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Wstep

Na poczatku XXI wieku wiele choréb jest rozpoznawanych
juz w okresie prenatalnym, w coraz wczesniejszym
okresie cigzy. Wiele tych patologii jest nieuleczalnych.
W takich sytuacjach rodzice mogq wybra¢ jedng z
trzech drog: (1) przerwanie cigzy, (2) zaniechanie
leczenia ptodu i (lub) noworodka w szpitalu, a nastepnie
perinatalng domowa opieke paliatywna, (3) reanimacije,
intensywng terapie i eksperymentalne leczenie w
szpitalu (okreslane jako uporczywa terapia).

W celu przejrzystosci niniejszego artykutu zaczniemy od
podania podstawowych definicji.

Perinatologia jest dziedzing medycyny, ktéra zajmuje
sie szeroko pojeta opieka perinatalng.! W tym pojeciu
kryje sie nie tylko okres ,okotourodzeniowy”. Opieka
perinatalna jest definiowana jako opieka ciagta,
obejmujaca planowanie rodziny, opieke prekoncepcyjng
(sprzyjajaca  zajsciu  w cigze), przedporodowg,
$rodporodowa, poporodowa, interkoncepcyjng oraz
opieke nad noworodkami i niemowletami do pierwszego
roku zycia. Coraz czesciej uzywa sie takze pojecia
medycyny matczyno-ptodowej dla podkreslenia faktu,
iz dbatos¢ o kobiete ciezarng jest w rownym stopniu
dbatoscig o ptod.

Opieka paliatywna nad dzie¢mi i miodziezg ze schorzeniami
ograniczajgcymi  zycie jest aktywnym i catoSciowym
podejsciemobejmujgcymfizyczne, emocjonalne, spoteczne
i duchowe elementy. Skupia sie na poprawie jakosci zycia
dziecka i wspieraniu rodziny. Obejmuje leczenie dotkliwych
objawdw, niesienie ulgi i wytchnienia rodzinie oraz opieke
w czasie umierania i w okresie zatoby.?

Zasady opieki paliatywnej:

1. Stuzenie najlepszym interesom dziecka.

2. Szacunek dla zycia, godnosci i autonomii
dziecka.

3. Akceptacja nieuniknionej $mierci jako
naturalnego zakonczenia nieuleczalnej
choroby.

4. Niestosowanie uporczywej terapii w celu
przedtuzania zycia.

5. Ochrona przed dziataniami jatrogennymi.

6. Niestosowanie eutanazji w celu skrécenia zycia.
Zasady zaniechania i wycofywania sie z leczenia
podtrzymujacego zycie u nieuleczalnie chorych dzieci
zostaty zaproponowane w Wielkiej Brytanii w 1997 roku
przez Royal College of Paediatrics and Child Health.3

Pojecie ,schorzen ograniczajacych zycie” odnosi sie
do nieuleczalnych chordb, gdy nie ma uzasadnionej
nadziei na wyleczenie i z powodu ktorych dojdzie
do przedwczesnej $mierci. Do takich choréb w
okresie perinatalnym mozna zaliczy¢ letalne zespoty
chromosomalne (np. zespot Edwardsa lub zespot
Pataua), ciezkie wady osrodkowego uktadu nerwowego
(np. holoprosencefalia), wady wielu narzadow nie
rokujace wyleczenia (np. ztozone nieoperacyjne wady
serca wspotistniejgce z wadami innych narzaddw). Nie
ma mozliwosci podania petnej listy schorzen, ktore
mogga kwalifikowac nie urodzonego pacjenta do opieki
paliatywnej i nie to jest celem niniejszego opracowania.
Analizujac epidemiologie zgondw dzieci do pierwszego
roku zycia oraz dotychczasowe do$wiadczenia
Warszawskiego Hospicjum dla Dzieci w opiece nad
niemowletami chcielibysSmy przedstawi¢ mozliwosci i
zalety perinatalnej opieki paliatywnej.

Epidemiologia*

Liczba zgondw u dzieci ponizej 1 roku zycia w Polsce
w 2002 roku wyniosta 2662. W pierwszej dobie po
urodzeniu zmartoich 764 (29%), w wieku 1-27 dni—1125
(42%), a w wieku od 28 dni do 11 miesiecy — 773 (29%).
Wrodzone wady rozwojowe, znieksztatcenia i aberracje
chromosomowe (w Miedzynarodowej Statystycznej
Klasyfikacji Chordb i Probleméw Zdrowotnych ICD-10
oznaczone symbolami Q00-Q99) stanowity przyczyne
868 (33%) zgondw; wsrdd nich najczesciej wystepowaty
wady serca (344 zgony, czyli 13% wszystkich zgondw).
Szczegdtowe dane przedstawiono w tabelach 1-3.
Patologie, ktére mozna potencjalnie zdiagnozowac¢ w
okresie prenatalnym, stanowig jedng trzecig przyczyn
zgondw dzieci w pierwszym roku zycia. Niektdre z nich,
jeszcze przed urodzeniem, mozna zdyskwalifikowaé od
leczenia chirurgicznego, intensywnej terapii i reanimacji
z powodu ztego rokowania. W takich przypadkach
rodzicom, ktorzy decydujg sie na urodzenie dziecka,
nalezy umozliwi¢ dostep do opieki paliatywnej.

W tabeli 4 przedstawiono liczbe zgonéw u dzieci w
wieku 0-19 z powodu wrodzonych wad rozwojowych,
znieksztatcen i aberracji chromosomowych (oznaczone
symbolem Q w klasyfikacji ICD-10) w Polsce w latach
1999-2002. W tym okresie miata ona tendencje
spadkowg od 1330 do 1035. Znaczna wiekszo$¢ zgondw
miata miejsce w szpitalu. W tabeli 5 przedstawiono
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liczbe zgonéw w domu.
Doswiadczenia kliniczne

Tab. 1. Przyczyny zgondw u noworodkéw w 1. dobie zycia (n=764). Polska 2002 (dane GUS).

L.p. Przyczyna zgonu ICD-10 Liczba zgondw
1. Wczesniactwo P07 253
2. Inne wady Q89 90
3. Zamartwica urodzeniowa P21 64
4. Wady OUN Q00-Q07 57
5. Zespot zaburzen oddychania (RDS) P22 31
6. Wady ukfadu moczowego Q60-Q64 28
7. Wady serca Q20-Q25 27
8. Krwotok $rodczaszkowy P52 24
9. Niedotlenienie wewnatrzmaciczne P20 23
10. Wady rozwojowe ptuc Q23 21
11. Posocznica bakteryjna P36 19
12. Inne zaburzenia oddechowe P28 16

Pozostate przyczyny razem 111

Tab. 2. Przyczyny zgondw u noworodkéw w wieku 1-27 dni (n=1125). Polska 2002 (dane GUS).

L.p. Przyczyna zgonu ICD-10 Liczba zgonow
1. Wcze$niactwo P07 227
2. Wady serca Q20-Q26 165
3. Posocznica A41, P36 151
4. Krwotok $rodczaszkowy P52 78
5. Zespot zaburzen oddychania (RDS) P22 76
6. Inne wady Q89 44
7. Wady OUN Q00-Q07 40
8. Zamartwica urodzeniowa P21 33
9. Wady uktadu mie$niowego Q79 28
10. Inne zakazenia P39 28
11. Niedotlenienie wewnatrzmaciczne P20 21
12. Trisomie 13 i 18 (Patau, Edwards) Q91 17
13. Martwicze zap. jelit (NEC) P77 14
14, Wrodzone zapalenie ptuc P23 12
15. Zaburzenia sercowo-naczyniowe P29 11
16. Wady ukfadu moczowego Q60-64 10

Pozostate przyczyny razem 170
Tab. 3. Przyczyny zgondw u niemowlat w wieku 27 dni — 11 miesiecy (n=773). Polska 2002 (dane GUS).

L.p. Przyczyna zgonu ICD-10 Liczba zgon6éw
1. Wady serca Q25-Q25 152
2. Nagta $mier¢ (nieznana przyczyna) 146, R95-R99 85
3. Posocznica A41, P36 83
4. Wcze$niactwo P07 48
5. Wady OUN Q00-Q07 40
6. Inne wady Q89 32
7. Zapalenie ptuc J18 31
8. Aspiracja do drég oddechowych W78-79 22
9. Trisomie 13 i 18 (Patau, Edwards) Q91 21
10. Zamartwica urodzeniowa P21 19
11. Krwotok $rodczaszkowy P52 14
12. Kardiomiopatie 142 9
13. Dysplazja oskrzelowo-ptucna P27 9

Pozostate przyczyny razem 208




Tab. 4. Zgony dzieci (0-19 lat) z powodu wrodzonych wad rozwojowych, znieksztatcen i aberracji chromosomowych.

Polska 1999-2002 (dane GUS).

Przyczyna zgonu ICD-10 1999 2000 2001 2002
Wady serca 020-Q26 531 443 477 411
Inne wady Q27-Q89 468 451 397 367
Wady OUN Q00-Q07 264 236 201 195
Aberracje chromosomowe Q90-Q99 67 81 73 62
Razem 1330 1211 1148 1035

Tab. 5. Zgony w domu dzieci (0-19 lat) z powodu wrodzonych wad rozwojowych, znieksztatcen i aberracji

chromosomowych. Polska 1999-2002 (dane GUS).

Przyczyna zgonu ICD-10 1999 2000 2001 2002
Wady serca Q20-Q26 27 26 20 13
Inne wady Q27-Q89 8 15 17 13
Wady OUN Q00-Q07 23 35 17 21
Aberracje chromosomowe Q90-Q99 7 8 9 6
Razem 65 84 63 53

W latach 1994-2005 w Warszawskim Hospicjum dla
Dzieci (WHD), ktore prowadzi opieke paliatywna u dzieci
mieszkajacych we wilasnych domach, leczono miedzy
innymi 50 noworodkdéw i niemowlat. Trzydziesci troje
sposrdd nich zmarto w domu pod opieka WHD. Pozostate
dzieci zostaty wypisane lub sg aktualnie leczone. Sredni
okres opieki paliatywnej (tzn. okres przezycia od wypisu
dziecka ze szpitala do zgonu) u 33 zmartych w domu
dzieci wynosit 77 dni (zakres 1-317 dni).

Wrodzone wady rozwojowe, znieksztatcenia i
aberracje chromosomowe (oznaczone symbolem Q w
klasyfikacji ICD-10) wystepowaty tacznie u 70 sposréd
wszystkich pacjentdw WHD (24%). W grupie 50
noworodkow i niemowlat byto ich 30 (60%).

U siedmiorga dzieci leczonych przez WHD
rozpoznanie znane byto przed urodzeniem. W tych
przypadkach rodzice mieli mozliwoS¢ wyboru opieki
paliatywnej jako alternatywy wobec aborcji lub
leczenia przedtuzajacego zycie w okresie postnatalnym.
Teoretycznie, prenatalng diagnoze mozna bytoby ustali¢
u 16 innych pacjentéw, ktorzy trafili pod opieke WHD
(tak sie jednak nie stato).

Dla zilustrowania istoty problemu przytaczamy
przyktad kobiety w wieku 33 lat, ktéra zostata
skierowana na prenatalne badanie echokardiograficzne
z powodu nieprawidlowego obrazu serca ptodu.
Stwierdzono hipotrofie ptodu oraz wade serca (mnogie
ubytki przegrody miedzykomorowej, odejScie obu
naczyn z prawej komory oraz zwezenie tetnicy ptucnej).
Wykonano kordocenteze i rozpoznano zespét Edwardsa.
Po ustaleniu rozpoznania rodzice zostali skierowani na
konsultacje do WHD i wyrazili zgode na perinatalng
opieke paliatywna. Nie byta to dla nich tatwa decyzja,
gdyz bedac miodymi, zdrowymi ludZmi nie chcieli
uwierzyé, ze zostang rodzicami nieuleczalnie chorego
noworodka. Dziewczynka urodzita sie w 42 tygodniu
cigzy, z masqg ciala 2400 g. W 7 dniu zycia zostata
wypisana do domu. Wymagata tlenoterapii i karmienia
sonda. Zmarta w czasie snu pod koniec pierwszego
miesigca zycia w domu. Rodzice bardzo pozytywnie
ocenili mozliwos¢ opieki nad dzieckiem w domu.

Opieka paliatywna w perinatologii to nie tylko zapewnienie
rodzicom opieki przez hospicjum w warunkach
domowych.> W Poradni Perinatologii i Kardiologii

Perinatalnej II Katedry i Kliniki Potoznictwa i Ginekologii
AM w Warszawie konsultowani sg pacjenci z catej Polski.
Ustalenie rozpoznania u ptodu nieuleczalnej choroby
umozliwia pordd w rejonowym osrodku, w otoczeniu
najblizszych. Jest to niezmiernie istotne, gdyz rodzina
moze przygotowac sie do porodu nieuleczalnie chorego
dziecka, a matke mozna uchroni¢ przed niepotrzebnym
cieciem cesarskim w celu ,ratowania” ptodu.

Kolejny  przypadek ilustruje =~ mozliwos¢
zastosowania perinatalnej opieki paliatywnej w szpitalu.
Mloda kobieta zostata przyjeta do Kliniki Potoznictwa
i Ginekologii AM w ostatnim miesiqcu cigzy z powodu
podejrzenia hipotrofii oraz zapalenia miesnia sercowego
u ptodu. W badaniach USG ptdd byt mniejszy o okoto
1 miesigc, ale poniewaz byty watpliwosci, czy nie jest
to miodsza cigza, nie wykonano kariotypu. Nalezy
podkresli¢, ze ciezarna ta byta diagnozowana i leczona
w innym o$rodku perinatologicznym od 20 tygodnia
cigzy. Dziecko zostato urodzone cieciem cesarskim w 40
tygodniu cigzy, fenotyp wskazywat na zespét Edwardsa.
Z powodu ciezkiego uposledzenia funkgcji lewej komory
serca dziewczynka wymagata intensywnej terapii
(leczenia respiratorem) do czasu uzyskania kariotypu.
Przez tydzien rodzice byli przygotowywani do tego, ze
jest bardzo duze prawdopodobienstwo, iz ich coreczka
ma nieuleczalny zespdl genetyczny. Po uzyskaniu
wyniku kariotypu, ktory potwierdzit podejrzenie zespotu
Edwardsa, w Klinice Neonatologii zastosowano rodzaj
szpitalnej opieki paliatywnej (dziewczynke udato sie
odtaczy¢ od respiratora). Rodzice mieli mozliwos¢
spedzenia ostatnich godzin zycia razem z dzieckiem w
oddzielnym pomieszczeniu, mieli kontakt z lekarzami
i psychologiem. Przyktad ten $wiadczy, jak istotne
jest oznaczenie kariotypu niezaleznie od okresu cigzy,
w ktérym rozpoznawana jest patologia oraz, ze w
podobnych sytuacjach pomoc zespotu opieki paliatywnej
w szpitalu bytaby bardzo przydatna.

Niekiedy rodzice, pomimo sugestii lekarzy, ze
ptdd moze by¢ obarczony aberracjg chromosomalng,
nie decydujg sie na oznaczenie kariotypu. W takich
przypadkach przed urodzeniem nie mozna doktadnie
przewidzie¢, jakie jest rokowanie dla ptodu. Woéwczas
decyzje o mozliwosci opieki paliatywnej podejmuja lekarze
pediatrzy po uzupetnieniu badan diagnostycznych.
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W okresie 1992-2004 badanie echokardiograficzne
zostato wykonane u 4526 ptodoéw, rozpoznano u nich 347
wad serca.® W 31 przypadkach rodzice podjeli decyzje o
przerwaniu cigzy (9%). U 49 noworodkéw zdecydowano
0 nie podejmowaniu intensywnej terapii z powodu
nieuleczalnej choroby (14%). Decyzje te zostaty podjete
po ustaleniu petnej diagnozy i dyskusji z rodzicami.
Rodziny mieszkajace poza Warszawg mogty wybraé
poréd w rodzinnej miejscowosci. Decyzje prenatalne
zawsze byty przekazywane lekarzom neonatologom ze
szpitali rejonowych. Pomimo tego, matki tych dzieci
niejednokrotnie byly traktowane przez personel szpitali
jako “zte matki”, ktdre nie chcg podjac proby ratowania
zycia swoich dzieci, wigcznie z odebraniem praw
rodzicielskich i leczeniem dziecka bez zgody rodzicow
() w jednym przypadku (dziecko zmarto po operacji
kardiochirurgicznej w 3 miesigcu zycia). Postawy te
wynikajg z niezrozumienia celéw i zasad etycznych
opieki paliatywnej.

Podsumowanie

Opieka paliatywna nad dzie¢mi, wprowadzona w Polsce w
1994 roku przez WHD, zostata pozytywnie oceniona przez
rodzicdw zmartych dzieci.” Uzyskujg oni specjalistyczng
pomoc (medyczna, psychologiczng, socjalng i duchowa)
zarowno przed urodzeniem dziecka, w trakcie opieki
domowej, jak i po jego $mierci. Jest to unikalny model w
skali Europy. W 2003 roku ukazat sie artykut omawiajacy
doswiadczenia zespotu opieki paliatywnej ze Szpitala
Great Ormond Street w Londynie, wskazujacy na
mozliwos¢ zastosowania domowej opieki paliatywnej
nieuleczalnie u chorych niemowlat, ale nic nie jest w
nim powiedziane na temat opieki paliatywnej w okresie
prenatalnym.? Przedstawione sg w nim gtéwnie przypadki
noworodkdow po leczeniu na oddziale intensywnej
terapii, u ktorych wyczerpano mozliwosci terapeutyczne.
Istnieje kilka innych doniesien o perinatalnej opiece
paliatywnej ze Standw Zjednoczonych.?,1° Opublikowano
ponadto kontrowersyjny artykut omawiajacy problem
odstepowania od zywienia u nieuleczalnie chorych
noworodkow. 't

Dalszy rozwoj diagnostyki prenatalnej bedzie zapewniat
coraz wczesniejsze i dokfadniejsze rozpoznawanie
patologii u ptodéw. W wybranych przypadkach, gdy
rokowanie co do wyleczenia i przezycia okaze sie
zdecydowanie zte, nalezy rodzicom przedstawi¢ opieke
paliatywng jako dopuszczalng etycznie i prawnie opcje
(alternatywng wobec aborcji), ktéra ochroni dziecko
przed cierpieniem i ryzykownymi zabiegami, a rodzinie
zapewni wszechstronne wsparcie.

Decyzja rodzicdw podjeta przed porodem — o odstgpieniu
od metod majacych na celu przedtuzanie zycia i wyborze
opieki paliatywnej — po urodzeniu dziecka powinna
zosta¢ uszanowana. W tym celu nalezy dokonac
oficjalnego wpisu w dokumentacji medycznej, aby u
noworodka nie stosowano reanimacji, intensywnej
terapii i leczenia chirurgicznego. W przeciwnym razie
jest wysoce prawdopodobne, ze procedury te zostang w
sposob rutynowy zastosowane.

W Polsce istnieje system hospicjéw, ktore zapewniajq

domowaq opieke paliatywng dzieciom. W roku 2003
obejmowat on 79% populacji kraju.!? Lista lekarzy, do
ktorych mozna kierowaé pacjentéw dostepna jest w
Internecie (www.hospicjum.waw.pl).

Podsumowujac, nalezy stwierdzi¢, ze:

1. Pediatryczna opieka paliatywna nie jest w Polsce
brana pod uwage jako wartosciowa metoda
postepowania w przypadkach nieuleczalnych chordb
rozpoznawanych prenatalnie i z tego powodu
wiekszos¢ noworodkéw nie ma do niej dostepu.
Lekarze pofoznicy czeSciej sugerujq przerwanie
cigzy niz pordd oraz objecie dziecka i rodziny opiekg
paliatywna.

2. Opieka paliatywna moze by¢é pomocna dla rodzin,
ktére ze wzgleddw etycznych odrzucajg aborcje.

3. Opieka paliatywna chroni dziecko przed uporczywq
terapia, a rodzicow przed moralng krytyka personelu
medycznego.
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