POZDNI MANIFESTACE PRAVOSTRANNE BRANICNI HERNIE
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Autofi prezentuiji kazuistiku plivodné nezralého novorozence s nahle vzniklou dusnosti, hy-
posaturaci a poslechovym nalezem nad pravou plici, ktery v rdmci diferencialni diagnostiky
po prvnim provedeném rentgenovém snimku svédcil spise pro netypickou pneumonii.
Na kontrolnim snimku, ktery byl proveden druhy den, jiz byla popsana pravostranna
Bochdalkova brani¢ni hernie. Vrozena brani¢ni hernie je pomérné vzacna vrozena vada
branice, kterd i pfes pokroky dnesni mediciny zlstava stale s vysokym procentem na-
sledné morbidity a mortality. Existuje nékolik teorii jejiho vzniku. Zasadni je porucha na
Urovni nejen samotného vyvoje branice, ale i plic. Vysledkem je defekt v branici, kterym
dochazi k dislokaci bfidnich organd do hrudniku, a tim k utlaku plice. Diagnéza mize byt
stanovena jiz prenatdlné. Postnatalné se pak mdze jednat o akutni stav vznikly zahy po
porodu, mozna je i pozdéjsi manifestace, jak je patrné v predlozené kazuistice.

Klicova slova: brani¢ni hernie, Bochdalkova hernie, pozdni manifestace, nahle vznikla
dusnost, nezraly novorozenec.

A case report of a premature newborn with an acute sudden shortness of breath, hypoxia
and abnormal breath sounds over a right lung is presented. On a first X-ray image of
a pneumonia was rather considered even though the X-ray image was not completely
typical. The next day a review X-ray has showed a sign of a Congenital diaphragmatic
hernia (CDH). Bochdalek hernia. CDH is a rare defect of a diaphragm with high morbidity
and mortality despite the advances in medicine. There are several etiological theories
mainly based on a developemental disruption of a diaphragm, but also a lung. A com-
pression of a lung is caused by herniation of abdominal viscera through a defect in the
diaphragm in to the chest cavity. An antenatal diagnosisc is possible. The condition can
manifest acutely after a delivery, but can be delayed as in our case.

Key words: diaphragmatic hernia, Bochdalek hernia, late presentation, sudden short-
ness of breath, premature neonates.

obsahu dutiny bfisni do dutiny hrudnia ztoho

USG - ultrasonografie

NGS - nasogastrickd sonda

cPAP - continous positive airway pressure
PEEP - positive end expiratory pressure
FiO, - fraction of inspired oxygen O,

MRI - magnetic resonance imaging

UPV - umél3d plicni ventilace

Bréni¢ni hernie je stav, ktery je charakte-
rizovan defektem v branici vedouci k protruzi

vyplyvajici ovlivnéni normalniho vyvoje plicni
tkané (1). Jeji incidence je udavana 1:3000
zivé narozenych déti (2). Dle velikosti branic-
niho defektu vznika rizné velky utlak plice, na
podkladé kterého dochazi k abnormalnimu
plicnimu vyvoji. Diky tomu muze dojit k rozvo-
ji plicni hypoplazie a plicni hypertenze. Defekt
muze byt rGzné velikosti, od drobného az po
absenci celé branice (1). Klinicky obraz se ma-
ze liSit dle toho, na jaké strané branice hernie
vznikd. U novorozencd s vrozenou brani¢ni
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hernii dochazi velmi ¢asto zahy po porodu
k respira¢nimu selhani, mizeme se vsak setkat
i s pozdéjsi manifestaci (3). Podstatnou roli
hraje i zralost ditéte pfi narozeni, pfi¢emz ne-
zrali novorozenci s nizkou porodni hmotnosti
zvyseni porodni hmotnosti o 1kg zvysilo pre-
Ziti 0 34% (8).

Kazuistika

Nezrala divka rozena v perinatologickém
centruv 31+ 1 tydnu gestace (porodni hmot-
nost 14804, porodni délka 41 cm) pro pro-
gresi vaginalniho nalezu a zvysené zanétlivé
parametry matky. Porod probéhl spontanné,
bez dokoncené plicni maturace, s dobrou
bezprostiedni poporodni adaptaci (skore dle
Apgarové 10-10-10). V dalsim pribéhu patrny
mirné symptomy RDS (respiratory distress syn-
drome), s dobrou odezvou na distenzni terapii
(celkem 51 hodin), bez znamek infekce. Prvni
Ctyfi dny byla nutnd ¢astecna parenteralni
vyziva, v dalsim pribéhu divka krmena pIné
enteralné. Pro nekonjugovanou hyperbilirubi-
nemii byla pfechodné nutna fototerapie (cel-
kem 93 hod), jinak stav bez pozoruhodnosti.
Provedena viechna screeningova vysetieni
s normalnim nalezem. Vzhledem k nezralosti
proveden ultrazvuk mozku, ktery byl bez vy-
znamnéjsi patologie.

K nédm na novorozeneckou jednotku inten-
zivni péce byla divka prelozena v gestacnim
stafi 33+2, s hmotnosti 14409, medikovana
kofein citratem jako prevence apnoickych pauz,
Kanavitem a Vigantolem, krmena kombino-
vané NGS a savickou. Dalsi pribéh byl klidny,
vstupni laboratorni vysetfeni bez ndpadnosti,
kultiva¢né bez vyznamného osidleni.

24. den Zivota pfi rehabilitaci probéhla
jedna nahla epizoda nékolik sekund trvajiciho
prosednuti, ktera se obesla bez intervence,
se spontanni Upravou, toho ¢asu bez zazna-
menané desaturace vzhledem k odpojeni od
monitoru v dobé rehabilitace. Od té doby se
divka zdala unavenéjsi zejména pfi krmeni,
proto opét krmena plné NGS. Nasledné bez
dalsi symptomatologie, dité ¢ilé, kardiopul-
monalné stabilni.

28.den probéhly planované odbéry, kde
bez elevace zanétlivych parametrd, pouze
zaznamendna mirna normocytarni anémie

(hemoglobin 102 g/l). Tedy opét zahajen
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nacvik krmeni savi¢kou, vcelku s dobrou
toleranci.

29.den dopoledne divce podany 2 ml od-
stfikaného matefského mléka, vice netolero-
vano, zbytek davky podan do NGS. O zhruba
3,5 hodiny pozdéji (cca 30 minut po dalsim
krmeni do sondy) néhle doslo ke zhorseni sta-
vu, kdy se velmi rychle rozvijela tachydyspnoe
s dechovou frekvenci 80/min, divka zataho-
vala jugulum i podzebfi, naznacen grunting,
k tomu desaturace k 80 %, tachykardie kolem
200/min. Tou dobou zahajena oxygenoterapie
maskou, po které se saturace normalizova-
la, tachydyspnoe a tachykardie pretrvavala,
k tomu poslechovy nélez vlhkych fenomént
bazalné nad pravou plici, dale i v pravé axile,
febrilie nenamérena. Vzhledem k akutnimu
rozvoji symptoma jsme nejprve pomyslelina
parametry zGstaly nizké vcetné prokalcitoni-
nu, patrna pouze trombocytéza (637 x 10%/1),
v kapilarnim Astrupu patrny zvyseny parci-
alni tlak CO, (6,4kPa) a vyssi hladina laktatu
(3,1 mmol/l). Dale proveden rentgenovy sni-
mek plic a srdce (Obr. 1), ktery rentgenology
popsan jako: Nevzdusna plice vpravo s na-
znacenym projasnénim ve strednim a dolnim
plicnim poli. Vpravo pouze drobné vzdusné
okrsky paramediastinalné. Kontura brénice
vpravo nediferencovatelna. Vlevo bez pato-
logického nélezu. Pfesun stfedovych struktur
doleva. Touto dobou dle rentgenového nalezu
v ramci diferencidlni diagnézy ndmi pomysle-
no i na brani¢ni hernii, rentgenovy obraz ale
pro tuto diagnoézu presvédcivy nebyl.

Vzhledem k popsanému nalezu a klinické-
mu obrazu divka ihned zajisténa dvojkombi-
naci antibiotik (@ampicilin, gentamicin), preve-
dena na plnou parenterélni vyzivu.

Stav divky konzultovén s neonatology
a rentgenology perinatologického centra,
ktefi snimek hodnotili spise jako netypicky
obraz pneumonie, nakonec zména antibiotik
z ampicilinu na ceftazidim a zahdajena dis-
tenzni terapie nasalnim cPAP (PEEP 5-6 mm
H,O, FiO,: 0,25-0,30). Na této terapii se stav
zlepsoval, dyspnoe v fadu desitek minut
ustoupila, dechova frekvence se zpomalila
na 60 dechd za minutu, divka byla klidna,
rdzova, bez desaturaci, pres noc ztolerovala
5ml materského mléka do NGS, postupné
vyklesano s FiO,na 0,23.
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Obr. 1. Prvnirentgenovy snimek plic s netypickym
obrazem, suspekce na pneumonii, v dif. dg. brdnicni
hernie

Obr. 2. Jiz kompletné nevzdusné pravé plicni kri-
dlo, potvrzend pravostrannd Bochdalkova brdni¢ni
hernie

Nasledujici den (celkem po 17 hodinach)

bylo mozné ukoncit distenzni terapii, s dobrou
toleranci. Poslechovy nalez nad pravou plici
byl zlep3en, plice se zdala poslechové vzdus-
né&jsi, klinicky stav divky stabilni, bez desatura-
ci, fyziologické funkce v normé, termostabilni.
V kontrolni laboratofi byl mirny posun doleva
v krevnim obraze bez pfitomné leukocyto-
zy, trombocytdza s mirnym poklesem, trvala
mirnd anémie, ostatni zanétlivé markery bez
elevace, iontogram v normé, hemokultura
toho ¢asu negativni. Proveden kontrolni rent-
genovy snimek plic (Obr. 2), s ndlezem: jiz kom-
pletné nevzdusné pravé plicni kiidlo. Branice
vysunuta vyrazné kranidlné, neni zietelny ani

naznaceny vzdusny bronchogram pravého
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plicniho kfidla. V epigastriu zfetelny zaludek
a v sumaci se srde¢nim stinem i vzduchem
naplnéné duodenum ¢i hepatalni ohbi tra¢-
niku. Vlevo bez patologického nalezu. V tuto
chvili jiz ndlez hodnocen jako velmi suspektni
brani¢ni hernie. Nalez konzultovan s lékafi
z détské chirurgie fakultni nemocnice Motol,
kde byla potvrzena pravostranna Bochdalkova
hernie. Jesté tentyz den byla divka prelozena
k néslednému feseni. Druhy den byla prove-
dena operace, perioperacné nalez nepravé
brani¢nikyly, s patrnou herniaci ¢asti stfevnich
klicek a pravého jaterniho laloku. Byla pro-
vedena repozice organl a vzhledem k silné
svaloviné branice byla mozna primarni sutu-
ra, bez nutnosti uziti syntetického materiélu.
Kontrolni RTG snimek plic po operaci (Obr. 3)
byl oboustranné s rozvinutymi plicnimi kfidly,
bez zndmek komplikujiciho pneumotoraxu,
pneumonie ¢i fluidotoraxu. Pouze popsana
lehce niz3i transparence pravého pliciho po-
le. Extubace byla moznd 2. pooperac¢ni den,
nasledujici 4 dny nCPAP. Béhem hospitalizace
podany transfuze erymasy, nutné prechodné
inhalace s adrenalinem a hydrokortisonem
pro smiseny postintubacni stridor, podpora
diurézy furosemidem do 4. dne, jinak dalsi
pribéh nekomplikovany. Byla mozna ¢asna
reiniciace stravy. Divka byla po stabilizaci po-
operacniho stavu pielozena zpét na détskou
kliniku MNUL, odkud propusténa do domaci
péce 18. pooperacni den, pIné kojena s fortifi-
kaci. Dle dokumentace praktického |ékafe byla
divka v kojeneckém i batolecim véku s béZnou
nemocnosti, pouze prokazana pylova alergie
a atopicky ekzém, s pfimérenym psychomo-
torickym vyvojem.

Brani¢ni hernie vnikaji do dutiny hrud-
ni nejcastéji v oslabenych mistech branice.
Tradi¢né jsou klasifikovany na zakladé lo-
kalizace téchto defektll na posterolateralni
a retrosternalni. Nejobvyklejsim mistem je
posterolateralné ve foramen Bochdaleki (4).
Odtud nazev Bochdalkova hernie, ktera se
vV naprosté vétsiné vyskytuje na levé strané.
Divka v prezentované kazuistice méla hernii
na pravé strané, na tuto variantu pfipada asi
13% ptipadl (3). Druhym méné zastoupenym
typem je hernie Morgagniho, podle foramen
Morgagni, ktery je lokalizovan za sternem.

Vzacné se mlze vyskytnout oboustranna bra-
ni¢ni hernie, ktera je sdruzend s tézkou plicni
hypoplazii (10). Hernie kromé déleni anatomic-
kého mlzeme délit i dle pfitomnosti kylniho
vaku na hernie pravé a nepravé. V pfipadé
nepravych hernii (tedy bez kylniho vaku), pfe-
chazi parietdlni peritoneum v misté otvoru
pfimo v parietalni pleuru (10).

Prenatélni diagnostika je zaloZena na ul-
trasonografickém vysetieni. Pfiblizné 60 %
pfipadd vrozené hernie je diagnostikovano
prenatélné bud na rutinnim screeningovém
vysetifeni mezi 20.-24. gesta¢nim tydnem, ne-

Branicni hernie se mGze vyskytovat jako
izolovana vrozena vada, nebo jako soucast
syndromu, pfipadné v kombinaci s jinymi
vrozenymi vadami. Etiologie je multifakto-
ridlni a neni zcela jasnd, je zvazovan mimo
jiné i podil nutri¢nich nedostatkd. Studie na
mysich ukazuji mozZnou souvislost s defektni
drahou vitaminu A (1). Byla prokdzana souvis-
lost i s nékterymi léky.

Detekce vady se zvysSuje s rostoucim
gesta¢nim tydnem (6). Roli ur¢ité hraje i ve-
likost hernie, protoze ne kazda hernie je do-
state¢né velka natolik, aby prenatalnim sitem
prosla. Pfi nejasném nélezu Ize diagndzu ovérit
MRI plodu. Komplikace pfi diagnostice mohou
nastat pfi herniaci jaterni tkané, jelikoz jatra
maji na ultrasonografii podobny vzhled jako
plicni tkan (6).

Pfi postnatalni diagnostice dosud nema-
nifestované brani¢ni hernie je metodou volby
rentgenovy snimek plic, ktery se stejné jako
v predlozené kazuistice provadi vétsinou kvali
dechovym obtizim novorozence, pfipadé kvli
poruse pasaze gastrointestindlnim traktem (4).
Pfi diagnostickych rozpacich |ze prosty snimek
pfipadné doplnit poddnim kontrastni latky
do NGS, eventuelné Ize pouzit irigografické
vysetreni.

Nejcastéji herniovanym organem byva
tenké ci tlusté strevo, zaludek, pfipadné jat-
ra, slezina ¢i ledvina. Herniace jater vétSinou
znamena vétsi defekt, to byva spjato s vys-
sim stupném hypoplazie plic a celkové kom-
plikovanéjsim stavem a naslednou péci (8).
Nejcastéjsi levostrannd brani¢ni hernie byva
vétsinou neprava. V téchto pripadech byvaji
takrka vSechny organy dutiny bfisni v hrud-
niku (10). Pravostranna Bochdalkova hernie,
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kterd je popisovana u divky v pfedlozené ka-
zuistice byva vétsinou prav4, v tomto pfipadé
se jednalo dle opera¢niho nélezu o hernii ne-
pravou, tedy bez pfitomnosti vaku. Nejcastéji
se u pravostrannych hernii jednd o herniaci
jater, které spolu s pripadnym kylnim vakem
mohou branit ¢asné eventraci dalsich organt
dutiny bfisni do hrudniku. | to je jedna z moz-
nych teorii, pro¢ doslo k symptomatice az
s takovym odstupem.

Klinicky obraz je zavisly na tom, zda je
hernie pfitomna ihned po porodu, nebo zda
k jeji manifestaci dojde az pozdéji. Vétsina déti
ma klinické projevy béhem prvnich 24 hodin
(10). Mezi typické klinické pfiznaky u tézce
postizenych déti po porodu patfi progresivné
se zhorsujici respiracni insuficience, kterd je
dasledkem kombinace hypoplazie plic a plicni
hypertenze. Ta vznikd na podkladé cévnich
zkratll v terénu omezené vyvinutého a utla-
¢ovaného parenchymu plic (4). Na podkladé
plicni hypertenze déle dochazi k pretlaku
a nasledné dysfunkci pravé srde¢ni komory
(1). V rzné mire byva postizena i leva komora
srde¢ni. Novorozenci maji rizné vyjadienou
cyandzu $patné reagujici na oxygenotera-
pii, byva dyspnoe, dextrokardie, soudkovity
hrudnik, ¢lunkovité bficho, vymizeni decho-
vych fenomén(l na postizené strané, presun
srdecnich ozev a slysitelnd stfevni peristaltika
pfi poslechu hrudniku (3). Pfiznaky pozdéjsi
manifestace této vrozené vady byvaji riizno-
rodé. Jedna se zejména o chronické respiracni
¢i gastrointestindlni obtize. V takovém pripadé
stale neni jasné, zda se o vrozenou vadu jedna,
¢i jde o stav ziskany.

Rentgenovy obraz brani¢ni hernie mize
byt rliznorody, jak je patrné i v pfipadé prezen-
tované divky. Mezi typické znaky patfi strevni
klicky v hrudniku, deviace mediastina, hypo-
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plazie plic, Zddna nebo mala plynové népln
v dutiné bfisni.

V ramci diferencialni diagnostiky je dobré
pomyslet na bronchopulmondlni sekvestrace,
cystickou adenomatoidni malformaci, nej-
rdzné;jsi patologické procesy v dutiné hrudni
a pleure, perzistentni plicni hypertenze novo-
rozencl ¢i pneumothorax (7).

Co se terapie tyka, jen na okraj je vhod-
né zminit existenci prenatalni terapeutické
metody FETO - fetoskopickd endoluminalni
trachedlni okluze, kterd spociva v uzavieni
trachey. Timto uzdvérem se zablokuje odtok
plicni tekutiny, ¢imz dojde ke zvyseni tlaku
v plicich. Toto zvyseni tlaku posléze muze sti-
mulovat rlst plic prostfednictvim mistnich
rdstovych faktord (7). Tato metoda je uzivana
pouze u Uzké skupiny déti s nejzavaznéjsi hy-
poplazii plice.

V pfipadé postnatalni terapie, at uz se
jednd o dité s prenatalné zjisténou vadou di
brzy po porodu zjisténou, je zékladem stabi-
lizace ditéte a lécba plicni hypertenze (zejmé-
na optimalni ventilace, oxid dusny, pfipadné
kardialni podpora, vyjimeé¢né ECMO - extra-
corporeal membrane oxygenation). Nasleduje
chirurgické feseni vzniklého defektu v branici,
které nemd byt odkladano. Cilem vykonu je
defekt uzavfit, at uz vlastni okolni tkani, nebo
s pouzitim syntetického materialu, nejc¢asté&ji
goretexu. V pfipadé nutnosti ECMO podpory
je zasadni spravné nacasovani zakroku. Stale
probihaji studie, které by toto nacasovani op-
timalizovaly (9).V pfipadé pozdni manifestace
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branic¢ni hernie se reaguje na vzniklé okolnos-
ti, nicméné zlstava zékladem managemen-
tu stabilizace ditéte a nasledné chirurgické
feseni.

Kromé toho se pracuje i na pouziti no-
vych farmakologickych intervenci, které rea-
guji na nové poznatky patofyziologie vrozené
branic¢ni hernie. Postnatalni farmakologické
intervence se zaméfuji zejména na plicni hy-
pertenzi, kterd se spolu s hypoplazii plic a sr-
decni dysfunkci zda byt urcujicim faktorem
morbidity i mortality (7, 8).

V pfipadé divky popisované v tomto ¢lan-
ku se nabizi nékolik nezodpovézenych otazek.
Jednou z nich je, zda by mohla byt brani¢ni
hernie patrna na rentgenovém snimku, kdyby
se provadél jiz po narozeni. Divka sice by-
la kratce po porodu na distenzni terapii, ale
vzhledem k nekomplikovanému stavu nebylo
zobrazeni nutné provést. Dalsi otazkou zUsta-
v4, pro¢ na prvnim provedeném snimku nebyl
jasny obraz herniovaného stfeva a pro¢ druhy
den bylo stfevo na snimku jiz prokazatelné.
Jednou z variant je samoziejmé i pfispévek
distenzni terapie, kdy i pfes zavedeni orogas-
trické sondy dojde k ur¢itému nahromadéni
vzduchu i v gastrointestinalnim traktu. Na
druhé strané i déti s pozdéjsi manifestaci her-
nie mivaji rentgenovy snimek do posledni
chvile bez patologického nalezu. V takovych
pfipadech se predpoklada podil zvyseni nit-
robfisniho tlaku, diky kterému k herniaci do-
jde. Vhodné je také zminit, ze pfi prenatalné
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