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Resume

Introduktion: At klarleegge mortaliteten og behandlingsresultterne
ved kongenit diafragmahernie (CDH) i Vestdanmark med visitering
til et tveerfagligt behandlingsteam og undersgge om resultaterne
lever op til international standard.

Materiale og metoder: Retrospektiv opggrelse af bgrn fedt i Vest-
danmark i perioden 1995-2005. Kohorten bestod af 82 barn op-
delt i to behandlingsperioder fagr og efter 1998, hvor det tveer-
faglige behandlingsteam pa Odense Universitetshospital blev
oprettet.

Resultater: Mortalitet i perioden 1998-2005 var 23%, hvilket var
signifikant lavere end i perioden 1995-97, hvor den var 67%.
Frekvensen af vaginal forlgsning, behandling med hgjfrekvent
oksygenering og ionotropika var hgjere i den sene opgerelses-
periode, men forskellen var ikke signifikant. Postoperative
komplikationer blev registreret hos halvdelen af patienterne.
Sectiofrekvensen faldt fra 33% til 19%. Hos tre barn forekom
der reherniering.

Konklusion: Mortaliteten ved behandlingen for CDH i Vestdan-
mark med visitering til tveerfagligt behandlingsteam lever op til
international standard. Fadsel og primeer behandling af bgrn med
preenatalt diagnosticeret CDH bar om muligt forega pa
behandlingsstedet.

Kongenit diafragmahernie (CDH) forekommer med en hyp-
pighed pa 1:2.000-4.000 fodsler og med en overhyppighed pa
1,5:1,0 hos drenge [1, 2]. CDH er en udviklingsanomali, der er
karakteriseret ved en mangelfuld vekst og sammensmeltning
af de anteriore og posteriore komponenter i diafragma, der
sker i ottende gestationsuge. Defekten i diafragma resulterer i
en herniering af mave-tarm-kanalen til lungehulen. Den ven-
stresidige form udger ca. 90% (Figur 1). Arsagen til misdannel-
sen er ukendt. Lidelsen ses i sjzldne tilfzelde som led i velde-
finerede syndromer [1, 3.

Herniering af mave-tarm-kanalen til lungehulen resulterer
ofte i en hypoplasi, primert af den samsidige lunge, der
Kklinisk ofte manifesterer sig ved sveert behandlelig pulmonal
hypertension. Dedeligheden varierer fra 25-75% og er atheen-
gig af, om dedfedte og/eller aborter telles med [1]. Kendskab
til mortaliteten er vigtig i rddgivningen af foreldre med hen-
syn til information om prognose og beslutning om eventuel
svangerskabsafbrydelse.

Flere behandlingsmessige tiltag er blevet introduceret

siden midten af 1990’erne. Vigtigst er formentlig det tvaerfag-
lige samarbejde mellem obstetrikere, pzdiatere, anzstesiolo-
ger og kirurger, som gennem de senere ar har resulteret i en
reduktion i dedeligheden ved CDH internationalt [1, 3-5].
Formélet med dette arbejde har veret at klarlegge morta-
liteten og behandlingsresultaterne ved CDH i Vestdanmark,
der foregar med visitering til et etableret tvaerfagligt team til
varetagelsen af denne behandling. Et andet formal var at
undersoge, om resultaterne lever op til international standard.

Materiale og metoder

Undersogelsen er en retrospektiv opgerelse af born fodt i
Danmark vest for Storebzlt i perioden 1995-2005. Patienterne
blev identificeret ud fra oplysningerne fra Landspatientregi-
stret og lokale patientregistre pd Odense Universitetshospital
(OUH). Datakompletheden i Sundhedsstyrelsens register over
dedfedsler var ikke tilstraekkelig komplet til indhentning af
palidelige data. Derfor har den sande skjulte mortalitet ikke
kunne opgores. Nerverende undersogelse indeholder derfor
kun den samlede dedelighed blandt levendefodte.

For at sikre mod underrapportering og evt. fejldiagnostice-
ring blev der i Landspatientregistret sogt pa folgende tre diag-
noser: Q79.0: Hernia diagframatica congenita, Q79.1: Mal-
formationes aliae congenitae diafragmatis og Q40.1: Hernia
hiatus oesofagi congenita. Vi fandt imidlertid ingen, der
havde CDH i grupperne Q79.1 og Q40.1.

Registrene indeholdt i alt 104 bern med diagnosekoden
Q79.0. Toogtyve bern blev ekskluderet fra undersogelsen.
Tolv havde ikke CDH og var forkert kodet. De fejlkodede

Figur 1. Venstresidigt
kongenit diafragmaher-
nie.
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Tabel 1. Fodselsveegt, kgn, gestationsalder, frekvens
af misdannelser, symptomdebut, preenatal diagnose
og forlgsningsmade.
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1995-1997
n=18

1998-2005
n =64

Fodselsveegt, g (spaendvidde)
Gestationsalder, uger (speendvidde)
Ledsagende misdannelser, n (%)
syndrom/kromosomfejl, n (%)
cardiopulmonale
gastrointestinale
andet
Symptomdebut < 24 timer, n (%)
Preenatalt diagnosticeret, n (%)
Sectio, n (%)
Venstre-/hgjresidigt
Dreng/pige
Behandlet med hgjfrekvent oksygenering, n (%)
Behandlet med nitrogenoxid, n (%)
Behandlet med surfaktant, n (%)
Behandlet med ionotropika, n (%)

2.800 (902-4.650)
38+0 (27+1-42+4)

2.940 (1.325-4.200)
38+4 (30+5-43+0)

4 (22) 26 (41)
3(17) 10 (16)
1 7
0 10
0 5
14 (77) 49 (77)
4(22) 16 (25)
6 (33) 12 (19)
12/6 50/132
9/9 34/30
4(22) 30 (47)
8 (44) 14 (22)
0 3 (5)
2 (11) 13 (20)

a) En uoplyst, barnet dade kort tid efter fadslen, kongenit diafragmahernie var diagnosticeret

preenatalt.

Tabel 2. Samlet mortalitet i de to opggrelsesperioder

o L 1995-1997 1998-2005
og mortalitet i relation til fadested og symptomdebut. n=18 n=64
andel % andel %
Samlet mortalitet . ........ ... ... . . ... ... 12/18 67 15/64 23
Symptom < 24 timer
Fodt p& Odense Universitetshospital . .. ................ 5/6 83 3/13 23
Fadt uden for Odense Universitetshospital . ............. 718 88 12/36 33
Symptom > 24 timer .. ... ... 0/4 0/15

dekkede over folgende diagnoser: Pulmonal sekvester, n.
phrenicus parese, asofagusatresi, parassofagealt hernie og dia-
fragmarelaksation. Tre born, der figurerede i Landspatient-
registret, kunne ikke spores, og syv bern var fodt uden for det
vestdanske omréde. To af bernene, der var fodt i Vestdan-
mark, blev behandlet pa Rigshospitalet, og de indgar i under-
sogelsen. Kohorten bestod herefter af 82 born.

For alle born i kohorten blev der via journalmateriale fra
fodselssted og behandlende afdelinger indhentet og regi-
streret oplysninger om forlesningsmade, gestationsalder,
fodselsvaegt, symptomdebut og ledsagende misdannelser.
Behandlingsmessige tiltag som anvendelse af hojfrekvent
oksygenering (HFO), nitrogenoxid (NO) tilskud, surfaktant,
ionotropika og operation blev registreret. Postoperative
komplikationer samt ded blev ligeledes registreret. Databasen
blev godkendt af Datatilsynet (2005-41-5436).

Med hensyn til behandlingen er materialet inddelt i to
perioder fra 1995 til 1997 og fra 1998 til 2005, fordi det tveer-
faglige team for behandling af CDH pa OUH blev etableret i
1998 med oprettelse af et selvsteendigt berneintensivt afsnit
(BRITA) og selvsteendigt berneanzstesivagthold. Antallet af
bern i de to perioder og andre patientkarakteristika fremgar
af Tabel 1.

Kohorten er endvidere opdelt i to grupper i relation til
symptomdebut inden for eller efter de forste 24 timer efter

fodslen, da det er et vigtigt prognostikum for overlevelse [1,
8. I hele opgerelsesperioden blev behandlingen primaert
rettet mod en stabilisering af det pulmonale kredsleb, og
operation blev forst foretaget, nar denne var optimeret. Ved
venstresidigt CDH anvendtes abdominal adgang med tveer-
incision under venstre kurvatur og ved hejresidigt CDH late-
ral torakotomi eller torakoabdominal adgang. Hernierede
organer blev reponeret til abdomen, og defekten i diafragma
blev sutureret med ikkeabsorberbare knudesuturer. I tilfelde
af stor defekt blev denne lukket med Gore-Tex meshe.
Anleggelse af pleuradreen var op til kirurgens afgorelse og
blev anvendt hos 35 bern (57%).

Til de statistiske beregninger anvendtes X?-test samt
Fishers eksakte test. En p-verdi pd mindre end 0,05 blev
betragtet som statistisk signifikant.

Resultater

Den samlede mortalitet i perioden 1998-2005 var 23%, hvilket
var signifikant (p < 0,001) lavere end i perioden 1995-1997,
hvor mortaliteten var 67% (Tabel 2). Der var ingen statistiske
forskelle i baggrundsdata imellem de to opgerelsesperioder
(Tabel 1). For begge opgoerelsesperioder forekom der kun
dedsfald i gruppen af patienter med symptomdebut inden for
de forste 24 timer efter fodslen. Et senere dedsfald af anden
arsag mere end to ar efter operationen er ikke klassificeret
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Figur 2. Fordelingen af antal bgrn fadt med kongenit
diafragmahernie og dedeligheden inden for de enkelte
ar i hele opgerelsesperioden.

1995 1996

M Antal fodte M Mors

som et CDH-relateret dedsfald. De to bern, der blev opereret
pa Rigshospitalet, blev begge behandlet med ekstrakorporal
membranes oxygenering (ECMO). Begge var levende pa
opgerelsestidspunktet.

Fordelingen af antal bern foedt med CDH og dedeligheden
inden for de enkelte ar i hele opgerelsesperioden fremgar af
Figur 2. Mortaliteten blandt de bern, der kom til behandling,
var ikke signifikant afhzengig af, om fedslen foregik uden for
eller pdA OUH (Tabel 2), og det gzlder for begge opgerelses-
perioder.

Andelen af born med ledsagende misdannelser steg fra 22%
i den tidlige opgerelsesperiode til 41% i den sene (Tabel 1).
Stigningen var ikke signifikant. Andelen af bern med kromo-
somfejl/syndrom var sammenlignelig i de to opgerelsesperio-
der med en frekvens pé 167% for den tidlige og 17% for den
sene. Sectiofrekvensen faldt fra 33% til 19%, hvilket ikke var
signifikant. Antallet af bern, der blev behandlet med HFO,
steg fra 22% til 47%. Behandling med NO-tilskud faldt fra 44%
til 22%, og anvendelsen af ionotropika/pressorstoffer steg fra
2% til 13%. Ingen af forskellene er statistisk signifikante.
Behandling med surfaktant sis kun i perioden 1998-2005,
hvor den blev ivarksat hos tre bern (5%).

I hele opgerelsesperioden fra 1995-2005 blev der opereret

40 patienter med symptomdebut inden for 24 timer og 19
med senere symptomdebut (Tabel 3). Hos barnene med tid-
lig symptomdebut sis postoperativ komplikation hos 55%,
mens den var 47% hos bern med sen symptomdebut. De to
bern, der blev opereret pa Rigshospitalet, er ikke medregnet
her.
I perioden 1995-1997 blev der opereret ni bern, og hos de fem
(56%) var der postoperative komplikationer, mens der i perio-
den 1998-2005 blev opereret 50 bern, hvoraf der var postope-
rative komplikationer hos 27 (54%). I alt fem bern blev reope-
reret. Tre blev reopereret pa grund af recidiv og et barn pa
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grund af mistanke om passagehindring ved den gastroduo-
denale overgang, men med fund af normale forhold. Et barn
fik senere foretaget aortopeksi. Den hyppigste infektiose
komplikation var pneumoni, der sas hos seks bern. Ti bern
blev behandlet for anden infektion.

Gore-Tex meche blev anvendt hos syv bern, hvilket svarer
til 12%. Der var en overvagt af venstresidige hernier pa 76%.
Dodeligheden var hejest ved de hejresidige hernier, hvor ni
ud af 20 born dode (45%), mens 18 ud af 62 barn (29%) med
venstresidigt hernie dede. Forskellen var ikke statistisk signifi-
kant.

Diskussion

Den samlede mortalitet for CDH pa 23% i perioden 1998-2005
lever helt op til international standard [1, 2, 6, 7] og var en sig-
nifikant forbedring i forhold til den foregdende opgerelses-

Tabel 3. Antal med postoperative komplikationer samt postoperativ mortali-
tet ift. tidspunkt for symptomdebut.

Symptom Symptom
1995-2005 < 24 timer > 24 timer
Antal opererede .. .......... .. ... ... .. 402 19
Postoperativ mortalitet . ................. 5 0
Postoperative komplikationer .. ............ 22b b
Reoperation . ............ .. ... . ....... 4 1
abdominal, radiologisk verificeret recidiv . . . .. 1 1
abdominal, klinisk verificeret recidiv . . ... ... 1 0
abdominal, andet ..................... 1 0
torakal — aortapeksi . . ......... ... ... .. 1 0
Infektion/behandling med antibiotika . ....... 13 6
Sarproblemer inkl. cikatricedefekt .......... 1 8
Pneumothorax, dreenkreevende ... .......... 8 0
Tromboemboliske komplikationer ... ........ 2 0
Perikardieansamling . ................... 1 0

a) De to, der er opereret p& Rigshospitalet, er ikke med i denne tabel.
b) Enkelte bern havde flere komplikationer.
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periode. Det kan der vaere mange forklaringer pa, men den
vasentligste variable faktor var indferelsen af det tverfaglige
behandlingsteam. Operationsmetoden og anvendelsen af
HFO, NO, surfaktant og ionotropika ndrede sig ikke signi-
fikant enkeltvis de to opgerelsesmetoder imellem.

Tallene er sma, men det er alligevel bemerkelsesvaerdigt, at
der i perioden 1998-2005 ikke var signifikant forskel i mortali-
teten, uanset om barnet var fodt pA OUH (23%) eller pa et
andet sygehus (33%). Forklaringen kan vere, at de tre barn,
der dede, og som var fodt pa OUH, havde andre ledsagende
svaere misdannelser og dermed darligere prognose, mens det
kun var tilfzldet for et af de 12 bern, der dede, og som var
fodt uden for OUH. Andre undersegelser har vist en hoj
frekvens af ledsagende misdannelser ved praenatal diagnose af
CDH [8], og dette kan have veret afgorende for valg af fode-
sted. I dag anbefales generelt, at fodslen om muligt foregar pa
det behandlende hospital, og at behandlingen foregar i et
tverfagligt team [1, 3-7, 9].

Siden september 2004 har rutinemzssig ultralydskanning
veret et tilbud til alle gravide i Danmark, og man ma for-
vente, at et stigende antal diagnosticeres praenatalt. Et euro-
pzisk multicenterstudie har vist en preenatal ultralydsdetek-
tionsrate pa 59% [9]. CDH ses bedst omkring uge 20 [3], men
nogle ses dog forst efter 24. uge [9]. I fremtiden m& man derfor
forvente, at et stigende antal bern bliver fodt pd behandlings-
stedet, hvilket méske kan forbedre overlevelsen yderligere. En
prognostisk faktor er sectiofrekvensen, der har vist sig at have
en negativ indflydelse pa udkommet i storre internationale
undersogelser [3, 4, 7, 8. Sectiofrekvensen faldt i denne un-
dersogelse fra 33% i den tidlige opgerelsesperiode til 19% i den
sene periode. Selv om forskellen ikke var signifikant, kan det
ikke udelukkes, at den lavere sectiofrekvens kan have haft en
gunstig indflydelse pa overlevelsen. Det samme gor sig
gzldende for behandlingen med HFO, surfaktant og ionotro-
pika, der alle blev anvendt hyppigere i den sene opgerelses-
periode, mens anvendelsen af NO faldt. Det er ikke sandsyn-
ligt, at de to patienter, der blev behandlet med ECMO pa
Rigshospitalet, har haft en afgerende indflydelse pa resultatet.
Hvorvidt ECMO generelt har en plads i behandlingen af
CDH er kontroversielt, idet storre undersogelser fra USA og
Storbritannien ikke har vist effekt pA mortaliteten [3, 6, 10,
11]. Fatoskopisk midlertidig trakealokklusion foroeger over-
levelsen, men teknikken er eksperimentel og er kun tilgenge-
lig enkelte steder i verden [12, 13].

Andelen af bern med ledsagende misdannelser var signifi-
kant hejere i den sene opgoerelsesperiode. Forklaringen kan
vere den signifikant hejere overlevelse i perioden 1998-2005,
hvor udviklingen og senere undersogelser har kunnet afslore
eventuelle ledsagende misdannelser. Andelen af bern med
kromosomfejl eller syndromer var uzndret i de to perioder.

De venstresidige hernier dominerer med 76%, hvilket er
mindre end i litteraturen, hvor dominansen er 90-95% [1].
Dodeligheden ved hojresidige hernier var naesten dobbelt sa
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stor som ved venstresidige, hvilket der ikke er nogen umid-
delbar forklaring p3, men det kan henge sammen med
storrelsen af den hejre lunge [8]. Ingen af bernene med symp-
tomdebut senere end 24 timer dede. Her var symptomerne
ukarakteristiske, og diagnosen blev oftest stillet tilfaeldigt ved
rentgenundersogelse af thorax [14]. Postoperative komplika-
tioner sas hos ca. halvdelen uanset symptomdebut, og infek-
tion var det hyppigste. Kun tre born ud af 59 mitte reopereres
for recidivhernie. Resultaterne er sammenlignelige med andre
opgerelser [15, 16].

Kendskab til dedeligheden ved CDH er vigtig i den
prenatale radgivning af forzldrene, specielt nar det geelder
beslutningen om svangerskabsafbrydelse. Det kan dog ikke
udelukkes, at den egede overlevelse ved behandlingen for
CDH oger risikoen for sene komplikationer [1, 3, 7, 15, 17],
men ingen undersogelser giver efter vort kendskab et ende-
gyldigt svar pa dette.

Konklusion

Mortaliteten ved behandlingen for CDH i Vestdanmark er
23%, hvilket fuldt ud lever op til international standard. Fedsel
og primeaer behandling af bern med prenatalt diagnosticeret
CDH ber om muligt foregd pa behandlingsstedet.
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Diafragmahernie - indlagt under diagnosen

galdestensanfald

Reserveleege Anders Hejmdal,
konstitueret overleege Akram Dakhil &
1. reservelaege Thomas Boel

Sygehus @st, Kage, Organkirurgisk Afdeling

Resume

En 34-arig kvinde blev indlagt med smerter under hgjre ribbens-
kurvatur. Den tentative diagnose var galdesten, men de paraklini-
ske undersggelser stgttede ikke diagnosen. Rentgen af thorax
viste en helt hvid hgjre lunge. En senere computertomografi afslg-
rede en colonslynge i thorax og heemo-/pneumothorax. Almentil-
standen blev akut forveerret, og hun blev — i et billede af livtru-
ende sepsis - flyttet til en operationsfacilitet, hvor man ved &ben
torakotomi fandt et inkarcereret kongenit diafragmahernie. Efter
operationen blev patienten udskrevet i velbefindende med midler-
tidig stomi.

Patienter, som praesenterer sig med smerter omkring hejre
ribbenskurvatur, er szerdeles almindelige i savel den medicin-
ske som den kirurgiske modtagelse. Differentialdiagnoserne
er mange, og man vil ofte tzenke i hyppige diagnoser, hvilket
nedenstdende sygehistorie er et eksempel pa.

Sygehistorie

En 34-4rig tidligere rask kvinde indleegges pa kirurgisk af-
deling efter fire dages anamnese med smerter under hojre
ribbenskurvatur. Smerterne var af konstant karakter med
turevise forverringer og med udstraling til hejre skulder.
Smerterne var forsegt behandlet med diclofenac uden
nzvneverdig effekt. Der var ingen opkastninger eller feber.
Mistanken gik initialt pa galdestenssygdom. Patienten havde
normal biokemi. Natten til tredje indleggelsesdogn forverre-
des patientens almentilstand, og hun blev klamtsvendende og
bleg med tarkykardi. Smerterne var nu lokaliseret retroster-
nalt gdende over i venstre thoraxhalvdel og var morfika-
kraevende. Man havde mistanke om en kardiopulmonal
genese, og patienten blev overflyttet til Kardiologisk Afde-

ling. Elektrokardiogram viste iskeemi i laterale praekordialaf-
ledninger, men man fandt normale koronarenzymer og upa-
faldende telemetri. Arteriepunktur viste tegn pa let hyperven-
tilation. Liggende rontgenoptagelse af thorax viste en hvid
hejre lunge og begge diagfragmakupler fandtes upafaldende.
Den efterfolgende morgen blev der foretaget ekkokar-
diografi, som var normal. Computertomografi afslerede
hejresidig hydro-/pneumothorax (Figur 1). Endvidere sis en
11 %X 7,5 X 6 cm stor kavitet med vaeskespejl, som strakte sig
paramediastinalt og ned til diafragma. Den tentative diagnose
var lungeabsces. Der anlagdes pleuradrzn, hvori der udtemtes
1.000 ml tyndtflydende, redbrun og ildelugtende vaeske.
Patienten overflyttedes til Thoraxkirurgisk Afdeling.

Hydropneu- !
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Figur 1. Computertomografi viste colonslynge i thorax samt hydro-/pneumothorax.



