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 تصريح

 

لا يوجد  ( تدبير الفتوق الحجابية الولادية أصرح بأن البحث الموصوف في الأطروحة بعنوان ) 

خذ بالكامل من عمل آخر أو أ نجز للحصول على شهادة أخرى في هذه  أي جزء من هذه الرسالة أ  

هي نتيجة   كلها تعليمي وأن الأعمال والنتائج المذكورةالجامعة أو جامعة أ خرى أو أي معهد 

ذكرت قد نسبت   مجهود شخصي وبتوجيه من الأستاذ المشرف، وأن أي معلومات أو نتائج أخرى

 . إلى مصادرها ومؤلفيها في النص وفي قائمة المراجع

                  



 ب 
 

 شكر وتقدير 

 

والتقـدير والمحبـة والامتنـان إلى أسـاتذتي الكـرام وأخـص بالشـكر الجزيل أتوجه بجزيل الشكر 

 والاحترام الكبير 

 الأستاذ الدكتور: مصطفى عبد الجليل 

بالإشـراف علـى هذه الرسـالة فكـان خيـر مرشـد ومعـين، فأغناها  ا  الـذي تفضل مشـكور

  بملحوظاتــه القّيمــة،

 للسادة الأساتذة أعضاء لجنة الحكم لمناقشة رسالة الماجستير  

 

 الأستاذ المساعد الدكتور نادر عيد والمدرس الدكتور عصام الخير 

 

 لرئاسة قسم الجراحة برئاسة 

 الأحمد الأستاذ الدكتور محمد 

 لعمادة كلية الطب البشري في جامعة دمشق ممثلة

 بالأستاذ الدكتور رائد أبو حرب 

أطباء مشفى الأطفال الجامعي وأخص بالذكر العاملين في شعبة جراحة الأطفال من  لكل و 

 فيها.. وجميع العاملين مشرفين وأطباء تخدير وطلاب دراسات عليا وكادر التمريض 

 



 ت 
 

 الإهداء

 

 ، ضت دروب العلم بفيض تراتيل دعائه إلى من خ   ❖

  والدي العزيز

 ، إلى الروح التي علمتني العطاء

 والدتي العزيزة

 ..كنتما خير سند وعون لي ولكما الفضل بعد الله في كل إنجاز وصلت إليه. 

 ... زوجتي الغاليةإلى من ساندتني وخطت معي خطواتي ويسرت لي الصعاب،  ❖

 التي حرمت مني طيلة إعداد هذا البحث أروى ابنتي العزيزةإلى زهرتي وفلذة كبدي   ❖

 ....الأحباء وإخوتيأختي  ❖

 أصدقائي وزملائي ❖

الذين غمروني   وكل من علمني حرفا ... علي وأصحاب الفضل  أساتذتي جميع إلى ❖

 وأخص منهم  ما هذا البحث إلا ثمرة تعبكم و إخلاصكم..  بالنصيحة والإرشاد والتوجيه

 الدكتور علي زاهرو  الدكتور محمد عبد القادرو  الدكتور حسام دالاتي بالذكر

 . طمة الزحيليمعلمتي الغالية فاو  الأستاذ القدير أحمد حامدو 

 

أهديكم بحثي المتواضع سائلا  الله أن ينفعنا بما فيه من صواب ويمدنا بتوفيقه لنكون سببا   

 في شفاء كل مريض. 

 

 د. قصي مشلح 
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 ملخص البحث 

هي الحاجة للرعاية المتكاملة  ( CDHللفتق الحجابي الولادي) السمة المميزةخلفية البحث:  ❖
ة ما حول الولادة / بعد الولادة،  مدمتعددة التخصصات عبر ثلاث مراحل متميزة: قبل الولادة، و

والطفولة / المراهقة. يؤدي التفاعل المعقد للأدوار بين المتخصصين ونقص الأدلة التي توفر  
 . ة داخل وبين مستشفيات الأطفال"أفضل تدبير" عبر مراحل الرعاية إلى ممارسة ونتائج متباين 

طريقة  الحاجة إلى توحيد  CDHتبرز المراضة طويلة الأمد والوفيات المرتبطة بـ   هدف البحث: ❖
نسعى من خلال هذا البحث إلى دراسة نتائج تدبير الفتوق الحجابية الولادية في مستشفى   . التدبير

والعالمية ومحاولة إيجاد نقاط الاختلاف    الأطفال الجامعي في دمشق ومقارنتها مع الدراسات السابقة
في التدبير عن التوصيات الحديثة المطبقة، للوصول إلى طريقة التدبير الأفضل ضمن المعطيات  

 المتاحة في مركزنا. 
قمنا بإجراء دراسة رقابية تراجعية لمجموعة من المرضى المتعاقبين الذين لديهم   طريقة البحث: ❖

في   1/2021/ 1و  1/1/2014صلح جراحياً والذين عولجوا بين فتق حجابي ولادي بوكدالك أ  
مستشفى الأطفال الجامعي في دمشق. مع وضع التشخيص بالاعتماد على القصة السريرية، الفحص  

السريري والموجودات الشعاعية ثم الجراحية. قيمت المعطيات الديموغرافية والسريرية )العمر،  
، الشذوذات المرافقة، التهوية الآلية، الموجودات  الجنس، التظاهرات السريرية، التشخيص

الجراحية، الاختلاطات والنكس(. ثم تقسيم العينة إلى مجموعتين: البقيا والوفيات والمقارنة بينهما  
. وعرض النقاط التي  IBM SPSS Statistics 22في المتغيرات السابقة باستخدام برنامج  
 دبير. خالفت الدلائل الإرشادية الحديثة في الت

% بالجهة اليسرى، شخصت حالة واحدة فقط  81.8%ذكور، 56.3مريضاً:  64درس  النتائج: ❖
% من الأطفال المجرى لهم إيكو قلبي،  50%، وجد ارتفاع التوتر الرئوي بنسبة 1.6قبل الولادة 

  .% 6 للتهوية الآلية عند حاجة لعيارات عالية %، ال40.7الحاجة للتهوية الآلية قبل الجراحة عند 
%( الطحال  81.8%( الكولون ) 86.4%( الأمعاء الدقيقة )37.9جراحياً: محتويات الفتق: المعدة )

%(. وجد كيس  1.6%( أو كامل الكبد)10.9%( جزء من الكبد )7.6%( الكلية اليسرى )51.5)
  %. 50%. نسبة البقيا 0%، النكس  0  استخدام رقعة الحجاب الصنعية%. نسبة 17.2الفتق في 

ً لوحظ فرق م البقيا أفضل عند فتوق الجهة  مجموعتي البقيا والوفيات في: بين   عتد به إحصائيا
الشذوذات القلبية وارتفاع التوتر  ، وأسوأ عند: العمر عند ظهور الأعراض أو عند التشخيص ،اليمنى
أو  لم يكن لموقع الكبد  . الحاجة للمنفسة قبل الجراحةو جود المعدة والطحال ضمن الفتق ، والرئوي

أو عند   ة . ولم يحسن وجود كيس الفتق من البقيا عامقيت الإصلاح الجراحي ارتباط مهم مع البقياتو
  .CDHSGثق حجم العيب في الحجاب الحاجز بحسب تصنيف  يولم   .ةمجموعة الكبد للأعلى خاص

 gentleضمن مفهوم   Permissive hypercapniaفرط الكربمية المتسامح   يراعلم 
ventilation . 

ما تزال نسبة البقيا لدينا منخفضة وبالتالي التأكيد على أهمية التشخيص قبل الولادة   ة:الخلاص ❖

وبعدها وخصوصاً مفهوم فرط الكربمية المتسامح واختيار   لمدة ما حول الولادة  المناسب  التدبير و
التوقيت المناسب للجراحة والالتزام بالدلائل الإرشادية والتوصيات الحديثة المبينة لرفع نسبة البقيا  

 ضمن الإمكانات والموارد المتاحة في مركزنا. 
ي المرتبط بالفتق الحجابي  الفتق الحجابي الولادي، فرط التوتر الوعائي الرئو الكلمات المفتاحية: ❖

 الولادي، الأكسجة الغشائية خارج الجسم 
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 القسم التمهيديالباب الأول: 

 

 أولا : المقدمة 

رغم التحسن بنسبة البقيا  في المراكز المتقدمة وبشكل تحدياً كبيراً ي  CDH  ما يزال الفتق الحجابي الولادي

المقاربة والتكنيك الجراحي، العناية   والتقدم في الكشف والتصنيف قبل الولادة،الماضية  ةعقود الثلاثخلال ال

  وعجز مهمةومراضة   20-30%يمثل شذوذاً ولادياً مع وفيات   CDH الفائقة خلال مرحلة الوليد، ما يزال

محاولة الالتزام بالتوصيات والدلائل الإرشادية الحديثة  مما يتطلب من المراكز في البلدان النامية  .طويل الأمد 

 ضمن الإمكانات المتاحة وإيجاد طرق تدبير خاصة بها لرفع نسبة البقيا إلى المستوى الأمثل. 

 ثانيا : المشكلة البحثية

تعددة التخصصات عبر ثلاث مراحل  هي الحاجة للرعاية المتكاملة م  CDHالسمة المميزة لـ إن  ❖

ة ما حول الولادة / بعد الولادة، والطفولة / المراهقة. يؤدي التفاعل المعقد مد متميزة: قبل الولادة، و

للأدوار بين المتخصصين ونقص الأدلة التي توفر "أفضل تدبير" عبر مراحل الرعاية إلى ممارسة 

   .ونتائج متباينة داخل وبين مستشفيات الأطفال

مثل  تحول التكاليف المادية المرتفعة جداً دون تطبيق الوسائل العلاجية الموجودة في المراكز المتقدمة ❖

ECMO  وHFOV  وiNO. 

 في مركزنا.  MISقليلة البضع  ضعف الإمكانات والخبرات في الجراحة ❖

 في مركزنا. تدني نسبة البقيا في الدراسات السابقة  ❖

 معايير واضحة تطبق لاختيار الوقت الأمثل للتداخل الجراحي. غياب  ❖

 التساؤلات  :ثالثا  

هل هنالك تحسن في نتائجنا مقارنة مع  و ؟  العالمية للنسب في الدراسات  مشابهةلدينا  سبة البقياهل ن ❖

 لدراستنا ؟  السابقة المدة

، وللتوقيت  حول الولادة وبعدهاة الحمل وما مد في للتدبير الأمثل لدينا التوصيات الحديثة  تطبقهل  ❖

 ؟  الجراحي والتكنيك

هو المسبب للوفيات   MISوالخبرات في الجراحة قليلة البضع  غياب الوسائل العلاجية المتقدمة هل ❖

 ؟ المرتفعة
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 ة بين مجموعتي البقيا والوفيات مهمالفروق الإحصائية الالمتغيرات ذات ما هي عوامل الخطورة و ❖

 ؟ لدينا

 العالمية؟ السابقة و النكس مشابهة للدراسات هل نسبة  ❖

 هدف البحث  :رابعا  

نسعى من خلال هذا  .طريقة التدبيرالحاجة إلى توحيد  CDHالمراضة طويلة الأمد والوفيات المرتبطة بـ  ظهرت

البحث إلى دراسة نتائج تدبير الفتوق الحجابية الولادية في مستشفى الأطفال الجامعي في دمشق ومقارنتها مع  

الدراسات السابقة والعالمية ومحاولة إيجاد نقاط الاختلاف في التدبير عن التوصيات الحديثة المطبقة، للوصول 

 ت المتاحة في مركزنا.إلى طريقة التدبير الأفضل ضمن المعطيا

 خامسا : أهمية البحث

. وبيان  CDHمرضى الجراحي المتبع لدينا في و تدبير الطبيتظهر قيمة البحث في تحديد مدى نجاح أسلوب ال

في رفع نسبة الفائدة القصوى  لتحقيق ،النقاط التي لازالت بحاجة للتحديث لمواكبة الدراسات العالمية ونتائجها

 في مركزنا.  ىمرضالبقيا عند ال

 سادسا : حدود البحث

دمشق خلال في اقتصرت الدراسة على المرضى الذين خضعوا للجراحة في مشفى الأطفال الجامعي   ❖

 .محددة مدة

لدى بعض  وجد نقص في بعض المعطيات ف تراجعية اعتمدت على أضابير المرضى تنا دراسبما أن  ❖

 .المرضى

 سابعا : الدراسات المرجعية 

 الأولى: الدراسة 

Standardized Postnatal Management of Infants with Congenital Diaphragmatic 

Hernia in Europe: 

The CDH EURO Consortium Consensus – 2015 Update[1] 

للفتق الحجابي الخلقي   الأوروبيتحاد الانشر ف 2016وزملائه في    Snoekهذه الدراسة من قبل  ت شرن  

دثت بعد خمس سنوات في هذه المقالة و ، 2010لعلاج حديثي الولادة في عام   موحداً  بروتوكولاً  الأدبيات ذات   ح 

تمثل هذه المقالة الرأي الحالي لجميع   الاتحاد الأوروبي. في الآراء بين أعضاء اتفاق ، والتوصل إلى  الصلة

 .CDH معفي أوروبا بشأن العلاج الأمثل لحديثي الولادة  تحاد أعضاء الا 
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 الدراسة الثانية: 

Diagnosis and management of congenital  diaphragmatic hernia: a clinical practice  

guideline [2] 

التعاونية الكندية إلى   CDHسعت جمعية ف 2018  وزملائه في    Puligandlaهذه الدراسة من قبل  ت شرن  

في جميع أنحاء كندا   CDHقائم على الأدلة لتوحيد الممارسة في رعاية   guidelineتطوير دليل إرشادي 

 . وتحسين النتائج. تلخص هذه الوثيقة المختصرة المنهجية المستخدمة في تطوير الدليل الإرشادي 

 الدراسة الثالثة: 

Congenital diaphragmatic hernia: current management strategies from antenatal 

diagnosis to long-term follow-up [3] 

،   CDHالحالية لـ  تدبيرم بمراجعة استراتيجيات الا قف 2020وزملائه في   Kirby هذه الدراسة من قبل ت شرن  

تقدم فيه ، ويمكن للتطورات المستقبلية أن تحدث ثورة في الرعاية  الحرز أ  مع تسليط الضوء على المكان الذي 

 من المرضى.  الجمهرة في هذه 

 الدراسة الرابعة: 

Congenital diaphragmatic hernia: a single-centre experience at Kepler University 

Hospital Linz [4] 

  67مراجعة جدولية بطريقة تراجعية لـ   يت جروأ    2021  في اوزملائه Hofer تم نشر هذه الدراسة من قبل 

لاكتشاف المتغيرات ذات القيمة التنبؤية للوفيات في المستشفى   ع ولجوا CDHبـ  ا  طفلا  حديث الولادة مصاب

دد   ساعة الأولى من الحياة. 24خلال الـ  ا  روتيني ت معالتي ج  و مصطلح "الكبد بالأعلى" كمتنبئ للوفيات في   ح 

ساعة   24إلى ذلك، كانت الحاجة إلى استخدام تهوية تذبذبية عالية التردد خلال الـ  إضافة   . OR 9.2المستشفى 

 . OR 44.4الأولى مرتبطة بالوفيات؛ 

 الدراسة الخامسة:

Congenital diaphragmatic hernia  presenting with symptoms within the first day of 

life; outcomes from a non-ECMO centre in Denmark [5] 

دراسة جمعية تراجعية حول البقيا عند   وأ جريت   2020  وزملائه في  Larsen هذه الدراسة من قبل ت نشر

والذين  ساعة الأولى من العمر،  24( الذين تظهر عليهم الأعراض خلال الـ  CDHالرضع الذين يعانون من  ) 

(  ECMO( ، وهو عبارة عن مركز ثالثي غير مجهز بـ )  OUHعولجوا في مستشفى جامعة أودنسي ) 

ا ، وسنة واحدة ،    28ساعة ، و  24تضمنت بيانات النتائج معدلات الوفيات على مدار   لجراحة الأطفال.  يوم 
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ناية المركزة ، ووقت الخروج من  وتضمنت بيانات التدبير لعلاج العناية المركزة ، ومدة الإقامة في وحدة الع

.  ا  مريض 95شملت الدراسة   المستشفى ، والتدخل الجراحي ومقارنة مجموعة البقيا والوفيات من حيث التدبير.

٪.  لوحظ وجود فرق معتد به  22.1٪ ، ومعدل الوفيات لمدة عام 21.1يوما     28كان معدل الوفيات لمدة  

دقائق ، والتشخيص قبل   5و   1عند    APGARفيما يتعلق بدرجة  إحصائيا  بين مجموعة البقيا والوفيات 

. كانت النتائج قابلة للمقارنة مع البيانات المنشورة من  OUHالولادة ، وطول الجسم عند الولادة ، والولادة في  

 . ECMOالمراكز الأخرى ، بما في ذلك المراكز التي تستخدم  

 الدراسة السادسة: 

راحي لمرضى الفتوق الحجابية الولادية )بوكداليك( في مشفى الأطفال الجامعي  نسبة البقيا بعد الإصلاح الج

 [ 6]  بدمشق

بشكل تراجعي لبيان نسبة البقيا في مستشفى الأطفال   2014في د حسام الحمدان  هذه الدراسة من قبل أ جريت 

شملت الدراسة . 2013حتى  2011و بشكل استباقي من  2011و   2007ما بين   المدةالجامعي في دمشق خلال 

ً مريض 96  . % 45و كانت نسبة البقيا    ا

 : مناهج البحث وأدواته ثامنا  

  :هاوزمانالدراسة مكان 

بين  المدةفي و لحديثي الولادة، العناية المركزةوقسم قسم الجراحة  في مستشفى الأطفال الجامعي في دمشق

 .2022/ 3/ 15و   2021/ 3/ 15

 تصميم البحث: 

دراسة رقابية تراجعية للمرضى الذين شخص لديهم فتق حجابي ولادي وأجري لهم عمل جراحي في مستشفى  

 الأطفال الجامعي في دمشق. 

 معايير القبول في الدراسة:

جميع المرضى الذين شخص لهم فتق حجابي ولادي والذين أجري لهم    معايير القبول في الدراسة: ❖

 . 2021/ 1/1و   2014/ 1/ 1الواقعة بين   المدةى الأطفال الجامعي في دمشق في عمل جراحي في مستشف

 معايير الاستبعاد من الدراسة:   ❖

 .(اً  مريض 28)  الفتوق الحجابية الأمامية مورغاني مرضى •

عمل جراحي في مستشفى  بعد إجراءفتق حجابي ولادي بنكس مركزنا المرضى الذين راجعوا  •

 .)مريض واحد( خارجي
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 ..)مريض واحد( فارقوا الحياة قبل انتهاء العمل الجراحيكما استبعد المرضى الذين  •

 ت المدروسة وطريقة الدراسة: المتغيرا

تراجعية لمجموعة من المرضى المتعاقبين الذين لديهم فتق حجابي ولادي بوكدالك تم   رقابية قمنا بإجراء دراسة

من خلال   في مستشفى الأطفال الجامعي في دمشق 1/2021/ 1و   2014/ 1/ 1صلح جراحياً والذين عولجوا بين أ  

على المعلومات التي   بناءً ( 6،  5،  4الشكل )خاص بكل مريض  ثم ملء استبيان مراجعة السجلات الطبية

. مع وضع التشخيص بالاعتماد على القصة  Microsoft Access 2016باستخدام برنامج  حصلنا عليها

لموجودات الشعاعية ثم الجراحية. تم تقييم المعطيات الديموغرافية والسريرية  السريرية، الفحص السريري وا

)العمر، الجنس، التظاهرات السريرية، التشخيص، الشذوذات المرافقة، التهوية الآلية، الموجودات الجراحية، 

المتغيرات السابقة   فيالاختلاطات والنكس(. ثم تقسيم العينة إلى مجموعتين: البقيا والوفيات والمقارنة بينهما 

وعرض النقاط التي خالفت الدلائل الإرشادية الحديثة في   .IBM SPSS Statistics 22باستخدام برنامج 

 . Microsoft Word & Excel 2016، باستخدام التدبير

 تاسعا : مكونات البحث

 : اعتمدنا عليها في دراستنا ية البحث تم إدراج المراجع التيّ ا يتكون البحث من ثلاثة أبواب وفي نه

 الباب الأول: القسم التمهيدي والدراسات المرجعية.  ➢

 أولا : المقدمة  •

 ثانيا : المشكلة البحثية  •

 ثالثا : التساؤلات  •

 رابعا : هدف البحث  •

 خامسا : أهمية البحث  •

 سادسا : حدود البحث  •

 سابعا : الدراسات المرجعية  •

 ثامنا : مناهج البحث وأدواته  •

 مكونات البحث تاسعا :  •

 فصول:  4. ويتكون من الباب الثاني: القسم النظري لموضوع البحث  ➢

 الفصل الأول:  •

o المقدمة 

o  الوبائيات 

o  الوراثة 
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o  التطور الجنيني 

o   التشوهات المرافقة 

 

 الفصل الثاني:  •

o  التشخيص 

o المعالجة 

o  التدبير الجراحي 

o  العلاج الجنيني 

 

 الفصل الثالث:  •

o  النتائج 

 الفصل الرابع:   •

o  والدلائل الإرشادية الحديثة    التدابير المعيارية 

 

 فصول  5: القسم العملي ويتكون من الباب الثالث  ➢

 هدف البحث وطريقة إجرائه : الفصل الأول •

 الفصل الثاني: نتائج البحث.  •

 مناقشة النتائج والمقارنة مع الدراسات العالمية الفصل الثالث:  •

 الخلاصة. الفصل الرابع:  •

 فصل الخامس: التوصيات ال •
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 الدراسة النظرية :الباب الثاني

 الفصل الأول: 

 مقدمة: 

يشكل تحدياً كبيراً رغم   congenital diaphragmatic hernia (CDH)ما يزال الفتق الحجابي الولادي 

% 30- 20يمثل شذوذاً ولادياً مع وفيات   CDHما يزال  سنة الأخيرة.  25ـ التحسن بنسبة البقيا خلال ال

  والتكنيكالمقاربة   ،قبل الولادة والتصنيفالتقدم في الكشف  برغمذلك و همة وعجز طويل الأمد مومراضة 

تنذر بطيف واسع من المراضة   CDHلدرجات المتفاوتة من شدة العناية الفائقة خلال مرحلة الوليد. ا ،الجراحي

الغالبية العظمى من المراكز  لأن من المريض والمركز الطبي. والوفيات بشكل يعتمد على عوامل تخص كلاً 

  وخاصةالصعب الوصول لخبرة سريرية واسعة  ، منخلال سنة CDHرضع مصابين بالـ  10قل من  أتعالج 

 الخطورة.  المرتفعةوفي الحالات الشديدة 

تتضمن أمراض الرئة المزمنة من ارتفاع التوتر الرئوي المرافق لـ   CDHالمراضة طويلة الأمد المرتبطة بـ 

CDH (CDH-PH)دراكي العصبي, داء القلس المعدي المريئي , التأخر الإ(GERD) التشوهات الهيكلية ,

يمثل المصدر    CDH-PHن أعاء و نكس الفتق. برغم العضلية و الاختلاطات الجراحية التي تتضمن انسداد الأم

- 39جمالي الولادات الحية و إ% من 80- 70 حتىحسنت البقيا تقد ف ،الأساسي للمراضة الباكرة و المستمرة

سناخ  الجهود السريرية الحديثة لتقليل أذية الأعن طريق  CDH Study Group (CDHSG) % بحسب 99

 , التهوية المتذبذبة عالية التواتر (ECMO)الغشائية خارج الجسم  الأكسجةطبية المنشأ, متضمنةً 

 high-frequency oscillating ventilation (HFOV) , permissive hypercapnia  , 

 pressure-limited overarching ventilatory strategy  [7 ]–[9].   ًفات  ما تزال تبقى اختلاعموما

 [ 8]برغم الجهود لتحديد درجات المرض و بروتوكولات التدبير.همة ضمن وبين المراكز م

 الوبائيات 

[,  10] وروبا والولايات المتحدة أفي كل من  ولادة حية  10,000من كل   2.4 -  2.3بـ   CDHيقدر انتشار 

 ذلك وغالباً ما يترافق  ،هم من الأجنة مقسم  ميتاً عند  CDHبـ ي نهى الحمل أو يولد الطفل المصاب  . [11]

ً  .[12]بتشوهات أخرى جنة المشخصة  % من الأ35- 25ما يقدر بأقل من قيمته وحوالي  الحدوث الكلي غالبا

CDH  من الرضع المشخصين  كثيرولهذا   .[13]قصيرة مدةو بعد الولادة بأالحمل أو الموت ضمن الرحم  نهىي

ن يكونوا الأكثر شدة من بين الرضع  أومن المفترض  .[14]و حسابهم في المراكزأ رؤيتهم  جرقبل الولادة لم ت

  .CDH[10[ ,]14 [ ,]15] وهؤلاء المرضى يسهمون بـ "الوفيات الخفية " للـ  CDH المصابين بـ
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CDH ية من  يصيب الرضع الذكور بشكل أشيع و الغالبCDH ( مع جهة  80الخلفي الجانبي هي يسرى ,)%

تتوضع خلفياً و جانبياً أو  CDH% من كل حالات 90.  [16[, ] 11[, ]9] % 1% و ثنائي الجانب 19يمين في 

مع تشوهات مرافقة في   ، ”Morgagni“و ما تبقى يتوضع أمامياً و تسمى فتوق  ”Bochdalek“وضعية 

الفتوق الحجابية ثنائية الجانب بشكل شائع أكثر بتشوهات ولادية أخرى  تبط ترالحاجز المستعرض المركزي. 

 . [10] وعمر الأم CDHالدراسات الوبائية الحديثة لم تحدد أي ارتباط بين  . [16] أسوأمما يجعل الإنذار 

 الوراثة: 

ً هناك أدلة متزايدة تظهر ارتباط ً متقطع  ا  يجب ألا يعد وبالتأكيد  ،مع الشذوذات الوراثية والتشوهات المرافقة ا

وجد على الأقل تشوه وحيد  ،غير معزولة CDH% من حالات 40شذوذا معزولاً عند بعض المرضى. حوالي  

ددت  .[17]إضافي مرتبط بشذوذات  CDH [18]  .CDHلى ثلث مرضى إفيما يصل تبدلات جينية مسببة  ح 

ل  النكس هي التي دفعت للبحث لتحديد مواقع الجينات المسببة وحالات  تقريباً،راع كروموزومي جينية في كل ذ 

CDH [18 ]– [20] . 

التدبير وخطورة النكس.  ،همة حول الإنذارميعطي معلومات  CDHتحديد الارتباط الجيني للفرد المصاب بـ إن 

و  ،مع مناقشة خيارات تحليل الكروموزومات  CDHجراء استشارة قبل الولادة لكل حالات إ سوغولذلك من الم

  70أيضاً مرتبط مع أكثر من   CDH  .[17] جراء تحليل كروموزومات و استشارة وراثيةإبعد الولادة 

 Fryns and Donnai–Barrow. في بعض الحالات التشوه الحجابي هو العيب المسيطر مثل [21] متلازمة

syndromes  [20[ ,]22[ ,]23]    . في متلازمات أخرى مثلSimpson–Golabi–Behmel و  

Beckwith–Wiedemann يحدث ,CDH   .بنسبة صغيرة, و لكنه ما يزال أعلى من نسبة الحدوث عند العامة

تحديد أنماط   .X  [20]و هذه المتلازمات يمكن أن تحمل على كل من الصبغيات الجسمية و المتعلقة بالصبغي 

 يحدد الإنذار, العلاج و النتائج.  CDHالشذوذات غير المرتبطة بالفتق و المرافقة لـ 

 الشذوذات المرافقة: 

إلا أن الحالات الأخرى ترتبط بتشوهات قلبية وعائية   ، هي معزولة  CDH% من حالات 60برغم أن حوالي 

تأثير    .CNS 9.8 %  [24] %, وعصبية مركزية15.7%, هيكلية عضلية  17.7%, بولية تناسلية 27.5

بعد الولادة مباشرة كانت لديهم    رضعال ت ايوفالشذوذات المرافقة على الإنذار والنتائج أمر غير مبالغ فيه. أغلب 

و  % من الرضع الذين حافظوا على استقرار قبل الجراحة 10فقط حوالي   ،وبالمقابل  .[14]تشوهات مرافقة

ً معزول تحسن CDHالرضع مع أظهر  .[8] صلاح الجراحي لهم كان لديهم تشوهات هامة إضافيةالإ جرى   ا

ً همم وذلك  % 20% مقابل نسبة منخفضة 85-70جينية أو بنيوية )  ،بالذين لديهم شذوذات قلبية  بالبقيا مقارنةً  ا

   همة في البقيامعوامل مساهمة   CDH-PHبرغم أن حجم الفتق ودرجة  ( حسب التشوه أو التشوهات المرافقة

[8[ ,]25] . 
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على  التشخيص الدقيق والمفصل قبل الولادة  يؤثر  ،مهمةعندما يترافق بتشوهات  CDHبسبب النتائج المتدنية لـ 

ن بعد وكل من الاستشارة قبل الولادة وخطة الولادة والتدبير حول الولادة والعلاج بعد الولادة. الرضع المشخص

مقارنة بالرضع المشخصين قبل   وذلك ،أقل وفيات و نسبة الهمة مالمرافقة التشوهات ال نسبة أقل من الولادة لديهم

.عموماً هذه الاختلافات من الممكن أن تكون نتيجة  [26[, ] 25]لديهم  مما يرجح شدة ً أقل للمرض  ،الولادة

للتشوهات الصبغية المميتة مؤدية للموت ضمن الرحم أو قد تعكس قرارات الأهل حول إنهاء الحمل عالي  

 . [14]مراضة شديدة  ذات الخطورة مع تشوهات 

. CDHهم بالمراضة والوفيات عند حديثي الولادة مع مالمساهم ال ةرئيسيال ةالولادي ةض القلبيامرالأتشكل 

تتضمن )بترتيب متناقص حسب التواتر( عيوب الحاجز البطيني   CDHالعيوب القلبية الشائعة المرتبطة بـ 

(VSDs)،   عيوب الحاجز الأذيني(ASDs) تضيق الأبهر, متلازمة القلب  الأخرى جريانوتشوهات مسار ال(

، كان هناك ارتباط فقط  CDHرضيع مصاب بـ  4268في مراجعة لـ ناقص التنسج, رباعي فالو(.الأيسر 

عيوب   ،PFOفات القلبية الرئيسية )باستثناء القناة البيضية السالكة الآ مع الأمراض القلبية الولادية.  % 18

مع نسبة   أسوأنذار إ% و هؤلاء المرضى لديهم 8( وجدت عند PDAالقناة الشريانية السالكة  ،الحاجز الأذيني

 . [27]  %(73%( و دون عيوب قلبية ) 67% مقارنة بالرضع مع تشوهات ثانوية ) 36بقيا 

 

 تطور الحجاب الحاجز  1الشكل 

 

From Skandalakis IJ, Colborn GL, Skandalakis JE. In: Nyhus LM, Baker 
RJ, Fischer JE, editors. Mastery of Surgery. 3rd ed. Boston: Little, Brown; 
1996 

، كان يعتقد أن الحجاب الحاجز يتطور من اندماج مكوناته الجنينية الأربعة. وفقا  لهذه النظرية،  تاريخيا   
)السهم(   برتوانيةت الجنبية ال يندمج الحاجز المستعرض للخلف مع اللحمة المتوسطة المنصفية. تسمح القنوا

. يكتمل إغلاق هذه القنوات مع تطور الأغشية الجنبية  لبرتواني بالاتصال الحر بين التجويف الجنبي وا
 تظهر المكونات الجنينية الأربعة للحجاب الحاجز النامي في المقطع العرضي.  . برتوانية ال
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 جنينياً:

 CDHتطور الحجاب وإمراضية 

تطور الحجاب الحاجز البشري تفاعل معقد متعدد الأنسجة والخلايا وهو غير مفهوم بشكل كامل. يبدأ الحجاب 

بالتكون بالأسبوع الرابع للحمل. تاريخياً كان يعتقد أن الحجاب يتطور من التحام أربع مكونات جنينية: أمامياً  

 ً  pleuroperitoneal foldsجانبياً بواسطة الطيات الجنبية البرتوانية   بواسطة الحاجز المستعرض وخلفيا

(PPFs)  جدار الجسم ل (ميزوديرم) الأديم المتوسط  و ظهرياً بواسطة سويقات مساريق المري و خلفياً بواسطة

عندما يبدأ الجنين بالتكون, يهاجر الحاجز المستعرض ظهرياً و   ،و بحسب هذه النظرية. [29[, ]28]  (1الشكل)

الجوف البرتواني والجنبي ما   ،فصل الجوف التاموري الجنبي عن الجوف البرتواني. عند هذه النقطةبدأ بي

و نسيج الميزوديرم المحيط بالمري الآخذ بالتطور و    PPFيزالان متصلين. يتفاعل الحاجز المستعرض مع 

ن  المزدوجة تفصل الآ PPFsي الأمامي الأخرى, مما ينتج عنه تشكيل بنى الحجاب الحاجز البدئي. بنى المع

  لأن.  [29[, ] 28]الجوفين البرتواني و الجنبي التاموري. أخيراً يتطور الحاجز المستعرض الى الوتر المركزي

PPF والجنبيوتفصل الجوفين البطني   غشية الجنبية البرتوانية تغلقالأ ،تتطور خلال الأسبوع السادس للحمل  

الجهة اليمنى تنغلق قبل اليسرى. المحاوير الحجابية والخلايا   ،عند الأسبوع الثامن للحمل. بشكل نموذجي

  تعضل .[31[, ]30]وتشكيل الحجاب الناضج  PPFعضلية المنشأ تتجه للهجرة العصبية العضلية الى 

muscularization  فصلة ولكنها مترابطة. الحجاب البدئي هي عملية من 

غلاق الكامل للحجاب المستقبلي قبل الإ  muscularizationالتعضل  إخفاقهو  CDHنظرية أخرى لتطور 

للأحشاء البطنية بدخول التجويف الصدري عند عودتها  البرتوانية يسمح الإغلاق غير الكافي للقناة الجنبية  للقناة.

نتيجة للمساحة المحدودة داخل   خارج المضغة لتتحول إلى فتق في الصدر مع الكبد.  coelomجوف العام من ال

 الصدر، بسبب الفتق الحشوي، يتطور نقص تنسج الرئة.

  همانوي للتشوه الحجابي، فقد افترض بعضعلى الرغم من أن النظريات التقليدية تشير إلى أن نقص تنسج الرئة ث 

وفقاً لهذه  .[32]غير طبيعي للرئة يسبب عيب الحجاب الحاجز  الآخر أن الاضطراب الأساسي قد يكون نمواً 

للكبد  خلف يزانشيميةالنظرية، تؤدي الاضطرابات في تكوين برعم الرئة إلى إضعاف تطور الصفيحة الم

posthepatic mesenchymal plate (PHMP)   عضل. تاندماج الحجاب الحاجز / ال إخفاقوتؤدي إلى 

الليفية للنسيج الضام   رومات ، وعلى وجه التحديد، مجموعة فرعية من الأPPF دور ضحتو في الآونة الأخيرة، 

 .CDH  [33]، في تطوير PPFالعضلي المشتق من 

دد من خلال استخدام علم وراثة الفأر،   رومات والأ العضليللوتر المركزي والنسيج الضام  اً مصدر  PPFs ت ح 

 تشكل الحجاب الحاجز.ب  تتحكمهذه  PPFهجرة خلايا  وجد أن .نسيج الضام العضلي الليفية لل
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 .CDH  [34[ ,]35]أدى نموذج نيتروفين القوارض إلى تحسين فهم التطور الرئوي غير الطبيعي في

يبدو أن التعرض   ( هو عامل ماسخ بيئي.dichloro-phenyl-p-nitrophenyl ether- 2,4النيتروفين )

 .PPF [36] تعضل للنيتروفين يؤثر على 

 وي الرئ نقص التنسجتطور الرئة و

ً حدثبوصفه التعرف على تطور الرئة  جريي ً مبرمج  ا تنظمه الإشارات الجينية وعوامل النسخ وعوامل   اً معقد  ا

   النمو والهرمونات.

خلال الأسبوع الثالث من    مضغيةالمرحلة ال( تبدأ 1) .[ 37]رئة الجنين إلى خمس مراحل متداخلة  تطورينقسم 

حلول  من هذا الرتج ب رغامىتتكون براعم الرئة الأولية وال الحنجري الرغامي. الحمل كرتج ذيلي من الأخدود 

بين   المرحلة الغدية الكاذبةتحدث  (2) ة بحلول الأسبوع السادس. يالفص بنى الأسبوع الرابع، وت رى ال

خلال  (3) الرئيسية والنهائية. قصبات ال فضلاً عن أساسية من الحمل مع تكوين براعم رئوية 17- 5الأسبوعين  

مع  25و  16والقنوات السنخية بين الأسبوعين  ، تتطور الأوعية الرئوية والقصيبات التنفسية ةيوي مرحلة القنال

في هذه المرحلة، يكون التبادل الوظيفي   .2والخلايا الرئوية من النوع    1الخلايا الرئوية من النوع  أسلاف ظهور

 ً ً  24من  المرحلة الكيسية( تستمر 4. )للغاز ممكنا ستمر ينضج الأكياس السنخية. تمام الحمل مع  حتى أسبوعا

ً  سورفاكتانت ال ركيب وقدرات تحجم الطرق الهوائية  بعد  المرحلة السنخية، تبدأ أخيراً  (5. )في النضج أيضا

 الوظيفية.  سناخالولادة بزيادة مستمرة وتطور الأ

 sacculesت ك ييساوال  سناختظهر الأ  .الأسناخوالقصيبات و بنقص انقسامات القصبات يتميز نقص تنسج الرئة 

ومن المثير  .  [38]تضعف السطح البيني الشعري الهوائي الذي يحد من تبادل الغازات حواجز شاذة  نتهائيةالا

 ً  لنقص تنسج الرئة.  بنيويةتشوهات  للاهتمام أن الرئة المقابلة تظهر أيضا

غير الجراحية للرضع   تقدم العلاجات قبل السريرية لنقص تنسج الرئة مجالات بحث مثيرة للاهتمام للعلاجات 

 .CDHالمصابين بـ 

  سريرية، ليس لها أي فائدة سورفاكتانت وال يدات السابقة للولادةئ ثبت أن العلاجات السابقة، بما في ذلك الستيرو 

 ً من المجالات   كثيراً من طرق التحقق جارية، إلا أن  كثيراً على الرغم من أن  .[41]– [39]  ولا يوصى بها حاليا

لنمو الرئوي،  من أجل ا رغامىال إغلاقذات الإمكانات تشمل مسار حمض الريتينويك الذي يتضمن فيتامين أ، و

 . [48]–[ 42]  الخلويوطرق العلاج 

 CDHر الأوعية الدموية الرئوية وارتفاع ضغط الدم الرئوي المرتبط بـ وتط

أضعاف في   10للجنين إلى حالتها بعد الولادة بسرعة مع زيادة تنتقل الدورة الدموية القلبية الرئوية الطبيعية 

تدفق الدم الرئوي للجنين بأنه دارة منخفضة التدفق   صفيت  تدفق الدم الرئوي في غضون ساعات بعد الولادة.

عادة، تنخفض مقاومة الأوعية الدموية    وعية الدموية.للأ فرط التصنع البراني والمتوسطوعالية المقاومة بسبب 

الرئوية   ينات بسرعة مع إعادة تشكيل الشرايين والشر pulmonary vascular resistance (PVR)لرئوية ا
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عالي التدفق  انة خلال الأشهر القليلة الأولى من العمر، مما يؤدي إلى مقاومة منخفضة ودورقاصي الصغيرة ال

، ويستمر دوران الجنين مما CDH مع ومع ذلك، يبدو أن هذه العملية تتوقف عند حديثي الولادة بعد الولادة.

تقدم  ي نشأ وي  CDHالرئوي غير الطبيعي للجنين في أجنة  انفي الواقع، يبدو أن الدور .CDH-PHيؤدي إلى 

ً  في بداية الحمل. زيادة في   فضلاً عنالرئة  برانشيمفي الكثافة لكل وحدة من  تظهر الشرايين الرئوية انخفاضا

نتيجة لذلك،   .[49[, ]38] عنيبيمستوى الالالتي تمتد إلى الأوعية الدموية على  muscularizationتعضل ال

تطور السنخي  اليتطور في الرحم، مما قد يتسبب في انخفاض نمو الشريان الرئوي، و CDH-PHيبدو أن 

ً ، يدعم توقيت التطور الحجابي والرئوأخيراً  .[50] المناسب، ونمو الرئة الطبيعي "فرضية الضربة  ي أيضا

يساهم كل من التطور الرئوي المعيب المبكر والتطور  و،  CDH” لتطور two-hit hypothesis“ المزدوجة"

 . [51[, ]31]  ةالنهائي ةالرئوي الإمراضيةالمعيب اللاحق في التسبب في  حجابيال

في الشريان الرئوي خلال الأسابيع  طبيعيةً  الذين طوروا ضغوطاً  CDH، وجد أن رضع تراجعية في دراسة

  ضغوط فيانخفاض متوسط  ، شوهد هانفس في الدراسة .[52]  ٪100 تهمالثلاثة الأولى من الحياة معدل نجا

٪ عند  100كان معدل الوفيات  ٪ على قيد الحياة.75٪ من الرضع مع بقاء  34الرئة المرتفعة بعد الولادة في 

الذين عانوا من ضغوط رئوية فوق جهازية مستمرة على الرغم من العلاج الأقصى. على الرغم   CDH رضع

تؤكد هذه البيانات على أهمية  ،[53]  من تحسن النتائج المعاصرة للرضع المصابين بارتفاع ضغط الدم الرئوي

CDH-PH. 

 الفصل الثاني 

 ص يتشخال

 التشخيص قبل الولادة

ً  الدقيق قبل الولادة والتنبؤ بشدة المرض عاملاً مساعداً يعد التشخيص  للاستشارات السابقة للولادة، وفرز   مهما

  CDHعلى تشخيص دقيق، من المهم التفريق بين مرتفعي الخطورة. للحصول  CDHالمريض، وتحديد رضع 

، CPAMsمل وهذه تش والتشوهات داخل الصدر الأخرى التي يكون فيها التشريح الطبيعي غير مضطرب.

، وكذلك الآفات المنصفية، بما في ذلك التوشظ القصبي الرئوي، أو القصبيرتق ال المنشأ، كيسة قصبيةال

ً تيموسية. المعوية أو المعوية العصبية أو ال كيسات ال خيص  االحجاب الحاجز في التش اندحاقتضمين  يجب أيضا

  إنذاراً يحمل  ندحاق، إلا أن الا CDHو ندحاقين الاة. على الرغم من أنه قد يكون من الصعب التفريق بريقيالتف

ً  مختلفة. تدبيرباستخدام خوارزمية   مفضلاً    يختلطمعزولة، ولكن يمكن أن   ةآف ندحاقكون الاي  نموذجيا

 . [54] يالانصباب الجنبي و/أو التامورب

أثناء الحمل، وتحسن تواتر الكشف قبل الولادة في  CDH٪ من الرضع المصابين بـ   70- 50ما يقرب من  يحدد 

ً  .[57] –[ 55]  الماضيين بشكل كبير في العقدين من الحمل   22- 18أولاً بين الأسبوعين  CDHشخص يما  غالبا

 .[54]بالايكو  سحفي فحوصات الم
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في  صدوية الأمعاء المملوءة بسائل داخل الصدر، وكتلة عرىلَى، ومَوَه الس   الجنيني يكوالا  علامات  شملت

  [58] قبل الولادة ىاليسر CDHsيتم اكتشاف كثيراً ما   ، و/أو المعدة داخل الصدر.ي المنصف  نزياحصدر، والاال

المعدة والأمعاء و/أو الطحال. قد يحدث انفتاق في الكبد،  انفتاق المنصف/القلب إلى اليمين وكذلك انزياحوتتميز ب 

الأيمن، يكون الفص  CDHفي  أكثر صعوبة. ماشبه في الغالب الرئة وقد يكون التفريق بينهت صدويتهولكن 

ً قالأيمن للكبد منفت   . [54] أيسر منصف انزياح، مع ا

( هي  LHRنسبة الرئة إلى الرأس ) .جسملل المستوى المحورييكون ب   صدر الجنين المفضل لايكوداء إن الأ

CDH [59  ,]قبل الولادة، باستخدام منطقة الرئة المقابلة لمحيط الرأس، التي تتنبأ بشدة  صدوية نسبة تقييم

قاس على مستوى منظر القلب ذي ي و  LHRستخدم محيط رئة الجنين لتحديد  يباستخدام طريقة تتبع الرئة،  .[60]

ً  وصفهة الحجاب الحاجز الجنيني في وقت مبكر من الثلث الأول من الحمل بيمكن رؤي  الغرف الأربعة.   خطا

 ً تكون قياسات محيط رئة الجنين أكثر دقة بعد الأشهر الثلاثة الأولى،  في المنظر السهمي. صدىناقص ال رقيقا

ً استقر، ونسبة الرأس إلى الصدر أقل قد  لجنينصدر اكون النمو الديناميكي ليعندما  ً  تباينا  . 3: 1  وتبقى عموما

لم تظهر أنها تنبئ بدقة بشدة ما  CDHعلى الرغم من أن السمات المستقلة للتصوير بالموجات فوق الصوتية لـ 

  أو المتقدم عن طريق الكبد داخل الصدر )"الكبد لأعلى"( شديد ال CDHبعد الولادة، إلا أنه يمكن تحديد 

(“liver up”)[54] الجنيني خزب التجويف الصدري المقابل، أو الالمنصف إلى  نزياح، أو ا . 

الملاحظ  LHR(  1إلى طبقات: )  CDHالرضع مع  لتقسيم الخطورة عند  بالايكواستخدام قياسين مختلفين  جرى

ً  O/E)       (O/E)إلى المتوقع  الكبد  انفتاق( 2حسب عمر الحمل( و ) ات لتغيرمن أجل ا يصبح طبيعيا

 LHRا باستخدام  ي الأخير مراجعة حديثة للتنبؤ بالبق metaanalysis يتجميع التحليل اليوفر   .[54]للصدر

ً  ت يمأظهرت معظم الدراسات التي ق   .[61]وفتق الكبد  ً  أيضاً تحسنا في التشخيص إذا لم يكن الكبد في  ملحوظا

يمكن الوصول وسيلة  فة، وطريقة موثوقة للغاية، وغير مكل والجنيني ه الايكوعلى الرغم من أن .[61] الصدر

بين و / فاحص ، فإن استخدامها غير المتسق والتباين بين الCDHإليها بسهولة للتنبؤ قبل الولادة بالتشخيص في 

 .[ 64] –[ 61] المؤسسات قد حد من قابلية تعميم هذه التقنية

( قد  MRIالمغناطيسي للجنين )، فإن التصوير بالرنين بالايكو الجنينيأمراض الحجاب الحاجز بإذا اشتبه 

ً  MRIيوفر  يضيف قيمة إنذارية إضافية.  ً  توصيفا  . لايكوعند مقارنته با   مكانيةً  للأنسجة ودقةً   محسنا
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 ة السريري تظاهراتال

. تتراوح السيناريوهات السريرية عند الولادة من ةتنفسي  ةقائ عادةً بض   CDHحديثو الولادة المصابون بـ  تظاهري

، إلى هيموديناميكياستقرار  ضعفوالعميقة مع ما يصاحب ذلك من حماض تنفسي و عاجلةالضائقة التنفسية ال

تشمل العلامات الأولية المرتبطة   مستقرة أولية مع ضائقة تنفسية متأخرة، إلى حديثي الولادة دون أعراض. مدة

جدار الصدر،  انسحاب ضيق التنفسي تسرع التنفس، والب

في الفحص  والزرقة، و/أو الشحوب. ،gruntingوالشخير 

ما يكون لدى الرضع بطن زورقي وقد يكون   ، غالباً سريريال

ً  دة طفيفة في قطر الصدر.لديهم زيا الدفع  يتغير موقعما  غالبا

 لانزياح فيزيائية، وهي نتيجة  cardiac impulseالقلبي 

يمكن سماع أصوات الأمعاء داخل التجويف   المنصف.

تقل قد   .في الجهتينالصدري مع انخفاض في أصوات التنفس 

، مما يشير إلى انخفاض Chest excursion الصدر حركة

 .tidal volumeجاري حجم الال

المعوية داخل نصف   عرى من خلال تصوير شعاعي للصدر يوضح ال CDHعادة ما يتم تأكيد تشخيص  

قد   المنصف نحو نصف الصدر المقابل. نزياحلمعدة / الأنبوب الفموي المعدي، وال يةالصدر، وإزاحة رأس

على   CDHو معدوم، خاصة في البداية. يمكن أن يكون تشخيص يحتوي تجويف البطن على غاز ضئيل أ

 ً  ( 2الشكل ) الجانب الأيمن صعبا

الفص الأيمن من الكبد  انفتاق ، ويمكن الخلط بين واضحةً قد لا تكون السمات البارزة، مثل فتق الأمعاء والمعدة، 

ط الرئة هي العلامة اضغان مات . من حين لآخر، قد تكون سالاندحاقأو  يمنارتفاع الحجاب الحاجز الأوبين 

ً لتباس، والتي يمكن أن تسبب االشعاعيةالوحيدة  القصبية   كيسات ، أو الويالرئ  التوشظ، أو CPAMsمع  ا

 الكيسية. اراتومي، أو التالمنشأعصبية  كيسات الرئوية، أو ال

ساعة الأولى من الحياة، فقد  24سيتم تشخيصهم خلال الـ  CDHالمصابين بـ  رضععلى الرغم من أن معظم ال

يعاني هؤلاء المرضى من أعراض تنفسية خفيفة،   .[65] ةد الولا حديث  مدة٪ خارج 20ما يصل إلى  ظاهريت

  تحمل التغذية، أو أمراض الجهاز الهضمي. ضعف، وةالرئ ذوات رئوية مزمنة، وانصباب جنبي، و نتانات إو

ً يرت CDHلأن  نظراً  غير طبيعي للأمعاء، فقد يصاب بعض الأطفال بانسداد معوي أو  بدوران وتثبيت  بط دائما

ً  انفتال. في   ظاهرونكتشف إلا بالمصادفة. المرضى الذين يتي ولا    دون أعراض تماماً  CDH، قد يكون أحيانا

، مثل نقص تنسج الرئة  ممتاز بسبب المضاعفات المرتبطة المعتدلة أو الغائبة إنذاروقت لاحق من الحياة لديهم 

 . CDH-PHو

 علاج ال

 

فتق حجابي ولادي أيمن لدى رضيع مع أعراض ضائقة  
 تنفسية 

 فتق حجابي ولادي أيمن  2الشكل 
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 رعاية ما قبل الولادةال

المتقدم   MRIو  يلجنينا كويالاالفحص بمع زيادة استخدام  قدمفي الت  CDHيستمر التشخيص السابق للولادة لـ 

المتضاربة، في تحديد الحجم والتواريخ بالايكو المتقدم  لفحص ساعد ايالأولي،  مسحبعد ال  .[66] للجنين

الجنيني )أي   نضغاط)القلب والأوعية الدموية، والعصبية، وغيرها(، وكذلك علامات الا افقةوالتشوهات المر

الدقيق تقدير الشدة المحتملة، مما يسمح بالمشورة المستنيرة   LHRعلاوة على ذلك، يمكن لـ   الجنين(. خزب 

بمجرد التشخيص، يوصى بفحص الكروموسومات عن   والنظر في المراقبة و/أو التدخل المناسب قبل الولادة.

.على النحو الأمثل،  [67] طريق بزل السلى من أجل التنميط النووي وتحليل المصفوفة الدقيقة للكروموسوم

التصوير بالرنين  بروتوكول يجب إحالة الأم والجنين إلى مركز ما حول الولادة من الدرجة الثالثة مع  

حديثي الولادة والجراحة  ل رعاية ال( ، وقدرات يم والجنين المتقدم )مركز جنينالمغناطيسي للجنين وطب الأ

  .[68[, ] 67] وخبرة علاجية لارتفاع ضغط الدم الرئوي ECMOو   HFOVوالرعاية الحرجة ، بما في ذلك 

 التشخيص.و يتيح التشخيص السابق للولادة تقديم المشورة المستنيرة للأم والأسرة بما في ذلك خيارات العلاج

 الأدوية قبل الولادة

ين من الناحية الهيكلية تغير ناضج   CDHالتنسج عند رضع  اتفي النماذج الحيوانية، تكون الرئتان ناقص 

الكلي للرئة، والبروتين الكلي   DNAتوضح العلامات البيوكيميائية لنضج الرئة انخفاض    .[42]والوظيفية

تظهر بعض النماذج الحيوانية    .[42]عوز السورفاكتانت  فضلاً عنللرئة، والفوسفاتيديل كولين غير المشبع 

بدت النتائج الأولية   . [70[, ] 69] لجلوكوكورتيكويد قبل الولادةاكنتيجة للإعطاء  وظيفتها  نضج الرئة وتحسن

ن إعطاء القشرانيات السكرية قبل الولادة اقترح تحسين وظائف  إف لمرضىل سلسلة صغيرة فيواعدة 

  .CDH [39]ت دراسات أخرى في إثبات أي فائدة لنقص تنسج الرئة المرتبط بـ أخفق ومع ذلك ،   .[71]الرئة

 . CDHعلى هذا النحو، لا يوصى حالياً باستخدام الستيرويدات السابقة للولادة لـ 

العوامل الأخرى التي تستهدف التشكل الرئوي التي تعتمد على النقل عبر المشيمة للتسليم تشمل فيتامين أ،  

روزين  ( ، ومثبطات التيPDEالشبيهة بالجلوكاجون، ومثبطات الفوسفوديستراز ) 1- الببتيد  نبهات وم

حتى الآن، لم تفحص أي دراسات بشرية فائدة فيتامين أ قبل الولادة، وهناك دليل على أن الإفراط   .[69] كيناز

التدخلات بعلى الرغم من الحدود الواعدة في البحث   .[69] في فيتامين أ يمكن أن يكون ماسخاً في الحمل البشري

 ة هذه العلاجات عبر التجارب السريرية لا تزال بعيدة المنال.، فإن ترجمCDHقبل الولادة لـ  دوائيةالطبية وال

 . CDHات لأي علاج دوائي قبل الولادة في استطبابفي هذه المرحلة، لا توجد 

 الإنعاش والاستقرار

 في الضائقة القلبية الرئوية. هواستقراربعد تأكيد التشخيص، يستهدف العلاج الأولي بعد الولادة إنعاش الرضيع  

وشدة المرض. في معظم الحالات، يلزم التنبيب   هيموديناميكيستقرار الالاالشامل السريع مهم لتحديد  التقييم

يجب إدخال أنبوب   الميكانيكية التقليدية. الكيس( وبدء دعم التهويةذي القناع بتهوية  الالرغامي الفوري )بدون 
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يجب  الشرياني والوريدي ضروري لمناورات الإنعاش.الوصول  المعدة والأمعاء. تمدد أنفي معدي لتجنب 

   والأكسجين وحالة التهوية بعناية.القلوي   يتوازن الحمض المراقبة 

 تنسج.اللرضيع وشدة ارتفاع ضغط الدم الرئوي ونقص العامة ل لترويةالمراقبة الغازية مهمة في التقييم الدقيق ل

مكن، يمكن وضعها في الأذين الأيمن لقياس الضغط الوريدي  قد تكون القسطرة الوريدية السرية مفيدة، وإذا أ

قبل   باستخدام محتوى الأكسجين ةالدماغي الترويةو ةللأكسج  ديرذلك، يجب أن يتوفر تق فضلاً عن المركزي.

 ع عبر الجلد. اشبإأو مسبار  ىة يمنكعبري ع عبر قسطرة شريانية اشبو/أو الإ  القناة الشريانية

٪ مع ضغوط  90٪ و  80( بين  SaO2) قبل القناة الشريانيةع الشرايين اشبإولي تشمل أهداف الإنعاش الأ

 peak inspiratory  ضغوط الشهيقذروة من أجل الحفاظ على  مجرى الهواء الإيجابية المحدودة للغاية.

pressures (PIPs)    بميةقبل مستوى معتدل من فرط الكرمنخفضة، ي (PaCO2   طالما   70، حتى )مم زئبق

ً  .شديد  معاوض لا يؤدي إلى حماض أنه   جرىبشكل عابر طالما   PaCO2حمل مستويات أعلى من ، ت  أحيانا

في توفير أكسجة الأنسجة الكافية إلى الحماض الاستقلابي،  الإخفاق. يمكن أن يؤدي  PH  >7.2 الحفاظ على

يجب   الذيعن طريق نقص الأكسجة والحماض،   PVR  تزيد  مما قد يؤدي إلى تفاقم ارتفاع ضغط الدم الرئوي.

ارتفاع ضغط الدم الرئوي، بما في ذلك نقص الأكسجة التدريجي   نوبةتجنبه أو تصحيحه. في حالة حدوث 

، تستخدم بعض المراكز أكسيد النيتريك المستنشق  شديدةال قنويةال ةتحويلال، و/أو بميةالسريع، وفرط الكر

(iNO.)   ومع ذلك، هناك أدلة متزايدة على أنiNO  لا يقلل من الحاجة إلىECMO  ياولا يحسن البق  

  .CDH [72 [ ,]73]يف

، و  HFOV، وتحسين السوائل، و  محيطيتنبيه القد تكون الاستراتيجيات البديلة، بما في ذلك الحد الأدنى من ال

milrinone و ،sildenafil   و/أوECMO  التدهور السريري عند ، فعالة أو ضرورية لتحقيق الاستقرار  

 . [74] ارتفاع ضغط الدم الرئوي الثانوي لنوبة

على درجة ارتفاع ضغط الدم الرئوي والتشوهات القلبية المرتبطة به )كلاهما تم تقييمهما بواسطة   اعتماداً 

  .هيموديناميكيستقرار الالاساعة من الحياة(، قد يكون من الصعب تحقيق  12- 6تخطيط صدى القلب خلال أول 

ومع ذلك، يمكن لتخطيط   . اهوبعد  قبل القناة SaO2قد يظهر ارتفاع ضغط الدم الرئوي من خلال اختلاف في 

 . [75]  صدى القلب أن يميز بشكل أفضل درجة ارتفاع ضغط الدم الرئوي

ضعف انقباض البطين الأيمن، وتسطح أو انحناء الحاجز  : لارتفاع ضغط الدم الرئوي   موجودات الايكوتشمل 

ستخدامه لتقدير الضغط الصمام ثلاثي الشرف )الذي يمكن ا قلسبين البطينين، وتضخم غرف القلب اليمنى، و

من اليسار إلى اليمين أو ثنائي الاتجاه عبر القناة الشريانية   ةقد يكون هناك تحويل الانقباضي في البطين الأيمن(.

 . ASD / VSDأو 
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بعض الخلل الوظيفي في   شديد وارتفاع ضغط الدم الرئوي ال CDHي ظهر جميع الرضع المصابين بـ تقريباً 

في نتائج المرضى   بارزاً  اً تأثير  يؤثرالبطين الأيسر وتستمر الأدلة الناشئة في الإشارة إلى أن الخلل القلبي 

  .CDH [76] المصابين بـ

لضغط الوعائي مثل الدوبامين والدوبوتامين والإبينفرين والميلرينون في  ل الرافعة عوامل لقد تكون هناك حاجة ل

ً هيموالمرضى غير المستقرين  ج البطين  نتايمكن لهذه العوامل المؤثرة في التقلص العضلي زيادة  .ديناميكيا

 ة من اليمين إلى اليسار.ويالقن  ةتحويلالالأيسر وزيادة الضغوط الجهازية من أجل تحسين 

 لميكانيكية التهوية ا

  .CDHتنفسي ثانوي لـ  قصورالتهوية الميكانيكية المثلى هي عنصر حاسم في رعاية الرضع الذين يعانون من 

الفسيولوجيا المرضية للتوعية الرئوية قليلة الاستجابة ومع ذلك، فإن الحدود الفسيولوجية للرئة ناقصة التنسج و 

ً ب  التدبيرتجعل   طرقبانخفاض عدد ال CDHالتنسج عند رضع  اترئتان ناقصتتميز ال .التنفس الصناعي تحديا

 ً ً ، أظهرت الأوعية الدموية الرئوية تفرعالهوائية والمجالات الهوائية السنخية الأصغر. أيضا ً وعائي ا وكذلك  أقل ا

التنفسي و  القصور  ينتج عن هذا المزيج درجات متفاوتة من  .[77] والمتوسطة  البرانيةسماكة طبقة الجدار زيادة 

CDH-PH. بعد الولادة ويمكن أن تتحسن هذه العواقب الرئوية   وعائيلحسن الحظ، يستمر التطور الرئوي وال

أقل  قاربات ، اتجهت استراتيجيات التهوية الميكانيكية نحو مرارية في النضجستمهذه الابسبب  .CDH  [78]لـ 

-ventilatorالمنفسة سببها تابة الرئة التي مع الحد من مخاطر إص ةعدوانية بهدف الحفاظ على الأكسج

induced lung injury (VILI)  الاستقرار السنخي، وهما المساهمان الرئيسيان في المراضة الرئوية  غياب و

 .[ 81] –[ 79[, ]74] والوفيات 

  .CDH [74] [ ,82]التهوية التقليدية هي الطريقة الأولية المثلى للتهوية الميكانيكية بين الرضع المصابين بـ 

، على الرغم من السريري لكل حالة الطبيب  هفضلا يالنوع المحدد الأمثل للتهوية الميكانيكية التقليدية هو م يبقى

  .pressure-controlled mode  بالضغط  التحكمباستخدام وضع   تدبيرهايمكن  CDHأن معظم حالات 

مبدئياً للحفاظ على   1.0من    fractional inspired oxygen (FiO2) المستنشق المجزأكسجين الأيستخدم 

 ٪SaO2  >(80-85 .)كمية كافية من 

(  ماءسم  18 -22)   lower peak airway pressuresأقلضغط ذرى عادةً، يستخدم معدلات تنفسية أعلى و

 (.PH >7.2مم زئبق ) 70أقل من  PaCO2٪ و 85- 80قبل القناة<  SaO2إلى  FiO2أثناء معايرة في 

تم التخلي عن   .[79] ارتفاع ضغط الدم الرئوي تدبيرمهمان في  PaCO2و  PHللـ  الحفاظ على درجة مقبولة

يجب أن  .  [83[, ] 74] قناةال (shuntتحويلة )لتقليل  هويةث مع فرط التد استراتيجية التهوية للقلاء التنفسي المح

ً   60و   40التقليدية الأولية معدلات تهوية محدودة الضغط تتراوح بين تتضمن إعدادات التهوية الميكانيكية    نفسا

 . [84[, ]79[, ] 74]  الحجمي / الرض الضغطي رض لتقليل ال  PIP < 25 cmH2O   في الدقيقة مع 
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الأولي إلى الحد الأدنى من الإعدادات، ولكن يجب أن يتم ذلك بحذر، باستخدام نهج تدريجي  PIP خفض يمكن 

 مدد مم زئبق، قد يسمح الانخفاض السريع في الدعم الميكانيكي ب PaCO2 <70أثناء استهداف في  ي.ومنهج 

على التنفس    حافظي لارتفاع ضغط الدم الرئوي. كامن معند عابرة من الاستقرار، ولكنه قد ينتج عنه أيضاً تفاقم 

 العفوي عن طريق تجنب الشلل العصبي العضلي وتقليل معدلات التهوية. 

قبل الجراحة في   استراتيجية مثبتة جيداً  منزلةالمتساهل ب الكربميةهذا المزيج من التنفس العفوي وفرط   كان

 . [87]– [85[, ] 78]  لالمعزو CDHـ ٪ في مرضى مختارين مصابين ب90 يابعض المراكز بمعدلات بق

، يمكن استخدام  ويةالدم الأكسجةإذا فشلت التهوية التقليدية في عكس فرط ثنائي أكسيد الكربون ونقص 

في محاولة لتجنب إصابة الرئة التي يسببها التنفس الصناعي عن طريق الحفاظ على   HFOVاستراتيجيات  

  وفيزيولوجية  مع استمرار تطور فهمنا لتشريح الرئة. برانشيم الزفير دون الإفراط في تمدد  بنهاية  حجم الرئة

هذه الاستراتيجية في البداية في وضع   ت . استخدمأيضاً  HFOV، تغيرت استراتيجيات  CDHفي  ةالرئ

الرئة والضغط العالي ، ولم تظهر أي فائدة ، ويرجع ذلك على الأرجح إلى الطبيعة غير    recruitmentتطويع

مفهوم الاستقرار قبل الجراحة بشكل أفضل، بدأ  حديد لت  نظراً  .[88]  للرئتين ناقصتي التنسج تطويعالقابلة لل

في   .عند تنفسي مقصور ة العلاج قبل خطوسيلة لتجنب الرض الضغطي في وقت مبكر من   HFOVام استخد 

ً أولي اً علاج  HFOVالواقع، استخدمت بعض المؤسسات   . [90[, ] 89] ا

دة الضغط لتقليل إصابة  وقبل الجراحة والتهوية محد  ستقراربغض النظر عن الطريقة، فإن استراتيجيات الا

  .[94]– [91[, ] 89[, ]82]  ايتحسين البق إلى جانب العملية المتأخرة، قد أدت إلىالمنفسة، سببها تالرئة التي 

سم   25إلى  PIPعندما تصل   حسبانبال( HFOV) أخذ ، يجب منخفضة الذرى من أجل تحقيق ضغوط هواء

ضغط مجرى  الأولية متوسط  HFOVتتضمن إعدادات  حددة.تحقق الأهداف الم  لممع التهوية التقليدية وماء 

  10-12(، (MAP)ضغط الهواء التقليدي للتهوية فوق متوسط   2ماء سم  2)ماء سم  15و   13الهواء بين 

  ٪50 الزفير)تحسين اهتزاز الصدر(، ونسبة الشهيق إلى  ماءسم  50و   30بين    amplitudeمدى هرتز، وال

. مدىمم زئبق ويمكن فطامه عن طريق تقليل ال 70- 50الأولي في حدود  PaCO2يجب الحفاظ على  .[74]

 لتحقيق التمدد الأمثل للرئة دون التمدد الزائد  المقابل دليلاً  صدريمكن استخدام التمدد بثمانية أضلاع لنصف ال

الرئة   مطاوعةتغير ت ضروري يمكن أن  يالانتهائالعضو  ترويةو  القلوية حالة الحمضيةلالتقييم المستمر ل .[88]

 . [95]  وبعده CDHقبل إصلاح 

 السورفاكتانت 

[,  57] وتكوينه سورفاكتانت تبايناً في مستويات ال CDHأظهرت كل من الدراسات التجريبية والحيوانية لـ 

 سورفاكتانت البفعالية مثبتة ، يستمر استخدام المعالجة  أنه لا توجد ومع ذلك، على الرغم من    .[98] –[96]

يجادل مؤيدو هذا العلاج بأن الدليل السريري يعتمد على    .[99] الخارجي، مع مخاطر وفوائد غير واضحة

مجموعة غير متجانسة من شدة المرض ، وأن الافتقار إلى الأدلة السريرية لدعم فعاليته يرجع إلى استخدامه في 
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أي ميزة لاستخدام  CDHلا تظهر البيانات السريرية من مجموعة دراسة  .CDHلرضع الأشد  الحالات 

بالنظر إلى الأدلة السريرية الحالية،   .[100] أو الخدج بتمام الحمل، سواء عند الرضع CDHفي  سورفاكتانت ال

 .[57]  البحث السريري حالةفقط بسبب الخداج أو في  سورفاكتانت يجب استخدام العلاج بال

 موسعات الأوعية الدموية الرئوية 

هؤلاء   ظهر، غالباً ما ي PVRمع زيادة  .CDHارتفاع ضغط الدم الرئوي هو نتيجة شائعة وخطيرة بين رضع 

قبل  نمن اليمين إلى اليسار في كل من الدورا ةلبطين الأيمن تؤدي إلى تحويلجهازية لالأطفال ضغوطاً فوق 

( مع انخفاض  قصور تدريجي في القلب الأيمن )وفي النهاية   خلل وظيفي يمكن أن يؤدي هذا إلى .هاوبعد  القناة

وانخفاض   قبل وبعد القناة، وفي النهاية انخفاض ضغط الدم الجهازي SaO2 تحديد ، و القنوي قبل شباعفي الإ

ً  التروية. في الولدان  ، قد تشير علامات ضعف التروية إلى إغلاق القناة الشريانية السالكة.المستقرين سابقا

  لإعادة فتح القناة وتحسين ضغوط البطين الأيمن E1  (PGE1)استجابةً لذلك، يمكن استخدام البروستاغلاندين 

(RV)  [74].  ًيفةفي وظ عند الرضع الذين يظهرون ارتفاع ضغط الدم الرئوي وخللا RV  قد يتحسن ،

لتحسين هندسة الحاجز بين   RV (off-loading)  عن طريق تفريغ ةالكلي ترويةملء/وظيفة البطين الأيسر وال

 .[103] –[101] البطينين

  (unload)  فرغي  عندما   .[101]  يةكاف  ةدماغي تروية٪ لضمان   85- 80< قبل القناة  SaO2يجب الحفاظ على 

RV يجب الحفاظ على الحمل  البطين الأيسر. خلل وظيفة الانقباضي، خاصة في حالة ضغط الدم ، قد ينخفض

الكافي مع تحميل الحجم أو دعم الضغط الوعائي، مثل الأدرينالين، لضمان وظيفة البطين   preloadقبليال

 ليسار. من اليمين إلى ا ةقد تؤدي زيادة الضغط الجهازي إلى تقليل درجة التحويل .الإكليليالشريان  ترويةو

( هو موسع وعائي رئوي قوي ثبت أن له فائدة هائلة في علاج ارتفاع ضغط  iNOأكسيد النيتريك المستنشق ) 

تخطيط صدى  بدليل  عند وجود  iNOستخدم عادةً ما ي    .PPHN(  [104](الدم الرئوي المستمر لحديثي الولادة 

في الدراسات السريرية،  .جهازيةالضغوط ال ثلثي أكبر من RVمن اليمين إلى اليسار وضغوط  ةالقلب للتحويل

تنفسي ثانوي لـ  قصور عند الرضع المصابين ب ECMOويقلل من الحاجة إلى   ةيحسن الأكسج  iNOثبت أن  

PPHN [104].   ومع ذلك، لم تظهر فعاليةiNO  كعلاج إنقاذ لـPH-CDH ى إما بتقليل الحاجة إلECMO   أو

 . [73[, ] 72]  تقليل معدل الوفيات 

( تستهدف إعادة تشكيل الأوعية  cGMPأحادية الفوسفات ) الحلقية غوان وزينال  معدلات  هي PDEمثبطات 

)مثل السيلدينافيل(  5من النوع  PDEsتعد   .[74] الدموية عن طريق الحد من تكاثر خلايا العضلات الملساء

 ً في المرضى   PHلعلاج  iNOمع  ت وقد استخدم  وعائيةعضلات الملساء الحشوية والعلى ال هي الأكثر نشاطا

أو بالاشتراك  عند استخدامه مستقلاً   PVRويقلل  ةثبت أن السيلدينافيل يحسن الأكسج  .[105] وبدونه CDH عم

أمراض القلب الخلقية و من أجل   يةأو وريد  ويةأشكال فمب Sildenafilاستخدم .   iNO  [105[ ,]106]مع 

CDH-PH ( منذ الموافقة عليها من قبل إدارة الغذاء والدواء الأمريكيةFDAللاستخدام في البالغين )  [107  ,]
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في حالة ارتفاع ضغط   ECMOقد يكون لاستخدام السيلدينافيل فائدة في تحسين الأوكسجين وتجنب   .[108]

 . iNO  [105] بـ الدم الرئوي الذي يكون مقاوماً للعلاج

 خارج الجسم ئيةكسجة الغشاالأ

  من أجل القصور ECMOالذين يحتاجون إلى   رضعيمثل الآن غالبية ال  CDHعلى عكس العقود السابقة، فإن 

إصابة رئوية شديدة   لديهمعلاج إنقاذ للرضع الذين للأول مرة  CDHلـ  ECMOم استخدام د  ق   .[109]  التنفسي

ومع    .[110]  مرتفعي الخطورة CDHا عند رضع يوكان مرتبطاً فقط بتحسن متواضع في البق المنفسةمرتبطة ب

بالاقتران مع العلاجات   .المنفسةلمنع الرض الضغطي الناجم عن  يةعلاج  وسيلة ECMOذلك، فقد تطور 

ً روتيني ECMOالآن   ستخدم، يHFOVالمساعدة الأخرى مثل  لتحقيق الاستقرار قبل الجراحة للرضع  ا

 . CDH  [57] المصابين بـ

على الرغم من أن النتائج تعتمد على اختيار المريض وشدة المرض، إلا أن النتائج تظل ضعيفة بالنسبة لمرضى 

CDH  الذين يحتاجون إلىECMO ، بدون   .[112] –[ 110]  ٪50٪ و 30ا بين يأبلغت مراكز متعددة عن بق فقد

ECMO[115] –[ 113] ٪ 80  ، تصل نسبة الوفيات المتوقعة في هذه المجموعة عالية المخاطر إلى . 

أنه لا . أفاد بعض المؤلفين بليست مقبولة عالمياً  CDHلـ  ECMOعلى الرغم من هذه البيانات، فإن فوائد 

 ىيخف   .ECMO  [116 ]– [118]٪ دون استخدام    80ا ي ، بينما أبلغ آخرون عن بقECMOمع  ايميزة للبق توجد 

 . CDHالمريض فيما يتعلق بالتشخيص السابق للولادة وشدة  اختلافن هذه الأرقام قدر معين من ع

قد  قبل الولادةشخص ي لم الذي CDH عم  نوخارجي   ولدان مجموعات معظمهامع  على سبيل المثال، المراكز

 .لخطورة، مما يمنع المقارنة الدقيقة دون التقسيم الطبقي لشدةيكون لديهم مرض أقل 

في   خفاقفي الاستجابة" للعلاجات البديلة أو الإ خفاقبشكل أساسي حول "الإ ECMOاليوم، تركز معايير بدء 

ً  حينتحقيق أهداف محددة  في محاولة للحفاظ على   . البقاء ضمن حدود أجهزة التنفس الصناعي المحددة مسبقا

يمكن استخدام  مجرى الهواء الإيجابية. بدلاً من تصعيد ضغوط  ECMOتهوية واقية للرئة، يختار الأطباء تقنية 

ECMO  و وريدي-وريدي أو وريدي-شرياني ً ضادات تشمل م .[120[, ] 119]  لم يظهر أي منهما تفوقا

النسبية التشوهات الخلقية الكبيرة، والتشوهات الصبغية القاتلة، والنزيف داخل الجمجمة، والوزن  الاستطباب 

ً  34 - 32الحملي > والعمركجم،   2عند الولادة أقل من  ، مع اختيار بعض ECMOزادت مدة دعم  .أسبوعا

 . ECMO  [121]أسابيع من دعم   5-4المراكز لمدة غير محدودة، على الرغم من ندرة الناجين بعد 

 ي جراح الصلاح  الإ

 توقيت العملية 

ً إجراءً  CDHمع تحسن فهم الفيزيولوجيا المرضية، لم يعد إصلاح  ومع ذلك، لا يزال التوقيت الأمثل  .إسعافيا

ً   للإصلاح غير واضح. ، كان يعتقد أن الإصلاح المبكر يحسن التهوية عن طريق تقليل الضغوط داخل تاريخيا

ً  الأحشاء المنفتقة. رد الصدر بعد  على   تجرىستراتيجية إلى إجراءات عاجلة ما أدت هذه الا ومع ذلك، غالبا
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قد ، لتأخير الإصلاح الجراحي حتى يصبح الرضيع مستقراً  التدبيرنموذجي في التحول ال مستقرين. رضع غير

 . [123[, ]122] اعتمد على نطاق واسع في أوائل التسعينيات 

ساعة( مقابل الإصلاح   12شواهد للإصلاح المبكر )أقل من  اذات عشوائيتينشهد منتصف التسعينات تجربتين  

ت مراجعة  كرر .[125[, ]124] ساعة(، ولم تظهر أي منهما فرقاً في معدل الوفيات  96أو   24المتأخر )بعد 

Cochrane  قسمت في الآونة الأخيرة،  . [122]  هذه النتائج 2002المحدثة في عام CDHSG   الرضع

ثلاثة   إلىتوقيت الإصلاح حسب   ECMOالذين لا يحتاجون إلى دعم   CDHابين بـ المص خطورةمنخفضي ال

ً  عندما .أيام 8، أو<  أيام  7- 4، أيام 3-0: الملاحظة  رىذ لل قوائم للأعلى  لشدة المرض )الكبد  تعدل المخاطر وفقا

في معدل الوفيات بين   ، الوزن عند الولادة، أمراض القلب الخلقية المصاحبة، إلخ(، لم يكن هناك فرقأو الأسفل

اقترحت مراجعة   .[126]  ايالمجموعات الثلاث، مما يعني أن الإصلاح الجراحي المتأخر لا يؤثر على البق

ً  268حديثة أخرى لـ  وفقاً للمخاطر بواسطة الكبد لأعلى أو  ص نفوا الذين )و CDHمصابين بـ  مريضاً متتاليا

كان أولئك الذين  والإصلاح المتأخر، ب الأقل شدة من الناحية التشريحية استفادوا أكثر  CDH مرضى أن (لأسفل

يؤكد هذا العمل على أهمية   .ECMOساعة( لديهم حاجة متزايدة لدعم   48)في غضون   أبكرفي وقت  أ صلحوا

 . [127] ةرخطولوربما يضع أساساً لتطوير خوارزميات المعالجة الطبقية ل CDHفي   خطورةالتقسيم الطبقي لل

  فييظل توقيت الإصلاح ، أصبح معياراً  CDHفي حين أن الإصلاح المتأخر في معظم المرضى المصابين بـ 

في   .ECMOالذين يحتاجون إلى دعم مرتفعي الخطورة  CDH رضعفي للجدل  مثيراً  ECMOصلته ببدء 

 .يايؤدي إلى تحسين البق ECMO  بـالآونة الأخيرة، كانت هناك بيانات تشير إلى أن الإصلاح المبكر عند دعمه 

ً  48نشر سلسلة من  و فريقه   Dassinger، 2010في عام   الذين احتاجوا  liver-up CDHمرضى   من مريضا

في هذه   البقياكان  .ECMOية أيام من إدخال قن 3مريضاً منهم في غضون   34، تم إصلاح ECMOإلى دعم 

في   ECMOالذين يحتاجون إلى دعم   CDHلمرضى  ةا المنشوري٪، وهو أعلى بكثير من البق  71المجموعة  

بيانات ب  مقارنة ٪، 9خل حوالي  االذي يتطلب التد  ةموقع الجراحفي نزف الكان معدل  .CDHSG سجل

تجنب العمل في وضع   ECMOتتضمن النظريات التي تدعم الإصلاح المبكر في    .[128] ٪(  15التسجيل ) 

، والتحسين المبكر للتوسع الرئوي وتوسع  ECMOوذمة الأنسجة التي يمكن أن تحدث غالباً مع زيادة مدة 

مع   2013نشر نتائج مماثلة في عام   فريقه و ECMO. Fallonالأوعية، وربما الاتجاه نحو تقليل مدة دعم  

ً  29لة من سلس ساعة(   72)في غضون  مبكراً  صلحواأ   ، وكان أولئك الذينECMO  على أ صلحوا مريضا

 . [129] أقلدارة أقصر مع مضاعفات  ECMOا وأظهروا متطلبات ي يميلون نحو زيادة البق

( وأظهر  للأعلىعالي الخطورة )الكبد   CDHسلسلة كبيرة من مرضى  ،2016في عام  و فريقه Kaysنشر 

، مما يبرز الفوائد المحتملة للإصلاح المبكر في  ECMOوقبل البدء في دعم   ا عند إصلاحه مبكراً يفي البق زيادة

  ECMOومع ذلك، فإن استراتيجية الإصلاح المبكر هذه عند استخدام    .[130] هذه المجموعة من المرضى 

أظهرت المراكز الأخرى نتائج محس نة وخفض النزف مع الإصلاح المتأخر، لاسيما بعد  فغير مقبولة عالمياً 
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إزالة القنية أمراً بالغ الأهمية، على الرغم من أن المرضى الذين يمكن  خطورةتصنيف ال د يع  .[131]  نيةإزالة الق

 دة.شقبل الإصلاح يمثلون على الأرجح مجموعة أقل   لديهم

  ة، بما في ذلك نزف موقع الجراحECMOعلى   CDHبعد إصلاح   الأكثر أهميةً  ختلاطيظل النزف هو الا

  ECMO  علىيمكن تقليل هذه المخاطر إلى الحد الأدنى من خلال الإصلاح المبكر  والنزف داخل الجمجمة.

لسماح  ل نيةاعتلال تخثر الدم ، وبعد استقرار ارتفاع ضغط الدم الرئوي، ولكن قبل إزالة القات والوذم قبل تطور

  .بسبب الأذية الجراحيةالتنفسي و/أو ارتفاع ضغط الدم الرئوي القصور  في حالة تفاقم ECMOبإعادة تركيب 

الذي يتطلب  CDHعلى الرغم من ندرته، يمكن أن يحدث ارتفاع ضغط الدم الرئوي المتكرر بعد إصلاح 

 .[ 132]  ثان   ECMOتشغيل  

®(، وهو مثبط لانحلال الفبرين، إلى تقليل  Amicarإلى ذلك، قد يؤدي استخدام حمض أمينوكابرويك ) إضافةً 

قبل   ®Amicarيجب استخدام  .ECMO [128[ ,]129]على  CDHأثناء إصلاح في مضاعفات النزيف 

دون    ECMOساعة بعد الإصلاح. تشمل الاستراتيجيات الإضافية   72-36العملية ولمدة 

، ومانعات التسرب من  و أقل تسليخ عضلي حجابيجديدة،  ECMO ارات ، ود  heparinizationلهبرنة ا

باختصار، على الرغم من  .ضبوطللنزيف غير الم مأشوب الفيبرين أو الثرومبين، واستخدام العامل السابع ال

ن  الذي مرتفعي الخطورة CDHالحاجة إلى مزيد من الدراسات لتوضيح الوقت الأمثل لإصلاح مرضى 

 .[74]  بتحسين النتائج  ECMO على ، فقد يرتبط الإصلاح المبكر ECMOيحتاجون إلى دعم  

 

 المقاربة الجراحية

الجراحة الأقل بضعاً  أو  ةمفتوح ال، CDHهناك طريقتان عامتان للإصلاح الجراحي لعيب الحجاب الحاجز في 

minimally invasive.   في مراجعة حديثة لبيانات  فرعية.ضمن هذه الفئات الواسعة، توجد عدة فئات

CDHSG فتح٪ من عمليات 96البطن ) فتح٪ كانت عبر 95٪ من الإصلاحات مفتوحة، ومن بينها  84، كانت  

٪ من الإصلاحات 16من بين  .CDHSG)  [133]بيانات غير منشورة من  -البطن تتم عبر شق تحت الضلع 

ً الأقل   .[ 133] ٪ تتم عن طريق تنظير الصدر89، بضعا

 

 الطريقة المفتوحة 

لأحشاء ل رد أسهلتشمل مزايا بضع البطن  .ةأو بطني ة صدري مقاربةب  CDHيمكن إجراء الإصلاح المفتوح لـ 

أسهل للتشوهات الدورانية المعوية   تدبيرالحافة الخلفية للحجاب الحاجز، و رداخل الصدر، والقدرة على تحري

 العضلية الهيكلية المرتبطة ببضع الصدر. يلبا)إذا لزم الأمر(، وتجنب العق 

مع   ٪( ،90)<  يتتم من خلال شق تحت ضلع  CDHالغالبية العظمى من إصلاحات حديثي الولادة المفتوحة لـ 

[, 133] ، والباقي يتم إجراؤه عن طريق بضع الصدرناصف ياختيار عدد قليل من المراكز استخدام شق بطن

من نصف الصدر مع الاهتمام الدقيق بالطحال، والذي يمكن أن يعلق على  فتقمحتويات ال رد يجب   .[134]
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الكيس  يكون  حيث يجب استئصال كيس الفتق الحقيقي،  الحافة البدائية للحجاب الحاجز، مما يؤدي إلى التمزق.

 . مرافقرئوي  توشظعن   . يجب فحص تجويف الصدر والبطن بحثاً حالات ٪ من ال20في أقل من  موجوداً 

 CDHالتنفسية لإصلاح  عقابيل"، تظل المراضة والةالذهبي ة"المعياري ةالبطني   مقاربةال هغم من هذ على الر

بشكل   ةالتنفسي  مطاوعة، يمكن تقليل الالرئوي تنسج وارتفاع ضغط الدمالإلى نقص  إضافةً  المفتوح مصدر قلق.

يزداد معدل   في نصف الصدر(. أ نشئكبير بعد الإصلاح المفتوح )على الرغم من الحيز الصدري الموسع الذي 

٪، وهو ما يمكن أن يحدث نتيجة لإغلاق جدار البطن  50بنسبة<  مطاوعةالنخفض ت الوفيات بشكل كبير عندما 

  عند إغلاق اللفافة البطنية. ئيةالهوا الطرقط ارتفاع ضغذرى . يجب الانتباه بعناية ل[136[, ]135] المحكم

في حالة حدوث [138]  .[137]  هذه الخطورةمن  نصف الصدرفي  ةنحنيمرقعة كبيرة  استعمال قللييمكن أن 

اصطناعية أو   siloسيلو مؤقت للبطن )رقعة لفافة /  رخو خلل تنفسي، يجب على الجراح التفكير في إغلاق

أو إغلاق جلدي فقط(، مع إغلاق اللفافة المتأخر المخطط له، الذي  vacuum-assisted إغلاق بمساعدة الفراغ

  ECMOفي كثير من الأحيان للرضع على  ةمطلوب ه الطريقةهذ  .[138] ٪ من الحالات 10يستخدم في حوالي  

يجب محاولة الإغلاق المتأخر، خاصة عند  .[139[, ]138]  في الجانب الأيمن CDHوأولئك الذين يعانون من 

 .[136] الوذمة المعممة أو توسع المجال داخل البطن شفاء، بعد ECMO  علىالرضع 

ً روتيني  لتصريف السائل الجنبي CDHاستخدام أنابيب الصدر بعد إصلاح  د يعلم  في المرضى الذين  وذلك ا

الاعتبارات هو أن الأنبوب الصدري يمكن أن يؤدي إلى تفاقم  أحد  .ECMO [57[ ,]140]ن بدو  أ صلحوا

سريع، خاصةً إذا كان متصلاً   يمنصف انزياحالمقابلة نتيجة  الجهةو/أو  هانفسالجهة ب   إصابة الرئة ناقصة التنسج

  غياب في معظم الحالات، يمتلئ الحيز الصدري بالسوائل في نهاية المطاف في حالة  .ماصةلمضخة البا

سَل مةفي الآونة الأخيرة، كان هناك إعادة تقييم لهذه ال .وتنمو الرئة تدريجياً تصريف،    تقدم الطرق، لا سيما مع  م 

ً  174و فريقه  Schlager  راجع .التنظيرية الصدرية ووجدوا أن وضع أنبوب   CDHخضعوا لإصلاح  مريضا

  . [141] بعد الجراحة الجنبي لتصريفل احتاجت بمضاعفات جنبية أقل من الحالات التي  الصدر كان مرتبطاً 

ً مقاربات قليلة البضع وجد المؤلفون أن ال ما تحتاج إلى وضع تصريف لاسترواح الصدر، في حين أن   غالبا

 ً ً  التقنيات المفتوحة غالبا ً  للانصباب. ما تتطلب تصريفا ، إذا وضع أنبوب صدري، يوضع في التجويف  تقليديا

بدلاً من ( water seal) ءماال يجب وضع أنابيب الصدر في حجاب الحاجز.الصدري قبل الإغلاق النهائي لل

في حالة استخدامه،  عن طريق بزل الصدر المتكرر.الجنبي العرضي  . يمكن معالجة السائل مضخة الماصةال

 .إنتانيةيجب إزالة أنابيب الصدر على وجه السرعة لتجنب احتمالية حدوث مضاعفات 

 المقاربة الأقل بضعا  

MINIMALLY INVASIVE APPROACH 

من الجراحين  كثيرالجراحة، اعتمد ال ما حولمن خلال تطوير التقنيات الجراحية وتحسين الرعاية التنفسية 

في   CDHلإصلاح  minimally invasive surgical (MIS) approaches قليلة البضعجراحية  مقاربات 
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 .[143[, ]142]  والمراضة الأخرى التي تظهر بعد الإصلاح المفتوحمحاولة لتجنب عقابيل الجهاز التنفسي  

ستخدم استراتيجيات تنظير البطن وتنظير الصدر في جميع أنحاء  ت  أنه  CDHSGت ظهر البيانات المأخوذة من  

 .[ 57] في العصر الحديث  CDH٪ من جميع إصلاحات   16في  ت العالم وقد استخدم

إضافة إلى إغلاق الرقعة الاصطناعية مع مزايا مقترحة تتمثل في   بدئيالللإصلاح  MISتقنيات  ت استخدم

 لشدةتقليل الألم بعد الجراحة، والاستشفاء الأقصر، وتجنب المضاعفات المرتبطة ببضع الصدر، وتقليل ا

 . [145[, ]144]  بشكل عام ةالجراحي

ك في الفوائد شك  ي   .MISوالحماض مخاوف بشأن استخدام الكربمية لفرط  CDHأثارت حساسية رضع 

  CO2 ـ( يمكن أن يؤدي النفخ ب2و )   CO2قد يمتصون نفخ  CDH( حديثي ولادة 1لأن )   MISلـ الإجمالية 

  الجاريحجم ال، والتروية الانتهائية للأعضاءإلى زيادة الضغوط داخل الصدر التي قد تحد من العود الوريدي، و

  يةوارتفاع ضغط الدم الرئوي والتفاعل CDHقد يكون الجمع بين نقص تنسج الرئة المرتبط بـ  .[147[, ] 146]

خلال   CO2على الرغم من أن الزيادات في امتصاص   .MISأثناء عمليات في  ضاراً   ة المتغيرةالرئوي ةالوعائي

MIS  يتم تحملها بشكل جيد بشكل عام عند الرضع، فإن حديثي ولادةCDH  جه التحديد يظهرون على و

  أثناء تنظير الصدر وتنظير البطنفي  CO2 إطراحوضعف   end-tidal CO2 (ETCO2)تغيرات أكبر في 

بالغ   يعد اختيار المريض أمراً  .ةالرئوي ةإلى زيادة التحويل افقوالحماض المرالكربمية قد يؤدي فرط  .[146]

 احية. بنجاح وكذلك لتقليل المراضة الجر MISالأهمية لإكمال إصلاح 

 ً للرضع المستقرين ذوي العيوب الصغيرة المتوقعة الذين لم يتطلبوا إعدادات تهوية   MIS بـ احتفظ، تاريخيا

باستخدام العلامات التشريحية مثل فتق المعدة أو المؤشرات السريرية   .ECMO [148]ميكانيكية عالية أو  

في البداية، كان   .MIS، حاول الجراحون التنبؤ بالعيوب التي قد تكون أكثر قابلية لإصلاحات  المرض لشدة 

  PIP <24التنفسي ) عتلالي عتقد أن الوجود الشعاعي للأنبوب الأنفي المعدي داخل البطن والحد الأدنى من الا 

 صدري ناجح.  يمم زئبق( يتنبأ بإصلاح تنظير

الصدري، بما في ذلك الحد الأدنى  يلإصلاح التنظير لر صارمة قبل الجراحة  يدافع الكثيرون عن معايير اختيا

مم زئبق(، ولا يوجد دليل سريري أو بالموجات فوق الصوتية على  24أقل من  PIPمن دعم التنفس الصناعي ) 

PHمن ناحية أخرى، حتى الأطفال الذين يحتاجون إلى  .[149]  ، والمعدة داخل البطنECMO قبل الجراحة  

 بالرقعةلم تعد العيوب الكبيرة التي تتطلب إصلاحات   .MIS  [150 [ ,]151] مقاربةخضعوا لإصلاح ناجح ب

 . MIS [101 [ ,]141 [ ,]143] ـالمطلقة ل مضادات الاستطباب وعيوب الجانب الأيمن من 

في مراجعة   ، بدأنا في فهم مزاياها وعيوبها بشكل أفضل.CDHلإصلاح  MISمع زيادة الخبرة في تقنيات  

٪( بين عامي   16) MIS٪( أو  84مفتوح )  CDHمريضاً لإصلاح  3067، خضع مؤخراً  CDHSGسجل 

٪  79يقع و أكبر،  ةروكان المرضى الذين يخضعون للإصلاح المفتوح معرضين لخط .[133]  2015و  2007

بعد   MISأظهرت مزايا إصلاح  (.Bأو  Aفي فئة المخاطر المنخفضة )عيوب  MISمن مرضى إصلاح 
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ً  regression analysis التقسيم الطبقي للمخاطر مع تحليل الانحدار في مدة  كبيراً  متعدد المتغيرات انخفاضا

فاض تكوين  يتوافق التعافي السريع مع انخ الإقامة في المستشفى ومعدل انسداد الأمعاء الدقيقة بعد الجراحة.

ومع ذلك، على الرغم من   .MIS مقاربةوانخفاض حدوث انسداد الأمعاء مع نقاط القوة الإجمالية ل ات الالتصاق

ً  MISقد انخفض بمرور الوقت مع الخبرة وتحسين التقنيات الجراحية، إلا أن  نكسأن معدل ال  لا يزال مرتبطا

على    .[132] لى الرغم من التقسيم الطبقي للمخاطرعند مقارنتها بالتقنيات المفتوحة ع  للنكس دوث أعلىبح

)كما لوحظ  نتائج قصيرة الأجل آخذة في الظهوروال  CDHلـ  MISالرغم من إظهار القدرة على إجراء إصلاح 

لا تزال    MIS مقاربةعلى المدى الطويل ل نكسومعدلات ال تحملسابقاً(، فإن النتائج طويلة الأجل المتعلقة بال 

٪،   23إلى  5من   MISالإجمالية المبلغ عنها لإصلاح  نكسفي وقت مبكر، تراوحت معدلات ال غير معروفة.

ومع ذلك، تشير البيانات الحديثة   .[153[, ]152] ٪ 33-23صل إلى ت  باكرةما بعد الجراحة  حالات نكسمع 

 MIS٪ فقط من مرضى إصلاح 6، إلا أن  ةً عام لا يزال أعلى نكسإلى أنه على الرغم من أن معدل حدوث ال

تتضمن   .[154[, ] 132]  ٪ في مجموعة الإصلاح المفتوح3.2مبكر )داخل المستشفى( مقارنة بـ  نكسلديهم 

حجم عيب أكبر   CDHSGسجل لفي مراجعة كبيرة  CDHالمبكر بعد إصلاح  نكسالعوامل المرتبطة بال

   guidelinesلا توجد مبادئ توجيهية  .[154] د المتغيرات في تحليل الانحدار اللوجستي متعد  MIS مقاربةو

خارج  قطب ي، واستخدام بدئمقابل الإصلاح ال رقعةجراحية موحدة )ال MISحالية فيما يتعلق بتقنية 

 طريقة . إجمالي مخاطر [155] ، وما إلى ذلك(  overlay or onlayترفيد أو طعم  الضلع، رقعة تثبيت الجسم/ 

MIS  لإصلاح  هاوفوائدCDHلا يزال غير واضح. جراحة، بما في ذلك تأثير عمليات إعادة ال ، 

 ً الروبوتي يروجون  CDHأنصار إصلاح  .[157[, ] 156]  الروبوتي ممكن وآمن CDHأن إصلاح  ثبت أيضا

®  daVinciلتصميم نظام جراحة  لسوء الحظ، نظراً  لدرجات الحرية المتزايدة للأدوات المفصلية للخياطة.

 الحالي وقيود حجم الأداة، فإن الإعداد الحالي هو دون المستوى الأمثل للمرضى الصغار.

 الحجابية  بدائل ال

DIAPHRAGMATIC REPLACEMENTS    

ً ةالجراحي اربةمقبصرف النظر عن ال ، وعادة ما ، لا يزال إصلاح عيوب الحجاب الحاجز الكبيرة يمثل تحديا

٪ من  50في الدراسات الكبيرة، يحتاج حوالي   يتطلب استبدال الحجاب الحاجز برقعة اصطناعية أو نسيج ذاتي.

أظهرت دراسات  .[154[, ]133] رقعةبإلى استبدال الحجاب الحاجز  CDHالذين يخضعون لإصلاح  رضعال

، بشكل ثابت المراضة والوفيات في مجموعات الرقعة   فيزيادةً  بدئيوالإصلاح ال  رقعةال استخدام المقارنة بين

من  ثيركفي ال .[74[, ] 57] نقص تنسج الرئة ب ة رتبطالكبير والشدة الم عيب ويرجع ذلك على الأرجح إلى حجم ال

 عيوب أكبر = زيادة شدة المرض(. :وشدة المرض )أي قياس العيب ل الرقعة بديلاً بصلاح الإالدراسات، استخدم 

هو العامل الأكثر  عيب ال قياس( بوضوح أن 3الشكل ) CDHSG لـ  stagingتصنيف المراحلأظهر نظام  

 ً  . [158[, ]9]  والوفيات   بالمراضة  ارتباطا



 

26 
 

 . CDHنظام التصنيف لمجموعة دراسة  3الشكل 

 
 

 staging ( Lally 2013)تصنيف المراحل 1 جدول
 

Stage Defect Major cardiac anomaly 

 
I 

 
A   

 

II A + 
II B  

III B + 

III C  

IV C + 

IV D  

V D + 
 

يظهر عيب الحجاب الحاجز الأيسر كما ي نظر إليه من التجويف   .CDHلمجموعة دراسة  صنيفنظام الت 
 ني المتجه نحو نصف الصدر. تصنف العيوب على النحو التالي: االبريتو
يشمل هذا العيب أقل    ٪ من الحجاب الحاجز.90": أصغر عيب، عادة عيب "عضلي" مع وجود< A "العيب 
 الصدر.٪ من محيط جدار 10من 

 ٪ من جدار الصدر.50٪ نصفي حاجز موجود. يشمل هذا العيب >B :"50 -75"العيب 
 ٪ من جدار الصدر. 50٪ نصفي حاجز موجود. يشمل هذا العيب أكثر من C< :"50"العيب  

": أكبر عيب )ي عرف سابق ا باسم "عدم التخلق"( مع غياب كامل أو شبه كامل للحجاب الحاجز مع  D"العيب  
في العملية،    ٪ من جدار الصدر.90؛ هذا العيب يشمل أكثر من الحجاب نصف من ٪ 10من  وجود أقل
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وسطية،    - جانبية غائبة، وحافة أمامية / أمامية  - هناك حافة خلفية غائبة وراء العمود الفقري، وحافة خلفية 
 وهي صغيرة. 

تضيق الأبهر ، عيوب الحاجز الأذيني والبطيني المشتركة ، متلازمة    :التشوهات القلبية الرئيسية شمل ت
القلب الأيسر الناقص التنسج ، رباعي فالو ، البطين الأيمن ذو المخرج المزدوج ، عيب القناة الأذينية  

أو  عيوب الحاجز الأذيني ثانوية:  التشوهات ال. ا  ديناميكيهيمو الهامة خرى الأعيوب الالبطينية بالإضافة إلى 
 الأوعية الشاذة(.  )مثل  ديناميكيا  هيموهمة مالبطيني المعزولة أو آفات غير 

(Lally KP, Lasky RE, et al. Standardized reporting for congenital 
diaphragmatic hernia – An international consensus. J Pediatr Surg 
2013;48:2408–2415.) 

 

 القابلة للامتصاص الرقع الاصطناعية غير 

Nonabsorbable Synthetic Patches 

®( أو البولي بروبيلين المركب Gore-Texأو   PTFEقع الاصطناعية مثل بولي تترافلورو إيثيلين ) رتمثل ال 

(Marlex غالبية بدائل الحجاب الحاجز المستخدمة في حديثي الولادة مع )®CDH [141]  كبير. PTFE  

ذات تفاعل خامل وأظهر تكاملاً   monofilament  عبارة عن بوليمر قوي وناعم يتكون من خيوط أحادية

ً جيينس تشمل مزايا الرقع   .CDH  [141]مع الحجاب الحاجز الأصلي في النماذج الحيوانية لـ  جيداً  ا

( قطع بسهولة لتناسب عيب الحجاب  3( الحد الأدنى من وقت التحضير؛ ) 2( التوافر الفوري؛ ) 1الاصطناعية ) 

أثناء الإصلاح  في أقل للأنسجة، مما يقلل من خطر النزف، وهو أمر مهم بشكل خاص  سليخ( ت4الحاجز؛ و )

، PTFEيمكن أن ينتج  .CDHقع الاصطناعية لإصلاح رلل مساوئومع ذلك، هناك عدة  .ECMO على

نشِئاً بذلك  شد المثبت في جدار الصدر، نقطة  ً تشوه م  ً اً صدري ا هناك  .pectus-type  [159[ ,]160] ، أحيانا

  ، وتشوهات جدار البطنتانات الرقعةإنزيادة في حدوث انسداد الأمعاء، والحاجة إلى استئصال الطحال، 

٪،  50الإجمالي لإصلاح الرقعة بنسبة تصل إلى   نكسعن معدل ال تقاريرعلى الرغم من ال  .[160[, ] 132]

من المرجح أن   .[132] ٪6المبكر )داخل المستشفى( يبلغ حوالي  نكستشير البيانات الأحدث إلى أن معدل ال

تطلب رقعة بسبب نقص التصاق الأنسجة أو التندب وحافة عضلية غير  كون النكس المبكر للعيوب التي تي

بمرور  نكماشإلى التندب والا PTFEالأضلاع أو المريء. يميل  إلىمكتملة التي تتطلب بعد ذلك تثبيت الرقعة 

 نمو الطفل. معالمتأخر  نكسالوقت، مما قد يساهم في تطور ال

من المؤلفين إنشاء رقعة على شكل قبة مع   كثير. دعم الهامن نوع أهميةً أكثر للرقعة  المصنعشكل القد يكون 

على جدار الصدر والأضلاع، مما يسمح بوجود مساحة إضافية داخل البطن ويقلل من   شد الحد الأدنى من ال

على شكل مخروطي   PTFEقد يكون زرع رقعة  .[161]  ة بعدهاالبطني حجرات احتمالية الإصابة بمتلازمة ال

  يولوجي أكثر والسماح بزيادة مجال البطنيزمن خلال توفير شكل ف، Loffتم وصفه لأول مرة بواسطة  ،داً مفي

٪ بعد عام واحد من الإصلاح. وصفت مجموعات 9٪ إلى 46من  نكسفي تقريرهم، انخفض معدل ال .[137]

مع تحسن في  Marlex، كبير المسام  الخيط أحادي1والنوع    PTFEوجهين تتكون من ب أخرى رقعة مركبة 

 .[163[, ] 162] في هذه السلاسل الصغيرة لنكسمعدلات ا
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   بيولوجية التصنيع الممتصة رقعال

Absorbable Biosynthetic Patches 

أنها تقلل من   أشارت التقارير قع الاصطناعية.رلل مواد التخليق الحيوي القابلة للامتصاص بديلاً  ت استخدم

   ®Surgisis وقدرة الرقعة على النمو مع المريض. لإنتانالمضاعفات من خلال تقليل مخاطر الإصابة با

(SIS)  عبارة عنmatrix   )تحت مخاطية معوية من الخنازير لا خلوية وم صممة حيوياً وتتكون من )مطرق

هجرة   صالب البيولوجي غير المت  طرقلما اعزز هذ ي شبكة كولاجين من النوع الأول مع عوامل نمو مضمنة.

 والأربي والفتق  ندحاقيصف لأول مرة لإصلاح الفتق الاو   والتمايز الخلوي. fibroblast الليفية الأرومة خلايا

أظهرت مراجعة حديثة وتحليل   .CDH  [74[ ,]163[ ,]164]® لإصلاح SISالمريئي، كما استخدم   جانب 

ً  يوجد أنه لا  (meta-analysis)تلوي  أو انسداد الأمعاء الدقيقة أو  CDH نكسفي   فرق معتد به إحصائيا

على الرغم من الأدلة المنشورة، فإن المعدل   .PTFE [164]بـ مقارنةً   SIS برقعةالوفيات عند مقارنة إغلاق 

(، ويرجع ذلك على  CDHSG 2016٪ )بيانات غير منشورة،  6يبلغ الآن حوالي    SISالإجمالي لاستخدام 

تتكون من ألياف  من الخنزير ® رقعة كولاجين جلدي لا خلويةPermacol .نكسالأرجح إلى مخاوف بشأن ال 

من خلال تعزيز الاستجابة الالتهابية بطريقة تشبه التئام   ين. زين المتصالب والهيدروكسي ليزالكولاجين مع اللاي

 .[160] لنكسضة لالجروح، يكون الحجاب الحاجز الجديد أكثر مرونة وبالتالي أقل عر

٪    2في  نكس، بينما لوحظ  شهراً  20مع متابعة متوسطة لمدة  النكس غياب أبلغت مجموعة واحدة عن ملاحظة 

جثة  ل® رقعة جلدية PTFE [165].  AlloDerm٪ مع   28و   بدئيمن المرضى الذين خضعوا للإصلاح ال

لإعادة تكوين الأوعية الدموية بسرعة. أظهرت الدراسات التي أجريت على الحيوانات   تصالبةبشرية لا خلوية م

® Surgimend   .[166[, ]160] إعادة تكوين الأوعية الدموية وإعادة تكوين الخلايا في غضون شهر واحد 

 لأنه لا يوجد يعزز زيادة الكولاجين من النوع الثالث.  من الثور يهو كولاجين جلدي متشابك لا خلوي جنين

حمض  ، هناك زيادة في مقاومة الكولاجين مما يؤدي إلى مزيد من المتانة.(cross-linkingتصالب )

( عبارة عن سقالة كولاجين تعزز تكوين الأوعية الدموية وتجديد PLGAكوجليكوليك متعدد حمض اللاكتيك )

يؤدي إلى للداخل مو الأرومات الليفية الأنسجة الذاتية. أظهرت الدراسات التي أجريت على الحيوانات أن ن

ً  جديد حاجز  حجاب  تكوين  . [167] أكثر سمكا

القابلة للامتصاص هذه غير كاملة كبدائل غشائية.  بيولوجية التصنيعقع الرعلى الرغم من المزايا النظرية، تظل 

ن عضلات الحجاب اكتمال نمو العضلات، خاصة في العيوب الكبيرة حيث تكو  نقص ثر على ترقق الرقعة و ع  

ً  بيولوجية التصنيعقع لرهذه ا .[164]  الحاجز الأصلية غائبة قع غير ر، على غرار النكسعرضة لل  هي أيضا

ً  تصاقإلى ذلك، قد يكون ال إضافةً  .[168[, ] 164[, ]160] القابلة للامتصاص  لتكوين الأوعية  الأعضاء مطلوبا

 ً قع ر، يمكن أن تترافق الوبالتالي ما تشمل هذه الأعضاء الأمعاء الدقيقة أو الطحال أو الكبد. الدموية، وغالبا

 . [169[, ] 164[, ] 162[, ]161] البيولوجية مع انسداد الأمعاء اللاصق
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 المنشأ قع الأنسجة ذاتيةر

Autologous Tissue Patches 

أو المرحلي  بدئيالإصلاح ال تأييد الاصطناعية والتركيبية الحيوية بعض الجراحين إلى   قعردفعت مضاعفات ال

 . [170[, ] 166] باستخدام السديلة العضلية الذاتية للعيوب الكبيرة في الحجاب الحاجز

ينمو مع الرضيع ولديه أدنى حد من الاستجابة   تروية وعائية  يذ توفر السدائل العضلية ميزة استخدام نسيج 

لأول مرة استخدام جدار البطن الأمامي لإصلاح   Snyderو  Meeker، وصف 1962في عام   الالتهابية.

CDH [171].  عيب  الستخدم لإصلاح تجدار البطن  ة منعضلي لسديلة منفصلةبعد بضع سنوات، ظهر وصف

تتكون   نفصلةشمل التقنيات الحديثة الإضافية استخدام سديلة عضلية بطنية مت . [172] كبير عند حديثي الولادةال

إلى شق أسفل البطن مع إصلاح  إضافةً  [170[, ] 166] البطنية عرضةمستوال الباطنة من عضلات البطن المائلة

بين   الوعائيغير  سليخبسبب مستوى ت  .ECMO  [171]البطن المستعرضة، والتي يمكن إجراؤها على  ةعضل

كمية  . من الصعب تحديد ECMOأثناء استخدام  في من خطر النزف   مقاربةال هقلل هذ تطبقات العضلات، قد 

ً  مع سلسلة الحالات الصغيرة، ولكن تقريراً  للنكسمخاطر ال أقل  نكسيشير إلى معدل  لمركز واحد  صغيراً  حديثا

 . [166] رقعةالب صلاح الإ ب  مقارنةً 

بالنسبة    .[141] لحجاب الحاجزلبدائل لجدار الصدر، مثل عضلة الظهر العريضة،  عضلات  ت ستخدمكما ا  

ن الحجاب الحاجز، و   نقص ، مثل للعيوب الكبيرة جداً  صف الجمع بين العضلة الظهرية العريضة والمسننة  تكو 

تشوه جدار الجسم الناتج، على   يلجدار الصدر ه الموضعية العضلية سدائلاستخدام ال مساوئ .[173]  الأمامية

 ً وبالتالي،   .[174] الكبير  CDHلـ  بالرقعةصلاح الإ بشكل كبير عند مقارنته ب الرغم من أن هذا لا يبدو مختلفا

 . ناكسال CDHفإن بعض جراحي الأطفال يحتفظون بسدائل عضلية جدار الصدر للمرضى الذين يعانون من 

 هندسة رقع الأنسجة الم  

Tissue-Engineered Patches 

توفر التطورات في  يمكن أن. CDHيظل بديل الحجاب الحاجز المثالي بعيد المنال في العلاج الجراحي لـ 

 الحل. regenerative  medicine الطب التجديدي

عضلات هيكلية وظيفية  امن أجل بديلاً   Tissue-engineered muscleنسيجياً  قد توفر العضلات المهندسة  

نزياح  والا لإنتانالتي لا تضمر، مع الفوائد المحتملة الإضافية المتمثلة في تقليل مخاطر الإصابة باو

dislodgement  [43].  على الرغم من أن السقالةscaffold   ثلاثية الأبعاد الداعمة هي عنصر أساسي في

مد على خلية قادرة على التكاثر في المختبر والحفاظ على  هندسة الأنسجة، إلا أن تجديد العضلات الهيكلية يعت

نجاحاً في نماذج   ميزانشيميةوالخلايا الجذعية ال Satellite cells أثبتت الخلايا الساتلة .[43] النشاط البيولوجي

ً  الأمنيوسي السائل .[176[, ] 175]  الفئران  ليةمصدر وفير للخلايا الجذعية ذات الإمكانات العض هو أيضا
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 ت معالتي ج   الأمنيوسيةيمكن أن تستخدم استراتيجيات هندسة الأنسجة الخلايا الجذعية  . [178[, ]177[, ]43]

وزملاؤها  Fauzaطورت  أثناء الإصلاح بعد الولادة.في في وقت بزل السلى لتطوير رقعة عضلية تستخدم 

ً  غشاءً  ً   قائما ً  على النسيج الجنيني مصمما في الدراسات قبل  . [179]  ميزانشيميةمن الخلايا السلوية ال هندسيا

قع  رالسريرية الحديثة، أظهرت هذه الأغشية المهندسة حيوياً نتائج ميكانيكية ووظيفية محسنة عند مقارنتها بال

 . [181[, ]180] الاصطناعية الحيوية اللاخلوية

 

 ي علاج الجنين ال

أيسر الجهة بدون   CDHمن أجل  24المفتوح قبل الأسبوع الحملي  ، كان الإصلاح الجنيني 1980في أواخر 

في دراسة تقدمية تالية، كان لدى الأجنة المجرى لها إصلاح ضمن   .[182] جرىانفتاق الكبد والمعدة مفهوماً وي  

البقيا وبشكل مدهش، وجدت   .[183]  ، دون تحسن في البقياالخداجةبما في ذلك الرحم معدل اختلاطات أعلى، 

أفضل من المتوقع في التدبير المعياري للمرضى بعد الولادة، وكان هناك نسبة أعلى من الاختلاطات في  

 . CDHلـ  اً علاجي اً مجموعة الجراحة الجنينية. وبالتالي، تم التخلي عن الإصلاح الجنيني المفتوح خيار

ضع المصابين بانسداد الطرق الهوائية  من ملاحظة أن الر tracheal occlusionنشأ مفهوم الإغلاق الرغامي 

أظهرت عدة مجموعات زيادات في إجمالي بروتين الرئة  العلوي الولادي تطور لديهم رئة مفرطة التنسج. 

والحمض النووي، والحيز السنخي، ووزن الرئة الكلي، ومنطقة المقطع العرضي للأوعية الدموية الرئوية  

ومع ذلك،    .[185[, ] 184] ة قبل الولادة في الأغنامي بالونات قصب أفضل للرئة بعد وضع مطاوعةإلى  إضافةً 

وإنتاج   2على المدى الطويل يقلل من عدد الخلايا الرئوية من النوع   إغلاق الرغامىفقد لوحظ أن 

الأكثر   CDH الرغامي المؤقت في الرحم في حالات  الإغلاق. وقد أدى هذا الاكتشاف إلى مفهوم السورفاكتانت 

لجنين  ا رغامى إلى الداخلي ر يظ تنبال  إغلاقتتضمن التقنيات الحالية في الرحم إدخال بالون  .[187[, ]861] شدةً 

بين  الايكو يتم إدخال هذه البالونات عن طريق الجلد بتوجيه من  .[188[, ]55] دون شق بطني للأم أو تخدير عام

ً  28و  24  رغامىالمؤقت لل غلاقتتجنب استراتيجية الإ .34من الحمل ويتم تفريغها/إزالتها في الأسبوع  أسبوعا

عند  ex utero intrapartum treatment (EXIT)أثناء الولادة في الحاجة إلى إجراء علاج خارج الرحم 

ولادة لأي مريض للوصول إلى مجرى الهواء عند العاجلة الولادة، على الرغم من أنه قد تكون هناك حاجة 

 . إزالة الإغلاقفي الرحم ويعاني من الولادة المبكرة قبل  رغامىال غلاقيخضع لإ

الشديدة والمعزولة في  CDHالأوروبية تجربة عشوائية متعددة المراكز لحالات  FETOتجري مجموعة 

لتسريع نمو الرئة، أو تجربة  رغامى ال إغلاقوالكبد في الصدر ) O/E LHR <25٪المرضى الذين يعانون من  

TOTAL ،www.totaltrial.eu.)   30و  27مع إدخال بالون بين  الأمد  قصير رغامىال إغلاق رىجي  ً   أسبوعا

موحدة إلى تقنية  لما بعد الولادة إضافةً  للتدبير . هناك بروتوكول معياري34من الحمل والإزالة في الأسبوع  

  تمت الموافقة عليها الآن من قِبل إدارة الأغذية والعقاقير كدراسة قابلة التنفيذ  .نتقائيةوالا  سعافيةلإزالة البالون الإ

  في مراكز الأجنة في الولايات المتحدة. FETOتقديم  ، ويتم حالياً TOTALبهدف نهائي للانضمام إلى تجربة 

http://www.totaltrial.eu/
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غير    علاجاً  CDHللجنين من أجل  إغلاق الرغامىقائمة على الأدلة، يظل النهائية ال ممارسةال أكد ت تحتى و

 مثبت ويجب إجراؤه فقط كجزء من تجربة عشوائية مستمرة.

 

 ث: الفصل الثال

 النتائج 

بسبب انخفاض معدل الإصابة   CDHكان من الصعب عادةً تعميم النتائج السريرية للرضع المصابين بـ 

إن قدرة كل مؤسسة على   الممارسات السريرية وتقارير المؤسسة الفردية.بالمرض وتباين خصائص المريض و

تنفرد المؤسسات الفردية بالاختلافات في استراتيجيات    تقديم أحدث رعاية  لحديثي الولادة متغيرة بدرجة كبيرة.

د يفسر  ، الذي قىفي محاولة لفهم تنوع المرض .جراحةوتوقيت ال ECMOدخول لـ الالتهوية وتوافر ومعايير 

ً  نظاماً  CDHSGالفروق الفردية أو المؤسسية، طور  لتقسيم المرضى بشكل موضوعي إلى طبقات   مرحليا

في السنوات الأخيرة، سمح تطوير نظام الإبلاغ الموحد لهذه الحالة غير المتجانسة للجراحين   (.3الشكل  )انظر

 ً من   كثيرأظهرت ال .[9] ووجود أمراض القلب الخلقية عيب لحجم ال بتصنيف المرض بشكل موضوعي وفقا

أن حجم الخلل، ووجود أمراض القلب الخلقية المصاحبة، والتشوهات  CDHSGالدراسات الحديثة المستندة إلى 

بروتوكولات معيارية   ت شركما ن   .[190[, ]189[, ]9]  جائبالنت ؤتنب بال المرتبطة بها، والخداج هي الأكثر أهمية

 . [74[, ] 1] استجابةً لجهود الاتحاد الدولي متعدد التخصصات  تهمومعالجالأطفال حديثي الولادة  رلتدبي

 CDHالنتائج حسب حجم 

ً   CDHتظهر نتائج   .CDH [7[ ,]191 ]– [193]أكبر من رضع  بشكل أفضل في المراكز التي تعالج حجما

حالة / سنة(   12المراكز في حجم منخفض )أقل من ( CAPSNetجمعت الشبكة الكندية لجراحة الأطفال )

٪(، وتم    10٪ مقابل   23كان للمراكز ذات الحجم المنخفض معدل وفيات أعلى )  حالة / سنة(. 12وعالي )

بعد تعديل المخاطر، أظهرت مراكز الحجم   العثور على اختلافات كبيرة بين المراكز في ست حالات في السنة.

أظهرت البيانات الحديثة من   .[194] ٪ في المراكز ذات الحجم الكبير15مقارنة بـ ٪  33المنخفض نسبة وفيات 

 Pediatric Health Information Systemقاعدة البيانات الإدارية لنظام المعلومات الصحية للأطفال 

(PHIS)  حجم  أن متوسطCDH  17.5إلى  1.4السنوي بالمستشفى يتراوح من  ً  سةمؤس 42بين  حالة سنويا

  10حالات( ومرتفعة )<   10- 6حالات/سنة( ومتوسط ) 6حجم منخفض )≥ ببعد تصنيفها إلى مراكز   .[193]

مراكز الحجم المتوسط والعالي لديها معدل وفيات أقل بشكل ملحوظ مقارنة مع المستشفيات   وجد أنحالات(، 

أداء المراكز ذات الحجم  هذه النتائج، مع  CDHSGرددت البيانات المأخوذة من  ذات الحجم المنخفض.

 . [7]  (CI %95 ,1.72–1.13)ض مري 100حالة وفاة زائدة لكل  1.43المنخفض دون التوقعات مع 

من بين   الذين لا يخضعون لإصلاح جراحي. CDHا هذه المرضى الذين يعانون من ي من بيانات البق ىيخف

رب الصفر إلى  اسع )تتراوح مما يقالإصلاح على نطاق وا عدم، تتفاوت معدلات CDHSGالمساهمين في 
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يشير هذا إلى  المصاحب. صبغي٪( ولا ترتبط بالعوامل التي تعتمد على المريض مثل الشذوذ القلبي وال66.7

أن معايير التدخل الجراحي ليست موحدة عبر المراكز وأن اختيار المريض قد يعتمد على الخبرة والموارد 

 . [7]  المعتمدة على المؤسسة

 CDHتصنيف المخاطر والنتائج في 

حجم العيب، والتشوهات المصاحبة، وما يصاحب ذلك من أمراض القلب الخلقية الكبرى، والخداج، لها التأثير  

وبالتالي، فإن أي دراسة مقارنة حول المراضة أو الوفيات يجب أن يتم   .CDHالأكبر على بقاء المريض في 

 المعروفة هذه.تقسيمها إلى طبقات عبر عوامل الخطر 

وقد دفع هذا الارتباط إلى تطوير   ،[189[, ] 158] يرتبط التقسيم الطبقي حسب حجم العيب مع شدة المرض 

أثناء العملية، تتراوح التصنيفات  في بناءً على النتائج   .CDH  [9]نظام تصنيف عالمي لتحديد حجم عيب 

تكون الحجاب الحاجز الكلي )انظر   نقص ام الأول إلى الأربعة من العيوب الصغيرة التي يمكن إصلاحها في المق

 (.3الشكل 

ومع ذلك، عند تصنيفها إلى آفات كبرى  .CDH [9[ ,]27]٪ من رضع 18- 6تحدث عيوب القلب الخلقية في 

 ً ٪   36ختلف من تا  ي(، فإن البقغير عرضية  PDAأو  VSDأو  ASD( وآفات ثانوية )مثل  )مهمة ديناميكيا

، كان خطر  بنيويةعند المقارنة بالرضع الذين لا يعانون من تشوهات قلبية  .[27] (ة )ثانوي ٪  67( إلى  ى)كبر

ً  2.2الوفيات في المستشفى أعلى بمقدار   .[27]  عند الرضع المصابين بأمراض قلبية كبرى ضعفا

ف ال ً  38 قبلبأنها ولادة  خداجةت عر  ٪ من الرضع المصابين بـ  30- 23من الحمل، وتحدث في حوالي  أسبوعا

CDH  رتبط عكسياً مع  ت ايالبق . [195[, ] 190]  ٪ لأولئك الذين ولدوا قبل الأوان50ا حوالي يويبلغ معدل البق

جد أن الأطفال المولودين في أقل من  الخداج. ً  28و  ا مقارنة بـ  ي٪ للبق32من عمر الحمل لديهم فرصة  أسبوعا

ة وشدة المرض، كان لدى الخداج  رافقمع الأمراض الم  عديلبعد الت  .[190]  37٪ لمن ولدوا في الأسبوع  3.17

 . 1.68نسبة أرجحية متزايدة للوفاة تبلغ  

توفير تصنيف قائم على    CDHSGوشدة المرض، تحاول  مرافقةال مراضةباستخدام المتغيرات الأخرى لل

باستخدام تنبؤات خط الأساس الثنائية  .CDH [8 [ ,]9 [ ,]74 [ ,]195 [ ,]196]الأدلة لتصنيف المخاطر لـ 

دقائق، والتشوهات الخلقية في القلب،  5لمدة  APGARالناتجة عن الجمع بين الوزن عند الولادة، ودرجة  

  أ نشئت ، جهازيالقلب لارتفاع ضغط الدم الرئوي فوق ال إلى دليل تخطيط صدى والتشوهات الصبغية، إضافةً 

ثقت  قاعدة للتنبؤ السريري ٪(، أو الخطر المتوسط  50يمكن أن يتعرض المواليد الجدد لخطر الموت ) .و و 

 . [195]  ٪( بدرجة معقولة من اليقين10٪(، أو الخطر المنخفض )>20)

 

 



 
 

33 
 

 إرشادات المتابعة 
FOLLOW-UP GUIDELINES 

  CDHمنهم على قيد الحياة حتى الخروج من المستشفى، فإن الأطفال المصابين بـ  كثيرم من بقاء العلى الرغ 

توفر   من العواقب والاحتياجات الصحية المستمرة التي تتطلب رعاية طبية طويلة الأجل. كثيراً يحملون 

ً  المراضة ويلة الأمد ورعاية  وتوفر متابعة ط الخاصة بمرض معين الفرصة لتخصصات متعددة لتتماشى معا

المضاعفات الرئوية والعصبية والجهاز الهضمي   ت قدم إلى فرص للبحث. إضافةً  CDHالمرضى المصابين بـ 

والعضلي الهيكلي الموضحة في النص التالي على أفضل وجه من قبل فريق متعدد التخصصات من  

من تقارير   كثيراستجابة ل . CDHالمتخصصين في الجراحة والطب والنمو من ذوي الخبرة في رعاية مرضى 

خوارزمية رعاية المتابعة القياسية للرضع   ت المؤسسة الفردية وزيادة المعرفة بالاحتياجات طويلة الأجل، صيغ

 . [198[, ] 197]  (1الجدول  مكوناتها أدناه ) ت مقد ، وCDHالمصابين بـ 

 

 اعتماداً على شدة المرض  CDHضع المتابعة طويلة الأمد المفترض لر 2جدول 

 الخوارزمية المقترحة لجدولة المتابعة طويلة الأمد متعددة الاختصاصات 

 تصنيف المخاطر 
 ,لا حاجة للدعم بالأوكسجين, لا رقعة    A&Bمنخفضة: الدرجة 
 , الحاجة للدعم بالأوكسيجين ECMO, استخدام الرقعة , استخدام   C&Dعالية: الدرجة 

قبل  
 التخريج

شهر ثم  24 شهر  18 شهر  12 أشهر  9 أشهر6 أشهر  3
 سنويا  

 X X X X X X X القصة و الفحص السريري 

 X X X X X X X وظائف رئة-\صورة صدر+

حسب  X X X ايكو قلبي
 الحاجة 

حسب 
 الحاجة 

حسب 
 الحاجة 

حسب 
 الحاجة 

فحص         عصبي تطوري
بعمر  رسمي 

 سنة  5و  3

حسب  CT,MRIصورة دماغ 
 الحاجة 

حسب 
 الحاجة 

حسب 
 الحاجة 

حسب 
 الحاجة 

حسب 
 الحاجة 

حسب 
 الحاجة 

حسب 
 الحاجة 

دراسة ظليلة معدية معوية 
 PHعلوية, بروب 

حسب 
 الحاجة 

حسب 
 الحاجة 

حسب 
 الحاجة 

حسب 
 الحاجة 

حسب 
 الحاجة 

حسب 
 الحاجة 

حسب 
 الحاجة 

 X  X     عظمية )جنف( 

 

   النتائج الرئوية

إلى دعم رئوي طويل الأمد نتيجة لارتفاع ضغط الدم الرئوي أو خلل التنسج   CDHقد يحتاج الناجون من 

على الرغم من أن معظم الناجين    أو الالتهاب الرئوي المتكرر. الطرق الهوائيةالقصبي الرئوي أو مرض انسداد 

ً بمرور الوقت، إلا أن الناجين البالغين يت ونيتحسن في اختبار وظائف الرئة، مما يدعم   خللل عرضون أحيانا

  الحاجة إلى متابعة متخصصة طويلة الأجل والخبرة.

، ئيالهوا المجرىتشمل الأمراض الرئوية المحددة الربو، وانخفاض القدرة على ممارسة الرياضة، وانسداد 

نسبة  أيضاً  CDHالمرضى المصابون بـ  قد ي ظهر , المتكررة نتانات ارتفاع ضغط الدم الرئوي، والإاستمرار و
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إضافة إلى ذلك، يمكن   .[89]  في حالة نقص تنسج الرئة VILIأعلى من خلل التنسج القصبي الرئوي نتيجة لـ 

، خاصة إذا كان إصلاح  رالتروية إلى ما بعد السنة الأولى من العم ناسب ت  غياب التهوية/  شذوذات أن تستمر 

 ً  على التأثير المستمر لنقص تنسج الرئة. ، مما يدل الرقعة مطلوبا

ن أولئك فإ، DOL 30قد يبدأ تحديد الولدان الذين قد يعانون من مراضة رئوية طويلة الأمد في وقت مبكر مثل 

 5و  1في  مراضةفي هذه المرحلة معرضون بشكل كبير لخطر ال المنفسةالأكسجين أو  دعمالذين يحتاجون إلى 

لدعم   لرغامىإلى فغر ا CDH٪ من الناجين المصابين بـ 4يحتاج ما يصل إلى  إضافة إلى ذلك، قد   سنوات.

 . [117] المنفسة طويل الأمد 

( أكثر  RSVيعد الفيروس المخلوي التنفسي )   .CDH لديها انتشار أعلى لدى الأطفال ةالتنفسي نتانات يبدو أن الإ

ً  العوامل الممرضة مما يشير إلى الحاجة إلى الوقاية من   سنوات من العمر، 3عند الأطفال أقل من  شيوعا

RSV.  يمكن لمجموعة   ٪ من المرضى سيصابون بالتهاب رئوي خلال السنة الأولى من العمر.7ما يصل إلى

مرات في السنة، وقد خضع هؤلاء المرضى   8-6رئوي متكرر تصل إلى  إنتانفرعية من المرضى أن يصابوا ب 

 ً  . طويلة مدة، أو التهوية لHFOVدعم  احتاجوا الرقعة، أو بصلاح لإل بشكل أكثر شيوعا

. الربو والأعراض العامة للتشنج CDHبشكل شائع عند الأطفال المصابين بـ الساد  الرئوي  الداءغ عن بل  ي  

 CDHعلى الرغم من تحسن الأعراض مع تقدم العمر، فإن معظم أطفال  .موثقة جيداً  وزيزالقصبي وال

إضافة إلى زيادة التفاعل مع العوامل الدوائية، حتى المبلغ   حاصرةالالسادة ووظيفة الرئة من   سيظهرون مزيجاً 

 ً   أكثر من كونهامن المرجح أن تكون وظيفة الرئة المنخفضة هذه بسبب الأحجام الوظيفية المنخفضة  .عنها ذاتيا

ً  اً انسداد   الهوائية.للطرق  بدئيا

 

 النتائج العصبية 

نسبة كبيرة من بيانات المراضة   CDHالعصبية طويلة المدى على الناجين من  ةتطوريتشكل التأثيرات ال

على الرغم من صعوبة اكتشافها، إلا أن الاعتلالات العصبية المتبقية يتم التعرف عليها بشكل متزايد    الإجمالية.

، والحاجة CDHشدة العصبية الأسوأ بزيادة  تطوريةكما ارتبطت النتائج ال في دراسات المتابعة طويلة الأجل.

 CDHهناك دليل على زيادة الآفات المرضية في الناجين من   المرتبطة بها. صبغية، والتشوهات الECMOإلى 

يمكن أن   (، أو تضخم البطين.IVH(، أو النزف داخل الجمجمة )PVLبيضاء حول البطين )المادة المثل تلين 

ً  PVLترتبط شدة  مقارنة بالأطفال  CDHفي المرضى الذين يعانون من   بدرجة الخداج، ولكنها تزداد أيضا

 الخدج الآخرين. 

٪ من 60عند مقارنتها بأقرانهم، مما يؤثر على   أيضاً  CDHتتأثر الوظيفة الحركية لدى جميع الناجين من 

 مدةسنوات، ويمكن أن تستمر هذه المشكلات طوال  3٪ من الأطفال بعمر  73الأطفال بعمر عام واحد و  

إلى أن يكون لديهم مشاكل  أيضاً  CDH، يميل الناجون من  شاهد إضافة إلى ذلك، عند المقارنة مع ال الطفولة.

عوامل بينما يبدو أن شدة المرض والضعف العصبي المبكر  عدوانية في المدرسة.جسدية واجتماعية وفكرية و 
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على   أم لا.  ECMO، فمن غير الواضح ما إذا كانت المشاكل الجسدية والاجتماعية مرتبطة بالحاجة إلى ةتنبؤي

ة، أو  للتشخيص الرسمي لإعاقة تعليمية معين كبيراً  خطراً  CDHالمدى الطويل، ي ظهر جميع الناجين من 

يمكن أن تصبح    الاجتماعية. ، أو الصعوبات تطوريةاضطراب نقص الانتباه/فرط النشاط، أو التوحد، أو إعاقة 

 ً بشكل تدريجي مع تقدم الأطفال في العمر، لا سيما لأنها تظهر الحاجة إلى التنسيب   هذه التحديات أكثر وضوحا

الأطفال أنفسهم، فإنهم لا يبلغون عن أي انخفاض  ي سألومن المثير للاهتمام، أنه عندما    في فصول متخصصة.

 . [199]  في مشاعر الكفاءة أو الوظيفة العاطفية

٪ في بعض  60غ عنه يصل إلى لبأ  مع حدوث إجمالي  CDHمعترف بها لـ العقابيل من الالسمع هو  خلل

٪( وعامة السكان  3- 1الآخرين ) الولادةحديثي اية المركزة نطفال العأالسلاسل التي تفوق بكثير تلك الخاصة ب

( في SNHLتشمل العوامل المعروفة بأنها مرتبطة بفقدان السمع الحسي العصبي )  ٪(.0.002-0.006)

الأدوية السامة للأذن، وفرط بيليروبين الدم، والتهوية لفترات طويلة، والتهوية التذبذبية عالية   CDHمجموعة 

في الدراسات  ، وانخفاض الوزن عند الولادة.ECMOضلي، و  ، والحصار العصبي العHFOV التردد 

  ٪.7٪ إلى حوالي 50يتناقص بمرور الوقت ، من<  SNHL، يبدو أن حدوث التراجعيةالأترابية المعاصرة 

مع أولئك الذين ليس لديهم، لم يكشف عن فروق ذات  SNHLعندما تمت مقارنة المرضى الذين يعانون من 

 . ECMO، أو الحاجة إلى رافقةالم ات لك حجم الخلل، ووزن الولادة، والشذوذ دلالة إحصائية بما في ذ 

 ً ، مما SNHL، فإن المدة الطويلة للتعرض للأمينوغليكوزيد بشكل مستقل زادت من خطر الإصابة بالـ عموما

حددت   بمرور الوقت.  SNHLنفسه، تسهم أكثر في  CDHيشير إلى أن علاجات ما بعد الولادة، أقل من 

كعوامل خطر مرتبطة   لعروةمدرات ا عطاءطويلة، وإ  مدة، والاستشفاء لECMO الحاجة لـأخرى  سلاسل

بسبب زيادة  إلى مزيج من العلاج وشدة المرض. SNHLلذلك، على الأرجح، يرجع السبب في  بفقدان السمع. 

  6من عمر  ه في وقت مبكر سوغ، فإن الاختبار السمعي له ما يCDHفي أطفال  SNHL خطر الإصابة ب 

 أشهر.

 

 معدية المعوية نتائج الال

لة، وانسداد كم  الجهاز الهضمي، بما في ذلك الارتجاع المعدي المريئي، والحاجة إلى تغذية معوية م مراضة

 ً يحدث   .CDHتؤثر على أكثر من ثلثي الناجين من  فهي، الأمعاء، والإمساك، هي أكثر الأمراض شيوعا

GERD من جميع الناجين من 50معاء الأمامية في أكثر من أو بعض أنواع خلل حركة الأ ٪CDH.   بعض

مع حجم عيب أكبر، تجعل هؤلاء المرضى أكثر   ، التي تكون أكثر انتشاراً CDH حالةالتعديلات التشريحية في 

، وقصر  هيسزاوية  غياب ة المريء، و رج ، بما في ذلك الاتجاه غير الطبيعي لف GERDللإصابة ب  حساسيةً 

إن فهمنا للمراضة طويلة الأمد للارتجاع المعدي   لصدر.لق افتالانالمعدة بعد  انفتالل البطن، والمريء داخ

كانت   ولكنه آخذ في الازدياد. في الآونة الأخيرة، قليلالناجين  ذه المجموعة منالمريئي الطويل الأمد لدى ه 
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، على غرار  CDHفي الناجين البالغين من  كارسينوما غدية حرشفيةهناك تقارير عن مريء باريت وحتى 

 رتق المريء.  مجموعة

الرقعة أو وضع المعدة ب  الإصلاحالحاجة إلى  CDHفي مجتمع  GERDلـ المبكرة  منذرةال العوامل تشمل

سنوات( حتى الآن،  6المتأخر )أي بعد سن  GERDـ لتنبؤ موثوقة  عوامل أي  ت حدد ومع ذلك، لم  داخل الصدر.

من   كثيراً ومما يثير القلق بشكل خاص حقيقة أن   مما أدى إلى توصيات للفحص والمتابعة طويلة المدى للناجين.

لسوء الحظ، حتى المحاولات الجراحية لتصحيح  الناجين لم ي بلغ عن أعراضهم قبل تأكيد الارتجاع بالمنظار.

قد يعتمد  أو تحسين النمو. ةالتنفسيالإنتانات القاع قوبلت بنتائج سيئة، مع فشل في تقليل وتيرة ي طمع  قلسال

في هذه المجموعة السكانية المعقدة على عوامل الخطر طويلة المدى  القلسالقرار النهائي لإجراء جراحة منع 

ً  طيما أن خل قبل الولادة ، كاأو التد  بالأعلى الشديد مثل الكبد   GERDالمحددة ل  القاع الروتيني أقل استخداما

 في الممارسة المعاصرة.

 

 النتائج العضلية الهيكلية 

  غياب ، وpectus deformitiesالعضلي الهيكلي وتشوهات جدار الصدر، مثل تشوهات الصدر تطورإن ال

ً  ٪.80٪ و21مع حدوث واسع النطاق بين  CDHالصدر، والجنف، شائعة في  اظرتن ما ترتبط هذه   غالبا

  قىويمكن أن يتر يمكن أن يكون الجنف شديداً  الرقعة أو السديلة العضلية.بالتشوهات بعيوب أكبر تتطلب إغلاق 

قد تكون هذه التشوهات العضلية الهيكلية ناتجة عن توتر في الحجاب الحاجز بعد الإصلاح،  إلى مرحلة البلوغ.

ً الموفرة ل تقنيات الأو ناتجة عن شق الصدر دون  صغير بسبب الرئتين   صدر عن نصف  لعضلات، أو ناتجا

ولا يحتاجون إلى تدخل جراحي. ومع ذلك، تؤكد هذه النتائج    ينعرض  غيرمعظم المرضى  التنسج. تيناقص

الوظيفي وقابليتهم للعلاج تأثير العلى أهمية المتابعة طويلة المدى لهؤلاء الناجين لفهم تقدمهم الطبيعي و

 بإجراءات تصحيحية أو دعائم بشكل أفضل.
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 الفصل الرابع:

لما بعد الولادة للرضع  Guidelines و الدلائل الإرشادية ةبير المعيارياالتد

 المصابين بفتق الحجاب الحاجز الخلقي 

 : Snoek [1[ ,]2] و    Puligandlaو ذلك بالاعتماد على توصيات كل من 

 The CDH EURO Consortium Consensus.  2015تحديث  - الأوروبي   CDHإجماع اتحاد  ➢

– 2015 Update 

 The Canadian Congenital Diaphragmaticللفتق الحجابي الولادي  التعاون الكندي  ➢

Hernia Collaborative 2018 

 

 توصيات الولادة والتدبير ما قبل الولادة:  

بإجراء مرنان عند  وموقع الكبد بإجراء تصوير بالايكو   O/E LHRيجب تقييم شدة المرض بقياس  .1

٪ بنتائج سيئة ؛ في 25الأيسر ، تتنبأ نسبة الرئة إلى الرأس الملاحظة إلى المتوقعة >   CDHفي  .توفره

CDH  بنتائج سيئة45المتوقعة >إلى الأيمن ، قد تتنبأ نسبة الرئة إلى الرأس الملحوظة ٪ . 

 34تعطى الستيروئيدات اذا كانت الولادة متوقعة قبل الأسبوع   .2

 أسبوع  39يجب التخطيط للولادة في مركز ثالثي " كبير الحجم" بعد عمر حملي  .3

 

 التدبير في غرفة الولادة وما بعد الولادة

 . عند وجود عسرة تنفسية  دة، يجب تنبيب الرضيع بشكل روتيني دون تهوية بالكيس والقناعبعد الولا .1

 .  ٪ 95و   80شباع قبل القناة المقبولة، أي بين الهدف من العلاج في غرفة الولادة هو تحقيق أهداف الإ  .2

سم ماء   25يجب أن تتم التهوية في غرفة الولادة بذروة ضغط منخفضة قدر الإمكان، ويفضل أن يكون   .3

 أو أقل.

 يجب وضع أنبوب فموي أو أنفي معدي مع شفط مستمر أو متقطع.  .4

يجب الحفاظ على ضغط الدم الشرياني عند مستواه الطبيعي لعمر الحمل. في حالة انخفاض ضغط الدم  .5

 ٪ مرتين.  0.9مل / كجم كلوريد الصوديوم  20- 10و / أو تروية الأنسجة السيئة، يجب إعطاء 

٪ ، يجب مراعاة العوامل  0.9اض ضغط الدم المستمر بعد إعطاء كلوريد الصوديوم في حالات انخف  .6

 .  المؤثرة في التقلص العضلي وضغط الأوعية 



 

38 
 

الذين ي توقع أن يكون لديهم نمو رئوي جيد بناءً على تقييم ما قبل الولادة )مثل عيب   CDHفي الرضع  .7

 يمكن النظر في التنفس التلقائي. ، و الكبد للأسفل( ،  O / E LHR> 50٪الجانب الأيسر،  

 يجب إعطاء أدوية التهدئة قبل التنبيب إن أمكن.  .8

 يجب تجنب عوامل الحصار العصبي العضلي أثناء العلاج الأولي في غرفة الولادة.  .9

 .  CDHلا يوجد استخدام روتيني للسورفاكتانت عند الرضع الناضجين أو الخدج المصابين بـ  .10

 

 عناية المركزةإدارة التهوية في وحدة ال

 . التهوية الميكانيكية التقليدية هي استراتيجية التهوية الأولية المثلى  .1

 . يمكن استخدام التهوية التذبذبية عالية التردد كعلاج إنقاذي إذا فشلت التهوية الميكانيكية التقليدية  .2

٪  70٪ وإشباع ما بعد القناة أعلى من 95و   80تكييف إعدادات التهوية للوصول إلى الإشباع القبلي بين  .3

. 

 . مم زئبق   70و   50الهدف بين   PaCO2يجب أن يكون  .4

5. Pressure-controlled ventilation الإعدادات الأولية هي :PIP <25  سم ماء وPEEP    5- 3من  

 . / دقيقة   60-40سم ماء ؛ معدل التنفس من  

 ٪. 95إذا كان الإشباع القبلي أعلى من   FiO2بعد الاستقرار، قم بتقليل  .6

 أنظمة تسكين وتهدئة مؤكدة.يجب تهدئة الرضع ومراقبتهم باستخدام  .7

 يجب تجنب عوامل الحصار العصبي العضلي إن أمكن.  .8

إذا ظهرت أعراض ضعف التروية و / أو ضغط الدم عن المستوى الطبيعي للحمل وكانت مرتبطة   .9

 .  ٪ ، فيجب إجراء تقييم تخطيط صدى القلب 80بالإشباع القبلي أقل من  

٪ أو  0.9مل / كغ كلوريد الصوديوم   20-10ج بالسوائل )في حالة نقص حجم الدم ، يمكن إعطاء العلا .10

في   ةرينجر لاكتات( حتى مرتين خلال أول ساعتين ، ويتبع ذلك عند الضرورة بإعطاء عوامل مؤثر

 (. Dالتقلص العضلي و / أو عوامل رافعة لتوتر الأوعية )درجة توصية =  

 

 ارتفاع التوتر الرئوي 

لاستبعاد   3- 2وفي الأسبوع   ساعة الأولى بعد الولادة 24إجراء تخطيط صدى القلب خلال الـ  .1

استقرار الدورة الدموية  غياب يستطب تخطيط صدى القلب للمتابعة في حالة ، التشوهات القلبية الهيكلية

وجود استطباب  غياب ، ولكن ليس "بشكل روتيني" قبل الإصلاح الجراحي في حالة سوغغير الم
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شريانية مغلقة(. بشكل روتيني يستطب تخطيط صدى القلب للمتابعة   سريري )أي الاشتباه في وجود قناة

 .   يوماً يتنبأ بالوفاة والنتائج السلبية الأخرى  14، بالنظر إلى أن استمرار ارتفاع التوتر الرئوي بعد 

 يجب دعم ضغط الدم للحفاظ على مستويات ضغط الدم الشرياني عند المستويات الطبيعية للحمل.  .2

في المليون إذا كان هناك  اً جزء 20- 10لمدة ساعة واحدة على الأقل بجرعة  iNO طاءيجب مراعاة إع  .3

و/ أو   20أعلى من  OIدليل على التحويل خارج الرئة من اليمين إلى اليسار وكان مؤشر الأوكسجين  

 ٪ . 10كان فرق الإشباع أكثر من  

على النحو التالي: انخفاض    iNOالمستجيبين على يتم تعريف  .iNOفي غير المستجيبين يجب إيقاف  .4

، أو تحسن في  PaO2 ٪ من20- 10بعد القناة، أو زيادة - ٪ في فرق إشباع ما قبل20- 10بنسبة 

ضغط الدم، أو انخفاض في مستويات  ٪ في متوسط 10بارامترات الدورة الدموية مما يعني زيادة بنسبة  

 . اللاكتات 

المصابين بارتفاع ضغط الدم الرئوي   CDH عند مرضى حسبانفي اليجب أخذ السيلدينافيل الوريدي  .5

 الشديد. 

في حالة ضغط الشريان الرئوي فوق الجهازي والتحويل من اليمين إلى اليسار من خلال الثقبة   .6

 .   الوريدي E1 البروستاغلاندين عد  البيضوية، يجب 

 

 : ECMOمعايير الأكسجة الغشائية خارج الجسم 

 ٪.70٪ أو الإشباع بعد القناة < 85القدرة على الحفاظ على الإشباع القبلي <   ضعف .1

على الرغم من تحسين إدارة جهاز  7.15والحماض التنفسي مع درجة حموضة >   PaCO2زيادة  .2

 التنفس الصناعي. 

سم ماء لتحقيق الإشباع   17سم ماء أو متوسط ضغط مجرى الهواء<  PIP  >28ذروة ضغط الشهيق  .3

 >85 .٪ 

مليمول / لتر   5  ≤كفاية توصيل الأكسجين مع الحماض الاستقلابي الذي قيس بارتفاع اللاكتات  قلة .4

 .  7.15ودرجة الحموضة >  

انخفاض ضغط الدم الجهازي، المقاوم للسوائل والعلاج المؤثر في التقلص العضلي، مما يؤدي إلى نتاج   .5

 الأقل.ساعة على  24- 12مل / كجم / ساعة لمدة  0.5بول > 

 ساعات على الأقل. 3موجود لمدة  OI ≥ 40مشعر الأوكسجين   .6
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 الإصلاح الجراحي 

 يجب إجراء الإصلاح الجراحي لعيب الحجاب الحاجز بعد الاستقرار السريري المحدد على النحو التالي: 

 متوسط ضغط الدم الشرياني طبيعي لعمر الحمل. 

 ٪. 50أقل من  FiO2٪ على 95- 85مستويات الإشباع قبل القناة من 

 مليمول / لتر. 3اللاكتات أقل من 

 مل / كجم / ساعة. 1إخراج البول أكثر من  

قي م ضغط الشريان الرئوي  أقل من الضغط الجهازي  الم 

 لا يوجد وضع روتيني لأنبوب الصدر بعد الجراحة. 

 . ECMOأثناء وجود المريض على  في يمكن إجراء الإصلاح 

يجب أن يؤدي إلى التفكير في محاولة  الأسبوعين الأولين من الحياة غضون  استيفاء هذه المعايير في نقص 

 .مناقشة جماعية للأولويات مع العائلةمع الملطف  علاجالإصلاح أو ال

 

 تدبير السوائل والتغذية الوريدية وإدخال التغذية المعوية والقلس المعدي المريئي: 

 ساعة بعد الولادة؛ زيادة المدخول بعد ذلك.  24شاملاً الدواء لمدة مل / كغ / يوم من المحلول الملحي  40

مل /   1في حالة استمرار توازن السوائل الإيجابي؛ تهدف لإدرار البول <  حسبانيجب أخذ مدرات البول في ال

 كجم / ساعة. 

 يجب أن يبدأ العلاج الوقائي بمضادات القلس مع التغذية المعوية. 

 يتلقى المرضى التغذية الوريدية فقط.قبل الجراحة، يجب أن  -
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 الدراسة العملية الباب الثالث: 

 هدف البحث وطريقة إجرائه  :الفصل الأول

   أولاً: خلفية البحث

هي الحاجة للرعاية المتكاملة متعددة التخصصات عبر ثلاث مراحل متميزة: قبل   CDHالسمة المميزة لـ 

ما حول الولادة / بعد الولادة، والطفولة / المراهقة. يؤدي التفاعل المعقد للأدوار بين   ومدةالولادة، 

المتخصصين ونقص الأدلة التي توفر "أفضل تدبير" عبر مراحل الرعاية إلى ممارسة ونتائج متباينة داخل 

 .هاوبين  مستشفيات الأطفال

 البحث مسوغاتثانياً:  

عند مرضى الفتوق الحجابية الولادية وتحديد العوامل المهمة  سبة البقيان  نسعى من خلال هذا البحث لتقييم

الفارقة بين مجموعتي البقيا والوفيات ومقارنة الممارسة الحالية لدينا بالتوصيات والدلائل الإرشادية لنضمن  

 . تقديم أفضل الخدمات الطبية لشريحة المرضى هذه

 ثالثاً: هدف البحث 

نسعى من خلال هذا  .طريقة التدبيرالحاجة إلى توحيد  CDHوالوفيات المرتبطة بـ  المراضة طويلة الأمد  ظهرت

البحث إلى دراسة نتائج تدبير الفتوق الحجابية الولادية في مستشفى الأطفال الجامعي في دمشق ومقارنتها مع  

ديثة المطبقة، للوصول الدراسات السابقة والعالمية ومحاولة إيجاد نقاط الاختلاف في التدبير عن التوصيات الح

 إلى طريقة التدبير الأفضل ضمن المعطيات المتاحة في مركزنا.

 الطرائق:  رابعاً: 

 تعاريف عملية في الدراسة:  .1
 

 الفتق الحجابي الولادي 
Congenital Diaphragmatic Hernia 

(CDH) 

فرط التوتر الوعائي الرئوي المرتبط  
 بالفتق الحجابي الولادي 

CDH-associated pulmonary vascular 
hypertension (CDH-PH) 

 الأكسجة الغشائية خارج الجسم 
extracorporeal membrane oxygenation 

(ECMO) 
 

  :هاوزمن   مكان الدراسة .2

الممتدة  المدةفي  وقسم العناية المركزة لحديثي الولادة، وقسم الجراحة  في مستشفى الأطفال الجامعي في دمشق

 .2022/ 3/ 15و   3/2021/ 15بين 
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 تصميم البحث:  .3

دراسة رقابية تراجعية للمرضى الذين شخص لديهم فتق حجابي ولادي وأجري لهم عمل جراحي في مستشفى  

 الأطفال الجامعي في دمشق. 

 عينة الدراسة:  .4

مجموعة من المرضى المتعاقبين مع فتق حجابي ولادي وأجري لهم علاج جراحي في مستشفى الأطفال  

 .2021/ 1/ 1و   2014/ 1/1الممتدة بين  المدةالجامعي في 

 معايير القبول في الدراسة:  .5

جميع المرضى الذين شخص لهم فتق حجابي ولادي والذين أجري لهم عمل جراحي في مستشفى الأطفال 

 . 2021/ 1/ 1و    1/1/2014الواقعة بين  المدة في دمشق في الجامعي 

 معايير الاستبعاد من الدراسة:   .6

ً مريض 28)  الفتوق الحجابية الأمامية مورغاني مرضى ➢  .( ا

  عمل جراحي في مستشفى خارجي فتق حجابي ولادي بعد إجراءبنكس مركزنا المرضى الذين راجعوا  ➢

 . )مريض واحد(

 .فارقوا الحياة قبل انتهاء العمل الجراحي )مريض واحد(كما استبعد المرضى الذين  ➢

 حجم العينة:  .7

الإصلاح الجراحي في مشفى الأطفال   أ جريمجموعة الأطفال المشخص لهم فتق حجابي ولادي بوكدالك و 

ن من الدراسة )الطفل الأول لم يتم الإصلاح  بعد أن استبعد طفلا طفلاً  64الجامعي بدمشق و بلغ عددهم 

ً الجراحي  الإصلاح البدئي في مشفى خارجي و إصلاح   أ جريأثناء الجراحة و الطفل الثاني: في : وفاة  تماما

 الفتق الناكس لدينا(   

 طريقة الدراسة:خامساً: 

   مصادر البيانات: •

قمنا بإجراء دراسة رقابية تراجعية لمجموعة من المرضى المتعاقبين الذين لديهم فتق حجابي ولادي بوكدالك 

في مستشفى الأطفال الجامعي في دمشق من خلال   1/2021/ 1و   2014/ 1/ 1جراحياً والذين عولجوا بين  أ صلح

على المعلومات التي   بناءً ( 6 ، 5،  4الشكل )خاص بكل مريض  ثم ملء استبيان مراجعة السجلات الطبية

. مع وضع التشخيص بالاعتماد على القصة  Microsoft Access 2016باستخدام برنامج  حصلنا عليها

 السريرية، الفحص السريري والموجودات الشعاعية ثم الجراحية. 
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 تحليل البيانات:  •

ريرية، التشخيص، الشذوذات المعطيات الديموغرافية والسريرية )العمر، الجنس، التظاهرات الس ت ييمق  

العينة إلى مجموعتين: البقيا  ت سمالمرافقة، التهوية الآلية، الموجودات الجراحية، الاختلاطات والنكس(. ثم ق  

. وعرض  IBM SPSS Statistics 22المتغيرات السابقة باستخدام برنامج  فيوالوفيات والمقارنة بينهما 

 . Microsoft Word & Excel 2016الحديثة في التدبير، باستخدام النقاط التي خالفت الدلائل الإرشادية 

 ً  الأخلاقية  محددات: السادسا

 . لا يوجد أي مخاطر محتملة لهذا البحث 

 . لاطلاع على السجلات الطبية للمرضىلموافقة المعنيين في المستشفى  ت خذ أ  

 الاستبيان: 
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 الاستبيان  4الشكل 

 
 

 
 

 

• :            
o :                                           :             ..        |       :               

ph HCO3 PO2 PCO2 SAT O2 
     

 

o       1 \ 5 \ 10 

o  :                                                  

o    :                           \     24      \       \          

o :                      48\     3-30        \    30      
o :                    )       (             \        \ :     \            

o :                                   :           \                  PDA\ ASD\ VSD           \     \  
▪                 \         \        \                 \         |        \              

▪               |           |      |          :      

o (                                  \                        \          :           48)          
o    |                                                                            \              \              \                :                         

•         \          :                      :                        

o   :                         \                 \  24     \        24      \        48      

o :                               \\                \ \     L                 \  
o            \      :                  
o      \ )         (      :              
o                \               \                \                    \                 \                     :                
o                                            :            PIP < 25 cmH2O                                               40  60                 

Ph HCO3 PO2 PCO2 SAT O2 

     

 

o ..         \        \              :                                                                                                       

o                        ...          \        \              :                          

o :                                 24\     48-72                                            \       \   30: 

o   :                   \       \          \          \           \DIC:                  \            \       \  

o     \        \      \   \        :     \   \                  \                \          :        :                  

o :                                                                                    :                         :                

•                                       \                                                                        

▪       \                

•                           
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 الاستبيان تتمة  5الشكل 

 
 

 
 

EGA (at birth):                             weeks 
APGARs (1/5/10):  

Length:                              cm  
Birthweight:                       kg 

CPR (Cardio‐Pulmonary‐Resuscitation) in Delivery Room: Yes No Head circumference:                    

Method of Delivery: Vaginal (Spontaneous) \ Vaginal (Induced) 
C‐section (Elective)    \ C‐section (Urgent/Non‐elective) 

 

Prenatal diagnosis of CDH: Yes No 

If Yes, diagnosis made at                         weeks gestation 

Prenatal steroids: Yes No Unknown‐ If yes, # doses: 
Surfactant (after delivery): Yes No Unknown‐ If yes, # doses: 

Associated Non‐Cardiac Anomalies 
Karyotype sent: Yes No, if Yes, result: Normal Abnormal Pending/Unknown 
Chromosomal – If Yes, please describe: 

 
Pulmonary Hypertension (PHTN): 
First ECHO done on Date: 

PHTN: None        < 2/3 systemic                  between 2/3 and systemic                                  > systemic 
PDA: L to R             Bidirectional            R to L                    No shunt (closed)             Diameter of ductus:                  mm 

Atrial shunt:    L to R   Bidirectional    R to L    No shunt (closed)  

Tricuspid regurgitation peak velocity:                                m/sec Systemic BP             / 

RV size: Normal Dilated  

RV function: Normal Impaired (If impaired, Systolic dysfunction Diastolic 
dysfunction 
LV size: Below normal     Normal          Dilated 
LV function: Normal     Impaired 

 

Plasma level            (pg/ml) of            BNP or          pro_BNP 
To calculate modified McGoon Index: 

Diameter of Aorta:                                                 mm Diameter of Left Pulmonary Artery:                 mm 

Diameter of Right Pulmonary Artery:                 mm  
 

 
Second (closest to pre‐op) ECHO done on Date: 

PHTN:   None           < 2/3 systemic               between 2/3 and systemic              > systemic 
PDA:           L to R               Bidirectional           R to L                    No shunt (closed)      Diameter of ductus:               mm 

Atrial shunt: L to R    Bidirectional     R to L     No shunt (closed)  

Tricuspid regurgitation peak velocity:                              m/sec Systemic BP       / 

RV size: Normal      Dilated  

RV function: Normal Impaired (If impaired, Systolic dysfunction Diastolic dysfunction 
LV size: Below normal    Normal           Dilated 
LV function: Normal           Impaired 

 

Plasma level            (pg/ml) of            BNP or          pro_BNP 

 
Last (closest to end of hospital course) ECHO done on Date: 

PHTN:   None           < 2/3 systemic               between 2/3 and systemic              > systemic 
PDA:           L to R               Bidirectional           R to L                    No shunt (closed)      Diameter of ductus:               mm 

Atrial shunt: L to R    Bidirectional     R to L     No shunt (closed)  

Tricuspid regurgitation peak velocity:                              m/sec Systemic BP       / 

RV size: Normal      Dilated  

RV function: Normal Impaired (If impaired, Systolic dysfunction Diastolic dysfunction 
LV size: Below normal    Normal           Dilated 
LV function: Normal           Impaired 
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 الاستبيان تتمة  6الشكل 

 
 

 
 

Treatment of Pulmonary Hypertension (PHTN): 
 Date Started  Date Ended 

Inhaled Nitric Oxide – Maximum dose:            ppm 
Sildenafil         Oral          iv 
Endothelial Receptor Blockade 
Prostacyclin\ Alprostadil (PGE1) \Milrinone 

  

 
Ventilation: 

Intubated at: Date:                                        Time:  
Extubated at: Date:                                        \Never extubated 

 
Pneumothorax (PRIOR to repair): Yes       No           If Yes, Date of diagnosis: 

Side of pneumothorax:      Left      Right           Bilateral 
Intervention (check all that apply):    None (observation only) \ Thoracentesis \ Chest tube \ ECMO \ Other: 
Date of resolution: 

 
Side of Diaphragmatic Hernia:        Left         Right        Bilateral        Central 

Repair: Done on Date:                                               Time:                                       Not repaired 

 
 

Type of Diaphragm Repair: Primary \ Patch If patch: PTFE  \  Alloderm  \Dacron  \ Mesh plug Muscle flap Surgisis  

Hernia Sac: Yes No Liver:  Chest    Abdomen 

Hepato‐pulmonary fusion: Yes No Pulmonary sequestration: Yes No 

 

Other Surgical Procedures (Check all that apply and provide dates): 

 
Outcome: 
Death:         Date of death:                              Time of death: 

Survived        to discharge home or transfer Transferred out of NICU/Intensive Care Unit Date: 

Pulmonary Status at 30 Days of Age: 

Extubated and on room air  \  Extubated and on nasal cannula \ Nasal CPAP\  Mechanical ventilation \ECMO 

Pulmonary status at Time of discharge/transfer: 

Extubated and on room air \Extubated and on nasal cannula \Nasal CPAP \Mechanical ventilation 

 
GER (Gastro‐esophageal reflux) diagnosed: Yes No 
 

Discharge medications  
Respiratory:  Diuretics \ Inhaled bronchodilators \ Inhaled steroids \ iNO \ Prostacyclin \ Sildenafil \ Theophylline 
Gastrointestinal:   Prokinetic agents \ Antacids(ranitidine, proton pump inhibitors, etc.)  
                             \ Erythromycin (used to increase motility)  \ Hyperalimentation 
Cardiac:   Digoxin \ Captopril \ Aspirin 
Antibiotics \  Seizure medications \  Sedatives/analgesics 
 
 

  "CDHSG Data Form V4 2020بعد الاستعانة باستبيان “
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 بحث نتائج الالفصل الثاني: 

  توزع الحالات حسب سنوات الدراسة:

 . حالة بالسنة 9.1بمعدل حالة بالسنة.  13إلى   4تراوحت أعداد حالات الفتق الحجابي الولادي خلال السنة من 

 توزع الحالات حسب سنوات الدراسة  3 جدول

2014 2015 2016 2017 2018 2019 2020  

 عدد الحالات 11 11 6 13 6 13 4

 النسبة المئوية 17.2 17.2 9.4 20.3 9.4 20.3 6.3

 

 : توزع الحالات حسب الجنس

   1:1.2% ونسبة الذكور إلى الإناث  56.3بلغت نسبة الذكور  

 توزع الحالات حسب الجنس 4 جدول

 المجموع  ذكر أنثى  

 64 36 28 عدد الحالات 

 %100 %56.3 %43.8 النسبة المئوية 

 

 : العمر الحمليتوزع الحالات حسب  

  طفلاً  36أثناء الحمل عند في % مع مراقبة الجنين 89.1% والمرضى بتمام الحمل 10.9بلغت نسبة الخدج 

  27.7سنة بمعدل  45-17%( وتراوح عمر الأم من  48.4)  طفلاً  31%( وتمت الولادة القيصرية عند 56.3)

   سنة

 العمر الحمليتوزع الحالات حسب  5 جدول

   مراقبة حمل  ولادة قيصرية  خديج  تمام حمل 

 العدد 36 31 7 57

 النسبة  56.3 48.4 10.9 89.1

 

 توزع الحالات حسب وزن الولادة  

 كغ وقمنا بالتقسيم إلى فئتين:  2.7بلغ متوسط وزن الولادة 

 % 3.1كغ )بلغ عددهم طفلين(  2الأولى: أقل من 
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 % 64.1( 41كغ )بلغ عددهم  2الثانية: أكبر أو يساوي  

 % 32.8لم يعرف وزن الولادة(   طفلاً  21والباقين ) 

 توزع الحالات حسب وزن الولادة  6 جدول

 
 القيم المدروسة 

 القيم المفقودة
 Total 2و يساوي أكبر أ 2اقل من

 21 43 41 2 عدد الحالات 

 %32.8 %67.2 %64.1 %3.1 النسبة المئوية 

 

 الفتق   جهةتوزع الحالات حسب  

 %(  81.8حالة ) 52بلغ عدد حالات الفتق الحجابي الولادي بوكدالك بالجهة اليسرى  

 %( 18.2حالة )  12و بالجهة اليمنى  

 توزع الحالات حسب جهة الفتق 7الشكل 

 

 الأعراض السريرية بعد الولادة:

% و  81.3كان أشيعها الزلة التنفسية بنسبة فتنوعت الأعراض التي راجع بها مرضى الفتق الحجابي بوكدالك 

% . بينما  6.3% و الإنتان التنفسي في 32.8% و وجدت الزلة و الزرقة معاً عند 45.3من ثم الزرقة بنسبة 

  احتيجريض غير عرضي. فيما % و لم يكن هناك أي م21.9الأعراض الهضمية كان أهمها الإقياء بنسبة 

 %(.10.9مرضى )  7للإنعاش القلبي الرئوي بعد الولادة عند 

 الأعراض السريرية بعد الولادة 7 جدول

 انعاش عند الولادة غير عرضي  انتان تنفسي  اقياء معا   زلة وزرقة  زلة زرقة

45.3% 81.3% 32.8% 21.9% 6.3 % 0% 10.9 

 

أيمن
18.8%

أيسر
81.3%

جهة الفتق
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 العمر عند ظهور الأعراض

 اً. يوم  51.6بمعدل اً يوم 750تراوحت القيم من اليوم الأول للولادة إلى 

 قسم المرضى بحسب العمر عند ظهور الأعراض إلى عدة فئات حسب الآتي: 

 ساعة.  24حتى   .1

 أيام.  3حتى 1 .2

 حتى شهرأيام  3 .3

 أكبر من شهر  .4

 الأعراضالعمر عند ظهور  8 جدول

أيام  3-1 ساعة  24حتى  يوم  3-30   أكبر من شهر  
 

 العدد 13 9 4 38

 النسبة  20.3 14.1 6.3 59.4
 

 العمر عند التشخيص:

 . يوم 87.7يوم بمعدل  767تراوحت القيم من اليوم الأول للولادة إلى 

 بعد الولادة فئات بحسب العمر عند التشخيص  3قسم المرضى إلى 

 % 28.1حتى عمر يومين  .1

 %39أكبر من يومين حتى شهر  .2

 % 32.8أكبر من شهر   .3

 

 العمر عند التشخيص 8الشكل 

 

29.7%

39.1%
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 بين بدء الأعراض والتشخيص   المدةتوزع الحالات حسب  

 .على التأخر في التشخيص بعد ظهور الأعراض  المدةتدل هذه 

ً يوم 445إلى   0ما بين  المدةتراوحت هذه  ً يوم 36.2بمعدل  ا  . ا

 

 فئات:  3إلى  المدةو بعد تقسيم هذه 

 يوم أو أقل .1

 أيام  10يومين حتى   .2

 أيام  10أكثر من  .3

 بين بدء الأعراض والتشخيص المدةتوزع الحالات حسب  9 جدول

  ايام  10اكثر من  ايام  10-2 يوم أو أقل 

 العدد 21 20 23
 النسبة  32.8 31.3 35.9

 

 بين التشخيص وقبول المريض  المدةتوزع الحالات حسب  

 التأخير في قبول المريض بعد التشخيص  مدةعلى  المدةتدل هذه 

ً يوم   0.38بمعدل  أيام 5-0ما بين  المدةتراوحت هذه   .ا

 بين التشخيص وقبول المريض  المدة 10 جدول

 بالأيام  المدة 5 3 2 1 0
 المرضى  عدد  1 3 2 6 52

 النسبة  1.6 4.7 3.1 9.4 81.3
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 التشخيص المستخدمة وسيلةتوزع الحالات حسب  

صورة ظليلة   أجريت % من المرضى بينما 95.3عند  CXR أ جري%( و 1.6حالة فقط قبل الولادة ) ت شخص

 % 17.2عند  CT scan% و 15.6هضمية عند 

 ة التشخيص المستخدمةوسيل 11جدول 

 ايكو قبل الولادة  صورة صدر صورة ظليلة  CT معا   CTصورة ظليلة و 
 

 العدد 1 61 10 11 2

 النسبة  1.6 95.3 15.6 17.2 3.1

 

 : بوكدالك توزع الحالات حسب الشذوذات المرافقة للفتق الحجابي الولادي 

تنوعت الشذوذات المرافقة: حالة واحدة لكل من : توسع بطينات دماغية جانبية, نقص تصنع الجسم الثفني,  

  %.6.3أثناء جراحة الفتق فبلغت نسبته في انقلاب أحشاء تام. أما سوء دوران الأمعاء المصلح 

 الشذوذات المرافقة سوء الدوران  12 جدول

 سوء الدوران 

 العدد 4

 النسبة  6.3%

 

 الشذوذات القلبية المرافقة: 

د القناة الشريانية السالكة  وبلغت نسبة وج ، %(68.8)بنسبة   طفلاً  44الايكو القلبي قبل الجراحة عند  أجري

الاتجاه(. بينما وجدت التحويلة الأذينية  % تحويلة ثنائية 4.5% مع تحويلة يسرى يمنى و %11.4 )15.9

 .% 22.7)يسرى يمنى(عند 

واحدة)   VSDكما وجدت حالة  % .5. 4% و توسع البطين الأيسر عند 38.6وجد توسع البطين الأيمن عند 

 %( 2.2%( و حالة قلب ميمن )  2.2

 الشذوذات القلبية المرافقة 13جدول 

 PDA Atrial shunt  توسع البطين الأيسر  توسع البطين الأيمن VSD  قلب ميمن 

 1 1 2 17 10 7 العدد

4 38.6 22.7 15.9 النسبة  .5  2.2 2.2 
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 :ارتفاع التوتر الرئوي 

%( تبين وجود ارتفاع التوتر الرئوي لديهم بنسبة  68.8)بنسبة   طفلاً  44الايكو القلبي قبل الجراحة عند  أجري

ضمن أربع   ت ملمز( وزع 45.5ملمز )المعدل  85 –  30حالة( وتراوحت قيم ارتفاع التوتر بين  %22 ) 50

 فئات: 

 %(50) لا ارتفاع توتر رئوي .1

2. PHTN ( 31.8أقل من ثلثي الضغط الجهازي )% 

3. PHTN  (11.4) بين ثلثي الضغط الجهازي و الجهازي% 

4. PHTN  ( 0أكبر من الضغط الجهازي )% 

 ارتفاع التوتر الرئوي  14 جدول

قيم  
 مفقودة 

 systemic  btn 2/3 and < المجموع 
systemic 

< 2/3 
systemic 

لا ارتفاع توتر  
 رئوي 

 

 العدد 22 14 5 0 41 3

 النسبة  50.0 31.8 11.4 0.0 93.2 6.8

 

 ارتفاع التوتر الرئوي تدبير 

%( من الأطفال الذين عانوا من ارتفاع التوتر الرئوي بإعطاء 68.2)  طفلاً  15العلاج الدوائي عند  أعطي

 مرضى بإجراء ايكو قلبي قبل التخريج.  6وثق تحسن ارتفاع التوتر الرئوي عند  السلدينافيل فموياً. و

15 جدول ارتفاع التوتر الرئوي تدبير    

 سلدينافيل فموي  التوتر  ارتفاع  تحسن 
 

 العدد 15 6

 النسبة  68.2% 27.3%

 

 غازات الدم الشريانية 

ً مريض  46غازات الدم الشريانية عند  أجري فحص  ً مريض  13%( و كانت الغازات مضطربة عند 71.9فقط ) ا  ا

 .%( 4)  مرضى من ال 2جراحة مستعجلة دون إصلاح الغازات عند   أجريت %(  28منهم ) 

خارج مجال   PHالقيم مضطربة اذا كانت قيم  ع دت .  7.39بمعدل   7.59حتى  7.23من   PHتراوحت قيم  و

 . {7.45-7.25}القيم: 

 .ملمز 36.7بمعدل   69- 17بين  PaCO2و تراوحت قيم 
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 الدم الشريانية غازات  16 جدول

مجموع المرضى  
 المجرى لهم غازات 

جراحة مستعجلة بلا  
 صلاح الغازات إ

جراحة مستعجلة بعد  
 استقرار الغازات 

  غازات مضطربة 

 العدد 13 11 2 46
 النسبة  28% 23% 4% 71.9%

 

 العمر عند إجراء الجراحة: 

ً يوم 770تفاوت العمر عند الجراحة من ساعات وحتى  ً يوم 89.7بمعدل   ا  . ا

 مجموعات:  3قمنا بتقسيم العينة الى  

 يومين عمر حتى   .1

 اً. يوم 30أيام حتى  3 .2

 اً. يوم 30أكبر من  .3

 العمر عند إجراء الجراحة 17 جدول

Total  ا  يوم 30اكتر من  ا  يوم 30حتى 3 حتى يومين 
 

 العدد 22 30 12 64

 النسبة  34.4 46.9 18.8 100.0

 

 ما بين قبول المريض وإجراء الجراحة: المدة

تأخر تأمين مكان عناية   مدةالى مدة الانتظار حتى استقرار الطفل أو قد تشير إلى  المدةغالباً ما تشير هذه 

 .مركزة له

ً يوم  12حتى   0تراوحت القيم من  .المدةقمنا بتقسيم العينة إلى عدة مجموعات حسب عدد الأيام الممثل لهذه  و   ا

 اً. يوم 1.8بمعدل 

 ما بين قبول المريض و إجراء الجراحة المدة 18 جدول

 اليوم  12 7 4 3 2 1 0

 العدد 2 3 3 5 14 19 18

 النسبة %  3.1 4.7 4.7 7.8 21.9 29.7 28.1
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 الموجودات الجراحية:

 % . 6.3%( و مدخل صدري في 92.2معظم المداخل الجراحية كانت بمدخل تحت ضلعي )

%( و الطحال  81.8%( والكولون ) 86.4%( والأمعاء الدقيقة ) 37.9أما محتويات الفتق فكانت المعدة )

 %(.1.6%( أو كامل الكبد) 10.9الكبد ) %( و جزء من 7.6%( و الكلية اليسرى )51.5)

 % فقط.6.3سوء الدوران عند  أ صلحو   فاستؤصل% 17.2وجد كيس الفتق في  

الرقعة في إصلاح الفتق مطلقاً. لم توجد   تستخدم% و لم 18.8و وثق أن الرئة في جهة الفتق غير ناضجة عند 

% و الجلد فقط عند  85.9كامل طبقات البطن عند  أ غلقت أي حالة توشظ رئوي أو التحام كبدي رئوي مرافقة. 

10.9 .% 

 الموجودات الجراحية 19 جدول

 المدخل الجراحي مدخل تحت ضلعي  مدخل بطني ناصف  مدخل صدري 
 العدد 59 3 4

 النسبة  92.2 4.7 6.3

 

 الموجودات الجراحية 20 جدول

جزء كبدي   كامل الكبد   العضو المنفتق  معدة أمعاء كولون  طحال كلية يسرى  

 العدد 24 57 53 33 5 7 1

 النسبة  37.5 89.1 82.8 51.6 7.8 10.9 1.6

 

 الموجودات الجراحية 21 جدول

 وجود كيس فتق  رئة غير ناضجة  استخدام الرقعة  صلاح سوء دوران إ
 

 العدد 11 12 0 4

 النسبة  17.2 18.8 0 6.3

 

 الموجودات الجراحية 22 جدول

 غلاق كامل الطبقات إ غلاق الجلد فقط إ
 

 العدد 55 7

 النسبة  85.9 10.9
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 :هاوبعدالجراحة  الحاجة لجهاز التهوية الآلية قبل 

 قبل الجراحة:

%( 1.6%( بينما كان التنبيب انتقائياً في حالة واحدة )39.1حالة )  25كانت هناك حاجة لاستخدام المنفسة عند 

مرضى إلى عيارات  3( احتاج فقط د \نفس60- 40و   PIP<25) SIMVو جميع الحالات استخدم نظام المنفسة 

 د( و كانت الحاجة للدواعم القلبية كما هي مبينة بالجدول.\نفس   60و < PIP>25عالية للمنفسة ) 

مرضى قبل الجراحة )اثنتان بالجهة اليمنى عولجت بأنبوب الصدر وواحدة بالجهة   3تطورت ريح صدرية عند  

 اليسرى عولجت بالبزل( 

 الحاجة لجهاز التهوية الآلية قبل الجراحة 23 جدول

درية ريح ص عالية   منفسة عيارات    SIMV  تنبيب  تنبيب انتقائي 
 

 العدد 25 1 26 3 3

 النسبة  39.1 1.6 40.6 4.7 4.7

 

 الحاجة للمقويات القلبية قبل الجراحة 24 جدول

 دوبامين   دوبوتامين   ادرينالين  
 

 العدد 21 12 2

 النسبة  32.8 18.8 3.1

 

 بعد الجراحة

ن منهم  ا و فقط اثن SIMV%( بنظام 75حالة ) 48كانت هناك حاجة لاستخدام المنفسة بعد الجراحة عند 

و    PIP>25و الذين احتاجوا لعيارات منفسة عالية )  Pressure-controlled ventilationوضعوا بنظام 

ً مريض 30%( و كان عدد المرضى الذين توفوا قبل الفطام عن المنفسة  6.3مرضى ) 4د( \نفس  60<   ا

 %( و كانت الحاجة للدواعم القلبية كما هي مبينة بالجدول.46.9)

ً يوم   41تراوحت مدة البقاء على المنفسة بعد الجراحة من ساعات وحتى   كما في   واوزع .أيام 7.5بمعدل  ا

 الجدول أدناه

 

 الجراحة بعد الحاجة لجهاز التهوية الآلية 25 جدول

  PC  simv عيارات منفسة عالية   لاحاجة للمنفسة 
 

 العدد 48 2 4 16

 النسبة  75.0 3.1 6.3 25
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 الجراحة بعدالحاجة للمقويات القلبية  26 جدول

  دوبامين   دوبوتامين  ادرينالين   نورادرينالين   وفاة دون الفصل 

 العدد 41 27 5 3 30

 النسبة  64.1 42.2 7.8 4.7 46.9
 مدة البقاء على المنفسة  27 جدول

 مدة البقاء على المنفسة  المجموع  سبوع أأكثر من  حتى أسبوع  أيام  3حتى  حتى يوم  عدة ساعات 

 العدد 48 13 17 6 4 8

 النسبة  100.0 27.1 35.4 12.5 8.3 16.7

 

 التغذية بعد الجراحة ومدة الاستشفاء

 %( 3%( و بالأمينوبلازما عند حالتين )17.9حالة )  12الدعم التغذوي بالألبومين عند  جرى

ً يوم   13- 1أما وقت بدء إدخال التغذية الفموية تفاوت من   وأما وقت الوصول للتغذية الكاملة   أيام 5. 5وبمعدل  ا

ً يوم 36- 2من   م. أيا 9.7بمعدل  ا

ً يوم  39- 0ن  تراوحت مدة الاستشفاء عند المرضى الذين توفوا م - 3و عند الذين تخرجوا من   أيام 9.5بمعدل   ا

ً يوم  43 ً يوم 12.1بمعدل   ا  . ا

 التغذية بعد الجراحة 28 جدول

 البومين  امينوبلازما 
 

 العدد 12 2

 النسبة  17.9 3.0
 

 الاختلاطات بعد الجراحة  

 

 %(  7.8%( و ذات الرئة )10.9)  DIC%( و  15.6كان أشيعها إنتان الدم )فتنوعت الاختلاطات بعد الجراحة 

 

 الاختلاطات بعد الجراحة 29 جدول

 انتان دم  DIC اختلاج نزف رئوي انصباب جنب  نزف دموي
ريح 
صدرية  
 يسرى

 ريح
  صدرية
 يمنى 

ريح 
صدرية  
ثنائية 
 الجانب

 ذات رئة 

 

 العدد  5 1 4 2 10 7 2 4 2 2

 النسبة 7.8 1.6 6.3 3.1 15.6 10.9 3.1 6.3 3.1 3.1
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وتطورت التصاقات بطنية احتاجت للتداخل %(  9.6مرضى )  6وثق ارتفاع التوتر البطني بعد الجراحة عند 

 .مرضى  7مرضى من أصل  3صلح الاندحاق الصنعي لدينا عند أ مرضى و 3الجراحي عند 

 الاندحاق  ،الالتصاقات، ارتفاع التوتر البطني بعد الجراحة 30 جدول

 ارتفاع ضغط البطن  التصاقات  صلاح اندحاق إ
 

 العدد 6 3 3

 النسبة  9.4 4.7 4.7
 

 نسبة البقيا

 الولادي بوكدالك. % بعد إصلاح الفتق الحجابي 50حالة( والبقيا 32% ) 50بلغت نسبة الوفيات 

 نسبة البقيا 31 جدول

 تخريج  وفاة  المجموع 
 

 العدد 32 32 64

 النسبة  50.0 50.0 100.0
 نسبة البقيا 9الشكل 

 

 

50.0% 50.0%

0.0%
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20.0%

30.0%
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 العالمية الفصل الثالث: مناقشة النتائج والمقارنة مع الدراسات 

   توزع الحالات حسب سنوات الدراسة

بالنسبة الفتوق  دراستنا باستبعاد الأطفال الذين لم يخضعوا للجراحة والذين يشكلون نسبة الوفيات الخفية   أ جري

% من الأطفال المصابين  20فإن حوالي  2017متعددة المراكز في  Hartingالحجابية الولادية. حسب دراسة 

رضع مصابين بالـ   10قل من أالغالبية العظمى من المراكز تعالج   .[7]الجراحي لا يخضعون للإصلاح

CDHسريرية واسعة وخاصة في الحالات الشديدة والمرتفعة   خلال سنة، من الصعب الوصول لخبرة

 .الخطورة

مستشفى   عد ( يمكن 2014و بمراجعة أعداد المرضى خلال دراستنا و الدراسات السابقة )د حسام حمدان  

حالة بالسنة  13.7حالة بالسنة في دراستنا و بمعدل   9.1بمعدل  الأطفال الجامعي في دمشق من المراكز الكبرى

و   التي لم يجر لها إصلاح جراحي )و ذلك باستبعاد الحالات   2013و   2007حسب دراسة د حسام الممتدة بين 

 [ 6] .(استبعاد مرضى فتوق مورغاني

.  CDHلم يكن لحجم المركز الطبي علاقة بنتائج إصلاح  2020المنشورة في   Morcheو بحسب دراسة 

[200 ] 

 حسب الجنس:   البقيا

الوبائية المنشورة   McGivernمقارنة بدراسة  1:0.7الذكور الإناث إلى % و نسبة 56.3بلغت نسبة الذكور  

  Phi( )اختبار  p =0.131)  البقيا بين الذكور و الإناث في هم م حصائيإو دون فارق   1:0.69بنسبة   2015

 [10[, ]5] .% 55.8كانت نسبة الذكور ف Larsen 2020.  وفي دراسة   الإحصائي(

 

 الجنس البقيا حسب  10الشكل 

 

 

60.7%
41.7%39.3%

58.3%

أنثى ذكر

p =0.131

وفاة تخريج
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 ي، عمر الأم، طبيعة الولادة حسب العمر الحمل  البقيا

هم  مدون فارق إحصائي % 52.6المرضى بتمام الحمل  عند و % 28.6الخدج   البقيا عند  بلغت نسبة •

حسام % عند الخدج في دراسة د 0مقارنة بنسبة بقيا   الإحصائي( Phi)اختبار  (p =0.230بينهما )

يوجد أيضاً أهمية إحصائية لمتغير   كما لم يلاحظ لدينا تحسن في نسبة البقيا عند الخدج.و [6] الحمدان 

 Larsen   2020  .[5 ]العمر الحملي بالنسبة للبقيا في دراسة

 . ( Eta =0.25استخدام الاختبار الإحصائي  ) ب همة إحصائياً بين البقيا وعمر الأممو لم نجد علاقة  •

 Phi( )اختبار p =0.622فلم يكن هناك ارتباط مع البقيا ) أما من حيث الولادة طبيعية أم قيصرية : •

 [ 3] . 2020 في Kirby ولا يوجد حتى الآن طريقة مفضلة لطريقة الولادة بحسب دراسة الإحصائي(

 البقيا حسب العمر الحملي 11الشكل 

 

 

 حسب وزن الولادة   البقيا

)  ( Eta =0.25حصائياً بين متغير وزن الولادة و البقيا ) باستخدام الاختبار الإحصائي  إهمة ملم نجد علاقة  

 فقط(  2كغ)عددهم   2ربما يعود ذلك لقلة المرضى تحت وزن    .علاقة طردية "متوسطة"(

(  p =0.49)   2021المنشورة  Hoferو أيضا لم يكن لمتغير الوزن أهمية إحصائية من حيث البقيا في دراسة 

و التي أبدت ارتباطاً بين الوفيات و وزن الولادة  2020المنشورة    Carmichaelعلى عكس دراسة  .[4]

 . [201]المنخفض 

%  25بلغت فكغ  2منخفضي الوزن أقل من و نجد تحسناً في البقيا عن دراسة د حسام الحمدان عند المرضى 

 [ 6]في دراسته.

71.4%

47.4%

28.6%

52.6%

0.0%

20.0%

40.0%

60.0%

80.0%

خديج تمام حمل

p =0.230
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 البقيا حسب وزن الولادة 32 جدول

   كغ 2أكبر أو يساوي  كغ  2قل من أ

 العدد 26 0
 الوفيات 

 النسبة  61.9% 0.0%

 العدد 16 2
 البقيا 

 النسبة  38.1% 100.0%

 العدد 42 2
 المجموع 

 النسبة  100.0% 100.0%
 

 الفتق   جهةحسب   البقيا

كانت فالبقيا بحسب  جهة الفتق  في (p =0.042) هماً م الإحصائي( فارقاً إحصائياً  Phiوجدنا بتطبيق )اختبار 

وكانت البقيا في دراسة د حسام  % في فتوق الجهة اليسرى. 42.6% و 75فتوق الجهة اليمنى  في نسبة البقيا 

 [ 6]% . 38.5الحمدان في فتوق الجهة اليمنى 

وأيضاً في دراسة   2021المنشورة  Hoferهم بحسب جهة الفتق في دراسة  مبينما لم يكن هناك فارق إحصائي 

Larsen 2020 [ 5[, ]4] . % 74.7الجهة اليسرى  كانت نسبة ف 

 البقيا حسب جهة الفتق 33 جدول

   أيسر أيمن 

 العدد 31 3
 الوفيات 

 النسبة  57.4% 25.0%

 العدد 23 9
 البقيا 

 النسبة  42.6% 75.0%

 العدد 54 12
 المجموع 

 النسبة  100.0% 100.0%

p =0.042  
 

 

 السريرية بعد الولادة: الأعراض البقيا حسب 

( على التوالي ولا حتى لوجود p = 0.522 ( )p=0.8همة بين وجود الزلة أو الزرقة مع البقيا )ملم نجد علاقة 

 الإحصائي(. Phi)اختبار  (p=0.79الزلة و الزرقة معاً )

 p) وفيات مرضى( الذين خضعوا للإنعاش القلبي الرئوي بعد الولادة ضمن ال 7بينما كان جميع المرضى )

ً مريض 14مرضى الذين تظاهروا بإقياء ) و جميع الالإحصائي(. Phi)اختبار ( 0.05= ( من ضمن مجموعة  ا
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لب الذين تظاهروا بإقياء من الذين تأخرت أعراضهم  غكان أو  الإحصائي( Phi)اختبار ( p =0.000023)  البقيا

 . الإحصائي( Lambda)اختبار  ( p =0.045)إلى ما بعد الشهر

 أما في دراسة د حسام الحمدان فكانت النتائج قريبة جدا من نتائجنا. 

 البقيا حسب الأعراض السريرية بعد الولادة  34 جدول

   زلة زرقة اقياء

 العدد 27 15 0
 الوفيات 

 النسبة  51.9% 51.7% 0.0%

 العدد 25 14 14
 البقيا 

 النسبة  48.1% 48.3% 100.0%

 العدد 52 29 14
 المجموع 

 النسبة  100.0% 100.0% 100.0%

p =0.000023 p=0.8 p = 0.522   

 

 

 العمر عند ظهور الأعراض البقيا حسب 

و بتطبيق    (Eta = 0.37تبين لدينا وجود علاقة طردية "متوسطة" ما بين البقيا و العمر عند ظهور الأعراض )

 odds ratioنسبة أرجحية اختبار الانحدار اللوجستي الثنائي تبين أن العمر عند ظهور الأعراض له 

(1.076), (95% CI 1.009– 1.147, p= 0.025)    .بالتنبؤ بالبقيا 

 تقسيم المرضى بحسب العمر عند ظهور الأعراض إلى عدة فئات حسب الآتي: و لتوضيح العلاقة بعد 

 ساعة.  24حتى   .1

 أيام.  3حتى 1 .2

 حتى شهرأيام  3 .3

 أكبر من شهر  .4

 (  Gamma= 0.86 , p= 0.000بين الفئات العمرية لظهور الأعراض و البقيا )   قوي كان هناك ارتباط
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 البقيا حسب العمر عند ظهور الأعراض 12الشكل 

 

 البقيا بحسب العمر عند التشخيص: 

( و بتطبيق اختبار  Eta = 0.47)  التشخيص تبين لدينا وجود علاقة طردية "متوسطة" ما بين البقيا و العمر عند 

 odds ratio (1.02), (95% CIله نسبة أرجحية    التشخيص الانحدار اللوجستي الثنائي تبين أن العمر عند 

1.003– 1.037, p= 0.02)    .بالتنبؤ بالبقيا 

 بعد الولادة  فئات بحسب العمر عند التشخيص  3تقسيم المرضى إلى   بعد 

 حتى عمر يومين  .1

 أكبر من يومين حتى شهر  .2

 أكبر من شهر   .3

 ( Gamma= 0.86 , p= 0.000كان هناك ارتباط قوي بين الفئات العمرية عند التشخيص و البقيا ) 

 يص البقيا بحسب العمر عند التشخ 35 جدول

   كبر من شهر أ كبر من يومين حتى شهر أ قل من يومين أ

 العدد 2 14 16

 الوفيات 
 النسبة  9.5% 56.0% 88.9%

 العدد 19 11 2

 البقيا 
 النسبة  90.5% 44.0% 11.1%

 العدد 21 25 18

 المجموع 
 النسبة  100.0% 100.0% 100.0%

( Gamma= 0.86 , p= 0.000) 

73.7%

25.0% 33.3%

0.0%

26.3%

75.0% 66.7%

100.0%

ساعة24حتى  ايام1-3 يوم3-30 أكبر من شهر

البقيا حسب العمر عند ظهور الأعراض

وفاة بقيا
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 بين دراستنا و دراسة د حسام الحمدان.  مقارنة البقيا بحسب العمر عند التشخيص الشكل التالي يوضح 

 

 مقارنة البقيا بحسب العمر عند التشخيص  13الشكل 

 

 

 بين بدء الأعراض والتشخيص   المدةالبقيا حسب 

 فئات:  3إلى  المدةبعد تقسيم هذه 

 يوم أو أقل .1

 أيام  10يومين حتى   .2

 أيام  10أكثر من  .3

تكون البقيا  فالإحصائي(  Gammaختبار ا( )p=0.000البقيا )  في المجموعات هم إحصائياً بين موجد فارق 

 بين بدء الأعراض والتشخيص.  المدةأفضل كلما زادت  

 بين بدء الأعراض والتشخيص المدةالبقيا حسب  14الشكل 

 

11.1%

44.0%

90.5%

29%
38%

76%

اقل من يومين هراكبر من يومين حتى ش اكبر من شهر

مقارنة البقيا بحسب العمر عند التشخيص

البقيا في دراستنا دراسة د حسام

78.3%

50.0%

19.0%21.7%

50.0%

81.0%

يوم أو أقل ايام2-10 ايام10اكثر من 

المدة بين بدء الأعراض والتشخيص

وفيات بقيا
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 بين التشخيص وقبول المريض المدةحسب   البقيا

 .التأخير في قبول المريض بعد التشخيص  مدةعلى  المدةتدل هذه 

ً لم نجد فارق ً همم ا  ( Eta=0.06البقيا بحسب عدد الأيام بين التشخيص وقبول المريض ) فيإحصائياً  ا

 بين التشخيص وقبول المريض  المدةالبقيا حسب  36 جدول

بالأيام  المدة 5 3 2 1 0  
 يات وفعدد ال 0 2 1 6 23
 عدد البقيا  1 1 1 0 29

 

 حسب وسيلة التشخيص المستخدمةالبقيا  

 لحمل.ل 8الشهر كانت من ضمن الوفيات بإجراء ايكو في  %(1.6حالة فقط قبل الولادة ) ت شخص

 في دراسة د حسام الحمدان لم يشخص أي طفل قبل الولادة.

  Larsenوفي دراسة  Harting 2018 % في دراسة63بينما بلغت نسبة المرضى المشخصين قبل الولادة  

 [ 7[, ]5].  % 52.1كانت النسبة  و 2020

الأيسر ، تتنبأ نسبة الرئة إلى الرأس الملاحظة إلى   CDHفي فإنه  Puligandla   2018بحسب توصيات 

٪  45الأيمن ، قد تتنبأ نسبة الرئة إلى الرأس الملحوظة والمتوقعة >  CDH٪ بنتائج سيئة ؛ في 25المتوقعة > 

 [ 2] . بنتائج سيئة

 دي بوكدالك:حسب الشذوذات المرافقة للفتق الحجابي الولاالبقيا  

تنوعت الشذوذات المرافقة: حالة واحدة لكل من : توسع بطينات دماغية جانبية, نقص تصنع الجسم الثفني,  

بينما كانت نسبة  %.6.3أثناء جراحة الفتق فبلغت نسبته في انقلاب أحشاء تام. أما سوء دوران الأمعاء المصلح 

[,  6]. 2020في   Heiwegen% في دراسة 45و   % في دراسة د حسام الحمدان السابقة30سوء الدوران 

[202]   

 أ نهيتسهم الشذوذات المرافقة في الوفيات الخفية لمرضى الفتق الحجابي الولادي من الذين ولدوا أمواتاً أو 

الحمل لديهم أو ماتوا في اليوم الأول بعد الولادة. في دراستنا استبعد المرضى الذين لم تجر لهم الجراحة،  

   فإن قسماً كبيراً من الشذوذات المرافقة لم يوثق. وبالتالي

الأخرى ترتبط بتشوهات قلبية وعائية   إلا أن الحالات  هي معزولةCDHمن حالات 60%حوالي  

  Burgosفي دراسة ، [24]  %18وعصبية مركزية  15.7%,هيكلية عضلية  17.7لية ,% بولية تناس%27.5,

تشكل  وثق انخفاض انتشار المرض بسبب ازدياد إنهاء الحمل أثناء الحياة الرحمية لهؤلاء المرضى. و   2017في 

 . [14] الإجمالية  CDH% من وفيات 45الوفيات الخفية  
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 القلبية المرافقة: الشذوذات لبقيا حسب ا

 .  طفلاً  44الايكو القلبي قبل الجراحة عند  أ جري

 إجراء ايكو قلبي 15الشكل 

 

 

 فئات :  3بعد تقسيم المرضى إلى  

عيوب قلبية رئيسية: لديهم عيب قلبي يؤثر على الحالة الهيموديناميكية للمريض و يحتاج إلى   :الأولى  .1

 علاج طبي أو جراحي. 

ً مريض 44دوراني( من أصل  الستقرار الا فقدانمع  VSD)حالة   %(  2.27مجرى لهم ايكو قلبي)  ا

 %(40مريض ) 18 عيب قلبي ثانوي  :الثانية .2

 %( 56.8مريض ) 25  عيب قلبيلا  :الثالثة  .3

ً م كان هناك ارتباط  ( Gamma= -0.66 , p= 0.012و البقيا )  لشذوذات القلبيةبين فئات ا  هم إحصائيا

 CDHبغض النظر عن الحالة الديناميكية الدموية السريرية ، توصي أنه  Kirby  2020تنص دراسة  

Collaborative  مع الكندية أن يخضع جميع حديثي الولادةCDH   لمخططين موحدين على الأقل لتخطيط

 [3] . أسابيع من الحياة 3ساعة من الولادة ، والثاني بين أسبوعين و   48تقييم أساسي واحد خلال  -صدى القلب 

 

 

21.9%

78.1%

40.6%

59.4%

31.3%

68.8%

لم يتم إجراء ايكو قلب تم إجراء ايكو قلب

إجراء ايكو قلبي

وفيات بقيا المجموع
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 البقيا حسب الشذوذات القلبية المرافقة 37 جدول

   عيب رئيسي  ثانوي  عيب  لا عيب 

 العدد 1 11 13

 الوفيات 
 النسبة  100.0% 78.6% 44.8%

 العدد 0 3 16

 البقيا 
 النسبة  0.0% 21.4% 55.2%

 العدد 1 14 29

 المجموع 
 النسبة  100.0% 100.0% 100.0%

P=0.012  
 

 

 .  [27]نخفاض البقيا في الفئات الثلاث انجد  2013المنشورة في   Menonدراسة  بمقارنة النتائج مع 

  

 Menon2013مقارنة مع البقيا في دراسة  16الشكل 

 

 : ارتفاع التوتر الرئويالبقيا حسب 

%( تبين وجود ارتفاع التوتر الرئوي لديهم بنسبة  68.8)بنسبة   طفلاً  44الايكو القلبي قبل الجراحة عند  أجري

 ملمز( 45.5ملمز )المعدل  85 –  30حالة( وتراوحت قيم ارتفاع التوتر بين  %22 ) 50

أو   حسب وجود ارتفاع التوتر الرئويالبقيا ب فيهم مالإحصائي( وجد فارق إحصائي   Phiو بإجراء )اختبار 

 ( p=0.03)  هغياب

55.2%

21.4%

0.0%

73% 67%

36%

لا عيب عيب ثانوي عيب رئيسي

Menon2013مقارنة مع البقيا في دراسة 

البقيا في دراستنا Menon2013دراسة 
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 [53] .  2014 في Luskو منها دراسة ق الكثير من الدراسات المنشورة و هو ما يواف

 البقيا حسب ارتفاع التوتر الرئوي  38 جدول

   ارتفاع توتر رئوي  ارتفاع توتر رئوي  لا

 العدد 16 9
 الوفيات 

 النسبة  72.7% 40.9%

 العدد 6 13
 البقيا 

 النسبة  27.3% 59.1%

 العدد 22 22
 المجموع 

 النسبة  100.0% 100.0%

 

% من المرضى المجرى لهم ايكو  34)  مريض  15عند  الجراحة قبلكانت الحاجة لاستخدام سيلدينافيل فموياً 

التوتر  تحسن قيم لم ي   ىمرضى فقط وباقي المرض 6ايكو قلبي لتوثيق تحسن الضغط الرئوي عند  أ جريو قلبي(

% من  14كانت الحاجة لاستخدام سيلدينافيل فموياً  ف Larsen  2020بالمقارنة مع دراسة  لديهم.  الرئوي

 [ 5]المرضى.

 ضمن أربع فئات:   مرضى ارتفاع التوتر الرئوي وزع بعد أن

 %(50) ر رئويلا ارتفاع توت .1

2. PHTN ( 31.8أقل من ثلثي الضغط الجهازي )% 

3. PHTN   (11.4بين ثلثي الضغط الجهازي و الجهازي)% 

4. PHTN  ( 0أكبر من الضغط الجهازي )% 

، حيث لم حصائي(الإ Gamma(  )اختبار p=0.058) البقيا  فيهم بين الفئات مفارق إحصائي  أنه لا يوجد تبين 

% في 100ا كانت نسبة الوفيات لارتفاع التوتر الرئوي فوق الضغط الجهازي، بينميوجد في دراستنا مرضى   

 فتقاد ولم نستطع المقارنة مع دراسة د حسام الحمدان لا  [52] .2004في   Dillonهذه الفئة في دراسة 

 المعلومات الكافية.

 غازات الدم الشريانيةالبقيا حسب 

ً مريض 46غازات الدم الشريانية عند  ف حصت  ً مريض 13%( و كانت الغازات مضطربة عند 71.9فقط )  ا منهم   ا

 .%( 4من المرضى )   2جراحة مستعجلة دون إصلاح الغازات عند   ، أجريت %(  28)

خارج مجال  PHذا كانت قيم إالقيم مضطربة وع دت .  7.39بمعدل   7.59حتى  7.23من   PHتراوحت قيم و

 . {7.45-7.25}القيم: 
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 (  Eta = 0.37قبل الجراحة بين المجموعتين. ) PHالبقيا بحسب قيم   تغيرم فيهم إحصائياً م ارتباطلا يوجد 

هماً إحصائياً من حيث البقيا بعد تقسيم المجموعتين إلى قيم  ملم نجد فارقاً الإحصائي  Phiو بإجراء اختبار 

تظار حتى استقرار الغازات الان  و جرى (p=0.12)بحسب التقسيم السابق( )  مضطربة وقيم ضمن الطبيعي

 .المضطربة ثم القيام بالجراحة

 البقيا حسب غازات الدم الشريانية  39 جدول

   غازات مضطربة  غازات غير مضطربة 

 العدد 5 21

 الوفيات 
 النسبة  38.5% 63.6%

 العدد 8 12

 البقيا 
 النسبة  61.5% 36.4%

 العدد 13 33

 المجموع 
 النسبة  100.0% 100.0%

(p=0.12 )  

 

جراحة مستعجلة لهم دون انتظار تحسن  أجريت  كانت نسبة المرضى الذين حمدانحسام الو مقارنة بدراسة د 

   [6]% في دراستنا.4% مقارنة بـ 57الغازات 

 Permissiveفرط الكربمية المتسامح  ي راع  )لم ملمز  48أقل من  PaCO2% من قيم 90كانت  لدينا 

hypercapnia) [1[ ,]3 ]  في دراسة 85% إلى 54. تحسنت البقيا من %Guidry  بعد تطبيق    2012في

 [ 203]مبدأ فرط الكربمية المتسامح.

يجب النظر بعناية في خيارات الوصول إلى الأوعية الدموية عند حديثي  فإنه   Kirby  2020و بحسب توصيات 

. تعكس عينات الشرايين السرية التقليدية إشباع الأكسجين الشرياني بعد القناة ، مع زيادة CDH مع دةالولا

FiO2  وبالتالي ، قد يكون الوصول قبل القناة هو الأفضل ، إما عن طريق الشرايين الكعبرية اليمنى أو .

 [ 3].الشرايين الزندية

 البقيا حسب العمر عند إجراء الجراحة: 

قوية بين متغير العمر عند إجراء الجراحة والبقيا   علاقة أنه لا توجد الإحصائي تبين  Etaبتطبيق اختبار  

(Eta=0.47 )   

 مجموعات: 3بتقسيم العينة الى  

 .عمر حتى يومين .1
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 اً. يوم 30أيام حتى  3 .2

 اً. يوم 30أكبر من  .3

فكلما زاد  الإحصائي( Gamma( )اختبار p=0.000) هم بين المجموعات العمرية موجد فارق إحصائي ف

 العمر تحسنت نسبة البقيا 

 البقيا حسب العمر عند إجراء الجراحة 17الشكل 

 

و  أالبقيا عند إجراء الجراحة بشكل إسعافي أو مستعجل  فيجد فارق يو أنه لاهناك عدد من الأبحاث التي تؤيد 

   [122[, ] 74]. 2015في   Puligandlaو   2000عام  Moyerمؤجل و منها دراسة 

 

 ما بين قبول المريض وإجراء الجراحة:  المدةالبقيا حسب 

 ( Eta=0.22الجراحة )وإجراء  قبول المريض بين البقيا بحسب عدد الأيام  فيهم إحصائياً ملم نجد فارق 

 ما بين قبول المريض و إجراء الجراحة المدةالبقيا حسب  40 جدول

 عدد الأيام   12 7 4 3 2 1 0
 يات وفعدد ال 0 1 2 2 5 11 11
 البقيا عدد  2 2 1 3 9 8 7

 

دليل لتفضيل  لم يكن هناك   Moyer  2000في دراسة  .هم مع البقياملم يكن لتوقيت الإصلاح الجراحي ارتباط 

أو   ساعة من الولادة(  24عجلة )ضمن أول المستالجراحة المؤجلة )حتى استقرار المريض( عن الجراحة  

  Hollinger 2014 . [122 [ ,]126]أيضاً دراسة كذلك و العاجلة )المباشرة(

 الموجودات الجراحية: البقيا حسب 

( أما  P=0.02و الطحال )(  P=0.039المعدة ) البقيا لوجود  فيهناك أهمية إحصائية  محتويات الفتق كانت في 

، وجود أو كامل الكبد  جزء من الكبد ، الكلية اليسرى ،الكولون، الأمعاء الدقيقةبقية الموجودات الجراحية ) وجود 

9.1%

60.0%

100.0%
90.9%

40.0%

0.0%
0.0%

20.0%

40.0%

60.0%

80.0%

100.0%

120.0%

يوما  30اكتر من  يوما  30حتى 3 حتى يومين

البقيا حسب العمر عند إجراء الجراحة

وفيات بقيا
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 فيهماً إحصائياً مفلم نجد فارقاً  (كيس الفتق، إصلاح سوء الدوران، إغلاق كامل طبقات البطن أو الجلد فقط 

 . البقيا

 البقيا حسب الموجودات الجراحية 41 جدول

P Value  )%( الوفيات  )%( مجموعة البقيا  

 معدة 8 ( 33.3 %) 16 ( 66.7 %) 0.039

 أمعاء 28 ( 49.1 %) 29 ( 50.9 %) 0.68

 كولون  25 ( 47.2 %) 28 ( 52.8 %) 0.32

 طحال 12 ( 36.4 %) 21 ( 63.6 %) 0.02

 كلية يسرى  1 ( 20 %) 4 ( 80 %) 0.16

 كامل الكبد  0 ( 0 %) 1 ( 100 %) 0.31

 جزء من الكبد  3 ( 42.9 %) 4 ( 57.1 %) 0.68
0.45 5 ( 62.5 % )  3  (37.5  )%  جزء أو كامل الكبد  

 
 رئة غير ناضجة  9 ( 75 %) 3 ( 25 %) 0.55

 

 وجود الكيس  5 ( 45.5 %) 6 ( 54.5 %) 0.74
 اصلاح سوء دوران  1 ( 25 %) 3 ( 75 %) 0.3

 

 اغلاق كامل الطبقات  26 ( 47.3 %) 29 ( 52.7 %) 0.28
 اغلاق الجلد فقط  4 ( 57.1 %) 3 ( 42.9 %) 0.68

 

% من المرضى و هي موافقة لأغلب الدراسات المنشورة، ولم نجد أن وجود  17.2وجد كيس الفتق عند   •

  Grizelj( بعكس ما في دراسة p=0.6الكيس في مجموعة "الكبد للأعلى " ارتبط بنسبة بقيا أفضل )

2017 .[204]  ً ( عكس  p=0.74بين وجود كيس الفتق و البقيا ) و كذلك لم نجد في دراستنا ارتباطا

 [ 205] .2020في   Raitioالدراسة الحديثة المنشورة من قبل 

و عند إغلاق    النتائج مع دراسة د حسام الحمدان نجد تحسنا  بسيطا  في البقيا بحسب موقع الكبد بمقارنة  •

 مفصلة.  لم توجد  نهاو لم نستطع مقارنة باقي الموجودات الجراحية لأ  [6].الجلد فقط
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% )في 10عند أكثر من البطن اللاحق جدار كانت الحاجة لإغلاق  2013عام   Maxwellفي دراسة  •

غلق أ  كان جميع الذين ف، على عكس دراستنا هم مع فتوق الجهة اليمنىم%( مع ارتباط 10.9دراستنا 

بين الإغلاق اللاحق همة ملاقة ( ولم يكن هناك عp=0.17) الجلد فقط لديهم من فئة فتوق الجهة اليسرى

 [ 138] . ولا في دراستنا Maxwellلجدار البطن و وجود الكبد ضمن الفتق في دراسة 

  Gander 2011ستخدم رقعة الحجاب الصنعية عند أي مريض في دراستنا على خلاف دراسة تلم  •

% في دراسة  20و عند   Putnam 2017% في دراسة 52.5و عند %  84.2الرقعة عند  فاستخدمت 

Larsen  إذا كان العيب كبيراً . [154[, ] 152[, ]5] . 2020عام  ً قد  بدئي، فإن محاولة الإغلاق ال نسبيا

إلى خياطة رقعة      Schnitzerدعا   أدنى. ةرئوي  مطاوعة مسطح و حجاب حاجزتترك المريض مع 

حاجز وقائي إضافي ويساعد  منزلةسيكون ب ن هذا إ على حواف اللفافة قبل إغلاق الجلد. Vicrylشبكة 

 [ 135] على توضيح التشريح خلال الإغلاق النهائي اللاحق.

 

 الحاجة لجهاز التهوية الآلية قبل وبعد الجراحة: البقيا حسب 

 قبل الجراحة:

بل  ق حاجة لاستخدام المنفسةعند الالبقيا  فيهم إحصائياً مفارق  كان هناكالإحصائي( Phiبإجراء )اختبار 

الحالات استخدم نظام المنفسة   هذه  و جميعفقط  كان التنبيب انتقائياً في حالة واحدةو( p=0.000)الجراحة 

SIMV  3احتاج فقط و  ( مرضى إلى عيارات عالية للمنفسةPIP>25  > نفس 60و\ )د(p=0.07  ربما لقلة )

عطاؤهم  إمرضى تم  4عند مجموعة البقيا ما عدا حاجة للدواعم القلبية عدد هؤلاء المرضى و لم تكن هناك 

 . دوبامين

الذين يعانون من ضائقة تنفسية ،  CDHحديثي ولادة   فإن Kirby  2020و بحسب التوصيات المقدمة من قبل 

اء، و  مع الأ نتفاخالصمام ، لتقليل مخاطر ا يذ قناع ال و الكيسبي فضل التنبيب الرغامي الفوري على التهوية 

37.5%

57.10%

27%

50%

جزء أول كامل الكبد اغلاق الجلد فقط

مقارنة البقيا مع دراسة د حسام الحمدان

في دراستنا دراسة د حسام
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و لم يكن هناك أي تفضيل للدواعم القلبية   HFOVأيضاً مع تفضيل التهوية الآلية التقليدية على استخدام  

 [ 3]. المعطاة

من   مرضى 3صدرية عند الريح البقيا عند وجود ال في  هم إحصائياً )بسبب قلة العدد (مو لم يكن هناك فارق 

. بينما جميع من احتاج للإنعاش القلبي الرئوي عند الولادة كانوا ضمن  قبل الجراحة الذين احتاجوا للمنفسة

  الوفيات.

P Value  )%( الوفيات  )%( مجموعة البقيا  

 تنبيب  5 ( 19.2 %) 21 ( 80.8 %) 0.000
 عالية منفسة  عيارات  0 ( 0 %) 3 ( 100 %) 0.07

 الجراحة  دوبامين قبل  4 ( 19 %) 17 ( 81 %) 0.001
 الجراحة  دوبوتامين قبل  0 ( 0 %) 12 ( 100 %) 0.000
 الجراحة  ادرينالين قبل 0 ( 0 %) 2 ( 100 %) 0.15

 الجراحة  قبل  درية ريح ص 0 ( 0 %) 3 ( 100 %) 0.076
 عند الولادةقلبي رئوي نعاش إ 0 ( 0 %) 7 ( 100 %) 0.005

 

 

 بعد الجراحة

ً و  (p=0.000)  حاجة لاستخدام المنفسة بعد الجراحةال فيهم إحصائياً نسبةً للبقيا مفارق كان هناك  الذين   أيضا

 (  p=0.039د( )\ نفس 60و <  PIP>25احتاجوا لعيارات منفسة عالية ) 

 ( وp=0.000)  المرضى توفوا قبل الفطام عن المنفسة ن غالبيةفإ ذات دلالة إحصائية كما كانت هناك أهمية 

 الحاجة للدواعم القلبية كما هي مبينة بالجدول. تزداد نسبة الوفيات بزيادة 

 

P Value  )%( الوفيات  )%( مجموعة البقيا  

 الحاجة للمنفسة بعد الجراحة  17 ( 35.4 %) 31 ( 64.6 %) 0.000
 عيارات منفسة عالية بعد الجراحة 0 ( 0 %) 4 ( 100 %) 0.039
 دوبامين بعد الجراحة  11 ( 26.8 %) 30 ( 73.2 %) 0.000
 دوبوتامين بعد الجراحة  3 ( 11.1 %) 24 ( 88.9 %) 0.000
 ادرينالين بعد الجراحة  0 ( 0 %) 5 ( 100 %) 0.020
 نورادرينالين بعد الجراحة  0 ( 0 %) 3 ( 100 %) 0.076
 وفاة دون الفطام  0 ( 0 %) 30 ( 100 %) 0.000

 

البقيا بين هذه الفئات   فيهم إحصائياً ممدة البقاء على المنفسة بعد الجراحة إلى فئات وجد فرق  ت وزعبعد أن 

 فكلما قلت المدة زادت نسبة البقيا. 

 Gander 2011  .[152 ]في دراسة   أيام 4.5بينما بلغ   أيام 7.5متوسط مدة البقاء على المنفسة لدينا 
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 البقيا حسب مدة البقاء على المنفسة بعد الجراحة 18الشكل 

 

 

 البقيا حسب التغذية بعد الجراحة ومدة الاستشفاء

 الإحصائي(   Phi)اختبار  (p=0.01لألبومين )الحاجة لهماً بين الوفيات ومنجد أن هناك ارتباطاً 

 . حالتين عداالأمينوبلازما لم تستخدم و  

P Value  )%( مجموعة  الوفيات )%( البقيا  

 البومين  2 ( 16.7 %) 10 ( 83.3 %) 0.010
 امينوبلازما  0 ( 0 %) 2 ( 100 %) 0.150

 

 

يوم لمجموعة   4.8 وقت بدء إدخال التغذية الفموية بمعدل هماً إحصائياً من حيث البقيا حسب مولم نجد اختلافاً 

ً يضوأ  (Eta=0.24)  في مجموعة الوفيات يوم  6.2البقيا و  (  Eta=0.14) وقت الوصول للتغذية الكاملةفي  ا

 .يوم في مجموعة الوفيات  12.2يوم لمجموعة البقيا و  9.3بمعدل 

الاستشفاء في دراسة  مدةوهو أقل بكثير من يوماً  12.1الاستشفاء عند مرضى البقيا في دراستنا   مدةبلغ متوسط 

Gander 2011  يوم  41حيث بلغت ً ً يوم 21للجراحة المفتوحة و  ا    [152]للجراحة التنظيرية. ا
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عدة ساعات حتى يوم أيام3حتى  حتى أسبوع أكثر من اسبوع

البقيا حسب مدة البقاء على المنفسة بعد الجراحة 

الوفيات البقيا
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 الاختلاطات بعد الجراحة  

P Value  )%( الوفيات  )%( مجموعة البقيا  

 ذات رئة  1 ( 20 %) 4 ( 80 %) 0.160
 ريح صدرية  0 ( 0 %) 7 ( 100 %) 0.005
 انتان دم  3 ( 30 %) 7 ( 70 %) 0.160
0.005 (% 100 ) 7 (% 0 ) 0 DIC 

 اختلاج  1 ( 50 %) 1 ( 50 %) 1.000
 نزف رئوي  0 ( 0 %) 4 ( 100 %) 0.039
 انصباب جنب  0 ( 0 %) 2 ( 100 %) 0.150
 نزف دموي  0 ( 0 %) 2 ( 100 %) 0.150
 ارتفاع التوتر البطني بعد الجراحة  1 ( 16.7 %) 5 ( %83.3) 0.08

 

 %(  7.8%( و ذات الرئة )10.9)  DIC%( و  15.6كان أشيعها إنتان الدم )وتنوعت الاختلاطات بعد الجراحة 

 %(  9.6مرضى )  6وثق ارتفاع التوتر البطني بعد الجراحة عند 

بالنسبة للمرضى الذين   2011في   Ganderوثق أي حالة من حالات النكس في دراستنا و كذلك في دراسة تلم 

  3.7-1.1تراوحت نسبة النكس بين  Putnamو في دراسة   % 0يقة المفتوحة كانت نسبة النكس عولجوا بالطر 

 [ 154[, ] 152[, ]5] . 2020عام  Larsen% في دراسة 8و حتى  % 

% ، انصباب الجنب  8الريح الصدرية % وباقي الاختلاطات: 1بلغت حالات النكس في دراسة د حسام الحمدان 

 % DIC 3% ، 3% ، ذات الرئة  5نتان الدم إ% ، 4% ، النزف الرئوي  5

 

 مقارنة نسبة البقيا مع الدراسات الأخرى: 

  Lallyو تباينت نسبة البقيا في دراسة % 45 بينما كانت في دراسة د حسام الحمدان%  50بلغت نسبة البقيا لدينا  

 staging . [6[ ,]9 ]% و ذلك بحسب التصنيف المرحلي 99% إلى  39من  2013

في   % 77.9% عند المرضى الذين بدت أعراضهم في اليوم الأول للحياة مقارنة ب 26.3بلغت نسبة البقيا لدينا  

 ECMO.  [5 ]لا يحوي  فيه الدراسة  جرت ن المركز الذي فإ Larsen  2020دراسة 
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 الخلاصةالفصل الرابع: 

 ة الولادية. في علاج الفتوق الحجابي مستشفى الأطفال الجامعي في دمشق من المراكز الكبرى  د يمكن ع ❖

 نسبة الذكور أعلى من الإناث ومشابهة للدراسات العالمية.  ❖
 )نسبة لدراسة مركزنا السابقة( ولكنها ما زالت منخفضة. ج تحسن البقيا عند الخد  ❖
 . الخداجة نسبة  للبقيالم نجد أهمية إحصائية لعمر الأم أو طبيعة الولادة أو  ❖
وهو ما يوافق بعض الأبحاث العالمية ويخالف   لم يكن لوزن الولادة أهمية إحصائية في دراستنا  ❖

 (. ة دراسة مركزنا السابق) بعضها. مع تحسن البقيا عن 
 هم إحصائيا . مكانت البقيا أفضل عند فتوق الجهة اليمنى بشكل  ❖
لم يكن هناك ارتباط للأعراض السريرية بعد الولادة بالبقيا ما عدا الإقياء الذي ارتبط بنسبة بقيا عالية   ❖

وبتأخر التظاهر لما بعد عمر الشهر، كما ارتبط الإنعاش القلبي الرئوي بعد الولادة بنسبة وفيات عالية  

 حصائيا . إهم مبشكل 
كما   حصائيا . إهم مزادت نسبة البقيا بشكل أو عند التشخيص ظهور الأعراض العمر عند   زاد كلما  ❖

بينما لم يكن هناك فرق بين   . خيص بدء الأعراض والتشبين  المدةالبقيا أفضل كلما زادت  كانت 

 التأخير في قبول المرضى.  مدة فيمجموعتي البقيا والوفيات 
في الدراسات العالمية، أما لدينا ما زالت   نف التشخيص قبل الولادة من عوامل الخطورة للوفيات ص   ❖

 نسبة التشخيص قبل الولادة ضئيلة أو شبه معدومة. 
د سوء دوران الأمعاء المرافق للفتق الحجابي الولادي لدينا كانت منخفضة نسبيا  عن  ونسبة وج ❖

 الدراسة السابقة في مركزنا والدراسات العالمية. 
 رضى )حوالي ثلث المرضى(. ايكو قلبي عند نسبة مهمة من الم جرلم ي ❖
 نسبة  للبقيا.   وارتفاع التوتر الرئوي  الشذوذات القلبية  أهمية  فيوافقت دراستنا الدراسات العالمية  ❖
عند غالبية المرضى في دراستنا    حتى تحسن غازات الدم الشريانية  بتأخيرهاتحسن توقيت الجراحة   ❖

 . ن غازات الدم الشريانية يتحس بينما الدراسة السابقة شهدت نسبة عالية للإصلاح دون 

 gentleضمن مفهوم  Permissive hypercapniaفرط الكربمية المتسامح   يراعلم  ❖

ventilation    لتدني البقيا لدينا الأسباب  أهموهو في دراستنا . 

هم مع البقيا بل كان الهدف تحقيق الاستقرار قبل الجراحة  مارتباط   الإصلاح الجراحي توقيت لم يكن ل ❖

 . توقيت الجراحة ليس تأخير و 
هم إحصائيا  بعكس موقع الكبد فلم يكن له  مبالوفيات بشكل ضمن الفتق   ارتبط وجود المعدة والطحال ❖

عند مجموعة الكبد  أو  ة  عام. ولم يحسن وجود كيس الفتق من البقيا  ارتباط بالوفيات في دراستنا 

 من الدراسات المنشورة.   كثير بعكس  ة  خاص للأعلى
في مجموعة الكبد للأعلى وعند إغلاق الجلد فقط. دون  قيا قليلا  عن دراسة مركزنا السابقة تحسن الب  ❖

 أو موقع الكبد للأعلى وبين الإغلاق الجراحي للجلد فقط. هم بين فتوق الجهة اليمنى مارتباط 
 العالمية. غلب الدراسات أبخلاف   لم تستخدم رقعة الحجاب الصنعية عند أي مريض في دراستنا ❖

في   Lallyد طريقة تعتملم  أو  CDHSGحجم العيب في الحجاب الحاجز بحسب تصنيف   يوثقلم   ❖

 الفتق الحجابي الولادي.  stagingالمتفق عليها عالميا  لتحديد مرحلة  2013

، وارتبطت الحاجة للمنفسة قبل الجراحة بالوفيات بشكل  لم تعتمد طريقة التنبيب الانتقائي عند المرضى ❖

   % من المرضى. 6. ولم تكن هناك حاجة لعيارات منفسة عالية سوى همم

 لم توثق أي حالة من حالات النكس في دراستنا كما كانت منخفضة جدا  في دراسة مركزنا السابقة.  ❖
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 التوصيات الفصل الخامس: 

تفعيل الاستشارات الجراحية بين أطباء  عملية لأخذ خطوات  التأكيد على أهمية التشخيص قبل الولادة و •

،  خاصا   اهتماما   CDHما حول الولادة لحديثي الولادة ة مد ستحق التدبير ليو   النسائية وجراحة الأطفال.

 من المرضى.  للبقاء على قيد الحياة في هذه المجموعة  خاصةلأنه هو المحدد الحاسم 

 

. وبالتالي،  CDH  مع الأوعية الدموية عند حديثي الولادةيجب النظر بعناية في خيارات الوصول إلى  •

 . قد يكون الوصول قبل القناة هو الأفضل، إما عن طريق الشرايين الكعبرية اليمنى أو الشرايين الزندية 
 

 

ا، ويقلل من الحاجة إلى  ي يحسن البق  permissive hypercapniaالكربمية المتسامح  ثبت أن فرط  •

ECMO  وبالتالي نؤكد أهمية الالتزام بكل من    . ومدة التهوية الميكانيكيةpermissive 

hypercapnia    وGentle Ventilation . 

 

  CDHيخضع جميع حديثي الولادة  يجب أن بغض النظر عن الحالة الديناميكية الدموية السريرية،  •

ساعة الأولى من   12-4لالتقييم أساسي واحد خ  -لمخططين موحدين على الأقل لتخطيط صدى القلب 

 . أسابيع من الحياة 3والثاني بين أسبوعين و   الحياة

 

 

  عد في النهاية ، يمكن  و فائدته مثار جدل إضافة لكلفته المرتفعة جدا ،   ECMOما يزال استخدام  •

ECMO    مثبتة لتحسين البقيا. ، مع أنه لا يحمل أي فائدة  علاجي ا حيثما كان ذلك متاحا   خيارا 

 

في جميع الحالات، يجب تأجيل  ، لا يزال غير معروففعلى الرغم من أن التوقيت الأمثل للجراحة  •

في   الإخفاقلكن  .الجراحة حتى يتحقق الاستقرار الفسيولوجي، ويجب إجراؤها فقط بشكل انتقائي 

ن من الحياة يجب أن يدفع إلى مناقشة جماعية للأولويات مع  إجراء الجراحة خلال الأسبوعين الأولي 

  قليلة البضعالجراحة لا ينبغي استخدام تقنية ، CDHفيما يتعلق بالتقنية الجراحية لإصلاح و . العائلة

(MIS)  في إصلاحCDH  والالتزام   أضعاف 4-3نكسبسبب ارتفاع معدلات ال عند حديثي الولادة

 . Lally 2013التوثيق المرحلي حسب تصنيف ب

 

 

لعيب الحجاب   بدئييمكن تحقيق الإصلاح ال  عندما لاالتأكيد على أهمية استخدام الرقعة الحجابية  •

خياطة رقعة شبكة  فإن  نسبيا   إذا كان العيب كبيرا   .ترقيع المادة ل دون تفضيل نوعية معينة  الحاجز

Vicryl   ويساعد على توضيح   ا  إضافي ا  وقائي  ا  قبل إغلاق الجلد سيكون حاجزالبطنية على حواف اللفافة

 . التشريح خلال الإغلاق النهائي اللاحق 

 

 Congenital Diaphragmatic Hernia (CDH) study group والاشتراك الفعال في الانضمام  •

(CDHSG)   ة تقدمي  طريقة تجمع البيانات ب عبارة عن اتحاد دولي من المراكز التي التي هي  

prospectively  مرضى لطوعي بشكل وCDH  .المولودين على قيد الحياة 
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Abstract 

Background: The hallmark of CDH is the need for integrated, multidisciplinary care across 

three distinct stages: prenatal, perinatal/postnatal, and childhood/adolescent. The complex 

interaction of roles between specialists and the lack of evidence to provide "best management" 

across stages of care leads to different practice and outcomes within and between children's 

hospitals. 

Research objective: The long-term morbidity and mortality associated with CDH highlights 

the need for standardization of the method of management. We seek through this research to study 

the results of the management of congenital hiatal hernias at the University Children's Hospital in 

Damascus and compare them with previous and international studies and try to find points of 

difference in the management from the modern recommendations applied, to reach the best 

management method within the capabilities available in our center. 

Materials and Methods: We conducted a retrospective observational study of a group of 

consecutive patients with surgically repaired neonatal diaphragmatic hernia who were treated 

between 1/1/2014 and 1/1/2021 at the University Children's Hospital in Damascus. With the 

establishment of a diagnosis based on the clinical history, clinical examination, radiological 

findings, and then surgery. Demographic and clinical data (age, sex, clinical manifestations, 

diagnosis, concomitant abnormalities, mechanical ventilation, surgical findings, complications and 

recurrences) were evaluated. Then dividing the sample into two groups: survival and mortality, and 

comparing them in terms of previous variables using the IBM SPSS Statistics 22 program, and 

presenting the points that violated the modern guidelines in the measure. 

Results: 64 patients were studied: 56.3% male, 81.8% on the left, only one case was diagnosed 

before birth 1.6%, pulmonary hypertension was found in 50% of children who had 

Echocardiography, the need for mechanical ventilation before surgery at 40.7%, the need for high 

titers for ventilation at 6%. Surgically: Hernia contents: stomach (37.9%), small intestine (86.4%), 

colon (81.8%), spleen (51.5%), left kidney (7.6%), part of the liver (10.9%) or whole liver (1.6%). 

Hernia sac was found in 17.2%. The prosthetic diaphragm patch was used at 0%, relapse 0%. The 

survival rate is 50%. A statistically significant difference was observed between the survival and 

mortality groups in terms of: better survival in right-sided hernias, age at onset of symptoms or at 

diagnosis, and worse in: cardiac anomalies, pulmonary hypertension, presence of stomach and 

spleen within the hernia and the need for a ventilator before surgery. Neither the location of the 

liver nor the timing of surgical repair had a significant association with survival. The presence of a 

hernia sac did not improve survival in general, or in the liver-up group in particular. The size of the 

diaphragm defect has not been documented according to the CDHSG classification. Permissive 

hypercapnia is not considered within the concept of gentle ventilation. 

Conclusion: Our survival rate is still low, thus emphasizing the importance of prenatal diagnosis 

and appropriate management of the perinatal and postpartum period, especially the concept of 

Permissive hypercapnia, choosing the appropriate timing for surgery, and adhering to the modern 

guidelines and recommendations set forth to raise the survival rate within the capabilities and 

resources available in our center. 

Key words: Congenital diaphragmatic hernia, pulmonary hypertension associated with 

congenital diaphragmatic hernia, extracorporeal membrane oxygenation 
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