
http://www.PrzypadkiMedyczne.pl

© PrzypadkiMedyczne.pl, e-ISSN 2084–2708, 2013; 46:206–209
MNiSW 1 pkt IndexCopernicus 3.22 wersja pierwotna

Publikacja dofinansowana przez Ministerstwo Nauki i Szkolnictwa Wyższego

Obustronna wrodzona przepuklina przeponowa - opis
przypadku
Bilateral Congenital diaphragmatic hernia – a case report
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Streszczenie
Wstęp: Wrodzona przepuklina przeponowa (CDH) to wada rozwojowa polegająca na przemieszczeniu trze-

wi w obręb klatki piersiowej przez patologiczny otwór w przeponie, powstały w wyniku jej nieprawi-
dłowego rozwoju.

Opis przypadku: Opisujemy przypadek noworodka płci żeńskiej, u którego po porodzie wystąpiła sinica obwodowa,
tachypnoe i świst krtaniowy. Na podstawie RTG klatki piersiowej rozpoznano wrodzone zapalenie
płuc oraz zaburzenia homeostazy. W 3 tyg. pobytu wystąpiły objawy niedrożności jelit oraz wstrząsu.
Zdiagnozowano przepuklinę przeponową lewostronną –operacyjnie pierwotnie zamknięto ubytek.
W dziesiątym miesiącu życia pacjentka została ponownie hospitalizowana z powodu niedrożności
przewodu pokarmowego - stwierdzono ubytek w prawej części przepony, który pierwotnie zamknięto.
Po 17 dniach wypisana ze szpitala.

Wnioski: Zwykle CDH jest przyczyną hipoplazji płuca i znacznej niewydolności oddechowej, w rzadkich przy-
padkach skąpoobjawowy przebieg odwleka rozpoznanie. O obecności wrodzonej przepukliny prze-
ponowej trzeba pamiętać w każdym przypadku zaburzeń wentylacji u noworodka. Do postawienia
trafnej diagnozy wystarczające jest wykonanie badania radiologicznego klatki piersiowej, ale w razie
wątpliwości konieczne jest wykonanie kontrastowego badania pasażu jelitowego.
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Abstract
Background: 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.

Case Report: 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.

Conclusions: 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.
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Wstęp
Wrodzona przepuklina przeponowa (CDH) jest zwykle po-
ważną i zagrażającą życiu wadą rozwojową polegającą na
ubytku znacznej części przepony, co skutkuje niedorozwo-
jem płuca po stronie ubytku, przemieszczeniem trzewi w ob-
ręb klatki piersiowej, niedodmą drugiego płuca oraz prze-
trwałym krążeniem płodowym z nadciśnieniem w krążeniu
płucnym [1, 2]. Zazwyczaj powoduje to trwający od urodze-
nia stan ciężkiej niewydolności oddechowej, jednak możli-
wy jest też przebieg bezobjawowy. Pomimo dużych postę-
pów w dziedzinie diagnostyki prenatalnej i okołoporodowej
oraz leczenia noworodków wrodzona przepuklina przepono-
wa wciąż jest ważną przyczyną okołoporodowej chorobowo-
ści i umieralności na całym świecie [3, 4].

Przedstawiamy unikalny przypadek obustronnej wrodzo-
nej przepukliny przeponowej – chociaż wydawałoby się, że
stan taki jest letalny, opóźnienie manifestacji prawostronnej
zwiększyło szanse pacjentki na przeżycie i powrót do zdro-
wia. Chcemy także zwrócić uwagę na fakt, iż nawet często
występujące w wieku noworodkowym i niemowlęcym ob-
jawy ze strony układów oddechowego i pokarmowego mo-
gą być zwiastunem poważnej w skutkach, rzadkiej jednostki
chorobowej.

Opis przypadku
Pacjentka urodzona o czasie siłami natury z ciąży 2., porodu
2., masa ciała 3080 g, punktacja w skali Apgar 9/9/10. Matka
pacjentki od 7 tyg. ciąży leczona rowamycyną z powodu roz-
poznanej toksoplazmozy. Bez obciążeń w prenatalnym bada-
niu USG.

Po porodzie u noworodka wystąpiła sinica obwodowa, ta-
chypnoe i świst krtaniowy, bez innych istotnych objawów. Na
podstawie badania fizykalnego i RTG klatki piersiowej roz-
poznano u dziecka wrodzone zapalenie płuc oraz częściowy
zrost 3. i 4. żebra po stronie prawej. Obserwowano przemi-
jającą kwasicę metaboliczną i krótkotrwałe incydenty spad-
ku saturacji z bradykardią. W badaniu MR stwierdzono ce-
chy zatoki skórnej na poziomie Th3 i bloku kostnego Th10
i Th11, równocześnie opisano cechy relaksacji przepony po
stronie lewej. W wyniku zastosowanego leczenia uzyskano
remisję zmian zapalnych w płucach. W 3 tyg. pobytu wystąpi-
ły objawy bolesności i wzdęcia brzucha z pogorszeniem sta-
nu ogólnego, z objawami wstrząsu. Poszerzono diagnostykę
o pasaż jelitowy, uwidoczniono przepuklinę przeponową le-
wostronną rys. 1.

Przeprowadzono zabieg operacyjny – laparotomię z do-
stępu pod lewym łukiem żebrowym - stwierdzono przepukli-
nę rzekomą tylno-boczną, w lewej jamie opłucnowej znajdo-
wał się żołądek, śledziona i lewa nerka oraz hipoplastyczne
lewe płuco. Odprowadzono trzewia do jamy otrzewnej. Wy-
konano pierwotne zamknięcie ubytku w przeponie bez zasto-
sowania łaty. Po zabiegu pacjentka wymagała przejściowo in-
tensywnego wsparcia oddechowego - uzyskano rozprężenie

płuca lewego, wentylację mechaniczną utrzymano do 4. do-
by.

Rysunek 1: RTG klatki piersiowej po podaniu kontrastu przez zgłębnik dożołądkowy.
Lewostronna CDH. Widoczne przemieszczenie żołądka w obręb klatki piersiowej

W trakcie 35-dniowej hospitalizacji stwierdzono posocz-
nicę bakteryjną oraz rozsiane wykrzepianie wewnątrznaczy-
niowe – po włączeniu odpowiedniego leczenia i uzyskaniu
poprawy stanu klinicznego pacjentkę wypisano do domu.
W 10. miesiącu życia pacjentka została ponownie hospita-
lizowana z powodu nasilających się wymiotów. W badaniu
pasażu przewodu pokarmowego nie stwierdzono przechodze-
nia kontrastu do dwunastnicy – zdiagnozowano przepuklinę
przeponową prawostronną rys. 2.

Rysunek 2: RTG klatki piersiowej. Prawostronna CDH. Prawostronne zacienienie
klatki piersiowej z widocznym gazem w pętlach jelitowych. Przesunięcie śródpiersia
w lewo

Przeprowadzono zabieg z cięcia pod prawym łukiem
żebrowym. W części tylno-bocznej przepony stwierdzono
ubytek średnicy 1.5 cm, przez który przemieściła się 50-
centymetrowa pętla jelita końcowego wraz z krezką. Zaob-
serwowano liczne wynaczynienia i zastój limfatyczny w ob-
rębie krezki i pętli zadzierzgniętych jelit. Dokonano pierwot-
nego zamknięcia ubytku w przeponie, ponadto usunięto wy-
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rostek robaczkowy. Po zabiegu pacjentka była wentylowana
mechanicznie i leczona w OIOM. Na podstawie RTG klatki
piersiowej rozpoznano odmę opłucnową prawostronną, któ-
rą odbarczono. W wyniku zastosowanego leczenia stan ogól-
ny pacjentki systematycznie poprawiał się, w 14. dobie pa-
cjentka została przekazana na Oddział 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
Częstość występowania wrodzonej przepukliny wynosi od
1/2000 do 1/3000 żywo urodzonych dzieci, średnio 1/2500
urodzeń [5, 6]. Spośród CDH okresu noworodkowego naj-
częściej stwierdza się przepukliny tylno-boczne, tradycyj-
nie znane pod nazwą przepukliny typu Bochdaleka [7].
W ok. 80% przypadków CDH są to przepukliny lewostron-
ne, w 85% rzekome [8]. Przepukliny przeponowe obustronne
występują z częstotliwością mniej niż 3% wszystkich przy-
padków CDH i są związane z dużo częstszą obecnością do-
datkowych anomalii rozwojwych [9]. W większości przy-
padków zgon następuje jeszcze w życiu płodowym, przeży-
wa mniej niż 35% przypadków [10, 11]. Obustronna CDH
w 8,3-10% przypadków występuje jako postać rodzinna i jest
związana z anomaliami chromosomalnymi, charakteryzuje
się dwukrotnie wyższą śmiertelnością niż jednostronna CDH
[9,12,13]. Ponadto przepuklina przeponowa jest klasycznym
przypadkiem związanym z opisywanym przez Harrisona zja-
wiskiem „ukrytej śmiertelności”, na który składają się zgo-
ny wewnątrzmaciczne płodów, martwe urodzenia oraz zgony
pacjentów przed przyjęciem do ośrodków specjalistycznych
często nie uwzględniane w badaniach statystycznych, co po-
woduje niedoszacowanie wskaźnika śmiertelności [2,14,15].
Przypadki rejestrowane w ośrodkach leczniczych mogą sta-
nowić tylko 40% wszystkich z CDH [16].

Najczęstszymi wadami wrodzonymi towarzyszący-
mi CDH są wady układu krążenia (42%), moczowo-

płciowego (27%), ośrodkowego układu nerwowego, kostno-
szkieletowego oraz pokarmowego [17]. Z wymienionych
wad u opisywanej pacjentki stwierdzono blok kostny w od-
cinku piersiowym kręgosłupa oraz częściowy zrost 3. i 4.
żebra, natomiast obecna hipoplazja płuca uważana jest za
zmianę wtórną do obecności trzewi w klatce piersiowej [18].
W przytaczanym przypadku diagnoza CDH lewostronnej
została postawiona w okresie noworodkowym, lecz rozpo-
znanie przepukliny prawostronnej miało miejsce 9 miesięcy
później, co można tłumaczyć zjawiskiem „korka od butel-
ki”, polegającym na zamknięciu przez wątrobę istniejącego
otworu w przeponie [13, 19]. W opisywanym przypadku
manifestacja CDH początkowo miała postać niewydolności
oddechowej owocującej zapaleniem płuc, a w późniejszym
okresie objawami ze strony przewodu pokarmowego, co jest
zgodne z doniesieniami w piśmiennictwie (objawy ze stro-
ny układu oddechowego jako pierwsza manifestacja w 43%
przypadków, ze strony układu pokarmowego 33%) [19].

Do postawienia rozpoznania CDH wystarczające może
być wykonanie radiogramu klatki piersiowej i jamy brzusznej
i stwierdzenie w nim przesunięcia śródpiersia oraz obecność
trzewi jamy brzusznej w klatce piersiowej, z miąższem płuc-
nym widocznym jedynie w części szczytowej jamy opłucnej
[2]. Dodatkowo ocena rozkładu powietrza w jamie brzusz-
nej umożliwia różnicowanie CDH (miernego stopnia i nie-
regularne upowietrznienie jelit w jamie brzusznej) z inny-
mi jednostkami chorobowymi, takimi jak sekwestracja płuc,
gruczolakowatość torbielowata płuc, torbiele bronchogenne
[1, 2]. W przypadku pacjentów w stabilnym stanie przydat-
ne bywa również wykonanie badania rezonansem magnetycz-
nym (MRI) [20], jednak na podstawie doświadczeń własnych
stwierdzamy, że badanie dynamiczne (skopia rtg z oceną ru-
chów oddechowych przepony) umożliwia ostateczne różni-
cowanie pomiędzy relaksacją przepony a przerwaniem jej
ciągłości. MRI jest też niezastąpionym narzędziem w diagno-
zowaniu CDH w okresie życia płodowego [20].

Strategią leczenia CDH jest ustabilizowanie stanu kli-
nicznego oraz przeprowadzenie zabiegu pierwotnego za-
mknięcia ubytku w przeponie w celu zmniejszenia ciśnie-
nia panującego w jamie opłucnowej co umożliwia rozpręże-
nie niedorozwiniętego płuca [21]. W niewielkich ubytkach
w przeponie na plan pierwszy wysuwa się ryzyko zadzierz-
gnięcia jelit w obrębie ubytku. W opisywanym przypadku
spotkaliśmy się z obiema manifestacjami klinicznymi tej pa-
tologii. Zabiegi zamknięcia ubytku w przeponie, przywraca-
jąc anatomiczne proporcje w obrębie klatki piersiowej i jamy
brzusznej, prowadzą do zmniejszenia śmiertelności w grupie
chorych z obustronną CDH [1,22].

Wnioski
Obustronna przepuklina przeponowa, pomimo że jest wadą
potencjalnie letalną, w opisanym przypadku nie doprowadzi-
ła do śmierci pacjentki, co było spowodowane niewielkim
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stopniem przemieszczenia trzewi po stronie lewej oraz po-
czątkowo brakiem ich przesunięcia po stronie prawej.

Zwłoka w rozpoznaniu przepukliny lewostronnej była
spowodowana niejednoznacznymi wynikami badań obrazo-
wych i stosunkowo dobrą początkowo odpowiedzią na le-
czenie zachowawcze patologii płuc. O obecności wrodzonej
przepukliny przeponowej należy pamiętać w każdym przy-
padku zaburzeń wentylacji u noworodka. Niedrożność prze-
wodu pokarmowego może być także objawem przepukliny
wewnętrznej jaką powoduje ubytek w przeponie. Do posta-
wienia trafnej diagnozy zwykle wystarczające jest wykona-
nie badania rentgenowskiego klatki piersiowej, ale w sytu-
acjach niejednoznacznych konieczne może być wykorzysta-
nie innych badań obrazowych.
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Komentarz:

Ciekawy artykuł przedstawiający rzadko występujący przypadek obustronnej przepukliny przeponowej, którego le-
czenie zakończyło się sukcesem. Schorzenie miało dosyć nietypowy przebieg kliniczny, któremu towarzyszyły dodatko-
wo problemy diagnostyczne. Autorzy dokładnie przedstawili cały proces leczniczy, oraz problemy, z którymi się spotkali.
Praca stanowi cenne uzupełnienie wiedzy dotyczącej diagnostyki i leczenia wrodzonej przepukliny przeponowej.

prof. dr hab. Dariusz Patkowski
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