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Nieprawidtowosci w budowie anatomicznej przepony obejmuja przepukling, ewentracje oraz catkowi-
ta agenezje przepony. Wrodzona przepuklina przeponowa nalezy do strukturalnych wad anatomicz-
nych polegajacych na nieprawidtowym wyksztalceniu si¢ mig$nia przepony oraz wynikajacym z tego
przemieszczeniu narzaddw, fizjologicznie znajdujacych sie w jamie brzusznej, do klatki piersiowej.
Czestos¢ wystepowania tej wady opisywana jest najczeéciej jako 1 na 4000 zywych urodzed. Znakomi-
ta wigkszo$¢ przypadkéw przepukliny przeponowej dotyczy tylno-bocznego ubytku w przeponie po
stronie lewej. Wtasnie taka przepukling przeponowa opisat po raz pierwszy czeski anatom 1 patolog
Vincent Bochdalek w 1848 roku. Nieco wczesniej - w 1761 roku - inny wybitny wloski anatom Gio-
vani Morgagni opisal przepukling przeponowa, w ktérej ubytek znajduje si¢ nieco za mostkiem blizej
linii posrodkowej ciata - zwang takze przednia (przymostkowa) przepukling przeponowa'. Najczeséciej
przepuklina przeponowa wystepuje po stronie lewej (80%), rzadziej po stronie prawej (13%), ale zda-
rza si¢ takze obustronnie (2%). Wrodzona przepuklina przeponowa to niejednorodna wada anato-
miczna obejmujaca bardzo duzego stopnia ubytki w przeponie, gdzie §miertelno$¢ siega 90-100%, do
niewielkich ubytkéw o matym znaczeniu klinicznym, gdzie okres noworodkowy przezywa 90-100%
przypadkow.

Istnieje kilka teorii probujacych wyjasni¢ przyczyne tak bardzo powaznego rokowania przy tak
prostej anatomicznie nieprawidtowosci, jaka jest ubytek w przeponie. Pierwotnie uwazano, ze niepra-
widlowo$¢ pojawia sie na etapie rozwoju embrionalnego (migedzy 8 a 10 tygodniem ciazy) i wynika
z braku fuzji kanatu optucnowo-otrzewnowego, czego efektem jest przemieszczenie narzadéw z jamy
brzusznej do klatki piersiowej i mechaniczny ucisk na ptuca. Uwaza sie jednak, ze nie sam ubytek
decyduje o rokowaniu, ale stopiefi hipoplazji ptuc. Stad druga teoria tzw. podwojnego urazu (,,dual-
-hit”), wedtug ktorej pierwszym elementem jest brak zachowanej ciaglosci mig$nia przepony na skutek
nieprawidtowo$ci w okresie embrionalnym, a drugim elementem jest nieprawidtowy rozwoj ptuc i na-
czyn ptucnych (co prowadzi do hipoplazji ptuc) jako konsekwencja mechanicznego ucisku przemiesz-
czonych z jamy brzusznej narzadéw?. Zaréwno u plodéw z przepukling przeponows, jak u ptodow
prawidtowych jeszcze w II trymestrze ciazy $rednica tetnic plucnych jest podobna. Wydaje sie zatem,
ze hipoplazja ptuc to proces, ktéry postepuje wraz z zaawansowaniem ciazy’. Nalezy zatem podkresli¢,
ze nie sam ubytek w przeponie, ale jego konsekwencje decyduja o przezyciu lub $mierci zaraz po
porodzie. U ptodéw i noworodkédw z przepukling przeponowa naczynia ptucne maja nieprawidtowa
budowe - ich warstwa mie$niowa jest grubsza, a samych naczyn jest mniej. Mniej jest takze rozgate-
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zien drzewa oskrzelowego, a bariera pecherzykowo-wlosniczkowa jest pogrubiata. Te nieprawidtowosci
w budowie anatomicznej ptuc uniemozliwia w wielu przepadkach cigzkiej przepukliny przeponowe;
skuteczng i prawidlowa wymiane gazowa bezposrednio po odcigciu pepowiny i nieuchronnie prowa-
dza do $mierci noworodka.

Pierwsze proby terapii wewnatrzmacicznej podjal Harrison i jego zespdt w celu przywrdcenia cia-
glosci przepony u ptodu. Byly to zabiegi polegajace na otwarciu migénia macicy i chirurgicznym za-
opatrzeniu przepony u ptodu - w spos6b analogiczny do operacji przeprowadzanych po porodzie.
Zabiegi te byly obarczone jednak ogromna $miertelnoscig oraz duza liczbg powiktan*®. W oparciu
o obserwacje kliniczne innej wady uktadu oddechowego - catkowitej niedroznosci goérnych drog od-
dechowych (CHAOS - Congenital High Airway Obstruction Syndrome), w ktérej dochodzi do reten-
¢ji plynu naturalnie produkowanego w drogach oddechowych oraz znacznego stopnia zwigkszenia
objetosci ptuc, zespdt badaczy zaplanowat czasowy okluzje tchawicy u ptodéw z przepukling przepo-
nowg®. Poczatkowo stosowano metalowe klipsy zewnetrzne, ktore wigzaly sie z wysokim ryzykiem
uszkodzenia nerwu krtaniowego, porazenia strun gtosowych oraz uszkodzenia krtani i tchawicy’. Me-
tode unowoczesniono dzigki postepowi technologicznemu w endoskopii oraz miniaturyzacji sprzetu
medycznego, co pozwolito na zastosowanie okluzji tchawicy z wykorzystaniem balonu zaktadanego
do wnetrza tchawicy ptodu®. Procedure wykonywano z pojedynczego dostepu do owodni i polegata
na umieszczeniu w tchawicy ptodu balonu szczelnie blokujacego ptyn w drogach oddechowych
(FETO - Fetoscopic Endotracheal Occlusion). Poczatkowe wyniki Harrisona byty podobne do wyni-
kéw w grupie kontrolnej (przezywalno$¢ 73% w grupie leczonej oraz 77% w grupie kontrolnej) i nie
zachecaly do kontynuowania terapii wewnatrzmacicznej. Uznano, ze optymalizacja opieki neonatolo-
gicznej, zwlaszcza w warunkach badania kontrolowanego, mogly znaczaco poprawi¢ rokowanie takze
w grupie niepoddanej zabiegowi wewnatrzmacicznemu’. Wyniki innych badan sugerowaly takze moz-
liwo$¢ cze$ciowego zwigkszenia objetosci ptuc ptodu w wyniku rozedmy i retencji ptynu - bez wpltywu
na rzeczywista powierzchnie oddechowa!®!!. Inna grupa badaczy uznata jednak, ze Harrison zastoso-
wal niewtasciwy algorytm kwalifikacji pacjentéw do zabiegu. Wydaje si¢ bowiem mato prawdopodob-
ne, aby przezywalnos$¢ w tak powaznej wadzie anatomicznej w grupie kontrolnej wynosita ponad 70%.
Uznanym wéwczas sposobem ultrasonograficznej oceny przepukliny przeponowej byta metoda zapro-
ponowana w 1996 roku przez Metkus i wsp. polegajaca na okre$leniu stosunku wymiaru ptuca prze-
ciwleglego do ubytku w przeponie do obwodu gtowy ptodu (LHR - lung area-to-head circumference
ratio). Analiza 55 przypadkow pozwolita retrospektywnie na stwierdzenie korelacji miedzy wskazni-
kiem LHR a przezywalno$cia: LHR <0,6 - przezywalno$¢ 0%, LHR 0,6-1,35 - przezywalnos$¢ 61%,
LHR >1,35 - przezywalno$¢ 100%'2. W badaniach Harrisona do zabiegéw kwalifikowane byly ptody
z LHR <1,4. Dzi§ wiadomo, ze LHR zalezy od wieku ciazy - Peralta i wsp. opublikowali normy LHR
dla ptodéw w zaleznosci od tygodnia ciazy. A norma LHR dla ptodu bez przepukliny przeponowej
w 22 tygodniu cigzy wg Peralty i wsp. to 1,45-2,79%. Oznacza to, ze zakwalifikowane przez Harri-
sona do FETO ptody to takze takie, ktére cechowaly si¢ bardzo niewielkiego stopnia ubytkiem
w przeponie. Uznano zatem, ze w grupie Harrisona znalazly si¢ takze ptody o dobrym rokowaniu
(co bez watpienia miato wptyw na wyniki ostateczne), a do wynikéw raportowanych zanim Peralta
i wsp. opublikowali normy LHR dla ptodéw w réznym wieku ciagzowym - nalezy podchodzi¢
Z 0stroznoscia.

Wprowadzenie nowych metod operacyjnych oraz zmodyfikowany algorytm kwalifikacji pacjentéw do
zabiegu okluzji tchawicy umozliwily ponowna oceng skutecznosci tego rodzaju leczenia. Wyniki pocho-
dzace z kilku europejskich os$rodkéw byly obiecujace 1 w grupie cigzkich lewostronnych przepuklin
przeponowych uzyskano przezywalno$¢ 45-55% w pordwnaniu z okoto 33% w grupie leczonej zacho-
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wawczo!'*V, Poréwnywalne wyniki uzyskano takze w Polsce w I Klinice Potoznictwa 1 Ginekologii War-

szawskiego Uniwersytetu Medycznego, raportujac przezywalno$¢ wynoszaca 46,4%".
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POSTEPOWANIE DIAGNOSTYCZNE PRZED ROZPOCZECIEM TERAPII
WEWNATRZMACICZNEJ

Najczgéciej wrodzona przepuklina przeponowa jest wada o charakterze izolowanym, ale nawet
w 30-50% mozliwe jest wspotwystepowanie wad genetycznych. Bezposrednio po rozpoznaniu przepu-
kliny przeponowej u ptodu, a zwlaszcza jesli planowane jest wykonanie zabiegu wewnatrzmacicznego,
niezbedne jest wykluczenie wady genetycznej bedacej pierwotna przyczyna ubytku w przeponie. Naj-
czesciej nalezy bra¢ pod uwage trisomie 18 chromosomu lub tetrasomie 12p (zesp6t Pallistera-Killia-
na). Znane s3 jednak takze inne znacznie rzadsze zespoly genetyczne, ktérych jednym z objawow
moze by¢ wrodzona przepuklina przeponowa (tabela 1).

Zawsze, kiedy u ptodu stwierdza si¢ jedna nieprawidtowos$¢ anatomiczna, nalezy w dalszej kolejno-
$ci aktywnie poszukiwa¢ innych. Wystepowanie jednej wady anatomicznej (lub jednego ultrasonogra-
ficznego markera wad genetycznych) predysponuje do wystepowania kolejnych. Zadaniem badajacego
jest zatem bardzo doktadna ocena catej anatomii ptodu, wykonanie (lub zlecenie) badania echo serca
plodu oraz skierowanie na ocene genéw ptodu (aCGH lub kariotyp). W razie izolowanej wrodzone;j
przepukliny przeponowej oraz prawidtowego kariotypu u ptodu zaleca si¢ ponowna oceng anatomii
oraz zaawansowania wady w 22-24 tygodniu cigzy.

WARUNKI | KRYTERIA KWALIFIKACJI DO ZABIEGU

Obecnie uznang za najbardziej wiarygodna, powtarzalna i niezalezng od wieku ciazy metoda oceny
przepukliny przeponowej jest okre§lenie parametru o/e LHR. Wyznaczenie o/e LHR jest mozliwe
dzigki znanym oczekiwanym warto$ciom LHR w prawidtowych cigzach (Peralta i wsp.), a praktycznie
jest mozliwe dzigki dostepnym online kalkulatorom. Wykazano, ze zaréwno parametr o/e LHR oraz
przemieszczenie watroby do klatki piersiowej to czynniki, ktore pozwalaja na oceng rokowania u pto-
déw z wrodzona przepukling przeponowa (rycina 1)”. Uznaje sig, ze o/e LHR <25% odpowiada
cigzkiej przepuklinie przeponowej i kwalifikuje pacjentke do zabiegu wewnatrzmacicznego®. Warun-
kiem zakwalifikowania pacjentki z rozpoznang u ptodu przepukling przeponows jest zatem: potwier-

Tabela 1. Rzadkie wady genetyczne, w ktorych przepuklina przeponowa moze stanowié¢ jeden
z elementow obrazu klinicznego

Zespot genetyczny Cechy fenotypowe

Zespot Pallistera-Killiana Przepuklina przeponowa, niepetnosprawnosé intelektualna,
padaczka, hipotonia, dysmorfia twarzy, wady serca

Zespot Frynsa Przepuklina przeponowa, hipoplazja ptuc, nieprawidtowa
budowa matzowin usznych, mikrognacja, rozszczep wargi
i podniebienia

Zespot Simpsona-Golabi-Behmel | Przepuklina przeponowa, makrosomia, polidaktylia,
niepetnosprawnosé intelektualna

Zespot Beckwitha-Wiedemanna Przepuklina przeponowa, makrosomia, omphalocele,
macroglossia

Zespot PAGOD Przepuklina przeponowa niedorozwoj prawego lub lewego
ptuca, omphalocele, wady serca

Zesp6t Denysa-Drasha Przepuklina przeponowa, nefropatia z towarzyszacym guzem
Wilmsa, nieprawidtowa budowa gonad
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dzenie izolowanego charakteru wady, prawidtowy kariotyp ptodu, o/e LHR <25%, odpowiedni wiek
cigzy (25-27 tygodni ciazy) oraz zgoda pacjentki na zabieg.

Kazda pacjentka powinna otrzymad komplet informacji na temat procedury FETO oraz mieé
mozliwo$¢ zadawania pytan. Takze pacjentki, ktore nie kwalifikuja si¢ do zatozenia balonu wymagaja
dalszego monitorowania. Ptody, u ktérych rozpoznano przepukling przeponowa, maja wigksze ryzyko
wystapienia wielowodzia, co wigze si¢ z wigkszym ryzykiem porodu przedwczesnego. Dlatego tez za-
leca sie regularne (co okoto 2 tygodnie) badania ultrasonograficzne z oceng wzrastania ptodu oraz
objetosci ptynu owodniowego. W razie wystapienia wielowodzia nalezy rozwazy¢ zabieg amnioreduk-
cji, zwhaszcza gdy dochodzi do skracania sie kanatu szyjki macicy.

Schemat postgpowania oraz kwalifikacji pacjentek do zabiegu przedstawiono na rycinie 2.

PRZYGOTOWANIE PACJENTKI DO ZABIEGU

Kazdy zabieg, nawet o minimalnej inwazyjnosci, wigze si¢ z ryzykiem wystapienia potencjalnych po-

wiktai. W celu ich zminimalizowania konieczne jest wlasciwe przygotowanie pacjentki do zabiegu.

Schemat przedoperacyjny w I Klinice Potoznictwa i Ginekologii Warszawskiego Uniwersytetu Medycz-

nego obejmuje:

* badanie USG (masa ptodu, lokalizacja tozyska, pomiar dlugosci kanatu szyjki macicy, ocena obje-
tosci ptynu owodniowego)

e w przeddzien zabiegu odbywa si¢ konsultacja anestezjologiczna oraz pobierana jest krew na pod-
stawowe badania (co najmniej: grupa krwi, morfologia, fibrynogen)

* konieczna jest $wiadoma zgoda pacjentki na znieczulenie oraz na zabieg

* w dniu zabiegu pacjentka pozostaje na czczo

* bezposrednio przed zabiegiem pacjentka otrzymuje antybiotyk dozylnie

e w niektorych o$rodkach stosuje si¢ takze okotozabiegowa tokolize dozylna (atosiban) lub doustna
(indometacyna).

Przepuklina przeponowa
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Rycina 1. Wskaznik przezywalnosci ptodéw z wrodzong przepukling przeponowa w zaleznosci od parametru o/e
LHR (zmodyfikowano ze Zrédta: Deprest et al., Antenatal prediction of lung volume and in-utero treatment by fetal
endoscopic tracheal occlusion in severe isolated congenital diaphragmatic hernia. Semin Fetal Neonatal Med,
2009;14(1):8-13)
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20-22 hbd
Potwierdzenie rozpoznania
Amniopunkcja + LHR
25-26 hbd
I
LHR >1 LHR <1
o/e LHR >26% o/e LHR <25%
tagodna CDH Ciezka CDH
usG FETO IN
(co dwa tygodnie) (zatozenie balonu)
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+ FETO OUT
Ocena objetosci ptynu (usuniecie balonu)
owodniowego 33-34 hbd

Rycina 2. Schemat kwalifikacji pacjentek do zabiegu FETO

TECHNIKA ZABIEGU

Zabieg fetoskopowej okluzji tchawicy plodu wykonywany jest zwykle w znieczuleniu przewodowym.
Po uprzednim przygotowaniu pola operacyjnego pod kontrola USG ponownie ocenia si¢ pozycje
plodu (potozenie, ustawienie, lokalizacja ust ptodu) oraz lokalizacje tozyska. Do zabiegu niezbedne
jest zwiotczenie 1 znieczulenie ptodu, ktore wykonuje si¢ poprzez podanie domigsniowe (konczyna
dolna ptodu) lub dozylne (przyczep tozyskowy zyly pepowinowej). Do tego celu stosuje si¢ nastepu-
jace leki:

* pancuronium w dawce 0,2 mg/kg

* fentanyl w dawce 15 pg/kg

* atropina w dawce 15 pg/kg.

Po znieczuleniu ptodu niezbedne jest zaplanowanie zatozenia dojscia do owodni. Zabieg odbywa
sie z pojedynczego nacigcia skéry, wiec odpowiednie zaplanowanie miejsca oraz kata, pod ktérym
umieszczony zostanie fetoskop, ma ogromne znaczenie dla powodzenia zabiegu.

Trokar do jamy owodni, przez ktory nastgpnie wprowadza si¢ fetoskop, zaklada si¢ z zastosowa-
niem zmodyfikowanej metody Seldingera. Fetoskop moze mie¢ r6zna budowe (oddzielny uktad
optyczny lub zintegrowany) oraz r6zna krzywizne. Najczesciej stosowany przez zesp6t I Kliniki Potoz-
nictwa 1 Ginekologii Warszawskiego Uniwersytetu Medycznego fetoskop posiada $rednice 3,3 mm, jest
prosty, polsztywny 1 ma 30 cm dtugosei (11506 AAK, Storz).
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Koniec fetoskopu kieruje si¢ do ust ptodu, a nastepnie podazajac za kolejnymi elementami anato-
mii jamy ustnej, nosogardta i krtani, fetoskop umieszcza si¢ ponizej strun gtosowych ptodu. Poszcze-
gblne etapy procedury zatozenia balonu do tchawicy ptodu uwidoczniono na rycinie 3.

Kolejny etap zabiegu polega na wysunieciu balonu, ktéry nastepnie wypelnia si¢ 0,5-0,7 ml soli
fizjologicznej. Po potwierdzeniu szczelnosci balonu, pozostawia sie go w tchawicy na okres 4-6 tygo-
dni. Po zabiegu FETO u pacjentek posiadajacych grupe Rh ujemna (gdy poza tym nie stwierdza sig
obecnosci przeciwcial) nalezy zastosowaé profilaktyke konfliktu serologicznego, podajac immunoglo-
buling w czasie do 72 godzin od zabiegu. Optymalnie zabieg usunigcia balonu (technicznie pierwsza
cze$¢ zabiegu przebiega analogicznie) planuje sie po skoficzonym 34 tygodniu ciazy. Po uwidocznie-
niu balonu, przektuwa sie go igla, a nastepnie wydobywa kleszczykami lub wyptukuje strumieniem
plynu poza drogi oddechowe ptodu (rycina 4).

Niemal analogiczna metoda zaréwno zatozenia, jak i usuniecia balonu stosowana jest w kilku in-
nych osrodkach w Europie, miedzy innymi w Wielkiej Brytanii, Hiszpanii, Francji oraz w Belgii*"**.
Niestety zdarza sig, ze pacjentka rozwinie regularna czynno$¢ skurczowy lub dojdzie do przedwcze-
snego odptywania ptynu owodniowego jeszcze przed zaplanowana druga fetoskopia i usunigciem ba-
lonu z drég oddechowych. W takiej sytuacji istnieje ryzyko, ze balon w drogach oddechowych ptodu
uniemozliwi skuteczna wentylacje. Dlatego istnieje kilka procedur w razie wystapienia porodu przed-
wczesnego u pacjentki po procedurze FETO:

* préba wykonania fetoskopii po odplynieciu ptynu owodniowego - po ocenie warunkéw technicz-
nych oraz przy braku regularnej czynnosci skurczowej, istnieje zwykle mozliwos¢ wykonania am-
nioinfuzji oraz proby fetoskopowego usuniecia balonu

o przektucie balonu przez powtoki ciata noworodka bezposrednio po porodzie, jeszcze przed odcig-
ciem pepowiny - igle wbija si¢ 1-2 cm powyzej gérnego brzegu mostka w linii posrodkowe;j ciata

C

Rycina 3. A - nagtos$nia; B - struny gtosowe; C - balon przed wypetnieniem; D - balon po wypetnieniu
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(procedura moze, ale nie musi, by¢ wykonana
z wykorzystaniem aparatu USG)

* przeklucie balonu przez powloki ciata kobie-
ty cigzarnej - przy korzystnej pozycji ptodu moz-
liwe jest przektucie balonu igta wbita w brzuch
cigzarnej. Procedura przypomina nieco amnio-
punkcje, a jej powodzenie jest uzaleznione od
pozycji ptodu oraz lokalizacji tozyska

e procedura EXIT - po urodzeniu gtéwki no-

worodka, po intubacji oraz preferencyjnie z wy-

Rycina 4. Stan bezposrednio po przektuciu balonu korzystaniem bronchoskopu przebija si¢ balon,
(w lewym gérnym rogu widoczna igta) a nastepnie usuwa sie go kleszczykami.

Procedura preferowana jest bez watpienia elektywne usuniecie balonu, jeszcze zanim dojdzie do
porodu przedwczesnego lub odplyniecia ptynu owodniowego. Decyzja o sposobie usunigcia balonu
z drég oddechowych ptodu powinna by¢ podjeta na podstawie warunkéw technicznych, sytuacji kli-
nicznej oraz do$wiadczenia zespotu w danym osrodku.

Bez watpienia zabiegi FETO wymagaja nie tylko zreczno$ci i precyzji, ale takze intensywnego szko-
lenia, co biorac pod uwage relatywnie rzadka czesto$¢ wystepowania wady, nie jest proste do osiagnie-
cia. Zalecana jest zatem centralizacja oraz mata liczba o$rodkéw wykonujacych takie wysokospecjali-
styczne procedury. By¢ moze rozwiazania takie, jak specjalnie w tym celu skonstruowane modele
i fantomy, a takze potaczenie metod tréjwymiarowej ultrasonografii i MRI (wirtualna bronchoskopia),
beda w przysztosci przydatne w celach szkoleniowych.

MONITOROWANIE PO ZABIEGU

W czasie kilku godzin bezposrednio po zabiegu pacjentka wymaga wzmozonego nadzoru ze wzgledu
na przebyte znieczulenie przewodowe. Wazne jest takze, aby poinformowal pacjentke, ze przez kilka
godzin nie bedzie odczuwata ruchéw ptodu. Zwykle znieczulenie ptodu trwa 1-2 godziny po zabiegu.
Dalsze monitorowanie to regularne badania ultrasonograficzne (co najmniej co dwa tygodnie) z oceng
wzrastania ptodu, objetosci plynu owodniowego oraz w miare mozliwosci lokalizacji balonu. W okre-
sie pomiedzy zalozeniem i usunigeciem balonu pacjentki powinny mieszka¢é w bliskim sasiedztwie
szpitala. Istnieje bowiem ryzyko pojawienia si¢ objawdéw porodu przedwczesnego oraz ryzyko koniecz-
nosci wykonania natychmiastowej fetoskopii i usuniecia balonu z drég oddechowych ptodu. Jesli
pacjentka znajduje sie¢ wowczas w znacznej odlegtosci od o$rodka oferujacego zabiegi FETO - szanse
na przezycie dla noworodka dramatycznie si¢ obnizaja. Poza regularnymi kontrolami ultrasonograficz-
nymi konieczne jest takze odbywanie wizyt kontrolnych oraz zlecanie badan zgodnie ze standardami
opieki nad pacjentka cigzarna.

BADANIE TOTAL TRIAL

Zabieg fetoskopowej okluzji tchawicy ptodu zostat zaakceptowany przez wielu specjalistéw zajmuja-
cych sie terapia ptodu. Opublikowano takze wiele prac, ktére raportuja poprawe rokowania oraz
zmniejszenie §miertelno$ci noworodkéw z przepuklina przeponowa poddanych w okresie prenatal-
nym zabiegom FETOY?%, Pomimo to dane dostepne w publikacjach naukowych nie potwierdzaja
jednoznacznie, czy sam zabieg FETO zwigksza przezywalno$¢ noworodkéw z przepukling przepono-
wa, zwlaszcza w obliczu ogromnego postepu w opiece neonatologicznej (w tym ECMO). Zabiegi
wewnatrzmaciczne bez watpienia wiaza si¢ z ryzykiem przedwczesnego odplyniecia plynu owodniowe-
go, przedwczesnego oddzielenia tozyska oraz porodu przedwczesnego ze wszelkimi konsekwencjami
wezesniactwa dla noworodkéw. Nie da sie zatem wykluczy¢, ze to by¢ moze wysoki standard opieki
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neonatologicznej, nowe mozliwoéci techniczne oraz lepsza opieka w oddziatach intensywnej opieki
neonatologicznej wplywa znacznie na poprawe rokowania dla noworodkéw z prenatalnie rozpoznana
przepukling przeponows. Whasnie dlatego od 2008 roku trwa randomizowane badanie TOTAL TRIAL
(Tracheal Occlusion to Accelerate Lung Growth). Obecnie kolejne o$rodki wykonujace zabiegi FETO
na $wiecie dotaczaja do badania TOTAL TRIAL (www.totaltrial.eu) celem standaryzacji 1 ujednolicenia
opieki prenatalnej i postnatalnej oraz jednoznacznej oceny wptywu okluzji tchawicy ptodu na prze-
bieg wrodzonej przepukliny przeponowej***. Dzieki zdobytym doswiadczeniom w zabiegach feto-
skopowych Warszawski Uniwersytet Medyczny uzyskat zgode Komisji TOTAL TRIAL do wiaczenia
I Kliniki Potoznictwa i Ginekologii WUM do prestizowego grona osrodkéw realizujacych wieloosrod-
kowe badanie dotyczace zabiegéw fetoskopowych u ptodéw z przepukling przeponowy. Obecnie
w gronie krajow, ktore uczestnicza w TOTAL TRIAL, znajduja sie: Belgia, Wielka Brytania, Hiszpania,
Francja, Niemcy, Kanada, Wtochy, Australia, USA, Japonia i Polska.
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Wrodzone zwyrodnienie drog
oddechowych

MAGDALENA LITWINSKA, KATARZYNA JANIAK, ANNA PIASECZNA-PIOTROWSKA, KRZYSZTOF SZAFLIK

WPROWADZENIE

Nieprawidtowosci echostruktury ptuc ptodu, okreslane facznie jako wrodzone zwyrodnienie drog
oddechowych (CPAM - congenital pulmonary airway malformation), s3 rzadkimi patologiami - ich
czesto$¢ szacowana jest na 1:35 000 ciaz'?. Rokowanie w wigkszo$éci zmian jest korzystne; nie wyma-
gaja one podejmowania interwencji wewnatrzmacicznych pomimo obserwowania niejednokrotnie
znacznych wymiaréw zmian torbielowatych lub litych w II trymestrze ciazy. Cze$¢ z nich ulega spon-
tanicznej regresji podczas ciazy. Postepowanie zachowawcze z uwaznym monitorowaniem nieprawi-
dtowosci w wielu przypadkach stanowi najodpowiedniejsze dziatanie. Jednakze w niektorych przypad-
kach na skutek zmian hemodynamicznych wywotanych efektem masy zachodza wtérne procesy
patofizjologiczne skutkujace progresywna niewydolnoscia krazenia objawiajacg si¢ obrzekiem,
a w koficowym stadium prowadzace do zgonu wewnatrzmacicznego (ryc. 1). W takich przypadkach
interwencje wewnatrzmaciczne s3 niezbedne, zeby poprawi¢ rokowanie?.

Najczeéciej nieprawidtowosci w ptucach ptodu wykrywa sie w rutynowym badaniu ultrasonogra-
ficznym miedzy 18 a 22 tygodniem ciazy. W wigkszosci przypadkéw maja one charakter guzéw litych
lub zawierajacych hipoechogenne torbiele otoczone echogeniczna tkanka migkka. Niekiedy dodatko-
wo stwierdza si¢ towarzyszacy wysiek optucnowy.

Najwiecej nieprawidtowosci rozpoznawanych prenatalnie w obrebie klatki piersiowej stanowia: zwy-
rodnienia gruczolakowato-torbielowate ptuc (CCAM - congenital cystic adenomatoid malformation),

CCAM Patologiczne zmiany echostruktury ptuc ptodu
BPS ¢
Zmiany hybrydowe

Efekt masy: ucisk zyt systemowych

'

Obrzek nieimmunologiczny

'

Zgon wewnatrzmaciczny

Rycina 1. Patogeneza rozwoju obrzeku nieimmunologicznego na podtozu patologicznych zmian w obrebie ptuc ptodu
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sekwestry oskrzelowo-ptucne (BPS - bronchopulmonary sequestration), zmiany hybrydowe zawieraja-
ce cechy obu wymieniowych patologii oraz atrezje oskrzela'.

ZWYRODNIENIE GRUCZOLAKOWATO-TORBIELOWATE PLUC
CCAM to tagodna, wielotorbielowata zmiana o typie hamartoma, zbudowana z niefunkcjonalne;j
tkanki ptucnej, ograniczona do jednego ptata. CCAM jest zatem wewnatrzptucnym guzem, ktéry
zawiera liczne torbiele, o $rednicy od 1 mm do ponad 10 cm. W znaczacej wigkszoéci przypadkéw
unaczynienie zmian typu CCAM wywodzi si¢ z krazenia ptucnego (ryc. 2). Z histologicznego punktu
widzenia CCAM charakteryzuje si¢ przerostem oskrzelikéw koficowych tworzacych torbiele i brakiem
prawidtowych pecherzykow plucnych.

Kryteria mikroskopowe rozpoznania CCAM sa nastepujace:
e proliferacja polipowatego nabtonka gruczotowego
e proliferacja migéni gladkich 1 tkanki elastycznej w obrebie $cian torbieli
 brak tkanki chrzestnej
* brak reakcji zapalnej
 prawidlowe potaczenia tetnicze 1 zylne.

Mimo ze tkanka w obrebie tych zmian nie uczestniczy w prawidlowej wymianie gazowej, to istnie-
ja polaczenia w obrebie drzewa tchawiczo-oskrzelowego, o czym $wiadczy stwierdzenie obecnosci
putapki powietrznej w trakcie proby postnatalnej resuscytacji’.

Czesto$¢ CCAM okreéla sie na 1:10 000-1:35 000. W zwiazku z doskonaleniem ultrasonografii
prenatalnej wykrywalno$¢ tej patologii roénie’.

Pierwotng klasyfikacje CCAM zaproponowat w 1977 r. Stocker’. Na podstawie obrazu histopato-
logicznego wyrdznit trzy typy (tab. 1).

Typ I: zmiana zbudowana z pojedynczych lub licznych torbieli, o $rednicy powyzej 2 cm, czesto
powodujaca przesuniecie §rodpiersia. Torbiele wydcietane sa nabtonkiem rzeskowym, natomiast $ciany
torbieli zawieraja migénie gladkie i tkanke elastyczna. Komoérki produkujace $luz wystepuja w 1/3
przypadkéw, tkanka chrzestna zwykle pozostaje nieobecna. Jest to zmiana o dobrym rokowaniu.
Przedoperacyjna analiza radiograficzna w wielu przypadkach umozliwia rozpoznanie.

Rycina 2. Unaczynienie zmiany typu CCAM z krazenia ptucnego
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Tabela 1. Pierwotna klasyfikacja CCAM wg Stockera

Typ Charakterystyka

| Pojedyncza dominujaca torbiel lub kilka duzych torbieli o Srednicy >2 cm, z elastycz-
na miesSniowg Sciana, wyscietanych rzeskowym nabtonkiem walcowatym

1] Liczne drobne torbiele o Srednicy ponizej 2 cm z cienkg miesniowg Sciang pokryta
od wewnatrz rzeskowym nabtonkiem walcowatym lub szesciennym

11 Lita masa zbudowana z kanalikow oskrzelowych wyscielonych nabtonkiem szeScien-
nym, drobne torbiele o Srednicy 0,3-0,5 cm

Typ II: zmiana zbudowana z licznych drobnych torbieli, o $rednicy ponizej 1 cm, wyScietana
sze$ciennym nabtonkiem rzeskowym. Struktury odpowiadajace oskrzelikom oddechowym i pecherzy-
kom ptucnym wystepuja miedzy torbielami wyscietanymi nabtonkiem. Brak w niej komorek §luzo-
twérczych 1 chrzestnych. Wiokna migéniowe sa obecne w nielicznych przypadkach. Typ II CCAM
wiaze si¢ z czestym wystepowaniem towarzyszacych wrodzonych nieprawidtowosci. Rokowanie w tym
typie CCAM jest niepomy$lne.

Typ III: zmiana lita o znacznych wymiarach, powodujaca przesunigcie $rédpiersia. Struktury przy-
pominajace oskrzela wyscielane s3 sze$ciennym nabtonkiem rzeskowym i rozdzielone przez zmiany
przypominajace pecherzyki ptucne wyscietane nabtonkiem szesciennym pozbawionym rzesek. Zmiana
tego typu zostata po raz pierwszy opisana w pi$miennictwie przez Ch’ina i Tanga w 1949 roku®. Ro-
kowanie w tym typie CCAM jest powazne.

Analiza wigkszej liczby zmian cystycznych doprowadzita do aktualizacji pierwotnej nomenklatury: ,,zwy-
rodnienie gruczolakowato-torbielowate ptuc” (CCAM) zostato zastapione terminem ,,wrodzone zwyrodnie-
nie drég oddechowych” (CPAM), oryginalng klasyfikacje Stockera rozszerzono za$ o dwa typy’:

Typ 0: zmiana zbudowana wyltacznie ze struktur przypominajacych tchawice i oskrzela z ttem
w postaci unaczynionej tkanki tacznej. Ma charakter zmiany litej. Po raz pierwszy zostala opisana
przez Rutledge’a i Jensena, okrela si¢ ja mianem ,,dysplazji oskrzelowe;” ™.

Typ IV: zmiana zbudowana z komorek oskrzelikowych ztozonych z torbieli o réznych wymiarach.
Torbiele te wyscietane sa nabtonkiem pecherzykowym 1 lub 2 typu'’. Typ IV stanowi ok. 10% wszyst-
kich przypadkéw CCAM i poczatkowo byt opisywany jako typ I z uwagi na wystepowanie torbieli
o znacznych wymiarach. Typ IV CCAM moze powodowaé niewydolnos¢ oddechowa u noworodkéw,
ale bywa rozpoznawany dopiero u starszych dzieci, przez co prowadzi do rozwoju odmy ptucne;.

Na podstawie obrazu ultrasonograficznego, anatomii i rokowania w 1985 r. Adzick 1 wsp. opraco-
wali podzial, w ktérym wyrdznili dwa typy CCAM'™:

1. Typ makrocystyczny: charakteryzuje si¢ obecnoscia pojedynczych lub licznych torbieli o $red-
nicy co najmniej 5 mm. Réznicowanie ultrasonograficzne jest mozliwe, poniewaz zmiany makro-
cystyczne maja postaé torbieli wypelnionych plynem. Typ ten wystepuje czeéciej 1 zwykle nie
wiaze si¢ z obrzekiem, przez co ma pomyslne rokowanie (ryc. 3).

2. Typ mikrocystyczny: zmiana o charakterze litym zawierajaca torbiele o $rednicy ponizej 5 mm.
W badaniu ultrasonograficznym ma posta¢ zmiany litej. Rokowanie w typie mikrocystycznym
zalezy od obecnosci obrzeku, stopnia niedorozwoju prawidtowej tkanki plucnej spowodowane-
go przedtuzonym uciskiem, momentu rozpoznania nieprawidtowosci i natychmiastowego poste-
powania pourodzeniowego (ryc. 4).

Istnieja liczne teorie na temat patogenezy CCAM, wérdd nich gtdéwne miejsca zajmuja: hipertrofia,
hiperplazja i hamartoma. Autorzy sa zgodni, ze do nieprawidtowosci dochodzi na etapie formowania
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Rycina 3. Typ makrocystyczny CCAM Rycina 4. Typ mikrocystyczny CCAM

sie oskrzeli. Stocker opracowat klasyfikacje CCAM na podstawie embriogenezy’. Wedlug niego brak
tkanki chrzestnej odréznia CCAM od prawdziwych torbieli bronchogennych i1 wskazuje na nieprawi-
dtowos¢, do ktédrej dochodzi przed 10 tygodniem ciazy. Jesli do zaktdcenia embriogenezy dochodzi
okoto 49 dnia po zaptodnieniu, woéwczas rozwija sie CCAM typu I. Zaki6cenie przed 31 dniem pro-
wadzi do powstania CCAM typu II, jako ze ten typ jest czeéciej zwiazany z innymi wrodzonymi
nieprawidtowo$ciami. Typ III charakteryzuje si¢ obecnos$cia form pseudogruczotowych, co wskazuje
na zaktdcenie na wczesnym etapie embriogenezy.

Inng teori¢ embriogenezy przedstawili Ostor i Fortune. Stwierdzili oni, ze obecno$¢ prawidtowych
pecherzykdw ptucnych na obwodzie zmiany z nieprawidtowym wzrostem w czesci centralnej wskazuje
na niewlasciwe formowanie si¢ oskrzelikéw koncowych i1 nastepujacy brak mozliwosci tworzenia pra-
widlowych oskrzelikow koficowych oraz potaczenia elementéw oddechowych. Wedtug tych autoréw
do zakl6cenia dochodzi w pdzniejszym okresie ciazy, miedzy 16 a 20 tygodniem. Badania broncho-
graficzne i seryjne mikroskopowe wskazaly, ze atrezja oskrzela jest pierwotna nieprawidlowoscia wy-
wotujaca CCAM. Morfologia zmiany zalezy od obecnosci dysplastycznego ptuca poza niedroznym
segmentem. Nowoczesne badania patomorfologiczne wskazuja, ze obecno§¢ CCAM moze wynikad
z nieprawidtowej interakcji miedzy mezenchyma a nabtonkiem na wczesnym etapie rozwoju ptuca
1 nieodpowiedniego dojrzewania tych struktur. Te spostrzezenia zostaly potwierdzone wynikami ba-
dafi immunohistochemicznych, ktére dowiodty braku réwnowagi miedzy wysokim wskaznikiem pro-
liferacji nabtonka wystepujacym w dojrzatym ptucu a niskim stopniem unaczynienia charakterystycz-
nym dla ptodéw w poéznym I trymestrze. Brak tej rbwnowagi w CCAM moze wynikaé z zahamowania
waskularyzacji 1 utraty synchronizacji miedzy mezenchyma a nabtonkiem. Interakcja komorek nabton-
kowych z komérkami §rod$ciennymi to warunek konieczny prawidtowego rozwoju ptuca. W CCAM
wykazano brak réwnowagi miedzy proliferacja komoérek a apoptoza. Analiza czynnikéw zaangazowa-
nych w proliferacje komorek 1 apoptoze moze pozwoli¢ na wyjasnienie patogenezy CCAM. Czynnik
wzrostu keratynocytéw nie bierze udziatu w mediowaniu proliferacji, chociaz neurotroficzny czynnik
glialny (GDNF - glial cell line-derived neurotrophic factor) wydaje sie uczestniczy¢ w proliferacji ko-
morek nabtonkowych!>'.

Prenatalny przebieg CCAM jest wysoce nieprzewidywalny. Gléwny potencjat wzrostowy przypada
miedzy 18 a 26 tygodniem cigzy. W przypadku rozwoju obrzeku nieimmunologicznego wtérnie do
CCAM istnieje wysokie ryzyko zgonu wewnatrzmacicznego, zalezne od wieku ciazowego w chwili
wystapienia obrzeku. Badania ultrasonograficzne wykonywane w ramach rutynowej praktyki w potoz-
nictwie pozwalaja zidentyfikowa ptody ze zmianami echogenicznymi w plucach i przeprowadzié
odpowiednig diagnostyke réznicowa obejmujaca sekwestr oskrzelowo-ptucny, torbiele bronchogenne
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Rycina 5. Wskaznik CVR

i przepukling przeponowa>*". Zmiany te maja rézne przebiegi i rokowania, dlatego prawidtowa dia-
gnoza odgrywa kluczows role. Badanie ultrasonograficzne, a takze techniki rezonansu magnetycznego
pozwalaja na okreSlenie potozenia zmiany ptucnej, opisanie jej na podstawie wygladu (rozréznienie
typdéw makro- i mikrocystycznego), jak rowniez okre$lenie potozenia innych struktur w obrebie klatki
piersiowej, takich jak pozostate ptuco, serce i §roédpiersie’®. Zmiany o typie CCAM maja unaczynienie
zar6bwno zylne, jak i tetnicze pochodzace z krazenia ptucnego.

Ultrasonograficzny wskaznik wolumetryczny, bedacy czynnikiem prognostycznym w zmianach
typu CCAM (CVR - CCAM Volume Ratio), pozwala lepiej przewidywaé ewolucje zmian i podej-
mowa¢ odpowiednie dziatania diagnostyczno-terapeutyczne. Jego wyznaczenie opiera si¢ na okre-
$leniu objetosci zmiany cystycznej w stosunku do obwodu gltowy ptodu, w celu korekeji uzyskane;j
warto$ci w stosunku do wieku ciagzowego. Objetos$¢ uzyskuje sie przez uzycie formuly dla elipsy
(dtugo$¢ x wysoko$¢ x szeroko$é x 0,52). Warto$¢ wskaznika CVR wylicza sie, dzielac objetoéé
zmiany przez obwod glowy ptodu (cm). CVR powyzej 1,6 lub zmiany CCAM ze znaczacym kom-
ponentem cystycznym s3 obcigzone wysokim ryzykiem rozwoju obrzeku nieimmunologicznego
(ryc. 5)%.

SEKWESTR OSKRZELOWO-PLUCNY

BPS jest rzadka nieprawidtowoscia dolnego odcinka uktadu oddechowego polegajaca na obecnosci
nieaktywnej tkanki ptucnej pozbawionej tacznodci z drzewem oskrzelowym?*?!. Obraz ultrasonogra-
ficzny moze sugerowa¢ typ mikrocystyczny wrodzonej gruczolakowatosci torbielowatej ptuc. Diagno-
styka réznicowa opiera si¢ na uwidocznieniu naczynia odzywiajacego sekwestr, pochodzacego z kra-
Zenia systemowego (ryc. 6).

BPS to patologia rzadka i trudna dia-
gnostycznie. Czgsto$¢ jej wystepowania
okreéla si¢ na 1:10 000 do 1:35 000. Po-
dobnie jak w CCAM postepy w ultraso-
nografii prenatalnej zwigkszyly wykry-
walno$¢ tej nieprawidtowosci®.

Klasyfikacja BPS jest niejednoznacz-
na. Pierwotnie wyr6zniano 2 typy sekwe-
strow:

1. Typ wewnatrzptucny - tkanka ptuc-

na sekwestru znajduje si¢ w obrebie
prawidlowej tkanki ptucnej i moze

(cho¢ nie musi) mie¢ taczno$é
z drzewem oskrzelowym.

Rycina 6. Unaczynienie zmiany typu BPS z krazenia systemowego
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2. Typ zewnatrzptucny - tkanka plucna sekwestru ograniczona jest wlasng optucng i nie ma facz-
nosci z drzewem oskrzelowym. Patologiczna tkanka moze wystepowal zaréwno powyzej, jak
1 ponizej migénia przepony. Typ zewnatrzptucny moze wystepowaé w obrebie klatki piersiowej,
tacznie z jama osierdzia, lub w obrebie jamy brzusznej®.

Wprowadzenie pojecia ,,spektrum sekwestrow oskrzelowo-ptucnych” miato na celu zaznaczenie
réznorodnosci tej patologii. Na jednym jego konicu znajduje sie nieprawidtowe unaczynienie prawidto-
wej tkanki ptucnej, na drugim konicu za$ nieprawidtowa tkanka ptucna pozbawiona patologicznego
unaczynienia. Pomiedzy wystepuje za$ liczna grupa wariantéw BPS, od sekwestréw wewnatrzptucnych
do zewnatrzptucnych majacych potaczenia z przewodem pokarmowym lub tez ich pozbawionych?-%.
Z punktu widzenia histologii typ zewnatrzptucny BPS jest cystyczna badz lita zmiang zbudowana
z tkanki ptucnej z wysokim odsetkiem mezenchymy w stosunku do przestrzeni upowietrznionych.
Stwierdzono obecno$¢ poszerzonych oskrzeli wyscielonych nabtonkiem oskrzelowym 1 tkanka
chrzestna, bez potaczenia z drzewem oskrzelowym??’. Typowa dla BPS jest obecno$¢ naczyn systemo-
wych z zaznaczona elastyczna $ciana, nie towarzysza one jednak oskrzelom jak w przypadku prawidto-
wych tetnic ptucnych. Typ wewnatrzptucny BPS cechuje obecno$¢ torbieli wyscielonych urzesionym
nabtonkiem walcowatym produkujacym §luz. Unaczynienie tetnicze zmian typu BPS pochodzi niemal
zawsze z aorty zstepujacej i reprezentuje obecno$¢ przetrwatych tetnic trzewnych odzywiajacych prze-
wbd pokarmowy we wezesnych stadiach rozwoju. Sptyw naczyh zylnych odbywa sie typowo przez zyte
nieparzysta do zyly gtéwnej dolnej, a tylko w ok. 25% przypadkéw poprzez zyly ptucne. U blisko 60%
plodéw, u ktérych rozpoznano zewnatrzptucny typ BPS, odnotowuje sie dodatkowe nieprawidtowo-
$ci, takie jak: nieprawidtowosci przepony (28%), inne nieprawidtowosci ptucne (10%), wady sercowo-
-naczyniowe (8%). U ptodéw z wewnatrzptucnym BPS wystepuja one zaledwie w 14% przypadkdw?-.

W literaturze mozna znalez¢ wiele teorii na temat patogenezy BPS. Wedtug jednej z nich tetnice
plucne nie rozwijaja si¢ wystarczajaco szybko, zeby odzywi¢ powigkszajace si¢ ptuca, w efekcie nie
dochodzi do catkowitej inwolucji embrionalnego unaczynienia systemowego®. Fragment ptuca odzy-
wiany przez takie naczynia ulega cystycznej lub widknistej degeneracji. Zdaniem innych autoréw
niewystarczajace zabezpieczenie w krew tetnicza moze by¢ zwiazane z obecnoscig systemowych, pluc-
nych kolaterali*>%. Niektorzy autorzy podejmowali proby rozdzielenia patogenezy BPS i patogenezy
CCAM, jednak wydaje sig, ze patologie te maja podobne przyczyny. Mechanizm ich powstania jest
opisywany jako kontinuum nieprawidtowych interakcji miedzy czynnikami uwalnianymi przez komor-
ki w obrebie tkanki ptucnej. Histologiczne podobienstwo BPS i CCAM wynika z obecnosci niedoj-
rzatej lub dysplastycznej tkanki ptucnej 1 braku tkanki chrzestnej lub znaczacej jej redukcji. Stwierdze-
nie duzej réznorodnoéci wariantow BPS potwierdza zasadno$¢ uzywania pojecia ,spektrum sekwestrow
oskrzelowo-ptucnych”. Zwigzek wystepowania sekwestréw oskrzelowo-ptucnych z przepuklina przepo-
nows, zdwojeniem przewodu pokarmowego i przetoka przelykowa potwierdza spostrzezenie, ze do
powstania nieprawidtowosci dochodzi na wczesnym etapie organogenezy™.

Diagnostyka prenatalna opiera si¢ na uwidocznieniu jednorodnej echogenicznie, ograniczonej, litej
masy potozonej zwykle u podstawy klatki piersiowej po stronie lewej*. Kolejnym etapem jest uwidocz-
nienie naczynia odzywiajacego pochodzacego z krazenia systemowego, zwykle z aorty brzusznej. Se-
kwestr oskrzelowo-ptucny o typie zewnatrzptucnym potozony w obrebie jamy brzusznej zwykle loka-
lizuje si¢ w jej lewym gérnym kwadrancie, najczesciej powyzej zotadka. Diagnostyka réznicowa w tym
przypadku obejmuje guzy nadnercza, jakkolwiek uwidocznienie tetnicy pochodzacej z krazenia syste-

mowego potwierdza diagnoze sekwestru oskrzelowo-ptucnego®.

ZMIANY HYBRYDOWE
Zmiany hybrydowe maja cechy kliniczne i patomorfologiczne zarébwno CCAM, jak i BPS. Sa opisy-
wane jako zmiany cystyczne posiadajace unaczynienie systemowe. Stanowi to potwierdzenie wspdlne-
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go pochodzenia embriologicznego tych zmian'. Do zaburzen w procesie embriogenezy prowadzacych
do powstania CCAM oraz BPS dochodzi na wczesnym etapie: w przypadku CCAM stwierdza sig
zaburzenie réznicowania struktur oskrzelowo-pecherzykowych, natomiast w BPS dochodzi do zabu-
rzenia rznicowania poczatkowego odcinka przewodu pokarmowego. W teorii obecno$¢ odszczepio-
nego fragmentu ptuca facznie z nieprawidlowym formowaniem mezenchymy prowadzi do wytworze-
nia zmiany faczacej cechy zarébwno CCAM, jak i BPS. Zgodnie z alternatywna teorig poszerzone
przestrzenie oskrzelowe w BPS moga wynikal z obstrukcji drenazu plynu w obrebie sekwestru.
W zwigzku z tym zmiany hybrydowe moga by¢ kategoryzowane zaréwno jako nietypowe, systemowe
unaczynienie pluca zmienionego gruczolakowato, jak i jako sekwestracja ptuca z komponentem gru-

czolakowato$ci®*.

ATREZJA OSKRZELA

Atrezja oskrzela polega na catkowitej wewnatrzptucnej obstrukeji gornych drog oddechowych ptodu
na wysokosci oskrzela glownego, co prowadzi do zmian w pozostatej tkance ptucnej*#2. W rezultacie
zajete pluco jest w catoéci powigkszone z powodu retencji oskrzelikowej i pecherzykowej wydzieliny.
W nastepstwie dochodzi do zwigkszenia ci$nienia §rodoskrzelowego 1 znaczacego wzrostu objetosci
plynu w obrebie ptuca, a w konsekwencji do powstania hiperechogennego i powigkszonego ptuca
z poszerzeniem drég oddechowych ponizej poziomu obstrukeji®.

Atrezja oskrzela to patologia zwiazana z wysokim ryzykiem cigzkiej hipoplazji ptuc, ale rzadka - jej
czesto$¢ szacuje sie na 1:100 000*. Zwykle jest nieprawidtowo$cia jednostronna i charakteryzuje sie
$lepo zakoficzonym oskrzelem wyscielonym nabtonkiem $luzotwdrczym i hiperinflacja pozostatego
fragmentu oskrzela®. W przeciwienistwie do obstrukcji krtani czy tchawicy jest zwykle patologia izo-
lowana*.

Na podstawie obserwacji rozwoju embriologicznego sformutowano dwie teorie jej powstania.
Zgodnie z pierwsza w 5-6 tygodniu grupa proliferujacych komorek oddziela sie od drzewa oskrzelo-
wego 1 zaczyna rozwija¢ oddzielnie. W konsekwencji dochodzi do podziatu komérek dystalnie wobec
atrezji, bez pofaczenia z centralnymi drogami oddechowymi. Brak cech ultrasonograficznych w I try-
mestrze (powigkszonego hiperechogennego ptuca, przemieszczenia §rodpiersia i poszerzonej przezier-
nosci karku) pomimo zaburzenia embriogenezy na poczatkowym etapie wynika z ograniczonego
wydzielania ptynu we wczesnej fazie pseudopecherzykowej®.

Zgodnie z druga teorig zaburzenie unaczynienia z niedokrwieniem powoduje wtdrna atrezje oskrze-
la ok. 16 tygodnia ciazy, w okresie, gdy gatezie drzewa oskrzelowego sa w pelni rozwiniete, jakkolwiek
zgodnie z wigkszoécia doniesien z piSmiennictwa zmiany plucne reprezentujg kontinuum zmian z nie-
rozpoznana obstrukcja drzewa oskrzelowego®¥.

Atrezja oskrzela, jak wspomniano, polega na catkowitej obstrukcji gbrnych drég oddechowych
plodu na poziomie oskrzela gléwnego, co prowadzi do stopniowej destrukgji tkanki ptucnej. W kon-
sekwencji powstatej blokady mechanicznej zajete ptuco w catosci ulega powigkszeniu w wyniku reten-
cji wydzieliny oskrzelowej i oskrzelikowej, co skutkuje znacznym wzrostem ci$nienia wewnatrzoskrze-
lowego 1 objetosci ptynu wewnatrz pluca (ryc. 7 1 8)*.

NARZEDZIA DIAGNOSTYKI WAD WRODZONYCH PLUC PLODU

Diagnostyka prenatalna nieprawidtowosci ptuc u ptodu opiera si¢ na ultrasonograficznej ocenie klatki
piersiowej, ujawniajacej obecno$¢ echogenicznej zmiany. W przeciwienstwie do sekwestracji oskrzelo-
wo-plucnej zwyrodnienie gruczolakowato-torbielowate i atrezja oskrzela nie maja unaczynienia syste-
mowego. Jednakze diagnostyka réznicowa miedzy tymi patologiami bywa duzym wyzwaniem i w nie-
ktorych przypadkach zmiany moga okaza¢ sie niemozliwe do rozréznienia z uwagi na obecnos¢
wysoce hiperechogennego ptuca z unaczynieniem pochodzacym z tetnic plucnych. Obecnie kluczem
do diagnostyki réznicowej jest ocena drég oddechowych ptodu. W typie mikrocystycznym CCAM
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nie stwierdza si¢ poszerzenia drog oddechowych. W atrezji gléwnego oskrzela w badaniu ultrasono-
graficznym widoczny jest obraz cystyczno-tubularnych zmian w okolicy wneki ptuca, bedacych we-
wnatrzptucna kontynuacja przerwanego glownego oskrzela®.
W sytuacjach, gdy wynik badania ultrasonograficznego jest watpliwy, nalezy poszerzy¢ diagnostyke
o techniki rezonansu magnetycznego.
W wynikach badan obrazowych nalezy uwzglednié:
* wielko$¢ patologicznej zmiany (najwiekszy wymiar)
* wskaznik CVR
* obecno$¢ lub brak przesunigcia $rédpiersia lub przemieszczenia przepony
* objeto$¢ plynu owodniowego
* obecno$¢ komponentu litego lub cystycznego w zmianie
e obrzek ptodu: jest on definiowany jako obecnos¢ ptynu w wiecej niz jednej jamie ciata ptodu
(otrzewnej, optucnej, worku osierdziowym, tkance podskoérnej); obrzek tozyska mozna zdiagnozo-
wad, gdy jego grubo$¢ przekracza 4 cm
* izolowany charakter nieprawidtowosci
* oceneg lokalizacji tozyska.

W badaniu echokardiograficznym nalezy uwzgledni¢:
e oceng wielkosci serca
* obecnos¢ lub brak niedomykalnosci zastawek przedsionkowo-komorowych
* oceng kurczliwoéci migénia sercowego
* analize przepltywu w przewodzie zylnym.

Ocena wydolno$ci uktadu krazenia wyrazana jest w skali CVPS (Cardiovascular Profile Score),
ktora opracowat James Huhta.

TERAPIA WEWNATRZMACICZNA

W literaturze opisywane s3 rézne opcje terapeutyczne w przypadku rozpoznania zmian echogenicz-
nych w obrebie ptuc ptodu. Naleza do nich: postepowanie zachowawcze polegajace na monitorowa-
niu zmiany z ewentualng podaza kursu glikokortykosteroidoterapii oraz postepowanie inwazyjne po-
legajace na pojedynczych lub seryjnych torakocentezach, zatozeniu shuntu ptucno-owodniowego,
laserowej koagulacji naczynia, iniekcji substancji sklerotyzujacej oraz otwartej chirurgii ptodowej*’->’.

Rycina 7. Masywny wysiek optucnowy na podtozu Rycina 8. Powiekszone, hiperechogenne ptuco
zmiany typu BPS na podtozu atrezji oskrzela
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Niezwykle istotny jest wtasciwy dobor pacjentéw do leczenia wewnatrzmacicznego. Otwarta chirurgia
plodowa z wewnatrzmaciczna resekcja powigkszonego ptata ptuca (lobektomia) charakteryzuje sie
50% przezywalnos$cia, jednak z uwagi na wysoce inwazyjny charakter i zwiazane z tym ryzyko dla
matki i ptodu zostata niemal catkowicie zaniechana. Istnieja doniesienia na temat skutecznych préb
przezskornej skleroterapii patologicznej tkanki ptucnej za pomoca iniekeji etanolaminy lub polidoka-
nolu w obszar patologicznej zmiany plucnej u ptodéw z rozwinietym obrzekiem na podtozu zmiany
litej o typie CCAM. We wszystkich przypadkach, z wyjatkiem jednego ptodu, autorzy stwierdzili stop-
niowa redukcje wielko$ci zmiany 1 zanik obrzeku, co umozliwialo pordd o czasie, a ogdlny odsetek
przezywalnosci ksztattowal sie na poziomie 83%. Jednakze pourodzeniowo stwierdzono znaczaca zacho-
rowalno$¢ na podiozu sepsy noworodkowej, opdznienie rozwoju psychoruchowego oraz dysfunkeje
oddechowa. Dodatkowo, z uwagi na obecno$¢ bezposredniej komunikacji miedzy zmiang typu CCAM
a drzewem oskrzelowym, ptodowa skleroterapia moze uszkodzi¢ prawidtowa tkanke ptucna ptodu. Dla-
tego tez potrzebne sa dalsze badania oceniajace ewentualne ryzyko 1 zalety tej metody™.

Kryteria kwalifikacji do terapii wewnatrzmacicznej obejmuja:
* wiek ciazowy miedzy 18 a 34 tygodniem
* obecnos$¢ duzych zmian torbielowatych/litych w ptucach (CVR >1,6)
* szybka progresje zmian
¢ wielowodzie
e obecnos¢ obrzeku u ptodu lub wystapienie oznak jego rozwoju
* izolowany charakter wady
e prawidlowy kariotyp ptodu.

Wskaznik CVR nalezy oznaczy¢ przed planowanym zabiegiem na podstawie danych uzyskanych
w badaniu ultrasonograficznym. Objetos¢ CCAM oblicza si¢ z formuly dla elipsy, przez pomiar
trzech wymiaréw zmiany torbielowatej/litej. Wskaznik CVR szacuje sig, dzielac objetos¢ CCAM przez
obwod glowy ptodu w celu skorygowania uzyskanej wartosci do wielkosci ptodu i wieku cigzowego
[(dtugos¢ x szeroko$¢ * wysokos¢ zmiany x 0,52) /obwdd glowy ptodu]. Dodatkowo przed planowa-
nym zabiegiem nalezy oznaczy¢ kariotyp ptodu. Korzystne jest rozszerzenie diagnostyki genetycznej
o badanie z zastosowaniem mikromacierzy.

Pacjentka przed planowanym zabiegiem powinna otrzymaé pelng informacje na temat charakteru
nieprawidtowosci, jej historii naturalnej, rokowania i mozliwych powiktan zabiegu. Kazdy przypadek
musi by¢ konsultowany przez specjaliste medycyny ptodowej, chirurga dziecigcego oraz neonatologa.
Swiadoma zgoda pacjentki jest konieczna do kwalifikacji do odpowiedniego sposobu postepowania.

Terapia zmian torbielowatych - shunt ptucno-owodniowy
W przypadku zmian makrocystycznych najlepszym sposobem postepowania jest zatozenie shuntu
plucno-owodniowego, co pozwala na skuteczng dekompresje zmiany.

Technika zabiegu

Do zabiegu wykorzystuje si¢ zestaw typu Rocket Medical ztozony z prowadnicy (wymiar zewnetrzny
3 mm, dtugo$¢ 15 cm; Rocket KCH Reusable Introducer Set Washington, United Kingdom) oraz
shuntu ($rednica 2 mm, dlugo$¢ 12 cm; Rocket KCH Fetal Bladder Catheter, Washington, United
Kingdom) (ryc. 9). Procedura zatozenia shuntu ptucno-owodniowego odbywa si¢ pod ciaglym moni-
torowaniem ultrasonograficznym przy uzyciu prowadnicy i kaniuli. Zestaw zostaje wprowadzony do
najbardziej dostepnego miejsca w obrebie torbieli/jamy optucnej. Dalszy koniec shuntu typu double
pigtail poprzez kaniule umieszcza si¢ we wnetrzu torbieli, a blizszy w worku owodniowym (ryc. 10).
W przypadku zwigkszonej objetosci ptynu owodniowego dodatkowo wykonuje si¢ amnioredukeje.
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Rycina 10. Stan ptuca przed zatozeniem shuntu ptucno-owodniowego i po zatozeniu

Cel terapii

Dostepne pismiennictwo potwierdza skuteczno$¢ interwencji wewnatrzmacicznej polegajacej na zato-
zeniu shuntu ptucno-owodniowego w przypadku duzych zmian cystycznych zwiazanych ze znacznym
przesunieciem $rédpiersia w obecnoéci oznak obrzgku nieimmunologicznego lub przy ich braku®*.
Najwazniejszym kryterium kwalifikacji do terapii wewnatrzmacicznej jest obecno$¢ obrzeku nieimmu-
nologicznego lub stwierdzenie znacznego przesunigcia $rddpiersia. Skuteczna interwencje wewnatrz-
maciczng w przypadku zmian makrocystycznych o typie CCAM za pomoca shuntu plucno-owodnio-
wego po raz pierwszy opisali Nicolaides i wsp. Wykonali oni zabieg w 24 tygodniu ciazy u ptodu ze
znacznych rozmiaréw torbiela ptucna i towarzyszacym przesunieciem $rodpiersia™. Nieprawidtowosci
tego typu sa rzadkie, a ocena skutecznosci terapii opiera si¢ gtéwnie na opisach przypadkéw lub
ograniczonych liczebnie seriach. Cavoretto 1 wsp. przeanalizowali losy 68 ptodéw ze zmianami ma-
krocystycznymi w ptucach, poddanych terapii w réznych oérodkach medycyny ptodowej, i stwierdzili
68% przezywalno$¢ ptodéw z obrzekiem 1 88% przezywalno$¢ w grupie ptodéw bez oznak obrzeku
nieimmunologicznego®.
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Tabela 2. Serie przypadkow przedstawiajace losy prenatalne i perinatalne ptodow
ze stwierdzonymi zmianami o typie CCAM

Autor n GA Obrzek |Zgon Zgon Przezycie | Termin
shunt ptodowy | <I m.z. porodu
Bernaschek et al., 1994 4 |24 2 (50%) 1 3 (75%) 38
Thorpe-Beeston et al., 1994 5 |27 - 5(100%) |38
Dommergues et al., 1997 8 |26 5 (63%) 4 4 (50%) 36
Adzick et al., 1998 6 |27 3(50%) |1 5 (33%) 34
Crombleholme et al., 2002 6 |- 6 (100%) 6 (100% |36
Morikawa et al., 2003 2 |29 1 (50%) 2 (100%) |37
lerulio et al., 2005 2 |27 1 (50%) 2 (100%) |40
lllanes et al., 2005 2 |27 2 (100%) 1 1 (50%) 28
Cavoretto et al., 2008 9 |24 6 (66%) 9 (100%) |38
Schrey et al., 2012 11 |25 6 (54%) |1 10 (91%) |38
Min et al., 2014 6 |24 1 (16%) (:I.OO%) 30
Peranteau et al., 2016 37 |24 28 (76%) | 2 8 7 (73%) |35
Obecna seria 12 |24 8 (67%) |2 - 10 (83%) |38
tacznie z obrzekiem 69 6 10 53 (77%)
tacznie bez obrzeku 41 4 37 (90%)

Po uwzglednieniu dostepnych w pi§miennictwie doniesienl na temat zmian makrocystycznych o ty-
pie CCAM przezywalno$¢ ptodéw obciazonych obrzekiem nieimmunologicznym szacuje sig na 77%,
natomiast w przypadku plodéw bez oznak obrzeku na 90% (tab. 2). Potwierdzona zostala zasadno$¢
kwalifikacji do terapii wewnatrzmacicznej przy uzyciu shuntéw ptucno-owodniowych w przypadku
zmian makrocystycznych o typie CCAM. Samoistne ustapienie obrzgku pozostaje wdwczas mato
prawdopodobne, co potwierdzaja dane zawarte w dwéch seriach przypadkéw opisujacych 39 ptodéw
ze stwierdzonym obrzgkiem nieimmunologicznym. Bez podjecia interwencji prenatalnej do zgonu
wewnatrzmacicznego lub noworodkowego doszto u 97% dzieci.

Terapia zmian litych - glikokortykosteroidoterapia a techniki inwazyjne

W przypadku zmian mikrocystycznych istnieja dwa gléwne sposoby postepowania:

* zachowawcze - polegajace na monitorowaniu zmiany z ewentualna podaza kursu glikokortykoste-
roidoterapii

* inwazyjne - polegajace na zalozeniu shuntu ptucno-owodniowego, laserowej destrukcji patologicz-
nej tkanki ptucnej oraz otwartej chirurgii ptodowe;.

Doniesienia z pi$miennictwa wskazuja na korzystny wplyw prenatalnej glikokortykosteroidoterapii
na zmniejszenie wielko$ci zmiany litej’"?. W najwigkszej opublikowanej dotychczas serii przypadkéw
Peranteau 1 wsp. poddali analizie 43 ptody ze zmianami z dominujacym komponentem litym w obre-
bie pdl plucnych, u ktérych zastosowano pojedyncze lub wielokrotne dawki betametazonu. Autorzy
stwierdzili poprawe wydolnosci uktadu krazenia u 82% plodéw poddanych terapii, wskazali jednocze-
$nie, ze zmiany nieulegajace regresji po pojedynczej dawce glikokortykosteroidoterapii moga pozytyw-
nie zareagowa¢ na dawki wielokrotne™. Wiedza na temat przypuszczalnych mechanizméw dziatania
poprawiajacych wydolno$¢ uktadu krazenia 1 przezywalno$¢ ptodéw przez te grupe lekdw jest empi-
ryczna. Zgodnie z danymi na temat patomechanizméw powstawania CCAM zmiany tego typu repre-
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zentujg tkanke ptucna na wczesnym etapie rozwoju. Analiza patomorfologiczna i molekularna frag-
mentéw CCAM usunigtych w okresie noworodkowym wskazuje, ze obraz histologiczny tych
fragmentdw jest zgodny z wezesnymi etapami rozwoju pluca. Ekspresje takich czynnikéw regulatoro-
wych jak Hoxb-5 opisywano na etapie faz pseudogruczotowej oraz kanalikowej. Wplyw kortyzolu na
dojrzewanie ptuc ptodu jest powszechnie znany. Jedna z hipotez wskazuje, ze podaz glikokortykoste-
roidéw poprawia wydolno$¢ uktadu krazenia ptodéw oraz ich przezywalno$¢ w mechanizmie pobu-
dzenia dojrzewania tkanki ptucnej w obrebie zmiany o typie CCAM. Wedtug Peranteau wptyw poda-
zy tych lekéw zalezy od poziomu dojrzatoéci tkanki plucnej™.

Sekwestracja - shunt optucnowo-owodniowy a laser srodtkankowy

Technika zabiegu

Do koagulacji naczynia odzywiajacego sekwestr uzywa sie lasera diodowego (30-60 W) (Dornier Med-
-Tech Laser GmBH, Germany) z wtéknami 400-600 pm. Laserowa koagulacje zylna przeprowadza sie
sposobem opisanym przez Oepkesa i wsp. Po uwidocznieniu naczynia odzywiajacego sekwestr, pod
kontrolg ultrasonograficzna, do klatki piersiowej ptodu nalezy wprowadzi¢ igte typu 18 G. Jej koniec
umieszcza si¢ ok. 4 mm od $ciany naczynia. Nastepnie wprowadza si¢ wlokno laserowe o $rednicy
0,6 mm, ktorego koniec powinien pozostawaé w kontakcie ze $ciang naczynia. Naczynie koaguluje sig
ok. 10 s moca 30 W (ryc. 11). Po zakoniczonym zabiegu nalezy skontrolowaé przeplyw w naczyniu.
Po stwierdzeniu rezydualnego przeptywu trzeba zmieni¢ potozenie igly i powtdrzy¢ procedure. Liczba
powtdrzen nie powinna przekroczy¢ czterech”.

Cel terapii

Pierwotnym sposobem postepowania u plodu z obrz¢kiem nieimmunologicznym na podlozu sekwe-
stru oskrzelowo-ptucnego byla implantacja shuntu optucnowo-owodniowego opisana przez Weiner
1 wsp.”. Inne podejécie do terapii wewnatrzmacicznej w przypadku sekwestru oskrzelowo-ptucnego
polegajace na laserowej koagulacji naczynia odzywiajacego sekwestr przedstawili Oepkes i wsp.”. Od
tego czasu pojawily si¢ w pi$miennictwie serie przypadkéw przedstawiajace wyniki terapii wewnatrz-
macicznej w tym typie patologii. Mallman i wsp. opublikowali najwigksza do tej pory serie przypad-
kéw, w ktorej ogdlna przezywalno$¢ wyniosta 91,1%%2. W grupie ptoddw zakwalifikowanych do terapii
za pomoca shuntu oplucnowo-owodniowego regresje wielkosci zmiany stwierdzono w 28,6% przypad-
kéw, natomiast u ptodéw poddanych laserowej koagulacji naczynia regresje odnotowano u wszyst-
kich. Dodatkowo u ptodéw poddanych laseroterapii czesto$¢ konieczno$ci wykonania pourodzenio-

Rycina 11. Laserowa koagulacja naczynia odzywiajgcego sekwestr oskrzelowo-ptucny
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wej sekwestrektomii byla znaczaco mniejsza (32% vs 81%). Uwzgledniwszy opisywana w rozprawie
seri¢ przypadkéw, tacznie z danymi dostepnymi w pismiennictwie, ogdlna przezywalnoé¢ ptodow
z obrzekiem nieimmunologicznym poddanych terapii wewnatrzmacicznej okreslono na 93,2%.

Rola terapii wewnatrzmacicznej u ptodéw z obrzekiem nieimmunologicznym na podiozu sekwe-
stru oskrzelowo-plucnego jest powszechnie uznana. Dostepne w piSmiennictwie serie przypadkéow
potwierdzaja, ze niepodjecie terapii u ptodéw z obrzekiem na podtozu sekwestru oskrzelowo-ptucnego
istotnie pogarsza rokowanie ze wzgledu na rozwdj hipoplazji drugiego ptuca. Pomy$lna terapia za
pomoca shuntu ptucno-owodniowego poprawia dobrostan ptodu 1 zmniejsza ryzyko zgonu wewnatrz-
macicznego, a takze noworodkowego wynikajacego z hipoplazji ptucnej. Ten typ postepowania ma
jednak charakter typowo objawowy. Laserowa koagulacja naczynia odzywiajacego sekwestr prowadzi
nie tylko do ustapienia objawéw obrzeku, lecz réwniez ma charakter terapii przyczynowej, poniewaz
zamyka ukrwienie patologicznej masy ptucnej. Dlatego laserowa koagulacje naczynia odzywiajacego
sekwestr nalezy uzna¢ za optymalna maloinwazyjna metode terapii wewnatrzmacicznej plodow
z obrzgkiem nieimmunologicznym na podtozu sekwestru oskrzelowo-ptucnego.

Bronchoskopia

Technika zabiegu

Ptodowa bronchoskopia przeprowadzana jest po uprzednim znieczuleniu ptodu iniekcja roztworu
fentantylu (15 mg/kg mc.), wekuronium (0,2 pg/kg mc.) oraz atropiny (0,2 pg/kg mc.) w udo igla
typu 22 G. Trokar o wymiarze 3 mm wprowadza si¢ przezskornie bezposrednio do jamy owodni przez
$ciane macicy. Nastepnie trokar usuwa si¢ i wprowadza endoskop 1,2 mm (Karl Storz, Tuttlingen,
Niemcy) bezposrednio do jamy owodni, kierujac do jamy ustnej ptodu, a nastepnie do tchawicy 1 jej
ostrogi (ryc. 12). Fetoskop wprowadza si¢ na wysoko$¢ kilku milimetréw ponizej rozdwojenia tchawi-
cy 1 lokalizuje obszar niedroznosci. Nastepnie za pomoca odpowiednich narzedzi nalezy podja¢ probe
udroznienia niedroznego odcinka drég oddechowych.

Cel terapii

Atrezja oskrzela polega na catkowitej obstrukcji gornych drog oddechowych ptodu na poziomie gtow-
nego oskrzela, co prowadzi do stopniowej destrukgji tkanki plucnej. W konsekwencji powstatej me-
chanicznej blokady zajete pluco jest w cato$ci powiekszone w wyniku retencji wydzieliny oskrzelowej
1 oskrzelikowej, co skutkuje znacznym wzrostem ci$nienia wewnatrzoskrzelowego i wzrostem objetosci

Rycina 12. Obraz ostrogi tchawicy w trakcie ptodowej bronchoskopii
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plynu wewnatrz ptuca. Wezesniejsze hipotezy na temat roli obstrukeji drzewa oskrzelowego jako moz-
liwej przyczyny CCAM pozwalaja stwierdzié, ze obstrukcja dystalnego odcinka gtéownego drzewa
oskrzelowego moze upodabnia¢ sie do typu mikrocystycznego CCAM, w zwiazku z tym nalezy roz-
wazy¢ ptodowa bronchoskopie jako metode terapeutyczna®. Ma ona nadal charakter eksperymental-
ny, jednak kilka osrodkéw wykonato ja w przypadkach litych zmian echostruktury ptuc ptodu. Quin-
tero 1 wsp. przeprowadzili ja w celu réznicowania miedzy typem mikrocystycznym CCAM a atrezja
oskrzela”™. Autorzy skutecznie uwidocznili tchawice 1 ostroge tchawicy, jednak proba wprowadzenia
fetoskopu do glownego oskrzela sie nie powiodta. W konsekwencji zmiana ptucna ulegta dalszej pro-
gresji, co doprowadzito do zgonu noworodkowego na tle cigzkiej hipoplazji ptucnej. W 2012 r. wy-
mienieni autorzy przeprowadzili skuteczng ptodowa bronchoskopie w sekwestracji ptucno-oskrzelo-
wej, wykluczajac mozliwos¢ atrezji oskrzelowej”. W ostatnich latach Martinez i wsp. jako pierwsi
przedstawili uzyteczno$¢ bronchoskopii w funkeji narzedzia diagnostyczno-terapeutycznego u ptodu
z prenatalnym podejrzeniem atrezji oskrzela®. Po wykonaniu procedury stwierdzili stopniowe zmniej-
szenie zmienionego pluca i wzrost objetosci drugiego ptuca. Pordd nastapit w 38 tygodniu ciazy,
u noworodka stwierdzono fagodng niewydolno$¢ oddechowa i poddano lobektomii obejmujacej $rod-
kowy 1 dolny ptat ptuca. Dziecko wymagato wspomagania oddychania przez 56 dni. Rozw6j neurolo-
giczny byt prawidlowy. Podobne do$wiadczenia przedstawili Cruz-Martinez i wsp. po przeprowadze-
niu bronchoskopii przy pierwotnej diagnozie typu mikrocystycznego CCAM. Uzyskane przez
autor6w usunigcie znacznej objetoéci wydzieliny po rozerwaniu bfony w obrebie oskrzela z natych-
miastowym zmniejszeniem objetosci ptuca po fetoskopii wydaje sie dowodzi¢ korzystnego efektu
chirurgii ptodowej w takim przypadku.

Okres okotooperacyjny

W okresie okotooperacyjnym pacjentka otrzymuje ostone antybiotykows i tokolityczna. Jesli przepro-
wadzenie procedury inwazyjnej przypada miedzy 24 a 34 tygodniem ciazy, to dodatkowo nalezy za-
stosowa¢ glikokortykosteroidoterapie. Zabiegi wykonuje si¢ w znieczuleniu miejscowym, krétkotrwa-
tym dozylnym lub zewnatrzoponowym, w zalezno$ci od praktyki danego osrodka. Po zabiegu ptéd
nalezy monitorowac codziennie przez pie¢ dni, a nastepnie seryjnymi badaniami ultrasonograficznymi
w odstepach 1-2-tygodniowych.

SCHEMAT DIAGNOSTYCZNO-TERAPEUTYCZNY WRODZONEGO ZWYRODNIENIA
DROG ODDECHOWYCH

Wady ptuc ptodu to nieprawidtowosci rzadko spotykane w rutynowej praktyce potozniczej. Znajo-
mos$¢ ich historii naturalnej, mozliwosci diagnostyczno-terapeutycznych oraz rokowania jest niezwy-
kle istotna z punktu widzenia pacjenta. Wprowadzenie odpowiedniego schematu diagnostyczno-tera-
peutycznego pozwala na standaryzacje dziatan prenatalnych (ryc. 13).
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Nieprawidtowy obraz klatki piersiowej ptodu

'

Skierowanie do referencyjnego oSrodka terapii ptodu

'

Szczegbtowe badanie ultrasonograficzne (charakter zmiany, jej
wielko$S¢, objetosé ptynu owodniowego, rodzaj unaczynienia)

Zmiana cystyczna Zmiana z przewaga komponentu
(typ makrocystyczny CCAM) litego (typ mikrocystyczny CCAM,
zmiana hybrydowa, sekwestr
oskrzelowo-ptucny, atrezja
oskrzela)

Ocena echokardiograficzna (stanu wydolnosci uktadu krazenia)

v

Rozwazenie poszerzenia diagnostyki o ptodowg bronchoskopie

' '

Obrzek Brak cech obrzeku
Terapia wewnatrzmaciczna Ocena dodatkowych czynnikéw ryzyka:
¢ CVR>1,6
e zmiana cystyczna o znacznych
rozmiarach

* gwattowna progresja

' '

Obecne Brak
Rozwazenie terapii Monitorowanie
wewnatrzmacicznej ultrasonograficzne

Rycina 13. Schemat diagnostyczno-terapeutyczny wrodzonego zwyrodnienia drog oddechowych
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