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¢ Hlavni stanovisko prace:

i Prezentujeme p¥ipad pacientky, které byla

v Sedesati dvou letech diagnostikovana konge-
: nitdlni plicnf malformace CPAM L. typu.

. SOUHRN

. Draganovicova J, Hyr$L M, JirouSek M, Hanke I,
© Hornychové H, Kocova E. Kongenitalni plicni

¢ malformace (CPAM typ I), diagnéza détského
¢ véku u dospélé pacientky

. Diferencialni diagnostika jednostrannych cys-
tickych dtvar(i v plicnim parenchymu je Siroka.
i Pfi¢inami mohou byt emfyzematdzni buly,
posttraumatické zmény, asymetricka fibréza

¢ svostinou, ... a v neposledni fadé i vzacné

i vrozené malformace. Nase kazuistika se vénuje
© 62leté pacientce, které byla jako ndhodny

: ndlez diagnostikovana objemnd bula v levém

i hornim laloku. V diferencidlnf diagnostice figu-
¢ rovaly na prvnim misté emfyzematézni zmény,

: nadruhém pak SwyerGv-Jamesdv syndrom.

V §irsi diferencidlni diagnostice ptichazely

i vdvahu vrozené zmény. Byla provedena resek-
ce s nalezem kongenitdlni plicni malformace

¢ CPAML. typu. Tato vzdcnd malformace je
prekancerézou mucindzniho karcinomu a vzdy
i by méla byt nasledovdna dalsi dispenzarizace ¢i
¢ cilend lécba.

¢ Klicova slova: bula, kongenitalnf plicni mal-
i formace.

Major statement

Our case report presents a female patient who
was diagnosed with congenital pulmonary air-
way malformation CPAM type I at the age of 62.

SUMMARY

Draganovicova J, HyrSL M, Jirousek M, Hanke I,
Hornychova H, Kocova E. Congenital pul-
monary airway malformation (CPAM typI),
children’s diagnosis in an adult patient

Differential diagnosis of unilateral cystic
lesions in pulmonary parenchyma is vast.

The main causes are emphysematous bullae,
posttraumatic lesions, asymmetric fibrosis with
honeycombing, etc. But we can find even rare
congenital malformations in the broader dif-
ferential diagnosis. Our case report is present-
ing a 62 years old female patientin whom there
was a great bulla in left upper lobe diagnosed
as an accidental finding. The Swyer-James syn-
drome and emphysematous bullae played the
main role in the differential diagnosis. In the
broader differential diagnosis, the congenital
malformations were considered as possible.
The patient underwent a resection and the final
diagnosis was congenital pulmonary airway
malformation type I. CPAM type Lis a precan-
cer to mucous carcinoma and the follow-up is
necessary.

Key words: bulla, congenital pulmonary
malformation.
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Kongenitalni plicni malformace (conge-
nital pulmonary airway malformation -
CPAM) je vzacné vrozené onemocnéni
vzniklé na podkladé abnormalniho
vyvoje perifernich bronch, ktery ma

za nasledek vznik cystickych Lézi. Inci-
dence je uddvana 1: 25 000-35 000 (1).
Diagnostikovdna je nejcastéji v ramci
prenatdlniho screeningu, ¢i Casné post-
natdlné, kdy novorozenci trpi respiracni
insuficienci ¢ syndromem dechové tisné
(RDS). V détském véku se pak projevu-
je opakovanymi respiracnimi infekty
(2). Stokerova klasifikace je rozdéluje
do péti typl (0 az1V), kdy se dospélosti
zpravidla dozivaji lidé s CPAM I. nebo

IV. typu. Tyto dva typy maji prakticky
totozny radiologicky obraz, a nelze je
proto od sebe rozlisit. Diagnostika je
vzdy histopatologickd (1). CPAM L. typu
je povazovana za prekancerdzu pro
mucinézni bronchoalveoldrni karcinom
indolentniho typu (1). VSem pacientdm,
iasymptomatickym, diagnostikovanym
s CPAM je doporucovana bulektomie ¢i
lobektomie jiz v raném véku. Tyto zakro-
ky v détském véku maji zpravidla lepsi
pribéh a mensi mnozstvi pooperacnich
komplikaci (3).

KAZUISTIKA

Na infekéni klinice Fakultni nemocnice
v Hradci Kralové byla v lednu 2018 hos-
pitalizovana 62leta Zzena s prokazanou
chtipkou. Jednalo se o pacientku dlou-
hodobé sledovanou v plicni ambulanci
pro stfedné tézké perzistujici alergickeé,
eozinofilni astma, t. ¢. plné kompenzo-
vané, komplikované chronickou rymou.
Ddle pacientka trpéla gastroezofage-
alnim refluxem a syndromem spankové
apnoe. Pacientka také udavala opako-
vané respiracni infekty v détstvi. Jeji ro-
dinna a farmakologicka anamnéza byly
z pohledu nasi kazuistiky nevyznamné.
Pacientka je celozivotni nekuracka.
Béhem hospitalizace na infekéni kli-
nice bylo indikovdno provedeni skiagra-
mu hrudniku k vylouceni superinfekce.
Na skiagramu hrudniku nebylo prokaza-
no zastinéni svédcici pro pneumonii, ale
projasnéniv hornim a stfednim plicnim
poli vlevo (obr. 1). V diferencialni
diagnostice byla na prvnim misté em-
fyzematdzni bula, v daném terénu vsak
nesla vyloucit pfitomnost pneumotho-
raxu v adhezich. Nasledovalo vysetieni
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° Skiagram hrudniku - jednostranné projasnéni v levém hornim a stfednim plicnim poli

Chest X-ray - unilateral higher transparence in a left upper and middle pulmonary part

hrudniku vypocetni tomografii (CT),

kde byla prokazdna tenkosténna bula

v levém hornim laloku velikosti 125 x 77
x 110 mm, jinak byl nalez bez patologie
(obr. 2). V diferencialni diagnostice

byl nejdfive na prvnim misté emfyzém,
na druhém Swyer(v-James(v syndrom.
Pacientka byla po vylécent ch¥ipky
propusténa bez obtizi domd.

V ¢ervnu téhoz roku byla pacientka
prezentovana na mezioborovém semi-
nafi hrudni chirurgie s otazkou, zda
je nalez vhodny k operacnimu fesen.
Pacientce bylo od posledni hospitali-
zace provedeno funkéni vysetreni plic,
které neprokdzalo zadnou periferni ob-
strukéni ventilacni poruchu, restrikéni
ventilacni poruchu ani poruchu difuze.
Déle byl vyloucen deficit o -antitryp-
sinu. Vzhledem k tomu, Ze pacientka
byla celoZivotni nekufacka a v détstvi
prodélavala opakované respiracniinfek-
povazoval pravé Swyerdv-Jamesiv
syndrom, tedy emfyzematdzni zmény
plicni tkané v dsledku opakovanych
respiracnich infekci.

Pacientka byla na seminafi indikova-
na k videoasistované bulektomii. K roz-
hodnuti pfispélo nezanedbatelné riziko

spontanniho pneumothoraxu a klinicky
velmi dobry stav pacientky. Pacientce
by navic v budoucnu mohla byt na-
bidnuta ventilacni terapie syndromu
spankové apnoe, ktera v tuto chvili byla
vyloucena.

Bulektomie byla provedena v listo-
padu téhoz roku s dobrym pooperaénim
vyvojem. Resekat byl poslan na histolo-
gii, kde se neprokazaly zmény charakte-
ru emfyzému, ale dlouhodobé perzis-
tujici vrozenad malformace oznacovdna
jako CPAM typu I. Tato malformace je
prekancerdzou pro indolentni mucinéz-
ni bronchoalveolarni karcinom, pricemz
v resekatu byla mucinézni komponenta
nalezena na vice mistech.

Pacientka byla seznamena s vysledky
histologie a byla upozornéna na zvyse-
né riziko vzniku mucinézniho broncho-
alveoldrniho karcinomu. Dale ji byla na-
bidnuta levostranna horni lobektomie,
kterou podstoupila v bfeznu 2019 opét
s klidnym pooperacnim pribéhem (obr.
3, 4). Resekat byl znovu poslan na his-
tologii, kde se potvrdila diagnéza CPAM
L. typu, tentokrat vsak byla v resekatu
zachycena i rozsahla mucinézni meta-
plazie s ojedinélymi okrsky incipientni-
ho mucindézniho bronchoalveoldrniho
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CT vySetreni - objemna tenkosténna bula v levém hornim laloku: (a) axidlni rovina; (b) sagitdlni rovina

CT scans - great bulla with thin membrane in a left upper lobe: (a) transversal; (b) sagittal

karcinomu, pficemz jednotliva loziska
lepidického rlistu byla do 5 mm s okrsky
invaze do 0,2 mm. Hilové uzliny byly ne-
gativni. Jednalo se o RO resekci - Gplné
odstranéni nddorové tkané potvrzené
mikroskopicky, kdy tumorézni tkdn
nikde nedosahuje resekénf linie.

Pacientka je nyni povazovana za vy-
lécenou, nadale bude dispenzarizovana
u onkopneumologa a v ¢ase ji bude
doplnéno kontrolni PET/CT.

DISKUSE

Diagnéza CPAM je typickd pro prenatalni
Ci casné postnatalni vék, kdy se poji

s pomérné charakteristickym klinickym
iradiologickym obrazem. V dospélosti
sv{j typicky klinicky i radiologicky obraz
ztrdci a mdze byt zaménovana za emfyze-
matdzni postizeni, popiipadé

iza Swyerdv-James(v syndrom, a to

z dGvodu anamnézy opakovanych

Makroskopicky obraz
resekatu

Macroscopic picture
of resected part

respiracnich infekt. I pfes sv(ij cha-
rakteristicky obraz prenatalné ¢i casné
postnatalné konecnou diagnézu urci vzdy
histopatolog. Review dr. McDonougha,
dr. Nivena a dr. Havenstrita z roku 2012
na téma CPAM udavd, Ze do roku 2012
bylo nahlaseno 42 pripadli CPAM 1.
typu diagnostikované v dospélém véku,
pricemz nebyla odhalena zZddna predomi-
nance mezi zenami a muzi, primérny vék
odhaleni diagndzy byl 36 let v rozmezi
17-65 let. Nejcastéji se jednalo o posti-
zeni dolnich lalokd (ve 30 pFipadech) bez
jasné stranové predominance (4).
Swyer(iv-Jamestilv syndrom je vzacné
onemocnénivzniklé na podkladé akutni
obliterujici bronchiolitidy, ktera je
nasledkem infekéniho poskozeni plicni
tkdné v ¢asném détském véku. Toto
poskozeni md za nasledek zastaveni
vyvoje alveoll, poskozeni vyvoje plicniho
parenchymu s hypoplaziiipsilateralniar-
teria pulmonaris. Vysledkem je charakte-
risticky radiologicky obraz, a to zejména
jednostranné zvyseni transparence plicni
tkdné s air-trappingem na exspiracnich
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o Skiagram hrudniku - pooperacni
Chest X-ray - after the resection

(T skenech a typické postaveni cév pri
plicni angiografii. Klinicky se onemocné-
ni projevuje opakovanymi respiracnimi
infekty, ndmahovou dusnosti, nebo se
mUze jednat o zcela ndhodny nalez (5).
Emfyzemato6zni buly vznikaji na pod-
kladé ztraty elasticity stén plicnich
alveoll, ta je nejcastéji zplsobena
koufenim, pobytem v mistech s vysokym
znecisténim vzduchu a také pfi vdecho-
vani rliznych skodlivin v rdmci povolani.
Ztrata elasticity alveol(i nakonec vyisti
v destrukci stén alveoll a nasledny
vznik vétsich, méné efektivnich alveold,
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ZAVER

Cilem nasi kazuistiky bylo pfedstavit
vzacnou pFicinu jednostranného cystic-
kého projasnéni na prostém skiagramu
hrudniku, na kterou je vsak vhodné

v Sirsi diferencialni diagnostice myslet,
nebot se jedna o prekancerézu. ®
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