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Przepona - embriologia

Pochodzenie mezodermalne
—ormowanie z IlI-V miotomu szyjnego

?OZWC’)j Z4 CZQéCi mledzy 4.a 8. hbd (hebdomas=tydzier)
przegroda poprzeczna
btony optucnowo-otrzewnowe
grzbietowa krezka przetyku
miesnie scian jamy ciata
Wczesniejsze zamkniecie prawego kanatu
optucnowo-otrzewnowego




Przepona - embriologia
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Przepuklina przeponowa

Przemieszczenie narzgdow jamy brzusznej poprzez
ubytek w przeponie do klatki piersiowe]

Gtownie przepuklina rzekoma
Naturalne wrota:
- od tytu trojkat ledzwiowo-zebrowy (Bochdaleka)
- od przodu — mostkowo-zebrowy (Larreya-
Morgagniego).
3 najczestsze lokalizacje
tylno-boczna lewostronna 85-90%

prawostronna 5-10%
mostkowo-zebrowa 2-4%



Przepuklina przeponowa

Najliczniejszg grupe stanowig
przepukliny rozworu przetykowego

przepukliny pourazowe w nastepstwie
pekniecia przepony.

Do klatki piersiowej mogg sie przedostac:
okreznica, jelito cienkie, sieC, zotgdek, nerka,
watroba, sledziona.
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Lokalizacja

przepuklina
Wile i




prawe ptuco
lewe phico

serce

jelito cienkie
jelito grube
sledziona




Przepukliny rozworu
przetykowego

Chorzy czesto tgczg je z bélami serca.

Przepuklina wslizgowa to stan, w ktérym najczesciej niewielka
czesc zotgdka z wpustem przemieszcza sig do klatki piersiowe;.
Stan taki moze by¢ odwracalny i dlatego dolegliwosci mogg byc¢
chwilowe lub okresowe.

Jezeli wieksza czesc¢ zotgdka znajduje sie w klatce piersiowej,
mowimy o przepuklinie rozworu przetykowego zotgdka .

Najniebezpieczniejsza jest przepuklina rozworu przetykowego
zotadka okotoprzetykowa, poniewaz ta najczesciej ulega
uwieznieciu i daje wtedy ostre i ciezkie objawy kliniczne. W tej
przepuklinie wpust pozostaje w prawidtowym, podprzeponowym
potozeniu, a obok przetyku do klatki piersiowej przemieszcza sie
czesc zotagdka, najczesciej dno, krzywizna wieksza.

Rozpoznanie przepukliny rozworu przetykowego wymaga
specjalistycznego badania radiologicznego z uzyciem srodka
cieniujgcego i czesto w pozycji Trendelenburga.



Pozycja Trendelenburga




Epidemiologia

Czestosc¢ 1:2000 — 1:3000 noworodkow™
Rodzinne wystepowanie — 2%
Wskaznik przezywalnosci do 67%
85% po stronie lewej
Zawartosc przepukliny

jelita 88%**

Sledziona 81%
zotgdek 59%

*Keijzer R, Puri P. Congenital diaphragmatic hernia. Seminars in Pediatric Surgery (2010) 19,
180-185 **Chao PH, Huang CB, Liu CA, et al. Congenital diaphragmatic hernia in the
neonatal period: review

of 21 years’ experience. Pediatr Neonatol. 2010;51:97-102.



Diagnostyka prenatalna

USG
59% wykrywanych po 24. hbd
Nieprawidtowe potozenie zotgdka

Niekorzystne rokowniczo
przepuklina przed 24. hbd
obecnos¢ watroby i/lub sledziony w klatce piersiowej
hipoplazja lewego serca



Hypoplastic left
heart syndrome

Normal heart

Small (hypoplastic) aorta Patent (open)

ductus arteriosus
Atrial septal defect

(opening between the atria)

Lo

Small (hypoplastic)
left ventriculum




Ptuca - embriologia

Pochodzenie endodermalne

Uwypuklenie brzusznej Sciany cewy
pokarmowej

4 etapy rozwoju od 4. hbd
rzekomogruczotowy
kanalikowy
woreczkow pecherzykowych
pecherzykowy



Ptuca — stadia rozwoju
_

Generations Developmental Generations Developmental

Embryonic

5 e E9-12 Rwk3-7
Esophagus

Bronchi

ya I.uﬁg
~ Bud
Lung
T AR Saccular
Alveolar Ducts
Pseudoglandular  E 17-Birth

w E12:15 f wk26-36
f wk s

Terminal Trachea
Bronchioles

Alveolar
Alveoli . E Birth-P20
f wk36-3 years

Canalicular
e E15-17
f wk16-26

Respiratory
Bronchioles




Przepuklina przeponowa prowadzi do

zahamowania podziatu drzewa oskrzelowego |
zmniejszenia liczby pecherzykow

redukcji pojemnosci tozyska naczyniowego
zmniejszenia powierzchni wymiany gazowej oraz
produkcji surfaktantu

przerostu miesniowki gtadkiej naczyn tetniczych w
obrebie gronka

wzrostu wydzielania mediatorow

naczynioskurczowych
| spadku naczyniorozkurczowych



Objawy kliniczne

Okres noworodkowy
bezobjawowo 5%
sinica oraz roznego stopnia zaburzenia oddechowe
95% (np. przyspieszenie oddechu)
Pozniejsze okresy zycia
zaburzenia droznosci jelit
wymioty
bole brzucha
nawracajgce zaburzenia oddechowe
przyspieszony rytm serca



Rozpoznawanie

RTG/USG
przesuniecie srodpiersia
obecnosc jelit w klatce piersiowej
Badanie przedmiotowe
asymetria ruchow klatki piersiowej
zniesienie szmeru pecherzykowego
todkowaty brzuch
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Przepuklina przeponowa

Wady chromosomalne 15% (trisomia 21,181 13
chromosomu)

State elementy wady
niedorozwoj ptuc
przetrwaty przewod tetniczy
niedokonany zwrot jelit

Wchodzi w sktad zespotow

Pentalogia Cantrella (wada serca, rozszczep wargi, ektopia serca,
wytrzewienie, encephalocele)

Di Georga (wada serca, rozszczep wargi, mikrognacja, hiperteloryzm)

Fryns’a (wada serca, rozszczep wargi, wada nerek, wada przewodu
pokarmowego)
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Roznicowanie

Relaksacja przepony

Ropien ptuca

Torbiele srodpiersia

Wrodzona torbiel lub torbielowatosc¢ ptuc
Sekwestracja ptuc



Postepowanie przedoperacyjne

Pobyt w Oddziale Intensywne| Terapii
Korekcja zaburzen uktadu oddechowego |
Krgzenia

hipoplazja ptuc

nadcisnienie ptucne
Metody leczenia niewydolnosci oddechowe;

HFOV (high frequency oscilatory ventilation)

ECMO (extracorporeal membrane oxygenation)
egzogenny surfaktant
wentylacja tlenkiem azotu



HFOV (high frequency oscilatory ventilation)

Zapobiega zapadaniu sie pecherzykow ptucnych
Objetosc¢ oddechowa jest bardzo mata- ok1-2ml/kg
Ogranicza wzrost objetosci ptuc

ECMO (extracorporeal membrane oxygenation) —
pozaustrojowe utelnianie krwi.



Zableg operacyjny

Moment zabiegu
obnizenie cisnienia w tetnicy ptucnej < 40 mmHg
Odprowadzenie przemieszczonych narzgadow z
klatki piersiowej do brzucha i zamkniecie ubytku
przepony
Dostep klasyczny lub techniki matoinwazyjne
laparotomia/laparoskopia
torakotomia/torakoskopia






Prezentacja przypadku

6 miesieczne niemowle ptci zenskiej
C Il, Pll, 32. hbd, 2180 g, Apgar 8

20/10/2013 przyjecie do Oddziatu
pediatrycznego

stan ogolny sredni

apatia

podsypianie

okresowe postekiwania

wielokrotne wymioty



Wywiad

Hospitalizacja w Klinice Neonatoloqii
12/04/2013 — 22/04/2013

wrodzone zapalenie ptuc

przejsciowe zaburzenia oddychania
IVH Il stopnia

FOA -foramen ovale apertum
hiperbilirubinemia wczesniakow



USG brzucha 15/04/2013: bz
RTG 12/04/2013:

Ptuca o nierownomiernej powietrznosci, z
zageszczeniami

w okolicach przysrodkowych, zaleznymi od zmian
zapalnych wrodzonych. Nie mozna wykluczyC zmian
zwigzanych z RDS- zespo6t zaburzen oddechowych.
Zarys sercai przepony zatarte. Serce
niepowiekszone.

W widocznym fragmencie jamy brzusznej prawidtowa
IloSC powietrza jelitowego



21/10/2013




RTG 21/10/2013:

Widoczny jedynie powietrzny gorny fragment ptuca
lewego. Pozostata czescC lewej strony klatki piersiowej
jednolicie zacieniona z widocznymi powietrznymi
przejasnieniami, niewidoczny zarys lewej przepony —
peknieta przepona? wada? Prawe ptuco bez zmian
ogniskowych. Przepona i katy po prawej wolne. Serce
nie do oceny. Rozdety wypetniony powietrzem z
poziomem ptynu zotgdek



22/10/2013




31/10/2013




Hospitalizacja w Klinice Chirurgii I Onkologii
Dzieciece] 21/10/2013 — 26/10/2013

Operacja 22/10/2013

Pobyt w Oddziale Intensywnej Terapii
| Anestezjologii 22/10/2013 — 24/10/2013



Wnioski

Objawy przepukliny przeponowej mogg
pojawicC sie po okresie noworodkowym
Nowoczesne techniki matoinwazyjne wydajg

sie byC optymalnym sposobem zaopatrzenia
przepukliny przeponowe.



