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Predkladame kazuistiku 12letého chlapce, ktery byl po prodélanych hore€natych zanétech dolnich cest dychacich v koje-
neckém a predskolnim véku v pé¢i odborné alergologickeé ordinace. V tomto obdobi byl veden s diagnézou asthma bron-
chiale a dysgamaglobulinémie. Diagndza jednostranné hyperlucentni plice (Swyeriv-Jamestiv/MacLeod(v syndrom) byla
stanovena az na zékladé dopliiujicich zobrazovacich metod (prosty snimek plic, perfuzni scintigrafie plic, CT, HRCT a MRA)
a negativniho bronchodilatacniho testu s Ventolinem.

Uvod

Jednostrannd hyperlucentni plice je stav,
ktery je radiologicky charakterizovdn ndpadné
vy8Si transparenci jedné plice (nebo laloku),
nez je transparence plice druhé na prostém
snimku plic. Nedavno bylo publikovano i obou-
stranné postizeni (1). Vyrazné zvySena trans-
parence postizené plice pfitom neni zapfi¢inéna
pouze zvySenym obsahem vzduchu, ale i sni-
zenou perfuzi. Poprvé byla popsana u Sestile-
tého chlapce Swyerem a Jamesem v roce 1953
a o rok pozdéji MacLeod publikoval devét pfipa-
dd u dospélych (5, 6). Morfologicky je tato en-
tita charakterizovana pfitomnosti riznorodych
bronchitid, bronchiolis obliterans s rozsifenim
a destrukei alveoldrnich struktur, které maji za
nasledek vyznamné nashromazdéni/uvéznéni
vzduchu (,air-trapping®) a plicni hypoperfuzi.
Poskozeni mlize postihovat jednotlivé segmen-
ty aZ celou plici.

Patogeneze je nejistda i kdyz difuzni
bronchiolitida v kojeneckém véku s obliteraci
perifernich bronchiélnich vétvi je povazovana
za hlavni pfi€inu vétSiny pfipadd, ale pfipousti
se i moznost vyvojové poruchy. Bronchiolitis
obliterans vedouci k Swyerovu-Jamesovu
syndromu (SJS) vznikd obvykle v disledku
virové infekce dolnich cest dychacich, zejmé-
na adenovirové, spalni¢kové, nebo nevirové
respiraCni infekce (Mycoplasma pneumoniae,
pertussis, tuberkuléza). Mlze ji ale zapfiinit
i toxickd inhalace Skodlivych plynd, aspi-
race ciziho télesa, rentgenova lécba, nebo
transplantace. Vzhledem k tomu, Ze se jedna
0 komplexni entitu, pouZivé se v pisemnictvi
eponymické oznaceni ,jednostranna hyperlu-
centni plice, nebo se pouZivaji i jind podobna
oznageni ,jednostranny emfyzem®, a ,jedno-
strannd bronchiolitis obliterans s hyperinflaci®.
Bronchiektazie nebyvaji konstantnim nalezem
SJS, pokud jsou pitomny, vyznamné ovliviuji
prognézu onemochéni.

Kazuistika

Matka a star$i sourozenec jsou zdravi,
otec se od deviti let 1é¢i na sennou rymu a pra-
duSkovou zaduchu. Jedendctilety chlapec
z druhé udrzované gravidity, porod v terminu
zahlavim, porodni hmotnost 3550 g, délka
51 cm. Nebyl kojeny, o¢kovani dle kalendare,
psychomotoricky vyvoj pfiméfeny véku. Pro-
délal nestovice, adenotomii ve ¢tyfech letech
a operaci hydrokély v péti letech.

Chlapec je od deviti mésict véku dispen-
zarizovan v alergologické ordinaci pro recidi-
vujici kaSel/bronchitidy a stavy ponamahové
dusnosti. Potize rodie pozorovali od jeho
osmi mésic(, kdy prodélal bronchopneumonii
s bouflivym prdbéhem (hyperpyrexie s menin-
gizmem). Byl v péci Détského oddéleni v Pre-
rové. Po propusténi se stavy pondmahové
dusnosti opakovaly, jakoz i zanéty pridusek
a plic a vyzadovaly si opakované hospitalizace
bez ohledu na roéni obdobi. Casto uzival an-
tibiotika. Dvakrat absolvoval lazefiskou lécbu
(Janské Lazné — 1993, Velké Losiny — 1996).
Od roku 1996 byl trvale 1é¢en inhalaénimi
kortikosteroidy (Pulmicort turbohaler) a pfi
dechovych potizich i B2-sympatomimetiky
(Bricanyl turbohaler). V lednu 1997 se podrobil
imunomodulaéni 1é&bé (Bronchovaxom).

Na Détskeé klinice v Olomouci byl vySetfen
v roce 1997 v alergologické ordinaci a nésled-
né i na l0zku. Z laboratornich vysetfeni:
hemoglobin 130 g/, erytrocyty 5,07 x10%/1,
leukocyty 4,4x10%1, trombocyty 302x 1091,
normalni diferenéni rozpoCet az na vy3si
hladinu eozinofill 5,9%. Imunologické vy-
Setfeni: 1gG 7,5 g/l, IgA 0,54 g/I, IgM 1,19 g/,
IgE 17 IU/ml (normalni), o-1-antitrypsin
1,83-2,03 g/l (normalni), absolutni pocet
lymfocytl 3,0x10%1, CD3 74%, CD4 32%,
CD8 34 %, IR1 0,93 (miré snizeno), CD19 3%,
CD56 7% (normalni), CRP <9 mg/l, potni test:
Na 26,3 mmol/l, Cl 10,8 mmol/l (normaini),
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mikrobiologické vySetfeni (krk, nos, ucho) fy-
ziologicka fléra. Spirometrické vySetfeni: byla
prokdzana kombinovand ventilaéni obstruké-
né-restriktivni porucha s obstrukci v malych
dychacich cestach. V pribéhu hospitalizace
byl zcela bez dechovych potiZi, vykonnost
dobra, spolupracoval pfi dechovych cvi€enich
a dechové rehabilitaci. Z vySetfeni zatim nic
kromé vys3i hodnoty eozinofill v krvi a rodin-
né anamnézy (otec) nesvédcilo pro atopicky
terén (normalni hladina IgE, nepfitomnost koz-
nich projevl — ekzém). Imunologické vySetfeni
vykazovalo nizkou hladinu IgA a velmi nizkou
hladinu CD4 (pomocné T-lymfocyty), naopak
vy88i hladinu CD8 (tlumivé T-lymfocyty)
s niz8im imunoregula¢nim indexem. Hladina B
lymfocytd a NK bunék byla v mezich normy pro
vék. Vzhledem k anamnestickym udajim, téz-
kym opakovanym infekcim, dechovym potizim
bylo doporu¢eno ponechat terapii inhala¢nimi
kortikoidy na nejniz8i mozné déavce, dale byla
doporu¢ena imunomodulaéni 1é¢ba Isoprino-
sinem a omezeny pobyt v détském kolektivu.
V letech 1997-2003 byl pacient bez jakékoliv
protizanétlivé (véetné inhalacnich kortikoidd)
nebo bronchodilitaéni 1éCby.

K dalsi hospitalizaci na nasi Kliniku pfi-
chézi pro pretrvéavajici obstrukéni poslechovy
nalez a pondmahovou dusnost. Z laborator-
nich vysetfeni — potni test: Na 26,4 mmol/,
Cl 15,6 mmol/l (normalni), IgG 10,6 g/l, IgA
0,48 g/, IgM 1,13 g/I, od-antitrypsin 2,17 g/l
(normdlni), IgE 29,7 1U/ml (normélni), en-
domyzidlni protilatky negativni, CD3 63%,
CD4 36%, CD8 29%, IRl 1,241 (normalni).
Laboratorni zndmky trombofilie nebyly pro-
kézény. Kontrolni spirometrické vySetfeni
(obrazek 1) potvrdilo pfetrvavajici kombino-
vanou ventilatni obstrukéné-restriktivni poru-
chu. Bronchodilataéni test s Ventolinem (dva
vdechy pies spacer) byl negativni za 5 a 20
minut po aplikaci Ventolinu. Prosty snimek
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Obrazek 1. Kombinovana ventilacni obstrukcné-restriktivni porucha s obstrukci v malych dycha-

cich cestach. Bronchodilataéni test s Ventolinem za 5 a 20 minut (kfivka) bez odpovédi
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Obrazek 4. Perfuzni scintigrafie plic - alterace perfuze i ventilace levého plicniho kfidla

£

plic (obrazek 2): zfetelné vyssi transparence
levého plicniho kfidla a chudsi cévni kresba
plicni vlevo. LoZiskové ani infiltrativni zmény
nenalezeny. CT vySetfeni plic a mediastina
s vysokym rozlienim — HRCT (obrazek 3):
v levém hornim laloku chud$i kresba cévni,
v dolnich plicnich lalocich mirné SirSi lumen
bronchd, nélez byl hodnocen jako emfyzem
levé plice (obrazek 2). Tento nalez nas donutil
doplnit vySetfeni o perfuzni scintigrafii plic
(obrazek 4): perfuzni defekty s normoventila-
ci kompatibilni s dg. plicni embolie, relativni
hypoperfuze i hypoventilace levého plicniho
kfidla. Bronchoskopické vySetfeni prokazalo
zénétlivé zmény a zvySenou fragilitu sliznice.
Kontrastni MR angiografie - MRA (obrazek 5):
byl patrny normalni aortogram, anomainé
odstupuijici tepna z bfisni nebo hrudni aorty
nebyla nalezena. V tenkych MIP subvrstvach
byl prokazan defekt kontrastniho pinéni plicni-
ho fecisté vlevo s maximem v oblasti horniho
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i dolniho plicniho laloku. Vpravo byl nalez
pfiméfeny.

Diskuze

Jednostrannd hyperlucence na rent-
genovém snimku je vzdy zvIaStni a pro
diagndézu ndrocny nalez, protoze muze byt
radiografickou podobou mnohych onemocné-
ni parenchymu plic nebo cévniho systému plic,
nebo obojiho. Mezi onemocnéni parenchymu
zahrujeme kongenitalni lobarni emfyzem,
rozsahlé jednostranné emfyzematdzni buly,
bronchogenni cysty, bronchiektazie s ,uvéz-
nénym* vzduchem a sekundéarni emfyzem
v dusledku bronchidlni stendzy (aspirace
ciziho télesa) nebo bronchospazmu. Mezi pfi-
¢iny cévniho systému, které mohou zapficinit
obraz hyperlucentni plice na radiogramu, fa-
dime kongenitalni agenezi’hypoplazii plicnice
nebo ziskanou stendzu nebo kompresi hlav-
nich pulmonalnich cév. Swyer(iv-Jamesiv/
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Obrazek 2. Prosty snimek plic - zvySena
transparence levého plicniho kfidla, chudsi
cévni kresba vlevo

Obrazek 3. HRCT plic - na obou axialnich
vrstvach je patrna chuda cévni kresba,
zejména v periferii plice

Obrazek 5. 3D MRA, MIP rekonstrukce
v koronarni roviné - zietelné chudsi recisté
levého plicniho kridla

MacLeodlv syndrom je ojedinély, dobfe de-
finovany syndrom, u kterého se jednostranna
hyperlucentni plice vyskytuje pfi nepfitomnosti
vySe uvedenych pfi¢in. Hlavni patogenetickou
udalosti je akutni bronchiolitida s obliteraci
mensich dychacich cest (patologicko-ana-
tomicky snizeni poCtu alveold, hypoplazie
plicnich artérii a snizeni poctu kapilér), ktera
obvykle vede k roztazeni a destrukci plicniho
parenchymu s ,air-trappingem“ a hypoperfuzi
postihnutého segmentu nebo laloku, projevu-
jici se radiografickou hyperlucenci. Postizeni
plice je nasledkem bronchiolitis obliterans
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probihajici pfed osmym rokem véku, tedy
dfive nez jsou piné vyvinuty alveoly.

| u nadeho pacienta probéhla v osmém
mésici véku horeénatd infekce dolnich cest
dychacich (bronchopneumonie), ktera dle
chorobopisu probihala velmi dramaticky
a dité muselo byt hospitalizovano na détském
|zkovém oddéleni. Etiologické infekéni agens
se nepodafilo prokazat. Neni vylouCené, ze
dité prodélalo adenovirovou nebo RS virovou
infekci, nebo infekci zplisobenou Mycoplasma
pneumoniae. Vzhledem k tomu, Ze v klinickém
obraze dominoval ka$el, recidivujici bron-
chitidy a pondmahové vydechové du$nost
byl chlapec dispenzarizovan v alergologické
ordinaci, kde mu byla doporu¢ena sympto-
matickd 1é¢ba. Vzhledem k opakovanym
zanétim prddudek a zanétlim plic podstoupil
nékolikrat rentgenové vySetfeni plic, ale roz-
dilna stranova diference plicni transparence
nebyla zjiSténa. Retrospektivni posouzeni
rentgenovych snimkd nebylo mozné, neméli
jsme je k dispozici. Az perfuzni vySetfeni plic
s naslednou HRCT a vySetfeni MRA pfispély
ke spravné diagndze.

Zaveér

Prevalence SJS je velmi nizkd, uvadi
se asi 0,01%. Klinickd prezentace je velmi
variabilni: pacienti si obvykle stézuji na kaSel,
hemoptyzu, dyspnoe po ndmaze, nebo nemusi
mit Zadné pfiznaky a nemoc je diagnostikovana
v dospélosti pfi screeningovém radiografickém
vySetfeni plic. Cileny anamnesticky dotaz mize
v kojeneckém véku (détstvi) odhalit bronchi-
olitidu a/nebo opakované zanéty dolnich cest
dychacich. Funkéni plicni vySetfeni obvykle
potvrdi restriktivni typ kfivky se signifikantni
redukci vitalni kapacity, nebo snizenim vyde-
chovych funkci po ndmaze. Prosty snimek plic
ve vydechu a nadechu je povazovan i dnes za
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