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Abstract

This paper presents a case report of an infant, with a prenatally diagnosed congenital lung malformation, which proved to be
pulmonary sequestration and congenital cystic adenomatoid malformation. The authors discuss current knowledge on diagnosis,
clinical course and suggestions of ante- and postnatal management of patients with pulmonary sequestration or/and congenital
cystic lung malformation.
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Streszczenie

Artykut zawiera prezentacje przypadku niemowlecia ze stwierdzong w okresie prenatalnym wadg wrodzong ptuc pod postacig
sekwestracji pfuca i wrodzonej torbielowatosci gruczolakowatej ptuca. W pracy zawarto takze podsumowanie aktualnej wiedzy
na temat diagnostyki, objawoéw klinicznych oraz postgpowania w przypadku stwierdzenia u dzieci powyzszych wad zaréwno

w okresie prenatalnym, jak i postnatalnym.

Pneumonol. Alergol. Pol. 2014; 82: 377-384

Stowa kluczowe: wrodzona torbielowato$¢ gruczolakowata ptuc, sekwestracja ptuc, wrodzone wady ptuc, dzieci

Wstep

Czteromiesieczne niemowle plci meskiej
zostalo przyjete do kliniki z podejrzeniem wady
rozwojowej pluca lewego. Chlopiec urodzit sie
w 37. tygodniu ciazy, z cigzy pierwszej, bliznia-

czej, dwujajowej. W wykonanym w okresie prena-
talnym w 13. tygodniu cigzy planowym badaniu
ultrasonograficznym uwidoczniono u jednego
z bliznigt zmiany torbielowate w plucu lewym
i wysunieto podejrzenie wrodzonej torbielowa-
tosci gruczolakowatej ptuc. Zmiana nie powodo-
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wala przemieszczenia narzad6w znajdujacych sie
w klatce piersiowej. Obraz ptuc drugiego chtopca
byt prawidlowy. Matka dzieci zostala zakwalifi-
kowana do leczenia glikokortykosteroidami syste-
mowymi (betametazon 3 X dziennie przez 3 dni).
Leczenie przeprowadzono w 26. tygodniu cigzy.
W kontrolnym badaniu USG wykonanym przed
porodem nie uwidoczniono zmian patologicznych
w plucach u zadnego z dzieci. Poréd nastapit dro-
ga ciecia cesarskiego. Chlopiec, u ktérego stwier-
dzano wczes$niej zmiany torbielowate w ptucach,
urodzil sie jako drugi blizniak. Po urodzeniu
zostal oceniony na 9, a nastepnie 10 pkt. w ska-
li Apgar. Masa ciala chlopca wynosila 2460 g.
W badaniu przedmiotowym przeprowadzonym
po porodzie nie stwierdzono odchylen od stanu
prawidtowego. Pierwszy bliZzniak réwniez urodzit
sie w stanie og6lnym dobrym z masg ciata 2140 g.
Okres okotoporodowy u obu chtopcéw przebiegat
bez powiktan. Nie wystgpowaly patologiczne ob-
jawy ze strony uktadu oddechowego. Ze wzgledu
na stwierdzane w okresie prenatalnym zmiany
w klatce piersiowej po porodzie wykonano zdje-
cie przegladowe klatki piersiowej u blizniaka II.
W badaniu tym nie wykazano nieprawidlowosci
mogacych sugerowaé obecnos$¢ wady wrodzonej
pluc, dopiero badanie radiologiczne wykonane
w drugim miesigcu zycia wykazalo obecno$é
zaburzen upowietrznienia w polu dolnym ptuca
lewego. Dziecko zostato skierowane do naszego
oérodka w celu diagnostyki i leczenia.

Przy przyjeciu do kliniki chlopiec byt w sta-
nie ogélnym dobrym. Rozwéj psychoruchowy
dziecka nie odbiegal od normy, przyrosty masy
i dlugosci ciata byty prawidtowe. W badaniu
przedmiotowym nie stwierdzono odchylen od
stanu prawidlowego, nad polami ptucnymi sty-
szalny byl odglos opukowy jawny, ostuchowo
obustronnie obecny byl prawidlowy szmer pe-
cherzykowy. Wyniki wykonanych podstawowych
badan laboratoryjnych byly w normie.

W badaniu RTG klatki piersiowej stwier-
dzono po stronie lewej, zasercowo, obszar
o upo$ledzonej powietrznoéci migzszu, z rozde-
ciem nadprzeponowych czeéci pluc (ryc. 1).

W celu bardziej precyzyjnego uwidocznienia
obserwowanych zmian wykonano tomografie
komputerowg klatki piersiowej z kontrastem,
w ktorej wykazano obecnos$¢ sekwestru we-
wnatrzptatowego w tylno-dolno-przysrodkowej
czesci ptuca lewego z widocznym zaopatrujacym
szerokim naczyniem odchodzacym od aorty oraz
splywem zylnym do zyly plucnej dolnej lewe;j.
Ponad sekwestrem uwidocznione zostaly réwniez
zmiany torbielowate w plucu lewym (ryc. 2-4).

Rycina 1. Za sercem po lewej stronie obszar o upo$ledzonej powietrzno-
$ci migzszu (strzatki). Widoczne rozdecie nadprzeponowych czesci piuc

Figure 1. Area of consolidation in the left lung (arrows) behind the
heart. Hyperextension of basal parts of both lungs

Na podstawie zmian stwierdzonych w bada-
niach obrazowych dziecko zostato zakwalifikowa-
ne do leczenia operacyjnego. Zabieg operacyjny
wykonano w 8. miesigcu zycia dziecka. Resekcji
torbielowato zmienionego sekwestru dolnego
plata pluca lewego dokonano z dostepu przez to-
rakotomie przednio-boczng na wysokosci V prze-
strzeni miedzyzebrowej. Wyizolowano i przecieto
szerokie na 5 mm naczynie tetnicze odchodzace
od przysrodkowej czesci aorty zstepujacej, tuz
nad przepong i zaopatrujace sekwestr (ryc. 5). Plat
dolny z wyczuwalnymi stwardnieniami usunigto
w sposéb typowy. Przebieg pooperacyjny byt bez
powiklan. Wynik badania histopatologicznego
potwierdzil obecno$é wrodzonej torbielowato-
$ci gruczolakowatej ptuc (typ 2) oraz sekwestru
wewnatrzplatowego. Aktualnie, czyli w 10. mie-
sigcu zycia, chlopiec czuje sie dobrze i rozwija
prawidtowo.

Omodwienie

Zaréwno sekwestracja pluc (PS, pulmonary
sequestration), jak i wrodzona torbielowato$é
gruczolakowata pluc (CCAM, congenital cystic
adenomaoid malformation) zaliczane sg do wro-
dzonych wad klatki piersiowej (CTM, congeni-
tal thoracic malformations), do ktérych, poza
wspomnianymi powyzej kwalifikuje sie takze:
wrodzong przepukling przeponowas, przetoke
przelykowo-tchawicza, torbiele oskrzelopochod-
ne, wrodzong rozedme platows, atrezjg oskrzeli,
agenezje, aplazje i hipoplazje pluc, guzy nowo-
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Rycina 2. Sekwestr wewnatrzptatowy w tylno-dolno-przy$rodkowej czesci ptuca lewego (strzatki). Ponad sekwestrem giéwnie w segmentach

9i 10 ptuca widoczne zmiany torbielowate (owal)

Figure 2. Intralobar sequestration in posterior-inferior-medial part of the left lung (arrows). Above the sequestration, mainly in segments 9 and 10,

cystic structures are seen (oval)

Rycina 3. Tomografia komputerowa klatki piersiowej — ptaszczy-
zna czotowa. Widoczna rozlegto$¢ zmian w ptucu lewym (prostokat).

Dzieki uprzejmosci Zaktadu Diagnostycznego Radiologii Pediatrycznej,
SPDSK w Warszawie ul. Dziatdowska 1

Figure 3. Chest CT — frontal plane. The extent of changes in the left
lung is seen (rectangle). Thanks to courtesy of Department of Pediatric
Radiology, SPDSK, Warsaw, Dzialdowska 1

tworowe (neuroblastoma, potworniak §rédpiersia,
mies$niak pragzkowanokomérkowy) oraz nieprawi-
dtowo przebiegajace duze naczynia (ring/sling na-

Rycina 4. Rekonstrukcja objeto$ciowa tomografii komputerowej,
w ktorej uwidocznione zostaly nieprawidiowe naczynia (tetnica od-
chodzaca od aorty i sptyw zylny do zyt systemowych) zaopatrujace
sekwestr. Dzieki uprzejmosci Zaktadu Diagnostycznego Radiologii Pe-
diatrycznej, SPDSK w Warszawie ul. Dziatdowska 1

Figure 4. Volume rendering reconstruction, in which anomalous ves-
sels (artery from aorta and veins to systemic veins) supplying se-
questration are shown. Thanks to courtesy of Department of Pediatric
Radiology, SPDSK Warsaw, Dzialdowska 1
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Rycina 5. Torakotomia lewostronna. Obraz $rédoperacyjny szerokie-
go naczynia tetniczego (s) odchodzacego od aorty zstepujacej (Ao)
i zaopatrujacego torbielowato zmieniony sekwestr lewego piuca (Q).
p — przecieta optucna $cienna

Figure 5. Left thoracotomy. Intraoperative view of abnormal wide de-
scending aortic branch artery supplying left lung sequestr with cystic
degeneration. Abbreviations: Ao — descending aorta; s — sequestral
artery, Q — left lung sequestr; p — parietal pleura

czyniowy). Lacznie CTM wystepuja z czestoscig
4,44/10 000 zywo urodzonych dzieci [1, 2].
Sekwestracja pluca stanowi 0,15-6,45%
wad wrodzonych klatki piersiowej [2]. Uwaza
sie, ze do powstania dodatkowego, nieprawi-
dtowego zawigzka pluca dochodzi pomiedzy 4.
a 8. tygodniem zycia plodowego [3, 4]. Sekwe-
stracja ptucna wystepuje w dwoéch postaciach
— wewnatrz- i zewnatrzptatowej (ILS/ELS, intra/
extralobar sequestration). Zmiany sa ograni-
czone, zbudowane z migzszu plucnego, zaopa-
trywane w krew tetnicza przez nieprawidlowe
naczynia odchodzace od krazenia systemowego
ze splywem zylnym do zy! ptucnych, w przy-
padku sekwestracji wewnatrzplatowej oraz do
zyt systemowych w przypadku sekwestracji ze-
wnatrzptatowej. Posta¢ zewnatrzplatowa posiada
wlasng oplucna, podczas gdy wewnatrzplatowa
lokalizuje sie w obrebie prawidtowego ptata
plucnego. Miazsz plucny sekwestru, w znacznej
wiekszosci przypadkéw nie posiada tacznosci
z drzewem oskrzelowym. Wyjatkowo, w posta-
ci wewnatrzptatowej, takie potaczenie istnieje
w formie szczatkowej. Mikroskopowo stwierdza
sie poszerzone przestrzenie powietrzne, ktérych
cze$¢ wyslana jest nabtonkiem przypominajgcym
nablonek oskrzelikéw. Zmiany najczesciej lokali-
zuja sie w czesci podstawnej ptata dolnego pluca
lewego (ILS) lub pomiedzy ptatem dolnym pluca
lewego i przepong (ELS) [5]. Ponadto, w okotlo
10% ELS mozliwe jest wystepowanie sekwestru

ponizej przepony (najczesciej po stronie lewej).
W obrebie patologicznej tkanki spotyka¢ mozna
utkanie przypominajgce trzustke. Sekwestracja
pluca moze wspélistnie¢ z innymi zaburzeniami
budowy ptuc (do 60% przypadkéw wspoélistnieje
z CCAM typu 2) [2]. Sekwestracja ptucna wy-
stepuje takze z innymi anomaliami oprécz
CCAM. Nieprawidlowosci budowy $ciany klat-
ki piersiowej, ptuc, przepony, kregostupa, jelit
i serca odnotowano w 40-50% przypadkow
ELS. W 50% przypadkéw ELS wspoélistnieje
z CCAM typu 2 [6]. Czgsto$¢ wystepowania
anomalii towarzyszacych jest znacznie mniejsza
w ILS i zdarza sie u okoto 15% chorych [6]. Sto-
sunkowo czesto w tych przypadkach stwierdza sie
tacznosé uktadu oddechowego z przewodem po-
karmowym (zotadek, przetyk). Obecno$c¢ przetoki
zwieksza ryzyko infekcji uktadu oddechowego [6].

Wrodzona torbielowato$é gruczolakowa-
ta pluc obejmuje szerokie spektrum zaburzen
o réznorodnym obrazie klinicznym. Wystepu-
je z czestoscig 1,04/10 000 zywo urodzonych
dzieci, stanowiac okolo 25% wrodzonych wad
klatki piersiowej [2]. Wrodzona torbielowatoséé
gruczolakowata ptuc wystepuje czegsto jako wada
izolowana, aczkolwiek moze wspélistnieé¢ nie
tylko z innymi wadami klatki piersiowej, ale
takze innych narzad6éw (najczesciej serca i nerek)
w 15-20% przypadkow. Patogeneza CCAM nie jest
do kofica wyjasniona. Do zahamowania rozwoju
migzszu plucnego na wczesnym etapie i prze-
budowie torbielowatej kosztem prawidiowych
pecherzykéw plucnych moze dojsé w wyniku
zaburzenia mechanizméw regulacji humoralnej
i nieprawidlowej ekspresji biatek, zaleznych od
czynnikéw genetycznych [3, 4, 7]. Jak dotychczas,
nie sg jednak okreslone jednoznacznie zaburzenia
genetyczne korelujace z wystepowaniem CCAM
ani PS. W przeciwienistwie do PS, unaczynienie
CCAM pochodzi od krazenia plucnego. Dla cel6w
klinicznych Stoker zaproponowat podziat CCAM
na 5 typéw, w zaleznosci od poziomu drzewa
oskrzelowego, na ktérym dochodzi do zahamowa-
nia prawidlowego rozwoju ptuc, wielkosci torbieli
i towarzyszacych patologii (ryc. 6) [8].

Typ 0 — jest to najrzadsza posta¢é CCAM
(< 19%). Zmiany patologiczne zlokalizowane sg na
poziomie podziatu tchawicy na oskrzela gtéwne.
Torbiele w przypadku tej postaci sg mate (Srednica
ok. 2 cm). Z powodu znacznego uposledzenia
funkcji uktadu oddechowego jest to wada letalna.

Typ 1 — jest to najczestsza posta¢c CCAM
(ok. 60%). Zmiany dotycza poziomu oskrzeli pta-
towych i oskrzelikéw. W jej przebiegu stwierdza
sie torbiele o $rednicy > 2 cm i < 10 cm. Cecha
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CCAM typ 0

CCAM typ 1

CCAM typ 2

CCAM typ 4

Rycina 6. Schemat budowy dolnych drég oddechowych ze wska-
zaniem poziomu, na ktérym dochodzi do rozwoju zaburzen z grupy
CCAM (na podstawie podziatu wg Stockera, wykonanie wiasne) [8]
Figure 6. Longitudinal section of the lower airways with presumed site
of development of the malformation (CCAM) (based on Stocker) [8]

charakterystyczna dla tej postaci jest obecnosé
zanikowego oskrzela. Torbiele wystane sa nabton-
kiem walcowatym urzesionym, czesto rozdzielo-
ne sa warstwg komoérek §luzowych. Szacuje sie, ze
1-2% zmian moze ulega¢ transformacji nowotwo-
rowej (2), najczesciej spotykane sg gruczolakoraki.

Typ 2 — wystepuje rzadziej niz typ 1, sta-
nowigc 15-30% przypadkéw CCAM. Zmiany
zlokalizowane sg na poziomie oskrzelikow. Typ
ten czesto wspolistnieje z sekwestracjg plucna.
Zmiany makroskopowo majg, w poréwnaniu z ty-
pem 1, bardziej zwarta, gabczasta budowe. Zbudo-
wane sg z licznych torbieli o srednicy 0,5-2 cm.
Mikroskopowo, torbiele zawierajg struktury
oskrzelikopodobne rozdzielone pasmami niedoj-
rzatego migzszu plucnego. Czasami w ich utkaniu
spotyka sig komérki migéniowe poprzecznie praz-
kowane. Jak wspomniano powyzej, CCAM wspét-
istnienieje z innymi wadami w 15-20%. W przy-

padku typu 2 odsetek ten jest znacznie wyzszy
i stanowi az 60%. Najczesciej wspdlistniejacymi
wadami sg wady serca (gtéwnie tetralogia Fallota,
wsp6lny pien tetniczy), agenezja nerki, niedroz-
no$¢ przewodu pokarmowego oraz wady uktadu
kostno-stawowego [2].

Typ 3 — stanowi okoto 5% przypadkéw
CCAM. Zaburzenia budowy sa zlokalizowane
na poziomie oskrzelikéw koncowych. Torbiele
stwierdzane w tym typie CCAM sg tak male, ze
makroskopowo oraz w badaniu ultrasonogra-
ficznym zmieniony obszar sprawia wrazenie
zmiany litej, mogacej przypominaé sekwestracje
pluc. Czesto zmiany dotyczg duzych fragmentéow
pluca, istotnie zaburzajac potozenie pozostatych
narzadéw klatki piersiowe;j.

Typ 4 — réwniez stanowi okoto 5% przypad-
kéw CCAM. Typowa cecha tej postaci jest wyste-
powanie torbieli o znacznych rozmiarach (> 10
cm). Opisywano wspétwystepowanie CCAM typu
4 7 chorobami nowotworowymi — blastoma ptuc
i optucnej (pleuropulmonary blastoma).

Obraz kliniczny

Zdecydowana wigkszo$¢ wrodzonych wad
narzad6éw klatki piersiowej rozpoznawana jest
prenatalnie [1, 9, 10]. Przebieg kliniczny CCAM
w okresie prenatalnym moze by¢ bezobjawowy
lub w przypadku zmian o duzych rozmiarach pro-
wadzi¢ do powaznych zaburzen rozwoju ptodu.
Objawy CCAM w okresie prenatalnym wynikajg
przede wszystkim z obecnosci patologicznej masy
w klatce piersiowej [4]. Wieksze zmiany mogg
spowodowaé przesuniecie struktur srédpiersia
oraz obrzek plodu. Dodatkowym problemem
moze by¢ wielowodzie spowodowane trudnoscia-
mi z poltykaniem woéd ptodowych wynikajgcymi
z ucisku na przetyk lub z powodu atrezji przetyku
wystepujacej jako wada towarzyszgca CCAM.
W efekcie tych zaburzen prawidlowy migzsz
plucny ulega ucisnieciu, co moze prowadzié
do jego hipoplazji [7]. W okresie postnatalnym
objawy wad klatki piersiowej moga ujawnic¢
sie w r6znym wieku i majg r6zne nasilenie.
U okolo 25% pacjentéow przebieg kliniczny jest
bezobjawowy, a badania obrazowe pozwala-
jace na ustalenie rozpoznania wykonywane
sa z innych powodéw. Wady ujawniajace sie
klinicznie w okresie noworodkowym sg zwy-
kle duzych rozmiaréw, a ich objawy mogag
byé znacznie nasilone z niewydolnoscia od-
dechowg wigcznie. W okresie niemowlecym
w obrazie klinicznym moga by¢ obecne jedynie
tachypnoe czy stridor. W pézniejszym okresie
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zycia objawami wad klatki piersiowej sg: prze-
wlekty kaszel, krwioplucie, nawracajace infekcje
ukladu oddechowego, objawy obturacji prowa-
dzace czesto do mylnego rozpoznania astmy
opornej na leczenie, odma optucnowa, obecno$é
plynu w optucnej, rozstrzenie oskrzeli, ropien
pluca, zatory powietrzne, niewydolnosé¢ krazenia.
W niewielkim odsetku przypadkéw objawy nowo-
tworu, ktéry rozwinal sie na podlozu zaburzen
rozwojowych ujawniaja obecnosé¢ CCAM [1-3].

Diagnostyka obrazowa CCAM i PS
w okresie prenatalnym

W prenatalnym badaniu USG podejrzenie
zaburzen rozwojowych o typie PS, czy tez CCAM
nasuwa uwidocznienie (zwykle pomiedzy 18
a 35 Hbd) obszaru o nieprawidlowej echoge-
nicznosci. W zaleznosci od rodzaju wady obszar
ten bedzie prezentowal zmniejszong echoge-
nicznos$é¢ i budowe torbielowatg (CCAM typu 1,
2 i 4) lub, przeciwnie, znacznie podwyzszong
echogenicznosé (CCAM 3 i obie postacie sekwe-
stracji). Nalezy podkresli¢, ze powyzsze zmiany
nie sa charakterystyczne i podobny obraz mozna
stwierdzi¢ w przypadku innych zaburzen z grupy
CTM. W przypadku zmian o duzych rozmiarach
widoczny moze by¢ ucisk i przemieszczenie r6z-
nych struktur klatki piersiowej. Badanie USG jest
takze wykorzystywane do monitorowania stwier-
dzonych wczeéniej zmian. Kontrole powinny by¢
wykonywane regularnie w odstepach 1-3 tygodni.
W przypadku podejrzenia progresji zmian lub
wykrycia ich na etapie znacznego zaawanso-
wania wskazane jest poszerzenie diagnostyki.
W jej sklad powinno wej$é¢ badanie rezonansu
magnetycznego, pozwalajace na dokladng ocene
morfologii wady, jak r6wniez uwidocznienie
ewentualnych patologii towarzyszacych CTM.
Ponadto, nalezy wykonaé¢ badanie echokardiogra-
ficzne, pozwalajace na ocene wydolnoéci uktadu
krazenia ptodu oraz wykluczenie wspdlistnienia
wad serca. Podejrzenie wad uwarunkowanych
genetycznie jest wskazaniem do przeprowadzenia
odpowiedniej diagnostyki.

Diagnostyka obrazowa CCAM i PS
w okresie postnatalnym

Po urodzeniu dziecka podstawowym ba-
daniem obrazowym pozwalajacym na wysu-
niecie podejrzenie CCAM i/lub PS jest zdjecie
przegladowe klatki piersiowej. Umozliwia ono
uwidocznienie zmian zaréwno torbielowatych,
litych, jak i mieszanych oraz pozwala na wstepng

oceneg rozlegltosci i lokalizacji zmiany. Badaniem,
ktére w sposéb najdokladniejszy obrazuje wady
ukladu oddechowego, jest tomografia kompute-
rowa klatki piersiowej (TK). Wysokorozdzielcza
TK pozwala miedzy innymi na precyzyjng oceneg
struktury zmian, w tym takze wielkos$ci torbieli
w przypadku CCAM. Bardzo waznym elementem
diagnostyki jest ocena unaczynienia patologicz-
nego obszaru pluc, co pozwala na rozpoznanie
miedzy innymi PS (badaniem wykorzystywanym
w tym przypadku jest angio-TK). Wazne jest, aby
diagnostyka radiologiczna wad uktadu odde-
chowego odbywata sig w osrodkach majacych
doswiadczenie w tym zakresie, aby nie narazac
dziecka na konieczno$¢ powtérnej tomografii
komputerowej w przypadkach nieprawidtowo
wykonanych badan.

Warto podkresli¢, ze mimo postepéw diagno-
styki obrazowej ostateczne rozpoznanie CCAM
i/lub PS stawiane jest na podstawie badania histo-
patologicznego, a odsetek niezgodnosci wynikow
badan obrazowych i histopatologicznych siega
17% [7].

Postgpowanie przed- i okotoporodowe

Ze wzgledu na malg czestosé wystepowania
wrodzonych wad klatki piersiowej nie ma jedno-
znacznych wytycznych leczenia tych schorzen
w trakcie cigzy i w okresie okoloporodowym.
Przedstawione ponizej do§wiadczenia terapeu-
tyczne dotyczg serii przypadkéw i do uznania ich
za obowigzujacy standard leczenia konieczne jest
poglebienie badan. Wéréd proponowanych metod
leczenia wymienia sie glikokortykosteroidy poda-
wane dozylnie ciezarnej. U okolo 50% plodow,
u ktérych wystapil obrzek mozna uzyska¢ popra-
we po podaniu ciezarnej steroidéw. Odnotowano
jednak takze niespodziewang $mieré wewnatrz-
tonowg po ustgpieniu obrzeku po terapii betame-
tazonem. Ponadto, zauwazono, ze odpowiedz na
leczenie jest bardzo zmienna, a je$§li CTM poste-
puje pomimo podania pierwszej dawki steroidéw,
niezbedne jest leczenie chirurgiczne [11]. Inne
metody lecznicze to: wewnatrzmaciczna punkcja
zmian torbielowatych, wytworzenie zespolenia
pomiedzy torbielg a jamg owodni, alkoholowa
lub laserowa embolizacja naczyn zaopatrujacych
zmiane, lobektomia drogg histerotomii, resekcja
zmian w trakcie porodu przy zachowanym kra-
zeniu tozyskowym [11]. Opisano skutecznosé
leczenia plodowego wysigku w jamie optuc-
nej przez wytworzenie zespolenia optucnowo-
-owodniowego [11]. Nalezy podkresli¢, ze wiek-
szo$¢ opisanych interwencji w okresie prenatal-
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nym wykonywana byla tylko u plodéw, w przy-
padku ktérych istnieje duze ryzyko niepomyélne-
go przebiegu i zgonu dziecka. W celu ich identyfi-
kacji Cromblehome zaproponowat wspétczynnik
objetoéci CCAM (CCAM Volume Ratio, CVR,
wyliczany wg wzoru uwzgledniajacego wymiary
zmiany [wys. X szer. X df. X 0,52]/obwéd glowy
plodu). Wskaznik ten pozwala nie tylko §ledzié¢
przebieg procesu chorobowego, ale ma réwniez
warto$¢ predykcyjna. Przy wartoéci CVR > 1,6
istnieje duze ryzyko rozwoju obrzeku ptodu [12].

Leczenie CCAM i PS w okresie postnatalnym

Wybér sposobu leczenia dziecka z CCAM
i/lub PS zalezy od wielu czynnikéw. Nalezg do
nich miedzy innymi stopien nasilenia objawéw
klinicznych (przebieg bezobjawowy, nieznacznie
nasilone objawy, objawy istotne klinicznie lub za-
grazajace zyciu), wiek, w ktérym doszlo do ujaw-
nienia objawéw wady, obecno$é lub wysokie ryzy-
ko dodatkowych powiktan. Trudno$ci w ustaleniu
jednoznacznych wytycznych dotyczacych lecze-
nia wad uktadu oddechowego wynikajg z malej
czegstosci ich wystepowania, a co za tym idzie
ograniczonych doswiadczen poszczegdélnych
osrodkéw oraz, co oczywiste, braku mozliwosci
przeprowadzenia badan z randomizacjg, ktére
staty by sig podstawg wyboru najkorzystniejszego
sposobu leczenia. Nie ma watpliwosci, ze leczenie
operacyjne powinno by¢ zastosowane w kazdym
przypadku nasilonych objawéw klinicznych
wynikajacych z obecnoéci nieprawidlowej masy
w obrebie klatki piersiowej, a takze w sytuacji,
gdy dojdzie do jej zakazenia. Najwiecej watpliwo-
§ci budzi wybdr sposobu leczenia w przypadkach
bezobjawowych. Czeé¢ autoré6w rekomenduje
leczenie operacyjne wszystkich dzieci, natomiast
inni zalecajg postawe wyczekujaca i uzalezniajg
operacje od wystgpienia objawéw i powiktan.
Prébe ustalenia zaleceni postgpowania podjeli
autorzy przegladu systematycznego i metaanalizy
badan dotyczacych leczenia wrodzonych zmian
torbielowatych w ptucach [13]. Analiza objeto
41 publikacji (taczna liczba pacjentéw 1070,
z rozpoznaniem CCAM i/lub PS). Wszystkie prace
mialy charakter retrospektywny. Polowa dzieci
byla operowana w okresie noworodkowym. Po-
zostala grupe poddano obserwacji — jedynie u 16
0s06b (3,2%) ujawnily sie objawy wady ptuc, tym
niemniej u czesci dzieci byly to objawy zagra-
zajace zyciu. Autorzy sugerujg, ze optymalnym
sposobem leczenia CCAM i/lub PS jest leczenie
operacyjne wykonywane w trybie planowym.
Laczy sie ono ze statystycznie istotnie mniejszym

ryzykiem powiklan niz operacja w trybie pilnym.

Jako optymalny termin leczenia sugerowany jest

okres do 10. miesigca zycia, gdyz wlasnie w tym

czasie ujawnialy sie objawy wad stwierdzanych
postnatalnie. Jednocze$nie autorzy sugeruja, ze
bez leczenia operacyjnego moga by¢ pozostawieni
jedynie pacjenci z matymi zmianami [13]. Warto
podkresli¢, ze inni autorzy za optymalny okres

operacji uznaja czas do 2. roku zycia [6].
Uzasadnieniem dla operowania pacjentéow

niemajacych objawéw klinicznych jest:

— zapobieganie nawracajacym infekcjom ukla-
du oddechowego, infekcjom uogélnionym,
jak réowniez rzadszym powiklaniom, takim
jak odma czy krwawienie;

— zapobieganie transformacji nowotworowej;

— weczeénie wykonana operacja daje mozliwo$é
wyréwnawczego wzrostu pluca;

— zmniejszeniu ulega ryzyko wystapienia po-
wiktan okolo- i pooperacyjnych [6].

Rokowanie

Rokowanie zar6wno w przypadku CCAM,
jak i PS w wiekszosci przypadkéw jest dobre.
W okresie prenatalnym zmiany moga ulec catko-
witej regresji. Nie sa natomiast znane czynniki,
ktoére pomogltyby przewidzie¢ naturalny przebieg
choroby. Jedynym sposobem monitorowania jest
regularne wykonywanie badan obrazowych. Z ob-
serwacji wynika, ze mniej niz 4% ptodéw z CCAM
i/lub PS umiera w tonie matki. W przypadku wy-
stapienia obrzeku plodu, bez interwencji przed-
porodowej $miertelno$é jest bliska 100% [11].
Zabiegi przeprowadzone w trakcie ciazy zwigk-
szajg szanse przezycia do 69-75% [6, 11]. Dzieci
zywo urodzone, u ktérych objawy sa obecne juz
w okresie noworodkowym, a operacje musza by¢
przeprowadzone w trybie naglym (u prawie 17%),
majg szanse przezycia 92,5% [13]. W pozostalych
okresach zycia leczenie operacyjne obcigzone
jest mniejszym ryzykiem powiklan (przezycia na
poziomie 97% w przypadku operacji wykonywa-
nych w trybie naglym i 99,7% przy operacjach
planowych) [11].

W przypadku naszego pacjenta podejrzenie
wady pluc zostalo wysuniete w okresie prena-
talnym na podstawie badania USG. Obecnosé
nieprawidlowego obszaru ptuc nie powodowala
objawéw w czasie cigzy, jak ro6wniez w calym
okresie obserwacji postnatalnej. W okresie pre-
natalnym podjeto decyzje o zastosowaniu u matki
glikokortykosteroid6w systemowych. By¢ moze to
leczenie doprowadzilo do ustgpienia lub zmniej-
szenia zmian, przez co staly sig one niewidoczne
w badaniach obrazowych. Wiadomo takze, Ze opi-
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sywane sg przypadki samoistnej regresji CCAM.
Ten réznorodny przebieg kliniczny wad ptuc
stwarza konieczno$¢ systematycznych kontroli
lekarskich dzieci z podejrzeniem tej patologii.
Niekiedy, tak jak w przypadku naszego pacjenta,
dopiero kolejne badania obrazowe pozwalajg na
potwierdzenie obecnosci wady. W opisywanym
przypadku przeprowadzone zostato leczenie ope-
racyjne. Mimo ze obszar odpowiadajacy CCAM
nie wydawal sig duzy na zdjeciu klatki piersiowej,
to jednak TK ujawnila rozleglte zmiany. Wspot-
istnienie PS z szerokim naczyniem zywiacym
moze dodatkowo zwigkszaé¢ ryzyko potencjalnych
powiklan.

Podsumowanie

W chwili obecnej wysunigcie podejrze-
nia wrodzonej wady ptuc ma miejsce zwykle
w okresie prenatalnym i stanowi nowe wyzwanie
dla zespolu sprawujacego opieke nad ciezarng
i chorym plodem. Bardzo istotne jest precyzyjne
okreélenie charakteru i rozlegtosci zmian w bada-
niach obrazowych. Na ich podstawie mozna okre-
sli¢, ktore dziecko wymaga interwencji jeszcze
w trakcie zycia plodowego, a ktére — przyjscia na
$wiat w osrodku zdolnym zapewni¢ intensywna
opieke neonatologiczng oraz moggcym, w razie
koniecznosci, przeprowadzi¢ operacje w pierw-
szych dniach zycia. Cze$¢ zmian migzszowych,
stwierdzonych prenatalnie ulega zmniejszeniu,
a nawet catkowitej regresji w kolejnych bada-
niach kontrolnych w trakcie cigzy. Powyzszy
fakt wskazuje na duze znacznie monitorowania
cigzy w osrodku zajmujacym sie patologia ciagzy,
jak réwniez konieczno$¢ wykonywania badan
obrazowych po urodzeniu dziecka. Wazne jest,
aby uswiadomié¢ rodzicom, ze zdecydowana
wiekszo$§¢ przypadkéw nie wymaga interwencji
w okresie prenatalnym ani tez operacji w okre-
sie noworodkowym. U tych dzieci wiekszos¢
autoréw zaleca wykonanie operacji planowo.

W przypadku CCAM i/lub PS zabieg powinien
by¢ przeprowadzony miedzy 10. miesigcem a 2.
rokiem zycia. Operacja ma na celu zapobiezenie
odlegtym powiktaniom choroby, w tym transfor-
macji nowotworowej. Rokowanie w przypadku
opisanych powyzej wad u wiekszosci chorych
jest dobre.
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