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Bronchopulmonální sekvestrace
Bronchopulmonary sequestration

Bombová J.1, Lubušký M.2

ABSTRACT

Objective: To describe the case of prenatal diagnosis 
of bronchopulmonary sequestration and compelete 
spontaneous antenatal regresion of the lesion. 
Design: Case report and review of the literature.
Setting: Complex Cancer Center Novy Jicin, Department 
of Obstetrics and Gynecology Palacky University Hospital 
Olomouc.
Case report: We describe the case reports about the 
complete regression of a quite large bronchopulmonary 
sequestration during pregnancy.

Conclusion: Bronchopulmonary sequestration is usually 
diagnosed in mid-trimester ultrasound fetal anomaly 
scan. In case of other fetal abnormalities are present the 
counceling by medical geneticist should be completed. 
In most cases complete spontaneous antenatal regre-
sion of the lesion occur and the fetal surgery should 
be considered in adverse prognostic findings until 30 
gestational weeks.
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SOUHRN

Cíl práce: Popsat případ prenatální diagnostiky broncho-
pulmonární sekvestrace s kompletní spontánní antenatální 
regresí léze. 
Typ studie: Kazuistika a přehled literatury.
Název a sídlo pracoviště: Komplexní onkologické cent-
rum Nový Jíčín, Porodnicko-gynenekologická klinika LF 
UP a FN Olomouc.
Vlastní pozorování: Je popsána kazuistika kompletní 
regrese poměrně velkého bronchopulmonálního sekvestru 
u plodu v průběhu těhotenství. 

Závěr: Bronchopulmonální sekvestrace plodu je obvykle 
diagnostikována při ultrazvukovém vyšetření ve II. trimest-
ru těhotenství. Jsou-li u plodu přítomny i jiné morfologické 
abnormality, měla by být doplněna konzultace klinickým 
genetikem. Ve většině případů může dojít prenatálně 
ke kompletní spontánní regresi léze. Při prognosticky 
nepříznivém nálezu by měla být do 30. gestačního týdne 
zvážena fetální chirurgická intervence.

KLÍČOVÁ SLOVA

bronchopulmonální sekvestrace, hydrops plodu, 
fetální terapie
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ÚVOD
Bronchopulmonální sekvestrace (Broncho

Pulmonary Sequestration – BPS) patří mezi pato-
logické intratorakální struktury plodu. Je to echo-
denzní masa plicní tkáně, oddělená od normálního 
plicního cévního zásobení a od komunikace s prů-
duškovým stromem [5]. Sekvestr je zásoben krví 
ze systémového řečiště, přívodní céva nejčastěji 
vychází z hrudní nebo břišní aorty [8]. Patologické 
intratorakální struktury plodu utlačují vyvíjející se 
plíce a struktury mediastina a mohou vést k plicní 
hypoplazii a/nebo hydropsu plodu. 

ETIOLOGIE
BPS vzniká pravděpodobně jako nadpočetný plic-

ní pupen kaudálně od normálního plicního pupenu 
[5]. Konkrétní inzult/teratogen odpovědný za vznik 
této anomálie není znám, ke vzniku malformace ale 
pravděpodobně dochází již kolem čtvrtého až pátého 
týdne těhotenství, kdy se zakládají bronchopulmo-
nální pupeny na ventrální stěně předního střeva. 
Výskyt BPS v populaci se odhaduje na 0,8 až 1,4 % na 
základě nálezů při resekcích plic [9], přičemž men-
ší asymptomatické léze můžou zůstat nepoznány 
nejen prenatálně, ale i v postnatálním období [32]. 
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Souvislost BPS s chromozomálními aberacemi plodu 
nebyla prokázána a nebyl pozorován ani zvýšený 
familiární výskyt [5]. 

KLASIFIKACE
V současné době rozlišujeme dvě formy BPS – 

intralobární (IntraLobar Sequestration – ILS) 
a extralobární (ExtraLobar Sequestration – ELS). 
Intralobární sekvestr sdílí společný pleurální obal 
se zbytkem plic. Extralobární sekvestr má samo-
statný pleurální obal [10, 30]. 

ILS tvoří asi 75 % všech případů BPS [8], lokali-
zována je častěji vlevo v dolní části hrudníku [7, 8]. 
Většina autorů uvádí, že ILS má stejné zastoupení 
u obou pohlaví [1, 3, 8]. ILS většinou nebývá sdru-
žena s  dalšími morfologickými abnormalitami 
u plodu [8]. 

ELS tvoří 25 % všech případů BPS [8], lokalizo-
vána je rovněž častěji vlevo v dolní části hrudníku 

[7, 8], ale může se nacházet i v subdiafragmatic-
kém, obvykle suprarenálním prostoru (5–10 %), kde 
může být zaměněna s tumorem nadledviny [24]. 
ELS se vyskytuje častěji u plodů mužského pohla-
ví (75 %) [8, 3] a v 15–60 % případů bývá sdružena 
s dalšími morfologickými abnormalitami u plodu 
[8]. Sdružené morfologické abnormality zahrnují 
vrozenou brániční kýlu, srdeční vady, zdvojení 
žaludku a střeva, anomálie krční páteře a atrézii 
průdušek [8]. Popsány byly také deformace hrudní 
stěny, obratlů a pectus excavatus [13, 29, 33].

Odkysličená krev z  ILS je obvykle drénována 
do plicních žil, z ELS do systémových žil (v. azy-
gos, v. cava nebo v. portae). Rozlišení ELS a  ILS 
prenatálně při ultrazvukovém vyšetření a pomocí 
dopplerovského zobrazení cévního zásobení je však 
nesnadné, pokud se nejedná o subdiafragmatickou 
lokalizaci ELS [4, 5, 12]. 

Odlišení jednotlivých forem BPS přehledně 
zobrazuje tabulka 1.

Tab. 1	 Odlišení jednotlivých forem bronchopulmonální sekvestrace

 
Formy BPS

ILS ELS

Zastoupení v populaci 75 % 25 %

Zastoupení pohlaví

muži 50 % 75 %

ženy 50 % 25 %

Lokalizace
častěji vlevo 
v dolní části hrudníku

častěji vlevo 
v dolní části hrudníku, 
ale může se nacházet 
i v subdiafragmatickém, obvykle 
suprarenálním prostoru

Pleurální obal společný se zbytkem plic samostatný 

Sdružení s dalšími morfologickými 
abnormalitami

ne ano

Cévní zásobení
ze systémového cévního řečistě, 
většinou z hrudní nebo břišní aorty
(odděleně od normálního cévního zásobení plic)

Žilní drenáž do plicních žil do systémových žil

BPS (BronchoPulmonary Sequestration) – bronchopulmonální sekvestrace; ILS (IntraLobar Sequestration) – intralobární sekvestrace; ELS (ExtraLobar Sequestration) – extra-
lobární sekvestrace
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DIAGNÓZA
BPS je většinou diagnostikována při ultrazvu-

kovém vyšetření ve 20.–22. týdnu těhotenství při 
podrobném hodnocení morfologie plodu. Vypadá 
jako homogenní, echogenní masa plicní tkáně. 
Zvýšená echogenita je výsledkem mnohočetných 
odrazů od rozhraní stěn dilatovaných bronchiolů 
[8, 20]. 

Vyšetřovací metody, které lze využít 
k upřesnění diagnózy u plodu

1. Ultrazvukové vyšetření 
Nález homogenní, echogenní masy v hrudníku 

plodu. V 80 % případů je BPS lokalizována vlevo. 
Sledujeme velikost léze a hodnotíme přítomnost/
nepřítomnost hydrotoraxu, povšechného hydrop-
su, dislokaci mediastina a přítomnost zvýšeného 
množství plodové vody [7, 18]. K potvrzení diagnózy 
lze využít i dopplerovské zobrazení, které umožní 
vizualizovat samostatné systémové cévní zásobení 
[15, 19]. Přívodná céva nejčastěji vychází z hrudní 
nebo břišní aorty, ale byly popsány i případy, kdy 
přívodná céva odstupovala z lienální nebo gastrické 
tepny [8].
2. �Specializované ultrazvukové vyšetření srdce 

plodu dětským kardiologem
3. Magnetická rezonance

V  nejasných případech může upřesnit ultra-
zvukový nález. 
4. Cytogenetické vyšetření

Jsou-li u  plodu přítomny další morfologické 
abnormality, je vhodné stanovit karyotyp plodu 
a vyloučit chromozomální aberaci.

DIFERENCIÁLNÍ DIAGNÓZA
Diferenciálně diagnosticky je potřeba vyloučit 

jiné morfologické abnormality v hrudníku plodu. 
Původ patologických intratorakálních struktur 
může být pulmonální, gastrointestinální nebo 
mediastinální [8]. 

Intaktní bránice a  normální rozložení břiš-
ních orgánů plodu odliší vrozenou brániční kýlu 
s přesunem břišních orgánů do oblasti hrudníku 
plodu. 

Pulmonální původ má cystická adenomatoidní 
plicní malformace (Congenital Cystic Adenomatoid 
Malformation – CCAM). Rozlišujeme tři typy 
CCAM: typ I – makrocystický s cystami o velikosti 
2 až 10 cm, typ II – se středně velkými cystami a typ 
III – mikrocystický. CCAM se odlišuje od broncho-
pulmonální sekvestrace tím, že je zásobována 
z  normální plicní cirkulace. CCAM typ I a  II má 
charakteristický cystický vzhled, typ III je však 
svou echogenitou podobný bronchopulmonálnímu 
sekvestru. 

Ve fetálním hrudníku se může vyskytovat rov-
něž mediastinální teratom [26], který má ale ob-
vykle vyšší echogenitu a akustický stín [17]. 

ELS v subdiafragmatické lokalizaci může svým 
vzhledem působit jako abdominální masa a je mož-
ná záměna za neuroblastom nebo mezoblastický 
nefrom [18].

PROGNÓZA
Prognóza závisí na více faktorech. BPS menšího 

rozsahu nemusí způsobovat plodu v průběhu celého 
těhotenství žádné potíže, může spontánně regredo-
vat nebo je jen sledována a event. řešena postnatál-
ně. Je-li nález většího rozsahu, je závažnější a může 
plod ohrožovat již prenatálně. Může vést k nitro-
děložnímu úmrtí nebo postnatálně u novorozence 
způsobit závažnou respirační insuficienci nebo kon-
gestivní srdeční selhání [22]. Podle závažnosti nále-
zu a gestačního stáří se zvažuje fetální chirurgická 
intervence. Ke špatným prognostickým známkám 
patří: větší velikost léze, progresivní nárůst, velký 
pleurální výpotek, povšechný hydrops plodu, větší 
množství plodové vody a další morfologické abnor-
mality [7, 8, 21]. Důležitým prognostickým faktorem 
je rovněž stupeň útlaku sousedící části plic a srdce 
[9]. Rozhodující bývá stupeň plicní hypoplazie. 
Příčinou hydropsu plodu je pravděpodobně omezení 
srdečního žilního návratu a zvýšení centrálního 
žilního tlaku při posunu mediastinálních struktur. 
Pokud dojde ke kompresi jícnu, což znemožňuje po-
lykání, rozvíjí se polyhydramnion [8]. Příležitostně 
může být u plodu přítomen i hydrotorax. Příčinou 
hydrotoraxu může být torze stopky, kterou je plicní 
sekvestr připojen k plíci, mediastinu nebo bránici 
a velký hydrotorax může způsobit posun i útlak 
mediastinálních struktur [5, 8].

LÉČBA
Při progresi nálezu po 30. gestačním týdnu by 

mělo být zváženo předčasné ukončení těhoten-
ství a  nitroděložní léčba není indikována. Před 
30. gestačním týdnem lze zvažovat chirurgickou 
fetální intervenci [5]. Fetální hydrotorax výraz-
ně zvyšuje riziko hypoplazie plic. Menší se může 
v průběhu těhotenství vstřebat, velký a bilaterální 
výpotek s počínajícím hydropsem plodu je naopak 
důvodem k chirurgické fetální intervenci – punkci 
výpotku nebo zavedení torakoamniální drenáže 
[8]. Výpotek se rovněž může punktovat těsně před 
porodem ke zlepšení ventilace novorozence, post-
natálně se výpotek léčí dny až týdny trvající hrudní 
drenáží [6, 27, 31].

Moderní metodou prenatální intervence k zá-
stavě růstu sekvestru je laserová ablace. Jedná se 
o minimálně invazivní fetální zásah, kdy je malá 
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jehla vložena do BPS a laserový paprsek je zacílen 
na abnormální krevní cévu zásobující BPS. Cílem 
operace je zvrátit proces, kdy rostoucí BPS zapříči-
ňuje srdeční selhání plodu. Po uzavření přívodné 
cévy přestane BPS růst a postupně zmenšuje svoji 
velikost [24]. 

V nejnovějších publikacích vyznívá srovnání 
léčby zavedením torakoamniální drenáže a lase-
rové ablace ve prospěch laserové ablace. Ve stadiu 
těžkého pleurálního výpotku, dislokace mediasti-
na, event. počínajícího povšechného hydropsu, 
vedla léčba laserovou ablací ve 100 % případů 
k regresi léze (20 % částečná, 80 % úplná regre-
se), vymizení hydrotoraxu i hydropsu a snížení 
potřeby chirurgického odstranění sekvestru po 
porodu. Žádný z novorozenců nepotřeboval ven-
tilaci nebo mimotělní membránovou oxygenaci 
(Extracorporeal Membrane Oxygenation – ECMO). 
Naproti tomu po zavedení drenáže byla regrese 
výrazně méně častá, gestační stáří při porodu 
výrazně nižší a po této intervenci častěji docháze-
lo k předčasnému odtoku plodové vody (Preterm 
Premature Rupture of Membranes (PPROM) [25]. 

Otevřená fetální operace s operačním vyjmutím 
sekvestru z plodu je dnes již obsolentní metodou. 
Principem bylo operační otevření dělohy, následně 
hrudníku plodu a odstranění BPS. Děloha se poté 
uzavřela [25].

Pokud fetální intervence není nutná, je dítě vy-
šetřeno a podle potřeby léčeno po porodu. Většinu 
plodů s  malou BPS je možno porodit vaginálně, 
děti nemusí mít dechové potíže a v průběhu života 
jsou sledovány ambulantně u pediatra, který určí, 
jestli a kdy má být sekvestr chirurgicky odstraněn. 
Většinou se operuje v průběhu prvního roku života 
dítěte [5].

U dospělých pacientů a větších dětí se nedia-
gnostikovaná BPS může projevit jako recidivující 
infekce dýchacích cest nebo dechové obtíže (kašel, 
hemoptýza, bolesti na hrudi) napodobující jiné ne-
moci (bronchiální astma, obstrukční plicní nemoc, 
zápal plic, intersticiální plicní procesy). Může však 
být i zcela náhodným nálezem například při vy-
šetření výpočetní tomografií. Angiografie upřesní 
cévní zásobení sekvestru [32].

Novorozenci se středně velkou BPS mohou mít 
po narození respirační potíže a  vyžadují podání 
kyslíku. Komplikován může být rovněž příjem 
potravy a v některých případech musí být novo-
rozenci hospitalizováni na jednotce intenzivní 
péče do stabilizace stavu nebo vykonání chirur-
gického zákroku [3, 5, 8]. Proto je snaha předvídat 
postnatální průběh již prenatálně. V literatuře se 
popisuje rovněž metoda EXIT [3], kdy v nezávaž-
nějších prognostických případech porod probíhá 
císařským řezem v  celkové anestezii a  vyšetření 
plodu event. dekompresní operace jsou provedeny 

ihned po porodu ještě před přerušením pupečníku 
a  odloučením placenty. Zálohou pro případ, že 
plíce potřebují delší dobu na dosažení optimální 
funkce, je mimotělní membránová oxygenace [25].

VLASTNÍ POZOROVÁNÍ
Pacientka ve věku 34 let, III. para, v I. trimest-

ru těhotenství proveden kombinovaný screening 
s normálním nálezem, ve 21. týdnu těhotenství při 
ultrazvukovém vyšetření a podrobném hodnocení 
morfologie plodu diagnostikován abnormální nález 
v hrudníku plodu (levá kaudální část hemitoraxu je 
vyplněna hyperechogenním útvarem, viz obrázek 1. 
Při dopplerovském zobrazení přítomna aberantní 
přívodná céva odstupující z descendentní aorty, viz 
obrázky 2 a 3. Přítomna rovněž dextrokardie, levá 
kaudální část hemitoraxu je vyplněna trojúhelní-
kovým útvarem o velikosti 3–4 cm, hydrotorax ani 

Obr. 1     Ultrazvukové vyšetření ve 21. týdnu těhotenství – 
bronchopulmonální sekvestrace
Levá kaudální část hemitoraxu je vyplněna trojúhelníkovým 
hyperchogenním útvarem o velikosti 3–4 cm (plicní sekvestr)

Obr. 2     Ultrazvukové vyšetření ve 21. týdnu těhotenství – 
dopplerovské zobrazení přívodné cévy
Zobrazení aberantní systémové přívodné cévy vyživující sekvestr
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další morfologické abnormality u plodu nejsou pří-
tomny. Stanovena diagnóza BPS. Při ultrazvukovém 
vyšetření ve 24. týdnu nález prakticky beze změny, 
viz obrázek 4, ve 28. týdnu výrazná regrese nálezu, 
viz obrázek 5. Ve 35. týdnu je při ultrazvukovém 
vyšetření zjištěn již prakticky normální nález, došlo 
ke kompletní spontánní regresi sekvestru. Porod 
byl veden vaginálně ve 40. týdnu, porozen plod 
ženského pohlaví, 4110 g a 52 cm. Porod proběhl bez 
komplikací, novorozenec bez potíží s adaptací, při 
rentgenovém vyšetření plic normální nález.

DISKUSE
Přínos fetální chirurgické intervence u  plo-

dů bez významného útlaku a dislokace okolních 
struktur nebo přítomnosti hydrotoraxu a povšech-
ného hydropsu je vzhledem k možnosti spontánní 
regrese diskutabilní. U  dobře kompenzovaných 
plodů bez hydropsu je proto doporučována pravi-
delná observace a sledování vývoje. V literatuře 
se uvádí výskyt spontánní regrese patologických 
intratorakálních struktur u plodu až v 50 % přípa-
dů, spontánní regrese se vyskytují jak u BPS, tak 
i  u  CCAM [8]. Opakovaně byly popsány případy 
spontánního zmenšení velkých lézí, a to i v přípa-
dě, že způsobovaly útlak mediastina [23]. V litera-
tuře jsou uváděny různé mechanismy vedoucí ke 
spontánní regresi sekvestru, například torze cévní 
stopky [28] nebo involuce sekvestru při relativně 
nedostatečném cévním zásobení následkem růstu 
plodu v průběhu těhotenství [2].

ZÁVĚR
Bronchopulmonální sekvestrace plodu je obvyk-

le diagnostikována při ultrazvukovém vyšetření ve 
20. až 22. týdnu těhotenství při podrobném hodno-
cení morfologie plodu. Pro upřesnění diagnózy je 
vhodné doplnit dopplerovské zobrazení aberantní 
přívodné cévy ze systémového řečiště. Nejsou-li 
u plodu přítomny jiné vrozené vady, nejedná se 
o  indikaci k  umělému přerušení těhotenství po 
uplynutí 12 týdnů délky těhotenství. Jsou-li u plodu 
přítomny i jiné morfologické abnormality, měla by 
být doplněna konzultace klinickým genetikem. Ve 
většině případů může dojít prenatálně ke komplet-
ní spontánní regresi léze. Při prognosticky nepříz-
nivém nálezu by měla být do 30. gestačního týdne 
zvážena fetální chirurgická intervence. Porod by 
měl být veden v perinatologickém centru.
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