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Природжена діафрагмальна грижа (ПДГ) у новонароджених дітей залишається високолетальною вадою розвитку в усьому світі, яка характеризується

переміщенням органів із черевної в грудну порожнину через дефект діафрагми. Основними факторами, що впливають на виживання цих дітей,

є ступінь гіпоплазії легень та серця, наявність супутньої патології, а також бік дефекту діафрагми. Останніми роками спостерігається зростання вижи'

вання новонароджених із ПДГ. Проте ці дані можуть значно різнитися по країнах, як і підходи до діагностики та лікування цієї тяжкої вади розвитку.

Дотепер є проблематичним виживання новонароджених із правобічною ПДГ, герніацією печінки і критичним об'ємом гіпоплазованих легень.

Наведено клінічний випадок успішного хірургічного лікування новонародженої дитини з природженою вадою розвитку — ПДГ, із герніацією печінки,

жовчного міхура та тонкої кишки, критичною гіпоплазію легень, виявленою пренатально (УЗД, МРТ). Проведено доопераційну підготовку та оператив'

не лікування: лапаротомію, низведення грижового вмісту та пластику дефекту діафрагми місцевими тканинами. Результат хірургічної корекції наведе'

ної вади розвитку — одужання.
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Successful surgical correction of right�sided congenital diaphragmatic hernia with critical pulmonary hypoplasia
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Congenital diaphragmatic hernia (CDH) in newborns remains a highly lethal malformation worldwide. It is characterized by migration of organs from the abdom'

inal to the chest cavity due to a diaphragmatic defect. The major factors affecting the survival of these children are: the degree of lungs and heart hypoplasia, the

presence of concomitant pathology, and the side of the diaphragm defect. In recent years, there has been an increase in survival in newborns with CDH. However,

these data can vary significantly across countries, as well as approaches to diagnosing and treating this severe malformation. The survival of newborns with right'

sided CDH, liver hernia, and a critical volume of lung hypoplasia is still a problem.

A clinical case of successful surgical treatment of a newborn child with a congenital malformation — a right'sided diaphragmatic hernia, with herniation of the

liver, gall bladder and small intestine, critical hypoplasia of the lungs detected prenatally (ultrasound, MRI) is presented. Preoperative stabilization and surgical

treatment were carried out: laparotomy, reduction of hernial contents and plastic of the diaphragm defect with local tissues. The result of surgical correction

of the presented malformation is recovery.
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Успешная хирургическая коррекция правосторонней врожденной диафрагмальной грыжи
с критическим объемом гипоплазированных легких
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Врожденная диафрагмальная грыжа (ВДГ) у новорожденных детей остается высоколетальным пороком развития во всем мире, характеризирующаяся

перемещением органов с брюшной в грудную полость через дефект диафрагмы. Основными факторами, влияющими на выживание этих детей,

является степень гипоплазии легких и сердца, наличие сопутствующей патологии, а также сторона дефекта диафрагмы. В последние годы

наблюдается рост выживания новорожденных с ВДГ. Однако эти данные могут значительно отличаться по странам, как и подходы к диагностике

и лечению этого тяжелого порока развития. До сих пор является проблематичным выживание новорожденных с правосторонней ВДГ, герниацией

печени и критическим объемом гипоплазированных легких.

Приведен клинический случай успешного хирургического лечения новорожденного ребенка с врождённым пороком развития — правосторонней

диафрагмальной грыжей, с герниацией печени, желчного пузыря и тонкой кишки, критической гипоплазией легких, выявленной пренатально (УЗИ,

МРТ). Проведена дооперационная подготовка и оперативное лечение: лапаротомия, низведение грыжевого содержимого и пластика дефекта

диафрагмы местными тканями. Результат хирургической коррекции представленного порока развития — выздоровление.
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Вступ

Природжена діафрагмальна грижа (ПДГ)
у новонароджених дітей дотепер

залишається високолетальною вадою розвитку
в усьому світі. Вона характеризується перемі�
щенням органів із черевної в грудну порожни�
ну через дефект діафрагми і зустрічається
з частотою 1 на 2500 живонароджених дітей

[13]. Основними факторами, що впливають на
виживання цих дітей, є ступінь гіпоплазії
легень та серця, наявність супутньої патології,
а також бік дефекту діафрагми [22]. Так, у роз�
винених країнах при неускладненій лівобічній
ПДГ виживання становить 60–80% [15], а при
правобічній — 44% [9]. Протягом останніх
років спостерігається зростання виживання
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у новонароджених із ПДГ. Проте ці дані можуть
значно різнитися по країнах, як і підходи до діаг�
ностики та лікування цієї тяжкої вади розвитку.
Дотепер є проблематичним виживання новонаро�
джених із правобічною ПДГ, герніацією печінки
і критичним об'ємом гіпоплазованих легень.

Клінічний випадок
Вагітна в терміні 37 тижнів гестації зверну�

лася до ДУ «Інститут педіатрії, акушерства
та гінекології імені академіка О.М. Лук'янової
НАМН України», за направленням жіночої
консультації за місцем проживання. У від�
діленні медицини плода інституту проведено
пренатальне ультразвукове дослідження
(УЗД) і магнітно�резонансну томографію
(МРТ) плода. Виявлені результати дослі�
джень, у тому числі пренатальні індекси
(Lung area to head circumference ratio (LHR) —
3,05, lung to thorax transverse area ratio (LTR) —
0,1, площа лівої легені від очікуваної — 65%,
Percent predicted lung volume (PPLV) —
12,2%), а також герніація правої частки печін�
ки, петель тонкої та товстої кишки в праву
плевральну порожнину, засвідчили наявність
правобічної ПДГ і критичної гіпоплазії легень.
Консиліумом у складі спеціаліста прена�
тальної діагностики, неонатального хірурга та
акушера�гінеколога визначено подальшу такти�
ку ведення вагітності, родорозрішення та обсяг
першої допомоги дитині при народженні.

Дитина народжена шляхом позапланового
кесаревого розтину, на тлі плацентарної недо�
статності, у 40 тижнів гестації, з масою 4000 г,
довжиною 56 см, окружністю голови 36 см,
оцінкою за шкалою Апгар на першій хвилині
1–2, на п'ятій — 2 бали. При народженні крик
та дихання відсутні, виражений тотальний
ціаноз, брадикардія, гіпотонія, арефлексія.
Відразу проведено інтубацію трахеї, розпочато
штучну вентиляцію легень (ШВЛ) зі 100%
киснем. Під час фізикального обстеження
не виявлено дихальних шумів над правою
половиною грудної клітки та встановлено змі�
щення серцевого верхівкового поштовху ліво�
руч, до лівої середньоключичної лінії, діж�
коподібну грудну клітку та запалий живіт.
Установлено внутрішньовенний периферич�
ний катетер і розпочато інфузійну терапію.
В умовах транспортного кювезу дитину доста�
влено до відділення реанімації. Проведено
рентгенографію органів грудної клітки (ОГК)
та черевної порожнини (ОЧП) із контра�
стуванням шлунка розчином тріомбрасту,

Рис. 1. Оглядова рентгенографія органів грудної клітки

та черевної порожнини з контрастуванням шлунка дитини К.,
1'ша доба життя

Рис. 2. Доопераційна оглядова рентгенографія органів грудної

клітки і черевної порожнини дитини К., 6'та доба життя
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30% — 5,0 мл (рис. 1). встановлено централь�
ний венозний катетер, шляхом катетеризації
нижньої порожнистої вени, через яку проведе�
но інфузійну терапію та забір венозної крові,
для моніторингу газів крові та інших лабора�
торних показників.

Установлено клінічний діагноз «Приро�
джена правобічна діафрагмальна грижа
з герніацією печінки та кишечнику, критична
гіпоплазія легень (D<S), асфіксія важкого
ступеня, дихальна недостатність ІІІ ступеня». 

Традиційна ШВЛ, у тому числі із застосуван�
ням жорстких параметрів, була неефективною.
Предуктальна і постдуктальна сатурація
крові становила <85%, а рСО2 — >65 мм рт. ст.
Ураховуючи це, дитину переведено на високоча�
стотну ШВЛ. Беручи до уваги наявність ознак
100% легеневої гіпертензії (різниця предукталь�
ної та постдуктальної сатурації становила
>10%), із право�лівим шунтуванням крові, через
серцеві фетальні комунікації (відкрите овальне
вікно, відкриту артеріальну протоку), до складу
інтенсивної терапії введено нітрогліцерин 1%
із розрахунку 1 мкг/кг/хв. У межах гемодина�
мічної підтримки проведено інфузію добутаміну
(від 5 до 10 мкг/кг/год) і дофаміну
(3–10 мкг/кг/год). З метою седації та адаптації до
апарату ШВЛ введено морфін 1% (15 мкг/кг/год).
Розпочато емпіричну антибіотикотерапію (ампі�
сульбін, амікацин) та інфузійну терапію.

Постнатально в умовах реанімаційного відді�
лення дитині проведено УЗД ОЧП і нирок, ней�
росонографію (НСГ), ехокардіографію (ЕхоКГ),
консультації невролога, дитячого анестезіолога
для виявлення супутніх вад розвитку і захворю�
вань. Ураховуючи нестабільність гемодинаміки
та показників респіраторного статусу, прийнято
рішення про продовження доопераційної стабі�
лізації новонародженої дитини.

На 6�ту добу життя відмічено поступову
стабілізацію основних життєво важливих
функцій організму дитини. Вдалося зменшити
концентрацію кисню до 30% і перевести
дитину на традиційну ШВЛ у режимі Assist
Control, стабізізувати артеріальний тиск,
зменшити легеневу гіпертензію з ліквідацією
право�лівого шунтування крові через відкриті
фетальні комунікації, нормалізувати діурез,
стабілізувати оптимальні показники кис�
лотно�основного стану та ph крові за розро�
бленими в клініці критеріями готовності до
операції новонароджених із ПДГ [1]. Проведе�
но рентгенологічний контроль ОГК і ОЧП
до операції (рис. 2).

Рис. 3. Інтраопераційний етап низведення в черевну порожнину

печінки із плевральної порожнини дитини К. із правобічною ПДГ

Рис. 4. Інтраопераційні етапи ушивання дефекту діафрагми (а, б)

дитини К. з правобічною ПДГ

Рис. 5. Оглядова рентгенографія органів грудної клітки та

черевної порожнини на 1 (а) та на 5'ту добу (б) післяоперацій'

ного періоду дитини К. із правобічною ПДГ

Рис. 6. Загальний вигляд дитини К., 29'та доба життя
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На 8�ту добу життя проведено хірургічну
корекцію вади — правобічну субкостальну
лапаротомію, низведення грижового вмісту,
пластику дефекту діафрагми місцевими тка�
нинами (хірург проф. Слєпов О.К.). Особли�
вості операції — виявлено наскрізний дефект
правого купола діафрагми розмірами 4x2,5 см
у задньолатеральному відділі, через який
у праву плевральну порожнину евентеровані
права частка печінки, із жовчним міхуром,
і петлі тонкої кишки (рис. 3). Причому права
частка печінки в місці грижових воріт мала
додаткову глибоку борозну (рис. 4).

Виконано пластику правого купола діафраг�
ми власними тканинами з ушиванням наскріз�
ного дефекту 10 вузловими швами із захоплен�
ням реберної дуги в шов (polyester 2/0) (рис. 4).

Проведено контрольні рентгенографії ОГК
і ОЧП одразу після операції та на 5�ту добу
післяопераційного періоду (рис. 5).

Перебіг післяопераційного періоду тяжкий.
Проведено подовжену ШВЛ у режимі нормо�
вентиляції. Екстубацію трахеї проведено на
7�ту добу, ентеральне харчування розпочато з 8�ї
доби після операції. Післяопераційна рана загої�
лася первинно. Дитину на 20�ту добу після опера�
ції виписано додому в задовільному стані (рис. 6).

Дискусія
Правобічна діафрагмальна грижа зустріча�

ється в 13–15% випадках від усіх ПДГ [5].
У багатьох роботах порівнюється виживання
дітей при різних типах діафрагмальних гриж.
Проте загальної тенденції у виживанні дітей з
правобічним дефектом порівняно з лівобічним
немає. Так, у ранніх дослідженнях виявлено
значно вищий відсоток смертності при право�
бічних ПДГ [18]. Проте в більшості досліджень
вибірка була невеликою, а випадки правобічної
грижі асоціювалися із супутніми захворювання�
ми та вадами розвитку. Тому істинний вплив на
виживання того, з якого боку дефект діафрагми,
не установлено. Існує ряд досліджень, в яких не
виявлено достовірної різниці у виживанні при
порівнянні цих типів ПДГ [8, 12]. На прикладі
ретроспективного аналізу 274 випадків (з яких
56 правобічних) ПДГ у новонароджених дітей,
проведеного у дитячому госпіталі Філадельфії,
США, установлено, що немає жодної відмінно�
сті у виживанні між правобічною і лівобічною
ПДГ. Також не виявлено різниці в потребі
ЕКМО або тривалості лікування. Проте
при правобічній ПДГ відмічено більшу частоту
супутньої патології дихальної системи, довший

час застосування легеневих вазодилятаторів,
частішу потребу у трахеостомії та довшу кисневу
підтримку [16]. Останні мультицентрові дослід�
ження проведено в колумбійському університеті
США. При вивченні 588 випадків (з яких 93 пра�
вобічні) ПДГ у новонароджених не виявлено
жодної достовірної різниці у виживанні та ліку�
ванні цих груп хворих [2]. У 2013 р. J. Wynn et al.
проведено дослідження [23], за даними якого,
правобічні ПДГ, попри частішу потребу в
ЕСМО, мали меншу частоту легеневої гіпертен�
зії та не відрізнялися у виживанні порівняно з
лівобічними ПДГ. У дослідженнях з університе�
ту Мічіган, США, продемонстровано меншу
летальність у групі новонароджених дітей з пра�
вобічною ПДГ — 20% [3]. Тому очевидно, що не
бік дефекту є вирішальним у прогнозі виживан�
ня новонародженого з ПДГ. Так, більшість дос�
лідників визначають ступінь гіпоплазії легень як
надійний прогностичний критерій виживання в
періоді новонародженості. Зі значної кількості
запропонованих методів пренатального визна�
чення об'єму легень найбільш рекомендованими
є О/Е LHR (Observed to expected lung area to
head circumference ratio), (причому при лівобіч�
ній ПДГ про поганий прогноз свідчить значення
<25%, а при правобічній — <45%), PPLV [7],
а також LHR, LTR [11]. Нами запропоновано
оригінальні критерії, що разом із традиційними
дають змогу точніше визначити ступінь гіпопла�
зії легень та розробити тактику надання хірур�
гічної допомоги новонародженим із ПДГ [24].

Не менш важливим прогностичним критері�
єм є евентерація печінки в плевральну порож�
нину. Деякі клініцисти відводять цьому факто�
ру більш прогностичне значення, ніж О/Е LHR
[4, 21]. Так, більшість новонароджених із право�
бічною ПДГ і герніацією печінки потребують
ЕКМО, а виживання в них не перевищує 43%
[6, 10, 14]. При цьому ступінь евентерації печін�
ки достовірно не впливає на виживання новона�
роджених із правобічною ПДГ [20]. При право�
бічному дефекті пренатальне сонографічне
визначення герніації печінки є дуже складним
завданням. Тому для більш точного визначення
та вимірів евентерованих органів і легень плода
рекомендують проводити МРТ [19]. Це дослі�
дження дає змогу визначити положення
шлунка відносно грудної клітки як важливого
критерію виразності гіпоплазії легень. Окрім
цього, при МРТ визначають PPLV і TFLV (total
fetal lung volume) як одні з найкращих прена�
тальних критеріїв у випадках ПДГ високого
ризику. Так, PPLV <15% свідчить про нес�
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приятливий прогноз виживання плода з ПДГ
[17]. В описаному нами випадку правобічної
ПДГ PPLV, визначений на 37�му тижні гестації
плода, становив лише 12,2%. При цьому під�
тверджено герніацію печінки у праву плевраль�
ну порожнину. Незважаючи на критичність
об'єму гіпоплазованих легень і наявність герні�
ації печінки, завдяки застосуванню комплексу

оптимальних заходів інтенсивної допомоги
дитині з перших секунд її життя та раціональній
хірургічній корекції вади після стабілізації жит�
тєво важливих функцій, дали змогу врятувати
життя новонародженому й отримати позитив�
ний результат лікування.
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