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Kongenitalt diafragmabrack [1] drabbar 1 pa 2 500-4 000 le-
vande fédda barn [2-4]. 90 procent av defekterna finns i den
posterolaterala delen av diafragma, sk Bochdalek’s hernia,
ochi80 procent av fallen pa véinster sida (Figur 1). Av alla neo-
natala missbildningar dr kongenitalt diafragmabrack en av
dem som lédnge férknippats med lag 6verlevnad, och tillstan-
detdrdnidagen avde storsta utmaningarnainom barnkirur-
gin, barnintensivvarden och neonatologin [5]. Det beror till
stor del pa den lunghypoplasi och pulmonella hypertension
som ses hos dessa patienter [6, 7].

Missbildningen dr komplex och inkluderar savil defekt i
diafragma som lunghypoplasi, innefattande farre bronkiella
forgreningar, firre alveoler, underutvecklad vaskularisering
och hypertrofi av glatta muskelceller i arterioli. Vasospasm
leder till pulmonell hypertension och hoger-véanstershunt [8].
Effekten av detta ar ytterligare férsdmring av syresiattningen
och okad vasokonstriktion i lungkirlen, vilket leder till att pa-
tienterna kort efter fédelsen ofta utvecklar akut respiratorisk
svikt [9-11].

Orsaken till kongenitalt diafragmabrack &r okdnd. Det
finns manga teorier som foérsoker forklara etiopatogenesen
[12-15]. Tidigare har man trott att det priméra var defekten i
diafragma som tilldt tarm och 6vrigt bukinnehall att herniera
in i torax under fosterlivet och att trycket pa lungorna sedan
ledde till hypoplasin [16]. Men djurexperimentell forskning
har indikerat att det finns en primér paverkan pa lungutveck-
lingen redan innan hernieringen har skett [14, 17, 18].

Fran kirurgisk till fysiologisk akutbehandling

Kongenitalt diafragmabrack beskrevs forsta gangen pa 1700-
talet i ett obduktionsmaterial [19]. Den forsta perioden, med
enbart anatomisk beskrivning och klassificering, pagick till
slutet av 1800-talet. Under den andra perioden, fran slutet av
1800-talet till mitten av1900-talet, kom de forsta forsoken till
kirurgisk atgérd, som initialt misslyckades. Den forsta lycka-
de operationen skedde i bérjan av 1900-talet. Overlevnaden
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Figur 1. Rontgenbild av lungan hos ett nyfétt barn med vanstersi-
digt kongenitalt diafragmabrack. Vanster toraxhalva ar utfylld med
luftférande tarmar. Mediastinum dr dverskjutet at hdger, och man
serendast en liten del luftférande lungparenkym basalt till hoger.

under denna period var 1ag (under 25 procent). Under den
tredje perioden, som pagick fram till 1980 [19-21], opererades
patienterna omedelbart efter fodelsen for att dekomprimera
lungorna. Dessa ingrepp innebar emellertid en retning av
lungor och kirl som gjorde syresittningen dnnu svarare. Man
hade samtidigt kunnat se att patienter som av olika orsaker
opererats senare dn vanligt hade béttre chans att 6verleva.
Detta lag till grund for den fjarde perioden under 1980-talet,
dir man utarbetade nya strategier med utdkad preoperativ
stabilisering och senarelagd kirurgi.

Den femte och nuvarande perioden startade omkring 1990,
dabegreppen »gentle ventilation« och »permissive hypercap-
nia« inférdes. Man fokuserade pé att ventilera patienterna
skonsamt for att undvika hoga luftvagstryck. Viss hyperkapni
accepterades, och vid behov stabiliserades patienterna pre-
operativt med ECMO (extrakorporeal membranoxygene-
ring). Kvivemonoxid (NO) anvandes vid tecken till pulmonell
hypertension. Behandlingssittet fordndrades runt om i varl-
denunder1990-taletitakt med tillgadngen till teknik och kom-
petens [1, 11, 22]. De nya behandlingsstrategierna hade varie-

|
B SAMMANFATTAT

Under perioden 1990-2009
har patienter med kongeni-
talt diafragmabrack i Stock-
holm behandlats enligt stra-
tegin skonsam ventilation,
preoperativ stabilisering och
ECMO vid behov.
Sammanlagt har 184 patien-
ter med svenskt personnum-
mer och ytterligare 10 ut-
landska patienter behandlats
under perioden.

Bade dverlevnaden till ut-
skrivning och langtidsover-
levnaden efter 1—20 arvar
utomordentligt hoga i ett
internationellt perspektiv.
Detta gédllde savél hela mate-
rialet som specifika riskgrup-
per.

Om resultaten pa nationell
basis ska forbattras rekom-
menderar vi centralisering av
varden.
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Figur 2. Rekonstruktion av ett vanstersidigt medfott diafragma-
brack. Patientens huvud dr uppat i bilden. Man ser en tvargaende
subkostal incision pa vanster sida och hur kirurgen syrin en lapp
av Gortex for att tacka den mycket stora defekten i diafragma.

rande resultat men var oftast framgangsrika [22-28]. Tyvirr
var langtidsresultaten fortfarande en besvikelse [24, 29, 30],
vilket under det senaste decenniet ledde till utvecklingen av
en ny terapeutisk period, med implementering av fosterkirur-
gi, som har testats i olika former och med varierande resultat
[31,32].

1990 infordes i Stockholm en ny behandlingsstrategi for pa-
tienter med kongenitalt diafragmabrack baserad pa de nya
principerna, som inbegrep atraumatisk ventilation och pre-
operativ stabilisering samt preoperativ ECMO vid behov. Re-
sultaten var initialt lovande med en 6verlevnad till utskriv-
ning kring 90 procent och har tidigare rapporterats [11].

Syftet med det aktuella arbetet var att utvirdera 6verlevna-
den pa bade kort och lang sikt fér 20-arskohorten 1990-2009.

METOD

Under den preoperativa stabiliseringen ventilerades patien-
terna med konventionell respirator, och man férsokte undvi-
ka inspiratoriska tryck 6verstigande 25 cm H,O. Hogre tryck
anvindes korta perioder under forberedelserna for ECMO.
Man efterstrivade ett pCO, <8 kPa och en preduktal satura-
tion 6verstigande 85 procent. NO administrerades vid behov i
doser om 10-80 ppm. Hogfrekvensoscillerande ventilation
(HFOV) anvindes i ett fatal fall. Blodtrycket reglerades vid
behov med transfusion av kolloider och inotropa likemedel.

ECMO anvindes pa konventionella indikationer [33, 34] om
adekvata blodgaser inte kunde uppnéas med ovan beskrivna
strategi. I korthet innebar det att om man under 3-4 timmars
tid inte lyckats fa den preduktala saturationen att 6verstiga 85
procent eller halla pCO, <8 kPa utan att 6ka ventilations-
trycket kanylerades patienten for ECMO. Om patienten for-
simrades under denna period beslutades omgaende om
ECMO. Kontraindikationer for ECMO var allvarlig kromo-
somrubbning, fédelsevikt <2,0 kg och bilateralt brack i kom-
bination med hjartmissbildning. Nagot krav pa en period av
kortare intervall av acceptabel syresittning, sk honeymoon,
forelag inte.

Patienterna opererades for sitt diafragmabrack efter en sta-
biliseringsperiod pa i allmidnhet 24-96 timmar. Den kortare
tiden tilldmpades dels tidigt i perioden, dels nér inga riskfak-
torer forelag. Lingre tid 4n 96 timmar tillimpades for patien-
ter med mycket instabil hemodynamik. Subkostal incision ut-
fordes i samtliga fall. Defekten slots priméart dir detta var
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TABELL I. Antal patienter med respektive utan prenatal diagnos
under hela tidsperioden samt uppdelat i forsta och andra halvan av
perioden.

Prenatal diagnos  Ej prenatal diagnos Okant

1990-1999 17 65 5
2000-2009 49 47 1
1990-2009 66 112 6

mojligt utan stramning och i 6vriga fall med hjélp av Gortex-
lapp (Figur 2).

Enstaka patienter som ECMO-behandlades forbattrades
relativt snabbt och kunde dekanyleras fére operation, som i
dessa fall gjorts minst fyra dygn efter dekanyleringen. De
flesta ECMO-patienterna opererades dock under pagaende
ECMO-behandling och dekanylerades nir lungfunktionen sa
tillat. Patienter som efter dekanylering fick forsdmrad lung-
funktion och éter uppfyllde konventionella ECMO-kriterier
rekanylerades for en andra ECMO-behandling.

Enstaka patienter blev inte handlagda i Stockholm initialt.
De hdmtades fran andra centraiNorden avdet mobila ECMO-
teamet [35]. De kanylerades for ECMO pa det inremitterande
sjukhuset och transporterades sedan till Stockholm. Behand-
lingen f6ljde darefter klinikens gingse principer.

Kliniken har skapat ett kvalitetsregister (Access, Micro-
soft) for patienter med kongenitalt diafragmabrack som togs i
bruk i januari 2008. Data avseende tidigare patienter har re-
trospektivt matats in i detta register. Uppgifter himtades
fran sjukvardsjournaler. I enstaka fall och framfor allt avse-
ende patienter som inte primirt handlagts pa var klinik sak-
nas data.

Léangtidsoverlevnad studerades under 2010 och minst ett ar
efter patientens fodelse med uppgifter fran folkbokforingen.
Data anges som medelvirde + standarddeviation. Students t-
test och y*-test har anviints vid signifikansprévningar.

MATERIAL

Studien omfattar samtliga patienter som handlagts vid var
klinik (S:t Gorans barnkliniker initialt och efter 1998 Astrid
Lindgrens barnsjukhus) under 20-arsperioden 1990-2009.
Totalt var det 194 patienter. Av dem saknade tio svenskt per-
sonnummer (tva flyktingar och atta utlindska patienter) och
ingar inte i ldngtidsuppféljningen. En patient med svenskt
personnummer emigrerade utomlands vid 11 ars alder och har
iredovisningen riaknats som langtidséverlevande.

Prenatal diagnos stilldes med ultraljud pa 66 patienter un-
der hela perioden, medan man i 112 fall inte kinde till diagno-
sen vid partus (i sex fall kunde man inte avgdra om diagnosen
var kénd eller inte vid partus) (Tabell I). Under periodens
andra hélft var 50 procent av fallen kiinda prenatalt.

Av de 184 patienterna behévde 120 intuberas inom sex tim-
mar efter fodelsen (Tabell IT). Fédelsevikt (3,3+0,70 kg) och
gestationsalder (38 = 2,4 veckor) for dessa var desamma som i
hela materialet pd 184 patienter (3,3+0,66 kg respektive
38+2,4 veckor). Majoriteten av patienterna var pojkar (118
pojkar, 66 flickor), och férdelningen mellan konen var den-
samma som i riskgruppen som intuberades inom sex timmar.
141 av patienterna hade vinstersidigt brack, 22 hogersidigt
och en bilateralt brack.

I riskgruppen som intuberades inom sex timmar behévde
57 patienter en lapp for att ticka defekten vid operationen,
medan 51 patienter kunde opereras med priméarsutur. I hela
materialet var férhallandet det omvénda, och 93 av de 184 pa-
tienterna opererades med primirsutur, medan endast 65
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TABELL I1. Antal patienter, fodelsevikt, gestationsalder, kén och lateralitet for dels hela materialet, dels uppdelat i grupper efter alder for
intubation. Antalet patienter som opererats med primédrsutur, med lapp och antal som inte opererats. Antal patienter som inte behandlats med
ECMO, antal som behandlats med ECMO samt antal som behandlats med ECMO tva ganger. Att den totala summan inte alltid stimmer beror pa

att data saknas for vissa patienter.
Alder vid intubation, timmar

0-5 6-24

Antal patienter 120 17
Fodelsevikt, kg 3,3+0,70 3,4+0,46
Gestationsalder, veckor 38x2,4 39+2,1
Flickor/pojkar 42]78 9/8
Vanster/hoger/bilateralt brack? 95/6/1 15/2/0
Primarsutur/lapp/ej opererad 51/57/3 15/1/0

Ej ECMO/ECMO/ECMO x 2 73/47/12 16/1/0

kravde lapp. Sex patienter opererades aldrig, och fér 20 sak-
nas uppgift avseende lapp.

I riskgruppen behandlades 47 av 120 (89 procent) med
ECMO. Tolv av de 47 behandlades ytterligare en gang i ECMO.
T hela materialet (184 patienter) behandlades 54 (29 procent) i
ECMO, varav 13 tva ganger (Tabell IT).

RESULTAT

Av samtliga 194 patienter behandlade under 20-arsperioden
6verlevde 164 (85 procent) till utskrivning fran vart sjukhus.
Tio patienter saknade svenskt personnummer, och framstall-
ningen fokuserar darfor pa de resterande 184 som vi kunnat
folja upp. Av dessa skrevs 156 (85 procent) ut levande fran var
klinik. Under slutet av ar 2010 levde 146 av patienterna. Sale-
des forelag en sen dédlighet pé 5 procent (Tabell ITI).

120 patienter behdvde intuberas inom sex timmar. Av dessa
levde 99 (83 procent) till utskrivning och 92 (77 procent) vid
uppféljningen 1-20 ar efter partus. Samtliga patienter som in-
tuberades senare dn vid sex timmars alder éverlevde. Av 65
patienter som beho6vde lapp i diafragmadefekten levde 50 (77
procent) till utskrivning och 45 (69 procent) vid uppféljning-
en. Tva av de 93 patienterna som opererades med primérsutur
avled fore utskrivning fran sjukhuset. 37 (69 procent) av de 54
som behdvde behandlas med ECMO levde vid utskrivningen,
och 30 (56 procent) var langtids6verlevande. Av de 13 patien-
terna som behévde behandlas i ECMO en andra gang levde
atta (62 procent) till utskrivning och sju (54 procent) vid lang-
tidsuppfoljningen.

Fodelsevikten var signifikant ligre hos dem som avled un-
dersjukhusvistelsen(3,0289 + 0,89kg)anhosdemsomskrevsut
levande (3,4+0,62 kg) (P<0,05). De som kravde lapp vid ope-
rationen hade signifikant lagre 6verlevnad dn de hos vilka
man kunde priméarsuturera defekten (P<0,0001). Patienter
som behdvde intuberas inom sex timmar efter fodelsen hade
likaledes signifikant lagre 6verlevnad dn 6vriga (P <0,01).

DISKUSSION
Congenital Diaphragmatic Hernia Study Group (CDHSG) ar
en sammanslutning av ca 50 centra som behandlar kongeni-
talt diafragmabréck hos nyfddda. De flesta centra dr nord-
amerikanska, men det finns dven ett flertal europeiska och
asiatiska. Bland annat rapporterar deltagande centra aviden-
tifierade behandlingsresultat till en gemensam databas. Varje
centrum far tillgdng till gruppens gemensamma resultat.
CDHSG bildades 1995 [36], och Stockholm har rapporterat se-
dan 1998. Ar 2010 fanns data fran 5577 patienter som dia-
gnostiserades prenatalt eller som fatt symtom under forsta
levnadsdygnet.

Den totala 6verlevnaden i CDHSG:s databas fram till ut-
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>24 Okant Totalt

25 22 184
3,5+0,73 3,6+0,41 3,3+x0,66
39+2,6 39x2,2 38%2,4
10/15 5/17 66/118
21/3/0 10/1/0 141/22/1
22/2/0 5/5/3 93/65/6
25/0/0 16/6/1 130/54/13

TABELL Ill. Overlevnad till utskrivning och langtidséverlevnad hos
patienter som intuberats fore 6 timmars alder, for patienter som
opererats med lapp, for ECMO-behandlade patienter, for patienter
som behandlats tva ganger i ECMO samt for hela materialet.

<6timmar Lapp ECMO ECMO x2 Totalt
Antal patienter 120 65 54 13 184
Overlevande
till utskrivning 99 50 37 8 156
Langtidsover-
levande 92 45 30 7 146

skrivning fran sjukhuset var 69 procent - att jaimf6éra med
6verlevnaden i Stockholmsmaterialet pa 85 procent. Det ar
dock svart att jaimfora 6verlevnad mellan olika material efter-
som missbildningens allvarlighet kan variera. Ju tidigare
symtomen uppstar, desto allvarligare dr lunghypoplasin, var-
for patienter som behover intuberas inom sex timmar rédknas
som en riskgrupp. I det befintliga materialet var 6verlevnaden
till utskrivning i denna riskgrupp 83 procent (99/120) och
langtids6verlevnaden 77 procent (92/120). Aven i ett skandi-
naviskt perspektiv ligger 6verlevnaden hogt.

Skari och medarbetare [37] har sammanstéllt data om pa-
tienter fran 12 av 13 skandinaviska centra (var klinik var en av
de 12) under fyraarsperioden 1995-1998. Av 195 barn (varav
27 med symtomdebut efter 24 timmar) 6verlevde 70 procent
till utskrivning. Sett 6ver hela 20-arsperioden har 6verlevna-
denivart material inte fordndrats ndmnvért. I bérjan av peri-
oden var den marginellt hogre, vilket rapporterats tidigare
[14]. Daremot &r den visentligt hogre dn under foregaende
20-arsperiod vid var klinik, da endast 60 procent 6verlevde
trots att andelen riskgruppspatienter var visentligt ldgre i det
materialet [38].

Overlevnad, defektstorlek och ECMO

Overlevnaden vid kongenitalt diafragmabrack korrelerar
starkt med defektens storlek [39, 40]. Mortaliteten hos patien-
ter som behover lapp vid operationen dr darfor hogre dn hos
dem som kan opereras med primérsutur. Manga kliniker av-
star till och med fran att behandla patienter som bedéms ha
en mycket dalig prognos baserad pa bla blodgaser de ndrmas-
te timmarna efter partus under maximal respiratorbehand-
ling. Kliniker som avstér fran att operera patienter med myck-
et dalig prognos far da ligre operationsmortalitet. Vid jaAmfo-
relser kan det darfor vara lampligt att se pa dels resultaten for
dem som opererats med primérsutur, dels det sammanlagda
resultatet for patienter som antingen opererats med lapp eller
dir man avstatt fran operation pa grund av dalig prognos. Ta-
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bell 1T och III visar att 50 av vara 65 patienter som opererats
med lapp overlevde. I sex fall avstod vi fran operation, varfor
overlevnaden i den senare gruppen var 50/71, dvs 70 procent,
vilket ar signifikant hégre (P<0,001) 4n motsvarande Gver-
levnad i CDHSG-materialet, diar den ar 49 procent. Overlev-
naden bland vara patienter som opererats med primérsutur
var 98 procent (93/95), dvs ungefir densamma som i CDHSG-
materialet (95 procent).

ECMO anviindes pa 29 procent av patienterna i hela materi-
alet och pa 39 procent avdem som behévde intuberas inom sex
timmar. Frekvensen av ECMO-behandlingar var ungefir
densamma som vid manga utlindska centra [41, 42]. Extra-
corporeal Life Support Organization (ELSO) <http://www.
elso.med.umich.edu/> &r en sammanslutning av omkring 120
ECMO-kliniker i virlden. I dess databas har ECMO-behand-
lingar registrerats sedan 1980. Overlevnaden i databasmate-
rialet vid ECMO-behandling av diafragmabrack var 51 pro-
centijanuari 2011 (n=6147) [43]. I vart material var motsva-
rande 6verlevnad 69 procent (Tabell IT1), vilket ar signifikant
hogre (P <0,01).

Betydande morbiditet

Iildre studier var langtidsresultaten avseende morbiditet hos
6verlevande patienter utmérkta [44]. T takt med forbéttrad
primér 6verlevnad har emellertid patienter med samre lung-
funktion 6verlevt, och i dag foreligger en betydande sen mor-
biditet och &ven mortalitet bland riskgrupper [10]. Morbidite-
ten innefattarblalungfunktionsinskrankning, pulmonell hy-
pertension, gastroesofageal reflux, dalig tillvixt och neuro-
kognitiva stérningar. Lungproblematik, av bade restriktiv
och obstruktiv karaktér, dr vanligast hos 6verlevande patien-
ter och ses hos 30-50 procent och ar &ven vanligast bland dem
som behandlats med ECMO. Lungfunktionen brukar dock
forbéattras 6ver tiden [29].

Morbiditeten hos de allvarligt sjuka patienterna gor att alla
kliniker som handlédgger patienter med kongenitalt diafrag-
mabrack bor anvidnda sig av ett strukturerat vardprogram,
dir patienterna foljs upp till vuxen alder. Uppféljningen &r
multidisciplindr och en férutsiattning for att adekvata atgér-
der, tex nutritionsstdd vid dalig tillviaxt, ges vid rétt tillfélle.

Sen mortalitet forekommer dven [45]. I det aktuella materi-
alet har hilsotillstand efter utskrivning inte undersokts, men
man kan konstatera att den sena mortaliteten var 1ag. Av 54
patienter vardade i ECMO var 30 langtidséverlevande (56
procent), att jaimfora med 37 procent i ett annat material [46].
I kommande studier har vi for avsikt att utvirdera hilsotill-
stand och livskvalitet i hela patientkohorten.

Vikten av skonsam ventilering och effekten av ECMO

I den internationella litteraturen rader det i dag enighet om
att patienter med kongenitalt diafragmabrack ska ventileras
skonsamt och med laga tryck. Preduktal saturation ner till 85
procent och pCO,-virden upp till 8 kPa kan accepteras. Pa-
tienterna ska inte opereras forrian de r i ett stabilt tillstand
[1]. Betydelsen av ECMO diskuteras alltjamt, och det finns
inga stora randomiserade studier som belyser effekten av
ECMO. Det finns ett flertal mindre studier som indikerar
okad oOverlevnad och en metaanalys som visar signifikant
okad overlevnad till utskrivning med ECMO [47]. I en 6ver-
siktsartikel identifierades elva centra som publicerat hog
6verlevnad vid behandling av kongenitalt diafragmabrack.
Vid tio av dessa var ECMO en viktig del i behandlingen [48]. I
ett europeiskt expertutlatande fran The CDH EURO Consor-
tium Consensus anges att ECMO bor anvindas som ett led i
den preoperativa stabiliseringen pa specifika indikationer [1].
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Fordelen med prenatal diagnos

En tredjedel av patienternaidet aktuella materialet hade pre-
natal diagnos. Under periodens senare hélft var hilften kinda
prenatalt. Prenatal diagnos ger mdjlighet till avbrytande av
graviditeten (om diagnosen stillts tidigt), till prenatal be-
handling och till planering av forlossningen. Utforlig infor-
mation till fordldrarna av experter dr naturligtvis av utomor-
dentligt stor betydelse. Det finns ett flertal prognostiska fak-
torer som kan studeras prenatalt. Bland annat kan man med
ultraljud jamf6ra den kontralaterala lungans storlek med hu-
vudets storlek och berikna en kvot (lung-to-head ratio) [49].
Lungornas storlek kan dven uppskattas med MR-undersok-
ning av fostret [50, 51]. God korrelation med éverlevnad har
publicerats, men resultaten har varit svara att reproducera pa
andra centra. Vid vinstersidiga brack ar féorekomst av vinster
leverlob i torax en riskfaktor, som déremot ar liattare att jam-
féramellan centra. I en metaanalys studerades 710 foster med
kongenitalt diafragmabrack. Om levern identifierades i torax
var dverlevnaden 45,4 procent, signifikant ligre 4n om levern
helt 1ag i buken (73,9 procent) [52]. Vid mycket dalig prognos
kan intrauterin behandling av fostret bli aktuellt.

Intrauterin behandling rekommenderas inte
Oppen kirurgisk rekonstruktion av diafragmabracket har i
djurforsok varit lovande men visat sig inte vara genomforbar
pa minniska eftersom navelvenen obstrueras vid brackrepo-
sitionen [53]. Daremot kan fostrets trakea stingas under slu-
tet av graviditeten, vilket kraftigt stimulerar lungtillvixten.
Trakeal obstruktion férutsétter dock att denna tas bort sena-
re under graviditeten eller att fostret f6ds med sk EXIT-pro-
cedur (ex utero intrapartrum treatment), dir luftvigen siak-
ras under pagaende placentacirkulation vid kejsarsnitt. Initi-
altvarresultaten lovande, men en randomiserad studie kunde
inte pavisa nagon minskning i mortalitet jamfért med kon-
troller behandlade pa konventionellt postnatalt sétt [54].
Deprest et al har darefter utvecklat en helt perkutan endo-
skopisk metod dir trakea obstrueras med en ballong, vilken
senare under graviditeten kan punkteras perkutant sé att ob-
struktionen avldgsnas. Jimf6rt med historiska kontroller har
minskad mortalitet pavisats [32]. For narvarande pagar en
randomiserad studie med denna metod, men nagra resultat
har inte publicerats. I avsaknad av evidens har forfattarna
hittills inte rekommenderat intrauterin behandling till nagra
fordldrar.

Centeralisering av varden

Vid prenatal diagnos bor forlossningen planeras. Det torde
inte rdda nagot tvivel om att den blivande mamman ska f6rl6-
sas vid ett centrum med tillgang till neonatal intensivvard
och barnkirurgisk expertis. Centramed fler fall harien kana-
densisk studie visat signifikant hogre 6verlevnad én centra
med farre fall [55], vilket d4ven indikerats i en skandinavisk
studie [56]. Enligt The CDH EURO Consortium Consensus
bér ECMO finnas i den terapeutiska arsenalen [1]. Om 6ver-
levnaden pa nationell niva i Sverige ska forbattras bor saledes
varden av prenatalt kiinda fall centraliseras till ett eller mojli-
gen tva centra. Patienter som diagnostiseras postnatalt bor,
liksom tidigare, snarast remitteras till centra med neonatal
intensivvard och barnkirurgi. Geografiska hinsyn kan dé be-
hova tas dven om patienten i idealfallet bor remitteras direkt
till ett centrum med tillgang till ECMO. Om patienten &r i for
daligt skick for konventionell transport kan transport med
mobilt ECMO-team bli aktuell [35].
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KONKLUSION
Sammanfattningsvis kan konstateras att patientkohorten
med kongenitalt diafragmabréack som behandlats vid Astrid
Lindgrens barnsjukhus (och tidigare S:t Gorans sjukhus)
1990-2009 enligt riktlinjer som rekommenderas internatio-
nellt uppvisar en utomordentligt hog 6verlevnad pa séval kort
som lang sikt i ett globalt perspektiv. Ska 6verlevnaden pa na-
tionell bas i Sverige forbéttras bor varden centraliseras.

W Potentiella bindningar eller jdvsforhallanden: Inga uppgivna.
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