Kongenitalni cysticka adenomatoidni

malformace plic

- CCAM -

FAKULTNI

NEMOCNICE
BRNO

Tereza Trestikova

Neonatologické oddéleni
FN Brno



TT — trocha teorie..

Velmi vzdcnd VVV plic

Incidence odhadovdna na 1 : 8000-30000 téhotenstvi

Neni dédiénost

Vznik ve 12. — 16. tydnu gestace na vrub poruchy apoptédzy a
proliferace, zvyseni PDGF

2 typy lézi: makrocysty x mikrocysty

Léze mUze byt oboustrannd, sdruzend s dalsimi VVV i s tendenci
k malignizaci, oj. hydrops.

Vyrazné zvysuje riziko predéasného porodu

Spolehliva UZ diagnéza vétsinou ve 25. t.g.

Méla by nasledovat prenatdini MRI

Nutnd centralizace



Prognéza: v 95% dobrd

Klinika: od respiracniho selhdni v novorozeneckém véku az po
zcela némy klinicky ndlez. Upozorni na sebe v détstvi Ci
dospivani castymi infekcemi, alergiemi, neprospivdanim, plicnim
abscesem, pneumotoraxem, epyémem

Terapie: chirurgickd

Nelze predikovat vyvoj |éze. Seridzni pFistup!






Mezioborova spoluprace!

Obvodni gynekolog
Gynekolog erudovany v zobrazeni VVV
Genetik
Neonatolog
PLDD
Pneumolog

Chirurg




Management

V minulosti:
spise pristup WATCH and WAIT

V soucasnosti:

Postnatdlni verifikace pomoci RTG
Neurgentné CT nebo MR
Pokud je dité stabilni, elektivni operace co nejdrive

NACASOVANI!



Operace asymptomatickych pacientu |e
kontroverzni

Outcomes after postnatal resection of prenatally diagnosed

asymptomatic cystic lung lesions

Anthony Y. Tsai, Kenneth W. Liechty, Holly L. Hedrick, Michael Bebbington, R. Douglas Wilson, Mark
P. Johnson, Lori J. Howell, Alan W. Flake, N. Scott Adzick

Children's Hospital of Philadelphia

Retrospektivni studie prenatdlné diagnostikovanych pacientu s
plicni 1ézi v letech 1996 — 2005 (celkem 105)

Mortalita 0%, morbidita 6,7%, z toho 2,9% vyznamny
pooperacni air leak, 3,8% nutnych transfuzi ERD

U @ pacientd Spatnd prenatdlni dg, u 9 sdruzeno s dalsi
patologii



Kazuistika: Zachary

RA: rodice i sourozenci zdrdvi

OA:

V. fyziologickd gravidita , IV. porod (1xSA)

V 25. t. g. pfi UZ screeningu CCAM, typ makrocysticky
Prenatdlni MRI neprovedeno

Genetickd a neonatologickd konzultace, doporuéen porod v
perinatologickém centru

Porod v 36. t. g. +2, SZ, POPV 25 hod, peripartalné ATB clona,
nek¥isen, 2630g/48 cm, AS 9-9-10, pH a.umb 7,38

Poporodni adaptace na ODD IMP v inkubdtoru pro teplo, zcela bez
dechovych potizi

Na RTG plic potvrzena CCAM, konzultovdno s pneumologem

2. den u matky, propustén 4. den zZivota, plné kojen, kontrola
pneumologem domluvena 3 tydny po propusténi






26. den zivota

Z plného zdravi rozvoj dechovych potizi, dyspnoe, promodrdavdni
LSPP PEK FDN odtud rovnou KDAR FDN
Vstupné Sokovy stav s centralizaci obéhu
ABR: pH 7,04; pCO27,5; pO27,7; HCO3 15,1; BE—-15,4
Biochemie bez pozoruhodnosti. HT 0,26. SAT pod 90%.
DF 70/min, TF 150 /min

Nutnd intubace, UPV, volumovad resuscitace, obéhovd podpora
katecholaminy. Béhem hospitalizace feSena anemie, hypoalbuminémie

Na RTG plic atelektdza levé plice, presun mediastina vlevo, cysticky
utvar pravé plice












Dalsi prubeh

KDCHOT FDN: Po predoperacni pripravé z pravostranné
thorakotomie provedena lobektomie stredniho laloku pravé
plice

Dalsi pooperacni pribéh bez komplikaci

Extubace po 6 dnech

Dimise 8. pooperacni den

Dispenzarizace cestou Pneumologické ambulance, zcela bez
dechovych potizi, bez medikace
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Delkuji za pozornost!




