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СПИСОК СОКРАЩЕНИЙ

БС		-		блуждающая селезенка 
ВДГ		-		врожденная диафрагмальная грыжа
ВПС		-		врожденный порок сердца
ВПР		-		врожденными пороками развития
ГПОД	-		грыжа пищеводного отверстия диафрагмы
ГЭР		-		гастро-эзофагеальный рефлюкс
ДН		-		дыхательная недостаточность
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НХП		-		неотложная хирургическая патология
ОБП		-		органы брюшной полости
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ЭКГ		-		электрокардиограмма
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ВСТУПЛЕНИЕ

Актуальность темы.
	Врожденные диафрагмальные грыжи относятся к группе тяжелых пороков развития дыхательной системы. Частота этой аномалии составляет 1:2000-4000 новорожденных детей [11, 26, 70, 88, 102, 123].
	Известно, что клинические симптомы этой патологии в большинстве случаев появляются сразу после рождения, но они не всегда находят правильную оценку, поэтому диагностика ВДГ у многих детей запоздалая. Клинические проявления при этой аномалии зависят от степени респираторного дистресс-синдрома, обусловленного дыхательной недостаточностью, зависящей от размеров дефекта диафрагмы, его локализации, объема содержимого, поступившего в плевральную полость и сопутствующих гипоплазии легкого и других пороков развития [14, 37, 41, 44, 90].
	Единственным эффективным способом лечения ВДГ является хирургический. Суть операции состоит в извлечении внедренных органов из плевральной полости, ликвидации дефекта в диафрагме и устранении тем самым респираторного дистресс-синдрома и дыхательной недостаточности. Мировая детская хирургия достигла большого опыта в лечении детей с ВДГ, но результаты этого лечения не всегда удовлетворительны. Даже среди вовремя оперированных детей, рожденных в медицинских центрах, где производится специализированное хирургическое лечение, летальность составляет 40-89% [2, 45, 57, 88, 126]. Из пациентов, имеющих симптоматику с рождения и относительно благополучно перенесших транспортировку в детские хирургические центры, умирают 35-50%. Многие из детей умирают сразу же после рождения от легочной недостаточности, несмотря на оптимально проводимые реанимационные мероприятия [71, 96, 104]. Из-за высоких показателей летальности возникает необходимость в поиске новых хирургических и реанимационно-анестезиологических подходов.
	Одной из основных причин неудовлетворительных результатов лечения детей с ВДГ является отсутствие учета анатомо-физиологических особенностей респираторного дистресс-синдрома при этой аномалии. Не розработаны оптимальные способы хирургической коррекции ВДГ с акцентом на ликвидацию респираторного дистресс-синдрома. На сегодняшнее время остаются спорными взгляды, касающиеся показаний хирургического доступа, метода и техники диафрагмопластики при обширных дефектах диафрагмы, выбора способов ушивания дефектов диафрагмы с использованием местных тканей и биоимплантов. Не достаточно обращается внимание на висцеро-абдоминальную диспропорцию при лечении ВДГ с большим грыжевым содержимым и не разработаны эффективные способы её ликвидации. Не учитываются многие технические особенности при радикальной коррекции этого порока, направленные на предупреждение послеоперационных осложнений, таких как заворот мобильной селезенки, хилоторакс и др. 
Все это обусловило актуальность работы и стало основой для осуществления исследования.

Связь работы с научными программами, планами, темами.
Диссертация выполнена согласно плана научно-исследовательских работ Национального медицинского университета имени А.А.Богомольца и является фрагментом научно-исследовательской работы кафедры детской хирургии “Диагностика и лечение пороков развития и заболеваний органов грудной клетки и брюшной полости у детей” (регистрационный № 0104U006207).
	
	Цель исследования: улучшение результатов лечения детей с ВДГ путем усовершенствования методов хирургической коррекции этой патологии. 
	Задачи исследования:
1. Изучить особенности клинического течения и диагностики ВДГ у детей разных возрастных групп в зависимости от варианта этой аномалии.
2. Разработать и усовершенствовать необходимый объем организационных реанимационно-терапевтических аспектов для адекватного обеспечения хирургического лечения детей с ВДГ. 
3. Разработать тактику выбора оптимального хирургического доступа и способов коррекции дефекта диафрагмы в зависимости от варианта ВДГ.
4. Разработать и апробировать комплекс операций, направленных на ликвидацию висцеро-абдоминальной диспропорции и респираторного дистресс-синдрома.
5. Разработать и апробировать комплекс симультанных операций при мобильной селезенке у детей с грыжами заднего отдела диафрагмы и с грыжами купола диафрагмы.
6. Оценить ранние и отдаленные результаты хирургического лечения детей с ВДГ. 

Объект исследования: закономерности клинического течения и хирургического лечения ВДГ у детей. 
Предмет исследования: оценка эффективности хирургического лечения разных анатомических вариантов ВДГ у детей.
Методы исследования.  Для оценки общего состояния пациентов были использованы общеклинические обследования (общий и биохимический анализ крови, группа и резус-фактор крови, коагулограмма, общий анализ мочи).
Для оценки состояния органов грудной клетки и брюшной полости  использованы рентгенологические методы (обзорная рентгенография органов грудной клетки и брюшной полости, ирригография, контрастное исследование пассажа по ЖКТ, компьютерная томография, субтракционная ангиография), эндоскопическое исследование пищевода, желудка, двенадцатиперстной кишки; для обнаружения ГЭР, оценки желудочной эвакуации - сцинтиграфию пищевода и желудка, внутриполостную рН-метрию пищевода и желудка; исследование функционального состояния дихательных путей до операции и в послеоперационном периоде (трахеобронхоскопия, спирометрия, спирография), сердца (ЭКГ, Эхо-КГ); ультразвуковое исследование внутренних органов с доплерографией;  нейросонография, патоморфологическое исследование; статистические методы исследования.

Научная новизна полученных результатов.
	На основании комплексного изучения данных клинической картины и инструментальных методов исследования усовершенствована диагностика ВДГ. Изучены особенности клинического течения и диагностики ВДГ у детей разных возрастных групп в зависимости от варианта этой аномалии. Разработан диагностический алгоритм для раннего и безопасного выявления ВДГ. Впервые выявлена и конкретизирована группа признаков, характеризирующих определенный вариант ВДГ и дающих возможность оценить степень тяжести пациента. Углублены представления о функциональных и анатомо-морфологических изменениях в ОГК и брюшной полости при ВДГ. Впервые разработана и внедрена методика диагностики мобильной селезенки при ВДГ с целью предупреждения в отдаленном периоде осложнения – заворота селезенки,  которая защищена патентом Украины.
	Разработан и усовершенствован необходимый объем организационных реанимационно-терапевтических аспектов для адекватного обеспечения хирургического лечения детей с ВДГ.
	Впервые обоснован и предложен дифференцированный подход к выбору оптимального хирургического доступа в зависимости от варианта ВДГ. Разработан и внедрен новый оптимальный хирургический торако-абдоминальный доступ для коррекции ВДГ больших размеров, защищенный патентом Украины. Впервые обоснован и предложен дифференциальный подход к выбору способов коррекции дефекта диафрагмы в зависимости от варианта ВДГ. Впервые в мире разработаны и внедрены - новый оригинальный способ ушивания дефекта диафрагмы с использованием степлеров и новые оригинальные способы пластики диафрагмы при ее релаксации и аплазии, которые защищены патентами Украины. Впервые в мире разработан, предложен, патогенетически обоснован и внедрен комплекс операций, направленных на ликвидацию висцеро-абдоминальной диспропорции и респираторного дистресс-синдрома, которые защищены патентами Украины.
	Впервые в мире разработан и апробирован комплекс симультанных операций при грыжах заднего отдела диафрагмы и при грыжах купола диафрагмы, направленных на предупреждения заворота селезенки в отдаленном периоде, которые защищены патентами Украины.
Оценена клиническая эффективность предложенных методов лечения. Определены факторы, которые влияют на выживаемость детей с ВДГ и должны учитываться в прогностическом плане при хирургическом лечении этой аномалии.

Практическое значение полученных результатов.
	На основании анализа результатов, полученных во время выполнения работы, разработан алгоритм обследования детей с ВДГ, что способствовало более раннему выявлению этой патологии, определению ее вариантов и более качественной оценке степени тяжести пациента.
	Предложен комплексный подход в лечении ВДГ у детей разных возрастных групп и при разнообразных вариантах этой аномалии, охватывающий все звенья процесса лечения – от специализированной предоперационной подготовки, выбора способа хирургической коррекции и до профилактики послеоперационных осложнений, обеспечивающие значительное улучшение результатов лечение пациентов с этим пороком развития. Определен ряд факторов, которые в комплексе с видом порока, наличием тяжелых сопутствующих аномалий развития других органов и систем, способом хирургической коррекции, должны учитываться в прогностическом плане. 
	Благодаря этому, снизилась послеоперационная летальность до 13,33% по сравнению с 40-89% по литературным данным и достигнуто полное отсутствие рецидивов диафрагмальных грыж.
Разработанные оригинальные способы диагностики и лечения детей с ВДГ внедрены в практику работы специализированных лечебных учреждений Украины. Основные теоретические положения диссертационной работы включены в цикл лекций и практических занятий на кафедрах детской хирургии высших медицинских учебных заведений Украины.

Личный вклад соискателя.
Диссертационная работа выполнена лично автором под руководством заведующего кафедрой детской хирургии НМУ имени А.А. Богомольца, Заслуженного деятеля науки и техники Украины, Лауреата Государственной премии Украины, д. мед. н., профессора Д.Ю. Кривчени. Автор выполнил поиск литературных источников, выбрал тему исследования, довел приоритетность, целесообразность и необходимость данной научной работы, определил цель, задание, объем и методы исследования, которыми в совершенствовании овладел. 
Диссертант провел клинико-инструментальные исследования 112 (62,22%) пациентов и подготовил их к операции. Автор ассистировал и лично выполнил у этих пациентов все операции с использованием методик собственной разработки, а также хирургических вмешательств, которые вошли в научное исследование. Он проводил послеоперационное и реабилитационное лечение пациентов. Вместе с тем автор лично проанализировал результаты диагностики и хирургического лечения еще 68 (37,78%) пациентов (истории болезни), которые вошли в научное исследование.
Диссертант является соавтором новых внедренных способов диагностики и лечения ВДГ, защищенных патентами Украины. Автор лично выполнил анализ полученной информации, написал все главы диссертации и подготовил научные труды в печать. Первичная документация проверена на этапах предыдущего разбора диссертации и подтверждается соответствующим документом.

Апробация результатов диссертации.
	Материалы диссертации были доложены и обсуждены на научно-практической конференции молодых ученых, посвященной 80-летию Харьковской медицинской академии последипломного образования "Вклад молодых ученых в медицинскую науку” (Харьков, 2003), Всеукраинской научно-практической конференции с международным участием "Хирургия новорожденных и детей раннего возраста" (Львов, 2003), ежегодных научно-практических конференциях студентов и молодых ученых «Актуальные проблемы современной медицины (Киев, 2004, 2005, 2006, 2007), I-м Конгрессе детских хирургов Украины с международным участием "Современные лечебно-диагностические технологии в детской хирургии" (Винница, 2007), 	Конгрессе с международным участием "Реконструктивная торакальная хирургия" (Киев, 2007), научном симпозиуме "Анатомо-хирургические аспекты детской гастроэнтерологии" (Черновцы, 2007), научно-практическом симпозиуме "Хирургические аспекты заболеваний кишечника у детей" (Черновцы, 2008), научно-практической конференции с международным участием "Торако-абдоминальная хирургия у детей" (Киев, 2008), XII Конгрессе Всемирной Федерации Украинских Врачебных Обществ (Ивано-Франковск, 2008), Юбилейной международной научно-практической конференции, посвященной 90-летию образования НМАПО имени П.Л. Шупика "Актуальные вопросы медицинской науки и образования: достижения и перспективы" (Киев, 2008), научно-практической конференции с участием международных специалистов "Раны мягких тканей. Ранние послеоперационные осложнения" (Киев, 2008).

Публикации.
По материалам диссертации опубликовано 17 научных работ, из которых 10 статей в профильных журналах, рекомендованных ВАК Украины, 7 - в сборниках научных трудов. Получено 5 декларационных Патентов Украины на полезную модель.
ВЫВОДЫ
В диссертационном исследовании решено актуальное хирургическое задание – улучшение результатов лечения детей с врожденными диафрагмальными грыжами путем усовершенствования методов хирургической коррекции этой патологии.

7. Врожденная диафрагмальная грыжа – сложный порок развития, проявляющийся дыхательной недостаточностью. Клинико- рентгенологические симптомы и тяжесть течения порока зависят от его варианта порока, размера дефекта и сопутствующих аномалий. Гипоплазия легких, пороки сердца,  незавершенный поворот и дислокация кишечника, дистопированная селезенка, дислокационные стенозы дыхательных путей прогностически обуславливают тяжелое клиническое течение порока на этапах лечения.
8. Лечение врожденных диафрагмальных грыж – реанимационно-хирургическая проблема, которая включает в себя антенатальную диагностику и протокольное родоразрешение в перинатальном центре,  соблюдение протокола транспортирования детей, адекватную предоперационную подготовку и хирургическую коррекцию этого порока в специализированном хирургическом стационаре.
9. Выбор абдоминального или торакального доступа в лечении врожденных диафрагмальных грыж зависит от их анатомического варианта, предусматривает уменьшение травматичности, достижение оптимальных условий для последующей пластики дефекта диафрагмы. Способ коррекции дефекта диафрагмы должен предусматривать герметичность изоляции полостей с ликвидацией висцеро-абдоминальной диспропорции и респираторного дистресс-синдрома.
10. При больших дефектах диафрагмы коррекцию висцеро-абдоминальной диспропорции и респираторного дистресс-синдрома можно достичь методом уменьшения объема грудной клетки и увеличения объема брюшной полости, используя транслокацию диафрагмы и пластику дефекта диафрагмы необходимым размером аллотранспланта или закрытием передней брюшной стенки необходимым размером аллотранспланта в остальных случаях. При грыжах купола диафрагмы целесообразно ушивание грыжевых ворот методом дубликатуры или трипликатуры.
11. При дистопии селезенки для профилактики жизненно-опасных осложнений - перекрута селезенки с острым флеботромбозом, синдрома острого живота, нарушения выхода из желудка, расширения желудка, гастро-эзофагеального рефлюкса и других, необходимо выполнить симультанную операцию - пластику диафрагмы со спленопексией по линии шва дефекта.
12. Новорожденные дети с врожденными диафрагмальными грыжами относятся к группе высокого риска, летального исхода (до 38,98%), развития осложнений у 20,51% выживших пациентов в раннем и у 26,28% - в отдаленном послеоперационном периодах. 
13. Разработанный и усовершенствованный комплекс превентивных хирургических подходов лечения детей с врожденными диафрагмальными грыжами с учетом анатомических вариантов этой аномалии, степени выраженности висцеро-абдоминальной диспропорции и респираторного дистресс-синдрома позволил снизить общую послеоперационную летальность до 13,33% по сравнению с 40-89% по литературным данным, и достигнуто полное отсутствие рецидивов диафрагмальных грыж.
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