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Streszczenie

Hipoplazja ptuca jest rzadka wada wrodzona, ktérej czestosé
wystepowania jest szacowana na 1-2 przypadki na 12 000
urodzen. Choroba charakteryzuje sie wystepowaniem szczat-
kowego oskrzela gtéwnego z niedorozwinietym migzszem
ptucnym oraz szczatkowymi naczyniami. Wiekszos¢ chorych
z hipoplazja ptuca umiera w okresie noworodkowym z powo-
du niewydolnosci oddechowej lub towarzyszacych czesto wad
w budowie lub funkcjonowaniu innych narzadéw. Czesé cho-
rych dozywa jednak wieku dorostego. W tej grupie pacjentéw
gtéwnymi objawami choroby sg nawracajace infekcje uktadu
oddechowego oraz duszno$¢. Ponizej przedstawiamy opis
przypadku 53-letniej chorej, u ktérej hipoplazje ptuca rozpo-
znano w wieku 43 lat. Leczenie operacyjne przeprowadzono
10 lat pézniej z powodu nawracajacych bakteryjnych zakazen
uktadu oddechowego i krwioplué.

Stowa kluczowe: hipoplazja ptuca, nawracajace infekcje, lecze-
nie chirurgiczne.

Wstep

Pierwsze podziaty anomalii rozwojowych ptuc powsta-
waty w latach 50. XX wieku. Juz wéwczas wyodrebniano
trzy podstawowe grupy zaburzen: 1) agenezje — catkowity
brak jednego lub obu ptuc, 2) aplazje — obecne, Slepo za-
koniczone szczatkowe oskrzele gtéwne bez obecnosci na-
czyh ptucnych i miazszu ptucnego, 3) niedorozwdj ptuca
(hipoplazja), w ktorym obecny jest szczatkowy migzsz ptu-
ca ze szczatkowymi niedorozwinietymi naczyniami [1].

Wraz z uptywem czasu klasyfikacje te ulegaty modyfi-
kacjom. Jedna z nowszych jest klasyfikacja Spencera, okre-
slajaca wady rozwojowe ptuc wspélnym mianem agenezji
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ptucnej, ktdorg podzielono na: 1) catkowity obustronny brak
ptuc (tzw. aplazje), 2) agenezje jednostronna, w obrebie kté-
rej wyodrebniono trzy podgrupy (a/ catkowity brak oskrze-
la, naczyn i migzszu ptuca, b/ obecne jedynie szczatkowe
oskrzele gtéwne bez migzszu ptucnego, c/ obecne szczat-
kowe oskrzele z resztkowym niedorozwinietym migzszem
ptuca), oraz 3) agenezje ptata lub inne nieprawidtowosci
[2]. Obie przedstawione powyzej klasyfikacje sg aktualne
i uzywane do dnia dzisiejszego.

Czestos¢ wystepowania hipoplazji ptucnej wynosi 1-2
na 12 000 urodzen [3].
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Zwykle objawy agenezji czy hipoplazji ptucnej pod po-
stacig zakazen uktadu oddechowego, niewydolnosci od-
dechowej czy odm optucnowych wystepuja w okresie no-
worodkowym. Czes¢ chorych osiaga jednak wiek dojrzaty;
u nich nawracajace infekcje uktadu oddechowego prowa-
dza najczesciej do nieodwracalnego zniszczenia szczatko-
wego miazszu ptuca [3].

Ponizej przedstawiamy historie choroby 53-letniej ko-
biety wielokrotnie hospitalizowanej z powodu zakazeh
drég oddechowych, u ktérej ostatecznie rozpoznano niedo-
rozwdj, czyli (w oparciu o pierwszg klasyfikacje) hipoplazje
ptuca lewego lub odmiane agenezji jednostronnej wg kla-
syfikacji Spencera.

Opis przypadku

53-letnia chora K.Z., krawcowa niepalgca papieroséw,
zostata przyjeta do Instytutu Gruzlicy i Choréb Ptuc (IGiChP)
w 2004 r. z podejrzeniem wady rozwojowej ptuca.

W wywiadach chora podawata czeste nawracajace in-
fekcje uktadu oddechowego, wystepujace juz w okresie
dziecinstwa (z kaszlem i obfitym wykrztuszaniem ropnej
plwociny), przebyta w wieku kilkunastu lat gruzlice ptuc, od
2-3 lat nawracajace epizody krwioplucia oraz ubytek masy
ciata o okoto 3 kg w ciggu ostatnich dwéch miesiecy. Ze
schorzen dodatkowych rozpoznano u niej zapalenie btony
Sluzowej zotadka, refluks zotagdkowo-przetykowy oraz sub-
kliniczna nadczynnos¢ tarczycy.

Kiedy pacjentka byta w wieku kilkunastu lat, wykonano
—z powodu czestych zakazen uktadu oddechowego — bada-
nie radiologiczne klatki piersiowej (rtg.), w ktérym stwier-
dzono nieprawidtowy obraz ptuc. Mimo to wéwczas nie
podjeto dalszej diagnostyki. Dopiero w 1994 r., tj. gdy pa-
cjentka miata 43 lata, chora byta hospitalizowana w IGiChP,
gdzie na podstawie wywiadu (czeste infekcje) i badania rtg.
klatki piersiowej wysunieto podejrzenie wady rozwojowej
ptuca lewego, co potwierdzono badaniem bronchograficz-
nym. Na proponowane woéwczas leczenie chirurgiczne pa-
cjentka nie wyrazita zgody.

W 2004 r. chora zostata przyjeta do IGiChP z powodu
nasilenia sie kaszlu z wykrztuszaniem ropnej plwociny,
krwioplu¢ oraz pogorszenia tolerancji wysitku. Stan ogélny
pacjentki byt dobry. W badaniu przedmiotowym stwierdzo-
no wyrazne $ciszenie szmeru pecherzykowego nad polem
srodkowym i dolnym ptuca lewego oraz pojedyncze fur-
czenia obustronne, miarowa czynnos¢ serca 90/min, RR
125/80 mmHg, tkliwos¢ w nadbrzuszu, boczne skrzywienie
kregostupa. W badaniach laboratoryjnych, poza obnizonym
stezeniem hormonu tyreotropowego (TSH), nie stwierdzo-
no nieprawidtowosci. W badaniach czynnosciowych ukta-
du oddechowego stwierdzono cechy umiarkowanej obtu-
racji (FEV; 73% w.n.), bez cech niewydolnosci oddechowej
(Pa0, = 74,5 mmHg). W badaniu rtg. klatki piersiowej uwi-
doczniono lewe ptuco o zmniejszonej objetosci, prawdopo-
dobnie z rozstrzeniami oskrzeli w jego obrebie, oraz ptuco
prawe ze zmianami pogruzliczymi w szczycie, tworzace
przepukline na strone lewa z towarzyszacym przemiesz-
czeniem Srodpiersia, takze na strone lewa (ryc. 1.). Badanie
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tomokomputerowe klatki piersiowej, wykonane w opcji na-
czyniowej (angio-TK), dodatkowo wykazato bardzo waska
i krotka lewa tetnice ptucna (o dtugosci 1,3 cm) oraz waskie
lewe zyty ptucne (o $rednicy 6 mm), co potwierdzito roz-
poznanie hipoplazji lewej tetnicy ptucnej i hipoplazji ptuca
lewego (ryc. 2A. i 2B.). W bronchofiberoskopii uwidocznio-
no prawidtowo szeroka tchawice o zachowanej budowie
pierécieniowej oraz zaleganie duzej ilosci ropnej wydzieli-
ny, gtéwnie w oskrzelach po stronie lewej. Zwracata uwage
dyskineza tylnej sciany oskrzela gtéwnego prawego, okre-
sowo zwezajaca jego Swiatto nawet o 70%. Z posiewow
wydzieliny oskrzelowej wyhodowano Haemophilus influen-
zae, w ocenie bakterioskopowej nie stwierdzano pratkéw
kwasoopornych, nie uzyskano takze wzrostu grzybéw. Aby
oceni¢ obecnos¢ ewentualnych innych wad rozwojowych,
wykonano USG jamy brzusznej, ktére byto prawidtowe, ga-
stroskopie oraz echokardiografie przezprzetykowa. Nie wy-
kazano cech przecieku wewnatrzsercowego ani w badaniu
dopplerowskim, ani w badaniu kontrastowym.

Po uprzedniej antybiotykoterapii chorag zakwalifikowa-
no do leczenia chirurgicznego. W dniu 21.12.2004 r. wyko-
nano pneumonektomie lewostronna, uzyskujac oczekiwa-
ny efekt terapeutyczny (w okresie dwuletniej obserwacji po
zabiegu operacyjnym chora czuje sie dobrze, nie kaszle, nie
ma krwioplué ani infekcji uktadu oddechowego).
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Ryc. 1. Rtg. klatki piersiowej. Ptuco lewe mate z rozstrzeniami
oskrzeli. Ptuco prawe zastepczo rozdete, z przepukling na strone
lewa. Srédpiersie przeciggniete na strone lewa
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Ryc. 2A. Angio-TK klatki piersiowej, rekonstrukcja MPR, okno
ptucne, ptaszczyzna ap. Hipoplastyczne lewe ptuco z rozstrzenia-
mi oskrzeli. Ptuco prawe zastepczo rozdete

Ryc. 2B. Angio-TK klatki piersiowej, przekr6j na poziomie pnia
ptucnego, okno $rodpiersiowe. Srédpiersie przeciggniete na stro-
ne lewa, waska lewa gataz tetnicy ptucnej

Omowienie

Hipoplazja ptucna jest anomalig polegajaca na niekom-
pletnym lub wadliwym rozwoju ptuca. Czestos¢ wystepowa-
nia szacowana jest na 1-2 przypadki na 12 000 urodzef [3].
W zaleznosci od etiologii wyr6znia sie hipoplazje pierwot-
na (idiopatyczng), zwigzang z defektem w procesie rozwoju
ptuc w okresie embriogenezy, i wtdrna, ktéra moze pojawic
sie w zwigzku z pewnymi czynnikami srodowiskowymi, np.
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Ryc. 2C. Angio-TK, rekonstrukcja VRT, strona lewa. Bardzo waska
lewa gataz tetnicy ptucnej, waskie zyty ptucne, poszerzone tet-
nice oskrzelowe

Ryc. 2D. Angio-TK, rekonstrukcja VRT, strona prawa. Prawidtowe
naczynia tetnicze i zylne prawego ptuca

infekcjami [3]. Jako ewentualne czynniki sprzyjajace pier-
wotnej (wrodzonej) hipoplazji brane sg pod uwage: wady
i znieksztatcenia klatki piersiowej prowadzace do jej kon-
strykcji, nieprawidtowa objetos¢ ptynu owodniowego, zaka-
zenia tozyska czy pierwotne defekty mezodermy w okresie
ptodowym [4].

Zwykle objawy hipoplazji ptuca wystepuja juz w okresie
noworodkowym, czesto pod postacia ostrej niewydolnosci
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oddechowej i odm optucnowych. Ujawnienie sie objawow
hipoplazji ptuca moze by¢ maskowane obecnoscig innych
wad wrodzonych, ktére stwierdzano u ponad 50% chorych
(wrodzona przepuklina przepony, agenezja lub dysgenezja
nerek, uropatia obstrukcyjna, wielotorbielowatosé¢ nerek
typu I, skolioza, wady serca) [3, 4]. Czes¢ chorych z hipo-
plazja ptucna dozywa jednak wieku dorostego — czesciej
dotyczy to chorych bez obecnosci innych wad wrodzonych.
Najczestszymi objawami w tych przypadkach sa nawraca-
jace infekcje uktadu oddechowego, prowadzace do nieod-
wracalnego uszkodzenia zachowanego migzszu ptucnego
(rozstrzenie oskrzeli, marskosc). Uwaza sie, ze jedna z przy-
czyn zakazeh drugiego (,zdrowego”) ptuca jest znacznie
uposledzone oczyszczanie rzeskowe w oskrzelach szczat-
kowego ptuca [3-5].

Hipoplazja jednego ptata zdarza sie zdecydowanie rza-
dziej (1, 3], a jej objawy kliniczne sg podobne jak w przypad-
ku hipoplazji catego ptuca [6].

U opisywanej chorej wade rozwojowa ptuc podejrzewa-
no juz w wieku dzieciecym, kiedy z powodu czestych in-
fekcji wykonano badanie rtg. klatki piersiowej, stwierdza-
jac jednolite zacienienie pola dolnego ptuca lewego. W tej
chwili trudno ustali¢, dlaczego nie podjeto dalszej diagno-
styki. Dopiero kilkadziesiat lat péZniej rozpoznano hipopla-
zje ptuca na podstawie badania bronchograficznego, ktéra
dodatkowo potwierdzono w 2004 r. badaniem angio-TK
klatki piersiowej. Podczas badan dodatkowych nie wykry-
to innych istotnych wad wrodzonych poza skoliozg, ktérej
wystepowanie jest kojarzone z hipoplazjg ptucna. By¢ moze
witasnie brak innych wrodzonych anomalii miat istotne zna-
czenie dla dos¢ tagodnego wieloletniego przebiegu choroby
w opisywanym przypadku.

Czestymi czynnikami etiologicznymi infekcji u chorych
z hipoplazja ptuca sa bakterie (najczesciej Haemophilus in-
fluenzae), w tym réwniez pratki gruzlicy oraz pratki atypo-
we oraz grzyby. Wiekszosé¢ chorych opisywanych w literatu-
rze przebyto, podobnie jak nasza chora, gruzlice ptuc [7, 8].
W 2002 r. Kadir i wsp. opisali 22-letnig chorg hospitalizowa-
na z powodu mikobakteriozy wywotanej przez M. kansasii,
u ktérej pomimo stosowania leczenia przeciwpratkowego
utrzymywat sie kaszel oraz zmniejszona tolerancja wysitku.
Po kilku latach pojawito sie masywne krwioplucie. Z tego
powodu wykonano rtg. klatki piersiowej, na podstawie kt6-
rego stwierdzono zmniejszong prawa potowe klatki piersio-
wej z przesunieciem Srédpiersia na strone prawga oraz okoto
5-centymetrowa jame w polu srodkowym ptuca prawego.
Na podstawie badania TK rozpoznano hipoplazje prawego
ptuca. Z posiewéw plwociny wyhodowano Aspergillus fu-
migatus. Wykonano pneumonektomie prawostronng, po-
twierdzajac badaniem histologicznym zakazenie grzybicze
oraz wade rozwojowa ptuca [8].

U czesci dorostych chorych z hipoplazja ptuca domi-
nujacym objawem jest stopniowo narastajgca dusznosé
wysitkowa. Mas i wsp. opisali dwa przypadki wieloletniej
przewlektej niewydolnosci oddechowej w wyniku czestych
infekcji uktadu oddechowego (w tym gruzlicy), w ktérych
odpowiednio dopiero w wieku 64 i 68 lat rozpoznano hi-
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poplazje ptuca [7]. Shenoy i wsp. przedstawili natomiast
przypadek 63-letniej kobiety, u ktérej juz w dziecinstwie
wystepowaty napady dusznosci z suchym kaszlem. Gdy
pacjentka miata 34 lata, na podstawie badania rtg. klatki
piersiowej wysunieto podejrzenie agenezji ptuca lewego,
co potwierdzono dopiero w 63 r.z. badaniem TK oraz bron-
chografia [9].

U naszej chorej dusznos¢ nie byta objawem dominuja-
cym, chociaz pacjentka zgtaszata gorsza tolerancje wysitku.
W badaniu spirometrycznym stwierdzano cechy umiarko-
wanej obturacji, pojemnos¢ zyciowa ptuc byta w granicach
normy (VC=98% w.n.). Badanie gazometryczne nie wykazy-
wato cech niewydolnosci oddechowej (Pa0, = 74 mmHg).

Czasami przebieg kliniczny wady rozwojowej ptuca jest
przez dtugi okres bezobjawowy, a patologia jest wykrywa-
na zupetnie przypadkowo, na przyktad przy okazji diagno-
styki innych schorzen. W 2003 r. opisano przypadek 52-let-
niej kobiety, dotychczas zdrowej, ktéra przyjeto do szpitala
z powodu béléw w prawej okolicy ledzwiowej. Na podsta-
wie badania urograficznego rozpoznano kamice nerkowg
z wodonerczem. Dodatkowo wykonane rtg. klatki piersio-
wej wykazato brak ptuca w lewej potowie klatki piersiowe;j.
Badanie TK potwierdzito brak lewej tetnicy ptucnej oraz
obecnos¢ szczatkowego ptuca zlokalizowanego w okolicy
przykregostupowej [10].

Objawy hipoplazji ptucnej u dorostych, takie jak: nawra-
cajace infekcje drég oddechowych, kaszel, krwioplucie, s3
objawami nieswoistymi, mogacymi wystepowaé réwniez
w innych schorzeniach uktadu oddechowego, np. w nowo-
tworach. Przegladajac literature, mozna znalez¢ opisy po-
jedynczych przypadkéw wspétwystepowania hipoplazji lub
agenezji ptucnej z choroba nowotworowg ptuc lub oskrze-
la. W 1975 r. Mancebo i wsp. opisali 49-letnia chora, palaca
papierosy, dotychczas zdrowa, hospitalizowana z powodu
wyraznej limfadenopatii oraz nieprawidtowej masy w polu
goérnym ptuca prawego, ktérym towarzyszyty zmniejszona
objetos¢ ptuca prawego z przesunieciem Srédpiersia na stro-
ne prawa. W badaniu angiograficznym rozpoznano hipopla-
zje ptuca prawego, a na podstawie badania histologicznego
weztéw chtonnych pobranych podczas mediastinoskopii roz-
poznano przerzuty raka niedrobnokomaérkowego [11]. Elicker
i wsp. opisali 54-letniego chorego, takze dotychczas zdrowe-
go, a hospitalizowanego z powodu objawéw ostrej infekcji
uktadu oddechowego. Na podstawie badania rtg. klatki pier-
siowej wysunieto podejrzenie masywnej pneumonii, jednak
TK wykazata zageszczenia w obrebie ptata dolnego ptuca
lewego z limfadenopatia oraz zupetny brak ptuca prawego.
Na podstawie badania cytologicznego materiatu z weztow
chtonnych przytchawiczych prawych, pobranego za pomoca
biopsji cienkoigtowej, rozpoznano raka niedrobnokomaorko-
wego [12]. Pandya i wsp. opisali natomiast 23-letniego mez-
czyzne z hipoplazja ptuca lewego, u ktérego dodatkowo wy-
kryto raka mukoepidermalnego zlokalizowanego w obrebie
szczatkowego oskrzela gtéwnego lewego [13].

Nalezy podkresli¢, iz nie ma danych potwierdzajacych,
ze wady rozwojowe ptuc zwiekszaja ryzyko zachorowania
na nowotwory ptuc lub oskrzeli. W przedstawionych przy-
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padkach wspétwystepowanie choroby nowotworowe;j z hi-
poplazjag ptuca jest najprawdopodobniej przypadkowe. Nie
bez znaczenia jest takze fakt, ze przedstawieni chorzy palili
papierosy, co jest istotnym czynnikiem ryzyka zachorowa-
nia na raka ptuca.

Diagnostyka anomalii rozwojowych ptuc, poza obrazem
klinicznym i badaniem przedmiotowym (asymetria szmeru
pecherzykowego, czasami kompensowana przez przerost
i zwiekszony przeptyw powietrza przez zdrowe ptuco), opie-
ra sie gtéwnie na badaniach obrazowych. W przewazajacej
wiekszosci przypadkéw pierwszym badaniem, ktére suge-
ruje rozwojowa anomalie ptuc, jest badanie rtg. klatki pier-
siowej, w ktérym typowo stwierdza sie zmniejszona obje-
tos¢ potowy klatki piersiowej zawierajacej niedorozwiniete
lub szczatkowe ptuco, przesuniecie srodpiersia na strone
»chora” oraz bardzo charakterystyczng — przepukline dru-
giego ptuca [3-5]. Decydujace znaczenie w diagnostyce ma
badanie angio-TK jako badanie w zupetnosci wystarczaja-
ce do wykrycia i zréznicowania typu anomalii (czy jest to
agenezja, aplazja czy hipoplazja ptuca) [14, 15]. Badanie to
wyparto bronchografie [16]. Bronchoskopia jest natomiast
wskazana u wszystkich chorych z hipoplazja ptucna maja-
cych objawy nawracajacych infekcji uktadu oddechowego,
jak i przygotowywanych do leczenia operacyjnego [16].

W celu precyzyjnego uwidocznienia towarzyszacych
anomalii naczyniowych optymalng metoda jest rezonans
magnetyczny wykonywany w opcji naczyniowej (angio-MR)
[17]. Czes¢ autordw przedstawia natomiast badanie angio-
-MR jako metode alternatywna do angio-TK, obarczong
mniejszym ryzykiem dziatah niepozadanych, ktére jednak
wcigz pozostaje metoda kosztowna i mato dostepna, co
Znacznie ogranicza jej zastosowanie [18].

U naszej chorej pierwszym badaniem sugerujacym
anomalie rozwojowa ptuca, tacznie z obrazem klinicznym
i badaniem przedmiotowym, byto rtg. klatki piersiowej,
w ktérym stwierdzono: zmniejszong objetosé lewej potowy
klatki piersiowej, przesuniecie srodpiersia na strone lewa
oraz przepukline ptuca prawego na strone lewa. Dodatko-
wo chora miata w 1994 r. wykonang bronchografie, ktéra
wowczas byta ,ztotym standardem” w diagnostyce wad
ptuc. Decydujacym badaniem potwierdzajacym hipoplazje
byto angio-TK klatki piersiowej, wykazujace szczatkowe
ptuco lewe, jak i szczatkowa lewa tetnice ptucna. W zwiaz-
ku z wykrztuszaniem ropnej plwociny oraz przygotowania-
mi chorej do zabiegu operacyjnego wykonano bronchosko-
pie, w wyniku ktérej nie stwierdzono ewidentnych anomalii
oskrzeli strony lewej, ale wykazano zaleganie duzej ilosci
ropnej wydzieliny w oskrzelach, co wymagato antybiotyko-
terapii przed planowanym leczeniem chirurgicznym.

Leczeniem z wyboru chorych z potwierdzong hipopla-
zja ptuca, oprécz stosowania antybiotykoterapii w czasie
aktywnych infekcji, jest leczenie operacyjne, polegajace na
usunieciu szczatkowego ptuca, czyli wykonanie pneumo-
nektomii. Leczenie to jest wskazane jedynie w kilku sytu-
acjach: 1) gdy wadzie ptuc towarzyszy wrodzona wada serca,
2) gdy niedorozwiniete ptuco ulega sekwestracji oraz 3) gdy
wystepuja czeste nawracajace infekcje uktadu oddechowe-
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go, ktére nierzadko prowadza do zniszczenia resztkowego
migzszu ptuca (marsko$¢, rozstrzenie), najczesciej objawia-
jacego sie uporczywym kaszlem oraz krwiopluciami moga-
cymi prowadzi¢ do, nawet zagrazajacych zyciu, krwotokoéw
ptucnych [16]. Osoby, u ktérych przypadkowo wykryto hipo-
plazje ptucna, a ktére nie maja objawow klinicznych, powin-
ny podlegac jedynie obserwacji [16]. Przyktadem moze by¢
przedstawiony przez Kurkcuoglu i wsp. przypadek hipoplazji
ptuca wykrytej przypadkowo u dotychczas zdrowej 52-let-
niej kobiety, u ktérej w trakcie trzyletniej obserwacji nadal
nie stwierdzono objawdéw zwigzanych z wada ptuca [10].

Przedstawiang przez nas chorg mozna zakwalifikowac do
trzeciej grupy wskazan do leczenia operacyjnego. Od okresu
dziecihstwa u pacjentki wystepowaty czeste infekcje uktadu
oddechowego, w tym gruzlica ptuc. W zwiazku z powyzszym
leczenie operacyjne proponowano juz w 1994 r.,, kiedy bron-
chograficznie rozpoznano hipoplazje ptuca; chora nie wyra-
zita wéwczas zgody na zabieg. Dopiero po 10 latach, kiedy
doszto do nasilenia sie objawdw, pojawienia sie rozstrzeni
oskrzeli, marskosci oraz krwioplué, pacjentka poddata sie
leczeniu chirurgicznemu, co spowodowato zdecydowana po-
prawe jakosci zycia.
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