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Чи впливає величина дефекту діафрагми на 
виразність гіпоплазії легень і прогноз при 

природженій діафрагмальній грижі в плодів 
і новонароджених дітей?
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Вплив величини дефекту діафрагми на клінічний перебіг природженої діафрагмальної грижі (ПДГ) 
у плодів і новонароджених дітей залишається недостатньо дослідженим.

Мета – визначити вплив величини дефекту діафрагми на клінічний перебіг ПДГ і прогноз у плодів і но-
вонароджених дітей.

Матеріали і методи. Обстежено 57 новонароджених дітей із ПДГ у період 2013–2024 рр. За розмірами 
дефекту діафрагми дітей поділено на дві групи: І – малі і середні (типи А і В ) – 38 (66,7%) пацієнтів; ІІ – ве-
ликі і тотальні (типи С і D) – 19 (33,3%) пацієнтів. Ступінь гіпоплазії легень оцінено за допомогою прена-
тального вимірювання легенево-краніального індексу (LHR), спостережуваного/очікуваного легенево-
краніального індексу (o/e LHR), легенево-торакального індексу (L/T ratio). Наявність гіпоплазії лівих 
відділів серця діагностовано під час останнього перед пологами пренатального ультразвукового досліджен-
ня плода, постнатальної ехокардіографії. Оцінено виразність легеневої гіпертензії, наявність право-лівого 
шунтування, через відкриті фетальні комунікації, застосування спеціальних вазодилататорів, тривалість 
передопераційної стабілізації, виживання. Інтраопераційно виміряно площу дефекту діафрагми.

Результати. Середня площа дефекту діафрагми в пацієнтів ІІ групи достовірно більша. При великих і то-
тальних дефектах діафрагми достовірно частіше більш виразна легенева гіпертензія, ніж при малих і серед-
ніх дефектах. Достовірної різниці застосування спеціальних вазодилятаторів між групами не виявлено. За 
наявності великих і тотальних дефектів діафрагми частіше виникає виразна компресія серця гернійованими 
в грудну клітку органами черевної порожнини, особливо паренхіматозними. Середня тривалість передопе-
раційної стабілізації стану новонароджених із ПДГ з великими і тотальними дефектами діафрагми досто-
вірно довша. Прогноз для новонароджених із великими і тотальними дефектами діафрагми гірший.

Висновки. Величина дефекту діафрагми суттєво впливає на ступінь гіпоплазії легень, виразність легеневої 
гіпертензії, частоту гіпоплазії лівих відділів серця, тривалість передопераційної стабілізації та виживання 
новонароджених, але не впливає на застосування спеціальних вазодилататорів. Оцінюючи прогноз у ново-
народжених дітей із ПДГ і плануючи в них лікувальну тактику, важливо враховувати вищезазначені чинники.

Дослідження виконано відповідно до принципів Гельсінської декларації. Протокол дослідження пого-
джено локальним етичним комітетом зазначеної установи. На проведення дослідження отримано інфор-
мовану згоду пацієнтів.

Автори заявляють про відсутність конфлікту інтересів.

Ключові слова: природжена діафрагмальна грижа, розмір дефекту діафрагми, його вплив, гіпоплазія 
легень, легенева гіпертензія, прогноз, плід, новонароджена дитина.
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Вступ
Природжена діафрагмальна грижа (ПДГ) – одна 

з найтяжчих комплексних життєнебезпечних при-
роджених вад розвитку перинатального періоду, яка 
є не просто анатомічним дефектом діафрагми, через 
який відбувається герніація органів черевної по-
рожнини в грудну клітку, але й становить сукуп-
ність патофізіологічних змін, обумовлених гіпопла-
зією легень і  лівих відділів серця, легеневою 
гіпертензією. Герніація органів черевної порожнини 
(особливо паренхіматозних) у грудну клітку на ран-
ніх стадіях розвитку плода з ПДГ призводить до по-
рушення розвитку легень (особливо іпсілатераль-
ної), а також серця, викликаючи їхню гіпоплазію 
з відповідними наслідками [31]. Ці патофізіологічні 
зміни за наявності ПДГ достатньо описані в сучас-
ній світовій літературі [10,20]. Проте дотепер зали-
шаються недостатньо дослідженими питання щодо 
впливу величини дефекту діафрагми на клінічний 
перебіг ПДГ. Зокрема, на виразність гіпоплазії ле-
гень і легеневої гіпертензії, гіпоплазії серця; на пра-
во-ліве шунтування крові через відкриті фетальні 

комунікації і на необхідність застосування вазоди-
лататорів; тривалість стабілізації перед операцією; 
на виживання новонароджених із цією вадою.

У поодиноких дослідженнях припускається, що 
величина розміру дефекту діафрагми може вплива-
ти на виразність гіпоплазії легень і тривалість пере-
допераційної стабілізації новонароджених із ПДГ 
[7,13], проте це не підтверджено кількісно. За остан-
ні роки з’являється досить значна кількість публіка-
цій, присвячених впливу розміру дефекту діафрагми 
на виживання новонароджених із ПДГ, проте в них 
зазвичай не розглядаються в комплексі питання 
його впливу на клінічний перебіг цієї вади [5,8].

У 2013 р. Congenital Diaphragmatic Hernia Study 
Group (CDHSG) розроблено систему звітності з роз-
поділом ризику відповідно до розміру дефекту діа-
фрагми [17]. За величиною дефекти діафрагми кла-
сифіковано від A до D (рис. 1). Дефекти типу А є 
найменшими і становлять менше 10% гемідіафраг-
ми, типу В – менше 50%, типу С – понад 50%, дефек-
ти типу D є найбільшими, охоплюючи понад 90% 
гемідіафрагми [17].
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У цілому, у сучасній літературі нами не виявлено 
комплексних робіт, присвячених цій проблематиці.

Усе вищевикладене обумовлює актуальність 
і своє часність цього дослідження.

Мета дослідження – визначити вплив величини 
дефекту діафрагми на ступінь виразності гіпоплазії 
легень, легеневої гіпертензії, на право-ліве шунту-
вання крові через відкриті фетальні комунікації та 
використання спеціальних вазодилататорів; наяв-
ність гіпоплазії лівих відділів серця; тривалість пе-
редопераційної стабілізації та виживання при ПДГ 
в плодів і новонароджених дітей.

Матеріали і методи дослідження
Проведено ретроспективне дослідження впливу 

розмірів дефекту діафрагми на виразність ступеня 
гіпоплазії легень, розвиток легеневої гіпертензії, 
 необхідність застосування спеціальних вазодилата-
торів, частоту гіпоплазії серця, тривалість перед-
операційної стабілізації та виживання в 57 новона-
роджених дітей із ПДГ, які за період 2013–2024 рр. 
проходили лікування в ДУ «Інститут педіатрії, 
 акушерства і гінекології імені академіка О.М. Лук’я-
нової НАМН України» (нині – ДУ «Все український 
центр материнства та дитинства НАМН України») 
(далі – Інститут). Хлопчиків було 34 (59,6%), дівча-
ток – 23 (40,3%). Гестаційний вік новонароджених 
становив від 32 тижнів до 40 тижнів, у середньому – 
38,1±1,6 тижня. Недоношених було 22,8% (n=13). 
Маса тіла немовлят варіювала від 1820 г до 4190 г, 
у середньому – 3070,71±533,85 г. Гіпотрофію виявле-
но в 31,6% (n=18) новонароджених дітей. Шляхом 
кесаревого розтину народилися 92,9% (n=53) паці-

єнтів, а природним шляхом – 7,1% (n=4), виключно 
за межами Інституту. В умовах акушерської клініки 
Інституту народилися 53 (92,9%) дитини, інші – 
4 (7,1%) пацієнти – у пологових будинках різних об-
ластей України. Оцінка за шкалою Апгар на 1-й 
 хвилині становила від 1 балу до 8 балів (у середньо-
му – 4,62±1,48 бала), на 5-й хвилині – від 2 балів до 
9 балів (у середньому – 5,24±1,36 бала).

Залежно від величини дефекту діафрагми, згідно із 
CDHSG [17], новонароджених із ПДГ поділено на дві 
групи. До І групи залучено 38 (66,7%) дітей із малими 
і середніми за розмірами дефектами діафрагми (типи 
А і В), до ІІ групи – 19 (33,3%) пацієнтів із великими 
і тотальними дефектами діафрагми (типи С і D).

Пренатальну діагностику проведено у  100% 
(n=57) плодів, які народилися з ПДГ, у тому числі 
у відділенні медицини плода Інституту – у 92,9% 
(n=53), а за місцем проживання вагітної жінки – 
у 7,1% (n=4). При цьому за межами Інституту пра-
вильний діагноз установлено лише в 1,7% (n=1) пло-
дів, а відповідно у 5,3% (n=3) випадків ПДГ не 
діагностовано.

Наявність і виразність гіпоплазії легень оцінюва-
ли за результатами проведення останнього перед 
пологами пренатального ультразвукового дослі-
дження (УЗД) плода на УЗ-апараті «GE VOLUSON 
S10 EXPERT». Під час пренатального діагностування 
в плодів із ПДГ, крім спеціалістів УЗД відділення ме-
дицини плода, в обов’язковому порядку був присут-
нім дитячий хірург (перинатальний консиліум).

Ступінь гіпоплазії легень визначали шляхом со-
нографічного вимірювання легенево-краніального 
індексу (lung to head circumference ratio – LHR), спо-
стережуваного/очікуваного легенево-краніального 
індексу (observer to expected lung to head circumfer-
ence ratio – o/e LHR) і легенево-торакального індек-
су (lung to thorax transverse area ratio – L/T ratio). 
LHR визначали як відношення площі контрлате-
ральної легені до окружності голови плода. Вимі-
рювання проводили в поперечному зрізі грудної 
клітки плода на рівні візуалізації на екрані чотири-
камерного вигляду серця, в кінці діастолічної фази 
(рис. 2). LHR вираховували шляхом поділу площі 
легені (квадратні міліметри) на окружність голови 
(міліметри) [14]. LHR<1,0 вважається критичним 
і є показанням для переривання вагітності [6,11]. 
О/e LHR – поправка на гестаційний вік шляхом ви-
раження LHR в індексному вигляді, як функції очі-
куваного показника в контрольній групі, з відповід-
ним гестаційним віком. О/e LHR<25% відповідає 
гіпоплазії легень тяжкого ступеня. L/T ratio визна-
чають як відношення площі контрлатеральної леге-

_/`�P� _/`�Q

_/`�E� _/`�F
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ні до площі грудної клітки, що обмежена ребрами, 
хребтом і грудиною [29]. Значення L/T ratio 0,08 або 
менше визначається порогом смертності і зазвичай 
є смертельним [30].

Ці показники використовували для порівняння 
ступеня розвитку легень у новонароджених І і ІІ 
груп із різними за величиною дефектами діафрагми.

Наявність гіпоплазії лівих відділів серця у плодів 
із ПДГ діагностували під час останнього перед по-
логами пренатального УЗД плода (оцінювали сту-
пінь розвитку лівого передсердя, лівого шлуночка, 

мітрального клапана, аорти, при виході з лівого 
шлуночка) і постнатальної ехокардіографії новона-
родженої дитини.

Для якісного визначення виразності легеневої гі-
пертензії оцінювали різницю між предуктальною 
(PreSpO2) і  постдуктальною сатурацією кисню 
(PostSpO2) у новонароджених, у періоді їхньої стабі-
лізації перед операцією. З цією метою застосовували 
два датчики пульсоксиметрії (Masimo 4478 Neo 
CS-3 Bx/20 Neonatal Adult Oximeter Adhesive Sensor 
New EXP 11–26) (рис. 3).

� &� '
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Датчик апарату для предуктального ви мі рю-
вання SpO2

  розміщували на правій верхній 
кінцівці, а для постдуктальної фіксації SpO2

 – на 
лівій або правій нижніх кінцівках новонародженої 
дитини (рис. 4).

Різниця PreSpO2 і PostSpO2 у ≥6% свідчила про на-
явність право-лівого шунтування крові через від-
криті фетальні комунікації (артеріальну протоку 
і овальне вікно) (рис. 5). При цьому тиск у легеневій 
артерії більший за системний в аорті.

Дані вимірювання предуктальної і постдукталь-
ної сатурацій фіксували двома моніторами, до яких 
під’єднували датчики пульсоксиметрії.

При різниці PreSpO2 і PostSpO2 у <6%, або коли ці 
показники рівні, констатується наявність ліво-пра-
вого шунтування крові через відкриті фетальні ко-
мунікації, а значить, тиск у легеневій артерії нижчий 
за системний, – в аорті (рис. 6).

Тривалість передопераційної стабілізації ново-
народжених із ПДГ оцінювали в годинах (від наро-
дження до операції), необхідних для досягнення 

певних критеріїв готовності пацієнта до оператив-
ного втручання, розроблених у нашій клініці [26].

Усі новонароджені обстежені на предмет визна-
чення типу дефекту діафрагми (А, В, С, D) шляхом 
інтраопераційного вимірювання площі дефекту діа-
фрагми, окружності грудної клітки новонародженої 
дитини та їхнього відсоткового відношення, згідно 
з класифікацією СDHSG [17].

Розрахункову і статистичну обробку результатів 
дослідження виконано за допомогою пакетів при-
кладних програм «Microsoft Office Excel 365» 
і «STATISTICA 10» на персональному комп’ютері. 
Статистичну значущість різниці між порівнюваними 
групами оцінено за U-критерієм Манна–Вітні 
(Mann–Whitney U-test). Значення p<0,05 прийнято 
достовірними. Для аналізу отриманих результатів 
досліджень використано такі статистичні показники: 
середня арифметична (М) – для обчислення серед-
нього рівня варіювальної ознаки; середньоквадра-
тичне відхилення (σ) – для оцінювання найімовірні-
шого відхилення ознаки від її середнього значення.
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Дослідження виконано відповідно до принципів 
Гельсінської декларації. Протокол дослідження 
ухвалено локальним етичним комітетом установи. 
На проведення досліджень отримано інформовану 
згоду батьків дитини.

Результати дослідження та їх обговорення
У пацієнтів І групи дефектів діафрагми типу А 

не виявлено, тобто в усіх випадках констатовано 
тип В – 100% (n=38). У новонароджених ІІ групи де-
фекти типу С виявлено у 84,2% (n=16), а типу D – 
у 15,8% (n=3).

У таблиці статистично відображено вплив вели-
чини дефекту діафрагми на ступінь виразності гіпо-
плазії легень, наявність легеневої гіпертензії з/без 
право-лівого шунтування крові через фетальні ко-
мунікації, наявність гіпоплазії лівих відділів серця, 
використання спеціальних вазодилататорів, трива-
лість передопераційної стабілізації та виживання 
при ПДГ у плодів і новонароджених дітей.

За даними таблиці, у групі новонароджених дітей 
І  групи середня площа дефект у становила 
10,82±2,87 см², тоді як у групі новонароджених 
ІІ групи – 24,21±4,52 см². Різниця між цими групами 
була статистично достовірною (p<0,01).

У І групі середнє значення індексу o/e LHR стано-
вило 59,56±21,00%, а середнє значення легенево-кра-
ніального індексу (LHR) – 1,87±0,66%. У ІІ групі 
 індекс o/e LHR становив 49,22±13,75%, а LHR – 
1,54±0,36%. Статистична значущість різниці між 
групами становила p<0,05, що свідчить про більш 
виразний ступінь гіпоплазії легень у новонародже-
них із ПДГ з великими і тотальними дефектами діа-
фрагми. У І групі середнє значення індексу L/T ста-

новило 0,11±0,03%, тоді як у ІІ групі цей показник 
був 0,09±0,02%, що також є статистично достовір-
ною різницею (p<0,05). Це також свідчить про більш 
виразний ступінь гіпоплазії легень у ІІ групі, ніж у 
І групі.

У І групі новонароджених із малими і середніми 
дефектами діафрагми право-ліве шунтування крові 
через фетальні комунікації виявлено в 17,9% випад-
ків, тоді як у ІІ групі новонароджених із великими 
і тотальними дефектами діафрагми цей показник 
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становив 47,4%. Різниця між групами також є ста-
тистично достовірною (p<0,05). Це констатує, що за 
наявності великих і тотальних дефектів діафрагми 
достовірно частіше більш виразна легенева гіпер-
тензія, ніж за наявності малих і середніх дефектів, 
коли тиск у легеневій артерії вищий за системний, – 
в аорті, про що свідчить право-ліве шунтування 
крові через відкриті фетальні комунікації.

Спеціальні вазодилататори при високій легеневій 
гіпертензії з право-лівим шунтуванням застосовано 
в 5,12% новонароджених І групи та в 15,7% новона-
роджених ІІ групи. Статистично значущої різниці 
між групами за цим показником не виявлено 
(p=0,23).

Гіпоплазія лівих відділів серця спостерігалася до-
стовірно рідше (5,12%) у новонароджених І групи 
порівняно з пацієнтами ІІ групи (26,3%); p<0,05. Це 
свідчить, що за наявності великих і тотальних де-
фектів діафрагми частіше виникає виразна компре-
сія серця гернійованими в грудну клітку органами 
черевної порожнини, особливо паренхіматозними. 
Це призводить до компресійного недорозвитку (гі-
поплазії) лівих відділів серця, що, своєю чергою, 
може негативно впливати на гемодинаміку в цих 
критичних пацієнтів у периопераційному періоді.

Середня тривалість передопераційної стабілізації 
в пацієнтів І групи становила 64,4±29,4 години, тоді 
як у новонароджених ІІ групи – 99,0±111,9 години. 
Різниця між групами була статистично значущою 
(p<0,05), що свідчить про довшу тривалість перед-
операційної стабілізації стану новонароджених із 
ПДГ з великими і тотальними дефектами діафрагми. 
Це можна пояснити більш виразними патофізіоло-
гічними проявами ПДГ, обумовленими більшою 
частотою тяжкості гіпоплазії легень, серця і легене-
вої гіпертензії в новонароджених ІІ групи, на від-
міну від І групи.

У І групі показник виживання пацієнтів становив 
97,4%, тоді як у ІІ групі – 73,6%. Статистична різниця 
між групами була значущою (p<0,05), що підтвер-
джує гірший прогноз для новонароджених із вели-
кими і тотальними дефектами діафрагми.

Отже, результати дослідження свідчать, що великі 
й тотальні розміри дефекту діафрагми в новонаро-
джених дітей із ПДГ асоціюються з більш виразним 
ступенем гіпоплазії легень, підвищеним ризиком 
розвитку легеневої гіпертензії, гіпоплазії лівих відді-
лів серця і збільшенням тривалості передопераційної 
стабілізації, що, своєю чергою, негативно впливає на 
виживання новонароджених із ПДГ.

Проведене дослідження розкриває важливі аспек-
ти впливу величини дефекту діафрагми на клініч-

ний перебіг ПДГ у новонароджених дітей. Вивчено 
кореляційні зв’язки між розмірами дефекту діафраг-
ми і ступенем гіпоплазії легень, наявністю і вираз-
ністю легеневої гіпертензії, необхідністю застосу-
вання спеціальних вазодилататорів, частотою 
гіпоплазії лівих відділів серця, тривалістю перед-
операційної стабілізації та виживанням, які мають 
значні клінічні наслідки для лікування новонаро-
джених дітей із цією критичною патологією.

Середня площа дефектів у групі пацієнтів із вели-
кими і тотальними дефектами діафрагми (типи С, D) 
була значно більшою (24,21±4,52 см²), ніж у групі но-
вонароджених із малими і середніми дефектами 
(типи А, В) (10,82±2,87 см²). Результати наведеного 
дослідження підтверджують, що великі і тотальні де-
фекти діафрагми асоціюються з більшим ступенем 
виразності гіпоплазії легень у плодів і новонародже-
них дітей із ПДГ. Це підтверджується і висновками 
попередніх досліджень деяких авторів, які також вка-
зують на кореляцію між величиною дефекту діафраг-
ми і ступенем гіпоплазії легень. Так, у роботі D. Ameis 
та співавт. виявлено, що новонароджені діти з ПДГ 
з великими дефектами діафрагми мають значно біль-
шу ймовірність розвитку гіпоплазії легень тяжкого 
ступеня [27]. Подібні результати отримані також 
у дослідженнях інших авторів, які стверджують, що 
ступінь легеневої гіпоплазії тісно корелює з величи-
ною дефекту діафрагми [2,7].

За даними, отриманими в наведеній нами роботі, 
середній індекс o/e LHR у групі новонароджених із 
ПДГ з великими і тотальними дефектами становить 
47,80±14,77%, що підтверджує наявність гіпоплазії 
легень більш тяжкого ст упеня порівняно 
з 61,26±20,06% у групі пацієнтів із дефектами діа-
фрагми малої і середньої величини. Результати на-
веденого нами дослідження підтверджують висно-
вки інших подібних досліджень [1,16].

Дані наведеного нами дослідження також свід-
чать, що легенева гіпертензія з право-лівим шунту-
ванням крові через відкриті фетальні комунікації 
в пацієнтів із великими і тотальними дефектами 
(типи С, D) (47,4%) виникає достовірно частіше, ніж 
у  немовлят із малими і  середніми дефектами 
(типи А, В) (17,9%). Ці результати відповідають да-
ним літератури, що виразний ступінь гіпоплазії ле-
гень призводить до розвитку легеневої гіпертензії 
[3,21].  Однак частота застосування спеціальних ва-
зодилататорів не має статистично значущої різниці 
між групами (5,12% проти 15,7%; p=0,23). Цей ре-
зультат може бути пов’язаний із тим, що не всі паці-
єнти з ПДГ з легеневою гіпертензією потребують 
застосування цих препаратів. Зазначено, що в час-
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тини новонароджених дітей із легеневою гіпертен-
зією і право-лівим шунтуванням крові цю ситуацію 
можна скоригувати шляхом підбирання оптималь-
них параметрів штучної вентиляції легень та інших 
медикаментозних засобів без потреби застосування 
спеціальних вазодилататорів. Крім того, ефектив-
ність використання спеціальних вазодилататорів 
у контексті ПДГ, на думку деяких клініцистів, зали-
шається неоднозначною і залежить від багатьох чин-
ників, у т.ч. від тяжкості легеневої гіпертензії та від 
індивідуальних характеристик пацієнтів [9,15,18].

Наведені нами дані також свідчать про значно 
вищу частоту виникнення гіпоплазії лівих відділів 
серця в новонароджених із великими і тотальними 
дефектами діафрагми – 26,3% порівняно з 5,12% па-
цієнтів із малими і середніми дефектами; p<0,05. 
Цей висновок відповідає результатам попередніх 
досліджень, які показують тісний зв’язок між вели-
кими дефектами діафрагми і розвитком кардіовас-
кулярних аномалій [4,23,25]. Так, згідно з досліджен-
ням Z.J. Сoffman та співавт., величина дефекту 
діафрагми може значно впливати на функцію і роз-
виток серця, особливо лівих його відділів, що під-
тверджується високою кореляцією між розміром 
дефекту діафрагми при ПДГ і ступенем гіпоплазії 
лівих відділів серця [4].

Деякі автори декларують складність клінічного 
ведення новонароджених дітей із ПДГ із великими 
і тотальними дефектами діафрагми, що, своєю чер-
гою, потребує тривалішого періоду передоперацій-
ної стабілізації цих пацієнтів [19,28]. Результати на-
веденого нами дослідження також підтверджують, 
що період передопераційної стабілізації новонаро-
джених дітей із ПДГ з великими і тотальними дефек-
тами діафрагми значно довший, ніж у немовлят із 
групи із малими і середніми дефектами діафрагми 
(99,05±111,95 години і 64,43±29,40 години, відповід-
но).

Наведені нами дані свідчать, що виживання ново-
народжених із ПДГ із великими дефектами діафраг-
ми достовірно нижче (73,6%), ніж у групі з меншими 
дефектами (97,4%). Ці результати підтверджують 
висновки інших досліджень, які вказують на погір-
шення прогнозу виживання новонароджених із ПДГ 
за наявності великих і тотальних дефектів діафраг-
ми [5,7,12,22,24]. Так, за даними дослідження P. Pu-
ligandla та співавт., новонароджені з великими і то-
тальними дефектами діафрагми при ПДГ і тяжкими 
ускладненнями, такими як гіпоплазія легень тяжко-
го ступеня і легенева гіпертензія, мають менші шан-
си на виживання, ніж пацієнти без таких ускладнень 
[12].

Висновки
Величина дефекту діафрагми суттєво впливає на 

ступінь гіпоплазії легень, виразність легеневої гіпер-
тензії, частоту гіпоплазії лівих відділів серця, трива-
лість передопераційної стабілізації та виживання 
новонароджених, але не впливає на використання 
спеціальних вазодилататорів.

Оцінюючи прогноз у новонароджених дітей із 
ПДГ і плануючи в них лікувальну тактику, важливо 
враховувати вищезазначені чинники.

Автори заявляють про відсутність конфлікту 
інтересів.
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