Streszczenie

Przepuklina oponowo-rdzeniowa jest cigzka wada rozwojowa uktadu
nerwowego. Wspdtczesnie do wieku dorostego przezywa ponad 85% operowanych
noworodkéw, ale tylko 1% z nich nie jest osoba niepetnosprawna. W zwiazku z tym

wada ma istotny wptyw na codzienne funkcjonowanie dziecka i jego rodziny.

Celem pracy byta ocena wptywu wybranych nastepstw uszkodzenia uktadu
nerwowego towarzyszgcych otwartej przepuklinie oponowo-rdzeniowej na
funkcjonowanie i integracje spoteczng dzieci po kompleksowym leczeniu wady. W
szczegblnosci oceniono kliniczny obraz wady oraz zastosowane leczenie w odniesieniu
do wystepujacych probleméw charakteryzujacych codzienne funkcjonowanie chorego
dziecka oraz ich znaczenia dla sytuacji rodzinnej. Podjeto takie prébe opisania
czynnikdw zwigzanych z istotg wady i przebiegiem leczenia skutkujacych
najtagodniejszymi i najcigzszymi spotecznymi nastepstwami uszkodzenia uktadu

nerwowego u pacjentow z przepukling oponowo-rdzeniowa.

Materiat i metoda:

W latach 2000-2005 w Klinice Chirurgii Dzieci i Miodziezy Instytutu Matki i
Dziecka operowano 50 noworodkdéw z powodu otwartej przepukliny oponowo-
rdzeniowej. Ocenie poddano grupe 34 pacjentéw (20 dziewczynek i 14 chtopcow), o
ktarych uzyskano petne dane dotyczace: wywiadu rodzinnego, okresu ciazy i porodu,
pierwszej hospitalizacji oraz aktualnego stanu zdrowia. Wszystkich tych pacjentéw
poddano ocenie wstepnej charakteryzujacej kliniczny obraz wady i zastosowane
leczenie oraz ocenie wtérnej (w wieku 8-13 lat) odnoszacej sie do zgtaszanych
probleméw bedacych konsekwencjg trwatych nastgpstw wady i jej leczenia.

Dwanascioro dzieci wytaczono z oceny z powodu niekompletnych informacji. Czworo

dzieci zmarto.

Ocena wstepna badanej grupy obejmowata dane dotyczace wywiadu
rodzinnego oraz okresu ciazy i porodu, obrazu klinicznego wady, wad towarzyszacych
innych uktadéw nie bedacych bezposrednim nastgpstwem wady podstawowej,

zastosowanego leczenia oraz stanu ukfadu moczowego w trakcie pierwszej



hospitalizacji. Ocenie wtdérnej poddano problemy zwigzane z anatomig wady i
zastosowanym leczeniem chirurgicznym, sposéb lokomocji pacjentéw, problemy
zwigzane z obecnoscia neurogennych zaburzen mikcji i defekacji, mozliwosci
intelektualno-edukacyjne (grupa | - dobry, grupa Il -Sredni, grupa lll - staby, grupa IV -

zly), oraz sytuacje rodzinng pacjentéw i wptyw, jaki miato urodzenie dziecka z wadg na

funkcjonowanie rodziny.

Analize statystyczng przeprowadzono z wykorzystaniem wspoétczynnikéw
korelacji Spearmana. Podjeto prébe analizy statystycznej opisania czynnikéw
zwigzanych z istota wady oraz jej leczeniem skutkujacych najtagodniejszymi i
najciezszymi spotecznymi skutkami uszkodzenia uktadu nerwowego u pacjentéw z

przepuklina oponowo-rdzeniowa.
Wyniki:

W badanej grupie nie stwierdzono u Zadnego pacjenta dodatniego wywiadu
rodzinnego. Profilaktyke kwasem foliowym przed zajsciem w cigze stosowato 33.3%
matek, przy czym nie wykazano statystycznych zaleznosci pomigdzy stosowaniem tej
profilaktyki a wiekiem i wyksztatceniem matki czy miejscem zamieszkania rodzicow.
Stwierdzono stabe zaleinosci wskazujgce na zwiekszone prawdopodobienstwo
stosowania profilaktyki kwasem foliowym u 0séb z wyzszym poziomem wyksztatcenia i
zamieszkatych w miescie. W badanej grupie rozpoznanie prenatalne wady postawiono
tylko u 66.6% matek, w tym tylko w 13% przed 24 tygodniem cigzy. Przepukliny nie
rozpoznano przed urodzeniem u zadnego dziecka z krzyzowq lokalizacjg zaburzenia.
Ocena materiatu wykazata istotng korelacje miedzy czestoscia rozpoznania
prenatalnego a miejscem zamieszkania (miasto - 88%, wies - 44%).Nie stwierdzono

takiej zaleznosci w odniesieniu do wieku i wyksztatcenia matki.

Rozpoznanie prenatalne wady stanowito, z jednym wyjatkiem, wskazanie do
rozwigzania cigzy cieciem cesarskim. Czas trwania cigzy wynosit $rednio 37.7 tygodni i
byt nieco nizszy w przypadku dzieci urodzonych cigciem cesarskim niz sitami natury.
Wsrdd dzieci z badanej grupy, wade, obejmujaca odcinek piersiowy obserwowano w
26.5%, lediwiowy w 64.6%, krzyzowy w 8.9% przypadkow. U 82.4% pacjentéw, w tym

u wszystkich dzieci z wadg obejmujaca piersiowy odcinek kregostupa obserwowano



rozlegte ubytki powtok. Towarzyszaca deformacje kregostupa stwierdzono w 23.5%
przypadkéw, najczesciej z przepukling obejmujaca piersiowy odcinek kregostupa.
Ocena zakresu niedowtadéw wedtug Sharrarda wykazata grupe | u 39.5% pacjentéw,

grupe Il u 24.2%, grupe Ill u 3%, g'rupe IVul2.1%igrupe Vu 21.2%.

Wodogtowie aktywne wystepowato u 70.6% pacjentéw, w tym u wszystkich
dzieci z lokalizacja piersiowg przepukliny (100%), 63.6% z lokalizacja ledZzwiowg i 33.3%
z wada odcinka krzyzowego. Stwierdzono statystycznie istotng korelacje miedzy wyiszg
lokalizacjg i rozlegtoécia przepukliny a obecnoscia aktywnego wodoglowia, w tym

znacznego stopnia wodogtowia stwierdzanego przy urodzeniu.

Przepuklina oponowo-rdzeniowa byta wadg izolowana w 79.4% przypadkéw, u
20,6% wspétistniaty pojedyncze wady dodatkowe. Nie stwierdzono u zadnego pacjenta

zespotu wad, wskazujgcego na mozliwos¢ aberracji chromosomalnych czy tez mutacji
genowych.

Operacje przepukliny oponowo-rdzeniowej wykonano w 1 dobie zycia u 30
noworodkéw (88%), w tym w ciggu 12 godzin u 16 dzieci. Do zamykania duzych MMC
stosowano romboidalny pfat skérno-ttuszczowo-migsniowy w oparciu o m. najszerszy
grzbietu wedtug techniki opisanej przez Limberga (76.5% pacjentéw). Nie stwierdzono
wigkszych zaburzeri gojenia rany, zakaien, jak réwniez zaburzen czynnosci miesni

obreczy barkowej po stronie pobranego ptata.

Nie przeprowadzano réwnoczasowego zamkniecia przepukliny i zaktadania
uktadu zastawkowego. W przypadku znacznego stopnia wrodzonego wodogtowia
podczas operacji przepukliny wszczepiano zbiornik Rickhama. W badanej grupie
zatozenia uktadu zastawkowego komorowo-otrzewnowego wymagato 70.6%
pacjentéw. Zastawki implantowano miedzy 12 - 215 doba iycia. Nie stwierdzono
zaleznosci pomiedzy czasem implantacji uktadu zastawkowego a lokalizacjg i
rozlegloscia przepukliny. Rewizji uktadu zastawkowego podczas pierwszej hospitalizacji
wymagato 3 dzieci. U wszystkich przyczyng dysfunkcji uktadu zastawkowego byta

infekcja os$rodkowego uktadu nerwowego i wszyscy mieli przepukline obejmujgca

odcinek piersiowy.



U zadnego sposréd badanych pacjentéw nie wykazano cech niewydolnosci
nerek w trakcie pierwszej hospitalizacji. Poszerzenie ukftadéw kielichowo-
miedniczkowych w badaniach USG stwierdzono u 18% pacjentow, odptywy
pecherzowo-moczowodowe u 44% chorych, zas kliniczne zaburzenia wydalania moczu
u 18% noworodkéw. Wykazano statystycznie znamienna korelacjg migdzy rozlegtoscia i
lokalizacjag wady a obecnoicia poszerzenia uktadéw kielichowo-miedniczkowych u
dziewczynek oraz czestoécia wystgpowania klinicznych zaburzer wydalania moczu u
chtopcéw. U wszystkich tych pacjentéw, w celu ochrony gérnych drég moczowych,
wdrozono przerywane ceWnikowanie jeszcze przed uzyskaniem wynikéw badania

urodynamicznego.

W trakcie obserwacji u 79.4% badanych dzieci nie obserwowano wystgpowania
odlezyn w miejscu blizny pooperacyjnej. Obserwowano je okresowo wytgcznie w
grupie pacjentéw z rozlegtymi przepuklinami z towarzyszaca wrodzong deformacja
kregostupa. W ocenie péinej u badanych pacjentow - deformacje kregostupa

stwierdzono u 41.2% dzieci.

Badanie sprawnosci mieéni obreczy barkowej przeprowadzono u 73.1% dzieci,
sposrod tych u ktdrych zastosowano zamknigcie ubytku powtok przy uzyciu ptata
Limberga. U 84.2% badanych dzieci nie stwierdzono zaburzen czynnosci miesni obreczy
barkowej. Wyisza lokalizacja wady i przebyte zakazenie OUN zwiekszaty ryzyko
zaburzeri sprawnosci obreczy barkowej. Obecno$¢ deformacji kregostupa nie wptywata

na sprawno$¢ miesni obreczy barkowej.

Rewizje uktadu zastawkowego co najmniej jednorazowo wykonano w 54.1%
przypadkéw. U 70% dzieci rewizje ukfadu zastawkowego wykonano w ciggu roku od
pierwotnej operacji wodogtowia. U 17.4% pacjentéw przyczyng rewizji byto zakazenie
oérodkowego uktadu nerwowego (wszyscy z wada obejmujacy piersiowy odcinek
rdzenia), u pozostatych mechaniczna dysfunkcja uktadu. 30% dzieci z wodogtowiem
wymagato rewizji uktadu zastawkowego w okresie ponad rok od pierwszego zabiegu.
Przyczyna reoperacji u tych pacjentéw byta mechaniczna dysfunkcja uktadu
zastawkowego. W badanym materiale wykazano istotng statystycznie korelacje miedzy

wyzsza lokalizacjg wady a przebyciem zakazenia OUN i koniecznoscig rewizji w ciggu



roku od zatozenia uktadu zastawkowego. Wczesna rewizja uktadu zastawkowego
wigzata sie takie z wystgpieniem padaczki. Nie stwierdzono statystycznie istotnej

zaleznosci pomiedzy wysokoscig wady a liczbg rewizji uktadu zastawkowego.

Ogétem w badanej grupie dzieci padaczke rozpoznano u 23.5% pacjentéw, w
tym u 33.3% dzieci z aktywnym wodogtowiem. Wszyscy pacjenci z padaczka mieli
zastawke, u zadnego napady nie wystepowaty przed operacjg wodogtowia. W grupie
13 pacjentéw, ktdrzy przebyli rewizje ukfadu zastawkowego padaczka wystepuje u
szesciorga (46.2% dzieci), czworo z nich miato kilkakrotne rewizje. W grupie 9 dzieci
ktére byly operowane z powodu mechanicznej dysfunkcji uktadu zastawkowego
napady padaczkowe wystepuja u dwojga (22%). Sposéréd 4 dzieci, ktére przebyty
infekcje odzastawkows i z tego powodu byly reoperowane, padaczke stwierdza sie u
wszystkich czworga (100%). Stwierdzono istotng statystycznie korelacje pomiedzy
wczesng rewizjg uktadu zastawkowego a zakaieniem OUN oraz wystgpieniem

padaczki.

W kontrolnym badaniu testem Sharrarda poziom porazen pozostat bez zmian u
71% badanych dzieci, ulegt poprawie u 16 % a pogorszeniu u 13% dzieci. Zmiany
zakresu porazen obserwowano u pacjentéw z rozszczepem w odcinku ledZzwiowym lub
ledzwiowo-krzyzowym kregostupa. Nie stwierdzono statystycznie istotnych zwigzkow
miedzy dynamika zmian poziomu porazen a badanymi czynnikami (sposéb lokomaociji,

wyksztatcenie rodzicéw, miejsce zamieszkania).

Sposrod ocenianych pacjentow chodzi (samodzielnie lub ze wspomaganiem)
61.8% chorych. Jedynie na wdzku porusza sie 38.2% dzieci. Jednak tylko 18.1% chorych
porusza sie samodzielnie, bez wspomagania, a spos$rod 15 chodzacych ze
wspomaganiem tylko czworo nie korzysta okresowo z wdzka, co sugeruje iz w
przysztosci dzieci te mogg przestac chodzi¢. Analiza lokalizacji wady w odniesieniu do
sposobu lokomocji wykazata, ze z wézka nie korzysta 100% dzieci z wadg odcinka
krzyzowego, 31.3% tych z wadg odcinka ledzwiowo-krzyzowego, 16.7% z wadga odcinka
lediwiowego oraz 14.3% z wadg odcinka piersiowego. Bioragc pod uwage poziom

porazen, oceniany w skali Sharrarda, w badanej grupie chorych, uzyskane wyniki




potwierdzajg znaczenie sprawnych zginaczy oraz przywodzicieli stawu biodrowego

(grupy 111-V) dla mozliwosci chodzenia u pacjentéw z MMC.

W badanej grupie pierwsze badanie urodynamiczne byto wykonywane w wieku
noworodkowo-niemowlecym u 85.3% pacjentéw. Pecherz przeszkodowy stwierdzono
u 65.5% chorych. Czyste przerywane cewnikowanie stosuje 73.5% pacjentéw, z kazdym
typem Oszkodzenia neurogennego pecherza. Nietrzymanie moczu wymagajace
stosowania pampersow stwierdzono u 70.6% dzieci. 83% z nich stosuje przerywane
cewnikowanie. Trzymanie moczu potwierdzono u 29.4% pacjentéw, sposréd ktérych
50% stosuje CIC. Na dwudziestu trzech pacjentéw stosujacych przerywane
cewnikowanie tylko piecioro (21.7%) nie uiywa pamperséw ani wkiadek. Analiza
badanego materiatu, uwzgledniajaca dane dotyczace typu pecherza neurogennego
oraz moczenia, wykazatfa ze, wsrdd pacjentéw z pecherzem przeszkodowym, moczenie
wystepuje u 68.4%, natomiast w grupie z pecherzem bez przeszkody moczy sie 90%
dzieci. W badanej grupie nie stwierdzono nieprawidtowosci laboratoryjnych
parametrow czynnosci nerek. Nawracajace zakaienia uktadu moczowego
potwierdzono u 66% pacjentéw. U 57.1% chorych z UTI stwierdzono przeszkodowe
neurogenne uszkodzenie pecherza. W badanym materiale u 48.3% pacjentéw nie
stwierdzono odptywéw. U 31% chorych odptywy pecherzowo-moczowodowe, obecne
po urodzeniu, nie byly widoczne w momencie oceny péznej. Odptywy utrzymujace sie
od okresu noworodkowego do momentu oceny péinej stwierdzono u 20.7% dzieci. U
dzieci z prawidlowg cystografia po urodzeniu, nie stwierdzono pojawienia sie
odptywéw w trakcie obserwacji. Wéréd pacjentéw z odptywami w okresie
noworodkowym pecherz przeszkodowy stwierdzono u 66.7%. W catej badanej grupie
nie stwierdzono statystycznie istotnych zaleinoéci miedzy typem pecherza
neurogennego, stosowaniem cewnikowania przerywanego, obecnoscia moczenia,
obecnodcig nawracajacych zakazen, obecnoscia i dynamika odptywéw pecherzowo-
moczowodowych a lokalizacjq i rozlegtoscia przepukliny. Analiza statystyczna wykazata

jedynie u dziewczynek ie wyisza lokalizacja wady korelowata z obecnoscia pecherza

przeszkodowego.

W analizowanym materiale problemy z zaparciami wystepowaly u 64.7%

pacjentow, a problemy z nietrzymaniem stolca u 32.4%, czgsciej u dzieci z wyzszymi



postaciami wady. Spoéréd sposobéw radzenia sobie z problemem zaburzen w
wydalaniu stolca najczesciej stosowano diete bogato resztkowa (90.0%), w dalszej
kolejnosci wlewki doodbytnicze (40.0%), czopki glicerynowe (25.0%), doustne leki
przeczyszczajace (10.0%). Okresowe reczne wydobycie stolca stosowano u 25.0%
pacjentéw. W 70% przypadkéw faczono kilka sposobdw leczenia. U zadnego z dzieci
nie stosowano leczenia chirurgicznego zwigzanego z nietrzymaniem stolca. Wykazano
statystycznie  istotny  zwigzek pomiedzy wyisza lokalizacjia wady a
prawdopodobiefistwem wystgpowania zaparc. U tych pacjentow statystycznie czesciej

stosowane byto reczne wydobycie stolca.

W analizowanym materiale dobry stopiei rozwoju intelektualno -
edukacyjnego osiagneto 70.6% pacjentéw, sredni - 11.8%, staby - 11.8%, zty - 5.8%.
Brak probleméw intelektualno-edukacyjnych stwierdzono u 44.4% chorych z wada
obejmujgcy odcinek piersiowy (w tym wszyscy z wodogtowiem aktywnym), 77.3% z
wada odcinka L i L-S (w tym 58.9% z zastawka) i u 100% z wadg odcinka krzyzowego (w
tym 33.3% z wodoglowiem aktywnym). Problemy rozwoju intelektualnego,
powodujace opdZnienie edukacji lub jej ograniczenie (grupy II-1V) stwierdzono u 29.4%
pacjentéw. W badanej grupie pacjenci bez aktywnego wodogtowia wykazali lepszy
rozwdj I-E w poréwnaniu z dzieémi z zatozonym uktadem zastawkowym (grupa I: 80%
vs 66.7%). Analiza wykazata istotne statystycznie korelacje miedzy grupa intelektualno-
edukacyjna a problemami zwigzanymi z leczeniem wodogtowia. Dzieci z problemami
intelektualno-edukacyjnymi (grupy 1I-IV) czesciej przebyly infekcjg OUN, rewizjg uktadu
zastawkowego w ciggu roku od jego implantacji oraz czesciej mialy padaczkg. Wezesna
rewizja ukiadu zastaWkowego (do roku od jego implantacji) wptywata negatywnie na
dalsze mozliwoéci I-E pacjentéw, a pdina rewizja nie wykazywata takiego wptywu.
Statystycznie istotne zaleznosci wykazano takie miedzy gorszg grupa intelektualno-
edukacyjng a prawdopodobieristwem moczenia i poruszania sig na wozku leigcym, na
co wplyw mialy wyisza lokalizacja i rozleglos¢ wady, czgstosC wspdfistniejacego
wodogtowia oraz powikfania jego leczenia. Wiek w jakim zaktadano uktad zastawkowy,
rewizja powyzej roku od wszczepienia ukfadu zastawkowego, sposéb lokomocji inny

niz wozek lezacy, stosowanie cewnikowania, oraz miejsce zamieszkania i poziom



wyksztatcenia matki nie wykazywaly statystycznego zwiazku z mozliwoéciami I-E

dziecka.

Ciezka wada, jaka jest MMC, wptywa nie tylko na chore dziecko, ale tez na jego
rodzicdw i rodzeristwo. Wsréd badanych chorych, rodzine petng ma 91% dzieci. Analiza
zebranych danych na temat sytuacji rodzinnej nie potwierdzita wiec zwigzku
niepetnosprawnodci dziecka z rozpadem rodziny. W ocenianej grupie dziecko z
przepukling oponowo-rdzeniowg jest jedynym dzieckiem w 30% rodzin. Miodsze
rodzefistwo ma tylko 1/3 badanych pacjentéw. Aktywnych zawodowo jest 38.2%
matek. Nie pracuje zawodowo zadna matka dzieci z poziomem rozszczepu kregostupa
Th-L-S lub Th-L. Pracuje 66.7% matek dzieci z wada odcinka lediwiowego, 40.0% matek
dzieci z wadg odcinka L-S i wszystkie matki dzieci z wadg odcinka krzyzowego. Analiza

statystyczna wykazata, Zze wyisza lokalizacja wady zmniejszata szanse na aktywnos¢

zawodowa matki.

W odniesieniu do podjetej préby opisania czynnikéw, zwigzanych z istotg wady
oraz jej leczeniem, skutkujacych najtagodniejszymi i najcigiszymi spotecznymi
nastepstwami uszkodzenia uktadu nerwowego u pacjentéw z przepukling oponowo-
rdzeniowa, znamienng statystycznie zaleznoé¢ stwierdzono pomiedzy obecnoscia
wrodzonej deformacji kregostupa oraz przebyciem infékcji OUN, a przynaleznoscig do
grupy z najciezszymi skutkami neurologicznymi. Po poszerzeniu kryteridw,
dodatkowymi czynnikami skutkujacymi wiekszym stopniem niepetnosprawnoéci, byty
wielokrotne rewizje uktadu zastawkowego, wykonane w 1 roku iycia oraz wyisza
lokalizacja przepukliny. Nie potwierdzono hipotezy ze wainym czynnikiem
wplywajacym na szanse dziecka z MMC na przezwyciezenie skutkéw choroby jest

wyksztatcenie rodzicow.
Whioski:

1. Dzieci po kompleksowym leczeniu przepukliny oponowo-rdzeniowej mimo trwatego
uszkodzenia ukfadu nerwowego w wigkszosci majg szanse na rozwoj intelektualny
umozliwiajacy integracje spoteczng. Codzienne funkcjonowanie pacjentéw jest
najbardziej ograniczone problemami zwigzanymi z neurogennymi zaburzeniami mikgji i

defekacji, w mniejszym stopniu z uposledzeniem sprawnosci ruchowe;j.



2.0cena klinicznego obrazu wady i zastosowanego leczenia wykazata, ze
najwazniejszymi czynnikami warunkujgcymi jako$¢ funkcjonowania dziecka po operacji
przepukliny oponowo-rdzeniowej sg lokalizacja i rozlegtoé wady oraz problemy
zwigzane z leczeniem wodogtowia. W trakcie kilkuletniej obserwacji pacjentéw nie
wykazano istotnej poprawy czynnosci koriczyn dolnych ani pecherza moczowego.
Najpowazniejsze konsekwencje dla rozwoju intelektualnego dziecka miato przebycie

zakazenia osrodkowego ukfadu nerwowego i rewizji uktadu zastawkowego w

pierwszym roku zycia.

3.W analizowanej grupie urodzenie niepetnosprawnego dziecka nie wptywato na
zmiang sytuacji rodzinnej cho¢ matki pacjentéw ze znacznym uszkodzeniem

neurologicznym majg mata szanse na aktywnos$¢ zawodowa.

4.Najtagodniejsze spoteczne nastgpstwa uszkodzenia uktadu nerwowego stwierdzono
u pacjentéw z niska lokalizacjy przepukliny, bez deformagji kregostupa, nie
wymagajacych wczesnej rewizji uktadu zastawkowego. Najcieisze nastepstwa
stwierdzono u pacjentéw z deformacja kregostupa obecng przy urodzeniu i Wyisza
lokalizacja wady oraz przebyta infekcja oérodkowego uktadu nerwowego skutkujgca

rewizjg uktadu zastawkowego w 1 roku zycia.



