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Zespot przetoczenia miedzy
ptodami w cigzy blizniaczej
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WPROWADZENIE

Wystepowanie ciazy blizniaczej w populacji zwigzane jest z czynnikami zaréwno genetycznymi, jak
1 $rodowiskowymi: dziedziczne podioze, cigza blizniacza w wywiadzie, zaawansowany wiek cigzarnej
(>35 r.z.) 1 metody wspomaganego rozrodu to powszechnie uznane czynniki ryzyka. W ostatnich
dziesiecioleciach czestos¢ ciaz blizniaczych wzrosta 1 na §wiecie wynosi obecnie 3%, natomiast w Pol-
sce osiagneta 1,3% w 2013 roku'?. Smiertelno$¢ w nich jest od 3 do 7 razy wigksza niz w cigzach
pojedynczych, a zachorowalno$¢, zwlaszcza dotyczaca uszkodzen neurologicznych, siedem razy wigk-
sza. Ryzyko niepomy$lnych zakonczen wyraznie ro$nie w ciazach jednokosmoéwkowych i 2,5-krotnie
przekracza analogiczne ryzyko w cigzach dwukosméwkowych, réwniez ryzyko powiktan neurologicz-
nych jest wyzsze (7-krotnie) u przedwcze$nie urodzonych bliznigt jednokosméwkowych niz u dwuko-
smowkowych!?,

Dwie trzecie ciaz blizniaczych to ciaze dwuzygotyczne (dlatego zawsze dwukosmdwkowe), ktore
nie s3 narazone na wystapienie zespotu przetoczenia miedzy ptodami (TTTS - twin-to-twin transfusion
syndrome). Jedna trzecia ciaz blizniaczych to ciaze monozygotyczne (zaréwno jednokosmoéwkowe, jak
1 dwukosmoéwkowe). Kosméwkowo$¢ w cigzach monozygotycznych wiaze sie z czasem miedzy zaptod-
nieniem a podzialem embrionu (podzial migdzy 4 a 8 dniem prowadzi do rozwoju jednej kosmowki).
Dwie trzecie cigz monozygotycznych to ciaze jednokosméwkowe i tylko te narazone s3 na rozwoj
TTTS (od 10 do 15% cigz monozygotycznych) (ryc. 1). Zrédha nieprawidtowosci upatruje si¢ w angio-
architekturze fozyska, w ktérego obrebie obecne s3 potaczenia naczyniowe tetniczo-tetnicze, tetniczo-
zylne 1 zylno-zylne. Niezréwnowazony przeptyw krwi od jednego do drugiego ptodu doprowadza do
rozwoju TTTS. Niezastosowanie terapii wewnatrzmacicznej w przypadku rozpoznania powyzszej pa-
tologii wigze si¢ ze $miertelnoscig ptodéw bliska 100%%*.

Przyczyny wystapienia TTTS i objawy diagnostyczne stopniowo wyja$niano przez wiele lat. W 1875 r.
potoznik Friedrich Schatz po raz pierwszy uzyl okreslenia ,zespdt przetoczenia krwi miedzy ptoda-
mi”. Odkryl on wszystkie typy anastomoz i opisat spowodowane ich obecnoscig liczne powiktania
w przebiegu cigzy i porodu’. Jednak dopiero rozwoj ultrasonografii umozliwit diagnostyke prenatalng
zespotu i1 dalsze badania. Jedno z najwazniejszych w 1999 r. przeprowadzili Quintero i wsp. Opraco-
wali oni klasyfikacje zespotu, ktora stosujemy do dzisiaj. W ostatnich dziesiecioleciach obserwuje sie
ogromny postep w diagnostyce i terapii wewnatrzmacicznej powiktan cigzy blizniaczej jednokosmdow-
kowej.
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Cigza blizniacza 1-2% wszystkich cigz

. :

Monozygotyczna 30% Dizygotyczna (zalezna od wieku,
grupy etnicznej) 70%

! ' '

2-kosméwkowa 1-kosmoéwkowa 1-kosmoéwkowa
2-owodniowa 2-owodniowa 1-owodniowa

Rycina 1. Podziat cigz blizniaczych

Patomechanizm

Ciaza blizniacza jednokosmoéwkowa charakteryzuje sie unikalng budowa tozyska, w ktorego obrebie
wystepuja polaczenia naczyniowe miedzy uktadami krazenia bliznigt. Mozemy wyrdzni¢ nastepujace
anastomozy naczyniowe:

¢ jednokierunkowe tetniczo-zylne (AV) i zylno-tetnicze (VA)

* dwukierunkowe zylno-zylne (VV) lub tetniczo-tetnicze (AA).

W zalezno$ci od umiejscowienia:
* powierzchniowe lub dwukierunkowe (A-A, V-V) - o tym samym ci$nieniu krwi
¢ glebokie lub jednokierunkowe (A-V).

Najczesciej spotykanymi polaczeniami powierzchniowymi sa polaczenia tetniczo-tetnicze (ryc. 2).
Liczba potaczen naczyniowych, ich rodzaj 1 wielko$¢ odgrywaja znaczaca role w rozwoju TTTS. W 10-15%
cigz jednokosmdéwkowych dochodzi do niezréwnowazonego przeptywu krwi miedzy ptodami przez
wymienione anastomozy. Przeptyw krwi od jednego ptodu przez jednokierunkowe potaczenia AV jest
niewystarczajaco kompensowany przez przeplyw w odwrotnym kierunku przez anastomozy AV lub
powierzchowne dwukierunkowe pofaczenia VV lub AA.

Opisana nierébwnowaga hemodynamiczna prowadzi do powstania ptodu dawcy i1 ptodu biorcy.
Zmniejszona objeto$¢ krwi w tozysku naczyniowym dawcy (hipowolemia) skutkuje zmniejszeniem
produkeji moczu, a nawet bezmoczem, co z kolei przektada sie na obnizona objetoéé ptynu owodnio-
wego lub bezwodzie. Zwigkszona objeto$¢ krwi u biorcy (hiperwolemia) nasila produkcje moczu
i powoduje powstanie wielowodzia. Serce biorcy jest nadmiernie obciazone, moga wystepowac objawy
obrzeku u ptodu. Dawca natomiast przyjmuje posta¢ plodu ztapanego przez blony i ma cechy we-
wnatrzmacicznego zahamowania wzrostu (IUGR - intrauterine growth restriction).
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Istnieje jednak coraz wiecej dowoddéw na to,
ze patofizjologia TTTS jest bardziej skompliko-
wana i ze nieodlacznymi jej elementami pozosta-
ja ukfad renina-angiotensyna-aldosteron (RAA)
oraz substancje wazoaktywne: endotelina 1,
przedsionkowy oraz mézgowy peptyd natriure-
tyczny. Bajoria 1 wsp. udowodnili korelacje mie-
dzy zwiekszonym stezeniem endoteliny 1 a obja-
wami obrzeku u plodu oraz miedzy stezeniem
moézgowego peptydu natriuretycznego (BNP -
brain natriuretic peptide) a stopniem nasilenia
zmian w uktadzie sercowo-naczyniowym biorcy®.

Endotelina 1 to czynnik kurczacy naczynia, wy-

dzielany przez $rédbtonek naczyn krwionosnych

Rycina 2. Anastomozy w tozysku w TTTS i bioragcy udzial w patologicznej przebudowie

migénia sercowego 1 naczyn. Peptydy natriure-

tyczne dzialaja ochronnie w niewydolnosci serca.

Ich stezenie wzrasta w przewlektej niewydolnosci krazenia. Nasilaja one natriureze, rozszerzaja naczy-
nia krwionos$ne i dzialaja antagonistyczne do substancji odpowiedzialnych za przebudowe serca’.

Hipowolemia dawcy prowadzi do zmniejszenia przeplywu krwi przez nerki, co aktywuje uktad

RAA jako mechanizm adaptacyjny majacy utrzymaé prawidlowe ci$nienie krwi. Warto jednak zauwa-

zy¢, ze substancje te przez anastomozy dostaja sie rdwniez do biorcy i pogarszaja jego sytuacje hemo-

dynamiczna: serce przecigzone jest nie tylko zwigkszona objetoscia krwi krazacej, ale takze zwigkszo-

nym obcigzeniem nastepczym spowodowanym skurczem naczyn obwodowych, wywotanym dziataniem

RAA®.

DIAGNOSTYKA TTTS

Kryteria ultrasonograficzne

1. Okreélenie kosmowkowosci ciazy mnogiej - najlepiej we wezesnej ciazy (6-9 tydzien, maksymalnie
do kofica I trymestru):

e ocena objawu lambda

e ocena objawu T.

2. Wezesne kryteria predykeyjne - badanie USG miedzy 11 a 13,6 tygodniem ciazy
* zwigkszona grubos¢ przeziernosci karkowej (NT - nuchal translucency) u jednego blizniaka lub obu
* nieprawidlowy przeplyw w przewodzie zylnym (DV - ductus venosus) (ryc. 3,4).

TTTS rozpoznaje si¢ najczeéciej w II trymestrze cigzy (miedzy 16 a 24 tygodniem). Wsrdd kryte-
ri6w niezbednych do rozpoznania sa:
* stwierdzenie jednokosmoéwkowej ciazy blizniaczej w I trymestrze (T-sign)
* stwierdzenie matowodzia w worku owodniowym jednego z bliznigt z wspolistniejacym wielowo-
dziem w worku owodniowym drugiego.

Rozbiezno$¢ miedzy masami ptodéw nie jest konieczna do rozpoznania. Powszechnie uznang
klasyfikacje TTTS zaproponowali Quintero i wsp. Wyrdznili oni 5 stopni zaawansowania zespotu

(tab. 1)’.
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| badanie ultrasonograficzne w cigzy 6-9 t.c.

y

Ocena liczby zarodkoéw
Stwierdzenie ciazy blizniaczej
Ocena kosmowkowosci i owodniowosci

:

Ciaza blizniacza
dwukosmowkowa,
dwuowodniowa

objaw dwéch obreczy
objaw lambda

grubosé przegrody >2 mm
liczba warstw przegrody

- 34

Monitorowanie USG

co 4 tygodnie z ocena:

* anatomii i biometrii

* iloSci ptynu owodniowego
¢ tozyska

* przyczepdw pepowin

¢ szyjki macicy

* doppler, ew. echo
Zwroci¢ uwage na:

asymetrie wzrastania
>25%

cechy IUGR
nieprawidtowg objetos¢
ptynu owodniowego
nieprawidtowa anatomie
nieprawidtowy przyczep
pepowiny

v v

Cigza blizniacza Cigza blizniacza
jednokosmoéwkowa, jednokosmowkowa,
dwuowodniowa jednoowodniowa

* objaw jednej obreczy * objaw jednej obreczy

e objaw tau ¢ objaw 6semki

e objaw 6semki * brak przegrody

e liczba warstw przegrody x 2 * dwa ptody i jeden pecherzyk
e grubosé przegrody < 2mm 26ttkowy, ryzyko ptodéw nie-

rozdzielonych

Monitorowanie USG

co 2 tygodnie z ocena: Monitorowanie USG

¢ anatomii i biometrii co 2 tygodnie z ocena:

* ilosci ptynu owodniowego * anatomii i biometrii

* fozyska « iloSci ptynu owodniowego

* przyczepow pepowin e tozyska

* szyjki macicy ¢ przyczepow pepowin

* doppler, ew. echo * szyjki macicy

 diagnostyka w kierunku * doppler, ew. echo
zespotu TTTS, TRAP, TAPS,  diagnostyka w kierunku TTTS,
sIUGR TRAP, TAPS, sIUGR, kolizji

pepowinowej, ptodéw niecat-
kowicie rozdzielonych

|

l

TTTS
¢ Ocena ilosci ptynu owodniowego
¢ Ocena pecherza moczowego
¢ Ocena przeptywdw naczyniowych

/

Dawca: Biorca:
e oliguria e poliuria
 oligohydramion e polihydramion
¢ stucktwin ¢ obrzek ptodu

Rozbiezny wewnatrzmaciczny wzrost ptodéw >20%

/

Fetoskopowa laseroterapia

Rycina 3. Diagnostyka ultrasonograficzna w cigzy blizniaczej
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11-13*¢t.c.
¢ badania prenatalne (NT + t. podwaéjny + wiek)
* potwierdzenie wieku cigzowego = CRL wiekszego ptodu
¢ rodzaj CW- kosmowkowo$¢, owodniowosé
« ustalenie lokalizacji ptodow (g6rny, dolny, prawy, lewy) do dalszych badan
* przeptyw krwi przez DV i TV, zwtaszcza w cigzy JK

v

Ok. 16 t.c.
* przyczepy sznurdéw pepowinowych
* ocena krzywej wzrastania
e ocena asymetrii ptynu owodniowego

v

Ok. 18-22 t.c.
* biometria z oceng asymetrii wzrastania (AC)
e anatomia ptodéw
* ocena asymetrii ptynu owodniowego
* szyjka macicy
 badanie dopplerowskie w cigzy JK (UA, UV, MCA, DV)

Rycina 4. Diagnostyka ultrasonograficzna w cigzy bliZzniaczej

Tabela 1. Klasyfikacja TTTS wg Quintero i wsp.

Stopien zaawansowania

Objaw | 1l 1} v Vv
Wielowodzie/matowodzie A A i i A
Brak moczu w pecherzu moczowym dawcy - + +
Nieprawidtowosci w badaniu dopplerowskim - - A

/UA, UV, DV, TV/
Obrzek uogblniony przynajmniej jednego ptodu - - - +

Zgon przynajmniej jednego ptodu = = = =

W stopniu I zaawansowania stwierdza sie wielowodzie w worku owodniowym biorcy, natomiast
matowodzie lub bezwodzie u dawcy. Objetos¢ ptynu owodniowego ocenia si¢ na podstawie najwigk-
szej kieszonki ptynowej (MVP - maximum vertical pocket) bez ptodu oraz pepowiny w przekroju
podtuznym. Pomiar wykonuje si¢ prostopadle do $ciany macicy lub tozyska. Malowodzie stwierdza
sig, gdy MVP <2 cm, natomiast wielowodzie przy MVP >8 c¢m do 20 tygodnia ciazy i MVP 210 cm
powyzej 20 tygodnia ciazy (ryc. 5).

Zmniejszanie si¢ objeto$ci krwi krazacej u dawcy prowadzi do przednerkowej niewydolnosci nerek
plodu 1 anurii - pecherz moczowy nie wypetnia si¢ 1 przestaje by¢ widoczny w badaniu USG. Przypa-
dek taki kwalifikowany jest do II stopnia zaawansowania (ryc. 6).

W stopniu III obserwuje si¢ nieprawidtowe przeptywy dopplerowskie w tetnicy pepowinowej (UA
- umbilical artery), zyle pepowinowej (UV - umbilical vein) i DV. Przeciazenie objetosciowe serca
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biorcy zwigksza obcigzenie nastepcze, a w konsekwencji doprowadza do zmian kurczliwoéci komor.
Progresja tych zmian powoduje pojawienie si¢ nieprawidtowosci w badaniu dopplerowskim: brak fali
A lub fale uyjemna A w DV oraz pulsacje w UV. Te dwie patologie obok braku przeplywu rozkurczo-
wego lub obecnosci fali zwrotnej w UA dawcy zostaly facznie okre§lone przez Quintero i wsp. jako
skrytycznie nieprawidtowy doppler” (Critically Abnormal Doppler) (ryc. 7-10).

Podczas badania dopplerowskiego warto rowniez dokona¢ oceny przeptywu w tetnicy $rodkowe;j
moézgu (MCA - middle cerebral artery). Ocena dopplerowska MCA znalazta zastosowanie nie tylko
w diagnostyce niedotlenienia ptodu, kiedy to obserwuje si¢ obnizenie oporu w tetnicy $rodkowej
moézgu 1 wzrost w tetnicy pepowinowej (tzw. wskaznik mézgowo-pepowinowy CPR <1, $wiadczacy
o centralizacji krazenia). Ocena maksymalnej predkosci skurczowej (PSV - peak systolic velocity)
znajduje zastosowanie w nieinwazyjnej diagnostyce anemii u ptodu. Warto$ci PSV-MCA s3 tym wyz-
sze, im ciezsza jest niedokrwisto$¢ ptodu. Wykorzystanie wielokrotno$ci mediany (MoM - multiples
of the median) zniosto wptyw wieku cigzowego na pomiary. W przypadku gdy maksymalna predkosé
skurczowa w MCA ulega wzrostowi powyzej 1,5 MoM u jednego plodu oraz obnizeniu ponizej
1,0 MoM u drugiego, mozemy prenatalnie rozpoznaé zespot TAPS (twin anemia polycythemia se-
quence) wystepujacy pierwotnie lub jako powiktanie terapii laserowej w zespole TTTS.

Jesli przynajmniej jeden z ptodéw ma obrzek uogdlniony, kwalifikujemy ten przypadek do stopnia
zaawansowania IV wedtug Quintero (ryc. 11). Zazwyczaj dotyczy on biorcy i rozwija si¢ na podtozu
hiperwolemii, ktora przewyzsza mozliwosci adaptacyjne ptodu. Dochodzi do niewydolnosci krazenia,
co prowadzi do gromadzenia si¢ ptynu w tkance podskornej i jamach ciata. Obrzek ptodu u dawcow
wystepuje zdecydowanie rzadziej niz u biorcéw. Przyczyny jego wystapienia mozna wigza¢ z anemia,
hipoproteinemia oraz niedokrwieniem narzadow. Przekroczenie granicy mozliwo$ci kompensacyjnych
ptodéw, jezeli nie wdrozy sie odpowiedniej terapii wewnatrzmacicznej, skutkuje obumarciem we-
wnatrzmacicznym. Zgon jednego lub obu ptodow kwalifikuje pacjentke do V stopnia zaawansowania.

Istotnym aspektem diagnostyki TTTS jest réznicowanie z rozwijajacym si¢ lub nakladajacym na
obraz kliniczny sSIUGR. W tabeli 2 przedstawiono zaréwno charakterystyczne, jak i wspdlne cechy
obu patologii.

Swiatowe pi$miennictwo w przypadku ciazy jednokosméwkowej rekomenduje kontrole ultrasono-
graficzng co 2-3 tygodnie od 16 tygodnia cigzy'""% Jednakze wedtug Thorson i wsp. odstep dtuzszy
niz 2 tygodnie miedzy badaniami kontrolnymi skutkowal rozpoznawaniem TTTS w wyzszych stop-
niach zaawansowania i potencjalnie wigzat si¢ z pdzniejszym wdrozeniem leczenia wewnatrzmaciczne-
go 1 gorszymi wynikami perinatalnymi®. Algorytm przesiewowych badaf ultrasonograficznych dla

zespotu TTTS przedstawiono na rycinie 12.

Rycina 5. Wielowodzie u biorcy Rycina 6. Brak wypetnionego pecherza moczowego
u dawcy
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Rycina 11. Obrzek tkanki podskérnej na brzuchu ptodu

Rycina 10. Fala zwrotna w UA

Badanie echokardiograficzne

Badanie echokardiograficzne nie zostalo ujete
w klasyfikacji wedtug Quintero, jednak odgrywa
niezwykle istotng role w procesie diagnostycz-
nym zaréwno przed terapia wewngtrzmaciczna
TTTS, jak i po niej. U ptodu biorcy obserwujemy
objawy niewydolnosci krazenia w postaci kardio-
megalii, przerostu obu komér z dominacjg pra-
wej, cech kardiomiopatii przerostowej, uposle-
funkcji

zastawek przedsionkowo-komorowych, wysicku

dzenia skurczowej, niedomykalnosci
w osierdziu. U dawcy natomiast rejestruje sie naj-
czesciej prawidtowe badanie echokardiograficzne

albo kardiomegalie wzgledna, zwolnione przepty-

wy przez zastawki serca oraz cechy centralizacji krazenia w postaci heart sparing effect'*.

Badanie echokardiograficzne ma na celu ocene:

* kurczliwo$ci migénia sercowego metoda pomiardéw frakcji skracania komor serca w projekeji

M-mode

* indeksu sprawno$ci miokardium (Tei-indeks) - jest to dopplerowski wskaznik funkcji skurczowej

1 rozkurczowej serca
* grubosci migénia sercowego
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Tabela 2. Diagnostyka roznicowa TTTS i sIUGR

TTTS Cechy wspolne obu patologii | sSIUGR
Matowodzie-wielowodzie Matowodzie-normowodzie
AEDV-REDV
Brak pecherza moczowego Obecny pecherz moczowy
u matego ptodu u matego ptodu
Nieprawidtowy przeptyw Prawidtowy przeptyw
w DV duzego ptodu w DV duzego ptodu
Pulsacja w UMBV u duzego Prawidtowy przeptyw
ptodu w UMBV u duzego ptodu
Nieprawidtowe przeptywy
u matego ptodu

AEDV - brak fali przeptywu w rozkurczu; REDV - wsteczna fala przeptywu w rozkurczu; UMBV - spektrum przepty-
wu w zyle pepowinowej

Cigza JKDO (jednokosmoéwkowa, dwuowodniowa)

y

| trymestr:
¢ potwierdzenie kosmowkowosci i owodniowosci
e pomiar NT i CRL

16 tygodni, co 2 tygodnie, az do porodu, ocena:
* MVP w obydwu workach owodniowych, asymetrii wzrastania
* pecherza moczowego u obydwu ptodéw, doppler, ew. echo

'

MVP >2 cm i <8 cm w kazdym worku
TAK | NIE

v v

Badania kontrolne co 2 tygodnie

MVP <2 cm w jednym worku
i MVP >8 cm w drugim: diagnoza TTTS

Rycina 12. Badania przesiewowe w TTTS

* przeplywu przez zastawki przedsionkowo-komorowe 1 potksiezycowate w:
- cie$ni aorty
- przewodzie tetniczym
- naczyniach wiencowych
* pojemnosci wyrzutowej serca dla prawej 1 lewej komory
e stanu kardiologicznego ptodéw przez zastosowanie skali CVPS wedtug Huhty (Cardiovascular
Profile Score) 1 skali CHOP (Children’s Hospital of Philadelphia) (tab. 3-5)15,

Zmiany w ukfadzie krazenia ptodéw z TTTS s3 obecne juz w 50-60% przypadkéw stopni I 1 II
wedtug Quintero. Badanie echokardiograficzne moze poméc w diagnostyce réznicowej z innymi po-
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wiktaniami cigzy jednokosmdéwkowej. Szczegdtowa ocena objawdw sercowo-naczyniowych moze osta-
tecznie pozwoli¢ ustali¢ rozpoznanie, doktadniej oceni¢ zaawansowanie choroby 1 dzigki temu umoz-
liwi¢ podjecie decyzji o kwalifikacji do zabiegdw wewnatrzmacicznych. Badanie echokardiograficzne
stanowi rowniez wazny element oceny odpowiedzi na leczenie'.

TERAPIA WEWNATRZMACICZNA

Smiertelnoé¢ w TTTS bez zastosowania terapii wewnatrzmacicznej wynosi 90-100%, dlatego niezwykle

wazna jest wla$ciwie przeprowadzona diagnostyka oraz odpowiednio wczesne rozpoczecie leczenia'.
Poczatkowo, przed erg laseroterapii, postepowanie lecznicze mialo charakter gléwnie objawowy.

Tabela 3. Cardiovascular Profile Score (CVPS)

Norma 2 pkt -1 pkt -2 pkt
Obrzek Brak Ascites/hydrothorax/ Obrzek skory
hydropericardium
WielkosS¢ serca 0,2-0,35 0,35-0,5 <0,2;>0,5
(Ha/Ca)
Funkcja miesnia SF RV/LV >0,28, dwu- Holosystoliczna TR lub Holosystoliczna MR lub
sercowego fazowy naptyw przez SF RV/LV<0,28 jednofazowy naptyw
zastawki AV przez zastawki AV
Doppler zylny Prawidtowy DV i UV Nieprawidtowy DV Pulsacja w UV
Doppler tetniczy Prawidtowy UA AEDV REDV

AEDV - brak fali przeptywu w rozkurczu; DV - przewdd zylny; LV - lewa komora; REDV - wsteczna fala przeptywu
w rozkurczu; RV - prawa komora; SF - frakcja skracania; TR - niedomykalnos¢ zastawki tréjdzielnej; UA - tetnica
pepowinowa; UV - zyta pepowinowa

Tabela 4. Children’s Hospital of Philadelphia (CHOP)

0 pkt 1 pkt 2 pkt
UA Norma Obnizona fala alfa AEDV/REDV
Przerost miesnia Brak Stwierdzany
sercowego
Wielkos¢ serca <1/3 1/3-1/2 >1/2
Kurczliwosé Prawidtowa SF <30 SF <20
Niedomykalno$¢ MV Brak tagodna Masywna
Niedomykalnosé TV Brak tagodna Masywna
Doppler MV Dwufazowy Jednofazowy
Doppler TV Dwufazowy Jednofazowy
DV Prawidtowy Brak fali alfa Wsteczna
uv Bez pulsaciji Pulsacja
RVOT PA > Ao PA=Ao0 2 pkt - PA<Ao | 3 pkt - RVOTO
Niedomykalnosé PA Brak Stwierdzana

Ao - Srednica zastawki aortalnej; PA - Srednica zastawki pnia ptucnego; RVOT - droga odptywu prawej komory;
RVOTO - zwezenie drogi odptywu prawej komory
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Wykonywano seryjne odbarczenia ptynu owodniowego ~Tabela 5. Stopien cigzkosci wg CHOP
z worka owodniowego biorcy, zeby tymczasowo polep- | stopiert Liczba punktéw

szy¢ warunki hemodynamiczne i wydtuzy¢ okres cigzy.
We wezesnych latach 90. De Lia i wsp. wykonali pierw-
sza laserowa chirurgie tozyska. Od tego momentu na- | || 6-10
stapit dynamiczny rozwdj sprzetu oraz technik lasero-
terapii, skutkujacy licznymi $wiatowymi doniesieniami
naukowymi. W 2004 r. badanie randomizowane Senat | IV 16-20

| 0-5

I 11-15

1 wsp. udowodnito przewage laseroterapii nad seryjny-
mi amnioredukcjami. Sprawito ono, ze technika ta jest
obecnie preferowang i gtéwna metoda leczenia'’-".

Terapia fetoskopowo-laserowa

Pionierski zabieg laserowej chirurgii fozyska, wykonany w 1988 r. przez dr. Juliana de Lia, spowodowat
dalszy dynamiczny postep w tej dziedzinie. Zabieg ten nidst za soba ogromne ryzyko, gdyz wykony-
wano go droga laparotomii i po nacigciu macicy w celu wprowadzenia narzedzi. Cztery lata p6zniej
Ville z zespotem dzigki rozwojowi mniej inwazyjnego sprzetu wprowadzili przezskérng endoskopowa
koagulacje wykonywang w znieczuleniu miejscowym i opublikowali badania dotyczace techniki niese-
lektywnej. Uzyskali w nich odsetek ogodlnej przezywalno$ci wynoszacy 55%, a przezywalnoéci przynaj-
mniej jednego ptodu okoto 73%%.

Kolejnym krokiem w ewolucji techniki fetoskopowej byta koagulacja selektywna wprowadzona
przez Quintero z zespotem w 1998 r. Zwigkszyta ona przezywalno$¢ dwoch ptodéw do 57,1%, a co
najmniej jednego do 83%?*. Od okoto 2004 r. Quintero sugeruje sekwencyjna koagulacje anastomoz
naczyniowych, ktora zapewnia przezywalno$¢ dwoch ptodéw na poziomie 73,7%?.

W dostepnych pozycjach pi$miennictwa przedstawiajacych wyniki leczenia fetoskopowo-laserowe-
go TTTS mozna zauwazy¢ znaczace zwigkszenie wskaznikdw przezywalno$ci w ciggu ostatnich 20 lat.
Przyktadowe wyniki zostaly przedstawione w tabeli 6 1 7.

W materiale wlasnym w catej grupie badanej uzyskano przezywalno$¢ przynajmniej jednego ptodu
w 88,9% (48/54). Przypadki zakoficzone przezyciem dwdch ptodéw stanowily 59,3% (32/54) (tab. 6).
Wieksza przezywalnos¢ dwoch ptodéw i przynajmniej jednego ptodu po zabiegu obserwowano w gru-
pie leczonej metoda Solomona. Przezywalno$¢ dwoch ptodéw wynosita 53,7% (22/41) w grupie I le-
czonej technika selektywna i 76,9% (10/13) w grupie II (Solomona). Przezywalno$¢ przynajmniej
jednego ptodu wyniosta odpowiednio 87,8% (36/41) i 92,3% (12/13) (tab. 7). Ogdlny odsetek przezy-
cia ptodéw w calej grupie po zabiegu wynosit 75,9% (82/108). Metoda selektywnej koagulacji pozwo-
lifa na osiagniecie ogdlnej przezywalnoséci na poziomie 72,0% (59/82), natomiast technika Solomona
na poziomie 88,5% (23/26).

Pozadanym efektem terapii fetoskopowo-laserowej jest koagulacja wszystkich anastomoz naczynio-
wych wystepujacych w tozysku. Liczne badania wykazaly, ze do 33% leczonych przypadkéw charakte-
ryzuje si¢ obecno$cia niezamknietych polaczen naczyniowych po zabiegach laserowych. Te pozostate
anastomozy moga powodowa¢ powazne komplikacje, takie jak rozwdj zespotu TAPS (ok. 13%) lub
nawracajacy TTTS (ok. 14%). Nalezy zwrdci¢ uwage, ze znaczna cze$¢ nieskoagulowanych naczyn
znajduje sie na brzegach tozyska, w odlegtosci 2 cm od brzegu. Fakt ten mozna wigza¢ z trudno$ciami
technicznymi podczas wizualizacji tych miejsc, ze wzgledu na pozycje 1 kat wprowadzania fetoskopu,
ktory jest zazwyczaj prostopadly do rownika naczyniowego®.

Aby zminimalizowad czesto$¢ wystepowania niezamknietych pofaczen naczyniowych i zwigzanych
z nimi komplikacji, wprowadzono zmodyfikowang technike laseroterapii Solomona, w ktdrej caly
réwnik naczyniowy zostaje poddany koagulacji. Dzigki temu zwigksza si¢ szans¢ na zamknigcie ma-
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Tabela 6. Wskazniki przezywalnosci terapii fetoskopowo-laserowej w literaturze

Autor badania i rok N Przezycie przynajmniej Przezycie 2 ptodow [%]
1 ptodow [%]
Ville, 1998 132 73,0 36,0
Hecher, 2000 200 80,0 50,0
Quintero, 2000* 89 83,1 39,0
Yamamoto, 2005 175 73,0 35,0
Huber, 2006 200 83,0 59,0
Morris, 2010 164 84,0 38,0
Ruano, 2013* 102 80,4 56,0
Slaghekke, 2014 * 272 86,0 62,0
Szaflik, 2017 54 88,9 59,3

* padania wieloosrodkowe

Tabela 7. Przezywalno$é przynajmniej jednego i dwoch ptodéw po zabiegu

Metoda selektywna | Technika Solomona | Ogétem
Przezywalnosc dwoch ptodow 53,7% 76.9% 59,3%
po zabiegu
Przezywalnosc przyna;mmej 87.8% 92,3% 88,9%
jednego ptodu po zabiegu
Liczebnosé 41 13 54

tych potaczeni naczyniowych, ktorych nie zidentyfikowano endoskopowo.

Analiza wieloo$rodkowego badania randomizowanego z 2014 r. SOLOMON (Selective Or Laser
Of the entire equator in MONochorionic twins) przeprowadzonego przez Slaghekke’a i wsp. pozwala
zauwazy¢ spadek powyzszych powiktan: nawracajacego TTTS z 7% do 1% 1 TAPS z 16% do 3%**.
W opozycji do przytoczonego badania Quintero z zespolem przedstawit nastepujace wyniki: technika
Solomona zwigzana jest z 20% czesto$cia wystepowania niezamknietych anastomoz naczyniowych
w tozysku w poréwnaniu z 3,5-5% dla metody selektywnej (p <0,05). Zaréwno technika Solomona,
jak 1 selektywna obcigzone sa ryzykiem nawracajacego TTTS na poziomie 1%. Wedtug Quintero sto-
sowanie techniki Solomona umozliwia uzyskanie wynikéw poréwnywalnych z metoda selektywna, ale
nie przewyzsza tej ostatniej, natomiast laseroterapia Solomona jest wykonywana kosztem koagulacji
zdrowej czedci tozyska®.

W materiale wlasnym w grupie badanej 14,8% pacjentek wymagato powtdrnego zabiegu ze wzgledu
na ponowne wystapienie cech TTTS. Zastosowanie techniki Solomona przyczynito sie do spadku
czesto$ci nawrotow w stosunku do metody selektywnej z 17,1% do 7,7%. Czesto$¢ wystepowania
pozabiegowego TAPS oceniono na 9,3% w calej grupie, odnotowano trend spadkowy w przypadku
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zastosowania techniki Solomona z 9,8% na 7,7% (tab. 8).

Podsumowujac, wyrdzniamy 4 techniki koagulacji laserowe;:

nieselektywna koagulacja polega na ablacji wszystkich naczyn przekraczajacych btone rozdzielajaca
oba plody

selektywna koagulacja polega na wybiodrczej ablacji anastomoz AV oraz AA 1 VV i jest korzystniej-
sza niz nieselektywna ablacja (ryc. 13)

sekwencyjna koagulacja polega na ablacji anastomoz najpierw od A dawcy do V biorcy, a nastepnie
od A biorcy do V dawcy. Udowodniono, ze sekwencyjna metoda ablacji moze poprawi¢ rokowanie
i jest skuteczniejsza niz dwie powyzsze techniki

metoda Solomona sktada si¢ z dwdch etapdéw. W pierwszej kolejnosci przeprowadza sie selektywna
ablacje anastomoz AV, AA 1 VV, nastepnie punkty te faczone sa ze sobg za pomoca ciagtej koagu-
lacji wzdtuz linii wyznaczajacej réwnik, a tym samym nastepuje tworzenie fozyska dwukosmdwko-
wego, czyli tak zwana dichorionizacja (ryc. 13).

Zabieg fetoskopowo-laserowy skfada si¢ z nastepujacych etapow:

odkazenie 1 przygotowanie pola operacyjnego

lokalizacja miejsca wktucia troakaru (pod katem prostym do réwnika naczyniowego tozyska)
dobor odpowiedniego fetoskopu, w zaleznosci od lokalizacji tozyska prostego lub zakrzywionego.

Wprowadzenie narzedzi pod kontrola USG: fetoskopu z torem wizyjnym i torem dla wiazki lase-

rowej. Fetoskop podiacza sie do zrédta $wiatha (najczedciej ksenonowego) 1 do kamery cyfrowej. Naj-
czeéciej koagulacje wykonuje sie laserem diodowym lub Nd:YAG. W zaleznosci od lokalizacji tozyska
wyrdzniamy fetoskopy proste 1 zagiete (ryc. 14,15):

identyfikacja punktéw orientacyjnych: przyczepu pepowiny biorcy, potozenia ptodu dawcy i btony
rozdzielajacej plody, powierzchni tozyska miedzy sznurami pepowinowymi

uwidocznienie anastomoz naczyniowych

koagulacja laserowa odpowiednich potaczef naczyniowych wybrana technika pod katem jak naj-
blizszym 90° (ryc. 16)

w przypadku techniki Solomona koagulacja wzdhuz réwnika naczyniowego

amnioredukcja ptynu owodniowego z worka owodniowego biorcy

usuniecie narzedzi pod kontrolag USG

kontrola ultrasonograficzna stanu pozabiegowego: uwidocznienie czynnosci serca u obu ptoddw,

Tabela 8. Analiza czestosci nawrotow TTTS i rozwoju TAPS po terapii fetoskopowo-laserowej

0,
TAPS 9,8% = Technika Solomona

9,3%
= Metoda selektywna
Ogotem
7,7%
Nawro6t TTTS 17,1%

14,8%

0,0% 5,0% 10,0% 15,0% 20,0%
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kontrola miejsca wktucia.

Zabiegi laserowe wykonywane s3 w wieckszoséci o$rodkéw na $wiecie w znieczuleniu miejscowym,
tylko w wybranych przypadkach stosuje si¢ znieczulenie podpajeczynéwkowe lub ogdlne. Przeciw-
skurczowe przygotowanie macicy polega na dozylnej tokolizie przynajmniej 12 godzin przed zabie-
giem. Pierwsze badanie ultrasonograficzne mozna przeprowadzi¢ dobe po zabiegu. Czestotliwosé
dalszych kontroli zalezy od o$rodka.

Amnioredukcja
Amnioredukeja to zabieg polegajacy na odbarczeniu plynu owodniowego w przypadku, gdy MVP
u biorcy przekracza 8 cm, zeby uzyskaé warto$¢ ponizej 5-6 cm. Gtéwnym celem zabiegu jest zmniej-
szenie ryzyka porodu przedwczesnego. Dodatkowo osiaga si¢ poprawe krazenia tozyskowego 1 zwigk-
szenie przeplywu przez tetnice maciczne o 74%. Istnieje rowniez teoria méwiaca, ze zmniejszenie ci-
$nienia wewnatrzmacicznego oddziatujacego na tozysko zapewnia powr6t funkeji kompensacyjnych
anastomoz naczyniowych?,

Amnioredukcja wykonywana jest w znieczuleniu miejscowym, ewentualnie po uprzedniej sedagji.

Rycina 14. tozysko na Scianie tylnej. Fetoskopy proste
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Rycina 15. tozysko na Scianie przedniej. Fetoskopy zakrzywione

Rycina 16. Zdjecia wykonane podczas zabiegu fetoskopowo-laserowego w TTTS
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Pacjentka przed zabiegiem pozostaje na czczo i w celu relaksacji migénia macicy otrzymuje tokolize

dozylng na przynajmniej 12 godzin przed zabiegiem. Po odkazeniu skéry brzucha, pod kontrola

ultrasonograficzna, pobiera si¢ przy uzyciu igly punkcyjnej potaczonej ze ssakiem 2-3 1 ptynu owodnio-

wego (w zalezno$ci od stopnia nasilenia wielowodzia). Pacjentka po zabiegu powinna mie¢ wykonany

zapis KTG. W nastepnym dniu po amnioredukeji nastepuje kontrolne badanie ultrasonograficzne.
Obecnie amnioredukeja nie jest zalecang metoda leczenia TTTS. Moze by¢ stosowana jedynie jako

uzupelnienie terapii laserowej lub w ostatecznosci, w przypadku niemozliwosci wykonania zabiegu feto-

skopowo-laserowego, w celu umozliwienia transportu do osrodka referencyjnego. Badanie randomizowa-

ne Senat 1 wsp. jednoznacznie udowodnito przewage metody laserowej - zapewnita ona uzyskanie'®:

» wyzszych wskaznikdéw przezywalnosci

o dluzszego czasu ciazy

* wigkszej masy i lepszego stanu urodzeniowego noworodkow

* mniejszych powiktaf neurologicznych.

POWIKLANIA TTTS

TTTS niesie za soba ryzyko wielu powiktaf potozniczych, takich jak:
* poronienie

* wewnatrzmaciczne obumarcie ptodu

* przedwczesne odplywanie ptynu owodniowego

* niewydolnos¢ szyjki macicy

* pordd przedwczesny.

Bez zastosowania terapii wewnatrzmacicznej $miertelno$¢ wynosi 90-100%. Oprocz powyzszych
powiklan potozniczych ptody powiklane zespotem TTTS obarczone s3 ryzykiem rozwoju powiktan
neurologicznych 1 kardiologicznych?.

Powiktania neurologiczne

Ciaze blizniacze powiktane zespotem TTTS obcigzone s3 ryzykiem rozwoju zmian neurologicznych
u obu ptodéw. Nieréwnowaga hemodynamiczna wynikajaca z niezréwnowazonego przeptywu krwi mie-
dzy bliznigtami przez anastomozy naczyniowe moze doprowadzaé do nieodwracalnych zmian w obrebie
osrodkowego uktadu nerwowego w wyniku jego niedotlenienia. Najbardziej narazona na martwice jest
istota biala mézgu. Nie mniej grozny jest tez zespot embolizacji, do ktérego dochodzi w przypadku
zgonu wewnatrzmacicznego jednego z ptodéw. Materiat zatorowy, ktéry stanowig skrzepy krwi i tkanka
martwicza, moze si¢ wowczas przedostal przez duzego kalibru anastomozy do uktadu krazenia drugiego
ptodu 1 doprowadzi¢ do uszkodzen licznych narzadéw, w tym najczesciej osrodkowego uktadu nerwo-
wego? %,

Odlegtymi konsekwencjami tych zmian u dziecka w wieku rozwojowym moga by¢:
* mobzgowe porazenie dziecigce

 zaburzenia neurorozwojowe

* trudno$ci w nauce

* padaczka

* niedowidzenie

* zaburzenia stuchu i mowy.

Zastosowanie terapii fetoskopowej w poréwnaniu z seryjnymi amnioredukcjami pozwala na trzy-
krotne zmniejszenie ryzyka powiktan neurologicznych, takich jak: powazne uszkodzenia mézgu, leu-
komalacja i wylewy dokomorowe u noworodkédw. Ryzyko powikian jest takie samo dla biorcy i dla
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dawcy. Mimo znacznej przewagi terapii laserowej w kontekscie powiktan neurologicznych nalezy pa-
migtaé, ze najwazniejszy czynnik rokowniczy zawsze stanowi czas rozwigzania cigzy. Wedtug dostepnej
literatury 100% noworodkéw urodzonych przed 28 tygodniem ciazy bedzie cierpialo na powazne

zaburzenia neurologiczne mimo zastosowania terapii prenatalnej*?.

Powikltania kardiologiczne

Wieloos$rodkowe badania dowodza, ze plody z TTTS obarczone sa wyzszym ryzykiem wrodzonych
wad serca (5%) niz nieobciazone ptody z ciaz blizniaczych jednokosmoéwkowych (2%)%. Ze wzgledu
na obciazenie uktadu krazenia biorca narazony jest na liczne zmiany kardiologiczne, takie jak:

¢ kardiomegalia

¢ kardiomiopatia przerostowa

 przerost obu komoér z dominacj prawej

* zwezenie zastawki tetnicy ptucnej

* niedomykalno$¢ zastawek przedsionkowo-komorowych.

Natomiast u dawcy zazwyczaj obserwuje si¢ prawidlowe badanie echokardiograficzne lub minimalne
zmiany kardiologiczne pod postacia wzglednej kardiomegalii i zwigkszonego obciazenia nastepczego®.

Zmiany w sercu biorcy najczeéciej wycofuja sie po udanym zabiegu fetoskopowo-laserowym, nato-
miast w 3,6% (5 razy czeéciej niz w populacji ogdlnej) pozostaja do okresu noworodkowego 1 w rzad-
kich przypadkach wymagaja interwencji chirurgicznej. Najczeéciej po porodzie obserwuje si¢ zwezenie
zastawki ptucnej, ktére wystepuje znacznie czeéciej niz w populacji (4,5% vs 0,038%). Wynika to
prawdopodobnie z przeciazenia objetosciowego prawej komory serca przed udanym zabiegiem lase-
rowej okluzji naczyn taczacych’>%,

ROZWIAZANIE CIAZY

W dostepnych zrédtach brak jednoznacznych rekomendacji dotyczacych optymalnego czasu zakon-
czenia cigzy po zastosowanym leczeniu fetoskopowo-laserowym z powodu TTTS. Powszechnie przyj-
muje sig, ze powinien to by¢ skoficzony 34 tydzien ciazy, po kursie glikokortykosteroidoterapii*.
Jednak za rozsadne postepowanie mozna uznaé przesuniecie tego terminu do 37 tygodnia ciazy, jeze-
li w kolejnych badaniach kontrolnych obserwujemy catkowite wycofanie si¢ zmian patologicznych po
przeprowadzonej terapii. Wigkszo$¢ autordw jako optymalny sposdb rozwiazania ciazy podaje pordd
operacyjny droga cigcia cesarskiego.
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Selektywne ograniczenie
wzrastania jednego ptodu
W cigzy blizniaczej

MALGORZATA SWIATKOWSKA-FREUND, KRZYSZTOF PREIS

DEFINICJA | PATOFIZJOLOGIA
Cigza blizniacza jednokosmdwkowa niesie ze sobg bardzo wysokie ryzyko, co wynika zaréwno z wigk-
szej niz w cigzach pojedynczych czestosci wystepowania (niemal wszystkich) powiklan, jak i z prawdo-
podobienstwa wystapienia powiktaf specyficznych dla tego typu ciazy. Jednym z nich jest selektywne
ograniczenie wzrastania ptodu, do niedawna nazywane w anglojezycznym pi$miennictwie sSIUGR
(selective intrauterine growth restriction), obecnie za$ sFGR (selective fetal growth restriction). Wyste-
puje ono do$¢ czesto, bo w 10-15% cigz jednokosméwkowych. Poniewaz niesie bardzo powazne
konsekwencje, jest uwazane za jedna z gtéwnych przyczyn umieralnosci i zachorowalnosci okotoporo-
dowej blizniat z ciaz jednokosméwkowych. Autorzy s3 zgodni co do tego, ze powodem ograniczenia
wzrastania jednego z ptodéw w ciazy jednokosméwkowej jest nieréwny podziat tozyska, wptyw pota-
czen naczyniowych miedzy ptodami oraz zespotu przetoczenia miedzy ptodami (TTTS - twin-to-twin
transfusion syndrome).

Chociaz schorzenie to jest do§¢ czeste, nadal pozostaje wiele niejasno$ci dotyczacych jego diagno-
zowania 1 postepowania po ustaleniu rozpoznania.

KRYTERIA ROZPOZNANIA

Wiekszoé¢ autoréw wymienia jako kryteria rozpoznania sFGR szacowang mase (EFW - estimated fetal
weight) jednego z ptodéw <10 centyla lub réznice miedzy EFW ptodéw przekraczajaca 25%. W nie-
ktorych doniesieniach podstawe rozpoznania stanowi pomiar obwodu brzucha ptodu (AC - abdomi-
nal circumference) lub graniczna réznica miedzy ptodami (AC lub EFW) wynoszaca 20%, a nawet
15%. Rekomendacje ISUOG (International Society of Ultrasound in Obstetrics and Gynecology)
z 2016 r. podaja, ze do rozpoznania sFGR konieczne jest réwnoczesne stwierdzenie EFW jednego
z ptodéw <10 centyla i réznicy EFW miedzy ptodami przekraczajacej 25%. W 2011 r. opublikowano
prace, ktorej autorzy opierali si¢ nie na szacowanej masie ciata ptodu, ale na rzeczywistej masie uro-
dzeniowej. Na podstawie obliczen uznali oni, ze réznica migdzy masami urodzeniowymi przekracza-
jaca 18% najtrafniej prognozuje pozniejsze problemy z rozwojem dziecka, Sugeruje to, ze rdznica
EFW wynoszaca 20% powinna by¢ optymalna warto$cig graniczna rozpoznania sFGR.

Podobne rozbieznosci dotycza whaczenia do definicji sSFGR przeptywu w tetnicy pepowinowej. Wiek-
sz0§¢ autordéw uwaza, ze wzrost oporu w tym naczyniu >95 centyla nie stanowi niezbednego warunku
rozpoznania sFGR, ale w niektérych doniesieniach taka informacja jednak si¢ pojawia. Nieprawidtowy
przeplyw w tetnicy pepowinowej wigzany jest natomiast z gorszym rokowaniem dla ptodéw.
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Tabela 1. Warunki rozpoznania hipotrofii w cigzy blizniaczej wedtug Khalil

Ciaza dwukosmowkowa Ciaza jednokosmowkowa

Warunek wystarczajgcy: EFW <3 centyla Warunek wystarczajgcy: EFW <3 centyla

Warunki sktadowe: przynajmniej 2 z 3 Warunki sktadowe: przynajmniej 2 z 4

1. EFW <10 centyla 1. EFW <10 centyla

2. r6znica EFW >25% 2. r6znica EFW >25%

3. Pl w tetnicy pepowinowej >95 centyla 3. Pl w tetnicy pepowinowej >95 centyla
4. AC <10 centyla

AC - obwdd brzucha ptodu; EFW - szacowana masa ptodu; Pl - indeks pulsacji

W 2018 r. opublikowano wyniki badania okreslajacego kryteria rozpoznania sFGR przy uzyciu
procedury Delphi. W jego ramach przeprowadzono ankiete wéréd ekspertow w dziedzinie sFGR,
ktorzy wskazali, jakie parametry ich zdaniem s3 istotne w rozpoznaniu hipotrofii w ciazy blizniaczej
1 wplywaja na rokowanie dotyczace przezycia i pdzniejszego rozwoju dzieci z cigz blizniaczych. Auto-
rzy pracy zebrali petne dane od 48 oséb. W wyniku analizy odpowiedzi ustalono warunki rozpoznania
sFGR zar6wno dla cigz jedno-, jak i dwukosmoéwkowych. Kryteria te przedstawiono w tabeli 1.

Wedtug tego zestawienia stwierdzenie EFW jednego z ptodéw <3 centyla wystarcza do rozpoznania
sFGR w ciazy jednokosméwkowej. Natomiast przy EFW >3 centyla musza zosta¢ spetnione przynaj-
mniej 2 z wymienionych 4 warunkoéw.

ROKOWANIE

Rozpoznanie sFGR oznacza dla pacjentki istotne pogorszenie rokowania. Wydaje sie logiczne, ze ro-
kowanie zalezy od etapu ciazy, w ktoérym po raz pierwszy ujawnily si¢ cechy sFGR, ale teorii tej nie
wspiera zadna z prac naukowych. Wielu autordéw przytacza natomiast statystyki dowodzace, ze pro-
gnozy zaleza w bardzo duzym stopniu od wyniku badania dopplerowskiego, przede wszystkim od
przeplywu w tetnicy pepowinowej. W 2007 r. Gratacos stworzyt klasyfikacje sFGR, ktora opiera sie na
przeplywie w tetnicy pepowinowej. Ten parametr $cisle koreluje z czestoécia zarébwno wewnatrzmacicz-
nego obumarcia ptodu, jak i nieprawidtowego obrazu mézgowia noworodka.

Typ I sFGR z przeplywem rozkurczowym w tetnicy pepowinowej wiaze si¢ z najmniejszym ryzy-
kiem zgonu wewnatrzmacicznego ptodu, ocenianym na 1,2-8,7%. Stwierdzenie utrwalonego braku
przepltywu rozkurczowego lub odwrdconego przeptywu (AREDF - absent or reversed end-diastolic
flow) kaze zakwalifikowa¢ pacjentke do II typu sFGR o zdecydowanie ztym rokowaniu, charakteryzu-
jacym sie 4,6-32,7% ryzykiem wewnatrzmacicznego obumarcia. Najwigksze trudnosci pod wzgledem
prognozy sprawia typ III sFGR ze zmiennym przeplywem w tetnicy pepowinowej (ryc. 1). Jest to
charakterystyczny schemat zmian w przeplywie wynikajacy z wplywu duzych potaczen tetniczo-tetni-
czych miedzy naczyniami pepowin. Czestotliwo$¢ falowo wystepujacego wzrostu i spadku (czasem do
warto$ci ujemnych) predko$ci przeptywu rozkurczowego w tetnicy pepowinowej odpowiada réznicy
miedzy akcjami serc obu ptodéw. Zdarza sie nawet, ze ksztalt fali zwrotnej jest dwufazowy, jesli w trak-
cie rozkurczu u ptodu hipotroficznego nastepuja dwa skurcze migsnia serca u eutroficznego blizniaka
(ryc. 2). Poniewaz obecno$¢ lub brak przeplywu rozkurczowego w tetnicy pepowinowej wynika nie
tylko ze stanu plodu, ale réwniez z wptywu ci$nienia w pepowinie drugiego ptodu i przeplywu w po-
taczeniu tetniczo-tetniczym, trudno na jego podstawie ustalaé rokowanie. Ocenia sig, ze ryzyko we-
wnatrzmacicznego obumarcia ptodu w tym typie sEGR wynosi 7,7-16,0%.

Pofaczenia naczyniowe miedzy ptodami sprawiaja, ze po obumarciu jednego z nich moze nastapié
przetoczenie krwi od plodu, ktéry przezyt, do krwiobiegu martwego blizniaka. W zaleznosci od obje-
toéci przetoczonej krwi moze to nie mie¢ zadnego wplywu na dalszy rozw6j lub wywotaé istotne po-
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Rycina 1. Zmienny przeptyw w tetnicy pepowinowej Rycina 2. R6znoksztattna fala zwrotna w tetnicy pepo-
winowej

wiklania. Skutkami moga by¢: niedokrwisto$¢, czasami nawet wymagajaca transfuzji wewnatrzmacicz-
nej, gwaltowny, krétkotrwaly spadek ci$nienia powodujacy uszkodzenie os$rodkowego uktadu
nerwowego (OUN) lub, w skrajnych (cho¢ nierzadkich) przypadkach, obumarcie réwniez drugiego
plodu. Wedtug jednej z metaanaliz ryzyko, ze oba ptody obumra u pacjentki ze zdiagnozowanym
sFGR w I typie wynosi 1,9%, w typie I - 7%, a w typie III - 4,9%. Inni autorzy podaja, ze po we-
wnatrzmacicznym obumarciu jednego z ptodéw ryzyko zgonu drugiego ptodu wynosi 20-30% (we-
dtug niektdrych sigga ono nawet 45,5%), podobnie, na 20-30%, szacuje si¢ ryzyko trwatego uszkodze-
nia OUN.

Dodatkowymi czynnikami wplywajacymi na rokowanie w sFGR moga by¢: objetos¢ ptynu owo-
dniowego u ptodu hipotroficznego 1 miejsce przyczepu tozyskowego jego pepowiny. Zmniejszenie
objeto$ci ptynu owodniowego wiaze si¢ z 2,7-krotnym wzrostem ryzyka wewnatrzmacicznego obumar-
cia ptodu, a jego zupelny brak zwigksza to ryzyko 16-krotnie. Podobnie brzezny i btoniasty przyczep
pepowiny korelujg z mniejsza szansa ptodu hipotroficznego na przezycie do porodu.

Wynik badania dopplerowskiego i ewentualne zapisy kardiotokograficzne sa w ciazach obarczo-
nych sFGR podstawa do podejmowania decyzji o zakonczeniu ciazy. Z jednej strony objawy niedotle-
nienia hipotroficznego ptodu sugeruja, ze istnieje wysokie ryzyko wewnatrzmacicznego obumarcia
ptodu lub uszkodzenia jego osrodkowego uktadu nerwowego z powodu przewleklego niedotlenienia,
z drugiej strony przedwczesny pordd, w zalezno$ci od wieku ciazowego, wiaze sie z catym spektrum
powiktan wezesniactwa. Zaréwno przedtuzanie cigzy przy wyraznych objawach niedotlenienia ptodu,
jak 1 jej zakoficzenie przed terminem obarczone s3 ryzykiem nieprawidtowego rozwoju psychorucho-
wego dziecka w przysztosci.

PozZniejszy rozwoj dzieci jest dla rodzicéw bardzo istotnym elementem rokowania. Mato jest donie-
siefl na temat przyszlosci dzieci z takich ciaz. Wiekszo$¢ dostepnych informacji dotyczy tylko istotnych,
widocznych w badaniach obrazowych w okresie noworodkowym, uszkodzen os$rodkowego uktadu ner-
wowego. Takich nieprawidtowosci jest stosunkowo duzo, a ich czgstos¢ zalezy od typu sEGR. Typ I nie-
sie ze sobg najmniejsze ryzyko patologii OUN, okoto 4,1%. W typie II czestos¢ nieprawidtowego obrazu
mozgowia wynosi wedlug metaanalizy przeprowadzonej przez Buca 23,9%, w typie III - 17,1%. Wiek-
sz0$¢ autoréw prac podaje, ze obserwowane patologie moézgowia u dzieci z cigz jednokosméwkowych
z rozpoznanym sFGR wystepuja z taka sama czesto$cia u obu ptodéw, czyli u hipotrofikéw i ptodéw
eutroficznych, nawet w ciazach, w ktorych nie doszto do obumarcia ptodu hipotroficznego. Potwier-
dza to istnienie wyraznego wplywu hipotrofii jednego z ptodéw na drugi ptdéd w przypadku cigzy
blizniaczej jednokosmoéwkowej. Nalezy tutaj podkresli¢, ze brak zmian w badaniach obrazowych mé-
zgowia wykonanych po porodzie nie oznacza, ze dziecko bedzie si¢ w przyszto$ci prawidtowo rozwi-
jato. Nie ma jednak dotychczas jednoznacznych doniesieny, u jakiego odsetka dzieci z tej grupy wyste-
puja zaburzenia rozwoju.



Selektywne ograniczenie wzrastania jednego ptodu w cigzy blizniaczej 127

Uszkodzenia o$rodkowego uktadu nerwowego moga by¢ spowodowane zaréwno niedotlenieniem
wewnatrzmacicznym w przebiegu hipotrofii, jak 1 skutkami weze$niactwa. Nie ma analiz, ktore wska-
zywalyby, ktéry mechanizm w przypadku ciagz blizniaczych jednokosmoéwkowych jest czestszy. Fakt,
ze czesto$¢ nieprawidtowych wynikéw badaf obrazowych moézgowia jest taka sama u ptodéw hipotro-
ficznych, jak u ich blizniat, sugeruje, ze pordd przedwczesny moze tu by¢ najistotniejsza przyczyna,
niezalezng od przewlektego niedotlenienia, ktore powinno czeéciej dotyczy¢ mniejszego blizniecia.
Nieznany jest tez wplyw adaptacji ptodu hipotroficznego do przewlektego niedotlenienia na hemody-
namike ptodu eutroficznego, ktéry przy istnieniu pofaczen naczyniowych miedzy ptodami nalezy
réwniez braé pod uwage.

POSTEPOWANIE

W zwigzku ze znaczng $miertelnoécia i zachorowalno$cig zwigzana z sFGR typu II 1 III, dotyczaca
rowniez ptodu eutroficznego, pojawiaja si¢ propozycje leczenia zabiegowego majace na celu ochrone
tego ptodu. Leczenie moze polega¢ na zamykaniu potaczen naczyniowych miedzy ptodami (podobnie
jak w TTTS) albo na okluzji pepowiny ptodu hipotroficznego. Laserowa koagulacja naczyn taczacych
jest trudniejsza niz w TTTS ze wzgledu na brak wielowodzia dajacego wygtadzenie powierzchni tozy-
ska, co stwarza dobre warunki do uwidocznienia jego powierzchni. Przy prawidtowej objetosci pltynu
owodniowego powierzchnia fozyska jest pofaldowana i cze$¢ naczyn powierzchownych moze przebie-
ga¢ w miejscach niewidocznych dla oka kamery. Pomoca w takich sytuacjach moze by¢ amnioinfuzja,
ale trzeba ja stosowaé ostroznie, poniewaz zwigksza ona ryzyko powiktan zabiegu.

Okluzje pepowiny mozna wykona¢ dowolng metoda (laserowa koagulacja, elektrokoagulacja bipo-
larna, radioablacja, podwiazanie nierozpuszczalng nicia), ale za najbezpieczniejsza uznano koagulacje
bipolarna. Zabiegi wykonywane ta metoda trwaja najkrocej i sa obarczone najmniejszym ryzykiem
powikfan. Ich wada jest powodowanie obumarcia ptodu hipotroficznego, dlatego do ich zastosowania
musi by¢ powazne wskazanie. Zamknigcie naczyf pepowiny w wigkszosci krajéw moze by¢ uzasadnio-
ne tylko bardzo niklymi szansami na przezycie tego ptodu albo duzym prawdopodobiefistwem trwa-
tego uszkodzenia OUN.

Nie ma randomizowanych badan oceniajacych wyniki zabiegowego leczenia sFGR, a opublikowane
doniesienia dotycza stosunkowo niewielkich grup pacjentek, ktérym proponowano leczenie zabiego-
we wedlug uznania lekarza prowadzacego. Poréwnanie grup pacjentek leczonych z grupami kontrol-
nymi jest wiec obarczone duzym ryzykiem bfedu polegajacego na tym, ze do grupy leczonej trafiaja
pacjentki z cigzszymi postaciami choroby. Poniewaz tylko takie statystyki sa publikowane, trudno na
ich podstawie jednoznacznie stwierdzié, jak faktycznie leczenie zmienia rokowanie.

Jak wspomniano, zamkniecie pepowiny plodu hipotroficznego niewatpliwie nie daje mu zadnych
szans na przezycie. Natomiast eutroficzny blizniak z wigkszym prawdopodobienistwem powinien uro-
dzi¢ sie zywy 1 uniknaé wtoérnych uszkodzenh OUN, jako ze zamknigcie naczyn pepowiny uniemozli-
wia przetoczenie krwi do krazenia obumartego ptodu. Wyniki opublikowanych analiz wskazuja, ze po
takim zabiegu przezywa ponad 90% plodéw eutroficznych. Nie ma doniesiefi, ktore analizowatyby
dalsze losy dzieci urodzonych z ciaz, w ktérych wykonano okluzje pepowiny. W wigkszosci prac ana-
lizowano cigze po zamknieciu pepowiny i po koagulacji naczyn faczacych lub tylko po koagulacji
anastomoz. Takie publikacje nie wskazuja na wigksza przezywalno$¢ ptodéw - odsetek zgondw we-
wnatrzmacicznych 1 okotoporodowych obu bliznigt jest podobny jak w grupie pacjentek nieleczo-
nych. U pacjentek poddanych zabiegowi zamykania naczyn taczacych przezywato niespetna 40% pto-
déw hipotroficznych (30,4-38,7%), co sugeruje, ze w tej grupie rokowanie ptodéw hipotroficznych juz
przed zabiegiem byto bardzo zte lub ze wykonanie tego zabiegu i pozbawienie ptodu mozliwosci ko-
rzystania z czesci krazenia tozyskowego wspdlnego z drugim bliznigciem zwigksza ryzyko zgonu we-
wnatrzmacicznego. Z tych samych prac wynika, ze po leczeniu przezywa 70% (50,0-73,9%) eutroficz-
nych blizniakéw, ale tych przypadkéw nie poréwnywano z sytuacja u kobiet niepoddanych leczeniu.
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Dostepne doniesienia na temat leczenia wskazuja natomiast na mniejszy odsetek dzieci z nieprawidto-
wos$ciami w badaniach obrazowych OUN niz u potomstwa kobiet nieleczonych. Nalezy jednak pa-
migtaé, ze analizowane pacjentki kwalifikowano do leczenia nie na podstawie randomizacji, ale obrazu
klinicznego, wigc stworzone w ten sposdb grupy zazwyczaj charakteryzuja sie réznym nasileniem
zmian i ich poréwnywanie nie jest wiarygodne.

PODSUMOWANIE

Podsumowujac aktualng wiedze na temat selektywnej hipotrofii jednego z ptodéw, mozemy stwier-
dzié, ze jest ona jeszcze bardzo niekompletna. Poczynajac od niejasnej definicji, poprzez nie do konca
poznana patofizjologie, a koniczac na nieustalonych wskazaniach co do terapii, jest jeszcze wiele aspek-
tow sFGR wymagajacych uécislenia, przebadania i ustalenia zalecen czy rekomendacji. Postepowanie
z pagjentkami, u ktérych jeden z ptodéw jest mniejszy niz tego oczekujemy lub mniejszy od drugiego
blizniaka, zalezy w duzej mierze od do$wiadczenia lekarza prowadzacego ciaze i prawdopodobnie tak
bedzie do czasu, kiedy pojawig si¢ rzetelne wyniki badan na duzych grupach pacjentek dobranych do
analizy w sposdb pozwalajacy na wysnucie jednoznacznych wnioskéw.
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Sekwencja
anemia-policytemia

KRZYSZTOF PREIS, MALGORZATA SWIATKOWSKA-FREUND

WPROWADZENIE
Plody w ciazy blizniaczej jednokosmowkowej wspotdziela jedno tozysko, w ktorym potaczenia naczy-
niowe na powierzchni ptodowej facza uklady krazenia obu ptodéw. W znacznym odsetku takich ciaz
przeptyw krwi jest zrownowazony i nie powoduje istotnych zmian patologicznych w krazeniu i dal-
szych powiktan u ptodéw. Potaczenia te moga jednak doprowadzi¢ do niezréwnowazonego przecieku
krwi pomiedzy rozwijajacymi si¢ organizmami, w ktdérym jeden staje sie dawca krwi, a drugi - jej
biorca. Najczestszym 1 najlepiej poznanym powikianiem takiego przecieku jest zespol przetoczenia
krwi miedzy ptodami (TTTS - twin-to-twin transfusion syndrome).

Znacznie rzadziej wystepuje sekwencja anemia-policytemia (TAPS - twin anemia-policytemia sequen-
ce). TAPS jest forma przewlektego przecieku ptodowo-ptodowego krwi, po raz pierwszy zostata opisa-
na w 2007 1. przez Lopriore 1 wsp. Przyczyna tej patologii jest przeciek od jednego ptodu, bedacego
dawca krwi, do drugiego, bedacego biorca, przez bardzo mate anastomozy tetniczo-zylne o $rednicy
ponizej 1 mm (ryc. 1). TAPS od zespotu TTTS odréznia brak sekwencji wielowodzie-matowodzie.

TAPS moze si¢ ujawnic jako patologia spontaniczna lub jako powiktanie po leczeniu zespotu przeto-
czeniowego (TTTS) techniky laserowej fotokoagulacji naczyn faczacych (SLPCV - selective laser photoco-
agulation of communicating vessels). Sekwencja anemia-policytemia wystepuje rzadko, co, jak podkreslaja
autorzy po$wieconej mu publikacji, powoduje, ze
dane na temat czesto$ci TAPS sa niepewne 1 przy-
blizone. Odsetek spontanicznego TAPS miesci sie
w zakresie 1,6-5% wszystkich ciaz jednokosmow-
kowych dwuowodniowych. Czestos¢ TAPS po le-
czeniu laserowym siega 16%. Wymagane jest tez
odréznienie TAPS od ostrego przecieku ptodowo-
-ptodowego (AFFH - acute feto-fetal hemorrhage),
wystepujacego zwykle po rozpoczeciu porodu.

DIAGNOSTYKA

Rozpoznanie TAPS przedurodzeniowo opiera sig
na pomiarach maksymalnej predkosci skurczo-
wej w tetnicy $rodkowej moézgu (MCA-PSV
- middle cerebral artery peak systolic velocity)

Rycina 1. Przyktad drobnych naczyi na powierzchni
tozyska
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Tabela 1. Pie¢ stopni zaawansowania TAPS

Stopien Przedurodzeniowo Pourodzeniowo réznica
w stezeniu hemoglobiny [g/dl]
1 MCA-PSV dawcy >1,5 MoM >8
MCA-PSV biorcy <1,0 MoM
2 MCA-PSV dawcy >1,7 MoM >11
MCA-PSV biorcy <0,8 MoM
8 Jak w stopniu 1 lub 2 oraz krytyczne zaburzenia | >14
krazenia
4 Obrzek dawcy >17
5 Smieré jednego lub obu ptodéw przy wczesniej- >20
szym rozpoznaniu TAPS

- u dawcy przekracza ona 1,5 MoM, a u biorcy wynosi ponizej 1,0 MoM. Diagnostyka pourodzenio-
wa polega na stwierdzeniu duzej réznicy w stezeniu hemoglobiny we krwi noworodkéw (powyzej 8 g/dl)
oraz jednej z dwoch cech: indeksu retykulocytéw powyzej 1,7 lub matych anastomoz na powierzchni
plodowej tozyska. Opisywano tez przedtuzong erytroblastoze u dawcy jako dowdd przewlektej anemi-
zacji.

POSTEPOWANIE

Postepowanie w TAPS moze przyjac rézne kierunki. Jeden ze sposoboéw leczenia przyczynowego to
laserowa fotokoagulacja naczyn taczacych, podobnie jak w zespole TTTS. Wykonanie tego zabiegu
w TAPS jest znacznie trudniejsze ze wzgledu na brak wielowodzia w jednym z workéw owodniowych,
mniejsza przejrzysto$¢ plynu i brak wygtadzenia powierzchni ptodowej tozyska, co utrudnia identyfi-
kacje anastomoz, oraz fakt, ze konieczne do zidentyfikowania anastomozy sa bardzo drobne 1 czesto
przebiegaja na obwodzie fozyska. Mimo to leczenie laserowe zyskuje coraz wigcej zwolennikdw, po-
niewaz jest metoda przyczynowa; zaobserwowano réwniez przedtuzenie czasu ciazy w grupie leczo-
nych SLPCV, nawet za ceng wyzszego odsetka PPROM (preterm premature rupture of membranes).
Tak leczone ptody po urodzeniu w mniejszym stopniu r6znig si¢ pod wzgledem stezenia hemoglobiny
(1 szybciej wraca ono do wartosci prawidtowych) oraz masy ciata (gléwnie przez poprawe wewnatrz-
macicznego wzrastania dawcy).

W przypadku jatrogennego TAPS po uprzednim leczeniu laserowym TTTS uwaza sig, ze kolejny
zabieg moze nie przynie$¢ efektow. Uzasadnia si¢ to tym, ze jezeli nie udato si¢ zidentyfikowaé ana-
stomoz w pierwszym zabiegu, to prawdopodobnie nie uda si¢ ich znalez¢ réwniez w kolejnym zabie-
gu. Aby unikna¢ takich przypadkdw, sugeruje sie stosowanie metody Solomona w trakcie pierwszego
zabiegu laserowego z powodu TTTS.

Metoda objawowa leczenia jest transfuzja doptodowa do zanemizowanego dawcy. Transfuzja stano-
wi tez opcje leczenia, gdy trudnosci techniczne wykluczaja mozliwo$¢ zabiegu laserowego. Mimo ze
jesteSmy przyzwyczajeni do transfuzji donaczyniowych, pojawiaja sie sugestie wykonywania transfuzji
dootrzewnowych krwi, co przez znacznie wolniejsze absorbowanie krwinek czerwonych ma zapobie-
ga¢ natychmiastowemu ich przejsciu do krazenia biorcy. Te metode traktuje sie tylko jako rozwigzanie
tymczasowe. Sugeruje si¢ tez skojarzenie transfuzji doptodowej (IUT - intrauterine transfusion) uzu-
petniajacej u dawcy z wykonaniem cze$ciowo wymiennej transfuzji (PET - partial exchange transfu-
sion) u biorcy, zmniejszajacej jego policytemie. W takim przypadku krew uzyskana od ptodu biorcy
moze postuzy¢ jako pakiet krwinek podany nastepnie do ptodu dawcy zamiast krwinek od obcego
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dawcy. Ujemna strona takiego postegpowania jest konieczno$¢ wykonywania podwdjnej kordocentezy
u dawcy i u biorcy, przez co ryzyko zabiegu wzrasta.

Mimo istnienia pofaczen naczyniowych stwierdzono, ze nawr6t TAPS po transfuzjach jest ograni-
czony 1 konieczno$¢ powtarzania transfuzji maleje. Sugeruje si¢ istnienie mechanizmu zakrzepowego
w drobnych anastomozach, ktéry prowadzi do wytaczenia istniejacych potaczen naczyniowych.

DYSKUSJA

Skutki TAPS nie zostaly do konca poznane. Poniewaz dane obserwacyjne pokazuja podobna przezy-
walno$¢ zaréwno ptodéw leczonych (po leczeniu laserowym 94%), jak i nieleczonych (po leczeniu
zachowawczym 1 przy zastosowaniu transfuzji 84%), powstaly opinie, aby przyjaé postepowanie wy-
czekujace, a leczenie zabiegowe wdrazaé tylko w ciezkich sekwencjach anemia-policytemia. W takich
jednak przypadkach, mimo cytowanych danych na temat przezywalnosci, u biorcéw zaobserwowano
wyzsza czesto$¢ wystepowania kardiomiopatii 1 nadci$nienia. Z kolei podwyzszone stezenia kreatyniny
u dawcédw sugerujg rowniez krotkotrwata dysfunkcje nerek.

Dane na temat uszkodzen o$rodkowego uktadu nerwowego u ptodéw z TAPS s3 sprzeczne. Opisy-
wano opOznienia umystowe i porazenia spastyczne. Sugeruje sig, ze mozliwa przyczyna niespojnych
wynikow sa rézne przyczyny TAPS w wykonanych badaniach obserwacyjnych, zwlaszcza w przypad-
kach po leczeniu laserowym zwigzanych z pierwotng patologia wynikajaca z TTTS. Wskazuje si¢ tez
na niska liczbe obserwacji stanowigcych podstawe wycigganych wnioskéw. Przy tym problemy neuro-
logiczne zaobserwowano i u dawcéw, i u biorcow.

Nalezy réwniez wspomnie¢ o mozliwych powiktaniach u ciezarnych z rozpoznaniem TAPS, u kto-
rych obserwowano zatory plucne lub zesp6t lustrzany (mirror syndrome).

Ze wzgledu na cigzko$¢ tej patologii nie ma watpliwosci, ze prowadzenie cigzy blizniaczej jednoko-
sméwkowej wymaga duzego doswiadczenia i w przypadku jakichkolwiek odchyled od normy powin-
no si¢ odbywa¢ z zapewnieniem zaplecza oérodka referencyjnego III stopnia.
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KATARZYNA JANIAK, KRZYSZTOF SZAFLIK, MARIOLA ROPACKA-LESIAK

WPROWADZENIE

Zespo6t odwrdconej perfuzji tetniczej miedzy bliznigtami (TRAP - twin reversed-arterial perfusion se-
quence) to niezwykle rzadkie powiktanie ciazy mnogiej jednokosméwkowej, charakteryzujace sie bra-
kiem wyksztatcenia struktur serca u jednego z ptodéw - tzw. blizniaka bezsercowego (acardiac twin),
ktorego unaczynienie zapewnia drugi, prawidtowo zbudowany ptdd - tzw. blizniak pompujacy, bliz-
niak dawca (pump twin, co-twin). Blizniak bezsercowy odgrywa role pasozyta hemodynamicznie za-
leznego od blizniaka pompujacego. U podstawy TRAP lezy obecno$¢ nieprawidtowych pofaczen na-
czyniowych w tozysku, odzywiajacych blizniaka bezsercowego i zapewniajacych jego wzrost, przez co
zagraza on zyciu blizniaka pompujacego, a jednoczeénie swoja obecnoscia powoduje niepozadany
efekt masy w jamie macicy'.

TRAP wystepuje w okoto 1% cigz jednokosmoéwkowych, a na tle wszystkich cigz jego czestosé
wynosi 1 na 35 000-40 000. Dotyczy gtéwnie ciaz blizniaczych, ale zdarza si¢ réwniez w ciazach tro-
jaczych 1 czworaczych. W zbiorczym opracowaniu Healey okre$la wystepowanie TRAP na 98% w cia-
zach jednokosmdéwkowych (74% jednokosmoéwkowe dwuowodniowe; 24% jednokosméwkowe jedno-
owodniowe) 1 zaledwie na 2% w ciazach dwukosméwkowych dwuowodniowych??.

PODSTAWY PATOFIZJOLOGICZNE

Wiadomo, ze wystapienie TRAP uwarunkowane jest obecnosciag powierzchownych, nieprawidtowych
anastomoz w tozysku. Do tej pory pozostaje jednak niejasne, czy pierwotng przyczyne zaburzenia
stanowi nieprawidlowa budowa blizniecia bezsercowego powstala na etapie embriogenezy, czy tez
w wyniku odwréconego przeptywu krwi w krazeniu jednego z ptodéw dochodzi do zaniku gornej
potowy ciata i powstania bezksztattnej masy z zanikiem serca, szyi i glowy>*.

W cigzach jednokosméwkowych zawsze istnieja tozyskowe potaczenia naczyniowe miedzy ptoda-
mi, gdzie przeplyw jest zréwnowazony. TRAP obserwuje sie¢ w przypadku obecno$ci nieprawidtowych
anastomoz tetniczo-tetniczych (AAA) i zylno-zylnych (VVA) w tozysku, umozliwiajacych unaczynienie
obu ptodéw przez blizniaka pompujacego. W wigkszo$ci przypadkdéw anastomozy te zlokalizowane
sa powierzchniowo, w nieduzej odleglo$ci pomiedzy tozyskowymi przyczepami pepowin obu ptodéw.
Niekiedy pepowina blizniaka bezsercowego jest przyczepiona bezpo$rednio do pepowiny blizniaka
pompujacego - w takich okolicznosciach tetnice i zyly pepkowe obu ptodéw s3 bezposrednio zespo-
lone i pokryte galareta Whartona®®.
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Nieobecnos¢ typowych struktur serca u nieprawidtowo zbudowanego blizniaka przyjmuje szerokie
spektrum postaci: od szczatkowej cewy naczyniowej, przez istotnie nieprawidtowe serce (np. z jedna
komory), az do jego catkowitego braku. Poniewaz obarczony patologia blizniak jest hemodynamicznie
zalezny od ptodu pompujacego (nie ma wlasnego serca - pompy), to prawidtowo zbudowany ttoczy
do niego krew poprzez anastomozy tetniczo-tetnicze w tozysku, a nastepnie przez tetnice pepkowa,
zwykle pojedyncza. W zwiazku z tym w tetnicy pepkowej blizniaka bezsercowego obserwuje si¢ uni-
kalne zjawisko, ktorym jest przeptyw krwi w tetnicy pepkowej w odwrotnym niz normalnie kierunku.
Stad wzieta sie nazwa zaburzenia - zesp6t odwrdconej perfuzji tetniczej miedzy bliznigtami. W tetnicy
pepkowej krew, ktéra ma obnizong saturacje oraz jest zubozona o sktadniki odzywcze, preferencyjnie
zaopatruje kaudalne (ogonowe) czesci nieprawidtowego ptodu w stosunku do struktur glowowych.
Zgodnie z teoria Van Allena to specyficzne zjawisko krazenia ttumaczy, dlaczego ptdd bezsercowy ma
lepiej rozwinieta dolna cze$¢ ciata. Odwrocona perfuzja tetnicza opisuje konicowe stadium procesu,
ale nie wyjasnia mechanizmu prowadzacego do przetrwania w tozysku anastomoz tetniczo-tetniczych
1 braku wlasciwej placentacji.

Od blizniaka bezsercowego krew o ponownie obnizonej zawartosci tlenu wraca zyla pepkowa,
przez anastomozy zylno-zylne do blizniaka prawidtowego. W zwiazku z tym jego serce ma zwigkszone
obciazenie robocze nie tylko objeto$ciowo i ci$nieniowo, jest takze cze$ciowo niedotlenione, ponie-
waz dodatkowo otrzymuje cze$¢ odtlenowanej krwi z tozyska. W wyniku tych proceséw u blizniaka
pompujacego rozwijaja si¢ rowniez objawy przewlektej hipoksji prowadzace do zahamowania wzrasta-
nia, co zwigksza ryzyko wystapienia niewydolno$ci krazenia. Lacznie te czynniki moga prowadzi¢ do
rozwoju objawéw niewydolnosci serca i niewydolnosci krazenia, a nastgpnie do obrzeku nieimmuno-
logicznego az do obumarcia blizniaka pompujacego*®. Patomechanizm zaburzen przeptywu w ciazy
powiktanej TRAP wedtug Van Allena przedstawiono schematycznie na rycinie 1°,

Alternatywna teoria etiologii TRAP sugeruje, ze jego pierwotng przyczyne stanowi zaburzenie em-
briogenezy serca, ktére wtérnie prowadzi do wstecznego przeptywu w kierunku uszkodzonego ptodu.
Zjawisko to moze by¢ to spowodowane nieprawidlowoscia chromosomowa w obrebie tego ptodu albo
czynnikami $rodowiskowymi'®. Nowsze doniesienia oparte na analizie cytogenetycznej i badaniach
molekularnych zaprzeczaja jednak tej hipotezie!®!!. Ponadto uwidocznienie z pomocg technik ultraso-
nograficznych we wczesnej ciazy aktywnosci serca jednego z ptodéw, z wstecznym przeptywem w pe-
powinie uszkodzonego ptodu i brakiem aktywno$ci serca drugiego dowodzi, ze pierwotng przyczyna

TRAP jest nieprawidtowy przeplyw w naczyniach tozyska, a nie btad w uksztattowaniu si¢ serca'?".

BLIZNIAK A BLIZNIAK B
Wysokie cisnienie Niskie ciSnienie
—
Blizniak dawca ¢ Blizniak odbiorca

I Niedostateczna perfuzja,

Przecigzenie P e
. zwfaszcza w gornej czesci
objetosciowe ciata

¢ \ Hydrops / l

IUGR Dysrupcje i malformacje
Smieré ptodu

Rycina 1. Patogeneza zaburzen w zespole odwrdconej perfuzji tetniczej wg Van Allena i wsp.
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Niezaleznie od przyczyny TRAP nie ma watpliwosci, ze pasozytujace bliznie bezsercowe zagraza
dobrostanowi blizniaka pompujacego. Wyrdznia sie trzy mechanizmy, przez ktére zwigksza si¢ ryzyko
$mierci blizniaka pompujacego. W pierwszym z nich szybka progresja wzrostu ptodu bezsercowego
istotnie zwigksza zawarto$¢ jamy macicy i moze prowadzi¢ do powiklan potozniczych, zwhaszcza do
porodu przedwczesnego. W drugim mechanizmie zwigkszone obcigzenia wstepne 1 nastepcze wywo-
tane obecnoscig blizniaka bezsercowego wywotuja u blizniaka pompujacego rozwoj objawéw niewy-
dolnosci krazenia i wielowodzie. Po trzecie, odtlenowana krew od blizniaka pompujacego unaczynia
bliznie bezsercowe, a nastgpnie ponownie odtlenowana anastomozami wraca do plodu prawidtowo
zbudowanego. Korzystanie z podwdjnie zuzytej krwi powoduje, ze u plodu pompujacego istotnie
obniza si¢ stezenie tlenu w krwi krazacej, co skutkuje przewlektym niedotlenieniem i zahamowaniem
wzrastania, a to powtdrnie zwigksza obciazenie wstepne i podnosi ryzyko wystapienia niewydolnosci
krazenia'?*81520, Zaburzenia czynno$ciowe w ukladzie sercowo-naczyniowym blizniaka pompujacego
zaprezentowano w rozdziale po$wigconym tachyarytmii u ptodu.

Zwykle bliznie pompujace jest zbudowane prawidtowo, ale opisywano przypadki jego anomalii pod
postacia ztozonych nieprawidtowosci uktadu moczowego 1 przewodu pokarmowego'>?', wytrzewienia®
czy patologii serca®®. W materiale wlasnym dwukrotnie u ptodu dawcy stwierdzano wadeg serca (raz wsp6lny
pien tetniczy i raz ubytek w przegrodzie migdzykomorowej z dekstropozycja aorty), a w jednym przypadku
rozpoznano wade uktadu moczowego z nieprawidtowosciami kostnymi. U jednego z ptodéw pompujacych
w trakcie zycia ptodowego doszto do istotnego przerostu migénia prawej komory, co spowodowato ograni-
czenie przeplywu przez zastawke ptucna, w wyniku czego rozwinelo sie zwezenie tej zastawki.

Bliznie bezsercowe w wigkszosci przypadkéw ma dwunaczyniowa pepowing i moze mieé szerokie
spektrum nieprawidlowos$ci: od bezksztattnej masy tkankowej do pozornie wyksztalconego tutowia
z koniczynami dolnymi, czasem takze z gérnymi (ryc. 2), a nawet z obecnoscia glowy. W zaleznosci
od budowy tego ptodu wyrézniamy®:

* acardius acephalus - wystepujacy najczeéciej, z dobrze rozwinigeta miednicg oraz koficzynami
dolnymi, bez narzadéw wewnetrznych tutowia, koticzyn gornych 1 gltowy
* acardius anceps - dobrze rozwiniety tuldow, wszystkie konczyny, cze$ciowo obecne struktury

glowy 1 twarzoczaszki (ryc. 3)

* acardius amorphus - bezksztaltna masa z obecnoscia struktur osiowych (np. czgéciowo kregostu-
pa), bez mozliwych do rozpoznania organéw
* acardius acormus - najrzadziej wystepujacy, z obecnoscig jedynie glowy.

W zalezno$ci od stopnia niedorozwoju serca wyrdzniamy:

* holocardius - z catkowitym brakiem serca

* hemicardius - z nieprawidlowymi, szczatko-
wymi strukturami serca.

Nie zaobserwowano zwiazku miedzy rodza-
jem budowy plodu bezsercowego a rokowaniem
dla blizniaka pompujacego®'®!”.

Bliznie bezsercowe cechuje sie zwykle szybko
postepujacym, masywnym obrzekiem i zmiana-
mi o typie wodniakéw torbielowatych z powodu
braku komunikacji miedzy jego uktadem limfa-

L i tycznym a krwiono$nym?*.

W podsumowaniu zbiorczym Healeya u cze-

Rycina 2. Preparat autopsyjny przedstawiajgcy bliznie sci plodéw bezsercowych oznaczano kariotyp:
bezsercowe w 33% byt nieprawidlowy - opisywano monoso-
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mie, trisomie, delecje, mozaiki i poliploidig; u ptodéw pompujacych w 3 przypadkach na 34 stwier-
dzono trisomig”.

PRENATALNE METODY DIAGNOSTYCZNE

Ze wzgledu na wysoka $miertelno$¢ ptodéw pompujacych w przebiegu TRAP wazne jest, aby rozpo-
znanie zaburzenia byto postawione jak najwcze$niej. Obecnie wigkszo$¢ przypadkéw z tym zaburze-
niem zostaje wykrytych przed urodzeniem, co wigze si¢ z istotnym postepem technicznym potozni-
czej diagnostyki ultrasonograficznej oraz z powszechnoécia tych badan. Wesley i wsp. uwidocznili
plod bezsercowy juz w 7 tygodniu cigzy, a w 9 tygodniu potwierdzili mechanizm odwréconej perfuzji
tetniczej w opisywanym przypadku. Aktualnie ciaze blizniacze powiklane TRAP rozpoznaje si¢ na
przetomie I'1II trymestru!»!*1%25-28,

KRYTERIA DIAGNOSTYCZNE TRAP

Badanie ultrasonograficzne, dwuwymiarowe (2D):

* cigza mnoga (najczeéciej blizniacza), jednokosmoéwkowa

* obecnos$¢ znacznie zdeformowanego ptodu, bez mozliwoéci wyodrebnienia glowy, tutowia, kon-
czyn gornych, z nieprawidtowo zbudowanymi konczynami dolnymi, z duzym obrzekiem tkanki
podskoérnej oraz z ograniczonymi zmianami ptynowymi, gléwnie wokdt gornej czesei ciata (ryc. 4)

* brak pulsujacej struktury odpowiadajacej sercu u ptodu zdeformowanego (obecno$¢ skurczdw ser-
ca nie wyklucza rozpoznania, ale budowa tej struktury bedzie zawsze nieprawidtowa, szczatkowa)

* niezgodno$¢ biometryczna miedzy ptodami

* najczedciej dwunaczyniowa pepowina u plodu zdeformowanego.

Badanie dopplerowskie:

e odwrdcony charakter przeptywu w naczyniach pepkowych ptodu zdeformowanego: w tetnicy -
w kierunku bliZzniaka bezsercowego; w zyle - od blizniaka bezsercowego

* brak skurczowej pracy serca u ptodu zdeformowanego (ryc. 5,6)%.

Rozpoznanie mozna postawi¢ w oparciu o samo badanie 2D, ale niektérzy autorzy podkreslaja
znaczenie diagnostyki 3D z uzyciem kolorowego dopplera, szczegdlnie dla przestrzennej lokalizacji,
orientacji 1 kierunku przeptywu w patologicznych anastomozach naczyniowych. Technika 3D pozwala

Rycina 3. Nieprawidtowy obraz gtowy i osrodkowego Rycina 4. BliZznie bezsercowe z cechami obrzeku i zmia-
ukfadu nerwowego bliZzniecia bezsercowego nami torbielowatymi w tkance podskérnej - prezenta-
cja 2D w USG
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réwniez na doktadniejsze oszacowanie rozmiaréw
plodu bezsercowego, co - jak opisano wyzej - ma
istotne znaczenie prognostyczne (ryc. 7) %1%,
Zastosowanie w diagnostyce TRAP znalazt
takze ptodowy rezonans magnetyczny (MRI -
magnetic resonance imaging). Technika ta po-
zwala oceni¢ objeto$ciowo poziom przeptywu
w naczyniach ptodu bezsercowego. MRI wyko-
rzystuje si¢ réwniez do oceny ptodu pompujace-
go, nie tylko pod wzgledem jego budowy, ale
przede wszystkim zaburzen strukturalnych
i czynnos$ciowych w osrodkowym uktadzie ner-

wowym, zachodzacych w nastepstwie odwrdco-
Rycina 7. Bliznie bezsercowe i bliznie pompujace - nej perfuzji tetniczej prawidlowo zbudowanego
prezentacja 3D blizniaka, np. niedokrwienia mézgu z powodu
przewleklej hipoksji®®3!.
W diagnostyce réznicowej nalezy bra¢ pod uwage:
e obumarly ptdd z ciazy blizniaczej, u ktérego rozwinely sie zmiany po$miertne (duzy obrzek)

* potworniak powierzchni fozyska albo potworniak pepowiny, guz tozyska?*

Czynniki prognostyczne w badaniu prenatalnym
Smiertelnoé¢ okotoporodows blizniakéw pompujacych bez podjecia prenatalnej interwencji zabiego-
wej szacuje si¢ na 35-55%2*13, Poczatkowo wzrastanie blizniaka pompujacego jest prawidlowe, a poja-
wienie si¢ powiklan TRAP moze by¢ nagte, niezalezne od etapu ciazy, ale najczesciej zachodzi w p6z-
nym I albo wczesnym II trymestrze. Smiertelnoé¢ w grupie blizniakéw pompujacych jest wtérna do
niewydolnosci krazenia i wielowodzia, a takze moze by¢ spowodowana przedwczesnym porodem.
Pomimo rozwoju metod diagnostycznych okre$lenie odpowiednio czutych i swoistych czynnikow
prognostycznych nadal sprawia wiele trudnogci!¢-182027.28.33.34,

Moore i wsp. opisali losy 49 ciaz powiktanych TRAP rozpoznanych przed 1990 r. Zastosowali oni
czynnik rokowniczy opisany jako stosunek masy ciata bliznigcia bezsercowego do masy ciata blizniaka
pompujacego okreslonych postnatalnie. Jezeli wskaznik ten przekraczat 70%, odsetek przedwczesnych
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porodéw wynosit 90%, wielowodzie byto obecne w 40%, a niewydolno$¢ krazenia blizniaka dawcy
wykryto w 30%. Jezeli za$§ wskaznik nie przekraczat 70%, odsetek przedwczesnych porodéw wynosit
75%, wielowodzia - 30%, a niewydolno$¢ krazenia - 10%. W przypadku wskaznika ponizej 50% dal-
sze losy ptodéw byly zdecydowanie lepsze, z odsetkiem przedwczesnych porodéw na poziomie 35%,
a wielowodzia - 18%, nie stwierdzano za$ objawdéw niewydolnos$ci krazenia. Nalezy podkresli¢, ze
wspomniane masy ciata oceniano po porodzie, a zatem dane te maja ograniczong warto$¢ dla okresu
prenatalnego, w ktorym stosunek mas blizniagt z cigzy powiklanej TRAP bedzie zmienny nie tylko
w zalezno$ci od etapu ciazy i niewatpliwie bedzie r6znit sie od tych wartosci w okresie postnatalnym.
W historii naturalnej tego zaburzenia stosunek masy ciata blizniecia bezsercowego do masy ciata bliz-
niaka pompujacego w okresie prenatalnym moze rosnaé (przy progresji unaczynienia ptodu zdefor-
mowanego), ale takze male¢ (w przypadku samoistnego obumarcia ptodu zdeformowanego). Wtacze-
nie tego wskaznika do oceny prenatalnej byta watpliwe takze ze wzgledu na fakt, ze nie istnieje idealna
metoda szacowania przyblizonej masy ciata ptodu zdeformowanego za pomocy prenatalnych metod
ultrasonograficznych®

Mozliwosci technik dopplerowskich w pomiarach i analizie zmian hemodynamicznych zaréwno
u blizniaka pompujacego, jak i bezsercowego pozwolily na poszerzenie spektrum czynnikdéw progno-
stycznych®.

Brassard 1 wsp. analizowali relacje miedzy wskaznikami pulsacji (PI - pulsatility index) w tetnicy
pepkowej u ptodéw z cigzy powiktanej TRAP. Wykazali oni, ze ze ztym rokowaniem dla blizniaka
pompujacego taczy sie wyzszy PI w jego tetnicy pepkowej niz u blizniaka bezsercowego, co $wiadczy
o wzmozonym przeplywie rozkurczowym (wigkszym objetosciowo przeplywie) u tego ostatniego.
Dashe 1 wsp. zauwazyli, ze losy blizniaka pompujacego maja odzwierciedlenie w réznicach wskaznika
oporu (RI - resistance index) miedzy ptodami. Bliznie pompujace jest bardziej narazone na rozwoj
objawow niewydolnosci krazenia, jesli w TRAP obecne s3 duze anastomozy tetniczo-tetnicze ze znacz-
na objetoscig krwi przeplywajacej pomiedzy ptodami, czyli gdy réznice w RI pozostaja niewielkie.
W analizowanej grupie w 3 przypadkach z niepomyslnymi losami réznice w RI byly mniejsze 0,05,
podczas gdy w grupie ptodéw z korzystnym rokowaniem przekroczyly one 0,2'6%.

Zte rokowanie wiaze si¢ z rozwojem objawdw niewydolno$ci krazenia z powodu zwigkszonych
obciazen wstepnego i nastepczego dla serca blizniaka pompujacego (ryc. 8)>*6.

W $wietle przytoczonych danych badacze pozostaja zgodni, ze najwazniejszymi czynnikami progno-
stycznymi, a co za tym idzie kryteriami do ewentualnej interwencji wewnatrzmacicznej, beda wielko$¢
plodu bezsercowego oraz stan hemodynamiczny ptodu pompujacego. W ocenie wielkosci ptodu bezser-
cowego uwzglednia si¢ jego rozmiary w chwili rozpoznania, a takze stopien progresji wzrostu w trakcie
dynamicznego monitorowania ultrasonograficznego, poniewaz rosnaca masa ptodu bezsercowego jest
$cifle skorelowana z hemodynamiczng odpowie-
dzia blizniaka pompujacego.

Wong 1 wsp. zaproponowali klasyfikacje TRAP
w oparciu o wielko$¢ ptodu bezsercowego 1 stan
wydolnosci krazenia ptodu pompujacego w od-
niesieniu do wyboru postepowania zachowaw-
czego 1 zabiegowego (tab. 1). Ze wzgledu na trud-
noséci w wyborze metody okre$lajacej mase ptodu
bezsercowego w badaniu ultrasonograficznym
autorzy postuluja, aby wykorzysta¢ obwdd jamy
brzusznej obu blizniat (w przypadku bezsercowe-
go z pomiarem w §rodkowej czesci jego struktury)

jako czynnik, ktory koreluje z masa ciata oraz

Rycina 8. Kardiomegalia jako objaw przeciazenia ukfa-
du krazenia u blizniecia pompujacego

z wzrastaniem ptodéw?. W ocenie stanu wydol-
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Tabela 1. Klasyfikacja TRAP wg Wonga i wsp. - postepowanie i kryteria kwalifikacji do leczenia
zabiegowego w zaleznosci od wielkosci ptodu bezsercowego i stanu wydolnosci krazenia ptodu
pompujacego

Typ | Stosunek AC Objawy pogorszenia Postepowanie
blizniaka stanu wydolnosci
bezsercowego krazenia u blizniaka
do pompujacego | pompujacego
la <50% Nieobecne Kontrola USG co 2 tygodnie

Rozwazy¢ leczenie w przypadku wystapienia

u blizniaka bezsercowego:

* wzrostu masy

* obecnosci umiarkowanego albo istotnego
unaczynienia

Ib <50% Obecne Kontrola USG co 2 tygodnie

Zastosowanie leczenia w przypadku wystapie-

nia u blizniaka bezsercowego:

* wzrostu masy

* obecnosci umiarkowanego albo istotnego
unaczynienia

Ila >50% Nieobecne Zastosowanie interwencji

Ilb >50% Obecne Pilna interwencja

AC (adominal circumference) - obwdd brzucha

Objawy pogorszenia stanu wydolnoSci krazenia - 2D: wielowodzie, kardiomegalia, wysiek w osierdziu; CD: nie-
domykalno$¢ zastawki tréjdzielnej, wsteczny przeptyw w przewodzie zylnym, pulsacja w zyle pepkowej, predkosé
maksymalna w tetnicy Srodkowej m6zgu powyzej normy

nosci krazenia ptodu pompujacego autorzy brali pod uwage kryteria pogarszajace rokowanie z ba-
dania dwuwymiarowego (wielowodzie, wielko$¢ serca, obecno$¢ wysieku w osierdziu), a z badania
dopplerowskiego - $wiadczace o przeciazeniu ukladu krazenia (niedomykalnos¢ zastawki trojdziel-
nej, nieprawidtowy przeptyw w przewodzie zylnym i w tetnicy pepkowej) lub o anemizacji (predko$é
przeptywu w tetnicy srodkowej mdzgu ponad norme dla wieku cigzowego). Zgodnie z ta klasyfika-
cja TRAP podzielono na dwa gtéwne typy. Obecno$¢ ptodéw bezsercowych o matej albo $redniej
wielkosci (stosunek obwoddw jam brzusznych ponizej 50%) okre$lono jako typ I; duze ptody bez-
sercowe (stosunek obwodéw jam brzusznych powyzej 50%) wiaczono do typu II. Oba typy podzie-
lono nastepnie w zalezno$ci od stanu wydolnosci krazenia u ptodéw pompujacych na podtypy: ,,2”
- jesli ptody byty wydolne krazeniowo, i ,,b” - jesli mialy objawy niewydolnos$ci krazenia. Ze wzgle-
du na brak zagrozenia dla ptodéw pompujacych nalezacych do typu Ia proponuje si¢ u nich poste-
powanie zachowawcze z dynamicznym monitorowaniem ultrasonograficznym. Jesli w trakcie obser-
wacji pojawia si¢ objawy niewydolno$ci krazenia (typ Ib), to zaleca si¢ zwigkszenie czestosci
wykonywania badan ultrasonograficznych. Jesli stwierdzi si¢ progresje zaburzen do umiarkowanych
lub istotnych, nalezy rozwazy¢ interwencje zabiegowa. Jezeli ptod bezsercowy jest duzy (stosunek
jam brzusznych réwny 50% lub wigkszy) 1 pozostaje wydolny krazeniowo (typ Ila), to zalecane jest
monitorowanie pod katem potozniczym ze wzgledu na zagrozenie przedwczesnym porodem z po-
wodu zwigkszonej objetosci w jamie macicy. Pilna interwencje zabiegowa nalezy przeprowadzié
w przypadku duzego plodu bezsercowego i objawéw niewydolnosci krazenia u blizniaka pompuja-
cego (typ 1Ib)%.
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W ostatnich badaniach Kinsel-Ziter i wsp. wykazali istotna korelacje z potaczonym wskaznikiem
sercowym (CCI - combined cardiac index) sugerujaca, ze wyzszy CCI wiaze si¢ z rozwojem objawow
niewydolnos$ci krazenia'®.

Echokardiograficzna charakterystyke wptywu blizniaka bezsercowego na uktad krazenia blizniaka
pompujacego przedstawiono w rozdziale 15.

CEL | METODY TERAPII

Przed wprowadzeniem inwazyjnych metod leczenia TRAP prowadzone postepowanie zachowawcze
obarczone byto $miertelnoscia bliznigecia pompujacego siegajaca 55%, przy rozpoznaniu TRAP zwykle
w trakcie II trymestru®. Z tego powodu w latach 90. ubiegtego wieku podjeto proby postepowania
zabiegowego majacego na celu uratowanie blizniaka pompujacego ($miertelnos¢ blizniaka bezsercowe-
go wynosi zawsze 100%). Leczeniem z wyboru jest mechaniczne oddzielenie uktadéw krazenia bliz-
niat, ktérego mozna dokona¢ na kilka sposobdéw. Do historycznych sposoboéw nalezy histerotomia
z usunieciem plodu bezsercowego®™ . Przezywalno$¢ po zastosowaniu tej procedury byla wysoka
(86%), ale ze wzgledu na wysoki odsetek powiktan matczynych skupiono si¢ na poszukiwaniu mniej
inwazyjnych metod terapii. W nastepnych latach doskonalono zatem matoinwazyjne interwencje po-
legajace na zatrzymaniu przeptywu w pepowinie bliznigcia bezsercowego: zaktadanie coili, podwiaza-
nie naczynia i/lub jego przecigcie, fetoskopowa, laserowa koagulacje pepowiny, fetoskopowa, laserowa
koagulacje patologicznych anastomoz tozyska, fetoskopowa lub pod kontrolg ultrasonografii, mono-
polarng albo bipolarna diatermig, ablacje naczyn pomiedzy ptodami pod kontrolg ultrasonografii
z uzyciem iniekcji z alkoholu, monopolarnej diatermii, lasera, fal radiowych czy z zastosowaniem
HIFU (high intensity focused ultrasound)®-3.

Okluzja przy zastosowaniu diatermii bipolarnej wymaga wprowadzenia trokaru pod kontrolg ultra-
sonografii do jamy macicy w okolice przyczepu tozyskowego pepowiny ptodu bezsercowego. Nastep-
nie unieruchamia si¢ pepowing miedzy elektrodami i koaguluje, uzywajac mocy 20-50 W, az do za-
trzymania przeplywu w naczyniu potwierdzonego w technice kolorowego dopplera. Dzigki
zastosowaniu tej metody uzyskiwano przezywalno$¢ ptodu pompujacego na poziomie 65-80%, ale
Robyr i wsp. opisywali powiklania po jej zastosowaniu przed 18 tygodniem ciazy, gtéwnie pod posta-
cig przedwczesnego odplywania ptynu owodniowego (PROM - preterm premature rupture of mem-
brane), poronienia lub przedwczesnego porodu. Ponadto gruba pepowina lub jej obrzek moze nie
pozwoli¢ na skuteczne zahamowanie przeptywu w koagulowanym naczyniu®.

W kolejnych latach fetoskopia znalazta miejsce w zabiegach okluzji pepowiny ptodu bezsercowego,
pozwalajac na przeprowadzanie laserowej koagulacji pepowiny albo koagulacji anastomoz w tozysku.
W tej technice do jamy macicy wprowadza si¢ trokar pod kontrola ultrasonografii, nastgpnie umiesz-
cza si¢ w nim fetoskop, a w kanale roboczym fetoskopu - laser (Nd:YAG). Za pomoca wtdkna lasero-
wego, pod kontrolg fetoskopii, koaguluje si¢ patologiczne naczynia. Technika ta zapewnia wysoka
przezywalno$¢ (77-100%), ale réwniez ma swoje ograniczenia zwigzane z gruboscig pepowiny, a zatem
staje si¢ tym trudniejsza do przeprowadzenia, im wigksze jest zaawansowanie ciazy. Istnieje takze ry-
zyko PROM,, szczegdlnie jesli zabieg wykonuje sie po 24 tygodniu ciazy. W praktyce ta technika ma
zastosowanie miedzy 16 a 24 tygodniem cigzy.

Oprécz zamykania pepowiny lub anastomoz tozyska za pomoca réznorodnych, wymienionych
wyzej metod stosuje si¢ koagulacje naczyn przebiegajacych wewnatrz ciata ptodu bezsercowego. Do
okluzji wykorzystuje sie monopolarna diatermie, laserowa koagulacje 1 ablacje z uzyciem fal radio-
wych?54-,

Podczas wewnatrzptodowej, laserowej koagulacji igta wprowadzana jest do jamy macicy pod kon-
trola ultrasonografii, a nastepnie umieszczana w okolicy jamy brzusznej ptodu bezsercowego w bez-
posrednim kontakcie z naczyniami: z brzusznym przyczepem pepowiny albo z gléwna tetnica ptodu
bezsercowego, ewentualnie z tetnicami biodrowymi. Nastepnie do igly wprowadza sie wtdkno lasera
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1 koaguluje naczynie moca 20-50 J az do zahamowania przeptywu krwi w kierunku ptodu bezserco-
wego. W przypadku ablacji z uzyciem fal radiowych technika wprowadzania urzadzenia (igly transmi-
tujacej fale radiowe) jest taka sama jak opisana wyzej. Ablacje naczynia rozpoczyna sie¢ moca 10 W,
stopniowo zwigkszang do maksymalnie 80 W. Koniec procedury wyznacza osiagniecie whasciwej im-
pedancji albo temperatury (zaleznie od urzadzenia)****#. Dalsze losy po tych dwdch technikach s3
podobne, chociaz $miertelno$¢ jest nieco nizsza w przypadku ablacji z uzyciem fal radiowych.

W literaturze nie ma zgodnosci co do optymalnego terminu wykonania zabiegu. Niektorzy autorzy
sugeruja odczekanie az do wystapienia objawéw rozpoczynajacej sie niewydolnos$ci krazenia u ptodu
pompujacego. Jednakze warunki do wykonania zabiegu sa wtedy zazwyczaj zdecydowanie gorsze ze
wzgledu na obrzek sznura pepowinowego.

Chaveeva i wsp. przeanalizowali do$wiadczenia wlasne oraz dane z pi$miennictwa w celu ustalenia
optymalnej metody leczenia i optymalnego momentu cigzy do przeprowadzenia zabiegowej interwen-
¢ji wewnatrzmacicznej. Wykazali skuteczno$¢ takiego dziatania ze wzgledu na przezywalno$¢ bliznia-
kéw pompujacych na poziomie 80% po zastosowaniu wigkszo$ci wyzej opisanych metod. Gorsze
efekty uzyskiwano po podwiazaniu pepowiny ptodu nieprawidtowego zbudowanego, zatozeniu do jej
$wiatta sprezynek wewnatrznaczyniowych (coil) i iniekcjach alkoholu. W ostatnich latach wykazano
wyzszo$¢ réznych metod zamykania §wiatta naczynia pod kontrolg ultrasonografii nad fetoskopowymi
procedurami ze wzgledu na mniejsza inwazyjno$¢ tych ostatnich. Badania poréwnujace efekty i powi-
ktania po koagulacji pepowiny plodu bezsercowego z uzyciem bipolarnej diatermii i koagulacji z wy-
korzystaniem fal radiowych dowiodly ich poréwnywalnej skutecznosci i odsetka powiktan?*38:48:56.57,

Wraz z powszechnym wprowadzeniem ultrasonograficznych badan prenatalnych w I trymestrze
(11-13,6 tydzien ciazy) odsetek rozpoznawania TRAP przesunat si¢ wlasnie na ten okres, ale pod ko-
niec I trymestru nie opisuje si¢ jeszcze istotnej rdznicy wielkoéci miedzy blizniakiem pompujacym
a bezsercowym ani objaw6w niewydolnosci krazenia u ptodu pompujacego (w tym réznicy szerokosci
przeziernosci karkowej), sugerujacych ryzyko jego obumarcia w przebiegu TRAP. Poczatkowo zaleca-
no wstrzymanie sie z inwazyjnymi technikami leczenia do 16-18 tygodnia ciazy ze wzgledu na wigksze
ryzyko przedwczesnego odplywania plynu owodniowego i poronienia po tych interwencjach, tym
bardziej ze w duzej czgéci ciaz powiktanych TRAP dochodzi do samoistnego zatrzymania przeptywu
w naczyniach ptodu bezsercowego (najczeéciej miedzy 13 a 16-18 tygodniem ciazy). Jednakze wyka-
zano, ze obumarcie blizniaka bezsercowego wiaze si¢ z duzym ryzykiem powiktan (60%) dla blizniaka
pompujacego w postaci rozwoju uszkodzen moézgu, az do jego wewnatrzmacicznego obumarcia.
Z tego powodu cze$¢ badaczy uwaza, ze w celu zabezpieczenia ptodu pompujacego przed powiklania-
mi nalezy podja¢ probe wezeéniejszej interwencji inwazyjnej (12-14 tydzien ciazy), zwlaszcza ze meto-
dy z uzyciem kontroli ultrasonograficznej (np. doptodowa laserowa koagulacja blizniaka bezsercowe-
go) sa bezpieczniejsze od fetoskopowych interwencji pod wzgledem ryzyka odplywania piynu
owodniowego lub poronienia. Réwniez Tan i Sepulveda wykazali wyzszo$¢ interwencji z wewnatrzpto-
dowym zahamowaniem przeptywu krwi u ptodu bezsercowego, takze pod wzgledem trudnosci tech-
nicznych. Uwazaja bowiem, ze procedury wewnatrzptodowego ograniczenia przeplywu sa latwiejsze
do przeprowadzenia, obarczone s3 mniejsza liczba niepowodzen technicznych oraz cechuja sie niz-
szym odsetkiem przedwczesnych porodéw, a co za tym idzie istotnie dtuzszym czasem miedzy zabie-
giem a porodem!32%4049:57,

Pozniejsze doniesienia kwestionuja te wnioski, wykazaly one podobne sukcesy w terapii TRAP
z uzyciem laserowej koagulacji anastomoz samodzielnie lub w kombinacji z bipolarna diatermia (72%
przezywalnos$ci ptodu pompujacego). W przypadku zastosowania tych technik do zamkniecia pepo-
winy ptodu bezsercowego autorzy uzyskiwali przezywalno$¢ drugiego ptodu na poziomie 83%, a od-
setek technicznie skutecznie wykonanych zabiegéw wynosit 88%*.

W naszym o$rodku (Klinika Ginekologii Rozrodczo$ci 1 Terapii Ptodu ICZMP w Lodzi) aktual-
nie najwazniejszymi kryteriami kwalifikacji ciazy blizniaczej powiktanej TRAP do zabiegu s3 naste-
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pujace parametry uzyskane z ocen ultrasonograficznej, dopplerowskiej i echokardiograficznej obu

ptodow:

¢ jednokosmowkowos¢

* stwierdzenie nieprawidlowo zbudowanego wspétblizniaka bez serca lub ze szczatkowa cewa sercowa

e odwrdcony kierunek przeptywu krwi w tetnicy pepowinowej, od tozyska do nieprawidtowo rozwi-
nigtego ptodu

* odwrdcony kierunek przeptywu krwi w zyle pepowinowej, do tozyska, w ktérym poprzez anasto-
mozy krew kieruje si¢ do zyly pepowinowej prawidtowo rozwinigtego wspétblizniaka

* objawy pogorszenia funkgji serca u blizniaka pompujacego (opisane w rozdziale 15)

* stosunek orientacyjnej masy ciata ptodu bezsercowego do ptodu pompujacego powyzej 50%

* wielowodzie w worku owodniowym blizniaka pompujacego

¢ inne: dtugos¢ szyjki powyzej 2 cm, zachowana ciagto$¢ bton ptodowych, brak objawéw zakazenia.

Ponadto przygotowanie cigzarnej do zabiegu obejmuje wykonanie badan diagnostycznych, takich
jak: morfologia i rozmaz krwi obwodowej, CRP, badanie ogdlne moczu, posiew z pochwy, EKG.
W badaniu ultrasonograficznym poza parametrami kwalifikacji ocenia sie lokalizacje kosmowki/tozy-
ska oraz grubo$¢ sznura pepowinowego amorficznego ptodu.

Przed planowana interwencja wewnatrzmaciczng u cigzarnej stosuje sie premedykacje (np. midazo-
lam 7-14 mg na 0,5 h przed zabiegiem), a nastgpnie znieczulenie miejscowe. Rodzaj zabiegu dobiera
sie stosownie do wieku ciazowego.

We wczesnej ciazy nalezy rozwazy¢ zastosowanie:
¢ laserowej okluzji naczyn pepowinowych
* laserowej okluzji naczyn ptodu (aorty zstepujacej oraz naczyn biodrowych).

W pbzniejszym okresie (20-26 t.c.) nalezy rozwazy¢ zastosowanie:
¢ okluzji naczyn pepowiny przy uzyciu diatermii bipolarnej.

W przypadku jednoowodniowos$ci warto catkowicie przeciaé sznur pepowinowy ptodu bezsercowe-
0, zeby zapobiec kolizji pepowinowej. Zabieg powinien by¢ wykonany w warunkach sali operacyjnej
lub odpowiednio przygotowanej sali zabiegowe;.

Skuteczny efekt zabiegu wyznacza brak przeptywu krwi w sznurze pepowinowym plodu bezserco-
wego potwierdzony technikami dopplerowskimi. Istotna role w postepowaniu pozabiegowym ma mo-
nitorowanie stanu uktadu krazenia blizniaka pierwotnie pompujacego. Tuz po zabiegu szczegdlng
uwage nalezy zwrdci¢ na ewentualne objawy wykrwawiania sie blizniaka pompujacego w przypadku
niecatkowitego zamknigcia naczyn. W tym celu ocenia si¢ przeplyw w tetnicy $rodkowej mézgu
z uwzglednieniem cech anemizacji (MCA-PSV). Po zabiegu nalezy réwniez sprawdzi¢ dlugo$¢ szyjki
macicy, wykluczy¢ ewentualne peknigcie bton ptodowych, wykluczy¢ kliniczne i laboratoryjne cechy
infekcji (CRP, morfologia krwi z rozmazem). W trakcie postepowania na dalszych etapach ciazy sto-
suje si¢ zasady monitorowania jak w przypadku obumarcia wewnatrzmacicznego jednego z ptodow
w cigzy wieloptodowe;.

Po 26 tygodniu ciazy trzeba rozwazy¢ wykonanie amnioredukcji oraz wczesniejsze ukoficzenie
cigzy. W przypadku objawéw niewydolnosci krazenia i znacznej dojrzatosci ptodu umozliwiajacej
przezycie nalezy rozwazy¢ ukoficzenie cigzy droga cigcia cesarskiego. Termin i sposdb porodu uzalez-
niony jest od stanu blizniaka pompujacego oraz potozenia ptodéw. Jesli u ptodu pompujacego stwier-
dza si¢ objawy niewydolnosci krazenia lub ptéd bezsercowy potozony jest jako pierwszy, najlepszym
rozwiazaniem jest ukonczenie ciazy droga ciecia cesarskiego.
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PODSUMOWANIE

Zespo6t odwroconego przeplywu tetniczego pomiedzy bliznigtami jest ztozona patologia ciazy mno-
giej. W jego przebiegu naturalnym obserwuje si¢ wysoki odsetek obumarcia ptodu pompujacego, za-
zwyczaj prawidlowo zbudowanego. W zwiazku z tym przez kilka ostatnich dziesigcioleci testowano
wiele zabiegowych metod terapii. Pomimo to badacze nadal nie s3 zgodni co do okreslenia optymal-
nego etapu trwania ciazy do wdrozenia interwencji wewnatrzmacicznej. Jedynie w przypadkach,
w ktorych dochodzi do wystapienia objawéw niewydolnosci krazenia u ptodu pompujacego nie ma
watpliwosci co do podjecia leczenia. Jednoczeénie nadal nie ma prostych wytycznych dotyczacych
metody leczenia inwazyjnego, ale wiele danych wskazuje na wyzszo$¢ procedur z bezpoérednim za-
mknigciem naczyfn wewnatrz ptodu bezsercowego, zaréwno ze wzgledu na mniejsze trudnosci tech-
niczne, jak i na nizszy odsetek powiktan pooperacyjnych (w tym PROM). Jednakze dane dotyczace
czestosci przedwcezesnych porodéw wymagaja dalszej analizy. Dlatego kazda cigzarna z powiktaniem
o typie TRAP powinna by¢ traktowana indywidualnie, z dopasowaniem metody leczenia do zaawan-
sowania cigzy w chwili postawienia diagnozy, mozliwoéci technicznych oraz doswiadczenia danego
osrodka.
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