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Bilateral Congenital diaphragmatic hernia — a case report
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Streszczenie

Wrodzona przepuklina przeponowa (CDH) to wada rozwojowa polegajgca na przemieszczeniu trze-
wi w obreb klatki piersiowej przez patologiczny otwdr w przeponie, powstaty w wyniku jej nieprawi-
dtowego rozwoju.

Opisujemy przypadek noworodka ptci zeriskiej, u kiérego po porodzie wystagpita sinica obwodowa,
tachypnoe i $wist krtaniowy. Na podstawie RTG klatki piersiowej rozpoznano wrodzone zapalenie
ptuc oraz zaburzenia homeostazy. W 3 tyg. pobytu wystgpity objawy niedroznosci jelit oraz wstrzgsu.
Zdiagnozowano przepukling przeponowg lewostronng —operacyjnie pierwotnie zamknigto ubytek.
W dziesigtym miesigcu zycia pacjentka zostata ponownie hospitalizowana z powodu niedroznosci
przewodu pokarmowego - stwierdzono ubytek w prawej czesci przepony, ktdry pierwotnie zamknieto.
Po 17 dniach wypisana ze szpitala.

Zwykle CDH jest przyczyng hipoplazji ptuca i znacznej niewydolnosci oddechowej, w rzadkich przy-
padkach skgpoobjawowy przebieg odwleka rozpoznanie. O obecnosci wrodzonej przepukliny prze-
ponowej trzeba pamieta¢ w kazdym przypadku zaburzen wentylacji u noworodka. Do postawienia
trafnej diagnozy wystarczajgce jest wykonanie badania radiologicznego klatki piersiowej, ale w razie
watpliwosci konieczne jest wykonanie kontrastowego badania pasazu jelitowego.

przepuklina przeponowa, wentylacja mechaniczna, niewydolno$é oddechowa
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Abstract

A congenital diaphragmatic hernia (CDH) is a congenital malformation permitting the displacement
of abdominal contents into the thoracic cavity through a pathological hole in the diaphragm.

A newborn female was observed to have peripheral cyanosis, tachypnea, and stridor immediately
after birth. Based on a chest x-ray, diagnoses of congenital pneumonia and homeostasis disorders
were made. In the third week of life, symptoms of bloating and general deterioration appeared
leading to subsequent shock. A left-sided diaphragmatic hernia was diagnosed and was treated
with primary surgical closure. In the tenth month of life the patient was again hospitalized, this time
with symptoms of ileus. An x-ray revealed a right-sided diaphragmatic hernia and the patient again
underwent primary surgical closure. She was discharged home on post-operative day seventeen.

CDH commonly causes lung hypoplasia and respiratory failure. Rarely, the symptoms may be mild,
leading to a delay in diagnosis. The presence of CDH must be considered in any case of respiratory
distress in a neonate. For an accurate diagnosis, usually a chest x-ray is sufficient but barium swallow
can also be performed.

diaphragmatic hernia, mechanical ventilation, respiratory insufficiency
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Wstep

Wrodzona przepuklina przeponowa (CDH) jest zwykle po-
wazng i zagrazajaca zyciu wada rozwojowa polegajaca na
ubytku znacznej czedci przepony, co skutkuje niedorozwo-
jem pluca po stronie ubytku, przemieszczeniem trzewi w ob-
reb klatki piersiowej, niedodmag drugiego pluca oraz prze-
trwatym krazeniem plodowym z nadci$nieniem w krazeniu
plucnym [1, 2]. Zazwyczaj powoduje to trwajacy od urodze-
nia stan ciezkiej niewydolnosci oddechowej, jednak mozli-
wy jest tez przebieg bezobjawowy. Pomimo duzych poste-
péw w dziedzinie diagnostyki prenatalnej i okoloporodowej
oraz leczenia noworodkéw wrodzona przepuklina przepono-
wa wciaz jest wazng przyczyng okotoporodowej chorobowo-
Sci i umieralnodci na catym $wiecie [3,4].

Przedstawiamy unikalny przypadek obustronnej wrodzo-
nej przepukliny przeponowej — chociaz wydawaloby sie, ze
stan taki jest letalny, op6Znienie manifestacji prawostronnej
zwigkszylo szanse pacjentki na przezycie i powr6t do zdro-
wia. Chcemy takze zwréci¢ uwage na fakt, iz nawet czgsto
wystepujace w wieku noworodkowym i niemowlecym ob-
jawy ze strony uktadéw oddechowego i pokarmowego mo-
g3 by¢ zwiastunem powaznej w skutkach, rzadkiej jednostki
chorobowe;j.

Opis przypadku

Pacjentka urodzona o czasie sitami natury z cigzy 2., porodu
2., masa ciata 3080 g, punktacja w skali Apgar 9/9/10. Matka
pacjentki od 7 tyg. ciazy leczona rowamycyng z powodu roz-
poznanej toksoplazmozy. Bez obciazen w prenatalnym bada-
niu USG.

Po porodzie u noworodka wystgpila sinica obwodowa, ta-
chypnoe i §wist krtaniowy, bez innych istotnych objawdéw. Na
podstawie badania fizykalnego i RTG klatki piersiowej roz-
poznano u dziecka wrodzone zapalenie ptuc oraz czeSciowy
zrost 3. i 4. zebra po stronie prawej. Obserwowano przemi-
jajaca kwasice metaboliczng i krétkotrwale incydenty spad-
ku saturacji z bradykardia. W badaniu MR stwierdzono ce-
chy zatoki skérnej na poziomie Th3 i bloku kostnego Th10
i Th11, réwnoczesnie opisano cechy relaksacji przepony po
stronie lewej. W wyniku zastosowanego leczenia uzyskano
remisj¢ zmian zapalnych w plucach. W 3 tyg. pobytu wystapi-
1y objawy bolesnosci i wzdecia brzucha z pogorszeniem sta-
nu ogdlnego, z objawami wstrzasu. Poszerzono diagnostyke
o pasaz jelitowy, uwidoczniono przepukling przeponowa le-
wostronna rys. 1.

Przeprowadzono zabieg operacyjny — laparotomi¢ z do-
stepu pod lewym tukiem zebrowym - stwierdzono przepukli-
ne rzekomg tylno-boczng, w lewej jamie oplucnowej znajdo-
wal sie zotadek, Sledziona i lewa nerka oraz hipoplastyczne
lewe ptuco. Odprowadzono trzewia do jamy otrzewnej. Wy-
konano pierwotne zamknigcie ubytku w przeponie bez zasto-
sowania faty. Po zabiegu pacjentka wymagata przej$ciowo in-
tensywnego wsparcia oddechowego - uzyskano rozprezenie

pluca lewego, wentylacje mechaniczng utrzymano do 4. do-
by.

Rysunek 1: RTG klatki piersiowej po podaniu kontrastu przez zglebnik dozotadkowy.
Lewostronna CDH. Widoczne przemieszczenie zotadka w obreb klatki piersiowej

W trakcie 35-dniowej hospitalizacji stwierdzono posocz-
nice bakteryjng oraz rozsiane wykrzepianie wewnatrznaczy-
niowe — po wlaczeniu odpowiedniego leczenia i uzyskaniu
poprawy stanu klinicznego pacjentke wypisano do domu.
W 10. miesigcu zycia pacjentka zostata ponownie hospita-
lizowana z powodu nasilajacych si¢ wymiotéw. W badaniu
pasazu przewodu pokarmowego nie stwierdzono przechodze-
nia kontrastu do dwunastnicy — zdiagnozowano przepukline
przeponowa prawostronng rys. 2.

Rysunek 2: RTG klatki piersiowej. Prawostronna CDH. Prawostronne zacienienie
klatki piersiowej z widocznym gazem w petlach jelitowych. Przesunigcie Srédpiersia
w lewo

Przeprowadzono zabieg z cigcia pod prawym tukiem
zebrowym. W czeSci tylno-bocznej przepony stwierdzono
ubytek Srednicy 1.5 cm, przez ktéry przemiescita si¢ 50-
centymetrowa petla jelita koficowego wraz z krezkg. Zaob-
serwowano liczne wynaczynienia i zastdj limfatyczny w ob-
rebie krezki i petli zadzierzgnietych jelit. Dokonano pierwot-
nego zamkni¢cia ubytku w przeponie, ponadto usunieto wy-
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rostek robaczkowy. Po zabiegu pacjentka byta wentylowana
mechanicznie i leczona w OIOM. Na podstawie RTG klatki
piersiowej rozpoznano odme optucnowa prawostronna, kté-
ra odbarczono. W wyniku zastosowanego leczenia stan og6l-
ny pacjentki systematycznie poprawial si¢, w 14. dobie pa-
cjentka zostala przekazana na Oddziat Gastroenterologiczny
rys. 3. Wypisana ze szpitala w 17. dobie po zabiegu opera-

cyjnym.

Rysunek 3: RTG klatki piersiowej. Stan po ostatecznej korekcie chirurgicznej zmian
rozwojowych opisywanych poprzednio

Dyskusja

Czgsto$¢ wystepowania wrodzonej przepukliny wynosi od
172000 do 1/3000 zywo urodzonych dzieci, Srednio 1/2500
urodzen [5, 6]. Sposréd CDH okresu noworodkowego naj-
czesciej stwierdza si¢ przepukliny tylno-boczne, tradycyj-
nie znane pod nazwa przepukliny typu Bochdaleka [7].
W ok. 80% przypadkéw CDH sa to przepukliny lewostron-
ne, w 85% rzekome [8]. Przepukliny przeponowe obustronne
wystepuja z czgstotliwo$cig mniej niz 3% wszystkich przy-
padkéw CDH i sg zwigzane z duzo czgstsza obecnos$cig do-
datkowych anomalii rozwojwych [9]. W wigkszoSci przy-
padkéw zgon nastepuje jeszcze w zyciu ptodowym, przezy-
wa mniej niz 35% przypadkéw [10, 11]. Obustronna CDH
w 8,3-10% przypadkéw wystepuje jako postac rodzinna i jest
zwigzana z anomaliami chromosomalnymi, charakteryzuje
sie dwukrotnie wyzsza Smiertelno$cia niz jednostronna CDH
[9,12,13]. Ponadto przepuklina przeponowa jest klasycznym
przypadkiem zwigzanym z opisywanym przez Harrisona zja-
wiskiem ,,ukrytej Smiertelnosci’, na ktéry sktadajg si¢ zgo-
ny wewnatrzmaciczne ptodéw, martwe urodzenia oraz zgony
pacjentéw przed przyjeciem do oSrodkéw specjalistycznych
czesto nie uwzgledniane w badaniach statystycznych, co po-
woduje niedoszacowanie wskaZnika Smiertelnosci [2,14,15].
Przypadki rejestrowane w osrodkach leczniczych mogg sta-
nowic tylko 40% wszystkich z CDH [16].

Najczestszymi  wadami  wrodzonymi towarzyszacy-
mi CDH s3 wady ukladu krazenia (42%), moczowo-

plciowego (27%), oSrodkowego ukladu nerwowego, kostno-
szkieletowego oraz pokarmowego [17]. Z wymienionych
wad u opisywanej pacjentki stwierdzono blok kostny w od-
cinku piersiowym kregostupa oraz czeSciowy zrost 3. i 4.
zebra, natomiast obecna hipoplazja pluca uwazana jest za
zmiane wtérng do obecnosci trzewi w klatce piersiowe;j [18].
W przytaczanym przypadku diagnoza CDH lewostronnej
zostala postawiona w okresie noworodkowym, lecz rozpo-
znanie przepukliny prawostronnej mialo miejsce 9 miesiecy
pdZniej, co mozna ttumaczyé zjawiskiem ,,korka od butel-
ki, polegajacym na zamknigciu przez watrobe istniejacego
otworu w przeponie [13, 19]. W opisywanym przypadku
manifestacja CDH poczatkowo miata posta¢ niewydolnoSci
oddechowej owocujacej zapaleniem pluc, a w pdéZniejszym
okresie objawami ze strony przewodu pokarmowego, co jest
zgodne z doniesieniami w piSmiennictwie (objawy ze stro-
ny uktadu oddechowego jako pierwsza manifestacja w 43%
przypadkéw, ze strony uktadu pokarmowego 33%) [19].

Do postawienia rozpoznania CDH wystarczajace moze
by¢ wykonanie radiogramu klatki piersiowej i jamy brzusznej
i stwierdzenie w nim przesuni¢cia Srdédpiersia oraz obecno$¢
trzewi jamy brzusznej w klatce piersiowej, z migzszem pluc-
nym widocznym jedynie w czgsci szczytowej jamy oplucnej
[2]. Dodatkowo ocena rozktadu powietrza w jamie brzusz-
nej umozliwia réznicowanie CDH (miernego stopnia i nie-
regularne upowietrznienie jelit w jamie brzusznej) z inny-
mi jednostkami chorobowymi, takimi jak sekwestracja ptuc,
gruczolakowato$¢ torbielowata ptuc, torbiele bronchogenne
[1,2]. W przypadku pacjentéw w stabilnym stanie przydat-
ne bywa réwniez wykonanie badania rezonansem magnetycz-
nym (MRI) [20], jednak na podstawie doswiadczeri wlasnych
stwierdzamy, ze badanie dynamiczne (skopia rtg z oceng ru-
chéw oddechowych przepony) umozliwia ostateczne rézni-
cowanie pomiedzy relaksacja przepony a przerwaniem jej
cigglosci. MRI jest tez niezastapionym narzedziem w diagno-
zowaniu CDH w okresie zycia ptodowego [20].

Strategia leczenia CDH jest ustabilizowanie stanu kli-
nicznego oraz przeprowadzenie zabiegu pierwotnego za-
mknigcia ubytku w przeponie w celu zmniejszenia ci$nie-
nia panujgcego w jamie optucnowej co umozliwia rozpreze-
nie niedorozwinigtego pluca [21]. W niewielkich ubytkach
w przeponie na plan pierwszy wysuwa si¢ ryzyko zadzierz-
gniecia jelit w obrebie ubytku. W opisywanym przypadku
spotkaliSmy si¢ z obiema manifestacjami klinicznymi tej pa-
tologii. Zabiegi zamkniecia ubytku w przeponie, przywraca-
jac anatomiczne proporcje w obrebie klatki piersiowej i jamy
brzusznej, prowadzg do zmniejszenia SmiertelnoSci w grupie
chorych z obustronnag CDH [1,22].

Whnioski

Obustronna przepuklina przeponowa, pomimo ze jest wada
potencjalnie letalng, w opisanym przypadku nie doprowadzi-
fa do Smierci pacjentki, co bylo spowodowane niewielkim
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stopniem przemieszczenia trzewi po stronie lewej oraz po-
czatkowo brakiem ich przesuni¢cia po stronie prawej.

Zwloka w rozpoznaniu przepukliny lewostronnej byla
spowodowana niejednoznacznymi wynikami badai obrazo-
wych i stosunkowo dobra poczatkowo odpowiedzig na le-
czenie zachowawcze patologii pluc. O obecnosci wrodzonej
przepukliny przeponowej nalezy pami¢ta¢ w kazdym przy-
padku zaburzeri wentylacji u noworodka. Niedrozno$¢ prze-
wodu pokarmowego moze by¢ takze objawem przepukliny
wewnetrznej jaka powoduje ubytek w przeponie. Do posta-
wienia trafnej diagnozy zwykle wystarczajace jest wykona-
nie badania rentgenowskiego klatki piersiowej, ale w sytu-
acjach niejednoznacznych konieczne moze by¢ wykorzysta-
nie innych badan obrazowych.
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Ciekawy artykut przedstawiajacy rzadko wystepujacy przypadek obustronnej przepukliny przeponowej, ktérego le-
czenie zakoniczylo si¢ sukcesem. Schorzenie miato dosy¢ nietypowy przebieg kliniczny, ktéremu towarzyszyty dodatko-
wo problemy diagnostyczne. Autorzy dokladnie przedstawili caly proces leczniczy, oraz problemy, z ktérymi si¢ spotkali.
Praca stanowi cenne uzupelnienie wiedzy dotyczacej diagnostyki i leczenia wrodzonej przepukliny przeponowe;.

prof. dr hab. Dariusz Patkowski
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