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Streszczenie

Wrodzona wada rozwojowa oznacza kazda nieprawidlowos¢ anatomiczng u dziecka obecng juz w chwili naro-
dzin, chociaz nie zawsze rozpoznana w okresie ptodowym lub noworodkowym. Wady wrodzone stwierdza si¢
u okolo 3% zywo urodzonych noworodkéw, u 10% martwo urodzonych oraz u ponad 50% plodéw poronionych
we wezesnym okresie cigzy. Wada letalna obejmuje ci¢zkie nieprawidlowo$ci rozwojowe o niepewnym lub zlym
rokowaniu. Rozpoznanie cigzkiej, letalnej wady wrodzonej u ptodu jest niestychanie obcigzajace. Po ustaleniu roz-
poznania rodzice wraz ze specjalistami maja do wyboru dwie mozliwosci: kontynuowanie ciagzy lub jej przerwanie
zgodnie z obowigzujacym prawem. Celem artykulu jest przedstawienie roli potoznej w opiece nad ci¢zarna, u ktorej
prenatalnie stwierdzono wade letalng u ptodu, decydujaca si¢ na kontynuowanie ciazy, opierajac sie na modelu
hospicjum perinatalnego. Autorzy podkreslaja, ze polozna jest waznym czlonkiem zespolu terapeutycznego spra-
wujacego opieke nad calg rodzing spodziewajaca si¢ narodzin ciezko chorego dziecka o niekorzystnym rokowaniu.
Dodatkowo w pracy przedstawiono role i zadania poszczegélnych specjalistow w postepowaniu terapeutycznym
ze szczegdlnym podkreéleniem roli potoznej (Piel. Zdr. Publ. 2016, 6, 1, 57-61).
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Abstract

Congenital malformation means any anatomical abnormality in a child present at birth, although not always diagno-
sed in fetal or neonatal period. Congenital anomalies are found in about 3% of live births, with 10% stillborn, and
more than 50% of aborted fetuses in early pregnancy. Lethal defect involves severe developmental abnormalities of
uncertain or poor prognosis for survival. The diagnosis of severe, lethal congenital defects in the fetus is extremely
aggravating. After diagnosis, parents and specialists have two choices: to continue the pregnancy or abort it in accor-
dance with applicable law. The aim of the article is to present the role of a midwife in the care of pregnant women
with diagnosed prenatally lethal defect in the fetus based on a model of perinatal hospice. The authors emphasize that
a midwife is an important member of the therapeutic team who takes care of the whole family expecting a birth of
a seriously ill child with poor prognosis. The article also describes the role and responsibilities of different specialists
during the therapy with an emphasis on the role of a midwife (Piel. Zdr. Publ. 2016, 6, 1, 57-61).

Key words: midwife, perinatal hospice, lethal defect.

Jednym z zawoddw szczycacych sie wielowie- dzieciom przyj$¢ na §wiat mozna juz odnalez¢ na
kowa tradycja jest niewatpliwie zawdd potozne;j. kartach Pisma Swietego [1]. Przez wiele lat rola
Pierwsze wzmianki o pracy kobiet pomagajacych potoznej w zyciu spotecznym byla nie tylko doce-
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niana, podejmowano tez liczne proby uregulowa-
nia prawnego zasad wykonywania tego zawodu.
Na prace potoznych w powojennej Polsce bardzo
duzy wplyw wywart dokument wydany w 1958 r.
przez Ministra Zdrowia w formie obowigzujacej
instrukeji [2], ktéra ograniczala kompetencje po-
toznych w zasadzie tylko do wykonywania zlecen
lekarskich. Sytuacje te zmienila dopiero ustawa
2 1996 r., ktora okresla kompetencje potoznych, ich
obowigzki, a przede wszystkich jasno stwierdza, ze
zawod poloznej jest zawodem samodzielnym [3].
Kolejnym dokumentem wiele wnoszacym w two-
rzenie wizerunku poloznej oraz okreslenie jej
miejsca w zespole terapeutycznym jest akt prawny,
ktory wszedt w zycie w 2011 r., czyli Ustawa o za-
wodach pielegniarki i potoznej [4]. Dokument ten
wskazuje, ze do zadan poloznej nalezy m.in. pro-
wadzenie: ,,...dzialalnosci edukacyjno-zdrowot-
nej w zakresie: przygotowania do zycia w rodzinie,
metod planowania rodziny oraz ochrony macie-
rzynstwa i ojcostwa, przygotowywania do rodzi-
cielstwa oraz pelnego przygotowania do urodzenia
dziecka, lacznie z poradnictwem na temat higie-
ny i zywienia” [5]. Na tej podstawie mozna jedno-
znacznie stwierdzi¢, ze polozna to wazny czlonek
zespolu sprawujacego opieke nie tylko nad rodza-
cg pacjentka, ale rowniez planujacy cigze oraz cie-
zarng. W ramach tej praktyki kobiety korzysta-
ja z kompetencji poloznych w réznych miejscach
i czasie, zanim jeszcze ostatecznie zostang przyjete
na sale porodowa.

Celem artykulu jest przyblizenie roli poloznej
w opiece nad pacjentka z niepomyslnie rokujacym
rozpoznaniem prenatalnym ciezkiej/letalnej wady
rozwojowej u ptodu oraz przyblizenie problematy-
ki hospicjum perinatalnego.

Definicja wady wrodzonej

Wrodzona wada rozwojowa oznacza kazdg nie-
prawidlowo$¢ anatomiczng u dziecka obecng juz
w chwili urodzin, chociaz nie zawsze rozpozna-
ng w okresie ptodowym lub noworodkowym. Wa-
dy wrodzone stwierdza si¢ u okolo 3% zywo uro-
dzonych noworodkéw, u 10% martwo urodzonych
oraz u ponad 50% plodéw poronionych we wczes-
nym okresie cigzy [6, 7]. Wady rozwojowe powsta-
ja na skutek zaburzenia czynnikéw genetycznych
i dziatania teratogennego czynnikéw $rodowisko-
wych (endogennych i egzogennych). Wady wro-
dzone mozna podzieli¢ na wady duze, ktore maja
powazne nastepstwa dla zdrowia ptodu lub nowo-
rodka i zwykle wymagaja interwencji medycznej
(np. przepuklina oponowo-rdzeniowa, wodogtowie,
rozszczep wargi i podniebienia, przepuklina przepo-
nowa, przepuklina pepowinowa, zarosniecie przely-

ku, dwunastnicy, odbytu, wada serca) i wady male,
majace czgsto znaczenie kosmetyczne. Czasem duze
wady rozwojowe maja charakter letalny. Duze wady
rozwojowe s3 glowna przyczyng $mierci noworod-
kow i niemowlat oraz niepetnosprawnosci i czestych
hospitalizacji [7, 8]. Obecnie wigkszos$¢ nieprawidto-
wosci rozwojowych jest wykrywana jeszcze przed
narodzeniem dziecka dzieki postepowi w potoznic-
twie i perinatologii oraz rozwojowi badan prenatal-
nych (ultrasonografii oraz badan genetycznych).

Definicja wady letalnej

Wada letalna obejmuje cigzkie nieprawidtowosci
rozwojowe o niepewnym lub ztym rokowaniu. Moze
prowadzi¢ do poronienia obumarlego plodu, przed-
wczesnego urodzenia martwego dziecka oraz $§mierci
dziecka bezposrednio po urodzeniu lub we wczesnym
okresie niemowlecym bez wzgledu na zastosowane
leczenie. Mimo postepu medycyny i mozliwosci za-
stosowania w leczeniu najnowocze$niejszych osiag-
nie¢ biotechnologii i farmakologii, brakuje nie tylko
mozliwosci terapii przyczynowej w wadach letalnych,
lecz takze mozliwosci jakiejkolwiek skutecznej pomo-
cy dziecku, u ktorego rozpoznano wade letalng [10].
Przyktadami wad okre$lanych jako letalne s3 [9, 10]:

- triploidia,

- trisomia chromosoméw pary 18 (zespét
Edwardsa) lub 13 (zespdt Pataua),

- niektére monosomie chromosoméw auto-
somalnych,

- niektére choroby monogenowe o ci¢zkim
przebiegu:

o dysplazje kostne (np.: dysplazja tanatofo-
ryczna, achondrogenezja, niektére formy wrodzo-
nej famliwosci kosci),

o niektdre genodermatozy (dermopatia re-
stryktywna, letalna forma rybiej tuski),

o postacie zespolu Smitha, Lemlego i Opitza
z holoprosencefalig,

o niektore choroby metaboliczne ujawniajace
sie w okresie noworodkowym i niemowlecym (ciez-
ka posta¢ choroby Krabbego lub zespotu Zellwegera),

- wady modzgu: holoprosencefalia (skrajna po-
sta¢), bezczaszkowie, przepukliny moézgowe (skraj-
na postac),

- agenezja nerek, syringomyelia z brakiem pe-
cherza moczowego,

— krytyczne wady serca z hipoplazja ptuc, brak
serca lub ciezkie postacie ektopii serca,

- niektére formy zroslakow (ze wspdlnym
sercem lub wspolng tkanka mozgows),

— niektoére zlozone zespoly wielu wad roz-
wojowych (np.: zespot Neu-Levoxa, zespol wielo-
pletwiastoéci letalnej, kompleks konczyny-tutow,
ciezka sekwencja pasm owodniowych).
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Podejmowanie decyzji
przez rodzicow

po dokonaniu rozpoznania
wady u plodu

Rozpoznanie cigzkiej, letalnej wady wrodzo-
nej u plodu jest niestychanie obcigzajgce zarowno
dla rodzicow, jak i dla calego personelu medycz-
nego. Po dokonaniu rozpoznania rodzice wraz ze
specjalistami majg dwie mozliwosci wyboru:

- kontynuowanie cigzy, odpowiednie jej pro-
wadzenie, wybdr miejsca i sposobu porodu oraz
zaplanowanie postepowania po porodzie, a tak-
ze psychologiczne przygotowanie do urodzenia
dziecka, ktére z duzym prawdopodobienstwem
umrze tuz po narodzinach,

- przerwanie cigzy zgodnie z obowigzujaca
Ustawa z dnia 7 stycznia 1993 r. o planowaniu ro-
dziny, ochronie ptodu ludzkiego i warunkach do-
puszczalnosci przerywania cigzy — Dz.U. z 1993 r.
Nr 17, poz. 78 (sytuacja ciezkiego i nieodwracalne-
go uszkodzenia ptodu).

Decyzja rodzicdw o urodzeniu dziecka, u ktd-
rego rozpoznano wade letalng nie oznacza zgody
na uporczywa terapie. Proponowanym postepowa-
niem w przypadku takiego dziecka jest opieka pa-
liatywna.

W procesie decyzyjnym dotyczacym dalszego
postepowania po postawieniu diagnozy wystapie-
nia powaznej wady bierze udzial wielu specjalistow:
lekarze poloznicy prowadzacy ciaze i diagnostyke
prenatalng, genetycy kliniczni, specjali$ci wykonu-
jacy ECHO serca plodu, chirurdzy dzieciecy, neo-
natolodzy i specjali$ci medycyny paliatywnej, kto-
rzy s3 zaangazowani w opieke nad dzieckiem juz
po jego urodzeniu, a takze psycholodzy i osoby
duchowne (zgodnie z wola rodzicéw). Zadaniem
tych o0so6b jest dokonanie wlasciwego rozpoznania,
udzielenie rzetelnej informacji na temat choroby
plodu i jego rokowania oraz udzielenie wsparcia
psychologicznego i duchowego w podejmowaniu
decyzji. Artykul ten ma za zadanie podkresli¢ role
potoznej jako cztonka zespotu sprawujacego opie-
ke nad cigzarng, u ktorej stwierdzono wade letal-
ng u ptodu.

Rola poloznej w opiece

nad ciezarng pacjentka,

u ktdrej rozpoznano

wade letalng ptodu

Kazda ciezarna pozostajaca pod opieka me-

dyczng powinna mie¢ przedstawiong i szczegd-
fowo opisang swoja sytuacje polozniczg zarowno

w aspekcie wlasnego zdrowia, jak i zdrowia oraz
rozwoju ptodu. W tym celu wsrod badan nieobo-
wigzkowych, a zalecanych do wykonania znalazlo
sie badanie ultrasonograficzne wykonywane mie-
dzy 11 a 13 tygodniem cigzy majace na celu okres-
lenie prawidlowoséci morfologicznych rozwijaja-
cego sie plodu: pomiar grubosci fatdu karkowego
(NT) oraz pomiar kosci nosowych (NB) [11].

W przypadku stwierdzenia nieprawidlowosci
rozwojowych ptodu nalezy zleci¢ konsultacje spe-
cjalistyczng w o$rodku referencyjnym diagnosty-
ki prenatalnej majaca na celu omoéwienie mozli-
wosci dalszego postepowania. W czasie rozmowy
przeprowadzanej z ci¢zarng (najlepiej, gdy aktyw-
ny udzial bierze w niej réwniez ojciec dziecka)
w zalezno$ci od ustalonego dalszego postepowa-
nia pacjentce (rodzicom) powinna zosta¢ udzie-
lona kompleksowa informacja dotyczaca dalsze-
go toku badan diagnostycznych (adresy palcowek,
w ktorych na podstawie skierowania uzyska pora-
de specjalistyczna, takie jak: poradnia genetyczna,
poradnia perinatologiczna/poloznicza w szpitalu
z wyzszym stopniem referencyjnosci, ECHO ser-
ca ptodu). Gdy dalsze badania potwierdzaja niepo-
myslne rozpoznanie prenatalne, pacjentka moze
zosta¢ skierowana pod opieke poradni przyszpital-
nej badz pozostawa¢ pod opieka poradni ginekolo-
giczno-polozniczej (poradni ,K”), w ktorej do tej
pory byla prowadzona. Nalezy podkresli¢, ze kaz-
da decyzja dotyczaca kierunku dalszego postepo-
wania musi by¢ podjeta na podstawie wiarygod-
nych danych z badan dodatkowych i ostatecznie
zawsze nalezy do matki/rodzicow. Zespot specja-
listéw poradni ,,K” powinien natomiast zapewnic¢
cigzarnej kompleksowa opieke z uszanowaniem jej
decyzji odnosnie do dalszych loséw ciazy.

W przypadku potwierdzenia w dalszych bada-
niach diagnostycznych nieprawidlowosci ciezarna
oraz jej partner powinni uzyskac szczegdtowe in-
formacje na temat choroby - zespotu wad lub po-
jedynczej wady rozpoznanej prenatalnie, a w razie
koniecznosci nalezy ich skierowaé do specjalisty,
ktéry bedzie mogt omowi¢ rozpoznanie bardziej
wyczerpujaco (np. genetyk, kardiolog prenatalny,
neonatolog). W zaleznoéci od potrzeb rodzicow
wlasciwe jest zaproponowanie im kontaktu z psy-
chologiem specjalizujacym sie w pracy z rodzicami
dzieci ciezko chorych, ktére niepomyslnie roku-
ja. Cigzarna powinna otrzyma¢ informacje, ze na
podstawie wynikéw badan (jesli takie przestanki
istniejg) polskie prawo dopuszcza przerwanie cig-
zy [12]. Nalezy ja réwniez poinformowa¢ o mozli-
wosci kontynuowania cigzy (co w praktyce czesto
jest zaniedbywane), przedstawi¢ opcje dalszej opie-
ki, oméwi¢ sposobno$¢ rozwigzania cigzy w zalez-
nosci od stanu i historii potozniczej matki, majac
na uwadze rokowanie, co do przezycia ptodu. Na-



60

J. KRZESZOWIAK, R. SMIGIEL

lezy tu podkresli¢, ze takie postepowanie jest wy-
magane nie tylko przy stwierdzeniu nieprawidto-
woséci w pierwszym lub drugim trymestrze ciazy,
lecz takze w przypadku postawienia niepomyslnej
diagnozy prenatalnej w trzecim trymestrze.

Kobiety, u ktérych rozpoznano ciezka wade
u plodu niejednokrotnie maja problemy ze znale-
zieniem lekarza poloznika, ktéry podejmie sie¢ pro-
wadzenia cigzy. Niezaleznie od decyzji dotyczacej
dalszych loséw cigzy nie wolno zapomina¢, ze cie-
zarng pacjentke w dalszym ciggu nalezy otaczaé
profesjonalng opieka zaréwno lekarza poloznika,
jak i poloznej. Do zadan poloznej nalezy w szcze-
golnosci przygotowanie pacjentki do dalszego po-
stepowania zgodnego z jej wolg. Powinna otrzy-
maé wyczerpujace informacje na temat tego, na
co nalezy zwraca¢ uwage, jakie objawy moga by¢
niepokojace oraz czego w najblizszym czasie mo-
ze si¢ spodziewalé. To dobry moment na rozmo-
we 0 jej oczekiwaniach i potrzebach. Bardzo czgsto
pacjentki, u ktérych stwierdza si¢ ciezkie nieprawi-
dfowosci rozwojowe u ptodu maja obawy dotycza-
ce jakosci dalszej opieki, jaka zostang objete. Nale-
zy je otoczy¢ odpowiednim wsparciem w podjetej
decyzji oraz stara sie¢ wyczerpujaco odpowiadaé
na nurtujace je pytania.

Pacjentki decydujace si¢ na przerwanie cia-
zy sa kierowane do szpitala, w ktérym odbywa si¢
dalsza cze$¢ postepowania polegajacego na prowo-
kowaniu poronienia ptodu. Kobiety podejmujg-
ce decyzje o kontynuowaniu cigzy powinny zostaé
otoczone dalszg specjalistyczng opieka w poradni
»K” ze szczegélnym naciskiem na otrzymanie in-
formacji o programach hospicyjnej opieki perina-
talnej w najblizszym dostepnym im miejscu.

Hospicjum perinatalne

Wychodzac naprzeciw potrzebom rodzicéw,
ktérzy nie decyduja sie na terminacje cigzy z powo-
du wystgpienia letalnej wady rozwojowej u ptodu,
powstaja w Polsce systemy opieki hospicjow per-
inatalnych. Maja one na celu otoczenie komplek-
sowa opieka calej rodziny oczekujacej narodzin
dziecka, u ktdrego stwierdzono wade letalng [13,
14]. Dzialalno$¢ hospicjum perinatalnego obejmu-
je wsparcie cigzarnej, u ktérej dokonano rozpo-
znania dotyczacego plodu oraz wsparcie jej rodzi-
ny, a takze opieke nad noworodkiem nastawiong
na ochrone przed uporczywa terapig i zapewnienie
mu maksymalnie mozliwego komfortu. W zespole
tworzacym hospicjum perinatalne znajduja sie le-
karze, polozne, psycholodzy i osoby duchowne [6].
Aktywno$¢ medyczna w ramach hospicjum peri-
natalnego skupia si¢ przede wszystkim na szczego-
fowym informowaniu o mozliwych procedurach

medycznych i ich skutkach dla matki i dziecka.
Rodzice oczekuja odpowiedzi na pytania zwigzane
z nastepstwami decyzji, ktére bedg musieli podej-
mowac podczas cigzy, po ewentualnym urodzeniu
sie dziecka i w czasie jego dalszego zycia, jesli tyl-
ko stan zdrowia na to pozwoli. Bez takiego przygo-
towania podejmowanie decyzji w trybie pilnym po
porodzie staje si¢ zrodlem dodatkowego obcigze-
nia rzutujgcego na funkcjonowanie calej rodziny,
a w dalszej kolejnosci przezywanie procesu zalo-
by. Innym aspektem zwigzanym z medyczng cze-
$cig dzialalno$ci hospicjum perinatalnego jest two-
rzenie o$rodkéw medycznych, w ktérych rodzice
dziecka, u ktérego rozpoznano wade letalng, moga
otrzyma¢ odpowiednig pomoc. Hospicjum perina-
talne jest takze przygotowaniem do opieki hospi-
cyjnej w warunkach domowych nad nieuleczalnie
chorym dzieckiem po urodzeniu, jezeli noworodek
bedzie w stanie na tyle stabilnym, Ze zostanie wypi-
sany ze szpitala pod opieke rodzicow.

Do zadan poloznej zajmujacej sie rodzicami
w ramach dziafalnosci hospicjum perinatalnego na-
lezy przede wszystkim przygotowanie ich do porodu,
prowadzenie przez okres ciazy, wsparcie i zapewnie-
nie bezpieczenstwa. Waznym jej zadaniem jest ukie-
runkowanie rodzicow na mozliwo$¢ przygotowania
si¢ do narodzin martwego badz umierajacego dziec-
ka. Pary oczekujace narodzin ciezko chorego dziecka
czesto nie decyduja sie na korzystanie z powszech-
nie dostepnych zaje¢ w szkotach rodzenia. Niezbed-
na im wiedza na temat fizjologii ciazy oraz przebiegu
porodu moze by¢ przekazana przez polozng spra-
wujacg opieke w ramach dziatalnosci hospicjum.
W miare mozliwoséci powinna ona zapozna¢ oboje
rodzicéw z miejscem, w ktorym ich dziecko przyj-
dzie na $wiat, warunkami tam panujgcymi oraz od-
powiedzie¢ na zadawane przez nich pytania.

Osobne spotkanie mozna poswieci¢ na omé-
wienie, w jaki sposdéb mozna pozegna¢ sie z dziec-
kiem po porodzie, na przyktad:

- przygotowujac specjalne ubranko,

- nazyczenie rodzicow wypelni¢ obrzedy zgod-
ne z ich religia,

- zabrac specjalne glinki do odciskania stopek
i dloni dziecka,

- rozwazy¢ robienie zdje¢ w czasie i po porodzie.

Waznym zadaniem potoznej jest rdwniez przy-
gotowanie rodzicow do samego porodu:

- omowienie etapow porodu,

- mozliwoéci lagodzenia bélu porodowego
i pozycji porodowych,

- nauka oddychania,

- postepowanie z laktacjg w okresie poporo-
dowym.

Wszystkie powyzsze informacje cigzarna po-
winna uzyska¢ od potoznej. W idealnych warun-
kach opieke na czas porodu pary spodziewajacej
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sie przyjscia na $wiat dziecka, u ktérego rozpozna-
no wade letalng powinna sprawowa¢ ta sama po-
tozna, ktéra opiekowata sie¢ nimi w czasie ciazy.
Niestety, nie zawsze jest to mozliwe.

Poruszajac temat stawiania niepomys$lnego
rozpoznania prenatalnego w codziennej praktyce,
nie mozna zapomnie¢ o tym, by réwniez poloznej,
jako cztonkowi zespotu terapeutycznego, zapewnic¢
odpowiednie wsparcie psychologa. Szkolenia orga-
nizowane przez specjalistow w tej dziedzinie po-
zwalajg poloznym mierzy¢ sie z trudnymi emocja-
mi rodzicéw dotknietych tragedig. Inwestowanie
w podnoszenie kwalifikacji personelu wyraza sie
wysoka jako$cig opieki na kazdym etapie jej spra-
wowania, zaréwno w szpitalach, poradniach wyso-
kospecjalistycznych, jak i poradniach ,,K”.
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Podsumowanie

Propozycja objecia rodzicow spodziewajacych
sie narodzin ciezko chorego dziecka programem
hospicyjnej opieki perinatalnej jest opcja stosunko-
wo nowg i dynamicznie rozwijajaca si¢. Aby wyjs¢
naprzeciw potrzebom i oczekiwaniom par decydu-
jacych sie na kontynuowanie cigzy po dokonaniu
niepomyslnego rozpoznania u plodu, nalezy stwo-
rzy¢ zespoly specjalistow, ktorzy otocza ich opie-
kg zaréwno w czasie cigzy, jak i porodu. Potozne
z racji swoich kompetencji maja w takim zespole
swoje bardzo wazne miejsce. Ich rola i zadania po-
magajg ciezarnej, rodzacej i potoznicy oraz jej naj-
blizszym przygotowac sie i przezy¢ czas cigzy, po-
rodu i pologu.
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