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Sledovani vrozenych vad ve svété

V nedavné dobé vydalo Mezinarodni centrum pro vrozené vady (The International
Centre for Birth Defect) dalSi publikace popisujici zptisoby a vysledky sledovani vrozenych
vad ve svéeté. Jedna se o VyroCni zpravu za rok 2002 organizace International
Clearinghouse for Birth Defects Monitoring Systems (ICBDMS) a o Atlas vrozenych vad ve
svété (World Altas of Birth Defects) zpracovany toutéz organizaci ve spolupraci
s EUROCAT (European Registration Of Congenital Anomalies and Twins) a WHO.

Vyroé€ni zprava ICBDMS za rok 2002

Hlavni naplni ICBDMS je sledovani zmén v prevalenci jednotlivych vrozenych vad.
V souc€asné dobé je do této Cinnosti zapojeno 36 registri pusobicich v 34 zemich na péti
kontinentech. Nékteré registry zahrnuji vice zemi (Jizni Amerika) zatimco v jinych statech
(Kanada, Francie, ltalie, ...) muze fungovat zaroven vice registru, do kterych pfispiva
&asto jen nékolik zugastnénych nemocnic. Kromé& Ceské republiky pokryvaji izemi celého
statu pouze registry ve Finsku, Norsku, Svédsku, Madarsku a na Malt&. Jsou to (mimo
Maltu) také jediné zemé, ve kterych je hlaSeni povinné.

Mezi dalSi aktivity ICBDMS patfi mimo jiné:
e pfiprava Atlasu vrozenych vad ve svété
e studium vrozenych vad u dvojCat
e studium moznosti prevence vrozenych vad

¢ vyzkum teratogenich nasledkl uzivani nékterych 1€kl v t&éhotenstvi

vrwve

Pro lepSi moznost mezinarodniho srovnani prevalence vrozenych vad se ICBDMS
snazi sjednotit kddovani a klasifikace jednotlivych vrozenych vad. Ktomu dochazi na
mnoha mezinarodnich setkanich expertl z oborl embryologie, ultrasonografie, pediatrie,
kardiologie, urologie, ortopedie a dalSich.

Znacny narust uzivani prenatalni diagnostiky ovliviiuje prevalenci téch vrozenych vad
u narozenych déti, které je mozno v prenatalnim obdobi odhalit. Tento dopad je zfejmy ve
vSech spolupracujicich registrech, kde je prenatalni diagnostika dostupna a umélé
pferuSeni téhotenstvi legalni. Proto zucCastnéné registry sleduji nejen pocty vyskytu
jednotlivych vrozenych vad u zivé a mrtvé narozenych, ale i pocty téhotenstvi ukon€enych
z duvodu zjisténi dané vrozené vady u plodu. Pfi ICBDMS pracuje Vybor prenatalni
diagnostiky zaméfujici se na okolnosti umélého ukoncéeni téhotenstvi po zjisténi vrozené
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vady u plodu. Specialni pozornost je vénovana vyskytu Downova syndromu. U kazdého
potratu pro tuto pfi€inu se zjiStuje 1) vék matky, 2) technika provedeni prenatalni
diagnostiky, 3) karyotyp a 4) gestacni stafi plodu v tydnech pfi provedeni diagnézy a pfi
ukonceni téhotenstvi.

Déle jsou v publikaci zminény nékteré vyzkumné projekty jako napfiklad: moznosti
prevence vrozenych vad zalozené na pfisunu kyseliny listové a jejich soli, stanoveni rizika
vrozenych vad vzhledem k zivotnimu prostfedi a zaméstnani rodi¢u a dalsi. A také vztahy
ICBDMS k ostatnim takto orientovanym organizacim: WHO, EUROCAT a World Alliance
of Organisation for the Prevention of Birth Defect.

Vzhledem ktomu, Ze v kazdé zemi a kazdém registru jsou okolnosti sbéru dat
o vrozenych vadach jiné, je zde znacny prostor vénovan popisu jednotlivych pfispivajicich
registrd. Je vzdy zminéno:

¢ historie daného registru a rok zaclenéni se do ICBDMS

¢ velikost sledované populace vyjadfena primeérnym zaokrouhlenym pocétem narozenych
ro¢né a uplnost pokryti daného uzemi

¢ financovani a legislativni opora registru (povinné €i dobrovolné hlaseni)
e zdroje zjiStovani dat o vrozenych vadach

e jaké informace jsou dostupné

¢ kde jsou data shromazdovany a zpracovavany

e kontaktni osoba daného registru a spojeni na ni

Nasleduji pfesné definice hlasenych vad stanovené klasifikacni komisi a zaroven je
uvedena tabulka odchylek od definic ICBDMS kombinovana pro vSechny sledované
vrozené vady a zucastnéné programy:

Tézistém celé publikace je tabulkova ¢ast a grafy. Kazdy program zastupuji dvé tabulky.
V prvni tabulce jsou uvedena data za rok 2000 a pro jednotlivé vady zde jsou:

e pocty zivé a mrtvé narozenych s danou vrozenou vadou
e pocty uméle ukonéenych téhotenstvi z divodu zjisténi dané vady
e miry zivé a mrtvé narozenych s vadou prepoctené na 10 000 narozenych

e tam, kde jsou dostupna data, stejny ukazatel doplnény v Citateli i jmenovateli poctem
umeélych ukoncCeni téhotenstvi pro danou vadu

podily pozorovaného a oekavaného poctu pfipadu

Druha tabulka ukazuje vyvoj prevalence vyvojovych vad (pocty Zivé a mrtvé narozenych
s vrozenou vadou na 10 000 narozenych) pro pétileta obdobi od roku 1974.

ICBDMS nedoporucuje vzhledem k odchylkam v metodologii i definicich srovnavat miry
prevalence mezi jednotlivymi programy.

Pro kazdy program a kazdou vadu je uveden samostatny graf a tyto grafy jsou fazeny
za sebou vzdy pro danou vadu za vSechny zu€astnéné programy.

Na zavér se zastupci jednotlivych registra vyjadfuji k pfipadnym zménam a k vyvoji
prevalence vrozenych vad na svém uzemi.
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World Atlas of Birth Defects

V uvodni Casti tohoto atlasu jsou diskutovany nékteré otazky ohledné sbéru dat
o vrozenych vadach a zminéna nejednotnost v definicich a klasifikaci. Dale se zde vénuje
pozornost tfem hlediskim variability prevalence vrozenych vad: geografickym rozdildm,
Casovym zménam a osobnim charakteristikam rodiny daného ditéte (jako jsou narodnost,
pfibuzenstvi, socio-ekonomické faktory, zaméstnani, vék rodi€u, parita, viceCetna
téhotenstvi, migrace).

V atlasu jsou uvedeny udaje z registri z mnoha ¢asti svéta (zemé a registry zpracované
v tomto atlasu nejsou zcela shodné se zemémi a registry popsanymi ve Vyro¢ni zpravée
2002 ICBDMS), znichz vétSina pravidelné poskytuje data bud jedné nebo obéma
mezinarodnim organizacim pro registraci vrozenych vad, ICBDMS a EUROCAT. Data
v atlasu jsou z roku 1994 nebo z let 1993 — 1994. Bylo vyvinuto nejvySSi mozné usili ke
snizeni rozdill vyplyvajicich z odliSnosti v metodologii na minimum, aby bylo zajisténo, ze
se srovnavaji obsahové stejné udaje. Do atlasu byla zahrnuta data jen z téch registrd,
které a) zaznamenavaji vady u zivé a mrtvé narozenych, b) zaznamenavaiji vady plod
uuméle ukonCenych téhotenstvi z davodl zjiSténi vady pfi prenatalni diagnostice,
c) zahrnuji alespori 20 000 narozenych béhem dvou let. Pfesto je nutné, jak jiz bylo
zminéno vySe, pfistupovat ke srovnavani urovné prevalence vrozenych vad mezi
jednotlivymi registry s védomim, Ze jejich kvalita je velice riznoroda.

Pro kazdou z uvedenych vrozenych vad je v atlasu tabulka, ktera pro jednotlivé registry
uvadi absolutni pocty zivé a mrtvé narozenych s danou vadou, pocty potratll provedenych
v dusledku zjisténi vady u plodu pfi provedeni prenatélni diagnostiky, soucet poctu vyskytu
vady u plodu a u narozenych, celkovy pocet narozenych a pocet déti s danou vadou na
10 000 narozenych. Nasleduji tfi mapky — kartogramy pro Evropu, Stfedni a Jizni Ameriku
a pro Japonsko a Australii, v nichZ jsou miry prevalence znazornény Ctyfmi odstiny Sedé
reprezentujicimi kvartily miry prevalence pro jednotlivé vady. Pro vSechny tfi mapky
u dané vady jsou intervaly a kvartily shodné, ale li§i se mezi jednotlivymi vadami.

Obé tyto publikace jsou jedineCnym pfinosem pro mezinarodni prehled o mife
prevalence vrozenych vad a systémech jejiho sledovani. PoCet spolupracujicich registr
se zvySuje a je snaha o co nejsirsi mozné pokryti uzemi. Ceska republika se maze jak
mnozstvim dat (o pribéhu té&hotenstvi a porodu, o vrozenych vadach, o ukonceni
téhotenstvi a o dalSich souvislostech) tak i jejich kvalitou, zajist€énou mimo jiné pokrytim
celého uzemi a existenci systému rodnych Cisel, fadit spolu se skandinavskymi zemémi ke
statim s nejlepSimi registry.

Vypracovala: Mgr. Helena Chodounska
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Vybrané vrozené vady na 10 000 narozenych podle jednotlivych registru

Redukéni

Registr Anencefalie Ro'z étvép Rozstép Rozstép rtu defekty hor. Pupec“:'nikové Gastroschiza Downuv

patere patra a dol. kyla syndrom

koncetin

Argentina 9,5 9,1 5,8 13,4 5,8 2,3 1,2 16,8
Australie - South Australia 71 71 9,1 9,6 71 2,5 1,0 15,7
Australie - Victoria 54 8,9 6,0 11,2 4.8 21 1,1 19,3
Bélorusko 8,8 17,7 - - 55 - - 12,2
Belgie - Hainaut Namur 2,0 4.8 6,8 12,5 9,3 2,4 1,2 14,1
Brazilie 7,6 8,2 52 13,9 10,6 6,3 3,0 16,4
Chile 8,5 8,5 5,8 9,0 3,6 3.1 0,4 18,4
Ceska Republika 3,2 4,0 6,2 10,5 5,8 3,1 0,9 13,0
Dansko - Odense 1,7 3,3 9,1 14,1 3,3 1,7 1,7 15,8
Francie - Bouches du Rhone 4,0 54 6,3 8,1 51 2,5 2,5 19,9
Francie - Central East 29 50 7.9 7.8 49 1,8 0,9 15,6
Francie - Paris 3,5 53 7,0 8,8 7,7 3,8 2,0 26,1
Francie - Strasbourgh 4.4 44 8,5 12,5 59 2,6 1,8 15,4
Irsko - Dublin 4,5 3,7 34 8,2 3,2 21 0,8 18,7
Italie - Campania 3,2 5,1 55 9,2 53 1,8 0,7 11,8
Italie - Emilia Romagna 3,1 3,9 4,6 9,6 54 2,7 0,4 14,7
Italie - Toscana 2,0 1,6 24 8,8 55 1,4 0,6 14,7
Japonsko 34 3,3 4,6 15,1 4,3 3,0 1,2 6,6
Mexiko 15,8 16,1 4,1 12,3 6,5 29 3,0 15,5
Nizozemsko - North 2,3 3,6 8,5 15,0 59 3.1 0,3 9,6
Norsko 4,1 4,6 4,3 16,7 54 2,8 3,0 9,2
Spanélsko - Basque Country 4,8 54 5,8 51 3,8 3,8 - 20,0
Svycarsko 1,5 2,8 4,5 7,1 57 2,0 1,5 11,0
Velka Britanie - Belfast 4,0 3,8 1,4 2,2 2,2 1,6 - 13,7
Velka Britanie - Glasgow 5,8 7,5 9,7 8,9 10,2 3,5 2,2 16,0
Velka Britanie - North Thames 5,1 4.2 4,7 11,2 - 3,8 1,3 20,1
USA - Atlanta 1,0 3,8 3,3 8,5 4,5 2,3 2,5 15,3
USA - Hawaii 4.4 4,9 5,8 10,7 29 49 4.4 15,5
Uruguay 5,6 3,3 4,7 8,0 2,8 0,9 - 12,2
Venezuela 8,5 10,7 3,8 5,8 5,8 1,9 2,2 9,3
Primér 4,8 6,2 54 10,2 5,5 2,6 1,4 14,5
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