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Úvod
Kongenitální diafragmatická hernie (KDH) 

je vrozená anomálie s  incidencí přibližně 
1 : 2 500–5 000 živě narozených dětí (1). KDH 
vzniká v průběhu embryonálního vývoje, kdy se 
vytvoří defekt v bránici, který umožňuje přesun 
orgánů dutiny břišní do dutiny hrudní. Pokud je 
velikost bráničního defektu značná, komprimují 
břišní orgány vyvíjející se plicní tkáň s následným 
rozvojem plicní hypoplazie a plicní hypertenze 
(2). U novorozenců s KDH proto obvykle dochází 
brzy po narození k rozvoji respiračního selhá­
ní. Na druhé straně se však můžeme setkávat 
s dětmi, u nichž se brániční hernie manifestuje 
až v pozdějším věku.

Kazuistika
Tříměsíční chlapec z  druhé fyziologic­

ké gravidity, s normální poporodní adaptací 
(PH 3 770 g, délka 51 cm), s rodinnou i osobní 
anamnézou bez pozoruhodností, byl vyšetřen 
v ambulanci lékařské pohotovostní služby pro 
několik hodin trvající neztišitelný pláč, neklid 
a nechutenství. Začátek těchto potíží udávali 
rodiče po úderu ruky dítěte do vodovodní ba­
terie při večerním přebalování. Zlomenina ruky 
nebyla rtg vyšetřením prokázána a dítě bylo 
přijato k pozorování.

Vstupnímu fyzikálnímu vyšetření domi­
noval intermitentní pláč, který se dařilo krát­
ce tišit v náručí matky a v těchto okamžicích 
byly výrazně oslabené až téměř neslyšitelné 
dýchací šelesty vlevo a přesun srdečních ozev 
doprava. Kojenec byl afebrilní, měl dechovou 
frekvenci 44/min a srdeční frekvenci 128/min, 
krevní tlak nebyl pro epizody neklidu dítěte 
změřen. V hodnotách základního biochemic­
kého (ionogram, urea, kreatinin, bilirubin, ALT, 
AST, glykemie, CRP) a hematologického vyšet­
ření (KO + diff. rozpočet + trombocyty) nebyly 
zjištěny žádné odchylky. Vstupní vyšetření 
acidobazické rovnováhy prokázalo parciální 
respirační acidózu (pH 7,22; pCO2 6,2 kPa; pO2 
10,1 kPa; st. bikarbonát 18,6 mmol/l; BE – 7 
mmol/l; sat. O2 92%). Na rtg hrudníku bylo 
vysloveno podezření na brániční kýlu vlevo 
(obrázek 1). Dítěti byla zavedena nazogastrická 
sonda, bylo umístěno do kyslíkové atmosféry 
(FiO2 0,3) a byl konzultován dětský chirurg. Ten 
požadoval k upřesnění nálezu provedení CT 
hrudníku. V průběhu 45 minut od přijetí na 
kliniku došlo u kojence velmi rychle k rozvoji 
tachypnoe (počet dechů až 68/min) a dys­
pnoe provázené poklesem saturace O2 (při 
transkutánní monitoraci byly hodnoty v roz­
mezí 75–80 %), dítě bylo nutné intubovat a za­

hájit umělou plicní ventilaci (UPV). Následně 
provedené CT brániční hernii jednoznačně 
prokázalo (obrázek 2). Peroperačně byl zjištěn 
defekt asi 3 × 3 cm při dorzálním okraji brá­
nice vlevo. V  levém hemitoraxu dislokovaný 
žaludek a slezina byly reponovány zpět do 
dutiny břišní a byla provedena primární sutura 
defektu bránice. Pooperační průběh byl bez 
komplikací, UPV bylo možno ukončit po 36 
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Obrázek 1. Rtg plic a srdce – předozadní projekce.
Vlevo objemné projasnění imponující jako intratho­
rakálně uložený žaludek, bránice nediferencovatelná. 
Středočárové struktury výrazně přesunuty doprava – 
srdce, thymus i  trachea – vpravo z plicního křídla 
přehledná pouze vzdušná část dolního laloku, 
bránice volná
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hod. od operace. Za 24 hodin po chirurgic­
kém zákroku byla na rtg snímku zobrazena již 
plně rozvinutá levá plíce. Dítě bylo v dobrém 
stavu propuštěno za 10 dnů po operaci do 
domácí péče.

Diskuze
Za normálních okolností začíná vývoj brá­

nice kolem čtvrtého týdne gestace a plně 
vytvořena je ve dvanáctém týdnu těhotenství 
(3). U dětí s KDH se jedna z částí bránice nevy­
tvoří správně a je umožněn vstup pobřišnice 
do hrudníku. KDH je tradičně klasifikována na 
základě lokalizace defektu na posterolaterál­
ní (Bochdalekova hernie), která se vyskytuje 
v 70–75 % případů, retrosternální (Morgagniho 
hernie) s četností 23–28 % a KDH s centrálními 
defekty, jejíž zastoupení je uváděno v rozmezí 
2–7 % případů. Posterolaterální defekt se nej­
častěji vyskytuje na levé straně (85 %), vpravo 
ve 13 % a oboustranně pouze ve 2 % případů 
(4). Patogeneze KDH je komplexní a zůstává 
objasněna pouze z části. Allan et al. dospě­
li při při svých experimentech s Nitrofenem 
u myší a krys k závěru, že plicní hypoplazie 
je důsledkem zmenšeného nitrohrudního 
prostoru daného přemístěním nitrobřišních 
orgánů do dutiny hrudní (5). Keijzer et al. však 
přichází na základě vlastních experimentů 
s nitrofenovým modelem KDH s tzv. hypoté­
zou dvojího zásahu (dual-hit hypotesis) (6). Ta 
tvrdí, že hypoplazie plic vzniká jako následek 
dvou vývojových faktorů - první z nich po­
stihuje obě plíce a objevuje se před úplným 
vyvinutím plic jako následek genetické pre­
dispozice i vnějších faktorů, druhá ovlivňuje 

pouze stejnostrannou plíci, kterou utlačují 
herniované břišní orgány.

Předpokládá se, že důležitou roli v patoge­
nezi KDH hrají také retinoidy. Bylo prokázáno, že 
sérové hladiny retinolu a RBP (retinol-binding 
protein) jsou signifikantně snížené u novorozen­
ců s KDH (7). Některé studie potvrdily vyšší riziko 
vzniku KDH u dětí, jejichž matky jsou v průběhu 
těhotenství vystaveny alkoholu, kouření, antimi­
krobiálním léčivům, jsou obézní nebo mají nízký 
příjem retinolu (8). Narůstá také množství důkazů 
podporujících genetickou příčinu KDH, která má 
ve 40 % případů asociovanou genetickou abnor­
mitu (9, 10) (tabulka 1). Kauzální gen podmiňující 
vznik KDH však doposud nalezen nebyl.

KDH může být diagnostikována prenatálně 
ultrazvukovým vyšetřením nebo postnatálně při 
brzkém rozvoji symptomů. Asi v 60 % případů 
je diagnóza KDH určena před narozením při 
sonografickém vyšetření plodu a to na základě 
přítomnosti orgánů dutiny břišní v hrudníku. 
Podezření na KDH by měl budit také průkaz 
polyhydramnia nebo dislokace mediastina či 
abnormální sklon srdeční osy u plodu. U pravo­
stranných KDH jsou játra obvykle jediným herni­
ovaným orgánem a jelikož mají podobnou echo­
genitu jako plíce, bývá diagnóza pravostranné 
KDH nezřídka opožděná (11). Ačkoliv je většina 
případů KDH diagnostikována prenatálně, až ve 
40 % je brániční hernie prokazována postnatál­
ně. U nediagnostikované KDH dochází obvykle 
krátce po narození k rozvoji akutního respirač­
ního selhání. Fyzikální vyšetření novorozence 
může odhalit soudkovitý hrudník, člunkovité 
břicho, vymizení dechových fenoménů na posti­
žené straně, přesun srdečních ozev a slyšitelnou 
střevní peristaltiku při poslechu hrudníku (12). 
Rtg hrudníku a břicha představuje iniciální zobra­
zovací modalitu, v nejednoznačných případech 
je pak nezbytné vyšetření pomocí CT. O přežití 
novorozence nerozhoduje velikost bráničního 

defektu, ale stupeň hypoplazie plic a úspěšná 
neonatální intenzivní péče.

K pozdní manifestaci KDH dochází až ve 
20 % případů, přitom se může jednat o děti růz­
ného věku. Je stálou otázkou, zda brániční her­
nie s pozdní manifestací je vrozeným defektem 
nebo onemocněním získaným. Dítě s pozdní 
manifestací bráničního defektu nemívá obvykle 
žádné přidružené anomálie, nemá hypoplazii 
plic ani plicní hypertenzi (13, 14). Rozvoj potíží 
ovlivňuje velikost defektu a přítomnost kýlního 
vaku. V popředí klinické manifestace bývají měn­
livé dechové potíže, které mohou vrcholit výraz­
nou tachypnoí, dyspnoí a respiračním selháním. 
Tak tomu bylo i v našem případě. Uvedený stav 
může být komplikován uskřinutím dislokova­
ných orgánů zažívacího traktu s doprovodným 
oběhovým selháním. Urgentní chirurgická revi­
ze je metodou léčby brániční hernie s pozdější 
manifestací.

Závěr
V rámci diferenciální diagnostiky u dítěte 

s měnlivými/neobvyklými dechovými příznaky 
anebo dítěte se symptomy náhle vzniklé střevní 
neprůchodnosti by se mělo pomýšlet také na 
pozdní manifestaci KDH. Včasně stanovená 
diagnóza přispívá k  nekomplikované léčbě 
i dobrému pooperačnímu průběhu. Naopak 
pozdní stanovení KDH může být život ohro­
žující situací.
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