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W pracy opisano przypadek cigzy powiktanej rzadko wystepu-
jacym defektem o charakterze wynicowania steku. Nieprawi-
dtowos¢ u ptodu zostata rozpoznana w badaniu prenatalnym
w Il trymestrze cigzy jako, przepuklina pepowinowa wraz z
wynicowaniem pecherza moczowego i nieprawidfowym ob-
razem odbytu. Regularna, szczegétowa diagnostyka, poparta
badaniami genetycznymi umozliwita podjecie decyzji, co do
kontynuacji cigzy oraz przygotowanie sie¢ do porodu zaréw-
no kadry medycznej, jak i ciezarnej wraz z jej rodzina.
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WSTEP

Produkcja moczu u ptodu rozpoczyna sie¢ oko-
to 10. tygodnia cigzy. Pecherz moczowy moz-
na uwidoczni¢ juz u 11-12. tygodniowego pto-
du [1,2]. Nie uwidocznienie pecherza moczo-
wego w dluzszej obserwacji, u ptodu po 15.
tygodniu cigzy, powinno by¢ traktowane jako
nieprawidlowosé. Brak mozliwosci zobrazowa-
nia pecherza moczowego moze by¢ spowodo-
wany agenezja lub uposledzong funkcja nerek,
ale przy prawidtowej budowie nerek i prawidto-
wej iloSci pltynu owodniowego, powinien nasu-
wacé podejrzenie istnienia wady wynicowania
pecherza moczowego lub wynicowania steku.
Wynicowanie pecherza moczowego jest rzadka,
wrodzong anomalia, wystepujaca z czestoscia
1: 30 000 — 50 000 zywych urodzen, z prze-
waga plci meskiej w stosunku 2,3:1. Wada ta
moze by¢ izolowana lub wspdtistnie¢ z innymi
nieprawidtowosciami. W sytuacji, gdy towa-
rzysza jej inne defekty, w tym atrezja odbytu
i przepuklina sznura pepowinowego powinni-
$my méwi¢ o wynicowaniu steku, ktérego cze-
stoS¢ wystgpowania szacuje si¢ na 1:200 000
- 400 000 zywych urodzen [3,4]. W literatu-
rze z zakresu diagnostyki prenatalnej wynico-
wanie steku jest okreslane akronimem OEIS
(O-omphalocele, E-exstrophy of the bladder,
I-imperforate anus, S-spinal anomalies) [5].

W pracy opisano przypadek cigzy powikta-
nej rzadko wystepujacym defektem o charakte-
rze wynicowania steku i przeglad piSmiennictwa
dotyczacy tego zagadnienia.

OPIS PRZYPADKU

Pacjentka 27. letnia bedac w ciazy pierwszej,
zglosita sie do lekarza w 7. tygodniu cigzy. Do
19. tygodnia cigzy nie miata wykonywanych
badan ultrasonograficznych. Wywiad rodzinny
byl niecharakterystyczny. Przed cigza palita
okoto 10. papieroséw dziennie i nie stosowala
suplementacji kwasem foliowym. Pracowata
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w drukarni. Pierwsze badanie USG ptodu wy-
konano w 19+6 tygodniu cigzy. Stwierdzono
ptéd pojedynczy o biometrii stosownej do wie-
ku cigzowego obliczonego wedlug ostatniej mie-
sigczki. Anatomia mézgowia i twarzoczaszki, jak
rowniez klatki piersiowej wraz z sercem byla
prawidtowa, ale zwracal uwage nieprawidlowy
obraz przyczepu sznura pepowinowego z prze-
pukling, ktéra zawierala watrobe (ryc.1.). Sznur
pepowinowy byl tréjnaczyniowy, ale tetnice
pepowinowe biegly w szerokim rozstawieniu
(ryc.2.). W trakcie ponad 30 minutowego ba-
dania nie mozna bylo uwidocznié¢ echa peche-
rza moczowego, a jedynie uwypuklajacy sie
nieréwny obrys dolnego odcinka przedniej cia-
ny brzucha oraz brak kosci spojenia fonowego
(ryc.3.). Anatomia nerek byta prawidlowa, jak
réwniez indeks ptynu owodniowego, ktéry
wynosil 136mm. Natomiast ocena plci byta
utrudniona. Podejrzewano ple¢ meska, jednak
obraz ultrasonograficzny nie byt jednoznaczny.
Dodatkowe zastrzezenia budzilo echo odbytu,
ktoére sugerowalo jego zaro$niecie. Ponadto

Ryc. 1. Przepuklina sznura pepowi-
nowego

Ryc. 2. Nieprawidtowy przebieg tet-
nic pepowinowych. Brak echa pe-
cherza moczowego migdzy tetnica-
mi pepowinowymi, ktore biegng
w szerokim rozstawieniu

zaobserwowano zniesienie fizjologicznego wy-
giecia w odcinku krzyzowym kregostupa
(ryc.4.). Na tej podstawie rozpoznano zespot
OEIS.

Po badaniu pacjentke skierowano na konsul-
tacje genetyczng i amniopunkcje genetyczna.
Kariotyp okazat si¢ prawidlowy meski 46XY.
Z uwagi na stwierdzona ciezka wade ptodu ro-
dzice zostali pouczeni o przystugujacym prawie
do terminacji, ale wyrazili cheé¢ kontynuacji
ciazy.

Kolejne badania ultrasonograficzne byly
wykonywane w Klinice Potoznictwa i Perinato-
logii w 25, 29, 32 i 35 tygodniu cigzy. Zaob-
serwowano zwolnienie tempa wzrastania, a in-
deks plynu owodniowego wahal si¢ miedzy
204mm w 25 tygodniu cigzy, a 135mm w 35
tygodniu ciazy.

Profil biofizyczny cigzy w II i III trymestrze
byl prawidlowy. Pacjentke przedstawiono do
konsultacji neonatologom oraz chirurgom dzie-
ciecym z Uniwersyteckiego Szpitala Dzieciece-
go w Krakowie i z o$rodka, ktéry ma najwigk-
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sze do$wiadczenie w tym zakresie — Kliniki
Urologii Dzieciecej Centrum Zdrowia Dziecka
w Warszawie. Ustalono, ze poréd odbedzie si¢
w Klinice Potoznictwa i Perinatologii w Krako-
wie, a nastepnie dziecko zostanie przetranspor-
towane do Kliniki w Warszawie.

W 37. tygodniu ciazy doszto do rozwoju
czynnoSci skurczowej. Ze wzgledu na charakter

Ryc. 3. Nieprawidtowy obraz obreczy
miednicznej z brakiem kosci tono-
wych

Ryc. 4. Obraz odcinka krzyzowo-le-
dzwiowego kregostupa ptodu

Ryc. 5. Obraz wynicowania steku
po urodzeniu

wady wykonano ciecie cesarskie. W trakcie
cigcia odplynely zielone wody ptodowe. Uro-
dzono syna zywego o ciezarze 2240g, dlugiego
46¢cm, ktory po 1., 3.1 5. minucie uzyskal 10
punktéw w skali Apgar. Po urodzeniu potwier-
dzono prenatalnie podejrzewang wade (ryc.5.).

W drugiej dobie zycia, po zabezpieczeniu
defektu jalowym opatrunkiem nasgczonym solg
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fizjologiczng oraz w oslonie antybiotykowe;j,
dziecko zostato przetransportowane do Oddzia-
tu Neonatologii, Patologii i Intensywnej Tera-
pii Centrum Zdrowia Dziecka w Warszawie.
W 15. dobie zycia, zespdt urologéw dzieciecych
przeprowadzil I-etap leczenia operacyjnego wy-
nicowania steku tj. oddzielenie uktadu pokarmo-
wego od uktadu moczowo-plciowego (ryc.6).

Z kompleksu wynicowanego steku wydzie-
lono czesé jelitowy i wytworzono koficowg
kolostomie. Wycieto btone omphalocele. Obie
poléwki wynicowanego pecherza zespolono ze
sobg w linii poSrodkowej, zamieniajac w ten
spos6b wynicowanie steku na wynicowanie pe-
cherza. Il-etap leczenia operacyjnego planowa-
ny jest do wykonania pod koniec pierwszego
roku zycia (zamkniecie wynicowanego pecherza
z obustronng osteotomia talerzy biodrowych
i odtworzeniem wszystkich warstw powltok
brzusznych). Kolejne etapy postepowania chi-
rurgicznego beda wdrazane w zaleznosci od
potrzeb. Niestety catkowita korekcja tej wady
nie jest mozliwa.

DYSKUSJA

W prawidtowych warunkach, w 4. tygodniu zy-
cia ptodowego, stek oddzielony jest od owodni
blong stekowg zbudowang z ektodermy i endo-
dermy. Wnikanie mezodermy pomiedzy ekto-
i endoderme blony stekowej zapoczatkowuje
rozw0j kosci i mies$ni dolnej czesci brzucha.
Jednoczesnie, rosngca doogonowo przegroda
moczowo-odbytowa, dzieli stek na cze$¢ peche-
rzowy (polozong od przodu) i odbytows (po-
tozona od tytu). Nastepnie, btona stekowa ule-
gajac perforacji tworzy odbyt i ujscie zatoki
moczowo-plciowej. Guzki i wyniostosci plcio-

we migrujg doSrodkowo i lgczac sie, zanim
btona stekowa ulegnie perforacji, zapoczatko-
wuja rozwdj zewnetrznych narzadéw plcio-
wych.

Najbardziej uznana teoria rozwoju embrio-
logicznego wad wchodzacych w sklad zespotu
wynicowania i wierzchniactwa, zostala podana
przez Marshall i Muecke [6]. Wskazuje ona, ze
podstawowg przyczyna nieprawidtowosci jest
przerost btony stekowej, ktéry uniemozliwia
wnikniecie mezodermy pomiedzy ekto- i endo-
derme, a takze doSrodkowa migracje i zlanie si¢
ze sobg guzkdéw i wyniostosci ptciowych. W ten
spos6b dochodzi do nieprawidlowego rozwoju
ko$ci miednicy z réznej wielkosci rozstepem
spojenia tonowego i rozsunieciem mie$ni pro-
stych w dolnej czesci brzucha oraz rozsunigciem
mie$ni przepony miedniczej w jej przedniej
czeSci, a takze do nieprawidtowego rozwoju
zewngtrznych narzadéw moczowo-plciowych.
Wezesna perforacja blony stekowej, zanim prze-
groda moczowo-odbytowa podzieli stek na
cze$¢ pecherzowa i odbytowg, prowadzi do
wynicowania steku. Perforacja po dokonanym
podziale, skutkuje wynicowaniem pecherza,
a niezlanie si¢ ze sobg guzkéw i wyniostosci
plciowych jest odpowiedzialne za wierzchniac-
two.

W przypadku wynicowanego steku rozstep
spojenia tonowego i ubytek w powtokach jest
bardzo duzy. W obrebie wynicowanego kom-
pleksu, czes¢ srodkowa zajmuje otwarta katni-
ca z jelitem cienkim wypadajacym przez zastaw-
ke kretniczo-katnicza, z dwoma wyrostkami
robaczkowymi oraz niewidocznym, krotkim,
Slepo zakoniczonym fragmentem jelita grubego
(zwykle diugosci kilku centymetréw). Po obu
bokach czesci jelitowej znajduja sie potowki

Ryc. 6. Pacjent z wynicowaniem steku przed operacja (A) i po Il-etapie leczenia operacyjnego (B)
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wynicowanego pecherza. Ponad wynicowanym
kompleksem widoczna jest, réznej wielkosci,
przepuklina sznura pepowinowego (omphaloce-
le). Pracie jest zwykle bardzo stabo rozwiniete
i rozdzielone catkowicie na dwie potéwki,
polozone daleko od siebie, podobnie jak mosz-
na, w ktdrej najczesciej nie wyczuwa sie gonad
(wnetrostwo).

U dziewczynek, wystepuje zdwojenie po-
chwy i macicy z ich poprzecznym ulozeniem
i rozsunigciem na boki. Lechtaczka i wargi sro-
mowe s3 takze catkowicie rozdzielone, a ich
niedorozwdj sprawia, ze ich obecnosé trudno
niekiedy zauwazy¢.

Pomimo wielu teorii powstawania wyzej wy-
mienionych zaburzef, wcigz nie poznano ich
ostatecznej przyczyny [7]. Wedlug Martin i wsp.
[8] pewien zwigzek z powstaniem wady o cha-
rakterze wynicowania pecherza moczowego
moga mieé pestycydy. Opisano przypadek cie-
zarnej narazonej wielokrotnie na pyrethroidy
oraz pyrlproxyfen ktéra urodzita dziecko z wy-
zej wymieniong nieprawidlowoscia, a w moczu
noworodka stwierdzono obecno$é¢ toksycznych
pestycydow. Wskazuje sie rowniez na podtoze
genetyczne, W tym na niezrOwnowazong trans-
lokacje pomigdzy dlugim ramieniem chromoso-
mu 9 1Y, jak réwniez mutacje w grupie genéw
HLXBY9 i HOX [9]. Stwierdzono takze wyzsze
ryzyko wystapienia wady wynicowania w przy-
padku cigzy zaistnialej w wyniku techniki wspo-
maganego rozrodu [10]. W prezentowanym
przypadku wywiad rodzinny zaréwno ze stro-
ny matki, jak i ojca byl nie obcigzony. U ptodu
stwierdzono prawidtowy kariotyp, ale pacjentka
miala w pracy kontakt z farbami drukarskimi.

Pomimo duzego zakresu nieprawidtowosci
strukturalnych wada wynicowania steku jest
nadal rzadko rozpoznawana prenatalnie i cze-
sto mylona z przepukling sznura pgpowinowe-
go lub wytrzewieniem. Znacznie tatwiej jest
rozpoznaé prenatalnie wynicowanie pecherza.
Gearhart i wsp. [11] w retrospektywnej ana-
lizie, opisali pigé ultrasonograficznych cech
wynicowania pecherza moczowego: 1) brak
mozliwo$ci wizualizacji pecherza moczowego,
2) obecno§¢ litej masy w dolnej czesci brzucha,
3) niski przyczep sznura pepowinowego, 4) sze-
rokie rozstawienie kosSci tonowych i 5) trudno-
$ci w okresleniu plci [11]. Wynicowanie peche-
rza moczowego powinno by¢é zawsze podejrze-
wane w przypadku prawidtowej ilosci ptynu
owodniowego z jednoczesnym brakiem mozli-
wosci uwidocznienia pecherza.

Kryteria diagnostyczne wynicowania steku,
w okresie prenatalnym, nie s3 tak dobrze spre-

cyzowane. W odr6znieniu od wynicowania
pecherza moczowego, wynicowanie steku za-
wsze wspélistnieje z zaro$nigciem odbytu i za-
zwycza] towarzyszy mu przepuklina sznura
pepowinowego oraz defekty kregostupa, szcze-
g6lnie w odcinku ledZzwiowo-krzyzowym. Pro-
ponuje si¢ przyjecie tzw. duzych i matych kry-
teriéw [12]. Do duzych kryteriéw, widzianych
w ponad 50% przypadkéw wynicowania steku,
zalicza sie: brak uwidocznienia pecherza moczo-
wego (91%), defekt przedniej Sciany powlok
brzusznych lub obecnosé struktury torbielowa-
tej na przedniej Scianie jamy brzusznej (82%),
przepukling sznura pepowinowego (77%), prze-
pukline oponowo-rdzeniowa (68%). Do matych
kryteriéw, widzianych w mniej niz 50% przy-
padkéw, zalicza si¢: defekt koficzyn dolnych
(23%), anomalie nerek (23%), szeroko rozsta-
wione kosci tonowe (18%), waska klatke pier-
siowa (9%), wodoglowie (9%), pojedyncza
tetnicg pgpowinowa (9%).

W opisywanym przypadku, wynicowaniu
pecherza moczowego towarzyszyla przepuklina
sznura pepowinowego, ktéra byla bardziej
wydatna w 19. tygodniu cigzy niz w trzecim
trymestrze, jak réwniez atrezja odbytu. Ponad-
to zwracalo uwage nieprawidlowe rozstawienie
koSci tonowych i zniesienie fizjologicznych
krzywizn odcinka ledzwiowo-krzyzowego kre-
gostupa, ale bez cech rozszczepu.

Pomimo, iz ultrasonograficzne cechy charak-
terystyczne dla wynicowania pecherza moczo-
wego lub wynicowanego steku byty wielokrot-
nie opisywane, to tylko okoto 25% przypadkéw
jest diagnozowanych prenatalnie [13]. Wydaje
sie, ze bardziej czutym narzedziem w diagnosty-
ce wad uktadu moczowo-plciowego u ptodéow
moze by¢ badanie rezonansu magnetycznego
(RM) [14-16]. RM dostarcza wiecej szczegotow
anatomicznych, umozliwia doktadniejsza dia-
gnostyke plci, a takze pozwala na ocene cewy
nerwowej, co ufatwia ustalenie rokowania.
W przypadku watpliwosci dotyczacych prena-
talnego okreslenia plci zaleca si¢ oznaczy¢ ka-
riotyp, co bylo Wykonane w oplsywanym przy-
padku. Proponowano réwniez poszerzenie dia-
gnostyki o badanie RM, ale pacjentka nie wy-
razita na nie zgody.

Wezesna, prenatalna diagnoza i przedstawie-
nie ztozonosci patologii zwigzanej z wynicowa-
niem steku daje rodzicom czas na podjecie
decyzji, co do dalszej kontynuacji, badz zakon-
czenia cigzy. Pozwala takze na zaplanowanie
i wdrozenie odpowiedniego postepowania z nowo-
rodkiem bezposrednio po urodzeniu. Niektorzy
zalecajg wczesne leczenie rekonstrukcyjne, aby
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zminimalizowaé kolonizacje bakteryjna narza-
déw pozostajacych poza powlokami jamy brzusz-
nej [17,18]. Postepowanie w pierwszych dobach
zycia powinno jednak przede wszystkim by¢
dostosowane do stanu dziecka. Najwazniejsza
jest normalizacja rownowagi kwasowo-zasado-
wej oraz gospodarki wodno-elektrolitowej,
ktéra moze byé zaburzona z powodu duzych
strat treci jelitowej przez wrodzong przetoke
na jelicie cienkim (otwarcie jelita na poziomie
zastawki kretniczo-katniczej). Etapowe leczenie

operacyjne nalezy wdrozy¢ dopiero po uzyska-
niu stabilizacji stanu noworodka [19]. Do tego
czasu wynicowany kompleks powinien by¢
zabezpieczony okladem nasgczonym solg fizjo-
logiczng, a skéra wokdt niego obficie nattusz-
czana mascig silikonowa.

Ogromny postep jaki dokonal sie w ostatnich
latach w dziedzinie diagnostyki prenatalnej, a
takze w chirurgii, z pewnoscig przyczynia si¢ do
zmniejszenia $miertelno$ci oraz poprawy jakosci
zycia pacjentéw dotknigtych tymi wadami.
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