


Defekty bii$ni stény v Ceské republice

Sipek A Jr.123, Gregor V12, Sipek Al-24, Klaschka J*¢,
Maly M >7, Jirova J 8

. Oddéleni lékarskeé genetiky, Thomayerova nemocnice, Praha
. Oddéleni Iékarské genetiky, Sanatorium Pronatal, Praha

. Ustav biologie a lékai'ské genetiky 1. LF UK a VFN

. Ustav 1ékai'ské genetiky 3. LF UK, Praha v Praze

. Ustav informatiky Akademie véd Ceské republiky, Praha

. Ustav biofyziky a informatiky 1. LF UK, Praha

. Statni zdravotni ustav, Praha

. Ustav zdravotnickych informaci CR, Praha
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Defekty briSni stény:

(AWD - z anglické Abdominal Wall Defects) -

Do této skupiny patii tyto diagnozy:
omfalokéla,

gastroschiza,

extrofie mocového méchyre,
Cantrellova pentalogie,

Limb-body wall a

extrofie kloaky
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Material:

Data o vyvojovych vadach v Ceské republice v obdobi 1994 — 2015 (22 let).

UZIS

Data o narozenych s vyvojovou vadou — zdroj: UZIS

Data o prenatalné diagnostikovanych pripadech — zdroj: SLG

Diagnozy:

defekty brisni stény (AWD — Abdominal Wall Defects),
omfalokéla,
gastroschiza,

extrofie mocového méchyre
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Omfalokéla je ventralni defekt predni briSni sté€ny, pf1 kterém dochézi k herniaci
intraabdominalnich organu do baze pupecniku. Pro vznik omfalokely je dulezity
jednak naruSeny vyvoj bfiSni stény, jednak porusena rotace prvniho obdobi, kdy
se fyziologicka kyla spontanné€ nereponuje a kli¢ka sttedniho stfeva ziistava
zadrzena v pupecnim stvolu az do porodu. Herniované organy jsou kryty
amnioperitonealni membranou. Béhem vyvoje vznika vada chybnym spojenim
ctyt ektomezodermovych plotének. Pokud prevazuje defekt kaudalni ¢1 kranialni
ploténky, muze byt omfalokéla provazena extrofii mocového méchyte, defektem
sterna €1 srdecni ektopii.

Gastroschiza je paraumbilikalni defekt bfiSni stény s herniaci (na rozdil od
omfalokély) - nekrytych intraabdominalnich organti do amnialni dutiny.

Pri¢inou vzniku této vady je ischémie pii involuct umbilikalni vény ¢i
omfalomezentericke arterie. Priblizn€ v 25 % je soucasné pfitomna dalsi porucha
gastrointestindlniho traktu - malrotace, atrézie €1 stenoza. V 15 % byva soucasti
Beckwiteliv-Wiedemannova syndromu (organomegalie, makroglosie a
hypoglykemie).
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Extrofie mocového méchyre je defekt v dolni ¢asti predni biisSni stény
s rozStépem predni stény mocoveého mechyte. Sliznice zadni stény mocoveho
méchyfie ziistava nezakryta a volné se otevira ven do plodove vody.

Cantrellova pentalogie je kombinace nékolika vrozenych vad: centralni rozstép
horni Casti predni bfiSni stény; rozstép hrudni kosti; defekt predni casti branice;
vrozena vada srdce; vyhtez Casti nebo celého srdce mimo télo plodu (ektopie
srdce).

Limb-body wall je komplex je pravdépodobné projev ¢asné ruptury amnia.
Zahrnuje amnialni pruhy; encefalokélu; meningomyelokelu; defekty a redukce
koncetin; rozStépy obliceje; defekty bfisni a hrudni stény.

Extrofie kloaky je defekt v dolni ¢asti predni bfiSni stény s rozStépem predni
stény spole¢né¢ho konce urogenitalniho a zazivaciho traktu (takzvané kloaky).
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Omfalokéla:

V obdobi 1994 — 2015 bylo celkem diagnostikovano 715 pripadi:
prenatalné diagnostikovano, gravidita predc¢asné ukoncena — 436,
u narozenych déti — 279.

V relativnich poctech (na 10 000 zivé narozenych):

celkem — 3,18,

prenatalné diagnostikovano, gravidita pred¢asné ukoncena — 1,94,

u narozenych déti — 1,24.
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Omfalokéla, CR, 1994 — 2015, absolutni poéty
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Omfalokéla, CR, 1994 — 2015, na 10 000 Zivé narozenych

na 10 000 zive narozenych H narozeni B prenatalni diagnostika
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t prenatalni diagnostiky
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Omfalokéla, CR, 1994 — 2015, tyden téhotenstvi pii diagnéze

tyden téhotenstvi
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Gastroschiza:

V obdobi 1994 — 2015 bylo celkem diagnostikovano 717 pripadi:
prenatalné diagnostikovano, gravidita predcasné ukoncena — 513,
u narozenych déti — 204.

V relativnich poctech (na 10 000 zivé narozenych):

celkem — 3,19,

prenatalné diagnostikovano, gravidita pred¢asné ukoncena — 2,28,

u narozenych déti — 0,91.
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Gastroschiza, CR, 1994 — 2015, absolutni pocty
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Gastroschiza, CR, 1994 — 2015, na 10 000 Zivé narozenych

na 10 000 zivé narozenych H narozeni B prenatalni diagnostika
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Gastroschiza, CR, 1994 — 2015, tyden t&hotenstvi pii diagnéze

tyden téhotenstvi
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Extrofie mo¢ového méchyre:

V obdobi 1994 — 2015 bylo celkem diagnostikovano 52 pripadii:
prenatalné diagnostikovano, gravidita pred¢asné ukoncena — ?,
u narozenych déti — 52.

V relativnich poctech (na 10 000 zivé narozenych):

celkem — 0,23,

prenatalné diagnostikovano, gravidita pred¢asné ukoncena — ?

u narozenych déti — 0,23
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Extrofie mocového méchyre
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Extrofie mo¢ového méchyie, CR, 1994 — 2015, absolutni pocty

pocet B narozeni

< o) ({e] N o0 N o - N ™ < n ({e] N o0 » o -« N ™ < n
(o)) (7] (2] (e7] (2] (2] (=) o o o o (=) o o o o - - - ol - -
(o)) (7] (2] (o) (7] (2] o o o o o o o o o o o o o o o o
- Y = = ¥ » N N N N N N N N N N N N N N N N
rok

p S

Cechova ultrazvukova konference

Vrozené
vady

http://www.vrozene-vady.cz

20. -22.9. 2018, Clarion Hotel Olomouc



Extrofie mocového méchyre, CR, 1994 — 2015, na 10 000 Zivé

r
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na 10 000 zivé narozenych B narozeni
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Mezinarodni srovnani, procento prenatalni diagnostiky (ICBDSR)
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Mezinarodni srovnani, procento prenatalni diagnostiky (ICBDSR)
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Zavéry 1:

Omfalokéla:

U prenatalné zjiSténych pripadu lze celkové pozorovat narust
(p<0.001). Jsou tam ale patrné tri faze: neprokazatelny rust do
roku 2005 (p=0.393), vyrazny rust do 2011 (p<0.001) a v
poslednim obdobi vykyvy, ale bez vyznamného trendu (p=0.249).
Vyvoj celkovych incidenci kopiruje do zna¢né miry vyvoj u
prenatalné diagnostikovanych. Za za celé sledované obdobi
vychazi trend rustu (p <0.001), ale i zde jsou tri faze, z nichZ jen

v té prostredni (2005-2011) je prokazatelny rust (p<0.001).
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Zavéry 2:

Gastroschiza

U prenatalné diagnostikovanych neni prikazny trend (p = 0.517).
U narozenych je vyznamny rust (p < 0.001). V duasledku toho i
trend celkovych incidenci vychazi vyznamné (p = 0.009).

Pri blizSim pohledu vidime u narozenych velmi mirny a statisticky

nevyznamny pokles do roku 2001 a pak statisticky vyznamny

narust (p<0.001).
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Podékovani:

Autorsky kolektiv dékuje vsem
kolegynim a kolegiim, ktefi hlasi
prislusné diagnozy do Narodniho
registru vrozenych vad.

Hlasit je mozno jiz pouze elektronicky:
http://eregpublic.ksrzis.cz/cms/web/Stranky/default. aspx
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Dékuji za
pozornost

Podporeno z programoveho projektu Ministerstva
zdravotnictvi CR: AZV 17-29622A
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