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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.

Cil prace: Popsat pfipad prenatalni diagnostiky broncho-
pulmonarni sekvestrace s kompletni spontanni antenatalni
regresi léze.

Typ studie: Kazuistika a prehled literatury.

Nazev a sidlo pracovisté: Komplexni onkologické cent-
rum Novy Ji€in, Porodnicko-gynenekologické klinika LF
UP a FN Olomouc.

Vlastni pozorovani: Je popsana kazuistika kompletni
regrese pomérné velkého bronchopulmonalniho sekvestru
u plodu v priibéhu téhotenstvi.

Bronchopulmonalni sekvestrace (Broncho-
Pulmonary Sequestration - BPS) patii mezi pato-
logické intratorakalni struktury plodu. Je to echo-
denzni masa plicni tkané, oddélend od normalniho
plicniho cévniho zidsobeni a od komunikace s pra-
duskovym stromem [5]. Sekvestr je zasoben Kkrvi
ze systémového recisté, privodni céva nejcastéji
vychdaziz hrudni nebo bfisni aorty [8]. Patologické
intratorakalni struktury plodu utlacuji vyvijejici se
plice a struktury mediastina a mohou vést k plicni
hypoplazii a/nebo hydropsu plodu.

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.

bronchopulmonary sequestration, fetal hydrops,
fetal therapy

Zavér: Bronchopulmonalni sekvestrace plodu je obvykle
diagnostikovana pfi ultrazvukovém vySetfeni ve Il. trimest-
ru téhotenstvi. Jsou-li u plodu pfitomny i jiné morfologicke
abnormality, méla by byt dopInéna konzultace klinickym
genetikem. Ve vétsing piipadd mdzZe dojit prenatalné
ke kompletni spontanni regresi léze. Pfi prognosticky
nepfiznivém nalezu by méla byt do 30. gestacniho tydne
zvazena fetélni chirurgicka intervence.

bronchopulmonalni sekvestrace, hydrops plodu,
fetdlni terapie
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BPS vznika pravdépodobné jako nadpocetny plic-
ni pupen kaudalné od normalniho plicniho pupenu
[5]. Konkrétni inzult/teratogen odpovédny za vznik
této anomalie neni znam, ke vzniku malformace ale
pravdépodobneé dochazi jiz kolem ¢tvrtého az patého
tydne téhotenstvi, kdy se zakladaji bronchopulmo-
nalni pupeny na ventralni sténé predniho stfeva.
Vyskyt BPS v populaci se odhadujena 0,8az1,4 % na
zakladé nalezi pti resekcich plic [9], pfi¢emZ men-
$1 asymptomatické 1léze miZou zlistat nepoznany
nejen prenatalné, ale i v postnatalnim obdobi [32].
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Souvislost BPS s chromozomalnimi aberacemi plodu
nebyla prokdzana a nebyl pozorovan ani zvySeny
familidrni vyskyt [5].

V soucasné dobé rozliSujeme dvé formy BPS -
intralobarni (IntraLobar Sequestration - ILS)
a extralobarni (ExtraLobar Sequestration - ELS).
Intralobarni sekvestr sdili spole¢ny pleuralni obal
se zbytkem plic. Extralobarni sekvestr ma samo-
statny pleuralni obal [10, 30].

ILS tvori asi 75 % vSech pfipadi BPS [8], lokali-
zovana je ¢astéji vlevo v dolni ¢asti hrudniku [7, 8].
VétSina autorti uvadi, Ze ILS mé stejné zastoupeni
u obou pohlavi [1, 3, 8]. ILS vétSinou nebyva sdru-
Zena s dal$imi morfologickymi abnormalitami
u plodu [8].

ELS tvoii 25 % vSech pfipad{ BPS [8], lokalizo-
vana je rovnéz castéji vlevo v dolni ¢asti hrudniku

Tab.1 Odliseni jednotlivych forem bronchopulmonalni sekvestrace

[7, 8], ale mliZe se nachézet i v subdiafragmatic-
kém, obvykle suprarendlnim prostoru (5-10 %), kde
mf{Ze byt zaménéna s tumorem nadledviny [24].
ELS se vyskytuje ¢astéji u plodi muzského pohla-
vi (75 %) [8, 3] a v 15-60 % pripadl byva sdruzena
s dalsimi morfologickymi abnormalitami u plodu
[8]. Sdruzené morfologické abnormality zahrnuji
vrozenou brani¢ni kylu, srdecni vady, zdvojeni
zaludku a stfeva, anomalie kréni patete a atrézii
pridusek [8]. Popsany byly také deformace hrudni
stény, obratlli a pectus excavatus [13, 29, 33].

OdKkysli¢ena krev z ILS je obvykle drénovana
do plicnich Zil, z ELS do systémovych Zil (v. azy-
gos, V. cava nebo v. portae). RozliSeni ELS a ILS
prenatalné pfi ultrazvukovém vysetfeni a pomoci
dopplerovského zobrazeni cévniho zasobeni je vsak
nesnadné, pokud se nejedna o subdiafragmatickou
lokalizaci ELS [4, 5, 12].

OdliSeni jednotlivych forem BPS prfehledné
zobrazuje tabulka 1.

Formy BPS
ILS ELS
Zastoupeni v populaci 75 % 25 %
muzZi 50 % 75 %
Zastoupeni pohlavi
Zeny 50 % 25%
Castgji vlevo
- v dolni ¢asti hrudniku,
. Castéji vlevo oy .
Lokalizace s . ale mlze se nachazet
v dolni ¢asti hrudniku . . S
i v subdiafragmatickém, obvykle
suprarenalnim prostoru
Pleuralni obal spolecny se zbytkem plic samostatny
Sdruzeni s dalSimi morfologickymi
. ne ano
abnormalitami
ze systémového cévniho feCisté,
Cévni zasobeni vétSinou z hrudni nebo bfisni aorty
(oddélené od normalniho cévniho zasobeni plic)
Zilni drenaz do plicnich zil do systémovych Zil

BPS (BronchoPulmonary Sequestration) - bronchopulmonalini sekvestrace; ILS (IntraLobar Sequestration) - intralobarni sekvestrace; ELS (ExtraLobar Sequestration) - extra-

lobarni sekvestrace
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BPS je vétSinou diagnostikovana pfi ultrazvu-
kovém vySetfeni ve 20.-22. tydnu téhotenstvi pii
podrobném hodnoceni morfologie plodu. Vypada
jako homogenni, echogenni masa plicni tkané.
ZvySena echogenita je vysledkem mnohocetnych
odrazii od rozhrani stén dilatovanych bronchioli
(8, 20].

VySetfovaci metody, které Ize vyuzit
k upfesnéni diagnozy u plodu

1. Ultrazvukové vySetieni

Nalez homogenni, echogenni masy v hrudniku
plodu. V 80 % pripadl je BPS lokalizovana vlevo.
Sledujeme velikost 1éze a hodnotime pritomnost/
nepiitomnost hydrotoraxu, povSechného hydrop-
su, dislokaci mediastina a pfitomnost zvySeného
mnozstvi plodové vody [7, 18]. K potvrzeni diagnézy
1ze vyuzit i dopplerovské zobrazeni, které umozni
vizualizovat samostatné systémové cévni zasobeni
[15, 19]. Pfivodna céva nejcastéji vychazi z hrudni
nebo bfisni aorty, ale byly popsany i ptipady, kdy
privodna céva odstupovala z liendlni nebo gastrické
tepny [8].
2, Specializované ultrazvukové vysetfeni srdce

plodu détskym kardiologem

3. Magneticka rezonance

V nejasnych pfipadech mtzZe upfesnit ultra-
zvukovy nalez.
4, Cytogenetické vySetieni

Jsou-li u plodu pfitomny dalsi morfologické
abnormality, je vhodné stanovit karyotyp plodu
a vyloucit chromozomalni aberaci.

Diferencidlné diagnosticky je potfeba vyloucit
jiné morfologické abnormality v hrudniku plodu.
Plivod patologickych intratorakalnich struktur
miiZze byt pulmonalni, gastrointestinalni nebo
mediastinalni [8].

Intaktni branice a normalni rozloZzeni bfis-
nich organt plodu odlisi vrozenou branic¢ni kylu
s pfesunem bfiSnich organii do oblasti hrudniku
plodu.

Pulmonalni ptivod ma cysticka adenomatoidni
plicni malformace (Congenital Cystic Adenomatoid
Malformation - CCAM). RozliSujeme tfi typy
CCAM: typ I - makrocysticky s cystami o velikosti
2az10 cm, typ II - se stfedné velkymi cystami a typ
III - mikrocysticky. CCAM se odliSuje od broncho-
pulmonalni sekvestrace tim, Ze je zasobovana
z normalni plicni cirkulace. CCAM typ I a Il ma
charakteristicky cysticky vzhled, typ III je vSak
svou echogenitou podobny bronchopulmonalnimu
sekvestru.

Ve fetalnim hrudniku se miiZe vyskytovat rov-
néz mediastinalni teratom [26], ktery ma ale ob-
vykle vys$§i echogenitu a akusticky stin [17].

ELS v subdiafragmatické lokalizaci miize svym
vzhledem plisobit jako abdominalni masa a je moz-
na zameéna za neuroblastom nebo mezoblasticky

nefrom [18].

Progndza zavisi na vice faktorech. BPS mensiho
rozsahu nemusi zptisobovat plodu v pribéhu celého
téhotenstvi zadné potiZe, mlize spontanné regredo-
vatnebo je jen sledovana a event. feSena postnatal-
né. Je-li nalez vétsiho rozsahu, je zavaznéjsi a mtize
plod ohroZovat jiZz prenatalné. MiiZe vést Kk nitro-
déloznimu imrti nebo postnatalné u novorozence
zplsobit zavaznou respira¢ni insuficienci nebo kon-
gestivni srdec¢ni selhani [22]. Podle zavaznosti nale-
zu a gestacniho stafi se zvazuje fetalni chirurgicka
intervence. Ke Spatnym prognostickym znidmkam
patfi: vétsi velikost 1éze, progresivni nartist, velky
pleurdlni vypotek, povSechny hydrops plodu, vétsi
mnozstvi plodové vody a dalsi morfologické abnor-
mality [7, 8, 21]. Dlilezitym prognostickym faktorem
je rovnéz stupen utlaku sousedici ¢asti plic a srdce
[9]. Rozhodujici byva stupeti plicni hypoplazie.
Pri¢inou hydropsu plodu je pravdépodobné omezeni
srde¢niho zilniho navratu a zvySeni centralniho
zilniho tlaku pti posunu mediastinalnich struktur.
Pokud dojde ke kompresi jicnu, coZ znemoznuje po-
lykani, rozviji se polyhydramnion [8]. PrileZitostné
muze byt u plodu pfitomen i hydrotorax. Pfi¢inou
hydrotoraxu miZe byt torze stopky, kterou je plicni
sekvestr pripojen k plici, mediastinu nebo branici
a velky hydrotorax muze zptsobit posun i utlak
mediastinalnich struktur [5, 8].

Pfi progresi nalezu po 30. gestacnim tydnu by
meélo byt zvazeno predcasné ukonceni téhoten-
stvi a nitrodélozni 1é¢ba neni indikovana. Pfed
30. gestacnim tydnem lze zvazovat chirurgickou
fetalni intervenci [5]. Fetdlni hydrotorax vyraz-
neé zvysuje riziko hypoplazie plic. Mensi se mlize
v pribéhu téhotenstvi vstiebat, velky a bilateralni
vypotek s poc¢inajicim hydropsem plodu je naopak
dtivodem k chirurgické fetalni intervenci - punkci
vypotku nebo zavedeni torakoamnialni drenaze
[8]. Vypotek se rovnéz miize punktovat tésné pred
porodem ke zlepSeni ventilace novorozence, post-
natalné se vypotek 1é¢i dny az tydny trvajici hrudni
drenézi[6, 27, 31].

Moderni metodou prenatalni intervence k za-
stavé ristu sekvestru je laserova ablace. Jedna se
o minimalné invazivni fetalni zasah, kdy je mala
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jehla vlozena do BPS a laserovy paprsek je zacilen
na abnormalni krevni cévu zasobujici BPS. Cilem
operace je zvratit proces, kdy rostouci BPS zaprici-
nuje srdecni selhani plodu. Po uzavieni pfivodné
cévy prestane BPS rlist a postupné zmensuje svoji
velikost [24].

V nejnovéjsich publikacich vyzniva srovnani
1é¢by zavedenim torakoamnidlni drenaze a lase-
rové ablace ve prospéch laserové ablace. Ve stadiu
tézkého pleurdlniho vypotku, dislokace mediasti-
na, event. pocinajiciho povsechného hydropsu,
vedla 1éc¢ba laserovou ablaci ve 100 % pripadt
k regresi 1éze (20 % Castecna, 80 % Uplna regre-
se), vymizeni hydrotoraxu i hydropsu a snizeni
potfeby chirurgického odstranéni sekvestru po
porodu. Zadny z novorozenci nepotfeboval ven-
tilaci nebo mimotélni membranovou oxygenaci
(Extracorporeal Membrane Oxygenation - ECMO).
Naproti tomu po zavedeni drendZe byla regrese
vyrazné méné casta, gestacni stati pri porodu
vyrazneé nizsi a po této intervenci ¢astéji dochaze-
lo k pfedcasnému odtoku plodové vody (Preterm
Premature Rupture of Membranes (PPROM) [25].

Oteviena fetalni operace s opera¢nim vyjmutim
sekvestru z plodu je dnes jiz obsolentni metodou.
Principem bylo operac¢ni otevieni délohy, nasledné
hrudniku plodu a odstranéni BPS. Déloha se poté
uzavriela [25].

Pokud fetalni intervence neni nutna, je dité vy-
Setfeno a podle potfeby 1é¢eno po porodu. Vétsinu
ploddt s malou BPS je mozno porodit vaginalné,
déti nemusi mit dechové potiZe a v priibéhu Zivota
jsou sledovany ambulantné u pediatra, ktery urci,
jestli a kdy ma byt sekvestr chirurgicky odstranén.
VétSinou se operuje v priibéhu prvniho roku Zivota
ditéte [5].

U dospélych pacientli a vétsich déti se nedia-
gnostikovana BPS miiZe projevit jako recidivujici
infekce dychacich cest nebo dechové obtiZe (kasel,
hemoptyza, bolesti na hrudi) napodobujici jiné ne-
moci (bronchidlni astma, obstrukéni plicni nemoc,
zapal plic, intersticialni plicni procesy). MiiZe vSak
byt i zcela ndhodnym ndalezem napfiklad pii vy-
Setfeni vypocetni tomografii. Angiografie uptesni
cévni zasobeni sekvestru [32].

Novorozenci se stfedné velkou BPS mohou mit
po narozeni respiracni potiZe a vyzaduji podani
kysliku. Komplikovan mizZe byt rovnéz prijem
potravy a v nékterych pripadech musi byt novo-
rozenci hospitalizovani na jednotce intenzivni
péce do stabilizace stavu nebo vykonani chirur-
gického zakroku [3, 5, 8]. Proto je snaha predvidat
postnatalni pribéh jiZ prenatalné. V literatufe se
popisuje rovnéz metoda EXIT [3], kdy v nezavaz-
néjsich prognostickych pripadech porod probiha
cisafskym fezem v celkové anestezii a vySetfeni
plodu event. dekompresni operace jsou provedeny
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ihned po porodu jesté pred prerusenim pupecniku
a odloucenim placenty. Zalohou pro ptipad, Ze
plice potfebuji del§i dobu na dosaZeni optimalni
funkce, je mimotélni membranova oxygenace [25].

Pacientka ve véku 34 let, III. para, v I. trimest-
ru téhotenstvi proveden kombinovany screening
snormalnim nalezem, ve 21. tydnu téhotenstvi pii
ultrazvukovém vySetfeni a podrobném hodnoceni
morfologie plodu diagnostikovan abnormalni nalez
v hrudniku plodu (leva kaudalni ¢ast hemitoraxu je
vyplnéna hyperechogennim ttvarem, viz obrazek 1.
Pti dopplerovském zobrazeni pfitomna aberantni
privodna céva odstupujici z descendentni aorty, viz
obrazky 2 a 3. Pritomna rovnéz dextrokardie, leva
kaudalni ¢ast hemitoraxu je vyplnéna trojihelni-
kovym ttvarem o velikosti 3-4 cm, hydrotorax ani

Obr. 1 Ultrazvukové vysetieni ve 21. tydnu téhotenstvi -
bronchopulmonalni sekvestrace

Levéa kaudalni ¢ast hemitoraxu je vyplnéna trojuhelnikovym
hyperchogennim Gtvarem o velikosti 3-4 cm (plicni sekvestr)

Obr. 2
dopplerovské zobrazeni pfivodné cévy
Zobrazeni aberantni systémové privodné cévy vyzivujici sekvestr

Ultrazvukové vysetfeni ve 21. tydnu téhotenstvi -



dalsi morfologické abnormality u plodu nejsou pii-
tomny. Stanovena diagndza BPS. Pfi ultrazvukovém
vySetfeni ve 24. tydnu nalez prakticky beze zmény,
viz obrazek 4, ve 28. tydnu vyrazna regrese nalezu,
viz obrazek 5. Ve 35. tydnu je pii ultrazvukovém
vySetfeni zjiStén jiz prakticky normalni nalez, doslo
ke kompletni spontanni regresi sekvestru. Porod
byl veden vaginalné ve 40. tydnu, porozen plod
Zenského pohlavi, 4110 g a 52 cm. Porod probéhl bez
komplikaci, novorozenec bez potizi s adaptaci, pti
rentgenovém vysetfeni plic normalni nalez.

Prinos fetalni chirurgické intervence u plo-
Obr. 3 Ultrazvukové vysetfeni ve 21. tydnu téhotenstvi - du bez VyznamEEho utlaku a dislokace Oko{nmh
dopplerovské zobrazeni pfivodné cévy struktur nebo pritomnosti hydrotoraxu a povsech-
Zobrazeni aberantni systémové pfivodné cévy vyZivujici sekvestr ného hydropsu je vzhledem k moznosti spontanni
a odstupujict z hrudni aorty regrese diskutabilni. U dobfe kompenzovanych
plodi bez hydropsu je proto doporucovana pravi-
delna observace a sledovani vyvoje. V literatute
se uvadi vyskyt spontadnni regrese patologickych
intratorakalnich struktur u plodu az v 50 % ptipa-
dt, spontanni regrese se vyskytujijak u BPS, tak
iu CCAM [8]. Opakované byly popsany pripady
spontanniho zmensSeni velkych 1ézi, a toiv ptipa-
dé, Ze zplisobovaly ttlak mediastina [23]. V litera-
tufe jsou uvadény riizné mechanismy vedouci ke
spontanni regresi sekvestru, naptiklad torze cévni
stopky [28] nebo involuce sekvestru pti relativné
nedostatecném cévnim zasobeni nasledkem ristu
plodu v pribéhu téhotenstvi [2].

GA=24wld

Obr. 4  Ultrazvukové vysetieni ve 24. tydnu téhotenstvi - 4117 3 -
bronchopulmonaini sekvestrace Bronchopulmonalni sekvestrace plodu je obvyk

Pretrvavajici nélez bronchopulmonélniho sekvestru, je pfitomna le diagnostikovana pfi ultrazvukovém vysetfeni ve
dextrokardie, hydrotorax ani povsechny hydrosp plodu neni pfitomen. 20, 37 22. t{/dnu téhotenstvi pﬁ podrobném hodno-

0 ceni morfologie plodu. Pro upfesnéni diagnozy je
vhodné doplnit dopplerovské zobrazeni aberantni
privodné cévy ze systémového feciSté. Nejsou-li
u plodu pritomny jiné vrozené vady, nejedna se
o indikaci k umélému preruseni téhotenstvi po
uplynuti 12 tydnt délky téhotenstvi. Jsou-1li u plodu
pritomny ijiné morfologické abnormality, méla by
byt doplnéna konzultace klinickym genetikem. Ve
vétsiné pripadl mtZe dojit prenatilné ke komplet-
ni spontanni regresi 1éze. Pfi prognosticky nepfiz-
nivém nalezu by méla byt do 30. gestacniho tydne
zvazena fetalni chirurgicka intervence. Porod by
mél byt veden v perinatologickém centru.

Obr. 5 Ultrazvukové vysetfeni v 28. tydnu téhotenstvi -
brochopulmonalni sekvestrace

Regrese nalezu, hyperechogenni Gtvar o velikosti pfiblizné L cm (plicni
sekvestr) pulmonary sequestration. J Med Imaging Radiat Oncol, 2009, p. 53.
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