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Після неонатального періоду, вроджена діафрагмальна грижа проявляється широким спектром клінічних 
симптомів, що сприяє затримці в діагностиці та може призвести до помилкового діагнозу. Втручання, зу-
мовлені помилковим діагнозом є причиною ятрогенних пошкоджень, що призводить до прогресування 
захворювання. У пацієнта з рецидивуючими неспецифічними симптомами з боку дихальних шляхів чи 
шлунково-кишкового тракту, необхідно завжди в диференціальній діагностиці враховувати вроджену 
діафрагмальну грижу.

У статті описаний клінічний випадок та основні симптоми перебігу пізнього прояву вродженої діафраг-
мальної грижі у дитини 6-ти років, а також сучасні методи діагностики й лікування цього захворювання. 
Незважаючи на дані літератури, клінічні прояви цього захворювання викликають великі труднощі щодо 
своєчасного його розпізнавання та лікування.

Дослідження виконані відповідно до принципів Гельсінської Декларації. Протокол дослідження ухвале-
ний Локальним етичним комітетом зазначеної у роботі установи. На проведення досліджень було отрима-
но інформовану згоду батьків дитини.

Автори заявляють про відсутність конфлікту інтересів.

Ключові слова: вроджена діафрагмальна грижа, пізній прояв, діти.
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g�̂ �T�VW��X�^TS��U�S��W^��j�̂ U��Tj����^S��SZW�̂ �RX��RZ��W�WS���X�f�SW���X����UWS������b�WSS�j���Tc�T�RTUVS�j���Zb�����WYWS�T������UW�A�
T��T�bW�^���WRWSSZW�RW���Z���T�S�^�������UW�WS���k�����fTY�UW�TS��#�lW^R�����ST��TSSZW�U��W�T���ZA��U�S��W^��W�X����UWS���k�����
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Вступ
Вроджена діафрагмальна грижа (ВДГ) – рідкісна 

вада розвитку, що характеризується наявністю діа-
фрагмального дефекту, легеневою гіпоплазією та 
легеневою артеріальною гіпертензією. ВДГ складає 
8% від усіх вроджених вад у новонароджених. Час-
тіше вражає малюків чоловічої статі, у співвідно-
шенні 2:1 [15]. Частота вади становить 2,3–2,8 на 
10 000 народжених живими [16].

У 95% від усіх випадків ВДГ є задньолатеральним 
дефектом діафрагми, відомим як грижа Бохдалека. 
Решта – це передній (грижа Морганьї) та централь-
ний дефекти. Більшість (86%) задньолатеральних 
дефектів є лівобічними, а решта – правобічними 
(13%) і двобічними (1%) [4,10]. ВДГ може бути ізо-
льованим дефектом. Однак, приблизно у 40% дітей 
вона пов’язана з іншими вродженими аномаліями, 
частіше з вадами розвитку серця, мозку, сечостате-
вої системи [26,27,30]. Постнатальне виживання в 
окремих випадках коливається від 60 до 80% [9].

З підвищенням рівня виживання пацієнтів, утво-
рилася унікальна група дітей і підлітків зі складними 
медичними та хірургічними потребами. У них ви-
являються порушення функції легень, нервової сис-
теми, системи травлення, а також функції опорно-
рухового апарату. Такі пацієнти потребують 
постійного спостереження та спеціалізованої хірур-
гічної допомоги [13]. У США щорічні медичні ви-
трати на догляд за хворими, що вижили, складають 
майже 160 млн. доларів, а прогнозовані національні 

витрати на всі види лікування ВДГ перевищують 
250 млн. доларів у рік, а це потребує лікування (най-
дорожчого з некардіальних вроджених вад) [30].

У більшості дітей ВДГ діагностується відразу піс-
ля народження чи протягом 1-го місяця життя та 
характеризується раптовим початком з гострим рес-
піраторним дистрес-синдромом, тому легко вста-
новлюється діагноз, що потребує екстреного хірур-
гічного втручання, щоб запобігти смертності. Однак 
у 2,6–20% від усіх випадків, патологія виявляється 
після неонатального періоду й до глибокої старості. 
Її класифікують як пізній прояв ВДГ [15,21]. У 
1701 році Sir Charles Holt вперше описав клінічну 
картину й посмертні результати цієї вади у 2-місяч-
ної дитини [8]. Про першу успішну операцію (дів-
чинка 3,5 місяці) повідомили Ralph B. Bettman та 
Julius H. Hess у 1929 році [3].

ВДГ у дорослому віці зустрічається рідко, про-
тікає без будь-яких симптомів і становить 0,17–6% 
від усіх випадково виявлених при рутинному об-
стеженні чи проявляється підвищенням внутріш-
ньочеревного тиску [15,19,29,30]. Пізній прояв ВДГ 
описав James A. Kirkland у 1959 році. Він вперше 
звернув увагу на цю патологію, проаналізувавши 
39 пацієнтів, що були зареєстровані у період з 
1853 по 1958 рік. Kirkland підкреслив відсутність 
інформації про цю ваду, суперечливу симптомати-
ку і летальні наслідки невірного діагнозу. В аналіз 
були включені також діти [19]. З того часу пізній 
прояв ВДГ визнаний дитячими хірургами, як окре-
мий варіант вади [14].

Клінічний випадок
Дитина – хлопчик Ш., 6 р. 8 міс. – поступила в 

Комунальне неприбуткове підприємство «Івано-
Франківська обласна дитяча клінічна лікарня 
Івано-Франківської обласної ради» за направлен-
ням сімейного лікаря з діагнозом «Двобічна вог-
нищева пневмонія, ускладнена токсичним син-
дромом, гострий перебіг. ДН ІІІ ст.». Скарги на 
виражену задишку, біль у лівій половині грудної 
клітки та верхньому відділі живота, блювання. 
З анамнезу захворювання дитини відомо, що 
4 доби лікується у сімейного лікаря з приводу 
гост рого респіраторно-вірусного захворювання. 
Стан погіршився 6 годин тому (після приступу 
кашлю почалися вищеописані симптоми). При 
огляді загальний стан дитини – важкий, зумов-

\^^UW���TS�W�YZU���ZX�USWS����^����W�^�����^�X��S_�XTR��WUV^�S�^��j�!W�UT�T_��#�a������U��^^UW���TS���YZU����Y�WS�m��TUVSZR�
k���W^��R���R��W��R����Wb�WS��#�lT�X���W�WS�W��^^UW���TS�j�YZU��X�U��WS���Sc��R����TSS�W�̂ ��UT^�W������WUWj��WYWS�T#
n����Z�fT��U�h���Y���^��^�������ScU���T��S�W�W^��#
�����������	�������b�WSST����Tc�T�RTUVST����ZbTA�X�f�SWW�X����UWS�WA��W��#

*�+,�-, o�U����T��WS��WS���Tc���op"���������#A����#�q�R�^#�
p��TS�^V��j��Tf���j�R�e���dU�S����T�T^�RW�����R�b�WYW�-
S�e�X��R�b���
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лений вираженим респіраторним синдромом. 
Виражена задишка та синюшність шкіри та ви-
димих слизових. Положення дитини вимушене – 
сидячи зі спущеними ногами, спираючись рука-
ми на край к уше тки.  При огляді  грудної 
клітки – асиметрія за рахунок лівої половини, де 
розширені міжреберні проміжки; візуалізується 
зміщення серцевого верхівкового поштовху до 
лівої парастернальної лінії. При аускультації – 
зліва, у нижньому відділі, дихання відсутнє. Жи-
віт симетричний, запалий. Хлопчику проведено 
рентгенографію органів грудної клітки (ОГК), 
запідозрено лівобічну діафрагмальну грижу (рис. 
1). Після комп’ютерної томографії (КТ) ОГК діа-
гноз підтверджено (рис. 2).

Проведено невідкладну операцію: лівобічну суб-
костальну лапаротомію, низведення грижового 
вмісту в черевну порожнину, ушивання дефекту 
діафрагми.

Хід операції. Під час ревізії черевної порожнини 
виявлено наскрізний щілиноподібний дефект у за-
дньолатеральній частині діафрагми, розмірами 
12×2×2 см. Грижовий вміст (шлунок, петлі тонкої і 
товстої кишок, великий сальник і селезінку) низве-
дено до черевної порожнини. Ліва нирка знаходить-
ся у типовому місці.

Оглянуто ліву легеню: вона рожевого кольору, 
пухка, зменшена в розмірах. Дефект діафрагми 
ушито вузловими швами (Polyester 2/0) з захо-
пленням реберної дуги. Незведені органи розмі-
щено у черевній порожнині у фізіологічному по-

ложенні. Рана пошарово ушита. Ліва плевральна 
порожнина дренована.

Післяопераційний перебіг — без ускладнень, дре-
наж видалено на 4-у добу, шви знято на 10-ту добу. 
Проведено контрольну оглядову рентгенографію 
ОГК: вона без патологічних змін (рис. 3). Хлопчика 
виписано додому у задовільному стані на 12-ту добу 
післяопераційного періоду.

Обговорення
Існує кілька причин пізнього прояву ВДГ. Це 

може бути невеликий дефект діафрагми, менша 
компресія легені чи відсутність легеневої гіпоплазії 
[1]. Відсутність гострого респіраторного дистрес-
синдрому при народженні також є причиною від-
строченої діагностики [23]. Ще одним чинником 
пізнього прояву є закупорка дефекту діафрагми 
печінкою чи селезінкою [11,29]. Крім того, діафраг-
мальна грижа протікає без будь-яких ознак, поки 
не виникають симптоми компресії. Основним пус-
ковим механізмом є підвищення внутрішньочерев-
ного тиску внаслідок фізичного навантаження, 
дефекації, статевого акту, приступу астми, кашлю 
[19,22]. Вроджені дефекти діафрагми не завжди 
сприяють переміщенню органів черевної порож-
нини у грудну. Однак, це можливо при широкому 
дефекті діафрагми [18].

Діагностика пізнього прояву ВДГ складна, оскіль-
ки клінічна картина характеризується широким 
спектром хронічних симптомів, що залежать від ло-
калізації та розміру дефекту діафрагми і наявності 

*�+,�., "�RX>h�W�ST���R���Tc���op"���������#A����#�
q�R�^#$��s�dU�S��A���s�XW�U�����^��t���d��A�	�s�XW�U����S��t�
��d�����̂ TUVS��A���s�̂ WUWf�S�T

*�+,�/, o�U����T��WS��WS���Tc���op"���������#A����#�q�R�^#�
STXW�W���S����X�^��
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органів черевної порожнини у грудній. У 10% ви-
падків перебіг може бути без будь-яких симптомів 
[15,21]. Однак, у 90% випадків існує два основних 
клінічних варіанти: один з переважанням шлунко-
во-кишкових симптомів (регургітація, блювання, 
відсутність апетиту, закрепи, кров’янисті випорож-
нення, біль у животі, здуття живота, кишкова не-
прохідність), інший з переважанням респіраторних 
симптомів (легеневі інфекції, кашель, задишка, ціа-
ноз, біль у грудній клітці) [7,12,14,23]. Таке розмаїт-
тя симптомів призводить до суперечливих рентге-
нологічних та помилкових клінічних діагнозів 
[1,23]. 25% найбільш поширених неправильних ін-
терпретацій включають пневмонію, вроджену кісту 
легені, піопневмо- та гідроторакс і призводять до 
ятрогенних пошкоджень порожнистих чи паренхі-
матозних органів [17,25].

Важливою епідеміологічною особливістю пізньо-
го прояву ВДГ є менший ступінь або відсутність гі-
поплазії легень і низька частота чи відсутність по-
єднаних аномалій [5,17,21]. Тому, на відміну від 
високих показників смертності у новонароджених 
із ВДГ, прогноз для пізнього прояву сприятливіший, 
оскільки виживання у цій групі складає 100% 
[2,12,25].

Першим методом оцінки цілісності діафрагми є 
оглядова рентгенографія ОГК. Однак, навіть нор-
мальна рентгенограма не заперечує діагноз ВДГ, 
оскільки грижа вісцеральних органів може бути пе-
ріодичною і доведеною за допомогою рентгенологіч-
ного обстеження тільки у положенні Тренделенбур-
га [18,25]. Крім рентгенографії, іншими методами 
візуалізації вади є ультразвукове дослідження (УЗД) 
грудної клітки та КТ. УЗД грудної клітки і черевної 
порожнини допомагає візуалізувати співвідношен-
ня між органами черевної порожнини і куполом 
діафрагми та її дихальні рухи.

КТ грудної клітки та черевної порожнини вважа-
ють «золотим стандартом» для діагностики, оскіль-
ки дозволяє оцінити наявність, розмір та розміщен-
ня дефекту діафрагми, а також вміст грижі. 
Чутливість та специфічність даного методу складає 
14–82% і 87% відповідно [29].

Терапія вибору – хірургічне втручання. У хірур-
гічному лікуванні пацієнтів з ВДГ існують два під-
ходи, відкритий і мінімально інвазивний, а також 
різноманітні варіанти їх поєднання, вибір яких за-
лежить від стану дитини, типу та розміру дефекту, 
наявності супутньої патології тощо [27,28]. Для мі-
ніінвазивного методу характерний більший відсо-
ток рецидивів, однак він зменшується із набуттям 
досвіду хірургічними бригадами [10].

Висновки
Пізній прояв ВДГ вважають доброякісним ста-

ном, однак він може блискавично стати небезпеч-
ним для життя. Цей факт необхідно враховувати 
при диференціальній діагностиці рецидивуючих 
неспецифічних симптомів дихальних шляхів або 
шлунково-кишкового тракту. Хоча прогноз зазви-
чай сприятливий, клініцисти повинні бути насторо-
женими у випадку незрозумілих гострих чи хроніч-
них респіраторних і шлунково-кишкових симптомів 
та аномальних рентгенологічних результатів, щоб 
уникнути помилкового діагнозу, який може при-
звести до смерті. ВДГ повинна бути виявлена прена-
тально – шляхом генетичного тестування та УЗД-
моніторингу.

Дослідження виконані відповідно до принципів 
Гельсінської Декларації. Протокол дослідження 
ухвалений Локальним етичним комітетом зазначе-
ної у роботі установи. На проведення досліджень 
було отримано інформовану згоду батьків дитини.

Автори заявляють про відсутність конфлікту 
інтересів.
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