Vrozené vyvojové vady dychaci soustavy

Vrozené vyvojové vady dychacich cest ¢asto ohrozuji novorozence na zivoté a vyzaduji urgentni chirurgické
reseni, nebo mohou naopak zlstat dlouho nepoznény a zplsobovat opakovanéa a chronicka bronchopulmonaini
onemocnéni.

Stendéza a atrézie choan je jen vyjimecné jako samostatnd vrozena vyvojova vada (VVV), vétsinou se vyskytuje
spole¢né s dalsimi VVV (gotické patro, deviace septa, vrozené srdecni vady, vady patere ¢i poruchy intelektu).
MlzZe byt kostni nebo membrandzni. Je nejéastéjsi vrozenou anomalii v oblasti nosu, méné zdvazna jednostranna
atrézie se projevuje omezenim dychani, potizemi pri piti a hlenohnisavou sekreci z nosu.

Klinicky obraz bilaterdini atrézie: hned po narozeni se dité dusi (novorozenec dycha jen nosem), cyanéza. U
mirnéjsich forem se obtiZe zhorsuji pfi piti, hrozi aspirace potravy (mUze novorozence az zahubit). Diagnéza:
nemoznost zavést sondu dutinou nosni do hltanu (max 5 cm), rtg s kontrastem v bo¢né projekci.

LécCba chirurgicka. Prvni pomoc: udrzeni otevienych Ust (pomoci orofaryngedini trubice &i endotrachealni intubaci).
Vrozené vady laryngu

Atrézie (nebo stenéza) laryngu

Vzacna anomalie vyvolavajici u fetu obstrukci hornich dychacich cest. Distalné od atrézie/stendzy jsou dychaci
cesty rozsireny, plice zvétSeny - na poklep echogenni, branice plocha az invertovana, vyvinut fetalni ascites
pripadné hydrops. Rozpoznat Ize ultrasonografii.

Subglotickd stenéza mUze byt kongenitalni, ale ¢astéji je iatrogenni (napt. po dlouhé intubaci), vzacné mize byt
zplUsobena tumorem ¢i hemangiomem. K definitivni diagnéze je treba endoskopické vysetreni.

Rete laryngis, diafragma hrtanu

Tato vzacnd anomalie je nasledkem nelplné rekanalizace laryngu béhem 10. tydne. Na Urovni hlasivek je
vytvorena blanitd sit (lat. rete), kterd ¢astecné uzavird dychaci cesty.

Diafragma hrtanu se nachdzi v Urovni hlasivek ¢i pod nimi, nej¢astéji v predni komisure. Je asi v 5 % pric¢inou
kongenitalniho stridoru. Obtize zavisi na sile a velikosti membrany. Na rozdil od malacie se objevuje Casto i
dysfonie a stékavy kasel.

Laryngomalacie (stridor laryngis congenitus)

Kongenitalni laryngealni stridor (stridor laryngis congenitus) neboli laryngomalacie je zplsobena opozdénym
vyvojem chrupavek hrtanu (hlavné epiglottis), ktery vede k jejich abnormdini mékkosti. Epiglottis je spolu s
aryepiglotickymi rasami pfri inspiriu nasavana do hrtanového vchodu, ¢imz vznikd obstrukce hornich cest dychacich.

Klinicky se manifestuje ihned po narozeni ¢i v prvnich tydnech inspirac¢nim stridorem, zlepsuje se v poloze na brise.
Mlze byt konstantni ¢i intermitentni. Zpravidla se stridor zhorsuje pfi placi, neklidu nebo infektu. Pro kongenitaini
stridor svédci fakt, ze se zmirnuje ¢i vymizi pfi vytlaceni mandibuly ditéte vpred.

Specificka terapie neni nutnd, pro déti je s vyhodou zvysSend poloha (hlavné pfi krmenf). VétSinou se do jednoho
roku spontanné upravi.

Vrozené vady trachey

Kongenitalni stendéza trachey

Kongenitalni stenéza trachey mize byt difizni, ndlevkovitého tvaru (v oblasti bifurkace) nebo segmentalni.
Klinicky obraz: stridor, dusnost, opakované infekce dych. cest, mize zplsobovat obstrukéni emfyzém. Diagnéza:
rtg, tracheoskopie.

Terapie: nékdy je nutna tracheostomie. ObtiZze se mohou zlepsit s vékem. Rekonstrukéni postupy, intraluminarni
stent.

Tracheomalacie

Tracheomalacie je zvysena poddajnost chrupavek ¢i jejich Gplné chybéni a nahrazenim membranou, kvili které
dochézi ke kolapsu stény pri vydechu. Mze se projevit jen pri usilovném vydechu ¢i pri kasli. Diagnostika je
endoskopickd, |é¢ba vétsinou neni treba.

Tracheoezofagealni pistél
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Tracheoezofagealni pistél je az v 90 % spojena s atrézii jicnu. Klinicky

obraz: brzy po narozeni zahlenovani Ust a nosu pénovitou tekutinou, UROZENE ATREZIE/PETELE NCNU - NLASIFIKACE
dusnost, cyanéza (dano aspiraci slin ¢i potravy). Diagnéza: zavedeni sondy a 2 i

do Zaludku (nékdy je treba kontrastni napln jicnu sondou pod rtg B~ BV f
kontrolou), na snimku plic m@ze byt zjisténa aspirani pneumonie. _..f,h_ ;.f,_; &

Terapie: chirurgicka, intenzivni pre- a postoperacni péce. Pistél bez el o=t

atrézie jicnu mlze byt zpocatku klinicky némaé a projevi se u starsich
déti, protoze v Usti je ¢asto membrana nebo slizni¢ni rasa nebo je Usti
malé a pri polykdni se kompresi uzavre. Klinicky obraz: kasel a cyanéza
hlavné pfi piti, rozepjeti Zaludku a stfev vzduchem, aspira¢ni pneumonie.

Klasifikace vrozené atrézie jicnu

Vyskytuje se cca 1:3000. Vznika v dlsledku abnormalniho oddéleni trachey od jicnu tracheoesofageovym septem
(mUze zpUsobovat i atrézii jicnu). Vétsinou (90 %) kon¢i horni ¢ast jicnu slepé, doini je spojena pistéli s tracheou.
Isolovand atresie jicnu a tr.e. piStél bez atresie jicnu se vyskytuje méné Casto (4 %). Ostatni defekty se vyskytuji
vzacné (méné nez 1 %). Vyskyt téchto abnormalit je ¢asto spojen s mnoha dalSimi vrozenymi vadami, napf.
srdec¢nimi. Komplikaci nékdy byva polyhydramnion, nebot tekutiny nemohou volné prochéazet travici trubici. Dalsi
moznou komplikaci je préichod obsahu Zaludku do trachey a plic s naslednym zanétem.

Zajimavosti je syndrom VACTERL (Vertebral anomalies, Anal atresia, Cardiac defects, Tracheoesofageal fistula,
Esophageal atresia, Renal anomalies, Limb defects). Jedna se o soubor vrozenych vad, které se spole¢né vyskytuji

Vv

mnohem castéji, nez by odpovidalo ndhodnému vyskytu kazdé z nich. Pri¢ina vSak neni zndma.

Vyvojové vady plic a bronchidlniho stromu

Velké vyvojové abnormality plic a bronchidlniho stromu jsou pomérné

vzacné. Vyjimecné se vyskytuje napfr. slepé kondici trachea s absenci plic, SUBTHRES = 07, [[rassinsmnin)
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Zajimavy je vyskyt ektopickych plicnich lalokl, které odstupuji z trachey 9 P ®
nebo z jicnu. Vyvojové pravdépodobné vznikaji z nadpocetnych Congenital Pulmonary Airway Malformation
laryngotracheovych vychlipek predniho stfeva, které se tvofi nezavisle na (video).

hlavnim dychacim systému.
Bronchomalacie

Bronchomalacie je vrozenda hypoplazie ¢i chybéni prstenct chrupavek. Klinicky obraz: mize se projevit jako
lobarni emfyzém u novorozence (ale mUze byt latentni a manifestovat se ¢astymi plicnimi infekty).

Zvlastni forma: sy Williams-Campbell - vrozené chybéni chrupavek od segmentélnich bronchl dal (trachea a
bronchy jsou vzdy OK).

Priznaky: chronicky kasel, dusSnost, piskoty v inspiriu i exspiriu, recidivujici bronchopneumonie s hnisavou exsudaci.
Diagnéza: rtg - hyperinflace plic a zmnozena vostinovita kresba difizné oboustranné, bronchokinematografie -
prokdze generalizované vakovité bronchiektazie s napadnou zménou lumen v zavislosti na dychani. Terapie:
podavani ATB, kortikoidd, mukolytik a trvala Ié¢ebnd télesna vychova (tim zmirnime prabéh).

Ageneze plic

Ageneze plic je Gplné chybéni bronchd, plicni tkdné i cévniho zasobeni. Oboustranna ageneze je vzacna (byva u
anencefalie), ¢astéji je jednostrannd. Aplazie je ¢astéjsi - je vytvoren rudimentaini bronchus. Klinicky obraz:
jednostranna muize byt dobre tolerovana, neni-li spojena s jinymi malformacemi, druha plice byva hypertroficka,
herniace na postiZzenou stranu. Diagndza: na rtg je zastinéni hemithoraxu s vyraznym posunem srdce a mediastina
k postizené strané a elevace branice, asymetrie hrudniku se mdze projevit az v dalSim vyvoji ditéte, diagndzu lze
potvrdit bronchoskopii, ev. angiografii. Terapie: prevence a dlsledna lé¢ba vSech respiracnich infektl.

Hypoplazie plic

Hypoplazie plic je spojena s hypoplazii bronchidlniho stromu (redukce poctu vétveni) a plicniho recisté. Nejcastéji
se vyskytuje u déti s brani¢ni herniaci.

Plicni sekvestrace

Plicni sekvestrace je masa plicni tkdné, kterd nema spojeni s tracheobronchidlnim stromem a je zdsobena
anomalni artérii vychazejici pfimo z hrudni ¢i brisni aorty. Existuji dvé formy: extralobarni sekvestrace - sekvestr
ma vlastni visceralni pleuru, ¢asto spojend s jinymi VVV - a intralobarni sekvestrace - nema vlastni viscerdlni
pleuru. Nejcastéji je lokalizovand v posterobazalnim segmentu dolniho laloku. Sekvestrovana plice je obvykle
degenerovana, fibroticky, zanétlivé nebo cysticky zménéna. Klinickd manifestace - v prvnich letech Zivota se mlze
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manifestovat jako levopravy zkrat, ve starSim véku jako recidivujici pneumonie. Diagnéza: rtg - ostre ohrani¢ené
zastinéni pripominajici infiltrat ¢i atelektdzu nebo charakter cysty Ci cyst. Terapie: chirurgickd s velmi dobrou
prognézou.

Vrozené plicni cysty

Vrozené plicni cysty patii k nej¢astéjsSim anomaliim plic. Jsou solitdrni nebo mnohocetné, obvykle jsou
lokalizovany v jednom laloku plicnim. Histologicky rozliSujeme bronchogenni cysty, alveolarni a kombinace obou.
Jejich velikost je rdznéd - od mikroskopickych az po obrovské pres cely hemithorax.

Tyto vznikaji dilataci terminalnich bronchioll, nebo vétsich bronchd. Tyto cysty mohou byt bud malé a mnohocetné,
ty pak na rtg snimku podminuji plastvovity vzhled celé plice, nebo se mlze vyskytovat jedna az dvé velké cysty.
Cystické struktury plic byvaji obvykle Spatné ventilovany a casto jsou pricinou chronickych infekci.

Klinicky obraz: komunikujici (tenzni) cysta mlze imitovat pneumothorax s deviaci mediastina. Vrozené cysty je
nutno odlisit od postabscesovych pneumatokél a lobdrniho emfyzému. Cysta ma typicky lem. Pfi levostranné
lokalizaci mohou nékdy imitovat brani¢ni kylu.

Terapie - rozsahlé tenzni cysty se projevi jako urgentni stav vyzadujici chirurgickou IéCbu. Progndza: Casta je
sekundarni infekce cysty se vznikem abscesu, pyopneumothoraxu, bronchidlni pistéle a celkové sepse. Uvadi se i
riziko malignizace cysty.

Cysticka adenomatoidni malformace plic

Cysticka adenomatoidni malformace plic je zvlastni a zfejmé nejcastéjsi forma cystické plice. Nadmérny rlst
terminalnich bronchiol® a porucha alveolarni diferenciace. Cystické dutiny komunikuji s velkymi bronchy, jsou
vystlany bronchidlnim epitelem, v jejich sténé neni chrupavka a hlenové Zlazy. Mezi cystami je normalni plicni tkan.
Diagndza: postizena ¢ast plic je zvétéena, na rtg je zastinéni (v ném rdizné velika cysticka projasnéni). Casto
spojena s jinymi VVV, 50 % déti se rodi predcasné. Klinicky obraz: cyandza a tachykardie brzy po narozeni (s
pocatkem dychdani dojde k expanzi cyst a Utlaku okolni zdravé tkané). Terapie: chirurgické odstranéni postizeného
laloku (¢asto postihuje jen segment, ale resekce jen segmentu neni mozna).

Kongenitalni lobarni emfyzém

Kongenitalni lobarni emfyzém je rozepnuti plicniho laloku mechanismem ventilového uzdvéru bronchu.
Postihuje nejcastéji jeden lalok (hlavné levy horni). Priciny: ve sténé bronchu (anomadlie chrupavky, ...), v lumen
bronchu (slizni¢ni fasy), stlacenim zvenci (cévou, mediastinalni cystou ¢i tumorem).

Klinicky obraz: progredujici respiracni obtize, tachypnoe, dyspnoe, cyandza, kasel, piskani az stridor. Obtize jsou
tim vétsi, ¢im drive po narozeni k tomu dojde. Emfyzémové ¢ast stlacuje okolni parenchym a vyzaruje ho z ¢innosti.
Diagnéza: vyklenuti hrudniku v postizené oblasti, oslabené dychdani a hypersonorni poklep. Rtg: zvySeni
transparence postizeného laloku, vyplhuje témér cely hemithorax, posun mediastina. Diferencidlni diagnéza:
aspirace ciziho télesa, vrozena tenzni cysta, emfyzematdzni bula, postinfekéni pneumatokéla, brani¢ni hernie.

Terapie: resekce segmentu nebo lobektomie. Jsou popsany i pfipady spontanniho tGstupu. MGzeme podavat kyslik
(ne pretlakové - zhorsilo by to rozepinani laloku), |épe je selektivni intubace hlavniho bronchu zdravé plice.

Kardiovaskularni malformace zpusobujici tlak na tracheobronchialni
strom

= Dvojity aortalni oblouk (kompletni cévni prstenec) - utiskuje tracheu i jicen - zplsobuje dechové a polykaci
obtize; zékladni vysetreni: echokardiografie, ezofagogram,
= nelplny cévni prstenec - tvori ho pravostranny aortalni oblouk s levostrannym lig. arteriosum.

Nedostatecné mnozstvi surfaktantu

Nedostatek surfaktantu (dysfunkéni pneumocyty I, signdini drdha atd.) vyvoladva syndrom dechové tisné - RDS
(respiratory distress syndrom). Pri nedostatku surfaktantu totiz stoupa povrchové napéti na bariére alveoldrni
tekutina - vzduch, coz zplsobuje vysoké riziko kolapsu alveol@ pfi vydechu. Caste¢né kolabované alveoly nezralého
ditéte obsahuji tekutinu s vysokym obsahem protein(, s hyalinnimi membranami a lamelarnimi télisky
pochéazejicimi zfejmé ze surfaktantové vrstvy. RDS (starSim nazvem syndrom hyalinnich membrdén) je zodpovédny
za cca 20 % umrti novorozencd. V soucasnosti vdak existuji postupy aplikace umélého surfaktantu a vyvolani jeho
produkce pomoci glukokortikoidl u pred¢asné narozenych déti. To umoznilo preziti nékterych déti jiz od poloviny
Sestého mésice téhotenstvi.

Oligohydramnion a vyvoj plic
Pritomnost tekutiny v plicich je vyznamnym podnétem pro jejich vyvoj. Pokud je pritomna tézkd forma

oligohydramnion (nedostatek amniové tekutiny) v chronické formé, vyvoj plic se opozduje a dochazi k tézké
pulmonalni hypoplazii.
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