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Резюме
Вродените ретростернални диафрагмални хернии са редки заболявания – от 2% до 5%. Повечето 
автори наричат хернията, образувана в лявото парастернално пространство, херния на Larrey, в 
дясното – на Morgagni, а двустранната – на Morgagni–Larrey. Те се съчетават с различни вродени 
аномалии и синдроми. Обикновено диагнозата се поставя случайно. 
Целта на настоящото съобщение е да се направи литературен обзор с оглед по-доброто клинично 
познаване на НМL и да се представи рядък случай от практиката.
Материал и методи. Представен е случай на съчетание на НМL с торакален деформитет и диаста-
зата на правите коремни мускули. Детето е оперирано с абдоминален достъп, като херниалният сак 
е оставен по съответни индикации.
Обсъждане. По наше мнение причините за представената комбинация е съчетанието между вроден 
дефект на предната част на диафрагмата и съединителнотъканна малформативност. Продължи-
телното хернииране на абдоминално съдържимо е довело до деформиране на гръдния кош. Диаста-
зата на правите коремни мускули е в резултат на спастицитета на напречнонабраздената муску-
латура и ДЦП. Придружаващите заболявания и интраоперативната находка налагат извършване 
на минимално травматична операция, поради възможността за инкарцерация на коремни органи. 
Клиничното проследяване на оставения в медиастинума херниален сак и торакалния деформитет 
предполагат бъдещи тактически терапевтични решения.
Заключение. Настоящото съобщението е свързано с рядкостта на НМL, която е необходимо да се 
познава в клиничната практика. Оперативният достъп и интраоперативната тактика зависят от 
находката, състоянието на пациента и придружаващите заболявания. 
Ключови думи: вродена диафрагмална херния, Morgagni, Larrey, детска възраст.
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Abstract
Congenital retrosternal diaphragmatic hernia is a rare condition – 2% to 5% from all diaphragmatic defects. 
Left sided is known as Larrey’s hernia, right sided as Morgagni’s and bilateral – hernia of Morgagni–Larrey 
(HML). They can be associated with different congenital anomalies and syndromes. Usually the diagnosis is 
accidental. 
The aim of this study is to make a review of the literature and give better knowledge of the diagnosis and 
treatment of the disease and to present an unusual case. 
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We present a 13 year old child with HML, mental retardation, spastic quadriplegia, anterior chest deformity 
and diastase of right abdominal muscles. Because of the general condition and the associated diseases lapa-
rotomy was performed, defect was closed and sac was not removed. The child undergoes clinical observation 
and the therapeutic tactic will depend on the evolution of residual mediastinal cyst and chest deformity.
In our opinion this association of diseases is congenital – combination between the HML and the insufficiency 
of connective tissue. The chest deformity is created because of the high retrosternal pressure caused by the 
hernia. The diastase has the same congenital reason doe from the muscles spasticity. 
This report is related to the rarity of the presented case and to the specific surgical tactic. The review of the 
literature gives the physicians and surgeons more knowledge to HML. 
Key words: Morgagni, Larrey, congenital, diaphragmatic hernia, children.

Вродените ретростернални диафрагмални 
хернии (ВРДХ) са редки заболявания. Те пред-
ставляват от 2% до 5% от всички вродени 
диафрагмални дефекти.10, 23 Повечето автори 
наричат хернията, образувана в лявото парас-
тернално пространство, херния на Larrey (HL), 
в дясното – на Morgagni (HМ) – най-честата, 
а двустранната – на Morgagn–Larrey (НМL) – 
най-рядката (7%).7, 15, 22 ВРДХ се съчетават с 
различни вродени аномалии и синдроми. Най-
често протичат безсимптомно, но могат да 
имат остри прояви на компресия на вътрегръд-
ни органи или на чревна непроходимост. При на-
личие на кухи коремни органи в херниалния сак 
диагностиката е лесна и се извършва с конвен-
ционално рентгенологично изследване. Метод 
на избор е хирургичното лечение. Оперативни-
ят достъп и интраоперативната тактика за-
висят от находката, състоянието на пациен-
та и придружаващите заболявания.

Целта на настоящото съобщение е да се на-
прави литературен обзор, с оглед по-доброто 
клинично познаване на НМL, и се представи ря-
дък случай от практиката.

Материал и методи – клиничен 

случай

С.Р.Н. на 13 г. Л.И.З. № 20680/06.06.2012 г. По 
повод фебрилитет, кашлица и отказ от храна 
с давност около десет дни на 28.05.2012 е хос-
питализиран в детско отделение на районна 
болница. Детето е лекувано там многократ-
но по повод пневмонии. Физикално устано-
вена пневмония вляво, а рентгенологично – 
също пневмония и чревни бримки в гръдния 
кош. След лечение с Цефтриаксон се насочва 
към клиниката ни за лечение. Родено е с тегло 
2250 g чрез цезарово сечение. По повод ане-
мия майката е хемотрансфузирана по време 
на бременността. След раждането е в теж-
ко депресивно състояние, с данни за майчино-
фетална инфекция. Отглеждано първоначално 
в ДФУУ, където са отбелязани и епизодични 
клонично-тонични гърчове. Поради съмнение 
за диафрагмална херния е проведен пасаж – ус-
тановени тънко и дебелочревни бримки над 
двата диафрагмални купула. Консултирано с 
невролог – назначено лечение с Луцетам. Дете 

Фиг. 1. Рентгенография на гръдния кош – фасова проекция Фиг. 2. Рентгенография на гръдния кош – профилна проекция
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на 13 г., постъпва в задоволително общо със-
тояние, с изоставане във физическото и НПР, 
ДЦП – хипертрофична квадрипареза, не ходи, 
невъзможен словесен контакт, не контролира 
тазовите резервоари. Кожа и видими лигави-
ци – мургави, без данни за дихателна недоста-
тъчност. Глава и шия – без особености. Гръден 
кош – деформация на стернума тип „vоssure 
precordiale” – двустранно. Бял дроб – аускулта-
торно двустранно везикуларно дишане, без 
хрипова находка. Сърце – приглушени сърдечни 
тонове, ритмична сърдечна дейност. Корем – 
под нивото на гръдния кош, респираторно 
подвижен, палпаторно неболезнен, допуска 
дълбока палпация, без данни за перитонеално 
дразнене. Черен дроб и далак – неувеличени. 
Изследвания: хемоглобин 121 G/L, хематокрит 
0.37 L/L, левкоцити 6.4 G/L, (сегментоядрени – 
50%, лимфоцити – 40%, моноцити – 5%, ео-
зинофили – 2%), тромбоцити – 253 G/L, 
GGT – 4 U/L, ALAT (GPT) – 9 U/L, общ билиру-
бин – 20 umol/L, креатинин – 30 umol/L, урея 
mmol/L, глюкоза 3.5 mmol/L, директен билиру-

бин 1.3 umol/L,, CRP < 0.10mg/dL, натрий 141 
mmol/L, калий 4.5 mmol/L, хлориди 107 mmol/L, 
фибриноген 2.97 g/L, aPTT 27.8 s, протромбино-
во време – 71.2%, INR – 1.29, урина – без откло-
нения. АКР – Blood Capillary/FIO 21.0%, pH – 7.36, 
PCO

2
 – 37mmHg, PO

2
 – 63 mmHg, satO

2
 – 91%, BE – 

20 mmol/L. Рентгенография на гръден кош – 
двустранно белодробният паренхим просвет-
лява симетрично, вдясно паракардиално, супер-
пониращо се върху сърдечната сянка срединно 
и вляво се вижда засенчване с резки и гладки оч-
ертания, в което се наблюдават множество 
разнокалибрени окръглени и ограничени без-
структурни просветлявания, локализиращи се 
на профил ретростернално – тънко- и дебе-
лочревни бримки, газовият мехур на стомаха 
се проектира субдиафрагмално, деформация 
на гръдния кош (фиг. 1 и 2). Проведено лече-
ние – антибиотици периоперативно. Плано-
ва операция: № 1078 от 13.06.2012 – достъп – 
горна срединна лапаротомия. При отваряне-
то на коремната стена се попадна на диаста-
за на правите коремни мускули (фиг. 3). При 
дисекцията на апоневрозата преперитонеал-
но се намери дефект ретростернално, разде-
лен на две от фиброзно повлекло, което при 
проследяване се оказа кръглия лигамент на 
черния дроб, вървящ по десния ръб на лапаро-
томния разрез и фиксиран отдолу към сърпо-
видния лигамент, при което се сепарират два 
отделни херниални отвора и джобове – ляв и 

Фиг. 3. Интраоперативна находка – диастаза на правите коремни 
мускули

Фиг. 4. Интраоперативна находка – ligamentum teres hepatis, 
разположен над и фиксиран за ligamentum falciformae hepatis
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десен (фиг. 4). В десния се намери част от го-
лямото було, което се репонира. Този дефект 
е малко по-голям от левия (фиг. 5). Херниални-
ят сак е плътно прилепнал към двете меди-
астинални плеври и перикарда в дълбочина. В 
дъното на лявата кухина се визуализира фикси-
рано, ротирано назад, с интактен перикард 
сърце. Дорзалната част на дефекта се фор-
мира от ръб от изтънена диафрагма. Преце-
ни се, че дефектът може да се затвори със 
собствени тъкани, а отделянето на херниал-
ния сак, който е интимно свързан с плеврата 
и перикарда, в дълбочина, както поставянето 
на аспирационен дрен в нея носят риск от дву-
странен пневмоторакс, пневмомедиастинум 
и остро изместване на сърцето. 

Възстановяването на херниалния отвор 
се извърши чрез П-образни нерезорбируеми 
шевове, захващащи перитонеум, диафраг-
малния ръб, трансверзалната фасция, мечо-
видния израстък и правите коремни муску-
ли, с плициране на изтънената диафрагма 
(фиг. 6). Лаваж, послойно възстановяване на 
оперативната рана с едноетажна пластика 
на дефекта на правите коремни мускули. В 
следоперативния период се проведе компю-
търна томография (КТ). Визуализира се де-
формацията на гръдната клетка, малки плев-
рални изливи двустранно, въздушна колекция 
с ХАС в ложето на хернията (фиг. 7). Извър-
шен е плеврален дренаж тип „pig tail” вляво, 
като се евакуираха около 100 ml сламено-жъл-
та течност. Остатъчната въздушна кухина 
в средостението, проследена рентгеноло-
гично, е с тенденция за намаляване на обема. 
Ехокардиография – изместване на медиасти-

нума и сърцето наляво. Лека МИ – І степен – 
митрален клапен пролапс при дете със стиг-
ми за съединително-тъканна дисплазия и то-
ракална деформация, фибринозна реакция на 
епикарда. Реши се, че детето подлежи на 
наблюдение по отношение на белодробния 
и сърдечения статус, а в дългосрочен план – 
на еволюцията на остатъчната кухина и 
торакалната деформация. При задържане на 
кухината се обсъжда провеждане на тран-
сторакален двустранен дренаж под рентге-
нологичен и ехографски контрол с прилагане 
вътрекухинно на склерозанти и постепенна 
активна аспирация. 

Обсъждане

През 1769 г. Giovanni Battista Morgagni пръв 
описва субстернално хернииране на абдоминал-
но съдържимо.12 През 1828 г. Dominique Jean Larrey 
описва хирургичен достъп до перикардната ку-
хина през дефект в предната част на диафраг-
мата.15 Поради анатомичните особености на 
тези хернии има разминаване в наименовани-
ето на ВРДХ.12 S. W. Harrington и съавт. (1951) 
я наричат субкостостернална, P. Denisart и съ-
авт. (1951) – ретроксифоидна, R. A. Warwick – 
Brown (1953) – ретростернална, E. F. Chin и E. R. 
Duchesne (1955) – парастернална, а D. J. Eymery 
(1956) – предна диафрагмална херния.19

ВРДХ често се съчетават с други вроде-
ни малформации и синдроми, като ментал-
на ретардаця, омфалоцеле, тетралогия на 
Fallot и вентрикулосептален дефект, вродени 
малформации на гръдната клетка, синдром на 
Down и др.2, 16, 23 Тя е елемент от пенталогията 
на Cantrell–Haller–Ravitch.2, 16, 22 В представения 

Фиг. 5. Интраоперативна находка – ретростернален дефект, 
херниалният сак е разделен на две от ligamentum falciformae hepatis

Фиг. 6. Интраоперативна находка – завършена пластика на 
диафрагмалния дефект
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случай е установена деформация на предна-
та част на гръдния кош и диастаза на прави-
те коремни мускули. Според нас причините 
за тази комбинация са съчетанието меж-
ду конгенитален дефект на предната част 
на диафрагмата, вродена съединителнотъ-
канна малформативност и продължително 
хернииране на абдоминално съдържимо в ре-
тростерналното пространство, което е 
довело до деформиране на гръдния кош тип 
двустранна „прекордиална гърбица”. Диаста-
зата на правите коремни мускули най-веро-
ятно е в резултат на спастицитета на на-
пречнонабраздената мускулатура, на фона на 
съединителнотъканна малоценност. В лите-
ратурата има съобщения за фамилност при 
HМ и проявата й при еднояйчни близнаци, ко-
ето предполага наличие на наследствен ети-
ологичен момент.14 A. Parvari и съавт. (1994) 
намират генетични промени в Xq25-q26.12

Анатомично „пространството на Larrey” 
или отворъта на Morgagni представлява кос-
то-стернален триъгълен мускулен дефект на 
диафрагмата, възникнал в резултат на нару-
шение на начина на интраембрионална миг-
рация на миобластите и фиксация на septum 
transversum към стернума и ребрените хру-
щяли.4, 15, 19, 23 Намира се двустранно на мечо-
видния израстък на стернума и е изпълнено с 
мастна тъкан, като през него минава прехо-
дът на вътрешните гръдни съдове в горните 
епигастрални, проникващи в правите корем-
ни мускули.15

Създадени са две теории за възникването 

на ВРДХ – вродена и придобита. При първата  
причината е в частичната или пълна агенезия 
на стерналните или косталните участъци, с 
последващо нарушение на инсерцията на диа-
фрагмата в стерно – косталния район. При вто-
рата причината е в епизоди на повишаване на 
интрабдоминалното налягане, което предиз-
виква херниирането. Слабостта на тъканите в 
тази област, и повишено интраабдоминално на-
лягане могат да са комплексна причина.19 С това 
Lev–Chelouche и съавт. обясняват по-късното 
им диагностициране.10

Мускуларизацията на диафрагмата започ-
ва от големина на ембриона 3 mm, когато 
се синхронизира развитието на всички ней-
ни начални елементи. Мускулът произхожда 
от трети, четвърти и пети шийни миото-
ми. Миобластите проникват в мезенхима от 
дорзалната – septum transversum към вентрал-
ната част (плевро-перитонеалната мембра-
на) на примитивната диафрагма. Предната й 
област се фиксира в края на този процес.4, 5, 19

Интраембрионално стернумът мигрира 
отгоре надолу, като нарушенията при неговия 
десцензус се локализират най-често в долна-
та му част. В резултат на това се образуват 
аномалии, като разцепен процесус ксифоидеус 
или неговата липса, както и на „стернален хи-
атус”. Е. F. Chin et al. смятат, че финалната 
диафрагмална мускуларизация и формирането 
на стерно-ксифоидната област са синхронизи-
рани и всяко нарушение в този процес води до 
образуването на малформативен дефект.4

ВРДХ се наблюдават в два варианта. При пър-
вият двустранно са оформени фиброзно сухожилни 
ленти, простиращи се от мечовидния израстък към 
диафрагмата, като хернията преминава латерално 
на лентата и медиално на косталната част, захва-
ната за дъгата на хрущяла на шесто ребро (fora-
men Morgagni).24 Processus xiphoideus е нормално раз-
вит. Могат да бъдат едностранни ляво-латерални, 
дясно-латерални или двустранни (НL, НМ и НМL).25 
При тях обикновено кръглият лигамент на черния 
дроб се разполага медиално.21 

При втория вариант хернията минава през де-
фект (аплазия на предната част на диафрагмата – 
стерно-костален форамен на Larrey), който започва 
отляво на стернума, преминава срединната линия 
и достига седмия десен ребрен хрущял – центра-
лен диафрагмален дефект. В тези случаи отворът е 
срединно разположен, а рrocessus xiphoideus е малък, 
асиметричен или липсва. Предната повърхност на 
перикарда е разположена по-дорзално. Сърповидни-

Фиг. 7. КТ, следоператвна находка – деформация на гръдния кош, 
двустранни плеврални изливи, въздушна кухина с ХАС в ложето на 
хернията
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ят лигамент на черния дроб се описва разположен 
вдясно на централния дефект (фиг. 8).25 Предста-
веният от нас случай е от втория вариант, като 
кръглият и сърповдният чернодробни лигаменти са 
фиксирани един за друг, разделяйки херниалния сак 
на две отделни пространства, „като крачоли на 
панталон”. 

Херниалното съдържимо е най-често ко-
лон трансверзум и оментум, стомах, черен 
дроб и/или тънкочревни бримки.2, 10, 19 

Клиничните признаци могат да бъдат то-
ракални – с бодежи, или абдоминални – с корем-
ни болки и дискомфорт в областта на дясно-
то подребрие, засилващ се при навеждане, или 
остри симптоми на чревна обструкция.4, 15 
За ранната детска възраст са характерни 
проявите на дихателна недостатъчност. 
ВРДХ при децата се проявява остро в 14% 
и подостро в 40% от случаите, като в 55% 
има прояви на рецидивиращи белодробни ин-
фекции.12 Херниирането към сърцето може 
да доведе до перикардна тампонада.3, 17, 22

Най-често ВРДХ клинично протичат без-
симптомно в 30 до 50% и се откриват слу-
чайно.10, 15 Диагнозата се поставя обикновено 
през първата декада от живота. Предиспо-
зиционните моменти са обезитас, констипа-
ция или травма, които предизвикват пови-
шаване на интраабдоминалното налягане и 
увеличават обема на херниалното съдържимо 
в гръдната кухина.15, 24 ВРДХ могат да бъдат 
диагностицирани с ултразвуково изследване 
пренатално.20

Диагностиката се извършва чрез конвен-
ционално рентгенологично изследване, като 
наличието на чревни бримки се визуализира 
по-добре на профилната проекция. Те се пред-
ставят като ретро и/или парастернално раз-
положени газови колекции, а при инкарцерация 
– с хидро-аерични сенки или като окръглени сен-
ки с хомогенна плътност, както и в комбина-
ция.15 Рентгенологично изследване на стомаш-
но-чревния тракт с контрастна материя се 
налага рядко. Диагнозата при НМL е затрудне-
на, ако едната кухина в момента на изследва-
нето е празна или съдържимото е само с хомо-
генна плътност.2

При неясна диагноза се прилага КТ или ядрено-
магнитен резонанс, които демонстрират нали-
чие на мастна тъкан.15 Чрез тях могат да се иден-
тифицират както херниалният отвор, така и 
характеристиката на херниалното съдържимо.13

В диференциално-диагностичен план при 

ВРДХ влизат следните заболявания – релакса-
ция на диафрагмата, хиатална херния, тумор 
на диафрагмата или медиастинума, атипично 
разположение на хепатален сегмент, възпали-
телен белодробен процес с консолидация, пери-
кардна киста.12, 15

Някои автори препоръчват асимптомните 
и малки хернии без чревно съдържимо да не се 
оперират.12, 15 Други определят оперативното 
лечение като необходимо, с оглед превенция на 
остри хирургични компликации.15, 18 

Терапевтичният съвременен златен стан-
дарт е оперативното лечение.8, 10 Неуслож-
нените безсимптомни ВРДХ се оперират 
планово поради опасност от компликации. 
Мненията по отношение на оперативния 
достъп са противоречиви. Повечето автори 
прeпоръчват лапаротомия.12 Други – субкси-
фоиден екстраплевроперитонеален достъп, 
който позволява освобождаване на сака от 
адхезиите с плеврата.19 Предлага се и транс-
торакален достъп, който улеснява отпрепа-
рирането на сака от плеврата и перикарда, 
дава възможност за по-лесно възстановява-
не на дефекта и е по-удобен при пациенти с 
обезитас. Той е удобен за идентификация и 
протекция на диафрагмалния нерв.4, 13 В някои 
случаи се препоръчва комбиниран абдомино-
медиастинален достъп.23 При остро настъп-
ваща сърдечна компликация и/или съчетание 
с вродена сърдечна патология се препоръч-
ва едномоментно оперативно лечение със 
стернален достъп.17 В представения случай 
се избра извършване на минимална оператив-
на интервенция по индикации – опасност от 
инкарцерация и често рецидивиращи респи-
раторни инфекции – само пластика на дефек-
та и коремната стена, поради тежкия мор-
биден фон и опасността от компликации.

Фиг. 8. Схема на вариантите на разположение на 
ретростерналните хернии
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Съвременното приложение на миниинва-
зивни хирургични техники като торако- или 
лапароскопска хирургия намаляват честота-
та на периоперативните усложнения. Използ-
вана е за първи път от Kustar и съавт. през 
1992 г., а при дете от M. Lima през 2000 г.6, 7, 11 
Лапароскопията измества класическата ла-
паротомия като достъп.15 Тя е както диагно-
стичен, така и лечебен оперативен метод, 
препоръчван при неусложнените хернии.8, 12, 18

Около 90% от ретростерналните хер-
нии са истински, т.е. притежават херниален 
сак.12, 19 G.C.R. Kuster и съавт. не препоръчват 
неговото отстраняване поради опасност 
от настъпване на пневмомедиастинум с пос-
ледващи респираторни и кардио-циркулатор-
ни компликации.6 H. G. Rau и съавт. считат, 
че неотстраняването на сака може да дове-
де до следоперативното образуване на ре-
цидивираща медиастинална кистична фор-
мация. Ramachandran и съавт. оставят сака 
и след около един месец с КТ установяват 
пълното му.12 Опитът на други автори по-
казва, че отношението към херниалния сак 
зависи от опита на хирурга и състоянието 
на пациента.12, 14 В нашия случай интимното 
срастване на херниалния сак към плеврите и 
перикарда, както и дълбочината на кухина-
та, образувана и от деформитета на гръд-
ния кош, наложиха оставянето на сака. Реши 
се, че образуваната ретростернална киста 
подлежи на клинично наблюдение и лечебна 
тактика според еволюцията й.

Затварянето на херниалния дефект се из-
вършва при възможност със собствени тъка-
ни – диафрагмата се фиксира за правите ко-
ремни мускули и мечовидния израстък. При 
голям дефект възстановяването става с не-
резорбируемо платно.8, 21 Различните автори 
предпочитат прилагането на нерезорбируем 
прекъснат или непрекъснат шев. С оглед рас-
тежа при деца, ние препоръчваме използва-
нето на единични, нерезорбируеми П-образни 
шевове. Поставянето на дрен на активна ас-
пирация в резидуалната кухина се препоръчва, 
с оглед профилактика на възможността за об-
разуване на кистична формация.15

Заключение

Настоящото съобщението е свързано с 
рядкостта на НМL, която е необходимо да 
се познава в клиничната практика. Предста-

веният случай е в съчетание с торакален де-
формитет и диастазата на правите корем-
ни мускули. По наше мнение причина за тази 
комбинация е съчетанието между вроден 
дефект на предната част на диафрагмата, 
съединителнотъканна малформативност и 
продължително хернииране на абдоминално 
съдържимо в ретростерналното простран-
ство, което е довело до деформиране на 
гръдния кош тип двустранна „прекордиална 
гърбица”. Диастазата на правите коремни 
мускули най-вероятно е в резултат на спас-
тицитета на напречнонабраздената мус-
кулатура, на фона на съединителнотъканна 
малоценност и ДЦП. Придружаващите забо-
лявания и интраоперативната находка нала-
гат извършване на минимално травматична 
оперативна намеса, индицирана от възмож-
ността за инкарцерация на коремни органи, 
с оставяне на херниалния сак в гръдната ку-
хина. Клиничното проследяване на остатъч-
ната медиастинална кухина и торакалния де-
формитет предполагат бъдещи тактически 
хирургични или консервативни терапевтич-
ни решения.
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