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Neobvykly pripad respiracniho selhdni
v kojeneckém veku - branicni kyla
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Autori predkladaji kazuistiku tiimési¢niho kojence, ktery byl pfijat k hospitalizaci pro neklid, neztisitelny pla¢ a nechutenstvi. Pfi vstupnim
vysetieni byl prokazan pfesun srde¢nich ozev doprava a vymizelé dechové fenomény nad levou plici. Nasledné provedené rtg vysetieni
hrudniku potvrdilo levostrannou diafragmatickou hernii. Brani¢ni kyla je pomérné vzacna vrozena vada branice, kterou u novorozenct
provazi rizny stupen plicni hypoplazie a plicni hypertenze. K prvni manifestaci brani¢ni hernie vsak mize dojit i v pozdéjsim véku ditéte
a diagnéza byva opozdéna.
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An unusual case of respiratory failure in infancy - diaphragmatic hernia

The authors present a case report about a three-month-old infant who was taken to hospital due to unrest, immitigable cry, and anorexia.
The physical examination proved a shift of cardiac sounds to the right side and absence of breathing sounds on the left side. Subsequent
chest X-rays confirmed the diagnosis congenital diaphragmatic hernia (CDH). CDH is an uncommon congenital anomaly of the diaphragm
accompanied with various degrees of pulmonary hypoplasia and persistent pulmonary hypertension in newborns. The diaphragmatic

hernia can, however, manifest itself for the first time even in later ages and the diagnosis is then delayed.
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Uvod

Kongenitalni diafragmaticka hernie (KDH)
je vrozend anomdlie s incidenci pfiblizné
1:2500-5000 zivé narozenych déti (1). KDH
vznikd v pribéhu embryonainiho vyvoje, kdy se
vytvoii defekt v branici, ktery umoznuje presun
organ( dutiny bfisni do dutiny hrudni. Pokud je
velikost brani¢niho defektu zna¢nd, komprimuijf
bfisni orgény vyvijejici se plicni tkan s ndslednym
rozvojem plicni hypoplazie a plicnf hypertenze
(2). U novorozenctl s KDH proto obvykle dochazi
brzy po narozeni k rozvoji respira¢niho selha-
ni. Na druhé strané se viak mdzeme setkdvat
s détmi, u nichz se brani¢ni hernie manifestuje
az v pozdéjsim véku.

Kazuistika

Ttimési¢ni chlapec z druhé fyziologic-
ké gravidity, s normalni poporodni adaptaci
(PH 37709, délka 51 cm), s rodinnou i osobni
anamnézou bez pozoruhodnosti, byl vySetfen
v ambulanci lékafské pohotovostnf sluzby pro
nékolik hodin trvajici neztisitelny pla¢, neklid
a nechutenstvi. Zac¢atek téchto potizi udavali
rodi¢e po uderu ruky ditéte do vodovodni ba-
terie pfi veCernim pfebalovani. Zlomenina ruky
nebyla rtg vysetfenim prokdzana a dité bylo
prijato k pozorovani.

Vstupnimu fyzikdInimu vysetfeni domi-
noval intermitentni plac¢, ktery se dafilo krat-
ce tiSit v naru¢i matky a v téchto okamzicich
byly vyrazné oslabené az téméf neslysitelné
dychaci Selesty vlevo a pfesun srde¢nich ozev
doprava. Kojenec byl afebrilni, mél dechovou
frekvenci 44/min a srdecni frekvenci 128/min,
krevn{ tlak nebyl pro epizody neklidu ditéte
zméfen. V hodnotdch zakladniho biochemic-
kého (ionogram, urea, kreatinin, bilirubin, ALT,
AST, glykemie, CRP) a hematologického vyset-
feni (KO + diff. rozpocet + trombocyty) nebyly
zjistény zaddné odchylky. Vstupni vysetfenf
acidobazické rovnovahy prokazalo parcidlni
respiracni acidozu (pH 7,22; pC0, 6,2 kPa; pO,
10,1 kPa; st. bikarbonat 18,6 mmol/I; BE — 7
mmol/I; sat. O, 92%). Na rtg hrudniku bylo
vysloveno podezfeni na brani¢ni kylu vlevo
(obrazek 1). Ditéti byla zavedena nazogastricka
sonda, bylo umisténo do kyslikové atmosféry
(Fi0, 0,3) a byl konzultovéan détsky chirurg. Ten
pozadoval k upfesnénf nélezu provedeni CT
hrudniku. V prdbéhu 45 minut od pfijeti na
kliniku doslo u kojence velmi rychle k rozvoji
tachypnoe (pocet dechl az 68/min) a dys-
pnoe provazené poklesem saturace O, (pfi
transkutanni monitoraci byly hodnoty v roz-
mezf 75-80 %), dité bylo nutné intubovat a za-
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Obrdzek 1. Rtg plic a srdce — predozadni projekce.
Vlevo objemné projasnéniimponujici jako intratho-
rakdlné uloZeny Zaludek, branice nediferencovatelna.
Stfedocarové struktury vyrazné pfesunuty doprava —
srdce, thymus i trachea - vpravo z plicniho kridla
prehlednéd pouze vzdusnd cast dolniho laloku,
branice volna

hajit umélou plicni ventilaci (UPV). Nasledné
provedené CT brani¢ni hernii jednoznac¢né
prokézalo (obrazek 2). Peroperacné byl zjistén
defekt asi 3x3cm pfi dorzalnim okraji bra-
nice vlevo. V levém hemitoraxu dislokovany
7aludek a slezina byly reponovany zpét do
dutiny bfisni a byla provedena primdrni sutura
defektu branice. Poopera¢ni pribéh byl bez
komplikaci, UPV bylo mozno ukon¢it po 36



Obrdzek 2. CT hrudniku. Levy hemithorax a para-
medidlni ¢ast pravého vyplnuje dilatovany zaludek.
Mediastinum pfetlaceno doprava, bfisni organy
ponékud nize. Do hrudniku zasahuje kromé zaludku
téZ slezina a kauda pankreatu. Leva plice tézce kom-
primovana. Vpravo je velkd atelektaza horniho laloku,
dolni lalok mé& snizenou transparenci s vyraznymi
peribronchovaskuldrnimi infiltraty

hod. od operace. Za 24 hodin po chirurgic-
kém zakroku byla na rtg snimku zobrazena jiz
plné rozvinuté leva plice. Dité bylo v dobrém
stavu propusténo za 10 dnl po operaci do
domaci péce.

Diskuze

Za normaélnich okolnosti za¢iné vyvoj bra-
nice kolem c¢tvrtého tydne gestace a plné
vytvofena je ve dvanactém tydnu téhotenstvf
(3). U déti s KDH se jedna z ¢asti branice nevy-
tvofi spravné a je umoznén vstup pobfisnice
do hrudniku. KDH je tradi¢né klasifikovdna na
zékladé lokalizace defektu na posterolateral-
ni (Bochdalekova hernie), ktera se vyskytuje
v 70-75 % ptipadd, retrosternalni (Morgagniho
hernie) s cetnosti 23-28 % a KDH s centralnimi
defekty, jejiz zastoupeni je uvadéno v rozmezf
2-7 % pfipadd. PosterolateraIni defekt se nej-
Castéji vyskytuje na levé strané (85 %), vpravo
ve 13% a oboustranné pouze ve 2% pripadl
(4). Patogeneze KDH je komplexni a zlstava
objasnéna pouze z &asti. Allan et al. dospé-
li pfi pfi svych experimentech s Nitrofenem
u mysi a krys k zavéru, Ze plicni hypoplazie
je dUsledkem zmenseného nitrohrudniho
prostoru daného premisténim nitrobfisnich
organt do dutiny hrudni (5). Keijzer et al. vsak
pfichdzi na zakladé vlastnich experimentd
s nitrofenovym modelem KDH s tzv. hypoté-
zou dvojiho zdsahu (dual-hit hypotesis) (6). Ta
tvrdi, ze hypoplazie plic vznikd jako nasledek
dvou vyvojovych faktord - prvni z nich po-
stihuje obé plice a objevuje se pfed Uplnym
vyvinutim plic jako nasledek genetické pre-
dispozice i vnéjsich faktord, druhd ovliviuje
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Tabulka 1. \/rozené abnormality asociované s KDH (9, 10)

Genetické syndromy

Chromozomalni vady

Vrozené vady

Beckwith-Wiedermann sy Trisomie 13 Plicni
CHARGE sy Trusomie 18 Kardiovaskularni
Cornelia de Lange sy Trisomie 21 CNS

Craniofrontonasal sy TurnerQv sy

Gastrointestinalni

Denys-Drash sy

Urogenitélni

Donnai-Barrow sy

Muskuloskeletalnf

Fryns sy

Pallister- Killian sy

Simpson-Golabi-Behmel sy

Thoracoabdominal sy

Wolf-Hirschorn sy

pouze stejnostrannou plici, kterou utlacujf
herniované bfisni organy.

Predpoklada se, ze dllezitou roli v patoge-
nezi KDH hraji také retinoidy. Bylo prokazano, ze
sérové hladiny retinolu a RBP (retinol-binding
protein) jsou signifikantné snizené u novorozen-
cl s KDH (7). Nékteré studie potvrdily vyssi riziko
vzniku KDH u détf, jejichz matky jsou v pribéhu
téhotenstvi vystaveny alkoholu, koufenf, antimi-
krobialnim IéCiviim, jsou obézni nebo maji nizky
ptijem retinolu (8). NarUstd také mnozstvi dlkaz{
podporujicich genetickou pficinu KDH, kterd ma
ve 40 % pfipadd asociovanou genetickou abnor-
mitu (9, 10) (tabulka 1). Kauzalni gen podminujici
vznik KDH v3ak doposud nalezen nebyl.

KDH muze byt diagnostikovana prenatalné
ultrazvukovym vysetfenim nebo postnatéiné pfi
brzkém rozvoji symptoma. Asi v 60 % pfipadd
je diagndza KDH urcena pfed narozenim pfi
sonografickém vysetfeni plodu a to na zékladé
pritomnosti organl dutiny bfisni v hrudniku.
Podezfeni na KDH by mél budit také prikaz
polyhydramnia nebo dislokace mediastina ¢i
abnormalnf sklon srde¢nf osy u plodu. U pravo-
strannych KDH jsou jétra obvykle jedinym herni-
ovanym organem a jelikoz maji podobnou echo-
genitu jako plice, byva diagndza pravostranné
KDH nezfidka opozdéna (11). Ackoliv je vétsina
pripadd KDH diagnostikovana prenatélné, az ve
40 % je brani¢ni hernie prokazovéna postnatal-
né. U nediagnostikované KDH dochdazi obvykle
kratce po narozeni k rozvoji akutniho respirac-
niho selhani. Fyzikalni vySetfeni novorozence
muze odhalit soudkovity hrudnik, clunkovité
bricho, vymizeni dechovych fenomént na posti-
Zené strané, pfesun srdecnich ozev a slysitelnou
strevni peristaltiku pfi poslechu hrudniku (12).
Rtg hrudniku a bficha predstavuje inicidlni zobra-
zovaci modalitu, v nejednoznacnych pfipadech
je pak nezbytné vysetfeni pomoci CT. O preziti
novorozence nerozhoduje velikost brani¢niho

defektu, ale stupen hypoplazie plic a Uspésna
neonatalni intenzivni péce.

K pozdni manifestaci KDH dochazf az ve
20% pfipady, pfitom se mUze jednat o déti rliz-
ného veku. Je stalou otazkou, zda brani¢ni her-
nie s pozdni manifestacf je vrozenym defektem
nebo onemocnénim ziskanym. Dité s pozdni
manifestaci brani¢niho defektu nemivéa obvykle
zadné pfidruzené anomalie, nema hypoplazii
plic ani plicni hypertenzi (13, 14). Rozvoj potiZi
ovliviuje velikost defektu a pritomnost kylniho
vaku. V popfed klinické manifestace byvaji mén-
livé dechové potize, které mohou vrcholit vyraz-
nou tachypnofi, dyspnof a respira¢nim selhanim.
Tak tomu bylo i v nasem pfipadé. Uvedeny stav
muze byt komplikovan uskfinutim dislokova-
nych organ( zaZivaciho traktu s doprovodnym
obéhovym selhanim. Urgentni chirurgicka revi-
ze je metodou |é¢by brani¢ni hernie s pozdéjsi
manifestaci.

Zaveér

V rdmci diferencialni diagnostiky u ditéte
s ménlivymi/neobvyklymi dechovymi pfiznaky
anebo ditéte se symptomy nahle vzniklé stfevni
neprichodnosti by se mélo pomyslet také na
pozdni manifestaci KDH. V¢asné stanovena
diagnoéza pfispiva k nekomplikované 1écbé
i dobrému poopera¢nimu pribéhu. Naopak
pozdni stanoveni KDH mUze byt Zivot ohro-
zujici situaci.
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