
http://www.PrzypadkiMedyczne.pl

© PrzypadkiMedyczne.pl, e-ISSN 2084–2708, 2014; 58:264–268
MNiSW 1 pkt IndexCopernicus 3.22 wersja pierwotna

Nietypowy przypadek wrodzonej przepukliny przeponowej
prawdziwej
An unusual case of true congenital diaphragmatic hernia

Agnieszka Grzyb1,2, Inga Pruszyńska1, Bartosz Stańczyk1, Sadeq Yaqoub3

1 Studenckie Koło Naukowe przy Klinice Chirurgii i Urologii Dziecięcej Warszawskiego Uniwersytetu Medycznego, ul. Marszałkowska 24, 00-576
Warszawa, PL,
2 Studenckie Koło Naukowe przy Klinice Neonatologii i Intensywnej Terapii Noworodka Warszawskiego Uniwersytetu Medycznego, Szpital
Kliniczny im. ks. Anny Mazowieckiej, ul. Karowa 2, 00-315 Warszawa, PL,
3 Klinika Chirurgii i Urologii Dziecięcej Warszawskiego Uniwersytetu Medycznego, ul. Marszałkowska 24, 00-576 Warszawa, PL

Streszczenie
Wstęp: Wrodzona przepuklina przeponowa (CDH) to rzadka wada wrodzona, obarczoną wysoką śmiertel-

nością, wynikającą z hipoplazji płuc i nadciśnienia płucnego. W celu optymalizacji wyników leczenia
ważna jest diagnostyka prenatalna, stwarzająca możliwość wyboru dalszego postępowania.

Opis przypadku: Noworodek płci żeńskiej urodzony w 36 Hbd. z prenatalnym rozpoznaniem CDH prawostronnej.
Noworodka zaintubowano i wdrożono wentylację oscylacyjną o wysokiej częstotliwości (HFOV).
Z powodu narastającej hipotensji podano katecholaminy. W badaniach obrazowych nie było możliwe
jednoznaczne określenie lokalizacji ubytku. Pacjentkę zakwalifikowano do operacji w 4. dobie życia
(dż.), po uzyskaniu stabilizacji stanu ogólnego. Śródoperacyjnie stwierdzono prawdziwą CDH, worek
przepuklinowy tworzył wspólną ścianę z osierdziem. Ubytek w centralnej części przepony, sięgający
od mostka do tylnej ściany klatki piersiowej został zamknięty bez użycia łaty. Okres pooperacyjny
niepowikłany. W 25. dż. pacjentkę wypisano do domu w stanie ogólnym dobrym.

Wnioski: W przypadku przepukliny przeponowej, diagnostyka prenatalna i postnatalna ma istotny wpływ na
sposób postępowania i rokowanie. Kwalifikacja do operacji powinna nastąpić po uzyskaniu stabili-
zacji krążeniowo-oddechowej.

Słowa kluczowe: przepuklina przeponowa, wady rozwojowe, niewydolność oddechowa, wentylacja mechaniczna

Abstract
Background: Congenital diaphragmatic hernia (CDH) is a rare inborn defect with significant mortality rates and is

largely due to pulmonary hypoplasia and pulmonary hypertension. Prenatal diagnosis is crucial to
choosing an appropriate treatment, and therefore – optimizing the results.

Case Report: A newborn female with a prenatal diagnosis of right-sided CDH was delivered at 36 weeks of
gestation. Immediate intubation and high frequency oscillatory ventilation (HFOV) was implemented
and catecholamines were required due to hypotension. Imaging was insufficient to determine the
exact localization of the diaphragmatic defect. After patient stabilization, she was qualified for surgery
on the 4th day of life (dol.). Intraoperatively, a true CDH was found, with the sac continuous with
the pericardium. The defect was localized in the central part of the diaphragm, spanning from the
sternum to the posterior wall of the thorax. This was closed without using a prosthetic patch. The
postoperative course was uncomplicated and the patient was discharged in good condition on the
25th day of life.

Conclusions: Prenatal and postnatal diagnosis of CHD is important to plan the treatment and predict outcome.
Qualification for operation should be done after the circulatory and respiratory stabilization of the
patient.
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Wstęp
Wrodzona przepuklina przeponowa to wada, w której narzą-
dy jamy brzusznej ulegają przemieszczeniu do klatki pier-
siowej przez patologiczny ubytek w przeponie lub, znacznie
rzadziej, przez naturalne otwory bądź punkty zmniejszonego
oporu. Występuje z częstością 1:2000-5000 żywych urodzeń,
a w okresie prenatalnym obumiera około 30% płodów z tą
wadą [1–3]. W zdecydowanej większości przypadków nie
ma podłoża genetycznego; jedynie w kilku rodzinach podej-
rzewano wieloczynnikowy lub autosomalnie recesywny typ
dziedziczenia [4].

W związku ze skomplikowanym rozwojem, przepu-
kliny przeponowe przyjmują różne postaci morfologiczne.
W zdecydowanej większości przypadków występują w tylno-
bocznym odcinku przepony, przeważnie (80-90%) po stro-
nie lewej (tzw. przepuklina Bochdaleka). Przepukliny pra-
wostronne zdarzają się w 10-15% przypadków. Do rzadkich
typów należą: przepuklina mostkowo-żebrowa, przepuklina
obustronna, przepuklina rozworu przełykowego i przetrwa-
ły kanał opłucnowo-otrzewnowy [5]. Mogą mieć różną wiel-
kość: od niewielkich, bezobjawowych ubytków, aż do całko-
witego braku (agenezji) połowy lub całej przepony. Więk-
szość przepuklin to tzw. przepukliny rzekome (bez worka
przepuklinowego); przepukliny prawdziwe stanowią jedynie
ok. 10-15% przypadków [2].

U większości pacjentów z przepukliną przeponową ob-
jawy niewydolności oddechowej występują już w 1 minucie
życia [2]. Z tego powodu rozpoznanie prenatalne ma istotny
wpływ na rokowanie pacjentów. Śmiertelność bez podjęcia
leczenia jest bliska 100%, szybkie wdrożenie odpowiednie-
go postępowania pozwala na jej zmniejszenie do 30-40% [6].

Celem pracy jest przedstawienie szczególnie rzadkiej po-
staci wrodzonej przepukliny przeponowej centralnej i taktyki
postępowania według schematu ośrodka leczącego.

Opis przypadku

Okres przedoperacyjny

Noworodek płci żeńskiej urodzony z C3P3, siłami natury
w 36 Hbd., z prenatalnym rozpoznaniem przepukliny prze-
ponowej prawostronnej w 20 Hbd. Po urodzeniu w stanie
średnim (6 punktów w skali Apgar w 1. minucie), masa uro-
dzeniowa 2720 g. W 3. minucie życia został zaintubowa-
ny, wdrożono wentylację mechaniczną. Zastosowano seda-
cję, założono sondę odbarczającą do żołądka. W badaniu
przedmiotowym – brzuch zapadnięty (łódkowaty), asyme-
tria ruchów klatki piersiowej. Dziecko przeniesiono na Od-
dział Intensywnej Terapii Noworodka, wdrożono wentyla-
cję oscylacyjną o wysokiej częstotliwości (ang. HFOV). Po
poprawie parametrów gazometrycznych (indeks oksygenacji
po 24 h = 5,2) zamieniono wentylację na konwencjonalną.
Noworodek początkowo był stabilny krążeniowo, następnie

z powodu narastającej hipotensji wymagał katecholamin (sto-
sowano dopaminę i dobutaminę).

Rysunek 1: Rtg klatki piersiowej i jamy brzusznej w 1. dobie życia noworodka. Wi-
doczne pętle jelitowe w obrębie klatki piersiowej, końcówka sondy żołądkowej pod
kopułą przepony, przesunięcie śródpiersia na prawą stronę, płuca słabo upowietrz-
nione, uciśnięte.
Zdjęcie dzięki uprzejmości Kliniki Neonatologii i Intensywnej Terapii Noworodka WUM

W badaniach obrazowych (rys. 1) potwierdzono rozpo-
znanie przepukliny przeponowej, natomiast nie było możli-
we jednoznaczne określenie lokalizacji ubytku. Płuca opisa-
no jako rozprężone, upowietrznione, jamy opłucnowe wol-
ne. W badaniu echokardiograficznym stwierdzono uciśnięcie
serca przesunięcie śródpiersia na lewą stronę, drożny prze-
wód tętniczy i otwór owalny oraz cechy nadciśnienia płucne-
go. W USG jamy brzusznej stwierdzono przepuklinę przepo-
nową obustronną z przemieszczeniem wątroby, żołądka i pę-
tli jelitowych do klatki piersiowej.

Po uzyskaniu częściowej stabilizacji krążeniowo-
oddechowej w 3. dobie życia noworodek został przewieziony
do Oddziału Anestezjologii, Intensywnej Terapii i Opieki
Pooperacyjnej Dziecięcego Szpitala Klinicznego WUM ce-
lem dalszego leczenia, w tym operacyjnego. Przy przyjęciu
dziecko było w stanie ogólnym ciężkim, kontynuowano wen-
tylację HFOV i wlew katecholamin, podano tlenek azotu
(NO).

Operacja
W 4. dobie życia, po uzyskaniu stabilizacji stanu ogólnego,
pacjentkę zakwalifikowano do operacji. Z powodu wątpliwo-
ści co do postaci morfologicznej przepukliny (rys. 2), zabieg
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wykonano z dostępu brzusznego, poprzez cięcie w nadbrzu-
szu.

Rysunek 2: Przedoperacyjne zdjęcie Rtg klatki piersiowej i jamy brzusznej. W po-
równaniu z poprzednim, w klatce piersiowej nie widać pętli jelitowych, płuca są lepiej
upowietrznione, natomiast cień śródpiersia jest znacznie poszerzony i pokrywa się
z cieniem przemieszczonego płata wątroby. Lokalizacja wrót przepukliny jest trudna
do określenia.

Śródoperacyjnie stwierdzono zamostkową prawdziwą
przepuklinę przeponową – ubytek w centralnej części przepo-
ny o wymiarach 5x7 cm, sięgający od mostka do tylnej ściany
klatki piersiowej. Uwidoczniono worek przepuklinowy po-
wodujący przemieszczenie struktur śródpiersia na lewą stro-
nę, zawierający lewy płat wątroby i pętle jelita cienkiego. Po
uwolnieniu narządów do jamy brzusznej stwierdzono istnie-
nie wspólnej ściany worka przepuklinowego i osierdziowe-
go bez bezpośredniego połączenia pomiędzy jamą otrzewnej
a jamą osierdzia. Nadmiar worka sfałdowano i resekowano.
Wykonano plastykę przepony z przyszyciem brzegów jej pra-
widłowej tkanki od tylnej ściany klatki piersiowej do mostka
pojedynczymi szwami. Wielkość ubytku w przeponie i podat-
ność tkanek umożliwiły beznapięciową plastykę bez użycia
łaty. W trakcie operacji nie stwierdzono objawów ciasnoty
wewnątrzbrzusznej. Powłoki jamy brzusznej zostały pierwot-
nie zamknięte.

Okres pooperacyjny
Bezpośrednio po operacji stosowano wentylację konwencjo-
nalną (SIMV), kontynuowano wlew katecholamin przez 2 do-
by. W 5. dobie po operacji pacjentkę ekstubowano. Pacjentka
była wydolna krążeniowo i oddechowo.

W kontrolnych badaniach RTG widoczna była poprawa
w upowietrznieniu miąższu płucnego (rys. 3). ECHO serca
wykazało utrzymujące się cechy nieznacznie zwiększonego
oporu w łożysku płucnym, nie wymagającego leczenia far-
makologicznego.

Rysunek 3: Rtg klatki piersiowej w 2. dobie po operacji przepukliny przepono-
wej. Ciągły zarys kopuł przepony, miąższ płucny upowietrzniony, jamy opłucnowe
wolne, prawidłowa sylwetka serca. Widoczny dren umieszczony w osierdziu, sonda
żołądkowa i rurka intubacyjna.

W 12. dobie po operacji pacjentka w stanie dobrym zosta-
ła przekazana do Oddziału Chirurgii Dziecięcej WUM. Była
karmiona doustnie ze stopniowym zwiększaniem porcji z do-
brą tolerancją. W 25. dobie życia została wypisana z oddziału
w stanie ogólnym dobrym.

Okres obserwacyjny
W kontrolnych badaniach RTG płuca prawidłowo upowietrz-
nione, kopuła przepony w normie, śródpiersie bez przemiesz-
czeń. Podczas obserwacji stwierdzono prawidłowy rozwój
psychomotoryczny dziecka.

Dyskusja
Wrodzona przepuklina przeponowa jest wadą, która ze
względu na poważne rokowanie wymaga wczesnej diagno-
styki i wdrożenia właściwego postępowania. Według lite-
ratury, prenatalne wykrycie wady możliwe jest już ok. 11
Hbd., czasem jednak rozpoznanie następuje dopiero po uro-
dzeniu [7]. Zmiany w badaniu USG, które wskazują na ist-
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nienie wady to: obecność organów jamy brzusznej w klatce
piersiowej, odchylenie od normy osi serca płodu, hipoplazja
serca i płuc oraz przesunięcie śródpiersia. Są one uznawane
za czynniki złe rokowniczo, podobnie jak ponadprzeponowe
przemieszczenie wątroby. Ważnym czynnikiem jest wskaź-
nik „pole płuca: obwód głowy” (ang. LHR – lung to head
ratio). LHR < 1 oznacza bardzo poważne rokowanie i kwali-
fikuje do postępowania prenatalnego (ang. FETO – fetal en-
dotracheal occlusion). Przy LHR = 1,0–1,4 należy rozważyć
wskazania do ECMO; natomiast, co potwierdza analiza na-
szego ośrodka, przy LHR > 1,4 rokowanie jest dobre [8, 9].
Kontrowersyjnym czynnikiem rokowniczym jest postawienie
diagnozy przed 25. tygodniem ciąży [10].

W opisywanym przypadku obecnych było kilka spośród
wymienionych czynników ryzyka. Prenatalnie stwierdzono
obecność lewego płata wątroby w klatce piersiowej, uciśnię-
cie serca oraz przemieszczenie śródpiersia. LHR był trudny
do oceny z uwagi na niejednoznaczne umiejscowienie wrót
przepukliny.

Ważne, szczególnie ze względu na prawidłowe zapla-
nowanie i sprawne przeprowadzenie operacji, jest właści-
we określenie zarówno rozmiarów oraz zawartości worka
przepuklinowego (w wypadku przepukliny prawdziwej) lub
przemieszczenia organów (w wypadku przepukliny rzeko-
mej), jak i umiejscowienia wrót przepukliny. Niemniej, war-
to zweryfikować diagnozę po urodzeniu, gdyż wynik bada-
nia prenatalnego nie zawsze jest rozstrzygający. W omawia-
nym przypadku u płodu stwierdzano przepuklinę prawostron-
ną (ze względu na przemieszczenie płata wątroby), postna-
talnie zmieniono diagnozę na przepuklinę obustronną, nato-
miast śródoperacyjnie uwidoczniono prawdziwą przepuklinę
zamostkową, z ubytkiem zlokalizowanym w centralnej części
przepony i sięgającym od mostka do tylnej ściany klatki pier-
siowej, z zachowaniem lewej i prawej kopuły przepony. Wo-
rek przepuklinowy tworzył wspólną ścianę z osierdziem, bez
obecności kanału osierdziowo-otrzewnowego – z tego powo-
du serce i śródpiersie były przemieszczone na lewą stronę bez
cech tamponady serca.

Hipoplazja płuc związana z wrodzoną przepukliną prze-
ponową stanowi poważny problem, gdyż w ok. 90% przypad-
ków powoduje ciężką niewydolność oddechową u noworod-
ka [10]. W opisywanym przez nas przypadku już na początku
diagnostyki prenatalnej stwierdzono cechy umiarkowanej hi-
poplazji płuc, co zostało potwierdzone po urodzeniu.

W postępowaniu postnatalnym najważniejsze jest lecze-
nie niewydolności oddechowej i nadciśnienia w łożysku
płucnym. Noworodka należy zaintubować w pierwszych mi-
nutach życia (3). Następnie powinno się wdrożyć wentylację
mechaniczną metodą klasyczną lub o wysokiej częstotliwości
(HFOV). Na korzyść tej drugiej przemawia zdolność do za-
pewnienia prawidłowego utlenowania tkanek przy minimali-
zacji barotraumy [11]. W celu oceny skuteczności wentylacji
stosuje się tzw. indeks oksygenacji (IO), obliczany ze wzo-
ru IO = (FiO2 x MAP x 100)/PaO2 (FiO2 – zawartość tlenu
w mieszaninie oddechowej, MAP – średnie ciśnienie w dro-
gach oddechowych, PaO2 – ciśnienie parcjalne tlenu we krwi

tętniczej). Mierzony w pierwszej dobie życia pozwala ocenić
stopień wydolności oddechowej, która ma niezwykle istotny
wpływ na dalsze rokowanie. IO > 10 po 24h życia rokuje źle.
W opisywanym przez nas przypadku IO po 24h życia < 10
oraz krótkotrwała konieczność stosowania HFO z NO wska-
zywały na dobre rokowanie [12, 13].

W przypadku opisywanej pacjentki konieczne było zasto-
sowanie katecholamin. Są to leki pierwszego wyboru w sy-
tuacji hipotensji i/lub niskiej perfuzji. Zalecana jest rów-
nież podaż płynów izotonicznych, której intensywność (10-
20 ml/kg) powinna opierać się na badaniu echokardiograficz-
nym oceniającym kurczliwość i funkcję serca [11].

Przyczyny hipotensji narastającej u pacjentki w pierwszej
dobie życia nie były jednoznaczne. Mogła być ona efektem
zarówno nadciśnienia płucnego oraz przetrwałego krążenia
płodowego, jak i „tamponady” serca przez worek przepukli-
nowy i płyn w osierdziu. Mechaniczny ucisk na serce mógłby
stanowić w tym przypadku wskazanie do pilnej interwencji,
jednak ze względu na niestwierdzenie zaburzeń kurczliwo-
ści w badaniu ECHO, poprawę stanu pacjentki po niewiel-
kich dawkach katecholamin oraz konieczność stabilizacji od-
dechowej przed planowanym transportem do ośrodka chirur-
gicznego, nie podjęto takiej decyzji.

Przyjęty model leczenia odkładający operację do mo-
mentu ustabilizowania stanu noworodka jest zgodny z obec-
nie obowiązującym. W wielu badaniach bezsprzecznie udo-
wodniono wyższą przeżywalność noworodków leczonych
tym sposobem, w porównaniu do operowanych tuż po uro-
dzeniu, co jeszcze niedawno było zalecane. Pilna interwencja
wskazana jest jedynie w wyjątkowych przypadkach [14–16].

Dostęp operacyjny w przypadku przepukliny przepono-
wej zależy od stanu dziecka i ciężkości wady. Najczęściej
stosowany jest dostęp brzuszny (laparotomia podżebrowa),
który pozwala na relatywnie łatwe (w porównaniu do torako-
tomii) uwolnienie przemieszczonych narządów i mobilizację
tylnego brzegu przepony w celu plastyki ubytku, a w przypad-
kach ciasnoty wewnątrzbrzusznej umożliwia odroczone za-
mknięcie powłok i wszycia worka SILO [17,18]. W ostatnich
latach coraz popularniejsze stają się techniki małoinwazyjne,
przy użyciu laparo- lub torakoskopii. Na ich korzyść przema-
wia zdecydowanie mniejszy uraz operacyjny i odsetek zwią-
zanych z tym powikłań, niestety, charakteryzują się one rów-
nież wyższym ryzykiem nawrotów, zwłaszcza w przypad-
ku dużych ubytków wymagających wszycia łaty z materiału
sztucznego. Ponadto, istnieją wątpliwości co do bezpieczeń-
stwa wytwarzania odmy otrzewnowej u noworodków (możli-
wość wchłaniania CO2 i kwasicy), zwłaszcza wobec towarzy-
szącej hipoplazji płuc [19,20]. W związku z tym, w ośrodku,
gdzie była leczona pacjentka, nie wykonuje się plastyki prze-
pony technikami małoinwazyjnymi.

W zakresie techniki operacyjnej istnieją kontrowersje od-
nośnie konieczności resekcji worka przepuklinowego i uży-
wania łat do zamknięcia ubytku. Pozostawienie worka prze-
puklinowego redukuje ryzyko uszkodzenia osierdzia i zapo-
biega wystąpieniu pooperacyjnej odmy opłucnowej, stwarza
jednak możliwość nawrotu przepukliny [21]. Użycie łat jest
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wskazane w przypadkach dużych ubytków, gdy nie ma moż-
liwości zbliżenia brzegów szwami bez nadmiernego napina-
nia tkanek i deformacji klatki piersiowej. Wszycie łaty ma
na celu zapobieganie nawrotom przepukliny, natomiast nie
wpływa wyraźnie na odległe przeżycie pacjentów – prawdo-
podobnie ze względu na wyjściowo gorszy stan dzieci z du-
żymi ubytkami w przeponie [20]. W opisywanym przypad-
ku wykonano niepowikłaną resekcję worka przepuklinowe-
go ze względu na duży rozmiar i zrośnięcie z osierdziem.
Podatność tkanek była wystarczająca do zamknięcia ubytku
w przeponie bez użycia łaty, dotychczas nie zaobserwowano
nawrotu przepukliny ani deformacji.

U pacjentów leczonych z powodu CDH konieczna jest
długotrwała obserwacja. Możliwe późne powikłania, wyni-
kające z niedojrzałości płuc, mogą doprowadzić do nawro-
towych zakażeń układu oddechowego o ciężkim przebiegu.
U prawie 1/3 pacjentów obserwuje się obecność refluksu żo-
łądkowo–przełykowego oraz zniekształcenia klatki piersio-
wej, co wskazuje na konieczność kontroli ortopedycznej i ga-
stroenterologicznej oraz ewentualnego leczenia operacyjne-
go [17]. Opisywana przez nas pacjentka pozostaje obecnie
pod opieką poradni chirurgicznej.

Wnioski
1. Diagnostyka prenatalna w przypadku przepukliny prze-

ponowej ma istotny wpływ na sposób postępowania i ro-
kowanie.

2. Rodzaj i lokalizacja przepukliny przeponowej powinna
być zweryfikowana po urodzeniu gdyż decyduje o wy-
borze metody leczenia operacyjnego.

3. Pacjentów z przepukliną przeponową należy zakwalifi-
kować do operacji po uzyskaniu stabilizacji krążenio-
wo–oddechowej.
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