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Wrodzona przepuklina przeponowa (CDH, congenital dia-
phragmatic hernia) jest wadą wrodzoną, której istotę stanowi 
hipoplazja płuc oraz wrodzony ubytek w przeponie z prze­
mieszczeniem trzewi do klatki piersiowej. Noworodki dotknięte 
CDH w pierwszych godzinach życia prezentują objawy nie­
wydolności oddechowej i krążenia [1–3]. Hipoplazja płuc wy­
stępuje obustronnie, z większym nasileniem po stronie wady. 
Skutkiem niedorozwoju tkanki płucnej i wad naczyń płucnych, 
jest morfologicznie i czynnościowo uwarunkowana skłonność 
do nadciśnienia płucnego, nazywanego przetrwałym nadciś­
nieniem płucnym (PPHT, persistent pulmonary hypertension). 
Niedotlenienie, kwasica i wentylacja mechaniczna, wyzwalając 
odruchowy skurcz naczyń płucnych, prowadzą do rozwoju 
zmian w budowie ściany naczyniowej. 

Wrodzona przepuklina przeponowa występuje z często­
ścią 1: 2000–5000 żywo urodzonych dzieci i jest obarczona 

Aktualne zasady postępowania w przypadku wrodzonej 
przepukliny przeponowej

Current management of congenital diaphragmatic hernia

Mariusz Mielniczuk1, 2, Krzysztof Kusza1, Piotr Brzeziński2, Marlena Jakubczyk1,  
Kamila Mielniczuk3, Mieczysława Czerwionka-Szaflarska3

1Katedra i Klinika Anestezjologii i Intensywnej Terapii  
2Oddział Kliniczny Anestezjologii i Intensywnej Terapii dla Dzieci  

3Katedra i Klinika Pediatrii, Alergologii i Gastroenterologii  
Collegium Medicum Uniwersytetu Mikołaja 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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dużą śmiertelnością [4–7]. Według Life Suport Organization 
Registry całkowita przeżywalność noworodków z CDH jest 
obecnie szacowana na około 60%. W ośrodkach z wielolet­
nim doświadczeniem w leczeniu chorych dotkniętych CDH, 
zapewniających optymalną opiekę i diagnostykę w okresie 
pre- i postnatalnym, notuje się przeżywalność sięgającą 
90%. Prezentowane dane statystyczne odnoszą się do wy­
selekcjonowanych grup chorych. Nie uwzględniają one tak 
zwanej „ukrytej śmiertelności”, czyli przypadków wewnątrz­
macicznego obumarcia płodu, zgonów na sali porodowej 
i na oddziale położniczym, zgonów na oddziałach niższej 
referencyjności, bez odpowiedniego doświadczenia klinicz­
nego i możliwości przeprowadzenia diagnostyki prenatalnej 
[1–7]. Ponad połowa przypadków CDH jest skojarzona ze 
współwystępowaniem innych wad wrodzonych, z których 
część jest letalna [8]. 
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Brak jednolitych wytycznych jest wynikiem niedosta­
tecznej ilości dostępnych danych z wieloośrodkowych ran­
domizowanych badań klinicznych, dotyczących postępowa­
nia u chorych z CDH. Na uwagę zasługują ustalenia grupy 
roboczej CDH EURO Consortium zrzeszającej przedstawicieli 
13 ośrodków europejskich, w których rocznie leczy się wię­
cej niż 10 dzieci dotkniętych CDH [9, 10]. W zgodzie z po­
wyższymi ustaleniami pozostają opublikowane niedawno 
protokoły postępowania w specjalistycznych amerykańskich 
ośrodkach medycznych [11, 12].

POSTĘPOWANIE W OKRESIE PRENATALNYM
Upowszechnienie prenatalnej diagnostyki ultrasonogra­

ficznej spowodowało wzrost liczby wczesnych rozpoznań 
CDH, który w ośrodkach specjalistycznych Europy Zachod­
niej i Stanach Zjednoczonych sięgnął 50–60% [13]. 

Sposoby przewidywania przeżywalności na podsta­
wie diagnostyki prenatalnej obejmują: wykrywanie obec­
ności wątroby w klatce piersiowej, ocenę stosunku obwo­
du płuc do obwodu głowy (współczynnik płuca–głowa 
[LHR, lung-to head ratio]), ocenę wielkości ubytku prze­
pony, stosunek poprzecznych wymiarów płuc do klatki 
piersiowej (L/T ratio, lung-to-thorax transverse area ratio), 
płodowy MRI (magnetic resonance imaging), obliczanie 
objętości płuc, wyznaczanie osi serca, określanie pozycji 
żołądka oraz obecności wysięku w jamie opłucnowej lub 
w worku osierdziowym [14–16]. Parametrami, które wiary­
godnie potrafią określić rokowanie, są LHR oraz określanie 
położenia wątroby [1].  Współczynnik L/T jest używany 
do oceny stopnia hipoplazji płuc. Chociaż objętość płuc 
(LV, lung volume) może być precyzyjnie mierzona przy 
użyciu MRI lub trójwymiarowego USG, to dla przewidy­
wania śmiertelności, prawdopodobieństwa wystąpienia 
niewydolności oddechowej, czy konieczności stosowania 
po porodzie pozaustrojowego utlenowania krwi (ECMO, 
extracorporeal membrane oxygenation), LV ma mniejszą 
wartość w porównaniu z LHR [1, 14–16]. 

Dodatkowe zaburzenia rozwojowe, stwierdzane 
u 40–60% żywo urodzonych dzieci z CDH są niezależ­
nymi czynnikami zwiększającymi śmiertelność nawet 
do 90% [2, 8]. Do najczęściej wykrywanych w okresie 
prenatalnym zalicza się: anomalie chromosomalne, wady 
serca, ośrodkowego układu nerwowego (OUN), nerek 
i przewodu pokarmowego [17]. W przypadku płodów 
obumarłych wewnątrzmacicznie, przeważają wady OUN. 
U żywo urodzonych noworodków z CDH najczęściej wy­
stępują wady układu sercowo-naczyniowego, stanowiące 
50% wszystkich wad morfologicznych. Mimo że dokładna 
przyczyna większości przypadków CDH jest nieznana, to 
uważa się, że czynnik genetyczny odgrywa zawsze istotną 
rolę. Wykazano powiązanie CDH z ponad 50 zespołami 
genetycznymi [17]. 

Leczenie w okresie prenatalnym 
Wilson i wsp. [18] zainspirowani współistnieniem wro­

dzonej niedrożności krtani z hiperplazją tkanki płuc, stwier­
dzili że rozwój hipoplastycznych płuc może być pobudzany 
przez zamknięcie tchawicy płodu. Prenatalna interwencja 
chirurgiczna w przypadkach CDH obejmowała w swojej hi­
storii cztery rodzaje zabiegów: otwarte operacje naprawcze, 
otwarte zabiegi zamykania tchawicy, endoskopowe zabiegi 
zewnętrznej okluzji tchawicy oraz, ostatnio, endoskopowe 
zabiegi wewnątrzświatłowej okluzji tchawicy (FETO, fetal en-
doluminal tracheal occlusion) za pomocą specjalnego balonu 
[19]. Interwencję tego typu przeprowadza się w 21.–29. ty­
godniu ciąży, balon okluzyjny rozszczelnia się w 34. tygo­
dniu ciąży. FETO, pobudzając wzrost pęcherzyków i kapilar 
oraz remodeling tętniczek płucnych, przyśpiesza wzrost 
płuc płodu [19]. Uważa się, że zabieg ten istotnie poprawia 
przeżywalność [20]. 

Sposób i termin rozwiązania ciąży 
Wyniki przeprowadzonych badań nie wykazały istot­

nych różnic w całkowitym przeżyciu miedzy chorymi z CDH 
urodzonymi siłami natury i poprzez cesarskie cięcie [21, 22]. 
Przeżywalność bez stosowania ECMO była jednak większa 
w grupie chorych urodzonych w wyniku elektywnego cięcia 
cesarskiego [21]. W odniesieniu do terminu porodu, przeży­
walność dzieci z CDH urodzonych w 37.–38. tygodniu ciąży 
z masą urodzeniową przekraczającą 3,1 kg była większa 
i w mniejszym stopniu wymagały one zastosowania ECMO 
[22]. W tym samym badaniu, w grupie w której stosowano 
ECMO, większą przeżywalność notowano wśród dzieci uro­
dzonych w 39.–41. tygodniu ciąży. Na podstawie danych 
zgromadzonych w rejestrze Extracorporeal Life Support Or-
ganization stwierdzono większy wskaźnik przeżycia i krótszy 
czas stosowania ECMO u noworodków w wieku ciążowym 
40–42 tygodni w porównaniu z dziećmiz CDH urodzonych 
w 38.–39. tygodniu ciąży [23]. 

Jeśli istnieje ryzyko przedwczesnego porodu między 
24. a 34. tygodniem wieku ciążowego, należy zastosować 
steroidoterapię w okresie prenatalnym zgodnie z wy­
tycznymi National Institute of Health [9, 24]. Prenatalna 
steroidoterapia stosowana po 34. tygodniu wieku ciążo­
wego nie przynosi korzyści w odniesieniu do przeżywal­
ności oraz poprawy wydolności oddechowej u niemowląt 
z CDH [25]. 

POSTĘPOWANIE W OKRESIE POSTNATALNYM

Wstępne postępowanie na sali porodowej 
Według ustaleń grupy roboczej CDH EURO Consortium [9]: 

—— po urodzeniu tchawica noworodka powinna być zaintu­
bowana, bez wstępnej wentylacji dodatnimi ciśnieniami 
przez maskę twarzową, 
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cach 85–95%, zaprzewodowo powyżej 70%, oraz wartości 
PaCO2 między 45 a 60 mm Hg (hiperkapnia permisywna) 
[9]. W pierwszych dwóch godzinach po porodzie, dopuszcza 
się wartość przedprzewodowej SaO2 na poziomie 70%, jeśli 
w kolejnych pomiarach obserwuje się tendencję wzrostową, 
bez konieczności zmian parametrów wentylacji, przy pra­
widłowej perfuzji narządowej oraz wartościach pH powyżej 
7,2 i PaCO2 poniżej 65 mm Hg [9, 29]. Następnie, wartości 
SaO2 mierzone przedprzewodowo powinny być utrzymy­
wane między 85 a 95%. Jednak w niektórych przypadkach 
dopuszcza się minimalny poziom 80%, przy pH powyżej 7,2; 
stężeniu mleczanów poniżej 5 mmol L-1; diurezie powyżej 
1 mL kg mc.-1 h-1, które są przyjmowane jako wykładniki 
należnej perfuzji narządowej. 

Toksyczny wpływ tlenu powinien być minimalizowany 
przez redukcję FiO2 pod kontrolą SaO2, do wartości zapew­
niających oczekiwaną jej wartość [9, 31]. Stąd po ustabilizo­
waniu stanu ogólnego chorego, stężenie wdechowe tlenu 
w mieszaninie oddechowej powinno być zmniejszane, jeśli 
wartość SaO2 mierzonej przedprzewodowo wynosi ponad 
95% [9]. 

Według CDH EURO Consortium, zaleca się wstępne usta­
wienia parametrów:

——  wentylacji kontrolowanej ciśnieniem: PIP (peak inspira-
tory pressure) = 20–25 cm H2O, PEEP (positive end-expi-
ratory airway pressure) = 2–5 cm H2O; f = 40–60 min-1,

—— HFOV (high frequency oscillatory ventilation): średnie 
ciśnienie w drogach oddechowych = 13–17 cm H2O, 
f = 10 Hz, ∆p = 30–50 cm H2O.
Jeśli podczas stosowania wentylacji kontrolowanej ci­

śnieniem, dla utrzymania prawidłowych wartości saturacji 
i PaCO2, istnieje konieczność stosowania PIP powyżej 28 cm 
H2O, należy rozważyć zastosowanie innych metod leczenia 
(HFOV, ECMO). 

Wentylacja oscylacyjna wysokiej częstotliwości jest 
stosowana najczęściej jako terapia drugiego rzutu, przy 
głębokiej i utrzymującej się hipoksemii i hiperkapnii, pomi­
mo stosowania konwencjonalnej wentylacji mechanicznej.

Średnie ciśnienia w drogach oddechowych, podczas 
stosowania HFOV powinny być korygowane pod kontrolą 
badania RTG klatki piersiowej. Granica płuca po stronie 
przeciwległej do ubytku w przeponie nie powinna sięgać 
poniżej 8 żebra [9]. 

Wspomaganie czynności układu krążenia 

Celem wspomagania czynności układu krążenia po­
winno być osiągnięcie prawidłowej perfuzji narządowej, 
monitorowanej za pomocą EKG, czasu powrotu włośniczko­
wego, diurezy i stężenia mleczanów [9]. Częstość akcji serca 
w granicach normy, czas powrotu włośniczkowego poniżej 
3 s, diureza powyżej 1,0 mL kg mc.-1 h-1 , stężenie mleczanów 

—— postępowanie na sali porodowej powinno doprowadzić 
do osiągnięcia wartości SaO2 mierzonej przedprzewo­
dowo w granicach 80–95%, 

—— podczas wentylacji mechanicznej, szczytowe ciśnienie 
wdechowe nie może przekraczać 25 cm H2O,

—— powinien być wprowadzony zgłębnik dożołądkowy 
z zastosowaniem odsysania ciągłego lub przerywanego, 

—— ciśnienie tętnicze musi być utrzymywane na poziomie 
należnym dla wieku ciążowego. W przypadku wystą­
pienia hipotensji i/lub wykładników hipoperfuzji na­
rządowej należy podać jednorazową dawkę 10–20 mL 
kg mc.-1 krystaloidu jednokrotnie, lub dwukrotnie, oraz 
należy rozważyć zastosowanie amin presyjnych, 

—— obligatoryjnie należy stosować sedację i analgezję 
i postępowanie to kontynuować w kolejnych fazach 
opieki nad noworodkiem. Stan dziecka powinien być 
oceniany za pomocą skali oceny bólu i sedacji (np. skali 
COMFORT) [9, 26],

—— nie zaleca się rutynowego stosowania surfaktantu, po­
nieważ stwierdzono, że taka terapia zmniejsza prze­
żywalność noworodków z CDH, zarówno urodzonych 
o czasie, jak i wcześniaków [27, 28]. 

Postępowanie na oddziale intensywnej terapii 

Wentylacja mechaniczna 

Dane z dostępnej literatury wskazują, że wywołane wen­
tylacją mechaniczną uszkodzenie płuc może mieć znaczący 
negatywny wpływ na wyniki leczenia u noworodków z CDH 
[29, 30]. Uważa się, że permisywna hiperkapnia i wentyla­
cja oszczędzająca płuca stosowane u noworodków z CDH, 
zwiększają ich przeżywalność [31, 32]. 

Ponad 90% ośrodków zrzeszonych w międzynarodo­
wym programie The International CDH Registry podaje jako 
istotny element leczenia celowe ograniczenie szczytowe­
go ciśnienia w drogach oddechowych oraz permisywną 
hiperkapnię, wycofując się z dążenia do niskich wartości 
PaCO2 — postępowania obniżającego płucny opór naczy­
niowy [1, 4]. 

Obecnie, grupa CDH EURO Consortium przeprowadza 
wieloośrodkowe, prospektywne, randomizowane badanie 
kliniczne, mające na celu ocenę przydatności różnych metod 
wentylacji mechanicznej u niemowląt z CDH (www.vicitrial.
com) [9]. 

W dwóch badaniach prospektywnych wykazano więk­
szą przeżywalność w grupie chorych, w której elementem 
terapii było podtrzymywanie spontanicznego oddechu 
[31, 33]. W związku z tym, stosowanie środków zwiotczają­
cych nie jest korzystne [7, 9]. Celem prowadzenia skutecz­
nego leczenia z zastosowaniem wentylacji mechanicznej 
jest uzyskanie SaO2 mierzonej przedprzewodowo w grani­
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poniżej 3 mmol L-1 oraz brak objawów hipoperfuzji narzą­
dowej świadczą o tym, że nie ma wskazań do stosowania 
środków inotropowych [9]. 

Występowanie objawów niedostatecznej perfuzji na­
rządowej lub wartość ciśnienia tętniczego poniżej wartości 
należnej dla wieku ciążowego oraz zmniejszenie wartości 
SaO2 mierzonej przedprzewodowo poniżej 80% stanowią 
wskazanie do wykonanie badania echokardiograficznego, 
które pomoże rozstrzygnąć czy przyczyną zaburzeń jest 
przełom nadciśnienia płucnego, wstrząs kardiogenny lub 
hipowolemiczny [9]. 

Jeśli prawdopodobną przyczyną jest hipowolemia, należy 
rozpocząć płynoterapię (10–20 mL kg mc.-1 0,9% NaCl do trzech 
razy w ciągu pierwszych 1–2 godzin) [9]. W przypadku hipoten­
sji opornej na płynoterapię oraz dysfunkcji lewej i/lub prawej 
komory, która jest spowodowana zaburzeniami kurczliwości 
mięśnia sercowego, należy zastosować środki inotropowe [9]. 
Dotychczas nie określono rodzaju ani dawki aminy katecholo­
wej z wyboru u noworodków z CDH. Niektórzy autorzy zalecają 
unikanie izolowanego stosowania noradrenaliny i dopaminy, ze 
względu na zwiększanie oporu naczyń płucnych [3, 34]. Stąd w nie­
których schematach proponuje się niewielkie dawki dopaminy 
(2–3 µg kg mc.-1 min-1) w połączeniu z dobutaminą (10–15 µg 
kg mc.-1 min-1), a w razie braku efektów katecholaminę 
„trzeciego rzutu” — adrenalinę w dawce 0,005–0,1 µg kg 
mc.-1 min-1 lub więcej [34]. Według wytycznych amerykań­
skich za „bezpieczne dawki” (safe zone) uważa się stoso­
wanie dopaminy w dawce do 20 µg kg mc.-1 min-1, oraz 
adrenaliny do 0,1 µg kg mc.-1 min-1 [11, 12]. Wynik jednego 
z badań wykazał korzystny skutek zwiększenia systemowe­
go ciśnienia ze zmniejszeniem stosunku ciśnienia w tętnicy 
płucnej do systemowego ciśnienia tętniczego, poprawą 
przepływu płucnego i zwiększenia rzutu serca, wywołany 
zastosowaniem noradrenaliny u noworodków z przetrwa­
łym nadciśnieniem płucnym (PPHN, persistent pulmonary 
hypertension of newborn) [35]. 

Hydrokortyzon może być stosowany w leczeniu hipo­
tensji opornej na konwencjonalne leczenie [9, 36]. U wcze­
śniaków z bardzo niską masą urodzeniową obserwowano 
ustępowanie objawów wstrząsu po 72 godzinach steroido­
terapii. Skuteczność leczenia tłumaczy się podwyższeniem 
systemowego oporu obwodowego, będącego wynikiem 
między innymi hamowania aktywności syntazy tlenku azotu 
(iNOS, inducible nitric oxide synthase), oraz zwiększenia czu­
łości i gęstości receptorów adrenergicznych.

Leczenie nadciśnienia płucnego 

Badanie echokardiograficzne wykonane w ciągu pierw­
szych 24 h po porodzie pozostaje jednym z najlepszych 
sposobów oceny w czasie rzeczywistym średnicy pnia 
płucnego i funkcji prawej komory [9, 37]. Zaleca się moni­
torowanie echokardiograficzne przez cały okres leczenia 

PPHN [9]. Uważa się, że obiektywnym wskaźnikiem, świad­
czącym o stopniu nasileniu PPHT, jak również o rokowaniu, 
jest stosunek PAP/SAP (pulmonary artery pressure/systemic  
arterial pressure) [38]. Przy wartościach PAP/SAP co namniej 
1,0 zanotowano 100-procentową śmiertelność. Wartości 
SaO2 mierzonej przedprzewodowo poniżej 85% i oraz ob­
jawy hipoperfuzji narządowej są wskazaniem do leczenia 
nadciśnienia płucnego poprzez optymalizację systemo­
wego ciśnienia tętniczego [9]. Jeśli nadciśnienie płucne 
utrzymuje się, należy zastosować terapię tlenkiem azotu 
podawanym wziewnie (iNO). U noworodków z PPHN, iNO 
poprawia utlenowanie i zmniejsza konieczność stosowania 
ECMO [39]. 

Wynik największego randomizowanego, kontrolowane­
go badania, dotyczącego wczesnej terapii iNO u niemowląt 
z PPHN z powodu CDH, nie wykazał jej korzystnego wpływu 
[40]. Jak dotąd nie opracowano schematu dawkowania iNO [9]. 

W przypadku braku efektów terapii iNO oraz obecno­
ści przecieku prawo-lewego przez otwór owalny, w celu 
ponownego otwarcia przetrwałego przewodu tętniczego 
i ochrony prawej komory przed przeciążeniem, zaleca się 
zastosowanie prostaglandyny E1 [9].

Wskaźnikami świadczącymi o skuteczności leczenia 
nadciśnienia płucnego, są 10–20-procentowa redukcja gra­
dientu SaO2 mierzonej przed- i zaprzewodowo, 10–20-pro­
centowe podwyższenie PaO2 oraz zmniejszenie wskaźnika 
PAP/SAP poniżej 0,5 [9, 39]. 

Dane uzyskane z opisów przypadków u noworodków 
z CDH wskazują na pewną poprawę utlenowania i rzutu 
serca po zastosowaniu sildenafilu, zarówno w monote­
rapii, jak i w skojarzeniu z iNO [41]. Nie udowodniono 
dotąd skuteczności stosowania innych leków rozszerza­
jących naczynia płucne u pacjentów z CDH, które były 
używane w nadciśnieniu płucnym u dzieci: antagonistów 
endoteliny, inhibitorów kinazy tyrozynowej, inhibitorów 
fosfodiesterazy III, siarczanu magnezu, prostacykliny, ter­
lipresyny [9, 42, 43].

Pozaustrojowe utlenowanie krwi

Metaanalizy obejmujące badania retrospektywne wy­
kazały, że wprowadzenie ECMO poprawiło przeżywalność 
niemowląt z CDH [44, 45]. Doniesienia o osiąganiu stabiliza­
cji hemodynamicznej w okresie okołooperacyjnym z wyko­
rzystaniem ECMO zwracają uwagę na korzyści odroczenia 
zabiegu operacyjnego, przy czym podkreśla się, że powinien 
być on wykonany po, a nie w trakcie terapii ECMO, zwłaszcza 
u niemowląt z grupy wysokiego ryzyka [46]. 

Kryteria włączenia terapi ECMO według CDH EURO Con-
sortium [9]: 

—— niezdolność do utrzymania SaO2 mierzonej przedprze­
wodowo powyżej 85% lub zaprzewodowo powyżej 70%,
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—— podwyższenie PaCO2 i wystąpienie kwasicy oddechowej 
(pH < 7,15) mimo optymalizacji wentylacji mechanicznej,

—— konieczność stosowania szczytowego ciśnienia wde­
chowego powyżej 28 cm H2O lub średniego ciśnienia 
w drogach oddechowych powyżej 17 cm H2O dla uzy­
skania SaO2 powyżej 85%,

—— hipoksja z towarzyszącą kwasicą metaboliczną (stężenie 
mleczanów ≥ 5 mmol L-1, pH < 7,15),

—— hipotensja oporna na płynoterapię i leki inotropowe ze 
zmniejszeniem diurezy (< 0,5 mL kg mc.-1 h-1 przez co 
najmniej 12–24 h),

—— wartość wskaźnika utlenowania (OI, oxygenation index) 
wyliczane jako średnie ciśnienie w drogach oddecho­
wych  × FiO2 ×100/PaO2, na poziomie co najmniej 40.
Według wytycznych amerykańskich terapię ECMO na­

leży rozpocząć, gdy wartość OI wynosi: powyżej 35 przez 
30 min, powyżej 30 przez 2 h lub powyżej 25 przez 4 h 
[12, 13].

Czas korekcji chirurgicznej i postępowanie 
pooperacyjne 

Uważa się, że odroczenie zabiegu operacyjnego do 
czasu stabilizacji funkcji życiowych znacznie poprawia 
przeżywalność [31, 33, 45, 47]. Według zaleceń CDH EURO 
Consortium, chirurgiczną naprawę wady przepony należy 
wykonać po spełnieniu poniższych kryteriów [9]: 

—— średnie ciśnienie tętnicze w normie dla wieku ciążo­
wego, 

—— przedprzewodowa saturacja w granicach od 85 do 95%, 
przy zastosowaniu FiO2 poniżej 0,5, 

—— stężenie mleczanów poniżej 3 mmol L-1, 
—— diureza powyżej 2 mL kg-1 h-1. 

Mimo podwyższonego ryzyka dopuszcza się wykonanie 
zabiegu chirurgicznego w trakcie stosowania ECMO [9, 45]. 

Obecnie odstępuje się od rutynowego zakładania dre­
nażu jamy opłucnowej, z uwagi na duże niebezpieczeń­
stwo pęknięcia oraz zakażenia hipoplastycznej tkanki płuc  
[3, 9, 33]. Ponadto gromadzenie płynu w jamie opłucnowej 
zapobiega nadmiernemu rozdęciu płuca po stronie prze­
ciwległej [3].

 Nadzieję na dalszą poprawę wyników leczenia wiąże 
się z coraz bardziej rozpowszechnionymi technikami tora­
koskopowymi, które do niedawna miały zastosowanie tylko 
w przypadku niewielkich przepuklin [48].

Leczenie długofalowe i jego powikłania 
Problemy opieki długoterminowej są związane z wy­

magającym ponownej interwencji chirurgicznej nawrotem 
przepukliny, przewlekłą chorobą płuc (CLD, chronic lung di-
sease), zaburzeniami odżywiania, koniecznością stosowania 
żywienia całkowicie dożylnego lub przez zgłębnik dożołąd­
kowy albo przezskórną gastrostomię, refluksem żołądko­

wo-przełykowym, deformacjami mięśniowo-szkieletowymi 
oraz opóźnieniem w rozwoju psychomotorycznym [2, 49]. 

Obturacyjno-restrykcyjne zaburzenia wentylacji są 
przyczyną przewlekłej niewydolności oddechowej, wyma­
gającej długoterminowej tlenoterapii i respiratoroterapii. 
Opisywana śmiertelność z powodu nawracających zapaleń 
płuc wśród pacjentów z CDH, wypisanych z oddziałów in­
tensywnej terapii sięgała 39% [2].

Podsumowanie 
Pomimo braku wieloośrodkowych, kontrolowanych, 

randomizowanych badań klinicznych, oceniających po­
szczególne elementy terapii noworodków z CDH, wykazano 
przydatność standaryzacji leczenia. Zanotowano istotną 
poprawę przeżywalności po wdrożeniu jednolitego progra­
mu postępowania terapeutycznego [9–12]. Równie istotna 
jest analiza danych dotyczących długoterminowej opieki 
dzieci z CDH, z uwagi na to, że około 87% osób, które prze­
żyły CDH, jest dotkniętych przewlekłymi schorzeniami płuc, 
przewodu pokarmowego i układu nerwowego [6]. Komi­
sja Fetus and Newborn sekcji chirurgicznej Amerykańskiej 
Akademii Pediatrycznej opublikowała szeroko zakrojony 
plan wykrywania i leczenia chorób towarzyszących CDH 
[49]. Poprawa przeżywalności pacjentów z CDH jest zwią­
zana również z wysokimi nakładami finansowymi. Same 
koszty hospitalizacji (bez kosztów opieki długoterminowej), 
szacowane są w Stanach Zjednoczonych na 250 milionów 
dolarów rocznie [50].
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