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Wrodzona wada torbielowata ptuc — opis przypadku
Congenital cystic lung malformation — case report

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

STRESZCZENIE

Wrodzone wady torbielowate ptuc obejmuja kilka jednostek chorobowych o réznych cechach anatomicznych i histo-
patologicznych. Nalezg do nich: wrodzona gruczolakowatos¢ torbielowata ptuc, sekwestracja ptuc, wrodzona rozedma
ptatowa oraz torbiel bronchogenna. Obraz kliniczny wad rozni sie znacznie w zaleznosci od rozmiaru torbieli, lokaliza-
cjii typu histopatologicznego. Do rozpoznania najczesciej dochodzi prenatalnie lub przy urodzeniu. W pismiennictwie
opisywane sa réwniez zmiany o tzw. pdznym poczatku choroby (powyzej 6. miesiaca zycia), wykrywane przypadko-
wo lub w wyniku rozwijajacych sie powikian. Przedstawiamy przypadek 3,5-letniej dziewczynki, u ktorej pierwszym
objawem choroby byto zapalenie ptuc w czwartym roku zycia. W wykonanych badaniach obrazowych (RTG i TK klatki
piersiowej) potwierdzono obecnos¢ licznych zmian torbielowatych w dolnym ptacie ptuca prawego.

Whiosek. Wrodzone wady ptuc powinny by¢ brane pod uwage w diagnostyce roznicowej zakazen dolnych drég
oddechowych u dzieci.

Stowa kluczowe: wrodzona gruczolakowatos¢ torbielowata, sekwestracja ptuc, wrodzona rozedma ptatowa, 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 identified 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) confirmed 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

Wprowadzenie

Wrodzone wady torbielowate pluc obejmuja kilka
jednostek chorobowych o réznych cechach anato-
micznych i histopatologicznych. Naleza do nich: wro-
dzona gruczolakowatos¢ torbielowata, sekwestracja
ptuc, wrodzona rozedma platowa oraz torbiel bron-
chogenna. Obraz kliniczny wad rézni si¢ znacznie
w zaleznosci od rozmiaru torbieli, lokalizacji i typu
histopatologicznego.

Wrodzona gruczolakowatos$¢ torbielowata (CCAM)
jest rzadko wystepujaca wada wrodzona pluc charak-
teryzujaca sie gruczolakowatym przerostem oskrze-
likow koncowych oraz wynikajacym z tego ograni-
czeniem rozwoju pecherzykow plucnych. Wystepuje
z czestoscia 1:25 000-35 000 ciaz [1]. Zwykle opisy-
wana jest jako izolowana zmiana, sporadycznie towa-
rzysza jej wady innych narzadéw, najczesciej nerek.
Charakteryzuje si¢ wystgpowaniem struktur torbie-
lowato-gruczolakowatych o réznych rozmiarach, wy-
Scielonych nabtonkiem oddechowym i komunikuja-

cych sie z drogami oddechowymi. Zmiany wystepuja
z podobna czestoscia w obu ptucach, lokalizujac sie
w roznych platach [2, 3]. Na podstawie obrazu hi-
stopatologicznego podzielona zostata na 5 typow wg
Stockera. (Tab. I) [4]. Dodatkowo Adzick wprowadzit
uproszczona klasyfikacje wyrézniajaca uszkodzenia
mikrotorbielowate (<5 mm) o rokowaniu niekorzyst-
nym i uszkodzenia makrotorbielowate (>5 mm), bez
cech obrzeku plodowego, charakteryzujace sie ko-
rzystniejszym rokowaniem [5]. Zdecydowana wiek-
szo$¢ zmian jest wykrywana w prenatalnym badaniu
USG, a w przypadku wad znacznego stopnia towarzy-
sza im zaburzenia w przebiegu ciazy, takie jak obrzek
plodu, wielowodzie czy stan przedrzucawkowy. Druga
grupe pacjentéw stanowia pacjenci, u ktérych objawy
rozwijajq sie przy urodzeniu, najczesciej pod postacia
niewydolnosci oddechowej. Istnieja rowniez pacjenci
o tzw. péZznym poczatku choroby, u ktérych objawy
kliniczne pojawiaja sie po 6. miesigcu zycia, w tym
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Tabela I. Klasyfikacja histologiczna CCAM wg Stockera [3]
Table I. Histological classiffication CCAM according to Stocker[3]

Typ histologiczny | Charakterystyka

0 - 1-3%, objawia sie niewydolnoscig oddechowa u noworodkow

makroskopowo zmiana lita

- zte rokowanie

I - najczestszy, 60-70%

- rokowanie korzystne

- pluca o zmniejszonej objetosci, zbudowane z nieregularnych struktur przypominajacych oskrzeliki,

- czesto wspotistnieje z innymi wadami wrodzonymi

- w rzadkich przypadkach transformacja nowotworowa

Il - 15-25%, ujawnia sie najczesciej w pierwszych miesiacach zycia

- zte rokowanie

- liczne torbiele o rozmiarach <2 cm, wyscielone urzesionym nabtonkiem oddechowym
- makroskopowo zmiana lita, zbudowana z kanalikow oskrzelowych wyscielonych nabtonkiem szesciennym
- czesto wspdfistnieje z innymi wadami wrodzonymi np. agenezja nerek, wadami ukfadu krazenia

] - 5-10% - przebieg cigzy w 80% powikfany wielowodziem

otaczajacej tkanki ptucnej

- zle rokowanie

vV - 15% - zmiany makrotorbielowate
- objawy kliniczne rozwijaja sie od okresu noworodkowego do 4. r.z., sporadycznie wykrywana

przypadkowo

opfucnowa
- dobre rokowanie

- zwykle duza zmiana lita wywolujaca przesuniecie Srodpiersia oraz zwigzana z uciskiem hipoplazje

- mikroskopowo drobne struktury wyscielone nabtonkiem szesciennym
- objawy ciezkiej niewydolnosci oddechowej u noworodkéw

- zmiany najczesciej ograniczone sg do jednego pfata
- demonstracja kliniczna: od przypadkéw bezobjawowych po nagta niewydolnos¢ oddechowg lub odme

- pojedyncze lub liczne torbiele o rozmiarach do 10 cm, wyscielone urzesionym nabtonkiem oddechowym,
z zachowang komunikacjg z drogami oddechowymi
- objawy rozwijaja sie w okresie noworodkowym, mniejsze zmiany moga pozosta¢ bezobjawowe

rowniez w wieku dorostym (nawet do 17%) [3]. Do
rozpoznania wad niewykrytych prenatalnie dochodzi
najczesciej przypadkowo lub w przebiegu powiklan,
do ktérych naleza zapalenie ptuc, odma oplucnowa,
krwawienie do oplucnej i drég oddechowych oraz roz-
woj nowotworu zlosliwego. U opisywanej dziewczynki
podejrzenie wady wysunieto w czwartym roku zycia,
w trakcie diagnostyki pierwszego incydentu zapalenia
pluc.

Opis przypadku

3,5-letnia dziewczynka zostala przyjeta do Kliniki
Pediatrii w Zabrzu z objawami prawostronnego za-
palenia ptuc. Dziecko z nieobciazonym wywiadem
ciagzowym i okoloporodowym, z CII, przebiegajacej
prawidlowo, urodzona sitami natury, o czasie, z mec.
3000 g, Apgar 10/10.

Wywiad rodzinny nieobciazony. Szczepiona zgod-
nie z kalendarzem szczepien, rozwo6j psychorucho-
wy prawidlowy. Do czasu hospitalizacji dziewczyn-
ka chorowala na sporadyczne infekcje gornych drog
oddechowych. W wywiadzie od czterech dni poprze-
dzajacych hospitalizacje wystepowal produktywny

Pediatria Polska tom 86, nr 3, maj—czerwiec 2011

kaszel, niezyt blony Sluzowej nosa, okresowo bole
w nadbrzuszu i stany podgoraczkowe.

Przy przyjeciu dziecko z zaznaczonym wysitkiem
oddechowym. W badaniu fizykalnym stwierdzono
w nosie sluzowa wydzieling, ptytki, przys$pieszony od-
dech oraz sttumienie odglosu opukowego nad dolnym
prawym polem plucnym. Ostuchowo nad plucami
obustronnie obecne byly liczne rzezenia, nad prawym
polem plucnym trzeszczenia. W badaniach laborato-
ryjnych zwracaly uwage znacznie podwyzszone para-
metry stanu zapalnego, niedokrwistos¢ i acetonuria
(CRP - 443mg/1, WBC - 19,6 x 10%/pl, Hb - 9,7x g/d)).
Oznaczono stezenie immunoglobulin, ktére bylo pra-
widlowe (IgA - 0,44g/1, IgM - 0,62g/1, IgG - 9,33g/1).
W wymazie z nosa wyhodowano bakterie Hemophilus
influenzae oraz Staphylococcus aureus MSSA. Wyko-
nano zdjecie RTG klatki piersiowej PA i boczne, w kto-
rym na tle rozleglego nacieku ptuca prawego uwi-
doczniono kilka pozioméw plyn-gaz (Ryc. 1, 2). Celem
dokladniejszego zobrazowania opisywanych struktur
wykonano badanie TK klatki piersiowej z kontrastem,
w ktorym stwierdzono, ze caly dolny ptat ptuca pra-
wego o powiekszonej objetosci jest zmieniony wielo-
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