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Oslabené dychdni a kasel jako prvni priznaky
kongenitdlni malformace dychacich cest
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Kongenitalni malformace dychacich cest (CPAM) a bronchopulmonalni sekvestrace jsou hlavni, ale vzacné embryonalni vyvojové ano-

malie plic. Autofi popisuji pfipad ctyiletého pacienta s CPAM, ktery se klinicky prezentoval kaslem a oslabenym dychanim. Diagnéza

byla potvrzena rentgenovym snimkem hrudniku a CT vysetfenim. Kongenitalni léze byla ispésné odstranéna chirurgickou excizi. Autofi

diskutuji vhodny lé¢ebny postup.
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Decreased breath sounds and cough as a first signs of a congenital pulmonary airway malformation

Congenital pulmonary airway malformation and bronchopulmonary sequestration are major but rare embryonic pulmonary develop-
mental anomalies. We report a four-year-old patient with CPAM clinically presented with cough and decreased breath sounds. The
diagnosis was confirmed on chest x-ray and CT scan. The congenital lesion was managed succesfully by surgical excision. The authors

discuss appropriate treatment modality.
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Uvod

Kongenitalni malformace plic (congenital
pulmonary airway malformation — CPAM), dfive
nazyvana jako kongenitdlnf cystickad adenoma-
toidni malformace (CCAM), je vzacna vyvojova
anomdlie dolnich cest dychacich. Postizeni no-
vorozenci se mohou klinicky prezentovat pfi-
znaky syndromu respiracni tisné nebo mohou
byt asymptomaticti. Mnoho z nich je identifi-
kovanych rutinnim prenatalnim ultrazvukovym
vySetfenim. Pfi prenatdlnim vysetfeni mizeme
az u 40% pfiipadd prokazat rozvoj fetdlniho hyd-
ropsu. Mnohé plicni1éze mohou spontdnné re-
gredovat. Kompletni spontanni resorbce v post-
natalnim obdobi byla publikovéna jen v malém
poctu pfipadl (1, 2). V pétileté retrospektivni
studii bylo prokazano, ze maximalnf vyskyt
CPAM je pozorovan v 25. tydnu gestace. Data
z rozséhlych registrl uvadéji incidenci kongeni-
talnich plicnich cyst v rozmezi 1 na 8300-35000
Zivé narozenych déti. Neni zndma geneticka
predispozice az na 4. typ malformace, ktery je
sdruzen s familidarnim pleuropulmonainim blas-
tomem (2, 3). CPAM jsou vyvojové anomalie plic
majici az charakter nddoru hamartom (4-6). Léze
zahrnuji cystické a adenomatoidni elementy,
které vychazeji z trachealni, bronchidlni, bron-
chioldrni a alveoldrni tkané. Rozlisujeme typ 0-4.
Nejobecnéjsim typem je typ 1 (60-70% pfipa-
du), ktery vznika z distélnich bronchl a proxi-

malnich bronchiold, cysty maiji velikost 2-10 cm
v prmeéru, mohou byt solitdrni i multilokuldrni.
Velké cysty byvaji zachyceny prenatdinim ul-
trazvukem a v postnatalnim obdobi se mohou
prezentovat syndromem dechové tisné. Mensf
cysty mohou zUstat dlouho asymptomatickeé.
Léze typu 4 tvori 10-15% pfipadl. Dosahuji ma-
ximalné prdmeéru 7 cm a byvaji zalozeny bez
fasinek, se zplostélymi bunkami alveoldrni vy-
stelky, bez hlenovych bunék a hladkosvalovych
snopcl. Tento typ se v novorozeneckém obdobf
mUZe klinicky prezentovat tenznim pneumoto-
raxem nebo infekcf, ale mohou byt identifikova-
ny v détstvi i jako vedlejsi ndlez u asymptoma-
tickych pacient(. Je zajimavé, Ze u prenatalné
zjisténych CPAM az 55 % z nich je asymptoma-
tickych pfi porodu. U asymptomatickych paci-
entl s CPAM Castéji neZ u symptomatickych pfi
porodu nalézdme posun mediastina (28 versus
65 %), polyhydramnion (7 versus 45 %) nebo
hydrops (0 versus 15 %).

Popis pFipadu

Ctyflety chlapec z 2. fyziologické gravidity,
postnatalné novorozenecky ikterus (fototerapie),
kojeny rok, psychomotoricky vyvoj mél pfime-
reny, ockovan dle kalendafe + S. pneumoniae,
atopicky ekzém, prodélal opakované infekce HCD,
rentgenové vysetfeni plic nikdy neabsolvoval.
Matka je alergicka (prach, pyly), otec a starsf bratr
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zdravi. Byl pfijaty k pldnované operaci pupecni
a tiiselné kyly vpravo. Pfi rannim pfedoperacnim
vysetfeni pacient opakované produktivné kas-
lal, pfi poslechu bylo popsano oslabeni dorzdlné
vpravo.Proto bylo doplnéno rentgenoveé vysetre-
ni plic (obrazek 1), kde v doIni poloviné pravé plice
bylo nalezeno ovélné expanzivné se chovajici
projasnént, které je ostfe ohranicené a propaguje
se do mediastina. Po domluvé s radiology jsme
doplnili CT vySetteni plic (obrazky 2 a 3). Na nativ-
nim CT hrudniku byl v doIni poloviné pravé plice
pfitomen velky hypodenzni ostfe ohraniceny
Utvar. Hypodenzni cysticky uUtvar v dolnf ¢asti
pravé plice komprimuje horni ¢ast plice a bronchy
horniho laloku, propaguje se do dolniho medias-
tina. Uzavieno jako velmi pravdépodobna kon-
genitdlni cystickd adenomatoidni malformace
1. typu (CCAM). V celkové narkéze mu pak byla
provedena bronchoskopie, kterd potvrzuje nélez
CCAM (trachea byla lehce zarudlg, kruhovitého
pradsvity, karina ostrd a levy bronchidlni hemi-
systém bez patologie, segmentalni Ustf volna
zvykle uloZend, vpravo odstup pro hornf lalok
bez patologie, intermedidlni truncus je Stérbi-
novitého prisvitu a odstupy bazélniho bronchu
jsou koncentricky zuzené). Pacient byl prelozen
na specializované chirurgické pracovisté, kde byl
operovan: vpravo oteviena dutina hrudni, dolnf
lalok byl ¢&ste¢né resorbovan cystickym Utvarem
velikosti 10cm v prdméru, vyplnénym vzduchem,
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Obrdzek 1. Prosty snimek hrudniku, v dolni poloviné pravé plice je ovalné
expanzivné se chovajici projasnéni, které je ostfe ohrani¢ené a propaguje
se do mediastina

Obrdzek 3. Nativni CT hrudniku, koronalni rekonstrukce. Velky hypodenzni
cysticky utvar v dolni ¢asti pravé plice, komprimuje horni ¢ast plice a bronchy
horniho laloku, propaguje se do dolniho mediastina

Obrdzek 2. Nativni CT hrudniku, axidlni zobrazeni. V doIni poloviné pravé
plice je pfitomen velky hypodenzni ostfe ohraniceny Utvar

Obrdzek 4.\ horni ¢asti je cysticky zménény horni lalok pravé plice, pod
nim pak stfedni lalok a ¢ast dolniho laloku, které jsou normalni

horni a stfedni lalok normalni. Byla provedena lo-
bektomie dolniho plicniho laloku vpravo (obrézek
4).V pokracovani téZe anestezie byla provedena
i plastika pravého tfisla. Pfi histologickém vyset-
feni: velkd cysta ma blandni vystelku tmavou,
kubickou ¢i plochou, ¢astecné vystelka chybi.
Hlenotvorné buriky nevidime (mucikarmin). Sténa
je tenkd z kolagenniho vaziva, misty s prominu-
jicimi dilatovanymi cévami, je roztrzend. V na-
vaznosti na porusenou sténu je navazujici plicni
parenchym s masivnim az destruktivnim krva-
cenim. V neporusenych partiich stény je misty
mirna hemosiderinova pigmentace svédcici pro
probéhlé starsi krvaceni. Chrupavka neniv cysté
obsazena, hladkosvalové snopce jsou zastoupeny
ve sténé minimalné (trichrom). Plicni parenchym
v okolf cysty je dystelektaticky, v kolabovanych

nevzdusnych partiich je plicnf parenchym jiz kon-
solidovany s chronickymi zanétlivymi zménami.
Vzdusné partie s kompenzatornim emfyzémem
az naznacené cystickym, fokdIné i v partiich vzda-
lenéjsich cysté pneumoragie. Nalez je znacné
modifikovan rozsahlymi hemoragickymi a vy-
stupriovanymi dystelektatickymi zménami, je
kompatibilni's klinickou diagnézou kongenitdini
malformace plic, dle velikosti, lokalizace, vystelky
a vzhledu stény cysty odpovida nejspise 4. typu.
Po propusténi bude dité pravidelné kontrolovéano
v plicni odborné ordinaci.

Diskuze

Diferen¢ni diagnostika CPAM zahrnuje bron-
chopulmonalni sekvestraci, kterd byva casto
sdruzena s CPAM (az v 50%). Byly popsany i hyb-
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ridni 1éze s histologickou charakteristikou CPAM,
ale se suplujici arterii. Do diagnostické rozvahy
musime zahrnout i diafragmatickou hernii, bron-
chogenni cysty, pneumatokeély a kongenitalni
lobarni emfyzém a lokalizovany plicnf interstici-
alnf emfyzém, které pozorujeme u ventilovanych
novorozenctl (2).

Lécba CPAM u pacientd s respira¢ni tisni
je vzdy chirurgicka (2—4). Systematické review
a metaanalyza postnatdlnf lécby CPAM, ktera
byla provedena na 1070 publikovanych pfi-
padech, prokdzala, ze vyhodnéjsi je elektivni
chirurgicky pfistup, ktery je doprovézen lepsimi
lé¢ebnymi vysledky i mensim poctem kompli-
kacf (3). Opravnénost konzervativniho postupu
u asymptomatickych pacientt je diskutabilnf
vzhledem k nadmérné kumulativni radia¢ni



Obrdzek 5. Intrauterinni UZ hrudniku, v pravé
plici jsou dva cystické Utvary

Obrdzek 8. R hrudniku, T2 zobrazeni, koronalnf
primét. V dolni ¢asti pravé plice je ovalny hyper-
signalni Utvar s asignalnimi cystickymi okrsky

Obrdzek 11. Prosty snimek hrudniku, PA primét,
vleze. Snimek byl zhotoven ve véku 2 mésicl. Zasti-
néniv pravém dolnim laloku je zcela resorbovano.
Nélez na plicich je normalni

zatéZi (opakovana rentgenova vysetreni), ale
i kmozné nadorové transformaci zejména 4. ty-
pu CPAM. Metaanalyza, kterd byla provedena
retrospektivné, ji sice neprokazala u zadného

détského pacienta, ale kratkd doba sledovani ji
nemUze v budoucnu vyloucit (3). Konzervativn{
postup by mohl byt vhodny pouze pro maly po-
Cet asymptomatickych pacientl s nevelkou |ézi.

Na&s pacient s CPAM byl diagnostikovéan ve vé-
ku 4 let, nemél az na opakované respiracnfinfekce

Obrdzek 6. PS hrudniku 2. den Zivota, v pravé plici
je syté zastinéni s drobnym projasnénim

Obrdzek 9. PS hrudniku v PA priimétu, vleze. Ti-
denni dité. V pravém dolnim plicnim poli je téméft
homogenni kulovité zastinéni. Vlevo je ndlez normainf

(atopik) zadné typické piiznaky az do planované
chirurgické operace tfiselné kyly, kdy pro drazdivy
kasel a oslabené dychani bylo provedeno rentge-
nové vysetten( s ndlezem CPAM. Diagndza byla
potvrzena bronchoskopicky a ovéfena histolo-
gickym ndlezem. Vzhledem k tomu, Ze se jednd

0 4. typ malformace, bude chlapec dispenzarizo-
van v odborné plicni ordinaci.

Ve svém archivu jsme nalezli dalsi zajimavé
pacienty s CPAM. Prezentujeme intrauterinni
zachyt této vrozené anomalie, kterd byla potvr-
zena postnatalné na rentgenovém snimku, ultra-
zvukem i pomoci MR vysetteni (obrazky 5-8).
Pozorovali jsme i spontanni postnatalni regresi
CPAM ve 2. mésici Zivota (obrazky 9-11).
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Obrdzek 7. UZ pravé plice, ve které je pfitomen
anechogennf cysticky Utvar

Obrdzek 10. MR, T2 haste sekvence, axidlni primét.
V dolnim laloku dorzalné je hypersignalni lozisko
odpovidajici CPAM
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