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Streszczenie |

Summary |

Relaksacja przepony jest to najczesciej jednostronne zwiotczenie catej lub cze¢sci kopuly przepony przebiegajace z jej
wpuklaniem si¢ do jamy klatki piersiowej wraz z narzadami jamy brzusznej oraz rdznego stopnia kompresja ptuc
i serca. Moze by¢ zaburzeniem wrodzonym (jako wynik dysplazji mieSniowej) lub nabytym — wowczas jest najczg-
Sciej nastgpstwem uszkodzenia nerwu przeponowego. U noworodkéw wykazuje zwykle zwigzek z powiklanym prze-
biegiem porodu. W pozostatych grupach wiekowych najczestszg jej przyczyng jest zabieg kardiochirurgiczny,
a zwlaszcza przeprowadzone zespolenie Blalocka-Taussig. Wsrdd innych przyczyn nabytej relaksacji przepony
wymienia si¢ czynniki infekcyjne, zabiegi chirurgiczne w obrebie jamy brzusznej i urazy komunikacyjne. Przebieg
kliniczny relaksacji przepony moze by¢ skapoobjawowy w przypadku niewielkiej dysfunkcji przepony. W skrajnych
przypadkach prowadzi¢ moze do objawdw niewydolnoSci krazeniowo-oddechowej w mechanizmie kompresyjnym.
Podstawowe znaczenie w diagnostyce tej patologii maja badania radiologiczne, zwtaszcza badanie fluoroskopowe,
a takze badanie ultrasonograficzne i elektromiograficzne. Podstawowg metoda leczenia chirurgicznego relaksacji
przepony jest zabieg plikacji. Alternatywe dla standardowej torakotomii stanowi zabieg plikacji przepony metoda
wideotorakoskopowa. W niniejszej pracy autorzy przedstawiajg przypadek 10-letniej dziewczynki z rozpoznang
relaksacjg przepony, bedaca przyczyng narastajgcej niewydolnosci krazeniowo-oddechowe;.

Stowa kluczowe: relaksacja przepony, uszkodzenie nerwu przeponowego, niewydolnoS¢ krazeniowo-oddechowa,
plikacja przepony, dzieci.

Diaphragmatic relaxation is defined as an abnormally high or elevated position of one leaf of the diaphragm with
compression of various degrees of lungs and heart. Relaxation of the diaphragm is either congenital, due to mus-
cular dysplasia or acquired and related to phrenic nerve lesion. In newborns the most common aetiology is birth
trauma. Cardiovascular surgery is the most common cause of acquired diaphragmatic palsy in children, espe-
cially after a Blalock-Taussig shunt. Paralysis of the diaphragm can occur after some infection diseases, abdom-
inal surgery or road traffic injuries. Symptoms largely depend on the aetiology, onset and progression of disease.
Some patients are asymptomatic. Cardiorespiratory failure is usually seen in severe cases. The diagnosis of dia-
phragmatic relaxation due to phrenic nerve lesion is suggested when the chest radiograph shows a raised dia-
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phragm and is confirmed by fluoroscopy, ultrasonography and EMG stimulation. The definitive surgical option
in patients with diaphragmatic relaxation is a plication of diaphragm. Thoracoscopic diaphragmatic plication
is an acceptable alternative to standard thoracotomy. This paper presents a case of 10-year-old girl with relax-
ation of the diaphragm admitted to hospital because of growing symptoms of the cardiorespiratory failure.

Key words: relaxation of the diaphragm, phrenic nerve lesion, cardiorespiratory failure, plication of diaphragm, children

elaksacja przepony jest to najczesciej jedno-

thronne zwiotczenie calej lub czesci kopuly prze-
ony przebiegajace z jej wpuklaniem si¢ do jamy

klatki piersiowej wraz z narzagdami jamy brzusznej oraz
roznego stopnia kompresja ptuc i serca.
Moze by¢ zaburzeniem wrodzonym (jako wynik aplazji,
atrofii lub dysplazji mi¢Sniowej) lub nabytym — wow-
czas jest najczesciej nastepstwem uszkodzenia nerwu
przeponowegoV.
Relaksacja przepony moze wystgpowac w kazdym wie-
ku. U noworodkow wykazuje zwykle zwiazek z powi-
ktanym przebiegiem porodu®. W pozostatych gru-
pach wickowych najczestsza jej przyczyna, stanowiaca
2/3 przypadkow nabytego porazenia nerwu przepono-
wego, jest zabieg kardiochirurgiczny®-.
Czynnikami uszkadzajacymi nerw przeponowy w cza-
sie interwencji kardiochirurgicznej mogg by¢ zardwno
czynniki mechaniczne (zwigzane bezposrednio z tech-
nika operacyjna), jak i termiczne (stosowany zimny
plyn kardioplegiczny).
W materiale Kliniki Kardiochirurgii CZD pooperacyjne
porazeniem nerwu przeponowego wystapito u 1,06%
operowanych w krazeniu zewnatrzustrojowym dzie-
ci, najczesciej (22%) po wykonanym zespoleniu Bla-
locka-Taussig, nieco rzadziej (18%) po plastyce aor-
ty z powodu hipoplazji lub przerwania tuku aorty®.
W badaniach Hamiltona porazenna relaksacja prze-
pony dotyczyta 3% dzieci poddanych zabiegowi kar-
diochirurgicznemu i najczgsciej (w 40% przypadkdw)
byta takze nast¢pstwem przeprowadzonego zespolenia
Blalocka-Taussig®.
Wsrdd innych przyczyn nabytej relaksacji przepony wy-
mienia si¢ czynniki infekcyjne”-¥, zabiegi chirurgiczne
w obrebie jamy brzusznej® i urazy komunikacyjne!'?.
U cze¢dci pacjentow nie udaje si¢ okreslic przyczyny
choroby.
Przebieg kliniczny relaksacji przepony moze by¢ bez-
objawowy lub skapoobjawowy w przypadku niewielkiej
dysfunkcji przepony. W skrajnych przypadkach moze
prowadzi¢ do objawdw niewydolnosci krazeniowo-od-
dechowej w mechanizmie kompresyjnym.
Objawy kliniczne moga takze przebiega¢ pod maska
zaburzen jelitowychV.
W niniejszej pracy autorzy przestawiajy przypadek
10-letniej dziewczynki z rozpoznana relaksacjg przepo-
ny, bedaca przyczyna narastajgcej niewydolnoSci kraze-
niowo-oddechowe;.
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Dziesigcioletnia dziewczynka z zaburzeniem rozwoju
psychoruchowego, wadg robaka mézdzku, otyloScig
patologiczng zostata przyjeta do szpitala w stanie ogol-
nym ci¢zkim z powodu narastajacych zaburzefi oddy-
chania oraz obrz¢kow koficzyn dolnych.

Z wywiadu wiadomo, ze 6 tygodni wczesniej pacjentka
byta hospitalizowana z powodu zapalenia ptuc. Wow-
Czas, po raz pierwszy, w oparciu o badanie radiologicz-
ne i tomograficzne klatki piersiowej (rys. 1) wysunie-
to podejrzenie relaksacji lewej koputy przepony. Z tego
powodu zaplanowano konsultacj¢ torakochirurgiczng
w Klinice Chirurgii Klatki Piersiowej Instytutu Gruzlicy
i Chordb Ptuc Oddziatu Terenowego w Rabce-Zdroju,
w celu ustalenia wskazan do zabiegu operacyjnego, jed-
nak ze wzgledu na narastajace objawy ze strony ukla-
du oddechowego i konieczno$¢ ponownej hospitaliza-
¢ji do konsultacji nie doszto.

Przy przyjeciu do szpitala stwierdzono znaczng dusz-
noS¢ spoczynkowg oraz obrzeki zlokalizowane na pod-
udziach 1 w okolicy stawow skokowych. Wokot ust oraz
na dystalnych czgSciach palcow obserwowano sinice.
WartoSci ciSnienia tetniczego krwi mieScily si¢ w grani-
cach normy (120/70).

Badania somatometryczne wykazaty wykraczajaca
poza granic¢ 97. centyla masg ciata (64 kg). Z uwagi
na ci¢zki stan pacjentki nie dokonano oceny wzrostu.
W wykonanych badaniach laboratoryjnych stwierdzo-
no prawidtowe wartosci tzw. wskaznikow ostrej fazy:
CRP (0,91 mg/dl) i OB (5 mm po pierwszej godzinie).

Rys. 1. Badanie tomograficzne u 10-letniej pacjentki z relak-
sacjq przepony. Widoczne petle jelitowe w lewej polo-
wie klatki piersiowej na poziomie duzych naczyn ser-
ca. Serce w calosci przemieszczone na strong prawq
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Rys. 2. Badanie radiologiczne klatki piersiowej u 10-letniej
pacjentki z relaksacjq przepony

Takze parametry uktadu czerwonokrwinkowego
(Het 38,2%, Hgb 11,3 g/dl, RBC 4,91 T/1) miescily si¢
w granicach normy.

Nieznacznie podwyzszonej leukocytozie (WBC 11,41 G/1)
towarzyszyta w rozmazie bialokrwinkowym przewaga
komorek wielojadrzastych (granulocyty segmentowane
79%, kwasochfonne 2%, limfocyty 14%, monocyty 5%).
Poza tagodng hipokalcemia nie obserwowano innych
zaburzef elektrolitowych (Na 141 mmol/l, K 3,9 mmol/l,
Ca 2,17 mmol/l, 2,20 mmol/l, Mg 0,91 mmol/l).
Stwierdzono zwickszong aktywnoS¢ transaminaz (AspAT
71 U/1, AIAT 120 U/l) oraz izoenzymu sercowego kinazy
kreatynowej (CK-MB 50 U/I), a takze istotnie podwyzszo-
ne stezenie N-koficowego fragment prohormonu peptydu
natriuretycznego typu B (NT-pro BNP 2135 pg/ml) przy
prawidiowym stezeniu troponiny T (<0,010 ng/ml).
Zar6wno biochemiczne parametry czynnosci nerek
(mocznik 18 mg/dl, kreatynina 0,45 mg/dl), jak i ba-
danie ogdlne moczu mieScily si¢ w granicach normy
(barwa zotta, przejrzystoS¢ niezupetna, ci¢zar wia-
Sciwy 1,015, odczyn pH 6,0, biatko nieobecne, cukier
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Rys. 3. Elektrokardiogram spoczynkowy u 10-letniej pacjent-
ki z relaksacjq przepony i przemieszczeniem serca
do prawej potowy klatki piersiowej

nieobecny, urobilinogen — nie wykryto, bilirubina nie-
obecna, ciata ketonowe nieobecne, azotyny nieobecne,
nabtonki — nieliczne wpw., L - 0, E - 0).

Badanie radiologiczne Klatki piersiowej (rys. 2) ujaw-
nito nasilenie (w poréwnaniu z badaniem sprzed 6 ty-
godni) przemieszczenia jelit do lewej potowy klatki
piersiowej. W spoczynkowym badaniu elektrokardio-
graficznym stwierdzono prawidtowe ustawienie osi
elektrycznej serca, rytm zatokowy, miarowy 100/min.
PQ=0,10s, QT=0,34 s. Nad lewa komorg rejestrowa-
no niskowoltazowe zatamki R oraz ujemne zatamki T
od V2 do V6 (rys. 3).

Badanie echokardiograficzne wykluczyto wade struk-
turalng serca. Wykonane w pozyciji siedzgcej badanie
USG nie ujawnito istotnych zmian w zakresie narza-
dow jamy brzusznej (watroba niepowigkszona o pra-
widlowej strukturze migzszu, trzustka i Sledziona nie-
widoczne, obie nerki typowo potozone, prawidtowego
ksztattu i budowy, bez cech zastoju).

W pierwszych godzinach hospitalizacji, ze wzgledu
na utrzymujace si¢ kliniczne i laboratoryjne objawy niewy-
dolnosci oddechowej, pacjentka byta wielokrotnie konsul-
towana przez anestezjologdw i chirurgdw. Celem zmniej-
szenia ucisku poszerzonych jelit na ptuca wprowadzono
cewnik do zotgdka oraz wykonano eneme. Zabiegi te przy-
niosty umiarkowang poprawe stanu ogolnego dziecka
i zmniejszenie dusznoSci. Leczniczo stosowano takze leki
moczopedne, uzyskujac stopniowe ustgpienie obrzekow.
Po 6 dniach hospitalizacji dziewczynke w stanie ogol-
nym doS¢ ciezkim, ale stabilnym, po zakwalifikowaniu
do leczenia operacyjnego, przekazano do Kliniki Chi-
rurgii i Urologii Dzieciecej [-CZMP.

Zabieg przeprowadzono z ci¢cia rownoleglego do le-
wego tuku zebrowego w nadbrzuszu.

Po potwierdzeniu relaksacji lewej kopuly przepony wy-
konano jej plastyke przez zastosowanie plikacji. Z uwa-
gi na gigantyczne rozmiary jelita grubego, po ewakuacji
mas kafowych, zdecydowano o wytonieniu jelita gru-
bego w postaci kolostomii rozdzielonej na prawej czg-
Sci poprzecznicy. Pobrano rowniez wycinki surowicow-
kowo-mi¢Snidwkowe ze Sciany jelita grubego (10 cm
od zachytka otrzewnowego, okolicy zagiecia Sledzio-
nowego poprzecznicy oraz miejsca kolostomii).

Po zabiegu dziecko zaintubowane przeniesiono na Od-
dziat Intensywnej Terapii I-CZMP, gdzie kontynuowano
wentylacje sztuczng. W poczatkowym okresie prowa-
dzono intensywne leczenie presyjne (z uwagi na spadki
ciSnienia tetniczego), przeciwbakteryjne oraz zywienie
pozajelitowe (z powodu utrzymujgce;j si¢ atonii jelit).
Pobyt na OIT byt powiktany lewostronng odmg optuc-
nowa (wymagajacg zatozenia drenazu optucnowego)
oraz rozejsciem si¢ rany pooperacyjnej z koniecznoscig
ponownego zaopatrzenia chirurgicznego.

Po 30 dniach od przeprowadzonego zabiegu opera-
cyjnego i 8 dni po ekstubacji (z pozostawieniem tle-
noterapii biernej) podjeto decyzje o przekazaniu dziec-
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ka na Oddziat Intensywnej Opieki Medycznej Szpitala
Klinicznego Uniwersytetu Medycznego w Lodzi, w celu
dalszego leczenia i kwalifikacji do opieki hospicyjnej.

OMOWIENIE

Objawy kliniczne relaksacji przepony zaleza nie tyl-
ko od stopnia dysfunkcji przepony, ale takze od wie-
ku dziecka. U noworodkow i mtodszych niemowlat,
u ktorych, z uwagi na wiotka konstrukeje klatki piersio-
wej i stabe, tatwo ulegajace zmeczeniu mi¢Snie mi¢dzy-
zebrowe, przepona odgrywa zasadnicza role w mecha-
nice oddychania. Dlatego tez zaburzenia oddechowe
sq znacznie ciezsze niz u dzieci starszych.

U opisywanej pacjentki diagnoza relaksacji przepony
postawiona zostata dopiero wtedy, gdy z powodu za-
palenia ptuc konieczne byto wykonanie badania radio-
logicznego klatki piersiowe;.

Wystepujace, z pewnoscig duzo wczesniej, objawy
dusznosci oraz niskiej tolerancji wysitku mogty by¢ ttu-
maczone zarowno uposledzonym rozwojem psychoru-
chowym dziecka, jak i jego patologiczng otytoscia.
Podstawowe znaczenie w diagnostyce tej patologii
maja badania radiologiczne, w tym tomografia kompu-
terowa. W analizie retrospektywnej 39 pacjentow z po-
razenng relaksacjg przepony dokonanej przez Abada
1wsp. w 97% przypadkow rozpoznanie zostato ustalo-
ne w oparciu o badanie fluoroskopowe®, umozliwiaja-
ce uwidocznienie nieprawidfowego ruchu przepony.
Wazna rolg diagnostyczng odgrywajq takze badania ul-
trasonograficzne oraz miograficzne™!?.

Badanie spirometryczne stanowi cenne uzupetnienie
diagnostyki obrazowej. Stuzy nie tylko okresleniu stop-
nia dysfunkcji uktadu oddechowego u pacjentow z po-
razenna relaksacja przepony, lecz takze ocenie skutecz-
nosci leczenia operacyjnego™.

Podobng rol¢ odgrywa badanie echokardiograficzne,
oceniajace strukture i hemodynamike przemieszczone-
go i uci$nigtego serca'y,

Podstawowg metodg leczenia chirurgicznego relaksacji
przepony jest zabieg plikacji, polegajacy na zmniejsze-
niu powierzchni patologicznie rozciagni¢tej kopuly prze-
pony poprzez jej sfaldowanie, a nastepnie zszycie!?.
Alternatywg dla zabiegu operacyjnego wykonywanego
z dojScia przez standardowa torakotomie jest metoda za-
stosowana po raz pierwszy w 1995 roku przez Gharago-
zloo, polegajaca na plikacji przepony poprzez wideotora-
koskopig!®. Metoda ta znalazta zastosowanie w leczeniu
najmlodszych pacjentow'®, réwniez noworodkow!!”.
Badania Simansky’ego i Tsugawy potwierdzaja celo-
woSc¢ 1 skutecznos¢, takze w dtugofalowej obserwacji,
wczesnej interwencji chirurgicznej u symptomatycz-
nych pacjentéw z porazeniem nerwu przeponowego
i relaksacja przepony!'®1?, szczeg6lnie u noworodkow,
u ktorych zabieg operacyjny stwarza jednoczeSnie wa-
runki do prawidtowego rozwoju ptuc.
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