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STRESZCZENIE

Wstep. Wrodzone wady rozwojowe (wwr) s3 jednym z waznych, wcigz aktualnych
probleméw wspolczesnej medycyny, zwlaszcza perinatologii, zajmujac pierwsze
miejsce wsrod przyczyn umieralnoéci noworodkéw i niemowlat. Najlepsza meto-
da monitorowania wwr w populacji sa rejestry wad. Umozliwiajg one okre$lenie
czgstodci wystepowania wwr, identyfikacji czynnikéw ryzyka, wtym czynnikéw
mutagennych, teratogennych i sprawdzaniu skutkéw wprowadzanych dziatan pro-
filaktycznych,

Cel pracy. Celem pracy byla ocena czestoci wystepowania oraz rodzajow wwr
u dzieci urodzonych w woj. warminsko-mazurskim wlatach 1999-2000. Celem
szczegotowym byta identyfikacja w woj. warminsko-mazurskim powiatéw o zwigk-
szonej czestosci wystepowania wwr i utworzenie mapy wwr na terenie woj. warmin-
sko-mazurskiego.

Material i metody. Praca dotyczy wwr u dzieci zgloszonych do Polskiego Rejestru
Wrodzonych Wad Rozwojowych pod nadzorem Wojewoddzkiego Zespotu ds. PRWWR,
ktorego koordynatorem byta autorka rozprawy doktorskiej, osobiscie nadzorujaca
kompletnos¢ zgloszen do Rejestru. Zglaszane sg do niego wwr stwierdzane u dzieci
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do ukonczenia drugiego roku zycia, a takze dzieci martwo urodzonych i wady rozpo-
znane prenatalnie. Okreslono czesto$¢ wystepowania wwr w poszczegélnych powia-
tach woj. warminsko-mazurskiego i opracowano map¢ wwr na poziomie powiatow.
Wyniki. Czesto$¢ wystepowania wwr okreslono w woj. warminsko-mazurskim
na 156,5/10 000 (1999-2000). Wadami o najwigkszej czestosci wystepowania byly
wady ukladu migéniowo-szkieletowego, wady serca i wady narzadéw piciowych.
Wsréd dzieci zwadami wrodzonymi stwierdzono przewage chlopcow (54,3%),
z tym ze jedynie w grupie wad narzadéw plciowych rdéznica byta istotna statystycz-
nie. Nie stwierdzono réwniez réznic znamiennych statystycznie w czestosci wyste-
powania wwr w zaleznosci od miejsca zamieszkania matki ani jej wyksztalcenia. Na
poziomie powiatéw zaznaczyly sie roznice w czgstosci wystepowania wwr, jednak
réwniez nie byly one istotne statystycznie, mimo to wskazuja na potrzebe dalszych
badan monitoringowych tego terenu.

ABSTRACT
Introduction. Congenital malformations, which constitute the first and foremost
cause for infant mortality, are one of the important and current problems of modern
medicine, especially in perinatology. Registries of congenital malformations are the
best method for their monitoring. They are helpful in determining the incidence of
congenital malformations and identifying their risk factors, including mutagenic
and teratogenic ones. They are also used to assess the effectiveness of the introduced
prophylactic measures.
Aim. The objective of this paper is to assess the incidence and types of congenital mal-
formations of children born in the Province of Warmia and Mazury between 1999 and
2000. The primary concern is to identify the defects and draw a map of districts of the
Province of Warmia and Mazury which display an increased incidence of congenital
malformations.
Materials and methods. This paper refers to congenital malformations of children
registered in the Polish Register of Congenital Malformations (PRCM). The author
of the doctoral dissertation, who coordinated the work, personally supervised the
completeness of Register notifications in each neonatal ward in the Province. The
registered cases include congenital malformations in children up to the age of two,
stillborn foetuses and prenatally diagnosed defects. The incidence of congenital
malformations has been determined for each district of the Province of Warmia and
Mazury and a district map of these malformations has been drawn.
Results and discussion. The incidence of congenital malformations amounted to
156.5/10 000 (1999-2000). Defects of the musculo-skeletal system, the cardiovascu-
lar system and the genital system were most frequent.
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Boys with congenital malformations outnumbered girls (54.3%); however, the dif-
ference was statistically significant only in the genital system group. No statistically
significant correlations were found between the incidence of congenital malforma-
tions and a mother’s place of residence and educational background. The differences
in the frequency of occurrence between the districts, though not statistically signifi-
cant, call for further monitoring activities in this region.

Stowa kluczowe: wrodzone wady rozwojowe (wwr), Polski Rejestr Wrodzonych Wad Rozwojowych
(PRWWR), epidemiologia, powiaty.
Key words: congenital malformations, Polish Registry of Congenital Malformations (PRCM), epide-

miology, districts.

WSTEP

Wrodzone wady rozwojowe (wwr) sg znane od czaséw przedhistorycznych. Juz 5000
lat p.n.e. nieznany rytownik w Egipcie naszkicowat kilka wad: kartowato$¢, przepu-
kline pepkowa, stope konsko-szpotawa. Wiele réznych zaburzen budowy ciata opi-
sali Babilonczycy, Grecy, Rzymianie. Wady wrodzone opisywali znakomici uczeni,
filozofowie, m.in. $w. Augustyn, Montaigne, Linneusz. Pochodzenie tych anomalii
wiazano z dziataniem sit nadprzyrodzonych, a nie z rzeczywistymi warunkami bio-
logicznymi. Dopiero w polowie XVII w. Harvey stwierdzil, ze wwr sg skutkiem nie-
prawidtowego lub zahamowanego rozwoju zarodka [14].

Réwniez Polacy przyczynili sie do rozwoju wiedzy o wadach wrodzonych; polski
profesor Joachim Oelhafius opisal w 1613 r. mnogie wady rozwojowe na podstawie prze-
prowadzonej w Gdarisku pierwszej w Srodkowej Europie publicznej sekcji zwlok [25].
W pismiennictwie polskim pierwsza prace na temat wad wrodzonych opublikowat
w 1830 r. Domaszewski [25]. Przefomowy etap w rozwoju teratologii stanowila ksigzka
Josepha Warkanyego Teratology - Principles and Techniques, wydana w 1965 r. [15].

Okreslenie ,wrodzone wady rozwojowe” jest stosowane jako obowiazujace w kla-
syfikacji miedzynarodowej choréb i probleméw zdrowotnych. Wskazuje ono z jed-
nej strony na ich powigzanie przyczynowe z rozwojem organizmu, z drugiej strony
na czas powstania wady ograniczony do okresu prenatalnego [36]. Wwr sg definio-
wane jako wszelkie odchylenia od prawidtowej struktury, formy lub funkcji narzadu,
obecne przy urodzeniu, chociaz niejednokrotnie moga zosta¢ stwierdzone dopiero
w pdzniejszym okresie zycia.

Wwr s3 jednym z wazniejszych, wciaz aktualnych probleméw spotecznych, a tak-
ze stanowia istotng przyczyne chorobowosci i umieralno$ci niemowlat oraz choro-
bowosci dorostych. Czesto$¢ wystepowania wwr okreslono w literaturze §wiatowej
na 1,2% do 0,4% noworodkéw zywo urodzonych [17, 18, 25]. Problem wwr dotyczy
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nie tylko dzieci zywo urodzonych. Stwierdzono, ze wady rozwojowe zarodka i plodu
sa czesto przyczyng poronien samoistnych - wystepuja one az u ok. 50% poronio-
nych samoistnie zarodkéw [28]. Wedlug Latos-Bielenskiej et al. [23] mozna ocenic,
ze aktualnie rodzi sie w Polsce rocznie ok. 7000 dzieci z powaznymi wadami wrodzo-
nymi. Aktualnie zyje w Polsce 110-130 tysiecy dzieci i mtodziezy w wieku 0-18 lat
urodzonych z przynajmniej jedng wada rozwojowa. W USA ok. 50% hospitalizacji
dzieci nastepuje z powodu chordéb genetycznie uwarunkowanych, w tym wwr [6].

Spotecznie istotne znaczenie wwr stanowi duza umieralno$¢ noworodkéw i nie-
mowlat. W USA wlatach 80. wwr byly przyczyna 21% zgonéw niemowlat [17],
w Wielkiej Brytanii 42% [8], w Danii (1994-95) 21,8% [35], w Holandii (1983-
-1992) 11,9% [7], na Litwie w 1952 r. 30%, a w 1996 w 35% [3]. W Polsce wwr byly
przyczyng zgonéw w niektorych monitorowanych wojewoédztwach w granicach
19,2% [34] do 30,3% [19]. W woj. tarnobrzeskim odnotowano wzrost odsetka zgo-
now z 14% w 1976 r. do 43,5% w 1997 r. [10]. W Olsztynie udzial wwr wsrod przy-
czyn zgonéw w 2000 r. wynosit 38% [4]. Godny uwagi jest fakt, ze w ostatnich latach
nastepuje wprawdzie obnizenie wspotczynnika umieralno$ci niemowlat, nie towa-
rzyszy temu jednak obnizenie wspdlczynnika umieralnoéci z powodu wwr. Kwesti¢
te porusza wielu autoréw [10, 20, 19].

Problem wwr wynika nie tylko z rozmiaru zjawiska, lecz posiada takze znacza-
cy aspekt psychologiczny. Urodzenie dziecka z wwr, a tym bardziej z zespolem wad,
powoduje gleboki wstrzas psychiczny rodzicow i innych cztonkéw rodziny [20]. Nie-
rzadko wadom morfologicznym, a zwlaszcza zespolom wad, towarzyszy niepetno-
sprawnos¢ intelektualna [2].

W ocenie spofecznych skutkéw wwr nalezy rowniez uwzgledniac koszty leczenia
i rehabilitacji dzieci z wwr.

Powyzsze fakty wskazuja na szczegélne znaczenie analizy epidemiologicznej wwr
na podstawie rejestrow wad. Pierwsze zasadnicze wytyczne dotyczace rejestracji cze-
stosci wystepowania wwr okreslono na I Konferencji Wad Wrodzonych w 1960 r.
w USA [21]. W 1979 r. zostal powolany europejski rejestr wad wrodzonych - EU-
ROCAT, obejmujacy swym zasiegiem 20 panstw Europy. Rejestry wad maja tez pew-
na tradycje w Polsce. Pierwszy urzedowy rejestr wprowadzono na zlecenie Minister-
stwa Zdrowia w Instytucie Matki i Dziecka w Warszawie. Przelom w tej dziedzinie
stanowilo utworzenie w 1997 r. Polskiego Rejestru Wrodzonych Wad Rozwojowych
(PRWWR) przy Katedrze i Zakladzie Genetyki Medycznej Akademii Medycznej
w Poznaniu (kierownik prof. dr n. med. Anna Latos-Bielenska) [22.23]. O pozytyw-
nej ocenie dzialalnosci PRWWR $wiadczy przyjecie go do EUROCAT w 2001 .

CEL PRACY
PRWWR obejmowat facznie 25 wojewddztw wedlug podziatu administracyjnego
obowigzujacego do konca 1998 r., co stanowilo 52,88% powierzchni Polski oraz
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46,83% polskiej populacji. W roku 1999 w ramach PRWWR podjeto badania obej-
mujgce woj. warmirisko-mazurskie o populacji, co stanowito i obszarze 24 203km?
- 7,7% powierzchni kraju, z czego 53,5% to prawnie chronione tereny krajobrazowe.
Celem pracy byla ocena czgstosci wystepowania i rodzajow wwr na terenie woje-
wodztwa o wymienionej charakterystyce w latach 1999 i 2000 z identyfikacja powia-
tow o zwiekszonej czgstosci wystepowania tych wad.

MATERIAL I METODY

PRWWRw latach 1999-2000 obejmowal nowo powstate woj. warminsko-mazurskie,
ktére zajmuje obszar 24 203 km?, co stanowi 7,7% powierzchni kraju i liczbie ludno-
$ci 1465 600, co stanowi 3,8% liczby ludnosci Polski. Na terenie tego wojewddz-
twa podjeto badania, ktérych celem byla ocena czestosci wystepowania i rodzajow
wwr u dzieci urodzonych na terenie wojewddztwa w latach 1990-2000. Zgloszenia
wwr nadsyfane byly na biezaco do bazy PRWWR na specjalnych drukach z zakla-
dow opieki zdrowotnej, ktorych w czasie realizacji bylo 896, tj. 2,6% krajowe;j liczby.
Autorka niniejszej pracy byla koordynatorem organizacyjnym na terenie woj war-
minsko-mazurskiego i osobi$cie nadzorowata kompletnos¢ zgloszen do rejestru, do-
konujac ich wstepnej weryfikacji i zgodnoéci z historiami choroby.

Grupy wwr i szczegélowe wady duze i zespoty wad w ukladach i narzadach zo-
staly wyodrebnione zgodnie z mi¢dzynarodowa kliniczng klasyfikacja wad ICD10,
stanowiaca czes¢ Miedzynarodowej Statystycznej Klasyfikacji Choréb i Probleméw
Zdrowotnych [26].

Przeprowadzono analize czestosci wystepowania wwr w poszczegélnych powia-
tach woj. warminsko-mazurskiego wlatach 1999-2000. Opracowano mapg¢ wwr
na poziomie powiatow.

W czesci pracy dotyczacej czestosci wystepowania wad wrodzonych w poszcze-
gblnych powiatach woj. warminsko-mazurskiego w latach 1999-2000 analize staty-
styczng przeprowadzono w sposob nastepujacy: wspolczynnik czestosci wystepowa-
nia okreslonej wady obliczono dla calego rejonu wojewddztwa oraz dla poszczegol-
nych powiatéw wedtug wzoru:

Liczba dzieci z wadami na badanym terenie
x 10000

Liczba urodzen zywych na danym terenie

Do sprawdzenia czy wspolczynniki obliczone dla powiatéw roznig si¢ istotnie
statystycznie od wsp6tczynnika dla calego wojewddztwa stosowano test ch?, okreslo-
ny nastepujacym wzorem:
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(a+b) x c[(b-a)-a] x (d-¢)]?
ch? =

(c-a) x (d —c +b-a) x (dx b)

a- liczba wad w woj. warminsko-mazurskim,
b - liczba urodzen zywych w woj. warminsko-mazurskim,
c- liczba wad w powiecie,

d - liczba urodzen zywych powiecie.

Jesli warto$¢ wspolczynnika dla powiatu byla wyzsza niz wartos¢ wspélczynni-
ka dla wojewddztwa oraz wyliczona warto$¢ przekraczata 3,841 (p <0,05), wéwczas
wystepowanie okreslonej wady w powiecie byto znamiennie wyzsze niz w catym wo-
jewodztwie objetym rejestrem.

WYNIKI BADAN

Czesto$¢ wystepowania i rodzaje wwr na terenie woj. warminsko-mazurskiego w latach
1999-2000 ksztattowaly si¢ nastepujaco: na 31 760 urodzen u 497 dzieci stwierdzono
wady rozwojowe lub zespdt wad, co stanowi 156,5/10 000 urodzen. Ze wzgledu na fakt,
ze u czesci dzieci wystepowala wiecej niz jedna wada, taczna liczba wad wynosita 625.
Najczesciej wystepowaly wady uktadu miesniowo-szkieletowego (Tab. 1) - 145 przy-
padkow, wady serca — 128 przypadkéw, wady narzadéw plciowych - 60 przypadkow,
wady uktadu moczowego - 57, inne zespoly wad - 49 przypadkéw. W dalszej kolejno-
$ci wystepowaly rozszczepy wargi i/lub podniebienia - 45, aberracje chromosomowe
- 43, wady ukladu nerwowego - 41, wady uktadu oddechowego - 6 przypadkow.

Tab. 1. Czgsto$¢ wystepowania poszczegolnych grup wrodzonych wad rozwojowych u dzieci urodzonych w woj.
warminsko-mazurskim w latach 1999-2000 (na 10 000 urodzen).

Tab. 1. The incidence of congenital malformations (cm) of children born in warminsko-mazurskie voivodship in
1999-2000.

Woj. warminsko-mazurskie (1999-2000)
Grupa wad
n % w
Poza kategorig Q ICD 10 2 0,3 0,6
Q00-07 Wady ukltadu nerwowego 41 6,6 12,9
Q10-18 Wady oka, ucha, twarzy i szyi 14 2,2 44
Q20-28 Wady serca 128 20,5 40,3
Q30-34 Wady uktadu oddechowego 6 1,0 1,9
Q35-37 Rozszczepy wargi i/lub podniebienia 45 7,2 14,2

Q38-45 Wady przewodu pokarmowego 30 4,8 9,4
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Q50-56 Wady narzadéw plciowych 60 9,6 18,9
Q60-64 Wady uktadu moczowego 57 9,1 17,9
Q65-79 Wady uktadu migsniowo-szkieletowego 145 23,2 45,7
Q80-85 Wady powlok ciata 4 0,6 1,3
Q86-87 Inne zespoly wad (wady mnogie) 49 7,8 15,4
Q89 Inne lub niesklasyfikowane wady wrodzone 1 0,2 0,3

Q90-99 Aberracje chromosomowe, niesklasyfiko-

43 6,9 13,5
wane gdzie indziej

n - liczba dzieci z wadami ( the number of children with cm),
% — odsetek dzieci z wadami (the percentage of children with cm),
w - czestos¢ wystepowania wrodzonych wad rozwojowych na 10 000 urodzen(the frequency of cm per 10 000 birth).

Wwr w odpowiednich grupach wystepowaly najczesciej: w grupie wad uktadu mie-
$niowo-szkieletowego (Tab. 2), znieksztalcenia stopy - 51 i palce dodatkowe - 29 przy-
padkéw. W grupie wad serca i ukladu naczyniowego (Tab. 3) najczgsciej wystepowaly
wady przegrod i wady duzych tetnic - 51 przypadkow.

W grupie wad uktadu moczowego (Tab. 4) najczeéciej wystepowaly wady miedniczki
oraz moczowodow — 38 oraz wielotorbielowato$¢ i agenezja nerek — po 9 przypadkéw.

Tab. 2. Czgstos¢ wystepowania wrodzonych wad rozwojowych ukladu migsniowo-szkieletowego u dzieci urodzo-
nych w woj. warminsko-mazurskim w latach 1999-2000 (na 10 000 urodzen).

Tab. 2. The frequency of incidence of congenital malformations of muscle-skeletal system of children born in warm-
insko-mazurskie voivodship in 1999-2000.

Woj. warminsko-mazurskie (1999-2000)

Podgrupa wad

n w
Q65 Znieksztalcenia stawu biodrowego 8 2,5
Q66 Znieksztalcenia stopy 51 16,1
Q67 Znieksztalcenia czaszki, twarzy, kregostupa i klatki ] 03

piersiowej

Q69 Palce dodatkowe 29 9,1
Q70 Zrost palcow 13 4,1
Q71 Znieksztalcenia zmniejszajace konczyny gornej 18 5,7
Q72 Znieksztalcenia zmniejszajace konczyny dolnej 10 3,1
Q74 Inne wady konczyn 12 3,8
Q75 Inne okre$lone wady kosci czaszki i twarzy 1 0,3
Q76 Wady klatki piersiowej i zeber 4 1,3
Q79 Wady uktadu migniowo-szkieletowego, niesklasy- 13 41

fikowane gdzie indziej

n - liczba dzieci z wadami (the number of children with cm),

w - czesto$¢ wystepowania wrodzonych wad rozwojowych uktadu migsniowo-szkieletowego na 10 000 urodzen,
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Tab. 3. Czestos¢ wystepowania wrodzonych wad rozwojowych serca i ukladu naczyniowego u dzieci urodzonych
w woj. warminsko-mazurskim w latach 1999-2000 (na 10 000 urodzen).

Tab. 3. The frequency of incidence of malformations of cardiovascular system of children born in the warminsko-
mazurskie voivodship in 1999-2000.

Woj. warminsko-mazurskie (1999-2000)

Podgrupa wad
n w

Q20 Wady jam i polaczen 16 5,0
Q21 Wady przegrod 101 31,8
Q22 Wady zastawki pnia plucnego i trojdzielnej 9 2,8
Q23 Wady zastawki aorty i dwudzielnej 8 2,5
Q24 Serce - wady pozostate 3 0,9
Q25 Wady duzych tetnic 31 9,8
Q26 Wady duzych zyt 0 0,0
Q28 Inne wady ukladu krazenia 0 0,0

n - liczba dzieci z wadami (the number of children with cm),
w — czestos¢ wystepowania wrodzonych wad rozwojowych serca i ukladu naczyniowego na 10 000 urodzen (the
frequency of incidence per 10 000 of births).

Tab. 4. Czgsto$¢ wystepowania wrodzonych wad rozwojowych narzadéw plciowych u dzieci urodzonych w woj.
warminsko-mazurskim w latach 1999-2000 (na 10 000 urodzen).

Tab. 4. The frequency of incidence of congenital malformations (cm) of urogenital system of children born in the
warminsko-mazurskie voivodship in 1999-2000.

Woj. warminsko-mazurskie (1999-2000)

Podgrupa wad

n w
Q50 Wady jajnikéw, jajowodow i wiezadet macicy 4 2,6*
Q52 Wady narzadéw plciowych Zeniskich pozostate 1 0,6%
Q54 Wady narzadow plciowych meskich - spodziectwo 46 28,4%
Q55 Pozostale wady narzadoéw plciowych meskich 5 301%
Q56 Narzady plciowe obojnacze 4 X

n - liczba dzieci z wadami (the number of children with cm),

w* - czesto$¢ wystepowania wrodzonych wad rozwojowych narzadow plciowych na 10 000 urodzen noworodkéw plci
zenskiej (the frequency of incidence of urogenital defects per 10 000 females’ births),

W — czesto$¢ wystepowania wrodzonych wad rozwojowych narzadéw piciowych na 10 000 urodzen noworodkéw
plci meskiej (the incidence of urogenital defects per 10 000 of males’ births).

W grupie rozszczepow (Tab. 5) najczgsciej obserwowano rozszczepy wargi i pod-
niebienia - 21 przypadkéw i rozszczepy podniebienia - 15 przypadkow.
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Tab. 5. Czgsto$¢ wystepowania wrodzonych wad rozwojowych ukladu moczowego u dzieci urodzonych w woje-
wodztwie w wojewddztwie warminsko-mazurskim w latach 1999-2000 (na 10 000 urodzen).

Tab. 5. The frequency of the incidence of congenital malformations(cm) of urinary tract of children born in warm-
insko-mazurskie voivodship in 1999-2000.

Woj. warminsko-mazurskie (1999-2000)
Podgrupa wad
n w

Q60 Nerki - agenezja i niedorozwdj migzszu 9 2,8
Q61 Nerki - wielotorbielowatosé 9 2,8
Q62 Wady miedniczki nerkowej i moczowodu 38 12,0
Q63 Inne wady nerek 6 1,9
Q64 Inne wady ukladu moczowego 3 0,9

n - liczba dzieci z wadami (the number of children of cm),
w - czesto$¢ wystepowania wrodzonych wad rozwojowych uktadu moczowego na 10 000 urodzen (the fraquency of
incidence per 10 000 of births).

W grupie wad ukladu nerwowego (Tab. 6) najczesciej stwierdzano rozszczepy
kregostupa - 17 oraz wodoglowie i bezmdzgowie — po 7 przypadkow.

W grupie wad przewodu pokarmowego(Tab. 7) najwiecej stwierdzono wad odby-
tu - 9, wad jelita cienkiego - 8, wady przelyku i inne wady jelit - po 5 przypadkow.

Tab. 6. Czesto$¢ wystepowania wrodzonych wad rozwojowych rozszczepoéw wargi i/lub podniebienia u dzieci uro-
dzonych w woj. warminsko-mazurskim w latach 1999-2000 (na 10 000 urodzen).

Tab. 6. The incidence of palatoschisis of children born in warminsko-mazurskie voivodship in 1999-2000.

Woj. warmirsko-mazurskie (1999-2000)
Podgrupa wad
n w
Q35 Rozszczep podniebienia 15 47
Q36 Rozszczep wargi 9 2,8
Q37 Rozszczep wargi i podniebienia 21 6,6

n - liczba dzieci z wadami (the number of children with cm),
w - czestos¢ wystepowania rozszczepéw wargi i/lub podniebienia na 10 000 urodzen (the frequency of incidence
per 10 000 of births).

Tab. 7. Czesto$¢ wystepowania wrodzonych wad rozwojowych uktadu nerwowego u dzieci urodzonych w woje-
wddztwie warminsko-mazurskim w latach 1999-2000 (na 10 000 urodzen).

Tab. 7. The frequency of incidence of congenital malformations of nervous system of children born in the warminsko-
mazurskie voivodship in 1999-2000.

Woj. warminsko-mazurskie (1999-2000)
Podgrupa wad
n w
Wady cewy nerwowej, w tym: 24 7,6

Q00 Bezmozgowie i podobne wady rozwojowe 7 2,2
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Q01 Przepuklina mozgowa 0 0,0
Q05 Rozszczep kregostupa 17 5,4
Pozostate wady ukladu nerwowego: X X

Q02 Malogtowie 4 1,3
Q03 Wodogtowie 7 2,2
Q04 Inne wrodzone wady rozwojowe mézgu 8 2,5

n - liczba dzieci z wadami (the number of children with cm),
w — czesto$¢ wystepowania wrodzonych wad rozwojowych uktadu nerwowego na 10 000 urodzen (the frequency of
incidence of cm per 10 000 of borths).

W grupie wad oka, ucha iszyi (Tab. 8) najliczniejsze byly wady powodujace
uszkodzenie stuchu - 6 przypadkow. W grupie aberracji chromosomowych (Tab. 9)
najczesciej obserwowano zespot Downa - 37 przypadkéw.

W grupie innych zespoléw wad (Tab. 10) wady mnogie stanowity 46 przypadkow.

W odniesieniu do powiatow najwieksza czestos¢ wystepowania wwr niezaleznie
od rodzaju wady stwierdzono w powiatach: mragowskim - 210,5/10 000 urodzen
iostrodzkim - 197,2/10 000, za$ najmniejsza w powiatach elckim - 47,5/10 000
i olecko-gotdapskim - 67,0/10 000 urodzen (Tab. 11).

Tab. 8. Czgstos¢ wystepowania wrodzonych wad rozwojowych przewodu pokarmowego u dzieci urodzonych w woj.
warminsko-mazurskim w latach 1999-2000 (na 10 000 urodzen).

Tab. 8. The frequency of incidence of digestive system of children born in the warminsko-mazurskie voivodship in
1999-2000.

Woj. warminsko-mazurskie (1999-2000)

Podgrupa wad

n w
Q38 Wady jezyka, jamy ustnej, gardzieli 3 0,9
Q39 Wady przetyku 5 1,6
Q40 Inne wady gornego odcinka przewodu pokarmowego 1 0,3
Q41 Brak, zaroénigcie, zwezenie jelita cienkiego 8 2,5
Q42 Wady odbytu/odbytnicy 9 2,8
Q43 Inne wrodzone wady jelit 5 1,6
Q44 Wady watroby, pecherzyka zélciowego i przewodow 3 0.9

z6kciowych

n - liczba dzieci z wadami (the number of children with cm),
w — czgsto$¢ wystepowania wrodzonych wad rozwojowych przewodu pokarmowego na 10 000 urodzen (the fre-
quency of incidence of cm per 10 000 of births).
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Tab. 9. Czgsto$¢ wystepowania wrodzonych wad rozwojowych oka, ucha, twarzy i szyi u dzieci urodzonych w woj.
warminsko-mazurskim w latach 1999-2000 (na 10 000 urodzen).

Tab. 9. The frequency of incidence of cm of eye, ear and neck of children born in warminsko-mazurskie voivodship
in 1999-2000.

Woj. warminsko-mazurskie (1999-2000)

Podgrupa wad

n w
Q11 Bezocze, maloocze i wielkoocze 4 1,3
Q13 Wady przedniego odcinka oka 3 0,9
Q16 Wady ucha powodujace uposledzenie stuchu 6 1,9
Q17 Inne wady ucha 2 0,6

n - liczba dzieci z wadami (the number of children with ¢cm),
w — czestos¢ wystepowania wrodzonych wad rozwojowych oka, ucha, twarzy i szyi na 10 000 urodzen (the frequency
of incidence of cm per 10 000 of births).

Tab. 10. Czgsto$¢ wystepowania wrodzonych wad rozwojowych aberracji chromosomowych u dzieci urodzonych
w woj. warminsko-mazurskim w latach 1999-2000 (na 10 000 urodzen).

Tab. 10. The incidence of chromosomal aberrations of children born in the warminsko-mazurskie voivodship in
1999-2000.

Woj. olsztynskie (1998) Woj. warminsko-mazurskie (1999-2000)
Podgrupa wad
n w n w
Q90 Zespdt Downa 13 15,5 37 11,6
Q91 Zespoly Edwardsa i Pataua 4 4,8 2 0,6
o1 o
99 Inne trlsomrle i czgdciowe 0 00 5 06
trisomie autosoméw
Q93 Monosomie i delecje 0 0.0 5 06

autosomow

n - liczba dzieci z wadami (the number of children with cm)
w — czesto$¢ wystepowania wrodzonych wad rozwojowych aberracji chromosomowych na 10 000 urodzen(the fre-
quency of incidence per 10 000 of births).

Tab. 11. Czestoé¢ wystepowania wrodzonych wad rozwojowych innych zespotéw (wad mnogich) u dzieci urodzonych
w woj. warminsko-mazurskim w latach 1999-2000 (na 10 000 urodzen).

Tab. 11. The frequency of incidence of other congenital malformations syndromes)of children born in the warmin-
sko-mazurskie voivodship in 1999-2000

Woj. warminsko-mazurskie (1999-2000)
Podgrupa wad
n w
Q87 Okreslone zespoty wad wrodzonych dotyczace wielu uktadéw 4 1,3
Q89 Wady mnogie 46 14,5

n - liczba dzieci z wadami (the number of children with cm),
w — czgsto$¢ wystepowania wrodzonych wad rozwojowych innych zespotéw (wad mnogich) na 10 000 urodzen (the
frequency of incidence per 10 000 of births).
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DYSKUSJA

Wspominajgc organizacje rejestru i wiarygodnos¢ uzyskanych danych, nalezy pod-
kresli¢, ze zostal on oparty na wezesniej wypracowanym w PRWWR systemie groma-
dzenia informacji o wadach wrodzonych, a jego wiarygodnos¢ zostata pozytywnie
oceniona [37]. Mozna zatem przyjaé, ze zebrane w wojewddztwie warminsko-ma-
zurskim dane moga by¢ podstawa do okreslenia czgstosci wystepowania i rodzajow
wwr u noworodkéw urodzonych w omawianym wojewodztwie.

Czesto$¢ wystepowania wwr w woj. warminsko-mazurskim ustalona w badaniach
wlasnych wynosita 156,5/10 000 urodzen. Wyzsza czestos¢ wedlug danych PRWWR
z lat 1998-1999 wykazano w wojewoddztwach lubuskim, wielkopolskim, opolskim, za-
chodniopomorskim i dolnoslaskim, a podobng w woj. kujawsko-pomorskim i pomor-
skim [23]. Wyniki badan wlasnych byly tez nizsze w poréwnaniu z danymi EURO-
CAT, z kolei podobne jak w Chorwacji - 163,73 i w rejestrze wloskim - 169,5/10 000.
Najwyzsze wskazniki czestotliwosci wystepowania wwr stwierdzono w rejestrach
szwajcarskich — 399,82 i niemieckich - 395,33/10 000 urodzen [32].

Najczesciej stwierdzang grupa wwr u dzieci byly wady uktadu miesniowo-szkiele-
towego, stanowigce 23,2% wszystkich zgtoszonych wad. Wyzszy wspétczynnik czgsto-
$ci wystepowania tych wad stwierdzono w woj. lubuskim, nizszy natomiast w woj. ku-
jawskim, pomorskim i16dzkim [23]. Wsér6d wad uktadu mig$niowo-szkieletowego
w badaniach wlasnych dominowaly wady stép. Wedtug Lie et al. wady stop stanowity
1/3 wad koniczyn u dzieci [13]. Z kolei palce dodatkowe (9,1/10 000) wystepowaty
czesciej niz wskazywaly dane EUROCAT [32]. Dane pi$miennictwa podaja czesto$¢
wystepowania wwr w: Norwegii 0,60-0,75/1000, w Kanadzie 0,5-0,79/1000, w Fin-
landii 0,58 i w Japonii 1,65/100 urodzen [13]. Zrost palcéw wystepowal z czestoécia
4,1/10 000, tj. mniej niz wedtug EUROCAT - 5,7/10 000 [32]. Nizsze wspdtczynniki
wystepowania tej wady byty w woj. pomorskim i wielkopolskim [23]. Podobng cze-
sto$¢ wystepowania wwr notowano w Norwegii, a nizsza w Finlandii [13]. W Szwecji
wspotczynnik wystepowania syndaktylii wynosit 7,8/10 000 urodzen [33].

Drugg pod wzgledem czestosci wystepowania grupa wad byly wady serca i ukladu
naczyniowego — 40,3/10 000 urodzen. Wyzsza czesto$¢ zarejestrowano w woj. wiel-
kopolskim, kujawsko-pomorskim, opolskim i lubuskim [23]. Jedynie Tuter z Finlan-
dii i Ferenz z USA podaja wartosci nizsze od 2,5 do 3,7/10 000 urodzen [9]. Wéréd
wad serca najczesciej wystepowaly wady przegrod - 31,8/10 000, wyzsze wartosci
stwierdzono w woj. wielkopolskim, kujawsko-pomorskim ilubuskim, a nizsze
w woj. todzkim [23]. Wedtug EUROCAT czgstos¢ wystepowania wad przegrod
w krajach Europy objetych rejestrem wynosita 40,5/10 000 urodzen [32].

Trzecig pod wzgledem czestosci wystepowania grupg wad byly wady spowo-
dowane aberracjami chromosomowymi - 13,5/10 000 urodzen. Podobne wyniki
stwierdzano w wojewddztwach pomorskim i opolskim [23]. W tej grupie najczesciej
stwierdzano zespét Downa - 11,6/10 000. Wyzszg czestos¢ tylko w woj. lubuskim,
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a w pozostalych byly one podobne [23]. W badaniach EUROCAT czesto$¢ wystepo-
wania zespolu Downa jest wyzsza - 18,5/10 000 urodzen. Wedtug Connora i Fergu-
sona-Smitha zespol Downa wystepuje z czestoscig 1:700 urodzen [5].

Kolejng pod wzgledem czgstosci wystepowania grupg wad byly wady narzadow
plciowych - 18,9/10 000 urodzen. Wyzsza czgstos¢ stwierdzano w wojewddztwach
opolskim, lubuskim i wielkopolskim, a nizsza w dolnoslaskim, pomorskim, kujaw-
sko-pomorskim i 16dzkim [23]. W tej grupie wad nie uwzgledniono wnetrostwa, po-
niewaz obiektywna ocena wnetrostwa jest mozliwa dopiero u starszych dzieci. Naj-
czestsza wada narzadow plciowych bylo spodziectwo - 28,4/10 000 urodzen chiop-
cow, podczas gdy wedlug danych EUROCAT wynosit 9,6/10 000 urodzen [33].

Czestos¢ wystepowania rozszczepéw wargi/lub podniebienia wynosita 14,2/10 000,
wyzsze czestosci stwierdzono w wojewoddztwach zachodniopomorskim i lubuskim [83].
Czestos¢ wystepowania tych wad wynosila przecigtnie 1,25/1000 [12], a wyzsza czgstos¢
niz u rasy bialej stwierdzono u ludnosci azjatyckiej. W Szwecji czgstos¢ wystepowania
rozszczepéw wynosi 12,2/10 000 urodzen, a u populacji wioskiej tylko 0,82/1000 [33].

Czgstos¢ wystepowania rozszczepdw OUN w woj. warminsko-mazurskim wy-
nosita 12,9/10 000 urodzen, wyzszg stwierdzono w wojewodztwach zachodniopo-
morskim, pomorskim, dolnoslaskim i kujawsko-pomorskim [23]. Na czgstos¢ wad
OUN wplywa gléwnie wysoka czestos¢ wystepowania wad cewy nerwowej. Termin
ten obejmuje grupe wad o réznym stopniu ci¢zkosci, od bezmoézgowia i przepukliny
mozgowej do przepukliny oponowo-rdzeniowej. Czgstos¢ wystepowania otwartych
wad cewy nerwowej wykazuje wahania w zaleznosci od regionu geograficznego oraz
rasy danej populacji. Stwierdzono, ze u 2000 dzieci afrykanskich nie wystepowato
bezmézgowie, a w tym samym czasie w Wielkiej Brytanii urodzilo si¢ 3-12 dzieci
z bezmozgowiem i 3-8 z przepukling rdzeniowa.[16]. Czesto$¢ otwartego rozszcze-
pu kregostupa, przepukliny mézgowej i bezmézgowia w populacji Wysp Brytyjskich,
wynoszacy 5,4/1000 nalezy do najwyzszych na $wiecie [11].

W Europie wedlug EUROCAT wskaznik ten wynosi 9,8/10 000 urodzen [9].
W Polsce dane na ten temat sg nieliczne, np. w rejonie krakowskim czestos¢ wyste-
powania bezmdzgowia wynosita 0,23/1000, rozszczepu kregostupa i przepukliny
oponowo-maézgowej 0,7/1000 [29].

Wady ukladu moczowego stanowity w woj. warminsko-mazurskim 17,9/10 000
urodzen, wyzsza stwierdzano tylko w woj. lubelskim, nizszg natomiast w wojewddz-
twach pomorskim, wielkopolskim, kujawsko-pomorskim i opolskim [23]. Poréwna-
nie czgstosci wystepowania wad ukladu moczowego z wadami wedtug EUROCAT
oraz licznymi danymi pismiennictwa jest utrudnione, poniewaz czesto ta grupa wad
jest analizowana lacznie z wadami narzadéow plciowych[?] W grupie wad ukladu
moczowego najczesciej wystepowaly wady miedniczki nerkowej i moczowodu 2?2/
10 000 urodzen. Byly to warto$ci wyzsze niz odnotowane w latach wcze$niejszych
na terenie pozostalych wojewddztw objetych PRWWR, z wyjatkiem woj. lubuskiego
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[23]. Wskazuje to raczej na fakt, ze wady te sg na terenie woj. warminsko-mazurskie-
go dobrze rozpoznawalne u dzieci do drugiego roku zycia.

W badaniach podjeto probe opracowania mapy wrodzonych wad rozwojowych
w odniesieniu do powiatéw woj. warminsko-mazurskiego. Stwierdzono, ze najwigksza
czgsto$¢ wystepowania wwr niezaleznie od rodzaju wady byta w powiatach mragow-
skim, ostrodzkim i braniewskim, a najmniejsza w powiatach elckim, olecko-gotdapskim
iitawskim. Znacznie zrdznicowane byly czestosci wystepowania poszczegdlnych grup
wad w powiatach, co pozostaje wzwigzku ze ztozonoscig problemu i réznorodnoscia
czynnikéw majacych wplyw na wystapienie wad. Na obecnym poziomie badan nie moz-
na wskaza¢ powiatow o istotnym statystycznie zwigkszonym ryzyku wystapienia wwr.

WNIOSKI

1. Wojewddztwo warminsko-mazurskie wlatach 1999-2000 nalezalo do woje-
wodztw o stosunkowo niskiej czgstosci wystepowania wwr (biorac pod uwage
wszystkie wady rozwojowe).

2. Wskazane jest kontynuowanie badan monitoringowych w ramach PRWWR nad
rozmieszczeniem w woj. warminsko-mazurskim wwr z uwzglednieniem ewentu-
alnych korelacji pomigdzy tymi wadami a stanem $rodowiska.
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