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Branicni kyla

Branice se latinsky oznacuje jako diaphragma a recky jako pren. Jde o
blanu tvorenou svalovymi vldkny a Slachami. Najdeme ji u témeér vSech
savcu...

Branicni kyla je vrozena nebo ziskana abnormalita branice neboli diafragmy. Jde o defekt
této svalnaté membrany, ktera oddéluje hrudnik a brisni dutinu. Ve vétSiné pripadu jde o
vrozenou poruchu, ktera se vyskytuje priblizné u 1 z 2500 narozenych déti. Vyvojové k
poruse dochazi mezi 5. a 10. tydnem téhotenstvi.

Brani¢ni kyla se nékdy nazyva také jako branic¢ni hernie nebo diafragmaticka hernie - nebo také
opacné hernie diafragmy.

Branice a jeji vyznam v téle

Branice se latinsky oznacuje jako diaphragma a recky jako pren. Jde o blanu tverenou svalovymi
vlakny a $lachami. Najdeme ji u témér vSech savct véetné ¢lovéka a oddéluje organy hrudniku od
organu dutiny bri$ni. Branice ma kopulovity tvar a funk¢né se podili na dychani.

Kontrakce svalu branice vede k nadechu a relaxace pak k vydechu. Branice neni jednolitd, ale ma
nékolik otvoru. Stredem napriklad prochézi dolni duta zila. Embryonalné je branice v podstaté
kréni sval a je inervovana z oblasti krénich nervi, coz mé velky vyznam pri urazech patere -
ochrnuti branice znamena zavislost na ventilatoru.


https://test2.spektrumzdravi.cz/www/academy/dychani

Vyskyt branicni kyly

K branicni kyle dochézi, pokud brénice neni embryonalné spravné vyvinuta. Branice mize chybét
nebo je v ni prilis velky otvor, kterym se z brisni dutiny tla¢i do hrudniku brisni organy. Asi 85-90 %
vSech branicnich kyl se vyskytuje na levé strané branice, zbylych 10-15 % na strané praveé a
méné nez jedno procento pak na obou stranach - bilateralné.

Asi 10-20 % vSech kyl je zpusobeno genetickym syndromem jako jsou trizomie 21., 13. nebo
18. chromozomu. Zbytek je pak zplisoben neznamou pri¢inou nebo trazem.

Priciny vzniku branicni kyly

branice dochazi embryonalné mezi 4. a 10. tydnem téhotenstvi. Pokud v tomto citlivém obdobi
dojde k néjaké poruse a nedojde ke spravnému uzavéru branice, vznikaji v ni otvory.

» Otvory nebo otvorem se pak tlaci brisni organy smérem do hrudniku.

» Brisni organy utlacuji plice, které se nevyviji jak by mély a novorozenec ma dychani po
narozeni velmi zkomplikovano.

e Do hrudniku se nejcastéji protlacuji strevni klicky a zaludek.

e Presna pricina vrozené branic¢ni kyly neni znama. Uvazuje se nad vlivy dédi¢nosti a
genetiky (trisomie), vlivy prostredi, vlivy nutricnimi (nedostatek vitaminu), ale s néjvétsi
pravdépodobnosti jde o kombinaci vliva.

* Je znamo vice jak dvanact jednogenovych syndromu, které vedou ke vzniku branicni kyly.

« Prikladem je Cornelia de Lange syndrom, kraniofrontonasalni syndrom, Denys-Drash syndrom,
Frasieruv syndrom a dal$i. Dal$i mnohem méné ¢astou pri¢inou vzniku brénicni kyly je uiraz
nebo postopera¢ni zmény. Urazem muZe dojit k netrZeni brénice a timto otvorem se pak
opét mechanicky tlaci brisni organy smérem do hrudniku.

Zakladni projevy branicni kyly
I kdyz k poruSe spravného vyvoje brance dochazi embryondlné jiz mezi 4. a 10. tydnem

téhotenstvi, abnormality 1ze rozpoznat nejdrive ve 2. trimestru téhotenstvi. Pri ultrazvukovém
vySetreni je mozné vidét zaludek nebo jiné briSni organy castecné nebo uplné v hrudni dutine.

Velmi dulezitym znamenim nebo projevem je pozice jater plodu. Zavazna brani¢ni kyla je
rozpoznatelna také pokud je pritomna hypoplasie plic (= vyvoj plic je abnormalni, plice jsou
utlacované brisSnimi orgény) nebo plicni hypertenze (= vysoky tlak v plicnich tepnach vede k
pravostranému srdec¢nimu selhavani).

Posledni dva zminéné projevy mohou ale kromé branic¢ni kyly indikovat dalsi abnormality a nejsou
tedy specifickym projevem. V dnesni dobé pri podezreni na branicni kylu existuje dostatek
diagnostickych metod, které jsou schopny tuto zavaznou poruchu odhalit - a to utrazvuk nebo
magneticka rezonance.

Vedlejsi projevy branicni kyly

 Dalsi projevy branicni kyly zavisi na velikosti kylni branky - tedy otvoru, kterym mohou
prochéazet orgény bri$ni dutiny, a také na poloze otvoru nebo otvord.

» NejcCastéjsi komplikaci je jiz zminéna plicni hypoplazie, coz znamend, Ze plice plodu jsou
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nedostatecné vyvinuty. Organy dutiny brisni (jatra, zaludek, streva) tlaci na vyvijejici se plicni
tkan, a tim plice nemohou rust do vSech stran tak, jak by mély.

 Plicni hypoplazie pak po narozeni ditéte vede k mnoha dal$im komplikacim jako je plicni
hypertenze s navaznym pravostrannym selhavanim srdce, dile pak dechova tisen az
dechové selhani, cyandza (promodravani), tachykardie, dyspnoe a problémy pri krmeni
nebo neschopnost novorozence sat mléko nebo mentdalni retardace.

e Pro preziti je velmi kritickych prvnich 72 hodin po narozeni. Zazivaci obtize jsou typické.
V mnoha pripadech je plicni hypoplazie natolik rozsahla, ze vibec nedovoli samostatny
Zivot novorozence po porodu, a ten rychle po prichodu na svét umira.

e Celkovy prubéh brani¢ni kyly opét zavisi na rozsahu a poloze. Muze se jednat o drobné potize
zazivaci jako zvraceni novorozence a dechové potize nebo muze celad situace rychle a
dramaticky vést ke smrti plodu nebo novorozence.

¢ V mnoha pripadech je diagnostickym voditkem propadnuty hrudnik, ktery je viditelny u
novorozeného ditéte. Tento priznak vznika tim, Ze branice neni napjata tak jak normalné byva
a tvori tim spodinu hrudniku.

e V pripadé ziskané brani¢ni kyle a to nejcastéji po trazu k hlavnim potizim patri dechova tisen
nebo zaludecni reflux (paleni zahy, zvraceni), bolest bricha ¢i na hrudi, palpitace, poruchy
srdecniho rytmu a dalsi.

=]
Diagnostika branicni kyly

Jak jiz bylo nastinéno vySe, brani¢ni kyla muze byt diagnostikovana pri klasickém ultrazvukovém
vysSetreni plodu v déloze matky. Na ultrazvuku Ize vidét tekutinou ¢i vzduchem naplnény zaludek,
ktery ma abnormalni polohu v dutiné hrudni.

Dal$im znakem muze byt anomalie plic (= hypoplazie). K co nejpresnéj$imu zjisténi rozsahu
bréni¢ni kyly l1ze vyuzit magnetické rezonance. Rentgenové zareni nebo pocitaCova tomografie
(CT) by mohly mit nezadouci vliv na dalsi vyvej plodu, proto se jako metoda volby nepouzivaji.

K dalsi vySetrovaci metodé patri fetalni echokardiogram (EKG), které sleduje stav a funkci srdce.
Veskera vySetreni se soustredi nejenom na rozsah branicni kyly, ale také na dalsi pripadné
abnormality. Je mozné, Ze je branicni kyla soucésti syndromu, ktery se klada z vice abnormalit. Ke
zjiSténi, zda jde o néjaky znamy syndrom lze vyuzi vySetreni plodové vody. Odbérem plodové vody
se ziskaji bunky plodu a z nich je mozné detailné vysetrit DNA ditéte.

Lécba branicni kyly
Moznosti 1écby branicni kyly zavisi na jejim rozsahu a celkovém stavu novorozence. Lécba je vzdy
komplexni a vyzaduje tym specialistll z oborii hrudni a brisni chirurgie, intenzivni mediciny,

anestezie, rehabilitace a mnoho dal$ich odbornikd.

Zékladem lécby je udrzeni zakladni zivotnich fukci jako je srdecni akce a dychani. Dychani
byvéa velmi komplikované utlakem bri$nich orgénu a abnormalitou plic. Pred samotnym narozenim
ditéte se doporucuje podat matce davku kortikosteroidu, které urychli zrani plic plodu.

Po narozeni je vétSinou nezbytna umeéla plicni ventilace. Novorozenec se zaintubuje trachedlni
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rourkou a pripoji k pristoji, ktery mechanicky dycha za néj. Je dulezité sledovat EKG srdce, zajistit
vyzivu novorozence a zjistit rozsah postizeni.

Novinky v 1écbé branicni kyly

Jednim z modernéjSich pristroju je tzv. ECMO (extracorporeal membrane oxygenation). Jde o
pristroj, ktery nahrazuje ¢astecné funkci Spatné vyvinutych plic. Dokaze okyslicit krev a vratit ji do
téla ditéte. Metoda se da pouzit po dobu maximalné asi 6 tydnu, coz ne vzdy zaruci dozrani plic,
ale pomaha to preklenout nejrizikovéjsi obdobi novorozence.

Existuje také nékolik metod, které dokazou podporit vyvoj nezralych plic, prikladem je FETO.
Jakmile jsou zajiStény zakladni zivotni funkce, je mozné naplanovat operaci, kterd ma za cil vratit
brisni organy zpét tam, kam patti, odlehcit tlak na plice a oddélit opét hrudni dutinu od brisni.
Nékdy je mozné drobny otvor v brénici uzavrit, jindy je nutné rozsahly prostor nahradit branici
umélou.

Operace branicni kyly

Probéhla rada pokusu na zviratech, kdy se chirurg pokusil operovat plod in utero. To znamena, zZe
byl operovan plod v déloze matky, ktery jesté nebyl porozen na svét. Pokusy bylo zjisténo, ze timto
zpusobem dojde k vyvoji plic nohem lépe nez po narozeni ditéte. Tento typ operace je ale
zatim jen otdzka budoucnosti.

Jesté donedavna se mélo za to, Ze okamzita chirurgicka naprava branicni kyly je stéZzejni a operace
probihala jen nékolik malo hodin po narozeni ditéte. To ale vedlo k hemodynamické a dechové

nestabilité.

Proto se dnes na operacni zakrok ¢eka. Doporucuje se vyCkat 3 az 5 dni po celkové stabilizaci
ditéte po porodu. Rizikem této vyckavaci strategie je plicni hypertenze s velmi vysokymi az
systémovymi tlaky. V nékterych pripadech je mozné s operaci vyckat nékolik tydnt az mésict.

Strategie 1écby u malych déti

Strategie 1éCby se dala popsat nékolika body a tim je:

uméld plicni ventilace,

lécba plicni hypertenze,

echokardiogram, ktery slouzi ke sledovani funkce srdce a zjisténi plicni hypertenze,
chirurgicky zakrok,

udrzovani krevniho tlaku,

* zajisténi dychacich cest,

dostatecna vyziva ditéte.

Diky profesionalni odborné péci a chirurgickym zékrokiim je mozné pravdépodobnost preziti
novorozonce mnohonasobné zvysit. Statisticky muzeme najit desitky lidi, kteri se narodili s velmi
vaznou brani¢ni kylou a dnes ziji ve svych dospélych letech spokojeni.

Operace branicni kyly je vétSinou mnohahodinovym zdkrokem a je Casto potreba umély material,
ktery branici nahradi. V pripadé pourazové branicni kyly je nutné poranéné misto sesit stehy a
zajistit, aby organy bri$ni dutiny zustaly tam, kde maji.



Operace branicni kyly v pozdéjSim véku déti

Pokud jde o branic¢ni kylu velmi mirnou, ktera zacala ¢init potiZze az v pozdéjsim véku, je mozné ji
operovat laparoskopicky. Tento typ operace zajiStuje to, aby mohl nemocny domu za nékolik malo
dni po zakroku bez velkych jizev a dlouhé rekonvalescence.

Soucasti 1é¢by vrozené brani¢ni kyly je dlouhodoba rehabilitace. Déti mivaji Casté zanéty

dychacich cest a obtize dechové. Dnes existuje rada specialnich cviku, které zahrnuji pro
zajimavost hru na dechové nastroje, které pomahaji détem s dychanim a dechovou rehabilitaci.

Prevence branicni kyly neexistuje

Bohuzel neexistuje vubec zadny zpusob, jak by se dalo vzniku brani¢ni kyly predejit. Pokud
nemluvime o ziskané kyle (uraz), jde predevsim o vyvojové abnormality ¢i dédicné syndromy.

Jedinou moznosti je prenatalni diagnostika, ktera vzniku nemoci nezabrani, ale dokaze ji relativné
vcéas odhalit pomoci ultrazvukového vySetreni béhem rutinnich prohlidek v téhotenstvi.



