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Vaiky kvépavimo trakto igimtos cistinés displazijos

Stanislovas Jonas Maknavicius, Gintas PoSitinas, Sigitas Strupas
Vilniaus universiteto Vaiky ligoninés Vaiky chirurgijos centras

RaktaZodZiai: bronchogeninés cistos, igimtos plauciy displazijos, jgimtos plauciy ligos.

Santrauka. [gimty respiratorinio trakto cistiniy displazijy gydymas ir diagnostika yra
sudetingesné negu jgyty bronchy-plauciy ligy gydymas. Dél aminio kvépavimo distreso tenka
gvdyti 20 proc. naujagimiy.

Darbo tikslas. Apzvelgti kvépavimo organy cistiniy displazijy diagnostikq bei chirurginio
gvdymo rezultatus.

Medziaga ir metodai. 1990—2002 m. dél jgimty kvépavimo organy cistiniy displazijy tirta ir
bei chirurginio gydymo rezultatai.

Rezultatai. Operavome 18 berniuky ir 12 mergaiciy. Operuoty vaiky amzius: 6 naujagimiai,
8 — kidikiai, 3 — vaikai nuo 1 iki 3 mety. Nuo 7 iki 15 mety operavome 13 vaiky. Lobektomija
atlikta 13 ligoniy. Segmentektomija — 1, cisty ekstirpacija — 14 vaiky, torakoskopija — I,
angiografija — 1 vaikui. Nemiré né vienas ligonis. Gretutiniy ligy radome 16 ligoniy.

Isvados. Kvépavimo organy jgimtos cistinés displazijos — sunki naujagimiy ir vaiky kvépavimo
organy liga, sukelianti kvépavimo distresq. Dél gyvybei grésmingo distreso, infekavimosi ir galimos
malignizacijos radikalus gydymas yra chirurginis. Antenataliné kvépavimo organy cistiniy
displazijy diagnostika jgalinty neonatologq ir chirurgq suteikti pagalbq kiidikiui gimus, nes 20

proc. atvejy Si pagalba biitina pirmomis kidikio gyvenimo valandomis ir dienomis.

Ivadas

Trachéjos, plauciy-bronchy igimtos cistinés displa-
zijos retesnés negu igytos Siy organy ligos, taciau igimty
cistiniy kvépavimo organy ligy diagnostika bei gydy-
mas sudétingesni negu igyty ligy (1-3).

Kvépavimo organy sistema formuojasi i§ pirminés
zarnos ventralinés dalies, uzuomazga susiformuoja 3—
4-ta néStumo savaite. Kritinis momentas vir§kinimo ir
kvépavimo trakty formavimosi procese yra 6 embrio-
no gyvenimo savaité, kuomet atsiskiria virskinimo
traktas nuo kvépavimo trakto (septacijos periodas).
Jeigu nejvyksta visiSka septacija, kiidikis gimsta su
ezofagotrachéjine fistule, trachéjos arba stemplés at-
rezija, gali visiSkai nebiiti pertvaros tarp stemplés ir
trachéjos. Letalios displazijos — abiejy plauciy agene-
zija, trachéjos agenezija arba atrezija, generalizuota
tracheomalacija, trachéjos generalizuota stenozé (4—
7).

Cistinéms kvépavimo trakto displazijoms priskiria-
mos tarpuplautyje esancios paratrachéjinés cistos (taip
pat trachéjos duplikacijos divertikulinés formos), hi-
liarinés ir bifurkacinés cistos, bronchinés, ezofaginés
cistos su respiratorinio trakto epiteliu (5, 6, 8—11).

Kita respiratorinio trakto cistiniy displaziju grupé —
tai ektopinio tracheobronchinio audinio dariniai stemp-
lés sienoje, perikarde, kritinkaulio rankenos srityje,
raktikaulinése srityse, kakle uz m. sternocleidomas-
toideus, pazandinése srityse (2, 6, 7, 10, 12). Klinis-
kai — tai pasireiSkia uz¢iuopiamu naviku, ptliniu, uz-
degimu, o histologiskai — plauc¢iy-bronchy audinio,
kremzliniy Ziedy fragmenty susiformavimu. Siuose
dariniuose bronchinis epitelis su liaukomis gali sek-
retuoti, susiformuoja cistiniai dariniai. Prasidéjus infek-
cijai, formuojasi abscesai, flegmonos, kurios kartais
i§ kaklo nusileidzia i tarpuplauti.

Trecia grupé yra jgimtos plauciy cistos. Jos biina:
bronchiolinés, isklotos virpamojo epitelio, prisipildziu-
sios sekreto. Cistinés bronchektazijos turéty biiti trak-
tuojamos kaip dauginés bronchiolinés cistos.

Kita grupé — alveolinés cistos, iSklotos alveolinio
(kubinio) epitelio. Alvelinés cistos pripildytos oro, jos
sienose néra raumeniniy, kremzliniy elementy, néra
distalinio duju pasazo i ju. Sio tipo displazijos biina
solitarinés arba dauginés. Cistiné emfizema priskiriama
prie alveoliniy plauciy cisty (1, 13-15).

Solitarinés cistos dazniausiai periferinés, turin¢ios
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drenazinj bronchg ir daznai didelés, uzimancios didele
kriitinés ertmés dalj ir spaudziancios plaucio paren-
chima (10, 15). Sio tipo cistos, skilties emfizema ir
pneumotoraksas yra pagrindinés plauciy displazijos,
dazniausiai sukelianc¢ios iminj sunky kvépavimo dist-
resa, kuomet jau reikia skubios operacijos. Intraute-
riné $iy displazijy diagnostika padéty neonatologams
ir vaiky chirurgams pasiruosti naujagimio gydymui,
operacijai (13, 14, 16).

Endoteliniy cistu etiopatogenezé susijusi su lim-
fektaziju susiformavimu plauciy audinyje ir tarpu-
plautyje. Tiriant rentgenologiskai matomas adenomato-
zinés cistos Sesélis. Tik histologiniu tyrimu nustatoma
displazijos raisis (17).

Mezotelinés cistos iSklotos mezotelio — tai plaucio
parenchimoje, tarpskiltiniame tarpe nuklydgs pleuros
fragmentas, 1§ kurio susiformuoja cista (15).

Plaucio adenomatoziné cistozé (adenomatoziné
hamartoma) priklauso kvépavimo organy cistiniy dis-
plaziju grupei, dazniausiai apimanti skiltj, cisty sienos
iSklotos cilindrinio skvamozinio epitelio ir kliniskai pa-
sireiSkianti sunkiu kvépavimo distresu, tarpuplaucio
dislokacija (1, 3, 4, 11) .

Igimta alveoliné displazija. Vaiky, gimusiy su Sia
displazija, plauciai normalaus dydzio, bet nepaslankiis
(tamprts), sveria 10—15 gramy daugiau negu normaliis
plauciai (tokie plauciai vadinami ,,raudonos spalvos®,
»guminiai plauciai). HistologiSkai tokie plauciai per-
auge jungiamuoju audiniu, alveolés nevisiskai i§sivys-
Ciusios, ju arterijos ir venos perpildytos kraujo, de-
Sinysis prieSirdis ir skilvelis i$siplétg. Vaikai su Sia
displazija ziiva greitai po gimimo dél asfiksijos arba
progresuojancio pulmokardinio nepakankamumo (1,
5, 12).

Lgimta chylothorax (17) galima priskirti prie adeno-
matoziniy cistiniy displazijy, esan¢iy plauciy paren-
chimoje, tarpuplautyje, kai cistos yra pratrukusios i
pleuros ertme.

Respiratorinio trakto jgimty cistiniy displazijy
histologiné klasifikacija:

1. Tarpuplautinés cistinés displazijos (bronchogeni-
nés):

Paratrachéjinés.
Bifurkacinés.

Bronchinés.

Ektopinés stemplés sienoje.
Divertikulinés.

2. Plauciy parenchimos cistinés displazijos:
Bronchinés (skiltiniy, segmentiniy, subsegmentiniy
bronchy, s. bronchiolinés).

Alveolinés.

Plauciy adenomatoziné (cistiné) displazija (plauciy
igimta adenomatoziné hamartoma).
Solitarinés plauciy cistos.
Endotelinés plauciy cistos.
Mezotelinés plauciy cistos.
3. Igimta alveoliné displazija.
Lgimtas chylothorax.
5. Ektopingés trach¢jos-bronchy audinio cistos.

>

Tyrimo medziaga ir metodai

1990-2002 m. dél respiratorinio trakto jvairiy igim-
ty cistiniy displazijy Vilniaus universiteto Vaiky ligo-
ninés I chirurgijos skyriuje operuota ir gydyta 30 vaiky.
Isanalizuotos ligos istorijos, operaciju protokolai,
histologiniy tyrimy rezultatai.

Klinikiniy simptomy pasireiskimas priklauso nuo
cisty lokalizacijos, ju dydzio, kompresijos i gretimus
organus bei kraujagysles, nuo cistos histologinés
(embriologinés) struktiros.

Tiksliausi rentgenologiniai (rentgenografiniai, KT),
ultragarsiniai tyrimai (atlikti visiems ligoniams).

Rezultatai

Operavome 18 berniuky ir 12 mergai¢iu. Operuoty
ligoniy amzius pateikiamas pirmoje lenteléje. Rastos
patologijos pobudis, histologinés diagnozés ir atliktos
operacijos pateikiamos antroje lenteléje. Gretutinés
ligos pateikiamos trecioje lenteléje. Visiems operuo-
tiems naujagimiams buvo rySkus timinis kvépavimo
distresas, todél jie operuoti skubiai. Plaucio parenchi-
miniy cisty lokalizacija pateikiama ketvirtoje lenteléje.

Bronchogeningés cistos ir bronchiolinés cistos gali
biiti grupuojamos i viena grupg, nes ju sienos isklotos
virpamojo epitelio, tik skiriasi lokalizacija — randamas
tarpuplautyje reikéty vadinti tarpuplautinémis bron-
chogeninémis cistomis, o bronchiolinés — randamos
plaucio Saknyje, parenchimoje, bet isklotos virpamojo

1 lentelé. Ligoniy amZiaus grupés ir skaicius

AmzZius Skaicius
Naujagimiai 6
Kudikiai 8
1 mety 1
2 mety 1
3 mety 1
4—6 metai —
7-10 mety 4
10—15 mety 9
I8 viso 30
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2 lentelé. Cisty histologinés formos ir atliktos operacijos
Histologiné diagnozé Atyejq Operacijy pavadinimas Operac iju
skaiCius skaiCius
Paratrachéjinés, bifurkacinés, 5 Torakotomija, mediastinotomija, 5
bronchogeninés cistos (mediastininés) ekstirpacija
Plaucio parenchimos cistos:
1. Bronchiolinés 11 Torakotomija, lobektomija 9
Torakotomija, ekstirpacija 1
2. Alveolinés 6 Angiopulmografija 1
Torakotomija, lobektomija 4
Torakotomija, ekstirpacija 1
Torakotomija, segmentektomija 1
3. Solitiné (giganting) 1 Torakotomija, ekstirpacija 1
4. Adenomatozinés (S. igimta, 1 Torakotomija, ekstirpacija 1
adenomatoziné displazija)
5. Mezotelinés Torakotomija, ekstirpacija
Ektopingés (cistos siena isklota virpamojo 2 Ekstirpacija 2
epitelio), (ektopinis bronchinis audinys)
Endotelinés (tarpuplaucio) 2 Torakotomija,
mediastinotomija, 1
ekstirpacija 1
Mediastinotomija,
ekstirpacija
Chylothorax 1 Torakoskopija 1
IS viso 30 30
3 lentelé. Gretutingés ligos 4 lentelé. Plaucio parenchiminiy cisty lokalizacija
Diagnozé Skaicius Lokalizacija Skaicius
Kriptorchizmas 2 Kairysis plautis:
Pectus carinatus 1 virsutiné skiltis 4
Pectus infundibuloformis 3 apatiné skiltis 3
A.nem?J 4 ! Desinysis plautis:
Listerioze 1 S e
e . virsuting skiltis 3
Skiltinio broncho fistulé 1 C
e viduring skiltis 6
Spontaninis pneumotoraksas 2 S
" apatiné skiltis 4
Plauciy abscesas 1
CNS pazeidimo sindromai (VCP, 2 IS viso 20
cerebrostenija, subarachnoidinio
tarpo dilatacija, silpnaprotysté) Alveolinés cistos iSklotos kubinio epitelio. Ope-
Veido ir kaklo limfhemangiomatozé 1 ravome $esis vaikus dél alveoliniy cisty. Lobektomija
Menteés osteochondroma 1 atlikta keturiems ligoniams, vienam ligoniui — cistos
— T pasalintos be lobektomijos, vienam — cistos pasalintos
I8 viso atlikus segmentektomija.

epitelio. Tokiy cisty radome 16 ligoniy. Tarpuplautinés
bronchogeninés (5 atv.) cistos pasalintos, o radus
bronchioliniy cisty devyniems ligoniams atlikta lo-
bektomija, 1 — cista pasalinta be lobektomijos, 1 ligo-
niui atlikta tik diagnostiné angiografija.
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Operavome vieng ligonj, kuriam buvo gigantiné
solitariné cista, ji pasalinta be plaucio rezekcijos. Cistos
sienos iSklotos cilindrinio, skvamozinio epitelio. Dar
viena ligoni operavome dél adenomatozinés cistos, ji
pasalinta. Cista buvo prisipildziusi gleivingo sekreto,
sienos isklotos kubinio epitelio. Mezoteling cista ra-
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dome vienam ligoniui. Si diagnozé paaiskéjo po cis-
tos ekstirpacijos ir histologinio i§tyrimo. Plaucio re-
zekcijos Siam ligoniui atlikti nereikéjo. Vienam vaikui,
Salinant gumba i§ kaklo, o antram ligoniui, operuojant
gumba i$ krutinkaulio srities, radome cistiniy dariniy.
Cistos buvo prisipildziusios gleivingo turinio ir isklo-
tos virpamojo epitelio (1 vaikui rastas ir kremzIés ga-
balélis).

Endotelinés cistos gali formuotis tarpuplautyje ir
plaucio parenchimoje. Pagrindiné savybé — jos isklotos
cilindrinio ir skvamozinio epitelio. Miisy operuotiems
vaikams endoteliniy cisty radome tarpuplautyje, ju
sienos isklotos endotelio. Cistos pasalintos.

Dél igimto chilotorakso operavome viena naujagimi.
Atlikta torakotomija. Ligonis pasveiko.

Kudikiams ir vaikams iki trejy mety pirminiai kli-
nikiniai kvépavimo sutrikimo simptomai konstatuoti
jiems gimus, taciau $iy vaiky biiklé buvo subkompe-
istorijose uzraSyti netiksliai, taciau randame uzfik-
suotas daznas virusines infekcijas, bronchitus, pneu-
monijas, nustatéme, kad Siomis ligomis ligoniai daznai
sirgo net iki pneumatorakso, plau¢iy absceso susi-
formavimo (supiiliavusios plaucio cistos rentgenolo-
giskai nejmanoma atskirti nuo absceso).

Rezultaty aptarimas

Kvépavimo organy igimtos adenomatozinés ir
cistinés displazijos yra embriono kvépavimo organy
ankstyvo vystymosi padariniai. Yra du kritiniai emb-
riono raidos momentai: 3—4 embriono vystymosi sa-
vaite, kuomet i§ embrioninés zarnos ventralinés dalies
formuojasi kvépavimo ir virs$kinimo organy uzZuomaz-
gos ir SeStaja embriono vystymosi savaitg, kuomet
vyksta kvépavimo organy ir virS§kinimo organy atsi-
skyrimas (septacija). Literatiiros duomenimis, nejvy-
kus visiskai septacijai, kuidikis gimsta su kvépavimo
ir vir§kinimo organy jungtimis (fistulémis, bendru
spindziu). Sutrikus uzuomazgy formavimuisi (4, 8),
netaisyklingai formuojasi parenchima, todél susi-
formuoja plautiniai sekvestrai, skilties igimta emfize-
ma, ektopinés respiratorinio aparato cistos, formuojasi
patologinés akcesorinés skiltys ir bronchai, krauja-
gyslinés ir limfinés anomalijos.

Igimtos adenomatozinés cistinés displazijos (soli-
dinés, cistinés arba misrios) yra parenchiminés masés
(2, 3, 11), kurios komunikuoja su bronchy medziu,
turi i&jima i cisty broncha, bet neturi i§éjimo i§ bron-
cho. Toks displazinis darinys turi kraujotaka, bet neturi
normalios alveolinés struktiros. Sias displazines struk-
tiiras geriau diagnozuoti intrauteriniu laikotarpiu, kad

bty pasiruosta suteikti pagalba kuidikiui gimus, nes
neretai, tik gimusiam kiidikiui prasideda sunkus
kvépavimo distresas, dél darinio spartaus didéjimo, oro
prisipildymo ir elastingo §velnaus sveiko audinio spau-
dimo. Infekavusis tokiai cistai, atsiranda plaucio
absceso klinika. Gydymas radikalus — operacija, cistos
ar skilties pasalinimas. Visi kvépavimo organy displa-
ziniai dariniai turi galimybe supiktybéti, nes tai yra
nevisiSkai diferencijavusio (embrioninio) audinio da-
riniai (2, 11).

Intratorakaliniai, trachéjiniai dariniai spaudzia ati-
tinkamai trachéja, sukelia stridora, gali bet kuriuo metu
susiformuoti abscesas (ektopiniy respiratoriniy cistu,
dublikaciniy ir divertikuliniy displazijy atveju), galimas
spaudimas i tarpuplaucio kraujagysles, tarpuplaucio
dislokacija, kraujagysliy perlenkimas, stemplés spau-
dimas (disfagija) (6, 7).

V. cava spaudimas, Sirdies spaudimas gimusiam
kiidikiui gali lemti ascita, pleurita, eksudacini pleurita,
galvos audiniy edema (5-7, 16).

Jeigu yra polihidroamnionas, gresia preeklamsija,
tai yra ,,veidrodinis sindromas*, kad kuidikiai, gime su
Siais sindromais, turi biiti atidziai stebimi neonatolo-
go, norint laiku skirti reikiama gydyma. Esant dideléms
ir itemptoms intratorakalinéms cistinéms maséms, in-
trauteriniu periodu kompresijos biikléje yra v. cava,
abu plauciai, todél jie hipoplastiski (maZesni tiriu ir
mase), kiidikiui gimus funkcionuoja fetaliné kraujota-
ka, kraujas Suntuojasi per foramen ovale, tarpskilveling
pertvara, ductus arteriosus.

Igimtos respiratorinio trakto cistinés displazijos
kliniSkai pasireiSkia gimusiam kiidikiui kvépavimo
dekompensuotu distresu arba diagnozuojama padarius
krutinés rentgenogramas respiratorinés infekcijos fone.
Dél gyvybei grésmingo kvépavimo distreso, infeka-
vimosi ir galimos malignizacijos radikalus gydymas
yra chirurginis, taip pat butinas prieSuzdegiminis (1,
2,5, 14, 15) gydymas.

ISvados

1. Respiratorinio trakto igimtos cistinés diplazijos —
tai sunki naujagimiy ir vaiky kvépavimo organy liga,
sukelianti iminj sunky kvépavimo distresa.

2. Dél gyvybei grésmingo kvépavimo distreso, in-
fekavimosi ir galimos malignizacijos radikalus gydy-
mas yra chirurginis.

3. Intrauteriné respiratorinio trakto cistiniy dis-
plaziju diagnostika igalinty neonatologa ir chirurga
pasiruosti suteikti pagalba gimusiam kuadikiui, nes
neretai §i pagalba bitina pirmomis kiidikio gyvenimo
dienomis.
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Congenital respiratory cystic dysplasias in children

Stanislovas Jonas Maknavicius, Gintas PoSitinas, Sigitas Strupas
Clinic of Pediatric Surgery, Children’s Hospital, Vilnius University, Lithuania

Key words: bronchogenic cysts, congenital pulmonary dysplasias, congenital pulmonary diseases.

Summary. Diagnosis and treatment of congenital respiratory cystic dysplasias — more complicated than
acquired pulmonary diseases. In 20% of cases treatment should be started in newborn age because of respira-
tory distress syndrome.

Material and methods. During the period of 1990-2002 we have diagnosed and treated 30 patients due to
congenital respiratory cystic dysplasias. Clinical symptoms, diagnostic methods, indications for the operation
and results of the surgical treatment were analyzed.

Results. We operated on 18 boys and 12 girls. Age of the patients — 6 newborns, 8 infants, 3 children from
1 till 3 years, 13 patients from 7 till 15 years. Lobectomy was performed for 13 patients, segmentectomy in 1
case, and removal of the cyst in 14 cases. In 1 case videotoracoscopy and in 1 case angiography was made. All
patients survived. Other diseases were found in 16 cases.

Conclusions. Congenital respiratory cystic dysplasias are serious respiratory disease of newborns and chil-
dren which can cause respiratory distress syndrome.

1. Because of respiratory distress, possible infection and malignant transformation surgical treatment is re-
commended.

2. Antenatal diagnosis of congenital respiratory cystic dysplasias could enable the neonatologist and surgeon to
prepare for the treatment, because in 20% of cases the treatment is necessary in early postnatal period.

Correspondence to S. J. Maknavicius, Clinic of Pediatric Surgery, Children’s Hospital, Vilnius University,
Santariskiy 7, Vilnius 2600, Lithuania. E-mail: gintas.posiunas@rvuvl.vu.lt
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