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DIAPHRAGMATIC HERNIA IN THE CZECH REPUBLIC: INCIDENCE, SEX RATIO AND PRENATAL
DIAGNOSTICS

Original article

Abstract

Introduction and objectives: Retrospective analysis of the frequency and sex ratio of children born with
diaphragmatic hernia in the Czech Republic in the period 1961-2020.

Material and methodology: In the work, we used data from the National Registry of Congenital Anomalies
kept within the National Registry of Reproductive Health at the Institute of Health Information and Statistics
of the Czech Republic (UZIS CR) and data from previous grant analyzes by our team. Another data source was
prenatal diagnosis data from the Czech Society of Medical Genetics and Genomics for the years 1961 to 2020.
Results: More than 7.5 million children were born in the observed period. From this total number, 1,742 cases
of diagnoses were recorded in children born with diaphragmatic hernia, 973 were boys, 758 were girls, and
in 11 cases, the gender was unknown/undetermined. Of the total number of children born, 51.22% were boys
and 48.78% were girls without diaphragmatic hernia. In the case of children born with a diaphragmatic hernia,
there were statistically significantly more boys 56.21% versus 43.79% girls (P<0.001). The representation of
boys and girls changes during the observed period, in the first twenty years the predominance of boys over
girls was not so pronounced and statistically significant compared to the group without diaphragmatic hernia.
The overall incidence of the defect during the monitored period does not have a clear trend of continuous
decrease or increase in incidence. We evaluated the influence of prenatal diagnosis on the frequency of the
defect in the population after five-year periods. The values of the share of prenatal diagnostics are increasing
in the first five five-year periods, only in the last period 2016-2020 has the rise stopped.

Conclusion: The overall incidence of diaphragmatic hernia does not change significantly during the observed
period. However, the share of prenatal diagnosis is increasing. The defect occurs more often in boys than in
girls, this difference is statistically significant.

Key words: diaphragmatic hernia, prenatal diagnosis, sex ratio
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Pavodni prace

Abstrakt

Uvod a cile: Retrospektivni analyza &etnosti a pomé&ru pohlavi narozenych déti s braniéni kylou v Ceské re-
publice v obdobi 1961-2020.

Material a metodika: V praci jsme vyuZili idaje z Narodniho registru vrozenych vad vedeného v ramci Re-
gistru reprodukéniho zdravi v Ustavu zdravotnickych informaci a statistiky Ceské republiky (UZIS CR) a data
z pfredchozich grantovych analyz naseho kolektivu. Dal$im zdrojem dat byly Udaje o prenatalni diagnostice ze
Spoleénosti lékaiské genetiky a genomiky CLS JEP za roky 1961 aZ 2020.

Vysledky: Ve sledovaném obdobi se narodilo vice nez 7,5 milionu déti. Z tohoto celkového poctu bylo za-
chyceno 1 742 pripadl diagn6z u narozenych déti s brani¢ni kylou, 973 chlapcll, 758 divek a v 11 pfipadech
bylo pohlavi neznamé/neuréeno. Z celkového poétu narozenych déti bylo 51,22 % chlapcli a 48,78 % divek bez
brani¢ni kyly. V pripadé déti narozenych s braniéni kylou bylo statisticky vyznamné vice chlapct 56,21 % opro-
ti 43,79 % divek (P < 0,001). Zastoupeni chlapct a divek se v pribéhu sledovaného obdobi méni, v prvnich
dvaceti letech nebyla prevaha chlapct nad divkami tak vyrazna a statisticky vyznamna oproti skupiné bez VV.
Celkova incidence vady v pribéhu sledovaného obdobi nema jednoznaény zietelny trend plynulého poklesu
ani narlstu incidence. Vliv prenatalni diagnostiky na ¢etnost vady v populaci jsme hodnotili po pétiletych ob-
dobich. Hodnoty podilu prenatalni diagnostiky v prvnich péti pétiletych obdobich rostou, pouze v poslednim
obdobi 2016-2020 se jiz vzestup zastavil.

Zaveér: Celkova incidence brani¢ni kyly se v priibéhu sledovaného obdobi vyrazné neméni. Podil prenatalni
diagnostiky se vSak zvySuje. Vada se vyskytuje ¢astéji u chlapct nez u divek, tento rozdil je statisticky vyznam-

ny.

Kliéova slova: branic¢ni kyla, prenatalni diagnostika, pomér pohlavi

Uvod

Vrozena brani¢ni kyla (BK) je vrozena vyvojova vada
(VV) branice. Primarné jde o defekt utvareni toho-
to hlavniho dychaciho svalu, sekundarné pak skrze
tento defekt mize dochazet k herniaci orgadnt dutiny
bfisni do dutiny hrudni a jejich naslednému utlaku.
Kritickou komplikaci muze byt hypoplazie plic (1,2).
Nejcastéjsi (85 % pfipadu) je brani¢ni kyla levostran-
na (Bochdalekova hernie), zbytek pfipadl pak tvofi
méné Casta pravostranna (Morgagniho hernie), vzac-
né (cca 2 % pripadl) muaze jit o defekt oboustranny
(2). BK se muze vyskytovat jako izolovana VV, nebo
jako soudast komplexnich genetickych syndrom
chromozomalni nebo monogenni etiologie. Konkrét-
ni pri¢iny izolované BK nejsou dosud zcela jasné, jde
o typickou vadu s multifaktorialni etiologii. V pfipadé
prenatalni i postnatalni diagnostiky BK je na misté
nabidnout rodi¢dm moZnost genetického poraden-
stvi (2).

Prevalence BK z multicentrické studie z roku 2021
ze vSech sledovanych zemi byla 2,6 na 10 000 poro-
da (95% Cl: 2,5-2,7), mezi lety 2001 a 2012 se mirné
zvySovala (primérné ro¢ni procento zmén = 0,47 %).
Celkova procentualni imrtnost na BK byla 37,7 (1).
V Ceské republice byla v obdobi 1961-2000 inci-
dence BK u narozenych 2,32 na 10 000 Zivé naroze-
nych, véetné pripadl prenatalné diagnostikovanych
a ukoncéenych pak 2,37 na 10 000 Zivé narozenych (3).
Prenatalni intervence se v pfipadé prenatalniho
zjisténi BK zaméfruje na stimulaci vyvoje plic, kli-
nicky dosaZzené perkutanni fetalni endoskopickou
trachealni okluzi (FETO) v lokalni anestezii. Studie
Tracheal Occlusion To Accelerate Lung growth trial
(www.totaltrial.eu) je mezinarodni randomizovana
studie zkoumaijici roli fetalni terapie téZzké a stfedné
tézké plicni hypoplazie. Navzdory zjevnému zvyseni
preziti po FETO musi pokracovat hledani méné in-
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vazivnich a ucinnéjsich prenatalnich intervenci (4).
U plodl lééenych FETO byla mira preZiti vy$si nez
u plodl s podobnou velikosti plic bez FETO (49/120
(41 %) oproti 4/27 (15 %); P = 0,014) i pfes vy38i miru
nedonos$enosti (gestacni vék pfi narozeni: 34,4 = 2,7
tydne vs. 36,8 + 3,0 tydne; P < 0,0001) (5).

Material a metodika

V praci jsme vyuZili tdaje z Narodniho registru vro-
zenych vad vedeného v ramci Narodniho registru
reprodukéniho zdravi v Ustavu zdravotnickych infor-
maci a statistiky (UZIS) Ceské republiky (CR) a publi-
kovana data z pfedchozich grantovych analyz naseho
kolektivu. Dal$im zdrojem dat byly Gdaje o prenatalni
diagnostice této vady z aktivné ziskdvanych hlase-
nek pod patronatem Spoleénosti |Iékafské genetiky
a genomiky CLS JEP za roky 1994 a7 2020. V ramci
anonymizované databaze byly identifikovany pfipa-
dy, u kterych byla uvedena MKN-10 diagnéza Q79.0.
U téchto pfipadl bylo analyzovano pohlavi (pokud
bylo uvedeno) a pomér pohlavi byl nasledné statis-
ticky vyhodnocen (Pearson(iv chi-kvadrat test, hod-
noty P niZ8i nez 0,05 byly povazovany za statisticky
vyznamné) a porovnan s kontrolni skupinou, kterou
byly déti, které se narodily ve stejném obdobi bez
jakékoliv diagnézy vrozené vady. Analyza se zamé-
fila také na trendy incidenci v jednotlivych dekddach
sledovaného obdobi. Statistické analyzy byly pro-
vedeny pomoci softwaru Stata, verze 15 (StataCorp
LLC, College Station, Texas, U.S.A.). K porovnani
zastoupeni pohlavi ve skupiné déti s brani¢ni kylou
a v kontrolni skupiné déti bez vrozené vady byl pouzit
Pearson(v chi-kvadrat test.

Vysledky
V analyzovaném obdobi se v CR narodilo vice ne?
7,5 milionu déti. Z tohoto celkového podtu jsme
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nalezli 1 742 pripadd diagn6z u narozenych déti
s brani¢ni kylou, z nich bylo 973 chlapct, 758 divek
a v 11 pfipadech bylo pohlavi neznamé/neuréeno.
Roéni incidence BK u narozenych déti v Ceské repub-
lice v prfepoétu na 10 000 Zivé narozenych ukazuje
Graf 1. Primérna incidence byla 2,45 na 10 000 Zivé
narozenych u chlapct a 2,02 na 10 000 Zivé naroze-
nych u divek. Celkova incidence BK byla za toto ob-
dobi 2,26 na 10 000 Zivé narozenych.

Incidenci u narozenych déti ve sledovaném obdobi
ukazuje Graf 1. Casovou fadu lze zhruba rozdélit na
tfi ¢asti: na obdobi do roku 1985 s vy$Simi incidence-
mi, obdobi od roku 1991 s niZ8§imi incidencemi a pre-
chodné obdobi 1986-1990. Do roku 1985 se pouze
jedno obdobi, 1966-1970, vyznacuje incidencemi vy-
znamné niz§imi neZ predchazejici obdobi 1961-1965
a nasledujici obdobi 1971-1975. Od roku 1991 ma
pouze obdobi 2006-2010 incidence vyznamné niZsi
nez v obdobi 1991-1995 (kdy byla incidence vibec

nejnizsi), od ostatnich &étyf se obdobi 2006-2010 lisi
nevyznamné. V pfipadé celkové incidence, po pfipo-
¢teni pfipadl prenatalné diagnostikovanych a pro
tuto diagnézu predcasné ukonéenych, neni zietelny
trend plynulého poklesu ani narastu incidence v celé
60leté historii. Hodnoty ¢etnosti u narozenych a pre-
natalné diagnostikovanych spole¢né vytvafri inciden-
ci celkovou. Cetnosti v jednotlivych letech jsou ukaza-
ny na Grafu 2. Prlmérna incidence po zapodéteni 336
pfipadu braniéni kyly prenatalné ukonéenych gravi-
dit byla 2,69 na 10 000 Zivé narozenych. Incidence na
konci sledovaného obdobi, tj. v souéasnosti, je velmi
podobna jako na jeho zadatku v 60. letech minulého
stoleti. Do poklesu incidence narozenych s brani¢ni
kylou se zfejmé promitaji dva vlivy, jednak celkovy
pokles pripadl od konce 80. let, jednak rostouci po-
¢ty prenatalné diagnostikovanych od roku 1995, tedy
v obdobi, kdy celkové pocty pripadl spiSe rostou.

Graf 1 Incidence bréniéni kyly u narozenych déti v Ceské republice, 1961-2020

na 10 000 Zivé narozenych
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Graf 2 Incidence braniéni kyly u narozenych déti a u prenatalné diagnostikovanych pripadd
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V rdmci prenatalni diagnostiky jsme analyzovali Sest
Sletych obdobi (1991-1995 az 2016-2020). Hodnoty
podilu prenatdlni diagnostiky po prvnich 5 obdobi
rostou, pouze v poslednim obdobi 2016-2020 je ten-
to podil mirné a nevyznamné nizsi nez v predchozim
obdobi 2011-2015.
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Obdobi od roku 1995 mazZeme rozdélit na dva dese-
tileté bloky 1996-2005 a 2011-2020 a pfechodné ob-
dobi 2006-2010. Podil prenatalni diagnostiky v ,, péti-
letkach” prvého, resp. druhého bloku je blizky 20 %,
resp. mezi 35 % a 40 % a v pfechodném obdobi je
cca 27 %.
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Incidence uvnitf uvedenych blokl se li§i nevyznam-
né, mezi bloky pak vyznamné. Incidence v pfechod-
ném obdobi 2006-2010 se li§i nevyznamné od inci-
denci v obou blocich, s vyjimkou incidence v obdobi
2011-2015, ktera je vyznamné vyssi.

Z celkového poctu narozenych déti bez braniéni kyly
bylo 51,22 % chlapcll a 48,78 % dévéat. V pripadé
déti narozenych s brani¢ni kylou bylo statisticky vy-
znamné vice chlapct 56,21 % oproti 43,79 % divek
(P < 0,001). Zastoupeni pripadl podle pohlavi u na-
rozenych déti je po jednotlivych letech ukazano na
Grafu 3. Celkové bylo vy$si zastoupeni chlapcli mezi
détmi s BK oproti skupiné déti bez jakékoliv VV vy-
soce statisticky vyznamné — viz Graf 4. Analyza dat
vSak ukazala, Ze zastoupeni pohlavi u déti naroze-
nych s BK se v prib&hu &asu ménilo. Udaje za Sest
sledovanych desetiletych obdobi ukazuje Tab. 1. Na-

sledujici Tabulka 2 a Grafy 5 a 6 ukazuji zastoupe-
ni vady podle pohlavi a véku matky. Bylo nalezeno
vyznamné vice chlapcl neZ divek, zvlasté ve skupiné
matek 34letych a mladsSich je rozdil vysoce statisticky
vyznamny. Zastoupeni pohlavi mezi détmi s brani¢ni
kylou a bez vrozené vady bylo posuzovano ve skupi-
nach (stratech) danych vékem matky do 34 a od 35
let. Kazdému ze strat pfislusi ¢tyfpolni tabulka cet-
nosti chlapctl a divek s branié¢ni kylou a bez vrozené
vady, na jejimz zakladé se stanovi ukazatel asociace
OR - odds ratio, pomér $anci. Rozdil mezi OR a kon-
stantou 1,00 slouZi v kazdém ze strat jako mira od-
chylky zastoupeni pohlavi u déti s brani¢ni kylou od
kontrolni skupiny. Shoda téchto odchylek byla hod-
nocena Breslowovym-Dayovym testem homogenity,
ktery testuje nulovou hypotézu, Ze OR ma ve vSech
stratech stejnou hodnotu.

Graf 3 Incidence bréniéni kyly u narozenych déti v Ceské republice, chlapci a divky 1961-2020

na 10 000 Zivé narozenvch
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Graf 4 Pomér pohlavi, chlapci - divky, bréniéni kyla, CR 1961-2020
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Tab. 1 Procentuélini zastoupeni chlapct a divek s diagnézou vrozeného hydrocefalu, CR 1961-2020
Obdobi Procento chlapci Procento divek Pearson chi?

1961-1970 56,23 43,77 0,065
1971-1980 51,40 48,60 0,983
1981-1990 59,70 40,30 0,002
1991-2000 61,63 38,37 0,007
2001-2010 54,63 45,37 0,288
2011-2022 58,73 41,27 0,031

22



Actual Gyn 2024, 16, 19-25

www.actualgyn.com

Tab. 2 Procentuélini zastoupeni chlapcu a divek s diagnézou braniéni kyly podle vékové skupiny matky, CR

1961-2020
Vék matky Procento chlapci Procento divek Pearson chi?
34 let a méné 55,82 44,18 0,001
35 let a vice 59,75 40,25 0,028

Graf 5 Pomér pohlavi, chlapci - divky, braniéni kyla, CR 1961-2020, vék matky 34 let a méné
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Graf 6 Pomér pohlavi, chlapci - divky, bréni¢ni kyla, CR 1961-2020, vék matky 35 let a vice
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V rdmci nasi studie byla primérna incidence BK 2,45
na 10 000 Zivé narozenych u chlapct a 2,02 na 10 000
Zivé narozenych u divek, celkova incidence pak byla
2,26 na 10 000 Zivé narozenych. Tyto vysledky se vy-
raznéji nelisi od publikovanych vysledkd zahranic¢-
nich studii.

V ramci rozsdhlé multicentrické studie z roku 2021
byla incidence BK v prdméru 2,6 na 10 000 porodu
(95% CI: 2,56-2,7) (1). Forrester a Merz ve své pra-
ci z roku 1998 uvadi ¢etnost BK 2,45 na 10 000 zivé
narozenych (6). Publikovana incidence BK v CR byla
v obdobi do roku 2000 u narozenych 2,32 na 10 000
Zivé narozenych a véetné pripadl prenatalné dia-

divky

gnostikovanych a ukonéenych pak 2,37 na 10 000
Zivé narozenych (3). M. M. Dott a kol. publikovali
v roce 2023 praci z dat Metropolitan Atlanta Congeni-
tal Defects Program za obdobi 1968-1999. Incidence
BK byla 2,4 na 10 000 Zivé narozenych. Ve studii dale
uvadéji castéjsi zastoupeni muzského pohlavi a ne-
donos$enosti u narozenych déti s BK oproti normalni
populaci. Béhem sledovaného obdobi se procento
déti s vrozenou branicéni kylou, které prezily do 1 roku
véku, zvySilo z 19 % (1968-1971) na pfiblizné 54 %
(1996-1999) (7).

I v CR predstavuji pfipady braniéni kyly diagno-
zu, kterd vyznamné ovliviiuje perinatalni morbiditu
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a mortalitu. Podil jednotlivych vrozenych vad na mi-
rdch umrtnosti (véetné braniéni kyly) jsme analyzo-
vali v publikacich z roku 2006 a 2007 (8,9). Ve studii
autorl Wei Yang a kol. z roku 2006 predstavovaly
izolované diagnézy BK 58 % pfipadi. Nejcastéjsi
pridruzenou vadou byly vrozené vady srdeéni. Vys-
§i cetnost byla prokazana u déti muzského pohlavi
a u déti z vicecetnych gravidit (10). C. P. Torfs a kol.
ve své praci hodnotili rGzné demografické, materské
a kojenecké charakteristiky pro tfi hlavni typy defek-
td, Morgagniho kylu, pars sternalis kylu a posterola-
teralni kylu. U posterolateralni kyly dale analyzovali
i zastoupeni pfidruzenych anomalii (43 %). PrestozZe
pocet pfipadd Morgagniho kyly (N = 5) a kyly pars
sternalis (N = 5) byl maly, srovnani s posterolateral-
ni kylou naznacovalo niz§i pomér pohlavi (P < 0,09)
a vyS8si pramérny vék matek pro obé skupiny. V ramci
posterolateralniho typu zjistili signifikantné vyssi po-
mér muzl a zen (M/F = 1,568) ve srovnani s populaci
(P < 0,03) (11). Obecné neni vyssi zastoupeni chlap-
cl oproti divkdm u nékterych typl strukturnich VV
(véetné BK) novym zjisténim, posun poméru pohlavi
je u nich znam jiz relativné dlouho, konkrétni pfi¢iny
ale nejsou dosud zcela jasné.

V oblasti prenatalni diagnostiky BK je hlavni meto-
dou ultrazvukové vysetreni. Prenatalni ultrazvukovy
screening by mél identifikovat vice nez 60 % pfipa-
dld vrozené branicni kyly a zaroven poskytuje prile-
Zitost pro odeslani téchto pripadud in utero do cen-
tra specializované péce k odbornému posouzeni
a perinatalni 1écbé. Prenatalni diagnostika BK se za
poslednich deset let velmi zleps$ila. Kombinace stano-
veni velikosti plic, polohy jater a dal$ich nitrobfiSnich
organl pomoci ultrazvukovych méreni a MRl jsou $i-
roce pfijimanymi metodami pro rozdéleni plodd do
skupin, které koreluji nejen s novorozeneckou mor-
talitou, ale také s morbiditou (12). Ve studii J. Colvin
a kolektiv bylo identifikovano 111 pfipadl BK. Z toho
se 71 (61 %) kojencll narodilo Zivych a 37 prezilo vice

nez 1 rok véku (52 % Zivé narozenych déti, 32 % vSech
pfipadu BK). Téhotenstvi zahrnujici 38 (33 %) plodu
byla ukondéena elektivhé, 4 (3 %) plody byly spon-
tanné potraceny a 3 (3 %) plody se narodily mrtvé.
Dalsi velkd vrozend anomalie byla pfitomna v 54
(47 %) pripadech. Dvacet jedna (18 %) pfipadd mélo
jiné anomalie, které byly pravdépodobné smrtelné.
Ze vSech pripadu s dalsi velkou anomalii zemrelo 42
(78 %). 27 (71 %) z 38 plod, u kterych bylo téhoten-
stvi ukonéeno, mélo jinou vyznamnou anomalii. Dale
23 (32 %) zivé narozenych déti mélo dalsi vyznam-
nou anomalii (4 z nich byly povaZzovany za smrtelné);
to v8ak neovlivnilo jejich miru preziti. 53 % pfripad(
bylo diagnostikovano prenatalné a 49 % téchto tého-
tenstvi bylo poté ukonéeno. Z Zivé narozenych déti
s prenatalné diagnostikovanou BK pfezilo 10 (33 %)
vice nez 1 rok véku. Mezi prenatalné a postnatalné
diagnostikovanymi zivé narozenymi détmi byly zjis-
tény vyznamné rozdily. U Zivé narozenych déti byla
prenatalni diagnostika spojena s vyznamné sniZzenou
mirou preZiti (33 % ve srovnani s 66 % u postnatalné
diagnostikovanych kojenc(). Prenatalné diagnostiko-
vané Zivé narozené déti mély nizsi porodni hmotnost
a narodily se v dfivéj§im gestaénim véku (13).

Zavér

V nasi praci jsme zjistili, Ze celkova incidence braniéni
kyly se v prib&hu nami sledovaného obdobi v Ceské
republice vyrazné neméni. Se zavedenim ultrazvu-
kové prenatalni diagnostiky doslo logicky ke snize-
ni poétu pripadl identifikovanych az u narozenych
déti, reciprotné se zvySuje zastoupeni prenatalné
diagnostikovanych pfipadd. Incidence braniéni kyly
je v Ceské republice dle literarnich udajti velmi po-
dobna incidencim této vrozené vady v jinych zemich.
Prokazali jsme u déti s brani¢ni kylou statisticky vy-
znamné vice postiZzenych chlapcl oproti divkdm. Po-
dobny nalez jiz byl zjistén i v nékterych publikova-
nych epidemiologickych studiich.
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