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Abstract

On 27.10.2017, in the course of the CARDIO-PRENATAL Conference
at the Polish Mother’s Memorial Institute and Health Centre in Lodz,
we presented, among others, the following problems:

classification of prenatal heart defects, fetal hemodynamic status
evaluation in the third trimester, expected neonate’s clinical
condition, planned procedures to be conducted just after birth
and also planned medical staff to be present in the delivery
room. Here are our main recommendations following the meeting
and discussion.

Key words: prenatal cardiac diagnoses, fetal heart team, 3rd
tirmester, planned delivery

Streszczenie

W czasie konferencji 27.X.2017 KARDIO-PRENATAL w Instytucie
Centrum Zdrowia Matki Polki w todzi, omdwiono miedzy innymi.
nastepujgce problemy:

prenatalng klasyfikacje wad serca, ocene stanu
hemodynamicznego ptodu w 3 trymestrze, przewidywanie stanu
klinicznego noworodka, planowane procedury u noworodka
Z wadg serca oraz planowanie skladu medycznego zespotu
przy porodzie ciezarnej i narodzinach noworodka z wadg serca

Stowa kluczowe: prenatalna diagnoza kardiologiczna, zespot
fetal heart team, trzeci trymestr, planowanie porodu

ENG  In tertiary fetal cardiology center the third trimester last fetal echocardiography exams should be performed as closed
to the due date as possible, to add to prior anatomic evaluations of the fetal heart (first or second trimester) the
hemodynamic status, which would allow a near term classification of prenatal cardiac defects.

W osrodku referencyjnym kardiologii prenatalnej ostatnie pfodowe badanie echokardiograficzne powinno byc wykonane
mozZliwie najblizej spodziewanego terminu porodu, aby do informacji na temat budowy serca ptodu (z 1-go lub 2-go
trymestru Zycia prenatalnego) dodac ocene stanu hemodynamicznego, ktory pozwoli na sklasyfikowanie prenatalnej

wady serca w okresie przeaporodowym.

1. BASIC CONSIDERATIONS ON
PRENATAL EVALUATION OF THE FETAL
HEART SINCE 1ST TRIMESTER

Prevalence of fetal heart defects:

In 20-24 pregnancies out of 1000, the development of
the heart is not normal (data from the last decade from
Norway and China)'?.

The heart develops between 4™ and 6" week after
fertilization and could be formed normally or with a defect.
In the past we often became aware of the heart anatomy
when the patient was an adult or teenager; with the
progress of medicine, we became aware of the heart
anatomy in infants and newborns. Nowadays with prenatal
diagnostic and ultrasonography we may have details about
heart anatomy earlier and earlier during prenatal life3.
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1. PODSTAWOWE ZALOZENIA NA TEMAT
PRENATALNEJ OCENY SERCA PLODU.

Czestos¢ wystepowania wad serca plodu

Czestos¢ wystepowania wad serca ptodu wynosi 20-
24 przypadki na 1000 cigz (dane z publikacji norweskich
i chinskich z ostatniej dekady)'2.

Rozwoj serca ma miejsce miedzy 4 a 6 tygodniem od
zaptodnienia i albo powstanie prawidfowe serce lub serce
obcigzone anomalig. W przesztosci o tym czy pacjent ma
serce prawidtowe czy nieprawidtowe, dowiadywalismy
sie u pacjentow dorostych, czy nastolatkow. Wraz
z postepem medycyny poznawaliSmy wady serca
u niemowlat, lub noworodkow. Aktualnie prenatalna
diagnostyka ultrasonograficzno-echokardiograficzna
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The prenatal ultrasonographic-echocardiographic
diagnosis of the heart starts in the first trimester of
pregnancy, and, in the majority of cases, it is possible
to show its location, heart rhythm and basic structures?.

In case of ‘regular course of the first trimester of
pregnancy,” some heart defects are revealed halfway
through pregnancy during a screening examination
commonly performed by obstetricians at 18-20 th week
of pregnancy (preferably, being the holders of Fetus
Basic Heart Examination Certificates). At this stage of
pregnancy, (second trimester) revealing the heart
defect of a fetus makes it a duty of an obstetrician to
refer a pregnant woman to a specialist, who can perform
a fetal echocardiographic examination of a fetus at one
of the referential centres of prenatal cardiology*®.

In the centre of prenatal cardiology, a complete
ultrasonographic-echocardiographic examination
is performed by specialists holding Fetus Heart
Echocardiographic Examination Certificates (list
of physicians with
the certificates in
Poland is available at:
http://www.orpkp.pl)é, or
under their supervision.
This examination takes into
account the segmentary
assessment of the heart of
a fetus at the levels of atria,
ventricles, atrioventricular
valves, ventricular-arterial
connections, aortic arch,
arterial duct arch, the outflow
of the systemic veins and
pulmonary veins, and provides information about the
state of efficiency of the circulatory system of a fetus’'2.

At this stage of the development of a fetus, a pregnant
woman receives consultation (in written report and orally)
concerning the possibilities of monitoring the state of
a fetus, possible progression of hemodynamic changes,
possibility of the onset of further anomalies in the following
weeks of pregnancy, preventing a premature birth, rules of
treating a fetus, prenatal care, rules of preparing for birth,
rules of breast-feeding, preliminary information concerning
the possibility of cardiosurgical operation, information
on cardiological-cardiosurgical centres in Poland and
abroad, the activity of the parents foundations, sources
of information, websites, and possible psychological
support in case of need™. In the midgestation according
to the current Polish law, termination of the pregnancy
due to severe fetal malformation is legal. If a pregnant
woman decides to continue the pregnancy, two-road
monitoring of its course is proposed : one to be conducted
by a specialist obstetrician from a given referential centre
and second one: echocardiographic monitoring of the
circulatory system and the development of a fetus (each
examination performed or by fetal echocardiographer or
by fetal cardiologist lasts at least 60 minutes). We currently
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serca daje nam mozliwos$¢ poznac szczegoty budowy
serca coraz wczesniej. Prenatalna diagnostyka
kardiologiczna rozpoczyna sie aktualnie w 1 trymestrze
cigzy i w wiekszosci przypadkow mozna udokumentowac
prawidtowa lokalizacje serca, prawidtowy rytm serca oraz
zasadnicze elementy budowy serca®.

W przypadku ,prawidtowego 1 trymestru cigzy” czesc
wad serca ujawnia sie w potowie cigzy w czasie badania
przesiewowego wykonywanego powszechnie przez
potoznikdw miedzy 18 a 22 tygodniem cigzy (optymalnie
posiadaczy Certyfikatow Podstawwowego Badania Serca
Pfodu). Na tym etapie cigzy (drugi trymestr) wykrycie
wady serca ptodu obliguje potoznika do skierowania
ciezarnej na specjalistyczne badanie echokardiograficzne
ptodu do jednego z referencyjnych osrodkow kardiologii
prenatalnej*®.

W osrodku kardiologii prenatalnej wykonywane jest petne
badanie ultrasonograficzno-echokardiograficzne, (przez
specijalistow lub pod okiem specjalistow posiadajgcych
Certyfikaty Badania
Echokardiograficznego
Serca Ptodu, lista
lekarzy z Certyfikatami
(http://www.orpkp.pl)€.
Badanie to uwzglednia
segmentalng ocene
serca ptodu na poziomie
przedsionkéw, komor,
zastawek przedsionkowo-
komorowych, potgczen
komorowo-tetniczych,
tuku aorty, tfuku przewodu
tetniczego, sptywu zyt
ptucnych i systemowych, z podaniem stanu wydolnosci
uktadu krgzenia ptodu’2,

Ciezarna na tym etapie rozwoju ptodu otrzymuje
pisemng i ustng konsultacje co do mozliwosci
monitorowania stanu pfodu, mozliwosci progresji zmian
hemodynamicznych, mozliwosci ujawnienia sie kolejnych
anomalii w nastepnych tygodniach cigzy, prewenciji
porodu przedwczesnego, zasad leczenia ptodu, opieki
przedporodowej, zasad przygotowywania do porodu,
zasad kwalifikacji do porodu, zasad postepowania
z noworodkiem w 1 dobie, zasad karmienia piersia,
wstepng informacje dotyczacg prawdopodobienstwa
mozliwosci operacii kardiochirurgicznej, informacije na
temat osrodkéw kardiologiczno-kardiochirurgicznych
w Polsce i zagranicg, dziafalnosci fundaciji rodzicow, zrédet
informacji, stron internetowych, ewentualnego wsparcia
psychologicznego'2. W potowie cigzy w przypadku ciezkiej
wady ptodu ciezgrna moze podjg¢ decyzje o zakonczeniu
cigzy co jest zgodne z polskim prawodawstwem.
W przypadku decyzji ciezarnej o kontynuacji cigzy
proponowane jest dwutorowe monitorowanie przebiegu
cigzy: po pierwsze u specijalisty potoznika z danego
osrodka referencyjnego a po drugie monitorowanie
echokardiograficzne ukfadu krazenia i rozwoju ptodu
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recommend conducting the last echocardiographic
examination a week before the expected birth date
S0 as to exclude additional hemodynamic disorders, which
may apeare at the very last moment’ and change the
qualification for birth and course of action on a neonate' .

Halfway through a pregnancy, it is difficult to inform
a pregnant woman on plans connected with a neonate
because several complications are possible in the
2nd part of pregnancy and prenatal life. Circulation
inefficiency of a fetus, stenotic valves possible
progressing to atresia, obstetrical
complications, oligohydramnios
or polyhydramnios etc.

In case of severe,
usually complex heart
defects, and also the
onset of cardiomegaly
of a foetus, circulation
insufficiency, skin
edema, ascites, fetuses
with heart defects start to
die in the uterus, while
a good clinical state of
a pregnant woman might
be maintained. In these,
most difficult cases, when we
expect a fetus (or a neonate)
to die, we propose giving up on
a routine assessment of the state of a fetus
with the use of cardiotocography. It is likely that
the fetal heart rate tracing may show fetal distress
and performing a caesarean section on this patient may
not change the neonatal outcome.

So as to use preferably and rational methods of action
in such situations, we propose first, to hold a council
of specialists participated in by: prenatal cardiologist,
an obstetrician, neonatologists, geneticians, paediatric
cardiologist, an invasive cardiologist, and, alternatively,
further specialists, members of ‘Fetal Heart Team’ in
order to reach a medical consensus. Next, information on
the arranged course of action is forwarded to a pregnant
woman, or a pregnant woman and her partner. Because
such situations are stressful for everyone involved, we
propose that the most challenging births take place in
a referential centre and maintain the rules of intimacy and
specialist care for a family who will want to say goodbye
to the offspring.

In case of ‘regular first and second trimester of
pregnancy’, some heart defects may be revealed « late »
in the third trimester. Some heart defects, which are
contemporarily referred to us as CRITICAL, (different
than the previously discussed MOST SEVERE defects),
are defects involving: stenosis of the aortic or pulmonary
valves, transposition of great vessels with restriction of
the foramen ovale, left heart hypoplasia with a restriction
of the foramen ovale), narrow aorta coarctation, or total
anomalous pulmonary veins connection'8,
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(kazde badanie wykonywane przez prenatalnego
echokardiografiste lub kardiologa prenatalnego to min
60 minut). Zalecamy aktualnie aby ostatnie badanie
echokardiograficzne w wybranych wadach serca,
byto wykonywane na tydzien przed spodziewanym
terminem porodu, aby wykluczy¢ dodatkowe zaburzenia
hemodynamiczne ktére mogg ,, w ostatniej chwili” zmieniac
kwalifikacje do porodu i postepowanie u noworodka's .

W potowie cigzy trudno jest informowac ciezarng
o planach zwigzanych z rozwojem noworodka, poniewaz
w |l potowie cigzy moga wystgpi¢ rozne problemy
dotyczgce zarowno ciezarnej jak i ptodu. Moze sie
rozwing¢ niewydolnos¢ krgzenia ptodu,

stenotyczna zastawka moze ulec
progresji do atrezji, mogg wystgpic
powikfania pofoznicze, matowodzie
lub wielowodzie, etc.

W przypadku ciezkich, zwykle
ztozonych wad serca oraz
pojawienia sie kardiomegalii ptodu,
niewydolnosci krgzenia, obrzeku
tkanek ptodu, wodobrzusza, ptody
z wadg serca zaczynajg umierac
wewnatrzmacicznie, zwykle przy
zachowanym dobrym stanie
klinicznym ciezarnej. W tych
najtrudniejszych przypadkach
kiedy spodziewamy sie zgonu ptodu
lub zgonu noworodka, proponujemy
odstgpienie od rutynowej oceny stanu
ptodu za pomocg KTG. Nieprawidtowy
zapis tetna umierajgcego ptodu jest
bardzo prawdopodobny a wykonanie w takiej sytuaciji
zbednego ciecia cesarskiego nie odmieni losu noworodka.

Aby wykorzysta¢ optymalne i racjonalne metody
postepowania w takich sytuacjach proponujemy
najpierw konsylium specjalistow z udziatem: kardiologa
prenatalnego, potoznika, neonatologéw, genetyka,
kardiologa dzieciecego, kardiologa inwazyjnego,
ewentualnie kolejnych specjalistow, czfonkow zespotu
Fetal Heart Team celem uzgodnienia konsensusu
medycznego, a nastepnie uzgodniony sposob
postepowania przekazywany jest ciezarnej lub ciezarne;
i jej partnerowi. Poniewaz sg to trudne sytuacje dla
wszystkich proponujemy aby te najtrudniejsze porody
odbywaty sie w osrodku referencyjnym z zachowaniem
zasad intymnosci i specjalistycznej opieki dla rodziny
ktora bedzie chciata sie pozegnac¢ ze swoim potomkiem.

W przypadku ,prawidtowego 1" i , prawidfowego 2
trymestru cigzy” czes¢ wad serca moze sie ujawni¢ w 3
trymestrze. Niektore wady serca, ktore wspotczesnie
nazywamy wadami KRYTYCZNYMI (w odréznieniu od wad
NAJCIEZSZYCH) , to wady z krgzeniem przewodozaleznym
(zwezenia zastawek aortalnej lub ptucnej, transpozycja
duzych naczyn przebiegajgca ze zwezeniem otworu
owalnego, hipoplazja lewego serca przebiegajgca
z restrykcyjnym otworem owalnym), ciasna koarktacja
aorty albo nieprawidfowy sptyw zyt ptucnych's-8,
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In case of critical defects, success is frequently
dependent not only on ensuring the patent vein access
in a neonate and administering prostin i.v. in order to
maintain the patency of the arterial duct, but providing
as soon as possible an intervention on a neonate, most
frequently in the form of therapeutic cardiac catheterisation.
In Polish hospitals, we do not yet have a sufficient number
of invasive cardiologists to ensure that neonates have
access to invasive procedures within 24 hours 7 days
a week, therefore, such a procedure requires preparations
to avoid wasting of time gained thanks to prenatal
cardiac evaluation, and in utero transfer. This form of « in
utero patient’s transport » is the safest, most comfortable
and the most cost-effective for each health care system.

Therefore, we recommend following the example of the
best American hospitals, preparing for these exceptional
and difficult patients birth near a cardiac catheterization
room, or organize such a room near a delivery room.
Therapeutic cardiac catheterisation in chosen cases,
shortly after birth, may change the natural history of
the disease: from a heart defect constituting a threat of
newborns’ life, ones’ heart defect may become a mild
and further normal development of a neonate, infant and
child is possible'®-21.

The most severe heart defects (no treatment
available, or no effect of treatment so far) are those
in which contemporary medicine is unable to cure.

These defects may be disclosed and diagnosed as
soon as in the first trimester of pregnancy. These include
the cases of the ectopic heart, most frequently co-existing
with a heart defect, and /or with extracardiac defects (e.g.
with omphalocele in the course of Pentalogy of Cantrell).
The most severe defects include complex heart defects
occurring together with cardiomegaly and/or heart rhythm
disorders identified in 13-15" week of pregnancy, the
joined heart of non separeted twins; Ebstein syndrome
with cardiomegaly or any heart defect with cardiomegaly
like, atrioventricular septal defect, single ventricular
heart, critical aortic stenosis, or hypoplastic left heart
syndrome. Some pregnancies after prenatal diagnosis
would end before the end of 20" week of pregnancy, either
idiopathically or at the request of the pregnant woman,
which is in accordance with Polish law. It is documented
by both foreign and Polish publications, and the data
collected in the National Register of Cardiological Problems
in Fetus in Poland (http://www.orpkp.pl).

Usually in addition to severe complex heart defect in fetus
there is also cardiomegaly and severe lung hypoplasia,
or congestive heart failure which do no respond for
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W przypadku wad krytycznych czesto warunkiem
powodzenia jest nie tylko zapewnienie droznej drogi
dozylnej u noworodka i podawanie prostinu dozylnie
celem utrzymania droznosci przewodu tetniczego ale
zapewnienie jak najszybszej interwencji u noworodka,
najczesciej terapeutycznego cewnikowania serca.
W polskich szpitalach nie mamy jeszcze dostatecznej
liczby kardiologow inwazyjnych aby zapewni¢ noworodkom
dostep do zabiegow inwazyjnych w ciagu 24 godzin,
przez 7 dni w tygodniu, dlatego do takiej procedury trzeba
sie przygotowac, aby po porodzie nie traci¢ czasu ktory
uzyskano dzieki diagnostyce prenatalnej oraz dzieki
wykorzystaniu transportu in utero najbezpieczniejszego,
najbardziej komfortowego dla noworodka i najtanszego
dla kazdego systemu opieki zdrowotnej.

Dlatego rekomendujemy aby wzorem najlepszych
szpitali amerykanskich przygotowac dla tych wyjgtkowych
i trudnych pacjentow pordd w poblizu sali cewnikowania
serca, albo zorganizowac¢ sale cewnikowania serca
w poblizu sali porodowej. Terapeutyczne cewnikowanie
serca w wybranych przypadkach nawet 1 razowe moze
spowodowac iz z ciezkiej wady serca stanowigcej
zagrozenie zycia lub zagrozenie ciezkg niewydolnoscig
krgzenia u dziecka, mozna uzyska¢ wade serca fagodng
przy ktorej dalszy rozwéj noworodka, niemowlecia i dziecka
moze byc¢ prawidtowy 821,

Wady serca najciezsze: to wady (wg zasad
wspoétczesnej medycyny), ktérych leczenie jest
niemozliwe lub dotychczas nie wykazano efektow
terapeutycznych.

Wady serca najciezsze mogg byc¢ wykryte
i zdiagnozowane poczawszy od 1 trymestru cigzy. Nalezg
do nich przypadki ektopii serca, najczesciej wspotistniejgce
z wadg serca i /lub z wadami pozasercowymi (np.
z przepukling pepowinowg , w przebiegu zespotu
Cantrella, ). Do wad najciezszych nalezg rowniez:
zespot Ebsteina z kardiomegalig i zaburzeniami rytmu
(mogg by¢ wykryte w 13-15 tyg cigzy), zespot hipoplazji
lewego serca z zamknietym prenatalnie otworem owalnym
albo inna ztozona wada serca z kardiomegalig, serce
jednokomorowe, krytyczna stenoza aortalna czy hipoplazja
lewego serca. Niektore cigze po diagnostyce prenatalne;
zakonczg sie przed 20 tyg cigzy albo samoistnie albo na
prosbe ciezarnej, zgodnie z polskim prawem i danymi
zawartymi w Ogolnopolskim Rejestrze Problemow
Kardiologicznych u Ptodow (http://www.orpkp.pl)

Zwykle poza ztozong wadg serca w tej grupie moze
wystgpic takze kardiomegalia, hipoplazja ptuc ptodu,
niewydolnos¢ krgzenia ptodu nieodpowiadajgca na
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transplacental or direct fetal treatment. Monitoring of
the fetus through serial echocardiography over a several
week period is helpful to observe or the improvement and
chance for survival or deterioration and probable fetus
or neonatal death.

As premature delivery would not change the final
outcome, after familly counseling with fetal heart team
a conservative approach is proposed, in cases of expected
fetus or neonate death. The presence of a midwife, an
obstetrician and a neonatologist in a special delivery room
is expected. Options to be considered in the future: virtual
autopsy, currently applied at the Heiba Medical Centre.
In this group of defects, a hospice for neonates is usually
not considered because they typically die within hours or
1-3 days after birth.

Critical heart defects (for treatment before and/or just
after birth):

Based on serial fetal echocardiography monitoring fetal
heart evaluation may indicate the best time for planned
delivery and planned caesarean section with dedicated
obstetrical team (an obstetrician, neonatologist and
midwife), and paediatric cardiologist with an ECHO
machine available. Neonatal echo is necessary not only
to confirm the heart defect but usually to confirm for
instance, the high gradient of blood flow across the stenotic
semilunar valve to proceed with balloon valvuloplasty or
the Rashkind procedure in case of restrictive foramen
ovale. Also, an invasive cardiologist, ensuring rapid access
to a cardiac catheterisation room should be present.
A scheduled space at an Intensive Neonatal Care Ward
for neonate should be prepared. If intervention consisting
in cardiac catheterisation is found to be ineffective, it is
planned that a neonate will undergo an early cardiosurgical
treatment, so the pediatric cardiac surgeon and his team
should be notified in advanced about to expected this
difficult patient.

Severe planned heart defects (cardiac surgery in 1st
month of postnatal life):

In case of a prenatal diagnosis of severe heart
defect from 1st or 2nd trimester, subsequent fetal
echocardiography examinations confirm fetal well being
(e.g., d-TGA or HLHS or tricuspid valve atresia, with
widely opened foramen ovale and ductus arteriosus
and good hemodynamic state of the fetus not only in
1 st or 2@ trimester but also in 3rd trimester and week
before the delivery: no arrhythmias, no pericardial
effusion, no cardiomegaly, normal pulmonary venous
flow, no growth restriction in 3rd trimester, no extarcardiac
malformations, no other anomalies. In this situation a good
hemodynamic state of a neonate would be expected,
and an administration of prostin infusion via his umbilical
vein to continue prenatal ductal dependent circulation is
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leczenie przeztozyskowe, lub bezposrednie leczenie
doptodowe. Monitorowanie stanu ptodu na podstawie
seryjnych badan echokardiograficznych w ciggu
kilku tygodni, pomaga lekarzowi pozna¢ pacjenta
i zaobserwowac albo jego poprawe i szanse na przezycie
albo jego pogorszenie i przewidywa¢ prawdopodobny
zgon pfodu lub noworodka.

Po przedstawieniu sytuacji przysztym rodzicom, w czesci
przypadkdw proponowane jest podejscie konserwatywne
w czasie cigzy, jesli spodziewany jest zgon noworodka. Na
wydzielonej (indywidualnej) Sali porodowej przewidywana
jest obecnos¢ potoznej, lekarza potoznika i neonatologa.
W przysztosci w takich przypadkach do rozwazenia
wirtualna sekcja zwtok , stosowana aktualnie w Heiba
Medical Center. W tej grupie wad rzadko rozwaza sie
hospicjum dla noworodkéw, gdyz zwykle umierajg one
W Ciggu godzin lub 1,2,3 doby po urodzeniu.

Wady serca krytyczne (do terapii przed porodem lub
bezposrednio po porodzie):

To takie w przypadku ktorych u ptodu na podstawie
zwykle kilku badan echokardiograficznych wykazano
krgzenie przewodozalezne, ale dodatkowo konieczne
jest zaplanowanie optymalnego terminu porodu
ale takze najczesciej przeprowadzenia planowego
ciecia cesarskiego w obecnosci specjalnego zespotu
perinatologow: w tych przypadkach na Sali operacyjnej
spodziewamy sie: potoznika z anestezjologiem,
neonatologa, potoznej oraz kardiologéw dzieciecych:
jednego, ktory przeprowadzi badanie echokardiograficzne
oceniajgce np. wielkos¢ gradientu na zwezonej zastawce
albo przeptyw przez restrykcyjny otwor owalny oraz
kardiologa inwazyjnego ktory zapewni noworodkowi szybki
dostep do Sali cewnikowania serca i wykona terapeutyczne
cewnikowanie serca: plastyke balonowg zwezonej zastawki
albo poszerzy otwor owalny. Noworodek musi mie¢
zapewnienie miejsce na Oddziale Intensywnej Terapii
Noworodkowej. Noworodek moze takze by¢ planowany
do wczesnego leczenia kardiochirurgicznego, a zatem
o takim pacjencie przed rozwigzaniem cigzy powinna
zosta¢ powiadomiona klinika kardiochirurgiczna.

Wady serca ciezkie planowe (do leczenia w 1 miesigcu
Zycia pourodzeniowego):

Badanie echokardiograficzne ptodu w 3 trymestrze
zwykle nie tylko potwierdza wczesniejszg diagnoze z 112go
trymestru, ale pomimo ciezkiej wady serca (np. d-TGA
lub HLHS) utrzymuje sie dobry stan hemodynamiczny
ptodu: nie ma arytmii, wysieku w osierdziu, nie ma
kardiomegalii, jest prawidtowy przeptyw w zytach
ptucnych ptodu, jest szeroko otwarty otwér owalny,
jest prawidtowy przeptyw przez przewdd tetniczy nie
ma zwolnienia tempa wzrastania ptodu. Na podstawie
ostatniego badania echokardiograficznego ptodu (w
wybranych wadach max na tydzien przed rozwigzaniem)
przewidywany jest dobry stan hemodynamiczny
noworodka. Do zabezpieczenia noworodka z wadg
serca wystarczy podawanie dozylne prostinu. Na Sali
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necessary and probably « enough » for the first hours after
breathing room air by neonate. The following personnel
present in a delivery room: a midwife, an obstetrician, and
a neonatologist, is usually a standard of care. A neonate
may be born spontaneously, and it usually will not be
required to attempt additional interventions within 24-72
hours from birth; it is optimal to provide a cardio monitor
as well. A neonate is to undergo a planned cardiological-
cardiosurgical consultation; it is expected that a neonate
will undergo a planned operation during the neonatal
period, usually in first or second week of postnatal life.

Severe and non-urgent heart defect (cardiac/surgery
freatment in 1st year of postnatal life):

Fetal echocardiography in the 3rd trimester which
confirms an earlier diagnosis from 1st or 2 trimester
and allows to confirm good heamodynamic condition
of the fetus heart and his well being, without any new
haemodynamic anomalies (such as arrythmias, pericardial
effusion, cardiomegaly or fetal growth restriction) usually
allows to predict that neonate may be born on time,
spontaneously, and no surgical treatment is expected
during the neonatal period. Such a neonate despite
the presence of congenital heart defect (for instance
atrio-ventricular canal) may be discharged home as
planned, to undergo further outpatient diagnosis and
further hospitalization usually after next few weeks or
months. Personnel in a delivery room: a midwife, an
obstetrician and a neonatologist. A neonate is to be
observed at a Neonatological Clinic, and then, usually
transported as planned care to the Peadiatric Cardiology
Clinic, where the next stage of diagnosis and treatment
is planned to take place.

In case of the presence in the prenatal evaluation of
a heart defect (CHD) co-existing with a structural
extracardiac defect (ECM), (regardless of genetic
evaluation was performed or not during pregnancy) one
should take into consideration a syndrome of congenital
defects, and we adopt an individual approach in such
a case. Apart from a heart defect, or an extracardiac
one, attention ought to be paid to extracardiac anomalies
(ECA) such jak polyhydramnios, oligohydramnios, a single
umbilical artery, and hyperechogenic intestines which may
as well be important for interpreting the state of a foetus’®.

3. RECOMMENDATIONS CONCERNING
OBSTETRICAL MANAGEMENT OF
PREGNANCY AND DELIVERY IN CASE
PRENATAL DIAGNOSIS OF THE HEART
DEFECTS OF THE FOETUS

These are the same as in case of each complicated
pregnancy. It is recommended to provide early consultation
in a referential centre, and, in chosen instances, to
hospitalize a pregnant woman, particularly when it
is planned to attempt a transplacental therapy: e.g.
administering medications for a pregnant woman. Prior
to implementing such options, we recommend consultation
with an adult cardiologist in order to exclude cardiological
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porodowej powinien by¢ obecny nastepujacy personel:
potozna, potoznik, neonatolog. Noworodek moze sie
rodzi¢ sitami natury i nie bedzie wymagat dodatkowych
interwencji bezposrednio po urodzeniu, czyli w czasie
24-72 godzin, bedzie obserwowany i monitorowany
w Klinice Neonatologicznej. W kolejnych dobach zycia
bedzie on miat planowg konsultacje kardiologiczno-
kardiochirurgiczna. Przewidywana jest planowa operacja
w okresie noworodkowym, zwykle w 1 lub 2 tygodniu
zycia noworodka.

Wady serca planowe (do leczenia kardiochirurgicznego
w 1 roku zycia):

Badanie echokardiograficzne w 3 trymestrze potwierdza
wczesniejsze obserwacje z 1 lyb 2go trymestru, potwierdza
dobry stan hemodynamiczny ptodu, brak dodatkowych
anomalii (takich jak arytmia, wysiek w osierdziu,
kardiomegalia, zwolnienie tempa przyrostu masy ciata),
spodziewany jest pordd o czasie, sitami natury. To takie
wady, w ktérych nie ma krgzenia przewodozaleznego,
noworodek moze sie rodzi¢ o czasie, sitami natury,
nie przewiduje sie dla niego leczenia operacyjnego
w okresie noworodkowym, moze zosta¢ planowo
wypisany do domu, do dalszej diagnostyki ambulatoryjne;
i do kolejnej hospitalizacji po uptywie kilku tygodni lub
miesiecy. Personel na Sali porodowej: potozna, potoznik,
neonatolog. Obserwacja noworodka kilkudniowa w Klinice
Neonatologicznej a nastepnie zwykle planowy transport
do Kliniki Kardiologii Dzieciecej, gdzie planowy jest kolejny
etap diagnostyki i leczenia.

W przypadku obecnosci wady serca (CHD)
wspdtistniejgcej ze strukturalng wadg pozasercowg
(ECM) nalezy bra¢ pod uwage zespot wad wrodzonych
i do takiego przypadku podchodzimy indywidualnie.
Poza wadg serca czy wadg pozasercowg nalezy
zwro6ci¢ uwage na anomalie pozasercowe (ECA)
takie jak wielowodzie, matowodzie, pojedyncza tetnica
pepowinowa, hiperechogeniczne jelita ktore mogg mie¢
rowniez istotne znaczenie dla interpretacji stanu ptodu'®.

3. REKOMENDACJE DOTYCZACE
PROWADZENIA CIAZY | PORODU
W PRZYPADKU WADY SERCA PLODU

Sg one takie same jak w przypadku kazdej cigzy
powikianej. Zalecana jest wczesna konsultacja w o$rodku
referencyjnym, w wybranych przypadkach hospitalizacja
ciezarnej, zwtaszcza kiedy planowana jest proba terapii
przeztozyskowej: np. podawaniem lekéw ciezarnej.
Przed wdrozeniem takiej opcji zalecamy konsultacje
kardiologa dla dorostych celem wykluczenia anomalii
kardiologicznych u ciezarnej, zaplanowania monitorowanie
jej uktadu krgzenia w czasie leczenia ptodu. Zalecamy
wykluczenie i zwalczanie ewentualnych infekcji u kobiety
ktére mogg potencijalnie wptyng¢ na stan ptodu.
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anomalies in a pregnant woman, planning and monitoring
her circulation system while treating a foetus. We
recommend eliminating any possible maternal infections.

In the most severe and critical heart defects,
we recommend hospitalization in the 3rd trimester of
pregnancy (at least a few weeks before a planned birth)
S0 as to determine as a team the preferable action in the
perinatal period. In this group of fetuses we recommend
any prenatal treatment with fetal cardiologist, we do
not recommed steroid therapy for lung maturation,
because of their side-effect after 32 weeks of gestation
and possible constriction of ductus arteriosus.

Depending on the type of fetal cardiac defect,
antepartum fetal surveillance may be necessary (e.g.
nonstress tests, biophysical profile).

In the last weeks of pregnancy, we recommend
obstetrical examination once a week, taking into account
the sonographic assessment of a fetus, its growing
trend, and peripheral blood flows. Echocardiographic
examination of a fetus in the selected heart defects:
most severe and critical heart defects is recommended
by us in the last trimester of pregnancy every 2 weeks,
and the nearer it is to due day every 7 days, initially in
the outpatient setting, and then on the hospital basis.

A pregnant woman with the heart defect of a fetus in
optimal way should give birth after the end of 37" week of
pregnancy, or after a fetus reaches the weight of at least
2,500g. Preterm birth deteriorates prognosis in neonates
with heart defects, makes them stay in the hospital longer,
and deteriorates the result of a cardiosurgical treatment.
Preterm newborns with a small birth mass of <2,000g
usually in our center are qualified for a cardiosurgical
treatment later than neonates with birth weight of
>3,5009%.

The manner of delivery a pregnancy with the fetal heart
defect:

In accordance with the data from www.orpkp.pl, the
number of Caesarean sections in Poland is raising, and
in the year 2016, they were performed in more than half
of pregnancies with fetal heart defects (on about 68%).
That contradicts the assessment of the hemodynamic
state of fetuses with heart defects because only 10
% of them requires a planned delivery by means of
a caesarean section?,

Such a high level of caesarean sections may result
from both the pressure exerted by women and the lack
of awareness of obstetricians concerning the significance
of the assessment of a cardiological state of a fetus prior
to delivery. It may also result from false positive results of
cardiotocography, which is traditionally applied to monitor
pregnancies, regardless of whether the fetus is healthy or
not. In addition, there may be incorrect interpretation of the
results of Doppler velocimetry of fetal peripheral vessels
( adaptive mechanisms of the fetus vs. deterioration in
fetal status ?).

Copyright © 2018 Association for Prenatal Cardiology Developmen

W wadach serca najciezszych i krytycznych zalecamy
hospitalizacje w 3 trymestrze cigzy (co najmniej na kilka
tygodni przed planowanym porodem) aby w zespole ustali¢
optymalne postepowanie w terminie okotoporodowym.
Stosowanie sterydoterapii w wadach serca ptodu powinno
by¢ konsultowane z kardiologiem prenatalnym. Jako
zasade powinno sie unikaé podawania sterydéw
w wadach przewodozaleznych w 3 trymestrze cigzy, ze
wzgledu na mozliwos¢ ich dziatania na przymykanie sie
przewodu tetniczego.

W ostatnich tygodniach cigzy zalecamy badanie
ciezarnej z wadg serca ptodu 1 x tygodniowo, biorgc pod
uwage badanie USG ptodu, trend jego rozwoju i przeptywy
obwodowe. Badanie echokardiograficzne ptodu zalecamy
w wybranych wadach serca: w najciezszych i krytycznych
poczatkowo co 2 tygodnie, pdzniej co 7 dni, poczatkowo
ambulatoryjnie, pdzniej w warunkach szpitalnych.

W zaleznosci od wady serca, srodporodowe
montorowanie moze by¢ konieczne (test niestresowy,
biofizyczny profil).

Ciezamna z wada serca pfodu optymalnie powinna rodzic¢
po ukonczeniu 37 tygodnia cigzy, lub po osiggnieciem
przez ptdd min 2500g. Pbzne wezesdniactwo pogarsza
rokowanie u noworodkow z wadami serca, powoduje
ich dtuzszy pobyt w szpitalu, pogarsza wyniki leczenia
kardiochirurgicznego. Wczesniaki , z matg masg
urodzeniowg < 2000g kwalifikowane sg do leczenia
kardiochirurgicznego zwykle pozniej niz noworodki z masg
ciata > 3500g%.

Sposadb ukoriczenia cigzy u kobiety z wadg serca pfodu

Sposdb rozwigzania powinien by¢ odmienny od aktualnie
praktykowanego. Wg danych z orpkp.pl wzrasta liczba
ciec¢ cesarskich, a w roku 2016 czesciej niz u co drugiej
kobiety wykonywano ciecie cesarskie (u okoto 68%). Stoi
to w sprzecznosci z oceng stanu hemodynamicznego
ptodéw z wadami serca, poniewaz tylko 10% wymaga
planowego rozwigzania drogg ciecia cesarskiego®.

Tak duzy odsetek cie¢ cesarskich wynika¢ moze zaréwno
z naciskow kobiet jak i nieswiadomosci u potoznikdw co
do znaczenia oceny stanu kardiologicznego ptodu przed
porodem, jak rowniez z fatszywie dodatnich wynikow
badan KTG tradycyjnie stosowanych do monitorowania
zarowno ptodow zdrowych jak i chorych a takze
z niewfasciwej interpretacji zapisow przeptywu krwi metodg
Dopplera w naczyniach obwodowych ptodu (czy sg to
zapisy nieprawidtowe czy tez odzwierciedlajgce ptodowe
mechanizmy adaptacyjne ?).
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Therefore, we suggest introducing a special programme
of targeted care of a pregnant woman with a congenital
heart defect of a fetus (and, more broadly, with
a cardiological problem in a fetus) in order to introduce
the modern care, taking into account progress in the scope
of prenatal cardiology, modern monitoring of the state of
fetuses and implementing a targeted cardiological care
for neonates whose lives are in danger, so as to prevent
them from having to compete with a queue of older infants
or children waiting for the their operation.

A neonate after a prenatal cardiological diagnostic
in a delivery room means comfortable working conditions
for a neonatologist, the possibility of providing a neonate
with prostin yet prior to an echocardiographic postnatal
examination. However, we need to remember about side
effects which could be caused by prostin, i.e. apnea.

Difficulties with diagnosing, be it in a delivery room,
or in the further days in a neonatological clinic, consists
in the fact that most neonates born on time, healthy or
with complex heart defects, are similar in clinical terms,
and usually display no murmur or other symptoms, until
their shunts from a foetal life stop functioning, and that
means while they still have an open foramen ovale and
a patent ductus arteriosus.

If there was no prenatal diagnostis evaluation, or if
it was performed but the congenital heart defect was
not detected, another important method to exclude the
presence of heart defect is to examine the neonate
using pulse-oximetry screening. This is performed on
neonates prior to discharge from hospital. Currently, in
Poland it is a standard to conduct saturation measurement
on the lower limb, however, it is more and more often
recommended to measure blood oxygenation on the
right upper limb and the lower left limb at the same time.

There are contemporary possibilities to assess the
development and size of the thymus in a fetus in 3
trimester, which is particularly important in case of a heart
defect. We propose the rule of informing neonatologists
and recording in the medical files , on possible cases of
hipoplasia, or aplasia of the thymus in order to postpone
performing vaccinations of these neonates, until a more
profound diagnosis is formulated, particularly in terms
of immunology?.

Particular attention needs to be paid to the size of the
thymus in the defects of the conotruncal malformations
(common arterial trunk, Fallot syndrome, interrupted aortic
arch), but also the assessment of the thymus may have
a lot of significance in case of the right sided aortic arch.
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Dlatego postulujemy wprowadzenie specjalnego
programu celowanej opieki nad ciezarng z wadg wrodzong
serca ptodu (a szerzej z problemem kardiologicznym
u ptodu) celem wprowadzenia nowoczesnego modelu
opieki z uwzglednieniem postepow w zakresie kardiologii
prenatalnej, nowoczesnego monitorowania stanu ptodow
jak i wdrozenia celowanej opieki kardiologicznej dla
noworodkow w stanie zagrozenia zycia, aby nie musiaty
one konkurowac z kolejka niemowlat lub starszych dzieci
oczekujgcych na swoje operacie.

Noworodek po prenatalnej diagnostyce
kardiologicznej na Sali porodowej to dla neonatologa
komfortowe warunki pracy, mozliwo$¢ zabezpieczenia
dla noworodka prostinu jeszcze przed postnatalnym
badaniem echokardiograficznym. Aczkolwiek trzeba
pamieta¢ o objawach ubocznych jakie moze wywotac
prostin — czyli np. mozliwo$¢ bezdechu.

Trudnosci diagnostyczne czy to Sali porodowej czy
w kolejnych dobach w Klinice Neonatologicznej polegajg
na tym, ze wiekszos¢ noworodkdw urodzonych o czasie,
czy to zdrowych czy to ze ztozong wadg serca, klinicznie
prezentujg sie podobnie i zwykle nie majg szmeru ani
zadnych innych objawow tak dtugo jak dtugo funkcjonujg
u nich jeszcze ,shunty” z okresu ptodowego, czyli otwarty
otwor owalny i drozny przewdd tetniczy.

Jesli nie byto diagnostyki prenatalnej lub byta, ale wady
serca nie wykryto to ,ostatnig deskg ratunku” dla chorego
noworodka jest badanie pulsoksymetryczne wykonywane
u noworodkodw przed wypisaniem ich ze szpitala do domu.
Obecnie standardem w Polsce jest pomiar saturaciji na
konczynie dolnej jednak coraz czesciej rekomendowane
sg pomiary utlenowania krwi jednoczes$nie na prawe;j
konczynie gornej i na konczynie dolnej.

W zwigzku ze wspotczesnymi mozliwosciami oceny
rozwoju i wielkosci grasicy u ptodu w 3 trymestrze, co jest
szczegolnie wazne w przypadku wad serca, proponujemy
wprowadzenie zasady informowania neonatologow
i odnotowywania w historii choroby noworodka danych
o ewentualnych przypadkach hipoplazji lub aplaziji
grasicy, celem odroczenia wykonywania szczepien
u tych noworodkow, do czasu pogtebienia diagnostyki,
zwtaszcza immunologicznej?.

Szczegdinie trzeba zwrdcic uwage na wielkos¢ grasicy
w wadach stozka tetniczego (wspolny pien tetniczy, zespot
Fallota, przerwany tuk aorty), ale takze ocena grasicy moze
miecC istotne znaczenie w przypadku prawostronnego
tuku aorty.
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The nomograms concerning the size of the thymus in
particular weeks of pregnancy should be implemented
in daily practice.

For years, it has been a tradition in Poland to vaccinate
healthy neonates in the first 24 hrs of life — using the BCG
vaccines against tuberculosis. Perhaps, the time has come
to verify again this course of action and develop current
indications for vaccination in newborns with disorders of
thymus development with suspected presence of primary
immune deficiency.

Rekomendujemy praktyczne stosowanie normogramow
dotyczacych oceny wielkosci grasicy w poszczegoéinych
tygodniach cigzy.

Tradycyjnie od lat w Polsce wykonuje sie szczepienia
u zdrowych noworodkéw w 1 dobie zycia zywa
szczepionkg (BCG) przeciwko gruzlicy. By¢ moze naszedt
czas ponownego zweryfikowania tego postepowania
i opracowania aktualnych wskazan do szczepien u dzieci
z zaburzeniami rozwoju grasicy a wiec podejrzanych
0 obecnosc¢ pierwotnego niedoboru odpornosci.
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