Przebieg kliniczny prenatalnie rozpoznanego
guza Srodpiersia. Opis przypadku

Clinical course of prenatalny diagnosed tumor of mediastinum — case report
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W pracy przedstawiono przypadek guza srédpiersia rozpoznanego prenatalnie w 25 tygodniu cigzy. Na
podstawie przeprowadzonej diagnostyki obrazowej wysunigto podejrzenie wrodzonego sekwestru pluca.
Cigza zakonczyla sie porodem przedwczesnym, u noworodka rozpoznano cechy infekcji wewnatrzma-
cicznej, wystapily rowniez cechy niewydolnosci oddechowej, zwigzanej z zespotem zaburzen oddecho-
wych na tle niedoboru surfaktantu. Po stabilizacji stanu klinicznego wykonano tomografi¢ komputerowa
klatki piersiowej ktéra nie potwierdzita w sposob jednoznaczny rozpoznania prenatalnego. Wobec braku
progresji zmiany w kolejnych badaniach tomograficznych oraz braku objawéw klinicznych odstapiono
od leczenia chirurgicznego. Aktualnie péttoraroczny chlopiec pozostaje jedynie w okresowej kontroli

ambulatoryjnej

Sumary

We present a case of tumour of mediastinum detected at the 25th week of pregnancy. The diagnosis
of pulmonic sequestration was rised on the base of the targeted ultrasound/ echocardiographic examina-
tion. The pregnancy was interrupted by premature rapture of mem branes and premature delivery. The

newborn presented with respiratory distress.

After stabilization his clinical condition the computed tomography of thorax was performed confirm-
ing prenatal finding however without final conclusions in subsequent examinations.
There was no progression of the mass and child was free of clinical symptoms for 1,5 year.
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Pacjentka SM, lat 27, zostala skierowana
z Pracowni Ultrasonograficznej Szpitala Potozniczo-
Ginekologicznego w Krakowie z powodu podejrzenia
sekwestru ptuca.

Byta to druga ciaza pacjentki, z cigzy pierwszej
pochodzil 19-miesigczny, zdrowy chlopiec, przebieg
aktualnej cigzy byt prawidlowy. Pacjentka i jej maz byli
zdrowi, a rodowdd rodzinny nie byt obcigzony choroba-
mi uwarunkowanymi genetycznie oraz wadami uktadu
kragzenia.

Badanie echokardiograficzne wykonane w Pracowni
Ultrasonograficznej Szpitala im. Siemiradzkiego
w Krakowie w 25 tygodniu cigzy pozwolito uwidocznic
nastepujace cechy:

* Niepowigkszone serce ze wskaznikiem Ha/Ca= 0,30
* Polozenie serca lewostronne

¢ Prawidlowo rozwiniete obie komory serca

» Prawidlowy, szeroki wyplyw z komory lewej (ryc. 1)
¢ Prawidlowy wyplyw z prawej komory (ryc. 2)

» Prawidlowe polaczenie na poziomie foramen ovale
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i ductus arteriosus

¢ Prawidlowy tuk aorty

* W srddpiersiu tylnym, w pigtrze dolnym i sSrodkowym,
posrodkowo widoczny hiperechogenny twor, o nie-
jednorodnej strukturze, w wymiarach 2,0x1,8x1,0,
nie komunikujacy si¢ z jamami serca, raczej bez tacz-
nosci z osierdziem, nieco uciskajacy lewy przedsio-
nek, ale nie zaburzajacy naptywu z zz ptucnych.

* (ryc.3,4)

* W badaniu kolorowego doplera i doplera mocy uwi-
doczniono niewielkie naczynie odchodzace od aorty
zstepujacej, zinterpretowano jako unaczynienie sek-
westru lub tez unaczynienie wlasne guza (ryc. 5).
Na podstawie przeprowadzonego badania wysunig-

to podejrzenie sekwestru ptuca prawego, w diagnostyce

r6znicowej uwzgledniono inne typy guza Srodpiersia

(teratoma?, neuroblastoma?), bez wady strukturalnej

uktadu krazenia plodu, bez cech niewydolnosci kra-

zenia. Zalecono rozwigzanie konsultacje w Zakladzie

Profilaktyki i Diagnostyki Wad Wrodzonych Plodu

w Lodzi (osrodek Kardiologii Plodowej typu C) oraz

rozwazenie wykonania rezonansu magnetycznego

w Krakowie.

Pacjentka konsultowana w 26 tc w Zakladzie

Profilaktyki i Diagnostyki Wad Wrodzonych Plodu,

Ryc. 2. Prawidtowy obraz drogi wyplywu komory prawej
(RVOT) u plodu.
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Ryc. 4. Prawidlowe spectrum przeptywu w Zytach ptuc-
nych.

potwierdzono obecnos¢ guza Srodpiersia ptodu, w prze-
kroju podiuznym ptodu za pomoca zaré6wno kolorowe-
go doplera, jak i doplera mocy uwidoczniono naczynie
odchodzace od aorty piersiowej, sugerujac rozpoznanie
sekwestru (ryc 6. ZDIPWW). Potwierdzono prawidiowa

Ryc. 1. Prawidlowy obraz drogi wyplywu komory lewej
(LVOT) u ptodu.

Ryc. 3. Hyperechogeny twor w Srodpiersiu tylnym o wymia-
rach 2,0x1,8x1,0 zlokalizowany z dolnym i srodkowym
pietrze, bez komunikacji z osierdziem oraz innymi struk-
turami serca.

-
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Ryc. 5. Niewielkie naczynie odchodzgce od aorty piersiowej
unaczyniajgce guz.
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Ryc. 6. Obraz ultrasonograficzny u plodu uzyskany za
pomocq techniki power angio 3D przedstawiajgcy aorte
zstepujgcq z odchodzgcym od niej dodatkowym naczyniem
zaopatrujgcym sekwestr pluca wstepnie rozpoznawanego
jako guz (ryc. ze zbiorow Zaktadu Diagnostyki i Profilak-
tyki Wad Wrodzonych ICZMP w todzi). Regresja zmiany
oraz dobry stan Rliniczny dziecka wydajq si¢ potwierdzac
rozpoznanie sonograficzne pomimo braku potwierdzenia
histopatologicznego.

anatomig i funkcje serca, prognozujac dobre rokownie
dla ptodu i noworodka, zalecono systematyczna kontro-
le echokardiograficzng w Krakowie.

Pacjentka ponownie kontrolowana w 29/30 tc,
nie stwierdzono narastania guza, wymiary tworu jak
w badaniu poprzednim, nie stwierdzono cech niewy-
dolnosci krazenia ptodu ani zaburzen hemodynamicz-
nych, przeptywy w naczyniach obwodowych byty pra-
widlowe.

Follow-up noworodka

Poréd nastgpil w 31/32 tygodniu cigzy z powodu
przedwczesnego odej$cia wod ptodowych (PROM - pre-
amture rupture of membrane), urodzil sie¢ noworodek
plci meskiej o masie ciata 1500 g (w skali Lubchenki
masa ciala w stosunku do wieku ptodowego ponizej 10
percentyla), Agar-8. Po stabilizacji, w pierwszej dobie
zycia z powodu zaburzen oddechowych dziecko przeka-
zano do Kliniki Neonatologii CMU]J w Krakowie.

Przy przyjeciu stan ogdlny dziecka byt sredni, obser-
wowano zaburzenia oddychania wymagajace wsparcia
w uktadzie nCPAP.

Fizykalnie stwierdzono cechy wcze$niactwa i hypo-
trofii symetrycznej. Czynno$¢ serca byla miarowa,
normokardia (130/min), tony czyste. Na skorze licz-
ne wybroczyny na calej powierzchni tutowia. W bada-
niach laboratoryjnych pacjenta stwierdzono leuko-
penie (2100 tys/ul leukocytéw) natomiast pozostale
parametry ostrej fazy infekcyjnej a wiec poziom plytek,
uktad krzepnigcia, biatko ostrej fazy oraz prokalcytoni-
na byly w granicach normy. Posiewy z krwi pozostawa-
ty jatowe. Wykluczono infekcje wrodzona uogélniona,
rozpoczeto wezesne zywienie doustne wzrastajacymi
objetosciami pokarmu naturalnego. Stosowano dwu-
krotnie Neupogen uzyskujac wzrost leukocytéw do
8000 tys/ul.

W 10 dobie zycia wystapilo pogorszenie stanu Kkli-
nicznego pacjenta z nasileniem objaw6w niewydolnosci

o
Ryc. 7. Obraz radiologiczny klatki piersiowej noworodka,

strzatkq zaznaczono cieri, odpowiadajgcy zmianie opisy-
wanej w okresie ptodowym.

oddechowej — rozpoznano zesp6t zaburzen oddychania
powiktany procesem zapalnym o etiologii E. coli (posie-
wy z aspiratow z tchawicy). Dodatkowo hospitalizacja
powiklana byla zakazeniem uogélnionym, (gronkowiec
MRCNS) oraz martwiczym zapaleniem jelit.

W Klinice Neonatologii wykonano badania obrazowe
— usg przezciemigczkowe oraz badanie echokardiogra-
ficzne nie wykazaly odchylen od stanu prawidtowego.

W radiogramie klatki piersiowej w projekcji AP
obserwowano cien Srodpiersia poszerzony przez owal-
na, lezaca przysercowo strukture o niejednorodnym
wysyceniu (ryc. 7). Wykonano tomografi¢ komputero-
wa klatki piersiowej, ktéra uwidocznita pomiedzy prze-
tykiem a lewym przedsionkiem i lewa komora serca,
po stronie prawej uwidoczniono nieprawidtowa mase
o wymiarach 18x12x19 mm, bardzo silnie, niejednorod-
nie wzmacniajaca po podaniu kontrastu, nie udato si¢
uwidoczni¢ naczynia zaopatrujacego.

Po 6 tygodniowej hospitalizacji w Klinice
Neonatologii dziecko w stanie ogélnym dobrym prze-
kazano do dalszej diagnostyki do Kliniki Chirurgii
Dzieciecej Uniwersyteckiego Szpitala Dzieciecego
w Krakowie.

W trakcie pobytu w Oddziale Chirurgii Dziecigcej
w Krakowie pacjent nie prezentowal zaburzen oddycha-
nia ani objawéw dysfagii. Celem réznicowania z guzem
typu neuroblastoma oznaczono poziom amin katecholo-
wych oraz ich metabolitéw (kwas wanilinomigdatowy),
ktoére byty prawidlowe.

W pozostatych badaniach laboratoryjnych stwierdzo-
no zaburzenia uktadu hemostatycznego pod postacig
wrodzonego niedoboru czynnika IX i XII, bez klinicz-
nych objawow skazy naczyniowe;j.

W diagnostyce obrazowej wykonano ponownie CT
klatki piersiowej z kontrastem uwidoczniajac owalng
zmiane tkankowg o wymiarach 11x19 mm w przylega-
niu lub w tacznosci z osierdziem od poziomu lewego
przedsionka ku dotowi przysrédpiersiowo. Po podaniu
kontrastu zmiana wzmacniala si¢ podobnie do sgsia-
dujacych struktur naczyniowych i serca. Obraz nadal
pozostawal trudny do interpretacji: w diagnostyce roz-
nicowej uwzgledniano uwypuklenie worka osierdziowe-
go (diverticulum) lub sekwestr (ryc. 8).
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Ryc. 8. Tomografia komputerowa (CT) noworodka, strzatkg
zaznaczono zmiang, odpowiadajqcq guzowi, opisywanemu
w okresie plodowym.

W kolejnych kontrolnych badaniach tomograficznych
nie stwierdzono progresji zmian. Wobec braku cech
procesu rozrostowego oraz braku objawéw ze strony
ukfadu oddechowego w 3 miesigcu dziecko wypisano
do domu.

Aktualnie chtopiec pozostaje w opiece ambulatoryj-
nej, klinicznie pacjent bezobjawowy.

Dyskusja

Srédpiersie ograniczone jest z przodu mostkiem,
z tylu kregostupem, a z obu stron plucami pokrytymi
oplucna. Przyjeto podzial Srodpiersie na cztery pie-
tra: Srédpiersie gorne, przednie, Srodkowe i tylne.
Srédpiersie gorne lezy powyzej linii taczacej czwarty
krag piersiowy i polaczenie mostka z rekojesciag mostka.
Zawiera duze naczynia, wigkszoSC grasicy oraz wezly
chionne. Na tym poziomie moga wystepowac guzy
grasicy oraz naczyniaki limfatyczne (lymphangioma)!.
Srédpiersie przednie polozone jest nad przepona do
przodu od serca i wnek ptuc, zawiera dolng cze$¢ gra-
sicy 1 wezly chlonne. Najczestszymi guzami wystepu-
jacymi u dzieci w tej lokalizacji sa chtoniaki ziarnicze
i nieziarnicze. W okresie plodowym ta lokalizacja jest
czestym miejscem wystepowania potworniakow, guzow
naczyniopochodnych (np. naczyniaki krwiono$ne lub
naczyniaki limfatyczne)'. Ta lokalizacja czesto predyspo-
nuje do ucisku na zyte gtéwna gorng oraz na tchawice.
Srédpiersie srodkowe ograniczone jest przednim i tyl-
nym brzegiem osierdzia. Najczestszymi guzami tej
okolicy w okresie postnatalnym sa chioniaki, poin-
fekcyjne powiekszenie wezléw chtonnych, w okre-
sie prenatalnym za$§ torbiele oskrzelopochodne!.
Srodpiersie tylne znajduje sie za sercem i wneka-
mi pluc; zawiera tchawice, przelyk, aorte zstepujaca,
wezly chtonne oraz nerwy i zwoje wspétczulne. Guzy
Srodpiersia tylnego najczesciej pochodza z tkanki ner-
wowej. W okresie dziecigcym wyrdznia sie kilka typow
histologicznych, w zalezno$ci od dojrzatosci komérek

nerwowych: forma z zloSliwa z komoérek nisko zr6zni-
cowanych — neuroblastoma oraz nowotwory nieziosliwe
nerwiak zwojowy (ganglioneuroma), nerwiakowt6kniak
(neurofibroma) lub nerwiak ostonkowy (schwannoma).
W okresie ptodowym rozpoznaje sie¢ gtéwnie niskozr6z-
nicowane formy niedojrzate. W sroédpiersiu tylnym moga
réwniez pojawiac si¢ torbiele broncho- lub enterogenne
oraz torbiele duplikacyjne. Objawy miejscowe u dzieci
wynikajg z ucisku na rdzen kregowy, pluca albo drogi
oddechowe.!

Najczestsze typy guzéw Srodpiersia rozpoznawanych
w okresie ptodowym to potworniaki, zwojaki uktadu wspot-
czulnego, torbiele oskrzelopochodne, naczyniaki uktadu
limfatycznego (lymphangioma), sekwestry plucne. 2345
Sekwestr ptucny czyli fragment tkanki ptucnej unaczy-
niony od tozyska systemowego moze by¢ zlokalizowany
zaréwno wewnatrz klatki piersiowej i wtedy najczesciej
zlokalizowane sg w Srodpiersiu srodkowym i tylnym.
Moze by¢ zlokalizowany wewnatrzoptucnowo lub znaj-
dowac sie poza oplucng.? Rzadziej umiejscowienie sek-
westru pluca moze by¢ poza klatka piersiowa najczesciej
w jamie brzusznej oraz przestrzeni zaotrzewnowej. *

Diagnostyka r6znicowa wewnatrzmacicznie rozpo-
znanych guzéw w obrebie klatki piersiowej uwzgled-
nia takie elementy jak struktura sonograficzna guza,
ewolucja zmiany (progresja, regresja, stan stacjonar-
ny), wspolistnienie objawoéw niewydolnosci krazenia
plodu (wynikajace z ciezkich zaburzen hemodynamicz-
nych, ewentualnie wspolistnienia niedokrwistosci).
Neuroblastoma w badaniu songraficznym ma czesciej
obraz torbielowaty z obszarami hyper- i hypoechoge-
nymi, czeSciej ulega rozrostowi w trakcie obserwacji,
moze wspolistnie¢ z anemizacja, wtérng do wylewow
do guza oraz obrzekiem uogélnionym ptodu °. Teratoma
jest rowniez guzem szybko rosnacym, dajacym czeste,
ciezkie objawy niewydolnosci krazenia ptodu, o duzym
odsetku zgonéw wewnatrzmacicznych’.

W omawianym przypadku, biorac pod uwage lity cha-
rakter zmiany, brak wzrostu guza, dobry stan kliniczny
plodu rozwazy¢ nalezy rozpoznanie sekwestru, dobrze
zrbznicowanego guza z komoérek nerwowych, ewentual-
nie uchytek osierdzia.

Poniewaz w badaniach prenatalnych za pomocg kolo-
rowego doplera oraz doplera mocy (ktérych uzycie jest
konieczne do wykazania Zrédla unaczynienia guza *)
wykazano obecno$¢ niewielkiego naczynia odchodzace-
go od aorty piersiowej, ktérego w tomografii kompute-
rowej z kontrastem wykonanej po urodzeniu nie udato
sie¢ uwidocznié¢ mozna przyjac ze naczynie zaopatrujace
sekwestr uleglto inwolucji, pozostawiajac nierosnacy,
klinicznie niemy guz, bedacy obszarem tkanki plucnej,
nie zaopatrywanym w krew.

Rozstrzygniecie bedzie stanowito badanie histopa-
tologiczne, wykonane po decyzji chirurgéw o resekcji
zmiany. Wyczekujace stanowisko operatoréw moze
by¢ bowiem strategia postepowania w bezobjawowych
guzach Srodpiersia o tagodnym pochodzeniu.>*

Szczegotowe badanie ultrasonograficzne i echokar-
diograficzne ptodu pozwala na uwidocznienie takich
nieprawidlowosci, ktére w okresie po urodzeniu mogg
pozostawac bezobjawowe.’

Monitorowanie echokardiograficzne plodu (trzy-
krotne w omawianym przypadku), pokazujace brak
niekorzystnej ewolucji zarowno w odniesieniu do guza
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srodpiersia, jak i w funkcji uktadu krazenia ptodu, daje
mozliwos$¢ okreSlenia dobrego rokowania dla pacjenta
w okresie postnatalnym.
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