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Правобічні природжені діафрагмальні грижі – 
досвід лікування центру неонатальної хірургії
Центр неонатальної хірургії вад розвитку та їх реабілітації ДУ «Інститут педіатрії, 

акушерства і гінекології імені академіка О.М. Лук’янової НАМН України»
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Пироджені правобічні діафрагмальні грижі (ПДГ) відносяться до особливої форми діафрагмальних гриж. 
Характеризуються відносно невеликою частотою та особливостями анатомії, діагностики, клінічного пере-
бігу, виживання.

Мета дослідження: проаналізувати результати лікування правобічних діафрагмальних гриж у ново-
народжених дітей.

Матеріали та методи. Проведено ретроспективний аналіз історій хвороби та протоколів аутопсії 22 но-
вонароджених дітей з правобічним дефектом діафргагми, які знаходились у клініках ДУ «Інститут педіатрії, 
акушерства і гінекології імені академіка О.М. Лук’янової НАМН України», протягом останніх 37 років.

Результати. У 3 випадках констатовано мертвонароджуваність, в усіх живонароджених дітей (n=19) з 
правобічною ПДГ вада була симптоматичною. Причому, 84,2% (n=16) з них симптоми захворювання ви-
никли відразу після народження, 10,5% (n = 2) – з першої по 6 годину життя, 5,3% (n=1) – після 24 годин від 
народження. Ознаки легеневої гіпертензії визначали на підставі різниці пре/постдуктальної сатурації пе-
риферичної крові. Так, у 62,5% (n=5) оперованих дітей та у 63,6% (n=7), які померли на етапах стабілізації, 
різниця пре- і постдуктальної сатурації складала більше 10%, що свідчило про наявність 100% легеневої 
гіпертензії та шунтування крові справа наліво, через фетальні комунікації. Час доопераційної стабілізації 
складав від 1 до 23 діб, в середньому 7,25 діб. Оперовано 8 дітей. Хірургічним доступом була правобічна 
субкостальна лапаротомія (n=5) або правобічна торакотомія (n=2). В одному випадку був комбіновний 
доступ: правобічна лапаротомія + правобічна торакотомія. Вижило 5 дітей, померло – 3.

Дослідження виконані відповідно до принципів Гельсінської Декларації. Протокол дослідження ухвале-
ний Локальним етичним комітетом всіх зазначених у роботі установ. На проведення досліджень було отри-
мано поінформовану згоду батьків дітей.

Автори заявляють про відсутність конфлікту інтересів.

Ключові слова: природжена діафрагмальна грижа, правобічна, герніація печінки, критична гіпоплазія 
легень, хірургічна корекція, новонароджена дитина.
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Вступ
Природжена діафрагмальна грижа (ПДГ) – це важка 

вада розвитку, при якій через дефект у діафрагмі органи 
черевної порожнини переміщуються до грудної. Зустрі-
чається вада з частотою 1 на 2500–3000 новонароджених, 
а летальність, незважаючи на сучасні досягнення в ме-
дицині, залишається достатньо високою, і сягає 
10–50% [16,17]. Частка двобічних діафрагмальних гриж 
не перевищує 1%, а правобічних – сягає 25% [1]. За на-
шими даними, відсоток правобічних ПДГ у новонаро-
джених склав 24,1% [26]. При цьому, правобічним ПДГ 
присвячено менше публікацій, і вони залишаються мало 
вивченими порівняно з лівобічними [13]. Голов ним па-
тогенетичним фактором смертності є гернійовані орга-
ни і, особливо, печінка, що призводять до компресійної 
гіпоплазії легень і викликають дихальну недостатність 
та легеневу гіпертензію [9]. Дотепер немає однозначнос-
ті у визначенні впливу на виживання у новонароджених 
із ПДГ сторони дефекту. Так, ряд дослідників стверджує, 
що виживання при правобічних ПДГ достовірно нижче 
порівняно з лівобічними [9,11], інші стверджують, – що 
вище [5]. Є також і точки зору про відсутність різниці у 
виживанні новонароджених при лівобічних і правобіч-
них ПДГ [6]. Відсутній консенсус у відносній кількості 
правобічних ПДГ та супутніх вад розвитку при цьому 
[7,24]. Деякі клініцисти вважають, що правобічна ПДГ 

може бути не просто різновидом ПДГ, а окремим 
об’єктом вивчення з різними результатами та реакцією 
на лікування; потенційною необхідністю власної моделі 
пренатальної діагностики та прогнозування, доопера-
ційної стабілізації та хірургічного підходу [2,20].

Мета дослідження: проаналізувати результати ліку-
вання правобічних діафрагмальних гриж у новонаро-
джених дітей.

Матеріали та методи дослідження
Проведено аналіз історій хвороби та протоколів 

 аутопсії 22 новонароджених дітей із ВДГ, які знаходи-
лися в клініках ДУ «Інститут педіатрії, акушерства і 
гінекології імені акад. О.М. Лук’янової НАМН Украї-
ни», протягом останніх 37 років. Усі мали правобічний 
дефект діафрагми, а у 3 із них – двобічний. Усіх дослі-
джуваних розділено на 4 групи. До І – увійшли мерт-
вонароджені, n=3 (13,6%); до ІІ – діти, які померли на 
етапах доопераційної стабілізації, n=11 (50,0%); до ІІІ – 
померлі після операції, n=3 (13,6%); до IV – діти, які 
вижили після хірургічної корекції вади, n=5 (22,7%).

Пренатальну діагностику проведено у 8 плодів. Для 
уточнення особливостей патології 4 плодам проведено 
пренатальне МРТ. У 2 випадках проведено кордоцентез 
для визначення каріотипу плода за підозри на хромо-
сомну патологію.
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В акушерській клініці ДУ «ІПАГ імені акад. 
О.М. Лук’янової НАМН України» народжено 17 ді-
тей, інші 5 – у пологових будинках Київської та Жи-
томирської областей. Вони були транспортовані до 
Інституту в термін від 1 до 3 діб після народження. 
Родорозрішення шляхом кесарського розтину про-
ведено у 5 випадках, в інших 17 – вагінальні пологи. 
Причому в одному з них – у сідничному передлежан-
ні. Пренатальна діагностика та пологи в Інституті 
проходили в присутності дитячого хірурга та анес-
тезіолога. У пологовій залі або акушерській опера-
ційній дитині з перших секунд життя надавали 
 високоспеціалізовану допомогу. В умовах транспорт-
ного кювезу, з моніторнигом вітальних функцій та 
штучної вентиляції легень (ШВЛ), дитину доставля-
ли до відділення реанімації та інтенсивної терапії 
(ВРІТ).

Результати дослідження
В усіх живонароджених дітей (n=19) з правобічною 

ПДГ вада була симптоматичною. Причому, у 84,2% 
(n=16) з них симптоми захворювання виникли відразу 
після народження, у 10,5% (n=2) – з 1-ої по 6-ту годину 
життя, у 5,3% (n=1) – після 24 годин від народження. 
Основні клінічні характеристики новонароджених з 
правобічною ПДГ представлено в табл. 1.

У більшості випадків основними клінічними проява-
ми були: важка асфіксія, неможливість самостійного 
дихання та необхідність проведення ШВЛ (табл. 2).

Частіше за інші клінічні ознаки проявлялися як ціа-
ноз, зміщення серцевого поштовху в бік, протилежний 
грижі та западання живота.

З 19 живонароджених дітей у 8 вдалося стабілізувати 
стан та провести хірургічну корекцію, з них вижило 5. Не 
вдалося стабілізувати 11 новонароджених, які померли 
без операції. Основною причиною смерті у цих немовлят 
(ІІ клінічної групи) були несумісні з життям вади: глибо-
ка гіпоплазія легень (або їх аплазія) та асоційовані 
(54,5%), часто множинні (45,5%), природжені вади роз-
витку. Ступінь виразності гіпоплазії легень при ПДГ ви-
значали за класифікацією О.К. Слєпова (2010) [25].

Клініко-морфологічна класифікація гіпоплазії легень 
при ПДГ у новонароджених має такий вигляд:

І. За наявності гіпоплазії легень:
а) ПДГ без гіпоплазії легень;
б) ПДГ ускладнена гіпоплазією легень.
ІІ. За розповсюдженістю гіпоплазії:
а) гіпоплазія однієї легені (однобічна);
б) гіпоплазія обох легень (двобічна).
ІІІ. За тяжкістю гіпоплазії:
а) помірна гіпоплазія обох легень;
б) глибока гіпоплазія однієї і помірна – другої легені;
в) глибока гіпоплазія обох легень;
г) аплазія однієї легені і помірна гіпоплазія другої;
д) аплазія однієї легені і глибока гіпоплазія другої;
е) аплазія обох легень.
IV. За ступенем гіпоплазії обох легень:
а) помірна гіпоплазія (ЛКІ≥1,1);
б) важка гіпоплазія (ЛКІ=0,5–1,0);
в) екстремальна гіпоплазія (ЛКІ=0,1–0,4).
При аутопсії у померлих дітей визначали відношен-

ня маси іпсілатеральної та контралатеральної до ПДГ, 
легень до маси тіла дитини – легенево-корпоральний 
індекс (ЛКІ).

Таблиця 1
Клінічна характеристика дітей з правобічною ПДГ
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Так, ЛКІ склав від 0,19 до 2,2 (в середньому 0,9), при 
нормі – 1,6. Це свідчить про важку гіпоплазію легень, 
яка є основним фактором негативного результату ліку-
вання. Крім цього, усі пацієнти, які померли без опера-
ції, мали, як правило, несумісні із життям важкі асоці-
йовані природжені вади розвитку (табл. 3).

Доопераційну стабілізацію проводили в умовах 
ВРІТ, яка полягала в застосуванні респіраторної під-
тримки у вигляді традиційної ШВЛ з м’якими параме-
трами вентиляції. За неефективності останньої засто-
совували високочастотну вентиляцію легень у 47,7% 
(n=9). З 2006 р. нами впроваджено тактику дооперацій-
ної стабілізації та відтермінування хірургічного ліку-
вання у новонароджених з ПДГ до ліквідації або змен-
шення наслідків гіпоплазії легень та легеневої 
гіпертензії. З метою зниження 100% легеневої гіпертен-
зії, при наявності право-лівого шунтування крові через 
відкриті фетальні комунікації (відкрите овальне вікно, 
відкрита артеріальна протока), проводили інфузію ні-
трогліцерину 1% із розрахунку 1 мкг/кг/хв. Для під-
тримки гемодинаміки використовували симпатоміме-
тики: добутамін (від 5 до 10 мкг/кг/год) та дофамін 
(3–10 мкг/кг/год). У критичних ситуаціях застосовува-
ли норадреналін чи адреналін. На основі показників 
рH крові та кислотно-основного складу проводили 
алкалізацію розчином соди. З метою седації та адаптації 
до апарату ШВЛ вводили морфін 1% (15 мкг/кг/год). 
Проводили базову антибіотикотерапію (ампісульбін, 
амікацин) та інфузійну терапію.

Ознаки легеневої гіпертензії визначали на підставі 
різниці пре- та постдуктальної сатурації периферичної 
крові. Так, у 5 (62,5%) дітей, які були прооперовані, та у 
7 (63,6%), які померли на етапах стабілізації, різниця 
пре- і постдуктальної сатурації крові складала більше 
10%, що підтверджувало наявність 100% легеневої гі-
пертензії й шунтування крові справа наліво через від-
криті фетальні комунікації. Термін доопераційної ста-
білізації складав від 1 до 23 діб, в середньому  –7,25 діб. 
Готовність до операції визначали згідно розроблених в 
нашій клініці критеріїв [27], в яких одним із головних є 
відсутність 100% легеневої гіпертензії і шунтування 
крові справа наліво через відкриті фетальні комунікації.

Хірургічну корекцію правобічної ПДГ виконано у 
8 дітей. Хірургічним доступом була правобічна субкос-
тальна лапаротомія (n=5) або правобічна торакотомія 
(n=2). Причому, в одному випадку проведено комбіно-
ваний доступ: правобічну лапаротомію + правобічну 
торакотомію. Комбінований доступ довелося застосу-
вати через інтимне зрощення країв дефекту діафрагми 
з гіпоплазованою нижньою часткою правої легені. Для 
мінімально травматичного відділення легені від діа-
фрагми необхідно було виконати торакотомію.

Характер грижового вмісту у новонароджених дітей 
з правобічними ПДГ був таким: печінка, шлунок, вели-
кий сальник, селезінка, тонка і товста кишки, нирка з 
наднирником, підшлункова залоза (табл. 4.)

В оперованих дітей дефект діафрагми був наскрізним 
у 6 випадках, у 2 – візуалізовано локальну гіпоплазію 

Таблиця 2
Частота клінічних ознак при правобічній ПДГ у живонароджених дітей
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купола діафрагми (евентерацію діафрагми). При цьому 
гіпоплазовану частину діафрагми висікали до незміне-
них її тканин. У всіх випадках проведено пластику пра-

вого купола діафрагми власними тканинами шляхом 
зшивання країв дефекту вузловими швами, що не роз-
смоктуються. За локальної відсутності заднього 

Таблиця 3
Причина смерті новонароджених дітей з правобічною ПДГ, які померли без операції
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м’язового валика край дефекту діафрагми підшивали за 
реберну дугу (n=7). Площа дефекту діафрагми колива-
лася від 9 см2 до 25 см2, у середньому – 21,25 см2. Площа 
дефекту діафрагми у дітей, які померли без операції, 
була більшою, від 6 см2 до 64 см2, у середньому – 36,8 см2.

Середній ліжкодень 5 новонароджених, що вижили 
після хірургічного лікування, склав 32 доби. Перебіг їх 
післяопераційного періоду був без ускладнень. Середній 
термін ШВЛ склав 10,4 доби. Дренаж ставили виключно 
після торакотомії. При виписці з клініки стан дітей за-
лишався задовільним, самостійне дихання – ефективне.

Після операції померло 3 дітей. Причинами смерті 
були: глибока гіпоплазія легень (або їх аплазія), а також 
асоційовані життєво небезпечні природжені вади розвит-
ку (омфалоцелє, дефект міжшлуночкової перегородки, 
дефект міжпередсердної перегородки). Також в цій групі 
пацієнтів виявлено інші супутні вади розвитку та захво-
рювання – фіброателектаз частки легені, гіпоспадію, 
крипторхізм, гіпотрофію, асцит, набряк головного мозку.

Як приклад ефективної передопераційної стабілізації 
та хірургічної корекції ускладненої правобічної ПДГ, 
асоційованої з дуоденальною обструкцією, наводимо 
клінічний випадок.

Дослідження виконані відповідно до принципів 
Гельсінської Декларації. Протокол дослідження ухва-
лений Локальним етичним комітетом всіх зазначених 
у роботі установ. На проведення досліджень було отри-
мано інформовану згоду батьків дітей.

Новонароджена дівчинка Я. народилась в акушер-
ській клініці ДУ «ІПАГ імені акад. О.М. Лук’янової 
НАМН України». Наявність ПДГ діагностовано пре-
натально шляхом ультразвукового дослідження пло-
да у терміні 30 тижнів гестації. Виявлено ознаки пра-
вобічної ПДГ: у правому гемітораксі наявність 
печінки, розмірами 36×34 мм, з жовчним міхуром 
нормальних розмірів; зміщення та ротація серця лі-
воруч, відсутність правої легені на рівні 4-х камерно-
го зрізу серця. Ліва легеня гіпоплазована, розмірами 

44×30 мм, ЛКІ – 5,34, легенево-торакальний індекс – 
0,298. Крім того виявили гастромегалію (розміри 
шлунка – 42×18 мм), багатоводдя, аплазію артерії пу-
повини. Виконано кордоцентез для визначення карі-
отипу, останній – 46 ХХ. У зв’язку з наявністю ПДГ у 
плода вагітну направлено до акушерської клініки 
ІПАГ для проведення родорозрішення. Дитина (ді-
вчинка) народжена в присутності дитячого хірурга та 
реаніматолога природним шляхом, ІІ вагітність, ІІ 
пологи, в терміні 32 тижнів гестації, в стані асфіксії 
важкого ступеня, з масою 2100 г, оцінкою за шкалою 
Апгар 3/5 балів. Після народження дитина не закри-
чала, а після перерізання пуповини з’явився тоталь-
ний ціаноз, у зв’язку з чим проведено інтубацію тра-
хеї, і дівчинку переведено на ШВЛ. В умовах 
транспортного кювезу новонароджену транспорто-
вано до відділення реанімації дитячої клініки. При 
поступленні стан дитини вкрай важкий і зумовлений 
правобічною діафрагмальною грижею, важкою гіпо-
плазією легень та баротравмою первинно гіпоплазо-
ваних легень після пологів природним шляхом. Ди-
хання різко ослаблене справа. Знаходилась на ШВЛ, 
з FiО2 60%. Показники предуктальної та постдукталь-
ної сатурації кисню на рівні 96% та 84%, відповідно, 
що свідчило про наявність 100% легеневої гіпертензії 
і шунтування крові справа наліво через фетальні ко-
мунікації (відкриту артеріальну протоку та овальне 
вікно). Через інтубаційну трубку із трахеобронхіаль-
ного дерева санували слиз із домішками крові. За да-
ними КОС виявлено декомпенсований респіратор-
ний ацидоз. Проводили інфузійну терапію із 
застосуванням симпатоміметиків (добутамін, дофа-
мін), нітрогліцерину, з постійним моніторингом ге-
модинаміки. Враховуючи наявність  баротравми ле-
гень, легеневої гіпертензії ,  нестабільність 
респіраторного та гемодинамічного статусу, передо-
пераційну стабілізацію дитини продовжено й її пере-
ведено на високочастотну асциляторну ШВЛ. За да-

Таблиця 4
Характер і частота грижового вмісту при правобічних ПДГ
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ними оглядової рентгенографії органів грудної клітки 
(ОГК) та черевної порожнини виявлено відсутність 
правого купола діафрагми зі зміщенням печінки та 
петель кишечника в праву плевральну порожнину, 
гіпоплазію легень (D>S) (рис. 1). При рентгенкон-
трасному дослідженні установлено, що контрастова-
ний шлунок знаходився у черевній порожнині під 
лівим куполом діафрагми (рис. 2). При нейросоногра-
фії виявлено субепіндимальний крововилив діаме-
тром 4 мм у ділянці каудоталамічної вирізки зліва, 
УЗ-ознаки набряку паренхіми  головного мозку. Шля-
хом ехокардіографії діагностовано збільшення пра-
вих відділів серця, функціонуючі фетальні комуніка-
ції, ознаки вираженої гіпертензії легеневої артерії. 
При УЗД органів черевної порожнини (ОЧП) та за-
очеревинного простору – печінку в черевній порож-
нині не виявлено, підшлункова залоза не візуалізу-
ється, селезінка та нирки розміщені типово, 
установлено розширення лоханки правої нирки 
до 6 мм.

На 5 добу життя, на тлі спокою, виник епізод різкого 
падіння пре- та постдуктальної сатурації кисню до 60%, 
виникла масивна легенева кровотеча. За даними рент-
генографії ОГК, діагностовано правобічний напруже-
ний пневмоторакс (рис. 3).

Враховуючи дані рентгенографії ОГК, з метою де-
компресії і для уникнення травмування грижового 
вмісту плевральної порожнини проведено пункцію 
правої плевральної порожнини у ІІ міжребер’ї по 
правій парастернальній лінії. Отримано велику кіль-

кість повітря, проте розрідження в плевральній по-
рожнині досягнуто не було. Установлено дренаж за 
Бюлау. При контрольній рентгенографії ОГК уста-
новлено наявність легеневого малюнка зліва та візу-
алізацію лівого купола діафрагми; права половина 
грудної клітки гомогенно затемнена (рис. 4).

У зв’язку з важкою легеневою кровотечою проводи-
ли трансфузії препаратів крові (відмитих еритроцитів 
та свіжозамороженої плазми), інфузійну та посин-
дромну терапію, санацію трахеобронхіального дерева, 
респіраторну підтримку в режимі високочастотної 
асциляторної ШВЛ. Аускультативно дихання над пра-
вою легенею не вислуховується, над лівою – дихання 
проводилось. Стаз зі шлунка з домішками крові. Жи-
віт запалий, у бокових поверхнях – статичні набряки, 
пери стальтика не вислуховується. Плевральний дре-
наж видалено через 5 діб після встановлення. Продо-
вжувалась високочастотна ШВЛ. Враховуючи усклад-
нений перебіг захворювання, нестабільність стану 
пацієнта, передопераційну стабілізацію продовжено. 
Розпочато поступове розгодовування дитини харчо-
вою сумішшю. Харчовий об’єм дитина не засвоювала, 
спостерігався стаз до 70 мл/добу (при добовому хар-
човому об’ємі – 92 мл).

На 20 добу життя стан дитини стабілізовано. Відмі-
чено стабільну гемодинаміку без застосування симпа-
томіметиків, відсутність різниці пре- та постдуктальної 
сатурації кисню. Враховуючи стабільність респіратор-
ного статусу, дитину переведено на традиційну ШВЛ. 
На 23 добу життя проведено операцію (хірург – про-
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фесор Слєпов О.К.): торакотомію, низведення грижо-
вого вмісту в черевну порожнину, висічення грижового 
мішка, ушивання дефекту діафрагми.

Через 1 годину після операції проведено рентгеноло-
гічний контроль стану ОГК (рис. 5).

Перебіг післяопераційного періоду важкий. Дити-
на знаходилась на ШВЛ, самостійне дихання унемож-
ливлене через виражену гіпоплазію легень. Плевраль-
ний дренаж видалено на 3  добу після операції. 

Спостерігались ознаки високої часткової непрохід-
ності кишечника, порушення евакуації зі шлунку. 
При спробах ентерального харчування через назо-
гастральний зонд весь харчовий об’єм повертався 
через зонд в незміненому вигляді або у вигляді звур-
дженого молока, спостерігались пінисті виділення з 
ротової порожнини. На 36 добу життя проведено 
езофагографію і пасаж по ШКТ. Виключено патоло-
гію стравоходу. Евакуація зі шлунку настала через 
1 год 30 хв, половина контрастної речовини потрапи-
ла в тонку кишку та контрастувала її. При УЗД пато-
логії пілоруса не виявлено.

З метою ентерального харчування в дванадцятипалу 
кишку ендоскопічно установлено зонд та розпочато 
зондове харчування. Харчовий об’єм, що вводився че-
рез зонд, дитина засвоювала частково, відмічався стаз 
зі шлунку, стул відходив в незначній кількості після 
очисних клізм.

Дитина консультована неврологом, установлено 
пре-перинатальне гіпоксично-ішемічне ураження 
центральної нервової системи, синдром ліквороди-
намічних порушень.

На основі клініко-рентгенологічних, ендоскопічних 
і даних УЗД установлено діагноз високої (дуоденальної) 
часткової непрохідності кишечника. Проведено опера-
тивне лікування на 45  добу життя (хірург проф. 
 Слєпов О.К.): релапаротомію, розділення ембріональ-
них злук з декомпресією дванадцятипалої кишки та 
мобілізацію її за Мікуличем, ушивання перфоративно-
го отвору (виник після ендоскопічної постановки енте-
рального зонду). Після операції дитину екстубовано на 
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2 добу, дихала самостійно, але з постійною дотацією 
зволоженого кисню за допомогою маски через ознаки 
дихальної недостатності, санувалась велика кількість 
в’язкого слизового мокротиння.

При контрольній оглядовій рентгенографії ОГК діа-
гностовано ателектаз верхньої частки правої легені. 
Двічі проводились санаційні бронхоскопії, ателектаз 
ліквідовано.

На 2 добу після операції розпочато ентеральне хар-
чування через кишковий зонд, тоді ж відмічено появу 
самостійної дефекації. На 10 добу ентеральний зонд ви-
далено і продовжено вигодовування дитини через на-
зогастральний зонд. З 25 доби після операції дитину 
поступово переведено на самостійне харчування через 
рот. При виписці зі стаціонарного відділення, на 17 добу 
після другої операції, дихання проводиться над усією 
поверхнею обох легень, але дещо ослаблене справа. Ди-
тина поступово набирала масу тіла, годувалась по 55–
60 мл харчової суміші, її об’єм засвоювала повністю, 
спостерігалась регулярна самостійна дефекація. Ознак 
дихальної недостатності не було, пасаж по шлунково-
кишковому тракту повністю відновлено. Ефект від про-
ведених операцій добрий.

Таким чином, цей клінічний випадок яскраво демон-
струє можливість досягнення позитивного результату 
навіть при ускладненій важкій правобічній ПДГ у ново-
народженої дитини при правильному, раціональному 
лікуванні її ускладнень і проведенні адекватної і, навіть, 
подовженої (впродовж 22 діб), передопераційної стабі-
лізації стану немовляти.

Дискусія
Визначення прогностичних факторів виживання по-

пуляції дітей з правобічною ПДГ залишається актуаль-
ною проблемою, яку потрібно подолати з метою надан-
ня їм належної допологової та постнатальної допомоги. 
Це, в свою чергу, зменшить смертність, мінімізує збитки 
у дорослому житті та скоротить час госпіталізації [21].

Загальна смертність у нашому дослідженні склала 
73,7%, проте, воно розпочате з 1983 року. Очевидно, що 
тактика ведення ПДГ у ті роки різко відрізнялася від 
сучасної. Практично не проводилася пренатальна діа-
гностика, доопераційна стабілізація не була впровадже-
на, і дітей із цією вадою оперували у нестабільному ста-
ні одразу після народження, що негативно впливало на 
виживання [4,22,23]. З 2006 р. нами впроваджено сучас-
ну тактику та стратегію діагностики та лікування ПДГ 
у новонароджених дітей, зокрема, правобічних ПДГ. 
Так, загальна смертність після 2006 р. склала 50,0%, а 
післяопераційна – 16,7%, що є близьким до загального 
рівня смертності, яка представлена у міжнародній літе-
ратурі [7,20]. Причому, в нашій клініці не застосовують-

ся деякі високотехнологічні сучасні процедури: інгаля-
ція оксиду азоту та ECMO, які використовують в 
провідних клініках світу, а це може негативно впливати 
на відсоток виживання цих критичних пацієнтів.

Немає однозначного погляду дослідників на вплив 
сторони дефекту діафрагми на виживання немовлят з 
ПДГ. Так, у мультицентровому дослідженні 2020 р. 
(588 правобічних та 495 лівобічних ПДГ), не знайдено 
достовірної різниці у виживанні цих дітей, потребі у 
ЕКМО, тривалості лікування тощо [1,7]. Метааналіз із 
2980 пацієнтів також засвідчив відсутність достовірної 
різниці у виживанні за критерієм сторони дефекту діа-
фрагми [23]. У ряді досліджень частіше зустрічаються 
свідчення впливу на виживання сторони дефекту діа-
фрагми при ПДГ. У дослідженні 195 новонароджених із 
ПДГ (за період з 1995 по 1998 рр.), було показано, що у 
дітей із правобічними дефектами мав місце нижчий від-
соток виживання порівняно з лівобічними [22].

З 2006 р. нами проліковано 75 новонароджених з 
ПДГ. З них 11 мали правобічний дефект діафрагми, а 
64 – лівобічний. У групі правобічних ПДГ померло до 
операції 6 дітей, 1 помер в післяопераційному періоді, 
4 вижило. Загальна летальність склала 63,63%, а після-
операційна 20%. У групі новонароджених з лівобічним 
дефектом на етапах доопераційної стабілізації померло 
10 дітей, після операції – 6, а вижило – 48. Загальна ле-
тальність у цій групі склала 25%, а післяопераційна 
12,5%. Таким чином, наш досвід лікування ПДГ засвід-
чує суттєву різницю як у загальній (63,63% проти 25%, 
Р�0,05), так і у післяопераційній (20% проти 12,5%, 
Р�0,05) летальності між групою правобічних та ліво-
бічних ПДГ.

На нашу думку, яка базується на власному досвіді і 
аналізі світової літератури, на виживання новонародже-
них з ПДГ впливає не стільки сторона дефекту, скільки 
герніація печінки в плевральну порожнину і, як наслі-
док, більш виражений ступінь компресійної гіпоплазії 
легень по відношенню до гіпоплазії, викликаної герніа-
цією більш еластичних порожнистих органів черевної 
порожнини. Оскільки частота герніації печінки при 
правобічних ПДГ більша ніж при лівобічних, врахову-
ючи анатомо-топографічні особливості, то смертність 
при перших можна очікувати більшу ніж при других.

На негативний вплив герніації печінки при ПДГ на 
виживання новонароджених з цією патологією вказу-
ють і багато сучасних дослідників [9,11]. Деякі з них, в 
таких ситуаціях, ставлять навіть питання про застосу-
вання інтрафетальної балонної оклюзії трахеї, як пер-
шого етапу лікування ПДГ у плода [10].

Гестаційний вік при ПДГ є важливим морбідним 
фактором. Ідеальний момент для пологів залишається 
невизначеним, але непоодинокі дослідження свідчать 
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про вище виживання в терміні гестації від 37 до 
38 тижнів, інші автори заявляли, що пологи повинні 
відбуватися приблизно в 39–40 тижнів [28]. Відомо, що 
для передчасних пологів властиві ускладнення, які під-
силюють гемодинамічну нестабільність новонародже-
них та респіраторні порушення, але в нашому дослі-
дженні термін вагітності при народженні становив, в 
середньому, 37,3 тижні, що свідчило про доношеність 
новонароджених.

Вплив типу пологів на виживання новонароджених 
з ПДГ у нашому дослідженні, через малу вибірку, оці-
нити неможливо. Проте, з’являється все більше дослі-
джень, які не виявили різниці у виживаності немовлят 
з діафрагмальною грижею після кесаревого розтину 
або вагінальних пологів [18,29]. Проте, нерідко в тре-
тинних центрах дитячої та неонатальної хірургії збе-
рігається тактика запланованого кесарського розтину, 
у 37–38  тижнів гестації, для проведення EXIT-
процедури чи термінового надання необхідної допо-
моги у визначений час [14].

Гемодинамічні порушення та дихальна недостатність 
у новонародженого в пологовій залі були визначальни-
ми чинниками для негативного прогнозу та прогресив-
ного погіршення його стану. Так, при оцінці стану ново-
народженого за шкалою Апгар на 1-й та 5-й хвилинах 
<7 різко підвищується ризик смерті при ПДГ [3,8,15]. У 
нашому дослідженні оцінка за шкалою Апгар на 1-й 
хвилині склала 3,97, а на 5-й – 4,6, що підтверджувало 
важкість та вираженість клінічних проявів ПДГ у дітей 
від народження.

Багато дискусій точаться навколо оптимального часу 
для проведення хірургічного втручання при ПДГ у но-
вонароджених дітей. Так, більшість міжнародних до-
сліджень пропонують проводити хірургічну корекцію 
дефекту діафрагми після клінічної стабілізації новона-
родженого [7,16,18,21]. Пацієнти, які перенесли опера-
цію в межах 10 діб від народження, показали найкра-
щий результат виживання, а також нижчий рівень 
хірургічних ускладнень [8]. У нашому дослідженні час 
доопераційної стабілізації складав від 1 до 23 діб, в се-
редньому 7,25 діб. Причому, дитина, яка перенесла опе-
рацію на 23 добу життя, мала до операції баротравму у 
вигляді пневмотораксу справа, але вижила та виписана 
у задовільному стані на 86 день життя.

Більшість дефектів діафрагми у дітей з правобічними 
ПДГ, які перенесли хірургічне лікування, згідно системи 
класифікації CDHSG, належали до типу В та С, класи-
фікованих за результатами інтраопераційної ревізії. 
Площа дефекту діафрагми у них коливалася від 9 см2 до 
25 см2, в середньому 21,25 см2. У дітей, які померли без 
операції, за даними аутопсії, площа дефекту діафрагми 
коливалася від 6 см2 до 64 см2, в середньому 36,8 см2, що 

відносилося до типу С та D. Так, отримані дані підтвер-
джують загальні тенденції впливу розміру дефекту на 
виживання дітей при ПДГ [16,17,23]. Хоча детермінанта 
розміру грижі залишається невідомою, останні дослі-
дження щодо ролі ретиноїдів у патофізіології ПДГ у ді-
тей свідчать про те, що контакт з діафрагмою сприяє 
збільшенню печінки [8,12]. Чи відіграє роль масовий 
ефект від прискореного росту печінки у дефекті діа-
фрагми дотепер невідомо. Для визначення цього зв’язку 
потрібні подальші дослідження.

Висновки
Правобічна ПДГ у новонароджених дітей важка вада 

розвитку, за якої загальна і післяопераційна летальність 
достовірно більша, ніж при лівобічній ПДГ.

На виживання новонароджених із ПДГ впливає не 
стільки сторона дефекту діафрагми, скільки герніація 
печінки в плевральну порожнину (її частота) і більша 
виразність при цьому гіпоплазії легень. Крім цього, ма-
ють вплив: розміри дефекту діафрагми, двобічні її де-
фекти, а також асоційовані та часто множинні важкі 
вроджені вади розвитку.

Раціональна передопераційна стабілізація основних 
життєвих функцій організму новонароджених із право-
бічними ПДГ є вагомою складовою успішного лікуван-
ня цих критичних пацієнтів.

Автори заявляють про відсутність конфлікту 
інтересів.
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