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Streszczenie

Wrodzona przepuklina przeponowa (CDH) to rzadka wada wrodzona, obarczong wysoka smiertel-
noscig, wynikajgcg z hipoplazji ptuc i nadcisnienia ptucnego. W celu optymalizacji wynikéw leczenia
wazna jest diagnostyka prenatalna, stwarzajgca mozliwos¢ wyboru dalszego postepowania.

Noworodek ptci zeriskiej urodzony w 36 Hbd. z prenatalnym rozpoznaniem CDH prawostronnej.
Noworodka zaintubowano i wdrozono wentylacje oscylacyjng o wysokiej czestotliwosci (HFOV).
Z powodu narastajgcej hipotensji podano katecholaminy. W badaniach obrazowych nie byto mozliwe
jednoznaczne okreslenie lokalizacji ubytku. Pacjentke zakwalifikowano do operacji w 4. dobie zycia
(dz.), po uzyskaniu stabilizacji stanu ogdinego. Srédoperacyjnie stwierdzono prawdziwg CDH, worek
przepuklinowy tworzyt wspdlng sciane z osierdziem. Ubytek w centralnej czesci przepony, siegajacy
od mostka do tylnej $ciany klatki piersiowej zostat zamkniety bez uzycia taty. Okres pooperacyjny
niepowikfany. W 25. dz. pacjentke wypisano do domu w stanie ogdlnym dobrym.

W przypadku przepukliny przeponowej, diagnostyka prenatalna i postnatalna ma istotny wptyw na
sposdb postepowania i rokowanie. Kwalifikacja do operacji powinna nastgpi¢ po uzyskaniu stabili-
zacji krgzeniowo-oddechowej.
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Abstract

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.

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.

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.

diaphragmatic hernia, congenital abnormalities, respiratory insufficiency, mechanical ventilation
Otrzymano: 13-10-2013 — Zaakceptowano: 16-03-2014 — Opublikowano: 21-03-2014

=< Agnieszka Grzyb, ul. Szobera 2/41, 01-318 Warszawa, e-mail: agagrzyb@gmail.com

264  An unusual case of true congenital diaphragmatic hernia Wydawnictwo COMVIDEO


http://www.comvideo.pl

Nietypowy przypadek wrodzonej przepukliny przeponowej prawdziwej

Wstep

Wrodzona przepuklina przeponowa to wada, w ktérej narza-
dy jamy brzusznej ulegaja przemieszczeniu do klatki pier-
siowej przez patologiczny ubytek w przeponie lub, znacznie
rzadziej, przez naturalne otwory badZ punkty zmniejszonego
oporu. Wystepuje z czgstoscig 1:2000-5000 zywych urodzer,
a w okresie prenatalnym obumiera okoto 30% plodéw z ta
wadg [1-3]. W zdecydowanej wickszoSci przypadkéw nie
ma podloza genetycznego; jedynie w kilku rodzinach podej-
rzewano wieloczynnikowy lub autosomalnie recesywny typ
dziedziczenia [4].

W zwiazku ze skomplikowanym rozwojem, przepu-
kliny przeponowe przyjmuja rézne postaci morfologiczne.
W zdecydowanej wigkszoSci przypadkéw wystepuja w tylno-
bocznym odcinku przepony, przewaznie (80-90%) po stro-
nie lewej (tzw. przepuklina Bochdaleka). Przepukliny pra-
wostronne zdarzaja si¢ w 10-15% przypadkéw. Do rzadkich
typoéw naleza: przepuklina mostkowo-zebrowa, przepuklina
obustronna, przepuklina rozworu przetykowego i przetrwa-
1y kanat optucnowo-otrzewnowy [5]. Moga miec¢ r6zng wiel-
kos$¢: od niewielkich, bezobjawowych ubytkéw, az do catko-
witego braku (agenezji) potowy lub calej przepony. Wick-
szo$¢ przepuklin to tzw. przepukliny rzekome (bez worka
przepuklinowego); przepukliny prawdziwe stanowig jedynie
ok. 10-15% przypadkéw [2].

U wigkszoSci pacjentéw z przepukling przeponowa ob-
jawy niewydolnoSci oddechowej wystepuja juz w 1 minucie
zycia [2]. Z tego powodu rozpoznanie prenatalne ma istotny
wplyw na rokowanie pacjentéw. Smiertelno$é bez podjecia
leczenia jest bliska 100%, szybkie wdrozenie odpowiednie-
go postepowania pozwala na jej zmniejszenie do 30-40% [6].

Celem pracy jest przedstawienie szczeg6lnie rzadkiej po-
staci wrodzonej przepukliny przeponowej centralnej i taktyki
postepowania wedlug schematu osrodka leczacego.

Opis przypadku

Okres przedoperacyjny

Noworodek pici zenskiej urodzony z C3P3, sitami natury
w 36 Hbd., z prenatalnym rozpoznaniem przepukliny prze-
ponowej prawostronnej w 20 Hbd. Po urodzeniu w stanie
Srednim (6 punktéw w skali Apgar w 1. minucie), masa uro-
dzeniowa 2720 g. W 3. minucie zycia zostal zaintubowa-
ny, wdrozono wentylacj¢ mechaniczng. Zastosowano seda-
cje, zalozono sonde odbarczajaca do Zotadka. W badaniu
przedmiotowym — brzuch zapadniety (I6dkowaty), asyme-
tria ruchéw klatki piersiowej. Dziecko przeniesiono na Od-
dzial Intensywnej Terapii Noworodka, wdrozono wentyla-
cje oscylacyjng o wysokiej czestotliwosci (ang. HFOV). Po
poprawie parametrow gazometrycznych (indeks oksygenacji
po 24 h = 5,2) zamieniono wentylacj¢ na konwencjonalng.
Noworodek poczatkowo byl stabilny krazeniowo, nast¢pnie

z powodu narastajacej hipotensji wymagat katecholamin (sto-
sowano dopamine i dobutaming).

Rysunek 1: Rtg klatki piersiowej i jamy brzusznej w 1. dobie zycia noworodka. Wi-
doczne petle jelitowe w obrebie klatki piersiowej, koricowka sondy Zotqdkowej pod
koputq przepony, przesunigcie Srodpiersia na prawq strong, ptuca stabo upowietrz-
nione, ucisnigte.

Zdjecie dzieki uprzejmosci Kliniki Neonatologii i Intensywnej Terapii Noworodka WUM

W badaniach obrazowych (rys. 1) potwierdzono rozpo-
znanie przepukliny przeponowej, natomiast nie bylo mozli-
we jednoznaczne okreSlenie lokalizacji ubytku. Ptuca opisa-
no jako rozprezone, upowietrznione, jamy oplucnowe wol-
ne. W badaniu echokardiograficznym stwierdzono ucisniecie
serca przesuniecie Srodpiersia na lewa strong, drozny prze-
wad tetniczy i otwér owalny oraz cechy nadci$nienia ptucne-
go. W USG jamy brzusznej stwierdzono przepukling przepo-
nowg obustronng z przemieszczeniem watroby, zoladkai pe-
tli jelitowych do klatki piersiowe;.

Po uzyskaniu czeSciowej stabilizacji krazeniowo-
oddechowej w 3. dobie zycia noworodek zostal przewieziony
do Oddzialu Anestezjologii, Intensywnej Terapii i Opieki
Pooperacyjnej Dziecigcego Szpitala Klinicznego WUM ce-
lem dalszego leczenia, w tym operacyjnego. Przy przyjeciu
dziecko byto w stanie ogélnym ciezkim, kontynuowano wen-
tylacje HFOV i wlew katecholamin, podano tlenek azotu
(NO).

Operacja

W 4. dobie zycia, po uzyskaniu stabilizacji stanu ogdlnego,
pacjentke zakwalifikowano do operacji. Z powodu watpliwo-
$ci co do postaci morfologicznej przepukliny (rys. 2), zabieg
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wykonano z dostgpu brzusznego, poprzez cigcie w nadbrzu-
szu.

Rysunek 2: Przedoperacyjne zdjgcie Rtg klatki piersiowej i jamy brzusznej. W po-
réwnaniu z poprzednim, w klatce piersiowej nie wida¢ petli jelitowych, ptuca sq lepiej
upowietrznione, natomiast cieii §rodpiersia jest znacznie poszerzony i pokrywa si¢

z cieniem przemieszczonego ptata wqtroby. Lokalizacja wrét przepukliny jest trudna
do okreslenia.

Srédoperacyjnie stwierdzono zamostkowg prawdziwg
przepukline przeponowa — ubytek w centralnej cze¢dci przepo-
ny o wymiarach 5x7 cm, siegajacy od mostka do tylnej Sciany
klatki piersiowej. Uwidoczniono worek przepuklinowy po-
wodujacy przemieszczenie struktur Srédpiersia na lewg stro-
ne, zawierajacy lewy plat watroby i petle jelita cienkiego. Po
uwolnieniu narzagdéw do jamy brzusznej stwierdzono istnie-
nie wspodlnej Sciany worka przepuklinowego i osierdziowe-
go bez bezposredniego potaczenia pomigdzy jama otrzewnej
a jamg osierdzia. Nadmiar worka sfaldowano i resekowano.
Wykonano plastyke przepony z przyszyciem brzegéw jej pra-
widlowej tkanki od tylnej §ciany klatki piersiowej do mostka
pojedynczymi szwami. Wielko$¢ ubytku w przeponie i podat-
nos¢ tkanek umozliwity beznapieciowa plastyke bez uzycia
aty. W trakcie operacji nie stwierdzono objawdéw ciasnoty
wewnatrzbrzusznej. Powloki jamy brzusznej zostaty pierwot-
nie zamknigte.

Okres pooperacyjny

Bezposrednio po operacji stosowano wentylacje konwencjo-
nalng (SIMV), kontynuowano wlew katecholamin przez 2 do-
by. W 5. dobie po operacji pacjentke ekstubowano. Pacjentka
byla wydolna krazeniowo i oddechowo.

W kontrolnych badaniach RTG widoczna byta poprawa
w upowietrznieniu migzszu plucnego (rys. 3). ECHO serca
wykazalo utrzymujace si¢ cechy nieznacznie zwickszonego
oporu w fozysku plucnym, nie wymagajacego leczenia far-
makologicznego.

Rysunek 3: Rtg klatki piersiowej w 2. dobie po operacji przepukliny przepono-
wej. Ciggly zarys koput przepony, miqzsz ptucny upowietrzniony, jany optucnowe
wolne, prawidtowa sylwetka serca. Widoczny dren umieszczony w osierdziu, sonda
Zotqdkowa i rurka intubacyjna.

W 12. dobie po operacji pacjentka w stanie dobrym zosta-
ta przekazana do Oddziatu Chirurgii Dziecigcej WUM. Byta
karmiona doustnie ze stopniowym zwickszaniem porcji z do-
bra tolerancja. W 25. dobie zycia zostata wypisana z oddzialu
w stanie ogélnym dobrym.

Okres obserwacyjny

W kontrolnych badaniach RTG ptuca prawidiowo upowietrz-
nione, kopula przepony w normie, Srédpiersie bez przemiesz-
czefi. Podczas obserwacji stwierdzono prawidlowy rozwdj
psychomotoryczny dziecka.

Dyskusja

Wrodzona przepuklina przeponowa jest wada, ktéra ze
wzgledu na powazne rokowanie wymaga wczesnej diagno-
styki i wdrozenia wlasciwego postepowania. Wedlug lite-
ratury, prenatalne wykrycie wady mozliwe jest juz ok. 11
Hbd., czasem jednak rozpoznanie nast¢puje dopiero po uro-
dzeniu [7]. Zmiany w badaniu USG, ktére wskazuja na ist-
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nienie wady to: obecno$¢ organdéw jamy brzusznej w klatce
piersiowej, odchylenie od normy osi serca ptodu, hipoplazja
serca i pluc oraz przesunigcie Srodpiersia. Sa one uznawane
za czynniki zte rokowniczo, podobnie jak ponadprzeponowe
przemieszczenie watroby. Waznym czynnikiem jest wskaz-
nik ,.pole ptuca: obwod glowy” (ang. LHR - lung to head
ratio). LHR < 1 oznacza bardzo powazne rokowanie i kwali-
fikuje do postepowania prenatalnego (ang. FETO — fetal en-
dotracheal occlusion). Przy LHR = 1,0-1,4 nalezy rozwazy¢
wskazania do ECMO; natomiast, co potwierdza analiza na-
szego osrodka, przy LHR > 1,4 rokowanie jest dobre [8, 9].
Kontrowersyjnym czynnikiem rokowniczym jest postawienie
diagnozy przed 25. tygodniem cigzy [10].

W opisywanym przypadku obecnych bylo kilka sposréd
wymienionych czynnikéw ryzyka. Prenatalnie stwierdzono
obecnos¢ lewego plata watroby w klatce piersiowej, ucisnie-
cie serca oraz przemieszczenie Srodpiersia. LHR byt trudny
do oceny z uwagi na niejednoznaczne umiejscowienie wroét
przepukliny.

Wazne, szczegdlnie ze wzgledu na prawidlowe zapla-
nowanie i sprawne przeprowadzenie operacji, jest wlasci-
we okre§lenie zaréwno rozmiaréw oraz zawartoSci worka
przepuklinowego (w wypadku przepukliny prawdziwej) lub
przemieszczenia organéw (w wypadku przepukliny rzeko-
mej), jak i umiejscowienia wrét przepukliny. Niemniej, war-
to zweryfikowa¢ diagnoze po urodzeniu, gdyz wynik bada-
nia prenatalnego nie zawsze jest rozstrzygajacy. W omawia-
nym przypadku u ptodu stwierdzano przepukling prawostron-
ng (ze wzgledu na przemieszczenie plata watroby), postna-
talnie zmieniono diagnoze na przepukline obustronna, nato-
miast Srédoperacyjnie uwidoczniono prawdziwa przepukline
zamostkowg, z ubytkiem zlokalizowanym w centralnej czgsci
przepony i siegajacym od mostka do tylnej Sciany klatki pier-
siowej, z zachowaniem lewej i prawej kopuly przepony. Wo-
rek przepuklinowy tworzyt wspélng Sciang z osierdziem, bez
obecnosci kanatu osierdziowo-otrzewnowego — z tego powo-
du serce i Srédpiersie byly przemieszczone na lewg strone bez
cech tamponady serca.

Hipoplazja ptuc zwigzana z wrodzong przepukling prze-
ponowg stanowi powazny problem, gdyz w ok. 90% przypad-
kéw powoduje ciezka niewydolno$¢ oddechowa u noworod-
ka [10]. W opisywanym przez nas przypadku juz na poczatku
diagnostyki prenatalnej stwierdzono cechy umiarkowanej hi-
poplazji pluc, co zostalo potwierdzone po urodzeniu.

W postepowaniu postnatalnym najwazniejsze jest lecze-
nie niewydolno$ci oddechowej i nadci$nienia w fozysku
ptucnym. Noworodka nalezy zaintubowaé w pierwszych mi-
nutach zycia (3). Nastepnie powinno si¢ wdrozy¢ wentylacje
mechaniczng metoda klasyczng lub o wysokiej czestotliwosci
(HFOV). Na korzys¢ tej drugiej przemawia zdolno$¢ do za-
pewnienia prawidlowego utlenowania tkanek przy minimali-
zacji barotraumy [11]. W celu oceny skutecznosci wentylacji
stosuje si¢ tzw. indeks oksygenacji (IO), obliczany ze wzo-
ru IO = (Fi0O2 x MAP x 100)/PaO2 (FiO2 — zawartos¢ tlenu
w mieszaninie oddechowej, MAP — §rednie ci$nienie w dro-
gach oddechowych, PaO2 — ci$nienie parcjalne tlenu we krwi

tetniczej). Mierzony w pierwszej dobie Zycia pozwala ocenic¢
stopieft wydolno$ci oddechowej, ktéra ma niezwykle istotny
wplyw na dalsze rokowanie. IO > 10 po 24h zycia rokuje Zle.
W opisywanym przez nas przypadku IO po 24h zycia < 10
oraz krétkotrwala konieczno$¢ stosowania HFO z NO wska-
zywaly na dobre rokowanie [12, 13].

W przypadku opisywanej pacjentki konieczne byto zasto-
sowanie katecholamin. Sg to leki pierwszego wyboru w sy-
tuacji hipotensji i/lub niskiej perfuzji. Zalecana jest row-
niez podaz ptynéw izotonicznych, ktérej intensywnos¢ (10-
20 ml/kg) powinna opiera¢ si¢ na badaniu echokardiograficz-
nym oceniajacym kurczliwo$¢ i funkcje serca [11].

Przyczyny hipotensji narastajacej u pacjentki w pierwszej
dobie zycia nie byly jednoznaczne. Mogta by¢ ona efektem
zar6éwno nadci$nienia plucnego oraz przetrwalego krazenia
ptodowego, jak i ,,tamponady” serca przez worek przepukli-
nowy i ptyn w osierdziu. Mechaniczny ucisk na serce mégiby
stanowi¢ w tym przypadku wskazanie do pilnej interwencji,
jednak ze wzgledu na niestwierdzenie zaburzen kurczliwo-
Sci w badaniu ECHO, poprawe stanu pacjentki po niewiel-
kich dawkach katecholamin oraz koniecznos¢ stabilizacji od-
dechowej przed planowanym transportem do osrodka chirur-
gicznego, nie podjeto takiej decyzji.

Przyjety model leczenia odkladajacy operacje do mo-
mentu ustabilizowania stanu noworodka jest zgodny z obec-
nie obowigzujacym. W wielu badaniach bezsprzecznie udo-
wodniono wyzsza przezywalno$¢ noworodkéw leczonych
tym sposobem, w poréwnaniu do operowanych tuz po uro-
dzeniu, co jeszcze niedawno bylo zalecane. Pilna interwencja
wskazana jest jedynie w wyjatkowych przypadkach [14-16].

Dostep operacyjny w przypadku przepukliny przepono-
wej zalezy od stanu dziecka i cigzkosSci wady. Najczesciej
stosowany jest dostep brzuszny (laparotomia podzebrowa),
ktdéry pozwala na relatywnie tatwe (w poréwnaniu do torako-
tomii) uwolnienie przemieszczonych narzadéw i mobilizacje
tylnego brzegu przepony w celu plastyki ubytku, a w przypad-
kach ciasnoty wewnatrzbrzusznej umozliwia odroczone za-
mkni¢cie powtok i wszycia worka SILO [17,18]. W ostatnich
latach coraz popularniejsze staja si¢ techniki maloinwazyjne,
przy uzyciu laparo- lub torakoskopii. Na ich korzy$¢ przema-
wia zdecydowanie mniejszy uraz operacyjny i odsetek zwig-
zanych z tym powiklan, niestety, charakteryzuja si¢ one row-
niez wyzszym ryzykiem nawrotéw, zwlaszcza w przypad-
ku duzych ubytkéw wymagajacych wszycia taty z materiatu
sztucznego. Ponadto, istniejg watpliwosci co do bezpieczeni-
stwa wytwarzania odmy otrzewnowej u noworodkéw (mozli-
wo$¢ wehtaniania COs i kwasicy), zwlaszcza wobec towarzy-
szacej hipoplazji pluc [19,20]. W zwigzku z tym, w oSrodku,
gdzie byla leczona pacjentka, nie wykonuje si¢ plastyki prze-
pony technikami matoinwazyjnymi.

W zakresie techniki operacyjnej istnieja kontrowersje od-
no$nie koniecznos$ci resekcji worka przepuklinowego i uzy-
wania fat do zamknigcia ubytku. Pozostawienie worka prze-
puklinowego redukuje ryzyko uszkodzenia osierdzia i zapo-
biega wystapieniu pooperacyjnej odmy oplucnowej, stwarza
jednak mozliwo$¢ nawrotu przepukliny [21]. Uzycie 1at jest
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wskazane w przypadkach duzych ubytkéw, gdy nie ma moz-
liwosci zbliZzenia brzegéw szwami bez nadmiernego napina-
nia tkanek i deformacji klatki piersiowej. Wszycie faty ma
na celu zapobieganie nawrotom przepukliny, natomiast nie
wplywa wyraZnie na odlegle przezycie pacjentéw — prawdo-
podobnie ze wzgledu na wyjSciowo gorszy stan dzieci z du-
zymi ubytkami w przeponie [20]. W opisywanym przypad-
ku wykonano niepowiklang resekcje worka przepuklinowe-
go ze wzgledu na duzy rozmiar i zroSniecie z osierdziem.
Podatnos$¢ tkanek byla wystarczajaca do zamknigcia ubytku
w przeponie bez uzycia Iaty, dotychczas nie zaobserwowano
nawrotu przepukliny ani deformacji.

U pacjentéw leczonych z powodu CDH konieczna jest
dlugotrwata obserwacja. Mozliwe péZne powiklania, wyni-
kajace z niedojrzatosci ptuc, moga doprowadzi¢ do nawro-
towych zakazen uktadu oddechowego o ci¢zkim przebiegu.
U prawie 1/3 pacjentdw obserwuje si¢ obecno$¢ refluksu Zo-
Tadkowo—przelykowego oraz znieksztalcenia klatki piersio-
wej, co wskazuje na konieczno$¢ kontroli ortopedycznej i ga-
stroenterologicznej oraz ewentualnego leczenia operacyjne-
go [17]. Opisywana przez nas pacjentka pozostaje obecnie
pod opieka poradni chirurgiczne;.

Whnioski

1. Diagnostyka prenatalna w przypadku przepukliny prze-
ponowej ma istotny wplyw na sposob postepowania i ro-
kowanie.

2. Rodzaj i lokalizacja przepukliny przeponowej powinna
by¢ zweryfikowana po urodzeniu gdyz decyduje o wy-
borze metody leczenia operacyjnego.

3. Pacjentéw z przepukling przeponowa nalezy zakwalifi-
kowa¢ do operacji po uzyskaniu stabilizacji krazenio-
wo—oddechowej.
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