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Zaréwno pediatryczna opieka paliatywna jak i perina-
tologia sa nadal niedocenianymi dziedzinami medycyny.
Niewielu lekarzy, reprezentujacych te dwie, pozornie odlegte
dziedziny, dostrzega mozliwo$¢ wspotpracy. Podczas studidow
medycznych, a potem w trakcie wspinania sie w hierarchii
medycznej po szczeblach réznych specjalizacji i stopni nauko-
wych, lekarze ucza sie wielu nowoczesnych metod diagnostyki
i terapii. Niestety w ramach tej nauki nie ma miejsca na wiedze
kliniczna i refleksje etyczna nad chorobami diagnozowanymi
w okresie prenatalnym, ktérych wyleczy¢ nie mozna.

Dwie tradycje

W historii naszej cywilizacji wystepowaty dwie zasad-
niczo rézne postawy etyczne w stosunku do noworodkéw

rodzacych sie zwidocznymi wadami.' Przez wiele wiekéw no-
worodki byty traktowane jako mniej wartosciowe niz dorosli.
W starozytnej Gregji i Rzymie zabijanie i porzucanie uposle-
dzonych i chorych noworodkéw byto powszechnga i akcep-
towang praktyka. W spoteczenstwach tych afirmowano site
fizyczna, a wiec dzieci oceniano w aspekcie ich ,przydatnosci”
do odegrania przypisanej im roli w zdrowym, ,atletycznym”
panstwie. Z tego wzgledu nie byto w nim miejsca na osoby
utomne i niepetnosprawne.? Prawo nie zabraniato zabijania

Joanna Szymkiewicz-Dangel

Il Klinika Potoznictwa i Ginekologii AM w Warszawie
Poradnia Perinatologii i Kardiologii Perinatalnej
Poradnia USG, Agatowa 10, Warszawa
www.usgecho4d.pl

dzieci. Wg niektérych filozoféw (Platon 427-347 p.n.e.) byto
to konieczne, gdyz zapewniato zdrowie i site przysztego
spoteczenstwa. Zabijanie niepetnosprawnych noworodkoéw
popierali takze Arystoteles i Seneka. W najstarszym znanym
traktacie o ginekologii rzymski lekarz Soranus, zyjacy na
przetomie | i Il wieku n.e., w rozdziale napisanym dla potoz-
nych, daje wskazéwki jak odrézni¢ noworodka zdrowego od
chorego, ktéremu nalezy uniemozliwi¢ dalsze zycie.?

Zupetnie inne podejscie do noworodka i ptodu prezentu-
je kultura judeochrzescijanska, czego liczne dowody znajduja
sie zaréwno w Starym jak i Nowym Testamencie. Filozofia ta
opiera sie na zatozeniu, ze kazde zycie ludzkie zostato stwo-
rzone przez Boga i jako takie musi by¢ chronione.* W Nowym
Testamencie rola dzieci w spoteczenstwie, niezaleznie od tego,
czy sa to dzieci zdrowe, czy niepetnosprawne, jest wielokrot-
nie podkreslana. Najlepszym tego przyktadem jest fragment
Ewangelii wg $w. Mateusza’: ,W tym czasie uczniowie przy-
stapili do Jezusa z zapytaniem: «Kto wiasciwie jest najwiekszy
w krélestwie niebieskim?» On przywotat dziecko, postawit je
przed nimi i rzekt: «Zaprawde, powiadam wam: Jedli sie nie
odmienicie i nie staniecie jak dzieci, nie wejdziecie do kréle-
stwa niebieskiego. Kto sie wiec unizy jak to dziecko, ten jest
najwiekszy w krélestwie niebieskim. | kto by przyjat jedno
takie dziecko w imie moje, Mnie przyjmuje.»” Chrzescijanie
od poczatku dawali temu wyraz w praktyce, tworzac przytutki
dla sierot i szpitale, uwazajac, ze opieka nad stabszymi jest
jedna z gtéwnych powinnosci chrzescijanina. Wspotczesny
ruch hospicyjny jest kontynuacja tej tradycji.

Wspéiczesni filozofowie o orientacji eugenicznej, np.
Peter Singer®, uzasadniajg zasadnos¢ zabijania niepetno-
sprawnych noworodkéw i niemowlat, powotujac sie na
dane historyczne ze starozytnego, przedchrzescijarskiego
Swiata.” Singer podkresla, ze jakos¢ zycia ma wieksza wartosé¢
niz zycie samo w sobie. Takie poglady, wptywajac na opinie
publiczna, uzasadniaja legalizacje aborcji w przypadkach
stwierdzonych wad u ptodu, a w niektérych krajach réwniez
dzieciobdjstwo.?

Aktualna sytuacja

W XXI wieku w wielu krajach prawo dopuszcza prze-
rwanie cigzy w przypadku uposledzenia lub choroby ptodu.
W wiekszosci przypadkéw nie jest doktadnie wyjasnione,
jak ciezkie powinny byc¢ te schorzenia.? Zaréwno regulacje
prawne, jak i zalecenia towarzystw lekarskich okreslajace
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w jakim okresie cigzy nalezy wykonywac badania USG pto-
du, a takze w jakich przypadkach i do jakiego okresu cigzy
dopuszczalna jest aborcja, s odmienne w poszczegélnych
krajach Swiata.

Renomowane czasopisma naukowe publikuja artykuty
promujace ,eutanazje” ciezko chorych noworodkéw i nie-
mowlat, brak natomiast rzetelnych naukowych opracowan
dotyczacych opieki paliatywnej dla tej samej grupy pacjentow.
Po wpisaniu do PubMedu stéw kluczowych perinatal palliative
care pojawia sie kilkanascie pozycji, z ktérych tylko jedna oma-
wia mozliwos¢ opieki paliatywnej po zdiagnozowaniu letalnej
choroby u ptodu.® Opieke ta proponuja lekarze specjalisci
zzakresu medycyny matczyno-ptodowej oraz neonatolodzy i to
oni sa odpowiedzialni za przygotowanie rodzicéw do porodu
nieuleczalnie chorego noworodka. W artykule przedstawiono
losy 20 ptodéw z letalnymi aberracjami chromosomowymi. W 12
przypadkach przeprowadzono aborcje. W 2 przypadkach doszto
do zgonéw wewnatrzmacicznych. Urodzito sie 6 noworodkow,
z ktorych tylko 1 byt wypisany do domu i zmart w 3 tygodniu
zycia. Sredni okres przezycia pozostatych 5 dzieci, zmartych na
oddziale neonatologii, wynosit 1 dzier. Reasumujac, opisana
tu ,opieka paliatywna” ma niewiele wspdlnego z proponowa-
nym przez Warszawskie Hospicjum dla Dzieci holistycznym
modelem opieki domowej. Pozostate artykuty sa publikowane
gtéwnie w czasopismach pielegniarskich i omawiaja sposoby
organizacji i pomocy, ale gtéwnie nad noworodkami przed-
wczesnie urodzonymi. Wiekszos¢ probleméw poruszanych
w artykutach, na temat noworodkowej opieki paliatywnej,
dotyczy niewtaczania lub zaprzestania terapii na oddziatach
intensywnej opieki noworodkowe;j.

Mozna zatem odnie$¢ wrazenie, ze wspdtczesna medy-
cyna oferuje obecnie nieuleczalnie chorym ptodom aborcje,
a noworodkom ,eutanazje”. Tak oczywiscie nie jest, poniewaz
dzieci, ktére nie umra bezposrednio po porodzie niejedno-
krotnie poddawane sa resuscytacji, a nastepnie uporczy-
wej, bezskutecznej i kosztownej terapii w specjalistycznych
szpitalach. Taka postawa wydaje sie obecnie przewazac
w Polsce, jednak niektére oddziaty dla noworodkéw wpro-
wadzity procedury tzw. podstawowej (minimalnej) terapii
i powstrzymania sie od resuscytacji (DNR), chronigce nieule-
czalnie chore noworodki przed dziataniami jatrogennymi.
Brak jest kolejnego etapu, tzn. wypisania dziecka do domu
i objecia go wraz z rodzing opieka paliatywna w miejscu
zamieszkania, mimo, ze w Polsce istnieje juz ogélnokrajowa
sie¢ hospicjow domowych dla dzieci.

Istota nieporozumienia polega na tym, ze medycyna
perinatalna wg powszechnej opinii zmierza do wczesnego
wykrycia wady i nie dopuszczenia do urodzenia sie upo-
$ledzonego lub chorego dziecka. Jest to bardzo mtoda,
dynamicznie rozwijajaca sie gataz medycyny. Do jej rozwoju
niezbedny jest dobrej jakosci sprzet ultrasonograficzny
i wiedza z zakresu budowy ptodu. Dowodem na to, ze cze$¢
obrazowa medycyny perinatalnej jest najciekawsza, jest kilka
tysiecy publikacji o ptodowym USG w Internecie.

Badania ultrasonograficzne kobiet ciezarnych sa wyko-
nywane przez lekarzy potoznikéw, ktdrzy nie wiedzg, jakie
s mozliwosci terapii wad rozwojowych (np. wyniki leczenia
chirurgicznego). Z tego powodu ich najczestsza sugestia po
rozpoznaniu patologii ptodu jest przerwanie cigzy. Niestety
dotyczy to réwniez tych wad, ktérych wyniki leczenia chirur-
gicznego sa obecnie dobre, i dzieci po przeprowadzonych
operacjach mogg prowadzi¢ normalne zycie. Ten problem
nie jest jednak tematem niniejszych rozwazan.
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Nowa opcja

W okresie prenatalnym, znacznie czesciej niz po uro-
dzeniu, rozpoznawane sa patologie, ktérych wyleczy¢ nie
mozna. Zaliczamy do nich ztozone wady osrodkowego
uktadu nerwowego (np. holoprozencefalia) albo nieule-
czalne aberracje chromosomowe, np. trisomia 18 (zespo6t
Edwardsa) lub rzadsza trisomia 13 (zespét Pataua). Lekarze
udzielajacy prenatalnej konsultacji najczesciej nie wiedza,
ze poza przerwaniem cigzy istnieje takze mozliwos¢ opieki
paliatywnej. Niejednokrotnie kobiety, ktére z racji swego
$wiatopogladu nie chca przerwac cigzy, pomimo nieule-
czalnej choroby dziecka, nie znajduja zrozumienia u lekarzy
potoznikéw. Wielu z nich nie przyjmuje do wiadomosci, ze
urodzenie dziecka i pozegnanie sie z nim jest dla tych ro-
dzin pozadanym i najlepszym rozwigzaniem. Taka postawa
rodzicow traktowana jest jako wyraz ich zacofania i braku
nowoczesnosci w podejmowaniu decyzji. Czesto zdarza
sie, ze letalna wada rozpoznawana jest dopiero w péznym
okresie prawidtowo przebiegajacej ciazy, gdy zgodnie z pol-
skim prawem nie mozna przeprowadzi¢ aborcji (przerwanie
cigzy jest ustawowo dopuszczalne do chwili osiggniecia
przez ptdd zdolnosci do samodzielnego zycia poza organi-
zmem kobiety ciezarnej).

Nalezy wiec zastanowic sie, na czym powinna polegac
opieka paliatywna w perinatologii. Oczywiscie warunkiem
wstepnym jest rozpoznanie choroby ptodu, ktérej wyleczy¢
nie mozna, i umiejetne przekazanie tej informacji. Nastepnie
nalezy przedstawic¢ rodzicom mozliwosci postepowania, zgod-
nie z obowigzujagcym prawem. Jedna z nich jest propozycja
domowej opieki paliatywnej jako formy leczenia w przypadku
gdy dziecko przezyje okres okotoporodowy. Jezeli rodzice
wybiora ten sposéb postepowania, nalezy ustali¢ z neona-
tologami, ze dziecko nie bedzie reanimowane i poddawane
intensywnej terapii, ale jezeli przezyje, zostanie wypisane do
domu. Dopiero wtedy pojawia sie mozliwo$¢ rozpoczecia
dziatarn hospicjum domowego. Zasady opieki sg podobne
jak u starszych dzieci i polegajg na leczeniu objawowym
zaburzen oddechowych, neurologicznych, gastrologicznych,
kardiologicznych i innych wystepujacych w tej grupie cho-
rych, a takze pielegnacji i fizykoterapii. Stosowane metody
maja przynosic ulge, a nie dodatkowe cierpienie (oznacza
to, ze rezygnuje sie z bolesnych zabiegéw, stosowanych ru-
tynowo w szpitalach u noworodkéw w stanach zagrozenia
zycia). Lekarz, pielegniarka, psycholog, kapelan, pracownik
socjalny i rehabilitant — cztonkowie zespotu hospicjum — opra-
cowuja, a nastepnie realizuja indywidualny program opieki
nad chorym dzieckiem i jego rodzing, rozwigzujac wszystkie
problemy, nie tylko medyczne. Dzieci, ktérych stan zdrowia
ulega stabilizacji, a rodzina nabiera samodzielnosci w opiece,
sg po pewnym czasie wypisywane z hospicjum pod opieke
lekarza pierwszego kontaktu i ewentualnie zespotu piele-
gniarskiego opieki dlugoterminowej. Natomiast rodzinom
zmartych dzieci proponuje sie program wsparcia w zatobie
realizowany przez hospicjum.

Na podstawie wielu rozméw z rodzicami wiemy, ze ich
pierwsza reakcja na rozpoznanie prenatalne jest negowa-
nie faktu, ze dziecko jest chore. Maja nadzieje, ze mylimy
sie, stawiajac tak niekorzystne rozpoznanie. Przekazujac
im informacje dotyczaca choroby dziecka nalezy zrobi¢
to w taki sposdb, aby zrozumieli, dlaczego nie uda sie go
wyleczy¢. U wiekszosci dzieci z letalnymi aberracjami chro-
mosomowymi rozpoznawane s3 réwniez wady réznych



narzadéw (np. serca). U innych dzieci wady takie moga by¢
skutecznie operowane. Jednak w przypadkach aberracji
chromosomowych wazne jest zrozumienie, ze - niezalez-
nie od chirurgicznej korekcji wad wrodzonych — komérek
z nieprawidtowymi chromosomami naprawi¢ nie mozna.
Z tego powodu nawet udana operacja nie zmieni ztego
rokowania co do przezycia dziecka. Dlatego narazanie dziec-
ka na niepotrzebne cierpienie i stres zwigzany z operacja
jest medycznie nieuzasadnione. Bytoby to zatem dziatanie
motywowane zyczeniami rodzicow i lekarzy preferujacych
uporczywa terapie, a nie dobrem pacjenta. Wazne jest, aby
wszyscy lekarze przekazujacy rodzicom swoje opinie wzieli
ten argument pod uwage i prébowali postugiwac sie kohe-
rentnym (spdjnym) jezykiem.

Nasze doswiadczenia

Jako ilustracje, jak wazny jest koherentny jezyk wy-
powiedzi lekarskich, przytocze dwa przyktady. Okoto 30
tygodnia ciazy rozpoznano u ptodu ztozona wade serca
i przepukline pepowinowa (omphalocele). Oznaczylismy
kariotyp i okazato sie, ze jest to letalna aberracja chromoso-
mowa — zesp6t Edwardsa. Rodzice zostali doktadnie poinfor-
mowani o letalnym charakterze choroby i braku mozliwosci
leczenia. Ogromnie byli zdziwieni, gdy nastepnego dnia
lekarze neonatolodzy - réwniez poinformowani o rodzaju
schorzenia u noworodka i decyzji rodzicéw o nie podejmo-
waniu leczenia przedtuzajacego zycie — kazali im podpisac
zgode na transport i leczenie w specjalistycznym osrodku
pediatrycznym. Dziecko zmarto po dwdch dniach na oddziale
intensywnej opieki medyczne;j.

| drugi przyktad. Okoto 30 tygodnia cigzy rozpo-
znali$my u ptodu trisomie 13 pary chromosomdéw (zesp6t
Pataua). Dziecko urodzito sie w jednym z miast wojewddz-
kich. Préby zachecenia lekarzy neonatologéw do zaproszenia
na konsultacje lekarza z lokalnego hospicjum dla dzieci nie
powiodty sie zpowodu ich negatywnej postawy wobec tej
formy leczenia.

W latach 1998-2003 do Warszawskiego Hospicjum
dla Dzieci skierowatam 5 rodzin, ktére oczekiwaty na na-
rodziny nieuleczalnie chorego dziecka. Byty to trzy ptody
z zespotami Edwardsa, jeden z ciezka wadg osrodkowego
uktadu nerwowego oraz niezrdwnowazonga translokacja
rozpoznang dopiero po urodzeniu, oraz jedna dziewczynka
z pierécieniowatym chromosomem 14.

W ciagu ostatnich czterech lat rozpoznatam letalne
aberracje chromosomowe u 37 ptodéw. Byty to:

e trisomia 18 (zesp6t Edwardsa) - 20

e trisomia 13 (zesp6t Pataua) - 4

e triploidie-6

¢ rzadkie anomalie (niezréwnowazone translokacje,
chromosomy pierscieniowe) - 7

W 5 przypadkach nieznane s losy cigzy. Dziewie¢ matek
zdecydowato sie na aborcje. Osiem ptodéw zmarto wewnatrz-
macicznie. Kolejnych 13 dzieci zmarto na oddziatach nowo-
rodkowych, w tym 5 w rejonowych osrodkach. Dotychczas
najlepsza wspétprace mamy z oddziatem patologii noworodka
w Olsztynie, gdzie lekarze neonatolodzy wykazuja petne
zrozumienie podjetych wspélnie z rodzicami decyzji o nie
podejmowaniu intensywnej terapii u noworodkéw z letalnymi
chorobami. Jedna dziewczynka z zespotem cri-du-chat zmarta
w okresie niemowlecym w rejonowym szpitalu. Jej matka byta
poinformowana o mozliwosci paliatywnej opieki domowej

W miejscu jej zamieszkania, ale nie zdecydowata sie na ta forme
pomocy. Jedno dziecko z zespotem Edwardsa zyje, ma 6 mie-
siecy, jego matka nie widzi koniecznosci opieki paliatywnej,
ale zdaje sobie sprawe, ze choroba jest nieuleczalna. Byt to
jeden z przypadkdéw, w ktdérym, pomimo wskazan medycznych
(wiek matki > 40 lat, powiekszona przezierno$¢ karku ptodu
do 3 mm, wada serca ptodu), zgodnie z decyzja rodzicow nie
oznaczono kariotypu przed urodzeniem. Rodzice uwazaja, ze
byta to stuszna decyzja.

W 11 przypadkach rodzice zostali poinformowani
o mozliwosci perinatalnej opieki paliatywnej i skierowani
na konsultacje do Warszawskiego Hospicjum dla Dzieci.
Konsultacja polegata na spotkaniu z psychologiem lub leka-
rzem i kapelanem hospicjum. Rodzice otrzymali nastepnie
kontakt do rodzin, w ktérych byto juz chore dziecko z le-
talnym zespotem. Po takiej konsultacji dwie matki podjety
decyzje o przerwaniu cigzy, pozostate dziewiec o jej konty-
nuacji. Jednak tylko jedna dziewczynka trafita pod opieke
hospicjum. Pozostate zmarty wewnatrzmacicznie lub na
oddziatach noworodkowych. Z tego wzgledu wydaje sie,
ze nalezatoby wprowadzi¢ elementy opieki paliatywnej na
oddziaty neonatologii, na ktérych - jak wynika z naszego
materiatu — umiera najwiecej dzieci z nieuleczalnymi aber-
racjami chromosomowymi.

W Warszawskiego Hospicjum dla Dzieci w latach 1994-
2007 leczono 77 dzieci przyjetych w pierwszym roku zycia,
z czego tylko 6 zostato skierowanych na podstawie pre-
natalnego rozpoznania. U dwoch ptodéw podejrzewano
istotne anomalie, ale u jednego, zgodnie z decyzjg matki, nie
oznaczono kariotypu, a u drugiego trudno byto przewidzie¢
w jakim stanie urodzi sie dziecko z powodu bardzo rzadkiej
aberracji chromosomowej. Zespoty genetyczne teoretycznie
mozna byto rozpoznac prenatalnie w 16 innych przypadkach,
ale w okresie przed urodzeniem lekarze wykonujacy badanie
USG nie podejrzewali choroby ptodu.

W Warszawskim Hospicjum dla Dzieci leczono 15 nie-
mowlat z zespotem Edwardsa i 3 zzespotem Pataua, ponadto
5 innych z nieprawidtowym kariotypem. Wady wrodzone
osrodkowego uktadu nerwowego - jako gtéwne rozpoznanie
- wystepowaty u 8, wady serca u 2, atrezja drog zétciowych
u 1, a zespoty wad wrodzonych u 7 innych niemowlat. Ta
grupa, obejmujaca 41 pacjentéw, Swiadczy, ze czes¢ ptodédw
i noworodkéw z wadami i aberracjami chromosomowymi,
ktére moga by¢ diagnozowane prenatalnie, przezywa okres
okotoporodowy i nastepnie moze wymagac opieki palia-
tywnej realizowanej w domu. Rodzice zmartych pacjentéw
wysoko ocenili jakos¢ domowej opieki paliatywnej.

W 2006 roku, dzieki pomocy ojca jednego z niezyjacych
juz pacjentéw hospicjum (z diagnostyki prenatalnej) oraz
pana premiera Kazimierza Marcinkiewicza, w ramach Fun-
dacji Warszawskie Hospicjum dla Dzieci rozpoczeta dziatal-
nos¢ Poradnia USG. W ciaggu pierwszego roku pracy Poradni
przeprowadzono 1842 badania USG u 1466 pacjentek. Roz-
poznano 79 wad wrodzonych serca u ptodéw, a po pogte-
bieniu diagnostyki u 11 z nich aberracje chromosomowe.
W przypadkach stwierdzenia ciezkich wad u ptodu - struk-
turalnych lub chromosomowych - rodzice mieli mozliwos¢
spotkania z psychologiem hospicjum.

Konsultowano réwniez 302 dzieci z podejrzeniem wady
serca, w tym wszystkie niemowleta z problemami kardiolo-
gicznymi, ktére znajdowaty sie w tym okresie pod opieka
hospicjum.
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Co dalej?

Dalszy postep w tej dziedzinie wiazemy z prowadzonym
juz od kilku lat programem edukacyjnym dla studentéw
medycyny oraz lekarzy potoznikéw, neonatologdw, kar-
diologéw dzieciecych, a takze lekarzy i pielegniarek ho-
spicjow domowych dla dzieci. Pozytywna role odgrywaja
w tej dziedzinie rodzice dzieci diagnozowanych prenatalnie
i leczonych przez Warszawskie Hospicjum dla Dzieci.

Polska jest obecnie krajem europejskim, gdzie rodzi
sie najwiecej dzieci z wadami wrodzonymi. Z tego powodu
wiasnie do nas nalezy rozwijanie i upowszechnianie polskie-
go modelu perinatalnej opieki paliatywnej.

W hospicjach domowych dla dzieci w Polsce leczo-
no w 2005 roku — 83, a w roku 2006 - 110 dzieci z wadami
wrodzonymi i aberracjami chromosomowymi. Obecnie ta
grupa chorych stanowi 20% wszystkich dzieci leczonych
przez hospicja domowe. Przewidujemy, ze w nastepnych
latach — w miare rozwoju wspdtpracy miedzy diagnostyka
prenatalna i neonatologia a hospicjami domowymi dla dzieci
- liczebnos¢ tej grupy bedzie wzrastac.
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