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ОДЕСЬКИЙ НАЦІОНАЛЬНИЙ МЕДИЧНИЙ УНІВЕРСИТЕТ 

Кафедра дитячої хірургії
МЕТОДИЧНІ РЕКОМЕНДАЦІЇ 
з вивчення теми: «Вади розвитку, що супроводжуються дихальною недостатністю у дітей, діагностика, лікувальна тактика та надання екстренної медичної допомоги.» 
(для студентів 6 курсу медичного факультету)
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Одеса  2022
Конкретні цілі:

1. Засвоїти класифікацію вад розвитку респіраторної системи, стравоходу та діафрагми.

2. Розпізнати основні клінічні прояви вад розвитку, що супроводжуються дихальною недостатністю. 

3. Диференціювати вади розвитку.

4. Інтерпретувати допоміжні методи дослідження: зондування стравоходу, ультразвукове дослідження, фіброезофагогастродуоденоскопія, рентгенографія (обзорна, контрастна), бронхографія, бронхоскопія, комп’ютерна томографія, ангіографія, тощо, лабораторні та біохімічні аналізи, показники гемодінаміки

( Р, АТ,Нt, Hb, ОЦК), імунологічні.

5. Продемонструвати огляд дитини з вадою розвитку стравоходу, діафрагмальною грижею та лобарною емфіземою.

6. Ідентифікувати особливості перебігу вад розвитку.

7. Запропонувати алгоритм дії лікаря та тактику ведення хворих з вадами розвитку.

8. Трактувати загальні принципи лікування вад розвитку.

Актуальність: Вади розвитку легень включають в себе велику групу патологічних станів бронхолегеневої системи, та обумовлені порушенням нормального розвитку легені та бронхів у процессі ембріогенеза.

Вроджені вади розвитку бронхолегеневої системи є однією з найбільш складних відносно діагностики, патогенезу та лікування проблем сучасної пульмонології. Бронхопульмональна секвестрація є достатньо рідким видом патології розвитку легень, яка зустрічається у 0,15-6,4% вроджених вад легень. Секвестрація легень характеризується наявністю сепарації ділянки легеневої тканини, частіше у вигляді кіст, розташованих всередині легені або поза нею, яка має ізольовану систему кровозабезпечення (аномальна артерія, яка відходить від аорти або її гілок).

Стислі данні з ембріогенезу легень

Початок формування трахеопульмональної| системи відбувається|походить| у зародка наприкінці 3 – початку 4-го тижня розвитку. Органи дихання виникають як медіальне випинання каудального| відрізка передньої кишки, що складається з первинного стравоходу і трахеального зачатка. Трахеальна трубка|люлька| швидко росте|зростає| донизу і дає початок двом виростам-закладкам| головних бронхів. Первинні бронхіальні нирки|бруньки| швидко діляться і до 5-6 тижня внутріутробного розвитку  з'являється|появляється| розгалуження|розгалудження| бронхів 2-го порядку|ладу| і утворення 3-х часток правого  і 2-х лівої легені.
У 6-8 тижневому віці у ембріона формуються основні артеріальні і венозні колектори легенів.
На 3 місяці з'являються|появляються| закладки|закладення| залоз, хрящового і м'язового компонентів стінки бронхів. Початок 4-го місяця розвитку характеризується формуванням окремих сегментарних бронхів. Протягом 5-го місяця розвитку відбувається|походить| якісна перебудова термінальних бронхів – розширення просвіту бронхів і переродження бронхіального епітелію. До середини 5-го місяця малий круг|коло| кровообігу починає|розпочинає,зачинає| функціонувати як замкнута система. Удосконалюється строма легенів. До 20 тижня формується центр вдиху, потім центр видиху і до 26 – пневмотаксичний| центр, що забезпечує регулярне дихання.
У період від 7-го місяця до народження дитини|дитяти| розвиток з’является нова структура – альвеола. Проте|однак|, альвеолізація| легенів продовжується|триває| і після|потім| народження дитини|дитяти| весь період новонародженості. В період 8-9 місяців бронхіальне дерево топографічно|топографія| сформоване, а в легені йде інтенсивний процес диференціювання його дистальних розгалужень|розгалуджень| – термінальних  і респіраторних|респіратор| бронхів, альвеолярних ходів і мішечків. відбувається|походить| утворення функианальних одиниць легенів – ацинусів.
На 20-24 тижні починається|розпочинає,зачинає| синтез сурфактанту.
До 7-8 місяців розвитку легені вже настільки диференційовані, що можуть функціонувати як орган зовнішнього дихання і газообміну.
Природжені кісти легенів, гіпоплазія легенів.

 Актуальність проблеми

1. Природжені кісти легенів зустрічаються від 3 до 5% випадків від загальної кількості хворих з неспецифічними захворюваннями легень, а за данними Ісакова Ю.Ф., Гераськина В.І., Степанова Е.А. до 6% серед усіх хронічних захворюваннях легень. Правобічна локалізація зустрічається у два рази частіше.

2. При порушенні ембріогенезу виникають поодинокі або множинні кісти легень залежно від терміну впливу ендогенних і екзогенних чинників. За звичай природжені кістозні аномалії відзначаються терміном їх розвитку і за локалізаціею можуть бути центральними (біля воріт легень чи середостіння) та переферичними. Вони виникають у результаті відокремлення невеликих груп клітин, які перетворюються в ізольовану нефункціонуючу тканеву масу. У тих випадках коли кіста розташована центрально, то вона як правило поодинока, і перебіг ії без симптомний, до ти поки не приеднується інфекція. Ці утворення зазвичай округлої форми, і у тих випадках коли є сполучення з дихальними шляхами можуть бути заповненні повітрям. Якщо такого сполучення не має, то кісти на рентгеновскому дослідженні будуть мати вигляд безповітрянних паренхиматозних утворень. Периферічні кісти утворюються в наслідок порушення розвитку на 6-16 тиждні гестації і навідміну від центральних, найчастіше бувають множинними і великими за розміром. При наявності декількох кіст після народження іноді виникає респіраторний дистерс, який наівть може привести до загибелі дитини. Для переферійних кіст характерна наявність сполучення з бронхом, та наявність рівня рідини в них. 
3. За перебігом кісти поділяють на не ускладненні та ускладненні (інфекування, напруга, прорив у плевральну порожнину).

Клінічний перебіг не ускладненної кісти безсимптомний, що спостерігається у 15% паціентів. Найчастіше клінічні прояви неускладнених кіст:

- відставання половини грудної клітки в акті дихання на боці ураження,

- перкуторно над легеневим полем – тимпаніт,

- межі серця зміщенні у здоровий бік. 

Серед ускладнених кіст найчастіше зустрічаються загноення (60%), напруга – (20%) та прориви в плевральну порожнину – (5%). Ускладнення найчастіше розвиваються після дитячих інфекцій та грипу. В клінічній картині ногноівшихся кіст головними симптомами є інтоксікація (підвищення температури, гектична температурна крива, блідість, вялость, зсув формули корові вліво). Відмічається залежність між віком дитини та розмірами кісти. Найпоширенійшим симптомом є сухий та вологий кашель. Перкуторно можна виявити притуплення, а під час аускультації – хріпи та послабленне дихання. Напружені кісти розвиваються в наслідок клапаного механізму. Перешкода що виникає у бронхах  дає змогу повітрю, що потрапляє у порожнину кісти у момент подиху, залишатися там. Збільшення кісти призводить до компресіїї здорових ділянок та зсуву середостіння. Клінічно напруженя кіст проявляється підвищенним занепокоенням, відмовою від їжі, рефлекторною рвотою та зростанням дихальної недостатності. Рентгнеологічне дослідження, при природжених кістах має вирішувльне значення. На обзорній рентгенограмі органів грудної клітини можна виявити повітрянні кістозні утворення з чіткими контурами. Наявність рідини в порожніні свідчить о частковом дренуванні в бронх. 

Диференційна діагностика: Неускладненні кісти слід диферінціювати з булами при бактеріальній деструкції легень, які при повторних рентгенологічних дослідженнях часто змінюють форму та розміри, контури їх дуже чіткі, а з часом вони навіть можуть зникати. Множинні природженні кісти можуть нагадувати рентгенологічно діафрагмальні грижі. У таких випадках для діагностики слід провести контрастне дослідження шлунково-кишкового тракту. Природженні кісти індоді доводится диферинціювати з абсцесом легені, паразітарною кістою (здебільш ехінококовою) та пухлинами легені. 

У таких випадках може допомогти комп’ютерна томографія, ангіопульмонографія, а у випадку ехінококоза – епідеміологічний анамнез, серологічні реакції та ультразвукове дослідження.

5. Лікування природжених кіст легенів як правило хірургічне.
При напружених кістах зі зміщенням середостіння у передопераційному періоді проводять черезшкірну пункцію кісти та її дренування для зменшення внутрішньогрудного тиску.

Об’єм оперативного втручання насамперед залежить від розміру кісти та поширення кістозного утворення на прилеглі тканини. Найменш травматично вилущування переферично розташованої кисты після аспірації вмісту, обробка стінок порожнини й ушивання. При центральному розташуванні кисты, більших її розмірах і виражених перифокальных змінах переважніше сегментарна резекція легені або лобэктомия.

Агенензія та аплазія легенів – агенезі легені це вада розвитку при якій відсутні усі структурні единиці легені: бронхи сосуди паренхіма, у той час аплазія легені, це лише нодорозвинена легеня з рудіментарними бронхами, але судини відсутні, а тканина легені або відсутня або являє собою щілну безструктурну ділянку легеневої паренхіми. Обидві аномалії зустрічається вкрай рідко. По даним І.Т. Климовича (1965г.) агенезія виявляється лише у 1 дитини з 144 хворих з вадами розвитку легені.

Одностороння агенезія сумістна з життям, але часто е сочтаною з іншими важкими природженними аномаліямі, схожіми на ті що зустрічаются при VATER-синдромі (вертебральні пороки, атрезія ануса, трахеостравохідна нориця, дисплазія нирок), але можуть зустрічатися і інші вади. Діти з двустороною агенезіею нежитіздатні. 

При одностороній агенезії виявляються наступні симптоми – дихальна асиметрія, укороченя перкуторного звука, диханя ослаблено та проводится з протилежної сторони. Сердцевий поштовх зміщено у бік ураженя. У випадку приеднання запалення легені стан різко погіршуеться, з’являється одишка, цианоз. Більшість таких дітей гинуть в перші роки життя як результат запальних захворювань. Як правило сердце ротовано за годиною стрілкою, що виявляється у вигляді декстрокардії.

На оглядовій ренгенограмі виявляється затемнення відповідної половини грудної клітини із ссувом органів середостіння в той самий бік. З часом може приеднуватися і симптом « медіастенальної грижі», який обумовлений переміщенням здорової легені на протилежний бік. При томографії легеневий малюнок та просвіт бронха з боку пораження не просліджується. Діагноз поточнюють за допомогою бронхоскопії.

Диференційну діагностику слід проводити з ателектазом легені, алазіей, гіпоплазіей та стороннім тілом бронха. 

Хірургічне лікування агенезії не проводится і спрямованно на корекцію інших вад. При цьому головна ціль полягає у збереженні максимальної кількості дихальних одиниць.  При запальному процесі хворому необхідно призначити масивну антибактеріальну терапію.

Гіпоплазія легенів – рівномірне недорозвинення всіх елементів легеневої паренхіми та бронхів. Недоразвиненість респіраторного відділу легень призводить до значного зменьшення її загального обсягу. Серед вродженних вад розвитку легенів, гіпоплазія складає 85%. Розрізняють просту та кістозну форми.

Проста форма -  найчастіше зміни зустрічаються в нижній ділянці левої легені. Досить часто проста гіпоплазія є сочетаною з іншими вадами розвитку.

При простій формі функціонально здорова легеня гіпертрофована, завдяки чому функціональні розлади не дуже помітні. Якщо паціент з простою гіпоплазіею доживає до 20-25 років без порушень з боку дихання то у наступному перебіг простої гіпоплазії безсимптомний. Найчастіше з’являються ускладнення в ранньому дитячому віці, що пов’язані з розвитком запального процесу в ураженій легені. Зазвичай, якщо ускладнення з’явились одного разу то вони будуть прогресувати. Запальні зміни, що з’явилися в ураженій легені обумовлюють характер основних скарг. Найбільш поширеним буде кашель з виделенням значної кількості слизово-гнійного мокротіння, але іноді може визначатися навіть кровохарканье. Задишка, серцебиття при фізичному навантажені. Ці паціенти більш страждають від застудних захворювань, які крім того носять досить тривалий характер, і вкрай важко підлягають лікуванню. 

При огляді у хворого можна відзначите невелику асиметрію грудної стінки і навіть невелике її западання на стороні вади. При перкусії можна відзначите деякій ссув сердця на сторону пораження.

Аускультативно дихання може бути незміненним, че відмічатися деяке ослаблення. Під час запалення можна визначити хрипи.
В діагностиці важливі фізичні, функціональні методи дослідження, рентгено-бронхологічне обстеження, ангіопульмонографія.

Ренгенологічно можна виявити ознаки, типові для зменшення легені в обсязі: зменшення геміторакса, звуження міжреберних проміжків, зсув середостіння в уражений бік,  При бронхографічній картині відрізняють два варіанта простої гіпоплазії. При першому констатують лише наявність бронхів 3-6 ряду, а при другій від великих бронхів відходять дуже тонкі гілочки, що по свому виглаяду та калібру нагадують бронхи. 8-10 ряду нормальної легені.

Діагностична бронхоскопія дає можливість визначити не величкий зсув трахеї в стороноу зміненної легені, а також явища підгострого чи хронічного бронхиту. 

Методи лікування: консервативний та оперативний. залежить від обсягу ураження, наявності ускладнення, особливостей перебігу хвороби, стану функції легеневого дихання.

Оперативне лікування: типова резекція, сегментарна резекція, екстирпація бронхів, комбіновані резекції.

При кистозній гіпоплазії, на відміну від простої, відмічається не тільки зменшення обєму недорозвиненної легені, але також відмічаются кістозно розширені бронхі. В деяких випадках вони займають лише частину органу, обмежуючись одним – двома його сегментами. При гістологічному дослідженні, для кистозної гіпоплазії характерна відсутність хрящевих пластинок в стінках кіст, що відрізняє цю патологію від набутих бронхоєктазій. При кистозній гіпоплазії дінаміка та особливості перебігу в великій мірі залежать від запальних процесів, які постійно виникають у зоні її найбілших прояв. Такі процеси многократно виникають у паціентів з кістозною гіпоплазіею, а  з часом стають хронічними. У таких випадках з’являются явища дихальної недостатності, спочатку при физичному навантаженні, а з часом не залишають паціента і у спокої. Може розвинутись сердцево-легенева недостатність. Перебіг захворювання при кистозній гіпоплазії відрізняється великою різноманітностью. В тих випадках коли перебіг кистозної гіпоплазії «безсимптомний» , тоді діагноз ставится тільки під час профілактичних флюорографій. Але і у цих хворих можна виявити, що частота ГРВІ декілька більша, а ніж у дітей зі здоровими легенями. Ці прояви не викликають значного занепокоення, і таким чином не приводять хворого до лікаря. 

У більшості випадків кістозна гіпоплазія являе собою осередок постійного існування запальних процесів, і в залежності від вираженості клінічних прояв може бути легкою, середною та важкою.

При легкій формі захворювання скарги хворого сводятся до кашлю, з невеликою кількістю мокротіння. Запальні процеси досить рідкі, і звичайний образ життя та працездатність не порушується.

Середня ступінь характерезується кашлем з відходженням десь до 150 мл мокротіння слизово-гнійного характеру. Пневмонії у таких паціентів відмічаются досить часто, десь 2-3 рази на рік, частіше однобічні. В період ремісії цих хворих непокоїть задишка при фізичному навантаженні.

Клінічні прояви важкої форми можуть виникати з дитячіх років. Хворих непокоїть кашель, з відходженням великої кількості мокротіння до 200 мл за добу, тай більше. Мокротіння має гнійний характер, і неприемний запах. При цій формі можуть відмічатися епізоди кровохаркання та навіть кровотечі з легені. Досить часто відмічаются пневомнії до 4-5 разів на рік, з боку недоразвиненної легені. Задишка, утруднення подиху при навіть незначному фізичному навантаженні. З плином часу з’являются прояви легенево сердцевої недостатності.

Результати фізікального дослідження залежать від вираженості проявів кистозної гіпоплазії. 

Вигляд цих хворих може бути блідий, жовтувато-землиста шкіра. Пальці на руках можуть мати виглаяд барабаних палочок. Над зміненною легенею грудна стінка відстає в акті дихання, може бути зменшена в обсязі. При перкусії буде відмічатися вкорочення перкуторного звуку, а при аускультації різнохарактерні хрипи.

Інстурментальні методи дослідження:  При оглядовій рентгенорамі в двух проекціях можна встановити кістозну гіпоплазію, а при томографії уточнити її принадлежність. Але найбільш інформативним методом дослідження при цій патології буде бронхографія. Характерним та патогномонічним деформація сегментарних та субсегментарних бронів з утонченням їх стінок 

Лікування:  оперативне лікування проводится у тих випадках, коли запальний процес, що розвивається в порожнинах гіпоплазованої частини легені не має тенденції к припиненню, та є велика небезпека розвитку гнійно-деструктивного процесу. Операція спрямована на вилучення нефункціональної, кістозної частини, або екстерпація уражених бронхів.

СЕКВЕСТРАЦІЯ ЛЕГЕНЬ: характеризується наявністю сепарації ділянки легеневої тканини, частіше у вигляді кіст, розташованих всередині легені або поза нею, яка має ізольовану систему кровозабезпечення (аномальна артерія, яка відходить від аорти або її гілок). Секвестрація легені є достатньо рідкою патологією, що становить серед хворих з вадами розвитку бронхолегеневої системи  0,15-6,4% .

Розрізняють внутрішно долеву та внедолеву секвестрацію легені. Внутрішнодолева – існує у вигляді самостийної ділянки легень, часто кістозно зміненної паренхіми, в межах нормальнофункціонуючої  легені. Позадольова секвестрація може бути розташована в плевральній порожнині, середостінні, на шиї і навіть в черевній порожниниі. Секвестрована ділянка легеневої паренхіми в морфологічному відношенні завжди неповноцінна та патологічно зміненна. Діапазон цих змін може бути значним, від кістозного переродження з формуванням одніеї або декількох заповнених слизовим вмістом кіст, що вислані бронхогеним епітеліем, до фіброзних змін.

Клініка: Розпізнавання секвестрації легені представляє труднощі у зв’язку з відсутністю патогномонічних клінічних ознак. Зазвичай захворювання має перебіг хронічного рецидивуючого запального процесу в легенях.  Розлади, що обумовлені секвестраціею зазвичай виникають у тому випадку коли в секвестрованій легені розпочинається гнійне запалення. Тоді залежно від перебігу патологічних змін будуть виявлятися досить типові місцеві та загальні симптоми. Внутрішнодолева секвестрація найчастіше займає нижню долю лівої легені, і лежить у задньомедіальному відділі. Тут до неї підходить артеріальна судина, яка починається від бокової стінки спадного відділу грудної аорти. 

При виникненні в легеневому секвестрі запальних змін хворі скаржатся на підвищення температури, неприемні відчуття у грудній клітині. Спочатку (іноді досить тривалий час) кашель не виникає, і якщо і виникає то з видиленням незначної кількості слизового мокротіння. Тільки у випадку прориву гнійника, який сформувався у кісті секвестрованої ділянці легені, в один з поруч розташований бронх відмічається велика кількість мокроти, що завжди привертае увагу хворого. З відходженням мокротіння загальний стан хворого поліпшується, температура знижується чи стає нормальною. З часом завдяки тому що існує дренування в бронх, клінічні прояви захворювання набувають риси хронічного легеневого захворювання, хронічного абсцедування. При фізікальному обстеженні таких хворих, окрім загальних ознак легеневого запалення встановити якісь патагномонічні ознаки секвестрації легені неможливо.

Діагностика. Рентгенологічно відмічаются або гомогенні затеніння округлої, чи овальної форми з чіткими контурами, або також кістозні порожнини з рівнем рідини, на фоні не зміненної легеневої тканини. Цілеспрямоване томографічне дослідження може виявити аберантні артерії, які ідуть від грудної або черевної аорти. При бронхографії можна виявити тільки зсув сусідніх бронхів, але у тому випадку коли виникае гнійний процес, з реконалізаціею кіст, но вони можуть контрастуватися. Чітке відображення аномальних судин можна отримати під час аортографії.

Достовірно підтвердити секвестрацію можна на КТ та МРТ, під час яких можна знайти аномальні судини, які ідуть від аорти до секвестрованої ділянки легені. Це дуже важно, так як під час операції можна травмувати нерозпізнану судину, що призведе до масивної кровотратити, і навіть до загибелі хворого.

Внедольова секвестрація, не має безпосередьного зв’язку з легенею може бути знайдена на шиї, в грудній або черевній порожниниі. Вона отримає самостійне кровопостачання по додатковій судині, що відходить від аорти, на будь якому рівні залежно від розташування секвестрованної ділянки. Кісти які формуются в легеневому секвестрі, не мають сполучення з бронхом і тому інфекуются дуже рідко.

Самостійної, досить патогномонічної клінічної картини для внелегеневої секвестрації немає. Як правило він не стає причиною болісних розладів та причиною занепокоення.Часто діагноз внедолевої секвестрації є випадковістью. При підозрі на цю ваду виконують аортографію з пошуком селективним контрастуванням аномальної артерії.

Лікування: До проведення цілеспрямованих лікувальних мероприемств з приводу внутрідолевої секвестрації легені в більшості випадків примушуе формування гнійних вогнищ. Тоді показано оперативне втручання. Необхідно проводити видалення частки легені, яка включає ділянку секвестрації. Під час операції особливу увагу слід приділяти обробці легеневої зв’язки, перев'язці та прошиванню аберантної судини для запобігання профузної кровотечі.

Природжена часткова емфізема.

Актуальність проблеми.
Природжена часткова емфізема досить рідка вада розвитку респіраторної системи, від ранньої діагностики якої залежать наслідки захворювання. Характерізується природженна часткова емфізема різким збільшенням об’єму та повітряності одніеї із часток легені.

Етіологія природженої часткової емфіземи полягає у аплазії гладеньких м’язів термінальних респіраторних бронхіол, відсутності проміжних генерацій дрібних бронхів або аплазію респіраторного відділу частки легені. 

Клапаний механізм, що формується в частковом або сегментарном бронхі призводить до порушення нормальної вентиляції частини легені по типу «повітрянної ловушки». Внаслідок чого розвивається емфізематозні зміни в легені, різко підвищується в обсязі, частка легені у вигляду медіастенальної грижі через передне середостіння пролабує на протилежну сторону. При цому порушення нормальної вентиляції легені буде спорідненне з розладами сердцево судинної діяльності, кровообігу.  Найчастіше ця вада зустрічається у верхній частці лівої легені.

Клінічні прояви залежать від форми природженої часткової емфіземи: компенсована, субкомпенсована, декомпенсована.

Компенсована форма діагностується у дітей понад один рік. Розвивається без гостровиникаючих епізодів захворюівання. Плин її повільний, безсимптомний.   У дитини виникає задишка, часті простудні захворювання, спостерігається деформація грудної клітки з вибуханням ураженої половини. Ця форма може бути виявлена випадково під час рентгенологічного дослідження, але іноді ці хворю звертаются до лікаря у зв’язку помірно вираженої дихальної недостатності при фізичному навантаженні, що розвивається з часом.

Субкомпенсована форма проявляється значно раніше, у віці 1-3 місяці, у дитини поступово наростають розлади дихання або напади ціанозу, які швидко проходять. Їй притамані переодичні – з інтервалами в декілька тижднів та більше -  часто без причини та в різний час приступи асфіксії та утруднення дихання. Такі напади через невеликий час самостійно купіруються. Хворі найчастіше пов’язують такі напади з простудними захворюваннями, інфекціями дихальних шляхів. З плином часу у хворої дитини з’являється деформація грудної клітини зі збільшенням  міжреберних проміжкив з ураженного боку. Прогресують хронічна дихальна недостатність : з’являється задишка при рухах, а потім і під час спокою. Реальну загрозу для цих паціентів має захворювання пневомніею для здорової легені. Під час рентгенологічного дослідження виявляють ваду розвитку.

Декомпенсована форма природженої емфіземи діагностується у новонароджених у перші дні життя. Ця форма характеризується проявом синдрому внутрішньогрудного напруження.  У дитини прогресивно наростає дихальна недостатність, з продовженним видохом, сухим кашлем, цианозом шкірних покровів. Короткочасні «світлі» проміжки порівняного благополучя змінюются епізодамі важкої асфіксії з втратою свідомості та судомами. При оглаяді хворого відзначається асиметрія грудної клітини. Дихання тут не вислуховується, зсув сердечної тупості в протилежну стороную На рентгенограмі на боці ураження купол діафрагми сплощений, зміщення органів середостіння у здоровий бік,  підвищення обсягу та прозорості одніеї із часток легені.

 Лікування природженої емфіземи новонароджених тільки оперативне. При декомпенсованих формах втручання виконують в ургентному порядку, при субкомпенсованих – строки оперативного лікування залежать від стану дитини та пербігу захворювання, при компенсованих – лікування у плановому порядку. У всіх випадках операціхю вибору є видалення зміненної, невірно розвинутої частки легені.

Діафрагмальні грижі

Діафрагмальна грижа -  це вада розвитку, в наслідок якої можливо виходження органів черевної порожнини у грудну клітину, через природні та патологічні вітвори в грудно-черевній перетинці. 

Частота вади:  За даними Mark D. Stringer і соавт. (2006р.) Частота діагностованих діафрагмальних гриж у немовлят коливається приблизно від 1 на 2000 до 5000 живонародженних немовлят. Досі зберігається високий рівень загальної летальності при цій ваді (14-30%), не дивлячись на оптимизацію пред та після пологової диагностики, оперативне ліквання та післяопераційного нагляду за дитиною. Частіше за все загибель цих паціентів пов’язана з гіпоплазіею легені, легеневою гіпертензіею та вісцероабдомінальною диспропорціею.. 

 Класифікація діафрагмальних гриж за С.Я.Долецьким.

1. Грижі саме діафрагми

А) Справжні
· Випячіння обмежанної ділянки купола

· Повне випячіння купола(релаксація)

      Б) Несправжні

· Щелевидний задній дефект (Богдалека)

· Відсутність одного купола (аплазія) 
2. Грижі стравоходного отвору

А) езофагальні

Б) параезофагальні

3. Грижі переднього відділу              

А) передні 

Б) Френо-перікардіальні


Клінична картина залежить від виду грижі, розміру грижових воріт, обсягу та виду грижового вмісту. Строки проявлення симптомів досить різні – от виражених з моменту народження, до безсемптомних, латентних гриж, які завдяки такому перебігу діагностуються випадково, і зустрічаються аж до 15% спостережень.

Усі симптоми діафрагмальних гриж можна підрозділити на 3 підгрупи.
1. Порушення функції дихання, яка трапляється в наслідок переміщення органів черевної порожнини, що призводить до компресії легені на боці ураження, зсуву органів середостіння, частковій компресії контрлатеральної легені. У дітей спостерігається гіпоксія, яка погіршується під час годування. Розлади дихання проявляються ціанозом, приступоподібним кашлем, дихальною недостатністю.

2. Порушення функції травного тракту може мати прояви у двох варіантах.
А. Ущемлення порожистих органів в грижових воротах, що може привести к кишковій непрохідності (біль, блювота, невідходження стула та газів) і з часом розвитку перитоніту. Найчастіше ущемлюється грижа Богдалека

Б. При грижах стравохідного відтвору виникають умови для рефлюкса (зригування, блювота), аспірації, виникнення пептичного езофагиту з проявами кровотечі в блювоті, мелени, можливий розвиток анемії та з часом може сформуватися рубцовий стеноз.

3. Порушення діяльності сердцево-судинної системи, яка обумовлена зсувом органів середостіння, серця та його ротаціею, а також перегином великих судин, що буде проявлятися задишкою, серцебиттям, ціанозом, збільшенням печінки, змінами на електрокардіографії.

Також при діафрагмальних грижах будуть відмічатися загальні розлади в організмі дитини. Такі пацієнти будуть відставати в загальному розвитку, гіпотрофічні, в них відмічаяться анемія.  

Вираженість цих симптомів залежить від виду грижі, та віку дитини, найбільш вираженою клінікою будуть відрізнятися новонароджені, а у дітей старше за один рік, клініка буде менш очевидна.

Для кожного з видів гриж можна виділити ведучі симптоми:

1. При грижах властно діафрагми будуть відмічатися порушення дихання та сердцево судинної системи.

2. При езофагеальних грижах – порушення з боку шлунково-кишкової системи.
3. При грижах переднього відділу діафрагми – біль у животі.

Несправжні грижі.

Дефекти діафрагми можна підрозділити на три групи: задній щелевидний дефект, значний дефект купола, та відсутність одного з куполів діафрагми. Щелевидний дефект розташований в області попереково-реберного відділу діафрагми. Зазвичай спостерігається два варіанта цього дефекта – один коли щілина розташована пристінково, а другий щілина віддалена від грудної стінки тонкою пластинкою. При несправжних грижах симптоми з’являются через 2-4 години після народження, що пов’язано з накопиченням газів у кишковнику і виникаючей в наслідок цього компресіей.

 Ведучими симптомами при цьому будуть ціаноз, задишка, ознаки гіпоксії. При огляді дихальні екскурсії збільшені, грудна клітина асиметрична, вибухае з боку поразки, живіт запалий. Перкуторно  над відповідною стороною 

відмічається притуплення або тімпаніт, аускультативно послаблене дихання, перестальтичні шуми, сердцеві тони зміщені у здорову сторону. Досить часто можна побачити розвиток важкої асфіксії. Стан хворих прогресивно погіршується при плачі, перекладанні дитини, а також при годуванні. При метеоризмі з’являются ознаки непрохідності кишечнику, які супроводжуются асфіксіею, С.Я. Долецький називав такий стан асфіксичним защемленням, підкреслюючи більш важливу роль симптомів гострої дихальної недостатності.

Справжні грижі діафрагми.

Для Справжних гриж діафрагми характерний без симптомний перебіг. Часто це залежить від ступеню зсуву органів черевної порожнини в грудну клітину. У деяких випадках грижвий мішок розтянут так, що вміщуе весь кишковник, переміщений до плевральної порожнини. В цих сітуаціях може наступити колапс легені, зсув серця і судин середостіння, із значним порушенням їх функції, можливі порушення з боку шлунково-кишкового тракту. При невиликих розмірах грижового випячування перебіг грижі буде безсимптомним.

Діагностика. Діагностика діафрагмальної грижі повинна починатися з плода. Правильне визначення дефекту і оцінка його важкості в неонатальному періоді може значно покращити лікування та виходжування паціента. Пренатальне ультразвукове дослідження може виявити діафрагмальну грижу вже на 14 тиждні гестації, при необхідності можна зробити МРТ плода, для того що би деталізувати вираженість дефекту. При встановленні діафрагмальної грижі у плода, необхідно також ретельно шукати інши аномалії так як за данними літератури вони можуть виникати у 50% випадків. Найбільш часто діафрагмальні грижі сполучаются з аномаліями шлунково-кишкової системи та сердцево-судинної, а також з хромосомними аномаліями. Таким чином, при пренатальній діагностиці діафрагмальної грижі, необхідно зробити амніоценез для виключення хромосомної аномалії. 

В постнатальному періоді найбільш поширеними методами діагностики є оглядова рентгенограма, рентгенологічне дослідження з контрастною речовиною, а також УЗД. При грижах діафрагми оглядове рентгенологічне довслідження виявляє на боці ураження додаткові патологічні просвітлення овальної аба кульовидної форми, прозорість яких залежить від ступеню заповнення кишкових петель повітрям. 

При обмежаному випячуванні купола діафрагми та релаксації діафрагми можно звернути увагу на порушення вірності контура діафрагми, яке виявляется при багатоосьовому дослідженні.

Диференціальна діагностика: проводится з набряко-геморагічним синдромом, лобарною емфіземою, кістою легень, спонтанним пневмотораксом.

Лікування:  Раніше рівень смертності при діафрагмальній грижі досягав десь 50%, на сьогодняшній день, при можливості догляду цих дітей в стаціонарах новонародженних, він знизився до 30%, і навіть більше. Якщо діагноз було встановленно пренатально, дуже важливо ретельно спланувати пологи. Підтримка новонародженного у таких випадках повина бути сфокусована на диханні та гемодінаміці. Обов’язково необхідно ввести назогастральних зонд, для декомпресії шлунка, та запобігти розширенню кишковника у межах грудної клітини. При необхідності налогодити штучну вентиляцію легень. У наш час, у всьому світі, росповсюджена очікувально практика відносно оперативних втручань. Хірургічне лікування виконується тоді коли стан дитини стає стабільним. 

 Об’єм оперативного втручання визначається сутністю вади розвитку: При несправжніх грижах діафрагми використовуется ушивання дефекту, або алопластика, при справжніх – діафрагмопластика.

При грижах стравохідного отвору завжди відмічається грижовой мішок, в який впроваджується тільки шлунок (повне переміщення, частково переміщений), або шлунок з іншими органами, (кишковник, печінка, селезінка). 

При езофагеальних грижах ведучими клінічними симптомами будуть ознаки шлунково- стравоходного рефлюкса, обумовленного ураженям функції кардіального відділу стравохода – зригування та блювота (90% випадків). Прибилзно в половині спостережень блювота з’являється з перших годин життя, і досить часто включае кров, може мати вигляд кавової гущини. Характерні рецидивуючі аспіраційні пневмонії. Як результат рефлюкс езофагіту розвивається геморагічний синдром, який приводить до хронічної анемії. Діти старшого віку скаржаться на помірний біль що виникає після їжі, в положенні лежачі.

Рентген-контрастне дослідження в положенні Транделенбурга виявляе позицію кардії вище діафрагми та шлунково-стравоходний рефлюкс, під час езофагоскопії можна виявити пептичний езофагіт. 

Параезафагальні грижі: При цій патології кардія розташовано нормально, але шлунок, або кишковник випячуются в грижові ворота, де можуть трапитися явища защемлення. Кут між стравоходом та шлунком зберігається, що служить причиною відсутності рефлюкса. Вада може не мати клінічних прояв, та бути випадковою знахідкою. У деяких хворих відмічається блювота, майже завжди без примесі крові, але може бути прихована кровотеча з міст защемлення, що може навіть призвести до анемії. Здебільшості у новонароджених ускладненя мають респіраторний характер, можуть виникнути задишка, та ціаноз.

Діагноз підтвержують рентгенологічно, буде визначаться кистоподібне утворення, іноді з рівненм рідини, яке збільшується під час подиху. 

Парастерналні грижі, при яких грижовими воротами буде щілина Лорея, зазвичай мають безсимптомний перебіг. Іноді діти скаржатся на урчання поза грудиною, несильні болові відчуття, іноді сухий кашель. При фізікальному дослідженні  буде виявлятися  помірна деформація грудної клітини, відсутність абсолютної сердцевої тупості, послаблення сердцевих тонів, за грудиною може аускультативно визначатися  кишкова перістальтіка. Діагноз ставлять на підставі рентген-контрастного дослідження шлунково кишкового тракту.

Френо-перикардиальні грижі:  проявляються гостро з моменту народження дитини (постійний ціаноз, блювота, неспокій), що обумовленно частковою тампонадою серця, петлями кишковника, що локалізуются в порожнині перекарду. У деяких випадках переміщення органів черевної порожнини в серцеву сумку настільки порушуе функцію серця, що навіть може призвести до його зупинки. Рентгенологічна симптоматика мало розробленна. Проникаючи у порожнину перікарду петлі кишковника обумовлюють неоднорідність сердцевої тіні, яка зберігається у будь яких проекціях, у той самий час при передній грижі діафрагми, додаткове утворення виявляється у в боковій проекції, і відходить вперед. При ретроградній френоперпікардіальній грижі можна лише побачити зміни з боку середостіння. Характерні сердцеві дуги не визначаються, також відсутня характерна сердцева пульсація, контури серединної тіні згладжені, випрямлені та мають вигляд намета. 

Лікування: При грижах стравоходного отвору діафрагми операція виконуется в плановому порядку. При параезофагеальниї грижах після низведення шлунку та висічення грижового мішку ушивають ножки діафрагми позаду стравоходу. При вираженому шлунково-стравоходному рефлюксі одночасно з ушиваням ніжок виконують антирефлюксну операцію.
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