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Rezumat:

Malformatiile arborelui bronsic asociate cu anomalii vasculare sunt
afectiuni congenitale rare, dar extrem de complexe, cu implicatii clinice
semnificative. Acestea se caracterizeazd printr-o combinatie de defecte
structurale ale arborelui bronsic si modificari anatomice sau functionale ale
vaselor pulmonare, care pot determina o multitudine de manifestari clinice, de
la infectii respiratorii recurente pana la insuficientd respiratorie severa.
Prevalenta exacta a acestor conditii este necunoscuta, din cauza dificultatilor
diagnostice si a variabilitatii fenotipice ale acestor anomalii combinate.
Identificarea prompta si tratamentul adecvat sunt esentiale pentru reducerea
mortalitatii si morbiditatii [8].

Aceste anomalii reprezinti o provocare semnificativd pentru medicii
pediatri si chirurgii toracali, datorita prezentarilor clinice atipice si potentialului
lor de a fi confundate cu alte boli respiratorii cronice. Tn acest context,
abordarea interdisciplinard joacd un rol esential in optimizarea rezultatelor
clinice si functionale pe termen lung.

Cuvinte cheie: malformatii bronsice, anomalii vasculare, copii.
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BRONCHIAL TREE MALFORMATIONS ASSOCIATED WITH
VASCULAR ANOMALIES IN CHILDREN

Abstract:

Bronchial tree malformations associated with vascular anomalies are
rare but highly complex congenital conditions with significant clinical
implications. They are characterized by a combination of structural defects of
the bronchial tree and anatomical or functional abnormalities of the pulmonary
vessels, which can lead to a wide range of clinical manifestations, from
recurrent respiratory infections to severe respiratory failure. The exact
prevalence of these conditions remains unknown due to diagnostic challenges
and the phenotypic variability of these combined anomalies. Early
identification and appropriate treatment are essential to reducing mortality and
morbidity.

These anomalies pose a significant challenge for pediatricians and
thoracic surgeons due to their atypical clinical presentations and potential to be
mistaken for other chronic respiratory diseases. In this context, an
interdisciplinary approach plays a crucial role in optimizing long-term clinical
and functional outcomes.

Keywords: bronchial malformations, vascular anomalies, children.

Introducere.

Malformatiile bronsice congenitale sunt anomalii rare ale cailor
respiratorii, care apar in perioada embriogenezei. Acestea pot afecta functia
respiratorie incd de la nastere sau pot ramane asimptomatice pana la o varsta
mai mare. Severitatea anomaliei variazd de la forme minore, descoperite
accidental, pana la malformatii complexe, care necesita interventie chirurgicala.
Detectarea si tratamentul precoce sunt esentiale pentru prevenirea
complicatiilor si optimizarea prognosticului [8, 4].

Anomaliile pulmonare congenitale reprezintd un procent semnificativ
din totalul malformatiilor congenitale, fiind estimate intre 5% si 18% dintre
acestea. Incidenta acestor afectiuni este variabild, situdndu-se intre 30 si 42 de
cazuri la 100.000 de persoane. in ceea ce priveste malformatiile congenitale ale
cailor respiratorii, acestea sunt raportate la aproximativ 1 din 10.000 de nou-
nascuti vii, ceea ce le conferd un caracter rar, dar cu impact major asupra
functiei respiratoria a copilului. De asemenea, un procent considerabil dintre
pacienti, de pana la 50%, prezintd concomitent anomalii cardiopulmonare, ceea
ce complicd diagnosticul si managementul terapeutic al acestor conditii
asociate[1, 7]. Cercetarile demonstreaza o crestere a detectiei acestor anomalii
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datoritd tehnicilor avansate precum tomografia computerizatd de inalta
rezolutie (HRCT) si angiografia prin rezonantd magnetica. Acest progres a
permis identificarea mai precisdi a malformatiilor la varste mai mici,
imbunatatind astfel managementul clinic si prognosticul pe termen lung [4,
9,10].

Malformatiile arborelui bronsic pot fi clasificate pe baza aspectelor
anatomice, functionale si a relatiilor cu anomaliile vasculare. Clasificarea
include: hipoplazia bronsica, stenoza bronsicd congenitald si fistulele
traheobronsice.

Hipoplazia bronsica presupune o dezvoltare incompletd a bronhiilor,
care poate fi unilaterald sau bilaterala. Se asociaza frecvent cu sindromul
scimitar, caracterizat prin prezenta unei artere pulmonare aberante ce dreneaza
in vena cava inferioard. Hipoplazia severd poate duce la insuficienta
respiratorie Inca din perioada neonatala [2, 8].

Stenoza bronsica congenitald poate fi completd sau partiald si este
asociatd cu persistenta insuficientei ventilatorii cronice. Aceasta poate fi
cauzatd de malformatii intrinseci ale peretelui bronsic sau de compresiuni
extrinseci de cdtre structuri vasculare aberante. Simptomele frecvente includ
wheezing persistent si infectii respiratorii recurente [8].

Fistulele traheobronsice reprezintd comunicari anormale intre arborele
traheobronsic si alte structuri, precum esofagul. Acestea pot fi izolate sau
asociate cu alte defecte congenitale de organe. Diagnosticul timpuriu este
esential pentru prevenirea complicatiilor severe, cum ar fi aspiratiile repetate,
pneumonii de aspiratie [5].

Etiologia acestor malformatii este complexd si multifactoriala,
implicand factori genetici, epigenetici si de mediu. Defectele in gene precum
TBX, care regleaza dezvoltarea pulmonara si vasculogeneza, au fost asociate cu
malformatii bronsice si vasculare. De asemenea, alterdrile semnalizarii
molecular-biochimice in timpul embriogenezei, pot contribui la dezvoltarea
anormala a retelelor vasculare pulmonare si a arborelui bronsic [6].

Factorii teratogeni, precum infectiile materne in primul trimestru de
sarcind, diabetul gestational, expunerea la substante toxice si hipoxia
intrauterind, joacd un rol important. Interactiunile complexe intre aceste
elemente pot determina un spectru larg de anomalii respiratorii si
cardiovasculare, subliniind importanta monitorizarii prenatale riguroase [9].

Dezvoltarea normald a arborelui respirator si a vaselor pulmonare are
loc intre saptamana 4 si sdptdmana 16 de gestatie. Orice perturbare a
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interactiunii dintre endoderm si mezoderm In aceastd perioadd poate duce la
aparitia malformatiilor. in mod specific, hipoplazia pulmonari este asociati cu
reducerea numarului de alveole si a capilarelor aferente, limitdnd semnificativ
schimbul de gaze; sunturile arteriovenoase cauzeaza o bypassare a circuitului
capilar alveolar, contribuind la hipoxemia persistenta; si compresia bronhiilor
determinata de structuri vasculare aberante poate genera obstructie dinamica si
favoriza retentia secretiilor, crescand riscul de infectii recurente [5].

Manifestarile clinice ale anomaliilor bronsice si vasculare sunt variabile
si pot include: dispnee progresivd mai frecventd la efort si asociatd cu
hipoplazia pulmonard sau compresiunea bronhiilor, infectii respiratorii
recurente cauzate de staza secretiilor bronsice si drenajul bronsic insuficient,
hemoptizie asociata de obicei cu malformatii arteriovenoase sau hipertensiune
pulmonara, wheezing [5].

Diagnosticul acestor afectiuni necesitd o combinatie de tehnici
imagistice si teste functionale. Printre metodele imagistice utilizate se numara:
radiografia toracica ce evidentiazd anomalii structurale, precum hipoplazia
pulmonard, tomografia computerizatd cu contrast oferd detalii despre
malformatiile bronsice si vasculare, angiografia prin IMR fiind standardul de
aur pentru evaluarea detaliatd a anomaliilor vasculare, si bronhoscopia permite
vizualizarea directd a lumenului bronsic si identificarea eventualelor compresii
extrinseci. Studiile functionale, precum spirometria, pot oferi informatii
suplimentare functionale despre severitatea obstructiei cailor aeriene [5, 6].

Complicatiile pot include: hipertensiune pulmonara ca urmare a
malformatiilor vasculare, insuficientd respiratorie cronicd, bronsiectazii
dezvoltate 1n contextul infectiilor recurente si drenajului deficitar, riscuri de
hemoragie masiva asociatd malformatiilor arteriovenoase de mari dimensiuni.
Tratamentul tardiv poate agrava prognosticul si calitatea vietii pacientului [9].

Managementul acestor conditii presupune o abordare multidisciplinara.
Tratamentul medicamentos presupune antibioticoterapia si tratament
simptomatic pentru prevenirea si tratarea infectiilor [5, 9]. Interventiile
chirurgicale includ rezectii segmentare sau lobare pentru Indepartarea
segmentelor afectate, corectarea fistulelor sau a compresiilor vasculare, si
embolizarea malformatiilor arteriovenoase, aplicabild chiar si in copilarie.
Tehnicile chirurgicale avansate permit reducerea riscurilor operatorii si
imbunatatirea rezultatului postoperator [1, 5].

Terapia de sustinere include oxigenoterapia intermitentd sau continua,
necesard pentru mentinerea saturatiei optime de oxigen, si fizioterapia
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respiratorie, care contribuie la imbunatatirea drenajului secretiilor si prevenirea
infectiilor secundare. De asemenea, nutritia adecvata si suplimentarea calorica
sunt esentiale pentru sustinerea cresterii si dezvoltarii copilului [9].

Tehnicile moderne, precum utilizarea bronhoscopiei interventionale cu
laser pentru indepartarea leziunilor obstructive sau stentarea cailor respiratorii
cu materiale biodegradabile, oferd alternative promitatoare pentru cazurile
complexe. In plus, terapiile genetice, aflate inca in stadiu de cercetare, pot oferi
solutii inovative pentru corectarea anomaliilor genetice asociate acestor
malformatii [5, 9].

Prezentare caz clinic.

Istoricul bolii: Copilul transferat in mod urgent la a 16 zi de viata de la
Spitalul clinic municipal Nr 1.

Istoricul vietii: Copilul de la sarcina VI, nsterea V, fiziologica la 38
saptamani, cu greutatea la nastere — 2850 g, talia — 52 cm. Vaccinat in
maternitate (HepB).

Examenul obiectiv: t-36,3C; FCC-124 b/min; TA-84/47mmHg; SaO, —
92%.

Starea generald grava, copilul este O, dependent — intubat, plasat la
VAP.

Tegumentele roze-pale, mucoasele curate. Turgor pastrat.

Tesutul adipos subcutanat dezvoltat insuficient, greutatea 2957 ¢
(IP=0,8), talia 51,5 cm, deficit ponderal gr. I. Dezvoltarea musculara
satisfacdtoare, forta musculard normald. Sistemul osteo-articular: Forma
craniului: brahicefalic. Fontanela anterioarda 2,0x2,0 c¢m, deschisa,
normotensiva. Suturile nesuprapuse, dehiscenta suturilor 0,2 cm, fontanela
posterioara 0,5x0,5 cm.

Tonusul muscular: hipotonus. Pozitia semiflexie. Reflexe fiziologice:
diminuate.

Sistemul respirator: O.—dependent suport ventilator VAP la parametrii
Fi02=21%, PMI=20, PPSE=+5, FR=40, FL=8 Tins=0,4. Auscultativ in
plamani respiratie aspra, raluri absente.

Sistemul cardiovascular: limitele cordului nu sunt deplasate. Zgomotele
cardiace sunt ritmice, sonore.

Sistemul digestiv: mucoasele cavitatii bucale umede, istmul faringian
fard depuneri. Abdomenul moale, indolor la palpare, sunet timpanic. Ficatul
+2,5 cm de la rebordul costal drept. Splina la rebordul costal.

Sistemul reno-urinar: emisia de urina libera
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Hemoleucograma: hemoglobina 150 g/l; eritrocite 4.70x10"6/uL,
hematocrit 45%, leucocite 16.40x1079/L, nesegmentate 10%, segmentate
57%, eozinofile 3%, limfocite 26%, monocite 4%.

Biochimismul seric: Alanin aminotransferaza 232.00 U/L;
Aspartataminotransferaza 74.00 U/L; Calciu 1.98 mmol/l; Creatinina in ser
70.00 umol/l; Bilirubina totalda 10.00 mcmol/l, PCR<6.

Echilibrul acidobazic: sO2c 87.80%, FO2Hb 85.10, FCOHb 1.40,
FHHb 11.80, FMetHb 1.70, Na+ 138.00 mmol/l, K+ 5.20 mmol/kg, Ca+ 0.61
mmol/l, Glucoza 6.90 mmol/l, ClI 103.00%, Lact 0.90 mmol/l, HCO3 18.30
mmol/l, BEecf -8.40 mmol/l, pCO2 27.80 mmHg, pH 7.37 unit, pO2 51.30
mmHg

Investigarea bacteriologici a tubului endotraheal: Staphylococcus
saprophyticus rezistent la amoxacilind, ampincilind, cefazolina, cefuroxim,
cefepim, cefoperazon, cefotaxim, ceftriaxon, ceftazidim, colistin, pipercilin si
sensibila la clindamicind, imipinem, meropenem, tobramicind, vancomicina.

Teste imunologice: Ac anti HVS tip 1,2 IgG: pozitiv, Ac anti HVS tip
1,2 IgM: negativ, Ac CMV IgG: pozitiv, Ac CMV IgM: negativ, Ac IgG anti
Toxoplasma: pozitiv, Ac IgM anti Toxoplasma: negativ.

EKG: Ritm sinusal neregulat, 152. AE - deviere spre dreapta.
Dereglarea proceselor de repolarizare.

Echo cord: Cavitdtile cordului nu-s dilatate. Functia de pompa a
miocardului VS in limitele normei. Cordaj fals in cavitatea VS. Insuficienta
v.tricuspide gr.I. Insuficienta a.pulmonalis gr.1I.

EEG: Copilul se afld in stare de somn, cu amplitudinea biopotentialelor
diminuata pana la 10-20 mcVt. Se inregistreaza varfuri izolate, regiunii T-F sin,
fara iradiere In emisfera opusd, de incidentd moderatd - posibil de geneza
epileptiforma.

Fibrobronhoscopia: coardele vocale permeabile liber. Traheea
permeabild. Carina deformat din partea bronhiei drepte cu prelungire pe
peretele medial drept. In lumenul distal a traheei si bronhiei drepte peretele
lateral prolabeazad in lumen ocupind practic tot lumenul bronhiei drepte.
Dislocatia bronhiilor de grad II-III fird modificari. in lumenul bronhilor secret
albicios-purulent. Concluzie endoscopica: Traheobronhomalacie. Endobronsita
cataral-purulenta grad II.

Tomografia computerizati a creierului: Date imagistice CT sugestive
pentru multiple imbibitii hemoragice periventriculare in regiunea parietald
bilateral. Hematom suaaponevrotic Tn regiunea fronto-parietald pe dreapta.
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Hiperdensitatea  sinusurilor ~ cerebrale  venoase (posibil cadrul
hemoconcentratiei). Otitd medie si mastoiditd bilaterala.

Tomografia computerizati a toracelui: Date imagistice CT sugestive
pentru prezenta ariei focalizate de hiperdensitate patologica intraluminal la
nivelul bifurcatiei traheei cu trecere in bronhia principala dreapta. Atelectazia a
S4 pe dreapta. Atelectazia totald a lobului inferior pe dreapta.

Diagnostic clinic:

De baza: Q320 Malformatie congenitald pulmonara.

Q322 Traheobronhomalacie pe dreapta, evolutie severa. Endobronsita
cataral-purulenta I1

P37.8Infectie i/uterina (CMV, HSV, Toxoplasma).
P52.4 EPHI. Boala postresuscitatorie - Inbibitii hemoragice multiple
periventricular
P23.9 Pneumonie congenitald
Concomitente: P12.0 Cefalohematom
Complicatii: P90 Sindrom convulsiv al nou-nascutului
P289 Alte afectiuni respiratorii survenind in perioada perinatala
P28.4 Apneea nou-nascutului, nespecificata
P27.8 Pneumonie legatd de VAP
P285 Insuficienta respiratorie acuta gr. I1.
K71.9 Hepatita toxica

Concluzii:

1. Malformatiile arborelui bronsic asociate cu anomalii vasculare sunt
patologii complexe, care implicd atdt structuri bronsice, cat si vasculare,
necesitand o diagnosticare rapidd, detaliatd si o abordare terapeutica
individualizatd. Avand in vedere natura lor complexd, aceste afectiuni pot
implica riscuri semnificative pentru sanatatea respiratorie a pacientului, ceea ce
face interventiile timpurii extrem de importante. De asemenea, managementul
acestor malformatii trebuie sa fie atent personalizat, avand in vedere
diversitatea si severitatea posibilelor simptome si complicatii.

2.  Progresele semnificative in tehnologiile imagistice si in tehnicile
interventionale au permis o mai buna intelegere a acestor afectiuni, contribuind
la un diagnostic mai rapid si mai precis. Aceste avansuri, au revolutionat
capacitatea de a vizualiza anomaliile bronsice si vasculare, oferind informatii
detaliate despre localizarea si natura acestora. Totodatd, tehnicile minim
invazive, precum interventiile endoscopice si procedurile chirurgicale precise,
au Tmbunatatit semnificativ prognosticul si calitatea vietii pacientilor.
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3. Abordarea multidisciplinara ramane esentiald in gestionarea acestor
afectiuni, fiind imperativ ca specialisti din diverse domenii — pneumologie
pediatrica, chirurgie toracica, radiologie, cardiologie si chirurgie vasculara — sa
colaboreze pentru a oferi un tratament optim. De asemenea, cercetarile viitoare
vor continua s aduca inovatii in diagnosticul si tratamentul acestor conditii, cu
scopul de a imbunatati rata de succes a interventiilor si de a reduce riscurile pe
termen lung pentru pacienti.
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