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Вступ

Природжена діафрагмальна грижа (ПДГ) є однією з
найтяжчих за клінічним перебігом та глибиною

морфологічних змін вадою розвитку, яка характеризуєть-
ся високою летальністю серед новонароджених дітей [1, 3,
4, 6]. Діафрагмальною грижею називають переміщення
органів черевної порожнини в грудну через природні або
патологічні отвори в діафрагмі чи шляхом випинання
потоншеної діафрагми (усієї або тільки її частини). Часто-
та виникнення діафрагмальної грижі коливається, за
даними різних авторів, у межах від 1:2000 до 1:4000 немо-
влят. При цьому не враховується велика група мертвона-
роджених дітей з вадами розвитку діафрагми, так звана,
прихована смертність [1]. Відомо, що в середньому 30%
дітей з ПДГ народжуються мертвими, а 36% новонародже-
них із ПДГ помирають на етапах транспортування до
хірургічних центрів. У хлопчиків ця вада діагностується
частіше, ніж у дівчаток, співвідношення становить близь-
ко 1,5:1 [1, 4, 6]. Імовірність повторення ПДГ в одній сім'ї
становить 2% [2]. У переважній більшості випадків
(75–95%), ПДГ клінічно проявляється одразу або в перші
години після народження. Відмічається утруднене дихан-
ня (тахі- або брадіпное), тотальний ціаноз, асиметрія
грудної клітки (вибухання її половини на боці грижі),

човноподібний живіт, зміщення серцевого поштовху 
в протилежний від грижі бік, фізикально — тимпаніт і від-
сутність дихання на боці ураження [3, 4, 6].

Враховуючи тяжкий клінічний перебіг ПДГ, обумо-
влений глибокими патофізіологічними змінами з боку
дихальної та серцево-судинної системи, близько 65%
таких дітей помирають у перші хвилини або години
після народження, особливо за відсутності кваліфікова-
ної допомоги, на догоспітальному етапі [6]. При ізольо-
ваній ПДГ смертність менша і сягає 20–70% [5, 9, 12]. 
У комбінації ПДГ із супутніми вадами смертність над-
звичайно висока і становить понад 85% [8, 14]. При дво-
бічній ПДГ смертність складає 100%. Найчастіша при-
чина летальних наслідків при цьому є гіпоплазія легень
і легенева гіпертензія, що призводить до фатальної гіпо-
ксії [9, 10, 13]. Механізм цього процесу реалізується за
рахунок відновлення фетального типу циркуляції крові
з її шунтуванням справа наліво [10, 13]. 

Природжена діафрагмальна грижа може бути предста-
влена невеликим щілиноподібним дефектом або тоталь-
ною відсутністю усіх компонентів, включаючи ніжки
діафрагми [1]. За даними більшості авторів, у 80% ПДГ —
лівобічні, у 20% — правобічні, вкрай рідко (1%) — двобічні,
пов'язані з поганим прогнозом виживання [1, 2, 3, 4, 6].

Рідкісний випадок прижиттєвої пренатальної і ранньої
постнатальної діагностики двобічної хибної природженої
діафрагмальної грижі в плода і новонародженої дитини
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Рис. 1. Сонографічне зображення поперечного зрізу

анатомічних структур плода на рівні чотирьох камер серця

(22-й тиждень гестації)

Рис. 2. Сонографічне визначення об'єму легеневої тканини 

у плода (22-й тиждень гестації)



ПРЕ- И ПЕРИНАТАЛЬНАЯ ДИАГНОСТИКА

26 ISSN 1992-5891  ПЕРИНАТОЛОГИЯ И ПЕДИАТРИЯ  4(64)/2015

Читайте нас на сайте: http://med-expert.com.ua

Залежно від наявності чи відсутності грижового мішка,
ПДГ поділяють на справжні чи несправжні [7].

У сучасних умовах стандартом діагностики ПДГ 
у більшості випадків є раннє антенатальне виявлення цієї
вади. Сонографія становить основу пренатальної діагно-
стики ПДГ. Протягом останніх 20 років ця вада розвитку
виявляється переважно під час рутинної ультразвукової
діагностики після 18–24 тижнів гестації [15]. За даними
літератури, частота виявлення ПДГ при пренатальній діаг-
ностиці становить 18–87% і збільшується при наявності
супутніх вад, зростанні гестаційного віку та вищому інди-
відуальному досвіді, у виконанні дослідження [13].

За даними деяких авторів, у 38–50% плодів із ПДГ
застосовують магнітно-резонансну томографію для визна-
чення герніації печінки та супутніх аномалій [10, 14]. Одна

з вагомих переваг пренатальної магнітно-резонансної
томографії в цих випадках є визначення об'ємів легень
плода (FLV), що розцінюється як важливий пренатальний
індикатор розвитку легень [14].

Клінічній випадок. У матері, від II вагітності, II поло-
гів, у терміні гестації 38 тижнів, природним шляхом наро-
дилась жива дівчинка з масою тіла 2600 г, довжиною 48 см,
окружністю голови 34 см, грудної клітки — 33 см і оцінкою
за шкалою Апгар 0/1 бал (з тотальним ціанозом тіла, від-
сутністю самостійного дихання, брадикардією, повною
атонією та арефлексією). Стан дитини відразу після наро-
дження був критичним за рахунок асфіксії тяжкого ступе-
ня, гострої серцево-судинної та дихальної недостатності.

Пренатально, на 22-му тижні вагітності, при ультразву-
ковому дослідженні (УЗД) плода (рис. 1, рис. 2) була діаг-
ностована ПДГ: лівобічна хибна діафрагмальна грижа, гіпо-

Рис. 4. Зовнішній вигляд дитини відразу після народження

Рис. 5. При аутопсії підтверджено наскрізні дефекти обох

куполів діафрагми

Рис. 6. При аутопсії в лівій плевральній порожнині візуалізува-

лися: тонка і товста кишка, шлунок, селезінка, ліва частка печін-

ки; у правій плевральній порожнині — права частка печінки

Рис. 7. Вигляд обох аплазованих легень при аутопсії

Рис. 8. Результат водної проби

Рис. 3. Магнітно-резонансна томографія плода (35-й тиждень

гестації): двобічна хибна діафрагмальна грижа
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плазія правої легені, глибока гіпоплазія/аплазія лівої легені,
декстракардія, герніація печінки в грудну порожнину зліва.

При УЗД плода, на 35-му тижні гестації в правій поло-
вині грудної клітки додатково була виявлена наявність
правої частки печінки розмірами 52x36 мм. Для уточнення
діагнозу було виконано пренатальну магнітно-резонансну
томографію, діагностовано двобічну хибну діафрагмальну
грижу (рис. 3).

Дитина народилась у присутності лікарів-реанімато-
логів і дитячих хірургів (рис. 4). У перші секунди життя
сановано верхні дихальні шляхи від навколоплідних вод.
Крик та самостійне дихання відсутні. Виконано інтубацію
трахеї з переведенням дитини на штучну вентиляцію
легень (ШВЛ) за допомогою мішка Амбу. При аускульта-
ції легень дихання з обох сторін відсутнє, у проекції серця
рідко прослуховувалися окремі глухі серцеві тони. Прове-
дено непрямий масаж серця, ШВЛ 100% О2. Паралельно
внутрішньовенно введено адреналін, атропін, фізіологіч-
ний розчин 0,9% NaCl, 4% NaHCO3, преднізолон, ендо-
трахеально — куросурф. Завдяки реанімаційним заходам
вдалося підняти сатурацію О2 з 20% до 80%, а частоту сер-
цевих скорочень до 90–100 уд./хв. Стан дитини залишав-
ся дуже тяжким. Новонароджену дівчинку, в умовах
транспортного кювезу, доставлено в реанімаційне відді-
лення (ВРІТ), де переведено на ШВЛ із високочастотною
осциляцією. При госпіталізації у ВРІТ сатурація О2 ста-
новила 47–52%, частота серцевих скорочень — 48 уд./хв.
Дитина на огляд не реагувала, шкіра була сірого кольору 
з синюшним відтінком, повна адинамія, атонія, арефлек-
сія. Симптом «білої плями» — більше 20 с. Аускультатив-
но дихання з обох боків не проведено. Границі серця різко
зміщені вправо, глухі аритмічні серцеві тони прослухову-
валися по правій середньо-ключичній лінії. Живіт запа-
лий, меконій не відходив.

Дитина народилась у присутності лікарів-реаніматологів і
дитячих хірургів (рис. 4). У перші секунди життя сановано
верхні дихальні шляхи від навколоплідних вод. Крик та само-
стійне дихання відсутні. Виконано інтубацію трахеї з переве-
денням дитини на штучну вентиляцію легень (ШВЛ) за допо-
могою мішка Амбу. При аускультації легень дихання з обох
сторін відсутнє, у проекції серця рідко прослуховувалися
окремі глухі серцеві тони. Проведено непрямий масаж серця,
ШВЛ 100% О2. Паралельно внутрішньовенно введено адре-
налін, атропін, фізіологічний розчин 0,9% NaCl, 4% NaHCO3,
преднізолон, ендотрахеально — куросурф. Завдяки реаніма-
ційним заходам вдалося підняти сатурацію О2 з 20% до 80%, а
частоту серцевих скорочень до 90–100 уд./хв. Стан дитини
залишався дуже тяжким. Новонароджену дівчинку, в умовах
транспортного кювезу, доставлено в реанімаційне відділення
(ВРІТ), де переведено на ШВЛ із високочастотною осциляці-
єю. При госпіталізації у ВРІТ сатурація О2 становила
47–52%, частота серцевих скорочень — 48 уд./хв. Дитина на
огляд не реагувала, шкіра була сірого кольору з синюшним
відтінком, повна адинамія, атонія, арефлексія. Симптом «білої
плями» — більше 20 с. Аускультативно дихання з обох боків не
проведено. Границі серця різко зміщені вправо, глухі аритміч-
ні серцеві тони прослуховувалися по правій середньо-клю-
чичній лінії. Живіт запалий, меконій не відходив.

Виконано оглядову рентгенографію органів грудної
клітки. Легенева тканина не візуалізувалася, органи

межистіння різко зміщені вправо, ліва половина грудної
порожнини туго виповнена петлями кишечнику. Діагноз
двобічної діафрагмальної грижі підтверджено.

У ВРІТ проведено інтенсивну терапію в повному
обсязі. На тлі гострої серцево-судинної і дихальної недо-
статності, незважаючи на проведені реанімаційні заходи,
через 2 год. після народження дитина померла.

При аутопсії виявлено наскрізні дефекти правого та
лівого куполів діафрагми (рис. 5). Через ці дефекти 
(4x3 см справа і 3x2,5 см зліва) органи черевної порожни-
ни зміщені в грудну клітку. У правій плевральній порож-
нині знаходилась права доля печінки, у лівій — шлунок,
частина лівої частки печінки, селезінка, тонка та товста
кишка (рис. 6). Легені різко зменшені в розмірах: права — 
2,7 г, ліва — 1,9 г; темно-вишневого кольору, у вигляді
маленьких тілець, з відсутністю диференціювання на част-
ки (рис. 7). Сумарна вага обох легень — 4,6 г (N=46 г),
тобто дефіцит маси становив 90%. Згідно з авторською
класифікацією гіпоплазії легень при ПДГ (О.К. Слєпов,
2010), у даному клінічному спостереженні можна говори-
ти про аплазію обох легень. При зануренні у воду легені
залишалися на дні посудини, тобто водна проба позитивна
(рис. 8). Серце каплеподібної форми, різко зменшене в
розмірах (діаметр вістя аорти 6 мм, стовбура легеневої
артерії 5–6 мм ), масою 10,5 г (N=19 г), дефіцит маси
44,7%, тобто мала місце гіпоплазія серця. Овальне вікно та
Боталова протока відкриті. Тонка та товста кишка з озна-
ками незавершеного повороту, мали спільну брижу. Печін-
ка вагою 96 г, у формі «метелика», з борознами втиснення.

Результати гістологічного дослідження: легенева тка-
нина представлена ателектазами. Практично усі альвеоли
недорозвинені, просвіт їх зменшений, міжальвеолярні
перетинки фіброзно змінені. Бронхіальна стінка гофрова-
на, хрящовий каркас збережений тільки в головних брон-
хах. Судини легень повнокровні, стінка їх гіпертрофована.
Волокна серцевого м'яза фрагментовані, виявлена балон-
на дистрофія кардіоміоцитів.

Патолого-анатомічний діагноз: природжена вада
розвитку, двобічна хибна діафрагмальна грижа. Аплазія
діафрагми з переміщенням печінки, шлунка, селезінки та
кишечнику в плевральні порожнини. Аплазія легень із
дисплазією респіраторної паренхіми. Незавершений
поворот і спільна брижа тонкої та товстої кишки. Гіпопла-
зія серця. Венозне повнокров'я і дистрофія паренхіматоз-
них органів. Асфіксія тяжкого ступеня. Затримка вну-
трішньоутробного розвитку I–II ст. 

Висновки

Таким чином, наведений клінічний випадок прижит-
тєвої пренатальної і ранньої постнатальної діагностики
двобічної хибної ПДГ у плода і новонародженої дитини є
унікальним у світовій медичній науці та практиці. Як пра-
вило, такий варіант ПДГ несумісний із життям і супрово-
джується внутрішньоутробною загибеллю плода. Цей клі-
нічний випадок демонструє необхідність ранньої (до 22-го
тижня гестації) пренатальної діагностики з метою можли-
вості проведення вторинної профілактики такого варіан-
ту ПДГ шляхом переривання вагітності як безальтерна-
тивного методу попередження неминучої перинатальної
смертності плода.
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Редкий случай прижизненной пренатальной и ранней постнатальной диагностики двухсторонней ложной
врожденной диафрагмальной грыжи у плода и новорожденного ребенка
А.К. Слепов, И.Ю. Гордиенко, Л.Ф. Слепова, О.П. Гладышко, А.П. Пономаренко, С.И. Куринной, О.Г. Шипот, А.О. Журавель
ГУ «Институт педиатрии, акушерства и гинекологии НАМН Украины», г. Киев, Украина 
Описан редкий клинический случай рождения живого ребенка с двухсторонней ложной врожденной диафрагмальной грыжей, диагностированной
пренатально на 22-й неделе гестации. Считается, что двухсторонняя диафрагмальная грыжа несовместима с жизнью и является одной из основных
причин внутриутробной гибели плода. В современной литературе мы не нашли ни одного случая описания прижизненной диагностики
двухсторонней ложной врожденной диафрагмальной грыжи у плода и новорожденного ребенка, поэтому этот случай является исключительно
редким и интересным как с научной, так и с практической точки зрения для акушеров-гинекологов, неонатологов, детских хирургов, генетиков и
специалистов пренатальной диагностики и других.
Ключевые слова: врожденный порок развития, двухсторонняя диафрагмальная грыжа, прижизненная диагностика, новорожденный ребенок.
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Rare case of intravitam prenatal and early postnatal diagnosis of bilateral congenital diaphragmatic hernia in fetus and neonate
O.K. Slepov, I.Y. Gordienko, L.F. Slepova, O.P. Gladyshko, O.P. Ponomarenko, S.I. Kurinnyi, O.G. Shypot, A.O. Zhuravel
SE «Institute of Pediatrics, Obstetrics, Gynecology NAMS Ukraine», Kyiv, Ukraine
Purpose. Presented a rare clinical case of the neonate with bilateral diaphragmatic hernia, that was prenatally diagnosed on the 22nd gestation week. Bilateral
congenital diaphragmatic hernia is considered incompatible with life and is the main cause of intrauterine fetal demise. I did not find any case of reported
intravitam diagnosis of bilateral diaphragmatic hernia in fetus and neonate, therefore our case represents an extremely rare and interesting in the academic
as well as practical point of view for obstetricians, neonatologists, pediatric surgeons, genetics and prenatal medicine specialists. 
Key words: congenital malformation, bilateral diaphragmatic hernias, intravitam diagnosis, neonate.
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