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Wrodzona wada torbielowata p uc – opis przypadku

Congenital cystic lung malformation – case report

Magdalena Wrzask, Edyta Machura, Ewelina Chrobak, Franciszek Halkiewicz, Sylwia Kokowska-Pi ta

STRESZCZENIE
Wrodzone wady torbielowate p uc obejmuj  kilka jednostek chorobowych o ró nych cechach anatomicznych i histo-
patologicznych. Nale  do nich: wrodzona gruczolakowato  torbielowata p uc, sekwestracja p uc, wrodzona rozedma 
p atowa oraz torbiel bronchogenna. Obraz kliniczny wad ró ni si  znacznie w zale no ci od rozmiaru torbieli, lokaliza-
cji i typu histopatologicznego. Do rozpoznania najcz ciej dochodzi prenatalnie lub przy urodzeniu. W pi miennictwie 
opisywane s  równie  zmiany o tzw. pó nym pocz tku choroby (powy ej 6. miesi ca ycia), wykrywane przypadko-
wo lub w wyniku rozw aj cych si  powik a . Przedstawiamy przypadek 3,5-letniej dziewczynki, u której pierwszym 
objawem choroby by o zapalenie p uc w czwartym roku ycia. W wykonanych badaniach obrazowych (RTG i TK klatki 
piersiowej) potwierdzono obecno  licznych zmian torbielowatych w dolnym p acie p uca prawego.
Wniosek. Wrodzone wady p uc powinny by  brane pod uwag  w diagnostyce ró nicowej zaka e  dolnych dróg 
oddechowych u dzieci.
S owa kluczowe: wrodzona gruczolakowato  torbielowata, sekwestracja p uc, wrodzona rozedma p atowa, torbiel bron-
chogenna

SUMMARY
Congenital cystic lung diseases contain several malformations with distinct anatomical and histological features. They 
include cystic adenomatid malformation, pulmonary sequestration, congenital lobar emphysema and peripheral bron-
chogenic cyst. Presentation is variable depending on the size, location and histopathological type of the lesion. They are 
most commonly identi ed prenatally or at birth. There are also patients with late-onset disease (presented later than six 
months of age) reported in the literature, diagnosed accidentally or due to developed complications. We present a case 
of 3.5-year-old girl with congenital lung malformation, presented initially as an episode of pneumonia. Diagnostic stu-
dies (chest X-ray and CT scan) con rmed presence of multicystic changes in the right lower pulmonary lobe.
Conclusion. Congenital lung malfornations should be taken into consideration in differential diagnosis of the lower 
respiratory system infections in children.
Key words: congenital cystic adenomatoid malformation, pulmonary sequestration, congenital lobar emphysema, broncho-
genic cyst
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Tabela I. Klasy kacja histologiczna CCAM wg Stockera [3] 
Table I. Histological classif cation CCAM according to Stocker[3]

Typ histologiczny Charakterystyka
0 –  1–3%, objawia si  niewydolno ci  oddechow  u noworodków

–  p uca o zmniejszonej obj to ci, zbudowane z nieregularnych struktur przypominaj cych oskrzeliki, 
makroskopowo zmiana lita

–  cz sto wspó istnieje z innymi wadami wrodzonymi
–  z e rokowanie

I –  najcz stszy, 60–70%
–  pojedyncze lub liczne torbiele o rozmiarach do 10 cm, wy cielone urz sionym nab onkiem oddechowym, 

z zachowan  komunikacj  z drogami oddechowymi
–  objawy rozwijaj  si  w okresie noworodkowym, mniejsze zmiany mog  pozosta  bezobjawowe
–  rokowanie korzystne
–  w rzadkich przypadkach transformacja nowotworowa

II –  15–25%, ujawnia si  najcz ciej w pierwszych miesi cach ycia
–  liczne torbiele o rozmiarach <2 cm, wy cielone urz sionym nab onkiem oddechowym
–  makroskopowo zmiana lita, zbudowana z kanalików oskrzelowych wy cielonych nab onkiem sze ciennym
–  cz sto wspó istnieje z innymi wadami wrodzonymi np. agenezj  nerek, wadami uk adu kr enia
–  z e rokowanie

III –  5–10% – przebieg ci y w 80% powik any wielowodziem
–  zwykle du a zmiana lita wywo uj ca przesuni cie ródpiersia oraz zwi zan  z uciskiem hipoplazj  

otaczaj cej tkanki p ucnej
–  mikroskopowo drobne struktury wy cielone nab onkiem sze ciennym
–  objawy ci kiej niewydolno ci oddechowej u noworodków
–  z e rokowanie

IV –  15% – zmiany makrotorbielowate
–  objawy kliniczne rozwijaj  si  od okresu noworodkowego do 4. r. ., sporadycznie wykrywana 

przypadkowo
–  zmiany najcz ciej ograniczone s  do jednego p ata
–  demonstracja kliniczna: od przypadków bezobjawowych po nag  niewydolno  oddechow  lub odm  

op ucnow
–  dobre rokowanie
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