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Rycina 1.  Wrodzona przepuklina przeponowa lewostronna na RTG AP wykonanym tuż po 
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Rycina 4.  Metoda wyliczania WPP na podstawie RTG ap pooperacyjnego u pacjenta z 
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klatki piersiowej po stronie wady, linie żółte – wymiary płuca po stronie wady. 
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2. ALFABETYCZNY WYKAZ STOSOWANYCH SKRÓTÓW 

 

ARI   (ang. absolute risk increase) bezwzględne zwiększone ryzyko 

AUC   (ang. Area Under Curve) obszar pod krzywą  

CDH   (ang. Congenital Diaphragmatic Hernia) wrodzona przepuklina przeponowa 

CDH dex  (ang./łac Congenital Diaphragmatic Hernia dextram) wrodzona przepuklina 

przeponowa prawostronna 

CDH sin  (ang./łac. Congenital Diaphragmatic Hernia sinistram) wrodzona przepuklina 

przeponowa lewostronna 

CDHSG  (ang. Congenital Diaphragmatic Hernia Study Group)  

CT   (ang. Computed Tomography) tomografia komputerowa 

EBM   (ang. evidence based medicine) medycyna oparta na dowodach 

ECHO  echokardiografia 

ECMO  (ang. extracorporeal membrane oxygenation) pozaustrojowe utlenowanie krwi 

FETO  (ang. fetoscopic endoluminal tracheal occlusion) fetoendoskopowej okluzja 

tchawicy  

FGF10  (ang. fibroblast growth factor 10) czynnik wzrostu fibroblastów 10  

FLV   (ang. fetal lung volume) objętość płuc płodu 

FOG2/ZFPM2 (ang. friend of GATA protein 2/zinc finger protein multitype 2) białko palca 

cynkowego M2 

GATA4 (ang. GATA4 gene) gen GATA4 

GATA6 (ang. GATA6 gene) gen GATA6 

Hbd   (łac. hebdomas) tydzień ciąży 

HFOV  (ang. high frequency oscilatory ventilation) wentylacja oscylacyjna wysokiej 

częstotliwości 

HNF-3  (ang. hepatocyte nuclear factor-3)  hepatocytowy czynnik jądrowy-3   

iNO   (ang. inhaled nitric oxide) wziewny tlenek azotu 

LHR  (ang. lung to head ratio) współczynnik powierzchni płuca po stronie przeciwnej 

do wady do obwodu głowy płodu 

LiDR (ang. liver/thoracic ratio) współczynnik wielkości wątroby do klatki piersiowej 

LiTR (ang. liver/thoracic volume ratio) współczynnik objętości wątroby do klatki 

piersiowej 

MR   (ang. Magnetic Resonanse) rezonans magnetyczny 

NR2F2 (ang. Nuclear Receptor Subfamily 2 Group F Member 2) gen NR2F2 
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o/e LHR  (ang. observed to expected LHR) współczynnik obserwowanego do 

oczekiwanego LHR 

PaO2   ciśnienie parcjalne tlenu 

PCO2   ciśnienie parcjalne dwutlenku węgla 

PPLV   (ang. percent predicted lung volume) odsetek należnej objętości płuc płodu 

QLI   (ang. quantitative lung index) ilościowy wskaźnik płucny   

RACHS-1  (ang. Risk Adjustment for Congenital Heart Surgery-1)  

RAR   (ang. retinoic acid receptors) receptory kwasu retinowego 

ROC   (ang. Receiver Operating Characteristic) krzywa ROC 

RTG   badanie rentgenowskie 

Shh   (ang. sonic hedgehog) szlak sygnałowy sonic hedgehog  

SNAP-II  (ang. Score for Neonatal Acute Physiology II)  

SNAPPE-II  (ang. Score for Neonatal Acute Physiology Perinatal Extention II) 

STS-EACTS  (ang. Society of Thoracic Surgeons-European Association for Cardiothoracic 

Surgery) 

TGF-β  (ang. transforming growth factor β) transformujący czynnik wzrostu beta  

TLV   (ang. total lung volume) całkowita objętość płuc 

TTF-1  (ang. Thyroid transcription factor-1) tarczycowy czynnik transkrypcyjny-1 

USG   (ang. Ultrasonography) badanie ultrasonograficzne 

WHSRPF  (ang. Wilford Hall/Santa Rosa clinical prediction formula)  

WPP  współczynnik powierzchni płuca  

WT1   (ang. Wilms tumor 1) gen WT1 
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3. STRESZCZENIE 

 

Wrodzona przepuklina przeponowa (CDH) jest złożoną wadą polegającą na 

przemieszczeniu się narządów jamy brzusznej do klatki piersiowej przez powstały w okresie 

prenatalnym ubytek w przeponie. Powoduje to ucisk przemieszczonych narządów na płuco po 

stronie ubytku, utrudniając jego rozwój. Wraz z ubytkiem w przeponie wadzie tej towarzyszy 

różnego stopnia hipoplazji płuc. To właśnie hipoplazja płuc i w konsekwencji oporne na 

leczenie nadciśnienie płucne prowadzące do niewydolności krążeniowo-oddechowej jest w 

przypadku tych pacjentów największym wyzwaniem terapeutycznym, wciąż obarczonym 

wysoką, sięgająca nawet 50% śmiertelnością. Nadal sporną kwestią pozostaje jak duże 

znaczenie ma sam ucisk przemieszczonych do klatki piersiowej trzewi a jakie pierwotna 

hipoplazja płuc. 

   

Przez ostatnie dekady główny nacisk i wysiłek kładzione były na identyfikację 

prenatalnych czynników prognostycznych CDH opartych na pośrednim obrazie płuc płodu.  Ma 

to pozwolić rozpoznać pacjentów o najpoważniejszym rokowaniu, zapewnić odpowiednią 

opiekę nad ciężarną i płodem, skierować ich do ośrodka trzeciego stopnia referencyjności celem 

przygotowania do leczenia. Nadal około 15% noworodków rodzi się z wrodzoną przepukliną 

przeponową bez wcześniejszego jej rozpoznania w okresie prenatalnym. Czynniki 

prognostyczne określane po urodzeniu dawałyby możliwość dokładnego zaplanowania 

leczenia pacjenta z CDH od pierwszych minut jego życia, rozszerzenia, ograniczenia lub 

modyfikacji terapii. U tych pacjentów poza parametrami klinicznymi: wentylacyjnymi i 

laboratoryjnymi, jedyną informację dotyczącą obrazu płuc możemy uzyskać na podstawie 

wykonywanych standardowo i obligatoryjnie zdjęć RTG klatki piersiowej przed i po leczeniu 

operacyjnym.  

 

Poniższa analiza jest próbą odpowiedzi na pytanie czy widziany w RTG AP klatki 

piersiowej obraz płuca po stronie przepukliny bezpośrednio po urodzeniu i po korekcji wady u 

noworodków z wrodzoną przepukliną przeponową typu Bochdaleka może mieć znaczenie 

rokownicze. Również, które czynniki, poza pierwotną hipoplazją płuc, związane z jego 

uciskiem, mają wpływ na jego obraz.  

 

Materiał obejmuje 142 noworodki leczone w latach 2007-2019 przez zespół Kliniki 

Chirurgii Dziecięcej Warszawskiego Uniwersytetu Medycznego z powodu wrodzonej 
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przepukliny przeponowej typu Bochdaleka. Retrospektywnie, u pacjentów tych analizowano 

obraz płuca jednoimiennego do wady w RTG klatki piersiowej w projekcji AP wykonanym po 

urodzeniu oraz bezpośrednio po zabiegu operacyjnym. Dane z analizy porównano pomiędzy 

grupą pacjentów, którzy przeżyli z grupą, w której pacjenci zmarli.  

 

Analiza obrazu RTG wykonanego tuż po urodzeniu objęła ocenę obecności lub brak 

upowietrznionej tkanki płucnej po stronie wady. Wykazano, iż istotnie częściej obecne 

upowietrznione płuco po stronie wady obecne było w grupie pacjentów, którzy przeżyli. 

Analiza obrazu RTG wykonanego po zabiegu operacyjnym objęła wyznaczenie współczynnika 

powierzchni płuca WPP jako parametru wielkości, a tym samym stopnia hipoplazji 

jednoimiennego do wady płuca, a następnie analizę czynników wpływających na jego wartość.  

W grupie pacjentów, którzy przeżyli oceniane na podstawie WPP płuco po stronie wady było 

istotnie większe. Wykazano, iż WPP o wartości 0,45 może mieć diagnostyczną wartość jako 

punkt odcięcia prognozowanego przeżycia lub zgonu. 

 

Analiza czynników wpływających na wartość WPP wykazała istotną statystycznie 

zależność wartości WPP od wielkości ubytku w przeponie oraz obecności worka przepukliny. 

Zależności WPP nie wykazano w stosunku do obecności przemieszczonego do klatki 

piersiowej fragmentu wątroby ani w odniesieniu do strony wystąpienia wady. Analiza związku 

wielkości płuca z okresem okołooperacyjnym, tj. czasem stabilizacji krążeniowo-oddechowej 

wykazała, iż wartość WPP po stronie wady nie różniła się istotnie pomiędzy grupą pacjentów, 

u których operacja była możliwa do trzeciej lub w trzeciej dobie życia, a grupą pacjentów, u 

których czas stabilizacji przedoperacyjnej był dłuższy. Istotne statystycznie różnice wartości 

WPP wykazano pomiędzy grupami pacjentów w zależności od czasu trwania stabilizacji 

pooperacyjnej. Wielkość płuca po stronie wady była istotnie większa u pacjentów, u których 

ekstubacja była możliwa do 7 doby po operacji, natomiast istotnie mniejsze płuco po stronie 

wady stwierdzono u pacjentów, u których czas stabilizacji krążeniowo-oddechowej, a tym 

samym możliwość ekstubacji był dłuższy. Analiza korelacji współczynnika LHR z WPP 

wykazała istotną zbieżność przy podziale pacjentów na dwie grupy: z LHR  1.4 lub LHR > 

1.4. W tym przypadku wykazano istotną proporcjonalną zależność obu parametrów. Takich 

korelacji nie wykazano przy podziale na grupy LHR <1, LHR 1-1.4, LHR > 1.4.     
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Wnioski: 1. Obecność upowietrznionej tkanki płucnej po stronie CDH w wykonanym tuż 

po urodzeniu RTG AP klatki piersiowej jest samodzielnym istotnym statystycznie czynnikiem 

rokowniczym przeżycia noworodków z tą wadą.  2. Pooperacyjny obraz RTG i wyliczony na 

jego podstawie współczynnik powierzchni jednoimiennego płuca (WPP) po korekcji 

chirurgicznej CDH jest istotnym statystycznie czynnikiem rokowniczym przeżycia pacjentów 

poddanych leczeniu operacyjnemu. WPP o wartości 0.45 jest dobrze sprawdzającym się 

punktem odcięcia pomiędzy dobrym i niepomyślnym rokowaniem. 3. WPP w sposób istotny 

statystycznie zależy od wielkości ubytku przepony i obecności worka przepukliny, natomiast 

nie zależy od strony wystąpienia wady i przemieszczenia wątroby do klatki piersiowej. 4. Nie 

wykazano istotnego statystycznie związku WPP z czasem stabilizacji przedoperacyjnej, co 

może potwierdzać znaczenie ucisku przemieszczonych do klatki piersiowej trzewi w okresie 

przed korekcją chirurgiczną wady, a nie tylko samego stopnia hipoplazji płuc. 5. Wykazano 

istotny statystycznie związek WPP z czasem trwania wentylacji mechanicznej w okresie 

pooperacyjnym, będący jego czynnikiem prognostycznym. 
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SUMMARY 

 

„ Significance of ipsilateral lung radiological findings on the initial and the first after the 

surgery chest x-ray in newborns with congenital diaphragmatic hernia.” 

 

 Congenital diaphragmatic hernia (CDH) is a congenital defect in the diaphragm that 

allows herniation of abdominal viscera into the thorax. Gut is pushed through a defect in the 

posterolateral region of the diaphragm, causing compression of the ipsilateral lung as well as 

shifting of the heart and mediastinum to the contralateral side. The resulting abnormal lung 

development leads to pulmonary hypoplasia and pulmonary hypertension, which are the 

primary determinants of morbidity and mortality for these patients. In spite of advances made 

in the medical and surgical management of CDH, the mortality and morbidity remain high, 

reaching 50%. It is still under consideration if such a severe condition after birth of CDH 

newborns is caused mainly by the hypoplasia or to the same degree by the compression of the 

ipsilateral lung. 

 

Defining antenatal predictors of outcome in CDH has been the subject of intense study 

over the last decades, based on the indirect assessment of fetal lung volume. Prenatal 

identification of this high-risk cohort is essential for predicting prognosis, improving prenatal 

counseling for families, and optimizing preparation or delivery and postnatal care of the high-

risk CDH infant in tertiary care centre. Despite antenatal imaging 15% of patients with CDH 

may remain undetected until after delivery. Accurate postnatal risk stratification can inform 

resuscitative efforts postnatally including initiation of more aggressive antipulmonary 

hypertensive management, establishing a lower threshold to initiate invasive support, help with 

resource allocation and to establish limits to care. In such cases, apart from clinical markers as 

blood oxygenation parameters or ventilation indexes, radiographic findings on chest x-ray 

reflect the degree of lung hypoplasia as visualized areas of the left and right lung before and 

after a surgical treatment. 

 

The aim of this study is an attempt to establish if there is a predictive value in the 

appearance of ipsilateral lung seen on the initial and first after surgery chest radiograph in 

newborns with congenital Bochdalek’s diaphragmatic hernia. Additionally, which factors, apart 

from the primary pulmonary hypoplasia, connected with lung compression influence its 

appearance.    
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From 2007 to 2019, 142 newborns with CDH were treated at the Department of Pediatric 

Surgery, Medical University of Warsaw. Retrospectively, initial and postoperative anterior-

posterior chest x-rays were examined according to ipsilateral lung appearance. The data were 

compered between groups of patients who survived or died. Initial chest radiographs were 

reviewed for presence of aerated ipsilateral lung tissue. The examination of postoperative x-ray 

was based on lung area ratio (LAR) calculation which is an ipsilateral lung size and hypoplasia 

equivalent. Subsequently, factors that may influence LAR were analyzed.     

 

The results of analysis of initial chest x-ray showed that in the group of patients that 

survived, significantly more often aerated ipsilateral lung tissue was detected. The results of 

analysis of postoperative chest x-ray showed a statistically significant correlation between 

survival rate and the LAR value. Additionally, LAR of value 0,45 was proven to be a cut-off 

point of estimated prognosis. The analysis of the factors impacting LAR proved statistically 

significant correlation between LAR value and the size of the hernia defect and hernia sac 

presence. No statistically significant relationship of LAR value was proven compering liver 

herniation, nor side of the hernia.  The analysis of correlation between ipsilateral lung size and 

perioperative course, i.e. time of cardiopulmonary stabilization showed that LAR value did not 

differ significantly between patients that required less than 72 hours of stabilization before the 

surgery and the group of patients that needed more than 72 hours preoperative stabilization. 

Statistically significant difference was seen in postoperative stabilization length. LAR value 

was significantly higher in the group of patients where the extubation was possible before or 

on the 7th postoperative day, LAR value was significantly lower in the group extubated more 

than 7 days after the surgery or the extubation was impossible and the patient died. The analysis 

of correlation between LHR and LAR showed statistically significant proportional convergence 

when the patients were classified into two groups, with LHR  1.4 and LHR > 1.4. No such 

convergence was detected when the patients were classified into LHR <1, LHR 1-1.4, LHR > 

1.4 groups.   

Conclusions: 1. The presence of aerated ipsilateral lung tissue on the initial chest x-ray 

in CDH newborns is an independent statistically significant prognostic factor of survival. 2. 

Postoperative visualization of ipsilateral lung and based on that LAR calculation is an 

independent statistically significant prognostic factor of survival after the surgery in CDH 

patients. LAR of value 0,45 was proven to be a cut-off point of estimated prognosis. 3. LAR is 

statistically significantly dependent on the diaphragmatic defect size and presence of hernia sac 
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but independent of the side of the hernia and liver herniation. 4. No statistically significant 

correlation between LAR and preoperative stabilization time was detected which may confirm 

the importance of compression of the ipsilateral lung before the surgery, not only its primary 

hypoplasia. 5. The analysis showed statistically significant correlation between LAR and 

postoperative mechanical ventilation time, being the same independent statistically significant 

prognostic factor of postoperative cardiopulmonary stabilization.        
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4. WSTĘP 

 

Wrodzona przepuklina przeponowa (ang. Congenital Diaphragmatic Hernia CDH) jest 

złożoną wadą polegającą na przemieszczeniu się u płodu narządów jamy brzusznej do klatki 

piersiowej przez powstały w okresie prenatalnym, różnej wielkości i lokalizacji ubytek w 

przeponie lub jej całkowity brak. Powoduje to ucisk przemieszczonych narządów na płuco po 

stronie ubytku, utrudniając jego rozwój. Wraz z ubytkiem w przeponie, wadzie tej towarzyszy 

różnego stopnia hipoplazji płuc. To właśnie hipoplazja płuc i w konsekwencji często oporne na 

leczenie nadciśnienie płucne prowadzące do niewydolności krążeniowo-oddechowej jest w 

przypadku tych pacjentów największym wyzwaniem terapeutycznym.  

Ocenia się, iż wada ta występuje z częstością 1-5:10.000 żywych urodzeń [1-3]. W 

ponad 30% przypadków współwystępuje z innymi wadami uwarunkowanymi genetycznie, 

chromosomalnie lub strukturalnie [3].  

Leczeniem wrodzonej przepukliny przeponowej jest leczenie operacyjne, poprzedzone 

wczesną intensywną stabilizacją krążeniowo-oddechową noworodka jak również stabilizacją 

pooperacyjną. W przypadkach najcięższych postaci wady leczenie rozpoczyna się już 

interwencją wewnątrzmaciczną.  

Pomimo obserwowanego w ostatnich trzech dekadach ogromnego postępu intensywnej 

terapii noworodka - zmianie rodzaju wentylacji na oszczędzającą tkankę płucną, z 

wprowadzeniem niskociśnieniowej oscylacyjnej wentylacji wysokiej częstotliwości (ang. high 

frequency oscilatory ventilation HFOV), wprowadzeniu do terapii wziewnego tlenku azotu 

(ang. inhaled nitric oxide iNO) oraz innych leków mających na celu walkę z nadciśnieniem 

płucnym jak sildenafil, wprowadzeniu pozaustrojowego utlenowania krwi (ang. extracorporeal 

membrane oxygenation ECMO), postępu w podejściu do leczenia chirurgicznego - zmiany 

czasu interwencji chirurgicznej z natychmiastowej do odroczonej, przeżycie pacjentów z CDH 

szacuje się, w zależności od ośrodka na 50-86% [4-8]. Należy tu jednak podkreślić istnienie 

tzw. ukrytej śmiertelności (ang. hidden mortality), która stanowi grupę płodów z rozpoznaną 

prenatalnie przepukliną przeponową, u której doszło do samoistnego poronienia lub terminacji 

ciąży oraz noworodków, które zmarły tuż po urodzeniu zanim zostały przekazane do ośrodka 

trzeciego stopnia referencyjności, gdzie miały być leczone. Odsetek ten szacuje się nawet na 

30% [9].  

W 75% przypadków ubytek dotyczy części tylno-bocznej przepony, tzw. przepuklina 

Bochdaleka, po stronie lewej (85%) lub prawej (13%), a tylko w 2% przypadków brak jest 

przepony po obu stronach. Z tego powodu określenie wrodzonej przepukliny przeponowej jest 
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równoznaczne z przepukliną Bochdaleka. W 23% przypadków ubytek dotyczy części przedniej 

(zamostkowej) przepony, tzw. przepuklina Morgagniego. Jest to jednak inna jednostka 

chorobowa, o innej morfologii, etiologii, patogenezie i przebiegu klinicznym niż wrodzony 

ubytek Bochdaleka.  

Ubytek może być różnej wielkości, od obejmującego jedynie niewielki tylno-boczny 

fragment przepony, aż po jej agenezję [10]. Dodatkową postacią wrodzonej przepukliny 

przeponowej jest postać z workiem, która stanowi 10-15% wszystkich przepuklin Bochdaleka 

[11].   

Nawet w 80% przypadków wada ta może być stwierdzona prenatalnie w standardowym 

badaniu ultrasonograficznym (USG). Wykrywalność wady rośnie od 24 tygodnia ciąży (Hbd) 

[12].  

 

 

4.1 Etiologia i patogeneza 

 

Wrodzona przepuklina przeponowa jest wadą o niewyjaśnionej dotychczas etiologii. 

Tylko w 30% przypadków potwierdzono przyczynę pochodzenia genetycznego. Badania nad 

bliźniętami monozygotycznymi pokazujące niejednorodny obraz choroby oraz występowanie 

tylko w 0.7% przypadków CDH u rodzeństwa, potwierdzają teorię wieloczynnikowej, a nie 

monogenowej etiologii CDH [13].  

Większość przypadków to postaci izolowane, jednak w ok. 30-40% CDH współistnieje 

z innymi wadami wrodzonymi. Najczęściej są to wady układu sercowo-naczyniowego, w 

szczególności wady serca (20%), ale również przewodu pokarmowego, moczowo-płciowego, 

mięśniowo-szkieletowego, oddechowego czy nerwowego. W niektórych przypadkach CDH 

wchodzi w skład lub współwystępuje z zespołami genetycznymi [14-17].    

Na patofizjologię wrodzonej przepukliny przeponowej składają się dwa elementy: 

ubytek w przeponie, przez który przemieszczają się narządy jamy brzusznej do klatki 

piersiowej powodując ucisk na jednoimienne płuco i serce, skutkujący przesunięciem 

śródpiersia na stronę przeciwną i jednoczasowym uciskiem drugiego płuca oraz hipoplazja 

płuc.   

Rozwój płuc i przepony jest złożonym procesem wzrostu i dojrzewania, odbywającym 

się równolegle, w sposób ściśle skoordynowany i kontrolowany przez odpowiednie geny, 

regulowanym przez czynniki hormonalne i biochemiczne. Liczne geny, czynniki wzrostu, 

szlaki sygnałowe, czynniki transkrypcji odgrywają kluczową rolę w jednoczasowej 
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organogenezie płuc i przepony: gen GATA4, GATA6, WT1 (ang. Wilms tumor 1), 

FOG2/ZFPM2 (ang. zinc finger protein multitype 2), NR2F2, tarczycowy czynnik 

transkrypcyjny-1 (ang. thyroid transcription factor-1, TTF-1), hepatocytowy czynnik jądrowy-

3  (ang. hepatocyte nuclear factor-3, HNF-3), czynnik wzrostu fibroblastów 10 (ang. 

fibroblast growth factor 10, FGF10), transformujący czynnik wzrostu beta (ang. transforming 

growth factor β, TGF-β), szlak sygnałowy sonic hedgehog (Shh), NOTCH-delta, szlak 

sygnalizacji receptorów witaminy A oraz kwasu retinowego (ang. retinoic acid receptors RAR) 

[13,17-20]. Prowadzone są badania, m.in. na modelach zwierzęcych, nad czynnikami 

mogącymi powodować nie tylko punktowe mutacje genowe, ale również strukturalne, 

genomowe oraz somatyczne, w tym czynniki chemiczne i środowiskowe. Dotychczas jednak 

nie określono takich czynników.  

 

 

4.1.1 Ubytek w przeponie 

 

Wraz z fałdowaniem się zarodka, przegroda poprzeczna jak i złożone sieci fałdów 

mezenchymy dzielą jamy ciała zarodka na osierdziową, opłucnową i otrzewnową. W czasie, 

kiedy jama opłucnowa nadal komunikuje się z jamą otrzewnową przez obustronne kanały 

opłucnowo-otrzewnowe, fałdy opłucnowo-otrzewnowe (ang. pleuro-peritoneal folds PPF) 

znajdujące się w grzbietowo-bocznej części ściany ciała zarodka, łączą się z krezką grzbietową 

przełyku i z grzbietową częścią przegrody poprzecznej. W ten sposób powstaje przepona 

pierwotna. PPF rozwijają się w 4-6 Hbd. Od 5 Hbd do fałdów opłucnowo-otrzewnowych 

migrują mioblasty pochodzące z miotomów szyjnych, wraz z nerwami okolicy szyjnej, z 

których powstanie nerw przeponowy. Około 10 Hbd formuje się dojrzała przepona.  

Aktualne badania dowiodły, iż to zaburzenia budowy części mezenchymalnej PPF, a 

nie miogenezy przepony, formowania się nerwu przeponowego, czy niezamknięcia kanałów 

opłucnowo-otrzewnowych, odpowiadają za powstanie w niej ubytku [21-23].  
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4.1.2 Hipoplazja płuc  

 

Hipoplazja płuc i wynikające z niej nadciśnienie płucne są kluczowym elementem i 

przyczyną wysokiej śmiertelności wśród pacjentów z CDH. Hipoplazja płuc jest rozpoznaniem 

histopatologicznym, gdzie w badanym preparacie stwierdza się zmniejszoną liczbę 

pęcherzyków płucnych, komórek nabłonka oddechowego – pneumocytów, naczyń płucnych, 

szczególnie tętniczych, z nieprawidłowo zbudowaną ścianą tych naczyń, której warstwa 

mięśniowa jest przerośnięta i przechodzi na naczynia tętnicze oskrzelików końcowych, do 

oskrzelików płucnych po przewodziki pęcherzykowe, aż po zmniejszoną liczbę rozgałęzień 

drzewa oskrzelowego, w konsekwencji zmniejszoną masę i wymiar płuca. Hipoplastyczne 

płuco ma znacznie zmniejszoną powierzchnią wymiany gazowej [24-26].  

Poza badaniem histopatologicznym, rozpoznanie hipoplazji płuca można postawić na 

podstawie badań radiologicznych:  

a) obrazowych, m.in. ultrasonografii (USG), przeglądowym rentgenie klatki piersiowej 

(RTG), rezonansie magnetycznym (MR), czy tomografii komputerowej (CT) - płuco takie 

określa się jako „małe”, czyli o zmniejszonej powierzchni lub objętości 

b) czynnościowych, m.in. scyntygrafii płuc, gdzie udział hipoplastycznego płuca w 

wentylacji oraz perfuzji jest obniżony [27].  

 

 

4.1.3 Model zwierzęcy, teoria ucisku i teoria „podwójnego uderzenia”  

 

W przypadku każdej jednostki chorobowej, szczególnie wady wrodzonej o nieznanej 

etiologii, możliwości poznania i zrozumienia patogenezy i patofizjologii bardzo często 

uzależnione są od badań na właściwych modelach zwierzęcych. We wrodzonej przepuklinie 

przeponowej dysponujemy dwoma takimi modelami: CDH stworzona chirurgicznie oraz 

indukowana teratogenem.   

W 1962 roku, de Lorimier i wsp. przedstawili pierwszy model zwierzęcy CDH, gdzie 

ubytek w przeponie został stworzony chirurgicznie u płodów owczych. Badania prowadzone 

na tym modelu dowiodły, iż przepuklina była czynnikiem prowadzącym do wczesnej śmierci 

osesków owczych tuż po urodzeniu, hipoplazji, nieprawidłowego rozwoju i zmniejszonej 

powierzchni wymiany gazowej płuca po stronie ubytku w przeponie. Zaobserwowano również, 

iż czym wcześniej w życiu płodowym powstał ubytek, tym bardziej zaawansowane były 

opisywane zmiany [28]. W 1980 roku, Harrison i wsp. stworzyli model, w którym nie 
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wytworzono ubytku w przeponie, a jedynie u płodów owczych wprowadzono do klatki 

piersiowej balon, który stopniowo pompowano. Zaobserwowano, iż ucisk powodowany przez 

balon zaburzył rozwój uciśniętego płuca oraz przyczynił się do wysokiej śmiertelności 

wewnątrzmacicznej płodów. Zauważono również, iż odpompowanie powietrza z balonu tuż po 

urodzeniu owczych osesków, co miało symulować korekcję wady, nie przyczyniło się do ich 

większej przeżywalności, natomiast co ciekawe, odpompowanie balonu w trakcie trwania 

eksperymentu, jeszcze przed rozwiązaniem ciąży, mające symulować interwencję prenatalną, 

przyczyniło się do dalszego rozwoju wcześniej uciśniętego płuca [29,30].  

Prace te miały wpływ na pogląd, iż ubytek w przeponie i ucisk przemieszczonych do 

klatki piersiowej trzewi jest główną i jedyną przyczyną niedorozwoju płuca, wynikającego z 

niego nadciśnienia płucnego i ciężkiego stanu ogólnego narodzonych z tą wadą noworodków, 

tzw. teoria ucisku. Z tego też poglądu wynikało postępowanie lecznicze, którym w latach 

siedemdziesiątych i wczesnych latach osiemdziesiątych była natychmiastowa interwencja 

chirurgiczna, a dopiero po niej stabilizacja krążeniowo-oddechowa pacjenta. Niestety wyniki 

leczenia były bardzo niezadawalające. Brak poprawy wydolności oddechowej oraz 

krążeniowej, masywne oporne na leczenie nadciśnienie płucne i wręcz nagłe dalsze pogarszanie 

się stanu pacjenta we wczesnym okresie pooperacyjnym, skutkujące wysoką, bo sięgającą 

nawet 80% śmiertelnością, zmusiły d o dalszego poszukiwania przyczyny tych niepowodzeń.  

Od drugiej połowy lat osiemdziesiątych, w niektórych ośrodkach w Stanach 

Zjednoczonych i Europie zaczęto zmieniać dotychczasowy schemat postępowania. Przyjęto 

wyczekującą postawę z odroczonym leczeniem operacyjnym poprzedzonym intensywną 

stabilizacją krążeniowo-oddechową. Postępowanie to przyniosło efekt w postaci zmniejszenia 

odsetka śmiertelności, choć nadal zmiana ta nie była satysfakcjonująca [31-37]. W tym samym 

czasie trwały dalsze badania na modelach zwierzęcych, mające przybliżyć etiopatogenezę wady 

i odpowiedzieć na pytanie, dlaczego szybkie odprowadzenie przepukliny nie przynosi poprawy 

stanu ogólnego pacjenta, a efekt taki daje przedoperacyjna stabilizacja krążeniowo-oddechowa. 

W 1984 roku Irritani, a następnie w 1990 roku Tenbrinck i wsp. oraz Kluth i wsp. 

stworzyli, wykorzystywany do chwili obecnej, teratogenowy model szczurzy, podając 

pojedynczą dawkę nitrofenu ciężarnym samicom szczurzym między 9 a 11 dniem ciąży [38-

39]. To spowodowało wystąpienie u płodów, w pierwszej kolejności hipoplazji obu płuc z 

nieprawidłową budową ich naczyń tętniczych oraz w późniejszym czasie, typowego tylno-

bocznego ubytku w przeponie z przemieszczeniem trzewi z jamy brzusznej do klatki 

piersiowej. Ta obserwacja zmieniła diametralnie klasyczną „teorię ucisku” na rzecz teorii 

„podwójnego uderzenia” (ang. dual-hit hypothesis). Stanowi ona, iż rozwój przepony 
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uzależniony jest od rozwoju przylegającej tkanki płucnej, ubytek w przeponie wynika z 

nieprawidłowej muskularyzacji przepony,  a patogeneza CDH polega, w pierwszej kolejności, 

na pierwotnej hipoplazji obu płuc jeszcze przed rozwojem pierwotnej przepony („pierwsze 

uderzenie”), a powstały w wyniku niedorozwoju płuc ubytek w przeponie i przemieszczenie 

trzewi do klatki piersiowej powoduje nasilenie wcześniej już występującej hipoplazji płuca po 

stronie ubytku przez sam jego ucisk („drugie uderzenie”) [38,41,42]. Interesujące było, iż podaż 

nitrofenu szczurzym zarodkom powodował w 100% przypadków hipoplazję płuc, natomiast 

nadciśnienie tętnicze i ubytek typu Bochdaleka w 60-70% przypadków. Uznano, iż model 

nitrofenowy jest dowodem na występowanie czynnika środowiskowego, powodującego 

zaburzenia organogenezy zarówno płuc jak i przepony [13].  

Nowe światło na teorię podwójnego uderzenia rzucają w swej pracy Babiuk i wsp. Do 

eksperymentu na modelu nitrofenowym wykorzystali transgeniczne myszy z mutacją genu c-

met (c-met (-/-)) oraz FGF10 (FGF10 (-/-)). U pierwszych, z powodu zaburzenia migracji 

mięśniowych komórek prekursorowych, nie dochodzi m.in. do muskularyzacji przepony, 

natomiast jej część pozbawiona włókien mięśniowych rozwija się prawidłowo. Prawidłowy jest 

rozwój płuc. U drugich nie dochodzi do rozwoju tkanki płucnej. Podaż nitrofenu płodom c-met 

(-/-) spowodowała ubytek w niemięśniowej części przepony, co wg autora dowodzi, iż za 

powstanie ubytku odpowiadają zaburzenia w mezenchymalnej części fałdów opłucnowo-

otrzewnowych PPF, a nie miogenezy przepony. W przypadku drugiej grupy mysich płodów, tj. 

FGF10 (-/-), brak rozwoju tkanki płucnej nie zahamował rozwoju prawidłowej przepony. 

Dodatkowo, podaż nirofenu spowodowała wystąpienie typowego dla CDH ubytku w 

przeponie. Wg autora badanie to podważa dotychczas szeroko przyjętą teorię „podwójnego 

uderzenia”. Autor zauważa, iż organogeneza przepony nie jest zależna od rozwoju tkanki 

płucnej, a hipoplazja płuc nie jest pierwotna do ubytku w przeponie.  Co więcej, sugeruje, iż na 

podstawie przedstawionego badania na teratogennych modelach mysich oraz dostępnych 

modelach chirurgicznych CDH, należy powrócić do teorii ucisku, choć nie wyklucza ona 

współistnienia hipoplazji płuc wywołanej działaniem czynnika teratogennego, najpewniej 

środowiskowego [23]. Dodatkowym argumentem mogącym potwierdzać ten pogląd są 

doniesienia dużych amerykańskich ośrodków, w których materiale klinicznym najcięższa 

postać hipoplazji płuc występowała jedynie w 10-15% przypadków pacjentów z CDH [36,43].  
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4.2 Diagnostyka prenatalna 

 

Kompleksowa diagnostyka w CDH obejmuje wysokiej rozdzielczości USG, MR, 

echokardiografię oraz badanie genetyczne (kariotyp) płodu. To pozwala na uzyskanie możliwie 

najdokładniejszej informacji na temat anatomii wady. Ultrasonografia jest podstawą i 

standardem rozpoznania prenatalnego wrodzonej przepukliny przeponowej. Diagnoza jest 

trudna, choć możliwa już poniżej 24Hbd, wykrywalność wady zwiększa się powyżej tego 

tygodnia ciąży, sięgając ponad 80%.  USG jak i MR w ciąży, poza postawieniem samej 

diagnozy ma na celu określenie czynników rokowniczych w CDH, a także kwalifikację do 

ewentualnych interwencji prenatalnych. W ostatnim czasie coraz większą rolę diagnostyczną 

odgrywa MR płodu.  Nadal ponad 11-15% CDH rozpoznawanych jest dopiero postnatalnie 

[12]. 

 

 

4.3 Czynniki ryzyka 

  

Medycyna oparta na dowodach EBM (ang. evidence based medicine) wprowadza 

pojęcie bezwzględnego zwiększenia ryzyka ARI (ang. absolute risk increase). Jest to 

bezwzględna różnica pomiędzy ryzykiem w grupie eksperymentalnej i w grupie kontrolnej. 

Określa, o ile zwiększyło się ryzyko wystąpienia niekorzystnego punktu końcowego w wyniku 

ekspozycji na dany czynnik lub interwencję [44]. We wrodzonej przepuklinie przeponowej, 

odpowiednie narzędzie, jakim są prawidłowo określone czynniki ryzyka wystąpienia 

konkretnego rezultatu leczenia, śmierci lub przeżycia, ma wartość nie tylko informacyjną, ale 

może być narzędziem niezwykle istotnym w przełożeniu na postępowanie kliniczne. Czynniki 

te dzieli się na oceniane prenatalnie i po urodzeniu.  

Możliwość oceny prenatalnej pacjentów wysokiego ryzyka śmierci po urodzeniu daje 

możliwość zaplanowania interwencji wewnątrzmacicznej, jak również schematu postępowania 

tuż po urodzeniu, włącznie z wyborem ośrodka trzeciego stopnia referencyjności, gdzie to 

leczenie powinno mieć miejsce. Ponieważ hipoplazja płuc (znacznie większego stopnia po 

stronie wady) i jej następstwa są główną i wiodącą przyczyną śmierci noworodków z CDH, a 

jej rozpoznanie w badaniu histopatologicznym opiera się przede wszystkim na pomiarze 

współczynnika wagi płuca do wagi płodu, logicznym wydaje się, iż wymiar płuc płodu czy 

noworodka powinien być najważniejszym i najbardziej miarodajnym czynnikiem 

prognostycznym [24-26]. Na tym również, tj. na próbie oceny płuc płodu i noworodka skupiają 
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się diagnostyczne starania ostatnich lat. Diagnostyka prenatalna jednak, w tym aspekcie, 

napotyka na techniczną barierę, jaką jest często, nawet w 40% przypadków, niewidoczne u 

płodu płuco po stronie wady, a tym samym brak możliwości jego dokładnej oceny [45]. 

Przyczyną tego są oczywiście przemieszczone do klatki piersiowej i uciskające płuco trzewia 

po stronie wady. Z tego powodu, możliwa jest tylko ocena płuca po stronie przeciwnej do 

przepukliny i właśnie na tym pomiarze bazują parametry oceniające stopień hipoplazji płuc u 

płodu ze zdiagnozowaną CDH. Ograniczenie to jest również przyczyną poszukiwania innych, 

niezależnych od bezpośredniego obrazu płuc, ale mających na jego rozwój wpływ pośredni, 

czynników ryzyka, tak prenatalnych jak i postnatalnych, albowiem nie wszystkie one są 

możliwe do określenia jeszcze w życiu płodowym. Jedne z najbardziej niezawodnych i 

sprawdzonych parametrów predykcyjnych, jak wielkość ubytku przepony, obecność worka 

przepukliny, czy faktyczny pomiar płuc, mogą być zweryfikowane dopiero po urodzeniu, w 

trakcie lub tuż po leczeniu operacyjnym i być istotną informacją warunkującą dalsze 

postępowanie lecznicze.  

Wraz z rosnącą ilością dostępnych inwazyjnych metod leczenia, również 

eksperymentalnych, które przeznaczone są dla pacjentów najwyższego ryzyka niepomyślnego 

rokowania, niezawodne i jasno określone środki identyfikacji tych grup pacjentów są kluczem 

powodzenia i odpowiedniej kwalifikacji do takich terapii [46]. Dotychczas zostało 

zaproponowanych wiele parametrów, mogących mieć wartość prognostyczną w izolowanej 

wrodzonej przepuklinie przeponowej. Pomimo tego, do chwili obecnej nie ma konsensusu, 

który z tych parametrów, a może odpowiednia sekwencja występowania danych czynników, 

najdokładniej określa przebieg i rokowanie w CDH [46-52]. Z tego powodu, określenie 

czynników prognostycznych, które mają wpływ również na postepowanie kliniczne, jest 

niezwykle ważne i odbywa się na każdym etapie leczenia pacjentów z CDH, tj. we wczesnym 

i późnym etapie ciąży, tuż po urodzeniu, w okresie przedoperacyjnym, w trakcie operacji i w 

okresie stabilizacji pooperacyjnej. 
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4.3.1 Prenatalne czynniki rokownicze 

 

Diagnostyka prenatalna CDH obejmuje USG oraz MR płodu. Poza samym 

rozpoznaniem wady, badania te mają na celu określenie czynników rokowniczych. Największą 

wagę przywiązuje się aktualnie do oceny płuc płodu i stopnia ich hipoplazji oraz dodatkowych 

warunków anatomicznych, będących czynnikami rokowniczymi przebiegu choroby, wraz z 

wadami dodatkowymi. Przewagą USG nad MR jest jego większa dostępność oraz możliwość 

wykonania i oceny już we wczesnym okresie ciąży (od pierwszego trymestru). W przypadku 

MR, dokładność metody badania przekłada się na jego większą wartość predykcyjną [50-54]. 

W badaniu prenatalnym, wraz z rozpoznaniem CDH, ocenia się: wielkość płuc, pozycję 

wątroby, żołądka, stronę występowania wady oraz współwystępowanie wad dodatkowych. 

  

 

4.3.1.1 LHR, o/e LHR  

 

LHR (ang. lung to head ratio) jest wprowadzonym w 1996 roku przez Metakusa i wsp. 

ultrasonograficznym parametrem prenatalnej oceny płuc u płodów z CDH [55]. Jest to 

współczynnik stosunku powierzchni płuca po stronie przeciwnej do wady (ze względu na brak 

widoczności płuca uciśniętego przez trzewia), do obwodu głowy płodu. W wielu 

prospektywnych i retrospektywnych pracach wykazano, iż wartość LHR<1 związana jest ze 

100% śmiertelnością, natomiast LHR>1.4 ze 100% przeżyciem. Wartości pośrednie, a więc 1-

1.4 odpowiadają śmiertelności rzędu 30-60% [56-60]. Aby parametr ten miał najlepszą wartość 

predykcyjną, powinien być oceniany między 24 a 26Hbd. Zaobserwowano jednak tą 

prawidłowość w przypadku płodów z przepukliną lewostronną, prawidłowości takiej nie 

potwierdzono przy wadzie prawostronnej [59]. Co istotne, zauważono, iż wartość LHR u płodu 

rośnie wraz z jego wiekiem ciążowym, co sprawia, iż parametr ten jest zależny od czasu, kiedy 

go określono [60]. W 2007 roku, w wieloośrodkowym badaniu Perlata i wsp. wprowadzili 

parametr o/eLHR (ang. observed to expected LHR) – współczynnik obserwowanego do 

oczekiwanego LHR, który uwzględnia wiek ciążowy w momencie pomiaru oraz stronę 

wystąpienia przepukliny. W doniesieniu tym uwzględniono również obecność lub brak wątroby 

w obrębie przepukliny, która jest ważnym czynnikiem prognostycznym. Wykazano, iż o/eLHR 

 25% wiąże się z 70-90% ryzykiem zgonu po urodzeniu, przy o/eLHR pomiędzy 26-45% 

ryzyko zgonu maleje do 20-40%, a przy o/eLHR 46% ryzyko zgonu nie przekracza 15%, jeśli 

obecna jest wątroba w klatce piersiowej, a przy jej braku śmiertelność jest równa zeru [61].  
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Aktualnie wprowadzono ujednolicony pomiar LHR oraz o/eLHR, aby miały one jak 

najlepszą wartość prognostyczną [62-64]. Przyjęte kryteria to pomiar między 24-26Hbd, w 

przekroju poprzecznym klatki piersiowej płodu, na wysokości obrazu czterech jam serca, a 

powierzchnia płuca po stronie przeciwnej do umiejscowienia wady jest mierzona w dwóch 

prostopadłych płaszczyznach lub jako obrys obwodu płuca. o/eLHR wyliczany jest z 

odpowiednich wzorów (Tab.1) [63]. 

 

o/e LHR = (Obserwowany LHR/ Oczekiwany LHR) X 100 

Oczekiwany LHR przy użyciu najdłuższego wymiaru płuca 

Oczekiwany LHR w lewostronnej CDH 

=– 3.4802 + (0.3995 X Hbd) - (0.0048 X Hbd ^2) 

Oczekiwany LHR w prawostronnej CDH 

=- 2.5957 + (0.3043 X Hbd) - (0.0042 X Hbd ^2) 

 

Oczekiwany LHR przy użyciu obrysu obwodu płuca 

Oczekiwany LHR w lewostronnej CDH 

=-2.3271 + (0.27 X Hbd) -(0.0032 X Hbd^2)  

Oczekiwany LHR w prawostronnej CDH 

=- 1.4994 + (0.1778 X Hbd) - (0.0021 X Hbd ^2) 

 

Tab.1. Wzór na obliczanie o/eLHR. 

 

LHR i o/eLHR są również ważnym narzędziem kwalifikacji do inwazyjnej, objętej 

wysokim ryzykiem procedury leczenia wewnątrzmacicznego. Na ich podstawie kwalifikuje się 

płody z najcięższą postacią hipoplazji płuc, a więc LHR < 1 lub o/eLHR <25% do 

fetoendoskopowej okluzji tchawicy (FETO ang. fetoscopic endoluminal tracheal occlusion) 

[65].  

 

4.3.1.2 Ilościowy wskaźnik płucny (QLI)  

 

 W 2011 roku Quintero i wsp. przedstawili doniesienie, w którym określili o/eLHR jako 

parametr nadal zależny od wieku ciążowego, podobnie jak LHR. W swojej pracy 

zaproponowali wyliczony matematycznie wskaźnik, który jest teoretycznie niezależny od czasu 

jego oceny, tzw. ilościowy wskaźnik płucny QLI (ang.quantitative lung index) (Tab.2). 

Zdefiniowali, iż wartość QLI odpowiadająca 50-temu percentylowi dla wartości 1 od 16Hbd 

do 32Hbd jest stała. Wartość QLI<0.6 (poniżej 1-szego percentyla) odpowiada 

hipoplastycznemu płucu [66]. Kolejne prace retrospektywne potwierdziły niezależność 

ilościowego wskaźnika płucnego od tygodnia ciąży oraz jego istotną wartość rokowniczą w 

równym lub nawet większym stopniu niż LHR [67-69]. Nadal jednak brakuje prac 
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prospektywnych, a współczynnik ten jest znacznie mniej rozpowszechniony niż LHR czy 

o/eLHR.    

 

QLI=powierzchnia płuca po stronie przeciwnej/(Hbd/10)2 

 

Tab.2 Wzór na obliczanie ilościowego wskaźnika płucnego QLI. 

 

 

 

 

4.3.1.3 Objętość płuc płodu mierzona w MR  

 

Wprowadzenie do diagnostyki prenatalnej rezonansu magnetycznego doprowadziło do 

kolejnego przełomu w ocenie płuc płodu. W 2001 roku Rypens i wsp. określili w MR 

prawidłowe całkowite objętości obu płuc dla odpowiedniego wieku ciążowego (FLV/TFLV 

ang. fetal lung volume/ total fetal lung volume) [70]. Przyczyniło się to do rozpowszechnienia 

MR jako narzędzia oceny objętości płuc płodów z CDH oraz wyznaczenia wartości mających 

znaczenie rokownicze dla przeżycia, jak współczynnik obserwowanej do oczekiwanej objętości 

płuc płodu o/eTFLV (ang. observed/expected TFLV). Pierwsze prace, choć na niewielkiej 

liczbie pacjentów, wstępnie oceniały, iż objętość obu płuc poniżej 5ml lub 10% wartości 

należnej wiąże się ze złym rokowaniem, śmiertelnością rzędu 85-100% [71-77]. W 

wieloośrodkowych badaniach, na dużych grupach pacjentów kolejni autorzy wykazali istotną 

statystycznie korelację wysokiej śmiertelności wśród pacjentów z niskim o/eTFLV i 

dodatkowo, podobnie jak w przypadku LHR, wątrobą w obrębie przepukliny. Wartość 

o/eTFLV25% wiązała się z najgorszym rokowaniem i przeżyciem, nie wyższym niż 40% u 

pacjentów bez obecnej w klatce piersiowej wątroby, a tylko z 10% przeżyciem u pacjentów z 

obecną wątrobą w obrębie przepukliny [78,79].   

Ponieważ objętość płuc płodu zależna jest nie tylko od tygodnia życia płodowego, ale 

również od masy ciała płodu w momencie pomiaru, w 2007 roku Barnewolta i wsp. 

wprowadzili parametr odsetka oczekiwanej objętości płuc płodu (PPLV, ang. percent predicted 

lung volume), który uwzględnia wszystkie te zmienne. W doniesieniu swym potwierdzili 

istotną korelację zmniejszonej objętości płuc płodu (PPLV<15%) mierzonej w MR w drugim i 

trzecim trymestrze ciąży ze śmiertelnością [80].  

Dodatkową informację na temat objętości płuc jako czynnika prognostycznego, 

wniosły prace pokazujące, iż największy wzrost objętości płuc u płodu dokonuje się w 

ostatnim trymestrze ciąży, co wiąże się z embriogenezą płuc [81]. W przypadku płodów z 

CDH największe zahamowanie wzrostu objętości płuc, a więc narastanie hipoplazji płuc, 
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obserwuje się również w okresie trzeciego trymestru ciąży, dokładnie po 30 Hbd [82].  

Wiedza ta przełożyła się na liczne badania, w których mierzono w MR objętości płuc (TFLV, 

o/eTFLV oraz PPLV) u płodów z CDH w drugim i trzecim trymestrze ciąży oraz oceniono 

ich wartość prognostyczną [83-89]. Z badań tych wynikało, iż całkowita objętość płuc płodów 

z CDH była mniejsza niż płodów zdrowych, co więcej, tempo wzrostu objętości płuc u 

płodów z CDH było mniejsze niż u płodów zdrowych, szczególnie zahamowanie to było 

widoczne w trzecim trymestrze ciąży [84-86]. Dodatkowo, u 30-60% płodów z CDH 

obserwowano obniżenie w trzecim trymestrze ciąży wartości o/e TFLV lub PPLV z trymestru 

drugiego. Istotnie większą wartość prognostyczną przeżycia miały pomiary wykonane po 

30Hbd. Wyższa śmiertelność dotyczyła oczywiście pacjentów z niską wartością o/eTFLV 

(<25%) i PPLV (<15%) ale również pacjentów, u których pomiar objętości płuc uległ 

obniżeniu w trakcie trwania ciąży [84,86,88,89].   

Kolejne prace nad analizą objętości płuc płodu jako czynnika prognostycznego 

dowiodły, iż wartości TFLV, o/eTFLV, jak i PPLV poza istotną korelacją ze śmiertelnością, 

korelowały również z potrzebą terapii ECMO u pacjentów z najcięższą postacią hipoplazji płuc, 

ocenioną na podstawie MR (o/eTFLV<25%, PPLV<15%) [75-78,87,88,90]. Z tego powodu, 

pomiary objętości płuc w MR, podobnie jak LHR w USG, poza wartością rokowniczą, mają 

również wpływ na postępowanie kliniczne, w tym przypadku kwalifikację do włączenia do 

leczenia ECMO tuż po urodzeniu pacjentów z najcięższą postacią hipoplazji płuc, jeszcze przed 

leczeniem operacyjnym [91,92].  

 

4.3.1.4 Obecność wątroby w klatce piersiowej  

Pomimo, iż pomiar powierzchni i objętości płuc w USG oraz MR został w wielu 

badaniach potwierdzony jako spełniający kryteria istotnego statystycznie czynnika 

rokowniczego w CDH, wielu autorów zaczęło poszukiwać czynników mogących mieć, poza 

samą pierwotną hipoplazją płuc, wpływ na obraz i rozwój płuc płodów z CDH. Idąc za licznymi 

badaniami na zwierzętach oraz za teorią „podwójnego uderzenia”, zaczęto analizować wpływ 

przemieszczonych narządów jamy brzusznej powodujących ucisk na płuco, na obraz kliniczny 

wady oraz rokowanie.  

W 1993 roku Kluth i wsp. oraz w 2004 roku Langwieler i wsp. na podstawie 

nitrofenowego modelu szczurzego CDH zasugerowali, iż obecność wątroby w obrębie 

przepukliny przeponowej może mieć większe znaczenie na rozwój płuc niż inne 
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przemieszczone do klatki piersiowej narządy. Szczurze oseski z CDH miały bowiem 

zwiększoną masę wątroby, która korelowała proporcjonalnie z wielkością ubytku w przeponie. 

Zaobserwowano, iż obecność wątroby w klatce piersiowej po stronie wady nie była 

spowodowana jej przemieszczeniem się, ale aktywnym wzrostem do klatki piersiowej przez 

ubytek w przeponie, co świadczyło wg autorów o zaburzonym rozwoju tego narządu, a nie 

tylko o jego dyslokacji [93,94]. W 1998 roku Albanese i wsp. w swojej retrospektywnej pracy 

na 48 pacjentach po raz pierwszy zaprezentowali wyniki mogące potwierdzać tę tezę. 

Śmiertelność pacjentów z fragmentem wątroby w obrębie klatki piersiowej (liver-up) była 

istotnie wyższa (57%) niż tych z wątrobą w jamie brzusznej (liver-down) (7%). Obserwacja ta 

dotyczyła również potrzeby włączenia do leczenia ECMO. Tylko 19% noworodków bez 

wątroby w klatce piersiowej wymagało zastosowania pozaustrojowej oksygenacji, w grupie z 

obecną w klatce piersiowej wątrobą odsetek ten sięgał 53% [95]. Kolejne jedno- i 

wieloośrodkowe badania na większych grupach pacjentów potwierdziły powyższe wyniki. 

Obecność fragmentu wątroby w klatce piersiowej po stronie wady była niezależnym 

czynnikiem istotnie zwiększającym śmiertelność oraz potrzebę włączenia ECMO do terapii. W 

zależności od ośrodka i grupy badanej, odsetek zgonów u pacjentów „liver-up” wynosił od 30% 

do ponad 70% w porównaniu z grupą pacjentów „liver-down”, gdzie odsetek zgonów nie 

przekraczał 5% [52,96-100]. Pacjenci z obecną w klatce piersiowej wątrobą istotnie częściej 

wymagali pozaustrojowej oksygenacji (od 40-80% pacjentów) niż pacjenci z wątrobą w jamie 

brzusznej (0-20% pacjentów) [96-99]. Jani i wsp. oraz Victoria i wsp. wykazali również, iż 

obecność wątroby w klatce piersiowej istotnie zwiększa ryzyko zgonu oraz potrzeby włączenia 

ECMO do leczenia, gdy jest ocenione wspólnie z pomiarami płuc [61,79].  

W 2000 roku Walsh i wsp., a następnie w 2008 roku Cannie i wsp. opublikowali 

wstępne doniesienia, w których potwierdzili nie tylko wartość prognostyczną samej obecności 

wątroby w klatce piersiowej, ale zasugerowali, iż większe znaczenie może mieć wielkość jej 

przemieszczonego fragmentu na podstawie MR płodu [102,103]. Nazwany roboczo przez 

Walsh i wsp. współczynnikiem wątroba/przepona LiDR (ang. liver/diaphragm ratio) parametr 

został wyliczony jako stosunek wielkości przemieszczonego fragmentu wątroby (wymiar ten 

obliczono jako odległość od szczytu przemieszczonego fragmentu wątroby do miejsca 

przyczepu prawidłowej przepony) do wielkości klatki piersiowej po stronie wady (wymiar ten 

obliczono jako odległość od szczytu klatki piersiowej do miejsca przyczepu prawidłowej 

przepony) [102]. Cannie i wsp. swój współczynnik LiTR (ang. liver/thoracic volume ratio) 

wyliczyli w sposób podobny, lecz podając objętość przemieszczonego do klatki piersiowej 

fragmentu wątroby do objętości tej połowy klatki piersiowej [103]. W obu tych doniesieniach 
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wykazano istotną statystycznie różnicę pomiędzy wielkością przemieszczonej części wątroby 

pomiędzy grupami pacjentów, którzy przeżyli, a tymi którzy zmarli. W 2009 roku Worley i 

wsp., idąc za Cannie i wsp. donieśli, iż w grupie przebadanych przez nich pacjentów, istotnie 

większa śmiertelność dotyczyła tych, u których LiTR wyniósł 20% [104]. W ostatnim czasie 

ukazało się wiele prac badających wyżej opisane współczynniki, jak również wprowadzających 

kolejny parametr, tzw. odsetek przemieszczonej wątroby %LH (ang. percentage of herniated 

liver), czyli procent przemieszczonej wątroby do klatki piersiowej do całkowitej wielkości 

wątroby płodu i porównujących ich wartość prognostyczną [79,101,105,106]. Wyniki tych 

badań różniły się. W dużym badaniu na 85 pacjentach z izolowaną CDH sin Victorii i wsp., 

sama obecność wątroby w klatce piersiowej jak i %LH okazały się być niezależnymi, istotnymi 

statystycznie czynnikami złego rokowania. Prawidłowości tej nie stwierdzono wobec LiDR ani 

LiTR [79]. W kolejnych pracach, obejmujących odpowiednio materiał 80 i 53 pacjentów z 

izolowaną CDH sin, sama obecność fragmentu wątroby nie była istotnym czynnikiem 

prognostycznym, natomiast LiTR>14% oraz %LH>21% były niezależnymi, istotnymi 

czynnikami rokowniczymi zgonu oraz potrzeby włączenia ECMO do leczenia, nie badano 

LiDR [101,105]. Ruano i wsp. dodatkowo w swym materiale wykazali, iż połączenie 

parametrów o/eTLFV<32% z %LH>21% ma najsilniejszą wartość prognostyczną zgonu, 

wykazującą wysoką czułość i swoistość [101].  

Wszystkie powyższe pomiary wykonane zostały na podstawie MR płodu, ze względu 

na łatwość oceny wątroby w tym badaniu, a trudność jej uwodocznienia w ultrasonografii, gdzie 

jej echogeniczność jest zbliżona lub taka sama jak echogeniczność płuc [106]. Britto i wsp. 

porównali wartość LiTR oraz %LH w USG 2D i MR. Kolejny raz wykazano, iż oba parametry 

w badanym materiale (77 pacjentów z izolowaną CDH sin) miały istotną wartość rokowniczą 

przeżycia lub zgonu oraz potrzeby włączenia ECMO do leczenia, dodatkowo porównywalna 

była wartość pomiarów wykonanych w USG i MR [107]. 

Wszystkie powyższe badania jednak, nie oceniały wpływu przemieszczonej wątroby na 

obraz płuc płodów ani noworodków z CDH. W 2009 roku Kilian i wsp. ocenili, iż 

przemieszczenie do klatki piersiowej fragmentu wątroby wiąże się z istotnym zmniejszeniem 

całkowitej objętości płuc płodu TFLV mierzonej w MR u pacjentów „liver-up” w porównaniu 

z pacjentami „liver-down” [77]. Zależności takiej nie potwierdziły jednak późniejsze prace 

[99,101]. Zagadnienie to wydaje się być warte dalszych badań.   
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4.3.1.5 Obecność żołądka w klatce piersiowej 

 

 W badaniu USG płodu, znacznie łatwiej niż płuca czy wątrobę, których echogeniczność 

jest podobna, ocenia się pętle jelitowe i żołądek, które są aechogeniczne [106]. Położenie 

żołądka w klatce piersiowej było sugerowane jako pośredni czynnik ciężkości przepukliny 

przeponowej, nie potwierdziła tego jednak żadna z późniejszych prac [104,108,109]. W 2011 

roku Kitano i wsp., a w 2015 roku Cordier i wsp. zaproponowali retrospektywną analizę 

ultrasonograficzną położenia żołądka, z prostym podziałem na stopnie jego przemieszczenia 

do klatki piersiowej. Zauważyli, iż w CDH sin stopień przemieszczenia żołądka do klatki 

piersiowej istotnie koreluje z przemieszczeniem do niej wątroby, a więc pośrednio, może być 

uznany za czynnik prognostyczny [110,111]. Kolejne, również retrospektywne prace na dużych 

grupach pacjentów potwierdziły, iż obecność żołądka w klatce piersiowej w ich materiale była 

istotnie wpływającym na złe rokowanie czynnikiem prognostycznym [52,112,113]. 

Dodatkowo wśród pacjentów z przemieszczonym do klatki piersiowej żołądkiem istotnie 

częściej ubytek przepony wymagał zaopatrzenia łatą, pacjenci ci istotnie częściej wymagali 

ECMO [112,113]. Określono również, iż nie było istotnej statystycznie różnicy w wartości 

predykcyjnej położenia żołądka w porównaniu z parametrami takimi, jak LHR czy obecność 

wątroby w klatce piersiowej [113].   

 

 

4.3.1.6 Współwystępowanie wad dodatkowych  

 

 Większość przypadków wrodzonej przepukliny przeponowej to postaci izolowane, w 

których rokowanie zależy przede wszystkim od stopnia hipoplazji płuc. W ok. 40% 

przypadków z wrodzoną przepukliną przeponową współwystępują wrodzone wady dodatkowe: 

strukturalne, chromosomalne oraz zespołowe [12,114,115]. W przypadku współwystępowania 

dodatkowych wad wrodzonych rokowanie w CDH dodatkowo związane jest z charakterem tych 

wad. Mogą one być istotnym niezależnym czynnikiem złej prognozy. W zależności od źródła, 

ocenia się, iż w porównaniu z grupą z izolowaną przepukliną przeponową, śmiertelność jest 

nawet 4-krotnie wyższa, mniej niż 15% pacjentów CDH z innymi wadami przeżywa [116,117]. 

Najczęstszym zaburzeniem chromosomalnym jest zespół Pollister-Killian, genetycznym- 

zespół Frynsa, Donnai-Barrow, Matthew-Wooda [118]. Najczęściej wrodzonej przepuklinie 

przeponowej towarzyszą wrodzone wady serca, występują w 30% przypadków pacjentów z 

CDH i to one w największym stopniu pogarszają rokowanie [119-121]. W latach 
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dziewięćdziesiątych współistnienie wrodzonej przepukliny przeponowej z wadą serca 

traktowane było jako wada letalna [122,123]. W 2015 roku Ruano i wsp. opublikowali 

doniesienie na dużej grupie pacjentów, w którym wykazali, iż rokowanie w CDH pogarsza nie 

samo współwystępowania wady serca, ale jedynie tzw. dużej wady serca, określonej na 

podstawie kwalifikacji ciężkości wrodzonych wad serca RACHS-1 (ang. Risk Adjustment for 

Congenital Heart Surgery-1) lub STS-EACTS (ang. Society of Thoracic Surgeons-European 

Association for Cardiothoracic Surgery) [124]. Duże wady serca istotnie zwiększały ryzyko 

zgonu pacjentów z CDH, ale co ważne, nie wpływały na stopień nadciśnienia płucnego czy 

potrzebę użycia ECMO w terapii, w porównaniu z grupą pacjentów z izolowaną postacią CDH. 

Obie te grupy nie różniły się także pod względem ocenianych prenatalnie parametrów LHR, 

o/eLHR, o/eTFLV czy obecności wątroby w klatce piersiowej. Pokazuje to, iż pacjenci z 

izolowaną CDH i pacjenci z CDH współistniejącą z wadami serca nie różnili się ciężkością 

samej wady podstawowej, czyli przepukliny przeponowej, a co za tym idzie stopniem 

hipoplazji płuc. Praca ta przyczyniała się do uwzględnienia dużych wad serca jako istotnych 

czynników złej prognozy przy tworzeniu indeksów określających rokowanie w CDH [125].    

 

 

4.3.2 Postnatalne czynniki rokownicze 

  

 Choć bardzo dobrze zbadane, prenatalne czynniki prognostyczne w CDH mają istotne 

ograniczenie. Informacja z nich uzyskiwana to ocena jedynie obrazu płuc, bazująca przede 

wszystkim na płucu po stronie przeciwnej do wady, dodatkowo bez możliwości oceny ich 

funkcji. Z tego powodu nie mniejsze znaczenie przypisuje się parametrom ocenianym po 

urodzeniu noworodka z przepukliną przeponową. Stanowią one nieocenioną pomoc w 

planowaniu oraz bieżącym korygowaniu terapii przez lekarzy neonatologów, intensywnej 

terapii jak i chirurgów [46]. Ocenę taką przeprowadza się przed, w trakcie i po leczeniu 

chirurgicznym pacjenta z CDH. Tak jak w przypadku czynników prenatalnych, postnatalna 

ocena noworodka polega na próbie określenia stopnia hipoplazji płuc i nadciśnienia płucnego. 

W dużej mierze opiera się na analizie parametrów klinicznych w pierwszych minutach i 

godzinach życia noworodka, tj. skala Apgar, parametry wentylacji, parametry 

echokardiograficzne czy współistnienie wad dodatkowych, mających wpływ na stan ogólny 

pacjenta. Radiologiczna ocena obrazu płuc możliwa jest jedynie na podstawie wykonywanego 

standardowo po urodzeniu oraz leczeniu operacyjnym RTG klatki piersiowej. Inna diagnostyka 

obrazowa, jak TK czy MR nie jest możliwa. Jest to wynikiem ciężkiej niewydolności 
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krążeniowo-oddechowej i niestabilności hemodynamicznej noworodków z CDH. Ocena 

śródoperacyjna to przede wszystkim anatomia wady: wielkość ubytku przepony czy obecność 

worka przepukliny.  

 

 

4.3.2.1 Ocena stanu klinicznego w pierwszych minutach i godzinach życia 

 

 W ostatnich dwóch dekadach powstało wiele indeksów, narzędzi próbujących na 

postawie stanu klinicznego noworodka z wrodzoną przepukliną przeponową określić jak 

najdokładniej jego rokowanie.  

W 2001 roku CDHSG, w retrospektywnej pracy na 1054 pacjentach z CDH z 71 

ośrodków na całym świecie, określiła formułę oceniającą prawdopodobieństwo przeżycia 

pacjentów z CDH na podstawie oceny ich masy urodzeniowej oraz stanu ogólnego 

opisywanego skalą Apgar w 5 minucie życia. Potwierdzono, iż niskie wartości tych parametrów 

są niezależnymi czynnikami ryzyka złej prognozy [126]. Formułę tą przebadano w kolejnych 

pracach prospektywnych wykazując, iż zawyża ona ryzyko śmierci w porównaniu z 

otrzymanymi wynikami [127,128]. W 2014 roku Brindle i wsp. na podstawie aktualnej wtedy 

bazy CDHSG opracowali kolejny wariant wyżej opisanej formuły, w której poza małą masą 

urodzeniową i niską punktacją Apgar w 5 minucie życia, uwzględniono również 

współwystępowanie dodatkowych wad wrodzonych serca, wad chromosomalnych oraz cech 

nadciśnienia płucnego w ECHO. Formuła ta miała na celu podział pacjentów na noworodki 

niskiego (<10%), średniego (ok. 25%) i wysokiego (ok. 50%) ryzyka zgonu. Wynik 0 korelował 

z niskim ryzykiem zgonu, 1-2 z ryzykiem średnim, 3 z wysokim ryzykiem zgonu [125]. W 

ostatnich latach Akinkuotu i wsp. oraz Bent i wsp. przeprowadzili ocenę wartości tej formuły 

oraz potwierdzili jej przydatność w ocenie ryzyka w poszczególnych grupach pacjentów, jak 

również jej wysoką przydatność w praktyce klinicznej [47,129].  

W 2005 oraz 2016 roku zaprezentowano prace, w których przeanalizowano w 

odniesieniu do pacjentów z CDH, wartość predykcyjną stosowanej w oddziałach intensywnej 

terapii skali oceny stanu zagrożenia noworodka SNAP-II (Score for Neonatal Acute Physiology 

II) i SNAPPE-II (Score for Neonatal Acute Physiology Perinatal Extention II), 

uwzględniających punktową ocenę wydolności oddechowo-krążeniowej (m.in. średnie 

ciśnienie tętnicze krwi, najniższa temperatura ciała, gazometria krwi, diureza), stanu 

neurologicznego (występowanie drgawek) oraz, w przypadku skali SNAPPE-II, dodatkowo 

ocenę masy ciała wraz z oceną należnego centyla oraz punktację w skali Apgar. Wykazano 
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istotną korelację między wzrostem punktacji w obu skalach ze wzrostem śmiertelności 

pacjentów z CDH [130,131]. 

W 2007 roku Schultz i wsp. zaproponowali formułę WHSRPF (ang. Wilford Hall/Santa 

Rosa clinical prediction formula), która oceniała wyłącznie gazometrię noworodka z CDH w 

pierwszych 24 godzinach życia. Autorzy wyszli z założenia, iż pacjenci urodzeni z wrodzoną 

przepukliną przeponową, którzy nie osiągną, pomimo intensywnej stabilizacji krążeniowo-

oddechowej w pierwszej dobie życia, odpowiednich wartości oksygenacji krwi, mają większe 

ryzyko zgonu. Założenie to potwierdzono w opublikowanej pracy [132].  

W 2008 i 2017 roku ukazały się prace porównujące czułość, swoistość i wartość 

predykcyjną wyżej opisanych indeksów. W obu tych doniesieniach potwierdzono istotną 

wartość rokowniczą wszystkich tych formuł, z przewagą modelu zaproponowanego przez 

CDHSG oraz SNAP-II i SNAPPE-II [133,134].   

 

 

4.3.2.2 Wielkość ubytku 

 

 Wielkość ubytku przepony wg wielu autorów może być odpowiednikiem 

stopnia hipoplazji płuc. Teoretycznie duży ubytek umożliwia przemieszczenie się do klatki 

piersiowej większej ilości trzewi z jamy brzusznej, z wątrobą włącznie, skutkując większym 

uciskiem na rozwijające się płuco, co w konsekwencji prowadzi do jego znacznej hipoplazji, 

przychylając się do tzw. teorii ucisku [42,94,135,136]. Hipotezę tą potwierdza nitrofenowy 

model zwierzęcy CDH, gdzie czas zadziałania czynnika teratogennego wpływa na wielkość 

ubytku przepony i na rokowanie oraz model owczy, w którym wytworzenie dużego ubytku w 

przeponie we wczesnym okresie płodowym związane jest z wystąpieniem ciężkiej postaci 

hipoplazji płuc [42,137].   

Wiele uwagi CDHSG poświęcone jest właśnie anatomii wady. Oceniono, iż największą 

istotną wartość predykcyjną jako samodzielny czynnik ma wielkość ubytku w przeponie. W 

swoim doniesieniu na materiale obejmującym ponad 3000 noworodków z CDH, CDHSG 

opublikowało wyniki analizy pokazujące, iż pacjenci, u których zaopatrzenie ubytku przepony 

wymagało wszycia łaty (ubytek taki określono jako duży), mieli istotnie wyższe ryzyko śmierci 

niż pacjenci, u których przeponę zaopatrzono pierwotnie (ubytek mały). Co więcej, oceniono, 

iż ryzyko zgonu pacjentów z agenezją przepony było 14-krtonie wyższe, niż pacjentów z 

małym ubytkiem, a ryzyko śmierci pacjentów z dużym ubytkiem zaopatrzonym łatą było 5-

krotnie większe, niż u pacjentów z ubytkiem zaopatrzonym pierwotnie [138]. Doniesienie to 
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potwierdzili w swojej analizie 212 pacjentów Brindle i wsp. oraz Kadir i wsp. analizując 

materiał 113 pacjentów. Obaj wykazali, iż proporcjonalnie do wielkości ubytku i potrzeby 

użycia łaty, rośnie ryzyko zgonu pacjenta [139,140]. Brindle i wsp. dodatkowo wykazali, iż 

wielkość ubytku koreluje proporcjonalnie z czasem hospitalizacji, wentylacji pooperacyjnej 

pacjenta oraz potrzebą zastosowania ECMO [139].   

 Aby móc precyzyjnie określić wielkość ubytku przepony wprowadzono 4-stopniowy 

podział (A-D), gdzie wraz ze wzrostem wielkości ubytku rośnie ryzyko śmierci pacjenta z CDH 

[141]. Z czasem zauważono, iż współwystępowanie wady serca istotnie pogarsza rokowanie, 

tak przy małym, jak i przy dużym ubytku przepony, a oba te niezależne czynniki prognostyczne 

razem stanowią najbardziej czuły parametr rokowniczy [142]. Analiza 1350 pacjentów z 

opisanym wg podziału CDHSG ubytkiem przepony (A-D) wykazała, iż wraz z wielkością 

ubytku istotnie rośnie częstość współwystępowania z CDH innych wad wrodzonych, 

przemieszczenia wątroby do klatki piersiowej oraz istotnie rzadziej obecny jest worek 

przepukliny [143]. 

 

 

4.3.2.3 Obecność worka przepukliny 

 

Jedną z postaci wrodzonej przepukliny przeponowej jest postać z workiem, która 

stanowi 10-15% wszystkich przepuklin Bochdaleka [11]. Worek przepukliny przeponowej 

utworzony jest przez opłucną i otrzewną, tworzy błonę opłucnowo-otrzewnową, nie zawiera 

struktur mięśniowych i pokrywa przemieszczone do klatki piersiowej narządy oddzielając je 

od płuca. Często, nawet w 35% przypadków, worek przepukliny występuje w tzw. późnych 

przepuklinach przeponowych, a więc dających objawy lub stwierdzanych przypadkowo po 28 

dobie życia [144,145]. W ostatniej dekadzie pojawiły się doniesienia sugerujące oraz 

potwierdzające korzystny wpływ występowania worka przepukliny przeponowej na rokowanie 

i przebieg okołooperacyjny stabilizacji krążeniowo-oddechowej [146-150]. 

W swoich retrospektywnych pracach, obejmujących od 70-72 pacjentów każda, 

Spaggiari i wsp., Panda i wsp. oraz Bouchghoul i wsp. wykazali, iż obecność worka przepukliny 

u noworodków z CDH istotnie zwiększa ich szansę na przeżycie [146-148]. Dodatkowo, 

obecność worka przepukliny korelowała istotnie z wielkością płuca ocenioną jako o/e TFLV w 

MRI oraz jako o/e LHR w USG płodu [146,148]. Płuco w grupie pacjentów z workiem było 

istotnie większe. Zależność tą potwierdziły również doniesienia Zamory i wsp. Co więcej, 

wykazali oni, iż u pacjentów, u których występował worek przepukliny, istotnie rzadziej 
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potrzebne było włączenie do terapii ECMO, a czas wentylacji pooperacyjnej był krótszy [149]. 

Istotną różnicę w okresie okołooperacyjnym między pacjentami z workiem i bez worka 

zauważyli również w swojej analizie 103 pacjentów Levesque i wsp. W grupie z workiem, czas 

wentylacji był krótszy, rzadziej i krócej pacjenci ci wymagali w terapii iNO oraz innych leków 

wazoaktywnych [150]. Co zaskakujące, tylko w dwóch doniesieniach Bouchghoula i wsp. oraz 

Zamory i wsp. obecność worka przepukliny korelowała z wielkością ubytku – pacjenci ci 

wymagali istotnie rzadziej zaopatrzenia przepony łatą, a tylko Zamora i wsp. wykazali, iż 

obecność worka istotnie rzadziej współwystępowała z przemieszczeniem po stronie wady do 

klatki piersiowej wątroby (istotnie mniejszy był w tej grupie pacjentów %LH oraz LiTR) 

[148,149]. Zależności te nie potwierdziły się w innych pracach.  

Obecność worka przepukliny przeponowej można stwierdzić dopiero śródoperacyjnie. 

Ponieważ jego występowanie wydaje się być istotnym czynnikiem rokowniczym przebiegu 

okresu stabilizacji krążeniowo-oddechowej noworodka z CDH, jak również przeżycia, podjęto 

próby określenia cech bezpośrednich oraz pośrednich obecności worka przepukliny jeszcze na 

poziomie diagnostyki prenatalnej. Pierwsze prace wydają się przybliżać możliwość 

stwierdzenia z dużym prawdopodobieństwem worka przepukliny w MRI, a nawet w USG 

prenatalnym [151,152]. Wymaga to jednak dalszych analiz.  

 

 

4.3.2.4. Obraz płuc w RTG klatki piersiowej 

 

 RTG klatki piersiowej w projekcji AP jest standardowym i obowiązkowym badaniem 

obrazowym, wykonywanym we wszystkich ośrodkach na świecie w oddziałach intensywnej 

terapii noworodka w przypadku pacjentów z CDH. Jest to pierwsze badanie obrazowe 

wykonywane u tych pacjentów po urodzeniu, stanowi ono podstawę do rozpoznania lub 

potwierdzenia wcześniejszej prenatalnej diagnozy wrodzonej przepukliny przeponowej. 

Badanie to wykonuje się również standardowo tuż po zabiegu operacyjnym zaopatrzenia 

ubytku przepony. Jest to także jedyne dostępne dla noworodka niestabilnego 

hemodynamicznie, będącego w ciężkiej niewydolności krążeniowo-oddechowej badanie 

obrazowe, w którym mamy obiektywny, bezpośredni obraz płuc. Poza tym, badanie to jest 

technicznie proste i tanie.  Inna, szersza diagnostyka w postaci TK czy MR jest w czasie 

intensywnej stabilizacji tych pacjentów niemożliwa. 

Zaskakująco uboga w dostępnym na temat CDH piśmiennictwie jest informacja o 

możliwości rokowania czy oceny stopnia hipoplazji płuc na podstawie tego prostego, taniego i 
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ogólnie dostępnego badania. Przeszukując literaturę z ostatnich 35 lat, odnalazłam zaledwie 8 

doniesień dotyczących tego zagadnienia. Autorzy tych prac szczególną uwagę przywiązują do 

oceny RTG klatki piersiowej wykonanego po urodzeniu, jeszcze przed zabiegiem operacyjnym. 

Pierwsza taka praca ukazała się w 1984 roku. Touloukian i Markowitz na podstawie analizy 

przedoperacyjnego RTG AP klatki piersiowej 34 noworodków z CDH, zaproponowali 

punktowy system oceny ryzyka. Oceniali w nim stronę wady, obecność cienia żołądka w klatce 

piersiowej lub jamie brzusznej, obecność odmy opłucnowej po stronie wady lub po stronie 

przeciwnej oraz objętość powietrznej tkanki płucnej obu płuc. Wykazali, iż pacjenci, którzy 

przeżyli mieli sumę punktów 6, natomiast ci, którzy zmarli, >6. Różnice te były istotne 

statystycznie [153]. Podobną analizę przeprowadził trzy lata później Van Dijk Azn i wsp. na 

podobnej grupie, bo 33 pacjentów z CDH. W ich badaniu nie potwierdziła się ta zależność. 

Uzasadniono to zbyt małą liczebnością grup w obu badaniach i brakiem możliwości 

wyciągnięcia odpowiednich wniosków [154].  

W 1999 roku i 2004 roku ukazały się dwie kolejne prace, oceniające na materiale 

odpowiednio 73 i 56 pacjentów z CDH, przedoperacyjny obraz RTG klatki piersiowej. W 

badaniach tych oceniano procent upowietrznionego płuca do powierzchni klatki piersiowej po 

stronie wady (<10%, 10-50%, >50%), po stronie przeciwnej do przepukliny (<50%, 50-80%, 

>80%), stopień przemieszczenia śródpiersia na stronę przeciwną do ubytku przepony (powyżej 

lub poniżej 50%) oraz zawartość przepukliny, tj. pętle jelitowe, żołądek lub wątroba [155,156]. 

W pierwszej z tych prac wykazano istotną statystycznie, proporcjonalną zależność pomiędzy 

odsetkiem upowietrznienia jednoimiennego oraz przeciwnego do wady płuca, a przeżyciem 

oraz odwrotnie proporcjonalną zależność między odsetkiem przemieszczenia śródpiersia, a 

przeżyciem [155]. Dodatkowo, istotnie większą śmiertelność wykazała grupa pacjentów z 

obecnym w klatce piersiowej żołądkiem, zależności takiej nie potwierdzono w przypadku 

przemieszczonej wątroby czy jelit. Druga praca nie potwierdziła tych doniesień, nie wykazano 

żadnej korelacji pomiędzy przeżyciem pacjentów z CDH, a analizowanymi parametrami [156].  

W 2010 roku Shimano i wsp. przeanalizowali przedoperacyjne RTG klatki piersiowej 

50 noworodków z CDH, dzieląc je na grupy w zależności od morfologii widzianego w tym 

badaniu upowietrznionego płuca po stronie wady. Opisali je jako grupę, z płucem typu „apex” 

oraz typu „hilar”, w zależności czy widoczna tkanka płucna znajdowała się na wysokości 

szczytu czy wnęki płuca w klatce piersiowej. Wykazali istotną różnicę między wynikiem 

leczenia w obu tych grupach. Istotnie wyższą śmiertelność wykazała grupa typu „hilar” [157]. 

Nie są jednak dostępne dalsze tego typu doniesienia. 
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W 2017 roku ukazała się opublikowana przez Terui i wsp. analiza obejmująca zebrane 

w czasie pierwszych 24 godzin życia dane demograficzne, kliniczne oraz dane z wykonanego 

po urodzeniu RTG klatki piersiowej 348 urodzonych z CDH pacjentów. W pracy tej 

uwzględniono jedynie obecność lub brak upowietrznionej tanki płucnej po stronie wady, w 

wykonanym jeszcze przed operacją RTG klatki piersiowej. Wykazano, iż widoczne 

powietrzne, jednoimienne do ubytku przepony płuco koreluje z przeżyciem [158].  

 W dostępnym piśmiennictwie znalazłam jedynie dwie prace oceniające obraz płuc w 

CDH na zdjęciu RTG AP klatki piersiowej już po korekcji chirurgicznej wady. Są to jednak 

prace na niewielkim materiale, odpowiednio 39 i 25 pacjentów, dodatkowo z 1993 roku i 2000 

roku [159,160]. Podobnych prac, opublikowanych w przeciągu ostatnich 20 lat brak jest w 

dostępnej literaturze. Cloutier i wsp. analizowali obraz obu płuc na RTG wykonanym w dobie 

po zabiegu operacyjnym, oceniając redukcję objętości każdego płuca jako równą 0, mniej niż 

50% lub więcej niż 50%. Następnie, po zsumowaniu tych wartości, podzielili pacjentów na trzy 

grupy, o małym, średnim i dużym stopniu hipoplazji. Nie wykazano korelacji stopnia hipoplazji 

płuc ze śmiertelnością, stroną wady oraz obecnością worka przepukliny. Częściej, w przypadku 

grupy z największym stopniem hipoplazji płuc, obserwowano żołądek w obrębie klatki 

piersiowej, a ubytek w przeponie oceniono jako duży. Nie była to jednak istotna zależność 

[159].  Z kolei Dimitriou i wsp. w swej pracy ocenili obraz przed- i pooperacyjny płuc w RTG 

klatki piersiowej. Na początek przeprowadzili komputerową analizę, która wykazał istotną 

korelację powierzchni płuc obliczanej na podstawie przeglądowego RTG klatki piersiowej z 

wyliczoną komputerowo, na podstawie tego samego zdjęcia RTG, objętością płuc. Zauważono, 

iż korelacja ta była największa w przypadku RTG pooperacyjnego. Następnie, analizowano 

wyliczoną na podstawie RTG AP klatki piersiowej, powierzchnię obu płuc przed operacją oraz 

w dobie po operacji. Nie wykazano istotnej zależności pomiędzy przeżyciem, a powierzchnią 

płuc przed operacją, natomiast wykazano istotną korelację pomiędzy przeżyciem, a 

powierzchnią płuc ocenioną w RTG po operacji [160].         
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4.4 Wrodzona przepuklina przeponowa prawostronna 

 

 W około 15% przypadków wrodzona przepuklina przeponowa Bochdaleka występuje 

po stronie prawej [161]. Nitrofenowy model zwierzęcy sugeruje, iż prawostronna CDH może 

być, biorąc pod uwagę mechanizm jej powstawania, inną niż przepuklina lewostronna 

jednostką chorobową. Główną różnicą zaobserwowaną na modelu zwierzęcym jest późniejszy 

niż po stronie lewej czas wystąpienia zaburzeń w obrębie budowy przepony po stronie prawej, 

co według niektórych autorów może dawać w konsekwencji inny obraz tej wady [162,163].  

 Wiedza dotycząca prawostronnej wrodzonej przepukliny przeponowej jest jednak nadal 

ograniczona. Różnią się doniesienia na temat śmiertelności, współwystępowania dodatkowych 

wad wrodzonych czy samej diagnostyki prenatalnej. Wynika to najprawdopodobniej z jej 

rzadkiego występowania i braku wieloośrodkowych, bogatych w materiał badań. Dane 

dotyczące CDH dex jako czynnika prognostycznego są niejednoznaczne, różne w zależności 

od ośrodka, a ponieważ zwykle liczebność badanych grup jest niewielka, to wyciągnięcie 

wniosków jest trudne.  

 Na przestrzeni ostatnich 20 lat opublikowano wiele prac opisujących i porównujących 

ze sobą obie postaci przepuklin przeponowych, tj. prawo- i lewostronną oraz ich wyniki 

leczenia. Jednak wiele z nich pozostaje ze sobą we wzajemnej sprzeczności. Biorąc pod uwagę 

przeżycie w grupie pacjentów z CDH dex, w zależności od ośrodka, ocenia się je na 44% nawet 

do 80% [61,161,163-166]. Losty i wsp. opublikowali doniesienie, w którym na materiale 301 

noworodków z CDH (86%-CDH sin, 14%-CDH dex) nie wykazali istotnej różnicy w przeżyciu 

ani we współwystępowaniu dodatkowych wad wrodzonych, włącznie z wadami serca, 

pomiędzy obiema grupami [167]. Z kolei Fisher i wsp. na materiale 267 pacjentów (85% CDH 

sin, 15% CDH dex), Duess i wsp. na materiale 178 pacjentów (82% CDH sin, 18% CDH dex) 

oraz Burgos i wsp. na materiale 3754 pacjentów (84% CDH sin, 16% CDH dex) wykazali 

istotnie wyższą śmiertelność wśród pacjentów z CDH dex, nie potwierdziła tego jednak praca 

obejmująca 498 pacjentów (83% CDH sin, 17% CDH dex) autorstwa Beaumier i wsp. 

[166,168-170]. Co do współwystępowania wad dodatkowych w pracach Duess i wsp. oraz 

Beaumier i wsp. były one obecne istotnie częściej w grupie przepuklin prawostronnych, z kolei 

nie dowodzi tego publikacja Fishera i wsp. [168-170]. Wszystkie powyższe doniesienia 

potwierdzają statystycznie istotną mniejszą częstość rozpoznań prenatalnych CDH dex w 

porównaniu z CDH sin. Sugerują, iż wynika to z trudności ultrasonograficznej jaką stanowi 

jednakowa echogeniczność płuc i wątroby płodu w badaniu prenatalnym.  
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W cytowanych publikacjach podjęto również próbę oceny czy wielkość ubytku w 

przeponie różni się w zależności od strony wady oraz czy strona wystąpienia ubytku ma wpływ 

na przebieg stabilizacji okołooperacyjnej. Istotną różnicę w potrzebie użycia łaty do 

zaopatrzenia przepony wykazano w trzech pracach [166,168,170]. Tu, w przypadku 

przepukliny prawostronnej, ubytek częściej wymagał wszycia materiału sztucznego. W 

doniesieniu Burgosa i wsp. oraz Fishera i wsp. pacjenci z przepukliną prawostronną istotnie 

częściej wymagali włączenia ECMO do leczenia [166,168]. Różnic takich nie potwierdzili 

Duess i wsp. oraz Beaumier i wsp., u których czas wentylacji mechanicznej, stabilizacji 

krążeniowo-oddechowej i potrzeby włączenia ECMO nie różniły się w zależności od strony 

wady [169,170].  

Jani i wsp. oraz De Koninck i wsp. udokumentowali w swoim materiale, dotyczącym 

przepukliny przeponowej prawostronnej, iż o/eLHR, podobnie jak w przypadku przepukliny 

lewostronnej, korelował z przeżyciem, natomiast punkt odcięcia dla postaci ciężkiej wynosił 

<45%, a nie jak w CDH sin <25% [61,163].  W 2018 roku Victoria i wsp. opublikowali 

doniesienie, w którym również wykazali, iż wartości ocenianych w przypadku przepukliny 

lewostronnej czynników ryzyka (o/e TFLV, o/eLHR, %LH) nie mają przełożenia na 

przepuklinę prawostronną. Według autorki, wada prawostronna wymaga określenia 

oddzielnych kryteriów jej ciężkości [171].  
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5. ZAŁOŻENIA I CEL PRACY 

 

5.1 Założenia pracy 

 

Wrodzona przepuklina przeponowa jest złożoną wadą polegającą na przemieszczeniu 

się narządów jamy brzusznej do klatki piersiowej przez powstały w okresie prenatalnym ubytek 

w przeponie. Wraz z ubytkiem w przeponie wadzie tej towarzyszy różnego stopnia hipoplazji 

płuc. To właśnie hipoplazja płuc i w konsekwencji oporne na leczenie nadciśnienie płucne 

prowadzące do niewydolności krążeniowo-oddechowej. 

Aktualnie trwają dyskusje nad dwiema teoriami powodującymi tę kaskadę zdarzeń, 

wczesna teoria „ucisku” oraz nowsza, teoria „podwójnego uderzenia”. W pierwszej, hipoplazja 

płuc oceniana jest jako następstwo nieprawidłowego rozwoju płuc wynikającego z jego ucisku 

przez przemieszczone trzewia. Druga, traktuje hipoplazję jako przyczynę pierwotną, dotyczącą 

obu płuc, a ucisk spowodowany przemieszczonymi do klatki piersiowej narządami jamy 

brzusznej jest dodatkowym czynnikiem, nasilającym hipoplazję płuca po stronie ubytku 

przepony. 

Ostatnie 30 lat było czasem ogromnego postępu wiedzy na temat etiologii, diagnostyki 

i leczenia wrodzonej przepukliny przeponowej. Pomimo tych zmian, postępowanie z pacjentem 

z wrodzoną przepuklina przeponową pozostaje ogromnym wyzwaniem ze względu na wciąż 

wysoką, sięgająca nawet 50% śmiertelność.  

 Przez ostatnie dekady główny nacisk i wysiłek kładzione były na identyfikację 

prenatalnych i postnatalnych czynników prognostycznych CDH, które pozwolą rozpoznać 

pacjentów o najpoważniejszym rokowaniu, spowodowanym najcięższą postacią hipoplazji płuc 

oraz tych, u których prognoza jest korzystna. Oceny takiej dokonuje się na każdym etapie 

leczenia.  

Wiedza na temat rokowania i określenie czynników rokowniczych już w momencie 

prenatalnego rozpoznania wady pozawala na odpowiednią opiekę nad ciężarną i płodem, 

skierowanie ich do ośrodka trzeciej referencyjności celem przygotowania do leczenia, ale co 

najważniejsze decyduje o odpowiedniej kwalifikacji do interwencji prenatalnych w postaci 

fetoendoskopowej okluzji tchawicy (FETO). Prenatalne czynniki rokownicze, mówiące o 

stopniu hipoplazji płuc, zostały dotychczas dobrze opisane i mają szerokie zastosowanie. 

Niestety, ich niekwestionowanym ograniczeniem jest nadal brak możliwości bezpośredniej 

oceny płuca po stronie wady. Metodyka badań prenatalnych bowiem opiera się na pośredniej 

ocenie płuca po stronie przepukliny na podstawie obrazu płuca po stronie przeciwnej. Z tego 
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powodu uzasadnione jest poszukiwanie bezpośrednich metod oceny płuca po stronie wady, bo 

to stopień jego hipoplazji odpowiada za stan ogólny i rokowanie pacjentów z CDH. Aktualnie 

uzyskanie takiego obrazu jest możliwe dopiero po urodzeniu. Dodatkowo, nadal około 15% 

noworodków rodzi się z wrodzoną przepukliną przeponową bez wcześniejszego jej 

rozpoznania w okresie prenatalnym. Stąd równie ważne jest opisanie czynników rokowniczych, 

które mogą być ocenione postnatalnie.   

Czynniki prognostyczne określane po urodzeniu dają możliwość dokładnego 

zaplanowania leczenia pacjenta z CDH od pierwszych minut jego życia, rozszerzenia, 

ograniczenia lub modyfikacji terapii, a także określenia potrzeby zastosowania, poza 

standardowymi, inwazyjnych metod stabilizacji krążeniowo-oddechowej noworodka, takich 

jak ECMO. Poza parametrami klinicznymi: wentylacyjnymi i laboratoryjnymi, jedyną 

informację dotyczącą obrazu płuc u tych pacjentów możemy uzyskać na podstawie 

wykonywanych standardowo i obligatoryjnie, w warunkach Oddziału Intensywnej Terapii 

zdjęć RTG klatki piersiowej przed i po leczeniu operacyjnym. Inna, szersza diagnostyka 

obrazowa jak TK czy MR nie jest możliwa. Jest to wynikiem ciężkiej niewydolności 

krążeniowo-oddechowej i niestabilności hemodynamicznej noworodków z CDH.  

Badania RTG AP klatki piersiowej w wyżej opisanej sekwencji czasowej wykonywane 

są standardowo we wszystkich ośrodkach zajmujących się leczeniem pacjentów z CDH. Co 

ciekawe, w dostępnym piśmiennictwie znalazłam bardzo ubogą i niejednoznaczną informację 

na temat wykorzystania w okresie okołooperacyjnej stabilizacji hemodynamicznej noworodka 

obrazu RTG klatki piersiowej pacjentów leczonych z powodu CDH celem wiarygodnej oceny 

płuca po stronie wady oraz, na jej podstawie, możliwości rokowania co do przeżycia. Tym 

bardziej jest to zaskakujące, biorąc pod uwagę tak wielką wagę przywiązywaną do 

radiologicznego obrazu płuc płodu jako czynnika rokowniczego jeszcze w okresie prenatalnym 

i brak odpowiedniego odniesienia do obrazu radiologicznego płuc okresu postnatalnego. 

Dodatkowo brak jest analiz oceniających, które z poznanych czynników rokowniczych mają 

wpływ nie na samo przeżycie pacjentów, ale również stopień niedorozwoju płuc.  
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5.2 Cel pracy 

 

Celem pracy jest odpowiedź na pytanie: czy widziany w RTG AP klatki piersiowej 

obraz płuca po stronie przepukliny bezpośrednio po urodzeniu i po korekcji wady u 

noworodków z wrodzoną przepukliną przeponową typu Bochdaleka może mieć znaczenie 

rokownicze. Również, które czynniki, poza pierwotną hipoplazją płuc, związane z jego 

uciskiem, mają wpływ na jego obraz. 

Celem szczegółowym pracy jest zbadanie: 

- czy obraz upowietrznionej tkanki płucnej po stronie przepukliny, w wykonanym tuż 

po urodzeniu RTG AP klatki piersiowej jest czynnikiem prognostycznym? 

- czy obraz płuca jednoimiennego, w wykonanym bezpośrednio po korekcji przepukliny 

przeponowej RTG AP klatki piersiowej jest czynnikiem prognostycznym? 

- czy zachodzi związek między obrazem płuca jednoimiennego do wady na wykonanym 

po korekcji przepukliny przeponowej RTG AP klatki piersiowej, a wielkością ubytku przepony, 

obecnością worka przepuklinowego, stroną przepukliny, przemieszczeniem wątroby do klatki 

piersiowej, czasem stabilizacji krążeniowo-oddechowej przed operacją i wentylacji 

mechanicznej po operacji?       
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6. MATERIAŁ I STOSOWANA METODYKA PRACY 

  

6.1 Materiał 

 

Materiał obejmuje 142 noworodki leczone w latach 2007-2019 przez zespół Kliniki 

Anestezjologii i Intensywnej Terapii Dziecięcej oraz Kliniki Chirurgii Dziecięcej 

Warszawskiego Uniwersytetu Medycznego z powodu wrodzonej przepukliny przeponowej 

typu Bochdaleka. Do analizy zakwalifikowano pacjentów, u których wadę wykryto prenatalnie 

lub tuż po urodzeniu. Z badania wyłączono pacjentów z wadą stwierdzoną po okresie 

noworodkowym, tj. powyżej 28 doby życia oraz pacjentów po procedurze FETO. Za punkt 

końcowy przyjęto zgon pacjenta lub wypis ze szpitala. Część pacjentów urodziła się w Klinice 

Położnictwa Dziecięcego Szpitala Klinicznego Warszawskiego Uniwersytetu Medycznego, 

część została do niego przetransportowana z innych Klinik i Oddziałów Położniczych w Polsce. 

Wszyscy pacjenci przeszli okołooperacyjną stabilizację krążeniowo-oddechową w Klinice 

Anestezjologii i Intensywnej Terapii Dziecięcej Warszawskiego Uniwersytetu Medycznego, 

według przyjętego tam jednolitego standardu postępowania z pacjentami z CDH. Obejmowało 

ono intubację noworodka tuż po urodzeniu, ocenę gazometrii, nadciśnienia płucnego na 

podstawie saturacji krwi przed- i zaprzewodowej oraz ECHO, wentylację mechaniczną niskimi 

ciśnieniami (konwencjonalną lub wysokiej częstotliwości), stosowanie amin katecholowych, 

iNO, sildenafilu i innych leków wazoaktywnych według potrzeby i schematu postępowania, 

płynoterapię i antybiotykoterapię. Każdy pacjent miał standardowo, w warunkach Oddziału 

Intensywnej Terapii Dzieci (OITD), wykonany w pierwszych godzinach życia przyłóżkowy 

RTG AP klatki piersiowej i brzucha. Po uzyskaniu stabilizacji krążeniowo-oddechowej, 

pacjenci kwalifikowani byli do leczenia chirurgicznego. Zabieg operacyjny, w przypadku 

wszystkich pacjentów, przeprowadzony był według przyjętych przez zespół chirurgiczny, 

jednolitych standardów. Każdy pacjent przeszedł laparotomię. W trakcie śródoperacyjnej 

oceny wielkości ubytku przepony, mały (typ A, B) był zaopatrywany pierwotnie szwami 

pojedynczymi, duży (typ C, D) z wszyciem łaty Gore-Tex dwoma szwami półciągłymi. 

Powłoki jamy brzusznej zamykane były pierwotnie, a w przypadku cech ciasnoty 

wewnątrzbrzusznej, objawiającej się przede wszystkim śródoperacyjnie zaburzeniami powrotu 

żylnego, w powłoki jamy brzusznej wszywano worek SILO lub łatę Gore-Tex. Standardowo 

pozostawiano drenaż czynny w opłucnej po stronie operowanej. Po operacji, nie później niż 

godzinę od jej zakończenia, obligatoryjnie wykonywano RTG ap klatki piersiowej. Po zabiegu 

operacyjnym prowadzono dalszą stabilizację krążeniowo-oddechową w warunkach OITD. 
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6.2 Metodyka pracy 

 

Retrospektywnie, u noworodków z wrodzoną przepukliną przeponową analizowano 

obraz płuca jednoimiennego do wady w RTG klatki piersiowej w projekcji AP wykonanym w 

pierwszych 6 godzinach po urodzeniu oraz bezpośrednio po zabiegu operacyjnym, nie później 

niż godzinę po jego zakończeniu. 

Obraz radiologiczny płuc i dane pacjentów poddano analizie retrospektywnej, która 

objęła:  

 

1. Ocenę obecności upowietrznionego płuca po stronie CDH w pierwszym po urodzeniu 

RTG klatki piersiowej w projekcji AP (Ryc.1) i określenie jego wartości rokowniczej 

pomiędzy grupą pacjentów, która zmarła, a grupą, w której pacjenci przeżyli.  

 

a.  b.  

Ryc.1. Wrodzona przepuklina przeponowa lewostronna na RTG AP wykonanym tuż po urodzeniu. Brak 

upowietrznionej tkanki płucnej po stronie wady (a), obecna upowietrzniona tkanka płucna po stronie wady 

(b).   
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2. Pomiar powierzchni płuca oraz powierzchni połowy klatki piersiowej po stronie 

przepukliny przeponowej w wykonanym bezpośrednio po zabiegu operacyjnym RTG 

klatki piersiowej w projekcji AP, a następnie na jego podstawie wyznaczenie 

współczynnika powierzchni płuca (WPP), który określa stosunek należnej powierzchni, 

jaką powinno zajmować płuco w klatce piersiowej po stronie wady.  

Przedział WPP 0-1.  

 

a. Powierzchnię połowy klatki piersiowej oraz powierzchnię płuca obliczono ze 

wzoru na pole powierzchni trójkąta (Ryc.2,3).  

  

Ryc.2. Wzór na pole powierzchni trójkąta. 

 

a. b.  

c.  d.  

Ryc.3. Zielone linie pokazują metodę wyliczania pola powierzchni połowy klatki piersiowej po 

stronie prawej i lewej (a) oraz pola powierzchni płuca po operacji CDH po stronie wady (b-d). 
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b. WPP obliczono jako stosunek pola powierzchni płuca (Ppłuca) do pola 

powierzchni połowy klatki piersiowej (Pklp) po stronie wady, tj. WPP = Ppłuca/Pklp 

(Ryc.4) 

 

a.  b.  

Ryc.4. Metoda wyliczania WPP na podstawie RTG AP pooperacyjnego u pacjenta z CDH po stronie 

prawej (a) oraz lewej (b). Linie czerwone – wymiary połowy klatki piersiowej po stronie wady, linie 

żółte – wymiary płuca po stronie wady. 

 

c. Pomiary powierzchni płuc i klatki piersiowej zostały wykonane przez jednego 

lekarza radiologa z Zakładu Radiologii Pediatrycznej Warszawskiego 

Uniwersytetu Medycznego, który nie znał wyników leczenia analizowanych 

pacjentów. 

3. Porównanie wartości WPP u noworodków, które zmarły po zabiegu operacyjnym z 

grupą pacjentów, która przeżyła. 

4. Analizę czynników wpływających bezpośrednio na mechaniczny ucisk płuca przez 

przemieszczone trzewia, tj. wielkość ubytku w przeponie, rodzaj CDH (z workiem 

przepukliny lub bez worka), stronę wystąpienia ubytku w przeponie (lewa czy prawa), 

obecność płata wątroby w klatce piersiowej po stronie CDH i ich wpływ na obraz płuca 

w okresie pooperacyjnym – wpływ na WPP. 

5. Analizę okresu stabilizacji okołooperacyjnej noworodków z CDH i jego korelacji z 

obrazem płuca po operacji (WPP). 

6. Zbadanie czy WPP może być czynnikiem rokowniczym przeżycia i dla jakich jego 

wartości oraz czy może być czynnikiem prognostycznym wczesnego okresu 

pooperacyjnego. 

 

Wszystkie analizowane parametry poddano analizie statystycznej. 
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6.2.1. Metody statystyczne 

 

 Do analizy statystycznej wykorzystany został program STATISTICA 10.0 firmy 

Statsoft Polska.  

 Dla zmiennych na skalach ilościowych wyznaczono średnią, medianę, kwartyle, 

odchylenie standardowe oraz podano wartości minimalną i maksymalną. Zmienne jakościowe 

opisano poprzez podanie częstości występowania danej kategorii w próbie. Normalność 

rozkładów badano przy pomocy testu Shapiro-Wilka, a jednorodność wariancji weryfikowano 

testem Levene’a.  Do weryfikacji hipotez statystycznych wykorzystano następujące testy: test 

t (Studenta) dla zmiennych niezależnych, test Cochrana-Coxa, test U Manna-Whitneya, 

jednoczynnikową analizę wariancji oraz test chi-kwadrat. W celu określenia wartości 

diagnostycznej zmiennej WPP w przewidywaniu przeżycia posłużono się krzywą ROC wraz z 

wyznaczeniem optymalnego punktu odcięcia. 

  Założono poziom istotności α=0,05. Za istotne statystycznie uznawano wyniki, gdy 

wyliczone prawdopodobieństwo testowe p spełniało nierówność p<0,05. 
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7. WYNIKI 

 

7.1 Charakterystyka badanej grupy 

 

Grupa badana obejmuje 142 noworodki z wrodzoną przepukliną przeponową typu Bochdaleka. 

 68 noworodków płci żeńskiej i 74 noworodki płci męskiej 

 Wiek ciążowy wynosił od 29 do 41 tygodni ciąży; średnia 37 tygodni. 

 Masa ciała urodzeniowa wynosiła od 1200g do 4100g; średnia 2886g. 

 Noworodki oceniono w pierwszej minucie życia wg skali Apgar na 1 do 10 pkt; średnia 

6 pkt. 

o Stan ogólny dobry (10-7 pkt) u 64 pacjentów (45%) 

o Stan ogólny średni (6-4 pkt) u 60 pacjentów (42%) 

o Stan ogólny ciężki, zamartwica (3-1 pkt) u 18 pacjentów (13%)  

 U 121 noworodków CDH występowała po stronie lewej (85%), u 21 po stronie prawej 

(15%) 

 W przypadku 123 noworodków (86,6%) wadę zdiagnozowano prenatalnie, u 19 

noworodków (13,4%) dopiero po urodzeniu.  

 U 71 (50%) pacjentów oceniono prenatalnie LHR między 22 a 28 Hbd, wynosił od 0.4 

do 2.9; średnia 1.3 

o U 37 pacjentów LHR >1.4 (52,1%) 

o U 25 pacjentów LHR 1-1.4 (35,2%) 

o U 9 pacjentów LHR <1 (12,7%) 

 Liczba zgonów w grupie badanej to 49 (34,5%), przeżyło 93 pacjentów (65,5%). 

o 32 zgony przed operacją (22,5%) 

o 17 zgonów po operacji (11,9%) 

 U 29 pacjentów współistniały poza CDH wady dodatkowe (20,4%) 

o U 11 pacjentów (7,7%) występowało wielowadzie w postaci zespołów 

genetycznych – wszyscy ci pacjenci zmarli przed operacją  

 Z grupy badanej operowano 110 noworodków (74,5%) 

o U 28 stwierdzono obecność worka przepukliny (25%) 

o U 73 ubytek przepony był duży (C, D wg. klasyfikacji CDHSG) i wymagał 

zaopatrzenia łatą (66,3%) 

o U 48 stwierdzono obecność wątroby w obrębie klatki piersiowej (43,6%)  



 50 

7.2 Porównanie i ocena obecności upowietrznionej tkanki płucnej po stronie wady w 

RTG AP klatki piersiowej wykonanym tuż po urodzeniu w grupie pacjentów CDH, 

którzy przeżyli z grupą, w której pacjenci zmarli. 

 

 Porównano badania RTG AP klatki piersiowej 142 pacjentów z CDH wykonane tuż po 

urodzeniu. Oceniono je pod kątem obecności (tak lub nie) upowietrznionej tkanki płucnej po 

stronie wady. U 5 pacjentów na zdjęciach RTG obraz płuca po stronie wady był 

niejednoznaczny, z tego powodu badania te wykluczono z analizy. Następnie wyniki 

porównano pomiędzy grupą pacjentów, którzy przeżyli (n=89) oraz grupą pacjentów, którzy 

zmarli (n=48) (Tab.3).   

 

Obecność upowietrznionego 

płuca po stronie wady 

Grupa pacjentów, 

którzy przeżyli n=89 

Grupa pacjentów, 

którzy zmarli n=48 

p 

TAK 62 (69,99%) 12 (25%) p=0,0000 

NIE 27 (30,34%) 36 (75%) 
 

Tab.3. Porównanie widoczności upowietrznionej tkanki płucnej po stronie wady w RTG AP klatki piersiowej 

wykonanym tuż po urodzeniu w grupie pacjentów CDH, którzy przeżyli z grupą, w której pacjenci zmarli. 

 

 Wykazano istotną statystycznie różnicę obecności upowietrznionej tkanki płucnej po 

stronie wady na wykonanym po urodzeniu RTG klatki piersiowej w projekcji AP pomiędzy 

pacjentami, którzy przeżyli i tymi, którzy zmarli (p=0,0000).  

 

 

7.3 Ocena WPP jako czynnika rokowniczego w okresie pooperacyjnym.  

 

7.3.1 Porównanie WPP między grupą pacjentów, którzy przeżyli z grupą pacjentów, 

którzy zmarli.  

 

WPP obliczono z wcześniej opisanego wzoru, na podstawie wykonanego po operacji 

CDH RTG AP klatki piersiowej. Ocena obejmuje grupę pacjentów operowanych, n=110. 

Wyniki uzyskanego WPP porównano pomiędzy grupą pacjentów, którzy przeżyli i tymi, którzy 

zmarli (Tab.4) (Ryc.5). 
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WPP 

  

n 

 

Średnia 

 

Med. 

 

Min. 

 

Max. 

Odchyl. 

standard. 

p 

Grupa pacjentów, 

którzy przeżyli 

 

93 

 

0,57 

 

0,55 

 

0,10 

 

1 

 

0,23 

 

0,0020 

Grupa pacjentów, 

którzy zmarli 

 

17 

 

0,40 

 

0,40 

 

0,13 

 

0,77 

 

0,14 
 

Tab.4. Porównanie wyników WPP pomiędzy grupą pacjentów, którzy przeżyli i tymi, którzy zmarli. 

 

 

 

 

 
 

Ryc.5. Porównanie wyników WPP pomiędzy grupą pacjentów, którzy przeżyli (żyje) i tymi którzy zmarli (zgon). 

 

 

Wraz ze wzrostem WPP rosną szanse na przeżycie pacjenta z CDH. Wykazano istotną 

statystycznie różnicę pomiędzy wartością WPP pomiędzy grupą pacjentów, którzy przeżyli i 

tymi, którzy zmarli (p=0,0020). Istotnie wyższy współczynnik WPP mieli pacjenci, którzy 

przeżyli.  
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7.3.2 Wyznaczenie dla WPP wartości, która najlepiej określi szansę przeżycia lub ryzyko 

zgonu w okresie pooperacyjnym.   

 

 Wyznaczono krzywą ROC (ang. Receiver Operating Characteristic), aby dokonać 

wyboru optymalnego punktu odcięcia WPP. Następnie wyznaczono pole pod krzywą ROC, tj. 

AUC (ang. Area Under Curve) jako miarę dobroci i trafności przyjętego modelu.  Określono 

również indeks Youdena, który odnosi się bezpośrednio do czułości i swoistości i określa 

optymalny punkt przecięcia (Ryc.6).  

 

 

Wykres ROC

Indeks Youdena  = 0,45

Proponowany punkt odcięcia: 0,45

0,45

0,0 0,2 0,4 0,6 0,8 1,0

1-Specyficzność

0,0

0,2

0,4

0,6

0,8

1,0

C
z
u

ło
ś
ć

0,45

 
 

Ryc.6. Wykres ROC oraz Indeks Youdena. 

 

Wyznaczono optymalny punkt odcięcia dla wartości WPP=0,45 przy parametrach 

czułości 68,8% i specyficzności 76,5%. Analiza krzywej ROC wyznaczonej dla zmiennej WPP 

wskazuje, iż ma ona umiarkowaną wartość diagnostyczną w przewidywaniu wystąpienia 

przeżycia i zgonu. Pole powierzchni pod krzywą ROC wyniosło AUC=0,737. Wynik testu 

wskazuje, iż zastosowana klasyfikacja była lepsza niż losowy podział obiektów do dwóch klas 

(p<0,001). Index Youdena wyniósł 0,45. 
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7.4 Analiza czynników wpływających bezpośrednio na mechaniczny ucisk płuca przez 

przemieszczone trzewia. 

 

7.4.1 Porównanie wartości WPP w zależności od wielkości ubytku przepony.  

 

 Porównano wartości WPP u pacjentów operowanych z powodu CDH (n=110) z grupy 

z dużym ubytkiem przepony (n=37), rozumianym jako wymagający zaopatrzenia łatą, z grupą 

pacjentów z ubytkiem małym (n=73), rozumianym jako możliwy do zaopatrzenia (zaszycia) 

pierwotnego przepony (Tab.5) (Ryc.7). 

 

WPP 

  

n 

 

Średnia 

 

Med. 

 

Min. 

 

Max. 

Odchyl. 

standard. 

 

p 

Grupa z ubytkiem 

małym 

(bez łaty) 

 

73 

 

0,59 

 

0,57 

 

0,10 

 

1 

 

0,24 

 

 

0,0021 

Grupa z ubytkiem 

dużym 

(z łatą) 

 

37 

 

0,45 

 

0,43 

 

0,13 

 

1 

 

0,16 

 

Tab.5. Porównanie wartości WPP u pacjentów z małym i dużym ubytkiem przepony. 

 

 
 

Ryc.7. Porównanie wartości WPP u pacjentów z małym (łata nie) i dużym (łata tak) ubytkiem przepony. 
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Wykazano istotną statystycznie różnicę pomiędzy wartością WPP pomiędzy grupą 

pacjentów, którzy wymagali zaopatrzenia ubytku przepony łatą i tymi, u których ubytek zaszyto 

pierwotnie (p=0,0021). Istotnie wyższy współczynnik WPP mieli pacjenci z małym ubytkiem 

przepony.  

 

 

7.4.2 Porównanie wartości WPP w zależności od obecności fragmentu wątroby w klatce 

piersiowej po stronie wady. 

 

  Porównano wartości WPP u wszystkich pacjentów operowanych z powodu CDH 

(n=110) z grupy z obecnym w klatce piersiowej fragmentem wątroby po stronie wady (n=48), 

z grupą pacjentów bez przemieszczonego do klatki piersiowej fragmentu wątroby (n=62) 

(Tab.6) (Ryc.8).  

 

WPP 

  

n 

 

Średnia 

 

Med. 

 

Min. 

 

Max. 

Odchyl. 

standard. 

 

p 

Grupa z przemieszczoną 

do klatki piersiowej 

wątrobą 

 

48 

 

0,52 

 

0,44 

 

0,10 

 

1 

 

0,25 

 

 

0,2088 

Grupa bez 

przemieszczonej do 

klatki piersiowej wątroby 

 

62 

 

0,56 

 

0,55 

 

0,15 

 

1 

 

0,20 

 

Tab.6. Porównanie wartości WPP u pacjentów z przemieszczoną do klatki piersiowej wątrobą oraz bez wątroby 

w klatce piersiowej. 
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Ryc.8. Porównanie wartości WPP u pacjentów z przemieszczoną do klatki piersiowej wątrobą (wątroba tak) oraz 

bez wątroby w klatce piersiowej (wątroba nie). 

 

 

Nie wykazano istotnej statystycznie różnicy wartości WPP pomiędzy grupami 

pacjentów CDH z i bez przemieszczonej wątroby do klatki piersiowej po stronie wady 

(p=0,2088). 

 

 

7.4.3 Porównanie wartości WPP w zależności od obecności worka przepukliny po stronie 

wady. 

 

 Porównano wartości WPP u wszystkich pacjentów operowanych z powodu CDH 

(n=110) z grupy z obecnym workiem przepukliny po stronie wady (n=28), z grupą pacjentów 

bez obecnego worka przepukliny (n=82) (Tab.7) (Ryc.9).  
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WPP 

  

n 

 

Średnia 

 

Med. 

 

Min. 

 

Max. 

Odchyl. 

standard. 

 

p 

Grupa z workiem 

przepukliny 

(CDH 

prawdziwa) 

 

28 

 

0,66 

 

0,69 

 

0,10 

 

1 

 

0,25 

 

 

 

0,0026 

Grupa bez worka 

przepukliny 

(CDH rzekoma) 

 

82 

 

0,50 

 

0,50 

 

0,13 

 

1 

 

0,20 

 

Tab.7. Porównanie wartości WPP u pacjentów z obecnym workiem oraz bez worka przepukliny. 

 

 

 
 

Ryc.9. Porównanie wartości WPP u pacjentów z obecnym workiem (typ wady prawdziwa) oraz bez worka 

przepukliny (typ wady rzekoma). 

 

 

 

Wykazano istotną statystycznie różnicę pomiędzy wartością WPP pomiędzy grupą 

pacjentów, u których śródoperacyjnie stwierdzono worek przepukliny a tymi, u których worek 

przepukliny nie był obecny (p=0,0026). Istotnie wyższy współczynnik WPP mieli pacjenci z 

obecnym workiem przepukliny przeponowej, tzw. przepukliną prawdziwą. 
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7.4.4 Porównanie wartości WPP w zależności od strony wystąpienia wady. 

 

 Porównano wartości WPP u wszystkich pacjentów operowanych z powodu CDH 

(n=110) z grupy z CDH prawostronną (n=15) z grupą pacjentów z CDH lewostronną (n=95) 

(Tab.8) (Ryc.10).  

 

WPP 

  

n 

 

Średnia 

 

Med. 

 

Min. 

 

Max. 

Odchyl. 

standard. 

 

p 

Grupa z CDH dex  

15 

 

0,53 

 

0,46 

 

0,10 

 

1 

 

0,28 

 

 

0,5921 Grupa z CDH sin  

95 

 

0,55 

 

0,53 

 

0,13 

 

1 

 

0,21 
 

Tab.8. Porównanie wartości WPP w zależności od strony wady, CDH dex (prawostronna), CDH sin (lewostronna). 

 

 
 

Ryc.10. Porównanie wartości WPP u pacjentów CDH w zależności od strony wystąpienia wady.  

 

Nie wykazano istotnych różnic pomiędzy wartościami WPP pomiędzy grupą pacjentów 

z wadą po stronie prawej i po stronie lewej (p=0,5921).  
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7.5. Analiza wpływu WPP na okres okołooperacyjny, tj. czas stabilizacji krążeniowo-

oddechowej przed i po operacji. 

 

7.5.1 Porównanie wartości WPP u pacjentów operowanych z powodu CDH w zależności 

od czasu stabilizacji przedoperacyjnej, tj. momentu przeprowadzenia zabiegu 

operacyjnego. 

 

 Porównano wartości WPP u pacjentów, u których osiągnięto stabilizację krążeniowo-

oddechową pozwalającą na przeprowadzenie zabiegu operacyjnego CDH do trzeciej doby 

życia (w pierwszych 72 godzinach życia) (n=60) z grupą pacjentów, u których stabilizacja 

trwała dłużej niż trzy doby oraz później niż po 72 godzinach życia możliwy był zabieg 

operacyjny (n=49). U jednego z pacjentów dane nie były pełne, tego pacjenta wykluczono z 

analizy. W sumie przeanalizowano dane 109 pacjentów (Tab.9) (Ryc.11). 

 

WPP 

  

n 

 

Średnia 

 

Odchyl. standard. 

 

p 

Grupa operowana 

do 3 doby życia 

 

60 

 

0,55 

 

0,22 

 

 

0,9853 Grupa operowana 

po 3 dobie życia 

 

49 

 

0,54 

 

0,23 
 

Tab.9. Porównanie wartości WPP w zależności od czasu operacji, tj. do 3 doby życia i po 3 dobie życia. 
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Ryc.11. Porównanie wartości WPP w zależności od czasu operacji, tj. do 3 doby życia i po 3 dobie życia. 
 

 

Nie wykazano istotnych różnic pomiędzy wartościami WPP pomiędzy grupą pacjentów 

operowanych do trzeciej dobry życia i po trzeciej dobie życia (p=0,9853). 

 

 

7.5.2 Porównanie wartości WPP u pacjentów operowanych z powodu CDH w zależności 

od czasu stabilizacji pooperacyjnej, tj. ekstubacji.  

 

 Porównano wartości WPP u pacjentów operowanych z powodu CDH, u których 

osiągnięto pooperacyjną stabilizację krążeniowo-oddechową umożliwiającą ekstubację do 7 

doby po leczeniu operacyjnym (n=55) z grupą pacjentów, u których stabilizacja ta trwała dłużej, 

a ekstubacja była możliwa po 7 dobie po operacji (n=37) lub stabilizacja nie była możliwa do 

osiągnięcia i doszło do zgonu pacjenta (n=17). Z analizy wykluczono jednego pacjenta, którego 

dane nie były pełne. W sumie analiza objęła 109 pacjentów (Tab.10) (Ryc.12). 
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WPP 

  

n 

 

Średnia 

 

Odchyl. standard. 

 

p 

Grupa pacjentów 

ekstubowanych 

do 7 doby po 

operacji 

 

55 

 

0,65 

 

 

0,22 

 

 

 

0,0000 

Grupa pacjentów 

ekstubowanych 

po 7 dobie po 

operacji oraz 

pacjentów, którzy 

zmarli przed 

ekstubacją 

 

 

54 

 

 

0,43 

 

 

0,16 

 

Tab.10. Porównanie wartości WPP w zależności od czasu ekstubacji po zabiegu operacyjnym, tj. do 7 doby i po 

7 dobie po operacji, włącznie z pacjentami, którzy zmarli przed eksubacją. 

 

 

 

 

Ryc.12. Porównanie wartości WPP w zależności od czasu ekstubacji po zabiegu operacyjnym, tj. do 7 doby i po 

7 dobie po operacji, włącznie z pacjentami, którzy zmarli przed ekstubacją. 
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Wykazano istotną statystycznie różnicę wartości WPP między pacjentami operowanymi 

z powodu CDH, u których osiągnięto pooperacyjną stabilizację krążeniowo-oddechową 

umożliwiającą ekstubację do 7 doby po leczeniu operacyjnym, a grupą pacjentów, u których 

stabilizacja ta trwała dłużej, a ekstubacja była możliwa po 7 dobie po operacji, lub nie była 

możliwa i zakończyła się zgonem pacjenta (p=0,0000). Wartość WPP była istotnie wyższa u 

pacjentów, których stabilizacja pooperacyjna trwała krócej. 

 

 

7.6 Analiza korelacji LHR z WPP  

 

 Porównano wartości WPP pomiędzy grupami pacjentów z CDH w zależności od 

pomiaru LHR w okresie prenatalnym. Do analizy włączono pacjentów, u których LHR 

wyliczono między 22 a 28 Hbd. Z analizy wykluczono pacjentów, u których LHR wyliczono 

poza tym okresem ciąży, oraz u których brak było informacji na temat pomiaru LHR. Łącznie 

analiza objęła 71 pacjentów. Pacjentów tych podzielono na trzy grupy w zależności od wyniku 

LHR, tj. LHR<1, LHR 1-1.4, LHR>1.4 (Tab.11) (Ryc.13). 

 

WPP 

 n Średnia Odchyl. standard. p 

LHR<1 9 0,42 0,13  

0,1119 LHR 1-1.4 25 0,43 0,17 

LHR>1.4 37 0,53 0,23 

 

Tab.11. Porównanie wartości WPP pomiędzy grupami pacjentów z CDH w zależności od pomiaru LHR. 
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Ryc.13. Porównanie wartości WPP pomiędzy grupami pacjentów z CDH w zależności od pomiaru LHR. 

  

Nie wykazano istotnej różnicy pomiędzy wartościami WPP w zależności od wyniku 

pomiaru LHR w grupach LHR<1, LHR 1-1.4, LHR>1.4 (p=0,1119).  

 

Patrząc na wykres, widoczna jest różnica pomiędzy wartościami WPP u pacjentów z 

LHR poniżej i powyżej 1.4. Przeanalizowano wartości WPP dla dwóch grup pacjentów, gdzie 

graniczną wartością jest LHR 1.4 (Tab.12) (Ryc.14).  

 

WPP 

  

n 

 

Średnia 

 

Odchyl. standard. 

 

p 

LHR  1.4 34 0,43 

 

0,16  

0,0358 

 

LHR > 1.4 

 

37 

 

0,53 

 

0,23 
 

Tab.12. Porównanie wartości WPP w grupie pacjentów z LHR  1.4 i LHR > 1.4.  
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Ryc.14.  Porównanie wartości WPP w grupie pacjentów z LHR  1.4 i LHR > 1.4. 

 

 

 Wykazano istotną różnicę wartości WPP u pacjentów z LHR wyższym niż 1.4 

(p=0,0358).  
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8. PODSUMOWANIE WYNIKÓW 

 

 Analizowaną grupę stanowiły 142 noworodki z wrodzoną przepukliną przeponową typu 

Bochdaleka. Większość z nich stanowili chłopcy. Średni wiek ciążowy w momencie urodzenia 

wynosił 37 tygodni, średnia masa ciała 2886g. Stan ogólny 87% noworodków po urodzeniu 

został oceniony jako dobry lub średni według skali Apgar, 13% urodziło się w zamartwicy. U 

85% pacjentów ubytek w przeponie występował po stronie lewej, nie było przypadku 

całkowitego obustronnego braku przepony. U połowy pacjentów prenatalnie oceniono LHR, 

jego średnia wartość wyniosła 1.3. W badanej grupie zmarło 34,5% pacjentów, z czego prawie 

¾ to zgony przed leczeniem operacyjnym. W 20% przypadków współistniały poza CDH wady 

dodatkowe, u prawie 8% zespoły genetyczne będące wadami letalnymi prowadzącymi do 

śmierci jeszcze przed operacją. Z grupy badanej operowano 74,5% noworodków, u ¼ 

stwierdzono przepuklinę z obecnym workiem, tzw. prawdziwą, u 43,6% w obrębie przepukliny 

przemieszczony był fragment wątroby. Ponad 2/3 pacjentów wymagało zaopatrzenia ubytku 

przepony łatą.  

 

 Analiza obrazu RTG AP klatki piersiowej wykonanego tuż po urodzeniu wykazała 

istotną statystycznie różnicę w obecności upowietrznionej tkanki płucnej po stronie wady, 

pomiędzy grupą pacjentów, która przeżyła – tu istotnie częściej płuco było widoczne w 

badaniu, a grupą, gdzie pacjenci zmarli. W grupie pacjentów, którzy przeżyli również istotnie 

większe było płuco po stronie wady oceniane w pierwszym po operacji RTG AP klatki 

piersiowej na podstawie obliczonego WPP. Wykazano, iż WPP o wartości 0,45 może mieć 

diagnostyczną wartość jako punkt odcięcia prognozowanego przeżycia lub zgonu (czym 

większy WPP tym szansa na dobre rokowanie większa).  

 

 Analiza czynników wpływających na wartość WPP, a więc obraz płuca po stronie wady, 

wykazała istotną statystycznie zależność wartości WPP od wielkości ubytku w przeponie oraz 

obecności worka przepukliny. W grupie pacjentów, u których zaopatrzenie przepony wymagało 

użycia łaty, a więc duży rozmiar ubytku nie pozwalał na jej pierwotne zaszycie, WPP, a tym 

samym wielkość płuca była istotnie mniejsza w porównaniu z grupą pacjentów z małym 

ubytkiem. Również istotnie mniejsze były wartości WPP u pacjentów z przepukliną rzekomą, 

a więc z nieobecnym workiem przepukliny.   

Zależności WPP nie wykazano w stosunku do obecności przemieszczonego do klatki 

piersiowej fragmentu wątroby ani w odniesieniu do strony wystąpienia wady. 
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Analiza związku obrazu płuca (WPP) z okresem okołooperacyjnym, tj. czasem 

stabilizacji krążeniowo-oddechowej wykazała, iż wielkość płuca po stronie wady nie różniła 

się istotnie pomiędzy grupą pacjentów, u których operacja była możliwa do trzeciej lub w 

trzeciej dobie życia, a grupą pacjentów, u których czas stabilizacji przedoperacyjnej był 

dłuższy, a leczenie operacyjne możliwe było dopiero po trzeciej dobie życia. Istotne 

statystycznie różnice wartości WPP wykazano pomiędzy grupami pacjentów w zależności od 

czasu trwania stabilizacji pooperacyjnej. Obraz płuca po stronie wady, jego wymiar był istotnie 

większy u pacjentów, u których ekstubacja była możliwa do 7 doby po operacji, natomiast 

istotnie mniejsze płuco po stronie wady stwierdzono u pacjentów, u których czas stabilizacji 

krążeniowo-oddechowej, a tym samym możliwość ekstubacji był dłuższy lub ekstubacja była 

niemożliwa i pacjenci zmarli.  

 

Analiza korelacji obrazu płuca w badaniach prenatalnych, a więc pomiaru LHR z 

obrazem płuca po stronie wady w RTG klatki piersiowej tuż po leczeniu operacyjnym, a więc 

WPP, wykazała istotną zbieżność jedynie przy podziale pacjentów na dwie grupy: z LHR  1.4 

lub LHR > 1.4. W tym przypadku wykazano istotną proporcjonalną zależność obu parametrów, 

w grupie pacjentów z LHR > 1.4 istotnie większy był WPP i analogicznie, przy LHR  1.4 

WPP był istotnie mniejszy. Takich korelacji nie wykazano przy podziale na grupy LHR <1, 

LHR 1-1.4, LHR > 1.4.       
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9. OMÓWIENIE WYNIKÓW I DYSKUSJA 

  

Ze względu na wciąż dużą śmiertelność pacjentów z CDH, w zależności od ośrodka 

szacowaną na 15-50%, ogromną wagę przywiązuje się do opisania czynników 

prognostycznych, mających na celu określenie grupy pacjentów rokujących najgorzej, aby to 

właśnie w ich przypadku móc podjąć decyzję o eskalacji najbardziej agresywnych terapii lub 

od nich odstąpić [4-8,172]. Cała uwaga skupia się na ocenie stopnia hipoplazji płuc jeszcze w 

okresie płodowym. Szeroko rozwinięta diagnostyka prenatalna posługuje się jednak pośrednimi 

metodami oceny stopnia niedorozwoju płuca po stronie wady [55,66,78-80,173]. Nadal około 

15% noworodków rodzi się z wrodzoną przepukliną przeponową bez wcześniejszego jej 

rozpoznania w okresie prenatalnym [12]. Dopiero ocena postnatalna, połączenie obrazu 

klinicznego, radiologicznego i śródoperacyjnego jest swoistym jej sprawdzianem, daje 

dodatkowe informacje mogące wpłynąć na podejmowane decyzje terapeutyczne.      

 

9.1 Dane demograficzne pacjentów. 

 

Dane demograficzne, rozpoznawalność wady w okresie prenatalnym, anatomia wady, 

jak i wyniki leczenia analizowanej przeze mnie grupy pacjentów nie różniły się od opisywanych 

w literaturze [1-8,10].  

 Bez wątpienia mocną stroną badanej przeze mnie grupy jest jej liczebność oraz 

jednolitość. U wszystkich pacjentów stabilizacja krążeniowo-oddechowa oraz leczenie 

operacyjne przeprowadzone było w ośrodku trzeciego stopnia referencyjności, według jednego 

schematu postępowania, przez ten sam zespół doświadczonych lekarzy anestezjologów oraz 

chirurgów.  

 

9.2 Wartość rokownicza obrazu płuc w RTG AP klatki piersiowej. 

 

 Analiza dotyczyła dwóch badań RTG AP klatki piersiowej, jednego wykonanego tuż po 

urodzeniu - tu liczba pacjentów wynosiła 142, a liczba analizowanych badań 137 oraz drugiego, 

wykonanego po zabiegu operacyjnym – liczba pacjentów i przeanalizowanych badań to 110.  

 

W przypadku zdjęcia wykonanego po urodzeniu, kryterium oceny była obecność lub 

brak widocznej upowietrznionej tkanki płucnej po stronie wady, podobnie jak w analizie Terui 
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i wsp. [158]. Odstąpiono od próby pomiaru płuca po stronie wady, jak również płuca po stronie 

przeciwnej oraz stopnia przesunięcia śródpiersia, jak to miało miejsce w pracach Donnelly’ego 

i wsp. oraz Holta i wsp. [155,156]. Wraz z opisującym powyższe badania radiologiem 

uznaliśmy, iż ocena taka obarczona jest zbyt dużym ryzykiem błędu w interpretacji obrazu 

RTG. W przypadku badania, które wykonane jest jeszcze przed korekcją wady, dające 

dodatkowe cienie narządy znajdujące się w klatce piersiowej uniemożliwiają dokładne 

prześledzenie granic płuca po stronie wady, a cień przesuniętego śródpiersia zaburza dokładny 

obraz płuca po stronie przeciwnej. Podobną obserwację zgłosił w swej pracy Dimitriou i wsp. 

[160]. 

Analiza zdjęcia wykonanego po zabiegu operacyjnym obejmowała pomiar powierzchni 

płuca po stronie wady w stosunku do powierzchni klatki piersiowej po tej stronie. Powierzchnie 

te wyliczono ze wzoru na pole powierzchni trójkąta. Następnie, wielkość płuca przedstawiono 

jako współczynnik jego powierzchni do powierzchni jednoimiennej połowy klatki piersiowej 

(WPP). Stosunek taki, tj. powierzchni płuca do powierzchni klatki piersiowej po jego stronie 

jest niezależny od tygodnia ciąży dziecka w momencie urodzenia ani jego masy ciała.  Jak 

przedstawili Dimitriou i wsp., powierzchnia płuca określona na podstawie RTG ap odpowiada 

jego objętości, a widoczne tak zwane „małe płuco” uznaje się jako spełniające kryterium 

rozpoznania radiologicznego hipoplazji, a to właśnie niedorozwój płuca jednoimiennego do 

ubytku przepony warunkuje stan ogólny noworodków z CDH oraz stopień występującego 

nadciśnienia płucnego [27,160173]. Bardzo ważnym warunkiem był tu czas wykonania badania 

RTG, a więc nie później niż godzinę po interwencji chirurgicznej. Przyczyną wprowadzenia 

tego kryterium jest fakt, iż właśnie badanie obrazowe wykonane tuż po odprowadzeniu 

narządów z klatki piersiowej do jamy brzusznej i zaopatrzeniu ubytku przepony daje możliwość 

miarodajnej, bezpośredniej oceny płuca po stronie wady. Nie ma tu jeszcze miejsca, 

obserwowane w dużej części przypadków, gromadzenie się w późniejszych godzinach i dobach 

życia płynu w opłucnej po stronie zaopatrzonej przepukliny, który powoduje, iż dokładne 

prześledzenie granic płuca może być niemożliwe.   

 

W obu przypadkach moja analiza wykazała, iż w badanej grupie obraz płuca 

jednoimiennego do wady miał istotne znaczenie rokownicze dla przeżycia lub zgonu.  

Istotnie częściej, bo w 69,99% przypadków, stwierdziłam obecność powietrznej tkanki 

płucnej w wykonanym po urodzeniu RTG ap klatki piersiowej u pacjentów, którzy przeżyli, w 

porównaniu z grupą pacjentów zmarłych, gdzie tylko u ¼ widoczna była powietrzna tkanka 

płucna po stronie przepukliny (p=0,0000). Wynik ten pozostaje w zgodzie z obserwacją Terui 
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i wsp. na materiale 348 pacjentów, którzy wykazali, iż obecność upowietrznionego płuca po 

stronie wady na wykonanym przed operacją RTG ap klatki piersiowej jest istotnym czynnikiem 

zwiększonej szansy przeżycia [158]. Pozostaje to również w zgodzie z doniesieniami 

Donnelly’ego i wsp. oraz Touloukiana i wsp., choć oni opisywali nie samą widoczność 

upowietrznionego płuca, ale jego powierzchnię [155,153]. Zauważyli, iż czym większe było 

widoczne jednoimienne do wady płuco tym lepsze było rokowanie. Nie potwierdziły tego 

jednak prace Van Dijk Azn i wsp., Holta i wsp. oraz Dimitrou i wsp. [154,156,160]. Należy 

jednak podkreślić, iż są to doniesienia na stosunkowo małym materiale, odpowiednio 34, 56 i 

25 pacjentów. 

W obrazie pooperacyjnym, istotnie wyższy był obliczony przeze mnie współczynnik 

WPP w grupie pacjentów, którzy przeżyli. Tu średni WPP wyniósł 0,57 (mediana 0,55), 

natomiast w grupie pacjentów, którzy zmarli był równy 0,40 (mediana 0,40), p=0,0020. 

Oznacza to, iż w grupie noworodków z końcowym pomyślnym wynikiem leczenia, 

jednoimienne do ubytku w przeponie płuco po operacji zajmowało więcej niż połowę 

powierzchni klatki piersiowej po stronie wady, a zatem stopień ocenianej radiologicznie 

hipoplazji płuc był u nich mniejszy niż w grupie pacjentów, którzy zmarli. Brak jest dostępnych 

w literaturze podobnych doniesień, poza dwoma badaniami z 1993 roku i 2000 roku. Dimitriou 

i wsp. na 25 pacjentach wykazali, iż mała powierzchnia płuc wyliczona na podstawie RTG ap 

klatki piersiowej wykonanego w pierwszych 24 godzinach po operacji, była istotnym 

czynnikiem złego rokowania. Nie podano jednak w tej pracy liczbowej wartości, która 

opisywałaby znaczenie „małego i dużego płuca” [160]. Próby takie podjęli Cloutier i wsp. W 

badaniu jednak z góry ustalono podział w zależności od stopnia redukcji objętości 

jednoimiennego płuca (stopnia hipoplazji) w stosunku do objętości jego połowy klatki 

piersiowej w RTG wykonanym po zabiegu operacyjnym. Wyróżniono trzy grupy: płuco 

zajmujące całą objętość klatki piersiowej (brak hipoplazji), płuco zajmujące więcej (łagodna 

hipoplazja) lub mniej (ciężka hipoplazja) niż połowę objętości klatki piersiowej. W badaniu 

tym jednak 8 na 9 pacjentów z najcięższym stopniem hipoplazji płuca jednoimiennego, a więc 

z grupy trzeciej, przeżyło. Autorzy pracy podsumowali, iż rezultat taki był wynikiem 

niewłaściwego, arbitralnie przyjętego przez badaczy podziału na grupy [159]. 

W swojej analizie, poza samym wprowadzeniem i wyliczeniem wartości WPP, za 

pomocą krzywej ROC, wyznaczyłam optymalny punkt odcięcia dla WPP, który najlepiej 

odróżniłby grupę o dobrym i złym rokowaniu. Wyniósł on 0,45. Czułość i specyficzność tego 

parametru obliczyłam odpowiednio na 68,8% i 76,5%. Analiza krzywej ROC wyznaczonej dla 

zmiennej WPP wskazuje, iż ma ona akceptowalną wartość diagnostyczną w przewidywaniu 
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wystąpienia przeżycia i zgonu. Pole powierzchni pod krzywą ROC wyniosło AUC=0,737. 

Wynik testu należy uznać za dość dobry, również w porównaniu z innymi ogólnie przyjętymi 

i szeroko stosowanymi w praktyce modelami prenatalnych czynników prognostycznych 

stopnia hipoplazji płuc, przeżycia lub zgonu pacjentów z CDH, których trafność na podstawie 

analizy AUC porównuje wieloośrodkowa praca Oluyomi-Obi i wsp. Oceniono w niej kolejno 

dobroć i trafność określanego w USG modelu o/e LHR (AUC w zależności od metody pomiaru 

0.78-0.85), określanego w MR modelu o/e TFLV (AUC=0.8), LiTR (AUC=0.72), %LH 

(AUC=0.75) [100]. Znaczenie, w przypadku otrzymanego przeze mnie wyniku, miała bez 

wątpienia mało liczna (n=17) grupa pacjentów, którzy zmarli, w porównaniu z grupą 

pacjentów, którzy przeżyli (n=93). Jest prawdopodobne, iż gdyby dysproporcja liczebności obu 

grup była mniejsza, wartość określonego przeze mnie punktu odcięcia WPP byłaby jeszcze 

silniejsza.  

 

9.3 Czynniki mające wpływ na WPP. 

 

Hipoplazja płuc w CDH występuje przede wszystkim po stronie wady, płuco przeciwne, 

jeśli jest hipoplastyczne, to zawsze w istotnie mniejszym stopniu [100,174]. Aktualnie dostępne 

są dwie teorie wyjaśniające to zjawisko. Teoria „ucisku” oraz „podwójnego uderzenia”. W 

każdej z tych hipotez wpływ na stopień hipoplazji płuca po stronie wady ma mechaniczny jego 

ucisk przez przemieszczone do klatki piersiowej narządy jamy brzusznej [28-30,42]. Wśród 

czynników mających wpływ na stopień ucisku płuca w CDH są: wielkość ubytku przepony, 

przemieszczenie fragmentu wątroby do klatki piersiowej, obecność lub brak worka przepukliny 

oraz strona wystąpienia wady.   

 

9.3.1 Wielkość ubytku przepony.  

 

Wielkość ubytku przepony jest jednym z najlepiej opisanych, samodzielnych 

czynników mających wpływ na rokowanie w CDH. W wielu jedno– i wieloośrodkowych 

badaniach wykazano, iż czym ubytek przepony jest większy, tym rokowanie gorsze [138-

142,175]. Duży ubytek w przeponie sprzyja przemieszczeniu się przez niego większej ilości 

narządów z jamy brzusznej do klatki piersiowej, w tym wątroby. Powodują one ucisk na płuco, 

zwiększając stopień jego hipoplazji, co ma bezpośredni wpływ na większe ryzyko 

niepowodzenia leczenia. Mechanizm ten potwierdza niezwykle istotne dla tego zagadnienia 

doniesienie Langwielera i wsp. Przebadali oni 266 szczurzych osesków, które były 
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eksponowane w życiu płodowym na nitrofen, zgodnie z procedurą przyjętą przy tworzeniu 

nitrofenowego szczurzego modelu CDH. U 60% szczurzych noworodków potwierdzono 

wystąpienie przepukliny przeponowej, u 40% nie stwierdzono ubytku w przeponie. U każdego 

oseska oceniono wielkość oraz wagę płuc i wątroby, a w grupie z przepukliną, wielkość ubytku 

przepony. Wykazano, iż w grupie bez CDH wielkość i waga płuc oraz wątroby były 

prawidłowe dla tych osobników i ich wieku w momencie badania.  Z kolei w grupie z CDH 

wielkość i waga płuca po stronie wady była istotnie mniejsza niż w grupie bez ubytku. Co 

więcej, wielkość ubytku rosła proporcjonalnie ze stopniem niedorozwoju płuca. Dodatkowo, 

wielkość i waga wątroby były istotnie większe od normy w grupie z wytworzoną przepukliną, 

a wielkość ubytku przepony korelowała proporcjonalnie z rozmiarem wątroby [94].           

W badanej przeze mnie grupie pacjentów, wśród 110 operowanych noworodków, u 

66,3% śródoperacyjnie stwierdzono duży, wymagający zaopatrzenia łatą ubytek w przeponie. 

U pozostałej części operowanych pacjentów ubytek był mały i wystarczające było pierwotne 

zeszycie przepony.  Analizując wartości WPP u pacjentów operowanych z powodu CDH z 

grupy z dużym ubytkiem przepony, z grupą pacjentów z ubytkiem małym wykazałam istotną 

statystycznie różnicę tych wartości (p=0,0021). Istotnie wyższy współczynnik WPP (średnia 

0,59 vs. 0,45) mieli pacjenci z małym ubytkiem przepony, a więc jednoimienne do wady płuco 

było istotnie większe w przypadku małego ubytku. Wynik mój potwierdza cytowane powyżej 

doniesienie Longwielera i wsp. Dodatkowo, moja obserwacja zgodna jest z wieloośrodkowymi 

pracami CDHSG i Brindle’a i wsp., odpowiednio na materiale 3062 i 212 pacjentów z CDH 

oraz pracą Rygla i wsp. na 104 pacjentach, w których wielkość ubytku przepony korelowała 

nie tylko ze śmiertelnością, ale również z wydłużonym czasem wentylacji mechanicznej, co 

niewątpliwie miało związek z większym stopniem hipoplazji płuc u tych pacjentów 

[138,139,175].  

 

9.3.2. Obecność wątroby w klatce piersiowej. 

 

Liver-up, czyli przemieszczenie do klatki piersiowej wątroby przez obecny w przeponie 

ubytek jest szeroko stosowanym prenatalnym czynnikiem złej prognozy w przypadku 

pacjentów z CDH. Potwierdziły to liczne doniesienia, w tym dwie duże wieloośrodkowe prace 

na materiale 710 i 402 pacjentów. Przeżycie w grupie liver-up w porównaniu z grupą liver-

down wyniosło odpowiednio 45,4% vs. 73.9% i 52,7% vs. 83,4% [176,177]. Prenatalnie 

stwierdzona obecność wątroby w obrębie przepukliny przeponowej związana jest z większym 

stopniem hipoplazji płuc, przekładając się na niski LHR, o/eLHR oraz o/eTFLV [61,77,79,96]. 
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Wraz z LHR < 1 i o/eLHR <25% liver-up jest czynnikiem prognostycznym najcięższej postaci 

CDH i wskazaniem do fetoendoskopowej okluzji tchawicy (FETO) [65]. Przemieszczenie do 

klatki piersiowej wątroby traktowane jest również jako pośredni objaw dużego ubytku 

przepony [140]. Ocenia się je na podstawie wykonywanego w ciąży USG lub MR płodu. Jednak 

ze względu na podobną echogeniczność płuca i wątroby, w ultrasonografii może być to 

utrudnione lub obarczone błędem, dlatego do stwierdzenia obecności wątroby w klatce 

piersiowej rekomenduje się MR [106].  

W analizowanym przeze mnie materiale, w okresie prenatalnym wszyscy pacjenci mieli 

wykonane USG, a tylko niewielki odsetek pacjentów MR, dodatkowo nie u wszystkich 

pacjentów odnalazłam w badaniu ultrasonograficznym informację o położeniu wątroby. Aby 

uniknąć błędnego rozpoznania, do uznania pacjenta jako liver-up, posłużyłam się obrazem 

śródoperacyjnym, stąd analiza dotyczyła tylko noworodków operowanych.  

W badanej przeze mnie grupie 110 operowanych pacjentów, u 43,6%, fragment wątroby 

był obecny w klatce piersiowej, co jest zgodne z odsetkiem opisywanym w literaturze [59].  

Średnia wartość WPP u pacjentów z grupy liver-up wyniosła 0,52, w grupie z wątrobą położoną 

całkowicie w jamie brzusznej (liver-down), średnia WPP wyniosła 0,56. Nie wykazałam 

istotnej statystycznie różnicy wartości WPP pomiędzy obiema grupami pacjentów. Obraz płuca 

po stronie wady, w wykonanym po operacji RTG ap klatki piersiowej, był podobny bez 

względu na obecność lub brak przemieszczenia wątroby do klatki piersiowej (p=0,2088). 

Wynik ten stoi w sprzeczności do opisanych wcześniej doniesień wpływu obecności wątroby 

w klatce piersiowej na stopień hipoplazji płuc. Podobnie jak publikacje Alfaraja i wsp. oraz 

Barnewolta i wsp. W opisanym przez nich materiale, obecność części wątroby w klatce 

piersiowej również nie miała wartości rokowniczej, nie wpływała na śmiertelność ani stopień 

hipoplazji płuc [62,80]. W mojej opinii, należy to tłumaczyć faktem, iż w analizowanym przez 

nich oraz przeze mnie materiale, nie oceniano stopnia i wielkości przemieszczenia wątroby do 

jamy opłucnowej, a jedynie sam fakt obecności jej fragmentu w obrębie przepukliny. Jak 

pokazał Mullassery i wsp., nie ma konsensusu co do samej definicji liver-up – dla jednych 

autorów jest to po prostu obecność fragmentu wątroby powyżej poziomu prawidłowej 

przepony, inni uzależniają rozpoznanie liver-up od wielkość lub odsetka przemieszczonego do 

klatki piersiowej fragmentu wątroby, co może mieć wpływ na wyniki przedstawianych badań 

[79,102-105,176]. Biorąc pod uwagę prace, gdzie sama obecność wątroby w klatce piersiowej 

nie miała wartości prognostycznej, natomiast gdy w tej samej grupie pacjentów wyliczono, na 

podstawie MR, wielkość znajdującego się w obrębie klatki piersiowej fragmentu wątroby jako 

LiTR>14% lub %LH>21%, okazało się, iż dopiero te wartości miały istotny związek z 
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rokowaniem i były niezależnymi, istotnymi czynnikami prognozy zgonu oraz potrzeby 

włączenia do leczenia ECMO [101,105]. Wydaje się, iż może być to słuszne podejście, 

zważywszy na cytowane wcześniej doniesienie Langwielera i wsp. Na nitrofenowym modelu 

szczurzym CDH wykazali, iż obecność wątroby w obrębie przepukliny przeponowej związana 

była z większym ubytkiem przepony, hipoplazją jednoimiennego płuca, ale również z istotnie 

zwiększoną masą wątroby w stosunku do jej normy. Co więcej, waga części wątroby w jamie 

brzusznej była prawidłowa, natomiast fragment powyżej przepony charakteryzował się 

nadmiernym rozrostem. Według autorów, obecność wątroby w klatce piersiowej po stronie 

wady nie jest spowodowana jej przemieszczeniem, ale aktywnym wzrostem przez ubytek w 

przeponie, co świadczy o zaburzonym rozwoju również tego narządu w CDH, a nie tylko jego 

dyslokacji [94]. 

 

9.3.3 Obecność worka przepukliny. 

 

Odmianą wrodzonej przepukliny przeponowej jest postać z workiem, co oznacza, iż 

narządy jamy brzusznej przemieszczające się do klatki piersiowej pokryte są błoną opłucnowo-

otrzewnową, która pozbawiona jest włókien mięśniowych [147]. Obecność worka uznawana 

jest za czynnik dobrej prognozy CDH, natomiast różne są doniesienia oceniające jego wpływ 

na stopień hipoplazji płuc [146-150,173]. Worek występuje z częstością 10% do nawet 25% 

wszystkich przepuklin Bochdaleka [11,146-148,151]. Stwierdzenie jego obecności możliwe 

jest dopiero w trakcie operacji przepukliny.  

Wśród analizowanych przeze mnie operowanych pacjentów worek przepukliny 

występował u 28 ze 110 noworodków, co stanowiło 25%, podobnie jak w opisywanych w 

literaturze badanych grupach. Porównanie wartości WPP pomiędzy grupą pacjentów, u których 

śródoperacyjnie stwierdzono worek przepukliny i tymi, u których worek przepukliny nie był 

obecny, wykazało istotne różnice (p=0,0026). Znacząco wyższy współczynnik WPP (średnia 

0,66 vs. 0,50) mieli pacjenci z obecnym workiem przepukliny przeponowej, u nich płuco po 

stronie wady było istotnie większe. Pozostaje to w zgodzie z opublikowanymi dotąd badaniami, 

które wykazują u tych pacjentów istotnie wyższy współczynnik prenatalnych pomiarów płuc, 

to jest LHR, o/eLHR, o/eTFLV [146,148,149]. Co więcej, w pracach tych, istotnie rzadziej 

pacjenci, u których stwierdzono worek przepukliny wymagali w trakcie stabilizacji 

krążeniowo-oddechowej wspomagania ECMO, HFOV, krócej trwała u nich wentylacja 

mechaniczna, co jest pośrednim dowodem na mniejszy stopień hipoplazji płuc. Również 

istotnie rzadziej ubytek przepony wymagał u nich wszycia łaty [148,149]. Wszystkie te 
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obserwacje, włącznie z przedstawionym przeze mnie obrazem płuca w RTG ap klatki 

piersiowej po operacji, wskazują, iż w przypadku przepukliny przeponowej z workiem, 

możemy mieć do czynienia z nieco odmienną lub o odmiennej etiopatogenezie jednostką 

chorobową. Zamora i wsp. przedstawili teorię, iż dobre rokowanie w tym typie przepukliny 

przeponowej, może być skutkiem działania worka jako bariery mechanicznej, która 

uniemożliwia przemieszczenie się dużej ilości trzewi do klatki piersiowej, tym samym 

przyczyniając się do zatrzymania nasilenia hipoplazji płuca po stronie ubytku przepony. 

Uzasadnili to tym, iż w ich materiale co prawda częstość przemieszczania się fragmentu 

wątroby do klatki piersiowej nie miała związku z obecnością lub brakiem worka, to wykazali 

oni, iż w przypadku grupy pacjentów z workiem istotnie mniejsza była wielkość 

przemieszczonego fragmentu wątroby (niższy był %LH i LiTR) [149]. Opierając się na 

doświadczeniu własnym, wynikającym z dużej liczby operowanych pacjentów z CDH, również 

tych z workiem przepukliny, teoria, iż cienka błona opłucnowo-otrzewnowa pozbawiona 

włókien mięśniowych może tworzyć barierę mechaniczną dla przemieszczonych do klatki 

piersiowej narządów, jest dyskusyjna. W mojej opinii, warta uwagi jest hipoteza Pandy i wsp., 

w której sugerują, iż w przypadku, gdy ubytek jest otwarty, nie dochodzi do zamknięcia się 

kanałów opłucnowo-otrzewnowych, a co za tym idzie dalszej maskularyzacji przepony. W 

przypadku worka, który jest najprawdopodobniej zamkniętym kanałem opłucnowo-

otrzewnowym, zahamowana została tylko jego maskularyzacji. Różnica jest więc w czasie 

wystąpienia zaburzeń formowania przepony. Dowodem na to, według autora, może być 

również mniejszy stopień hipoplazji płuc – czym później dojdzie do zadziałania mechanizmu, 

który prowadzi do ubytku przepony, tym płuco „ma możliwość dłuższego, lepszego” rozwoju 

[147]. Teoria ta, wydaje się być bardzo prawdopodobna, również z uwagi na znacznie częstsze 

występowanie worka w tak zwanej przepuklinie przeponowej późnej [144,145].  

 

9.3.4. Strona wystąpienia wady. 

 

Wrodzona przepuklina przeponowa Bochdaleka w ponad 80% przypadków występuje 

po stronie lewej, w około 13% do 17% po stronie prawej [161,173]. Podobnie w 

przedstawionym przeze mnie materiale, ubytek prawostronny występował u 15% pacjentów.  

Powszechny jest pogląd, iż rokowanie w wadzie prawostronnej jest gorsze [168,169]. Nadal 

jednak nie jest to fakt jednoznacznie udowodniony, a wiele doniesień pozostaje w sprzeczności 

z tą tezą [166,171,178,179]. Patrząc na anatomię wady można dostrzec wiele jej cech, 

mogących przemawiać za poważniejszym rokowaniem w porównaniu z przepukliną 
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lewostronną. Płuco prawe to 57% TFLV, a więc jego hipoplazja oraz dodatkowo ucisk przez 

trzewia powinien mieć większy wpływ na wydolność oddechową niż ucisk płuca lewego. 

Obecna w klatce piersiowej, prawie zawsze, w przypadku przepukliny prawostronnej wątroba, 

powinna być, analogicznie do strony lewej, czynnikiem zwiększonego ryzyka znacznego 

stopnia hipoplazji płuca, wynikającego z powodowanego przez nią ucisku, jak również dużego 

ubytku w przeponie, o którym świadczy jej przemieszczenie do klatki piersiowej [163]. 

Również częstsze w przypadku CDH dex współwystępowanie wad wrodzonych jest 

czynnikiem zwiększonego ryzyka niepowodzenia terapii, choć i w tej kwestii pojawiają się 

sprzeczne doniesienia [161,165,167,169,170].  

 Wśród badanych przeze mnie operowanych pacjentów, WPP w przypadku noworodków 

z CDH dex wyniósł średnio 0,53, natomiast z CDH sin 0,55. Nie są to różnice istotne 

statystycznie, a więc podobna była wielkość płuca jednoimiennego do wady, niezależnie od 

strony jej wystąpienia.  Nie odnalazłam w literaturze badań oceniających bezpośrednio rozwój 

jednoimiennego płuca dla przepukliny prawostronnej. Pośrednie prenatalne badania w postaci 

pomiaru o/eLHR sugerują, iż stopień hipoplazji w przypadku wady prawostronnej może być 

większy niż w wadzie lewostronnej. Jani i wsp. oraz De Koninck i wsp. udokumentowali w 

swoim materiale, dotyczącym przepukliny przeponowej prawostronnej, iż o/eLHR korelował 

u tych pacjentów z przeżyciem, natomiast punkt odcięcia dla postaci ciężkiej wynosił <45%, a 

nie jak w CDH sin <25% [61,163]. Warta jednak uwagi jest praca Victorii i wsp. pokazująca, 

iż wartości ocenianych w przypadku przepukliny lewostronnej czynników ryzyka (o/e TFLV, 

o/eLHR, %LH) nie mają przełożenia na przepuklinę prawostronną i wymagają określenia 

oddzielnych kryteriów jej ciężkości [171]. Kolejne pośrednie, ale postnatalne badania, mogące 

wskazywać na stopień niedorozwoju płuca prawego w CDH dex, a więc korelować z 

określonym przeze mnie WPP, to długość wentylacji mechanicznej tych pacjentów czy 

częstość potrzeby zastosowania ECMO. W swojej pracy na 178 pacjentach Duess i wsp. nie 

wykazali takiej zależności. W ich materiale czas wentylacji mechanicznej ani częstość 

zastosowania ECMO nie różniły się pomiędzy grupą z wadą lewostronną i prawostronną, a 

więc, jak sugerują sami autorzy, stopień hipoplazji płuc w tych grupach był porównywalny, co 

potwierdzają też moje obserwacje [169]. Z kolei Partridge i wsp. również nie stwierdzili 

większej potrzeby włączenia ECMO do leczenia tych pacjentów, natomiast wykazali, iż 

noworodki z przepukliną prawostronną wymagały agresywniejszej terapii związanej z 

nadciśnieniem płucnym, sugerując, iż jest to dowód na bardziej nasiloną hipoplazję płuca 

prawego w wadzie po tej stronie. Obserwacja ta nie przełożyła się jednak na większą 

śmiertelność w tej grupie [178].  
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9.4 Wpływ WPP na okres okołooperacyjny. 

 

 Na leczenie pacjentów z CDH składają się trzy elementy. Intensywna stabilizacja 

krążeniowo-oddechowa tuż po urodzeniu, jeszcze przed zabiegiem operacyjnym, chirurgiczne 

zaopatrzenie ubytku w przeponie oraz następcza po nim stabilizacja krążeniowo-oddechowa. 

Choć leczenie pacjentów z CDH jest niemożliwe bez leczenia operacyjnego, to największy 

wpływ na jego efekty ma stabilizacja stanu noworodka w okresie okołooperacyjnym. 

Największe znaczenie ma w tym czasie stopień hipoplazji płuc pacjenta i wynikające z niego 

nadciśnienie płucne [180]. W okresie przedoperacyjnym na hipoplazję płuc nakłada się 

dodatkowo ucisk płuca jednoimiennego przez przemieszczone do klatki piersiowej trzewia oraz 

wtórnie do przesunięcia śródpiersia na stronę przeciwną, również ucisk drugiego płuca. 

Kwestią nadal trwającej debaty jest to, w jakim stopniu przemieszczone trzewia warunkują 

okres stabilizacji przedoperacyjnej i jak szybko element ucisku powinien być usunięty w 

wyniku interwencji chirurgicznej. Okres pooperacyjny z kolei, po wyeliminowaniu elementu 

ucisku, zależny jest już tylko od stopnia niedorozwoju płuc. 

 Aktualnie powszechnie przyjętym postępowaniem jest wczesna stabilizacja stanu 

ogólnego noworodka z CDH, pozwalająca na przeprowadzenie planowego leczenia 

operacyjnego. Nie ma jednak nadal jednoznacznych, przekonujących dowodów na przewagę 

operacji odroczonej nad wczesną [181,182]. Jako wczesną interwencję chirurgiczną przyjmuje 

się zabieg operacyjny wykonany w ciągu pierwszych 72 godzin życia i stabilizacji pacjenta. Po 

tym czasie interwencja opisywana jest jako późna [180,182]. Tak również było w przypadku 

analizowanych przeze mnie pacjentów. Każdy z nich przeszedł wstępną stabilizację 

krążeniowo-oddechową w warunkach OITD, a następnie po spełnieniu odpowiednich 

kryteriów, był kwalifikowany do zabiegu naprawczego przepony. Porównanie wartości WPP 

w obu tych grupach pacjentów, tj. gdy czas stabilizacji przedoperacyjnej do momentu operacji 

wyniósł do 72 godzin lub powyżej 72 godzin, wykazało brak istotnej różnicy. U 60 pacjentów 

udało się uzyskać stabilność oddechową i hemodynamiczną, a następnie przeprowadzić zabieg 

operacyjny w pierwszych 3 dobach życia, a wartość WPP wyniosła średnio 0,55. U 49 

pacjentów stabilizacja do momentu interwencji chirurgicznej trwała dłużej, powyżej 3 dób, a 

wartość WPP wyniosła średnio 0,54. Wynik tej analizy, w mojej opinii, może dowodzić, iż w 

okresie stabilizacji przedoperacyjnej równie istotne a może nawet większe znaczenie niż 

hipoplazja płuc ma ucisk trzewi przemieszczonych do klatki piersiowej. W obu tych grupach 

bowiem, czas uzyskania odpowiedniego stanu pozwalającego na przeprowadzenie interwencji 

naprawczej przepony nie zależał od wielkości widzianego w wykonanym po operacji RTG 
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klatki piersiowej jednoimiennego płuca. Warte uwagi są obserwacje, które opisali w swojej 

pracy Kays i wsp. Badana przez nich grupa objęła 87 noworodków z najcięższą postacią CDH 

sin, z obecną w klatce piersiowej wątrobą, ciężką postacią hipoplazji płuc, którzy spełniali 

kryteria włączenia ECMO. W grupie tej, wczesny zabieg operacyjny, jeszcze przed włączeniem 

pozaustrojowego utlenowania krwi, miał korzystny wpływ na przeżycie tych pacjentów. Sam 

autor ocenia, iż było to najpewniej wynikiem eliminacji powikłań związanych z operacją na 

ECMO oraz występującego niekiedy „przeoczenia” odpowiedniego momentu operacji już po 

włączeniu ECMO [183]. Biorąc pod uwagę przedstawioną przeze mnie analizę, nasuwa się 

jednak pytanie, czy pozytywny efekt wcześniejszej operacji u pacjentów liver-up z ciężką 

hipoplazją płuc nie był spowodowany szybkim usunięciem ucisku powodowanego przez 

przemieszczone do klatki piersiowej trzewia, szczególnie wątrobę, co miało swoje odbicie w 

późniejszej lepszej odpowiedzi na stabilizację pooperacyjną, w tym odpowiedzi na terapię 

ECMO. Tym bardziej pytanie to wydaje mi się uzasadnione, iż w opisywanej przez autora 

pracy, podobnych korzyści z wcześniejszego zaopatrzenia przepony nie odnieśli pacjenci 

spełniający kryteria ECMO, ale bez przemieszczonej do klatki piersiowej wątroby, więc z 

mniejszego stopnia uciskiem na jednoimienne płuco.  

Inaczej wygląda analiza WPP okresu pooperacyjnego. W przebadanej przeze mnie 

grupie pacjentów stabilizację pooperacyjną udało się osiągnąć u 93 ze 110 operowanych 

pacjentów (jednego pacjenta z powodu braku danych o czasie ekstubacji wykluczono z 

analizy). U 55 ekstubacja była możliwa do 7 doby po operacji, u 37 pacjentów po 7 dobie po 

operacji, u 17 pacjentów stabilizacja, a więc i ekstubacja była niemożliwa i zakończyła się 

zgonem. W grupie pacjentów, u których wydolność oddechową osiągnięto do 7 doby po 

leczeniu operacyjnym średni WPP wyniósł 0,65. W grupie, gdzie ekstubacja była niemożliwa 

lub możliwa dopiero po 7 dobie życia, średni WPP wyniósł 0,43. Jest to znacząca statystycznie 

różnica wielkości płuca jednoimiennego do wady w obu tych grupach (p=0,0000). Dowodzi to 

faktu, iż ocena radiologiczna w pooperacyjnym RTG klatki piersiowej jednoimiennego do 

CDH płuca może być istotnym czynnikiem prognostycznym nie tylko ostatecznego rokowania, 

ale również przebiegu okresu pooperacyjnego.  

 

9.5 Korelacja WPP z LHR. 

 

 Dotychczas zostało opracowanych wiele metod, mających na celu ocenę płuc płodu z 

wrodzoną przepukliną przeponową [55,61,66,71-80]. Najczęściej i najszerzej stosowaną 

metodą pozostaje określenie wartości LHR, które jest najprostszym sposobem pomiaru płuca 
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przeciwnego do ubytku w przeponie i na podstawie tego pomiaru ocena stopnia hipoplazji płuc. 

Aby parametr ten miał wartość diagnostyczną, powinien być oceniony, w zależności od 

autorów, między 24 a 26 lub 22 a 28 tygodniem ciąży [56-59]. W retrospektywnej pracy 

Metakus i wsp. wykazali, iż przy LHR<0,6 przeżycie noworodków z CDH sin było równe zeru, 

natomiast przy LHR>1,35 wyniosło 100%. Wartości pomiędzy 0,6 a 1,35 dawały szansę na 

przeżycie około 61% [55]. W prospektywnych pracach Lipshutz i wsp. oraz Laudy i wsp. 

wykazali, iż wartości LHR 1 i 1,4 są granicznymi i dają odpowiednio 0% i 100% przeżycie, 

natomiast wartości pośrednie, tj. 1-1,4 wiążą się z przeżyciem w około 38% [56,57].  

  Oceny LHR dokonano również w przypadku 71 ze 142 pacjentów w moim 

materiale. U ponad połowy z nich LHR wynosił powyżej 1,4, u ponad 1/3 pacjentów pomiędzy 

1 a 1,4, a u 12,7% LHR wyniósł poniżej 1. Ponieważ w założeniu metody pomiaru LHR u 

płodu, ma on być odzwierciedleniem faktycznej hipoplazji płuc u noworodka, w mojej analizie 

poddałam ocenie korelację tego parametru z widzianym w pooperacyjnym RTG klatki 

piersiowej faktycznym obrazem płuca jednoimiennego do wady. Porównałam wartości WPP 

pomiędzy grupami pacjentów z CDH w zależności od pomiaru LHR w okresie prenatalnym. 

Pacjentów tych podzieliłam na trzy grupy w zależności od wyniku LHR, tj. LHR<1, LHR 1-

1.4, LHR>1.4. Średnia wartość WPP u pacjentów z najniższym i pośrednim LHR wyniosła 

odpowiednio 0,42 i 0,43, natomiast w przypadku pacjentów z LHR >1,4 WPP wyniosło 0,53.  

Wartości te nie różniły się istotnie w zależności od pomiaru LHR w tych trzech grupach 

(p=0,1119). Patrząc jednak na te wyniki, widoczna jest różnica pomiędzy wartościami WPP u 

pacjentów z LHR poniżej i powyżej 1.4. Z tego powodu przeanalizowałam wartości WPP dla 

dwóch grup pacjentów, przyjmując graniczną wartość LHR 1.4. W grupie z LHR równym lub 

niższym od 1,4 WPP wyniósł średnio 0,43, w grupie z LHR powyżej 1,4 średni WPP wyniósł 

0,53. Różnica tych wartości była istotna statystycznie. W mojej opinii, powyższe wyniki mogą 

wskazywać na ograniczenia wartości pomiaru LHR jako odzwierciedlenia faktycznego stopnia 

hipoplazji płuc w CDH, szczególnie wśród pacjentów ze średnim stopniem hipoplazji płuc. 

Podobnego zdania są również Graham i wsp. oceniając, iż LHR jest parametrem 

prognostycznym w przypadku oceny pacjentów z najcięższym lub nieistotnym stopniem 

hipoplazji płuc, a więc przy wartościach <1 lub >1,4. Niestety duża część pacjentów ma 

umiarkowanego stopnia hipoplazję płuc, a więc LHR 1-1,4. W ich przypadku rozbieżność 

przeżycia od 38%-61% ogranicza jego wartość predykcyjną [51]. Podejście takie potwierdzili 

również Danzer i Hedrick oraz Jani i wsp., dostrzegając liczne ograniczenia tej metody, 

począwszy od niejednorodnych sposobów pomiaru LHR w różnych ośrodkach, dużej 

zależności badania od osoby je wykonującej, poprzez jej największą słabość, a więc brak 
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możliwości pomiaru płuca jednoimiennego do wady, przez co ocena stopnia hipoplazji płuc 

odbywa się pośrednio przez pomiar płuca przeciwnego. Jego wymiar natomiast, jest 

uzależniony nie od samej hipoplazji, ale według autorów przede wszystkim od stopnia ucisku 

wywieranego na nie przez śródpiersie przesunięte wtórnie przez przepuklinę. Z tego powodu 

wymiar płuca przeciwnego do wady może być często niedoszacowany, a co za tym idzie 

określony na jego podstawie LHR [184,185].                  

 

9.6 Podsumowanie dyskusji. 

 

 Wrodzona przepuklina przeponowa jest wadą, na którą poza ubytkiem przepony, 

powodującym przemieszczenie narządów jamy brzusznej do klatki piersiowej i ucisk na 

rozwijające się płuco, składa się sama hipoplazja płuc, szczególnie nasilona po stronie wady. 

Ogromny nacisk, poza samym jak najwcześniejszym rozpoznaniem wady, kładziony jest na 

identyfikację prenatalnych i postnatalnych czynników prognostycznych CDH, co w wielu 

przypadkach warunkuje podejmowane interwencje. Znaczny wysiłek kierowany jest na 

możliwość jak najszybszej i najdokładniejszej oceny płuc płodu i noworodka. Badania 

prenatalne, choć szeroko dostępne, maja swoje liczne ograniczenia. Doświadczenie wskazuje, 

iż ich weryfikacja powinna odbywać się na każdym etapie leczenia. Jednym z tych 

podstawowych ograniczeń jest brak możliwości oceny jednoimiennego do wady płuca, czego 

przyczyną jest obecność uciskających je trzewi przemieszczonych z jamy brzusznej, a oceniane 

płuco przeciwne, w wielu przypadkach może nie odzwierciedlać faktycznego stopnia jego 

niedorozwoju.  

W swojej pracy przeanalizowałam faktyczny obraz płuca jednoimiennego do wady jako 

tego, którego stopień rozwoju stanowi o ciężkości stanu pacjenta z CDH i podjęłam próbę 

oceny znaczenia czynników, które mogą na niego wpływać, jak również próbę oceny jego 

wartości rokowniczej. W swojej analizie posłużyłam się obrazem radiologicznym RTG klatki 

piersiowej pacjentów z CDH wykonanym tuż po ich urodzeniu oraz tuż po korekcji 

chirurgicznej wady. Wybór ten pozwolił na uzyskanie możliwie jak najdokładniejszej oceny 

płuca jednoimiennego w okresie przed i po operacji. W przypadku badania przedoperacyjnego, 

obiektywna, obarczona jak najmniejszym błędem ocena płuca możliwa była jedynie jako 

obecność lub brak upowietrznionej tkanki płucnej po stronie przepukliny. W przypadku 

badania pooperacyjnego, dostępny ocenie obraz płuca jednoimiennego pozwolił na jego pomiar 

i wyznaczenie współczynnika WPP, będącego obiektywnym odzwierciedleniem jego 

wielkości, co za tym idzie stopnia rozwoju. Przeanalizowany przeze mnie materiał stanowił 
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dużą, jednolitą grupę pacjentów, leczonych przez ten sam wielospecjalistyczny zespół lekarzy, 

w jednym ośrodku trzeciego stopnia referencyjności, według jednakowych standardów 

postępowania.  

Przedstawione przeze mnie wyniki stanowią, iż radiologiczny obraz płuca uzyskany w 

RTG klatki piersiowej (WPP) może mieć wartość prognostyczną przeżycia pacjentów z CDH 

oraz mieć znaczenie w przebiegu ich okresu pooperacyjnego. Może on być kolejnym, 

uzupełniającym i dającym dodatkowe, do już istniejących, informacje czynnikiem, 

wpływającym na postępowanie terapeutyczne u pacjentów z wrodzoną przepukliną 

przeponową.             
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10. WNIOSKI 

 

1. Obecność upowietrznionej tkanki płucnej po stronie przepukliny przeponowej w 

wykonanym tuż po urodzeniu RTG ap klatki piersiowej u pacjentów z wrodzoną 

przepukliną przeponową jest samodzielnym istotnym statystycznie czynnikiem 

rokowniczym przeżycia noworodków z tą wadą.   

2. Pooperacyjny obraz i wyliczony na jego podstawie współczynnik powierzchni 

jednoimiennego płuca (WPP) po korekcji chirurgicznej CDH jest istotnym statystycznie 

czynnikiem rokowniczym przeżycia pacjentów poddanych leczeniu operacyjnemu. 

WPP o wartości 0.45 jest dobrze sprawdzającym się punktem odcięcia pomiędzy 

dobrym i niepomyślnym rokowaniem. 

3. WPP w sposób istotny statystycznie zależy od wielkości ubytku przepony i obecności 

worka przepukliny, natomiast nie zależy od strony wystąpienia wady i przemieszczenia 

wątroby do klatki piersiowej.  

4. Nie wykazano istotnego statystycznie związku WPP z czasem stabilizacji 

przedoperacyjnej, co może potwierdzać znaczenie ucisku przemieszczonych do klatki 

piersiowej trzewi w okresie przed korekcją chirurgiczną wady, a nie tylko samego 

stopnia hipoplazji płuc. 

5. Wykazano istotny statystycznie związek WPP z czasem trwania wentylacji 

mechanicznej w okresie pooperacyjnym, będący jego czynnikiem prognostycznym. 
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