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Вродени аномалии на диафрагмата - 
клинико-рентгенологични паралели

О. Бранков1, М. Тотев2, М. Панов1, Д. Антонова2, Р. Дребов1
'Секция по детска хирургия,2 Клиника по спешна образна диагностика, М  БАЛ СМ “И, И. Пирогов” Е А Д -  
София
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Резюме. Вродените аномалии на диафрагмата обхващат 
широк диапазон патологични състояния с голямо 
разнообразие в клиничната симптоматика Съществуват 
различни класификации, базирани на вариантите на 
клиничното протичане при тези конгенитални дефекти.

Цел на настоящата статия е да представи съвременна етио- 
патогенетична класификация на тези аномалии, базирани 
на ембрионалното развитие на диафрагмата, и да направи 
паралел между клиничната картина и рентгеновия образ.

Анализират се 73 деца, лекувани за период от 12 години 
(1992 — 2003) във II детска хирургична клиника на 
МБАЛСМ "Н.И .П ирогов” . От тях 42 деца бяха с 
конгенитални диафрагмални хернии, диагностицирани в 
първите 24 часа след раждането. Ог останалите 15 деца имаха 
вродени хатални хернии, 8 — постеро-латерални и 8 — други 
хернии.

С най-тежко клинично протичане (остра дихателна и 
циркулаторна недостатъчност) са вродените диафрагмални 
хернии при рискови новородени, диагностицирани в пър­
вите 24 часа от раждането. При останалите деца диагноза­
та е поставена по повод различни оплаквания (остра или 
хронична пулмопатия, гастроинтестинални проблеми). В 
повечето случаи обзорната рентгенография или рентге- 
нконтрастното изследване па ГИТ са достатъчно основа­
ние за поставяне на диагнозата Образното изследване е 
съществено за определяне на оперативния достъп и обе­
ма на хирургичната намеса

Ключови думи: ДИАФРАГМА. ВРОДЕНА ДИАФРАГ- 
МАЛНА ХЕРНИЯ. РЕТРОСТЕРНАЛНА ХЕРНИЯ. 
ХЕРНИЯ НА ВОСНБАЬЕК. ХИАТАЛНА ХЕРНИЯ. РЕ­
ЛАКСАЦИЯ НА ДИАФРАГМАТА
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Вродените аномалии на диафрагмата включват ш и­
рок диапазон разнообразни патологични състояния, 
обобщени като вродена диафрагм ална херния. Тя е 
описана за пръв път при аутопсия от Клуепиз през 
1679 год. [5]. Едва в последно време проблемът за диаг­
ностиката и лечението на вродените диафрагмални

хернии стана актуален поради тежкото им клинично 
протичане в първите 24 часа след раждането [2, 3].

В медицинската литература няма единен критерий 
при класиф икацията на диафрагмалните хернии [1, 
3, 5]. О бикновено под този термин се разбира вроден 
дефект в мускулната преграда, през която в гръдната
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кухина пролабират коремни органи [4, 6]. Не се отчи­
та, че терминът "херния” предполага наличие на хер- 
ниален сак, а при повечето вродени диафрагмални 
хернии такъв няма. И зтъква се, че клиничната карти­
на зависи от възрастта на детето и от големината на 
херниалния дефект, без да се отчитат етапите на ем ­
брионалното развитие. Всичко това обяснява голямото 
разнообразие в терминологията.

С настоящ ото проучваме си поставяме за цел да 
предложим практична етио-патогенетична класиф и­
кация на вродените аномалии на диафрагмата и да 
направим клинична съпоставка между вида на пато­
логията, сим птом атиката и находката от образното 
изследване.

диафрагмата (3 деца); V — Вродени хиатални хернии 
(15 деца).

При децата от първа група след реанимационно 
стабилизиране на състоянието е извърш ена лапаро- 
томия, репозиция на херниираните органи и пласти­
ка на диафрагмата. Смъртността в тази група е 30 % 
При децата от втора, трета и четвърта група в раз­
лични възрастови периоди са извърш вани пластики 
на диафрагмата с коремен или гръден достъп. При д е­
цата с хиатална херния е извърш вана репозиция на 
стомаха и хранопровода, пластика на 1па1и$ е$орЬа§е1 

и антирефлуксна пластика по ЬПззеп. Преживяемос- 
тта е 100 %, рецидив на хернията или на рефлукса е 
имало при 25 % от оперираните.

Материал и методи

За период от 12 години (1992 — 2003) във II детска 
хирургична клиника на М БАЛСМ  “ Н .И .П ирогов” са 
лекувани 73 деца с вродена патология на диафрагмата. 
Д иагнозата е поставена въз основа на обзорната рен ­
тгенограф ия, пероралното  рен тген кон трастн о  и з ­
следване на храносмилателния тракт и /или  иригог- 
рафия. В 5 трудни за диагностика случаи е проведена 
компю търна томография. По хирургични показания 
са оперирани 68 деца, като според вида на аном алия­
та са приложени различни хирургични методики.

Резултати

В зависимост от вида на диафрагмалната херния и ней­
ната клинична характеристика децата от анализира­
ната серия се разделят на следните групи: I — Вроде­
на диафрагмална херния при рискови новородени с 
клинична проява през първите 24 часа след раж дане­
то (42 деца); II — П о-късно диагностицирани вроде­
ни постеро-латерални хернии (8 деца); III — Релак­
сация на диафрагмата (5 деца), IV — Други хернии на

Обсъждане

Вродените диафрагмални хернии се срещ ат относи­
телно рядко в детската възраст. Слож ното ембрионал­
но развитие на диафрагмата обяснява съществуващото 
многообразие на нейната патология. Диафрагмата е 
ф ибро-м ускулна преграда между гръдната и корем ­
ната кухина, която се ф орм ира след 4-ата — 5-ата 
гестационна седмица (ГС). П редният (вентрален) ком ­
понент оформя т.нар. зерШш 1гап$уег$шп, който д о с­
тига централно разполож ените зачатъци на храноп­
ровода, горната празна вена и аортата. Към 8 ГС вен- 
тралният ком понент се слива със задно-латералните 
сегменти на диафрагмата, изхождащи от гръдната сте­
на, а към 9 — 10 ГС от задно-латералните сегменти 
пролиферират мускулни ф ибри, които напълно зат­
варят двете пространства, наречени плевро-перито- 
неален канал (фиг 1а)

През същия период се ф орм ират стом аш но-чрев­
ният тракт и бронхо-белодробната система. П ослед­
ната се развива прогресивно в дистална посока и към 
24 ГС се диф еренцират дихателните микроструктури. 
Развитието на алвеолите продължава и след раждане­
то на детето.

Фиг. 1. а) Схема на ембрионалното развитие, б) Анатомична схема на диафрагмалните дефекти и нормално съществува­
щите цепки
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Съвременните изследвания доказват, че видът, кли- 
ничната проява и рентгеновият образ на различните ди­
афрагмални хернии зависят от етапа на нейното възник­
ване. Херниите, образувани въз основа на дефект на ди­
афрагмата вследствие смущение в ембрионалното раз­
витие, нямат херниален сак и коремните органи прола- 
бират свободно в плевралната кухина. Това са т.нар. лъж­
ливи хернии и те се проявяват клинично с различна сте­
пен на тежест в ранния неонатален период. Най-тежко 
протича едностранната аплазия на диафрагмата при т.нар. 
рискови новородени, а рядко срещаната двустранна е 
несъвместима с живота. Истинските хернии, при които 
има херниален сак, минават през нормално съществу­
ващи, но патологично променени цепки — Гогашеп 
Мощалгм в дясната парастернална област и Гогашеп Ьаггеу 
в лявата, ГнаШх е5орНа§е1 и 1п§опшп 1шпЬосо51а1е 
ВосМаюю — т.нар. постеро-латерален дефект (фиг. 16).

Частичната или тоталната релаксация на диаф раг­
мата е вродена слабост на мускулната преграда за раз­
лика от релаксациите при травма на пегущ рЬгешси$. 
В някои случаи те се представят като същ ински хер­
нии с херниален сак, съставен от двата слоя — пери­
тонеум и плевра.

Предлагаме следната класификация, модификация 
по Еп§е1тапп:

1. Предни дефекти на диафрагмата
= парастернална херния на Мог§а§п 1 

= ф рено-перикардиална херния
2. Централни дефекти на диафрагмата 

= хиатални хернии
= хернии и релаксации на диафрагмалния купол

3. Задни дефекти на диафрагмата
= лумбо-костални хернии на ВосМ аюк 
= частична аплазия или релаксация на ди а­

фрагмата
4. Тотална аплазия или релаксация

Предни дефекти на диафрагмата. Тук се срещат ос- 
новно парастерналните хернии (или също стернокос- 
тални), обединени под името херния на Мог§абш. 
Много малко са случаите със срединни ретростер- 
нални хернии. В детската възраст те се проявяват с 
неспецифична симптоматика — коликообразни ко­
ремни болки, гастроинтестинални смущ ения, болка 
зад гръдната кост. Те са предимно леви или двустран­
ни. На нативната рентгенография във фас може да се 
види кистозна ф орм ация, разполож ена срединно и 
наподобяваща хиатална херния. П рофилната рентге­
нография уточнява нейната ретростернална локация. 
При иригографията контрастът навлиза в трансвер- 
залните отдели на дебелото черво и изпълва съдър­
жимото в херниалния сак (фиг. 2 а,б,в). Хернииране 
на тънко черво се наблюдава рядко.

Централни дефекти на диафрагмата. В тази група са 
най-често срещаните диафрагмални хернии при де­
цата, обединени под наим енованието “вродени хиа­
тални хернии” . От времето на Аскегюпс! те се разде­
лят на аксиални, или плъзгащи се; параезофагеални 
и смесени (аксиална + параезофагеална). Фиг. 2. Рентгенов образ на двустранна парастернална хер­

ния (Мог§а§ш)' а) във фас; б) в профил; в) иригография
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1*
•

1 ̂
Ь 1

а б
Фиг. 3. Класификация на хиаталните хернии: а) аксиална (плъзгаща се); б) параезофагеална; в) смесена

Рентгенологично това се определя от позицията 
на кардията спрямо херниирания стомах — само при 
параезофагеалните тя е на нормалното си място и се 
срещ а предимно при възрастни хора (фиг. 3 а,б,в).

В зависимост от големината на дефекта и размера 
на херниалното съдържимо хиат алнит е  хернии са 
малки, средно големи и тотални.

Малките хиатални хернии се включват в симптомо- 
комплекса на гастроезофагеалната рефлуксна болест 
(ГЕРБ), свързано с регургитацията на стомашно съ­
държимо в хранопровода: повръщане, ерозивен езофа- 
гит, белодробни усложнения, хронична анемия, изос­
таване във физическото развитие. Наред с фиброскопията

и 24-часовата рН-метрия рентгеноконтрастното изслед­
ване на горния храносмилателен тракт е основно диаг- 
ностично средство с достоверност 100 %. При него да­
деният рег ок контраст демонстрира херниирането на 
стомаха в медиастинума, степента на гастро-езофагеал- 
ния рефлукс и наличието на езофагеална стриктура.

Средно големите и тоталните хиатални хернии се 
проявяват основно в неонаталния период с компре- 
сионни дихателни смущ ения и дисф агични прояви. 
При нативната рентгенография на гръдната клетка 
се вижда голям въздушен мехур, а при контрастното 
изследване се установява големината и видът на сто- 
машната херния (фиг. 4 а,б,в).

а б
Фиг. 4. Тотална стомашна херния: а) тип аксиална (Отогаас вЮтасЬ); б) тип параезофагеална с непълен волвулус (ирзШе 
Йодап &1ошасЬ)
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а

Фиг. 5. Комбинирана хиатална херния вляво: а) перора- 
лен контраст; б) иригография

Казуистика представляват комбинираните хиатал- 
ни хернии, при които освен стомах има хернииране 
на други коремни органи (дебело черво, тънко чер­
во, оментум или слезка) (фиг. 5 а,б).

Частичната или т от ална релаксация на диаф­
рагмата дава симптоматика предимно от страна на 
дихателните пътищ а вследствие притискане на съот­
ветния бял дроб и хиповентилация с последващ въз­
палителен процес. При нативната рентгенография се 
вижда елевираният диаф рагм ален купол, а рентге- 
нконтрастното изследване и компю търтомография са 
решаващи за определяне топограф ията на корем ни­
те органи (фиг. 6 а,б,в).

Задни дефекти на диафрагмата. Н ай-теж ката ан о ­
малия са вродените диафрагмални хернии с клинич­
на проява на остра дихателна недостатъчност през 
първите 24 часа след раждането. Деф ектът възниква

б

Фиг. 6. Видове релаксация на диафрагмата: а) десностран- 
на (с участие на черния дроб): б) левостранна (с участие на 
стомаха); в) левостранна (с участие на дебело черво)



182 Рентгенология и радиология 3/2004

Фиг. 7. Вродена диафрагмална херния (с хернииране на кухи коремни органи)' а) десностранна; б) левостранна

б

Фиг. 8. Вродена диафрагмална херния, диагностицирана в 
по-късна възраст: а) десностранна (с участие на союп а§- 
сепдепв); б) левостранна (с участие на слезка и союп 1гап$- 
уегвшп); в) хернииране на стомаха вляво
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на ранните етапи от ембрионалното развитие и дос­
тига по размер до тотална аплазия на диафрагмалния 
купол. Навлезлите в гръдната кухина коремни органи 
компресират белия дроб и обуславят разностепенно 
изразени хипоплазия и пулмонална хипертензия. При 
обзорната рентгенография се установява характерна 
килийчеста структура, най-често левостранно (фиг. 7 
а,б)

Когато диагнозата на диафрагм алната херния се 
поставя в по-късни периоди от раждането, обикно­
вено се касае за по-малък дефект и добре развит бял 
дроб. С ъ щ и н ската  п о ст ер о -л ате р ал н а  херния на 
ВосЬс1а1ек се диагностицира по повод разнообразни оп ­
лаквания (хронична пулмопатия, гастроинтестинал- 
ни проблеми), дълж ащ и се на притискането на бе­
лодробния паренхим от херниираните органи (най- 
често дебело черво). При съмнителна сянка в плев-

ралната кухина отляво или отдясно иригографията 
реш ава диагнозата. Ако през деф екта в диафрагмата е 
хернииран стомах, може да симулира пиопневмото- 
ракс и да доведе до ненужни хирургични намеси като 
торакоцентеза (фиг. 8 а,б,в).

Заключение

Вродените дефекти на диаф рагм ата са интересни и 
разнообразни аномалии с различна етипо-патогене- 
за, характерно клинично протичане и рентгенов об­
раз. Обзорната рентгенография и допълнително и з­
вършеното контрастно изследване обикновено са дос­
татъчни за поставяне на диагнозата, което дава също 
индикация за хирургичното лечение, вида на опера­
тивния достъп и оперативната тактика.
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