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Перша наукова робота в Україні, у якій описано природжену евентерацію діафрагми (ЕД) у дітей.
Мета – на основі ретроспективного дослідження виділити групу дітей із природженою ЕД; проаналізу-

вати клінічний перебіг, методи діагностики й лікувальної тактики при цій патології.
Матеріали та методи. Проведено ретроспективне дослідження медичних карток 28 дітей із природженою 

ЕД за останні 30 років, які перебували на стаціонарному обстеженні та лікуванні в умовах ДУ «ІПАГ 
ім. акад. О.М. Лук’янової НАМН України», клініки дитячої хірургії. Проаналізовано вік, стать, клінічні 
симптоми, методи діагностики, локалізацію (і величину) евентерації, асоційовані аномалії, лікувальну 
тактику, показання до консервативної терапії та хірургічної корекції.

Результати. До дослідження залучено 28 дітей віком від народження до 14 років, у середньому – 
39,1±38,7 місяця. Дівчаток було 5, хлопчиків – 23, зі співвідношенням 1:4,6. ЕД у 53,6% була лівобічною, у 
46,4% – правобічною. Створено діагностичний алгоритм для виявлення ЕД, її ускладнень і супутньої пато-
логії. Розроблено лікувальну тактику при ЕД, показання до хірургічного лікування та динамічного 
спостереження.З 28 дітей з ЕД оперовано 18.

Висновки. Природжена ЕД трапляласяв дітей віком від новонародженості і до 14 років, переважала у 
хлопчиків і завжди була однобічною.Клінічні прояви ЕД виявлялися у 60,7% випадків. Їхній початок від-
значався частіше від народження або на першому році життя. Переважали респіраторні порушення, рідше- 
з боку шлунково-кишкового тракту. Безсимптомний перебіг вади спостерігався у 39,3% пацієнтів.Розро-
блений діагностичний алгоритм при ЕД передбачав: рентгенологічне, ультразвукове дослідження; 
комп’ютерну або магнітно-резонансну томографії та консультації суміжних спеціалістів.Переважній біль-
шості дітей з ЕД показано хірургічне лікування.

Дослідження виконано відповідно до принципів Гельсінської декларації. Протокол дослідження ухвале-
но Локальним етичним комітетом зазначеноїв роботі установи. На проведення досліджень отримано ін-
формовану згоду батьків.

Автори заявляють про відсутність конфлікту інтересів.

Ключові слова: природжена вада розвитку, евентерація діафрагми, клінічний перебіг, діагностика, ліку-
вальна тактика, діти.
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Вступ
Природжена евентерація діафрагми (ЕД) являє 

собою часткове або повне заміщення діафрагмаль-
ного м’яза фіброзною сполучною тканиною, що 
обумов лює її слабкість і вип’ячування вгору. При 
цьому відбувається протрузія в грудну клітку вмісту 
черевної порожнини. Діафрагма зберігає свою ціліс-
ність і безперервність до реберної дуги, тобто усі її 
прикріплення в нормі [1,9]. На місці заміщення 
м’яза формується тонка мобільна мембрана, яка об-
межує звичну рухомість діафрагми і спричиняє по-
яву парадоксальних рухів, що, своєю чергою, при-
зводить до поганої вентиляції легень і зниження 
кровотоку, створюючи гіпоксичну вазоконстрикцію, 
з  усіма можливими наслідками [22].

Уперше ЕД виявлена при аутопсії патологоанато-
мом Жан Луї Петі у 1774 р., а термін «евентерація» 
вперше вжитий Беклером у 1829 р. Перша операція 
з приводу ЕД успішно виконана Моррісоном, про 
що повідомлено у 1923 р. [1].

Природжена ЕД спостерігаєтьсяв дітей менше ніж 
0,05% їх популяції [1,17], а серед аномалій діафрагми 
вона становить 5% [13]. Може бути як ізольованою 
вадою, так і асоційованою з іншими мальформація-
ми [1,5], мати ураження діафрагми часткове або ди-
фузне [2], локалізуватися з одного боку (частіше 
зліва) або білатерально (украй рідко) [16,17].

У більшості випадків природжена ЕД є безсимп-
томною і лише в 25% випадках – симптоматичною 
[1]. Причому безсимптомний перебіг ЕД спостері-
гається частіше в дорослих і старших дітей, а в ново-
народжених і дітей раннього віку симптоматика 
може бути представлена респіраторним дистрес-
синдромом і синдромом фатальної гострої дихаль-

ної недостатності [22]. Інші дослідження свідчать, 
що в дітей з ЕД домінують симптоматичні форми 
цієї вади, сягаючи 86,4% [26].

Дотепер у світовій літературі, присвяченій цій па-
тології діафрагми, немає єдиного погляду щодо лі-
кувальної тактики при ЕД, – консервативного ліку-
вання або хірургічної корекції [1,9,20,24]. Триває 
дискусія стосовно способу хірургічної корекції ЕД 
[1,3,4,9,10,14,15,21,25,26].

В Україні питання діагностики і лікування ЕД у 
дітей постають надзвичайно гостро. Жодної публі-
кації на задану тему в дітей в україномовних видан-
нях дотепер не було. Поняття «евентерація діафраг-
ми» зазвичай підмінялося, так званими, істинними 
діафрагмальними грижами, за старою і, на нашу 
думку, науково не обґрунтованою класифікацією 
діафрагмальних гриж С.Я. Долецького (1960).

Вищенаведене обумовлює неабияку актуальність 
цього дослідження.

Мета дослідження – уперше в Україні на основі 
ретроспективного дослідження виділити групу ді-
тей із природженою ЕД; проаналізувати клінічний 
перебіг, методи діагностики та лікувальної тактики 
при цій патології.

Матеріалита методи дослідження
Проведено ретроспективне дослідження медич-

них карток 28 дітей із природженою ЕД за останні 
30 років, які перебували на стаціонарному обсте-
женні і лікуванні в умовах ДУ «Всеукраїнський 
центр материнства та дитинства НАМН України», 
клініки дитячої хірургії. Проаналізовано вік, стать, 
клінічні симптоми, методи діагностики, локалізацію 
(і величину) ЕД, асоційовані аномалії, лікувальну 

Materials and methods.�M�.,0.8/@,26B,�/0G<F�8E�A,<32;?�.,28.</�8E�� �2+3?<.,4�730+�284>,430;?�CD�8B,.�0+,�@;/0����F,;./�7+8�7,.,�G4<,.-
>834>�34@;6,40�,O;A34;684�;4<�0.,;0A,40�34�0+,�2?3432�8E�@,<3;0.32�/G.>,.F�;0�0+,����P�4/60G0,�8E�L,<3;0.32/J�Q=/0,0.32/�;4<�RF4,28?8>F�
4;A,<�;S,.�M2;<,A323;4�Q%T%�UG9F;48B;�8E�0+,��MT��8E�:9.;34,V%�*+,�E8??8734>�<;0;�7,.,�;4;?FI,<W�;>,J�/,OJ�2?3432;?�/FA@08A/J�<3;>-
48/62�A,0+8</J�?82;?3I;684��;4<�A;>430G<,��8E�0+,�,B,40.;684J�;//823;0,<�;48A;?3,/J�;4<�0.,;0A,40�0;262/W�34<32;684/�E8.�284/,.B;6B,�
0+,.;@F�;4<�/G.>32;?�28..,2684%
Results.�*+,�/0G<F�342?G<,<�� �2+3?<.,4�;>,<�E.8A�=3.0+�08��	�F,;./J�84�;B,.;>,��(%�X� %'�A840+/%�*+,.,�7,.,�)�>3.?/�;4<����=8F/J�730+�;�.;68�
8E��W	%$%�CD�34�)�%$Y�7;/�?,S
/3<,<J�34�	$%	Y�&�.3>+0
/3<,<%�M�<3;>48/62�;?>8.30+A�7;/�2.,;0,<�08�3<,46EF�CDJ�30/�28A@?32;684/�;4<�28428A30;40�
@;0+8?8>F%�*+,.;@,G62�0;262/�E8.�CDJ�34<32;684/�E8.�/G.>32;?�0.,;0A,40�;4<�<F4;A32�A84308.34>�7,.,�<,B,?8@,<%�QG0�8E�� �2+3?<.,4�730+�CDJ�
� �7,.,�8@,.;0,<�84%
Conclusions. Z84>,430;?�CD�822G..,<�34�2+3?<.,4�E.8A�0+,�@,.38<�8E�4,7=8.4�08��	�F,;./�8E�;>,J�@.,<8A34;40?F�34�=8F/�;4<�7;/�;?7;F/�
G43?;0,.;?%�Z?3432;?�A;43E,/0;684/�8E�CD�7,.,�@.,/,40�34�$�%'Y�8E�2;/,/%�*+,3.�84/,0�7;/�A8.,�E.,[G,40�;0�=3.0+�8.�;0���F,;.�8E�;>,%�\,/@3.;-
08.F�<3/8.<,./�@.,<8A34;0,<J�;4<�>;/0.8340,/64;?�<3/8.<,./�7,.,�?,//�28AA84%�*+,�;/FA@08A;62�28G./,�8E�0+,�<,E,20�7;/�8=/,.B,<�34�
�(%�Y�8E�@;6,40/%�*+,�<,B,?8@,<�<3;>48/62�;?>8.30+A�E8.�CD�342?G<,<W�]
.;FJ�G?0.;/8G4<J�28A@G0,<�8.�A;>4,62�.,/84;42,�3A;>34>�;4<�
284/G?0;684/�730+�.,?;0,<�/@,23;?3/0/%��G.>32;?�0.,;0A,40�7;/�34<32;0,<�E8.�0+,�B;/0�A;^8.30F�8E�2+3?<.,4�730+�CD%
*+,�/0G<F�7;/�@,.E8.A,<�34�;228.<;42,�730+�0+,�@.3423@?,/�8E�0+,�C,2?;.;684�8E�_,?/3493%�*+,�/0G<F�@.80828?�7;/�;@@.8B,<�=F�0+,�U82;?�
D0+32/�Z8AA3`,,�8E�;??�0+,�34/60G684/�A,4684,<�34�0+,�78.9%�L;.,40;?�34E8.A,<�284/,40�7;/�8=0;34,<�E8.�0+,�/0G<F%
*+,�;G0+8./�<,2?;.,�48�284a320�8E�340,.,/0%

�	��������284>,430;?�A;?E8.A;684J�<3;@+.;>A;62�,B,40.;684J�2?3432;?�28G./,J�<3;>48/3/J�0+,.;@,G62�0;262/J�2+3?<.,4%



53��������	
��	���
����
������������
���������������� 	�!���	��

Оригінальні дослідження. Торакальна та абдомінальна хірургія

Читайте нас на сайті: http://med-expert.com.ua

тактику, показання до консервативної терапії та хі-
рургічної корекції.

Розрахункову і статистичну обробку результатів 
дослідження виконано за допомогою пакетів при-
кладних програм «Microsoft Office Excel 365» на пер-
сональному комп’ютері.

Дослідження виконано відповідно до принципів 
Гельсінської декларації. Протокол дослідження 
ухвалено Локальним етичним комітетом зазначеної 
в роботі установи.

Результати дослідження
До дослідження залучено 28 дітей віком від на-

родження до 14 років, у середньому -39,1±38,7 міся-
ця. Дівчаток було 5, хлопчиків – 23, зі співвідношен-
ням 1:4,6. ЕД у 53,6% (n=15) була лівобічною, у 46,4% 
(n=13) випадків – правобічною.

Клінічний перебіг природженої ЕД був безсимп-
томним у 39,3% (n=11) дітей, а симптоматичним – у 
60,7% (n=17). За симптоматичного перебігу цієї па-
тології початок клінічних проявів від народження 
дитини відзначавсяу 47,1% (n=8); від 1 місяця до 
1 року – у 35,3% (n=6); після 1 року – у 17,6% (n=3).

Основними клінічними проявами ЕД були: за-
дишка – 64,7% (n=11) (у спокої – n=5, або під час фі-
зичного навантаження – n=6); рецидивні запальні 
бронхолегеневі захворювання – 52,9% (n=9); ка-
шель – 41,2% (n=7); утруднене дихання (його за-
тримка) – 17,6% (n=3); ціаноз шкірних покривів (об-
личчя, носо-губного трикутника) – 17,6% (n=3); 
неможливість самостійного дихання без штучної 
вентиляції легень  – 11,8% (n=2). Ці симптоми 
 відображають респіраторні порушення при ЕД. Рід-
ше спостерігалися симптоми, які віддзеркалюють 
порушення з боку шлунково-кишкового тракту: не-
спокій дитини після вживання їжі – 11,8% (n=2); 
блювання – 5,9% (n=1); незадовільна прибавка в масі 
тіла та відставання малюка у фізичному розвитку – 
11,8% (n=2).

Розроблено діагностичний алгоритм для виявлен-
ня ЕД, її ускладнень і супутньої патології. Він має 
такий вигляд:

1. Оглядова рентгенографія (Rö) органів грудної 
клітки (ОГК) і черевної порожнини (ЧП) у прямій і 
боковій проєкціях: n=28 (100%).

2. Рентгеноскопія ОГК: n=16 (57,1%).
3. Ультразвукове дослідження (УЗД) ОГК і ЧП: 

n=20 (71,4%).
4. Рентгеноконтрастне дослідження шлунково-

кишкового тракту: n=7 (25,0%).
5. Комп’ютерна (КТ) або магнітно-резонансна то-

мографії (МРТ) ОГК і верхніх відділів ЧП: n=4 (14,3%).

6. Консультація суміжних спеціалістів: педіатра, 
невролога, окуліста та інших (за потреби): n=22 (78,6%).

У разі підозри на супутню патологію застосовано 
інші методи дослідження: ендоскопічні (фіброезо-
фагогастродуоденоскопію, трахеобронхоскопію): 
n=3 (10,7%); а також ангіографію: n=1 (3,6%).

Основним методом діагностики природженої 
евентерації діафрагми був рентгенологічний, зокре-
ма, оглядова Rö ОГК у прямій і боковій проєкціях. 
Це дослідження дало змогу виявити бік і пошире-
ність ураження; висоту стояння евентерованого ку-
пола діафрагми; наявність або відсутність зміщення 
органів межистіння в контралатеральний від ЕД бік; 
стан легенів (особливо на боці ураження): гіповен-
тиляція, ателектаз, наявність вогнищ запалення.

Лівобічне розташування ЕД виявлялося у 53,6% 
(n=15) пацієнтів, правобічне – у 46,4% (n=13).

Висота стояння купола при ЕД була на рівні VIII-III 
ребер (за їхніми задніми відрізками), у середньому 
приблизно на рівні Vребра. Патологічним вважали 
стояння купола діафрагми вище її контралатеральної 
частини, щонайменше, на одне міжребер’я – у разі 
лівобічного ураження, принаймні на два між-
ребер’я – у разі правобічного [19].

На рисунку наведено оглядові Rö ОГК і ЧП у пря-
мій і боковій проєкціях при лівобічній ЕД.

Про поширеність ураження купола діафрагми 
при ЕД можна судити за даними оглядової Rö ОГК 
у боковій проєкції. При обмеженій ЕД виявляється 
така Rö-ознака, як двоконтурність ураженого купо-
ла діафрагми. Один контур (нижчий) відповідає не-
зміненій частині купола, а інший – ураженій (евен-
терованій). У наведеному нами дослідженні 
обмежена форма ЕД виявлялася у 89,3% (n=25) ви-
падків. При тотальній ЕД – 10,7% (n=3), тінь ураже-
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ного купола діафрагми в боковій проєкції завжди 
залишається одноконтурною.

Зміщення органів межистіння в контралатераль-
ний відносно ЕД бік рентгенологічно виявлялося 
в більшості пацієнтів – 57,1% (n=16).

Гіповентиляція (10,7% (n=3) випадків) або ателек-
таз легенів (25,0% (n=7) випадків), зазвичай нижньої 
частки, діагностувалися на боці ураження, а вогни-
ще запалення – у 10,7% (n=3).

Евентерація діафрагми, клінічний перебіг якої 
був безсимптомним, зазвичай виявлялася випадко-
во під час Rö-дослідження, на момент проведення 
диспансеризації дітей – 39,3% (n=11).

Рентгеноскопія ОГК – один із найважливіших ме-
тодів діагностики ЕД, зокрема, для визначення 
функції ураженого купола діафрагми. Її проведено 
у 57,1% (n=16) пацієнтів. Цей метод також корисний 
для проведення диференційної діагностики між ЕД 
і природженою діафрагмальною грижею.

Надмірна мобільність ураженої ділянки діафраг-
ми (правого або лівого її куполів) призводить до 
парадоксального дихання, коли на вдиху діафрагма 
піднімається догори, у бік грудної клітки, і опуска-
ється, під час видиху, до черевної порожнини. Це 
може призводити до респіраторного дистрес-син-
дрому [22]. У більшості випадків парадоксальний 
рух ЕД був у симптоматичних пацієнтів – 71,4%.

У цілому, за результатами рентгеноскопії ОГК па-
радоксальний рух діафрагми виявлявся у 81,2% 
(n=13) з ЕД; обмежений (мінімальний) рух ураже-
ного купола діафрагми – у 12,5% (n=2). В 1(6,3%) ви-
падку констатувалася відсутність парадоксального 
руху евентерованого купола діафрагми, у результаті 
її травматичного розриву в хлопчика 14 років, під 
час занять спортом. При цьому відбулося тотальне 
зміщення в грудну клітку практично усієї печінки.

Важливим в уточненні особливостей ЕД та асоці-
йованих із нею вад розвитку є УЗД ОГК, ЧП і заоче-
ревинного простору (ЗП). УЗД дає змогу: показати 
рух діафрагми під час дихання дитини (мінімальний 
або парадоксальний) при ЕД; візуалізувати органи 
ЧП, зміщені в бік грудної клітки, у ділянці евентеро-
ваної діафрагми; виявити зміщення серця в проти-
лежний від ЕД бік; діагностувати асоційовані вади 
розвитку ОГК, зокрема серця, органів ЧП і ЗП.

Ультразвукове дослідження проведено у 71,4% 
(n=20) дітей з ЕД. Причому УЗД ЧП і ЗП – у всіх цих 
випадках (71,4%), а УЗД ОГК (Ехокардіографія) – у 
57,1% (n=16). З усіх дітей з ЕД, яким проведено УЗД 
ЧП і ЗП, у 75% (n=15) уточнено характер органів ЧП, 
зміщенихубік грудної клітки, у ділянці ЕД. Залежно 
від боку ураження діафрагми, зміщеними були такі 

органи: печінка (при правобічній ЕД) – 33,3% (n=5); 
селезінка (ізольовано) (n=4) або в комбінації з пет-
лями кишечника (n=5) чи лівої частки печінки 
(n=1) – 66,7% (n=10) (при лівобічній ЕД). Ехокардіо-
графія дала змогу діагностувати зміщення серця в 
протилежний від ЕД бік у 18,7% (n=3) обстежених 
пацієнтів.

Асоційовані вади розвитку виявлялися в 35,7% 
(n=10) дітей з ЕД, причому у 7,1% – множинні.

Серед супутніх вад розвитку були: аномалії серця 
і магістральних судин (дефект міжшлуночкової пе-
ретинки (n=1), дефект перикарда (n=1), гіпоплазія 
стовбура і гілок легеневої артерії з відкритої артері-
альної протоки (n=1), ектопія плече-головного стов-
бура з компресією трахеї (n=1), аномалія аортально-
го клапана (n=1) – 17,8% (n=5); опорно-рухового 
апарату (мікрогнатія (n=1), лійкоподібна або киле-
подібна деформація грудної клітки (n=2) – 10,7% 
(n=3); грижі передньої черевної стінки – 7,1% (n=2); 
гіпоспадія (n=1); водянка яєчка (n=1) – 7,1% (n=2); 
гемангіома м’яких тканин – 3,6% (n=1); хромосомна 
патологія (синдром Вільямса) – 3,6% (n=1).

У сумнівних випадках, з метою диференційної 
діагностики з грижами стравохідного отвору діа-
фрагми або з грижами її переднього відділу (Морга-
ньї, Лорея), а також для візуалізації зміщених убік 
грудної клітки порожнистих органів ЧП (у ділянці 
ЕД), проводили Rö-контрастне дослідження шлун-
ково-кишкового тракту (пасаж), із контрастуван-
ням стравоходу, шлунка, тонкої і товстої кишок – у 
2,0% (n=7) пацієнтів із цією патологією.

У випадках, коли діагноз ЕД неясний або є підозра 
на патологічні зміни з боку ОГК або органів ЧП, ви-
конували КТ (n=3) або МРТ (n=1) з контрастуван-
ням судин – у 14,3% (n=4) пацієнтів. В 1 випадку у 
хлопчика віком 14 років, якому раніше рентгеноло-
гічно діагностовано правобічну ЕД, на МРТ із 
контрастним підсиленням виявлено тотальне змі-
щення усієї печінки в грудну клітку через наскріз-
ний дефект (травматичного походження) правого 
купола діафрагми, а також ознакифіброзних змін у 
печінці. Ще в 1 пацієнта віком 1,5-місячного віку КТ 
із контрастуванням проведено з метою диференцій-
ної діагностики правобічної діафрагмальної грижі і 
секвестрації нижньої частки правої легені. Виявлено 
локальне вип’ячування правого купола діафрагми в 
проєкції S8, без ознак порушення цілісності діа-
фрагми. У 2 малюків, віком 1 і 3 місяці, у яких інтен-
сивна консервативна терапія респіраторного ди-
стрес-синдрому була неефективною, під час КТ із 
контрастуванням діагностовано ЕД правого і лівого 
її куполів відповідно.
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В 1 випадку проведено ангіографію в дитини ві-
ком 1 рік 3 місяці з правобічною ЕД, стридором і 
компресією трахеї, виявленою ендоскопічно. Діа-
гностовано аномалію відходження плече-головного 
стовбура від дуги аорти.

У підбиранні лікувальної тактики в пацієнтів з ЕД 
у складних випадках визначено вентиляційну функ-
цію легень за допомогою спірометрії (n=3), у дітей 
віком від 3 років; а в новонароджених досліджено 
гази крові (pO2 і pCO2) (n=1).

Лікувальна тактика при евентерації діафрагми
З 28 дітей з ЕД оперовано 18 (64,3%) осіб. Опера-

ція полягає в плікації ураженої діафрагми. Показан-
нями до хірургічного лікування ЕД є:

• клінічна симптоматика з боку респіраторної 
і/або травної систем;

• дихальна недостатність (навіть скрита), виявле-
на за результатами спірометрії або дослідження га-
зів крові (pO2 і pCO2);

• ателектаз нижніх відділів легень унаслідок їх-
ньої компресії евентерованою діафрагмою;

• парадоксальний рух ураженої діафрагми;
• зміщення органів межистіння за серединну лі-

нію в протилежний бік від евентерованої діафрагми;
• підвищення від фізіологічного рівня ураженої 

діафрагми на 3 і більше міжреберних проміжків;
• збільшення розмірів евентерованої діафрагми 

під час спостереження в динаміці.
Не оперовано 10 (35,7%) дітей з ЕД. Причини від-

мови від операції (у тому числі тимчасової) наведено 
нижче.

Операція не показана: відсутність клінічної симпто-
матики, порушень функції органа і потенційних 
ускладнень, а також певних анатомічних особливостей 
ЕД – невелике локальне вип’ячування діафрагми (без 
компресії легені і зміщення органів межистіння), яке 
по висоті займає не більше 2 міжреберних проміжків. 
При цьому в дитини зберігається нормальний психо-
соматичний розвиток відповідно до її віку (n=3; 10,7%).

Операція відтермінована тимчасово:
а) гостра вірусна, бактеріальна або змішана ін-

фекція (n=4);
б) асоційовані природжені вади розвитку, які по-

требують хірургічної корекції насамперед із відтермі-
нуванням планового хірургічного лікування ЕД (n=2).

В 1 випадку операція не виконана через відмову 
батьків дитини.

Дискусія
Евентерація діафрагми є самостійною нозологіч-

ною одиницею, природженої або набутої етіології, яку 
не слід ототожнювати з діафрагмальною грижею [12]. 

Природжена ЕД трапляється рідко – з частотою 
0,02–0,07 на 1000 пологів [13]. За даними промене-
вих діагностів, зареєстрована частота ЕД становить 
1 на 1400 пацієнтів, яким зробили Rö ОГК [6]. Час-
тіше вада діагностуєтьсяв хлопчиків [13,26]. У на-
веденому нами дослідженні теж переважали хлоп-
чики (у співвідношенні 4,6:1).

Найпоширенішою є однобічна евентерація 
[1,5,11,24]. За даними G. Miyanoта співавт. (2015), кіль-
кісно переважає лівобічна ЕД [17]. Дослідження 
S. Zhaoта співавт.(2020) свідчить про зворотне. За їх-
німи даними, ЕД частіше є правобічною – у 62,4% ді-
тей із цією патологією [26]. Серед наших пацієнтів 
незначно переважає лівобічна ЕД (53,6%) над право-
бічною (46,4%), але в усіх випадках вада є однобічною.

Асоційовані вади розвитку при ЕД спостеріга-
ються в 17,5–61,6%, і серед них переважають вади 
серця і гіпоплазія легень [24,26]. У наведеному нами 
дослідженні супутні мальформації трапляються в 
35,7% випадків. Серед них переважають вади серце-
во-судинної системи (17,8%). Майже на таку частоту 
природжених вад серця (15,2%) при ЕД у дітей ука-
зують і інші дослідження [26]. Численні супутні 
вади розвитку свідчать, що причину тератології 
складно пояснити однією етіологією, і вона може 
бути подібною до причини виникнення інших при-
роджених вад розвитку [26].

Ранні клінічні прояви природженої ЕД не є очевид-
ними і специфічними. Вони часто можуть призводи-
ти до помилкового діагнозу в значної кількості паці-
єнтів [24]. За даними різних досліджень, ЕД у 
більшості випадків супроводжується безсимптом-
ним перебігом у 51,4–75% [1,24]. У наведеному нами 
дослідженні не виявлялося клінічних проявів ЕД у 
39,3% дітей. Натомість деякі клініцисти доповідають 
про наявність клінічної симптоматики у 86,4–100% 
немовлят і дітей з ЕД [3,26]. Основні симптоми при 
цій ваді розвитку пов’язані з підняттям до грудної 
клітки внутрішньочеревних органів, що призводить 
до компресії нижньої частки легень і викликає за-
дишку, ціаноз, гострий респіраторний дистрес-син-
дром, судинну дисфункцію та серцеві симптоми. Від-
мова від їжі, нудота та блювання також можуть бути 
пов’язані з ЕД [24]. За цими даними, клінічні симпто-
ми при ЕД виникають у результаті таких механізмів: 
по-перше, через неможливість вентиляції іпсилате-
ральної легені; по-друге, через пряму компресію цієї 
легені; по-третє, через пневмонію внаслідок хроніч-
ного ателектазу; по-четверте, через маятникоподіб-
ний рух повітря між альвеолами, за рахунок венти-
ляції між ураженою та неураженою легенями; 
по-п’яте, через парадоксальний рух діафрагми, що 
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робить вентиляцію контралатеральної легені неефек-
тивною [24]. Автори цього дослідження стверджу-
ють, що в немовлят межистіння дуже рухливе, і пара-
доксальний рух ураженої діафрагми спричиняє 
зміщення серця та межистіння в бік протилежного 
боку грудної клітки. При цьому при однобічній ЕД 
життєва і загальна ємність легень зменшується на 
20–30%. Усе це призводить до рецидивних інфекцій 
дихальних шляхів і кашлю [24].

У наведеному нами дослідженні рецидивні брон-
холегеневі захворювання діагностовані у 52,9% ви-
падків, хоча інші клініцисти звітують про меншу 
кількість подібних захворювань – 22,03% [24].

Типові клінічні прояви можуть призводити до 
встановлення діагнозу ЕД. Хоча більшість клініцистів 
стверджують, що основними у виявленні ЕД є рентге-
нологічні дослідження (Rö ОГК і ЧП, іноді з контрас-
туванням шлунково-кишкового тракту, та рентгено-
скопія) [3,11,26]. Про корисну роль УЗД для 
візуалізації парадоксального руху діафрагми, при її 
евентерації, зазначають T. Tracyі F. Luksу 2003 р. [23]. 
У літературі також підкреслюється чутливість КТ груд-
ної клітки і верхньої частини живота для підтверджен-
ня рентгенологічних знахідок, ідентифікації ступеня 
компресії легеневої паренхіми. Крім цього, цей метод 
слугує для диференційної діагностики з іншою патоло-
гією ОГК і ЧП [1,3,8,24,26]. Деякі клініцисти вважають, 
що КТ слід виконувати усім пацієнтам з ЕД [18].

S. Wuі співавтори, крім зазначених діагностичних 
методів при ЕД, використовують МРТй ізотопне 
сканування [24].

Нами розроблено діагностичний алгоритм при 
ЕД у дітей з урахуванням власного досвіду і резуль-
татів досліджень багатьох світових клінік, які займа-
ються цією проблемою.

Слід зазначити, що той обсяг методів обстеження, 
який ми застосовуємо, дає змогу не тільки діагнос-
тувати ЕД і визначити її особливості, але й виявити 
асоційовані вади розвитку і ускладнення ЕД, що має 
неабияке значення в розробленні оптимальної ліку-
вальної тактики. Щодо останньої, то у світовій літе-
ратурі дотепер точиться дискусія. Деякі клініцисти 
вважають, що лікувальна тактика при цій патології 
залежить від ступеня дихальної недостатності. 
У разі безсимптомного перебігу або з помірно ви-
разним респіраторним дистрес-синдромом слід 
призначати лише підтримувальне лікування з ви-
користанням додаткового кисню [9]. Якщо відзна-
чається прогресуюча респіраторна недостатність 
або якщо дитина потребує штучної вентиляції леге-
нів, – необхідне хірургічне лікування [9]. Тактику 
спостереження в безсимптомних пацієнтів викорис-

товують і деякі інші автори [26]. Проте вони повідо-
мляють, що з 11 дітей з ЕД, яким проводили спосте-
реження протягом 1–6 років, у жодному випадку не 
спостерігалося нормалізації положення діафрагми. 
Тому ці автори переконують про необхідність своє-
часного хірургічного лікування ЕД у дітей із клініч-
ними проявами вади [26]. Більшість клініцистів під-
тримують цю точку зору і  вважають, що 
симптоматична ЕД у дітей потребує хірургічного 
лікування [1,3,4,9,14,24–26]. Ці автори акцентують 
увагу на показаннях до хірургічного втручання: по-
перше, прискорене дихання дитини без поліпшення 
від консервативного лікування; по-друге, дві або 
більше рецидивних пневмоній на боці ЕД; по-третє, 
одна пневмонія, яка загрожує життю дитини; по-
четверте, неможливість усунути пацієнта від штуч-
ної вентиляції легенів; по-п’яте, респіраторний ди-
стрес-синдром, пов’язаний із парадоксальним 
рухом діафрагми.

На нашу думку, переважній більшості дітей з ЕД 
слід виконувати оперативне втручання, і не тільки 
симптоматичним пацієнтам, але й тим, у кого мож-
ливі потенційні ускладнення цієї вади. За отримани-
ми даними, операція не була показаною лише 10,7% 
дітей з ЕД, за відсутності клінічної симптоматики, 
порушень функції органа, потенційних ускладнень, 
а також за наявності певних анатомічних особливос-
тей ЕД. У незначної частки дітей з ЕД операція може 
бути тимчасово відтермінованою у зв’язку з гострою 
інфекцією або асоційованими вадами розвитку, які 
потребують хірургічної корекції насамперед.

Висновки
Природжена ЕД траплялася в дітей від періоду 

новонародженості і до 14 років, переважала в хлоп-
чиків (у співвідношенні 4,6:1), завжди була однобіч-
ною (зліва – 53,6%, справа – 46,4%).

Клінічні прояви ЕД виявлялися у 60,7% випадків. 
Їхній початок відзначався частіше від народження 
(47,1%) або на першому році життя (35,3%). Пере-
важали респіраторні порушення, рідше – з боку 
шлунково-кишкового тракту. Безсимптомний пере-
біг вади спостерігався у 39,3% пацієнтів.

Розроблений діагностичний алгоритм при ЕД пе-
редбачає: рентгенологічне дослідження (Rö, рентге-
носкопія ОГК, рентгенконтрастне дослідження 
шлунково-кишкового тракту); УЗД ОГК і ЧП; КТ 
або МРТ ОГК і верхніх відділів ЧП; консультації су-
міжних спеціалістів.

Переважній більшості дітей із ЕД показано хірур-
гічне лікування: за наявності клінічної симптоматики 
або можливості розвитку потенційних ускладнень.
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Диспансерному спостереженню підлягає незна-
чна (10,7%) група дітей з ЕД без клінічних проявів, 
порушення функції органа, потенційних усклад нень 
і за певних анатомічних особливостей вади.

Хірургічна корекція ЕД може бути тимчасово відтер-
мінована за наявності гострої інфекції (вірусної, бакте-
ріальної, змішаної) або асоційованих вад розвитку, які 
потребують оперативного лікування насамперед.

Автори заявляють про відсутність конфлікту 
інтересів.
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