Plauciy policistozé

ReikSminiai ZodZiai: plauciy policistozé, vaikai, suaugusieji.
Santrauka. Plauciy policistozé — vienas dazZniausiy plauciy sklaidos sutrikimy. Paprastai 3i sklaidos yda diagnozuojama nauja-
gimystés ar kudikystés laikotarpiu, o suaugusiesiems labai retai. Todél suaugusiyjy gydytojai re¢iau susiduria su Sia patologija ir
ja sergan¢iy pacienty priezira. Straipsnyje pateikiami esminiai plauciy policistozés diagnostikos, gydymo ir prieZiiros aspektai

(tiek vaikams, tiek suaugusiesiems).

JVADAS

Plauciy sklaidos sutrikimai néra dazni.
Pirmieji, susiduriantys su jgimtais or-
gany sutrikimais (taip pat ir plauciy),
ju keliamomis sveikatos problemomis,
yra vaiky gydytojai. Nemaza dalis
serganciy Siomis ligomis taip ir ne-
sulaukia suaugusiyjy amziaus. Taciau
pasitaiko atvejy, kai liga ilgus metus
buvusi nebyli ar nediagnozuota, pirma
karta pasireiskia batent vyresniems
zmonéms, vis dazniau suaugusiyjy
amziaus sulaukiama dél ilgéjancios
gyvenimo trukmeés geréjant sveikatos
priezitros paslaugoms. Dél suaugusiy
pacienty gydytojy nataraliai mazes-
nio budrumo jgimty ligy atzvilgiu,
pastarosios taip ir gali likti tinkamai
neidentifikuotos arba jy prieziara gali
buti komplikuota. Vienas dazniausiy
plauciy sklaidos sutrikimy yra plau-
¢iy policistozé [1]. Literataros duo-
menimis, plauciy policistoze serga 1
i$ 11000-35000 gyvy gimusiyjy [1],
suaugusiyjy amziy pasiekia zenkliai
maziau (tikslios statistikos néra dél
keliy pagrindiniy priezasc¢iy: mazo pa-
cienty skaiciaus, riboto publikuojamy
klinikiniy atvejy skaiciaus, besimpto-
miy ligos atvejy). Siekiant maksimaliai
pagerinti plauciy policistoze sergancio
asmens prieziara ar, jtarus liga, ja tin-
kamai diagnozuoti, verta prisiminti es-
minius ligos aspektus.

ETIOLOGIJA IR
EPIDEMIOLOGIJA

Plauciy policistozé yra jgimta liga. Pa-
prastai nustatoma dar prenataliniu ar
naujagimystes laikotarpiu, tac¢iau gali
bati diagnozuojama ir vyresniems
vaikams ar suaugusiems asmenims
atsitiktinai radiologiskai pastebéjus
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plauciy policistozei badingus plauciy
audinio pokyc¢ius arba liga nustacius
kaip pasikartojancios krutinés lastos
infekcijos priezastj. Plauciy policisto-
zés etiologija néra aiski. Prenatalinis
mir§tamumas, literataroje skelbiamais
duomenimis, siekia 9-49 proc. [2, 3,
4]. Naujagimystés laikotarpiu mirsta
apie 25-30 proc. naujagimiy, kuriems
pasireiskia plauciy policistozés simp-
tomai, tacdiau j $j apskai¢iuota procen-
ta nejtraukiami besimptomiai ligoniai,
kuriems liga diagnozuojama vyres-
niems [2]. Taigi suaugusiyjy amziy
pasiekia tik mazesnioji dalis asmeny.
Atliktoje angly kalba prieinamos lite-
ratiros apzvalgoje minima, kad anali-
zuojant iki 2015 mety vasario ménesio
publikuotus duomenis, pavyko rasti
tik 47 aprasytus plauciy policistozés
atvejus vyresniems kaip 17 mety as-
menims [5]. Ligos nustatymas suau-
gusiesiems yra gan retas reiskinys, nes
paprastai ji nustatoma per pirmuosius
gyvenimo metus (3—10 proc. naujagi-
miy, kuriems nepasireiské simptomai
naujagimysteés laikotarpiu, tac¢iau buvo
pastebéti plauciy policistozei budingi
plauciy pazeidimai antenataliniu pe-
riodu) [2, 3, 4], o vidutiniskai iki 2
mety amziaus simptomai pasireiskia
apytiksliai 18 pacienty i§ 21 [2, 6].
Vyriausias suaugusysis, kuriam dia-
gnozuota plauciy policistozé, yra 35
mety [7].

Sis plau¢iy sklaidos sutrikimas kiek
dazniau diagnozuojamas vyrams nei
moterims [8].

PATOFIZIOLOGIJA

Plauc¢iy policistozé pasireiskia cisto-
mis ar solidinémis masémis ribotame
plauciy plote [9, 10]. Vertinant pa-
tologinius rezekuoto plauciy audinio
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pokycius, plauciy policistozés atveju
pastebima padidéjusi lasteliy proli-
feracija (adenomatoziné bronchioliy
proliferacija) ir sumazéjusi ju apop-
tozeé, alveoliy saskaita formuojasi cis-
tos [2]. Tac¢iau néra nustatyty tiksliy
plauciy policistozés formavimosi me-
chanizmy. Néra aiskus ir paveldéjimo
rysys. Taciau $i liga siejama su chro-
mosomuy pokyciais: 18 chromosomos
trisomija ir paveldima inksty displazija
[11]. Manoma, kad prie plauciy poli-
cistozés vystymosi prisideda mutaci-
jos, sutrikdancios TTF-1 (angl. thyroid
transcription factor-1) veikla (TTF-1
randama bronchuy ir alveoliy epitelyje;
reguliuoja plauciy epitelio diferencia-
cija) [12]. Taip pat pastebéta, kad plau-
¢iy policistozés pazeistuose kvépavi-
mo takuose didelé HoxB5 (Homeobox
baltymy) raiska, palyginti su sveikyjy
plauciy audiniu. Paprastai HoxB5 ge-
nas koduoja baltyma, veikiantj kaip
specifinés sekos transkripcijos faktoriy
ir taip reguliuojantj normaly plauciy
vystymasi. Taigi padaryta prielaida,
kad nejprasta HoxB5 geno raiska taip
pat gali buti atsakinga uz plauciy po-
licistozés vystymasi, nes sukelia neti-
piska kvépavimo taky $akojimasi [13].
Buvo tirtas ir kity augimo faktoriy,
pvz., mezenchiminés trombocity kil-
més augimo faktoriaus-BB, vaidmuo
plauciy policistozés patogenezéje [2],
bet dél mazo tiriamyjy skaiciaus ne-
ginc¢ijamos i$vados nesuformuluotos.

1977 m. Stockeris plauciy policis-
tozés sukeliamus pazeidimus suskirs-
té i 3 tipus (klasifikacija grista cisty
dydziu, jy skai¢iumi ir patologiniais
poky¢iais) [9, 14, 2]: I tipui buadin-
ga daugybé dideliy (2-10 cm) cisty,
i kuriy bent viena yra vyraujanti,
mazesnés cistos i$sidésto isilgai jos
periferijoje. Cisty sienelés isklotos
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virpamuoju pseudostratifikuotu stul-
piniu epiteliu, po epiteliu yra elastinis
jungiamasis audinys, lygieji raumenys
ir fibrovaskulinis jungiamasis audinys,
iskaitant kremzles. I tipas yra labiau-
siai paplites ir susijes su gera progno-
ze [12]. II tipo policistozei budingos
mazos ir labai panasaus dydzio cistos
(0,5-2 cm; paprastai mazesnés kaip 1
cm skersmens). Cistos isklotos kubi-
niu pereinanciu j stulpinj epiteliu ir
turi plong fibroraumenine sienele. Sis
tipas sudaro kiek daugiau nei 40 proc.
plauciy policistozés atvejy. Pagal Stoc-
kerj, net apie 60 proc. II tipo plauciy
policistozés atvejy susije su kitomis
jgimtomis anomalijomis (ypa¢ inksty
ageneze, taciau gali bati ir Sirdies, ske-
leto, zarnyno anomalijos, papildomos
plauciy skilties sekvestracija), kurios
gali turéti jtakos ligos prognozei [12].
II1 tipas sudaro maziau nei 5 proc. visy
ligos atvejy [2]. Jam budinga dauginés
mikrocistos, kuriy skersmuo mazesnis
nei 0,5 cm, ir tai, kad pazeidziamas
didelis plauciy plotas, paprastai ne
maziau kaip visa plaucio skiltis [12].
(1993 m. Adzickas pateiké plauciy cis-
ty klasifikacija — mikrocistomis vadi-
namos mazesnio nei 5 mm skersmens
cistos, paprastai susijusios su vaisiaus
vandene ir jos yra blogos prognozés
zenklas. Makrocistos — cistos, kuriy
skersmuo didesnis kaip 5 mm, papras-
tai nesusijusios su vandene ir turincios
gera prognoze [2]).

Atsiradus pakeitimy plauciy poli-
cistozés klasifikacijoje, be trijy pagrin-
diniy i$vardyty tipy, remiantis plauciuy
pazeidimo vieta — nuo tracheobron-
chiniy iki acinariniy struktary — ski-
riami dar du tipai, (taciau radiologiskai
identifikuojami tik trys pagrindiniai):
0 tipas — cisty néra arba jos labai
smulkios (<0,5 cm), bidinga acinariné
atrezija (tracheobronchinis defektas),
0 tipas nesuderinamas su gyvybe; ir
IV tipas, kuriam budingos didelés —
iki 10 cm dydzio — cistos (daugybé
cisty, linija iSsidésciusiy palei i$plo-
néjusj epitelj (alveoliy defektas))[9, 2].
Daznai ligos tipai persipina [5].

Beveik 44 proc. i$ aprasyty plauciy
policistozés atveju pirmiausiai pazei-
dziamaviena plauciy pusé, konkreciau —
apatiné plauciy skiltis [5, 13]. Dideli
plauc¢iy audinio pazeidimai gali bati
susije su vaisiaus vandene (net 40
proc. atvejy) ir yra blogos prognozés
zenklas. Manoma, kad vandené atsi-
randa dél apatinés tusciosios venos
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suspaudimo, sutrinka veniné kraujo-
taka, mazéja minutinis Sirdies taris ir
geréja skysciy prasiverzimas. Dél sios
buklés vaisius gali zati, todél, siekiant
isgelbéti jo gyvybe, gali buti sukelia-
mas prieslaikinis gimdymas [15]. Kitas
svarbus prenatalinis veiksnys — sutri-
kes plauciy augimas. Dél to plauciy
hipoplazija naujagimiui po gimimo
gali sukelti respiracinj distresa. Poli-
hidramnionas taip pat susijes su cisti-
niu plauciy pazeidimu ir yra rezultatas
padidéjusio intratorakalinio spaudimo,
salygojanc¢io stemplés suspaudima ir
sunkesnj ryjima [16].

KLINIKA

Dazniausiai plauciy policistozé pasi-
reiskia gyvybei pavojingu respiraci-
nio distreso sindromu dar naujagi-
mystéje ir nuolat pasikartojanciomis
pneumonijomis, plauciy abscesais ar
kitomis kratinés lastos infekcijomis
vyresniame amziuje (tiek vaiky, tiek
suaugusiyjy) arba gali neturéti jokios
klinikinés i$raiskos ir bati atsitiktinis
radiologinis radinys.

Respiracinio distreso sindromas
gali pasireiksti dél plauciy hipopla-
zijos, tarpuplaucio poslinkio, spon-
taninio pneumotorakso ir vandenés
salygoto skyscio pleuros ertméje [17],
o $io sindromo sunkumas priklauso
nuo plauciy pazeidimo dydzio. Kli-
niskai kiekvienas atvejis kiek skiriasi
— ,kriokian¢io“ kvépavimo (angl. gun-
ting ) sunkumu, tachipnéja, deguonies
poreikiu — nuo nedidelio papildomo
deguonies kiekio iki zaibiskai besivys-
tancio kvépavimo nepakankamumo,
kai reikalingi agresyvas ventiliaci-
niai rezimai ar netgi ekstrakorporiné
membraniné oksigenacija (ECMO).
Dél galimo tarpuplaucio poslinkio, gali
nukentéti Sirdies, plauciy funkcijos,
vystytis spontaninis pneumotoraksas,
susiformuoti oro spastai. Galimos ir su
plauciy policistoze susijusios onkolo-
ginés ligos [15].

Vyresniems vaikams ir suaugusie-
siems, kuriems chirurgiskai nepasa-
lintos plauc¢iy policistozés pazeistos
plauciy dalys, pasikartojanciy kritinés
lastos infekcijy rizika iSauga dél bron-
chy suspaudimo, oro spasty ir negebé-
jimo efektyviai pasalinti susikaupiancio
sekreto. Plauciy policistoze sergantys
asmenys gali atkoséti kraujo (paprastai
vyresni vaikai ar suaugusieji), juos gali
varginti dusulys ir kratinés skausmas
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(kas taip pat gali bati ir spontaninio
pneumotorakso klinikiné israiska). Li-
goniai gali skystis ir kitais negalavi-
mais: kosuliu, kar$¢iavimu, gydytojai
gali pastebéti sutrikusj vaiko vystymasi.
Dazniausi klinikiniai pozymiai suaugu-
siesiems — pasikartojanti plauciy infek-
cija [17], pneumotoraksas, hemoptizé,
kar$ciavimas ir dusulys [5,12], gali buti
diagnozuojama micetoma, bronchoalve-
oliné karcinoma [7] ar kita su plauciy
policistoze susijusi onkologiné liga.

Nuolatiné persistuojanti bakteriné
infekcija skatina didesne kvépavimo
taky sekrecija, bronchy obstrukcijg ir
bronchy deformacija. Dél siy pokyciuy
ar dél didelio plauciy pazeidimo pasi-
reiskia kvépavimo nepakankamumas,
plautiné hipertenzija ir létiné plautiné
sirdis [1].

Fizinio tyrimo metu plauciy po-
licistozés pozymiai néra specifiski.
Dazniausiai pastebima tachipnéja,
gali buati trachéjos nuokrypis, kuris
yra tarpuplaucio poslinkio zenklas, pa-
prastai susijes su pneumotoraksu, oro
spastais; netipiskose vietose girdimi
Sirdies tonai, auskultuojant girdimas
susilpnéjes alsavimas pazeistoje plau-
Ciy puséje; gali bati cianozé, pagalbi-
niy raumenuy dalyvavimas kvépavime,
gailus, kriokiantis kvépavimas (angl.
grunting).

Nors plauciy policistozé suaugu-
siesiems diagnozuojama retai, vis délto
jos nereikéty pamirsti diferencijuojant
galimas pasikartojancio, nuolatinio
neproduktyvaus kosulio priezastis
suaugusiesiems.

DIAGNOSTIKA

Prenataliné diagnostika

Geréjanti echoskopiné diagnostika
daugeliu atvejy leidzia jgimtas plau-
¢iy anomalijas diagnozuoti jau pre-
nataliniu laikotarpiu, tacCiau deréty
nepamirsti, kad iki 56 proc. atvejy
pazeidimai iki gimimo regresuoja
[11]. Tikimybé aptikti vaisiaus plau-
¢iy cistinj darinj ultragarsiniu tyrimu
apie 18-20 néstumo savaite yra beveik
100 proc. [19]. Tacdiau plauciy poli-
cistozé neturi i$skirtiniy diagnostiniy
bruozy, leidzianc¢iy vienareik$miskai
ja atskirti nuo kity plauciy pazeidimy,
pavyzdziui, jgimtos skiltinés plauciuy
emfizemos ar plaudiy sekvestracijos.
Echoskopiskai galima pastebéti van-
dene, pavyzdziui, vaisiaus ascita arba
skystj pleuros ertmése. I tipui buadingi
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1 pav. | tipo jgimta plauciy policistoze

Kruatinés lastos rentgenograma: daugybé oro prisipildziusiy cisty su pertvaromis visoje kairéje kratinés lastos puséje; tarpuplaucio poslinkis j desine (a).
Kratinés lgstos KT (plauciy langas): jvairaus dydzio plonasienés, oro prisipildziusios cistos (b), rezekuoto plaucio dalyje i$siplétusios, su pertvaromis, skysé¢io

prisipildziusios cistinés masés (c) [45].

Odev K, Guler I, Altinok T et al. Cystic and Cavitary Lung Lesions in Children: Radiologic Findings with Pathologic Correlation. Review article. Journal of Clini-
cal Imaging Science, 2013, 3 (4):1-10; internetiné prieiga http://www.clinicalimagingscience.org/temp/JClinlmagingSci3160-5316393_144603.pdf

pakitimai matomi kaip dauginiai di-
deli cisty pilni plauciy plotai. II tipo
pakitimai echoskopiskai matomi kaip
daugybé mazy cisty. Dél itin mazo dy-
dzio cisty, esant III tipui, prenataliai
atliekant ultragarsinj tyrima, plauciy
pazeidimas daznai matomas kaip ho-
mogeniskai pakitusi plauciy sritis.
Taciau motinos antsvoris, netinka-
ma vaisiaus padétis, oligohidramnio-
nas gali buti kliatis echoskopiniam
plauciy policistozés pazeidimy ver-
tinimui. Ultragarsiniu tyrimu ante-
nataliniu periodu gali bati kaidingai
nustatyta kity bukliy (pvz.: jgimtos
diafragmos i$varzos, bronchy ir plau-
¢iy sekvestracijos, plauciy atrezijos,
trachéjos atrezijos ir stenozés) diagno-
zé bei radiniai jvertinti kaip plauciy
policistozés salygoti pakitimai, todél
prenataliniu periodu daugelio auto-
riy rekomenduojamas diagnostinis
tyrimas (jtarus plauc¢iy policistoze ar
anksé¢iau paminétas ligas) yra magne-
tinio rezonanso tyrimas, kuris padi-
dina tikslesnés diagnozés ir tinkamo
prognozés jvertinimo galimybes [5,
20, 21]. Be to, yra pakankamai sau-
gus: nei motinos, nei vaisiaus neveikia
tokia jonizuojancioji spinduliuoté kaip
atliekant kompiutering tomografija.
Amniocentezés metu gali buti paima-
ma amniono vandeny kariotipui nustaty-
ti, tac¢iau chromosomy anomalijos, susi-
jusios su plauciy policistoze, labai retos.

Diagnostika po gimimo

Diagnostika gali apsunkinti tyrimo
metu plauciuose esanti aktyvi infekcija.
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Radiologiniai tyrimai
Radiologiniai radiniai priklauso nuo
cisty turinio, dydzio ir skaic¢iaus.

Kriatinés lgstos rentgenograma.
Atlikus kratinés lastos rentgenogra-
ma beveik visuomet galima jtarti
plauciy policistoze, jei ji pazeidusi
pakankama plauciy plota, kad sukel-
ty klinikinius simptomus. Jprastiniai
radiniai — daugybé jvairaus dydzio
oro ar oro ir skys¢io prisipildziusiy
plonasieniy cisty. Gimimo metu cis-
tos bana prisipildziusios skyscio, kurj
pakeicia oras cistoms turint rys$j su
trachebronchiniu medziu ir vienom
su kita. Vien skyscio prisipildziusios
cistos postnataliniu periodu gali bati
pastebimos esant nepakankamai ge-
ram sekreto pasisalinimui i§ apatiniy
kvépavimo takuy i$ apatiniy kvépavimo
taky, kraujavimui ar antrinei infekcijai
[9]. Kiti galimi radiologiniai ligos po-
Zymiai: tarpuplaucio poslinkis, skys-
tis pleuros ir (ar) perikardo ertmése,
pneumototaksas.

Kritinés lastos kompiuteriné
tomografija. Kai diagnozé néra aiski
i$ plauc¢iy rentgenogramos (matomi
plauciy audinio pazeidimo plotai be
cisty), atliekamas kratinés lastos kom-
piuterinés tomografijos tyrimas (reko-
menduojamas daugelio autoriy kaip
pagrindinis diagnozuojant plauciy
policistoze po gimimo [20, 22, 23, 24,
5]), kuris yra saugus ir padeda greitai
jvertinti plauciy policistozés pazeisto
plauc¢iy audinio plota. Kompiuteri-
néje tomogramoje matomi pakitimai
skiriasi priklausomai nuo plauciy poli-

2 pav. Plauciy policistoze sergancio asmens
rezekuota plaucio dalis

Baral D, Adhikari B, Zaccarini D et al. Congenital
Pulmonary Airway Malformation in an Adult Male:
A Case Report with Literature Review. Case Reports
in Pulmonology, 2015 (2015), Article ID 743452,
6 pages http://dx.doi.org/10.1155/2015/743452.
Internetiné prieiga http://www.hindawi.com/journals/
cripu/2015/743452/ref/ [5]
cistozés tipo ir klinikos. Tipiskas vaiz-
das yra daugiaertmiai cistiniai dariniai
plonomis sienelémis, apsupti norma-
lios plauciy parenchimos, daznai tu-
rintys oro ir skyscio pavirsiy. Didelés
skiriamosios gebos krutinés lgstos to-
mografija galima atskirti mikrocistas
nuo makrocisty. Pagrindinis KT vaid-
muo — atskirti $ias cistas nuo bron-
chogeniniy cisty, skiltinés emfizemos
ar nuo sekvestracijos, siekiant tiksliai
nustatyti pazeidimo ribas plauciy se-
gmentuose prie$ numatoma chirurginj
gydyma [9].

Tiek kairysis, tiek desinysis plau-
tis pazeidziami vienodai daznai, tac¢iau
pastebéta, kad plauciy policistozé ,la-
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biau mégsta“ apatines plauciy skiltis ir
viena puse (Stokker ir kt., 1988) [8].
Suaugusiesiems pastebima, kad plau-
¢iy policistozé buna dazniau pazeidusi
abu plaucius (lyginant su vaikais) [25].

Sonoskopija. Visiems plauciy po-
licistoze sergantiems naujagimiams
svarbu atlikti ir inksty, smegeny
echoskopija dél galimy kity anoma-
lijy. Echokardiografiskai jvertinti, ar
néra Sirdies pazeidimo, o respiracinj
distresa patyrusiems kuadikiams — ar
néra nuolatinés plauciy hipertenzijos
(pavyzdziui, nuosravio i§ desinés j
kaire, padidéjusio spaudimo plauciy
arterijoje).

Kiti tyrimai
Laboratoriniai tyrimai plauciy poli-
cistozés atveju diagnostikos pozitriu
paprastai néra labai vertingi.
Bronchoskopuojant galima matyti
siaurus bronchy spindzius, deformuo-
tus, stenozuotus bronchus, jvairaus
laipsnio pulinj endobronchita [1]. His-
tologinis tyrimas atliekamas i$ plauciy
audinio biopsijos ar rezekuotos dalies
(paprastai vaizdo torakoskopijos ar to-
rakotomijos metu) [26]. Kokie histo-
loginiai pokyciai budingi kiekvienam
ligos tipui aprasyta anksciau. Plau-
¢iy arterijy angiografija rodo plauciy
kraujotakos redukcija [1]. Diagnozés
nustatymas paprastai uzsitesia tinka-
mai nenustatant pasikartojancios in-
fekcijos, nuolatinio kosulio priezasties
arba kai liga kliniskai nepasireiskia [7].

GYDYMAS

Dél riboto ligos atvejy skaiciaus
plauciy policistozés gydymo gairés
dar néra suformuluotos. Dél galimos
piktybinés transformacijos ir pasikar-
tojancios kvépavimo taky infekcijos
rizikos, esant nustatytai plauciy poli-
cistozés diagnozei ir klinikiniai ligos
raiskai, dazniausia sitloma chirurgi-
né pazeisto plauciy audinio rezekci-
ja. Chirurginis gydymas yra esminis,
iskaitant tiek vaisiaus operacijas, tiek
postnataline chirurgija. Vaisiaus chi-
rurginio gydymo klausimas turi buti
sprendziamas tais atvejais, kaip plau-
¢iy policistozés salygotas pazeidimas
yra didelis, komplikuotas vandenés ir
prognozé yra bloga [2]. Torakocente-
zés metu drenuojamos didelés cistos,
taciau dél greito skysc¢io pakartotinio
susikaupimo proceduros nauda men-
ka [2]. Kitas vaisiaus chirurginio gy-
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dymo variantas yra torakoamnioninis
Suntas, per kurj cistose esantis skys-
tis nuolat nudrenuojamas j amniono
maisa. Si procediira naudingiaus esant
dideléms, skyscio prisipildziusioms
cistoms, taciau niekas neapsaugotas
nuo galimy komplikacijy, pvz., $un-
to obstrukcijos ar poslinkio [2]. Pa-
zeistos skilties rezekcija (lobektomija)
yra chirurginio gydymo alternatyva
tais atvejais, kai néra dominuojancios
cistos, kuria buaty galima drenuoti.
Postnataliniu periodu rekomenduoja-
ma visiems vaikams pasalinti plauciy
policistozés pazeistus plauciy audinio
plotus, siekiant sumazinti komplika-
ciju (pasikartojanciy kratinés lastos
infekcijy, pneumotorakso) rizika [9,
2]. Vaikams rekomenduojama $alinti
visus cistinius darinius, sukeliancius
simptomus, kad buty i$vengta kom-
plikacijy, kurios véliau galéty kompli-
kuoti operacinj gydyma ir taip uzkirsti
kelia su plauciy policistoze susijusiu
onkologiniy ligy rizikai [29, 30]. Vai-
kai, sergantys besimptome plauciy po-
licistoze, diagnozuota iki gimimo, turi
buti ilgokai stebimi neskubant operuo-
ti, nes pazeidimo plotai dar gali labai
sumazeéti [20, 32, 33, 2]. Jei operacinis
gydymas vis délto reikalingas, litera-
taros duomenimis, rekomenduojama
ji atlikti iki kadikiui sueis 12 méne-
siy. Taciau, kokj operacinj buda ir
rezekcijos apimtj parinkti skirtingo
amziaus ligoniams tebediskutuojama.
Tradiciskai pirmenybé buvo teikiama
lobektomijai baiminantis neradikalios
pazeisto plau¢iy audinio rezekcijos
[34] ir komplikacijy, pavyzdziui, oro
nutekéjimo, susijusiy su plauciy audinj
tausojanciomis operacijomis [30]. Vy-
resniems pacientams trec¢daliu atvejy
nuolatiné pneumonija skatina atlikti
iSpléstine plauciy rezekcija [2].
Fascetti-Leon ir bendr. retrospek-
tyvios apzvalgos duomenimis, plautj
i$sauganti rezekcija yra saugi ir veiks-
minga, nedidina ligos atsinaujinimo ar
nevisisko pazeisto plauciy audinio pa-
zalinimo rizikos, jei atliekama i$ anks-
to gerai atrinktiems pacientams [35].
Bagrodia ir bendr. taip pat pateikia
panasia i$vada, taciau sialo torakoto-
mija ir lobektomija tais batinais atve-
jais, kai plauciy rezervas ribotas ir yra
didelés malformacijos [34]. Rezekuota
plaucio dalis turi buti atidziai vertina-
ma dél piktybiniy pakitimy [29].
Pacientai, kuriems plauciy poli-
cistozé placiai pazeidé abu plaucius,
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dazniausiai gydomi konservatyviai,
nes jiems operacinis gydymas bity
labai rizikingas [15]. Diagnozé tokiais
atvejais gali buti patvirtinta plauciy
biopsija.

Néra jokio specifinio plauciy po-
licistozés gydymo vaistais, i$skyrus
komplikacijy gydyma (pvz.: antibak-
terinis gydymas prisidéjus infekcijai
(suaugusiems asmenims neretai nusta-
toma Aspergillus infekcija [25]), kvé-
pavimo nepakankamumo gydymas —
nuo oksigenoterapijos iki plauciy ven-
tiliacijos, ir pan.).

Besimptomeés plauciy policistozés
atvejais gydymas néra gerai apibréztas.
Kai kurie autoriai priestaringai vertina
operacinj gydyma komplikacijy profi-
laktikos tikslu ir mano, kad supikty-
béjimo rizika yra pervertinta [12, 36]. Jie
sitlo aktyvy paciento stebéjima, jei paci-
entas sutinka ir supranta galimas kompli-
kacijas [36]. Be to, profilaktiné rezekcija
ne visada visiskai apsaugo. Papagianno-
poulos ir bendr. teigia, kad profilaktiné
plauciy policistozés pazeisty plauciy
audinio ploty rezekcija neapsaugo nuo
vélesnio pleuropulmoninés blastomos
vystymosi [34]. Net ir po rezekcijos re-
komenduojama aktyviai stebéti ligonius
dél onkologiniy plauciy ligy.

Sergant plauciy policistoze, néra
mitybos ar fizinés veiklos apribojimy.
Taciau pacientai, kuriems pazeistos
plauciy dalys néra pasalintos (islieka
pneumotorakso grésmé), turéty veng-
ti veiklos, didinanc¢ios pleumotorakso
i$sivystymo rizika (pvz.: nardymas,
kelionés lektuvu).

KOMPLIKACIJOS

Su plaudiy policistoze dazniausiai
susijusios $ios komplikacijos: néstu-
mo metu — prieslaikinis gimdymas,
vaisiaus mirtis, gimus kuadikiui -
respiracinis distresas ir mirtis nepri-
klausomai nuo amziaus (nors dazniau
pasitaiko vyresniems vaikams ir su-
augusiesiems — spontaninis pneumo-
toraksas, hemopneumotoraksas, he-
moptize, pasikartojancios infekcijos,
galimai su plauciy policistoze susijusi
onkologiné liga (rabdomiosarkoma,
plauc¢iy blastoma, ploksciyju lasteliy
karcinoma, adenokarcinoma, bron-
choloalveoliné karcinoma [36]). Ma-
noma, kad mazdaug 1 proc. plauciy
policistozés atvejy, ypac¢ I ir IV tipy,
supiktybéja, nors tikslus daznumas
nezinomas [38]. Labiau linkusios su-
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piktybéti I plauciy policistozés tipo
gleivinés lastelés [39].

DIFERENCINE DIAGNOSTIKA

Tiriant vaikus plauciy policistoze rei-
kia atskirti nuo jgimtos pneumonijos,
skyscio pleuros ertméje, hemotorak-
so, vaiky jgimtos diafragmos i$varzos,
vaiky pneumotorakso, pneumocelés,
plauciy sekvestracijos. Ligos, nuo ku-
riy reikia atskirti plauciy policistoze
tiriant suaugusiuosius:

« Plauciy sekvestracija — anomali
plaucio dalis, nepriklausanti nuo
viso plaucio, neturinti bronchy
ir turinti anomalia kraujotaka ne
i$ mazojo kraujo apytakos rato
kraujagyslés, o i§ arterijos, atsiSa-
kojancios nuo aortos [10]. Plauciy
sekvestracija galima atmesti po ra-
diologinio tyrimo, nes jai budinga
anomali sisteminé kraujotaka i$
kratinés ar pilvo aortos, ne taip
kaip plauciy policistozés atveju [2].
Dazniausia klinikiné i$raiska — pa-
sikartojancios pneumonijos [37].

» Bronchogeninés cistos — Kklinis-
kai pasireiskia kosuliu, krutinés
skausmu. Atsiranda kaip nenor-
malus pumpuravimasis i§ pirmi-
nio tracheobronchinio vamzdelio;
plauciuose lokalizuotos broncho-
geninés cistos paprastai aptin-
kamos apatinése plauciy skiltyse
[27], vienoje puséje, histologiskai
randama bronchy kremzliy, lygiyju
raumeny ir gleivinés liauky, taciau
Sios cistos paprastai nesusijusios su
bronchais, alveolémis, o plauciy
policistozés cistos susijusios [28]),
turi jgytus cistinius pakitimus.

+ Limfangiolejomiomatozé — reta
liga, kai plauciuose ima kauptis
lygiyju raumeny tipo lastelés. Daz-
niausia klinikiné i$raiska — pneu-
motoraksas. Badinga, kad daugeliu
atvejy pasireiskia vaisingo amziaus
moterims. Cistos susiformuoja vi-
sais atvejais, i$sidésto difuziskai vi-
same plauciy plote, yra panasaus
dydzio ir taisyklingos formos [37].

o DPlau¢iy Langerhanso lasteliy
histiocitozé — reta, nezinomos
etiologijos sisteminé retikulo-
histiocitinio audinio liga, priklau-
santi granulomatoziy grupei ir
pasireiskianti histiocity prolifera-
cija. Jprasta klinikiné israiska —
dusulys, neproduktyvus kosulys.
Dazniausiai serga ruakantys asme-
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nys. Cistos is$sidésto difuziskai,
labiau ,meégsta“ virsutines plauciy
skiltis, yra jvairaus dydzio, keistos,
netaisyklingos formos [37].

» Birt-Hogg-Dubé sindromas — kaip
ir plau¢iy policistozé gali pasi-
reiksti pneumotoraksu, bet kartu
nustatoma ir inksty onkologiné
liga, odos pazeidimas. Buadingos
jvairaus dydzio ir netaisyklingos
formos cistos, issidéstancios plau-
Ciuose difuziskai bazaliai arba su-
bpleuraliai. Kompiuterinéje tomo-
gramoje matyti dauginés abipus
subpleuraliai i$sidéstancios plona-
sienés cistos [37].

» Limfocitiné intersticiné pneumoni-
ja — budinga klinikiné i$raiska yra
progresuojantis dusulys, kosulys;
dazniausiai pasireiskia jungiamo-
jo audinio ligomis (ypa¢ Sjogreno
sindromu) arba Zmogaus imunode-
ficito viruso (ZIV) infekcija sergan-
tiems asmenims. Cistos i$sidésto
dauginiais zidiniais, yra jvairaus
dydzio, netaisyklingos formos, i$-
sidésto perivaskuliariai. Kompiute-
rinéje tomogramoje matyti budingi
pozymiai: ,matinio stiklo“ zonos,
centrolobuliniai mazgeliai, sustoré-
jusios pertvaros [37].

+ Echinokokiné infekcija — kliniskai
pasireiskia dusuliu, kosuliu. Daznai
i$siaiskinama, kad pacientas buvo
nukeliaves j Piety Amerika, Vidu-
rio Rytus, Kinija. Cistos jvairaus
dydzio, taisyklingos formos, i$si-
désto pavieniai ar zidiniais, jprastai
apatinése skiltyse, gali bati paste-
bimas oro ir skyscio pavirsius [37].

» Reciau nei anksciau i$vardytais atve-
jais cistos formuojasi esant deskva-
mozinei intersticinei pneumonijai
(30 proc. atvejy), neurofibromato-
zés 1 tipui (25 proc.), Pneumocystis
jirovecii pneumonijai (10-15 proc.),
amiloidozei (reti atvejai) [37].

PROGNOZE

Blogos prognozés zenklai: prenataliniu
laikotarpiu diagnozuota vaisiaus van-
dené, polihidramnionas [15, 32, 2],
mikrocistos plauc¢iuose [32,34], didelis
bendras plauciy pazeidimo plotas [2,
41, 37]. Sunku nustatyti ligos progno-
ze suaugusiesiems dél besimptomiy
ligos atvejy, skirtingo plauciy audinio
pazeidimo masto, piktybinés trans-
formacijos potencialo [14, 7]. Enuh
ir bendr. aprasé plauciy policistozes,
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kuria komplikavo Aspergillus infekcija,
atvejj, kai miré 59-eriy mety vyras dél
masyvaus kraujo atkoséjimo ir i$sivys-
Ciusios diseminuotos intravaskulinés
koaguliacijos lobektomijos metu [42].
Morelli ir bendr. aprasé atvejj, kai miré
38-mety vyras, sergantis plauciy poli-
cistoze, kurj vargino nuolatinis kosulys
bei kraujo atkoséjimas, ir buvo atlikta
lobektomija [43].

STEBEJIMAS

Neéra visuotinai priimtos plauciy po-
licistoze serganciy pacienty stebéjimo
taktikos. Sisteminant jvairiy autoriy
pateikiamas rekomendacijas, Siems li-
goniams periodiskai turi bati atliekama
spirometrija, kratinés Iastos radiologi-
nis tyrimas (pirmenybé teikiama kruati-
nés lastos kompiuterinei tomografijai).
Taip pat nuolat stebima dél infekciniy
komplikacijy, kvépavimo nepakanka-
mumo ir simptominés obstrukcinés
plauciy ligos [44], atliekami pagal kli-
nikine situacija reikalingi tyrimai.

Parengé V. Zukauské

CONGENITAL CYSTIC

Keywords: congenital cystic lung malformation, chil-
dren, adult.

Summary: Congenital cystic lung malformation is one
of the most common malformations of the lower respira-
tory tract. This congenital abnormality of lung is usually
diagnosed in the newborn or infancy and very rarely in
adults. Therefore physicians for adults with less expo-
sure to this pathology may unidentified disease or the
initially care for such patients can be complicated. This
article presents the essential aspects that must be known
by the diagnosis, treatment and care of this congenital
abnormality (both children and adults).
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