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Природжені діафрагмальні грижі в новонароджених дітей з великими дефектами діафрагми нале-
жать до екстремальної групи ризику і характеризуються надзвичайно високим рівнем летальності.

Наведено власний досвід успішного хірургічного лікування новонародженої дитини з аплазією ліво-
го купола діафрагми. Дитина народжена в умовах ДУ «Інститут педіатрії, акушерства і гінекології 
ім. академіка О. М. Лук’янової НАМН України» з пренатально встановленим діагнозом. Після доопе-
раційної стабілізації уперше в Україні проведено тотальне заміщення купола діафрагми розщепленим 
м’язовим клаптем із передньої черевної стінки. Дитина вижила після операції, її фізичний розвиток 
відповідає віку. Протягом трирічного терміну катамнестичного спостереження ознак рецидиву не ви-
явлено.

Дослідження виконано відповідно до принципів Гельсінської декларації. На проведення досліджень 
отримано інформовану згоду батьків дитини.

Автори заявляють про відсутність конфлікту інтересів.

Ключові слова: природжена діафрагмальна грижа, аплазія діафрагми, хірургічна корекція, клапоть 
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The first experience in Ukraine of total replacement of a diaphragm defect (with its aplasia) by a muscle 
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Вступ
Лікування природженої діафрагмальної грижі 

(ПДГ) у новонароджених – це виклик для дитячих 
хірургів і реаніматологів усього світу. Проте ще біль-
шим мультидисциплінарним завданням є корекція 
великих дефектів діафрагми або її повної відсутнос-
ті. Протягом останніх десятиліть у світовій дитячій 
хірургії склалася стійка тенденція до застосування 
синтетичних заплат або алотрансплантатів для за-
криття великих дефектів діафрагми [16]. Проте ви-
користання останніх супроводжувалося великим 
відсотком рецидивів, що створювало потребу в по-
шуку інших методів корекції цієї вади. Альтернатив-
ним методом хірургічної корекції є використання 
м’язів передньої черевної стінки для закриття вели-
ких дефектів діафрагми. Цей спосіб набирає попу-
лярності передусім через значно меншу частоту ре-
цидивів [1]. У Центрі неонатальної хірургії вад 
розвитку та їх реабілітації надають перевагу вико-
ристанню клаптя на ніжці з м’язів передньої черев-
ної стінки для усунення великих і тотальних дефек-
тів при ПДГ в  новонароджених дітей. Нижче 
наведено досвід успішного лікування аплазії лівого 
купола діафрагми в новонародженої дитини.

Дослідження виконано відповідно до принципів 
Гельсінської декларації. На проведення досліджень 
отримано інформовану згоду батьків дитини.

Клінічний випадок
Природжену ваду розвитку діафрагми – лівобічну 

діафрагмальну грижу вперше запідозрено за місцем 
проживання в терміні гестації 19–20 тижнів. Вагітну 
скеровано до ДУ «Інститут педіатрії, акушерства 
і гінекології імені академіка О. М. Лук’янової НАМН 
України» для дообстеження. В Інституті проведено 
пренатальне сонографічне дослідження плода, діа-
гноз підтверджено, а також виявлено ознаки вираз-
ної гіпоплазії правої легені, аплазії лівої та герніації 
лівої частини печінки. Легенево-краніальний індекс 
становив 0,79, легенево-торакальний – 0,07. Врахо-
вуючи низькі індекси та шанси на виживання дити-
ни, а також термін гестації (менше 22 тижнів), роди-
ні запропоновано переривання вагітності, від якого 
сім’я відмовилася. Проведено магнітно-резонансну 
томографію (МРТ) плода. Виявлено герніацію печін-
ки в ліву плевральну порожнину на 21% від загаль-
ного об’єму печінки, гіпоплазію обох легень. Очіку-
ваний об’єм обох легень становив 19%. Проведено 
диспансерне спостереження плода. На 34-му тижні 
гестації проведено повторне сонографічне дослі-
дження. Виявлено, що легенево-торакальний індекс 
становив 0,1. Легенево-краніальний індекс достовір-
но визначити було неможливо через те, що виявлено 

зменшення розмірів голови відповідно до 31 тиж-
ня гестації.

Дитина народжена шляхом планового кесаревого 
розтину від матері із загрозою переривання вагіт-
ності, плацентарною дисфункцією в умовах ДУ «Ін-
ститут педіатрії, акушерства і гінекології імені ака-
деміка О.  М.  Лук’янової НАМН України». 
Вагітність – І, пологи – І, термін гестації – 39 тижнів, 
маса тіла при народженні – 2700 г, довжина тіла – 
51 см. Оцінка за шкалою Апгар – 2 бали на 1-й хви-
лині, 3 бали – на 5-й хвилині. Після народження 
дитина не закричала, мала тотальний ціаноз, слаб-
кість серцевих тонів, арефлексію та гіпотонію. Ви-
слуховувалися слабкі дихальні шуми, латерально, 
над правою легенею, центрально та над лівою – від-
сутні. Серце різко було зміщене праворуч, грудна 
клітка асиметрична, бочкоподібна, живіт запалий. 
Невідкладно проведено інтубацію трахеї та розпо-
чато штучну вентиляцію легень (ШВЛ) мішком 
Амбу. Встановлено назогастральний зонд і перифе-
ричний венозний катетер. Дитину в умовах тран-
спортного кювезу терміново доставлено до відділен-
ня дитячої реанімації та  інтенсивної терапії. 
Предуктальна сатурація становила 96%, постдук-
тальна – 82%, на апаратній вентиляції легень, з FiO2–
70%, Peak – 19, Peep – 5. Дитині розпочато інфузію 
глюкозо-сольових розчинів в об’ємі 120 мл/кг/год 
адреноміметиків (дофамін – 3 млг/кг/хв, добута-
мін – 5 мкг/кг/хв) для корекції артеріальної гіпото-
нії, а також нітрогліцерину в дозі 0,5 мл/кг/хв для 
корекції легеневої гіпертензії, антибіотикотерапію: 
ампісульбін – 75 мг/кг/добу, амікацин – 18 мг/кг/
добу. Для адаптації до апарату ШВЛ проведено ін-
фузію фентанілу – 3 мкг/кг/год.

Проведено нейросонографію та ультразвукову 
діагностику органів черевної порожнини (ОЧП), 
консультацію дитячого невролога, оглядову рентге-
нографію органів грудної клітки (ОГК) і  ОЧП 
з контрастуванням шлунка водорозчинним конт-
растом (тріомбраст 30% – 6 мл), (рис. 1).

Встановлено центральний венозний катетер шля-
хом веносекції правої великої підшкірної вени. Про-
тягом першої доби інтенсивної терапії відмічено 
стабілізацію артеріального тиску та темпу діурезу, 
зникнення ознак легеневої гіпертензії (пре- та пост-
дуктальні показники сатурації крові – у межах 96–
98%). Проведено відповідну корекцію інфузійної 
терапії: відмінено нітрогліцерин і дофамін, зменше-
но концентрацію кисню в дихальній суміші до 40%. 
На третю добу життя дитина відповідала розробле-
ним нами критеріям готовності до хірургічного 
втручання [15] і була прооперована (хірург – проф. 
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Слєпов О. К.). Враховуючи низькі показники прена-
тальних індексів, дані постнатальної сонографії 
та клінічного статусу, була висока ймовірність вели-
кого дефекту діафрагми. Тому замість стандартного 
лівобічного субкостального доступу виконано ліво-
бічний субкостальний з відступом від реберної дуги 
до 5 см. Це зроблено для можливого заміщення ве-
ликого дефекту лівого купола діафрагми клаптем 
із м’язів передньої черевної стінки (рис. 2).

Після розкриття черевної порожнини виявлено 
випіт мінімальний, серозний. У рану передлежить 
ліва частина печінки та ободова кишка. Не харак-
терно легко, без накладання штучного лівобічного 
пневмотораксу, з плевральної порожнини низведе-
но грижовий вміст: тонку та товсту кишки до низ-
хідної ободової, шлунок, селезінку та ліву частину 
печінки розмірами 4×6 см. Гернійовані органи вка-
зані в порядку їх низведення. У корінь загальної 
брижі введено 5,0 мл 0,25% розчину новокаїну. Ві-
зуалізовано практично тотальний наскрізний де-
фект лівого купола діафрагми, її аплазію з розміра-
ми 7×4  см (рис.  3). У  верхній частині лівого 
гемітораксу через дефект діафрагми візуалізовано 
різко зменшену ліву легеню розмірами 2×3 см у ви-
гляді рожевого «клубка» з майже відсутньою вен-
тиляцією.

Виявлено тонку смужку діафрагми, до 2 см шири-
ною, по передній поверхні дефекту. Медіально валик 
зливається з центральною частиною діафрагми біля 
стравоходу та незначно переходить на задньо-меді-
альну частину. У латеральних відділах валик діа-
фрагми відсутній повністю. Стало зрозуміло, що ви-
конати пластику власними тканинами діафрагми 
неможливо. Вирішено сформувати лівий купол діа-
фрагми м’язовим клаптем, на ніжці, з передньої че-
ревної стінки, за власною методикою. Для цього від-
ділено внутрішній косий та поперечний м’язи від 
зовнішнього косого по усій довжині рани шириною 
5 см (рис. 4).

Для достатнього переміщення м’язового клаптя 
до задньої частини дефекту проведено пересічення 
і сегментарну резекцію до 2 см реберної дуги. Меді-
альну частину діафрагми сформовано шляхом зши-
вання її залишкових переднього і заднього м’язових 
валиків зі створенням повноцінного стравохідного 
отвору діафрагми. Залишковий дефект діафрагми 
5×4 см закрито шляхом переміщення м’язового 
клаптя на ніжці до задньої грудної стінки та підши-
вання його від латерального до медіального країв 
за X-ребро вузловими швами (polyester 2/0 №7). 
У медіальній частині дефекту м’язовий клапоть за-
фіксовано вузловими швами до попередньо зшитих 

заднього і переднього валиків зачатків діафрагми 
(polyester 2/0 №7) до досягнення повної герметич-
ності (рис. 5).

Евентеровані органи занурено в черевну порож-
нину і розміщено у фізіологічному положенні. Рану 
пошарово зашито без постановки дренажу.

На наступний день проведено контрольну рент-
генографію ОГК і ОЧП (рис. 6) – сформована діа-
фрагма спроможна, відмічається поступове пере-
міщення органів межистіння ліворуч.

На третю добу післяопераційного періоду відмі-
нено адреноміметики, а з п’ятої – розпочато енте-
ральне харчування. На восьму добу післяоперацій-
ного періоду під час ультразвукової діагностики 
виявлено вільну рідину в лівій плевральній порож-
нині. Проведено пункцію та аспірацію 60 мл сероз-
ної рідини та введено цефтріаксон 150 мг. Проведено 
рентгенконтроль цілісності діафрагми, росту легень 
і зміщення органів межистіння (рис. 7). Об’єм хар-
чування вдалося довести до фізіологічного, протя-
гом 14 діб післяопераційного періоду, проте дитина 
потребувала допоміжної вентиляції через виражену 
гіпоплазію легень (рис. 7).

На 42-гу добу життя дитину переведено для по-
дальшого лікування за місцем проживання.

Дитину кожні 3 місяці спостерігали в ДУ «Інсти-
тут педіатрії, акушерства і  гінекології  імені 
О. М. Лук’янової НАМН України, проводили рент-
генконтроль за станом розвитку легень і функцією 
діафрагми (рис. 8).

Розвиток дитини відповідає її віку, ознак дихаль-
ної недостатності немає (рис. 9).

Дискусія
Смертність при ПДГ, незважаючи на застосуван-

ня сучасних технологій хірургічного лікування, до-
тепер залишається досить високою. Так, у розвине-
них країнах світу загальне виживання становить 
70% [5]. Проте розвиток пренатальної діагностики 
дав змогу виявляти цю ваду на ранніх етапах вагіт-
ності [6] і виділяти плоди з несприятливими для ви-
живання показниками. Такі вагітності в більшості 
випадків перериваються. Цей фактор, а також вну-
трішньоутробна смертність плодів формують вели-
ку групу прихованої смертності при ПДГ, яка може 
сягати 30% і більше усіх випадків ПДГ [2]. На цю 
групу вперше звернув увагу Harison у 1978 р. [7]. 
Отримані дані мали чіткі ознаки діалектики до ре-
зультатів Dr. Gross, який звітував про 90% виживан-
ня при ПДГ в новонароджених дітей. Такий високий 
показник, вочевидь, обґрунтований проходженням 
новонароджених «відсіву» в критичний для життя 
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ранній неонатальний період [4]. І до третинного 
центру дитячої хірургії надходили лише ті діти, які 
не мали вираженої гіпоплазії легень і виживали піс-
ля хірургічного втручання.

Останні дослідження свідчать про зростання част-
ки прихованої смертності в загальній смертності від 
ПДГ [9]. Проведено порівняльну оцінку загальної 
смертності при ПДГ з урахуванням внутрішньо-
утробної загибелі плодів та переривання вагітності 
у разі прогностично несприятливих ПДГ. Виявлено, 
що цей показник у період 1987–1999 рр. становив 
45,5%, а в період 2000–2013 рр. – 45,1%. При цьому 
прихована смертність у цих групах була 17,6% і 30,1% 
відповідно, водночас летальність розрахована для 
живонароджених за класичним підходом – 43,8% 
і 27,3% відповідно [2]. Це засвідчує в цілому незмінне 
число нежиттєздатних випадків ПДГ у загальній ко-
горті плодів та новонароджених дітей.

Виживання в групі новонароджених дітей з кри-
тичною ПДГ коливалося в межах 12–38% [1,3]. При 
цьому в 92% випадків застосовувалася ECMO, в 91% 
випадків – заплата для пластики дефекту, а в 58% – 
інгаляція оксиду азоту [2]. Пренатальними критері-
ями залучення до групи критичної ПДГ були: LHR 
<1,0; о/е LHR <25%; о/е TFLV <25%, герніація печін-
ки [3], а постнатальними – розмір дефекту С або D 
і потреба в ЕКМО. Отже, ці критерії притаманні 
критичній ПДГ з екстремально низьким рівнем ви-
живання. До такої групи можна віднести і наведе-
ний нами клінічний випадок.

Дотепер оптимального матеріалу для закриття 
великих дефектів діафрагми не знайдено. Широка 
практика застосування синтетичних, а потім і біо-
логічних заплат, пов’язана з великою кількістю ре-
цидивів та ускладнень [16]. Поодинокі досліджен-
ня щодо з ас тос у в ання м’яз ових клаптів 
як альтернативного методу пластики великих де-
фектів діафрагми демонструють їх спроможність 
та ефективність у віддаленому періоді [1]. Так, 
у більшості клінічних досліджень не виявлено різ-
ниці між застосуванням синтетичної заплати 
та м’язового клаптя для закриття великих дефектів 
при ПДГ у ранньому та пізньому післяопераційних 
періодах [17]. Також є дані про меншу кількість ре-
цидивів при застосуванні м’язового клаптя порів-
няно з синтетичною заплатою для корекції ПДГ 
у новонароджених дітей [1,16,17].

Техніка закриття великих дефектів діафрагми 
в новонароджених дітей відома вже понад 40 років 
[10,12]. Незважаючи на давню історію методу, його 
застосування носило спорадичний характер, а в час 
появи синтетичних матеріалів він був практично за-
бутий. Відродження методу почалося у 2003 р., коли 
з’явилося дослідження 5 новонароджених, які ви-
жили після пластики діафрагми м’язовим клаптем 
[14]. Через 3 роки проведено інше дослідження – 
9 випадків успішного використання м’язового клап-
тя для корекції ПДГ з великим дефектом, причому 
6 дітей були новонароджені [13]. The Hospital for Sick 
Children звітував про 2 рецидиви з 19 операцій, 
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що становило 10% усіх пластик діафрагми м’язовим 
клаптем. При цьому кількість рецидивів із викорис-
танням заплати склала 8 (25%) випадків з 32 проопе-
рованих [8]. На жаль, даних про віддалені результа-
ти в дослідженні не наведено. Також у дослідженнях 
не  було жодного випадку пластики діафрагми 
м’язовим клаптем у недоношених дітей. Представ-
лена серія досліджень включала 153 пацієнти, з яких 
88% вижили після пластики діафрагми місцевими 
тканинами (м’язовим клаптем і власне діафрагмою). 
Це свідчить про високу ефективність запропонова-
них методик.

Висновки
Застосування м’язового клаптя при ПДГ у ново-

народжених можна проводити навіть для усунення 
тотального дефекту діафрагми. Такий метод хірур-
гічного лікування має низку переваг порівняно з ви-
користанням різних типів заплат і передусім мен-
ший рівень рецидивів. Для глибокого дослідження 
віддалених результатів потрібні подальші спостере-
ження та їх вивчення.

Автори заявляють про відсутність конфлікту 
інтересів.
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