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Abstrakt
Uvod

Vrozené vyvojové vady plic jsou raritni skupina onemocnéni postihujici plicni tkan,
arterialni zésobeni, zilni drendz plic anebo se jednd o kombinaci téchto postizeni. Dosud trva
nejednotnost ohledné nomenklatury, klasifikace, patogeneze, popisu a managementu takovych
plicnich 1ézi. Cilem nas$i prace bylo na zéklad¢ ziskanych dat zhodnotit piinos a piesnost
diagnostiky z fetalni magnetické rezonance (MR) a postnatalni vypocetni tomografie (CT) ve

vztahu k diagnostice vrozenych vyvojovych vad plic.
Material a metodika

K dispozici jsme méli CT vySetieni plic 24 déti a zadrovei prenatalni MR vySetfeni u 10
Z téchto déti s prenatdlné ultrazvukem (UZ) zjiSténou a histologicky nésledné potvrzenou
vrozenou vadou. Pacienti byli referovani na nase pracovisté v letech 2010-2015. CT i MR
vySetfeni byla hodnocena dvéma radiology na zaklad¢ predem stanovenych diagnostickych
kritérii, bez znalosti histologické diagndzy. Zavér vySetfeni byl ndsledné¢ porovnan

S histologickou diagnozou.
Vysledky

Shodu mezi vyslednou CT a histologickou diagndzou jsme pozorovali v 71 % (17/24).
Shoda mezi MR vysledkem a zavére¢nou histologii byla potvrzena v 80 % (8 z 10). Pokud
jsme vysledky MR vztahovali k CT diagnoze, shoda byla rovnéz v 80 % (8 z 10). Nejcastéji
postizenym lalokem pfi lokalizaci vrozené vyvojové 1éze byl pravy dolni lalok ve 41,6 %
(10/24).

Zavér
Dle literarnich podkladt a vlastnich zkuSenosti jsme pfipravili a vyzkouseli protokol
zhodnoceni CT a MR nélezil podle ptedem definovanych kritérii hodnoceni plicnich zmén u

vrozenych vyvojovych vad plic. Pfi detekci anomalie v oblasti plic doporucujeme provedeni

MR vysetfeni plodu a CT postnatalné s popisem léze podle preddefinovanych kritérii.

Kli¢ova slova: vrozené vyvojové vady plic, plod, dit€, pocitaova tomografie, fetalni

magneticka rezonance, definovana kritéria hodnoceni.



Abstract
Background

Bronchopulmonary malformations (BPMs) consists of a broad spectrum of
developmental abnormalities, ranging from abnormal lung with normal vasculature to
abnormal vasculature with normal lungs and lesions with both parenchymal and vascular
abnormalities. Terminology remains a problem, the use of descriptive approach is strongly
supported in practice. The aim of our study was to assess the accuracy of computed
tomography (CT) and magnetic resonance imaging (MRI) in classifying the different types of
BPMs and to correlate this imaging with pathologic finding.

Materials and methods

We identified 24 patients reffered to our institution between years 2010 and 2015 with
prenatal ultrasound (US) diagnosis of BPM, who had undergone surgical resection. Postnatal
chest CT scans and fetal MRI of these patients formed the basis of our retrospective study.
Two radiologists blinded to the histopathological results rewieved all CT and fetal MRI scans.
Detected lesions were classified by predetermined criteria. These data were correlated with

histopathological results.
Results

The significant diagnosis overlap of 71% (17 cases out of 24) between the CT and
histology was observed. The significant diagnosis overlap between MRI and histology was
observed of 80 % (8 cases out of 10). The diagnosis overlap of 80 % between the MRI and
CT was observed. Out of 24 lesions 18 (75%) were located in lower lobes

Conclusion

We recommend perform the fetal MRI and CT examination of the lung with a
description of the lesion according to predefined criteria. In our study we present the concept
of a structured radiological approach to description of complexity of pulmonary lesions in
chest CT scan and in fetal MRI, which in more detail takes into account pathological

character of lung changes.

Key words: bronchopulmonary malformation, fetus, child, computed tomography, fetal

magnetic resonance imaging, determined criteria of evaluation.
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SEZNAM POUZITYCH ZKRATEK

ALARA......... z angl. As Low As Reasonably Achievable (tak nizka davka, jak je rozumné
mozng¢)

BA............... bronchialni atrézie

BMI............. z angl. Body Mass Index, index télesné hmotnosti

BPM............ z angl. BronchoPulmonar Malformation (bronchopulmonalni malformace)

CCAM.......... z angl. Congenital Cystic Adenomatoid Malformation (kongenitalni plicni
adenomatoidni malformace)

CLA............. z angl. Congenital Lung Abnormality (vrozena plicni anomalie)

CLH............. z angl. Congenital Lobar Hyperinflation (vrozena lobarni hyperinflace)

CLL............. z angl. Congenital Lung Lesion (vrozena plicni 1éze)

CLM............ z angl. Congenital Lung Malformation (vrozena plicni malformace)

CLO............. z angl. Congenital Lung Overinflation (vrozena plicni hyperinflace)

CPAM...........z angl. Congenital Pulmonary Airway Malformation (vrozena malformace
plic)

CT..ccovinnin. vypocetni tomografie

CTA............. vypocetni tomografie s angiografii

CTM............. z angl. Congenital Thoracal Malformation (vrozena malformace hrudniku)

CVR..............z angl. Congenital pulmonary airway malformation Volume Ratio (CPAM
objemovy pom¢r)

DWI............sekvence difuzniho vazeni (MR sekvence)

ELPS............. extralobarni plicni sekvestrace

FFE............. Steady-state free precess t2 (MR sekvence)

FLIT............ z angl. Fetal Lung Intersticial Tumor (fetalni intersticialni plicni nador)

ILPS............ intralobarni plicni sekvestrace

LDL............. levy dolni lalok plic

LHL ............ levy horni lalok plic

LPCH.............. Lucile Packard Children’s Hospital

MPR............ multiplanarni rekonstrukce

MR.............. magnetické rezonance

PDL............. pravy dolni lalok plic

PHL ............. pravy horni lalok plic

PPB............. pleuropulmonalni blastom



PS............... plicni sekvestrace

PSL............. pravy stfedni lalok plic

RF...............radiofrekvencni

SAR............. z angl. Specific Absorption Rate (specificky absorpcni koeficient)
SST2............ Half-Furier single-shot echo T2 (MR sekvence)

U.S. FDA......z angl. The United States Food and Drug Administration (Americky statni
urad pro kontrolu potravin a 1é¢iv)

UZ............. ultrazvuk

VACTERL.....z angl. Vertebral anomalies, Anal atresia, Cardiac defects, Tracheoesophageal
fistula, Esophageal anomalies and Limb defects (syndrom)

VRT............ z angl. Volume Rendering Tranformation (objemové techniky zpracovani dat)
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1. UVOD

Vrozené vyvojové vady plic jsou raritni skupina onemocnéni, ktera vyzaduje pro
svoji diagnostiku a prenatalni a postnatalni management komplexni pfistup celého tymu
odbornikli. Mezi tyto specialisty patfi mimo jiné odbornik na fetdlni problematiku,
gynekolog, radiolog, neonatolog, chirurg, patolog, genetik. S rozvijejicimi se znalostmi
a moznostmi diagnostiky je nasnadé podrobnéjsi ucelené zmapovani této problematiky.
Zdokonaluje se pfistrojové vybaveni radiologickych oddéleni, zkvalitiuji se
ultrazvukova zobrazeni pii vySetieni plodu. K dispozici jsou nové operacni piistupy a
techniky. Cast vyvojovych vad plic je zhlediska vzniku a vyvoje nedostateénd
prozkouména.'™ Znatna variabilita panuje i v jejich klasifikaci a terminologii.>”
Zdaleka nejvétsi kontroverze budi poporodni management téchto 1ézi, predevsim u
postizeni klinicky a radiologicky asymptomattick}'/ch.2’6‘8‘9 Ve své praci se zamétujeme
Jednd se o bronchidlni atrézie (BA), vrozené malformace plic (CPAM),
bronchopulmonarni  sekvestrace (PS), vrozenou plicni hyperinflaci (CLO),
bronchogenni cysty a 1éze hybridni. Tyto patologie zahrnuji téméf 90 % vad, se kterymi
se setkavame z klinického pohledu. Rozdéleni caste¢né sleduje klasifikaci vad dle
Langston.” V Ceské republice neni v souasné dob& k dispozici piivodni materiél
zabyvajici se detailné, ucelené a v dostatecné §ifi modernimi zpisoby prenatdlniho a
postnatalniho zobrazeni téchto afekci. Takovy materidl je potieba i s ohledem na posuny
v klasifikaci. Me¢ni se rovnéz poporodni management, do kterého zobrazovaci
diagnostika nepfimo spada. Klasifikace 1ézi se lisi jiz v zdkladnim nazvoslovném

1,10,11 Yo
2011 Tato pietrvavajici

pojmenovani celé¢ skupiny vrozenych vyvojovych vad plic.
variabilita v nazvoslovi je jist¢ podminéna nejednoznacnosti definice vzniku 1ézi.
Nékteré zmény se vyznacuji ¢astym spolecnym vyskytem a vzdjemnym piekryvanim.
Pojmenovany jsou takzvané léze ,hybridni“, které existuji jako kombinace vice
vrozenych vad plic, definuje je pfivodna anomalni systémovéa arterie. Zobrazenim je
obtizné odlisit 1éze spadajici pod vrozené vyvojové vady plic s podilem velkych cyst a
l1éze potenciondlné maligni, napiiklad pleuropulmonélni blastom (PPB). Kontroverze
budi rovnéz piistup a pohled na postnatalni management déti s takovym vrozenym

postizenim plic. Neshody v dalsSim klinickém 1 zobrazovacim postupu vyvolavaji

pfipady, kdy ma prenatalné zjiSt€né plicni postizeni tendenci se k terminu porodu
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zmenSovat. Po porodu miize byt takové dit€ zcela bez klinickych symptomu plicniho

postizeni a zhotoveny rentgenovy snimek nenalézé patologii.

Nase prace nabizi jednak rozdéleni a zdkladni systematicky ptehled jednotlivych
vrozenych vyvojovych vad plic, vcetné obvyklych nélezi pifi jejich zobrazeni.
V samostatnych kapitolach uvadime strukturované zobrazovaci metody vyuzivané
Vv soucasné dob¢ k prenatalni i postnatalni diagnostice téchto plicnich 1ézi. Ve védecké
Casti prace se soustifedime na zdokumentovdni naseho vyzkumu, ktery se tyka
problematiky aplikace postnatdlni zobrazovaci diagnostiky s odkazem na prenatalni
zachyt a moznosti zobrazeni onemocnéni. Nalezy z jednotlivych metod jsou korelovany
mezi sebou a zaroven s histologickymi nalezy. Diskuze je rozsifena o struény pohled na
soucCasné znalosti a trendy v oblasti prenatadlniho a postnatalniho zobrazeni vrozenych
vyvojovych vad plic, pfedeviim s ohledem na stav v Ceské republice. Zavérem
nabizime a zmiflujeme moznosti standardizace zobrazeni vyvojovych plicnich
onemocnéni u déti s ohledem na indikacni kritéria. Soustfed’ujeme se na prenatalni i
postnatalni zobrazovaci metody a postupy diagnostiky. Uvedena budou doporuceni
k vedeni vySetfeni a popisu v této specializované a 0zké problematice prenatalni

mediciny 1 détského veku.

1.1 Vrozené vyvojové vady plic

Vrozené vyvojové vady plic jsou heterogenni skupina onemocnéni postihujici
plicni tkan, arteridlni zdsobeni, zilni drenaZ plic anebo se jednd o kombinaci téchto
postiZeni. Incidence se udava pfiblizné 1 : 35 000 t€hotenstvi, skutecnd incidence vSak
muze byt Vy§§i.12 Stale existuje nejednotnost ohledné¢ nomenklatury, klasifikace,
patogeneze a také popisu a managementu takovych plicnich 1ézi. V neposledni fadé€ se
tyto léze 1i8i 1 ve svém klinickém prenatalnim vyvoji. Mozna je prakticky Uiplné regrese
1éze v ptedporodnim obdobi, ale 1 pfipady hydropsu plodu a jeho umrti. Vyvoj
onemocnéni postnatdlné je sohledem na typ a rozsah plicniho postizeni odliSny.
Zaznamenavame piipady, které jsou v poporodnim obdobi zcela asymptomatické. Jiné
léze se projevuji pneumoniemi predev§im u vétSich déti. V nésledujicich kapitolach
uvedeme jednotlivé vrozené vyvojové vady plic detailnéji s dlirazem na jejich nalez pii

prenatalnim 1 postnatalnim diagnostickém zobrazeni.
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Klasifikace vyvojovych vad plic je doposud velmi riznorodd a obecné uznavané
jednotné déleni vad neexistuje. Je to dano riznymi pohledy na problematiku z thlu
embryologického, radiologického, patologického nebo klinického a jejich moznou
kombinaci. Nekteti autoii zastavaji déleni podle typu postizeni v dobé embryologického
V}'/Voje.13 Dalsi déleni rozliSuje rozsah postiZzeni plicni tkané na malformace postihujici
celou plici, tieba typu plicni hypoplazie, nebo na zmény fokalni. Mezi fokalni postizeni
spada napiiklad atrézie bronchu.’* Vieobecnd pfijimané dleni vad plic vychazi od
Langston.7 Ta klasifikuje postizeni ptedevsim z pohledu patologického, ale 1 klinického.
Langston charakterizuje a rozd¢luje Siroké spektrum vad na bronchiélni atrézie, vrozené
malformace plic (CPAM), extralobarni plicni sekvestrace (ELPS), vrozenou lobarni
hyperinflaci (CLH) a bronchogenni cysty. Takovéto déleni zahrnuje nejvyssi procento
vyvojovych vad i1 z pohledu klinické praxe. Nezahrnuje vSak nékterd postizeni typu
vyvojovych cévnich 1ézi. Pro nejucelené;si klasifikaci vad z diagnostického pohledu je
ale vyhodné déleni podle morfologie a ptitomnosti uréitych radiologickych znakt ve
vztahu K patologii. Sledujeme tak patologie pfedev§im postihujici plicni tkan, vady
primarné cévni a kombinaci vySe zminénych. V radiologickych popisech vychdzime z
lokalizace 1éze v plici. Déle si v§Simame anomalniho cévniho zasobeni, Zilni drendze a
vnitini struktury postizené plice. Postnatadlné ovefujeme provzdusnéni sledovanych
plicnich zmén. Zjistujeme piipadné komunikace s travicim traktem, kontinuitu branice

1518 Nutné je zhodnoceni mediastina ve smyslu

a pojmenujeme sdruzené anomalie.
pfitomnosti cystickych 1ézi. V zavéru rozdéleni se zminime i o jednotce doprovazejici
vyznamn¢ problematiku vrozenych vyvojovych vad plic u déti zejména s ohledem na

jeji maligni potencidl, o pleuropulmonalnim blastomu.

1.1.1 Vrozené malformace plic

Vrozena malformace plic (Congenital Pulmonary Airway Malformation —
CPAM) byla V literatufe zminéna prvnd Ch’Inem a Tangem v roce 1949,' jako
postizeni plice u ditéte ve spojeni s hydropsem. Vrozena malformace plic, diive
nazyvana kongenitalni cystickd adenomatoidni malformace (CCAM), je vzéacna
vyvojova anomalie dolnich cest dychacich.'® Jedna se o heterogenni skupinu cystickych
a necystickych 1ézi zpiisobenych c¢asnou poruchou vyvoje dychacich cest, které
komunikuji s bronchidlnim stromem pii ztrat€¢ podplrné bronchidlni chrupavky.19

Termin vrozena malformace plic (CPAM) je doporucen jako preferovany proti terminu
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kongenitalni cystickd adenomatoidni malformace (CCAM). Pojmenovani bylo zvoleno
z divodu, ze tyto zmény jsou cystické jen ve tfech zpéti popsanych typi a
adenomatoidni je navic pouze jeden typ (typ 3).° V roce 1997 Stocker' a kolektiv
klasifikovali tyto 1éze podle klinického a patologického nélezu. S ptihlédnutim
k velikosti cystickych zmén rozeznavali typy CPAM 1, 2 a 3, rovnéz s piihlédnutim
k lokalizaci ve vztahu k dychacim cestam. Nov¢;jsi klasifikace CPAM se rozrostla o dva
typy nové, typ 0 a typ 4.2 Typ CPAM 0 ma trachealni nebo bronchialni pivod,
odpovidd acinarni dysgenezi nebo dysplazii. Typ CPAM 1 mé nejspisSe pltvod
bronchialni/bronchiolarni, obsahuje cysty vétsi nez 2 cm. Typ CPAM 2 sestava z cyst
mensich nez 2 cm a ptivod vykazuje pravdépodobné bronchiolarni. Typ CPAM 3 se jevi
jako solidni 1éze s bronchioldrnim/acinarnim ptivodem, jedna se o typ adenomatoidni.
Typ CPAM 4 vykazuje plvod distalni acinarni a obvykle se projevuje jako velka cysta.
Dtive se udavalo, ze typ CPAM 4 a typ 1 pleuropulmonalniho blastomu (PPB) mohou
reprezentovat podobny pivod.” Pfed rozpoznanim odli§ného pivodu obou 1ézi byl PPB
v n&kolika studiich popséan i jako maligni transformace CPAM.?? Nézor vznikal spise na
podkladé morfologické podobnosti obou 1¢zi. Langston23 rozdéluje CPAM léze do dvou
typl. Pro typ 1 dle Stockera pouZziva termin 1éze s velkymi cystami. Pro typ CPAM 2
podle Stockera pak 1éze s malymi cystami. Dale Langston uvadi, ze typ CPAM 3 spise
reprezentuje formu pulmonalni hyperplazie a z obvyklé klasifikace 1ézi typu CPAM by
mél byt Vyfazen.24 Nejcastéji diagnostikovanou vrozenou malformaci plicni tkané je typ
1v 65 %, dale typ 2 ve 20 %, typ 3 a typ 4 okolo 10 %. Typ CPAM 0 je velmi raritni,

. L . e T o 2
jako acinarni dysgeneze je neslu¢itelny se Zivotem.”

Pii prenatalnim ultrazvukovém (UZ) vySetfeni a pii zobrazeni pomoci magnetické
rezonance (MR) jsou CPAM Iéze klasifikovany podle velikosti pfitomnych cyst. Léze
mikrocystické obsahuji cysty velikosti pod 5 mm, léze makrocystické pak cysty
velikosti rovné ¢i vétsi neZ S mm. Typ CPAM 1 obvykle obsahuje jednu nebo nékolik
cyst vétSich nez 5 mm. Typ CPAM 2 se mulZe projevovat na UZ jako homogenni
hyperechogenni lozisko. V MR obraze v T2 sekvencich je 1éze typu CPAM 2
hypersignalni, heterogenni, miize obsahovat drobné cysty velikosti pod 5 mm.
Prenatalni MR 1 postnatalni zobrazeni vypocetni tomografii (CT) u CPAM obvykle
koreluje s histopatologickymi rysy 1éze. Pro piesné posouzeni vnitini struktury a uloZeni
1ézi v poporodnim obdobi je vhodné zobrazeni CT. Cysty postnatalné byvaji

provzdusnéné. U typu CPAM 1 byvaji v CT zobrazeni vétsi nez 2 cm, mohou byt
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doprovazeny drobnéjSimi cystami i podily solidni nevzdusné plicni tkané. Typ CPAM 2
je charakterizovan vzduchem vyplnénymi cystami nepifesahujicimi velikost 2 cm,
rovnéz muze byt pritomna solidni ¢i nevzdusnd porce. Typ CPAM 3 se obvykle
projevuje jako 1éze pouze solidni, s moznym sycenim po aplikaci kontrastu nitroziln¢.
Ptipadné mikrocysty ve CPAM 3 1ézi nejsou pomoci zobrazeni detekovatelné a jsou
zjistitelné pouze histopatologicky. Typ CPAM 4 se reprezentuje jako velké cysty
ulozené pievazné v periferii plic. Cévni zasobeni 1¢ézi charakteru CPAM je z plicnich
arterii, drenaz se odehrava do plicnich Zil. Léze mohou byt komplikovany nasedajici
infekci, pak se jejich obraz casto meéni k podobé pneumonie nebo abscesu. Nejcastéjsi
rozsah onemocnéni tohoto typu je unilobarni, vyjime¢né multilobarni. Zcela raritné je
mozné oboustranné postizeni plic. Podle soucasnych znalosti u CPAM nenachdzime
geneticky plivod, nejsou znamy ptipady vyskytu 1ézi u sourozenci nebo u potomkii.
Prenatdlné¢ jsou léze typu CPAM jen raritné spojeny s ostatnimi vrozenymi
systémovymi malformacemi.”® CPAM nachdzime velmi &asto kombinovand

s bronchidlni atrézii nebo vrozenou plicni hyperinflaci.

1.1.2 Plicni sekvestrace

Plicni sekvestrace (PS) je druhou nejcastéjsi 1ézi po CPAM detekovanou
prenatalné. Tato plicni 1éze nemd spojeni s tracheobronchidlnim stromem. Sekvestrace
maji systémové anomadlni zasobeni nejcastéji z hrudni nebo bfiSni aorty. Vzacné se
mize vyskytnout systémova arterie odstupujici z neparovych vétvi abdomindlni aorty,
zejména ze slezinné arterie, piipadné z trunku. Dalsi odstupy mohou vznikat
z intervertebralnich a podklickovych arterii, vyjimeén& z koronalnich arterii.*> Obvykle
jsou sekvestrace klasifikovany jako extralobarni (ELPS). Extralobarné uloZenych
sekvestraci je asi 25 %. U intralobarnich (ILPS) se uvadi vyskyt 75 %.2" Extralobarni
sekvestrace je definovana jako izolovany podil plicni tkdn€ s vlastni pleurou a
anomalnim systémovym cévnim zasobenim. ELPS vznik4 z nadpocetného plicniho
zakladu (pupene), ktery se v dobé vyvoje oddélil od tracheobronchidlniho stromu a ma
své vlastni cévni zasobeni. Venozni drenaZ je obvykle mapovatelna do Zilnich systémi
azygos a hemiazygos. Variet drenaze, kam spadaji i portalni systém nebo plicni Zily, je
vice. V65 % procentech je ELPS spojena s dal§imi anomaliemi,’ mezi které patii
vrozené¢ vady srdce, komunikace s gastrointestinalnim traktem, ektopicky pankreas,

plicni hypoplazie, brani¢ni kyla a defekty obratld. Plicni sekvestrace se Casto poji
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s dal§imi vyvojovymi vadami plic, zvlast¢ se CPAM typu 2. Pacienti s extralobarnim
typem sekvestrace byvaji klinicky asymptomaticti. ELPS se muze vyskytovat ojedinéle
vV mediastinu, samostatné pod branici, mlize imitovat nadledvinovy neuroblastom nebo
krvaceni do natdledviny.28 Intralobarni sekvestrace je definovana jako vyvojova
anomalie plic obsahujici podil plicni tkané bez komunikace s tracheobronchialnim
stromem. Detekujeme zde, stejné¢ jako u ELPS, anomalni systémové cévni zasobeni.
Léze je uloZena v plicni tkdni normélné vyvinutého plicniho laloku. ILPS neni kryta
vlastni pleurou, Zilni drendz se odehrava obvykle do plicnich zil. Piivod 1éze neni dosud
pIn€ objasnén, piiklanime se vSak k tezi, ze se jednd o vyvojovou vadu plice.29 Pacienti
S ILPS se prezentuji opakovanymi zanéty plic. Jedna z diive uvadénych moznosti
vzniku ziskané intralobarni sekvestrace uvazovala o zbytnéni systémovych arterii
zasobujicich oblast plice, kterd opakované podléhala zanétim. U mnoha 1ézi typu
intralobarni sekvestrace se nachazeji doprovodné mikrocystické podily, tyto 1éze byvaji
oznacovany jako hybridni. Langston definuje intralobarni sekvestrace jako bronchialni
atrézie se systémovym cévnim zasobenim.” Zobrazeni u plicnich sekvestraci miize byt
ovlivnéno pfitomnosti nasedajiciho zanctu plic, podilem kombinované CPAM nebo
ptekryvajici se 1éze typu vrozené plicni hyperinflace. Mozna je 1 raritni komunikace
S travicim traktem. V prenatdlnim UZ jsou léze homogenné echogenni, obvykle
lokalizované paraspinalné v levém hemithoraxu.® Systémovou arterii vychazejici ze
sestupné aorty je mozné vysetfit pomoci dopplerovského zobrazeni. Pokud se céva
nenalezne, je obtizné podle UZ odlisit plicni sekvestraci ptikladné od mikrocystické
formy CPAM. Prenatdlné na MR v T2 obrazech maji 1éze solidni hypersignalni
charakter, pfivodnou arterii byva nékdy pro jeji drobné rozméry obtizné nalézt.
Vyhodné pro detekci systémové arterie z bfiSni aorty jsou koronalni T2 sekvence, pro
jeji ptesné zobrazeni jsou vSak potfebné vSechny roviny. Céva se v MR 1épe anatomicky
zobrazi v pozd¢jSich stadiich t€hotenstvi, nejlépe po 32. tydnu téhotenstvi. Pokud se
pfivodna céva v MR nezobrazi, mize dojit k zaméné za vrozenou plicni hyperinflaci
anebo typ CPAM 3 u 1ézi signalové homogennich. U 1ézi signdlove heterogennich se pti
absenci pfivodné cévy miize patologie zameénit za typ CPAM 1, 2 nebo 4. Podobné jako
vyvojové malformace plic a bronchidlni atrézie mohou byt detekovany plicni
sekvestrace jiz kolem 12. tydne tshotenstvi.®* Obvykle jsou ale diagnostikovany
rutinnim UZ kolem 20. tydne t€hotenstvi. Pravé od 12. do 26. tydne zaznamenavame
nejveétsi nartist objemu plicnich sekvestraci.> Na nativnich snimcich jsou intra- |

extralobarni sekvestrace vétSinou solidni. ILPS mohou obsahovat cysty, pfi
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probihajicim doprovodném zanétu nalezneme i1 formace charakteru abscesu. Na CT jsou
ELPS solidni, nevzdusné, ale téméf v poloviné ptipadt jsou sdruzeny s doprovodnou
patologii CPAM typu 2. U takovych 1ézi miiZeme nalézt vnitini cystické komponenty.
ILPS, které nemaji svoji pleuru, mohou vykazovat stupen provzdusnéni z kolateralniho
piestupu vzduchu. Systémové anomalni cévy byvaji nejlépe detekovatelné pfi
kontrastnim CT vySetfeni. Pro dalsi chirurgicky piistup vSak neni rozdéleni na extra- a

intralobarni 1éze podstatné.”’

1.1.3 Bronchialni atrézie

Bronchidlni atrézie vznikd jako atrézie lobarniho, segmentdlniho nebo
subsegmentalniho bronchu. Uzavér vznikne v misté nebo blizce za odstupem bronchu.
Utvoti se tak slepy konec proximdlniho atretického bronchu. Distdlni ¢ast atretického
proximalniho bronchu miize byt vyplnéna hlenem, rozSifena a tvoii obraz mukokély.
Bronchy jsou spiSe vyplnény hlenem a obturovany. Nenachazime obraz jejich ztzeni,
nevznikd zde ventilovy uzavér typicky pro vrozené plicni hyperinﬂace.30 Plicni tkan
distdln¢ za atretickym bronchem vykazuje postnatiln¢ podily obsahu hlenu a
hyperinflace.®® Hyperinflace oblasti vznika pravdépodobn& kolateralni ventilaci za
atrézii a kompenzatorné v okolni plicni tkani. NejCastéji byvaji postizeny bronchy
segmentalni. Pfesna etiologie vzniku bronchidlni atrézie neni zndma, uvazuje se ale
primarné o cévni pii¢in€ s podilem ischemizace. Bronchidlni atrézie se vyskytuje
spole¢né s plicni sekvestraci téméet ve 100 %. V 70 % ptipada je bronchidlni atrézie
sdruzena s 1ézemi typu CPAM.** Rozdily ve stupni postiZeni, urovni a &ase vzniku
obstrukce bronchu jsou nejspiSe zodpovédné za sdruzeni bronchidlnich atrézii

S ostatnimi vyvojovymi vadami plic.7’32

Nalezy bronchidlni atrézie pfi postnatdlnim
zobrazeni mohou byt ndhodné, mohou se vSak prezentovat i jako obtiZze pii dychani
nebo jako opakované infekce.*® Prenatdlng se postizend &ast plice jevi zvétsena,
vykazuje homogenné zvySenou echogenitu na UZ a vysoky signal v T2 obrazech na
MR. V né¢kterych piipadech je na prenatdlnim UZ i MR mozné zobrazeni hlenem
vyplnéné mukokély/bronchokély. Na rentgenovém snimku a pii CT vySetieni u déti je
bronchidlni atrézie charakterizovana tubularnim nebo rukavicovitym tvarem atretického
bronchu. Bronchus byva vyplnén hlenem. Doprovodné nalezneme sniZeni vaskularizace

Vv postizeném okrsku plice. U novorozencii takovy okrsek plice mize dlouho zlstavat

atelektaticky nebo je vyplnén hlenem. Provedeni axialniho zobrazeni u novorozenct
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¢asn¢ po porodu nemusi dobie odlisit takto atreticky zménény okrsek plicni tkané od

obvyklé retence plodové vody v plicich po narozeni.'®

1.1.4 Bronchogenni cysta

Pivod bronchogennich cyst se odviji primarné od anomalniho
tracheobronchidlniho déleni. Vznikaji nejspiSe z pridatného pupenu vyvijejici se horni
¢asti zazivaciho traktu, primitivniho ventralniho stieva (prvni ¢asti zarodec¢né zaludecni
trubice).** Podobny vznik vykazuji i ostatni duplikaéni cysty ventralni stény ptedniho
stteva. Bronchogenni cysty jsou obvykle solitarni, tekutinou a hlenem vyplnéné cysty,
lemované dychacim epitelem. Ve valné vétSiné jsou bronchogenni cysty bez
komunikace s tracheobronchialnim stromem. Cysty ulozené v mediastinu mohou
zlstavat asymptomatické, neobsahuji podily vzduchu. U intrapulmonalné uloZenych
cyst se s formou komunikace s tracheobronchialnim stromem muzeme setkat, pak se
mohou stat symptomatickymi na podkladé sekundarni infekce.*® Komunikace cysty
s dychacimi cestami miiZe nastat i pfi sekundarnim infikovani a nekrotizaci jeji stény.’
Nejcastéji se bronchogenni cysty vyskytuji v mediastinu, a to v85 %. Byvaji
lokalizovéany v blizkosti bifurkace trachey, paratrachealné a v Grovni plicnich hilii. Ve
12 % se vyskytuji v plicni tkani a velmi raritné na krku, v perikardiu anebo
intraabdomialng.*® Klinicky se mohou cysty také projevit tlakem na okolni struktury
plic, gastrointestinalniho traktu a struktury kardiovaskuldrni. Pfi zobrazeni jsou
bronchogenni cysty na prenatalnim UZ anechogenni, na prenatalni MR v T2 obrazech
hypersignalni. U déti jsou na rentgenovém snimku detekovatelné jako dobie ohranicena,
ovalnd, tekutinou vyplnéna zastinéni v tirovni stfedniho mediastina nebo v hrudniku. Na
CT asi 50 % cyst vykazuje tekuty obsah s denzitami kolem 0 HU.?* Dal§im nalezem
muze byt zahuStény vnitini obsah cyst diky vazkému hlenu, podilim véapniku, bilkovin
nebo zakrvaceni. MR postnatalné mize byt pfinosnd pro posouzeni charakteru obsahu
cyst na T2 obrazech a pro diferencialni diagnostiku. Po aplikaci kontrastni latky se cysty
v CT ani v MR obraze nesyti. V diferencialni diagnostice bronchogenni cysty jsou dalsi
duplikac¢ni cysty z okruhu dé€leni primitivniho ventralniho stfeva. Mohou to byt jicnova
duplikacni cysta a cysta neuroentericka. Jicnova cysta ma velmi podobny obraz jako
cysta bronchogenni, vykazuje ale silnéjsi sténu. Neuroenterické cysty jsou lokalizovany
Vv zadnim mediastinu, v n¢jaké form¢é komunikuji s patefnim kanalem. Zesileni stény

bronchogenni cysty, syceni po aplikaci kontrastu nitroziln¢, hladinky vzduchu a
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tekutiny v cysté nebo okolni zanétlivé zmény v plicni tkani jsou obvykle spojeny

s nasedajici infek¢éni komplikaci.

1.1.5 Vrozena plicni hyperinflace

Vrozena plicni hyperinflace (angl. Congenital Lung Hyper/Overinflation —
CLO) je nékdy nazyvana vrozena lobarni hyperinflace nebo vrozeny lobarni emfyzém.
Léze je charakterizovana hyperinflaci jednoho nebo vice plicnich lalokid progredujiciho
charakteru, obvykle s kompresi okolnich plicnich lalokii.*® Léze je zptisobena zaZenim
lumen bronchu na podklad¢é zevniho utlaku nebo patologie uvnitt bronchu. Z patologii
zpusobujicich endobronchidlni zGzeni jsou to ptikladné absence nebo zeslabeni
bronchialni chrupavky, slizni¢ni fasa. Ze zevnich pfi€in tlaku to mlze byt anomalni
plicni céva, mediastindlni masa a bronchogenni cysta. V obou pfipadech zevniho i
vnitiniho utlaku kolabované dychaci cesty funguji jako ventilovy mechanizmus. Tento
mechanizmus ma za nasledek hromadéni vzduchu v postizené oblasti plice (angl. air-
trapping). Pfi¢inu &aste¢né obstrukce jsme schopni odhalit asi v 50 % piipadi.®
Alveoly jsou expandovany, ale jejich sténa zGstava neporusena. Technicky se tedy
nejedna o emfyzém v pravém smyslu slova. Vrozena plicni hyperinflace se klinicky
prezentuje jako dechova nedostate¢nost v novorozeneckém obdobi téméf v poloviné
pripadi. Do Sesti mésicti véku se prezentuje v 80 % pﬁpadﬁ.37 U tohoto onemocnéni je
maléd prevaha postiZzeni chlapct, horni laloky byvaji postizeny castéji neZ dolni, leva
plice vykazuje Cast&jsi postizeni porovnanim s pravou stranou.”’ Nékdy se uvadi déleni
CLO na dv¢ skupiny. Prvni skupinou je CLO (dfive nazyvana CLE, angl. Congenital
Lobar Emphysema) charakterizovana hyperinflaci plicniho laloku. Zpisobuje ji
postizeni chrupavky dychacich cest nebo zevni komprese. Druha skupina CLO je
charakterizovana lobarni, segmentdlni nebo subsegmentalni hyperinflaci a Casto je
spojena s bronchialni atrézii. Tato skupina se vyjevila predevsim diky prenatalni
diagnostice.®® V prenatalnim zobrazeni se vrozena plicni hyperinflace prezentuje jako
homogenné hyperechogenni 1éze v UZ obraze. Pii MR vysetieni je 1éze v T2 obrazech
hypersignalni, obvykle bez pfitomnosti cysty. Pfi prenatalnim zobrazeni je vrozena
plicni hyperinflace jen obtizn¢ odlisitelna od ostatnich vrozenych vyvojovych vad plic,
piedev§im od bronchialni atrézie.>® Radiologickym znakem této 1éze postnatilné je
progredujici lobarni hyperinflace plice zpusobujici utlaceni a dislokaci okolnich

struktur. Tyto znaky vidime na snimku plic i pfi CT. MiiZe se objevit pfesun mediastina,
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rozSifeni mezizebernich prostor na postizené strané¢ a atelektaza ptilehlé plice.
V diferencialni diagnostice vrozené plicni hyperinflace mize pfichdzet zejména
z rentgenového snimku pneumotorax nebo komplikovana plicni cysta. V CT obraze
zaznamename plicni struktury a cévy diferencovateln¢ probihajici 1 uvniti 1éze.

Ptitomnost cév a plicni tkané v oblasti potvrdi diagnozu.

1.1.6 Ageneze, aplazie, hypoplazie plice

Nedostatecny vyvin plice muzeme rozdé¢lit na tii zdkladni skupiny. Plicni
ageneze se vyznacuje uplnou absenci plice, broncht a plicnich arterii. Plicni aplazii
odpovida uplna absence plice a plicnich arterii s rudimentarnimi slepé zakoncenymi
bronchy. Plicni hypoplazie je definovana jako postizeni s hypoplastickymi bronchy a
plicnimi arteriemi, spole¢né s proménnym mnozstvim plicni tkdn€ v distalnim ulozeni.*
Etiologie postizeni zlstavd nejasnd, roli mohou hrat faktory genetické, teratogenni i
mechanické.?* Prevalence plicni hypoplazie se zvySuje s pfedéasnym narozenim a
nezralosti ditéte. Sekundarné ji nachézime sdruzené s vrozenymi vyvojovymi vadami
plic nebo se stavy, které narusuji vyvoj plic. Takovymi patologiemi mohou byt
oligohydramnion, dysplazie ledvin, nervosvalové poruchy stény hrudni, brani¢ni hernie,

expanze mediastina a vrozené vyvojoveé vady srdce s nizsi plicni perfuzi.33

Oboustranna
plicni ageneze a aplazie nejsou slucitelné se Zivotem. Pacienti s jednostrannou agenezi,
aplazii a hypoplazii plicni mohou byt asymptomaticti nebo se prezentuji dechovou
nedostateCnosti. Ta zavisi rovnéZ na strané postizeni; 75 % takovych postizeni byva na
stran¢ leveé, postizeni je vSak zavaznéj$i, pokud se vada vyskytne vpravo. Tato
souvislost je dana vétsim objemem pravé plice.33 U vsech typt nedostatecného vyvinu
plic se miZeme setkat aZz v 50 % s doprovodnymi vyvojovymi anomaliemi, jako jsou
pfikladné VACTERL syndrom. Prenatalné miZeme 1ézi zobrazit pomoci UZ a MR.
V ptipad€ ageneze nebo aplazie nejsou plicni tkdn a bronchidlni struktury
detekovatelné. Po narozeni jejich obraz na rentgenovém snimku zavisi na stupni
postizeni plice. Nalez ukaze obvykle hyperinflaci druhostranné plice, plice mize
herniovat ventralné pfes stfedni caru. Spole¢né byvaji pfitomny elevace branice na
postizené stran¢ a pfesun mediastina na stranu léze. Agenezi, aplazii a hypoplazii plice

nejlépe rozlisi CT vySetfeni. CT rovnéZ miiZze detekovat slepy konec bronchu nebo

rudimentarné vytvoreny bronchialni strom.
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1.1.7 Cévni plicni anomalie

Cévni plicni anomélie bychom mohli zdkladné rozd€lit na anomalie plicnich
arterii, anomalie plicnich zil a na anomalie postihujici kombinované arteridlni i Zilni
cévni komponentu. Déle délime tyto vady na patologie se spolecnou piritomnosti cévni
slozky a slozky plicni tkan€. Cévni plicni anomalie v této kapitole budou pojmenovany
jen ramcove, dle jejich obecného déleni. Do skupiny anomalii plicnich arterii bychom
zafadili naptiklad proximalni jednostranné pieruSeni plicni arterie. Patii sem také
aberantni leva plicni arterie, kdy anomalni arterie tvoii smycku kolem distalni trachey
a/nebo pravého hlavniho bronchu.?* Plicni ageneze, ktera by mezi cévni plicni anomalie
S postizenim plicnich arterii také klasifikaéné patiila, byla probrana detailné
v predchazejici kapitole. Mezi anomalie s postizenim plicnich zil mizeme fadit Castecny
anomalni navrat plicnich zil a jeho formy, kdy plicni zily jsou spojeny se systémovou
cirkulaci. Takovéto anomalni zily drénuji do vena cava superior, inferior nebo vena
azygos. DalSimi anomaliemi s postizenim plicnich zil jsou atrézie, jednostranna
hypoplazie plicni zily, vrozena sten6za plicni zily a zilni plicni varix. Varix reprezentuje
patologii vrozenou nebo i ziskanou anomalii prezentujici se fokéalni aneuryzmatickou
dilataci plicni Zily.24 Pti CT zobrazeni detekujeme 1¢zi s ptimou souvislosti k ptilehlé
plicni Zile, bez detekce nidu nebo piivodné arterie.*’ Do kombinovanych anomalii
plicnich cév s podilem plicni arteridlni 1 Zilni slozky nalezi plicni arteriovendzni
malformace neboli arteriovenozni fistula. Tato anomalie je klasifikovana jako pifima
spojka mezi plicnimi arteriemi a zilami, bez vmezefené kapilarni sité¢. MiiZze se jednat
rovndZ o anomalii vrozenou nebo ziskanou.*! Za léze kombinované s podily cévni a
parenchymové plicni slozky bereme hypogeneticky plicni syndrom (scimitar syndrom
nebo plicni venolobarni syndrom). Syndrom je charakterizovan jako anomalni vusténi
pravostrannych plicnich Zil do dolni duté Zily, jaternich Zil, portalniho systému, systému
azygos nebo do pravé srde¢ni sin€. Hypogeneticky plicni syndrom je spojen s riznymi
stupni postizeni ve smyslu plicni hypoplazie a abnormalni lobace plice, vyskytuje se
spole¢n¢ se srde¢ni dextropozici. Anomalni Zila pfipominad na rentgenovém snimku
tvarem zahnutou tureckou Savli scimitar, odtud nazev. Do této skupiny anomalii
s kombinaci cévni 1 parenchymové slozky by jesté fakticky patfila sekvestrace plicni;

byla jiz probrdna detailné v samostatné kapitole.
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1.1.8 Hybridni plicni 1éze

Jako hybridni plicni 1éze znacime ty vrozené plicni patologie, které jsou
kombinovany z vice vrozenych 1ézi a zaroven obsahuji anomalni ptivodnou systémovou
arterii. Nejcastéjsi plicni hybridni 1ézi je kombinace typu CPAM a plicni sekvestrace,*?
casto s CPAM typu 2. Bronchidlni atrézie mtize byt sdruzena s CPAM pftiblizné v 70 %.
S plicni sekvestraci je bronchialni atrézie spojena témét v 100 %.%* Histopatologicka
vySetfeni zvefejnéna Riedlingerem® odhalila atrézii lobarniho, segmentalniho nebo
subsegmentalniho bronchu u 100 % extralobarnich sekvestraci, 82 % intralobarnich
sekvestraci, 70 % CPAM a 50 % vrozenych lobarnich hyperinflaci. Porucha vyvoje
plicni tkané charakteristickd obecné pro CPAM byla nalezena také u 91 % ELPS, 91 %
ILPS a 50 % lobarnich hyperinflaci. U posledné jmenovanych lobarnich hyperinflaci
byla nalezena bronchidlni atrézie také v 50 %.%? Pro kombinaci 1ézi typu bronchialni
atrézie, komplexu CLO a CPAM volime termin 1éze smiSené nebo piekryv 1ézi. Tyto
zmény nemaji detekovatelnou piivodnou systémovou arterii. Variace ve stupni
postizeni, lokalizaci a cCase, kdy dochazi k bronchidlni obstrukci, jsou nejspise
zodpoveédné za asociaci bronchidlni atrézie a ostatnich vyvojovych vad plic.”1>%
Bronchidlni atrézie je stale vice rozpoznavana jako soucast témét vSech typl vrozenych
vyvojovych vad plic. I kviili této komplikovanosti v nomenklatuie a histopatologickému
1 diagnostickému piesahu jednotlivych vyvojovych plicnich 1€zi je tu silny argument pro
zachovani jednoduchého popisného piistupu k témto patologiim.” Piikladn& bronchialni
atrézie se systémovou piivodnou cévou by se podle popisného patologického zavéru a
zékladnich charakteristik mohla nazyvat intralobarni sekvestrace. Pokud je 1éze typu
CPAM 2, 1 nebo bronchidlni atrézie spojena se systémovou vaskularizaci, stale byva
nazyvana ,sekvestrace”, ale obvykle radiology a chirurgy oznacena jako Iléze
Lhybridni“.*® Klasifikace by tedy popisné méla sledovat a zhodnotit viechny pfitomné
léze. V prenatidlnim zobrazeni UZ se jednd o léze vétSinou hyperechogenni,
dopplerskym vySetfenim se mulZze detekovat piivodnd céva. V prenatdlni MR
diagnostice se jedna nejcastéji o 1ézi T2 hyperintenzni, pfivodnad anomalni céva mize,
ale nemusi byt detekovana. Lokalizace 1éze je hlavné v dolnich lalocich plic.
Postnatalné se na rentgenovém snimku zobrazuji hybridni 1éze jako solidni a cystické
1éze s kombinaci zastinéni a projasnéni. Provedeni CT nebo CT angiografického (CTA)
vysetieni je dilezité pro presnéjsi popis léze, zjisténi rozsahu a ovéfeni systémoveého

arterialniho zasobeni.
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1.1.9 Pleuropulmonalni blastom

Pleuropulmonélni blastom (PPB) je extrémné¢ raritni maligni naddor vyskytujici se
téméF vyhradng u malych d&ti.”® PPB je 1éze charakterizovana jako dysembryonalni
malignita, popsana prvné v roce 1988.% Jevi se, ze by se mohlo jednat o vyvojovou
neoplazii détského véku; podobné jako neuroblastom, hepatoblastom, nefroblastom,
embryonélni rabdomyosarkom a meduloblastom, které jsou pojmenovany podle
histologické podobnosti odpovidajici embryonalni tkani. Jako ostatni vySe uvedené
malignity se vétSina ptipadi PPB (94 %) prezentuje u déti mladSich 6 let.? Pfiblizné 20
% déti s PPB ma rodinnou z4téz détského nadoru, nejcastéji cystického nefromu ledviny
nebo rabdomyosarkomu.** Léze je klasifikovana na tfi typy podle svého cystického
nebo solidniho charakteru a také podle histologie. Casné stadium PPB, typ 1, je
charakterizovéano epitelidlnimi cys‘[ami.26 Typ PPB 2 je kombinaci cysty a solidni tkané.
Typ PPB 3 je pouze solidni.”> Morfologickd podobnost s cystickymi formami
vrozenych plicnich vad je podle n&kterych autord® klinicky a radiologicky
nerozliSitelnd. Jsou prace popisujici rysy, které by pomohly odlisit 1ézi typu CPAM a
PPB typu 1 na podkladé klinického a radiologického zhodnoceni nebo alesponl
predikovat vys§i riziko PPB.*> Zkouma se moZnost spojeni s genovou mutaci
DICER1.%% Pokud se objevi samostatnd vice neZ jedna cysta v plici, m&la by se
moznost PPB zvazovat. PPB typu 1 byva obvykle 1éze viceloZiskovd. Doprovodné
multicystické postizeni ledvin, charakterizujici zmény pfi cystickém nefromu, mohou
pfitomnost PPB v plici podporovat.46 PPB a dalsi primarni expanze typu fetalniho
intersticialniho plicniho nddoru (FLIT) nejsou obvykle pifi zobrazeni detekovatelné
V prvnim ani v zac¢atku druhého trimestru téhotenstvi. Rast téchto typd malignich
expanzi je urychlen v poslednim trimestru t€hotenstvi, Casto se klinicky projevi az
perinatalné. Pti zobrazeni pomoci prenatdlntho UZ a MR se PPB zobrazuje jako
primarné cystickd 1éze nebo expanze se solidnimi a cystickymi podily. OdliSeni od
cystickych forem CPAM a dalSich cystickych 1ézi plic je tedy prenatdlné obvykle
limitni. Pomocnymi rysy pro odliSeni formy CPAM a PPB typu 1 by mohla byt rodinna
zatéz malignitou a oboustranné postizeni plic. Nachazime obvykle také pleurdlni
vypotek a kontinualni rust 1éze i v pozdnich fazich gestace, kdy akcelerace ristu CPAM

jiZz nebyva obvykla.?
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1.2 Zobrazeni vyvejovych vad plic

Zobrazovaci metody hraji v diagnostice vrozenych vyvojovych vad plic zasadni
roli. Zatimco ultrazvuk je soucésti prenatalni péce jiz po témér Ctyfi desitky let,
technicky pokrok za posledni dvé dekady vyustil ve zvySeni kvality zobrazeni a
procentudlni detekce vrozenych anomalil.”” Za posledni roky probéhlo rovnéz
ustanoveni 2D/3D UZ jako metody, kterd umoznuje zdokonalit 2D zobrazeni. 1 to
prispiva k detailnéjsi diagnostice a utvofeni predstavy o mapované 1ézi plic. Fetalni
magnetickd rezonance je znamd jiz vice nez 30 let. Za posledni léta prodé€lala
zdokonaleni zejména v moznosti vybéru a rychlosti pouzivanych sekvenci. Jsme
schopni zachytit a zobrazit nejriznéjsi plicni 1éze a vytvofit tak predstavu o dalSim
prabéhu téhotenstvi a vedeni porodu. Tyto nalezy maji vliv na poporodni management.
Rentgenovy snimek ve své soucasné digitdlni podobé umoziiuje nejen kvalitnéjsi a
standardizované zobrazeni, ale 1 vétsi variabilitu a moznosti technického piizplsobeni
pfi jeho hodnoceni. Postprocesingové upravy jiz zhotoveného snimku, naptiklad
charakteru zvyraznéni rozhrani navazujicich prostiedi, jsou jen jednou z mnoha vyhod.
V ramci digitalizace oddéleni a pojizdnych rentgenovych pfistroji by mélo byt
samoziejmosti pfendSeni dat snimku pomoci bezdratové komunikace v pocitacové siti.
Dojde tim k urychleni jejich zpracovani a nésledného vyhodnoceni. Zobrazeni plic
pomoci CT a CTA je u ditéte v poporodnim obdobi a pted ptipadnou elektivni operaci
pomérné zasadni. DiileZité je zobrazeni u 1ézi, které se k porodu vyrazné zmensily a na
poporodnim snimku nejsou detekovatelné. CT zobrazuje plicni 1éze diagnostikované
prenatalné. Jejich morfologicky vzhled je na zaklad€ ptfitomnosti vzduchu v plicich
dosti odlisSny od zobrazeni prenatidlniho. VySetieni na CT by mélo probihat pod
zédsadami ALARA. Vysetfeni pomoci MR prenatalné je metoda, kterd poskytuje
dillezitou informaci o charakteru plicnich zmén. Pokud jsou MR vySetfeni provadéna
jako navazujici kontroly plodu v druhém a tfetim trimestru téhotenstvi, dostavame
podrobnou informaci o vyvoji vnitini struktury 1éze. Tato informace pak miize do jisté
miry specifikovat typ postizeni a predpoveédét chovani zjisténé plicni vady postnatalné.
Vznika dilezity diagnosticky podklad pro klinika v piedporodni péci, porodnika,
détského hrudniho chirurga a neonatologa. Je to i informace dulezitd pro dialog
S nastavajicimi rodi¢i ditéte. MR plic v postnatalnim obdobi ma dale nadé&ji stat se

vhodnou metodou k dlouhodobé&jsimu sledovani pacientd s klinicky asymptomatickym
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postizenim; predevSim diky zlepSeni tkanového rozliSeni a diferenciace plicnich

procest, hlavné pak vzhledem k absenci ionizujiciho zateni.
1.2.1 Rentgenovy snimek

Rentgenovy snimek plic hraje ulohu ve vztahu k prvnimu zhodnoceni prenatalné
zjisténé vrozené vyvojové vady plic po porodu. Snimek je také metodou pro inicialni
zhodnoceni nihodné nalezenych plicnich 1¢zi.* Uloha rentgenového snimku spada
mimo jiné do oblasti vySetieni klinicky symptomatickych pacientl se znamou vrozenou
vyvojovou vadou plic. Dalsi z indikaci pro zhotoveni rentgenového snimku jsou akutné
nasedajici infekce hornich nebo dolnich dychacich cest, aktudlni zobrazeni klinicky
projevené dechové nedostatecnosti, radiologické ovéfeni zhorSeného poslechového
nalezu. U klinicky asymptomatickych pacientli v dispenzarizaci vrozené plicni vady je
mozno piistupovat k provedeni rentgenového snimku v odlisné trovni nez u zdravych
déti s komunitné ziskanou pneumonii. U téchto déti provadime snimek plic soucasné
k potteb¢ kontroly progrese znamé plicni 1éze a ke zhodnoceni doprovodnych
chronickych plicnich zmén. Rentgenovy snimek zhotoveny po porodu u ditéte
S prenatalné detekovanou 1ézi plice pomoci UZ a/nebo MR nemusi vykazovat zietelnou
patologii, pravdépodobné s ohledem na prenatalni regresi patologie.® Ko&i*® a kolektiv
prezentovali na souboru retrospektivné zhodnocenych rentgenovych snimkovych
kontrol u pacientd s CPAM diagnostickou shodu dvou radiologti v lokalizaci a detekci
vrozené plicni 1éze pouze v 72 %. Dulezité je rovnéZ spravné technické provedeni
snimku ze strany radiologického asistenta. Nepiesnosti v projekcich mohou vést
k arteficialnimu vzniku asymetrického zvySeni transparence plic na zakladé sumacnim.
Snimky se u novorozencli a u pacienti v ptipadé tézsiho klinického stavu provadéji
v pfedozadni projekci pifimo na lizku. U vétSich déti, u dalSich kontrol nebo
k posouzeni nasedajici infekce pii spolupraci pacienta muzeme zhotovit snimky
Vv projekci zadoptedni vsed€ nebo vestoje. Na snimku plic nalézame zmény charakteru
hyperinflace plicni s riznymi doprovodnymi podily cystickych projasnéni. Nekteré
vrozené vyvojové vady plic se mohou prezentovat na nativnim snimku 1ézi solidni a
rizné rozsahlym zastinénim plic. Plicni sekvestrace se na rentgenovém snimku mohou
prezentovat jako mekkotkanova loziska s hladkymi nebo lobuldrnimi konturami.
Sekvestrace jsou lokalizovany nejvice v oblasti plicnich bazi. Recidivujici lobarni
pneumonie dolniho laloku plic, nereagujici dobfe na antibiotika, mize byt voditkem pro

spravnou diagnozu sekvestrace plicni.40 U vétsich 1ézi nalézdme piesun stfednich
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struktur hrudniku, komplikaci je pneumotorax. Role nativniho snimku plic, pokud jde o
diagnostiku vrozenych plicnich zmén, je vSak omezend. Vyznam snimku v primarni
diagnostice vrozenych plicnich zmén ustoupil do pozadi pfedev§im s rozsitenim CT
vysetieni. Pozice rentgenového snimku je v prvnim posouzeni nalezu na hrudniku po
porodu u ditéte s prenatalné zjisténou vrozenou vadou plic a v ovéfeni nasedajici
komplikace typu pneumonie, dle klinického ndlezu. Ziejma je uloha snimku

V primarnim zachytu prenataln€ nerozpoznanych 1ézi.

1.2.2 Ultrazvukové vySetieni

Prenatalni ultrazvuk predstavuje jednu z velkych vyhod moderniho zobrazovani
Vv porodnictvi a fetalni diagnostice. UZ pomaha sledovat plod jak po strance strukturalni,
tak funkcni. Gynekologické ultrazvukové vySetfeni zahrnuje nejen zmapovani
samotného plodu, ale i struktur délohy, placenty, adnex. Prenatalni UZ vySetieni ve 12.
tydnu téhotenstvi dava zakladni informace o Casnych stadiich vyvoje plodu, poruchach
chromozomalnich a tézkych strukturdlnich poruchach. Rozpoznani patologie v této fazi
téhotenstvi dava rovnéz rodi¢iim cas tykajici se rozvahy a moznosti ohledn& ukonceni

N y . 49,50
anebo pokracovani v t€hotenstvi.

Zakladnim kamenem UZ vySetfovani
V porodnictvi a fetdlni mediciné je 20. tyden t€hotenstvi. VEtSina fetdlnich struktur je jiz
vytvofena a vady, na které se vyjadiilo podezieni okolo 12. tydne, jsou jiz lépe
rozpoznatelné. Stale vSak nejsou spolehlivé vyjadiené patologie souvisejici naptiklad
S migra¢nimi poruchami Sedé hmoty mozku. Kompletni strukturdlni UZ vySetfeni
piichazi kolem 28. tydne téhotenstvi, nicméné je jiZz mirné limitovano echogenitami
tvotictho se skeletu koncetin, zeber a kalvy. Lze vySetfit funkce placenty a jeji
pfipadnou insuficienci s hrozici fetdlni hypoxii. Mapuji se rlistovd opozdéni ditéte.
Fetdlni ultrazvuk ma mnohd omezeni a nedostateCnosti. Zobrazované struktury
Vv Casnych stadiich t¢hotenstvi jsou velmi drobné, embryondlni vyvoj nemusi byt jesté
kompletni a sekundarni zmény nejsou jest¢ mnohdy patrné. Vyvoj struktur centralniho
nervového systému plodu probiha celé t€hotenstvi a dale i po porodu. Nékteré vady
nemuseji byt v dobé rutinntho UZ vysSetfeni kolem 20. tydne jesté detekovatelné.
Kvalita UZ zobrazeni mliZze byt kromé jiného ovlivnéna jak ze strany plodu, tak matky.
V uvahu pfichazi obezita matky nebo poloha plodu. Pii vyS§im indexu télesné
hmotnosti (BMI) matky je penetrace ultrazvukového vinéni tkdnémi horsi, vySetfeni se

rovnéz za téchto podminek prodluzuje. Ovlivnéni z polohy plodu je pro UZ méné
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zavazné, muzeme volit dalsi pfistupy. Polohu plodu Ize ¢aste¢né vySetfeni ptrizpusobit
nebo pockat na spontanni zménu polohy plodu béhem vysetfeni. Ultrazvukové
mechanické vinéni produkuje energii, kterd by mohla mit za nasledek tepelné ovlivnéni
vysetienych tkani. Celkovd doba UZ vySetieni je tedy podstatna. Termalni ovlivnéni

vSak pravdépodobné neovlivni vyvoj plodu.51

Data, ktera jsou v soucasné dobé
k dispozici, ukazuji, ze uplatnéni UZ vySetieni a zobrazeni v t¢hotenstvi jsou bezpecna
a nepfindsi neopodstatnénd rizika pro plod a jeho vyvoj. UZ by mél byt vzdy
Vv diagnostickém pouziti aplikovan za dodrzeni kautel ALARA, principu navrzeného jiz
pied vice nez 20 lety. Tento princip na zéklad¢ aktualné dostupnych diikkaz doporucuje
vyuziti klinického UZ jen v takovém mnozstvi, aby poskytl potiebnou diagnostickou
informaci.”® Na zéakladé dostupnych literarnich odkazéi diagnosticky prenatalni UZ
muize byt povazovan za bezpecnou modalitu pro matku a plod.52 Struktury hrudniku
zobrazujeme anatomicky b&hem druhého a tfetiho trimestru. Zobrazenim pomoci
diagnostického UZ hodnotime vlastni hrudnik, mediastinum, plice a srdce. Velmi
vhodné jsou praméty v transverzalni roving. Plice vypliuji nejvétsi cast hrudniku, jsou
lehce hyperechogenni a homogenni. VSimame si perifernich ¢asti plic, pleurdlni dutiny
a pripadné¢ho vypotku. Patologie plic jsou bud’ cystické, solidni nebo smiSené. Léze
vykazuji riizny stupent echogenity. Jako uvodni ndlez nas na patologii plic mize
upozornit ptesun srdce a mediastina, vSe zalezi na uloZeni a rozsahu plicni afekce. Srdce
a mediastinum jsou rovnéZ piesunuty na stranu postiZzeni pii plicni agenezi. Ve druhé
stinti z kalcifikovanych struktur ztizit vySetfeni hrudniku. K vySetfeni pfistupujeme tedy
ve vSech vhodnych rovinach. UZ je vhodny nejen pro sledovani ptipadného
doprovodného hydropsu plodu, ale 1ze vypocist CPAM objemovy pomér (angl. CPAM
Volume Ratio — CVR) a riziko piipadného hydropsu a vyvoje plodu predikovat. CVR
zna¢i pomér zmeéfeného objemu CPAM a obvodu hlavicky plodu. CVR koreluje
svyvojem fetdlntho hydropsu a potiebou intervence. Hodnota CVR pod 2 je

procentualng spojena s vy$§im rizikem nutnosti fetalni intervence.”

UZ diagnostické vySetieni plodu mé za dodrzeni vysoké kvality provedeného zobrazeni
a odbornosti vySetfujictho 1ékafe postihnout nejriznéjsi skupiny patologii
rozpoznavanych béhem téhotenstvi. Zlepseni a zkvalitnéni diagnostiky se muze odvijet
od systematického pfistupu k vySetfeni, potfebné jsou znalosti z normalni anatomie

plodu v ur¢itém tydnu téhotenstvi. Piesnost a kvalita zobrazeni velmi zavisi na erudici
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vysetfujiciho. Centra zabyvajici se UZ prenatalnimi vySetfenimi a prenatalni
diagnostikou obecné¢ by méla dbat na periodické zpétné zhodnocovani kvality
dokumentace a zachytu patologii. Pokud dojde zpétné k zachytu nerozpoznané
patologie bé¢hem téhotenského UZ vySetieni, je nutné kazdy piipad detailné
prozkoumat. Nasledné pak nastavit opatfeni s ohledem na techniku vySetfeni i postup

zhotoveni dokumentace z UZ vySetteni.

1.2.3 Vypocetni tomografie

S rozvojem, rozsifenim a dostupnosti multidetektorovych CT piistrojii prevzalo
CT zésadni roli v neinvazivni detekci vrozenych vyvojovych vad plic.** CT je
vyuzivano k potvrzeni a detailnéjsi specifikaci prenatalné utvorené predbézné diagndzy
1éze. Zaroven je to metoda vhodnd k urceni pfitomnosti doprovodnych plicnich a
nitrohrudnich anomalii. Pokud se rozhodne o opera¢nim feSeni léze, je CT vhodnou
metodou k ptedoperacnimu vySetieni. Velkou vyhodu pfinaseji do CT diagnostiky
postprocesingova zobrazeni typu multiplanarni rekonstrukce (MPR), 3D rekonstrukce a
objemové techniky zpracovani dat (VRT). Tyto metody dale zvySuji diagnostickou
pfesnost a umoznuji detailni zhodnoceni obsahu 1éze pied chirurgickym vykonem u
rozsahlych 1ézi komplexniho charakteru. Moderni prostfedky zobrazeni umoZiiuji snazsi
komunikaci s kliniky pro dalsi planovani pfipadného terapeutického postupu. Vzhledem
k rozd€leni vrozenych vyvojovych vad plic na primarné parenchymové, primarné
vaskularni a na kombinaci obou typil je nesmirné diileZitd volba odpovidajici techniky
zobrazeni 1éze. Vzhledem k moZnému anomalnimu cévnimu zasobeni téchto plicnich
1ézi jsou CT s aplikaci kontrastni latky intraven6zné a CTA ptinosna k odhaleni cévniho
zasobeni patologie. Parametry CT sekvence musi byt pfedem vhodné nastaveny tak, aby
byla splnéna kritéria zobrazeni obvykla v pediatrické radiologii. Zavazna kritéria musi
byt stanovena i pro nitrozilni aplikaci zvolené kontrastni latky. CT protokoly jsou
nastaveny s ohledem na vyssi radiosenzitivitu, nizky véhovy index, rychlejsi frekvenci
srde¢niho rytmu, drobngj$i kardiovaskuldrni struktury a zvySeny pohyb détského
pacienta.'® SnaZime se vyhnout provedeni CT plic t&sn& po porodu, kdy miize byt na
zaklad¢ zpomaleného ocistovani fetdlni tekutiny z plic obtizné rozliSeni tekutinou
vyplnénych cyst u forem CPAM. Rovnéz ofekavané vyraznéji rozvinuta plice distalné
za atretickym bronchem miiZe ziistavat arteficialng vyplnéna retinovanou tekutinou.*®

Nastaveny musi byt parametry tykajici se mA, kV, rychlosti stolu, kolimace a rychlosti
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rotace. Pfesné musi byt zhodnocena davka zafeni, vySetfeni probiha podle zasad
ALARA. Rozhodujici je zajistit co mozna nejmensi davku obdrzeného zateni podle
dostupnych moznosti, za dodrzeni diagnostické kvality zobrazeni. Vyuzivame
nizkodavkové techniky vySetfeni a zobrazeni. Pro konkrétniho pacienta podle
standardizovanych hodnot vypoc¢teme mnozstvi, typ, rychlost a nacasovani podévané
kontrastni latky. Rozsah vysetfeni volime modifikované se zfetelem na vrozenou vadu a
jeji potencidlni systémové cévni zadsobeni. Odpovidajici rozsah pro kompletni posouzeni
vrozené vyvojové vady plic pak nejlépe nastavime od urovné hlasovych vazi, kaudalné
do trovné hilti ledvin. Takto by m¢l byt zajistén zachyt aberantni systémové arterie
odstupujici z horni bfi$ni aorty i pfipadného tracheidlniho bronchu. Vysetfeni probiha
Vv supinni poloze pacienta, u malych déti v celkové anestezii. Pokud je mozna
spoluprace ditéte, snazime se o vySetieni bez narkdzy. O postupu se rozhodujeme dle
véku pacienta v dobé vysetfeni. K detekovanym strukturdlnim zménam plic a 1ézim je
vhodné pftistupovat popisné, s urenim jednotlivych slozek. Popisujeme cysty, solidni
tkan, oblasti hyperinflace, anomalni systémové cévy, pfipadné jejich kombinaci.
Zaméfujeme se cilen¢ na popsani velikosti a charakteru cyst, pfitomnosti plynu
V cystach, pfipadné tvorbu hladinek. Sledujeme pribéh bronchi v postizené oblasti a
hodnotime jejich pfipadnou atrézii, rozsifeni slepé¢ zakonceného lumen bronchu a
navazujici charakter plicni hyperinflace. Sledujeme uloZeni a rozsah léze, vymezujeme
lokaliza¢né postiZzeni piislusného laloku plice, hodnotime mozné expanzni piisobeni
1ézi. V neposledni fad€ sledujeme doprovodné znamky zanétu plicniho, ktery je Casto u
vrozenych vad plic jako nasedajici infekce pfitomen. ZjiStujeme chronické zanétlivé
odchylky plic. Zamétfujeme se na ohodnoceni piipadnych dalSich nesouvisejicich 1ézi
v mediastinu a Vv kontralateralni plici. Hodnotime kontinuitu branice i nalez
V podbranicnich prostorech. CT pifindsi velmi pfesnou informaci o charakteru a povaze
vrozené plicni 1€ze, je nezbytné k dalsi piesnéj$i diagnostice a zafazeni procesu. Metoda
ukazuje vztah k navazujicim organiim, odhaluje sdruzené anomalie a pomaha pfi

planovani chirurgické intervence.*">

1.2.4 Magneticka rezonance

MR je alternativni metoda pro zobrazeni plodu. Metoda nevyuziva pro
diagnostické zobrazeni ionizujici zafeni, mize zobrazit plod v libovolné roviné a ma

vysoky tkanovy kontrast. Vysetfeni plodu pomoci MR byla provadéna v 80. letech,
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vibec prvni vysetfeni plodu bylo provedeno v roce 1983.% Tato vysetieni byla vSak
limitovana pomalou rychlosti dostupnych sekvenci. Od 90. let se vyvijely ultrarychlé
MR sekvence, které snizily artefakty z pohybu plodu a dovolily vySetfeni i u vysoce
pohyblivych plodﬁ.56 Rychlé zobrazeni pomoci MR je nyni aplikovano bez nutnosti
sedace pacientky, obvykle ve druhém a tfetim trimestru. Fetdlni MR se stava
doprovodnym, partnerskym vysetfenim k UZ pfi detekci mnohych patologii vyvijejiciho
se plodu. Pro vySetfeni plodu je UZ metodou prvni volby. V ptipadé potieby doplnéni
informace ziskané pomoci UZ se stava MR dulezitou modalitou pro zobrazeni detailu i
komplexity postizeni. MR mize potvrdit, nebo vyloucit piedchozi nalez
diagnostikovany pomoci UZ. Mnohdy odhali velmi decentni patologie, které nejsou pro
UZ dostatecné zobrazitelné. Mohou vSak zasadné ovlivnit vyvoj ditéte. Na zakladé
doplnéného MR vySetfeni se posoudi také dlouhodobd progndéza onemocnéni a lze
informovat s timto aspektem rodi¢e. Je mozné naplanovat fetdlni intervence, vlastni
porod i poporodni management. MR nabizi vybornou tkanovou rozliSovaci schopnost
pro posouzeni mnohych organi, ma vysokou schopnost detekovat vyvojové anomalie
centrdlniho nervového systému. Pro zobrazovani mozku je mozno vyuZzit modernich
funkénich diagnostickych metod, jako jsou traktografie, spektroskopie a funkcéni
zobrazeni mozku.”” Mnohé moderni metody se nyni aplikuji i p¥i vySetfovani plic a
vyvojovych plicnich vad. Nafasovani provedeni MR prenatalniho zobrazeni zavisi na
sledované patologii. Pro potencialni rizika MR v obdobi organogeneze a i vzhledem
k malym rozmérim zobrazovaného plodu v obdobi prvniho trimestru nebyva z pohledu
zobrazeni plodu doporu¢ovano. Anomalie jsou v tomto obdobi 1épe detekovany pomoci
prenatalniho UZ. V obdobi od 12. do 16. tydne téhotenstvi jsou struktury plodu stale
velmi malé a vyrazn&j$i mohou byt pohyby plodu. Mnohé anomalie jesté nebyvaji
zfetelné a role MR pro zobrazeni plodu je timto limitovana. MR provedena v obdobi
mezi 17. a 24. tydnem tchotenstvi jiz vSak zaznamenava vysokou uspéSnost pii
potvrzeni patologii zjisténych pomoci UZ, ma vliv na planovani dalSiho pribé&hu
téhotenstvi. MR ve tfetim trimestru je optimalni pro posouzeni anomadlii a jejich
pfipadného vyvoje zobrazeného pomoci MR v trimestru druhém. Pohyb plodu je jiz
také ve vysSim stupni te¢hotenstvi zietelné omezeny. Mezi limitace provedeni MR patii
piedevsim pohybové artefakty plodu. VySetieni plodu pomoci MR klade velké naroky
piedevSsim na zkuSenosti radiologickych asistentli vzhledem k rychlému planovani
sekvenci. Roviny vysetieni plodu nejsou totozné s rovinami uloZeni a zobrazeni matky.

Navic vySetfené patologie plodu mohou podstatné zménit topoanatomické poméry
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zobrazovanych organovych oblasti. U nékterych sekvenci je pottebna spoluprace matky

s kratkym zadrZenim dechu.

V této souvislosti je potieba zminit i potiebu vhodného piistupu k matce podstupujici
MR vysetteni. UZ vysetieni t¢hotnych a jeho diagnosticky piinos jiz za dobu svého
déletrvajiciho puasobeni ve fetdlni mediciné pronikl do znalosti zainteresované
vefejnosti. MR zobrazeni je stale hodné nova metoda. I z toho se mohou odvijet rozli¢na
ocekavani a obavy matky podstupujici toto specializované vysetfeni. Rovnéz indikace
k MR vySetfeni vychazi z primarné provedeného UZ zobrazeni, tedy indikaci MR je
postup provedeni UZ vySetfeni pfed zahajenim samotné MR diagnostiky. Béhem UZ
vySetfeni sledujeme kromé jiného i ulozeni plodu pro presnéjsi zaplanovani MR.
Pacientka je seznamena s pribéhem MR vySetfeni, s jeho specifickymi rysy a je na
vySetfeni psychicky lépe pfipravena. Sedaci matek pied vySetfenim nepouzivame.
Vzhledem Kk tomu, ze plody jsou rutinné vysetfovany pomoci UZ jako metody prvni
volby, je mozné pro vySetfeni dobfe nastavit normy. Nastaveni podobnych norem pfi
z diivodu zjisténé patologie. Proto normalni varianty nejsou pro MR zobrazeni tak dobie
znamy jako pro UZ.>" Nejéastdji pouzivanymi MR pfistroji pro zobrazeni plodi jsou
pfistroje o sile 1,5T. V roce 2002 bylo The United States Food and Drug Administration
(U.S. FDA) schvédleno pouziti 3T MR pfistroji pro huméanni zobrazovani.*®
V soucasnosti neni prokazan Skodlivy vliv MR procedur na plod, dlouhodobé studie
viak zatim nejsou k dispozici. Saunders® ve své revizi dostupné literatury poukézal na
maly soubor dat tykajici se vyzkumut ovlivnéni MR zvlast¢ z dlouhodobého pohledu a
na vysSich polich zobrazeni. Bezpecnostni opatfeni zahrnuji pfedev§im ochranu pred
poskozenim sluchu, zmirnénim efekti akcelerace magnetického pole béhem vySetient,
nervovou stimulaci gradientnimi poli a ohfevem tkani aplikaci radiofrekvenénich (RF)
pulzi.>® Zkouman byl rovn&z model mozného akustického poskozeni sluchu plodu
béhem MR vysetfeni. Akustické jevy béhem MR vySetfeni vznikaji na podkladé rychle
oscilujicich elektromagnetickych proudi gradientnich civek. Bylo experimentalné
prokézano oslabeni zvuku na akceptovatelnou hladinu bez poSkozujiciho vlivu na
vyvijejici se sluch.® Probéhly rovnéZz pokusy na zvitatech tykajici se bezpecnosti MR a
piipadného teratogenniho uc€inku z pohledu ohievu tkéani pii zménach gradientli, rovnéz

byly zkoumany vlivy interakci magnetického pole na vyvijejici se tkang.>® Soubory viak
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byly pfiliS§ malé, pro vySetfeni v humanni mediciné nelze publikované zavéry
V dostate¢né mife extrahovat. RF pulzy generuji teplo a jsou méfeny pomoci
specifického absorpéniho koeficientu (SAR). Matematick¢é modely prokdzaly, ze
teplotni limity jsou akceptovatelné v humanni medicin€. Modely vSak nebyly nastaveny
pro vysetfeni plodu. Murbach® zkoumal, zda déti a plody maji vétsi riziko zatizeni nez
dospéli pfi soucasném pouzivani RF pulzd. Prokézal, ze zatizeni déti je mensi nez u
dospélych, lokalni tepelné zatizeni vSak muze byt u plodu vyssi vzhledem k expozici
neperfundované amniové tekuting.>® Efektivni expozice a aktudlni ¢as vySetfeni pro
zobrazeni zkoumali Brugger a Prayer. Jako zavér uvadéji, ze aktualni ¢as pro zobrazeni
je 33 % celkového Casu vysetfeni. Pomér 2 : 1 je dan ¢astecné dobou ptipravnych fazi
pred vlastni nastavenou sekvenci. Celkovy Cas zatizeni RF pulzy se pak pohyboval
kolem 11 minut.®* Bez prikazné dokumentace ohledn& $kodlivého uginku 1,5T MR
piistroji nemohou byt pozadovana specifickd doporuceni tykajici se MR zobrazeni

v kterémkoli trimestru t&hotenstvi.®?

MR gadoliniové kontrastni latky nejsou pro
diagnostiku ze strany plodu u téhotnych pacientek rutinn¢ podavany. Pacientka béhem
vySetteni leZi v pfistroji pokud mozno pohodln€ na zadech nebo na levém boku. Poloha
na levém boku je doporucena k zamezeni ptipadného stlaceni dolni duté Zily. Vyhodou
je vyprazdnéni mocového méchyie pied samotnym zacatkem vysetieni. Pouziti civek se
muze lisit podle stupné t€¢hotenstvi. Vhodné jsou torso nebo cardiac-phase povrchové
civky, naloZené nad oblast gravidni délohy. V rdmci vySetfeni k orientacnimu zobrazeni
uloZeni plodu v déloze pouZivame nejprve lokalizacni sekvence o §ifi 10 mm ve tiech
rovinach. Zobrazovaci protokol se sklada z T2 a T1 sekvenci doplnénych v zakladnim
protokolu sekvencemi difuzné vazenymi a sekvenci echoplanarni. Celkovy vysetfovaci
Cas na vySetfeni se pohybuje okolo 20—40 minut, Cas zdlezi pfedevS§im na nutnosti
opakovani sekvenci pfi pohybech plodu a na zvoleném protokolu. Zakladem sekvenci
jsou rychlé SST2 sekvence (Half-Furier Single-Shot Echo T2), nasledované
balancovanymi FFE sekvencemi (Steady-state Free Precess T2) a T1 sekvencemi
(Spoiled Gradient Echo T1). Dal§imi zékladn€ pouzivanymi sekvencemi jsou difuzné
vazené DWI (Diffusion-weighted) a EPI (echoplanarni). K pohybtim plodu dochézi i
béhem samotného vysetfeni, proto se kazda sekvence nové planuje kolmo k posledné
pofizenym zobrazenim tak, aby se zajistila aktualni poloha plodu. Casto se stava, Ze se
béhem aplikované sekvence plod rychle pohne, ale pak se navraci do ptedchozi polohy.
V téchto piipadech je mozné pouzitou sekvenci bez nutnosti prenastaveni zopakovat.

FOV se voli u plodti obvykle v rozmezi do 30 cm, Sife fezu se pohybuje kolem 3—4 mm,
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u vétsich ploda jsou akceptovatelné Site fezu do 6 mm. VySetieni se zamétuje na oblast
zajmu a organ, ktery byl vyspecifikovan piedchozim UZ vySetfenim. Plod se ale
snazime zobrazit pokud mozno v celém rozsahu. Fetalni MR pfinasi specifickou formu
celotélového zobrazeni. Plicni tkan se pifi vySetfeni zobrazuje jako homogenné
hypersignalni ke svalu v T2. Signal plic se po 24. tydnu te¢hotenstvi v T2 stale zvysuje,
Vv T1 naopak snizuje. Pravdépodobné k tomuto dochazi se zvySujicim se mnozstvim

ptitomnosti fetalni tekutiny v plici.

Magneticka rezonance je stale vice uzivanou modalitou v prenatalnim zobrazeni. Fetalni
MR pfindsi mnoho novych informaci v procesu diagnostiky a vede ke zlepSeni a
zefektivnéni péce o plod. Je potieba znat bezpecnostni rizika procedury a co nejvice
prizptisobit protokol dané indikaci. Nutnd je znalost protokolii a moznosti jejich
optimalizace. SnaZime se o zkraceni doby vySetfeni pfi zajiSténi diagnostického piinosu.
Pti praci s problematikou MR zobrazeni ploda je nutnd znalost a porozuméni anatomii

fetalniho vyvoje béhem gestace.
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2. VEDECKA OTAZKA A CiL PRACE

Vyvojové vady plic jsou spektrem vrozenych onemocnéni s incidenci ptiblizné 1
: 35 000. Zahrnuji mimo jiné typy (0—4) vyvojové malformace plic, bronchopulmonalni
sekvestraci, vrozenou plicni hyperinflaci, bronchogenni cysty a hybridni 1éze. Tyto 1éze
tvoti témét 90 % klinické praxe a diagnostiky. Etiologie vétSiny téchto onemocnéni neni
dostate¢né¢ prozkoumana, jasnd klasifikace 1ézi je i kvili tomu casto nepfesnd a
zavad¢jici. Mnohé 1éze se vyskytuji spolecné, v typovych piekryvech a kombinacich.
Rozvoj prenatalni UZ a MR diagnostiky zvysil nejen primarni zachyt vyvojovych 1€z,
ale ¢astecné 1 zménil pohled na vznik a vyvoj mnohych z nich. Néktefi autori*" 101532
zminuji, ze jednou z moznych pficin vzniku takovych plicnich 1ézi by mohla byt
intrauterinni obstrukce dychacich cest. Rozsah, vySe a doba vzniku obstrukce béhem
vyvoje by pak pfedznamenala vysledny charakter vady. Néktefi zminuji také geneticky
zéklad vzniku plicnich vad.?® | z tohoto pohledu se jevi jako dilezité ptesné
diagnostické zhodnoceni a charakterizace téchto vyvojovych zmén V prenatdlnim a
nasledné i v postnatalnim obdobi. Diagnostika vyvojovych vad plic pomoci fetalni MR
je zndma jiz del$i dobu, nazory na jeji vyuziti a piinos spolecné& s prenatilni UZ
diagnostikou se vSak rozch'cizeji.10‘11‘40’63 Role postnatalniho zobrazeni vyvojovych vad
plic pomoci CT je zndma a obecnd uznavéana.*>**% Nejednotnost v klasifikaci a
rozdéleni 1€zi s ohledem na stale vyS$i zachyt vyvojovych vad plic s moznosti jejich
regrese Vv pribéhu téhotenstvi® vede viak v disledku k rozdilnym whlim pohledu v
hodnoceni CT nélezli a k velké variabilité vysledki. Dulezity je 1 vyjadieny spolupodil

1ézi hybridnich a smiSenych.
Cile prace:

1. Na zéklad¢ ziskanych dat zhodnotit pfinos a presnost diagnostiky z prenatalni

MR a postnatalniho CT ve vztahu k diagnostice vrozenych vyvojovych vad plic.

2. Nabidnout pro détska oddéleni zabyvajici se touto problematikou management

doporuceného zobrazeni u pacientl s podezienim na vrozenou vyvojovou vadu plic.

3. Vyvinout doporuceni ohledné zdkladnich principi standardizovaného
radiologického popisu vrozenych vyvojovych vad plic u déti v prenatdlnim MR a
postnatalnim CT obraze.

Pacienti byli vybrani z nasi databaze vySetfeni za pétileté obdobi od roku 2010

do roku 2015. VSichni pacienti mé¢li stanovenu prenatdlné UZ diagnézu vrozené vady
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plic nebo formy CPAM. Pacientky byly referovany na naSe pracovisté k provedeni
prenatdlniho MR zobrazeni plodu. V rizném obdobi po porodu byli pacienti
indikovéni k pfedoperacnimu CT zobrazeni. U vSech pacientli ze souboru prob¢hla

operace a byl rovnéz stanoven kvalifikovany histologicky zaveér.
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3. HYPOTEZA
Hypotéza 1:

CT vySetieni hrudniku u déti se zjisténou vrozenou vyvojovou vadou plic a jeho
zhodnoceni na zakladé predem stanovenych diagnostickych kritérii odpovida nalezem

pooperacné stanovené histologické diagndze.
Hypotéza 2:

MR vysetfeni plic u plodt s UZ zjisténou vrozenou vyvojovou vadou plic a pii
jeho zhodnoceni na zékladé¢ ptedem definovanych diagnostickych kritérii odpovida
svym nalezem diagnoze stanovené z piedoperacniho CT vySetfeni a histologické

diagnoze.

MR vysetieni provedené prenatalné¢ doda potifebnou informaci k popisu predopera¢niho
CT vysetfeni ohledn¢ wvnitini struktury 1éze a jejiho detailnéjSiho morfologického
zobrazeni za piitomnosti fyziologicky nevzdusné plicni tkané. Tyto charakteristiky jsou
dilezité¢ zejména ve vztahu k l1ézim piekryvajicim se, hybridnim a smiSenym. MR
vySetfeni prenatalné a CT zobrazeni plic postnatalné maji ve vzajemné kombinaci vyssi
vypovédni hodnotu pro posouzeni charakteru vrozené vady plic. Spolecné€ s prenatalnim
UZ vySetienim jsou vhodnymi zédkladnimi metodami pro vySetfeni ploda a déti s touto

uzkou problematikou.
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4. MATERIAL A METODIKA
4.1. Charakteristika souboru

K dispozici jsme méli CT vySetieni plic 24 déti s prenatdlné UZ zjiSténou a
nasledné histologicky potvrzenou vrozenou vadou plic. Déti byly v letech 2010-2015
referovany na naSe pracovisté k provedeni piedoperacniho CT vysSetieni z divodu
prenatalné zjisténé vyvojové vady plic podle UZ vySetieni. Deset z téchto déti mélo
prenatadlné zhotoveno i MR vySetfeni. Méli jsme tedy k dispozici i prenatalni MR
vysetieni u 10 ploda s prenatdlné UZ zjisténou a histologicky potvrzenou vyvojovou
vadou plic. Pacientky (matky) byly v letech 2010-2015 referovany na naSe pracovisté
k provedeni fetalni MR plodu na zakladé UZ zjisténé vrozené vady plic. U téchto déti
po porodu bylo také provedeno ptedoperacni CT vySetieni a jsou soucasti naseho
souboru CT vySetfeni. Prenatalni UZ byl proveden a diagndza stanovena Vv referujicich
zdravotnickych zafizenich s pfedbéznou diagnézou nespecifického nalezu vrozené vady

plic, necastéji typu CPAM. Byla urcena také strana 1éze vpravo nebo vlevo.
4.2 Metodika

Zhodnoceno bylo 24 CT vysetfeni hrudniku u vSech pacientli, u vSech pacientt
byla k dispozici histologicka diagnéza. CT vySetieni byla hodnocena nezavisle dvéma
radiology s dvouletou zkusenosti popistt na CT. Pfed hodnocenim byli oba radiologové
soucasn¢ edukovani s dirazem na kritéria hodnoceni radiologem s 20letou zkuSenosti
s pediatrickou problematikou. Hodnoceni bylo provedeno na zakladé predem
stanovenych diagnostickych kritérii, bez znalosti histologické diagn6zy. Vysledny zaveér

vysetieni ureny z CT byl nésledné porovnan s histologickou diagnézou.

Studie dale zavzala prenatalni MR vySetfeni 10 téhotnych zen s diagnézou vyvojové
vady plic u plodu na prenatalnim UZ, které byly v letech 2010-2015 odeslany na nase
pracovisté k provedeni fetalni MR. U téchto pacientek jsme méli k dispozici prenatalni
MR vysetieni plodu. MR vySetteni byla zhodnocena 2 radiology s viceletou zkuSenosti
S hodnocenim fetdlni MR. Hodnoceni byla provedena na zaklad¢ ptedem stanovenych
diagnostickych kritérii, bez znalosti histologické a poporodni CT diagnozy. Na vysledku
hodnoceni byla vzajemna shoda obou radiologl. Zavér vySetfeni urceny z CT byl

nasledné porovnan s histologickou diagndzou.

Kritéria pro hodnoceni CT byla popisnd a vychédzela ze zakladniho rozdéleni a

klasifikace dle Stockera.’® Hodnotila se pritomnost a velikost cyst, piitomnost solidni
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slozky, pfivodnd anomalni systémova céva a podil plicni hyperinflace. Pokud se

zobrazila cysta o velikosti nad 2 cm, 1éze byla zatfazena jako CPAM typu 1 (Obrazek 1),

pokud se objevila cysta velikosti do 2 c¢m, 1éze byla oznafena jako CPAM typu 2
(Obrazek 2), v ptipad€ solidni léze jako CPAM typu 3.

Obrazek 1. CPAM typ 1. 1a CT v transverzalni roviné. Cysty >2 cm V levém hornim
laloku. 1b a 1c CT VRT u stejného pacienta, cysty v levém hornim laloku.

2a

Obrazek 2. CPAM typ 2. 2a Fetalni MR, nehomogenni T2 hypersignalni zmény v dolnim
laloku vpravo, bez detekce privodné systémové cévy. 2b CT plic, sagitalni
rekonstrukce. Nalez u stejného pacienta s cystami dolniho laloku velikosti < 2cm.
2¢ CT VRT u stejného pacienta.

Nalezena anomalni pfivodnd systémova céva indikovala 1€zi jako PS. V piipad¢ 1éze
S pfitomnosti cyst a s anomalni piivodnou systémovou cévou byla tato oznacena jako

1éze hybridni (Obrazek 3).
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Obrazek 3. Hybridni léze, plicni sekvestrace a CPAM typ 2. 3a Kontrastni CT,
koronalni rekonstrukce. Plicni sekvestrace bazalné vlevo s privodnou systémovou
anomalni cévou z b¥iSni aorty. 3b CT, sagitalni rekonstrukce u stejného pacienta
se zobrazenim odvodné Zily a doprovodnou 1ézi s pritomnosti cyst <2 cm. 3¢ VRT
rekonstrukce u jiného, obdobného pacienta. Nazorné zobrazeni anomalni
privodné systémové cévy z hrudni aorty a Siroké odvodné Zzily v levém dolnim
laloku.

Oblast zvySené lokalni vzduSnosti plic (lobarni, segmentalni anebo subsegmentalni)
byla oznacena k pfisluSné hlavni 1ézi (CPAM nebo PS) jako doprovodny nalez
hyperinflace plic, pokud se tyto zmény vyskytovaly spole¢n¢ (Obrazek 4).

4a 4b

Obrazek 4. SmiSena léze, kombinace CPAM typ 1 a vrozené plicni hyperinflace. 4a
Kontrastni CT, koronalni rekonstrukce obrazu. Cysty velikosti jednotlivé > 2 cm
doprovazené hyperinflaci plice (bronchialni atrézii) v levém hornim laloku. 4b
CT, sagitalni rekonstrukce. U jiného pacienta patrny cysty jednotlivé velikosti >2
cm doprovazené hyperinflaci plice v dolnim plicnim laloku.
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V piipadé, ze nebyl potvrzen zadny ze zakladnich zvolenych znak 1éze a pfitomna byla

pouze oblast lokalni zvySené vzdusSnosti plice, byla tato hodnocena jako vrozené plicni

hyperinflacni spektrum (CLO) (Obrazek 5 a 6).

Obrazek 5. Vrozena plicni hyperinflace. 5a CT plic, transverzalni rovina, v plicnim okné
patrna hyperinflace plice v pravém dolnim laloku, nejspiSe na podkladé
bronchialni atrézie. Sb Nalez u stejného pacienta v koronalni rekonstrukci CT
obrazu.

6a 6b

Obrazek 6. Vrozena plicni hyperinflace. 6a CT plic, transverzalni rovina, segmentalni
hyperinflace v levém dolnim laloku. 6b Nalez u stejného pacienta v koronalni
rekonstrukci obrazu.

Pokud jsme zobrazili 1ézi neodpovidajici zddnému ze zékladnich vybranych znaki ani
CLO, léze byla oznacena popisn€é. U stranové lokalizace 1€zi jsme oznacili stranu

vpravo nebo vlevo.
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Plicni ktidla byla dale pro piesné urceni lokalizace 1€ze hlavnimi interlobii rozd€lena do
obvyklych anatomickych ¢lenéni, a to vlevo na levy horni lalok (LHL) a levy dolni
lalok (LDL); vpravo na horni (PHL), stfedni (PSL) a dolni (PDL) laloky. Pokud nebylo
mozné na zaklad¢ anatomického rozliSeni presné urCit zavzeti dalSich laloka plic, byl
jako postizeny lalok oznacen ten s nejvétsim podilem sledovanych zmén. Pro vypocet

pravdépodobnosti vyskytu CT detekované 1éze v plicnim laloku jsme pouzili vzorec

P(A|B) __P(anB) _ |AnB|
podminéné pravdépodobnosti P(B) Bl . |ANB| byl vyskyt jevu

diagnézy i lokalizace 1éze soucasné, odpovidal poc¢tu uréitych diagnoz v urCité Casti

laloku. |B| byl soucet viech diagnéz v &asti laloku. Podminkou bylo P(B) # 0.

Vrozené vady plic byly na prenatalnim MR zhodnoceny morfologicky podle Pacharna a
kol.%® a ur&ena byla strana a postizeny lalok. Hodnotili jsme homogenitu MR signélu,
pfitomnost a velikost cyst, pfitomnost ¢i absenci pfivodné systémové arterie, distorzi
plicnich cév a dilataci centrélnich bronchti. Clenéni na laloky plicni jsme provedli
podobn¢ jako ptfi CT hodnoceni s vyuzitim morfologického zobrazeni hlavnich

interlobii v T2 MR obraze.

Vysetieni CT hrudniku bylo provedeno na pfistroji Aquilion 64 (Toshiba, Japan). Sedm
vySetteni z celkového poctu 24 (7/24) bylo provedeno nativng, 17 CT vySetteni (17/24)
bylo provedeno s aplikaci kontrastni latky nitrozilné pfednastavenym CT pediatrickym
protokolem.®” CT protokol s aplikaci kontrastu nitrozilng sestaval z nasledujicich
parametri: 80 kV, 40 mA s automatizovanou modulaci proudu, rotace rentgenky 0,5
sekundy, injektor k intravendzni aplikaci kontrastu. Pouzita byla nizkoosmolarni
neionickd iodova kontrastni latka v celkovém mnoZstvi neptfesahujicim 2 ml/kg vahy
pacienta, rychlost aplikace podle zajisténého vstupu a velikosti ditéte v rozmezi 0,8-1,5
ml/s. Kaplikaci kontrastni latky jsme pouzili injekéni pumpu, vizualné jsme
monitorovali distribuci kontrastu do abdominélni aorty (AO) a nasledné bylo vySetfeni
spusténo manualné. Rozsah pokryti v protokolu CT plic byl od Grovné horni hrudni
apertury do urovné branice. Déti pti vySetieni fakultativné vyzadovaly sedaci nebo
intravenozni anestezii, podle véku. Rekonstrukce ziskanych dat jsme zhotovili ve tfech
rovinach pomoci multiplanarni rekonstrukce (MPR) s §ifi rekonstrukéniho fezu 0,5 mm.
Data byla nasledné zpracovana 1 objemové v 3D rekonstrukcich (VRT). Ziskané

vysledné CT nélezy byly pak konfrontovany s nalezem histologickym.

41



Prenatalni MR vysSetfeni byla uskutecnéna na 1,5T pfistroji Philips protokolem pro
zobrazeni plodu, za pouziti nasledujicich sekvenci ve tfech rovinach: SST2 sekvence
(Half-Furier Single-Shot Echo T2), balancované FFE (B-TFE) sekvencemi (Steady-
state Free Precess T2) a T1 sekvencemi (Spoiled Gradient Echo T1), difuzné vazené
DWI (Diffusion-weighted) a EPI sekvence (echoplanarni). Pacientka byla v pfistroji
ulozena na zadech nebo na levém boku, pouzili jsme povrchovou cardiac-sense civku.
Pii vySetfeni nebyla pouzita sedace matky. Vysledny MR nalez byl pak konfrontovan

s ndlezem na CT a histologii.
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5. VYSLEDKY
CT hodnocent:

Celkem bylo zhodnoceno vySetteni u 24 pacientii (16 divek a 8 chlapct), vékovy
median v dobé chirurgické intervence byl 4,3 roku (interquartilové rozpéti 1,1-5,4
roku). Medianovy interval mezi CT vySetfenim a operacni resekci 1éze byl 55 dni
(interquartilové rozpéti 14—128 dni). Mezi obéma radiology jsme zaznamenali 100%
shodu v zhodnoceni CT podle piedem definovanych kritérii. Radiology bylo z CT
nalezu identifikovano Sest CLO, Sest CPAM typu 2, pét CPAM typu 1, pét PS a jedna
1éze typu CPAM 3. V jednom piipadé nebylo mozné zvolena kritéria na popis léze

uplatnit. CT vysledky jsou shrnuty v tabulce 1 (Tabulka 1).

Tabulka 1 Radiologické charakteristiky 1ézi

Pfipad V&  Pohlavi CT diagndza Lokalizace ~ Charakter 1éze Oblasti hypoatenuace Anomalni arterie
1 6,1 M CPAM 3 sin.inf solidni 1éze bez cyst (CPAM3) Ne Ne
2 4,0 Z CPAM 1 sin.inf cysta nad 2 cm (CPAM1,4,0) Ano Ne
3 0,7 Z CPAM 2 dx.inf cysta 2 a méné cm (CPAM2) Ne Ne
4 1,2 Z CPAM 2 dx.med cysta 2 a méné cm (CPAM?2) Ano Ne
5 72 M CPAM 2 dx.inf cysta 2 a méné cm (CPAM2) Ano Ne
6 1,3 Z CPAM 1 dx.sup cysta nad 2 cm (CPAM1,4,0) Ano Ne
7 4,5 Z BPS dx.inf solidni 1éze bez cyst (CPAM3) Ne Ano
8 54 M CPAM 1 sin.sup cysta nad 2 cm (CPAM1,4,0) Ano Ne
9 54 Z CPAM 2 sin.inf cysta 2 a méné cm (CPAM2) Ano Ne
10 4,9 M CLO dx.inf bez cyst, jen hyperinflace Ano Ne
11 8,1 7 CPAM 1 dx.inf cysta nad 2 cm (CPAM1,4,0) Ano Ne
12 3,7 Z BPS dx.sup solidni 1éze bez cyst (CPAM3) Ano Ano
13 0,1 7 BPS dx.inf solidni 1éze bez cyst (CPAM3) Ne Ano
14 51 7 CPAM 1 sin.sup cysta nad 2 cm (CPAM1,4,0) Ano Ne
15 52 Z CPAM 2 dx.inf cysta 2 a méné cm (CPAM2) Ano Ne
16 0,6 M BCa dx.sup cysta nad 2 cm (CPAM1,4,0) Ne Ne
17 5,6 7 BPS sin.inf bez cyst, jen hyperinflace Ano Ano
18 49 Z CLO dx.inf bez cyst, jen hyperinflace Ano Ne
19 0,3 M CLO sin.inf bez cyst, jen hyperinflace Ano Ne
20 38 M BPS sin.inf bez cyst, jen hyperinflace Ano Ano
21 2,0 Z CLO sin.inf bez cyst, jen hyperinflace Ano Ne
22 0,8 M CLO dx.inf bez cyst, jen hyperinflace Ano Ne
23 0,1 7 CPAM 2 sin.inf cysta 2 a méné cm (CPAM?2) Ne Ne
24 55 7z CLO dx.inf bez cyst, jen hyperinflace Ano Ne

CPAM, Congenital Pulmonary Airway Malformation; BPS, bronchopulmonalni sekvestr; CLO, Congenital Lung Overinflation; BC,
bronchialni cysta;

a) V piipadé pacienta &. 16 méla 1éze ¢ast solidni a ¢ast cystickou, solitarni cysta méla v priméru 30 mm a byla vyplnéna tekutinou.
Lokalizovana byla 1éze paratrachealné/paraezofagealné, a proto byla diagnostikovana jako bronchialni cysta se sekundarnimi zanétlivymi
zménami. Vysledkem histopatologického vySetieni byla diagnéza ezofageélni cysty.

Z celkovych ohodnocenych 24 1ézi bylo 18 (75 %) lokalizovano v dolnich lalocich,
pouze jedna léze (4 %) v laloku stfednim a 5 1ézi (21 %) v hornich plicnich lalocich.
V 75 % (18/24) jsme nalezli oblasti zvySené vzdusnosti plicni. V 50 % (12/24) byly tyto
oblasti nalezeny jako doprovodné zmény s vyskytem ostatnich vyvojovych vad plic;
oblast zvySené vzdusnosti byla jako doprovodny ndlez ur¢ena u vSech zmén typu
CPAM 1, u tii plicnich sekvestraci a spolecné se ¢tyfmi piipady CPAM typu 2.
Soucasné jsme nalézali 1 neklasifikované doprovodné pozanétlivé zmény plic v okoli
vyskytu vyvojové vady plic.
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Tabulka ¢islo 2 (Tabulka 2) ukazuje porovnani vysledné diagnéozy z CT a

histologického vysetieni.

Tabulka 2 Srovnani CT diagnoz a histologickych zavéri s uvedenim poctu

CT diagnoza
Bronchialni
Histologie cysta BPS CLO CPAM1 CPAM2 CPAM3 Celkem
BPS 5 1 6
CLO 5 5
CPAM 1 4 5
CPAM Y, 1
CPAM 2 1 1 5
Ezofagealni cysta 1 1
Hybridni léze 1 1
Celkem 1 5 6 5 6 1 24

Shodu mezi vyslednou CT a histologickou diagnézou jsme pozorovali v 71 % (17/24).
Histologicky nalez potvrdil 5 z 6 diagn6z CLO, v jednom ptipadé byla urcena léze typu
CPAM 2. CT stanovenou diagnézu CPAM 2 z celkovych 6 pripadd histologie potvrdila
jen ve 3 vzorcich. Ostatni 1éze byly hodnoceny jako neurcena 1, 2 CPAM Iéze,
Vv jednom ptipad¢ jako CPAM 1 a v poslednim ptipad¢ se dle histologie jednalo o PS. O
histologickém ptiklonu k PS rozhodl nélez atypickych cév pritomnych ve vzorku. Typ
CPAM 1 byl histologicky urcen ve 4 ptipadech (Obrazek 7), v jednom byla 1éze ur¢ena
spiSe jako CPAM 2.

S5
e,

Obrazek 7. Mikrofoto CPAM typu 1, zvétSeni 40x. Barveni H-E. Sténa cysty s vystelkou
bronchialniho typu, pobliZ je pritomny maly ostriivek hyalinni chrupavky.
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VS8echny nélezy hodnocené z CT jako PS byly potvrzeny na histologii. V jednom
ptipadé byla 1éze z CT urcend na zéklad¢ preddefinovanych kritérii jako CPAM 3; na
zaklad¢é korekce s histologickym nalezem byla 1éze nakonec oznacena jako hybridni.
V CT nalezu ¢islo 16 (Tabulka 1) nebylo mozné uplatnit pieddefinovana kritéria pro
urceni a zhodnoceni zvolenych 1€zi. Jednalo se o cystickou 1¢ézi s vnitinim obsahem

Vv medidlni ¢asti pravého horniho plicniho laloku, léze byla popisné oznacena a

hodnocena jako bronchialni cysta (Obrazek 8).

Obrazek 8. Ezofagealni cysta. 8a CT, transverzalni rovina. V plicnim okné patrny
denzni utvar paraspinalné vpravo. 8b Koronalni rekonstrukce obrazu
vV mediastinalnim okné u stejného pacienta. Cystoidni utvar v apexu hrudniku
vpravo paraspinalné. Nasedajici oblast atelektaticky a zanétlivé zménéné plice v
pravém hornim laloku.

Dle histologického nalezu tato léze odpovidala ezofagealni cysté s purulentnim

obsahem. Léze byla rovnéz prenatalnim UZ oznacena jako CPAM.

Hypotéza 1:

Hypotézu uvazujici shodu mezi vysledkem CT vySetieni a histologickym
zavérem po operaci vrozené vyvojové vady se podafilo prokazat. Shoda mezi CT
nalezem zhodnocenym podle ptedem definovanych hodnoticich kritérii a pooperacni
histologii byla 71%. Pfesn&ji jsme pojmenovali pii hodnoceni CT podle
pieddefinovanych kritérii 1éze smiSené; tedy ty léze, kde je vrozend vyvojova vada

sdruZena s oblasti vyssi plicni vzdusnosti. Takové zmény jsme nasli v 50%.
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MR hodnoceni:

Celkem jsme zhodnotili 10 prenatalnich MR vysetfeni 10 pacientek. Median
gestacniho tydne pfi prenatalni magnetické rezonanci byl 25 + 1. Interquartilové rozpéti
bylo 23 + 5-28 + 1 gesta¢niho tydne. Plicni sekvestraci jsme na MR ur€ili dvakrat,
vrozenou plicni hyperinflaci ¢tyfikrat, typ CPAM dvakrat a 1ézi hybridni dvakrat

(Obrézek 9).

9a 9b 9c

Obrazek 9. Hybridni l1éze. 9a Fetalni MR, koronalni rovina. Nehomogenni MR léze v T2
obraze s privodnou anomalni systémovou cévou v pravém dolnim laloku. 9b Rtg
snimek, stejny pacient. Zastinéni bazalné paraspinalné vpravo, nespecificky nalez.
9¢ CT, koronalni rekonstrukce. Kombinace CPAM 2 typu a sekvestrace
S anomalni systémovou cévou u stejného pacienta v dolnim laloku vpravo.

Shoda se zavére¢nou histologii byla potvrzena v 80 % (8 z 10). Histologie oznacila
jednu nami uréenou CLO jako plicni sekvestraci a jednu 1ézi hybridni z MR jako CPAM
jedna nebo 2. Pokud jsme vysledky vztahovali k CT diagnéze, shoda byla rovnéz v 80
% (8 z 10). Vysledky jsou shrnuty v tabulkach 3 a 4 (Tabulka 3 a 4).

Tabulka 3 Srovnani diagnz mezi MR, CT a histologii

Ptipad MR diagnéza CT diagnéza Histologie
3 CPAM 1,24 CPAM 2 CPAM 2
4 CPAM 1,24 CPAM 2 CPAM 2
7 Hybridni léze BPS BPS

9 Hybridni léze CPAM 2 CPAM 1/2
17 BPS BPS BPS

20 BPS BPS BPS

10 CLO CLO CLO

18 CLO CLO CLO

24 CLO CLO CLO

15 CLO CPAM 2 BPS
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Tabulka 4 Porovnani MR diagnéz a histologie

Histologie
MR diagnoéza BPS CLO CPAM1 CPAM 1/2 CPAM 2 Soucet
BPS 2 2
CLO 1 3 4
CPAM 1,2/4 2 2
Hybrid 1 1 2
Soucet 4 3 1 2 10

Jednu 1ézi z MR oznacenou jako CLO oznacilo CT jako CPAM 2. Jednu 1ézi hybridni
z MR detekovalo CT také jako CPAM 2. Uplnou shodu v ureni patologie jsme
zaznamenali v typech 1ézi CPAM (Obrazek 10), spravné byla uréena celkem ve tfech
pripadech. Rovnéz plicni sekvestrace ve tiech piipadech a CLO ve tech pripadech byly
oznaceny shodné pomoci prenatalni MR, CT i histologii. (Obrazky 11 a 12)

10a 10b

Obrazek 10. CPAM typ 2 s CLO. 10a Fetalni MR, nehomogenni léze s cystami v pravém
dolnim laloku bez piivodné anomalni systémové cévy. 10b Kontrastni CT
transverzalné. Cysty velikosti do 2 cm a souvisejici oblasti hyperinflace v oblasti
pravého dolniho laloku.
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1la 11b

Obrazek 11. CLO. 11a Fetalni MR, T2 homogenni léze v dolnim laloku vpravo bez
detekce privodné systémové anomalni cévy. 11b CT, koronilni rekonstrukce.
Kontrastni CT ukazujici oblast hyperinflace plicni bez detekce piivodné
systémové anomalni cévy.

12a 12b

Obrazek 12. Plicni sekvestrace. 12a Fetalni MR, T2 hypersignalni homogenni léze
dolniho laloku vlevo s pfivodnou systémovou cévou. 12b CT, koronalni
rekonstrukce. Pfivodna systémova anomalni céva, oblast hyperinflace dolniho
laloku vlevo.
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Hypotéza 2:

Hypotézu zminujici shodu mezi vysledkem hodnoceni prenatalni MR a CT
nalezem se podatilo prokdzat. Shoda v této skupin¢ mezi prenatadlni MR a pooperacni
CT byla 80 %. Rovnéz shoda mezi vysledkem prenatalni MR hodnocené podle pfedem
nastavenych definovanych kritérii a poopera¢ni histologii byla 80 %. Uplnou shodu
mezi MR nélezem a histologii jsme pak zaznamenali u forem CPAM, plicnich

sekvestraci 1 1ézi z okruhu CLO.

Dale jsme se zaméfili na lokalizaci 1éze, jeji nejcastéjsi vyskyt v laloku a nejcastéji
postizené laloky. Nejcasteji postizenym lalokem pfi lokalizaci vrozené vyvojové 1éze
byl pravy dolni lalok ve 41,6 % (10/24). Nasledoval levy dolni lalok v 33,3 % (8/24).
V pravém hornim laloku se 1éze vyskytla ve tiech pripadech, v levém hornim ve dvou a
V pravém stiednim v jednom piipadé. CLO se nejcastéji vyskytovala v pravém dolnim
plicnim laloku, a to v40 % (4/10), dvakrat pak v levém dolnim laloku. V pravém
dolnim laloku jsme nalezli dale typ CPAM rovnéz ve Ctyfech piipadech a PS
v piipadech dvou. V levém dolnim laloku byla vyrovnané ve dvou ptipadech

zastoupena PS a CLO, ve tfech ptipadech potom forma CPAM. (Tabulka 5 a 6).

Tabulka 5 Distribuce 1ézi (dle CT diagndz) dle lalokii

Lokalizace BC BPS CLO CPAM1 CPAM2 CPAM3  Soucet
dx.inf 2 4 1 3 10
dx.med 1 1
dx.sup 1 1 1 3
sin.inf 2 2 1 2 1 8
sin.sup 2 2
Soudet 1 5 6 5 6 1 24

Tabulka 6 Charakteristika nalezii na prenatdlni magnetické rezonanci

Ptipad  Lokalizace MR diagndza MR charakteristika Tyden vySetieni
3 dx.inf CPAM 1,24 Heterogenni hyperintenzni masa 25+1
4 dx.med CPAM 1,2,4 Heterogenni hyperintenzni masa 25+1
7 dx.inf Hybridni léze Heterogenni hyperintenzni masa, zasobujici patologicka céva 26+0
9 sin.inf Hybridni léze Heterogenni hyperintenzni masa, zasobujici patologicka céva 22+0
10 dx.inf CLO Homogenni T2 hyperintenzni léze, bez patologie cév 23+4
15 dx.inf CLO Homogenni T2 hyperintenzni léze, bez patologie cév 28+3
17 sin.inf BPS Homogenni T2 hyperintenzni 1éze, zasobujici patologicka céva 28+0
18 dx.inf CLO Homogenni T2 hyperintenzni 1éze, bez patologie cév 36+3
20 sin.inf BPS Homogenni T2 hyperintenzni léze, zasobujici patologicka céva 22+0
24 dx.inf CLO Homogenni T2 hyperintenzni 1éze, bez patologie cév 25+0
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Pro vypocet pravdépodobnosti vyskytu 1éze specificky v dolnich plicnich lalocich jsme

P(A|B) _ P(ANE) _ |AnE|
pouzili vzorec podminéné pravdépodobnosti P(B) Bl . [ANB| je

vyskyt jevu diagndzy 1 lokalizace 1éze soucasné, odpovida poctu urCitych diagnoz
v urdité &asti laloku. |B1 je soucet vSech diagnéz v ¢asti laloku. Podminkou je P(B) # 0.

Vysledky jsou shrnuty v Grafu 1 a Grafu 2 (Graf 1 a 2).

Pravdépodobnost vyskytu typu léze dle CT
diagnozy v dolnim laloku plicnim vpravo

CPAM 1;0,1

u CLO
B CPAM 2
= BPS
B CPAM 1

Graf 1. Podminéna pravdépodobnost vyskytu diagnézy a lokalizace v PDL dle CT diagnoz.

Pravdépodobnost vyskytu typu léze dle CT
diagnozy v dolnim laloku plicnim vlevo

m CLO
B CPAM 2
= BPS
E CPAM 1

Graf 2. Podminénd pravdépodobnost vyskytu diagnézy a lokalizace v LDL dle CT diagnéz.
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6. DISKUZE

Vrozené vyvojové plicni vady u déti zahrnuji Siroké spektrum vyvojovych
anomalii, sahajicich od abnormalnich plic s normalni vaskularizaci ke zménéné
abnormalni vaskularizaci v normalni plici az po 1éze s pfitomnosti slozky
parenchymové 1 vaskularni.®® Nazory na patogenezi vzniku vyvojovych plicnich zmén
se kontinualn¢ neustale vyviji. Za moznou pfi¢inu a mechanizmus spole¢ného vzniku
n¢kterych vrozenych vad se nabizi naptiklad lokalni plicni obstrukce. Langston7 mini,
ze mnoho bronchopulmonalnich anomalii reprezentuje rozdilnost urovné, kompletnosti
a nacasovani obstrukce, coz mize vést k odliSnym rysim vzniklé 1éze. Dalsi teorie se
domnivaji, ze vrozené vyvojové vady plic vznikaji v rizné fazi vyvoje plodu na
podklad¢ sekundarnich dysplastickych zmén za mistem obstrukce dychacich cest.
Kunisaki®® nabizi teorii, kdy mnoho vrozenych vad plic miiZze reprezentovat posloupnost
plicnich anomalii spojenou s nerozpoznanou obstrukci dychacich cest. Znamenalo by to
napiiklad, Zze atreticky bronchus vznikly v ¢asnych stadiich vyvoje plodu se miize
vyvinout ve formaci a vadu typu CPAM nebo bronchogenni cysty. Pokud by se ale
obstrukce bronchu objevila v pozdéjsich fazich gestace (napiiklad v 16.—18. tydnu),
vedla by ke vzniku PS nebo CLE.” Langston’ rovn&Z nabizi jednotku bronchialni atrézie
S pritomnosti systémové arterie, coz odpovida intralobarnimu typu plicni sekvestrace.
Pomérné rozsahle uzndvany nazor, ktery by castené mohl piinést svétlo do této
variability, naznacuje, Ze pokud se n€které 1éze mohou vyskytovat spolecné, mize zde
byt i spoleny patogeneticky mechanizmus jejich vzniku. Pojmenovany jsou takzvané
,whybridni 1éze“, které obsahuji naptiklad podily PS a CPAM 2. PS se vyskytuje
prakticky ve vSech ptipadech v kombinaci s bronchialni atrézii, bronchialni atrézie je
v 70 % spojena s CPAM.* Zakladni etiologie vEtsi Casti vrozenych plicnich vad ziistava
nejasnd. Patologické mechanizmy zodpovédné za alterace v dobé plicni morfogeneze
napiiklad u CPAM a PPB ukazuji, Ze geneticky podklad téchto 1ézi, ktery porusi
molekularni cesty kontroly formovani plic, miize byt podkladem vzniku.? A to viechno

za spoluticasti klinické a histopatologické heterogenity.

V naSem souboru jsme méli moznost porovnat nalezy na CT plic s histologickymi daty.
Rovnéz jsme mohli sledovat v Korelaci s postnatalnim zobrazenim a histologii i
prenatalni nalezy z MR. Na naSich datech jsme detekovali znacnou shodu mezi CT
nalezem hodnocenym podle pieddefinovanych kritérii popisu a histologii. Shoda mezi

vyslednym nélezem CT pii ohodnoceni podle pfedem definovanych kritérii a
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histologickym nalezem byla v nafem souboru 71 % (17/24). Lanza> nasel ve svém
souboru shodu mezi CT plic a histologii v 66,7 %. Zkoumal ovSem cilené nalezy jen pii
CPAM a jeho soubor byl pfili§ maly. Pfi porovnani shody s histologickym nalezem bez
rozdéleni CPAM [ézi na jednotlivé podtypy (1-3) se histologickd diagndéza v nasi
skupiné shodovala s CT zavérem ve vSech piipadech krom¢ jednoho. Tento piipad CT
oznacila jako CPAM 2. Histologicky vzorek ve svém zavéru zminuje PS. Oproti studii
Zeidana,®® ktery u jednoho z 6 p¥ipadii s PS cévu pomoci CT nedetekoval, pfi nasem
hodnoceni jsme nalezli pfivodnou anomélni cévu u vSech klasifikovanych PS
S histologickou shodou. Na naSem souboru jsme také pozorovali vysoky vyskyt
prekryvajicich se a smiSenych 1ézi. Oblasti doprovodné zvysené vzdusnosti jsme nalezli
ve spole¢ném vyskytu s ndlezem CPAM 1 ve 100 % piipadu (5/5) a u 4 pacientl z 6
(66,6 %) u CPAM 2. Yeon® pii podobné zamé&ieném sledovani verifikoval oblasti
S vy$$i doprovodnou vzdusnosti jen u 11 % ptipadit CPAM 1 a u 33 % piipadii s CPAM
2. Pro potifeby studie jsme oblasti s CT detekovatelnou samostatné se vyskytujici
zvySenou vzdus$nosti plice pojmenovali CLO. Obdobné oblasti doprovazejici plicni 1éze
typu CPAM a PS jsme nazvali oblasti doprovodné zvySené vzduSnosti. Domnivame se
vSak na zdklad¢ naSich vysledkl, Ze se jednd o typ piekryvajicich se 1ézi se spektry
CLO. Patolog nemusi tyto plicni zmény dobte verifikovat, zejména pokud jsou

ptitomny v okrajich resekatu (Obrazek 13).

06.03.2012 16:19

13a 13b

Obrazek 13. Resekce plicni, opera¢ni snimky. 13a Sekvestrace plicni, patrna piivodna
anomalni systémova céva. 13b Dolni lobektomie pro vrozenou vyvojovou plicni
vadu.
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Tato zjisténi mohou byt v souladu s navrhovanou patogenezi vzniku vrozenych plicnich
1ézi a ptekryvajiciho se spektra malformacnich sekvenci s obstrukci dychacich cest.

Nase nasledujici aktivity na tato témata planujeme zaméfit i timto smérem.

Pti porovnani shody prenatalniho zobrazeni pomoci MR a findlni histologické diagndzy
panovala shoda vnasem souboru v80 %. Zeidan®® ve své studii uvadi shodu
s histologickym nalezem v 10 z 14 piipadi. Beydon™ ve studii porovnavajici prenatalni
UZ a MR zhodnotil aspé&snost shody MR s histologickou diagnézou v 16 z 23 piipadu.
Pacharn® v recentni studii z roku 2013 vsak udava potvrzeni histologické diagnodzy

s prenatalni MR v 98 % ptipadi.

S wvariabilitou a nejednoznacnosti interpretace patogeneze vrozenych vyvojovych
plicnich vad je zfejma i nejednotnost a mnohdy nejasnost Vv jejich popisech.
K nejednotnosti miize dochézet z pohledu klinika, radiologa nebo patologa. Bush a kol.*
upozoriiyji na fakt, ze moderni prenatalni UZ mulze pfinést informace naptiklad o plicni
1ézi ve 20. tydnu t€hotenstvi. Tato strukturalni zména ma ale v daném ptipadé tendenci
ke konci téhotenstvi prakticky vymizet. Pfesto nazvoslovi pro 1ézi v prenatalnim obdobi
a postnatdln¢ zistava stejné. I mezi jednotlivymi autory, ktefi se z nejrtiznéj$iho
ptistupu vrozenymi plicnimi vadami zabyvaji, se setkavdme s rozdilnym pojmenovanim
vrozenych vyvojovych plicnich vad. Tato skuteCnost vznd$i do problematiky
nejednotnost. Alamo™® pouziva jako zastfesujici termin pro vrozené vyvojové vady plic
oznaceni vrozené plicni malformace (Congenital Lung Malformation — CLM), Bush?
oznacuje léze souhrnné jako vrozené hrudni malformace (Congenital Thoracic
Malformation — CTM), Beydon'* shrnuje tyto plicni léze pod vrozené plicni
abnormality (Congenital Lung Abnormalities — CLA). Epelman pouziva zkratku
vrozené plicni léze (Congenital Lung Lesions — CLLs), Rubesova a Barth*’ uvadgji
termin bronchopulmonalni malformace (Bronchopulmonar Malformation — BPM).
LangSton7 Jiz ve svém ¢lanku z roku 2003 popisuje pouzivani rozdilného nazvoslovi pii
definici a klasifikaci téchto vrozenych plicnich vad. Neni neobvyklé setkat se
S podobnymi plicnimi lézemi nomenklaturné zcela odliS$né pojmenovanymi. Naopak
shodnou klasifikaci miZzeme nalézt u plicnich vrozenych vad velmi odliSnych. Stava se
rovnéZz, Ze jiny termin pro stejnou 1ézi uzije patolog, jinou chirurg a odliSnou radiolog.
Proto se stejné jako daldi autofi>>*® priklanime k zékladnimu pouziti popisné

radiologické klasifikace vrozenych vyvojovych vad plic v jejich zékladnim popisu.
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Takto ¢inime namisto snahy nezbytné€ pfimo zmény oznacit histopatologickym pojmem.
Léze oznacujeme jako vrozené vyvojové vady plic.
Za zakladni pfi popisech CT bereme oznaceni lokalizace 1éze na plicni lalok a

detekovani cévniho zdsobeni. VS§imame si pfitomnosti nebo nepiitomnosti anomalni

piivodné systémové arterie (Obrazek 14).

14a 14b

Obrazek 14. Plicni sekvestrace. 14a CT koronalni a 14b sagitalni rekonstrukce
Vv mediastinidlnim okné. U stejného pacienta dobie detekovatelna piivodna
anomalni systémova céva do 1éze v pravém dolnim laloku.

Ditiraz klademe na popis vnitini struktury malformace s ohledem na pfitomnost cyst a
jejich velikost. Hodnotime podil solidni 1éze, charakter a rozsah plicni hyperinflace.
V nasem souboru jsme deklarovali tiplnou shodu dvou radiologli ve vysledném popisu
CT zmén na zékladé pieddefinovanych kritérii hodnoceni; vSe navic s vysokou
histologickou shodou. Proto mizeme doporucit hodnoceni vyvojovych plicnich zmén

podle téchto jednoduchych a snadno reprodukovatelnych a opakovatelnych kritérii.

V MR prenatalnim vySetieni se pfedev§im v T2 obrazech zaméfime na popis rozsahu
1éze, jeji vnitini struktury a pfitomnosti cystickych 1ézi. Verifikujeme pfipadné pfivodné
anomalni systémové arterie. Pfi hodnoceni je vyhodou pouzit klasifikaci navrzenou
Pacharn® pro prenatalni MR hodnoceni. Drzime se cilené rozdé€leni na T2 homogenni a
heterogenni MR 1éze, verifikaci aberantni systémové piivodné cévy a posuzujeme
distorze obvyklé cévni struktury plice v T2 obrazech. Na podkladé téchto

diagnostickych kritérii bychom méli byt schopni zakladné urcit nejcastéjsi vrozené vady
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plic z radiologického pohledu. Oblast homogenniho zvySeni signalu v T2 obraze v plici
bez detekce anomalni systémové artérie odpovida zménam typu CLO. Pokud piivodnou
cévu nalezneme, 1éze bude korelovat s plicni sekvestraci. Pii heterogenité zmén v T2
sekvenci, bez piivodné anomadlni artérie, se jedna nejspisSe o zmény typu CPAM 1, 2
nebo 4. Obdobna Iéze s cystami, heterogenitou a abnormalni arterii bude vysledné 1€zi

hybridni.

Dulezita je rovnéZz fundovanost a zkuSenosti histopatologa s touto specifickou
problematikou. Nasim piesvéd¢enim je, Ze vyslednd diagnoza téchto onemocnéni
vznikd za konsenzualni spoluprace radiologa a histologa, ktefi se ve svych nalezech

nezbytné dopliuji. Konecny popis ze svych pohledl rozsituji a sjednocuji.

Vzhledem k ptetrvavajici mezioborové kontroverzi v ptistupu k problematice vrozenych
plicnich 1ézi u déti v poporodnim obdobi se v nasledujicim textu kratce zminime o
soucasném stavu managementu téchto onemocnéni. Plicni malformace se obvykle 1&¢i
chirurgickym odstranénim s ¢asovou zavislosti operace na klinickych symptomech
vzniklych perinatdlng a postnatalnd.® Shoda panuje v 1é&ebném piistupu u déti, u
kterych se plicni anomalie klinicky manifestuje. V poporodnim obdobi to byva rozvoj
dyspnoickych obtizi rizné intenzity s nutnosti ventila¢ni i ob&hové podpory. Tyto stavy
mohou byt v zdvaznych ptipadech komplikované 1 vznikem pneumotoraxu a vyzaduji
akutni chirurgické feSeni. Symptomaticky je Casto 1 velky objem léze kvili tlaku na
okolni struktury plice nebo mediastina. Mnohdy je potfeba invazivni nebo neinvazivni
ventilacni a ob&hova podpora. Dale volime casné chirurgické feSeni jiz
diagnostikovanych plicnich zmén v pfipad¢ nasedajici infekce dolnich cest dychacich a
také pfi postupném nariistu plicnich zmén na zobrazovacich metodach, pokud jsou
indikovany. AvSak vétSina déti, které byly diagnostikovany prenatalné, jsou zaroven po
porodu asymptomatické. Rozhodnuti o chirurgickém odstranéni expanze je pak sloZzité i
kvuli Spatné predvidatelnym faktorim vyvoje. Mezi tyto faktory patii moznost uplné
nebo castecné regrese plicni patologie v poporodnim obdobi. DalSim z faktort je
nepfedvidatelné riziko zanétlivé nebo maligni transformace vrozené vady plic.
Neexistuje ovéteny a bezpecny zpiisob dlouhodobého sledovéani vyvoje téchto plicnich
zmén. Jsou tu i rizika spojend s operaci a dlouhodobym sledovanim.® N&které plicni 1éze
detekovatelné prenatdlné se po svém akcelerovaném rustu do 26. tydne téhotenstvi
zacinaji poté¢ zmenSovat. Mnohdy mohou na prenatadlnim UZ tyto 1éze aZ paradoxné

vymizet. Stoler®® v kohort& svych pacienti sledovanych prenatalné pomoci UZ
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zaznamenal regresi velikosti CPAM u 46 % pacienti kolem 30. tydne téhotenstvi.
Spontanni zmendeni 1éze pak detekoval u 60 % PS. Kunisaki® nabizi hypotézu pro
mozné zmensSeni téchto 1ézi ke konci téhotenstvi, které by mohlo vznikat na podkladé
epitelidlnich a mezenchymalnich interakci béhem kanalikularniho vyvoje plic. U
extrapleuralnich sekvestraci by se na zmensSeni mohla podilet jejich torze. DalSim
problémem v prubehu vyvoje ditéte u vyvojovych vad plic jsou nasedajici infekce.
V metaanalyze dat zahrnujici 1070 pacienti se u asymptomatickych pacientii
Vv novorozeneckém obdobi objevila infekce v 3,2 %, kterd se vyskytla v medidnu 7
mésict véku.® Zarovei titiz autofi zminuji vyhodnost planovaného chirurgického
vykonu nad akutnim i vzhledem k dal§imu vyvoji ditéte.”” Na zakladé metaanalyzy dat
jedné prospektivni a osmi retrospektivnich studii tykajicich se celkového poctu 168
pacienti Kapralik a kol.? uzaviraji jako doporuceni u asymptomatickych pacientt
planované odstranéni 1éze. Vzhledem k literarné dokladované a procentudlné vyjadiené
moznosti sdruzeni a vzniku primarniho nadoru plic u ditéte s né¢jakou formou vrozené
vady plic panuje pfevazujici shoda na potiebé operacniho odstranéni 1éze i u téchto

asymptomatickych déti.>*®%™*

Na problematiku je vSak tfeba pohlizet komplexnéji. Typy 1 a 4 CPAM zahrnuji
dohromady asi 70-80 % vSech vrozenych malformaci plic, jsou to i typy s nejvétsimi
cystami. Typ CPAM 1 mize byt literarn¢ spojen s bronchioloalveolarnim karcinomem
(novéji pojmenovanym low-grade adenokarcinomem). Typ CPAM 4 zase poukazuje na
diagnostické pochyby pii mozné zameéné za PPB typu 1.” Adenokarcinom se miize
objevit v Sirokém rozmezi od 6 mésici do 63 let a jeho opravdova incidence je Spatné
zmapovana. Publikace na toto téma jsou vétSinou jen kazuistiky nebo malé soubory
pacientti. Cetnost piipadi adenokarcinomu ve spojeni s CPAM 1 je Dusmetem’?
vyjadiena asi na 1 % piipadi. PPB je dnes nej¢astéjSim primarnim plicnim nadorem
détského veku,* piesto se jedna o velmi raritni 1ézi. Prenatalni ani postnatalni zobrazeni
neumi piesné odlisit 1ézi typu PPB a CPAM s velkymi cystami. PPB v postnatalnim
zobrazeni vykazuje velikou variabilitu. Nachazime zmény od obrazu nepravidelné
solitarni cysty a malého murdlniho nodulu az po velkou cystu a solidni masu
S ovlivnénim pleury a mediastina. Rysy, které nas mohou na vyskyt PPB upozornit, jsou

solidné-nodularni charakter 1éze, rychly rist a mnohocetny vyskyt cyst (Obrazek 15).
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15a 15b

Obrazek 15. Mnohocetné cysty. 15a CT, transverzalni rovina. Zobrazeny oboustranné
plicni cysty zvySujici pravdépodobnost vyskytu pleuropulmonalniho blastomu.
V pravé plici zobrazena kombinovana plicni 1éze typu CPAM a CLO. 15b VRT, u
stejného pacienta.

Dale jsou to pleuralni vypotek, pneumotorax a pozitivni rodinna anamnéza détskych

nadorii a mnohocetnych plicnich cyst (Obrazek 16).

2

16a 16b

Obrazek 16. Pleuropulmonalni blastom. 16a Rtg snimek. Pneumothorax vpravo
spontanné u triletého pacienta. 16b CT, koronalni rekonstrukce. Cysta se
solidnim uzlem v medialni ¢asti dolniho laloku vpravo u stejného pacienta.
Lateralné vpravo okrajové zobrazen hrudni drén.

PPB nebyva zifejmy na zacatku té¢hotenstvi, pak se ale progresivné zvétSuje a mlize se

prezentovat az po porodu. Na nasem pracovisti jsou v soucasné dobé v evidenci a 1écbé
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tii recentné diagnostikovani pacienti s diagnézou PPB nebo podobné¢ raritniho
primarniho nadoru plic détského veéku. U vSech se 1éze projevila az peri- nebo
postnatalné. Zadna z1ézi nebyla detekovatelna na prenatalnim ultrazvuku b&hem

kontrol v druhém ani téetim trimestru (Obrazek 17).

17a 17b

Obrazek 17. Pleuropulmonalni blastom. 17a CT, koronalni rekonstrukce. Kontrastni
CT u pacienta se solidni expanzi plice vlevo. 17b CT v plicnim okné a
transverzalnim fezu u stejného pacienta.

Prozkoumani dalSich obdobnych malignich patologii retrospektivné z databazi naseho
pracovisté bude soucasti dalSich nasich vyzkumu. Podle své nejnovéjsi prace Waeiti a

Garel”

retrospektivné  zmapovali  soubor pacienti spre- a postnatalné
diagnostikovanymi plicnimi nadory za 10leté obdobi. Zadna z malignich 1ézi nebyla
detekovatelna pii screeningovém UZ vySetfeni v polovin€ druhého trimestru. Rovnéz
pokud nalezneme pfi zobrazeni vicecetné plicni cysty, mél by to pro nds byt varovny
signal k opatrnosti ve smyslu mozné etiologie PPB. U téchto déti se ve 2/3 piipadi
mize vyskytovat heterozygotni mutace na genu DICERI, ktery je mimo jiné

v 1, , . 74
zodpoveédny za nddorovou supresi.

Problematické zlstava otdzka dlouhodobého sledovani asymptomatickych 1ézi v Case.
V soucasnosti nejsou jasn¢ definovany postupy, jak sledovat nezresekované léze.
Znepokojeni muze budit i radiacni davka pro vyvijejici se dité, pokud by ke sledovani

bylo pouzito CT."

Nejednoznacnost stale zastava také ohledné nacasovani chirurgické intervence u

asymptomatickych 1€zi a rozhodnuti, zda je viibec operovat. V souborném rozkladu
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literatury zminuje Fitzgerald2 mozné rozpéti operacniho zakroku na plicich od 6 mésict
po 2 roky. Argumentace zastanct ¢asného chirurgického odstranéni 1éze bere v uvahu
nahlého pneumotoraxu. DalSim argumentem byvaji ndzory, ze resekce v Casném veéku
dovoli kompenzatorni narast plicni tkdn€ a operace do jednoho roku véku minimalizuje
dlouhodoby funkéni deficit jako nasledek lobektomie.” Obecns se piiklanime k tezi, Ze
operovat je nutné 1éze symptomatické a ty, které budi podezieni z mozné malignity. Pti
podezieni na PPB je vhodné zahdjit anamnestické pieSetfeni rodiny s ohledem na dalsi
sdruzené patologie, vyskyt tumorti v rodiné a genetickou zatéz detekci DICER1. U
nalezu nepravidelné objemné periferni cysty s pfitomnosti solidnich nodulaci, cyst
oboustrannych nebo ndhlého nariistu 1éze objevené az pfi screeningu v pokrocilejSich
stadiich t¢hotenstvi je tato etiologie pravdépodobnd. Naopak u 1ézi asymptomatickych,
drobnych, které nemaji riziko neoplazie nebo opakovanych pneumonii, neni operace

typu lobektomie jisté¢ nezbytna.

Kombinace prenatdlniho UZ a MR vySetfeni pfinese zakladni charakteristiky 1éze
s moznym prognostickym odhadem. Fetdlni MR zobrazuje plici a plicni patologii za
fyziologickych podminek nevzdusné plicni tkané. Na zdklad€ pfedem definovanych a
jednoduchych pravidel detekce zmén v plicni tkani v MR T2 obraze jsme schopni
s velkou pravdépodobnosti urcit charakter plicni 1éze. Na zakladé posouzeni MR
homogenity nebo heterogenity ptitomné plicni patologie modifikované podle Pacharn®®
muizeme postihnout i 1éze kombinované a hybridni. Pfi porovnani prenatdlniho MR
zobrazeni plicni patologie v druhém a ve tfetim trimestru miZeme zaznamenat
signalové zmény vnitinich komponent 1éze. Somcio a kolektiv’® piikladaji zménu
vnitiniho  signalu v detekované 1ézi s vyrazné&j§im podilem T2 hypointenzit
ke specifickému nalezu pfti spektru bronchialni atrézie. Tyto zmény se v 1ézi objevuji az
po 32. tydnu téhotenstvi. Z naSich pozorovani by se vSak mohlo jednat i o podil
sekvestrace Vv primarné kombinované hybridni 1ézi. Podkladem muze byt Caste¢na
hypovaskularizace ¢asti hybridni anomalie s podilem CLO. T2 hypointenzni zmény
v 1ézi, oviem ponékud jiného charakteru, s podilem drobnych vnitinich cyst, Owada’’

ptikladd zménam pfi neobvyklém charakteru CPAM 1 léze.

Plicni 1éze v T2 obrazech je proti okolni nepostizené plici lépe detekovatelna
v CasngjSich fazich téhotenstvi, do druhého trimestru. Je to ddno vySSim obsahem

tekutiny retinované v oblasti vyvojové patologie. Ve tfetim trimestru se jiz podil
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tekutiny v okolni plici vyrovnava a detekce primarnich plicnich zmén je v T2 zobrazeni
obtizngj$i. Ve vyS$im stupni téhotenstvi jsou vSak zietelngji 1épe detekovatelné
anomalni systémové cévy u 1ézi s podilem plicni sekvestrace. Velmi dobte také mizeme
posoudit vyvoj 1éze a jeji chovani v Case. Lze tedy prognosticky Iépe predpovédét jeji
povahu a chovani postnatalné. Mluzeme doporucit postnatalni zobrazovaci protokol.
Postnatalni CT vySetieni zdokumentuje rozsah a vnitini charakter 1éze jiz za pfitomnosti
provzdusnéné plice. I z tohoto divodu je 1épe CT vySetieni provadét v odstupu od
porodu, az dojde k ocisténi a vstfebani tekutiny z plic. Predejde se tak stavim
s fyziologickou retenci fetalni tekutiny v plici, kterd mize ovlivnit kone¢né hodnoceni
patologie. Dohromady s fetalnim UZ a MR ma CT vysokou citlivost k uréeni povahy a
typu plicniho postizeni. Od kvalitné provedeného zobrazeni a jeho ptfesného a
odpovidajiciho zhodnoceni se odviji cely poporodni management. Upfednostnit by se
mél co mozna nejméné invazivni piistup. Pro dlouhodobéjsi prospektivni sledovéani
plicnich 1ézi je u vétSich déti mozné pouzit MR vysetfeni hrudniku a plic. Toto

vySetfeni je bez radiacni zatéze a bez nutnosti aplikace kontrastu intravendzng.

Vyznam nasi prace tykajici se navrhu hodnoceni vrozenych vyvojovych vad plic u déti
podle pfeddefinovanych CT a MR kritérii je hodnotny. Jedn4 se ale o0 onemocnéni velmi

raritni, poCty pacienti jsou i porovnadnim se zahrani¢ni literaturou nizké.
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7. ZAVER

Ve shodé¢ se zavéry nasi studie a pii zhodnoceni dostupné soucasné literatury
k tématu vrozenych vyvojovych vad plic u déti 1ze doporucit nasledujici zobrazovaci
postupy a kritéria. Zakladnim vySetfenim pro zobrazeni a detekci vrozenych
vyvojovych vad plic je UZ vySetieni plodu. Pti detekci anomalie v oblasti plic
doporucujeme provedeni MR vySetfeni plodu s popisem léze podle preddefinovanych
kritérii. Charakter diagnostikované 1éze pak umozni dobie vystavét doporuceni pro
piipadnou dalsi MR kontrolu k posouzeni vyvoje vady. Rovnéz se soucasné snazime o
zékladni definovani a doporuceni zobrazovaciho protokolu postnataln€é. Postnatalni
zobrazeni sestdva z rentgenového snimku plic pro vytvoieni zakladni predstavy o
rozsahu a charakteru plicnich zmén. V ptipadé podezieni na zmény typu sekvestrace
nebo hybridni 1éze je v poporodnim obdobi vhodné doplnéni UZ dopplerského vysetieni
ke zmapovani anomadlni pfivodné systémové arterie. Dals$i zobrazeni v obdobi po
porodu se pak odviji podle klinického stavu a nalezu ditéte. U déti klinicky
symptomatickych, u pacienti vyzadujicich dechovou podporu nebo u plicnich 1ézi
objemnych se planované provede CT vysetfeni s aplikaci kontrastni latky intraven6zné.
Potiebné je odpovidajici pokryti oblasti hrudniku v definovaném rozsahu. Kontrastni
CT vede k ozfejméni povahy a rozsahu plicich zmén. CT vySetfeni se doporucené
neprovadi ihned po porodu, z divodu zabranéni arteficidlnimu zhodnoceni nalezu pfii
fyziologické retenci plicni tekutiny. U déti klinicky asymptomatickych doporucujeme
planované provedeni CT vySetieni s aplikaci kontrastni latky intravenozné.
V kombinaci s posouzenim prenatalniho UZ a MR plodu je kontrastni CT vhodnym
vySetfenim k posouzeni povahy léze a také k naplanovani dalSiho klinického a
terapeutického postupu. V piipadé diagnostického podezieni na primarni maligni 1ézi
plic détského véku je vhodné celkové komplexni vySetfeni ditéte. Tato vySetfeni
spo¢ivaji v anamnestickém  zji§téni rodinného vyskytu obdobnych nadord a
systémovych cyst. V pfipadé¢ dostupnosti rovnéz také posouzeni DICER1. Hodnoceni
CT nélezu probihd podle ptedem definovanych kritérii hodnoceni. Tak jsou zajistény
nejlepsi podminky pro co nejlepsi posouzeni charakteru a povahy léze. Histologické
vySetfeni hodnoti histolog s detailni znalosti problematiky vyvojovych vrozenych vad
plic u déti. Vysledny histologicky zavér vznikd na zaklad¢ uzké kooperace histologa a
radiologa. Léze asymptomatické, drobné, =z hlediska prognozy s malou

pravdépodobnosti vzniku zanétlivych a jinych komplikaci je vhodné pouze klinicky
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sledovat. Jejich maligni zvrat nebo pozdé¢jsi zéanétlivé komplikace nejsou
pravdépodobné. Dalsi studie by mély byt zaméteny piedevSsim na dlouhodobé
prospektivni sledovani odoperovanych pacienti 1 pacientil asymptomatickych
V klinickém sledovani. Na pracovistich by mél byt ustanoven tym odbornika
zabyvajicich se specificky touto malo Castou plicni problematikou. Tym musi obsahovat
zastupce specialisty z fetalni mediciny, genetika, molekularniho genetika, patologa,
radiologa, chirurga, gynekologa, 1ékafe novorozenecké péce a pediatra. Multioborova
provazanost a aktualni védecké informace k této problematice jsou zakladnim bodem
pro posun v managementu a nastaveni diagnostického a 1é¢ebného protokolu u pacienti

S témito raritnimi plicnimi onemocnénimi.
Splnéni tkolt prace:

1. Za ukol jsme si vytycili na zadkladé ziskanych dat zhodnotit pfinos a piesnost
diagnostiky z prenatalni MR a postnatalniho CT ve vztahu k diagnostice vyvojovych
vad plic. Tento kol prace byl splnén. Dle literarnich podkladii a zkuSenosti jsme
ptipravili a vyzkousSeli zhodnoceni CT a MR nalezti podle pfedem definovanych kritérii
hodnoceni plicnich zmén. Vysokou procentudlni shodu jsme za téchto podminek nalezli

pii porovnani vysledkl vySetfeni prenatdlni MR, CT a pooperacni histologie.

2. Dalsim zukoli bylo nabidnout pro détska oddéleni zabyvajici se touto
problematikou management doporuceného zobrazeni u pacientll s podezienim na
vrozenou vyvojovou vadu plic. Na zadkladé ziskanych dat a vysledkli béhem naSeho
pozorovani probihd mezioborové piiprava pifedndsek a impaktovanych publikaci. Touto
formou do budoucna planujeme klinicka 1 radiologickd oddéleni zabyvajici se touto
problematikou tematicky oslovit. Vétime, Ze to nasledné povede ke zlepsené klinické

spolupraci a zptesnéni a zkvalitnéni diagnostiky.

3. Vysledkem posledniho ukolu bylo vyvinuti doporuceni ohledné zakladnich
principit  standardizovaného radiologického popisu vyvojovych vad plic u déti
Vv prenatalnim MR a postnatdlnim CT obraze. Takova doporuceni vznikla na podkladech
naseho pozorovani zpracovavame. Formou pfednéskovych aktivit a publikaci s nasimi

zavery a doporucenimi sezndmime odbornou radiologickou obec.
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8. SOUHRN

Vyvojové malformace plic zahrnuji celé spektrum vrozenych anomalii, mezi
n¢z patii vrozené malformace plic (CPAM), plicni sekvestrace (PS), hybridni 1éze a
vrozené plicni hyperinflace (CLO). Technické moZnosti zobrazeni v soucasnosti zvySuji
diagnosticky potencial a dovoluji zobrazeni detailni vnitini struktury a charakteru
plicnich zmén. Mnohé tyto vyvojové patologie, ptredevSim spektrum CLO a
hyperinflacni plicni zmény, odpovidaji ptekryvajicim se patologiim plic nejspiSe na
podkladé obstruk¢ni malformacéni sekvence. Ve své praci piedstavujeme koncept
jednoduchého a opakovatelného radiologického ptistupu k popisu téchto komplexnich
vyvojovych plicnich 1ézi z pohledu CT plic a prenatalni MR plic u plodu. Tento popisny
pristup lépe postihne detailnéj$i zmény ve struktufe vady a ukaze blize jeji celkovy
charakter. Za téchto podminek popisu CT plic v ptfedopera¢nim obdobi u déti dokdzeme
postihnout piekryv jednotlivych plicnich patologii. Déle zhodnotime patologie
vyskytujici se soubézné. To vede Kk lepsimu K porozuméni a postihnuti morfologie i
predpokladaného plvodu plicnich zmén. Fetdlni MR vysetfeni plodu s popisem
odchylek zaloZenych na postihnuti ptedem definovanych zakladnich a jednoduchych
kritérii umozni za fyziologickych podminek nevzdusné plice pfesné zhodnotit charakter
zmén. Pro spravné zhodnoceni vyvojovych plicnich vad Vv poporodnim obdobi je
potfeba pouzit technicky pfipraveny, dedikovany pediatricky CT protokol s aplikaci
kontrastni latky intraven6zné. Tvorba zavérecné diagnézy je zaloZena na vzijemné

konsenzualni spolupraci patologa a radiologa.
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9. SUMMARY

Bronchopulmonary malformations refer to a spectrum of pulmonary
developmental anomalies, including congenital pulmonary airway malformation
(CPAM), bronchopulmonary segestration (BPS), hybrid lesion and congenital lung
overinflation (CLO). Technical imaging advances in such malformations enhanced
diagnostic potential in detailed evaluation of internal structure and kind of lung lesion.
Many of these pathologies, especially hyperlucent lesions and CLOs, presuppose an
overlapping spectrum of an airway obstruction malformation segence. In our study we
present the concept of a structured radiological approach to description of complexity of
pulmonary lesions in chest computed tomography (CT) scan and in fetal magnetic
resonance imaging (MRI), which in more detail takes into account pathological
character of lung changes. Under these conditions, a chest CT can detect overlapping
and simultaneously occurring types of lung lesions and thus leads to a better
understanding of the pathomorphology of their formation and origin. Fetal MRI based
on assesment using predefined criteria can better elucidate the character of pulmonary
lesions, in physiological circumstances without the presence of air in the respiratory
tract. Technically adequate paediatric chest CT protocol is essential for a successful
evaluation of congenital pulmonary lesions. Dedicated pathologists should evaluate the

specimens of BPMs.
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Priloha ¢. 1
Tabulky
Tabulka 1

Tabulka 1 Radiologické charakteristiky 1ézi

Pfipad V&ék  Pohlavi CT diagndza Lokalizace

Charakter 1éze

Oblasti hypoatenuace

Anomalni artérie

1 6.1 M CPAM 3
2 4,0 Z CPAM 1
3 0,7 Z CPAM 2
4 1,2 7 CPAM 2
5 7.2 M CPAM 2
6 13 Z CPAM 1
7 45 7 BPS
8 54 M CPAM 1
9 54 Z CPAM 2
10 49 M CLO
11 8,1 Z CPAM 1
12 37 Z BPS
13 0,1 Z BPS
14 51 Z CPAM 1
15 5,2 Z CPAM 2
16 0,6 M BCa
17 5,6 Z BPS
18 49 Z CLO
19 03 M CLO
20 38 M BPS
21 2,0 Z CLO
22 08 M CLO
23 0,1 Z CPAM 2
24 55 7z CLO

sin.inf
sin.inf
dx.inf
dx.med
dx.inf
dx.sup
dx.inf
sin.sup
sin.inf
dx.inf
dx.inf
dx.sup
dx.inf
sin.sup
dx.inf
dx.sup
sin.inf
dx.inf
sin.inf
sin.inf
sin.inf
dx.inf
sin.inf
dx.inf

solidni 1éze bez cyst (CPAM3)
cysta nad 2 cm (CPAM1,4,0)
cysta 2 a méné cm (CPAM2)
cysta 2 a méné cm (CPAM2)
cysta 2 a méné cm (CPAM2)
cysta nad 2 cm (CPAM1,4,0)
solidni 1éze bez cyst (CPAM3)
cysta nad 2 cm (CPAM1,4,0)
cysta 2 a méné cm (CPAM2)
bez cyst, jen hyperinflace
cysta nad 2 cm (CPAM1,4,0)
solidni 1éze bez cyst (CPAM3)
solidni 1éze bez cyst (CPAM3)
cysta nad 2 cm (CPAM1,4,0)
cysta 2 a méné cm (CPAM?2)
cysta nad 2 cm (CPAM1,4,0)
bez cyst, jen hyperinflace

bez cyst, jen hyperinflace

bez cyst, jen hyperinflace

bez cyst, jen hyperinflace

bez cyst, jen hyperinflace

bez cyst, jen hyperinflace
cysta 2 a méné cm (CPAM2)
bez cyst, jen hyperinflace

Ne

Ano
Ne

Ano
Ano
Ano
Ne

Ano
Ano
Ano
Ano
Ano
Ne

Ano
Ano
Ne

Ano
Ano
Ano
Ano
Ano
Ano
Ne

Ano

Ne
Ne
Ne
Ne
Ne
Ne
Ano
Ne
Ne
Ne
Ne
Ano
Ano
Ne
Ne
Ne
Ano
Ne
Ne
Ano
Ne
Ne
Ne
Ne

CPAM, Congenital Pulmonary Airway Malformation; BPS, bronchopulmonarmni sekvestr; CLO, Congenital Lung Overinflation; BC,

bronchialni cysta;

a) V piipadé pacienta ¢. 16 méla léze ¢ast solidni a ¢ast cystickou, solitarni cysta méla v priméru 30 mm a byla vyplnéna tekutinou.
Lokalizovana byla 1éze paratrachealné/paraezofagealné, a proto byla diagnostikovana jako bronchialni cysta se sekundarnimi zanétlivymi
zménami. Vysledkem histopatologického vySetieni byla diagn6za ezofagealni cysty.

Tabulka 2
Tabulka 2 Srovnani CT diagn6z a histologickych zavéri s uvedenim poctu
CT diagno6za
Bronchialni
Histologie cysta BPS CLO CPAM1 CPAM2 CPAM3 Celkem
BPS 5 1 6
CLO 5 5
CPAM 1 4 1 5
CPAM Y2 1 1
CPAM 2 1 1 3 5
Ezofagealni cysta 1 1
Hybridni léze 1 1
Celkem 1 5 6 5 6 1 24
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Priloha ¢. 2

Tabulky
Tabulka 3
Tabulka 3 Srovnani diagndz mezi MR, CT a histologii
Ptipad MR diagnéza CT diagnéza Histologie
3 CPAM 1,24 CPAM 2 CPAM 2
4 CPAM 1,2/4 CPAM 2 CPAM 2
7 Hybridni léze BPS BPS
9 Hybridni 1éze CPAM 2 CPAM 1/2
17 BPS BPS BPS
20 BPS BPS BPS
10 CLO CLO CLO
18 CLO CLO CLO
24 CLO CLO CLO
15 CLO CPAM 2 BPS
Tabulka 4
Tabulka 4 Porovnani MR diagnéz a histologie
Histologie
MR diagnéza BPS CLO CPAM1 CPAM 1/2 CPAM 2 Soucet
BPS 2 2
CLO 1 3 4
CPAM 1,2/4 2 2
Hybrid 1 1 2
Soucet 4 3 1 2 10
Tabulka 5
Tabulka 5 Distribuce 1ézi (dle CT diagndz) dle lalokii
Lokalizace BC BPS CLO CPAM1 CPAM 2 CPAM 3 Soucet
dx.inf 2 4 1 3 10
dx.med 1 1
dx.sup 1 1 1 3
sin.inf 2 2 1 2 1 8
sin.sup 2 2
Soucet 1 5 6 5 6 1 24
Tabulka 6
Tabulka 6 Charakteristika nalezll na prenatalni magnetické rezonanci
Pfipad  Lokalizace =~ MR diagn6za MR charakteristika Tyden vySetieni
3 dx.inf CPAM 1,2/4 Heterogenni hyperintenzni masa 25+1
4 dx.med CPAM 1,2,4 Heterogenni hyperintenzni masa 25+1
7 dx.inf Hybridni 1éze Heterogenni hyperintenzni masa, zasobujici patologicka céva 26+0
9 sin.inf Hybridni léze Heterogenni hyperintenzni masa, zasobujici patologicka céva 22+0
10 dx.inf CLO Homogenni T2 hyperintenzni 1éze, bez patologie cév 23+4
15 dx.inf CLO Homogenni T2 hyperintenzni 1éze, bez patologie cév 28+3
17 sin.inf BPS Homogenni T2 hyperintenzni léze, zasobujici patologicka céva 28+0
18 dx.inf CLO Homogenni T2 hyperintenzni 1éze, bez patologie cév 36+3
20 sin.inf BPS Homogenni T2 hyperintenzni 1éze, zasobujici patologicka céva 22+0
24 dx.inf CLO Homogenni T2 hyperintenzni Iéze, bez patologie cév 25+0
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Priloha ¢é. 3
Obrazky
Obrazek 1

Obrazek 1. CPAM ty 1. 1a CT v transverzalni roviné. Cysty >2 cm v levém hornim
laloku. 1b a 1¢, CT VRT u stejného pacienta.

Obrazek 2

2a

Obrazek 2. CPAM typ 2. 2a Fetalni MR, nehomogenni hypersignalni zmény v dolnim
laloku vpravo, bez detekce privodné cévy. 2b CT plic, sagitalni rekonstrukce.
Nalez u stejného pacienta s cystami velikosti < 2cm. 2¢ CT VRT u stejného
pacienta.
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Priloha ¢. 4
Obrazky
Obrazek 3

Obrazek 3. Hybridni léze, plicni sekvestrace a CPAM typ 2. 3a Kontrastni CT,
koronalni rekonstrukce. Plicni sekvestrace bazalné vlevo s privodnou systémovou
anomalni cévou z briSni aorty. 3b Sagitalni rekonstrukce u stejného pacienta se
zobrazenim odvodné Zily a doprovodnou lézi s pritomnosti cyst < 2 cm. 3¢ VRT
rekonstrukce u jiného, obdobného pacienta. Nazorné zobrazeni abnormalni
privodné systémové cévy z hrudni aorty a Siroké odvodné Zily.

Obrazek 4

4a 4b

Obrazek 4. SmiSena léze, kombinace CPAM typ 1 a vrozena plicni hyperinflace. 4a
Kontrastni CT, koronalni rekonstrukce obrazu. Cysty velikosti jednotlivé > 2 cm
doprovazené hyperinflaci plice (bronchialni atrézii) v levém hornim laloku. 4b
CT, sagitalni rekonstrukce. U jiného pacienta patrny cysty jednotlivé velikosti >2
cm doprovazené hyperinflaci plice v dolnim plicnim laloku.
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Priloha ¢é. 5
Obrazky
Obrazek 5

Obrazek 5. Vrozena plicni hyperinflace. 5a CT plic, transverzalni rovina, v plicnim okné
patrna hyperinflace plice v pravém dolnim laloku, nejspiSe na podkladé
bronchialni atrézie. 5b Nalez u stejného pacienta v koronalni rekonstrukei
obrazu.

Obrazek 6

6a

Obrazek 6. Vrozena plicni hyperinflace. 6a CT plic, transverzalni rovina, segmentalni
hyperinflace v levém dolnim laloku. 6b Nalez u stejného pacienta v koronalni
rekonstrukci obrazu.
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Priloha €. 6
Obrazky
Obrazek 7

Obrazek 7. Mikrofoto CPAM typu 1, zvétSeni 40x. Barveni H-E. Sténa cysty s vystelkou
bronchialniho typu, pobliZ je pfitomny maly ostrivek hyalinni chrupavky.

Obrazek 8

Obrazek 8. Ezofagealni cysta. 8a CT, transverzalni rovina. V plicnim okné patrny
denzni utvar paraspinalné vpravo. 8b Koronalni rekonstrukce obrazu
vV mediastinalnim okné u stejného pacienta. Cystoidni utvar v apexu hrudniku
vpravo paraspinalné. Nasedajici oblast atelektaticky a zanétlivé zménéné plice v
pravém hornim laloku.
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Priloha ¢é. 7
Obrazky
Obrazek 9

L

9a 9b 9c

Obrazek 9. Hybridni 1éze. 9a Fetalni MR, koronalni rovina. T2 hypersignalni,
nehomogenni léze s privodnou anomalni systémovou cévou v pravém dolnim
laloku. 9b Rtg snimek, stejny pacient. Zastinéni bazalné paraspinalné vpravo,
nespecificky nalez. 9c CT, koronalni rekonstrukce. Kombinace CPAM 2 typu a
sekvestrace s privodnou systémovou cévou u stejného pacienta v dolnim laloku
vpravo.

Obrazek 10

10a 10b

Obrazek 10. CPAM typ 2 s CLO. 10a Fetalni MR, nehomogenni léze s cystami v pravém
dolnim laloku bez piivodné anomalni systémové cévy. 10b Kontrastni CT
transverzalné. Cysty velikosti do 2 cm a souvisejici oblasti hyperinflace v oblasti
pravého dolniho laloku.
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Priloha €. 8
Obrazky
Obrazek 11

1la 11b

Obrazek 11. CLO. 11a Fetalni MR, T2 hyperignalni, homogenni 1éze v dolnim laloku
vpravo bez detekce privodné systémové anomailni cévy. 11b CT, koronalni
rekonstrukce. Kontrastni CT ukazujici oblast hyperinflace plicni bez detekce
privodné systémové cévy.

Obrazek 12

12a 12b

Obrazek 12. Plicni sekvestrace. 12a Prenatalni MR, hypersignalni 1éze dolniho laloku
vlevo s piivodnou systémovou cévou. 12b CT, koronalni rekonstrukce. Piivodna
systémova anomalni céva, oblast hyperinflace dolniho laloku vlevo.
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Priloha ¢. 9
Obrazky
Obrazek 13

06.03.2012 16:19

13a 13b

Obrazek 13. Resekce plicni, opera¢ni snimky. 13a Sekvestrace plicni, patrna piivodna
anomalni systémova céva. 13b Dolni lobektomie pro vrozenou vyvojovou plicni
vadu.

Obrazek 14

l4a 14b

Obrazek 14. Plicni sekvestrace. 14a CT koronalni a 14b sagitalni rekonstrukce
vV mediastinalnim okné. U stejného pacienta dobre detekovatelna privodna
anomalni céva do 1éze v pravém dolnim laloku.

79



Priloha ¢. 10
Obrazky
Obrazek 15

15a 15b

Obrazek 15. Mnohocetné cysty. 15a CT, transverzalni rovina. Zobrazeny oboustranné
plicni cysty zvySujici pravdépodobnost vyskytu pleuropulmonalniho blastomu.
V pravé plici zobrazena kombinovana plicni 1éze typu CPAM a CLO. 15b VRT, u
stejného pacienta.

Obrazek 16

2

16a 16b

Obrazek 16. Pleuropulmonalni blastom. 16a Rtg snimek. Pneumothorax vpravo
spontanné u triletého pacienta. 16b CT, koronalni rekonstrukce. Cysta se

solidnim uzlem v medialni ¢asti dolniho laloku vpravo u stejného pacienta.
Lateralné vpravo okrajové zobrazen hrudni drén.



Priloha ¢. 11
Obrazky

17a 17b

Obrazek 17. Pleuropulmonalni blastom. 17a CT, koronalni rekonstrukce. Kontrastni
CT u pacienta se solidni expanzi plice vlevo. 17b CT v plicnim okné a
transverzalnim rezu u stejného pacienta.
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