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Dane o umieralnosci i chorobowsci szpitalnej postuzyly do oceny czestosci
wystepowania wad cewy nerwowej w Polsce i zréznicowania terytorialnego tego
wystepownia w przekroju wojewodzkim. Na przyktadzie wojewodztwa poznan-
skiego wykazano, ze czesto$¢ -wystepowania wad, oszacowana w oparciu o hospi-
talizacje pierwszorazowg niemowlat, daje zblizony obraz sytuacji epidemiologicz-
nej do uzyskanego z Regionalnego Rejestru Wad.

WSTEP

Wedlug zestawieri Swiatowej Organizacji Zdrowia (13), w poczatku lat 90-tych,
w Polsce odnotowywano najwieksza, wsréd dwudziestu analizowanych krajow, umie-
ralnos¢ niemowlgt z powodu rozszczepu kregostupa i wodogtowia. Wspdtczynnik
umieralnosci niemowlat spowodowany tg przyczyng wynosit ponad 0,8 na 1000 uro-
dzen zywych (ryc. 1). Dla porownania, wielko$¢ tego wspétczynnika dla Szwecji
i Standw Zjednoczonych byta kilkunastokrotnie nizsza.

Niskie wspoétczynniki umieralnosci niemowlat spowodowanej wadami cewy ner-
wowej w krajach zachodnich, mogg by¢ wynikiem wptywu stosowania tam od wielu
lat, tzw. ,profilaktyki wtoérnej”. Okreslenie to, chociaz bardzo nieprecyzyjne, obej-
muje skrining kobiet ciezarnych z grup (wysokiego i niskiego) ryzyka i przerywanie
daz dotknietych wadami (1, 3, 8).

Profilaktyka wad cewy nerwowej na $wiecie przyniosta wymierne rezultaty; ob-
nizyty sie wspotczynniki chorobowos$d i umieralnosd. Dane pochodzace z Polski
(4, 5, 6, 11) nie wskazuja na to by istniat spadkowy trend w wystepowaniu wad cewy
nerwowe;j.

W Polsce, podobnie jak w innych krajach, prowadzona jest diagnostyka prenatal-
na w grupach wysokiego ryzyka. W niektorych przypadkach, po stwierdzeniu wady
cewy nerwowej u ptodu, dokonywane jest przerywanie dazy.

Coraz wiecej faktow przemawia za pierwotng profilaktyka wad cewy nerwowej (1, 3,
7, 10). Zwiekszona konsumpcja kwasu foliowego, w okresie okoto koncepcyjnym,
przyczynia sie znacznie do obnizenia ryzyka powstania wady cewy nerwowej u ptodu.
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Rye. 1. Umieralno$¢ niemowlat z powodu wad eewy nerwowej w wybranych krajach
na poczatku lat dziewieédziesiatych.

Narodowy Program Zdrowia (9) stawia sobie za zadanie by w ciggu najblizszych
lat doszto do obnizenia o potowe, umieralnosci niemowlagt. W Swietle tych zadan,
problem ograniczenia wystepowania wad cewy nerwowej nabiera szczegdlnej wagi
i jest wyzwaniem dla ochrony zdrowia.

CEL PRACY

Celem pracy byta ocena czestosci i zréznicowania terytorialnego wystepowania
wad centralnego ukfadu nerwowego przy zastosowaniu wspotczynnikéw hospitaliza-
cji i umieralnosci jako miernikdw.

AKTUALNE MOZLIWOSCI OCENY CZESTOSCI WYSTEPOWANIA
WAD CEWY NERWOWEJ W POLSCE

Podstawowymi zrddtami informacji o wystepowaniu wad cewy nerwowej sa;:
ogolnokrajowe i regionalne rejestry wad oraz dane o chorobowosci i umieralnosci.

OGOLNOKRAJOWY REJESTR WAD

Aktualnie Polska nie dysponuje ogélnokrajowym rejestrem wad wrodzonych.
Brak jest takze szczegOtowych danych odnoszacych sie do wad cewy nerwowej.
W latach siedemdziesigtych i osiemdziesigtych podejmowane byly proby zorganizo-
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wania w Polsce ponadregionalnego rejestru zgtoszeniowego wad wrodzonych. Préby
te nie zakonczyly sie pelnym powodzeniem (6, 12). Niemniej, uzyskane wowczas
informacje sg do dzi$ wykorzystywane przy ocenie sytuacji epidemiologicznej.

Wolanska (12) opublikowata w roku 1986 dane dotyczace wad wrodzonych,
stwierdzonych u noworodkéw w latach 1972 i 1974. Analizg, objeto wdwczas ogdtem
okoto miliona urodzen zywych i martwych. W analizowanym materiale stwierdzono
14,94 wad wrodzonych na 1000 urodzen zywych i martwych. W przeliczeniu na jeden
tysigc urodzen, bezmoézgowie wystepowato z czestoscig - 0,59, rozszczep kregostupa
- 0,46, wodogtowie - 0,67 a inne wady wrodzone uktadu nerwowego - 0,32.

REGIONALNE REJESTRY WAD

W latach 1984—85, poznanskie, obok innych o$miu wojewddztw, zostato wyty-
powane do prowadzenia regionalnego rejestru wad wrodzonych (4,6). Dzieki szcze-
g6lnemu zaangazowaniu sie Zaktadu Genetyki Medycznej Akademii Medycznej
w Poznaniu, powstat Wielkopolski Regionalny Rejestr Wad Wrodzonych. Rejestracje
wad kontynuowano takze po roku 1985 (4). Rejestrem objete sg dzieci od urodzenia
do ukoniczenia drugiego roku zyda, u ktorych stwierdzono wade morfologiczna.
Rejestr prowadzony jest w oparciu o zgtoszenia przypadkow wad, przez lekarzy.
Zrodtem informacji jest takze dokumentacja dzieci martwo urodzonych i dzieci zmar-
tych, przed ukonczeniem drugiego roku zycia.

W okresie od poczatku roku 1986 do potowy roku 1988 urodzito sie, na terenie
dziatania Rejestru, 119 dzieci z wadami cewy nerwowej, co réwnoznaczne byto
z czestoscig 2,19 na jeden tysigc urodzen zywych i martwych. W roku 1995 wspdtczynnik
ten wynosit 2,68 na jeden tysigc urodzen zywych i martwych. Powyzsze wspdtczynniki
obliczone zostaty, niestety tylko na podstawie danych pochodzacych zjednego regionu.

CHOROBOWOSC

Analize chorobowosci szpitalnej przeprowadzono w Zaktadzie Epidemiologii In-
stytutu Matki i Dziecka w oparciu o dane PZH z 10% proby ogolnopolskiej. Wediug
danych usrednionych dla okresu 1989-1991, rocznie w Polsce hospitalizowano z po-
wodu wad cewy nerwowej 3400 oséb w wieku 0-19 lat. 58,5% z tej liczby, przy-
padato na niemowleta. Sredni roczny wspotczynnik pierwszorazowej hospitalizacji
niemowlat z powodu wad cewy nerwowej wynosit, w tym okresie, 3,09 na jeden tysigc
zywych urodzen.

UMIERALNOSC

W skali ogélnopolskiej dokonano analizy zgonéw spowodowanych wadami cewy
nerwowej (5). Wedtug danych przecietnych dla lat 1990-1995, z tego powodu, rocznie
w Polsce obserwowano okoto 520 zgonow osob w wieku 0-19 lat, z czego 79,5%
u niemowlat. Srednie wspdtczynniki umieralnosci byly najwyzsze w pierwszym roku
zycia (0,82 przypadkow na jeden tysigc urodzen zywych).
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Innym sposobem $ledzenia umieralnosci, z powodu wad cewy nerwowej, byla
obserwacja kohorty dzieci urodzonych w roku 1985 (5). W kohorcie tej, w latach
1985-1995, zarejestrowano 787 zgonéw z powodu wad wrodzonych uktadu nerwowe-
go (1,12 przypadkéw na jeden tysigc urodzen zywych). W tej klasie bezmozgowie
bylo przyczyng 22,7% zgondw a rozszczep kregostupa byt przyczyng 18,4% zgondw.
W obserwowanej kohorcie 85,8% zgonéw z powodu wad cewy nerwowej nastgpito
w pierwszym roku zycia. Dane pochodzace z obserwacji tej kohorty sg niepetne,
brakuje w nich informacji o wystepowaniu wad cewy nerwowej ws$rod dzieci martwo

urodzonych w roku 1985.

Tabela 1. Czesto$¢ wystepowania wad wrodzonych cewy nerwowej w Polsce, wg wybranych miernikow.

X) Obliczenia wkasne

W tabeli | zestawiono, zebrane réznigcymi sie metodami, dane dotyczace wy-
stepowania wad cewy nerwowej w Polsce. Kazda z tych metod obarczona jest pew-
nym bledem. We wspdiczynnikach umieralnosci nie uwzglednia sie urodzerh mart-
wych, poniewaz wg statystyki GUS przypadki sg rejestrowane w oparciu o karte
zgtoszenia urodzenia, a nie o karte zgtoszenia zgonu, a wiec nie zawierajg przyczyny
zgonu. Wspotczynniki hospitalizacji wydaja sie by¢ dobrym miernikiem czestosci
wystepowania wad cewy nerwowej, poniewaz przy tak ciezkim schorzeniu, prawdo-
podobnie kazde niemowle trafia do szpitala.

Informacje z Ogo6lnopolskiego Rejestru Wad (6, 12) majg teraz gtownie wartos¢
historyczng, dotyczg one bowiem okresu sprzed ponad dwudziestu lat. Wielkopolski
Rejestr Wad (4) ma natomiast ograniczenie terytorialne.

ZROZNICOWANIE W WYSTEPOWANIU WAD CEWY NERWOWEJ

Analiza umieralnosci wykazata, iz istnieje zréznicowanie wspdtczynnikéw zgonow
z powodu wad cewy nerwowej, pomiedzy miastem a wsig. Czestos¢ hospitalizacji
wiejskich niemowlat z powodu wad wrodzonych uktadu nerwowego byta prawie o 1/3
mniejsza niz czesto$¢ hospitalizacji niemowlat pochodzacych z miast. Wspotczynniki
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zgonow w grupie 0s6b w wieku 1-19 lat, a pochodzacych ze wsi, byly wieksze o przeszio
50% tych samych wspétczynnikow odnoszacych sie do 0séb zamieszkatych w miastach.

Istnieje takze duze zroznicowanie umieralnosci i hospitalizacji pomiedzy poszcze-
g6lnymi wojewddztwami. Wspdtczynniki umieralnosci wahaty sie od 0,47 do 1,51,
a wspotczynniki hospitalizacji od 0,84 do 5,73 na 1000 urodzeri zywych. Niskg
umieralno$¢ niemowlat, z powodu wad cewy nerwowej, zanotowano w czterech
oddalonych od siebie wojewodztwach (poznanskie, wtoctawskie, jeleniogorskie, kros-
nieAskie). W czterech, potozonych obok siebie, wojewoddztwach p6tnocno-wschodnich
(bielskopodlaskie, biatostockie, tomzynskie i siedleckie) i w wojewddztwie stupskim,
umieralno$¢ byla najwyzsza. Najnizsze wspotczynniki hospitalizacji zanotowano
wsrod chorych zamieszkatych w wojewddztwach: zamojskim, elblgskim i bydgoskim,
a najwyzsze we wroctawskim, szczecinskim i ostroteckim (tab. I1).

Tabela Il. Umieralno$¢ i hospitalizacja niemowlat z powodu wad uktadu nerwowego w Polsce wg
wojewddztw.
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c.d. tab. Il

*) uwzgledniono tylko pobyty pierwszorazowe w danym roku, szacunek z préby 10%
**) WS - wskaznik $miertelnosci, obliczony jako iloraz $redniej rocznej liczby leczonych i zmartych

Poréwnano liczbe niemowlat hospitalizowanych z powodu wad cewy nerwowej
w materiatach pochodzacych z badania 10% préby wypiséw szpitalnych (tab. M) i liczbe
wad cewy nerwowej, pochodzacg z Wielkopolskiego Rejestru Wad Wrodzonych (4).
Okazato sie, ze w okresie 1989-1991, z tego powodu, hospitalizowano $rednio 43 dzieci
zamieszkate na terenie wojewoOdztwa poznanskiego. Rejestr Wielkopolski podaje, ze
w roku 1995, na terenie Wielkopolski zgtoszono urodzenia 46 dzieci obarczonych
wadami cewy nerwowej (z czego, w 7 przypadkach byly to urodzenia martwe).

Ze wzgledu na fakt duzej zgodnosci pomiedzy chorobowoscig szpitalng, a danymi
pochodzacymi z Rejestru, mozna przyja¢, ze omawiane wspdtczynniki hospitalizacji
dobrze obrazujg zréznicowanie w wystepowaniu wad cewy nerwowej w poszczegol-
nych regionach kraju.

OMOWIENIE

Ze wzgledu na brak ogdélnopolskiego rejestru wad wrodzonych, bardzo trudna
jest ocena dynamiki i zréznicowania w wystepowaniu wad cewy nerwowej. Trudno
jest takze oceni¢ wptyw stosowania metod profilaktycznych. Zaproponowana metoda
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obserwacji i analizy umieralnosci i hospitalizacji w potaczeniu z petnymi danymi
pochodzacymi z wybranych regionéw, w duzym stopniu, wypetnia istniejgca luke.
Stwarza nawet mozliwosci obserwacji zréznicowania wystepowania wad dla poszcze-
go6lnych regionéw kraju.

Niepokojace i trudne do wytlumaczenia jest duzo czestsze, od przecietnej, wy-
stepowanie wad cewy nerwowej w wojewddztwach poétnocno-wschodnich. Prawdopo-
dobnie w wojewo0dztwie tomzynskim, majagcym najwiekszg umieralnos¢, wspotczyn-
nik wystepowania wad cewy nerwowej miesci sie w przedziale pomiedzy 4,3 a 6,7 na
jeden tysiac zywo urodzonych. W Wielkopolsce wspotczynnik ten jest znacznie mniej-
szy i wynosi 2,68 na jeden tysigc zywo i martwo urodzonych.

Zroznicowanie terytorialne wystepowania tych wad stwierdza sie takze i w innych
krajach. Ale np. w Danii sg to roznice pomiedzy skrajnymi wartosciami: 0,25 dla
Kopenhagi a 1,02 dla Fredriksbergu, na jeden tysigc zywo i martwo urodzonych (3).
W Danii zréznicowanie to daje sie wyttumaczy¢ stosowaniem na mniejszg lub wieksza
skale badan skriningowych i metod profilaktyki pierwotnej i wtornej, wsréd ciezarnych.

Uzyskane zaproponowang metodg dane, méwiace 0 czestosci wystepowania wad
cewy nerwowej w Polsce w potowie lat 90-tych, nie r6znig sie w istotny sposob od
danych z lat 1972-1974. Dla porownania (8); wspotczynnik wystepowania wad cewy
nerwowej (wsrdd urodzonych zywo i martwo oraz wsrdd ptodow usunietych w wyni-
ku przerywania dgz!) w Anglii i Walii, w okresie 1974-1975 wahat sie w granicach
okoto 3,4 na jeden tysigc zywo i martwo urodzonych. Do roku 1994 warto$¢ tego
wspotczynnika obnizyta sie niemal piedokrotnie (do wartosd 0,74).

W Polsce, w okresie ostatniego piedoleda, odnotowano spadek ogdlnej umieral-
nosd niemowlat o ponad 30%. W tym samym okresie wspétczynnik umieralnosd
niemowlat spowodowanej wadami uktadu nerwowego obnizyt sie tylko o 12%. Na
podstawie przeprowadzonej analizy mozna oszacowac, ze rocznie w Polsce rodzi sie
okoto 1200 dzied z wadami cewy nerwowe;j.

Obnizenie czestosd wystepowania wad cewy nerwowej wsréd dzied urodzonych
w Polsce, do poziomu istniejgcego w Anglii lub Szwecji, w skali rocznej, przyczynito-
by sie prawdopodobnie do zmniejszenia o okoto 800, liczby dzied obarczonych tymi
wadami. Rzutowaloby to takze na wspdtczynnik umieralnosd niemowlat, ktéry
mogtby wowczas by¢ obnizony o ponad 5%.

WNIOSKI

1. Czesto$¢ wystepowania wad wrodzonych uktadu nerwowego w Polsce jest
znacznie wieksza niz w innych krajach europejskich i USA. Na przestrzeni ostatnich
lat nie zaobserwowano zadnej istotnej zmiany w tym zakresie.

2. Szczegbtowego wyjasnienia wymaga stwierdzone zréznicowanie terytorialne
w wystepowaniu wad cewy nerwowej. W pierwszym rzedzie wyjasnienia wymaga
znacznie wigksze, od przedetnej, wystepowanie tych wad w wojewddztwach pétnocno-
-wschodnich a takze na terenach wiejskich.

3. W celu dalszej weryfikacji, stosowanej w badaniu metody oceny czestosci
wystepowania wad cewy nerwowej, stuszne byloby powotanie innych jeszcze (poza
Wielkopolskim) regionalnych rejestréw wad wrodzonych.
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M. Lech, J. Mazur, I. Sawinska
TERITORIAL DISTRIBUTION OF NEURAL TUBE DEFECTS IN POLAND
SUMMARY

Neural tube defects (ntd) remain unresolved therapeutic problems, even for contemporary health
services. Prophylactic measures are the best methods for limitation of the problem. In many coun-
tries, the number of children bom with ntd has been reduced significantly, even in 4-5 folds.

Authors found that the situation in Poland remains stable since last 20 years. Epidemiological
evaluation ofthe ntd morbidity in Poland is very difficult. There is no National Register of Inherited
Defects. Authors observed and analysed mortality and hospitalisation due to ntd in Poland, in early
ninetees, and compared these data with information originated from Regional (Wielkopolska)
Inherited Defects Register. It was found that ntd mortality and hospitalisation in Wielkopolska was
similar to average in Poland. It has been estimated that the rate of children bom with ntd in Poland,
in 1995 was 2,68 per 1000 live and stillbriths (in 1972-1974 was 2,04). Especially high rates of ntd’s
have been found in north-eastern part of Country. Incidence of ntd’s was higher in rural, than in
urban population of the Country.
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