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Vrozené branicni kyly

m [ncidence 1:2000-1:5500

o gS% levostranna, 5%
pravostranna

m Defekt mize byt rizné
velky, vzacné chybi cela
branice

m Obsah: streva, zaludek,
nekdy jatra, slezina,
ledvina

Intestine protruding
through hole in
diaphragm

FADAM.



Klinicky obraz

m Zavisly na stupni defektu a
PHN
m Rychle nastupuijici respiracni
a obéhove selhani

m Neslysné dychani na strané
defektu

m SrdeCni ozvy vpravo

m Nekdy slysitelna peristaltika = -
pri poslechu hrudniku P

m Nékdy vpadlé bricho




Prognoza

m Preziti do 80%

m Nezavisi na velikosti defektu,
ale na stupni hypoplazie plic a
PPHN

= Nejhorsi prognoza je u plodd s
diagnozou pred 25 t.g. a s
herniaci jater

m Pridruzene vrozené vyvojove
vady vyznamné zhorsuji
prognozu

= Dlouhodobé castéjsi plicni a
gastrointestinalni komplikace




RTG — branicni kyla vievo

m Strevni klicky vyplnuji cely
levy hemitorax,ktery je
vyrazne rozsiren i vpravo

m Srdecni stin pretlacen
vpravo az k lateralni
hrudni stene

m Bez pneumatozy,veskerée
strevni klicky se promitaji
do hrudniku

m Z plicniho parenchymu je
prehledna pouze mala cast
v oblasti zevniho

branicniho Uhlu
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Priibéh hospitalizace

m Porod ditéte v centru

(prenatalne rozpozanane) nebo transfer na

sﬂecmllzovane pracovisté — dostupnost konvencni
i nekonvencni ventilace, iNO, event. ECMO,

erudovany detsky chlrurg a anestezmlog




Prubéh hospitalizace

m Maximalni obéhova a ventilacni
_stabilizace pacienta, pfiprava k operaci

s UPV,HFO,INO,kanylace arterie,mo€. meéchyre,odbeéry,priprava
krevnich derivatd, ...




Priibéh hospitalizace
m Operace

‘defektu branice,pripadné s pouzitim nahradniho umélého
- materialu(Goretexova zaplata),revize a ulozeni brisnich
organl,drenaz hrudniku

l- Zajisténi CVK,evakuace brisnich organl z dutiny hrudni,sutura




Pribéh hospitalizace

m Pooperacni pece

= Ve|l1tiIace,oxygenace,obéhové podpora,analgosedace,zvladnuti
PPiH_, N,vnitfni prostredi,kontrola operacni rany,hrudni
drenaZe,opakovanné RTG plic-pno,diurézy, prokrveni DK, ...
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Pribéh hospitalizace
m Nasledna péce

= Postupné ruseni hrudniho
_dr S umoé.katetru,stehﬂ Z
any, CVK;snizovani rezimu UPV az
ext bace,kontrolni RTG k ozre]menl stavu

hypoplastlcke plice,postupné zatizeni stravou a
kontrola pasaze GIT,...



Priibéh hospitalizace

m Priprava k propusténi
= Nacvik kojeni,reSeni pridruzenych potizi,planovani
ambulantnich kontrol (chirurg,pneumolog,rizikova
poradna,gastroenterolog,...)




Pribéh hospitalizace

m Zajisténi nasledné péce pro pacienty s
thFebou dlouhodobé ventilaéni podpory

m Tracheostomie,PEG,RHB,dlouhodoba UPV,...péce o
polymorbidniho pacienta na détskem oddéleni nebo v
domacim prostredi




r. 2011 — 7 pacienti

= 4 chlapci, 3 divky

m 5x vlevo, 1x vpravo, 1x uplne chybéni
branice

m 1x umrti (do 48 hod.)

m 3X zachyceno prenatalne

m 2Xx nutnost pouziti Goretexove zaplaty

m Déelka hospitalizace 11-150 dni
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