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OPIS PRZYPADKU

niejedno ma imie
— przypadek aziecka z wiokniakowatoscig krtani

The unpredictable reason of dyspnoea - child with filoromatosis of the larynx. A case

report.

S UMMARY

We present a case of a 4-month-old girl with chroni¢ dyspnea with the final diagnosis of laryngeal fibromatosis.

W pracy przedstawiono przypadek 4-miesiecznej dziewczynki z objawami przewlektej dusznosci, u ktdrej ostatecznie

rozpoznano wiokniakowatos¢ krtani

Gora P: Dusznos¢ niejedno ma imie — przypadek dziecka z widkniakowatoscia krtani. Alergia, 2019, 1; 31-32

Opis przypadku

4-miesieczne niemowle pici zenskiej zostalo przyjete
do Kliniki Pediatrii, Alergologii i Kardiologii Wroctawskiego
Uniwersytetu Medycznego z powodu dusznosci. Pierwsze
objawy pod postacig czestego wybudzania sie w nocy
z ptaczem rodzice zaobserwowali okoto 6 tygodni wcze-
$niej. Z tym problemem zgtosili sie do lekarza Podstawowej
Opieki Zdrowotnej, ktdry rozpoznat zapalenie gardfa i zalecit
leczenie amoksycyling. Wobec braku poprawy dziewczyn-
ka byta ponownie konsultowana pediatrycznie, w badaniu
fizykalnym nie wykazano odchylen od normy, dziecko pra-
widlowo sie rozwijato, przybierato na wadze. Przez kolejne
tygodnie objawy powoli nasilaty sie, dofgczyt sie niepokoj
w trakcie dnia, nastepnie problemy z karmieniem i epizody
drzenia glowy w trakcie karmienia. Z podejrzeniem alergii
pokarmowej zostata skierowana do szpitala.

Dziewczynka urodzita sie o czasie, sitami natury uzysku-
jac 9 punktow w skali Apgar, byta karmiona wylgcznie pier-
sig, do tej pory nie chorowata, wywiad rodzinny pozostawat
nieobcigzony.

Przy przyjeciu do Kliniki dziecko byfo w stanie ogolnym
do$¢ dobrym, prezentowato cechy dusznosci pod postacig
niewielkiego zaciggania jugulum i wzmozonej pracy przepo-
ny. Poza tym w badaniu fizykalnym zwracata uwage obec-
no$¢ pienistej tresci zawierajacej Sciete mleko w gardle oraz
jamie ustnej.

Badania dodatkowe

* Saturacja mierzona przy przyjeciu byta na poziomie
98-99%.

* W badaniach laboratoryjnych nie stwierdzono nieprawidto-
wosci, wyktadniki stanu zapalnego (CRP, prokalcytonina),
podstawowe parametry funkcji watroby, nerek, morfologia
i gazometria miescity sie w zakresach referencyjnych,

* |gE catkowite oraz panel IgE specyficznych nie potwierdzi-
ly alergicznego tta obserwowanych objawow.
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* Zostat wykonany wymaz z gardfa, ktory nie potwierdzit
obecnosci antygendw wirusa RSV.

* Wykazano jedynie obecno$¢ antygenu Chlamydia pneu-
moniae w wymazie spod nagtosni.

W badaniu RTG Klatki piersiowej opisywano zaggszczenia
pasmowate w okolicy prawego dolnego pola ptucne-
go i przywnekowo - odpowiadajgce zmianom zapalnym
odoskrzelowym - potwierdzono je takze w USG ptuc.

Rozpoznanie

atypowe zapalenie ptuc o etiologii chlamydiowe;.

Wtaczono leczenie antybiotykiem makrolidowym.
Jednak stan dziewczynki sie nie zmieniat, nadal obserwowa-
no dusznos¢ niereagujaca na leczenie bronchodylatacyjne,
narastaf niepokdj dziecka i problemy z karmieniem.

* Niemowle konsultowano kardiologicznie, wykonano USG
serca i nie wykazano cech choroby serca.

* Konsultujacy gastroenterolog zalecit wykonanie badania
kontrastowego gdrnego odcinka przewodu pokarmowe-
go, ktdrego wynik rowniez okazat sie prawidfowy.

Z uwagi na utrzymujaca sie duszno$¢ o nieuchwytnej
przyczynie zadecydowano o wykonaniu tomografii kompu-
terowej Klatki piersiowe;j.

Opis tomografii komputerowej

W znieczuleniu ogolnym wykonano badanie przed
i po podaniu kontrastu, wykazano obecnos¢ dobrze odgra-
niczonej i wzmacniajgcej sie zmiany ogniskowej 0 wymiarach
5x 6 x 11mm (APXTRxCC) zlokalizowanej w $wietle tchawicy
ok. 11mm nad podziatem. Zmiana ta fgczyta sie z tylng sciang
tchawicy oraz odcinkowo wypetniafa prawie cafe jej swiatfo,
zZwWezajac je w najwezszym miejscu do wym. 1,0 x 1,5mm.
Nie uwidoczniono ewidentnych cech naciekania okolicznych
tkanek przez wyzej opisang zmiane (w tym szerzenia sie
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jej w obrebie przetyku), ani przetoki tchawiczo-przetykowe.
Obraz w pierwszej kolejnosci przemawial za naczyniakiem.

Wobec powyzszego dziecko przekazano do Kliniki
Otolaryngologii Dziecigcej w Poznaniu, gdzie wykonano
zabieg endoskopowego usuniecia zmiany.

Po okoto 4 tygodniach otrzymali$my informacje, ze
obraz histopatologiczny przemawia za rozpoznaniem
wiokniakowatosci krtani (fibromatosis), jednak nie jest
na tyle jednoznaczny aby okresli¢ jej typ.

W ciggu 20 miesiecy po pierwszym zabiegu dokonano
dwaoch kolejnych endoskopowych resekcji guza z powodu
nawrotow.

Dyskusja:

Jako duszno$¢ definiujemy subiektywne uczucie utrud-
nionego oddychania, a takze nasilong czynno$¢ oddechowag
manifestujaca sie przyspieszeniem i pogtebieniem odde-
chow oraz wzmozong praca dodatkowych migsni odde-
chowych. Czesto wystepuje ona w chorobach alergicznych,
gtéwnie w astmie czy w przypadku wstrzasu anafilaktyczne-
go. Jednak u niemowlat w pierwszej kolejnosci nalezy brac¢
pod uwage inne rozpoznania. Najczestszg przyczyng dusz-
nosci u tak matych dzieci sg infekcje uktadu oddechowego
a wsrdd nich duzg role odgrywa Syncytialny wirus oddecho-
wy (RSV). W zapaleniu oskrzelikow wywotanym tym wirusem
obserwujemy takze kaszel, problemy z karmieniem czasem
gorgczke. W przypadku opisywanej pacjentki, wobec nieja-

Komentarz:

Fibromatozy to grupa nowotworow tkanek miekkich
charakteryzujacych sie naciekiem fibroblastéw i/lub miofi-
broblastow. Sg to guzy histologicznie nieztosliwe i niedaja-
ce odlegtych przerzutéw. Miejscowo jednak majg charakter
inwazyjny a takze charakteryzujg sie wysokim ryzykiem
nawrotow [1,2]. Mozemy podzieli¢ je na kilka jednostek,
niektore charakterystyczne sa tylko dla dzieci jak fibroma-
tosis juvenile, inne zaréwno dla dzieci i dorostych np., wiok-
niakowatos¢ powierzchowna i gleboka (guz desmoidalny).
Niektore zrodfa zaliczajg fibromatosis juvenile do grupy
guzow desmoidalnych [3]. Wsrdd widkniakowatos$ci
powierzchownej wyrozniamy takie jednostki jak przykurcz
Duputryen’a, chorobe Ledderhose (zlokalizowang w obre-
bie rozciegna podeszwowego stopy), chorobg Peyroniego
(fibromatoza pracia). Widkniakowatosc typu gtebokiego
wystepuje rzadziej, stanowigc okoto 0,03% nowotworow
u ludzi, moze lokalizowac sie niemal w kazdym rejonie
ciafa, w obrebie $cian jamy brzusznej, wewnatrzbrzusznie,

snych objawow, zostat wykonany wymaz z gardta, ktéry nie
potwierdzit obecnosci antygendw wirusa. Czynnikiem etio-
logicznym zapalenia oskrzeli i ptuc moga by¢ takze bakte-
rie, u dziewczynki zakazenie 'typowymi' bakteriami takimi jak
Streptoccocus pneumonie, Haemophilus influenzae pozwolit
wykluczy¢ niski poziom CRP we krwi. Réwnolegle pobrano
takze wymaz z gardta w kierunku antygenu Chlamydia pneu-
moniae - dodatni wynik wraz ze zmianami obserwowanymi
w badaniach obrazowych pozwalat zafozy¢, ze w opisywa-
nym przypadku przyczyng dusznosci jest infekcja atypowa.
Jak sig okazato pdzniej mogt to jednak by¢ jedynie czynnik
nasilajacy zgtaszane objawy i zaostrzajacy przebieg choroby
podstawowe;.

Dusznos¢ moze takze wystepowac w przebiegu chorob
kardiologicznych, w przypadku niemowlat nalezy w pierw-
szej kolejnosci wykluczy¢ wrodzong wade serca. Majgc to
na uwadze u opisywanej dziewczynki wykonano USG serca,
ktore wykluczyto nieprawidtowosci w ukladzie krazenia.

Kolejng z mozliwych przyczyn zgtaszanych objawdw
mogta by¢ wada anatomiczna uktadu oddechowego, taka
jak przetoka przetykowo-tchawicza, torbiel ptuca, sekwe-
stracja pfuca. Wykonane z zamiarem wykluczenia takiej
wady TK klatki piersiowej ujawnito bardzo rzadkg przyczy-
ne obturacji drog oddechowych jakg okazafa sie zmiana
nowotworowa.

W przypadku opisywanej pacjentki przyczyng dusz-
nosci byto wystepowanie rzadkiego nowotworu tkanek
migkkich, w tym przypadku krtani, jakim jest widkniako-
watose. [ ]

na konczynach (wtaczajgc obrecze barkowa i miednicows)
oraz w okolicy gtowy i szyi. Cechuje sie proliferacia fibro-
blastow w tkankach miekkich z duzg tendencjg do nawro-
tow miejscowych bez zdolnosci tworzenia przerzutéw
odleglych. Obserwuje sie czestsze wystepowanie u 0séb
z zespotem Gardnera. U dzieci dominuje posta¢ poza-
brzuszna. Wiokniakowato$¢ krtani wystepuje bardzo rzad-
ko. Etiologia choroby nie jest znana, cho¢ dyskutowane sa
czynniki genetyczne i hormonalne [4]. (Podstawg leczenia
jest zabieg chirurgiczny czesto w potgczeniu z radiotarapia,
rzadziej z chemioterapig. Nawroty dotyczg 20-70% chorych
po operacji resekcji (w 10-letniej obserwaciji) i sg najczest-
sze w pierwszych trzech latach po zakonczeniu leczenia
[5]. Pomimo rzadkiego wystepowania witdkniakowato$¢
krtani powinna by¢ brana pod uwage przy roznicowaniu
przyczyn dusznosci u dzieci a pacjenci z postawionym roz-
poznaniem powinni pozostawac w dfugotrwatej obserwacii
po zabiegu chirurgicznym. |
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