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Streszczenie |

Torbiel pajeczynowki to przestrzefi ptynowa pomiedzy rozwarstwionymi $cianami opony pajeczej, ktéra nie komuniku-
je si¢ z przestrzenig podpajeczyndwkowa. Jest to wrodzona wada osrodkowego uktadu nerwowego (OUN), wystepuja-
ca z czgstoscig okoto 1% u noworodkdw z nowotworem wewnatrzezaszkowym. Wada ta nalezy do wad wrodzonych, ale
prawdopodobnie powstajacych nie w okresie embriogenezy, ale po jej zakoficzeniu. Obecnie (w ciggu ostatnich >20 lat)
torbiele pajeczynowki sg wykrywane przyzyciowo poczawszy od okresu prenatalnego na podstawie diagnostyki obrazowe;.
Torbiele pajeczynéwki moga by¢ pierwotne, jako nastepstwo nieprawidtowej embriogenezy pajeczyndwki, lub wtdrne
(czyli nabyte), jako powiklanie krwawienia, urazu badz infekcji. Torbiele wtorne zwykle komunikujg si¢ z przestrzenig
podpajeczyndwkowa i ex definitione nie sg ,prawdziwymi” torbielami pajeczyndwki. Praca zawiera definicje oraz dane
dotyczace czestosci wystepowania torbieli pajeczyndwki i wspdlczesnych mozliwosci wykrywania oraz diagnozowania
tych zmian w okresie prenatalnym, poczawszy od 13. tygodnia ciazy, przy wykorzystaniu r6znych typow badai sono-
graficznych oraz magnetycznego rezonansu jadrowego (MRI) u ptodu. Oméwiono takze diagnostyke roznicowq
z uwzglednieniem torbieli splotu naczynidwkowego, torbieli porencefalicznej, schizencefalii, zespotu Dandy’ego-Walkera,
malformacji t¢tniczo-zylnej Galena, krwawienia do OUN oraz torbielowatych nowotworéw mdzgu. Ponadto zwrdcono
uwage na anomalie chromosomalne zwigzane z torbielg pajeczynéwki oraz omdéwiono losy plodow z torbielg pajeczy-
néwki. Podano aktualnie zalecane postepowanie w przypadku wykrycia torbieli pajeczyndwki u plodu.

Stowa kluczowe: torbiel pajeczynowki, ultrasonografia, echokardiografia prenatalna, MRI, diagnostyka prenatalna

Summary |

An arachnoid cyst is a fluid-filled space that is formed between two walls of arachnoid. Those cysts do not communi-
cate with the subarachnoid space. It is congenital malformation of the central nervous system (CNS), which occur with
a frequency of 1% of newborns with brain tumour. Arachnoid cyst is a congenital malformation that is formed after the
embryogenesis. Currently (the last 20 years), arachnoid cysts are detected during life, since the prenatal period, main-
ly by imaging techniques. Arachnoid cysts are either “primary”, being a sequelae of faulty embryogenesis of arachnoid,
or secondary, or acquired. The latter result from haemorrhages, infections or trauma. Secondary arachnoid cysts com-
monly communicate with subarachnoid space and, by definitions, are not “true” arachnoid cysts. This review covers
definitions and data of the frequency of the arachnoid cyst as well as of current options to detect and diagnose it with-
in the prenatal period since the 13" week of gestation using different modes of ultrasonography and magnetic reso-
nance imaging. The differential for the arachnoid cyst consists of porencephalic cyst, schizencephaly, Dandy-Walker
syndrome, arteriovenous malformation of Galen, neoplastic cyst, brain tumours and brain haemorrhages. This review
also discusses the prognosis for foetus suffered from arachnoid cysts as well as the role of chromosomal abnormali-
ties in their aetiology. Current recommendations are provided in case of prenatal arachnoid cyst detection.

Key words: arachnoid cyst, ultrasonography, prenatal echocardiography, MRI, prenatal diagnostics

AKTUALN NEUROL 2009, 9 (3), p. 183-193

183



SYMPOZJUM — WADY OUN U PtODOW

rozwarstwionymi §cianami opony pajeczej, ktora nie ko-

munikuje si¢ z przestrzenig podpajeczynowkowg
(rys. 1). Jest to wrodzona wada oSrodkowego uktadu nerwowe-
go (OUN) wystepujaca z czgstoScig okoto 1% u noworodkow
7 guzem wewnatrzczaszkowym (intracranial mass)". Wada ta
nalezy do wad wrodzonych, ale prawdopodobnie powstaja-
cych nie w okresie embriogenezy, ale po jej zakonczeniu®.
Dawniej rozpoznawano torbiele pajeczyndwki w czasie badan
autopsyjnych lub §rodoperacyjnie”’. Obecnie (w ciggu ostat-
nich >20 lat) torbiele pajeczynowki sg wykrywane przyzyciowo
poczawszy od okresu prenatalnego na podstawie diagnostyki
obrazowej™®.
W Zaktadzie Diagnostyki i Profilaktyki Wad Wrodzonych Uni-
wersytetu Medycznego w L.odzi oraz Instytutu Centrum Zdro-
wia Matki Polki wsrod okofo 1500 wykonywanych rocznie ba-
dan ptodow z podejrzeniem anomalii w przesiewowym badaniu
USG (wad pozasercowych lub anomalii kardiologicznych) tor-
biele pajeczyndwki rozpoznaje si¢ w 1 do 4 przypadkdéw rocznie
(rys. 2).
Torbiele pajeczynowki moga by¢ pierwotne, jako nastgpstwo nie-
prawidiowej embriogenezy pajeczynowki, lub wtorne (czyli naby-
te), jako powiklanie krwawienia, urazu lub infekcji. Torbiele wtor-
ne zwykle komunikuja si¢ z przestrzenig podpajeczynowkowa i ex
definitione nie sg ,prawdziwymi” torbielami pajeczynowki®.
Lokalizacja torbieli to zwykle powierzchnia (nadnamiotowa)
mdzgu na poziomie giownych bruzd: bocznej (Sylwiusza),
srodkowej (Rolanda), miedzypdikulowej i w okolicy siodta tu-
reckiego. Moga one wystgpowac w przednim dole czaszki,
$rodkowym lub tylnym®®. Podnamiotowo torbiele umigjsco-
wione sg zwykle w linii sSrodkowej, pomiedzy pdtkulami mozdz-
ku badZz w kacie mostowo-mo6zdzkowym. Torbiele rdzenia

Torbiel pajeczyndwki to przestrzefi ptynowa pomiedzy
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184 | Rys. 1. Schemat OUN i polozenie przestrzeni pajeczynowki

lokalizuja si¢ wewnatrz opony twardej lub na zewnatrz opony
twardej”. W tym ostatnim miejscu torbiele powstajg czgsto
w wyniku penetracji arachnothelium poprzez opon¢ twarda.
Torbiele rdzenia mogg powstawa¢ na skutek rozwarstwienia
tzw. septum posticum, czyli przegrody tylnej przestrzeni podpa-
jeczynowkowej rdzenia kregowego w jej grzbietowej czesci, ale
jak dotad nie opisano takich torbieli w okresie prenatalnym?.
Dla przypomnienia, opony skiadajg si¢ z trzech warstw: przyle-
gajacej do kosci czaszki opony twardej, opony pajeczej i opony
mickkiej. Opona pajecza zespala si¢ z opong mickka licznymi
beleczkami, pomigdzy ktorymi znajduje si¢ ptyn mozgowo-rdze-
niowy (cerebrospinal fluid, CSF)"V. Opong twardg tworzg dwie
przylegajace warstwy tkanki facznej widknistej; warstwa ze-
wnetrzna przylega Scisle do kosci czaszki. Opona pajecza jest
utworzona z widkien kolagenowych oraz widkien elastycznych
pokrytych komdrkami arachnothelium. Torbiele pajeczynowki,
znajdujac si¢ wewnatrz pajeczynowki, majg Sciang z kolagenu
wyScielong komorkami arachnothelium. Torbiele zazwyczaj
sg jednokomorowe, ale mogg posiadac takze dwie lub trzy do-
datkowe komory, sg cienkoScienne, o regularnych lub nieregu-
larnych zarysach, mogg by¢ potozone w linii poSrodkowej lub
asymetrycznie“!? (rys. 3-7). Cechg torbieli pajeczynéwki sg
najczesciej ich niezbyt regularne zarysy.

Torbiele pajeczyndwki mogg by¢ izolowang wada, z wtérnym
poszerzeniem komor bocznych (wentrykulomegalig) lub po-
wigzane dysgenezja ciata modzelowatego badZ innymi anoma-
liami w zakresie OUN albo innych narzadow (rys. 8, 9)12.

W badaniu USG torbiel pajeczyndwki to zmiana hipoechoge-
niczna, najczesciej wykrywana w 3. trymestrze cigzy, rzadziej
w 2. trymestrze. W pojedynczym doniesieniu kazuistycznym?
opisano wykrycie torbieli pajeczynowki w 13. tygodniu cigzy.
Kariotyp ptodu byt prawidiowy.

Wielkos¢ torbieli u ptodu zwykle wynosi od kilkunastu do oko-
fo 50 milimetrow¥. Torbiele wielkoSci kilku milimetrow moga
pozosta¢ niezauwazone i by¢ przypadkowo wykryte dopiero
w czasie badaf obrazowych OUN (CT lub MRI) dzieci, a na-
wet dorostych®9.
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minne Mizolowane

(n=30, w tym izolowane n=11 oraz inne n=19)

Rys. 2. Wystepowanie torbieli pajeczynowki w materiale ZDiPWW
w latach 1995-2008
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Torbiel porecefaliczna

Torbiel glioependymalna

Torbiel splotu naczyniowkowego
Malformacja tetniczo-zylna Galena
Torbiel nowotworowa

Krwawienie do OUN

Tabela 1. Diagnostyka réznicowa torbieli pajeczyndwki

Torbiel pajeczyndowki moze stopniowo si¢ powickszac wraz z roz-
wojem plodu, powodujac wtdrng wentrykulomegalie (rys. 9).
Opisano pojedynczy przypadek torbieli pajeczyndwki u ptodu
majacego 18,5 tygodnia, ktdra w 32. tygodniu nie byta widocz-
na, a zatem ulegla regres;ji’®.

Badanie przeplywow krwi w OUN u plodu z torbielg pajeczy-
néwki za pomocg techniki Dopplera zazwyczaj nie wykazuje
zmian i wskaZnik oporu (PI) tetnicy mozgu Srodkowej pozosta-
je prawidtowy"” (rys. 10), niemniej wsrdd naszych pacjentow
obserwowaliSmy przejSciowe nieprawidiowe przeptywy w tetni-
cy mozgu Srodkowej polegajace na obecnosci fali wstecznej
(rys. 11). Pozostate przeptywy krwi oceniane metodg Dopplera
dotyczace naczyfi pepowiny czy przewodu zylnego pozosta-
waly prawidfowe.

Wykrywanie torbieli w prenatalnym badaniu sonograficznym
polega zwykle na zastosowaniu konwencjonalnego USG, ale
doktadniejsza diagnostyka wymaga obecnie wykorzystania do-
datkowych technik wizualizacji sonograficznej za pomocg ba-
dania w prezentacji 3D (trojwymiarowej) ¥ lub TUI (fomogra-
phic ultrasound imaging). Zastosowanie dodatkowych technik
sonograficznych obrazowania giowki ptodu wymaga nie tylko
specjalnych gtowic ultrasonograficznych, ale takze progra-
méw komputerowych. Zazwyczaj taka analiz¢ przeprowa-
dza si¢ w systemie off line, czyli bez obecnoSci pacjenta. Ponie-
waz obrazowanie to wymaga dodatkowego czasu, sprzetu oraz
doSwiadczenia w prenatalnej diagnostyce ultrasonograficznej,
stosujemy w takich przypadkach termin ,badanie neurosono-
graficzne” ptodu (rys. 12).

W przypadku trudnosci diagnostycznych badanie USG uzu-
petnia sie badaniem MRI ptodu‘®29, Nalezy przy tym podkre-
§li¢, i7 nie sq to techniki zastepcze, ale komplementarne. MRI
ptodu moze by¢ przydatne do diagnostyki roznicowej oraz po-
szukiwania anomalii wspdfistniejacych.

Mimo ze wykrycie torbieli pajeczynowki jest stosunkowo pro-
ste, diagnostyka rdznicowa nie nalezy do fatwych i powinna
obejmowat torbiel porencefaliczna, glioependymalna, torbiel
splotu naczynidwkowego, malformacjg tetniczo-zylng Galena,

torbiel nowotworowa, krwawienie do OUN, a takze nowotwor
mozgu, a w skrajnych przypadkach hydranencefali¢!!”.

DIAGNOSTYKA ROZNICOWA

TORBIEL SPLOTU PAIECZYNOWKOWEGO
(CHORIONIC PLEXUS CYST, CPC)

Torbiel splotu pajeczyndwkowego (chorionic plexus cyst, CPC) jest
zjawiskiem czestym, wystepuje w okolo 30% autopsji i okoto 3%
plodow w 3. trymestrze cigzy. Zwykle jest jednostronna lub dwu-
stronna, czgsto rozpoznaje si¢ ja W 2. trymestrze. Sciana torbieli
utworzona jest z tkanki tacznej badz nablonka splotu pajeczynow-
kowego®. Torbiele te to hipoechogeniczne masy w obrebie splotu
naczyniowkowego komory bocznej. Duze torbiele CPC mogg by¢
sonograficznym markerem trisomii 18 (rys. 13). Mafe torbiele moga
nickiedy blokowac otwor Monro i prowadzi¢ do jednostronnej wen-
trykulomegalii u ptodu z prawidfowym kariotypem (rys. 14).

»TETNIAK” ZYLY GALENA

Jest to anomalia naczyniowa zlokalizowana gicboko w tkankach
mozgu i w obrebie tylnej czesci wzgodrza oraz w przestrzeni pod-
pajeczyndwkowej. Diagnostyka malformacji Galena polega na
potwierdzeniu nieprawidtowego przeplywu krwi w patologicznie
zmienionych naczyniach z pomocg techniki kolorowego Dopplera.
P67no wykryta malformacja Galena moze by¢ powiktana obrzg-
kiem plodu, wentrykulomegalig lub porencefalig (rys. 15-17)%22.

SCHIZENCEFALIA

Schizencefalia lub prawdziwa porencefalia to jednostronne, asy-
metryczne lub obustronne catkowite rozszczepienie kory mozgu
(rys. 18). Schizencefalia moze komunikowa¢ si¢ z uktadem ko-
morowym i jest ograniczona do substancji szarej. Schizencefalia
moze by¢ zwigzana z wentrykulomegalia, polimikrogyrig,
heterotopiami, agenezja ciata modzelowatego, brakiem przegro-
dy przezroczystej lub hipoplazja nerwu wzrokowego®.

NOWOTWOR TORBIELOWATY

Szerzej omowione w artykule o nowotworach, najczgsciej spo-
tykane torbielowate nowotwory to torbiele skorzaste, potwor-
niaki i torbielowate gwiazdziaki pilocytarne. W obrebie torbieli
stwierdza si¢ zarowno elementy ptynowe, jak i stafe, pod posta-
cig guzka przysciennego (rys. 19-24)29,

Autor (rok) Rodzaj anomalii Dodatkowe anomalie
Hogge i wsp., 1995 9q22 Micrognathia,
Xq22 Overlapping fingers
Souter i wsp., 2003 149323 Fallot, IUGR, dysmorfia, przepukliny pachwinowe (po porodzie)
Pilu iwsp., 1997 Trisomia 18 DORV
Elbers i Furness, 1999 Triploidia
7 naszego osrodka Delecja dtugiego ramienia chromosomu 14 | Fallot, IUGR

Tabela 2. Anomalie chromosomalne wspdlistniejgce 7 torbielg pajeczynowki
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Rys. 3. Torbiel pajeczynowki u plodu w 26. tygodniu cigzy o prze-
biegu stacjonarnym

ZESPOE. DANDY’EGO-WALKERA

Torbiel w tylnym dole czaszki nalezy réznicowac m.in. z zespo-
tem Dandy’ego-Walkera. Zbiornik ptynowy powoduje wowczas
wtorng hipoplazje mozdzku. W przebiegu torbieli pajeczynowki
w tylnym dole czaszki mozdzek jest zwykle prawidtowy (rys. 25).

TORBIEL PORENCEFALICZNA

Torbiel porencefaliczna jest zwykle jednostronna i komuniku-
je si¢ z uktadem komorowym. Jest ona nastgpstwem zawalu
wtornie do urazu naczyniowego, infekcji lub krwawienia®.
Moze wystapic takze w przebiegu zespolu transfuzji pomiedzy
blizniakami w cigzy monokosmowkowej. Dla kontrastu, torbiel
pajeczyndwki jest zwykle asymetryczna, cienkoscienna, nie ko-
munikuje si¢ z uktadem komorowym i daje efekt masy.

Rys. 4. Regresja torbieli pajeczynowki u tego samego pacjenta co na rys.
3—unoworodka w 2. tygodniu Zycia (pordd noworodka o czasie,
Klinicznie stan ogolny dobry, okres noworodkowy bez powiklar)

TORBIEL GLIOEPENDYMALNA

Zawiera zwykle przegrody i jest zlokalizowana w okolicy ko-
mory III. Torbiel glioependymalna ma zwykle wySciotke
utworzong z ependymy. Torbiele te daja zazwyczaj efekt
masy i cz¢sto sg zwigzane z agenezjg ciala modzelowatego
(rys. 26,27)9.

KRWAWIENIE DO OUN

Krwawienie do OUN czesto pojawia si¢ w okolicy subependymal
germinal matrix 1 jest zwigzane z niedotlenieniem, trombocyto-
penia, koagulopatia, zmianami ciSnienia krwi w OUN, moze
wystapi¢ zardwno w ciazy pojedynczej, jak w przebiegu powi-
ktanej cigzy blizniaczej (np. w przebiegu zespolu przetoczenia
pomigdzy blizniakami lub zgonu jednego z bliznigt) %62,

Rys. 5. Pojedyncza torbiel pajeczynowki u plodu w 29. tygodniu
cigzy, o wymiarach 2818 mm. Poréd noworodka w 40. ty-
godniu ciqzy, masa ciala 3350 g, Apgar 10, wypis noworod-
ka w 7. dobie Zycia bez objawow klinicznych (wielkos¢ tor-
bieli nie ulegla zmianie)

Rys. 6. Podwdjna izolowana torbiel pajeczyndwki u ptodu w 34. ty-
godniu ciqzy, w linii strzalkowej w Srodkowym dole czasz-
ki, przebieg okresu plodowego i wczesnonoworodkowego
bez objawow klinicznych

AKTUALN NEUROL 2009, 9 (3), p. 183-193
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Rys. 7. Podwdjna torbiel pajeczynowki u ptodu w 29. tygodniu
ciqzy, w tylnym dole czaszki, przy prawidlowym obrazie
maozdzku. Dodatkowo u tego plodu stwierdzano wade serca
Z nieprawidfowym sptywem Zylnym systemowym i niewy-
dolnosciq krqzenia plodu. Zgon noworodka w 3. dobie Zycia,
postepowanie konserwatywne, terapii nie podejmowano

Krwawienie moze takze wystapi¢ w przebiegu krwawienia pto-
dowo-matczynego lub jako powikltanie farmakoterapii cic-
zarnej. Krwawienie do OUN moze poczatkowo dawaé objaw
echogenicznego skrzepu, a nastgpnie prowadzi¢ do poszerze-
nia komory boczne;.

ANOMALIE CHROMOSOMALNE ZWIAZANE
Z TORBIELA PAJECZYNOWKI

Opisane w piSmiennictwie anomalie chromosomalne przed-
stawiono w tabeli 2.

Byly to: cz¢sciowa trisomia 9q, subtelomeryczna delecja ramie-
nia diugiego chromosomu 14., monosomia 14q, a takze triso-
mia 18 oraz triplodia“”303",

Nalezy podkresli¢, iz w wickszoSci przypadkow torbiel paje-
czyndwki przebiega z prawidtowym kariotypem, a rutynowe

Rys. 9. Pojedyncza masywna owalna torbiel w prawej potkuli
maozgu u ptodu w 34. tygodniu ciqzy, powodujgca efekt
masy i wiorng wentrykulomegalie z powiekszeniem glow-
ki plodu

AKTUALN NEUROL 2009, 9 (3), p. 183-193

Rys. 8. Pojedyncza okrqgla, o nieregularnych zarysach torbiel pa-
Jeczynowki u ptodu w 28. tygodniu cigzy, w linii strzatko-
wej w Srodkowym i tylnym dole czaszki, przy prawidlowym
obrazie mozdzku, ale z agenezjq ciala modzelowatego,
wielkos¢ gtowki plodu prawidlowa

badanie cytogenetyczne stosunkowo rzadko ma znaczenie
przy podejmowaniu decyzji o kontynuaciji cigzy lub jej zakofi-
czeniu?.

Warto jednak pamigtac, iz nieprawidiowosci mogg ujawnic
metody molekularnej analizy, m.in. hybrydyzacji in situ
7 zastosowaniem sond dla region6w subtelomerycz-
nych®®, Wykrycie takich anomalii przy wspdtistnieniu torbieli
pajeczynowki moze by¢ zwigzane z ujawnieniem si¢ opoznie-
nia w rozwoju psychoruchowym w p6zniejszym okresie zycia.

LOSY PLODU
Z TORBIELA PAJECZYNOWKI

Rokowanie dla ptodu z torbielg pajeczynowki zalezy od wy-
ksztatcenia lub braku ciala modzelowatego, krwawienia
do parenchymy, tempa wzrostu torbieli i stopnia progresji

Rys. 10. Prawidtowy przeplyw krwi metodgq Dopplera w tetnicy
mazgu Srodkowej u plodu 7 torbielg pajeczynowki
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Rys. 11. Ten sam plod co na rys. 9, z wstecznym przeplywem krwi
metodq Dopplera w tetnicy mozgu Srodkowej. Kilka mi-
nut pozniej przeplyw ten ulegt normalizacji

powiekszenia komor. Izolowane torbiele, ktorym nie towarzy-
szg wady pozasercowe, bez anomalii chromosomalnych i bez
zaburzefi rozwoju ptodu maja korzystne rokowanie.

Seryjne badania ultrasonograficzne u ptodu i noworodka z izo-
lowang pojedyncza torbielg pajeczynowki mogg by¢ pomocne
w udokumentowaniu regresji anomalii (rys. 3121).

W niektorych przypadkach szybka progresja anomalii i po-
wickszenie komor mogg stanowi¢ wskazanie do wezesnej te-
rapii u noworodka (do 28. doby zycia) lub niemowlaka (od 2.
do 12. miesigca zycia). Obecnie po urodzeniu przeprowa-
dza si¢ skuteczne zabiegi neurochirurgiczne, tzw. cystocyster-
nostomie (rys. 14).

Wykazano, ze rokowanie w torbieli pajeczynowki zalezy giow-
nie od integralno$ci mozgu (brain integrity), w mniejszym stop-
niu od lokalizacji 1 jej objetoSci.

TIb0.2 MIL11
Fr# lcm

-

Rys. 13. Obraz glowki plodu w 25. tygodniu cigzy z torbielg splo-
tu naczyniowkowego. Dodatkowo u tego samego plodu
stwierdzono wade serca pod postaciq ubytku w przegro-
dzie miedzykomorowej (w czesci naplywowej). W bada-
niu cytogenetycznym plodu — trisomia 18

Rys. 12. Badanie neurosonograficzne u plodu za pomocq techniki
3D - rozlegta przestrzeri plynowa — torbiel? guz torbielo-
waty OUN? hydranencefalia?

ANOMALIE POZASERCOWE TOWARZYSZACE
TORBIELI PAJECZYNOWKI

Zazwyczaj torbiele u ptodu sg anomaliami izolowanymi, ale
w naszym materiale znalazly si¢ torbiele towarzyszace innym
wadom, takim jak: omphalocele (przepuklina pepowinowa)
i wady serca: zespdt Fallota, dysplazja zastawki trojdzielnej,
nieprawidtowy sptyw zyt ptucnych i systemowych.

ZALECANE POSTEPOWANIE W PRZYPADKU
TORBIELI PAJECZYNOWKI PLODU

Po wykryciu anomalii w przesiewowym pofozniczym badaniu
USG zaleca si¢ weryfikacje w osrodku referencyjnym dla wad
ptodu w celu potwierdzenia anomalii, okreSlenia jej rozlegtosci,

Rys. 14. Obraz gtowki plodu w 35. tygodniu cigzy z nieregularng
przestrzeniq plynowq sugerujgcg rozpoznanie torbieli paje-
czynowki. Jest to jednak masywne poszerzenie rogu przed-
niego komory bocznej spowodowane niedroznosciq otworu
Monro z powodu torbieli splotu naczyniowkowego (strzal-
ka). Noworodek leczony neuroendoskopowo w Klinice Neu-
rochirurgii ICZMP (kierownik Kliniki: prof. L. Polis), wy-
pisany do domu w dobrym stanie klinicznym

AKTUALN NEUROL 2009, 9 (3), p. 183-193




SYMPOZJUM — WADY OUN U PLODOW

Rys. 15. Owalna przestrzeri hipoechogeniczna w linii strzatkowej
u plodu w 37. tygodniu ciqzy

wplywu na pozostate struktury OUN oraz przeprowadzenia
diagnostyki rdznicowe;.

Podjecie proby wykrycia czynnikow sprawczych obejmuje wyko-
nanie badaf w kierunku infekcji u ptodu, szczegolnie toksopla-
zmozy oraz zakazenia wirusem cytomegalii, a takze polega na
wykluczeniu alloimmunologicznej trombocytopenii u cigzarnej.
W przypadku anomalii OUN przeprowadza si¢ badanie neuro-
sonograficzne u pfodu z zastosowaniem techniki 2D (dwuwy-
miarowej), 2DD z kolorowym Dopplerem (techniki dwuwy-
miarowej z Dopplerem), techniki Power angio w prezentacji
2D, a takze badanie w prezentacji 3D bez Dopplera oraz
z Dopplerem kolorowym i Power angio w celu analizy obrazow
w technice trojwymiarowej, mi¢dzy innymi TUI (tomographic
ultrasound imaging).

Poza badaniem neurosonograficznym wykonuje si¢ tzw. gene-
tyczne badanie USG ptodu majace na celu szczegdlowq ocene
jego narzaddow, by wykluczy¢ anomalie wspotistniejgce.
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Rys. 17. U ptodu z tetniakiem Galena prawidfowa budowa serca,
ale istotna kardiomegalia oraz dysproporcja jam serca na
poziomie przedsionkow i komdr w przebiegu niewydolno-
Sci krqzenia plodu
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Rys. 16. U tego samego ptodu co na rys. 14 po wlgczeniu koloro-
wego Dopplera widoczny przeptyw krwi w obrebie mal-
Jormacji tetniczo-zylnej Galena

W osrodku referencyjnym przeprowadza si¢ takze petne badanie
echokardiograficzne ptodu oceniajgce zardwno budowe serca plo-
du (czy jest ona prawidtowa czy nieprawidtowa), jak i stan wydol-
nosci jego uktadu krazenia (niezaleznie od budowy serca ptodu).
Rolg i znaczenie badania serca plodu znakomicie zilustrowat
opisany ponizej przypadek.

U ptodu z prawidtowym badaniem przeziernosci karkowej (nu-
chal translucency, NT) w 1. trymestrze ciazy wykryto w potowie
cigzy wade serca pod postacia zespotu Fallota. Kariotyp ptodu
byt prawidtowy. Podjcto decyzje o kontynuacji ciazy; w 34. ty-
godniu cigzy w badaniu USG gtowki ptodu stwierdzono torbiel
pajeczyndwki, a ponadto cechy opd7nienia rozwoju wewnatrz-
macicznego. U noworodka z wadg serca urodzonego o czasie,
7 masg ciafa 1960 g, ponownie przeprowadzono badanie kario-
typu, wykluczono metodg FISH delecje 22q1 1, natomiast zna-
leziono subtelomeryczng delecje dtugiego ramienia chromoso-
mu 14. (tabela 2).

Rys. 18. Obraz gtowki plodu w 25. tygodniu cigzy z obrazem schi-
zencefalii. Noworodek urodzony o czasie, bez objawow
klinicznych
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Rys. 19. Obraz torbielowatego guza OUN u ptodu w 34. tygodniu ys. 20. Ten sam plod - obraz glowki plodu w badaniu neurosonogra-
ciqzy ficznym 3D pokazujgcy polozenie przyscienne masy guza

O

R
=] P
Rys. 21. Ten sam pacjent jako noworodek w badaniu CT potwierdzajgcym rozleglosc zmiany stwierdzanej u plodu. Leczenie neurochirurgiczne — usu-

nigcie guza tylnego dolu czaszki w okresie noworodkowym. Badanie histopatologiczne — torbiel naskdrkowa. W wieku 9 miesiecy bez objawow
190 ogniskowych (zdjecia z badania CT dzieki uprzejmosci Prof. T. Biegariskiego — kierownika Zakladu Diagnostyki Obrazowej ICZMP w Lodzi)
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Rys. 22. Inny ptod w 22. tygodniu cigZy ze zmiang torbielowatq su-
gerujgcq guz OUN

A zatem prawidtowy wynik badania cytogenetycznego u ptodu
nie wyklucza obecnosci bardziej subtelnych anomalii.

W przypadku potwierdzenia w o§rodku referencyjnym dla wad
ptodu zmiany izolowanej pod postacig torbieli pajeczynowki
przy zachowanym dobrostanie ptodu zaleca si¢ monitorowa-
nie neurosonograficzne OUN plodu co 2-3 tygodnie w celu
ustalenia dynamiki tempa wzrostu masy torbieli.

Po stwierdzeniu anomalii dodatkowych i w zaleznosci od wie-
ku cigzowego ptodu nalezy rozwazy¢ wykonanie badania cyto-
genetycznego 1 MRI. To ostatnie moze by¢ szczegdlnie przy-
datne u otylej cigzarnej, z matowodziem, z tozyskiem na Scianie
przedniej, przy stabej echogenicznosci tkanek piodu.

Do chwili obecnej postepowanie terapeutyczne w przypad-
ku torbieli ptodu odktadane byto do okresu noworodkowego.
Nalezy jednak bra¢ pod uwage mozliwos¢ wezeSniejszej in-
gerencji w sytuacji szybkiego narastania izolowanej torbie-
li wywotujacej efekt masy. Z czterech przypadkdw z na-
szego oSrodka zakwalifikowanych do prenatalnych dziatan

GE MEDICAL 5

Rys. 23. Ten sam plod w 22. tygodniu ciqzy — badanie neurosono-
graficzne plodu 3D

terapeutycznych, ze wzgledu na obecnos¢ rozlegtych torbieli
z efektem masy, kazdy z nich zakoficzyt si¢ zgonem ptodu lub
koniecznoScig wczesnej interwenciji neurochirurgicznej u no-
worodka.

Opisywano takze przykiady terminacji cigzy z powodu torbieli
pajeczynowki'”. W zwigzku z upowszechnieniem badan USG
1 ich wykonywaniem w coraz wczesniejszej cigzy nalezy sig li-
czy€ z trudnosciami dotyczacymi nie tylko wykrycia anomalii,
ale takze zastosowania pefnej palety badaf diagnostycznych
w L. lub 2. trymestrze cigzy (badanie MRI u ptodu zaleca si¢
najczesciej w 3. trymestrze). Bretelle 1 wsp. podkreslaja znacze-
nie wezesnego wykrycia wady dla podejmowania decyzji o za-
koficzeniu cigzy przez ci¢zarng.

W przypadku kontynuaciji cigzy ptodu z izolowang torbielg pa-
jeczynowki i zagrazajacego porodu przedwczesnego zaleca si¢
postepowanie podobne jak w przypadku ptodu zdrowego.
Rozwiazanie ciazy nastepuje najczesciej w sposob planowy
w oSrodku referencyjnym dysponujacym mozliwosciami nie tylko

Rys. 24. Ten sam pacjent co na rys. 22 i 23 w okresie noworodko-
wym w badaniu CT (leczenie poza ICZMP, w okresie no-
worodkowym bez operacji, stan kliniczny dziewczynki do-
bry, bez cech wodoglowia)
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Rys. 25. Zespdl Dandy'ego-Walkera u plodu w 31. tygodniu cigzy,
Zwidrnym poszerzeniem komar bocznych
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Rys. 26. Obraz nietypowej torbieli glowki plodu wypetniajqcy calq
potkule, powodujqcy efekt masy

wykonania badania przezciemigczkowego USG u noworodka
oraz badaniami CT i/lub MRI, ale takze terapii noworodka w po-
staci zabiegu neuroendoskopowego®®>*,

W przypadku rozleglej torbicli moze by¢ brana pod uwage
marsupializacja versus kraniotomia z zalozeniem shuntu.
Wezesna terapia ma na celu zapobieganie powikianiom w po-
staci opoznienia rozwoju psychoruchowego dziecka. Opisywa-
no prawidlowy rozwdj dzieci po wdrozeniu wczesnej terapii
neurochirurgicznej pomimo rozlegtych zmian u ptodu®>39,
Nalezy jednak podkresli¢ mozliwo$¢ bezobjawowego przebie-
gu torbieli w czasie rozwoju dziecka, jak rowniez pdZniejszego
zycia pacjenta, takze w przypadkach niekwalifikowanych do
zabiegdw operacyjnych.
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