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Wady letalne u noworodkow

opieka paliatywna jako alternatywa wobec aborcji i uporczywej terapii

Tomasz Dangel
Fundacja Warszawskie Hospicjum dla Dzieci
www.hospicjum.waw.pl

Za tzw. wade letalna u noworodka (tac. letalis) nalezy uznaé zaburzenie rozwojowe
prowadzace do przedwczesnej $mierci, bez wzglgdu na zastosowane leczenie.

Czgstos¢ wystgpowania wad letalnych mozna oszacowac na podstawie danych statystycznych
przedstawionych w tabeli 1 oraz liczby urodzen zywych (364400 urodzen zywych w 2005
roku). Mozna przyja¢ z pewnym przyblizeniem, ze czgsto$¢ wystgpowania wszystkich wad
rozwojowych wrodzonych, znieksztatcen i aberracji chromosomowych (WRWZAC) w naszej
populacji to ok. 3%, tzn. ze roczne rodzi si¢ ok. 9500 noworodkéw z tymi schorzeniami. Sa
one przyczyna zgonu ok. 950 dzieci w wieku 0-17 lat, co stanowi ok. 20% wszystkich
zgonow dzieci (w 2005 roku zmarto w Polsce 4080 dzieci w wieku 0-17 lat, w tym 941 z
powodu WRWZAC, a wigc doktadnie 23%). U dzieci w pierwszym roku zycia WRWZAC
byty przyczyna 36% zgonow w 2005 roku (w 2005 roku zmarto w Polsce 2340 dzieci w
wieku 0-1 lat). Z przytoczonych tu danych statystycznych wynika, ze tylko 10% wszystkich
WRWZAC to tzw. wady letane.

Tabela 1. Wady rozwojowe wrodzone, znieksztalcenia i aberracje chromosomowe (Q00-Q99)

Kategoria Liczba Rok Zrédio
Czestos¢ wystepowania na 10000 urodzen Polski Rejestr Wrodzonych
. 267,8 2002 .
zywych Wad Rozwojowych*
Zgony (noworodki i niemowleta, wiek 0-1) 845
Zgony (dzieci, wiek 0-17) 941 2005 GUS
Zgony (cata populacja) 1087

* http://www.rej estrwad.pl/dokumenty/czest2002 _ogolem grupywad.xls

Nalezy zwroci¢ uwage, ze az 78% zgondéw z powodu wad letalnych wystepuje w pierwszym
roku zycia, za$ tylko 9% u starszych dzieci i 13% u dorostych. Wigkszos¢ zgonow (>90%)
ma migjsce w szpitalu (tabela 2). Sugeruje to, ze dzieci z wadami letalnymi przed Smiercia
poddawane sq intensywnej terapii i zabiegom chirurgicznym®. Postepowanie takie moze byé
okreslone jako uporczywa terapia, ktora narusza godnos¢ dziecka®.

Tabela 2. Migjsce zgonu z powodu wad rozwojowych wrodzonych, znieksztatcen i aberracji
chromosomowych (Q00-Q99). Polska 2005. Dane GUS

Grupa wickowa Zgony w szpitalu | Zgony w domu Zgo;};;ev_vsz:nunym

liczba % liczba % liczba %
Noworodki i niemowleta (wiek 0-1) 808 95,62 37 4,38 0 0,00
Dzieci (wiek 0-17) 882 93,73 58 6,16 1 0,11
Cata populacja 987 90,80 91 8,37 9 0,83

Verhagen 1 Sauer, holenderscy lekarze, zwolennicy dzieciobdjstwa motywowanego
wspodtczuciem u noworodkow z WRWZAC (niestusznie okres$lanego przez nich mianem
eutanazji), wyrézniaja trzy kategorie w tej populacji chorych®. Do pierwszej grupy zaliczaja
noworodki, ktore umra w krotkim czasie, niezaleznie od zastosowania inwazyjnej technologii
medyczng (np. cigzka hipoplazja ptuc). Do drugiej grupy — noworodki, ktore potencjalnie
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moga przezy¢ wskutek intensywnej terapii, ale ich przewidywana jakos$¢ zycia begdzie bardzo
niska (w oryginale ang. very grim) (np. holoprosencephalia). Do trzecigj grupy — noworodki
ze zla prognoza, ale zyjace bez konieczno$ci stosowania technologii medycznej, jednak
cierpiace dotkliwie, nieprzerwanie, bez mozliwosci ulgi oraz nadziei na poprawg (np.
epidermolysis bullosa, typ Hallopeau-Siemens). Powyzsza klasyfikacja wskazuje, ze nie
wszystkie noworodki z cigzkimi WRWZAC umieraja w sposob naturalny w okresie
okotoporodowym. Wiele z nich bedzie zyto nadal, pomimo ztego rokowania.

Verhagen i Sauer opublikowali kryteria stosowane podczas kwalifikowania noworodkow do
tzw. eutanazji (znane jako protokot z Groningen). Sa nimi: funkcjonalne inwalidztwo i
uporczywy bol oraz beznadziejne rokowanie, brak samowystarczalnosci, niezdolnos¢ do
komunikacji w przysztosci, przewidywana zalezno$¢ od szpitala, przewidywane dlugie
przezycie (ryc. N

Ryc. 1. Kryteria stosowane w Holandii w celu kwalifikowania noworodkow do tzw. eutanazji.

Validating newborn euthanasia

Since 1997, there have been 22 reported cases of euthanasia among
Dutch newborns with a chance of survival but a hopeless prognosis of
unbearable suffering. Doctors reported the following considerations in
making the decision.

Consideration Number of cases

Functional disability and severc eseeeseesseesecssssssse
pain with hopeless prognosis ) ) ) 2
Lack of self-sufficiency eeeoeeeeesscssscsscsscoce
Future inability to communicate eeeeesesessssssssselld
Expected hospital dependency eeeesesssesssssss i/
Long life expectancy” e®eeeseeseeese 13
*I life expectancy is long, the burden of other factors is considered greater

SOURCE: New England Journal of Medicine AP

Polska jest krajem europejskim o najnizszym wskazniku ciaz zakonczonych aborcja (ryc. 2).
W Polsce w 2005 roku przeprowadzono tylko 168 eugenicznych aborcji w wyniku diagnozy
prenatalng; jest to prawdopodobnie najnizszy wskaznik w Europie®. Wlasnie z tego powodu
odsetek WRWZAC u noworodkow jest w Polsce najwyzszy.

Ryc. 2. Europa— odsetek Ciaz zakoficzonych aborcja wg krajow®.
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Z drugig strony, Polska jest unikalnym krajem w Europie, poniewaz posiada najlepiej
rozwinigta sie¢ hospicjow domowych dla dzieci, ktora w 2006 roku obejmowata 91%
populacji kraju. Badania przeprowadzone wsrod polskich hospicjow, zajmujacych sig
domowa opieka paliatywna nad dzie¢mi, wykazaly, ze ok. 20% leczonych pacjentow
stanowia dzieci z WRWZAC (tabela 3)’. Np. w Warszawskim Hospicjum dla Dzieci, ktore
zajmuje si¢ domowa opieka paliatywna, w latach 1994-2007 leczono 365 pacjentow; w grupie
tej bylo 74 (20%) dzieci z WRWZAC®. Obecnie liczba dzieci z WRWZAC kierowana przez
neonatologéw i pediatrow do hospicjow domowych jest stosunkowo niewielka. Mozna jednak
przewidywat, ze bedzie ona stopniowo wzrasta¢, w miar¢ rozwoju wspolpracy micedzy
diagnostyka prenatalna i neonatologia a hospicjami domowymi dla dzieci®.

Tabela 3. Dzieci (wiek 0-17) leczone w hospicjach domowych w Polsce w latach 2005 i 2006
wg gtownych grup rozpoznan

Liczba Liczba
Rozpoznanie / umiejscowienie ICD-10 pacjentow pacjentow
2005 rok 2006 rok
Nowotwory C11-D34 100 (22%) 134 (23%)
Choroby metaboliczne E71-E88 38 (8%) 62 (11%)
Choroby uktadu nerwowego G05-G98 185 (42%) 217 (38%)
Stany rozpoczynajace sie w okresie okotoporodowym P21-P91 16 (4%) 15 (3%)
Wady rozwojowe wrodzone, znieksztatcenia i aberracje Q00-Q99 83 (19%) 110 (20%)
chromosomowe
Inne 20 (5%) 30 (5%)
Razem 442 568

Podsumowuijac, Polska powinna wypracowac i wprowadzi¢ nowe podejscie w diagnozowaniu
I leczeniu dzieci z wadami letalnymi, ktore przezyja okres okotoporodowy, oraz z innymi
wadami, Kktore, pomimo zastosowanego leczenia chirurgicznego, powoduja ciezkie
inwalidztwo (ta druga kategoria jest trudna do oszacowania liczbowego). Domowa opieka
paliatywna powinna by¢ wzigta pod uwage jako efektywna i tansza od szpitalnej alternatywa
leczenia.

Dzigki diagnostyce prenatalnej rodzice powinni mie¢ mozliwo$¢ podejmowania decyzji
dotyczacych urodzenia dziecka (lub eugenicznej aborcji) w oparciu o mozliwie szeroki dostgp
do konsultantow, szczegodlnie chirurgow dziecigcych. Z tego powodu wyniki leczenia
chirurgicznego wad wrodzonych w poszczegolnych osrodkach, gdy istnieje ryzyko zgonu (np.
przepukliny przeponows, ztozonych wad serca), powinny by¢ oficjalnie podawane do
wiadomosci publicznej, np. w Internecie.

Decyzja rodzicow pro-life, w przypadkach wady letalng pltodu, nie powinna jednak
automatycznie oznacza¢ ich zgody na resuscytacjg, intensywna terapi¢ oraz leczenie
chirurgiczne noworodka (lub by¢ w ten sposob interpretowana przez lekarzy). Po ustaleniu
diagnozy prenatalng letalng wady wskazana jest konsultacja specjalisty w dziedzinie
pediatryczneg opieki paiatywng i ewentualne umozliwienie rodzicom kontaktu z rodzina
innego dziecka z podobnym schorzeniem, bedacego pacjentem hospicjum domowego. W
przypadkach wyboru przez rodzicow opieki paliatywnej nalezy unika¢ stosowania cigcia
cesarskiego oraz resuscytacji noworodka. W tym celu konieczne jest wczesniejsze dokonanie
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odpowiedniego wpisu w dokumentacji medycznej. Jezeli dziecko przezyje okres
okotoporodowy, moze zosta¢ wypisane do domu pod opieke hospicjum. Ten sposob
postepowania moze by¢ korzystny dla wielu rodzin, ktére z powodoéw $wiatopogladowych
odrzucaja zarowno aborcj¢ jak i uporczywa terapig.

Opisany powyzej model postgpowania jest z powodzeniem realizowany od kilku lat w

Warszawie, gdzie istnigje pierwszy w Europie osrodek integrujacy diagnostyke prenatalnag z
opieka paliatywnqlo.
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