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Sazetak. Fetalna kirurgija je podrucje kirurgije Ciji se postupci izvode na jos nerodenom
djetetu u maternici kako bi se poboljSao dugorocni ishod djece sa specificnim urodenim
manama. Buduci da se ti nedostatci Cesto pogorsavaju kako se fetus razvija, operacija fetusa
koju izvodi tim stru¢njaka usredotocuje se na lijeCenje i poboljSanje stanja prije rodenja.
Rane intervencije pomocu fetalne kirurgije mogu lijeciti po Zivot opasne urodene mane i
poboljsati ishode u nekim slucajevima. Unato¢ varijabilnostima u obrascima prakse i
dostupnosti resursa, slijedom rezultata randomiziranih kontroliranih ispitivanja diljem
razvijenog svijeta dolazi do naglog porasta broja modernih fetalnih centara. Osim povijesnog
pregleda, u ovom pregledu donosimo spoznaje o fetalnim kirurSkim pristupima sindromu
fetofetalne transfuzije, mijelomeningokeli, fetalnom hidrocefalusu, kongenitalnoj dijafrag-
malnoj herniji, kongenitalnoj malformaciji disnih puteva pluc¢a, bronhopulmonalnalnoj
sekvestraciji, bronhogenoj cisti, kongenitalnom lobarnom emfizemu, sindromu kongenitalne
visoke opstrukcije disnih puteva, tumorima vratne regije, medijastinalnom teratomu,
sakrokokcigealnom teratomu, opstrukciji donjih mokracnih puteva te sindromu amnionskih
brazda.

Kljuéne rijeci: fetalne bolesti; fetoskopija; fetus; perinatologija; trudnoca; kirurski zahvati

Abstract. Fetal surgery is a field of surgery whose procedures are performed on an unborn
child in the womb to improve the long-term outcome of children with specific birth defects.
As these defects often worsen as the fetus develops, fetal surgery performed by a team of
specialists focuses on treating and improving the condition before birth itself. Early
intervention using fetal surgery can treat life-threatening birth defects and improve
outcomes in some cases. Despite variability in practice patterns and resource availability,
results of randomized controlled trials across the developed world have led to a rapid
increase in the number of modern fetal centers. In addition to the historical review, in this
review we provide knowledge about the fetal surgical approaches to twin-to-twin
transfusion syndrome, myelomeningocele, fetal hydrocephalus, congenital diaphragmatic
hernia, congenital pulmonary airway malformation, bronchopulmonary sequestration,
bronchogenic cyst, congenital lobar emphysema, congenital high airway obstruction
syndrome, neck masses, mediastinal teratoma, sacrococcygeal teratoma, lower urinary tract
obstruction, and amniotic band syndrome.
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Fetalna kirurgija (antenatalna kirurgija, prenatal-
na kirurgija) moderna je grana kirurgije ciji se po-
stupci izvode na joS nerodenom djetetu u
maternici, s ciljem poboljsanja dugoro¢nog isho-
da djeteta sa specificnim urodenim manama koje
imaju tendenciju pogorsanja kako se fetus razvija.
Pocetci fetalne kirurgije datiraju iz 60-ih godina
proslog stolje¢a kada je William Liley izveo prvu
uspjesnu perkutanu intrauterinu transfuziju Rh-
negativne krvi kod fetusa za kojeg se ocekivalo da
¢e umrijeti prije rodenja’. Nedugo potom, nakon
histerotomije lijecnici su izravno pristupili fetal-
noj cirkulaciji kako bi izveli intrauterinu transfuzi-
ju na jos nerodenom djetetu®*. Otvoreni pristup
ubrzo je napusten zbog visoke stope mortaliteta,
a proslo je i viSe od desetljeca prije nego sto se
otvorena operacija na fetusu pocela ponovno
istrazivati®. Smatra se da je idejni tvorac moderne
fetalne kirurgije Michael Harrison, kada je jo$ kao
mlad lije¢nik 1969. godine sudjelovao na operaci-
ji novorodenceta s kongenitalnom dijafragmal-
nom hernijom koje je umrlo sljedec¢i dan.
Frustriranom ishodom, rodila mu se ideja da bi
defekt trebalo pokusati popraviti jos intrauterino.
Desetak godina kasnije na Sveucilistu u Kaliforniji
zapoceo je eksperimentirati na modelima fetusa
janjeta, kirurski stvarajuci i ispravljajuéi dijafra-
gmalnu herniju, opstrukciju urinarnog trakta i hi-
drocefalus. Paradigma svih njegovih istraZivanja
sastojala se od cetiriju glavnih koraka: kirurskog
stvaranja lezije, procjene patofiziologije, izvode-
nja popravka i proucavanja fizioloskih ucinaka.
Kada je shvatio da ov¢ja maternica ne reagira na
kirurski rez i ubod troakara poput ljudske, istrazi-
vanja je nastavio na rezus majmunima. Godina-
ma ih je pratio i proucavao ucinak intervencije na
njihovu plodnost i reprodukcijski potencijal. Ve¢
tada, u samim pocetcima, jasno je naglasavao da
bez majcine sigurnosti nema ni razvoja fetalne ki-
rurgije. Harrison je izjavio da su u istrazivanja bili
utroseni milijuni dolara, no trud i ulaganje su se u
konacnici isplatili®”. 1znimno bitno, paralelno s ki-
rursSkim eksperimentiranjem, 70-ih godina pocele
su se razvijati dijagnosticka fetoskopija i fetalni
ultrazvuk. Hobbins i Mahoney su 1974. godine
izvijestili o prvoj uspjesnoj dijagnostickoj fetosko-
piji, dok je Rodeck u idu¢im godinama ustrajao na

fetoskopskim inovacijama za dijagnosticku i tera-
pijsku upotrebu®®, Veé¢ 1977. godine Garrett i
Kossoff to¢no su ultrazvukom prenatalno dijagno-
sticirali kongenitalnu dijafragmalnu herniju, a
1982. godine Bang je izvijestio o prvoj izravnoj
punkciji pupkovine pod kontrolom ultrazvuka® *°.
Prve operacije na ljudskom fetusu izvedene su
1982. godine. Kod jednog fetusa s dokazanom hi-
dronefrozom, posljedi¢no opstrukciji urinarnog
trakta, postavljen je dvostruki pigtail kateter, dok
je kod drugoga ucinjena otvorena operacija u

Smatra se da je idejni tvorac moderne fetalne kirurgije
Michael Harrison, kada je jos kao mlad lijecnik 1969.
godine sudjelovao na operaciji novorodenceta s konge-
nitalnom dijafragmalnom hernijom koje je umrlo sljedeci
dan. Frustriranom ishodom, rodila mu se ideja da bi
defekt trebalo pokusati popraviti jo$ intrauterino.

vidu histerotomije i vezikostomije, no fetus nika-
da nije proizveo urin jer je operacija izvedena
prekasno kada su bubrezi veé bili displasticno
promijenjeni** 2, Clewell je iste godine uspjesno
postavio ventrikuloamnionski Sant kod fetusa s
hidrocefalusom®2. Iduéih godina, diljem Sjedinje-
nih Americkih Drzava fetalna kirurgija pocela je
poprimati sve veci doseg, posebice formiranjem
programa koji je objedinio sve specijalnosti iz do-
mene perinatalne medicine na jednom mjestu
(opstetricara, radiologa, anesteziologa, djecjeg ki-
rurga, neonatologa). Ovo suradnicko, multidisci-
plinarno pruzanje skrbi pacijentima postalo je
paradigmom za operaciju na ljudskom fetusu. Uz
doseg na struénom polju, pojavila se i medijska
pomama kao odgovor na izvjes¢a o prvim uspjes-
nim intervencijama na ljudskom fetusu>~’. Harri-
son i sur. na vrijeme su shvatili da je pothvat vrlo
krhak, posebice iz perspektive delikatnih etickih
pitanja koja su imala potencijal izazvati izrazito
negativnu reakciju javnosti. Pioniri fetalne kirurgi-
je znali su da moraju biti iznimno oprezni kako ¢e
podrucje fetalne kirurgije biti percipirano u o¢ima
pacijenata, kolega lijecnika i Sire javnosti. Iz nave-
denog razloga vec u srpnju 1982. godine oformili
su multidisciplinarnu grupu od 24 stru¢njaka iz 13
centara koja je na skupu u Santa Ynezu (Kaliforni-
ja) raspravila o buducnosti i strategijama za na-
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predak na podrucju fetalne kirurgije, koja je
godinu dana kasnije u Aspenu (Kolorado) i for-
malno postala Medunarodno drustvo za fetalnu
medicinu i kirurgiju (engl. International Fetal Me-
dicine and Surgery Society; IFMSS)*. Izradili su
niz medusobno dogovorenih etickih smjernica za
intervencije na fetusu koje su kasnije objavljene u
konsenzusnoj izjavi. Takoder su napisali i prvi
udzbenik iz navedenog podrucja naziva ,The
Unborn Patient: Prenatal Diagnosis and Trea-
tment“, a 1986. godine osnovali su i svoj prvi sluz-
beni ¢asopis pod naslovom ,Fetal Diagnosis and
Therapy” koji izlazi i dan-danas'*. Unato¢ po-
cetnom dosegu, sredinom 80-ih godina na fetusi-
ma s kongenitalnim dijafragmalnim hernijama
kirurzi nailaze na prve ozbiljnije probleme. Una-
toC eksperimentalno obecavajuéim rezultatima
na animalnim modelima, Harrisonova skupina iz-
vrsila je ukupno Sest otvorenih kirurskih zahvata
na najtezim slucajevima, no s visokom stopom
smrtnosti. Kod ¢ak pet od Sest slucajeva jetra je
bila prisutna u kilnoj vreci ¢ime popravak nije bio
moguc. Ovaj neuspjeh ozbiljno je ugrozio nasta-
vak programa, no Harrison nije odustajao iako je
1996. godine, nakon provedenih dodatnih ispiti-
vanja, zakljucio da i kod blazih oblika kongenital-
nih dijafragmalnih hernija nije potreban popravak
in utero jer su se rezultati pokazali jednako dobri
ako se kirurski djelovalo i nakon rodenja djete-
ta®®. Unatoc teskim godinama za fetalnu kirurgiju
inovacije u fetoskopiji i dostupnost manje invaziv-
ne opreme pridonijele su oZivljavanju ove grane
kirurgije. Pocetkom 90-ih Rodeck, Nicolaides i De-
prest zagovarali su ponovno oZivljavanje fetosko-
pije u Europi, Sto je bilo dobro prihvaceno diljem
centara Zapadne Europe?’. Rani napredak u feto-
skopiji i laserskoj koagulaciji rezultiralo je brzim
usvajanjem fetoskopskog pristupa lijecenju sin-
droma fetofetalne transfuzije®*°. Takoder je zaZi-
vjela, prvotno dijagnosti¢ka, a potom i terapijska,
perkutana fetalna cistoskopija, posebice kod val-
vule straZnje uretre?® 2!, U okviru razvoja fetosko-
pije istrazivanja na animalnim modelima dovela
su do razvoja amnioinfuzije, utvrdila su sigurnost
fetusa s intrauterinim tlakom od 20 mmHg ili ma-
njim te su pokazala o¢uvanje uteroplacentalne is-
poruke kisika fetoskopijom. Vazno je naglasiti i da
su se fetalne intervencije odmaknule od dCisto
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anatomskih popravaka, ¢ime su se nove inovativ-
ne intervencije usmjerile fiziologiji kako bi se po-
taknuo Zeljeni ishod?*?*. Tako je Harrison sa
suradnicima eksperimentirao na fetoskopskoj
okluziji dusnika kod fetusa s kongenitalnom dija-
fragmalnom hernijom. Istovremeno, grupa je ra-
zvila EXIT (engl. Ex Utero Intrapartum Treatment),
proceduru za neonatalnu okluziju gornjih disnih
puteva koja je s vremenom prilagodena brojnim
indikacijama?®. Napretkom kirurskih tehnika, uz
smanjenje perioperacijskog rizika, operacijom mi-
jelomeningokele dogodio se i preokret u stavu da
fetalne intervencije nuZzno ne moraju biti namije-
njene lezijama nespojivima sa Zivotom. Tako je
opceprihvaceno stajaliSte da fetalnu kirurgiju,
unatoc¢ njezinim rizicima, treba primijeniti i u na-
stojanju da se smanji postnatalni morbiditet®.
Unatoc izazovima u vidu etickih dilema i skupoce
istraZivanja, ulaskom u 21. stolje¢e dolazi do
znatnog porasta randomiziranih kontroliranih is-
pitivanja (RCT) fetalnih intervencija. Uspjeh na
podrucju Europe osigurala je Europska komisija
osnivanjem konzorcija Eurofetus (EFC) koji je osi-
gurao dostupnim resurse potrebne za brze klinic-
ke inovacije i kvalitetnu znanstvenu procjenu®.
Prvo multicentricno randomizirano kontrolirano
ispitivanje provedeno je za lijeCenje teskog oblika
sindroma fetofetalne transfuzije u kojem su se
usporedivale fetoskopska laserska ablacija i amni-
oredukcija, a koje je jasno pokazalo superiornost
fetoskopske laserske ablacije, s nedvojbeno bo-
ljiim neuroloskim ishodima djece u dobi od 2 do 4
godine®. Istovremeno je u Sjedinjenim Americ-
kim DrZavama Harrison sa suradnicima nastavio
razvijati fetoskopske balon-tehnike za okluziju
dusnika s ciljem lijecenja fetusa s kongenitalnom
dijafragmalnom hernijom. lako su prvi rezultati
bili dvosmisleni, prvenstveno zbog maternalnih
komplikacija, nisu odustajali®. Takoder je i prvo
sveobuhvatno randomizirano kontrolirano ispiti-
vanje za otvoreno prenatalno lijeCenje mijelome-
ningokele ukazalo na jasnu ucinkovitost za fetus
unato¢ stopi maternalnih komplikacija koja nije
bila beznacajna?. Paralelno s Harrisonovim istra-
Zivanjima, u Europi se osniva FETO (engl. Fetosco-
pic Endoluminal Tracheal Occlusion), radna
skupina koja je, osim Sto je poboljsala perkutani
pristup maternici, dosla i do boljeg razumijevanja
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patofiziologije trahealne okluzije ¢ime je shvace-
no kada treba ukloniti balon in utero, Sto je u ko-
nacnici po prvi put omogudilo i vaginalni porod
nakon fetalne intervencije®. Unato¢ varijabilnosti
u obrascima prakse i dostupnosti resursa, na te-
melju obecavajuéih randomiziranih kontroliranih
ispitivanja diljem razvijenog svijeta dolazi do
naglog porasta fetalnih centara, ponajvise u Sje-
dinjenim Americ¢kim Drzavama i Europi. Sjeverno-
ameri¢ka mreZa fetalne terapije (engl. The North
American Fetal Therapy Network; NAFTNet) prva
je sluzbena kooperativna istraZivacka mreza sa
standardiziranim istrazivackim praksama dizajni-
ranim da olaksaju praksu fetalne medicine ute-
meljene na dokazima, koja do danas ukljucuje
gotovo 40 multidisciplinarnih centara za napred-
no lijeCenje fetusa?®. Porastom centara Radna
skupina za maternalno-fetalnu medicinu (engl.
Maternal-Fetal Medicine Task Force) iznijela je
univerzalne zahtjeve za sve centre koji provode
maternalno-fetalnu kirurgiju uspostavivsi mini-
malne standarde u pogledu multidisciplinarnog
tima i opreme za ucinkovito pruzanje suvreme-
nog lijeCenja fetusa. Paralelno s klinickim stan-
dardima skrbi, skupina je takoder prezentirala
smjernice za odgovorne inovacije i istrazivanja u
maternofetalnoj kirurgiji>*°. Fetalna kirurgija ka-
kvu danas poznajemo, dijeli se na otvorenu fetalnu
kirurgiju — potpuno kirurSko otvaranje maternice
(histerotomija) radi operacije na fetusu, minimal-
no invazivnu fetoskopsku kirurgiju — koristenjem
malih rezova fetoskopski se pristupa u maternicu
radi operacije na fetusu te perkutanu fetalnu ki-
rurgiju — postavljanje igle/katetera pod kontro-
lom ultrazvuka. U nastavku donosimo pregled
lije¢enja stanja u domeni fetalne kirurgije.

SINDROM FETOFETALNE TRANSFUZIJE

Sindrom fetofetalne transfuzije (engl. Twin-to-
Twin Transfusion Syndrome; TTTS) komplikacija je
koja se javlja u 10-15 % monokorionskih blizanac-
kih trudnoca s nastankom izmedu 15. i 25. tjedna
trudnoce. Posljedica je anastomoziranja krvnih
Zila posteljice prilikom ¢ega dolazi do neuravno-
tezene izmjene krvi izmedu blizanaca, Sto za po-
sljedicu ima pojavu polihidramnija u blizanca
primatelja te pojavu oligohidramnija u blizanca da-
vatelja. NelijeCen sindrom fetofetalne transfuzije

medicina fluminensis 2025, Vol. 61, No. 3, p. 226-240

dovodi do gubitka trudnoée u 95 % slucajeva®.
Vec od 80-ih godina prosloga stoljeca ultrazvuk je
postao zlatni standard u dijagnostici ovog stanja,
a Quintero je sukladno ultrazvuénim kriterijima
sindrom fetofetalne transfuzije razvrstao u pet
stadija®’. U pocetcima terapijskog djelovanja se-
rijska amnioredukcija bila je jedini nacin lije¢enja
ovog stanja. Cilj amnioredukcije jest smanjenje
volumena amnionske tekucine kako bi se smanjio
rizik prijevremenog poroda te kako bi se smanjio
tlak na placentne krvne Zile povecavajuci protok
kroz njih, ¢ime u konacnici dolazi i do poboljSanja
cirkulacije i stanja fetusa. Pod kontrolom ultra-
zvuka u amnion se uvede igla kojom se ukloni vi-
Sak amnionske tekucine, no do danasnjeg dana
ne postoji konsenzus koju koli¢inu tekucine i u ko-
jem vremenskom razdoblju je potrebno ukloni-
ti*L. S obzirom na rizik od zapetljaja pupkovina,
septostomija je kao metoda lijeCenja u razvije-
nom svijetu napustena, dok je feticid jednog bli-
zanca rezerviran samo za najteze slucajeve kada
je gubitak jednog blizanca neizbjezan? 2. Zlatni
standard lijecenja sindroma fetofetalne transfuzije
je fetoskopska laserska ablacija krvozilnih anasto-
moza posteljice®. Postupak se izvodi u aseptic-
nim uvjetima u lokalnoj anesteziji, a po potrebi se
primjenjuju i intravenski sedativi ili tokolitici.
Kako bi se odredilo mjesto postavljanja troakara,
ultrazvukom je vazno odrediti u kojoj se mjeri po-
steljica proteze prema donjem dijelu, prema fun-
dusu i prema bocnim stijenkama maternice. U
slucajevima posteljice smjestene na straznjoj sti-
jenci maternice, zbog polihidramnija, obi¢no je
lakSe pronaci slobodan prostor za umetanje troa-
kara. Medutim, ako se posteljica nalazi sprijeda,
ulazni prostor je ogranicen i rizik od septostomije
i transplacentalne insercije troakara je visok. Neki
kirurzi radije koriste Seldingerovu tehniku, no
nema dokaza da je jedan pristup superiorniji od
drugog. Fetoskopom je potrebno vizualizirati
operacijsko polje, prije svega insercije pupkovina,
inserciju medublizanacke membrane te Zila koje
povezuju dva fetusa. Membrana se pojavljuje kao
bijela linija, vene u maternici imaju tipi¢nu svje-
tlocrvenu (oksigenirana krv), a arterije tamniju
(deoksigenirana krv) boju. Tipi¢ni selektivni laseri
koji se koriste u ovoj vrsti kirurgije, jesu neodimij-
ski ili diodni. Laserska koagulacija izvodi se s uda-
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lienosti od priblizno jednog centimetra, dok
lasersku energiju treba prilagoditi radnoj udalje-
nosti, vrsti i veli¢ini krvnih Zila. Zila pobijeli kao
znak adekvatne koagulacije®%. Quintero i sur.
predloZili su sekvencijski selektivni pristup ablaci-
ji, prema kojem se prvo koaguliraju arteriovenske
(donor primatelju), a potom venoarterijske ana-
stomoze (primatelj donoru). Udio prezivljavanja
pokazao se boljim nego kod nesekvencijskog se-
lektivnog pristupa®*%. Odredeni centri koriste
Solomonovu tehniku prilikom koje se, nakon sto
se sve anastomoze koaguliraju, izmedu tocaka
koagulacije, od jednog do drugog kraja posteljice
potpuno neselektivno koaguliraju sve male krvne
Zile®. Bez obzira na odabranu tehniku, prije vade-
nja fetoskopa visak se amnionske tekuéine dreni-
ra. Najozbiljnija rana komplikacija jest smrt in
utero jednog ili obaju blizanaca. Rani postupci
(< 17. tjedana trudnoce) imaju losije ishode od
kasnijih, uglavnhom zbog veéeg udjela prijevreme-
nog prsnuca plodovih ovoja (PPROM).

Perzistentni ili rekurentni TTTS javlja se u oko
1 % slucajeva zbog tehnickih poteskoca prilikom
izvodenja zahvata i propustanja velikih anasto-
moza?® 34 Neposredne poslijeoperacijske kompli-
kacije majke ukljucuju iritaciju peritoneuma zbog
istjecanja amnionske tekucine i/ili krvi u trbusnu
Supljinu. Dugoro¢no se pokazalo da je laserska te-
rapija sigurna za majku, bez utjecaja na kasniju
plodnost i idu¢u trudnodu ili dugoroéne gineko-
loske komplikacije. Laserska kirurgija je standard
skrbi kod sindroma fetofetalne transfuzije jer
znacajno poboljSava prezivljavanje i neuroloske
ishode u usporedbi s amnioredukcijom. U tijeku
su istrazivanja tanjih i fleksibilnijih instrumenata,

stabilizatora instrumenata te robotske asistenci-
je39,40

MIJELOMENINGOKELA

Mijelomeningokela (engl. Myelomeningocele;
MMC) najtezi je oblik cisticnog oblika spine bifi-
de, najcesceg defekta neuralne cijevi, ako se ona
ne zatvori u prvih nekoliko tjedana embrionalnog
razvoja te se kraljeSnica (najcesce u slabinsko-
kriznom dijelu) ne formira u potpunosti. Ako unu-
tar tvorbe cisticnog oblika nalazimo kraljesni¢nu
mozdinu, govorimo o mijelokeli, ako nalazimo
mozdane ovojnice, govorimo o meningokeli, dok
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kod mijelomeningokele nalazimo oboje*'. Mijelo-
meningokela Cesto rezultira komplikacijama vec
intrauterino i nakon rodenja. Ako nije dobro pre-
krivena koZzom, tvorba lako puca prilikom cega
postoji opasnost od nastanka meningitisa. Izbo-
Ceni dio ledne mozZdine i Zivci koji izlaze na toj ra-
zini ¢esto su oSteceni ili nisu pravilno razvijeni.
Kao rezultat obicno postoji odredeni stupanj pa-
ralize i gubitak osjeta ispod razine defekta. Budu-
¢i da se paraliza razvija ve¢ u fetalnoj dobi, u
vrijeme rodenja mogu postojati ortopedski pro-
blemi u vidu deformiteta kukova, koljena i stopa-
la*>. Prenatalna dijagnostika temelji se na
ultrazvucnoj dijagnostici kao najpreciznijoj meto-
di krajem prvog i tijekom drugog tromjesedja,
mjerenju vrijednosti alfa-fetoproteina (nespecifi-
Can test) i amniocentezi (ako se ultrazvukom utvrdi
defekt) radi isklju¢enja kromosomskih i genetskih
bolesti**. Nakon dijagnosticiranja ovog stanja
mnogi roditelji odlucuju se za medicinski indici-
ran prekid trudnoce. Standardna postnatalna
operacija mijelomeningokele obi¢no se izvodi ti-
jekom prvih 48 sati, a ukljucuje viSeslojni popra-
vak (odvajanje ledne moZdine od okolne koZe,
resekciju vredice, zatvaranje dure mater, fascije i
koZe). Kako je nedvojbeno dokazano da neurolos-
ki deficit progredira tijekom gestacije, istraZivanja
su se orijentirala na moguc¢nosti fetalne kirurgije
tako da danas poznajemo opcije otvorene i mini-
malno invazivne fetalne kirurgije mijelomeningo-
kele*>“®, Kod otvorene fetalne kirurgije nakon
laparotomije i histerotomije in utero se pristupi
slojevitoj kirurSkoj rekonstrukciji, kao i kod pos-
tnatalne operacije. Vazno je naglasiti da se za vri-
jeme zahvata amnionska tekudina cijelo vrijeme
nadomjesta zagrijanom kristaloidnom tekuc¢inom
pomodu uredaja za infuziju visokog protoka. U
slucaju da je lezija presiroka za primarno zatvara-
nje koZe, kirurzi se u zatvaranju defekta sluze in-
tegrom (Integra®) koja se zasije za koZu fetusa.
Ako se otvorena fetalna operacija izvodi u ranijoj
gestacijskoj dobi, postoji povecan rizik od prije-
vremenog prsnuca plodovih ovoja i prijevreme-
nog poroda. Preporuka je da se otvoreni zahvat
ne izvodi prije 23. tjedna gestacije, a sva dosadas-
nja istraZivanja ukazala su na €injenicu da rizik od
fetalne smrti nije znacajno veci u odnosu na neo-
natalnu smrtnost. Ako se prijevremeni porod
dogodi u bilo kojem trenutku nakon fetalne ope-
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racije, mora uslijediti hitan carski rez zbog pove-
¢anog rizika rupture maternice kao rezultata
nedavne histerotomije. Ako ne dode do prijevre-
menog poroda, porod se planira elektivnim car-
skim rezom* %5, Minimalno invazivna fetoskopska
kirurgija, unato¢ naporima timova, jos se uvijek
nije pokazala superirornijom u odnosu na otvore-
nu fetalnu kirurgiju. Za razliku od uniformiranog
viseslojnog popravka u otvorenoj fetalnoj i neo-
natalnoj kirurgiji, kod minimalno invazivnog pri-
stupa do danasnjeg dana ne postoji jedinstven
postupak za fetoskopski popravak. Tehnike se ra-
zlikuju u pogledu ulaska u abdominalnu Supljinu i
maternicu (broj i veli¢ina troakara) te same tehni-
ke zatvaranja defekta (jednoslojno ili dvoslojno
Sivanje, s primjenom zakrpa ili bez njih itd.). Tako-
der je utvrdeno i ¢esce prsnuce plodovih ovoja te
veca potreba za dodatnim neonatalnim interven-
cijama na mjestu defekta. Vrijeme ¢e pokazati
hoce li razvojem instrumentarija i robotike mini-
malno invazivna fetoskopska kirurgija postati zlat-
ni standard u lijeCenju ovog stanja, prvenstveno
iz razloga Sto fetoskopski popravak nije zapreka
za vaginalni porod te iskljucuje rizik od dehiscen-
cije operacijskog oZiljka na maternici*®=,

FETALNI HIDROCEFALUS

Fetalni je hidrocefalus (engl. Fetal Hydrocepha-
lus) nakupljanje viska cerebrospinalne tekucine u
mozgu. Najceséi uzrok fetalnog hidrocefalusa je
akveduktalna stenoza, zatim arahnoidne ciste,
Dandy-Walkerov sindrom i Arnold-Chiarijeva
malformacija. Posljedi¢no povisenje intrakranij-
skog tlaka dovodi do osStecenja mozga. Fetalni hi-
drocefalus dijagnosticiran u zadnjem tromjesecju
trudnoce obi¢no ima bolji ishod u usporedbi s
onima koji su dijagnosticirani u prvom i drugom
tromjesecju® . lako su se tijekom povijesti lije-
¢enja fetalnog hidrocefalusa mogla ¢uti razna tu-
macenja, posljednje studije ukazuju na Cinjenicu
da u slucajevima razvoja akutnog hidrocefalusa,
bez drugih pridruzenih malformacija, intrauterini
postupci mogu biti od koristi. Ponavljana cefalo-
centeza pod kontrolom ultrazvuka obic¢no se izvo-
di u intervalima od 4 do 5 dana do sazrijevanja
pluca, no perinatalna smrtnost iznimno je visoka.
Obi¢no se ne koristi rutinski, ve¢ u situacijama
kada fetus ima loSu prognozu za preZivljavanje
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kako bi se izbjeglo dovrSenje trudnoce. Zahvat se
moZe izvesti transvaginalno tijekom poroda (npr.
Skarama Mayo) ili transabdominalno®*-3. Postav-
lianje ventrikuloamnionskog 3anta pod kontro-
lom ultrazvuka pokazalo se kao daleko uspjesnija
metoda gdje se jedna strana katetera uvodi u la-
teralnu komoru mozga, a druga u amnionsku Su-
pljinu. Dvije glavne komplikacije ove metode jesu
krvarenje u mozak (zbog ozljede moZdane arteri-
je koja obi¢no dovodi do smrti fetusa) i prijevre-
meni porod, a gotovo polovini lije¢enih potrebna
je ponovljena drenaza®* *. Treéa ventrikulostomi-
ja, s ogranicenim uspjehom, do sada je izvedena
u samo nekoliko slu¢ajeva. Nakon pristupa late-
ralnoj komori i umetanja neuroendoskopa u nju,
identificiranja Monroova otvora te pristupa tre-
¢oj komori slijedi otvaranje njezina dna®®.

KONGENITALNA DIJAFRAGMALNA HERNIJA

Kongenitalna dijafragmalna hernija (engl. Conge-
nital Diaphragmatic Hernia; CDH) po Zivot je opa-
san razvojni poremecaj osita prilikom kojeg dolazi
do prolapsa trbusnih organa u grudnu Supljinu i
remecenja normalnog rasta i razvoja pluca, s po-
sljedicom plucne hipoplazije i hipertenzije. Javlja
se izmedu 8. i 10. tjedna gestacije zbog nemoguc-
nosti zatvaranja pleuroperitonealnog kanala.
Ukupna smrtnost zbog kongenitalne dijafragmal-
ne hernije, ukljuCujudi i skriveni mortalitet, iznosi
gotovo 70 %. Defekt na oSitu najcesée nastaje u
njegovu posterolateralnom dijelu (Bochdalekova
hernija), potom retrosternalno (Morgagnijeva
hernija) i centralno. Kada je oSit samo stanjen,
bez postojanja otvora, tada trbusni organi u cije-
losti podiZu osit u prsni ko$ (eventracija osita).
Prenatalni ultrazvuk, najées¢e izmedu 16. i 24.
tjedna gestacije, zlatni je standard u dijagnostici
ovoga stanja. Magnetska rezonancija, u odnosu
na ultrazvuk, ima znatno vecu osjetljivost i speci-
ficnost te se koristi kao dodatna dijagnosticka
metoda. Nakon ultrazvucne potvrde ovoga stanja
potrebno je uciniti kariotipizaciju (jednom od in-
vazivnih metoda — biopsijom korionskih resica,
amniocentezom, kordocentezom ovisno o tjednu
postavljanja dijagnoze) u svrhu traganja za even-
tualnim pridruzenim kromosomskim i/ili genskim
abnormalnostima (sréanim, pluénim, abnormal-
nostima sredisSnjeg Zivéanog sustava, misi¢no-ko-
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Stanim, gastrointestinalnim, genitourinarnim)®’.
Kao najsire validiran prognosticki cimbenik tezine
hipoplazije pluéa uzima se omjer povrsina fetal-
nih pluca i glave (engl. lung-to-head ratio; LHR).
Niske vrijednosti LHR-a, u kombinaciji s hernijaci-
jom jetre, prediktivni su c¢imbenik povecanog
mortaliteta i ranog neonatalnog morbiditeta®.
Kako otvorena fetalna kirurgija ovoga stanja nije
pokazala osobite benefite, pomnim proucavanji-
ma na eksperimentalnim Zivotinjama i fetusima s
kongenitalnim sindromom opstrukcije gornjih
disnih puteva (CHAOS) doslo se do zakljucka da
se okluzijom fetalnog dusnika (¢ime se opstruira
izlazak pluéne tekucine u amnionsku tekuéinu)
znacajno potic¢e alveolarni razvoj hipoplasti¢nih
plu¢a. Prve trahealne okluzije radile su se otvore-
nom fetalnom kirurgijom, a bile su pracene viso-
kim udjelom prijevremenih poroda. Postupak
fetoskopske endoluminalne trahealne okluzije
(FETO) kakav danas poznajemo, izvodi se u lokal-
noj anesteziji pod kontrolom ultrazvuka (izmedu
26. i 32. tjedna), a namijenjen je za najteze sluca-
jeve koji od samog postupka imaju i najvise kori-
sti**. Nakon Sto se fetoskopom pristupi u
maternicu, Cesto uz pomo¢ vanjske manipulacije
fetusa, istim se fetoskopom ulazi u usta fetusa do
razine dusnika. Kako bismo fetusu osigurali anal-
geziju, minimalno kretanje i profilaksu protiv bra-
dikardije, intramuskularno mu se ordiniraju
fentanil, pankuronij i atropin. Kroz radni kanal fe-
toskopa plasira se balon koji se, kako bi zadrzao
poziciju i onemogucio izlazak plué¢ne tekudine, is-
puni fizioloSkom otopinom. Na kraju postupka is-
pusti se visak amnionske tekucine. Za cijelo
razdoblje do vadenja balona i, u konacnici, poro-
da potreban je intenzivan ultrazvuc¢ni nadzor. Fe-
toskopsko uklanjanje balona (zbog normaliziranja
broja pneumocita tipa 1) obi¢no se planira Cetiri
do Sest tjedana nakon FETO postupka (do 34.
tjedna trudnoce). Takoder postoji i moguénost da
se balon, pod kontrolom ultrazvuka, naprosto
probusi iglom nakon ¢ega dolazi do njegova spon-
tanog izbacivanja. Nakon uklanjanja balona plani-
ra se vaginalni porod blizu termina, no kod
Cetvrtine trudnica dolazi do prijevremenog poro-
da. U slucaju da fetoskopsko uklanjanje balona in
utero nije moguce, slijedi odluka o carskom rezu i
traheoskopsko uklanjanje s novorodencetom na
placentarnoj cirkulaciji. Ako ne uspije ni traheo-

http://hrcak.srce.hr/medicina

skopsko vadenje, preostala je opcija postnatalna
punkcija balona iznad manubrium sterni pod kon-
trolom ultrazvuka. lako podatci upucuju na to da
okluzija dusnika potice rast plué¢a, nema uvijerlji-
vih dokaza da postoji i popratni vaskularni rast i
remodeliranje krvnih Zila, koji bi mogli ublaziti
pluénu hipertenziju®*®. U svrhu ublazavanja
pluéne hipertenzije konstantno se provode far-
makoloska ispitivanja®* . Nakon poroda i stabili-
zacije novorodenceta planira se i izvodi operacija
kojom se zatvara anatomski defekt na ositu®’.

KONGENITALNA MALFORMACIJA DISNIH

PUTEVA PLUCA

Kongenitalna malformacija disnih puteva plucéa
(engl. Congenital Pulmonary Airway Malfor-mati-
on; CPAM) hamartomatozna je displasticna ra-
zvojna anomalija pluca. Patogenetski, rijeC je o
abnormalnom grananju nezrelih bronhiola tije-
kom morfogeneze pluca, tocnije abnormalnoj
proliferaciji na razini terminalnih bronhiola. Obic-
no se javlja unilateralno, ograniceno na jedan
pluéni rezanj, no atipi¢ni oblici mogu obuhvadati
viSe reznjeva ili ¢ak cijelo plu¢no krilo. S obzirom
na stadij razvoja bronhijalnog stabla svrstava se u
pet tipova. Klinicki tijek u fetusa s ovom malfor-
macijom izuzetno je varijabilan, od intrauterine
regresije do fetalnog hidropsa®. U vecini slucaje-
va povecava se do 26. tjedna gestacije kada na-
stupa plato rasta. Zlatni standard u prenatalnoj
dijagnostici je ultrazvuk, koji se u slucaju neja-
snog nalaza moZe upotpuniti magnetskom rezo-
nancijom®. Ultrazvuénu dijagnozu mogudée je
postaviti ve¢ u 16. tjednu gestacije, a malformaci-
ja se najcesce uoci tijekom anomaly-scana izme-
du 18.i 22. tjedna gestacije. Kada se ultrazvu¢no
postavi sumnja na CPAM, potrebno je uciniti
amniocentezu i kariotipizaciju te izmjeriti vrijed-
nosti alfa-fetoproteina®. Jedina sigurna i konacna
dijagnostika CPAM-a je patohistoloska analiza re-
seciranog tkiva®. Indikacija za kirursku interven-
ciju u fetalnom razdoblju svakako je rizik od
razvoja hidropsa. Prije svake prenatalne interven-
cije potrebno je uciniti fetalnu ehokardiografiju i
procijeniti morfologiju te postojanje i stupanj za-
tajenja srca. Ako fetus ne pokazuje znakove zata-
jenja srca, najceS¢i terapijski postupci jesu
maternalna kortikosteroidna terapija betameta-
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zonom, fetalna torakocenteza i postavljanje tora-
koamnionskog Santa (TAS) pod kontrolom ultra-
zvuka, dok je kod zatajenja srca opcija fetalna
lobektomija, odnosno kirursko uklanjanje reznja
pluca. lako se od 90-ih godina proslog stoljeca
kod najtezih slucajeva fetalna lobektomija provo-
di in utero ve¢ izmedu 21. i 28. tjedna gestacije,
rezultati su bili i ostali losi zbog brojnih komplika-
cija i prirode same malformacije. Uspjesnost u
danasnje vrijeme iznosi oko 60 %. Danasnja fetal-
na lobektomija naj¢esée se izvodi izmedu 28. i
32. tjedna gestacije tijekom EXIT procedure, ako
ni jedna druga opcija ne urodi rezultatom. lzvo-
denje operacije moguce je ili na placentarnoj cir-
kulaciji (EXIT to resection) ili na ekstrakorporalnoj
membranskoj oksigenaciji (ECMO) (EXIT to ECMO).
Kada opstetricari izloZe glavu, gornje ekstremite-
te i toraks fetusa, djecji kirurg pristupa torakoto-
miji i lobektomiji promijenjenog dijela pluca, kao
i u neonatalnoj kirurgiji®-*°. Procedura se pokaza-
la uspjeSnom u slucajevima mikrocisticnog tipa
CPAM-a, dok kod makrocisticnog tipa i dalje po-
stoji zamjetan mortalitet. Poslijeoperacijske kom-
plikacije fetalne lobektomije mogu se prezentirati
postnatalnim pneumotoraksom, pleuralnom efu-
zijom, trombozom portalne vene i/ili pluénim kr-
varenjem®* 70,

BRONHOPULMONALNA SEKVESTRACIJA

Bronhopulmonalna sekvestracija (engl. Broncho-
pulmonary Sequestration; BPS) razvojna je ano-
malija plu¢a nepoznate etiologije u kojoj masa
pluénog tkiva ne komunicira s traheobronhalnim
stablom, a arterijsku krv prima iz sistemske cirku-
lacije. Moze se formirati izvan (ekstralobarno) ili
unutar (intralobarno) pluca. Veéina sluéajeva ot-
krije se prenatalnim ultrazvukom tijekom ano-
maly-scana izmedu 18. i 22. tjedna gestacije.
Vazan korak u razlikovanju ovog stanja u odnosu
na CPAM upravo je utvrdivanje izvora protoka
krvi obojenim doplerom. Po potrebi se dijagnosti-
ka upotpunjuje fetalnom magnetskom rezonanci-
jom. Kao i kod CPAM-a, klinicki tijek sekvestracije,
uslijed enormnog povecanja mase, moze vec in-
trauterino uzrokovati zatajenje srca (hidropsom) i
hipoplaziju plu¢a nespojivu sa Zivotom’ 72, U slu-
¢ajevima kod kojih dolazi do velikih pleuralnih iz-
ljeva, indicira se torakocenteza ili postavljanje
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torakoamnionskog $anta (TAS) pod kontrolom ul-
trazvuka’. Od minimalno invazivnih fetalnih po-
stupaka kod bronhopulmonalne sekvestracije
moZe se primijeniti i laserska koagulacija pod
kontrolom ultrazvuka. Iglom veli¢ine 18 G pristu-
pi se u toraks fetusa, nakon cega se kroz iglu uve-
de lasersko vlakno koje se usmjeri direktno u Zilu
hranilicu koja se potom koagulira 6-12 s uz izla-
znu snagu od 40 do 50 W. Postupak se moze po-
noviti i nekoliko puta sve dok se obojenim
doplerom ne utvrdi odsutnost protoka’ 7. | na-
kon postavljanja TAS-a i nakon laserske koagulaci-
je u veline slucajeva dolazi do povlacenja
hidropsa unutar tjedan dana. IstraZivanja su po-
kazala da su potreba za postnatalnom sekve-
strektomijom, kao i broj prijevremenih poroda,
znacajno manji u skupini lijecenih laserskom koa-
gulacijom u odnosu na skupinu lije¢enu TAS-om
(23 % naspram 84 %)®. Osim laserske koagulaci-
je, od minimalno invazivnih postupaka postoji i
opcija lije¢enja skleroterapijom. Kao i kod laser-
ske koagulacije, perkutano se iglom pristupi do
zile hranilice u koju se ubrizga ¢isti alkohol ili poli-
dokanol. Postnatalna torakoskopska resekcija za-
ostale lezije unutar godine dana najbolji je nacin
definitivnog lijeCenja za potpunu eksciziju malfor-
macije, ¢ime se izbjegava rizik od buduéih kom-
plikacija. Kao i kod CPAM-a, kod velikih anomalija,
kod kojih se procijeni da novorodence nece modi
samostalno disati pri rodenju, indicirana je EXIT
procedura kako bi se uspostavio disni put i izvrsila
torakotomija dok je fetus jos na placentarnoj cir-
kulaciji’®’8,

BRONHOGENA CISTA

Bronhogena cista (engl. Bronchogenic Cyst) kon-
genitalna je cisticna malformacija respiratornog
sustava uzrokovana abnormalnim pupanjem ven-
tralnog pluénog pupoljka izmedu 26. i 40. dana
gestacije, a ovisno o embrionalnom stupnju
razvoja u kojem se anomalija javlja, cista moZe
zauzimati traheobronhalno stablo ili plu¢ni pare-
nhim, a iznimno rijetko moze biti i ektopi¢na. Pre-
natalna dijagnoza iznimno je vazna jer, ovisno o
veli¢ini, cista moze pritiskati normalni pluéni pa-
renhim uzrokujuci hipoplaziju pluéa, odnosno
srca uzrokujuci hidrops. Ultrazvucna se dijagno-
stika radi bolje vizualizacije anatomskih odnosa
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obi¢no dopunjuje magnetskom rezonancijom”.
Sto se ti¢e opcije fetalnog lije¢enja, ono se savje-
tuje iskljucivo za velike oblike cista koje uzrokuju
masivnu hipoplaziju pluéa, hidrops i/ili opstrukci-
ju diSnih puteva. U svrhu simptomatskog lijece-
nja, gdje je prisutan pleuralni izljev, indicira se
fetalna torakocenteza i/ili torakoamnionski $ant
(TAS) pod kontrolom ultrazvuka. Kirurska resekci-
ja ciste tijekom EXIT procedure pokazala se
uspjeSnom. Manji oblici bronhogenih cista ne
uzrokuju simptome pri rodenju, no svakako se
preporucuje kirurSka resekcija u neonatalnom
razdoblju zbog rizika od razvoja i ponavljanja in-

fekcija pluca ili maligne alteracije kasnije u Zivo-
tu80—82

KONGENITALNI LOBARNI EMFIZEM

Kongenitalni lobarni emfizem (engl. Congenital
Lobar Emphysema; CLE) razvojna je anomalija
pluéa u kojoj opstrukcija disnih puteva dovodi do
hiperinflacije plu¢nog reznja. Ovisno o uzroku
moze biti intrinzicni i ekstrinzi¢ni. Hiperinflacija
reznjeva pluca obicno se zamjecuje na ultrazvuku
oko 20. tjedna gestacije, a dijagnostika se dopu-
njuje magnetskom rezonancijom®. Ovisno o veli-
¢ini CLE odreduje se ima li potrebe za fetalnom
intervencijom. U vedini slucajeva, kod kojih se
procijeni da ¢e novorodence imati poteskoce s di-
sanjem pri porodu, preporuka je uciniti lobekto-
miju zahvacenog plu¢nog reznja tijekom EXIT
procedure. Kod djece u koje se nije indicirao za-
hvat u vrijeme poroda, zahvat se obi¢no izvodi ti-
jekom prvog postnatalnog tjedna. Vecina djece s
kongenitalnim pluénim lezijama, ukljucujuéi CLE,
ima normalnu funkciju plu¢a nakon kirurskog
uklanjanja lezija zahvaljujuci brzom kompenzacij-
skom rastu plucéa koji se dogada tijekom djetinj-
stva®* &,

SINDROM KONGENITALNE VISOKE
OPSTRUKCIJE DISNIH PUTEVA

Sindrom kongenitalne visoke opstrukcije disnih
puteva (engl. Congenital High Airway Obstruction
Syndrome; CHAQS) razvojna je anomalija nepo-
znate etiologije koja zahvada dusnik ili grkljan u
vidu njihove stenoze ili atrezije. Takoder se moze
prezentirati i u vidu postojanja trahealne mem-
brane ili ciste. Kako za vrijeme fetalnog razdoblja
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pluéa fetusa neprestano proizvode tekucinu, ona
zbog navedene anomalije ostaje zarobljena uzro-
kujuéi povecanje pluéa i u konacnici kongestivno
zatajenje srca (hidrops). Prenatalna dijagnoza ul-
trazvukom postavlja se na temelju sekundarnih
promjena kao Sto su povecdana, hiperehogena
pluca, ascites i/ili hidrops, spljostena ili invertira-
na dijafragma, dilatirani distalni diSni putevi i me-
dijastinalna kompresija®®. Dijagnostika se moze
upotpuniti magnetskom rezonancijom kako bi se
odredio tocan stupanj opstrukcije te diferencijal-
no-dijagnosticki iskljucili moguéi drugi vanjski
uzroci traheolaringealne opstrukcije. U svrhu
isklju¢enja pridruzenih anomalija svakako je
potrebno uciniti i amniocentezu. Cilj svake tera-
pijske intervencije kod CHAOS-a je osigurati disni
put prije nego Sto se zaustavi fetomaternalna cir-
kulacija. Odredivanje vrste i mjesta same anoma-
lije preduvjet je za odabir strategije lijecenja. U
sluéaju postojanja membrane ili ciste opcija lije-
¢enja je minimalno invazivna fetoskopska kirurgija
pod kontrolom ultrazvuka. Fleksibilnim laringosko-
pom ulazi se u usta fetusa sve do mjesta suZzenja
koje se potom fenestrira laserskom koagulacijom
kako bi se oslobodila zarobljena plu¢na tekucina
te kako bi posljedi¢no doslo do regresije hidrop-
sa. Laserska koagulacija nije definitivna metoda
lije¢enja, vec se isklju¢ivo koristi kao life-saving
postupak, dok se defintivno lijeCenje provodi u
neonatalnom razdoblju. Slucajeve sa segmen-
tnom laringealnom odnosno trahealnom atrezi-
jom ili stenozom obicno nije moguce lijeciti
prenatalno i imaju loSu prognozu. Za navedene
slucajeve EXIT procedurom omogudi se djecjem
otorinolaringologu da izvrSi neonatalnu traheo-
stomiju izmedu drugog i Cetvrtog trahealnog pr-
stena, a pokusaj definitivnog lije¢enja u vidu
izvodenja rekonstrukcija izvodi se u neonatalnom
razdoblju. Mortalitet nakon EXIT procedure ostao
je i dalje visok zbog prisutnosti hidropsa s abnor-
malnim razvojem pluca i postnatalnim komplika-
cijama®’-%,

TUMORI VRATNE REGUJE

Tumore vratne regije (engl. Neck Masses) u fetal-
nom razdoblju prvenstveno predstavljaju cervi-
kalni teratom i cervikalni limfangiom. Mogu
narasti do veliCina koje pritiskom opstruiraju dis-
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ne puteve i jednjak uzrokujuci polihidramnij. Pre-
natalna ultrazvuéna dijagnostika uz ultrazvucnu
biopsiju, upotpunjena magnetskom rezonanci-
jom, poboljsala je preZivljavanje®®°!. Kao mjera
potencijalne opstrukcije disnih puteva koristi se
indeks traheoezofagealnog pomaka (engl. trache-
oesophageal displacement index; TEDI), definiran
kao zbroj lateralnog i ventralnog pomaka dusni-
ka. Ako iznosi vise od 12 mm, gotovo je siguran
znak kompliciranog diSnog puta pri rodenju®.
Strategije lijecenja ogromnih cervikalnih tumora
ukljucuju resekciju in utero (kod fetusa u opasno-
sti od smrti uzrokovane hidropsom) te resekciju
tijekom EXIT-a, odnosno intubaciju ili traheosto-
miju tijekom EXIT-a i postnatalnu resekciju. Re-
sekcije cervikalnih masa tijekom EXIT-a, zbog
topografije vratne regije, traju i do tri sata, stoga
su ovo trenutno najduZe operacije na placentar-
noj cirkulaciji. U posljednje vrijeme zabiljezeni su
slucajevi lije¢enja laserskom i radiofrekventnom
ablacijom uz manje rizike po majku i dijete. Ciljevi
ablacije prvenstveno su smanjenje veliCine i pro-
krvljenosti tumora uz istovremeno usporavanje
njegova rasta, dok se definitivno kirursko lijece-
nje planira nakon rodenja u neonatalnom razdo-
blju®® %,

MEDIJASTINALNI TERATOM

Fetalni medijastinalni teratom (engl. Mediastinal
Teratoma) vrsta je ekstragonadalnog tumora za-
metnih stanica koji moZe uzrokovati kompresiju
pluéa, srca i velikih krvnih Zila uzrokujuci hidrops i
polihidramnij. Nezreli oblici rjedi su od zrelih, no
imaju tendenciju brZzeg rasta®™. Prenatalni ultra-
zvuk, upotpunjen magnetskom rezonancijom,
zlatni je standard u dijagnostici. Prenatalno lijece-
nje ukljucuje fetalnu aspiraciju cisticne mase,
amnioredukciju u slucaju polihidramnija, radio-
frekventnu ablaciju i operaciju fetusa in utero
kako bi se izbjegao hidrops. Optimalan pristup je
EXIT procedura koja omogucava neposrednu fe-
talnu torakotomiju i kirursko uklanjanje tumorske
mase, sprjecavajuéi akutni respiratorni dis-
tres®9%,

SAKROKOKCIGEALNI TERATOM

Sakrokokcigealni teratom (engl. Sacrococcygeal
Teratoma; SCT) najceséi je fetalni tumor koji se

razvija na bazi trticne kosti. Obi¢no se otkrije i di-
jagnosticira ultrazvukom uz povisene vrijednosti
alfa-fetoproteina. Kako bismo male oblike SCT-a
razlikovali od spine bifide, potrebno je uciniti fe-
talni MR. Morfoloski, ovisno o tome koliko je tu-
mor proSiren izvan i unutar tijela, razlikujemo
Cetiri stadija (Altmanov tip I-IV). Specifi¢an je po
tome da moze narasti do te mjere da bude vedi
od ostatka fetusa. Komplikacije velikih teratoma
oCituju se moguénoséu razvoja displazije kuka,
opstrukcije crijeva, pojave hidronefroze i hidropsa.

Unatoc varijabilnosti u obrascima prakse i dostupnosti
resursa, na temelju obecavajuéih randomiziranih
kontroliranih ispitivanja diljem razvijenog svijeta dolazi
do naglog porasta fetalnih centara, ponajviSe u
Sjedinjenim Americ¢kim Drzavama i Europi.

Teratomi s dominantno cistithom komponentom
rijetko razvijaju hidrops, dok velike solidne tera-
tome treba intenzivno pratiti izmedu 18. i 28.
tjedna gestacije zbog brzog rasta i prekomjernog
protoka krvi unutar tumora koji dovodi do zataje-
nja srca. Upravo je ova potonja skupina tumora
kandidat za fetalnu intervenciju® '®. Pristup
moZe biti minimalno invazivan ili otvoren. Kod
minimalno invazivnog pristupa opcije su laserska
ablacija, radiofrekventna ablacija (uz veliki rizik
od ostecenja genitourinarnog sustava) ili sklero-
terapija (npr. Cistim alkoholom). Nerijetko je zbog
krvarenja iz tumora potrebna i fetalna transfuzija
krvi. Kod otvorenog pristupa potrebno je uciniti
debulking, odnosno potrebno je odstraniti vanj-
sku komponentu tumorske mase kako bi se sma-
njio pritisak na srce fetusa (definitivna operacija
preostalog tumora izvodi se u neonatalnom raz-
doblju). Kako bi se sprijecilo krvarenje iz tumora
pri porodu i kod manjih tumora, savjetuje se po-
rod carskim rezom, dok je kod velikih tumora op-
cija EXIT procedura kako bi djecji kirurg imao
vremena procijeniti treba li tumor ukloniti od-
mah zbog potencijalno smrtonosnog rizika od kr-
varenja. Ako nema rizika, operacija se najcesce
izvodi u neonatalnom razdoblju. Posljednje studi-
je ukazuju na visok udio uspjesnog vaginalnog
poroda ako je tumor manji od 5 cm®. Komplika-
cije operacije mogu ukljucivati neurogeni mjehur
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te urinarnu i/ili fekalnu inkontinenciju, koje obic¢-
no proizlaze iz slu¢ajnog ostecenja ili Zzrtvovanja
Zivaca i miSi¢a u prostoru zdjelice. Resekcija mora
uvijek ukljucivati resekciju tumora zajedno s trtic-
nom kosti. Neuspjeh resekcije trticne kosti pove-
zan je s lokalnim recidivom tumora u 30%
slucajeva. Ako se patohistolosSkom dijagnostikom
utvrdi da se radi o zloéudnom obliku SCT-a, pedi-
jatrijski onkolozi odlucuju o potrebi dodatnog li-
jecenja kemoterapijom i/ili radioterapijom©2-105,

OPSTRUKCIJE DONJIH MOKRACNIH PUTEVA

Opstrukcije donjih mokra¢nih puteva (engl.
Lower Urinary Tract Obstruction; LUTO), poznate
i kao opstruktivne uropatije, prezentiraju se u
ogranicavanju ili sprjecavanju otjecanja fetalnog
urina. Atrezija uretre, stenoza uretre i valvula
straznje uretre najceS¢i su uzrok ovom stanju.
Prognoza za svaki pojedinacni slucaj ovisi o te-
meljnom uzroku i teZini opstrukcije, kao i o pri-
druZenim anomalijama koje nisu rijetkost!®. U
slu¢ajevima potpune opstrukcije dolazi do pove-
¢anja mjehura i smanjenja razine amnionske te-
kucine (oligohidramnij), Sto posljedicno moze
dovesti do ostecenja bubrega, pluéne hipoplazije,
kao i do deformacije lica i ekstremiteta (Potterova
sekvencija). Kod djelomic¢nih opstrukcija volumen
amnionske tekucine obi¢no ostaje normalan, uz
vidljivo poveéanje mjehura. Obi¢no se dijagnosti-
cira tijekom rutinske ultrazvucne pretrage krajem
prvog ili pocetkom drugog tromjesecja. Karakteri-
stican ultrazvucni znak, uzrokovan povecanim
mjehurom i uretrom, jest ,,znak kljucanice”. Dija-
gnostika se obi¢no upotpunjuje magnetskom
rezonancijom uz fetalni ehokardiogram i amnio-
centezu za otkrivanje pridruzenih anomalija®” 1%,
Takoder se izvodi i vezikocenteza u svrhu dobiva-
nja uzorka fetalnog urina kako bi se procijenila
funkcija bubrega. Lijecenje opstruktivnih uropati-
ja obi¢no ovisi o teZini stanja i utjecaju na funkciju
bubrega. Ako nije doslo do nepovratnog ostece-
nja bubrega koje se ocituje u vidu kortikalnih ci-
sta i displazije, u svrhu drenaze fetalnog urina
obi¢no se izvode ponavljane vezikocenteze ili se
postavi vezikoamnionski Sant (kateter pigtail) uz
prethodnu amnioinfuziju pod kontrolom ultra-
zvuka. Opcija lije¢enja jest i fetalna cistoskopija
koja omogucava izravnu vizualizaciju mjesta op-
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strukcije. Ako se cistoskopom utvrdi da je rije¢ o
valvuli straznje uretre, opcije su hidroablacija,
mehanicka ablacija Zicom i laserska ablacija. Uvo-
denjem navedenih tehnika otvorene operacije na
fetusu (izvodenje kutane ureterostome i veziko-
stome) postale su od povijesnog znacaja. Sve stu-
dije ukazuju na Ccinjenicu da postnatalni ishod
viSe ovisi o plu¢noj nego o bubreznoj funkciji jer
postavljanjem S$anta prvenstveno sprjeCavamo
oligohidramnij, odnosno hipoplaziju plu¢a®®-1,

SINDROM AMNIONSKIH TRACAKA

Sindrom amnionskih tracaka (engl. Amniotic
Band Syndrome; ABS) kongenitalna je anomalija
koja nastaje intrauterino strangulacijom dijelova
fetusa nitima amnijskog tkiva za koje se vjeruje
da nastaju pucanjem amniona bez pucanja korio-
na. NajceSce su strangulirani distalni dijelovi
ekstremiteta, Sto za posljedicu ima razvoj limfe-
dema distalno od mjesta strangulacije ili cak nje-
govu amputaciju. lako svaki pacijent nece biti
dijagnosticiran intrauterino, znatan dio se ipak di-
jagnosticira ultrazvukom krajem prvog i pocetkom
drugog tromjesecja, a Cesto se nalaz upotpunjuje
i magnetskom rezonancijom?!2, Qvisno o teZini
anomalije Patterson je ABS klasificirao u cetiri
tipa, od blazeg ka tezem. Za najteze slucajeve kod
kojih je strangulirana pupkovina ili ekstremitet na
nacin da je kompromitirana cirkulacija, uz jasno
vidljivo oticanje, preporucuje se fetoskopsko in-
trauterino presijecanje niti laserom ili oStrim in-
strumentom (Skarama). U odnosu na presijecanje
niti laserom, za umetanje Skara potreban je drugi
troakar, Sto povecava rizik od nastanka komplika-
cija!®®. Fetoskopska resekcija amnijskih niti uklju-
Cuje rizike poput prijevremenog poroda, krvarenja
i ozljede fetusa, a porod se nakon zahvata obi¢no
planira vaginalno u terminu. Kod blazih slucajeva,
kod kojih intrauterinim pra¢enjem doplerom ne
nalazimo kompromitiranu cirkulaciju, rekonstruk-
tivni zahvati planiraju se u neonatalnom razdo-
bljut4 115,

ZAKLIUCAK

Buducnost fetalne kirurgije, osim u poboljSanju
kirurskih tehnika, najvjerojatnije leZi u terapiji
mati¢nim stanicama i genskoj terapiji. Rizici i do-
brobiti fetalne kirurgije moraju se stalno odmje-
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ravati u odnosu na poboljsanja u neonatalnoj
medicini kako bi se postigao najbolji ishod za fe-
tus i trudnicu.

Izjava o sukobu interesa: Autori izjavljuju kako ne po-
stoji sukob interesa.
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