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Syndrom mizejici plice je u déti vzacné onemocnéni, u kterého se v plicich objevuji rozsahlé bulézni zmény, které se progresivné zvétsuji
a vedou k utlaku pftilehlé plice. Maly pocet publikovanych pfipadi a rarita onemocnéni v détském véku nas inspirovaly podat zpravu
o tomto pripadé.
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Spontaneous pneumothorax as a sign of idiopathic bullous emphysema (vanishing lung syndrome)

Vanishing lung syndrome is a rare disorder, in which emphysematous bullae appear in the lung, which progressively enlarge, causing compressi-
on od the adjacent lung. The paucity of the disorder in the literature and rarity of the condition in childhood, prompts us to report this case.
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Uvod

Emfyzém znamena ireverzibilni dilataci dy-
chacich cest distalné od terminalnich bronchiold
s destrukci stény alveoll. Toto onemocnéni se ¢as-
t&ji vyskytuje jako soucdst chronické obstruken
nemocdi plicni, pro kterou je typicky emfyzém

Obrdzek 1. Prosty snimek hrudniku v PA prdmétu. Pneumotorax (PNO) pravé plice, prava plice kola-
bovang, neni na snimku detekovatelnd, sumuje se se stinem srdce. Stin mediastina je pfesunut doleva,
levd plice méa snizenou vzdusnost

spolu s chronickym zanétem prlidusek. Emfyzém
mUZeme rozdélit dle délky vzniku na chronicky
a akutni nebo ziskany a vrozeny (1). Déle se roz-
déluje dle mista postizeni na generalizovany (obé
plice), jednostranny a lokalizovany. Nejzavaznéjsi
a zéroven nejcastejsi formou emfyzému je ob-
strukeni emfyzém. Obrovsky buldzni emfyzém
(giant bullous emphysema — GBE) je ¢asto ozna-
¢ovan jako primarni buldzni emfyzém. Pro paci-
enty, u kterych emfyzematdzni buly obsadily vice
nez 1/3 jejich hemitoraxu, pouzil Burke jiz v roce
1937 nézev ,syndrom mizejici plice” (2). Buly jsou
prostory naplnéné vzduchem presahujici rozmér
1cm se sténou tencinez 1 mm (3, 4). Hypoteticky
se predpoklada, Ze se bula vyviji v dlsledku ven-
tilového mechanizmu, pfi kterém vzduch proudi
do1éze, ale vystoupit z ni jiz nemdze. V dalsim
pribéhu se buly zvétsuji s naslednou destrukci

a tlakem na prilehly plicni parenchym. Obrovské
buly se vytvarfeji v mistech oslabeného plicniho

parenchymu, maji tendenci preferen¢né posti-
hovat horni plicnilaloky s asymetrickou distribucf
a zpravidla maji progredujici charakter.

Popis pFipadu
Prijali jsme T16letou divku s dvoudenni ana-
mnézou bolesti na hrudi s ndvaznou dusnosti, ne-

schopnosti se nadechnout a kaslem. Rentgenové
vysetfeni hrudniku prokézalo pravostranny pneu-
motorax, pro ktery byla doporucena hospitalizace
na nasi klinice. Pred vznikem onemocnéni nebyla
vaznéji nemocnd, jen pred Vanocemi ji trapila ry-
ma a zahlenéni. PotiZe s déletrvajicim zahlenénim
arymou v priibéhu infektd HCD md od détstvi.
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Dité je ze Il. gravidity, porod zahlavim spontanné
vterminu, PH 3100g, PD 52cm, kfisena nebyla,
poporodni adaptace byla fyziologickd. Ockovani
kompletni (+ Silgard), kojena 12 mésicC, prospivala
dobre. Od kojeneckého véku recidivuijici respiracnf
infekty, alergologické vysetteni ve véku 7 let bylo
v mezich normy. Je studentkou gymnazia a hraje



na klarinet, cvi¢i 30 minut denné. Matka a bratr
zdrévi, otec se 1é¢f pro chronickou bronchitidu.
Divka se pfi prijetf citi dobfe, snad se ji nepatrné
hlife dycha. Saturace 94-96%. Popira jakékoliv
trauma. Anamnesticky md problémy se vyrov-
navat s infekcemi hornich cest dychacich, vzdy
dlouho kasle, jinak bronchitidy, pneumonie v ana-
mnéze nejsou. V analgosedaci byl zaveden hrudnf
drén, po nasazeni na podtlak masivné probubla-
va, po 5 minutach jiz vzduch nesaje, ponechano
na aktivnim sanfi. Rentgenové vysetieni hrudniku
po drendzi jiz neprokazuje pneumotorax, ale v ob-
lasti hrotu nenf patrna kresba a jsou zde jemné
linedrnf stiny — patrné jde o buly v oblasti pravého
hrotu. Hrubsi kresba az pruhovité zastinéni vpravo
bazdlné — patrné jesté nedostatecné rozvinuté pli-
ce. CT plic prokazuje vyrazné zvysenou denzitu —
emfyzém — témér celého horniho laloku vpravo
s velmi chudou cévni kresbou a chudym bronchi-
alnim vétvenim, do této oblasti odstupuje velmi
jemny bronchus, kaudalngji a ventraingji od néj
jsou v blizkosti hilu hypodenzni Utvary charakteru
bronchd, jeden je dilatovan asi na 20mm, vétvi se,
ale zdaného vysetreni ani na rekonstrukcich nelze
zachytitjeho navaznost na hlavni bronchy, v hornf
¢asti pravého horniho laloku je velkd tenkostén-
na bula - asi 75x5x6cm velkd a medidlné dalsi
asi 4x2x3cm velkd, kaudalni ¢ast 3. segmentu
horniho laloku ma normalni denzitu i strukturu
parenchymu. V dolnim laloku v medidini ¢asti 10.
segmentu je okrsek plice velikosti asi 7x4x5cm
velky, ktery md rovnéz vyrazné zvysenou denzitu
a chudou cévni kresbu i chudé bronchy. Ve zby-
vajici ¢asti doIniho laloku vpravo dorzalné jsou
hypersignality pruhovitého a skvrnitého tvaru
odpovidajici konsolidaci plicniho parenchymu.
Hlavni mezilalokovou ryhu nelze sledovat Uplné
v celém rozsahu, vedlejsi interlobium nedeteko-
vatelné. Levd plice je normalnf.

Zavér: rozsdhly emfyzém s bulami postihu-
jicivelkou cdst horniho laloku pravé plice a cdst
510 dolniho laloku vpravo — syndrom mizejici
plice. CT angiografické vysetfeni a. pulmonalis
a hrudnfaorty vyloucilo abnormalini cévni zésobe-
ni, ale vétev ramus dexter a. pulmonalis pro hornf
lalok vpravo je hypoplasticka, jeji vétvent je velmi
chudé. Pfi bronchoskopickém vysetieni flexibilnim
bronchoskopem vidime mensi priimér bronchu
pro pravy hornilalok s hloubé&ji posunutym atypic-
kym délenim jen na dva dalsi bronchy, bronchus
intermedius je delsf a odstupy pro stfednia dolnf
lalok jsou dale, nez je obvyklé. Nélez odpovida
CT popisu. Spirometrické a bodypletysmogra-
fické vysetreni: VC 4,12 = 109%, FEV1 3,11 = 97 %,
FEV1/VC 75%, MEF25 80%, TLC 116%. Ventilace
v mezich normy, taktéz RV, TLC i odpory dycha-
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Obrdzek 2. Kontrolni snimek hrudniku po zadrénovani PNO vpravo. PNO jiz nepfitomen. Konec
hrudniho drénu je v oblasti hrotu pravé plice. Zfetelné zvysend vzdusnost horniho laloku pravé plice,
v oblasti hrotu jsou patrné emfyzematdzni buly

Obrdzek 3. CT plic, axidlni prdmét. Vyrazné zvysend denzita plicniho parenchymu horniho laloku
pravé plice, s velmi chudou intersticialni i cévni plicni kresbou. Pfi laterdIni sténé hrudni je zachycen
hrudni drén. Nalez odpovida syndromu mizejici plice

cich cest. Biochemie potu: natrium 45,3 mmol/I,
chloridy 25,3 mmol/l, alfa-1-antitrypsin S: 1,47 g/
[N=1,00-2,00g/1]. Détsky pneumolog doporucil
konzervativni postup. Dalsi péce v pneumologické
ordinaci a konzultace plicnfho chirurga.

Diskuze
Idiopaticky buldzni emfyzém je u déti ra-

ritni onemocnéni. Vyskytuje se velmi vzacné,
hlavné u mladych kufakd tabaku a zejména ma-
rihuany. Pacienti, kteff koufi marihuanu, inhalujf
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Obrdzek 4. CT plic, axidlni prdmét. Zachycena kaudalngjsi cast plic, ventralné je zachycend hyper-
denzni ¢ast horniho laloku a paravertebrdiné je vyrazné zvysend denzita v 10. segmentu dolniho
laloku pravé plice

Obrdzek 5. CT plic, D2 korondlni rekonstrukce. Vyrazny emfyzém horniho laloku pravé plice, v oblasti
hrotu pravé plice jsou zachycené velké tenkosténné buly. Vpravo bazélné paravertebralné emfyzema-

tézné zménény S10 pravé plice

r

vice koufe a zadrzuji dech az Ctyrikrat déle nez
kuraci cigaret. Pravé tento zplsob vdechova-
ni marihuanového koufe zvysuje koncentraci
a usazovani inhalovanych &astic v plicich - a to
nasledné zplsobuje zavaznéjsi a rychlejsi de-
strukci plic. Je zajimavé, Ze polovina pacientl
ma normalni vysledky funkéniho i rentgenového
vysetfen( plic a az CT scany s vysokym rozlise-
nim odhali zavazné asymetrické buly. Kromé
idiopatického bulézniho emfyzému mUzZe-

me buldzni postizeni plic pozorovat u pacientd
s deficitem ATAT, autoimunitnimi nemocemi
(SLE, Wegenerova granulomatdéza, Sjogrenova
choroba), chorobami pojivové tkané (Ehlerstv-
Danlostv syndrom, Marfan(v syndrom, cutis
laxa), neurofibromatézou, Fabryho nemocf aj.
(5, 6). V novorozeneckém véku musime vsak
odlisit infantilni lobdrni emfyzém, ktery je Castéjsi
u chlapct, a MacLeoddv syndrom (jednostranny
emfyzém plic s lokalizovanou bronchiolitidou
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nebo bronchitidou, plicni arterie byva na po-
stizené strané mald a pfitomna je i nepravidelna
dilatace broncht s porusenym plnénim perifer-
nich dychacich cest) (7).

Vysetteni plic pomoci HRCT je pro diagno-
zu bulézniho emfyzému metodou volby (8, 9).
Bulozni degenerace plic je zejména medicinsky
problém, i kdyZ chirurgickd intervence pouZiva-
jici videem asistovanou hrudnf chirurgii (VATS) je
prospeésnd nejenom pro redukci az odstranénf
chronické dusnosti, ale i pfi feSeni specifickych
komplikaci, jakymi jsou pneumotorax, infekce,
hemoptyza nebo bolest na hrudi. Mnoho autord
se shoduje v tom, Ze preventivni chirurgie je in-
dikovana u pacientd, kde buly ,okupuji* polovinu
a vice hemitoraxu, utlacuji normalnf plicni tkan,
nebo se rychle zvétsuji v prabéhu jednoho roku
(10). U nasi pacientky jsme zvolili konzervativn{
postup. Dalsi péce zUstava v pneumologické
ordinaci a po konzultaci plicniho chirurga, vy-
hledové pfipadna chirurgickd intervence.
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