
31

РОССИЙСКИЙ ВЕСТНИК ПЕРИНАТОЛОГИИ И ПЕДИАТРИИ, 2, 2012

Одной из серьезных проблем в неонатальной хи-
рургии является диафрагмальная грыжа, при ко-

торой до сих пор остаются высокие цифры летально-
сти. Врожденная диафрагмальная грыжа формируется 
очень рано — на 6—8—10‑й неделе внутриутробного 
развития. Ведущим звеном в патогенезе является па-
ренхиматозная гипоплазия легких с уменьшением 
их массы (в большей степени на стороне поражения 
вследствие перемещения органов брюшной полости 
в грудную) и избыточное развитие мышечного слоя 
ветвей легочной артерии. Толщина мышечного слоя 
сосудов легких у больных с врожденной диафраг-
мальной грыжей превосходит нормальную в 1,5–2 
раза. Это способствует появлению персистирующей 
легочной гипертензии, что служит пусковым ме-
ханизмом в развитии синдрома персистирующего 

фетального кровотока, приводящего к выраженной 
гипоксемии и гиперкапнии вследствие праволево-
го шунтирования крови [1—3]. Большинство ново-
рожденных с врожденной диафрагмальной грыжей 
вследствие вышеперечисленных причин рождаются 
в очень тяжелом состоянии и нуждаются в вентиля-
ционной терапии сразу после рождения. Дородовая 
диагностика данного порока имеет большое значение 
для осуществления своевременного (антенатального) 
трансферта в медицинское учреждение, способное 
оказать квалифицированную реанимационную и хи-
рургическую помощь новорожденному [4, 5].

Характеристика детей и методы 
исследования

За период с 1990 по 2010 г. в Педиатрический 
центр Якутска поступили 26 новорожденных (со-
отношение мальчиков и девочек 1:1) с диагнозом 
диафрагмальной грыжи. Из них 8 (30 %*) больных 
транспортированы санитарной авиацией из районов 
республики; 16 (61 %) новорожденных поступили в 1‑е 
сутки жизни, 2 — на 3—4‑е сутки жизни и 8 (30 %) — 
госпитализированы на 6‑е сутки жизни и более. Сре-
ди них 3 больных оперированы по тяжести состояния 
в условиях центральных районных больниц, эвакуи-
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рованы по стабилизации состояния после экстубации 
в раннем послеоперационном периоде. Таким обра-
зом, поздняя госпитализация больных с врожденной 
диафрагмальной грыжей была у 5 (19 %) новорожден-
ных, из них у 2 — с истинными грыжами (чаще право-
сторонними), у 3 — с ложными грыжами. Сопутству-
ющие пороки развития (врожденные пороки сердца, 
омфалоцеле, аноректальная атрезия и спинномозго-
вая грыжа, аномалии позвоночника) имели 9 (35 %) 
детей. Антенатально были диагностированы только 
1 / 

3
 случаев врожденной диафрагмальной грыжи.
У 20 (77 %) детей наблюдалась левосторонняя ди-

афрагмальная грыжа, у 6 (23 %) — правосторонняя. 
Случаев двусторонней патологии не было, обычно та-
кие больные нежизнеспособны. У большинства детей 
(у 21 из 26) грыжи были ложными, у половины из них 
наблюдался значительный дефект купола диафрагмы, 
у 3 новорожденных выявлена аплазия левого купола 
диафрагмы. У 5 (19 %) больных были истинные диаф-
рагмальные грыжи: у 3 — правосторонние, у 2 — лево-
сторонние. При истинных грыжах наличие грыжевого 
мешка, как правило, ограничивает смещение органов 
брюшной полости в плевральную, поэтому состояние 
больных обычно относительно стабильное, менее вы-
ражены явления легочной гипертензии и гипоплазии.

Не оперированы 3 больных, которые умерли в ходе 
предоперационной подготовки. При патологоанато-
мическом исследовании установлена двусторонняя 
гипоплазия легких тяжелой степени, у 1 ребенка — 
осложнения в виде пневмоторакса слева и гидрото-
ракса справа.

Результаты и обсуждение

В связи с совершенно другими тактическими 
подходами, существовавшими ранее относительно 
больных с диафрагмальными грыжами, исследуемый 
период мы условно поделили на два временных про-
межутка, характеризующихся изменением не толь-
ко тактики реанимационного ведения, но и методов 
хирургического лечения. За I период (1990–2000 гг.) 
поступили 7 больных с диафрагмальной грыжей, все 
оперированы, летальность составила 43 %. Тяжесть 
состояния больного связывали с асфиктическим 
ущемлением органов в грыжевом мешке (по С. Я. До-
лецкому), поэтому хирургическая тактика склонялась 
к экстренной операции, предоперационная подго-
товка была минимальной в объеме 2–3 ч. При такой 
тактике после операции состояние новорожденного, 
как правило, начинало ухудшаться, приводя в неко-
торых случаях к летальному исходу через 10–12 ч.

За II период (2001–2010 гг.) поступили 19 ново-
рожденных с врожденной диафрагмальной грыжей, 
оперированы 16 детей. Умерли 3 больных без опера-
ции, летальность за этот период составила 16 %, по-
слеоперационной летальности не наблюдалось.

Выживаемость новорожденных с диафрагмальной 
грыжей значительно улучшилась с 2002 г., когда ста-
ли применять длительную подготовку до операции 
на фоне искусственной вентиляции легких, а с 2009 г. 
— на фоне высокочастотной осцилляторной венти-
ляции легких. Интубация выполняется в родильном 
зале сразу после рождения ребенка с диафрагмальной 
грыжей. В транспортном кувезе на фоне искусствен-
ной вентиляции легких новорожденный транспор-
тируется в отделение реанимации новорожденных, 
где параллельно с предоперационной подготовкой 
проводится диагностика. Обязательно выполняется 
эхокардиография для определения степени легочной 
гипертензии и диагностики сопутствующего поро-
ка сердца. Наличие фетальных коммуникаций в виде 
открытого артериального протока, овального окна 
может способствовать продлению предоперационной 
подготовки. На фоне кислородотерапии в большинст-
ве случаев функционирующий артериальный проток 
успевает закрыться. Если состояние новорожденного 
на фоне ИВЛ-терапии стабилизировалось, поддержи-
вается с хорошими параметрами по насыщению ки-
слородом в течение последних суток и на контрольной 
эхокардиограмме регистрируются признаки снижения 
степени легочной гипертензии, планируется оператив-
ное вмешательство. Таким образом, операции при ди-
афрагмальных грыжах на сегодняшний день являются 
отсроченными, почти плановыми вмешательствами. 
По нашим данным, длительность подготовки состав-
ляет в среднем от 3 до 5 сут.

По сведениям литературы, отсроченная операция, 
проведенная после стабилизации гемодинамики, уве-
личивает выживаемость с 40 до 50–70 % [1–3, 6]. Улуч-
шение состояния новорожденных с врожденной ди-
афрагмальной грыжей к 7—10‑му дню консервативной 
терапии связывают с увеличением растяжимости лег-
ких в 1,5 раза (в 2 раза к 14—16‑му дню), уменьшением 
в первую неделю жизни концентрации тромбоксана 
В

2
 и простагландина F

1α, которые являются мощными 
легочными вазоконстрикторами. Вследствие этого ле-
гочная гипертензия снижается без применения вазо-
активной терапии; под влиянием искусственной вен-
тиляции легких уменьшается объем грыжи, что можно 
доказать рентгенологически. Указанные клинические 
изменения многими авторами подтверждены морфо-
логически; наиболее выражены изменения в легких: 
увеличение объема и массы органа, увеличение диа-
метра альвеол, увеличение длины и ширины легочных 
сосудов происходит после 7‑х суток жизни. Все это 
позволяет в послеоперационном периоде использо-
вать более мягкие режимы искусственной вентиляции, 
уменьшая тем самым риск баротравмы.

Нами за исследуемый период оперированы 23 но-
ворожденных. Большинство операций проведено ла-
паротомным доступом, в 2 случаях правосторонних 
грыж пластика выполнена торакотомным доступом. 
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С 2010 г. по показаниям применяем торакоскопиче-
скую пластику дефекта диафрагмы [7—9].

Во время операции проводим ревизию грыжевых 
ворот для выявления грыжевого мешка, последний 
обязательно должен быть иссечен. После погружения 
органов в брюшную полость дефект либо ушиваем 
с захватом мышечных валиков по краям, либо вы-
полняем пластику синтетической сеткой «Gor-Tex» 
— данный метод применен у 2 больных с аплазией 
левого купола диафрагмы с хорошим клиническим 
результатом. Операцию, как правило, заканчиваем 
установкой дренажа для декомпрессии плевральной 
полости и более раннего расправления гипоплази-
рованного легкого, так как в послеоперационном 
периоде могут наблюдаться явления пневмоторак-
са или хилоторакса. Плевральный дренаж ведется 
на пассивном режиме по Бюлау, при переводе на ак-
тивный режим может возрастать риск резкого смеще-
ния средостения с развитием симптомов острой сер-
дечной недостаточности.

Хилоторакс в послеоперационном периоде 
наблюдался в 2 (7,5 %) случаях, купирован кон-
сервативными мерами: парентеральное питание, 
при длительной манифестации применяли сан-
достатин. Плевральный дренаж в таких случаях 
удаляли на 14—18‑е послеоперационные сутки. 
В послеоперационном периоде у новорожденных 
с диафрагмальной грыжей необходимо проведе-
ние длительной искусственной вентиляции легких, 
поскольку даже при купировании легочной гипер-
тензии могут сохраняться признаки дыхательной 
недостаточности вследствие гипоплазии ипсилате-
рального легкого. Длительность вентиляционной 
терапии после операции составила в нашем наблю-
дении до 10–14 сут, после экстубации в течение 
2–3 нед у детей сохранялась одышка с умеренным 
втяжением грудины, смещением средостения вле-
во. Постепенно у детей происходила компенсация 
состояния вследствие увеличения объема легкого. 
Однако в будущем могут возникнуть деформации 
грудной клетки, отставание в развитии левой поло-
вины грудной полости, у 2 больных имелась груд-
ная дистопия левой почки.

Приводим клиническое наблюдение
Девочка С. родилась от 3‑й беременности, про-

текавшей с токсикозом на фоне анемии, 3‑х родов 
в срок, с массой 3398 г, оценкой по шкале Апгар 
7 / 7 баллов с признаками дыхательной недостаточ-
ности. Антенатальная диагностика не проводи-
лась, ребенок родился в фельдшерско-акушерском 
пункте в Чурапчинском улусе. Состояние больной 
при рождении очень тяжелое, выражены признаки 
дыхательной недостаточности. Вызваны из райцен-
тра врач-педиатр и анестезиолог-реаниматолог, за-
подозрена диафрагмальная грыжа, новорожденная 
интубирована, транспортирована в условиях искус-

ственной вентиляции легких в Центральную рай-
онную больницу. Рентгенологически и клинически 
диагноз врожденной диафрагмальной грыжи под-
твержден.

Новорожденная консультирована по телемеди-
цинской связи детским хирургом и неонатологом-
реаниматологом Педиатрического центра Якутска, 
взята на мониторинг врачами отделения реанимации 
новорожденных, проведена предоперационная под-
готовка. На 3‑и сутки жизни по стабилизации состо-
яния больная оперирована на месте выездной брига-
дой детских специалистов — хирурга и анестезиолога, 
выявлена ложная грыжа левого купола диафрагмы, 
дефект ушит местными тканями, установлен плев-
ральный дренаж (см. рисунок).

В послеоперационном периоде продолжен ди-
станционный мониторинг за ребенком специалиста-
ми отделения реанимации новорожденных и детски-
ми хирургами, проводилась коррекция параметров 
вентиляции, медикаментозного лечения. На 7‑е по-
слеоперационные сутки появились признаки хило-
торакса, в связи с чем принято решение перевести 
больную по стабилизации состояния в хирургическое 
отделение Якутска, продолжено полное парентераль-
ное питание. Девочка экстубирована на 8‑е сутки по-
сле операции, по стабилизации состояния бригадой 
врачей реанимации новорожденных на 14‑е после
операционные сутки транспортирована санавиацией 
в Педиатрический центр Якутска. Плевральный дре-
наж удален на 18‑й день, начато энтеральное питание, 
заживление раны первичным натяжением, выписана 
на 26‑е сутки в удовлетворительном состоянии.

Заключение

Изменение тактики ведения новорожденных с ди-
афрагмальной грыжей с учетом патогенеза гипоксе-
мии, применение методов высокочастотной венти-
ляции, дифференцированного подхода к решению 

Рисунок. Рентгенограмма грудной клетки девочки С. до (а) 
и после операции на 14-е сутки (б). 
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вопроса о готовности больного к оперативному вме-
шательству улучшило результаты лечения этой груп-
пы пороков развития. По нашим данным, за 20 лет 
летальность при врожденной диафрагмальной грыже 
снизилась более чем в 2,5 раза — с 43 до 16 %. За по-
следнее десятилетие послеоперационной летальности 
не наблюдалось, умерли 3 больных в ходе предопера-
ционной подготовки. У этих новорожденных на сек-
ции выявлены аплазии левого купола диафрагмы 
с выраженной гипоплазией обоих легких (с агенезией 
левого легкого в 1 случае).

Особенностью нашего региона является отдален-

ность населенных пунктов от специализированных ме-
дицинских учреждений, что, наряду с низкоразвитой ин-
фраструктурой, затрудняет качественное медицинское 
обслуживание населения. В данной ситуации огромную 
роль в лечении пороков развития у новорожденных игра-
ет улучшение качества антенатальной диагностики и воз-
можность осуществления своевременного трансферта 
беременной на родоразрешение в Перинатальный центр 
Якутска. Применение современных методов телемеди-
цины повышает эффективность дистанционных кон-
сультаций и позволяет выбрать оптимальное решение 
в каждой конкретной ситуации.
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