M

VIA MEDICA

PRACE POGLADOWE

Anestezjologia Intensywna Terapia
2012, tom 44, numer 4, 259-264
ISSN 0209-1712
www.ait.viamedica.pl

Aktualne zasady postepowania w przypadku wrodzonej
przepukliny przeponowej

Current management of congenital diaphragmatic hernia

Mariusz Mielniczuk' 2, Krzysztof Kusza', Piotr Brzezinski?, Marlena Jakubczyk’,
Kamila Mielniczuk3, Mieczystawa Czerwionka-Szaflarska?

'Katedra i Klinika Anestezjologii i Intensywnej Terapii
20ddziat Kliniczny Anestezjologii i Intensywnej Terapii dla Dzieci
3Katedra i Klinika Pediatrii, Alergologii i Gastroenterologii
Collegium Medicum Uniwersytetu Mikotaja Kopernika w Bydgoszczy

Abstract

The treatment of congenital diaphragmatic hernia (CDH) still represents a challenge, even for the specialised multidisci-

plinary teams in centres that provide treatment for CDH. Despite significant progress in the fields of pathophysiology,
prenatal diagnosis, surgical techniques and intensive care, CDH is a disease still burdened with a high mortality. Due
to the paucity of randomised studies, there are no standard guidelines for treatment. The present review looks at
existing diagnostic and therapeutic principles based on the available literature.
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Wrodzona przepuklina przeponowa (CDH, congenital dia-
phragmatic hernia) jest wada wrodzona, ktdrej istote stanowi
hipoplazja ptuc oraz wrodzony ubytek w przeponie z prze-
mieszczeniem trzewi do klatki piersiowej. Noworodki dotkniete
CDH w pierwszych godzinach zycia prezentujg objawy nie-
wydolnosci oddechowej i krazenia [1-3]. Hipoplazja ptuc wy-
stepuje obustronnie, z wiekszym nasileniem po stronie wady.
Skutkiem niedorozwoju tkanki ptucneji wad naczyn ptucnych,
jestmorfologicznie i czynnosciowo uwarunkowana sktonnos¢
do nadcisnienia ptucnego, nazywanego przetrwatym nadcis-
nieniem ptucnym (PPHT, persistent pulmonary hypertension).
Niedotlenienie, kwasica i wentylacja mechaniczna, wyzwalajac
odruchowy skurcz naczyn ptucnych, prowadza do rozwoju
zmian w budowie $ciany naczyniowej.

Wrodzona przepuklina przeponowa wystepuje z czesto-
$cig 1: 2000-5000 zywo urodzonych dzieci i jest obarczona

duza Smiertelnoscia [4-7]. Wedtug Life Suport Organization
Registry catkowita przezywalno$¢ noworodkéw z CDH jest
obecnie szacowana na okoto 60%. W osrodkach z wielolet-
nim doswiadczeniem w leczeniu chorych dotknietych CDH,
zapewniajacych optymalna opieke i diagnostyke w okresie
pre- i postnatalnym, notuje sie przezywalnos¢ siegajaca
90%. Prezentowane dane statystyczne odnosza sie do wy-
selekcjonowanych grup chorych. Nie uwzgledniaja one tak
zwanej, ukrytej Smiertelnosci’, czyli przypadkéw wewnatrz-
macicznego obumarcia ptodu, zgonéw na sali porodowej
i na oddziale potozniczym, zgonéw na oddziatach nizszej
referencyjnosci, bez odpowiedniego doswiadczenia klinicz-
nego i mozliwosci przeprowadzenia diagnostyki prenatalnej
[1-7]. Ponad potowa przypadkéw CDH jest skojarzona ze
wspotwystepowaniem innych wad wrodzonych, z ktérych
cze$c jest letalna [8].
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Brak jednolitych wytycznych jest wynikiem niedosta-
tecznejilosci dostepnych danych z wieloosrodkowych ran-
domizowanych badan klinicznych, dotyczacych postepowa-
nia u chorych z CDH. Na uwage zastuguja ustalenia grupy
roboczej CDH EURO Consortium zrzeszajacej przedstawicieli
13 o$rodkoéw europejskich, w ktérych rocznie leczy sie wie-
cej niz 10 dzieci dotknietych CDH [9, 10]. W zgodzie z po-
wyzszymi ustaleniami pozostaja opublikowane niedawno
protokoty postepowania w specjalistycznych amerykanskich
osrodkach medycznych [11, 12].

POSTEPOWANIE W OKRESIE PRENATALNYM

Upowszechnienie prenatalnej diagnostyki ultrasonogra-
ficznej spowodowato wzrost liczby wczesnych rozpoznan
CDH, ktéry w osrodkach specjalistycznych Europy Zachod-
niej i Stanach Zjednoczonych siegnat 50-60% [13].

Sposoby przewidywania przezywalnosci na podsta-
wie diagnostyki prenatalnej obejmuja: wykrywanie obec-
nosci watroby w klatce piersiowej, ocene stosunku obwo-
du ptuc do obwodu gtowy (wspdtczynnik ptuca—gtowa
[LHR, lung-to head ratio]), ocene wielkos$ci ubytku prze-
pony, stosunek poprzecznych wymiaréw ptuc do klatki
piersiowej (L/T ratio, lung-to-thorax transverse area ratio),
ptodowy MRI (magnetic resonance imaging), obliczanie
objetosci ptuc, wyznaczanie osi serca, okreslanie pozycji
zotadka oraz obecnosci wysieku w jamie optucnowej lub
w worku osierdziowym [14-16]. Parametrami, ktore wiary-
godnie potrafig okresli¢ rokowanie, sg LHR oraz okreslanie
potozenia watroby [1]. Wspétczynnik L/T jest uzywany
do oceny stopnia hipoplazji ptuc. Chociaz objetos¢ ptuc
(LV, lung volume) moze by¢ precyzyjnie mierzona przy
uzyciu MRI lub tréjwymiarowego USG, to dla przewidy-
wania $miertelnosci, prawdopodobienstwa wystapienia
niewydolnosci oddechowej, czy koniecznosci stosowania
po porodzie pozaustrojowego utlenowania krwi (ECMO,
extracorporeal membrane oxygenation), LV ma mniejsza
wartos¢ w poréwnaniu z LHR [1, 14-16].

Dodatkowe zaburzenia rozwojowe, stwierdzane
u 40-60% zywo urodzonych dzieci z CDH sg niezalez-
nymi czynnikami zwiekszajacymi smiertelnos¢ nawet
do 90% [2, 8]. Do najczesciej wykrywanych w okresie
prenatalnym zalicza sie: anomalie chromosomalne, wady
serca, osrodkowego ukfadu nerwowego (OUN), nerek
i przewodu pokarmowego [17]. W przypadku ptodéw
obumartych wewnatrzmacicznie, przewazaja wady OUN.
U zywo urodzonych noworodkéw z CDH najczesciej wy-
stepuja wady uktadu sercowo-naczyniowego, stanowigce
50% wszystkich wad morfologicznych. Mimo ze doktadna
przyczyna wiekszosci przypadkéw CDH jest nieznana, to
uwaza sig, ze czynnik genetyczny odgrywa zawsze istotng
role. Wykazano powigzanie CDH z ponad 50 zespofami
genetycznymi [17].
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Wilson i wsp. [18] zainspirowani wspétistnieniem wro-
dzonej niedroznosci krtani z hiperplazja tkanki ptuc, stwier-
dzili ze rozwdj hipoplastycznych ptuc moze by¢ pobudzany
przez zamkniecie tchawicy ptodu. Prenatalna interwencja
chirurgiczna w przypadkach CDH obejmowata w swojej hi-
storii cztery rodzaje zabiegdw: otwarte operacje naprawcze,
otwarte zabiegi zamykania tchawicy, endoskopowe zabiegi
zewnetrznej okluzji tchawicy oraz, ostatnio, endoskopowe
zabiegi wewnatrzswiattowej okluzji tchawicy (FETO, fetal en-
doluminal tracheal occlusion) za pomoca specjalnego balonu
[19]. Interwencje tego typu przeprowadza sie w 21.-29. ty-
godniu ciazy, balon okluzyjny rozszczelnia sie w 34. tygo-
dniu cigzy. FETO, pobudzajac wzrost pecherzykéw i kapilar
oraz remodeling tetniczek ptucnych, przyspiesza wzrost
ptuc ptodu [19]. Uwaza sig, ze zabieg ten istotnie poprawia
przezywalnos¢ [20].

SPOSOB | TERMIN ROZWIAZANIA CIAZY

Wyniki przeprowadzonych badan nie wykazaty istot-
nych réznic w catkowitym przezyciu miedzy chorymiz CDH
urodzonymi sitami natury i poprzez cesarskie ciecie [21, 22].
Przezywalnos¢ bez stosowania ECMO byta jednak wieksza
w grupie chorych urodzonych w wyniku elektywnego ciecia
cesarskiego [21]. W odniesieniu do terminu porodu, przezy-
walnos$¢ dzieci z CDH urodzonych w 37.-38. tygodniu cigzy
z masg urodzeniowg przekraczajacag 3,1 kg byta wieksza
i w mniejszym stopniu wymagaty one zastosowania ECMO
[22]. W tym samym badaniu, w grupie w ktérej stosowano
ECMO, wieksza przezywalnos¢ notowano wsréd dzieci uro-
dzonych w 39.-41. tygodniu cigzy. Na podstawie danych
zgromadzonych w rejestrze Extracorporeal Life Support Or-
ganization stwierdzono wigkszy wskaznik przezycia i krotszy
czas stosowania ECMO u noworodkéw w wieku cigzowym
40-42 tygodni w poréwnaniu z dzie¢miz CDH urodzonych
w 38.-39. tygodniu cigzy [23].

Jedliistnieje ryzyko przedwczesnego porodu miedzy
24.a 34.tygodniem wieku cigzowego, nalezy zastosowac
steroidoterapie w okresie prenatalnym zgodnie z wy-
tycznymi National Institute of Health [9, 24]. Prenatalna
steroidoterapia stosowana po 34. tygodniu wieku cigzo-
wego nie przynosi korzysci w odniesieniu do przezywal-
nosci oraz poprawy wydolnosci oddechowej u niemowlat
z CDH [25].

POSTEPOWANIE W OKRESIE POSTNATALNYM

WSTEPNE POSTEPOWANIE NA SALI PORODOWEJ
Wedtug ustalen grupy roboczej CDH EURO Consortium [9]:

— po urodzeniu tchawica noworodka powinna by¢ zaintu-
bowana, bez wstepnej wentylacji dodatnimi ci$nieniami
przez maske twarzowa,
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— postepowanie na sali porodowej powinno doprowadzi¢
do osiagnigcia wartosci SaO, mierzonej przedprzewo-
dowo w granicach 80-95%,

— podczas wentylacji mechanicznej, szczytowe cisnienie
wdechowe nie moze przekraczac 25 cm H,0,

— powinien by¢ wprowadzony zgtebnik dozotadkowy
zzastosowaniem odsysania ciggtego lub przerywanego,

— ci$nienie tetnicze musi by¢ utrzymywane na poziomie
naleznym dla wieku cigzowego. W przypadku wysta-
pienia hipotensji i/lub wyktadnikéw hipoperfuzji na-
rzagdowej nalezy podac jednorazowa dawke 10-20 mL
kg mc." krystaloidu jednokrotnie, lub dwukrotnie, oraz
nalezy rozwazy¢ zastosowanie amin presyjnych,

— obligatoryjnie nalezy stosowad sedacje i analgezje
i postepowanie to kontynuowac w kolejnych fazach
opieki nad noworodkiem. Stan dziecka powinien by¢
oceniany za pomoca skali oceny bélu i sedacji (np. skali
COMFORT) [9, 26],

— nie zaleca sie rutynowego stosowania surfaktantu, po-
niewaz stwierdzono, ze taka terapia zmniejsza prze-
zywalno$¢ noworodkéw z CDH, zaréwno urodzonych
o czasie, jak i weczedniakow [27, 28].

POSTEPOWANIE NA ODDZIALE INTENSYWNEJ TERAPII

WENTYLACJA MECHANICZNA

Dane z dostepnej literatury wskazuja, ze wywotane wen-
tylacja mechaniczna uszkodzenie ptuc moze mie¢ znaczacy
negatywny wptyw na wyniki leczenia u noworodkéw z CDH
[29, 30]. Uwaza sig, ze permisywna hiperkapnia i wentyla-
cja oszczedzajaca ptuca stosowane u noworodkéw z CDH,
zwiekszaja ich przezywalnos¢ [31, 32].

Ponad 90% osrodkéw zrzeszonych w miedzynarodo-
wym programie The International CDH Registry podaje jako
istotny element leczenia celowe ograniczenie szczytowe-
go ci$nienia w drogach oddechowych oraz permisywna
hiperkapnig, wycofujac sie z dazenia do niskich wartosci
PaCO, — postepowania obnizajacego ptucny opér naczy-
niowy [1, 4].

Obecnie, grupa CDH EURO Consortium przeprowadza
wieloosrodkowe, prospektywne, randomizowane badanie
kliniczne, majace na celu ocene przydatnosci réznych metod
wentylacji mechanicznej u niemowlat z CDH (www.vicitrial.
com) [9].

W dwoéch badaniach prospektywnych wykazano wigk-
szg przezywalno$¢ w grupie chorych, w ktérej elementem
terapii byto podtrzymywanie spontanicznego oddechu
[31, 33]. W zwiagzku z tym, stosowanie srodkéw zwiotczaja-
cych nie jest korzystne [7, 9]. Celem prowadzenia skutecz-
nego leczenia z zastosowaniem wentylacji mechanicznej
jest uzyskanie Sa0, mierzonej przedprzewodowo w grani-

cach 85-95%, zaprzewodowo powyzej 70%, oraz wartosci

PaCO, migedzy 45 a 60 mm Hg (hiperkapnia permisywna)

[9].W pierwszych dwdch godzinach po porodzie, dopuszcza

sig wartos¢ przedprzewodowej Sa0, na poziomie 70%, jesli

w kolejnych pomiarach obserwuje sie tendencje wzrostowa,

bez koniecznosci zmian parametréw wentylacji, przy pra-

widtowej perfuzji narzadowej oraz wartosciach pH powyzej

7,2 i PaCO, ponizej 65 mm Hg [9, 29]. Nastepnie, wartosci

Sa0, mierzone przedprzewodowo powinny by¢ utrzymy-

wane miedzy 85 a 95%. Jednak w niektérych przypadkach

dopuszcza sie minimalny poziom 80%, przy pH powyzej 7,2;

stezeniu mleczanéw ponizej 5 mmol L; diurezie powyzej

1 mL kg mc." h, ktére sg przyjmowane jako wykfadniki

naleznej perfuzji narzadowej.

Toksyczny wptyw tlenu powinien by¢ minimalizowany
przez redukcje FiO, pod kontrolg Sa0,, do wartosci zapew-
niajacych oczekiwana jej wartos¢ [9, 31]. Stad po ustabilizo-
waniu stanu ogdlnego chorego, stezenie wdechowe tlenu
w mieszaninie oddechowej powinno by¢ zmniejszane, jesli
warto$¢ Sa0, mierzonej przedprzewodowo wynosi ponad
95% [9].

Wedtug CDH EURO Consortium, zaleca sie wstepne usta-
wienia parametréw:

— wentylacji kontrolowanej ci$nieniem: PIP (peak inspira-
tory pressure) = 20-25 cm H, O, PEEP (positive end-expi-
ratory airway pressure) = 2-5 cm HZO; f =40-60 min™',

— HFOV (high frequency oscillatory ventilation): srednie
cisnienie w drogach oddechowych = 13-17 ¢cm H,0,
f=10Hz, Ap =30-50 cm H,0.

Jesli podczas stosowania wentylacji kontrolowanej ci-
$nieniem, dla utrzymania prawidtowych wartosci saturacji
i PaCO,, istnieje koniecznos¢ stosowania PIP powyzej 28 cm
H,0, nalezy rozwazy¢ zastosowanie innych metod leczenia
(HFOV, ECMO).

Wentylacja oscylacyjna wysokiej czestotliwosci jest
stosowana najczesciej jako terapia drugiego rzutu, przy
gtebokiej i utrzymujacej sie hipoksemiii hiperkapnii, pomi-
mo stosowania konwencjonalnej wentylacji mechanicznej.

Srednie ci$nienia w drogach oddechowych, podczas
stosowania HFOV powinny by¢ korygowane pod kontrolg
badania RTG klatki piersiowej. Granica ptuca po stronie
przeciwlegtej do ubytku w przeponie nie powinna siega¢
ponizej 8 zebra [9].

WSPOMAGANIE CZYNNOSCI UKEADU KRAZENIA

Celem wspomagania czynnosci uktadu krazenia po-
winno by¢ osiagniecie prawidtowej perfuzji narzadowej,
monitorowanej za pomoca EKG, czasu powrotu wtosniczko-
wego, diurezy i stezenia mleczandw [9]. Czestos¢ akcji serca
w granicach normy, czas powrotu wiosniczkowego ponizej
3 s, diureza powyzej 1,0 mLkg mc. ' h', stezenie mleczanow
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ponizej 3 mmol L oraz brak objawéw hipoperfuzji narza-
dowej $wiadczg o tym, ze nie ma wskazan do stosowania
srodkéw inotropowych [9].

Wystepowanie objawdéw niedostatecznej perfuzji na-
rzadowej lub warto$¢ cisnienia tetniczego ponizej wartosci
naleznej dla wieku cigzowego oraz zmniejszenie wartosci
Sa0, mierzonej przedprzewodowo ponizej 80% stanowia
wskazanie do wykonanie badania echokardiograficznego,
ktére pomoze rozstrzygnaé czy przyczyng zaburzen jest
przetom nadcisnienia ptucnego, wstrzas kardiogenny lub
hipowolemiczny [9].

Jedli prawdopodobng przyczyna jest hipowolemia, nalezy
rozpoczaé ptynoterapie (10-20 mL kg mc.'0,9% NaCl do trzech
razy w ciggu pierwszych 1-2 godzin) [9]. W przypadku hipoten-
sji opornej na ptynoterapie oraz dysfunkgji lewej i/lub prawej
komory, ktéra jest spowodowana zaburzeniami kurczliwosci
mies$nia sercowego, nalezy zastosowac srodki inotropowe [9].
Dotychczas nie okreslono rodzaju ani dawki aminy katecholo-
wej zwyboru u noworodkéw z CDH. Niektorzy autorzy zalecajg
unikanie izolowanego stosowania noradrenaliny i dopaminy, ze
wzgledu nazwiekszanie oporu naczyri ptucnych [3, 34]. Stad w nie-
ktorych schematach proponuije sie niewielkie dawki dopaminy
(2-3pugkgme. ' min") w potaczeniu z dobutaming (10-15 ug
kg mc.m min), a w razie braku efektéw katecholamine
Jtrzeciego rzutu” — adrenaline w dawce 0,005-0,1 pg kg
mc.! min lub wiecej [34]. Wedtug wytycznych amerykan-
skich za ,bezpieczne dawki” (safe zone) uwaza sie stoso-
wanie dopaminy w dawce do 20 ug kg mc.”! min’, oraz
adrenaliny do 0,1 ug kg mc.”" min” [11, 12]. Wynik jednego
zbadan wykazat korzystny skutek zwiekszenia systemowe-
go ci$nienia ze zmniejszeniem stosunku cisnienia w tetnicy
ptucnej do systemowego cisnienia tetniczego, poprawa
przeptywu ptucnego i zwiekszenia rzutu serca, wywotany
zastosowaniem noradrenaliny u noworodkéw z przetrwa-
tym nadcisnieniem ptucnym (PPHN, persistent pulmonary
hypertension of newborn) [35].

Hydrokortyzon moze by¢ stosowany w leczeniu hipo-
tensji opornej na konwencjonalne leczenie [9, 36]. U wcze-
sniakéw z bardzo niska masa urodzeniowa obserwowano
ustepowanie objawdéw wstrzasu po 72 godzinach steroido-
terapii. Skutecznos¢ leczenia ttumaczy sie podwyzszeniem
systemowego oporu obwodowego, bedacego wynikiem
miedzy innymi hamowania aktywnosci syntazy tlenku azotu
(iNOS, inducible nitric oxide synthase), oraz zwigkszenia czu-
tosci i gestosci receptoréw adrenergicznych.

LECZENIE NADCISNIENIA PLUCNEGO

Badanie echokardiograficzne wykonane w ciagu pierw-
szych 24 h po porodzie pozostaje jednym z najlepszych
sposobéw oceny w czasie rzeczywistym $rednicy pnia
ptucnego i funkcji prawej komory [9, 37]. Zaleca sie moni-
torowanie echokardiograficzne przez caty okres leczenia
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PPHN [9]. Uwaza sie, ze obiektywnym wskaznikiem, swiad-
czacym o stopniu nasileniu PPHT, jak réwniez o rokowaniu,
jest stosunek PAP/SAP (pulmonary artery pressure/systemic
arterial pressure) [38]. Przy wartosciach PAP/SAP co namniej
1,0 zanotowano 100-procentowg $smiertelnos¢. Wartosci
Sa0, mierzonej przedprzewodowo ponizej 85% i oraz ob-
jawy hipoperfuzji narzadowej sa wskazaniem do leczenia
nadci$nienia ptucnego poprzez optymalizacje systemo-
wego cis$nienia tetniczego [9]. Jesli nadcis$nienie ptucne
utrzymuje sie, nalezy zastosowac terapie tlenkiem azotu
podawanym wziewnie (iNO). U noworodkéw z PPHN, iNO
poprawia utlenowanie i zmniejsza koniecznosc¢ stosowania
ECMO [39].

Wynik najwiekszego randomizowanego, kontrolowane-
go badania, dotyczacego wczesnej terapii iNO u niemowlat
z PPHN z powodu CDH, nie wykazat jej korzystnego wptywu
[40]. Jak dotad nie opracowano schematu dawkowania iNO [9].

W przypadku braku efektéw terapii iNO oraz obecno-
$ci przecieku prawo-lewego przez otwér owalny, w celu
ponownego otwarcia przetrwatego przewodu tetniczego
i ochrony prawej komory przed przecigzeniem, zaleca sie
zastosowanie prostaglandyny E1 [9].

Wskaznikami swiadczacymi o skutecznosci leczenia
nadci$nienia ptucnego, sa 10-20-procentowa redukcja gra-
dientu SaO, mierzonej przed- i zaprzewodowo, 10-20-pro-
centowe podwyzszenie Pa0, oraz zmniejszenie wskaznika
PAP/SAP ponizej 0,5 [9, 39].

Dane uzyskane z opiséw przypadkéw u noworodkdéw
z CDH wskazuja na pewna poprawe utlenowania i rzutu
serca po zastosowaniu sildenafilu, zarébwno w monote-
rapii, jak i w skojarzeniu z iNO [41]. Nie udowodniono
dotad skutecznosci stosowania innych lekéw rozszerza-
jacych naczynia ptucne u pacjentéw z CDH, ktére byty
uzywane w nadcisnieniu ptucnym u dzieci: antagonistéw
endoteliny, inhibitoréw kinazy tyrozynowej, inhibitoréw
fosfodiesterazy Ill, siarczanu magnezu, prostacykliny, ter-
lipresyny [9, 42, 43].

POZAUSTROJOWE UTLENOWANIE KRWI

Metaanalizy obejmujace badania retrospektywne wy-
kazaty, ze wprowadzenie ECMO poprawito przezywalnos¢
niemowlatz CDH [44, 45]. Doniesienia o osigganiu stabiliza-
cji hemodynamicznejw okresie okotooperacyjnym z wyko-
rzystaniem ECMO zwracajg uwage na korzysci odroczenia
zabiegu operacyjnego, przy czym podkresla sie, ze powinien
by¢ on wykonany po, a nie w trakcie terapii ECMO, zwtaszcza
u niemowlat z grupy wysokiego ryzyka [46].

Kryteria wiaczenia terapi ECMO wedtug CDH EURO Con-
sortium [9]:
— niezdolno$¢ do utrzymania Sa0, mierzonej przedprze-

wodowo powyzej 85% lub zaprzewodowo powyzej 70%,
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— podwyzszenie PaCO, i wystapienie kwasicy oddechowej
(pH < 7,15) mimo optymalizacji wentylacji mechanicznej,

— konieczno$¢ stosowania szczytowego cisnienia wde-
chowego powyzej 28 cm H,O lub $redniego cisnienia
w drogach oddechowych powyzej 17 cm H,0 dla uzy-
skania Sa0, powyzej 85%,

— hipoksja z towarzyszacg kwasicag metaboliczng (stezenie
mleczanéw > 5 mmol L', pH < 7,15),

— hipotensja oporna na ptynoterapie i leki inotropowe ze
zmniejszeniem diurezy (< 0,5 mL kg mc.! h™' przez co
najmniej 12-24 h),

— wartos¢ wskaznika utlenowania (Ol, oxygenation index)
wyliczane jako $rednie ci$nienie w drogach oddecho-
wych X FiO, x100/Pa0,, na poziomie co najmniej 40.
Wedtug wytycznych amerykanskich terapie ECMO na-

lezy rozpocza¢, gdy wartos¢ Ol wynosi: powyzej 35 przez

30 min, powyzej 30 przez 2 h lub powyzej 25 przez 4 h

[12,13].

CZAS KOREKCJI CHIRURGICZNEJ | POSTEPOWANIE
POOPERACYJNE
Uwaza sie, ze odroczenie zabiegu operacyjnego do
czasu stabilizacji funkcji zyciowych znacznie poprawia
przezywalnos¢ [31, 33, 45, 47]. Wedtug zalecerr CDH EURO
Consortium, chirurgiczng naprawe wady przepony nalezy
wykona¢ po spetnieniu ponizszych kryteriéw [9]:
— S$rednie cisnienie tetnicze w normie dla wieku cigzo-
wego,
— przedprzewodowa saturacja w granicach od 85 do 95%,
przy zastosowaniu FiO, ponizej 0,5,
— stezenie mleczanéw ponizej 3 mmol L,
— diureza powyzej 2 mL kg™ h'.
Mimo podwyzszonego ryzyka dopuszcza sie wykonanie
zabiegu chirurgicznego w trakcie stosowania ECMO [9, 45].
Obecnie odstepuje sie od rutynowego zaktadania dre-
nazu jamy optucnowej, z uwagi na duze niebezpieczen-
stwo pekniecia oraz zakazenia hipoplastycznej tkanki ptuc
[3, 9, 33]. Ponadto gromadzenie ptynu w jamie optucnowej
zapobiega nadmiernemu rozdeciu ptuca po stronie prze-
ciwlegtej [3].

Nadzieje na dalsza poprawe wynikéw leczenia wiagze
sie z coraz bardziej rozpowszechnionymi technikami tora-
koskopowymi, ktére do niedawna miaty zastosowanie tylko
w przypadku niewielkich przepuklin [48].

LECZENIE DLUGOFALOWE | JEGO POWIKLANIA
Problemy opieki dtugoterminowej sg zwigzane z wy-
magajacym ponownej interwencji chirurgicznej nawrotem
przepukliny, przewlektg choroba ptuc (CLD, chronic lung di-
sease), zaburzeniami odzywiania, koniecznoscia stosowania
zywienia catkowicie dozylnego lub przez zgtebnik dozotad-
kowy albo przezskérna gastrostomie, refluksem zotadko-

wo-przetykowym, deformacjami miesniowo-szkieletowymi
oraz opéznieniem w rozwoju psychomotorycznym [2, 49].

Obturacyjno-restrykcyjne zaburzenia wentylacji sg
przyczyna przewlektej niewydolnosci oddechowej, wyma-
gajacej diugoterminowej tlenoterapii i respiratoroterapii.
Opisywana $miertelnos$¢ z powodu nawracajacych zapalen
ptuc wséréd pacjentéw z CDH, wypisanych z oddziatéw in-
tensywnej terapii siegata 39% [2].

PODSUMOWANIE

Pomimo braku wieloosrodkowych, kontrolowanych,
randomizowanych badan klinicznych, oceniajacych po-
szczegodlne elementy terapii noworodkéw z CDH, wykazano
przydatnos$¢ standaryzacji leczenia. Zanotowano istotng
poprawe przezywalnosci po wdrozeniu jednolitego progra-
mu postepowania terapeutycznego [9-12]. Rdwnie istotna
jest analiza danych dotyczacych dtugoterminowej opieki
dzieci z CDH, z uwagi na to, ze okoto 87% oséb, ktére prze-
zyty CDH, jest dotknietych przewlektymi schorzeniami ptuc,
przewodu pokarmowego i uktadu nerwowego [6]. Komi-
sja Fetus and Newborn sekcji chirurgicznej Amerykanskiej
Akademii Pediatrycznej opublikowata szeroko zakrojony
plan wykrywania i leczenia choréb towarzyszacych CDH
[49]. Poprawa przezywalnosci pacjentéw z CDH jest zwia-
zana réwniez z wysokimi nakfadami finansowymi. Same
koszty hospitalizacji (bez kosztéw opieki dtugoterminowe;j),
szacowane sg w Stanach Zjednoczonych na 250 milionéw
dolaréw rocznie [50].
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