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Izvlecek

Prirojena diafragmalna kila je razmeroma pogosta nepra-
vilnost v razvoju trebusne prepone, ki jo v vec kot polovici
primerov prepoznamo Ze pred rojstvom. Diagnozo v vecini
primerov postavimo ob rutinskem ultrazvoc¢nem pregledu
v drugem trimesecju nosecnosti, ko ugotovimo prisotnost
trebusnih organov v prsnem kosu. Za postavitev diagnoze
zadosca ultrazvocna (UZ) preiskava, za natancnejSo oceno
obsega kile, vsebine kilne vrece in prostornine posameznih
pljucnih kril, ki so napovedni kazalniki poteka bolezni, pa
je v pomoc magnetnoresonancno slikanje (MRI). Preostali
delez neodkritih diafragmalnih kil obi¢ajno odkrijemo zgo-
daj po otrokovem rojstvu z rentgenskim slikanjem zaradi
dihalne stiske. Majhen delez kil, ki ne povzrocajo klini¢nih
simptomov ali znakov, odkrijemo kasneje v Zivljenju, pogos-
to naklju¢no. Pogoste ponovitve diafragmalnih kil po ope-
raciji in Stevilne spremljajoce bolezni zahtevajo skrbno in
natanc¢no dolgoroc¢no spremljanje bolnikov.

Kljucne besede: prirojena diafragmalna kila, ultrazvoc-
na preiskava, magnetnoresonancno slikanje, rentgen-
sko slikanje, prenatalno diagnosticiranje, postnatalno
diagnosticiranje.

Abstract

Congenital diaphragmatic hernia is a relatively common
abnormality in the development of the diaphragm. In more
than half of the cases, the diagnosis is made during a routine
ultrasound examination in the second trimester of pregnan-
cy. Ultrasound is sufficient for the diagnosis when abdominal
organs are found in the thoracic cavity. However, magnetic
resonance enables a more accurate assessment of the size
of the hernia, the contents of the hernial sac, the volume of
each lung and the proportion of herniated liver, which are
prognostic indicators of the course of the disease. Most of
the remaining cases of undetected diaphragmatic hernias
are usually discovered early after birth with X-ray imaging
performed because of respiratory distress. Nevertheless, a
small proportion of hernias that do not cause clinical symp-
toms or signs are discovered incidentally later in life. Due to
the frequent recurrence of diaphragmatic hernias after sur-
gery and many comorbidities, patients require careful and
precise long-term monitoring.

Key words: congenital diaphragmatic hernia, ultrasonog-
raphy, magnetic resonance imaging, radiography, prenatal
diagnostics, postnatal diagnostics.
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Uvod

Prirojena diafragmalna kila (angl. con-
genital diaphragmatic hernia, CDH) je
razvojna nepravilnost trebusne pre-
pone in pomeni luknjo v trebusni pre-
poni, skozi katero se trebusna vsebina
pomakne v prsni kos (1). Razvoj trebu-
Sne prepone se zacne v Cetrtem tednu
znotrajmaternicnega Zivljenja, vsaka
motnja pri njeni tvorbi pa lahko vodi do
nastanka kile (2). Njen pojav vecinoma
povezujejo z nepravilnim zdruZevanjem
misicnih vlaken, kar vodi v Sibkost pre-
pone na tem mestu in posledicno kilo
(3,4). Ker lahko kila izpolnjuje velik del
prsnega kosa, se pljuca ne morejo nor-
malno razviti. Osrednja znacilnost velike
CDH je hipoplazija pljuc s slabo razviti-
mi terminalnimi bronhioli ter alveoli
in prekomerno odzivnostjo plju¢nega
Zilja. Navedene nepravilnosti Ze nepos-
redno po otrokovem rojstvu povzroca-
jodihalno stisko in plju¢no hipertenzijo,
ki sta glavna vzroka prizadetostiin umr-
ljivosti bolnikov (5). V Evropi pojavnost
CDH ocenjujejo na priblizno 2,3/10.000
Zivorojenih otrok in je pogostejsa pri
deckih (6,7). Poznamo vec dejavnikov
tveganja, ki so pomembni pri nastanku
CDH, ¢eprav se CDH najveckrat pojavlja
sporadi¢no. Pomemben dejavnik tve-
ganja prisotnosti CDH so nepravilnosti
v Stevilu kromosomov, kot so trisomija
13, trisomija 18, trisomija 21 in monoso-
mija X ter genetski sindromi, na primer
Frynsov sindrom ali Pallister-Killianov
sindrom. CDH se pogosteje pojavlja
tudi pri druzinski obremenjenostiin je
neodvisna od starosti matere (3,6,7).
Okoljski dejavniki, ki so lahko povezani
z razvojem CDH, so izpostavljenost liti-
ju, alupurinolu in mikofenolat mofetilu
ali pomanjkanije retinola v ¢asu nosec-
nosti (8). Pri priblizno 40 % primerov so
pridruZene tudi druge razvojne nepra-
vilnosti, zato je pri zdravljenju in napo-
vedi bolezni potreben individualen
pristop, ki vkljucuje genetske preiska-
ve in natancno radioloSko diagnostici-
ranje (9).

Glede na anatomsko umescenost deli-
mo prirojene kile v dve glavni skupi-
ni - posterolateralno in retrosternalno

(Slika 1) (10,11). Zaradi razli¢nega obse-
ga prizadetosti pljuc¢ je pomembno, da
med njima razlikujemo; velja, da so
posterolateralne kile obicajno obsezne
in povzrocajo simptome Ze zgodaj po
rojstvu (10). Najpogostejsa posterola-
teralna kila, t. i. Bochdalekova kila, je v
85 % prisotna na levi strani, redkeje na
desni strani, obojestransko pa pri manj
kot 2 % bolnikov (3). Komunikacija med
trebusno in prsno votlino pri Bochda-
lekovi kili ¢revesu, Zelodcu, jetrom in
obcasno vranici omogoci dostop do
prsnega kosa, zato je neposredno pri-
zadet normalen razvoj plju¢nega krila
na prizadeti strani. Zaradi prisotnosti
trebusnih struktur v prsnem kosu je
na nasprotno stran pomaknjeno tudi
srce, kar posredno onemogoca tudi
normalen razvoj drugega pljucnega
krila (10). Pri retrosternalni obliki, ki
se pojavi predvsem v sprednjem veziv-
nem delu trebusne prepone, je najpo-
gostejSa Morgagnijeva kila (3,10,12),
ki nastane med lateralno in medialno
glavo osrednje tetive trebusne prepo-
ne in jo pogosteje odkrijemo na des-
ni strani, saj je njen pojav levo otezen
zaradi narascanja osr¢nika na trebu-
Sno prepono (12). Obicajno vsebu-
je jetra, lahko tudi ¢revo, medtem ko
Zelodec najveckrat ostane v trebusni
votlini (9,11). Trebusna prepona je ran-
ljiva tudi na mestih prehajanja struktur
skoznjo, zato se kila lahko pojavi tudi
blizu spodnje votle vene ali ob poZiral-
niku (10,11). Obseg prizadetosti tre-
busne prepone pri vseh kilah je lahko
zelo razlicen - od manjse odprtine do
popolne nerazvitosti trebusne prepo-
ne, medtem ko so klini¢ni znaki tesno
povezani z umescenostjo in obsegom
kile (13,14). Bochdalekova kila je obi-
¢ajno obsezna in jo zato pogosto pre-
poznamo Ze ob rojstvu, medtem ko so
znaki Morgagnijeve kile ob rojstvu lah-
ko blagi ali odsotni. Kila lahko postane
simptomatska kasneje v Zivljenju, na
primer, zaradi povecanja znotajtrebu-
Snegatlaka, ki dodatno oslabi trebusno
prepono in poveca odprtino. Obstajajo
tudi Stevilni primeri, ko so kilo odkrili
povsem nakljucno z radioloskim slika-
njem zaradi drugih vzrokov (12).

SLIKA 1. ANATOMSKA MESTA PRIROJENE DIAFRA-
GMALNE KILE. SLIKA PRIKAZUJE TREBUSNO PREPO-
NO KRANIOKAVDALNO. NA LEVI STRANI TREBUSNE
PREPONE (L) JES CRNO PRIKAZANO ZNACILNO MESTO
NAJPOGOSTEJSE POSTEROLATERALNE KILE (BOCH-
DALEKOVA KILA), KI PREDSTAVLJA PRIBLIZNO 95 %
VSEH PRIMEROV PRIROJENIH DIAFRAGMALNIH KIL.
NA DESNI STRANI TREBUSNE PREPONE (D) SPREDAJ
VIDIMO REDKEJSO RETROSTERNALNO MORGAGNIJE-
VO KILO. V SREDINI TREBUSNE PREPONE V PODROCJU
POZIRALNIKA (BELA ZVEZDICA) JES CRNO PRIKAZANA
KILA OSREDNJEGA PREDELA, KI JE REDKEJSA. LEVO
OD NJE JE SPODNJA VOTLA VENA (CRNA ZVEZDICA)
(2,6,12).

FIGURE 1. ANATOMICAL LOCATIONS OF CONGENI-
TAL DIAPHRAGMATIC HERNIA. THE FIGURE SHOWS
THE DIAPHRAGM IN THE CRANIOCAUDAL DIREC-
TION. ON THE LEFT SIDE OF THE DIAPHRAGM (L), THE
MOST COMMON POSTEROLATERAL HERNIA (BOCH-
DALEK HERNIA) IS SHOWN IN BLACK, REPRESENTING
APPROXIMATELY 95 % OF ALL CASES OF CONGENITAL
DIAPHRAGMATIC HERNIAS. ON THE RIGHT SIDE OF THE
DIAPHRAGM (D), A RARER FORM OF RETROSTERNAL
(MORGAGNI) HERNIA IS SHOWN ANTERIORLY. IN THE
MIDDLE OF THE DIAPHRAGM, A HERNIA OF THE CEN-
TRAL REGION, WHICH IS RARER, IS SHOWN IN BLACK
NEAR THE OESOPHAGUS (WHITE ASTERISK). LEFT OF
THAT, THE INFERIOR VENA CAVA IS SHOWN (BLACK
ASTERISK) (2,6,12).
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SLIKA 2. PLOD V 25. TEDNU NOSECNOSTI. PRIKAZUJEMO ULTRAZVOCNO SLIKO PRSNEGA KOSA PLODA V TRAN-
SVERZALNI (PRECNI) RAVNINIV RAVNI STIRIH SRCNIH VOTLIN. VIDIMO PRIROJENO DIAFRAGMALNO KILO Z ZELOD-
CEM IN CREVESOM V LEVEM DELU PRESNEGA KOSA TER POMIKOM SRCA V DESNO.

FIGURE 2. FOETUS IN THE 25TH WEEK OF PREGNANCY. AN ULTRASOUND IMAGE SHOWS THE FOETAL THORAX IN
THE TRANSVERSE PLANE AT THE LEVEL OF THE FOUR HEART CAVITIES. A CONGENITAL DIAPHRAGMATIC HERNIA
IS VISIBLE WITH THE STOMACH AND INTESTINES IN THE LEFT PART OF THE THORACIC CAVITY. THE HEART IS
SHIFTED TO THE RIGHT SIDE.

SLIKA 3. MRIDECKAV 26. TEDNU NOSECNOSTI Z OBSEZNO DESNOSTRANSKO PRIROJENO DIAFRAGMALNO KILO.

PRIKAZANA STA T2-POUDARJENA POSNETKA V KORONALNI (LEVO) IN SAGITALNI (DESNO) RAVNINI. NA SLIKIV
KORONALNI RAVNINI CREVESNE VIJUGE (CRNE PUSCICE) IZPOLNJUJEJO CELOTNO DESNO POLOVICO PRSNEGA
KOSA IN POTISKAJO MEDIASTINALNE STRUKTURE NANASPROTNO STRAN. LEVAPLJUCA SO STISNJENA OB STE-
NO PRSNEGA KOSA (TANKA PUSCICA). NAPOSNETKU V SAGITALNI RAVNINI JE HERNIIRAN TUDI VELIK DEL JETER,
KI SEGA ANTERIORNO ZA SPREDNJO STENO PRSNEGA KOSA (PREKINJENA PUSCICA).

FIGURE 3. MAGNETIC RESONANCE OF ABOY IN THE 26 TH WEEK OF GESTATION WITH AN EXTENSIVE RIGHT-SIDED
CONGENITAL DIAPHRAGMATIC HERNIA. T2-WEIGHTED IMAGES IN THE CORONAL (LEFT) AND SAGITTAL (RIGHT)
PLANES ARE SHOWN. IN THE IMAGE IN THE CORONAL PLANE, THE INTESTINES (BLACK ARROWS) ARE SEEN FILL-
ING THE ENTIRE RIGHT HALF OF THE THORAX AND PUSHING THE MEDIASTINAL STRUCTURES TO THE OPPOSITE
SIDE. THE LEFT LUNG IS COMPRESSED AGAINST THE CHEST WALL (THIN ARROW). THE IMAGE IN THE SAGITTAL
PLANE ALSO SHOWS THAT A LARGE PART OF THE LIVER IS HERNIATED (DOTTED ARROW) AND IT EXTENDS BEHIND
THE ANTERIOR CHEST WALL.

Prenatalno radiolosko
diagnosticiranje

Vec kot polovico vseh primerov CDH
odkrijemo pri rutinski ultrazvocni (UZ)
preiskavi, navadno med 18. in 22. ted-
opravljajo specialisti ginekologije in
porodnistva v sklopu rednega perina-
talnega varstva. Izjemoma diagnozo
vecja CDH postavimo Ze prej, lahko
Ze v prvem trimesecju nosecnosti.
Ultrazvocno diagnosticiranje omogo-
¢a prikaz morfologije ploda, okolja, v
katerem se nahaja, pa tudi biometric-
ne meritve (10). Preiskovalec postavi
sum na CDH ob odsotnosti Zelodca v
trebusni votlini, ob prikazu trebusnih
organov v prsni votlini, spremenjeni
srcni osi, preveliki kolicini plodovnice
(polihidramniju) ali premiku medpljuc-
nih struktur (Slika 2) (16). Z UZ preiska-
vo lahko obicajno dolo¢imo mesto in
vrsto kile ter strukture, ki so v kili (10).
Diferencialnodiagnosti¢no moramo pri
oceni pomisliti tudi na druge nepravil-
nosti v prsnem kosu, npr. bronhopul-
monalno sekvestracijo, bronhogeno
ali enteri¢no cisto ter morebitno diafra-
gmalno eventracijo (17). Primerov
manjsih kil, kjer je odprtina v trebu-
$ni preponi majhna, trebusni organi
pa niso v prsni votlini, z UZ preiskavo
ni mogoce odkriti pred rojstvom (8).
Ker je CDH pogosto del klini¢ne slike
Stevilnih sindromov, moramo ob njeni
ugotovitvi tudi natancno oceniti ostale
organske sisteme ploda, lahko pa opra-
vimo tudi genetsko testiranje ploda,
vkljuéno z molekularno kariotipizacijo
(5,10). Slednje zahteva amniocentezo,
ki je invaziven poseg in prinasa dodat-
no tveganje, zato ga nosecnica lahko
zavrne. Rezultati genetskih preiskav so
dodatno obremenjujoci tako za nosec-
nico kot za celotno druZino. Prirojene
sréne nepravilnosti so prisotne pri prib-
lizno tretjini primerov, zato v okviru
celovite ocene opravimo tudi natancno
ultrazvocna oceno srca ploda (t. i. fetal-
no kardioehografijo) (1,18). Zgodnje
odkrivanje nepravilnosti je pomembno,
saj v primerih hude plju¢ne hipoplazi-
je in pridruZenih drugih organskih ali
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kromosomskih nepravilnosti razmis-
ljamo o prekinitvi nosecnosti zaradi
slabe napovedi izida bolezni za otro-
ka (16,19). Ce se nose¢nost nadaljuje,
moramo plod redno ultrazvoc¢no spre-
mljati, saj lahko zaradi pritiska na srce
pride do sré¢nega popuscanja, zaradi
polihidramnija pa do prezgodnjega
poroda. Zgodnje prenatalno odkrivanje
CDH je pomembno tudi zaradi moznos-
ti prenatalnega zdravljenja, ki je usmer-
jeno v zmanjsanje pljucne hipoplazije
in posledicne pljucne hipertenzije. V
zadnjih letih se kot terapevtska meto-
dauveljavlja fetoskopska endoluminal-
na zapora sapnika, pri kateri v sapnik
vstavimo balon, ki onemogoca izhaja-
nje tekocine iz pljuc. Tako se poveca
tlak v pljucih, kar omogoca boljsi razvoj
pljucin njihovo vecjo prostornino. Pred
rojstvom balon s ponovnim posegom
odstranimo, lahko pa ga odstranimo
Sele tik po otrokovem rojstvu (22). V
Sloveniji fetoskopske endoluminalne
zapore sapnika ne izvajamo, zato bol-
nice napotimo v tujino. V zadnjih letih
se je za natancnejSo oceno CDH uve-
ljavilo magnetnoresonancno slikanje
(MRI) ploda, ki ga izvajajo specialisti
radiologi (Slika 3) (15,19). MRl omogo-
¢a bolj natancno dolocitev obsega pri-
zadetosti trebusne prepone in vsebine
kilne vrece, izraCun deleZa jeter, ki so
prisotna v prsnem kosu, in merjenje
prostornine pljuc, ki je najbolj zanes-
ljiv negativni napovedni dejavnik izida
poteka bolezni (10).

Ocena pljuc

Napoved poteka bolezni je odvisna od
stopnje pljucne hipoplazije in pridru-
Zenih razvojnih nepravilnosti. Za oce-
no plju¢nega volumna najpogosteje
uporabljamo dve metodi. V sklopu
prenatalnega diagnosticiranja gineko-
logi porodnicarji z ultrazvokom dolo-
cijo razmerje med povrsino pljucnega
krila in velikostjo glave (angl. lung-he-
ad ratio, LHR) in se s tem opredelijo
do moznosti za preZivetje otroka po
rojstvu. Pri LHR, vecjem od 1,4, je napo-
ved poteka bolezni relativno dobra. Z
MRI lahko natanc¢no ocenimo prostor-

nino pljuc¢ (1,17). Merjenje prostornine
pljuc ploda (angl. total fetal lung volu-
me, TFLV) je bolj zanesljiv napovedni
dejavnik poteka bolezni kot LHR, hkrati
pa ga ne omejujejo konstitucijske last-
nosti matere, poloZaj ploda ali koli¢ina
plodovnice (5). Prostornino plju¢ meri-
mo na sosednjih rezinah debeline 3-4
mm, ki se morajo nadaljevati ena v dru-
go, hkrati pa se ne smejo prekrivati. Na
vsaki rezini izra¢unamo povrsino pljuc
in jo pomnoZimo z debelino rezine,
nato pa posamezne prostornine seste-
jemo. Prostornino lahko primerjamo s
pricakovano prostornino za doloceno
nosecnostno starost ploda ali s pro-
stornino celotnega prsnega kosa, ki jo
izracunamo na podoben nacin (10,20).
Razmerje med izmerjenim TFVL in pri-
¢akovanim TFLV za gestacijsko sta-
rost, ki je niZje od 25 %, kaze na hudo
hipoplazijo, ki je povezana z visoko
umrljivostjo (10).

Ocena jeter

Z ultrazvocno (UZ) preiskavo jeter naj-
laZje ocenimo poloZaj jeter po binarni
metodi, saj so lahko zgoraj (angl. up)
v prsnem kosSu oz. spodaj (angl. down)
v trebusni votlini (21). Zaradi njihove
normalne lege tik pod desno kupulo
trebusne prepone so pri desnostran-
ski kili skoraj vedno prisotna v prsni
votlini in nimajo nobene dolgorocne
napovedne vrednosti na potek bolez-
ni. Pri levostranski kili je poloZaj jeter
razli¢en. Velja, da je njihova prisotnost
v prsnem koSu negativen napoved-
ni dejavnik poteka bolezni in neodvi-
sen od ocene pljuc (9,10,21). Zaradi
podobne ehogenosti jeter in konsoli-
diranih pljuc je pri desnostranski CDH
oteZena natancna ultrazvocna ocena.
Jetra v prsnem kosu tako lahko spre-
gledamo ali jih ob¢asno zamenjamo
za drugo tvorbo v prsnem kosu (9,17).
Posledica herniacije jeter v prsno vot-
lino je lahko tudi sprememba poloZaja
Zolcnika, ki ga lahko zaznamo v levem
zgornjem delu trebusne votline, kar
dodatno pomaga pri diagnosticira-
nju (1,8). Ocena z MRI omogoca bolj
natancno oceno kot UZ, saj omogo-

¢aizracun deleza jeter, ki je prisoten
v prsnem koSu (angl. percent of liver
herniation, % LH). Pri levostranski CDH
ima pomembno slabSo napoved pote-
ka bolezni herniacija jeter, ki je vecja
od 21 % (10,11,22). Razlog slabSe napo-
vedi je v tem primeru verjetno izrazi-
ta hipoplazija pljug, ki se pojavi zaradi
nestisljive narave jeter v primerjavi z
votlimi prebavnimi organi (20).

Ocena herniacijske vrecke

Herniacijska vrecka je serozna mem-
brana, sestavljena iz parietalne
poprsnice in potrebusnice, ki prekriva
herniirane prebavne organe v prsnem
koSu. Njena najdba nakazuje na pra-
vilno zdruzevanje vlaken prepone, a
nepravilen razvoj misicnih vlaken (23).
Pri priblizno 20 % primerov CDH jo vidi-
mo z UZ ali MRI. Nekateri raziskovalci
domnevajo, da omogoci vecjo omeje-
nost organov v prsnem kosu, zato pov-
zrocijo manjsi pritisk na plju¢no tkivo
in's tem bolj ugoden potek zdravljenja
CDH (9,10). Nasprotno pa Spaggiari in
sodelavci ugotavljajo, da se stopnji her-
niacije jeter in Zelodca v prsnem kosu
pri MRI ne razlikujeta pomembno ob
prisotnosti oz. odsotnosti herniacijske
vrecke. Navajajo, da bi lahko bila nje-
na najdba le dokaz poznega nastan-
ka kile, ki zato manj prizadene pljuca
(23). V vseh raziskavah potrjujejo, da
prisotnost herniacijske vrecke pomeni
boljsSe preZivetje in manjSo pojavnost
pljucnih zapletov, zato je lahko napo-
vedni dejavnik boljSega izida (11,24).

Ocena prebavil

Zelodec je s tekocino napolnjen organ,
zato ga v prsnem kosu dobro pri-
kaZemo Ze z UZ preiskavo. Njegova
odsotnost v trebusni votlini posredno
nakazuje diafragmalno kilo, ceprav se
lahko pojavi tudi v sklopu drugih nep-
ravilnosti (npr. atrezije poziralnika) (17).
Prisotnost Zelodca v prsnem kosu je
povezana z dolgorocnimi zapleti in je
negativen napovedni dejavnik (5,25).
Najbolj natancno polozaj zZelodca oce-
nimo z MRI (Slika 4) (10,11). Obstajajo
Stevilne klasifikacije, s katerimi oprede-
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SLIKA 4. MRI DECKAV 24. TEDNU NOSECNOSTI; OBSEZNA LEVOSTRANSKA (BOCHDALEKOVA) PRIROJENA DIAFRA-
GMALNA KILA. PRIKAZANI SO T2-POUDARJENI POSNETKI V KORONALNI RAVNINIV TREH RAZLICNIH PRESEKIH.
S PUSCICAMI SO OZNACENE CREVESNE VIJUGE, KI IZPOLNJUJEJO LEVI DEL PRSNEGA KOSA. Z DEBELO PUSCICO
JE OZNACEN TUDI TUDI DEL ZELODCA, KI JE PRAV TAKO HERNIIRAN V PRSNI KOS.

FIGURE 4. MAGNETIC RESONANCE OF THE BOY IN THE 24TH WEEK OF GESTATION, EXTENSIVE LEFT-SIDED (BOCH-
DALEK‘S) CONGENITAL DIAPHRAGMATIC HERNIA. T2-WEIGHTED IMAGES (CORONAL PLANE) IN THREE DIFFERENT
CROSS-SECTIONS ARE SHOWN. THE THIN ARROWS MARK THE INTESTINE THAT FILLS THE LEFT SIDE OF THE CHEST.

ATHICK ARROW ALSO MARKS A PART OF THE STOMACH THAT IS ALSO HERNIATED INTO THE CHEST.

SLIKA 5. DECEK Z OBSEZNO BOCHDALEKOVO DIAFRA-

GMALNO KILO LEVO- RENTGENOGRAM PRSNIH
ORGANOV NEKAJ UR PO ROJSTVU. NA LEVI STRANI
PRSNEGA KOSA VIDIMO STEVILNE NEPRAVILNO OBLI-
KOVANE ZRACNE PROSTORE (DEBELA CRNA PUSCICA),
MEDPLJUCJE S SRCEM JE POMAKNJENO NA NASPRO-
TNO STRAN (TANKA CRNA PUSCICA). DECEK IMANAZO-
GASTRICNO SONDO, KI SE (TANKA BELA PUSCICA)
PRIKAZE V SPODNJEM DELU PRSNEGA KOSA LEVO -
ZNAK, DA JE TUDI ZELODEC V PRSNEM KOSU.

FIGURE 5. THE CHEST X-RAY OF ABOY WITH AN EXTEN-
SIVE BOCHDALEK DIAPHRAGMATIC HERNIA ON THE
LEFT SIDE, A FEW HOURS AFTER BIRTH. THE RADIO-
GRAPH SHOWS SEVERAL IRREGULARLY SHAPED AIR
SPACES ON THE LEFT SIDE OF THE CHEST (THICK
BLACK ARROW), THE MEDIASTINUM) AND THE HEART
ARE SHIFTED TO THE OPPOSITE SIDE (THIN BLACK
ARROW). THE BOY HAS ANASOGASTRIC TUBE INSERT-
ED (THIN WHITE ARROW), WHICH IS VISIBLE IN THE
LEFT LOWER PART OF THE CHEST, WHICH IS ALSO A
SIGN THAT THE STOMACH IS IN THE CHEST.

SLIKA 6. DEKLICA S PRIROJENO NEPRAVILNOSTJO

DIHALNIH POTI, RENTGENOGRAM PRSNIH ORGANOV
NEKAJ UR PO ROJSTVU. NA LEVI STRANI PRSNEGA
KOSA VIDIMO STEVILNE NEPRAVILNO OBLIKOVANE
ZRACNE PROSTORE, MEDPLJUCJE S SRCEM JE POMAK-
NJENO NA NASPROTNO STRAN - VIDEZ, PODOBEN
OBSEZNI DIAFRAGMALNI KILI (SLIKA 5).

FIGURE 6. CHEST X-RAY OF A GIRL WITH A CONGENI-
TAL AIRWAY ABNORMALITY, AFEW HOURS AFTER THE
BIRTH. THE X-RAY SHOWS SEVERAL IRREGULARLY
SHAPED AIR SPACES ON THE LEFT SIDE OF THE CHEST,
THE MEDIASTINUM AND THE HEART ARE SHIFTED TO
THE OPPOSITE SIDE - THE APPEARANCE IS SIMILARTO
AN EXTENSIVE DIAPHRAGMATIC HERNIA (FIG. 5).

limo njegov poloZaj; najbolj enostavne
so binarne, ki ocenjujejo prisotnost oz.
odsotnost Zelodca v prsnem kosu, veci-
na novejsSih klasifikacij pa ima Stiri ali
pet stopenj, a nobena Se ni uveljavljena
(20,25,26). Pri CDH, zlasti levostranski,
so poleg Zelodca v prsnem koSu pogos-
to tudi crevesne vijuge, ki zaradi boljse
stisljivosti manj pritiskajo na pljucno
tkivo (3,11). Razli¢na sestava tekoCin,
ki so v njihovi svetlini, omogoca eno-
stavno razlikovanje med zacetnim
(tankim) ¢revesom in konc¢nim (debe-
lim) crevesom. Amnijska tekocina, ki je
prisotna v Zelodcu in zacetnemu delu
Crevesa, daje hipointenziven signal na
T1l-obteZenem slikanju in hiperinten-
ziven signal na T2-obtezenem slika-
nju, mekonij v koncnem delu crevesa
(debelo crevo) in danki pa hiperinten-
ziven signal na T1-obteZenem slikanju
in hipointenziven signal na T2-obteZe-
nem slikanju (11).

Postnatalno radiolosko
diagnosticiranje

Priblizno 40 % primerov CDH kljub
natanc¢nemu prenatalnemu diagnosti-
ciranju v ¢asu nosecnosti ne prepozna-
mo (27). Pri novorojenckih pomislimo
na CDH ob akutni dihalni stiski, ciano-
zi in pridruzeni sodcasti obliki prsnega
kosa, skafoidni (tj. ploski, ugreznjeni)
obliki trebuha, oslabljenih dihalnih
zvokih na strani kile, spremenjenih
avskultatornih mestih srénih tonov ali
avskultaciji peristaltike v prsnem kosu
(1,28,29). CDH potrdimo z rentgenskim
slikanjem, pri katerem se CDH kaZe z
opacificiranim prsnim kosem na stra-
ni kile in kontralateralnim premikom
medpljucja. Ce je v prsnem ko3u priso-
tno Crevo, se bo kmalu po rojstvu napol-
nilo zzrakom in bo vidno na rentgenski
sliki kot Stevilne, z zrakom napolnjene
vijuge (Slika 5) (29,30). Dodatno lahko
pri diagnosticiranju prirojene diafra-
gmalne kile pomagata umescenost in
potek nazogastricne sonde (NGS) in
Zilnih katetrov. NGS je v delu poziral-
nika premaknjena kontralateralno od
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diafragmalne kile, prisotnost koncne-
ga dela NGS v prsnem kosu pa kaze, da
skozi odprtino trebusne prepone pre-
haja Zelodec. Prisotnost jeter v prsnem
kosu lahko spremeni tudi polozaj umbi-
likalnega venskega katetra, medtem
ko poloZaj umbilikalnega arterijskega
katetra obiCajno ostane nespreme-
njen (29). Spremembe na rentgenskem
posnetku, vkljucno s prezracenostjo
prizadetega pljucnega krila in kontra-
lateralnega pljucnega krila, stopnjo
pomika medpljucja ter vsebino diafra-
gmalne kile, nimajo napovedne vred-
nosti za nadaljnji klini¢ni potek bolezni
(31). Diferencialnodiagnosticno je naj-
pomembnejSa prirojena razvojna nep-
ravilnost dihalnih poti, ki se prav tako
kaze z dihalno stisko kmalu po rojstvu
inima lahko podoben izgled kot na ren-
tgenskem posnetku (Slika 6). V diferen-
cialnodiagnosticni sliki so pomembne
tudi kongenitalne cisticne adenomato-
idne malformacije, bronhogene ciste,
pljucne sekvestracije, primarna pljuc-
na ageneza ali hipoplazija pljuc ter dru-
ge novotvorbe, npr. cisti¢ni teratomiin
nevrogeni tumorji (1,29). Pri nejasni
diagnozi je uporabno slikanje z racu-
nalnisko tomografijo ali fluoroskopija
s peroralnim kontrastnim sredstvom,
komplementarno vlogo pri postna-
talnem diagnosticiranju in opredelitvi
CDH paima tudi ultrazvo¢no diagnosti-
ciranje (30,32).

V posebno skupino uvrs¢amo prirojeno
kilo trebusne prepone s pozno klinicno
sliko, ki jo ugotovimo po obdobju novo-
rojencka zaradi kasnejSega pojava zna-
kov ali kasnejse nakljucne najdbe na
rentgenski sliki. Obsega 5-25 % vseh
primerov CDH in jo v vec kot polovici
primerov odkrijemo v prvem letu po
rojstvu. Napoved izida pri tej obliki zelo
dobra, saj pljuca obicajno niso izrazito
prizadeta (33). Pri mlajsih otrocih sta
najpogosteje prisotna obcutek tezke-
ga dihanja in bruhanje, pri starejsih
otrocih in odraslih pa kronicni kaselj,
ponavljajoce se okuzbe pljuc, oblutek
teZkega poziranja (disfagije) ter cre-
vesna obstrukcija in volvulus (33,34).
Pri starejsih otrocih je izredno redka,
brezsimptomna in obi¢ajno povsem

naklju¢na najdba na rentgenski sliki
zaradi drugega vzroka (1,2). Diagnozo
kila lahko pogosto postavimo Ze samo z
rentgenskim slikanjem v dveh klasi¢nih
projekcijah (12,27). Prisotnost Crevesa
v prsnem prostoru se prikaZze v lateralni
projekciji kot radiolucentno podrocje v
predelu osrénika, ob herniaciji jeter ali
omentuma pa spremembe lazje opazi-
mo kot hiperdenznost v kardiofrenic-
nem kotu. Diferencialnodiagnosticne
moZnosti so ob opisanih spremem-
bah na rentgenskem posnetku Siroke
in med drugim vkljucujejo perikardi-
alno cisto, pnevmotoraks, atelektazo
plju¢, intratorakalni lipom ali maligno
novotvorbo, na primer bronhialni kar-
cinom ali mezoteliom. Zaradi Stevilnih
diferencialnodiagnosti¢nih mozZnosti
v vecini primerov opravimo slikanje z
racunalnisko tomografijo (12,33).

Dolgorocno spremljanje

Zaradi napredka v diagnosticiranju
in zdravljenju otrok s CDH se je v zad-
njih 40 letih dolgorocno preZivetje teh
otrok izboljSalo z manj kot 50 % na
80-90 %. Zato so pri obravnavi otrok
v ospredje prisle kasnejSe teZave, ki
mocno poslab3ujejo kakovost Zivljenja
(22,27,28). Dolgoro¢no so pomembni
prizadetost pljuc, gastroezofagealna
refluksna bolezen (GERB), nizka rast,
nepravilen nevroloski razvoj, izguba
sluha, kostno-misi¢ne nepravilnosti
in ponovitve kile, ki zahtevajo konti-
nuirano multidisciplinarno obravnavo
teh bolnikov, saj omogoca pravocasno
odkrivanje zapletov in hkratnih bolezni
(27,35). Zaradi prizadetosti pljuc je pri-
porocljivo spremljanje plju¢ne funkci-
je, vklju¢no z rentgenskim slikanjem
prsnega koSa (36). Razvojna poveza-
nost struktur prsnega kosa prav tako
vodi do Stevilnih skeletnih nepravil-
nosti - do skolioze, nesimetri¢nega
prsnega kosa, vdrtega prsnega kosa
(lat. pectus excavatum) ali kurjih prsi
(lat. pectus carinatum). Najdemo jih
pri skoraj polovici bolnikov, zlasti pri
bolnikih s hujsimi kilami (29,35,36).
Zaradi intenzivne rasti kosti lahko pri-

de do Stevilnih funkcionalnih motenj,
zato priporo¢amo tudi redne ortoped-
ske preglede (37). Med pomembnejse
gastrointestinalne zaplete uvr§¢amo
GERB, ki je prisoten pri 50 % bolni-
kov, predvsem pri bolnikih s herniacijo
Zelodca v prsni kos (38). Pri dolgoroc-
nem vodenju se je pomembno tudi
zavedati, da obstaja 6- do 39-odsto-
tna verjetnost ponovitve kile. To lah-
ko odkrijemo mesece ali leta kasneje
naklju¢no ob kontrolnem rentgenskem
slikanju prsnega kosa, ob¢asno pa lah-
ko povzroca nespecificne gastrointesti-
nalne in dihalne tezave (18,36).

Zakljucek

Slikovno diagnosticiranje ima pomem-
bno vlogo priobravnaviotrok s prirojeno
diafragmalno kilo, tako pred rojstvom,
nemudoma po rojstvu, ob kasnejsi
postavitvi diagnoze, pri pooperativnem
okrevanju in pri nadaljnjem dolgoroc-
nem spremljanju. Slikovno diagnostici-
ranje vklju€uje natancno ultrazvocno,
rentgensko, racunalniskotomografsko
in magnetnoresonancno oceno. Napre-
dek v diagnosticiranju in zdravljenju
otrok s CDH v zadnjih 40 letih je omo-
gocil, da se je dolgorocno prezZivetje teh
otrok s 50 % izboljsalo na 80-90 %. V
prihodnjih letih moZnosti prenatalne-
ga in vse bolj natancnega ultrazvocne-
ga in magnetnoresonancnega slikanja
in razvoja fetoskopske kirurgije obetajo
dodaten napredek pri preZivetju in kako-
vosti Zivljenja otrok s CDH.
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