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Pozdni manifestace branicni kyly
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Vrozena brani¢ni kyla musi byt zahrnuta do diferencialni diagnostiky u kazdého ditéte s neobvyklymi respira¢nimi nebo gastrointesti-
nalnimi symptomy a/nebo se suspektnim nalezem na rentgenovém snimku hrudniku. Manifestovat se miiZze chronickymi nespecifickymi

pfiznaky nebo urgentnim Zivot ohrozujicim stavem. V uvedenych kazuistikach jsou popsany obé mozné klinické manifestace.
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Late manifestations of diaphragmatic hernia

Congenital diaphragmatic hernia must be considered in differential diagnosis in every infant with unusual respiratory or gastrointesti-

nal symptoms or with an abnormal chest X-ray finding. It can present with chronic nonspecific symptoms or an urgent life-threatening
condition. The case reports presented include a case with manifestations of ileus as well as one with respiratory symptoms.
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Uvod

Brani¢ni kyla je vada, kterd se pfiblizné
v 10-25% pfipadd manifestuje az po novoroze-
neckém obdobi (1, 2). Lé¢ba téchto détf je vyhrad-
né chirurgicka, problematika plicni hypoplazie
a plicni hypertenze typickd pro novorozenecké
obdobi zde ustupuje do pozadi. Vék manifestace,
priznaky a pradbéh onemocnéni mize byt velmi
rozmanity. Setkdvame se s néhodnym zachytem
pfi jiném onemocnéni, s nespecifickymi respirac-
nimi a gastrointestinalnimi pfiznaky (recidivujicf
bronchopneumonie, neprospivani, subiledzni
stavy atd.), ale i s urgentni manifestaci v pipadé
uskiinuti brani¢ni kyly (3,4).V souhrnu publikova-
nych pfipadt do roku 2003 je uvedeno nasledujici
zastoupen( symptomU: gastrointestindlnf pifznaky
25%, respiracni pifznaky 37 9%, smisend manifesta-
ce 29% a asymptomaticti pacienti 6% (2).

Na pracovisti autorl bylo v obdobi 1994—
2009 Ié¢eno 165 novorozencl s neonatdlnf
manifestaci branicni kyly (preziti 72 %) a 37 déti
s pozdni manifestaci vrozené brani¢ni kyly (pre-
Ziti 97 %). Podil pripadl s pozdni manifestaci
(22 %) odpovidd nédlezim v ostatnich vyspé-
lych zemich. Na dvou vybranych kazuistikach
prezentujeme jak pacienta s akutni manifestacf
s projevy iledzniho stavu, tak pacienta s respi-
racnimi pfiznaky.

Kazuistika |

Rok stary chlapec byl prijaty do regionalni
nemocnice se zvracenim a poruchou védomi.
Byla vylouc¢ena neuroinfekce a intoxikace. Pro
ventila¢ni obtiZze byl proveden rtg snimek hrud-
niku, nativni snimek bficha a byla stanovena dia-

gndza pravostranné brani¢ni kyly (obrazek 1).
Chlapec byl prevezen na vyssi pracovisté v soko-
vém stavu a s pocinajicim respiracnim a renalnim
selhanim. Po pfijeti na ARK kliniku byla zahajena
uméla plicniventilace a obéhova resuscitace, byla
korigovéna acidobazicka rovnovaha. Po stabilizaci
stavu byla provedena chirurgickd revize s ndlezem
uskrinuti tenkého streva v pravostranné brani¢nf
kyle. Pfi operaci bylo nutné resekovat nekrotickou
¢ast ilea, obnovit kontinuitu stfeva anastomo-
ZOu a uzaviit Ctyfcentimetrovy defekt v branici.
Pooperacni pribéh byl komplikovén jiz pfed ope-
raci rozvinutym multiorgdnovym selhanim, pneu-
monif a sepsi. Pacient nadale vyzadoval fizenou
ventilaci a intenzivni péci. Dvacaty pooperacni
den doslo k rozvoji hyperkoagulacniho stavu
s trombozou dolnif duté Zily a k progresi rendlini-
ho selhdni. Byla zahdjena antikoagula¢ni terapie
nizkomolekuldrnim heparinem a proveden pokus
o zprichodnéni dolni duté Zily streptokinazou.
Rendlni funkce se postupné zlepsily a obnovila
se stfevni peristaltika. Tricaty den doslo nahle
k poklesu TK, trombocytopenii, rozvoji anémie
a k prohloubeni sokového stavu a pacient zemrel
na masivni intracerebralni krvaceni.

Kazuistika Il

TtfapUllety, dosud zdravy chlapec byl pfi-
jat do spadové nemocnice pro febrilie, kasel
a dusnost. Postupné doslo k progresi dusnos-
ti, tachypnoi a ke zvysovani narokd na kyslik
s opakovanymi hyposaturacemi. V laboratornich
nalezech byla leukocytéza a stfedni vzestup CRP.
Na rtg plic se zobrazilo nejasné kulovité loZisko
bazalné vpravo. Druhy den byl chlapec preloZzen
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na détskou kliniku, kde byla zahdjena ATB terapie
Unasynem. Doplnéné ultrazvukové vysetieni
bficha bylo bez patologického nélezu, k objasné-
ni rtg nalezu bylo indikovano CT vysetfen, které
prokézalo pravostrannou brani¢nf kylu s herniacf
¢asti jaterniho parenchymu (obrazek 2). Klinicky
stavi laboratorni parametry se béhem ATB lécby
postupné upravily. Vzhledem k nalezu na CT
byla indikovana operac¢ni revize, pfi které byl na-
lezen centralni defekt v pravé poloviné brénice
s vakem. KylIni vak byl srostly s dolnim lalokem
pravé plice a dislokovanym malformovanym
lalokem jater. P¥i operaci byla uvolnéna plice,
resekovan vak a defekt v branici byl uzavien
v jedné vrstvé. Pooperacni prabéh byl nekom-
plikovany a pacient byl 9. pooperacni den pro-
pustén do domaci péce.

Diskuze
Otdzkou zUstava, zda je brani¢nikyla s pozd-
ni manifestaci vrozenym defektem, nebo ziska-

Obrdzek 1. Klicky tenkého stfeva v pravé pohrud-
ni¢ni dutiné pfi uskfinuti v defektu bréanice




nym onemocnénim. Nejpravdépodobnéjsi je
hypotéza o pozdni herniaci orgdnt do hrud-
niku vrozenym defektem ve svaloviné brénice.
Déti s pozdni manifestaci nemivaji pfidruzené
anomalie, nejsou ohrozeny plicni hypoplazif ani
plicni hypertenzi.

Néstup obtiZi je ovlivnén velikosti defektu
a pfftomnosti kylniho vaku. Akutnf symptomy
jsou zpUsobeny nahlou dislokacf bfisnich organ(
do hrudniku nebo uskfinutim dislokovanych
dutych orgdnt v uzkém defektu branice. Riziko
akutniho uskfinuti bfisnich organl je spojeno
s malymi defekty ve vétsiné pfipadd bez vaku
(5). Distenze uskiinutého Zaludku a stfeva muze
zpUsobit kompresi plice a pfesun mediastina,
coz muze pfispét k rozvoji obéhového selhani
a zéstavé srdce (6). Pro velké brani¢ni defekty
s kylnfim vakem jsou pfiznacné intermitentnf
nespecifické problémy. Respira¢ni pfiznaky jsou
zpUsobené pozvolnym, dlouhodobym Utlakem
plice na postizené strane.

Pfi souhrnné analyze literatury zahrnujici 273
déti nalezl Baglaj stranové rozdily v manifestaci:
pii levostranné kyle se 61 % pripadd manifestova-
lo akutnimi pfiznaky, 34 % chronickymi pfiznaky
a 5% bylo asymptomatickych. Pfi pravostranné
kyle mélo 32 % akutni pfiznaky, 57 % chronické
symptomy a 11 % bylo asymptomatickych (2).
Obé vyse uvedené kazuistiky prezentuji akutnf
manifestaci pravostranné kyly.

Mortalita onemocnéni se udava okolo 3%
a nejcastéji je zpusobena pozdni diagnostikou
(4, 5). Pozdni diagnostika se podilela na zavaz-
ném prlbéhu a umrti u chlapce z prvni kazuis-
tiky. Stanoveni diagndzy brani¢ni kyly u starsich
déti je obtizné zejména proto, Ze se na ni v di-
ferencialni diagnostice nepomysli. Diagnostika
kyl vychazi z nativniho rentgenového snimku
hrudniku (pfedozacni a bocnf), zejména pfi
nespecifickych symptomech je nutné vénovat
zvysenou pozornost poloze a tvaru branice.
V pfipadé levostranné kyly s herniaci travici tru-
bice byva dostacujici kontrastn{ vysetfeni gas-
trointestinalniho traktu. Po¢itacova tomografie
a magnetické rezonance jsou vhodné pro potvr-
zeni pravostranné kyly s herniaci jater (obrazek 2)

a k odlisenf nize uvedenych hrudnich patologif.
Diferencidlné diagnosticky je nutné vyloucit cys-
tickou adenomatoidni malformaci plice, plicni
a perikardidlnf cysty, plicni sekvestrace, zanétliva
onemocnéni plic a mediastinalni nadory.
Operace se provadi za standardnich pod-
minek po stabilizaci nemocného (3). Pacienti,
u kterych doslo k akutnimu uskfinuti ¢asti GIT
s rozvojem obéhového a respirac¢niho selhani,
vyzadujf urgentni gastrointestinalni dekompre-
si, obéhovou resuscitaci tekutinami a umeélou
plicnf ventilaci (4-7). Pfi operaci brani¢ni kyly
u starsich déti je mozné volit mezi laparotomif
a thorakotomif. Na nasem pracovisti preferujeme
pfistup z laparotomie. V poslednich letech jsou
na nékterych pracovistich stale ¢astéji pouzivany
laparoskopické nebo thorakoskopické pristupy
(8-11). Miniinvazivn{ techniky jsou u stabilnich
déti pfinosem, protoze snizujf riziko dlouhodo-
bych komplikaci (pooperacni deformity hrudni-
ku, skolidza a strevni neprlichodnost ze srlst0).
Jejich pouziti by mélo byt omezené na asympto-
matickeé a stabilizované pfipady, u déti s akutnimi
symptomy ho nepovazujeme za vhodné.

Zavér

Moznost pozdni manifestace vrozené bra-
ni¢ni kyly by méla byt zahrnuta do diferencidlni
diagnostiky u kazdého ditéte s neobvyklymi
respiracnimi a gastrointestinalnim symptomy
a suspektnim rtg ndlezem na snimku hrudniku.
Pfi ¢asném stanoven( diagnoézy nebyva chirur-
gickd lé¢ba obtiznd a v dalsim pribéhu pacienti
netrpf trvalymi nasledky ani snizenou kvalitou zi-
vota. Pozdni stanoveni diagndzy az pii projevech
akutniho uskfinuti vrozené branicni kyly pak

mUZe byt Zivot ohrozujicim onemocnénim.
Cldnek vznikl za podpory VZ FNM 6309
alGA NS 10572-3/2009.
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