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\/aikq ligy klinika

PEDIATRIJOS IRNEONATOLOGIJOS GRUPE

RETA LIGA: JGIMTA PLAUCIU CISTINE ADENOMA-
TOIDINE MALFORMACIJA. ATVEJO APRASYMAS IR
LITERATUROS ANALIZE

Darbo autoré. Aisté KISIELIUTE, IIl kursas.

Darbo vadovas. Lekt. Skaisté PECIULIENE, VU MF Klinikinés medicinos institutas,
Vaiky ligy klinika.

Darbo tikslas. Aprasyti naujagimio, sergancio ypatingai reta lll tipo plauciy cistine
adenomatoidine malformacija, klinikinj atvejj ir iSanalizuoti literatlirg Sia tema.

Darbo metodika. Buvo gautas paciento tévy sutikimas ir Vilniaus Universiteto
ligoninés Santaros kliniky (VULSK) leidimas parengti mokslinj darba. Atlikta literattiros
analizé, naudojantis Pubmed ir Google Scholar duomeny bazémis. Tinkamy moksliniy
straipsniy paieskai naudoti raktazodziai: ,,CPAM“, ,Congenital pulmonary airway malfor-
mation®, ,,CCAM”, , Congenital cystic adenomatoid malformation”, ,Type Ill“, ,, Bilateral”.

Atvejo aprasymas. 3 savaiciy amziaus pacienté atvyko planinei neonatologo
konsultacijai. Dél sunkios buklés apZiliros metu — tachipnéjos, Sp02 65 proc. kvépuo-
jant aplinkos oru, cianozés ir vangumo, jtariant jgimta Sirdies yda, buvo hospitalizuota
j naujagimiy skyriy. Pacienté gimé i$ | néstumo ir gimdymo, neisnesiota, 35 gestacijos
savaite. Pagal Apgar skale vertinta 8/8 balais 1—3 ir 5—3 gyvenimo minute. Atlikus Sirdies
ir tarpuplaucio kraujagysliy ultragarsinj tyrimg buvo pastebétas 2 mm atviras arterinis
latakas ir hemodinamiskai nereikSminga atvira ovalioji anga. Laboratoriniuose kraujo
tyrimuose matoma lengvo laipsnio dekompensuota kvépuojamoji acidozé, hipoksemija
ir hiperkalcemija, uzdegiminiai rodikliai nepadidéje. Pradéta didelés tékmés kvépuoja-
moji terapija su Fi02 0,3 —0,35, 6 |/min tékme — matomas pageréjimas Sp02>90 proc.
Atlikus plauciy ir pleuros ertmiy ultragarsinj tyrimg stebéti oringi, slankds plauciai su
pabrinkimo poZymiais, labiau dorzalinése pusése nelygios pleuros, ten gausu vieto-
mis susiliejanciy B linijy. Pakartojus tyrimg nustatytas sumazéjes plauciy oringumas
abipus, smulkios subpleurinés konsolidacijos iki 2-=3 mm. Remiantis laboratoriniy ir
vaizdiniy tyrimy rezultatais konsiliumo metu nuspresta, kad duomeny uz kardiologine
patologija ir infekcijg néra, numatyta atlikti krGitinés Igstos KT angiografijg su kontrastu.
Tyrimo metu pastebétos daugybinés iki 9 mm diametro cistos abiejuose plauciuose,
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kraujagysliy anomalijy nerasta. Tarpdisciplininéje komandoje aptarus anamneze, kli-
nikinius duomenis ir tyrimy rezultatus jvertinta, kad labiausiai tikétina diagnozé yra
Il tipo CPAM, taCiau negalima atmesti netipinés eigos bronchopulmoninés displazijos
ir kity ypatingai rety atvejy: izoliuotos autoimuninés Langerhanso Igsteliy histioci-
tozés, pleuropulmoninés blastomos. Diagnozei patikslinti batina plauciy biopsija.
Visgi nuspresta Siuo metu biopsijos neatlikti dél didelés komplikacijy rizikos ir maZos
histologinio patvirtinimo jtakos gydymo pasirinkimui, kadangi dél paZeidimo iSplitimo
abiejuose plauciuose operacinis gydymas Siuo metu neindikuotinas. Pacientei taiko-
mas konservatyvus gydymas — tesiama kvépuojamoji terapija, uztikrinant pakankamg
oksigenacijg. Numatyta po 2-6 mén. ar, esant poreikiui, ir anksciau, kartoti kratinés
Igstos KT pakitimy dinamikai stebéti.

Rezultatai. Plauciy cistiné adenomatoidiné malformacija (angl. CPAM — congeni-
tal pulmonary airway malformation) —tai jgimta, nepaveldima plauciy audinio paZaida,
pasireiSkianti cistiniais dariniais. Liga pasitaiko 1 i§ 7200 gimusiyjy. Etiopatogenezé
néra tiksliai Zinoma. Manoma, kad liga atsiranda dél 5-17 vaisiaus vystymosi savaite
sutrikusios geny ekspresijos. Dél to suaktyvéja bronchioliy proliferacija, slopinama apo-
ptozé, sutrikdoma plauciy alveolizacija. Plaudiy cistiné adenomatoidiné malformacija
daZniausiai pasireiskia vienoje plauciy skiltyje, retesniais atvejais apima visg plautj. Iki
15 proc. atvejy pasitaiko abiejy plauciy pazaida. Kartais kartu nustatomair jgimty kity
organy sistemy pakitimy. Dauguma ligos atvejy diagnozuojama antenataliai antrojo
profilaktinio ultragarsinio tyrimo metu. Naujagimiui CPAM galima jtarti pasireiSkus
apsunkintam kvépavimui, tachipnéjai ir cianozei. Tuomet atliekama kritinés lgstos
rentgenograma, kurioje gali matytis oru ar skysciu uZpildytos cistos, kartais atrodancios
kaip solidiniai dariniai. Detalesniam istyrimui atliekama kratinés Igstos KT. Galutinés
diagnozés nustatymui batina audinj jvertinti histologiskai. Pagrindinis gydymas esant
simptomams — paZzeistos plaucio skilties Salinimas. Jei pacientas simptomy nejaucia,
taip pat galima atlikti paZeisto audinio rezekcijg arba taikyti konservatyvy gydyma,
nuolatos vaizdiniais tyrimais kontroliuojant pakitimus plautyje.

ISvados. Pacientams, sergantiems retomis jgimtomis ligomis, svarbu anksti jver-
tinti atsiradusius simptomus ir diagnozuoti susirgimg. Tam turéty bati pasitelkiama
daugiadisciplininé gydytojy komanda ir tinkami tyrimy metodai. Kartais néra bitina
atlikti visy prieinamy diagnostiniy tyrimy tiksliai diagnozei nustatyti, jei Siuo metu jy
galima Zala virsija klinikine nauda.

Raktazodziai. |gimta plauciy cistiné adenomatoidiné malformacija; reta liga;
cistiniai dariniai plauciuose; naujagimis.
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