Anbefalinger Evidensgrad
Modtagelse, stabilisering og monitorering pa fedestuen
Modtagelse og behandling af et CDH-barn er en hejt specialiseret funktion.
Barnet ber modtages af et team med intensiv neonatologisk erfaring. Teamet
sammensattes efter lokale forhold.
. . . v

Barnet modtages direkte pa &ben kuvese/Airshield, for at sikre mod afkeling og
for at undga unedig forflyttelse af barnet.
Husk: Apgar score, Tp, Vagt, Konakion,
Monitorering

v
Prae-duktal saturationsméler og EKG-elektroder pasattes hurtigst muligt.
Mal for saturation pa fedestuen
Praeduktal saturation 80-95 % tilstraebes. Praduktal saturation helt ned til 70 % v
de forste 2 timer accepteres, hvis tilstanden bedres klinisk og organ perfusion
vurderes tilstrekkelig.
Ventrikelsonde
Naso- eller orogastrisk sonde til svagt sug eller dben pose anlegges hurtigst v
muligt.
Vaskulzer adgange
Standard PVK (gerne 2) hurtigst muligt — ved vanskelig adgang anlaegges NVK. v
Dette bor ikke forlenge ophold pa fedestue unedigt (se desuden nedenfor).
Luftvejshandtering

v

Maske-ventilation ber begraenses mest muligt.
CPAP er som udgangspunkt kontraindiceret.
Blid sugning af nase/svalg/eovre luftvej kan vaere nedvendigt.

Langt de fleste bern med CDH har behov for respiratorisk stette og dermed
umiddelbar intubation. Der intuberes af erfarent personale.

Ved forventet god lungefunktion baseret pd antenatale scanninger (venstre
CDH, leveren nede, O/E LHR > 50), kan intubation undlades hvis barnet kan




opnd navnte méal for praeduktal saturation ved spontan respiration uden stotte.

Saledes reduceres risiko for ventilator induceret lungeskade.

Ventilation

Det intuberede barn ventileres med PEEP 2-5, PIP 20-25. RF 40 — 60 og FiO02
justeres mhp at opna mal for praeduktal saturation som ovenfor navnt.

v

PreOP pé Neo/Intensiv: Monitorering, behandling og mél

Alment

Kontinuerlig EKG, pra- og post duktal saturationsméling.
Temperaturméling (hypotermi kan forvarre den pulmonale hypertension)

Hvis intuberet barn: Taet monitorering af CO» (evt. transcutan monitorering af
pO2 og pCO; eller end-tidal CO2 maling)

Invasiv BT-maling (se evt nedenfor)

Blarekateter mhp TD-maéling (vigende diureser vil typisk vare tegn pa darlig
organ perfusion).

Teat monitorering af barnets komfort og vurdering af
sedationsbehov.

v

Parakliniske undersogelser
Rtg thorax: sd snart som praktisk mulig.

Blodprever: Syrebase status ved indleeggelse og labende for at tilpasse
behandling. @vrige blodprever efter indikation og efter vanlige retningslinjer.

Ultralyd af cerebrum: Minimum x 1 inden operation. Kontrol UL efter
operation, inden evt. ECMO, dagligt under ECMO-behandlingen og inden
udskrivelse.

EKKO: Fuld strukturel og funktionel EKKO i forste levedegn — om muligt
indenfor de forste levetimer.

Funktionel vurdering: Dag 3, Dag 7, Inden for 1. post opr degn, 1 uge post opr og for
udskrivelse.

Derudover altid pé indikation (ud fra klinisk tilstand, med tegn pé kardiel
dysfunktion, betydende pulmonal hypertension) eller ved markant @&ndring i
behandling.

v
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Lejring og komfort

Barnet lejres primert pa “herniesiden” og aflastes pa ryggen. Obs: disse barn

har eget risiko for decubitus. 1AY
Der tilstreebes mest mulig komfort, om muligt ”low-touch”, hvilket inkluderer

ro pa stuen evt. dempet belysning.

Procedurer og tiltag reduceres mest muligt.

Vaskulaere adgange

PVK lagges hurtigst muligt mhp hurtig opstart af nedvendig behandling

(sedation med videre).

Yderligere adgange sikres i det omfang, det er klinisk indiceret og under

hensyntagen til at forebygge stress/agitation i forbindelse med procedurerne.

NVK og NAK kan ved behov ofte anleegges hurtigt og nemt til fortsat 1A Y

behandling, blodprevetagning og monitorering.

NVK (oftest 4fr eller 5fr d2 lumen) anlegges efter standard procedure.
Korrekt placering af NVK kan vare vanskeligt at bedemme radiografisk,
specielt hvis leveren er oppe. Ultralyd kan med fordel anvendes bedside til at
bedeomme placering af katheter spidsen. En lav placering kan accepteres indtil
CVK kan anlegges.

CVK (oftest 4ft, 2-lumen) kan anlaegges nér passende, eller i forbindelse med
anastesi til operationen (athengig af evrige adgange). Undga sa vidt muligt
anleggelse af CVK pé hejre side af halsen, sa disse kar spares til kanylering 1
tilfeelde af behov for ECMO-behandling.

PAK (arteriekanyle) anlaegges (sd vidt muligt i hejre hind) til invasiv BT-
maéling og praduktale blodprever.

NAK (3.5fr I-lumen) kan bruges til invasiv BT-maling, men blodprever vil
veaere post-duktale.




Smertebehandling/sedation og relaksation

“Low-touch”-regime ivarksattes sd snart de nedvendige procedurer er udfort.

Alle intuberede bern skal have fast analgetika (Fentanyl eller morfin).

Midazolam kan tilleegges ved uro, men bgr om muligt undgés, hvis der er
hypotensive udfordringer.

Analgetika som sedativa administreres med fordel kontinuerligt som infusion
for at sikre konstant passende smertelindring og sedation.

Rutinemassig brug af dyb sedation og relaksation anbefales ikke.

Procedurer og tiltag reduceres mest muligt.
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Antibiotika
Der anbefales ikke rutinemeessig opstart af antibiotika pa fedselstidspunktet.
Brug af antibiotika ber felge vanlige retningslinjer for nyfedte.

Perioperativ antibiotikaprofylakse gives efter lokal praksis.
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Vaske

Relativ veeskerestriktion tilstraebes i forste levedogn.
Ved behov for vaskebolus er isoton 0,9 % NaCl eller Ringer acetat forstevalg.
Ved bolus gives 10 ml/kg ad gangen.

Ved behov for > 2 x bolus genovervejes indikation og der opstartes adjuverende
behandling.

I-1v

Respiratorisk stotte

Nyfedte med CDH som udviser tegn pa respiratorisk insufficiens intuberes snarest
efter fodslen med henblik pé at begraense stress/agitation samt tid med
maskeventilation

Lungeprotektiv ventilation (”’gentle ventilation”) tilstraebes:

Konventionel mekanisk ventilation med PIP < 25, peep 2 — 5, RF 40-60

eller

HFO: MAP 13-17, 10 Hz, Delta P 30 — 50.

[lttilskud justeres primeert efter praeduktal saturation.
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Praeduktal SAT pa > 85 men < 95 % tilstraebes.
Postduktal SAT > 70 % tilstraebes safremt organperfusion vurderes tilstreekkelig..

PaCO2 mellem 6,9 - 9,3 kPa tilstraebes.

Ved behov for PIP > 28 ved konventionel ventilation for at opna mal for SAT og
CO2, da ber skiftes til HFO.

Surfactant: anbefales ikke rutinemaessigt.

Hvis prematuritet (GA <34) og ved mistanke om RDS (manglende pree-natal steroid
til mater) gives surfactant administration (100mg/kg). Kan om nedvendigt gentages.
Om muligt “’sigtes mod raske lunge”

Hamodynamisk stette
Normalt BT for alderen tilstraebes som udgangspunkt.

Vaskebolus kan gives ved hypotension og tegn pa hypovolaemi og darlig
organpefusion (laktat > 3, TD < 1 ml/kg/t, KRT > 3 sek, pH < 7.20):
Isoton NaCl 0,9 % eller Ringer acetat er farstevalg. Der gives 10 mi/kg ad
gangen med efterfglgende revurdering.

Ved hypotension trods ovenstdende behandling og behov for perifer LIV
vasokonstriktion startes adjuverende behandling i form af vasoaktive stoffer: )
Dopamin: Anbefalet startdosis er 5 ug/kg/min og kan ages op til 15
ug/kg/min. Hajere doser bor undgds pga. risiko for forveerring af PH.

Noradrenalin: Anbefalet startdosis er 0.02 ug/kg/min og kan oges til 0,5
ug/kg/min. Hojere doser bor anvendes med forsigtighed pga. risiko for
forveerring af PH.

Hydrocortison kan anvendes i det tidlige forleb ved behandlings-refrakter
hypotension. Anbefalet dosis er 1 mg/kg, gentages efter behov.

Behandling af pulmonal hypertension

Ved symptomatisk PH og betydende hgjre ventrikel dysfunktion ber
behandling rettes mod afterload reduktion med pulmonale vasodilatatorer.

iNO kan anvendes ved sver pulmonal hypertension med normal venstre
ventrikel funktion.

Der startes med iNO 20 ppm og reduceres gradvist afhengig af effekt. Ved
manglende effekt aftrappes behandlingen.




Sildenafil kan anvendes som supplement til behandling med andre
vasodilatatorer, fx som supplement til iNO, enten ved svag effekt eller ved
rebound pulmonal hypertension/hypoxi i forbindelse med aftrapning af iNO.

Enteral administration med startdosis pa 0,5 mg/kg x 4, kan optitreres til 2
mg/kg x 4.

1V administration med loadingdosis pa 0,4 mg/kg over 3 t efterfulgt af
vedligeholdelses infusion 1,6 mg/kg/dogn.

Prostaglandin kan overvejes ved svar pulmonal hypertension med svigtende
hajre ventrikel og/eller ved venstre ventrikel dysfunktion og ductus athangigt
system-kredslab.

Startdosis 0,05-0,1 ug/kg/min. og forseges reduceres til 0,01 ug/kg/min, nar
tilstand er stabil.

Ved hejre og/eller venstre ventrikel dysfunktion (pavirket system
kredslgb/nedsat cardiac output) kan hjertets pumpefunktion understettes ved
behandling med dobutamin eller Milrinon. Ved svar PH anbefales Milrinon,
som ogsa virker pulmonalt vasodilaterende.

Milrinon:

Startdosis pd infusion 0,3 mikrogram/kg/min, kan justeres op til 0,75
ug/kg/min efter effekt og under hensyntagen til nyrefunktion. Loading dosis
anbefales ikke pga. risiko for hypotension, som kan forveerre det kliniske
billede.

Dobutamin:

Anbefalet startdosis er 5 mcg/kg/min og kan oges til 15 mcg/kg/min.
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Behandlingsmaél

Syre/base balance: pH 7,20-7,40, PaCO2 mellem 6,9 - 9,3 kPa tilstraebes og
laktat < 3 tilstrabes.

Saturation: Preduktal saturation mellem 85-95 %. Preeduktal saturation ned
til 70 % de forste 2 timer kan accepteres, hvis organ-perfusionen og
ventilationen vurderes tilstreekkelig: dvs. barnet har ikke tachycardi, TD >1
ml/kg/t, pH >7.20, PCO2 < 9,3 kPa, laktat <3. For at undgé hyperoxi,

reduceres ilttilskuddet gradvist nar den praduktale saturation ligger over 95%.
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Blodtryk: Der tilstrebes normalt blodtryk for alderen. Ikke indikation for at

behandle moderat lavt blodtryk, hvis organ-perfusionen vurderes tilstreekkelig:

dvs. ingen tachycardi, TD >1 ml/kg/t, pH >7.20, laktat <3, praeduktal
saturation >85 %. Der er ikke indikation for at ege blodtryk til supra-normalt
niveau, sa lenge preduktal saturation er > 85 %

Timediurese: TD >1 ml/kg/t. Ved lav TD, tilstraebes optimering af
hamodynamikken for opstart af diuretika.

Vagt/hydreringsgrad: Normovolaemi. Initialt relativ vaeskerestriktion.

Temperatur: Normotermi sikres, idet hypotermi kan udlgse/forvaerre den
pulmonale hypertension

ECMO

Ved behandlings-refraktaer sygdom, med betydende reversible forhold ud fra
en vurdering af det enkelte tilfeelde, kan rescue-terapi med ECMO-behandling
overvejes.

ECMO-behandling af nyfedte foregir pé Rigshospitalet.
Kontraindikationer for ECMO:

GA< 34, vegt <2000 g, IVH eller andre tilstande, hvor heparinisering er
kontraindiceret, svare associerede misdannelser eller svaer konkurrerende
sygdom eller kromosomanomali.

Indikationer for ECMO:

Manglende respons pé optimal ventilatorisk og cirkulatorisk understottende
behandling. Dette er en individuel overvejelse baseret pa en kombination af
folgende:

e Hypoxami: preduktal saturation < 85 % eller postduktal saturation <

70 %

e Behandlingsrefraktaer metabolisk acidose: laktat > 5 mmol/l eller pH <
7,15

e Behandlingsrefraktaer respiratorisk acidose: pH < 7,15 pga. hyperkapni
=PCO,>9,3 kPa

e Hypotension, med dérlig vevsperfusion: urinproduktion < 0,5
ml/kg/time gennem 12-24 timer eller ikke responderende pa optimal
intensiv behandling inkl. volumen og/eller inotropi.

e Oxygeneringsindex > 40 gennem mindst 3 timer.

e Behov for PIP >28 cm H>O i konventionel respiratorbehandling eller
MAP > 17 i HFO

v




Samme principper som for preoperativ observation og behandling felges inkl
vurdering af og behandling af smerter.

Der kan forventes “tilbagefald” og instabilitet i det postoperative forlab.

Rtg af thorax til kontrol af tubeplacering og lungeudfoldning.

Respirator aftrapning og ekstubation efter vanlige retningslinjer. Ekstubation
til noninvasiv respiratorisk stette efter behov (cpap, nHF, ilt). Postoperativt

stiles mod saturation 90-95%.

Sedation/analgetika aftrappes med opmarksomhed pd og behandling af
abstinenser.

Kontrol EKKO.

Der observeres for postoperative komplikationer (i form af
bledning, infektion, hydro/pneumo/chylothorax) hvor
ventilation og/eller cirkulation kan kompromitteres.

Draen anlegges ikke rutinemaessigt.

Antibiotika gives pa vanlig indikation og profylaktisk 3 degn post-OP.

Enteral ernering startes ath@ngig af tarmfunktion i samrdd med kirurg.
Der suppleres med parenteral ernaring efter behov.

Ved tegn til gastroesophageal refluks opstartes behandling med PPI.
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Prognose

Overlevelsen i DK for levendefodte bern med CDH, som kraver intensiv
terapi umiddelbart efter fodslen, har over de sidste 10 &r varet ca. 80 %. Born
med sen udvikling af symptomer (sen diagnose) har en god prognosen med
naer 100% overlevelse. Dette stemmer godt overens med opgerelser fra UK,
Frankrig og Canada.

Talrige faktorer har betydning for eget risiko for ded og senfelger herunder
antenatal diagnose, prematuritet, apgar score < 6 ved 1 min, associerede
misdannelser (sarligt hjertemisdannelser), lever herniering, udtalt lunge
hypoplasi, langvarig respiratorbehandling (> 30 dage), sver PPHN og behov
for ECMO.

N/A




Born fodt med CDH har eget risiko for mange forskellige folgetilstand i form
af kronisk PH, lungeproblemer, recidiverende infektioner, gastrointestinale
problemer (herunder refluks, ern@ringsproblemer, trivselsproblemer og behov
for gastrostomi), forsinket neurologisk udvikling, herenedsattelse, hernie
recidiv og orthopadiske deformiteter (scoliose mm).

Der foreligger pt. ingen opgerelser over omfang af langtidsfelger hos den
danske population af CDH-bern.

Opfolgning

Det anbefales, at der etableres et dansk multidisciplinert opfelgningsprogram,
serligt for den gruppe af CDH-bern, som har haft behov for langvarig
respiratorisk stette og medicinsk behandling for PH.

Forslag til opfelgningsprogram:

o Udvidet harescreening til alle, evt. inklusive hjernestammeaudiometri.

e Regelmessig opfelgning i neonatal ambulatoriet med multidisciplineer
funktion (gastro, pulm, kardio, kirurg, fys).

e Opmarksomhed pé opfelgning af og lebende kontrol for persisterende

PH.

Opmarksomhed pé kontrol/opsporing af recidiv.

Planlagte kontroller efter 2-ars alderen.

Rédgivning vedrerende kost, evt. via diatist.

Neurologiske udviklings kontroller mhp opsporing og tidlig indsats

(psykomotorisk og social udvikling samt trivsel).

N/A




