Anta

. Nr. 3 (84), 2022
Medica

CAZURI CLINICE

() DO OPENa rccess DO 10.5281/zenodo.7306104
UDC: 616.24-003.219-079.4-089.85

BULA PULMONARA GIGANTA CU IMITAREA PNEUMOTORAXULUI
LA COPIl. CONSIDERATII DIAGNOSTICE S| MORFOPATOLOGICE

GIANT PULMONARY BULLA MIMICKING PNEUMOTHORAX
IN CHILDREN. DIAGNOSTIC AND MORPHOPATHOLOGICAL
CONSIDERATIONS

S. Babuci'? I. Ambros'? V. Petrovici'? S. Malanco'

" Centrul National Stiintifico-practic de Chirurgie Pediatricd ,Natalia Gheorghiu’; IMSP Institutul Mamei si Copilului,
Chisindu, Republica Moldova

2Laboratorul Infectii chirurgicale la copii, Universitatea de Stat de Medicind si Farmacie ,Nicolae Testemitanu’, Chisindu,
Republica Moldova

Rezumat

Introducere. Bula pulmonara giganta la copii se intalneste rar. n acest context, autorii prezinta un caz clinic, care demonstreaza dificultatile
diagnostice, modalitatea de tratament chirurgical si aspectele morfopatologice ale acestei entitati nozologice.

Prezentare de caz. Pacient de sex masculin, in varstd de 12 ani, care prezenta astenie, slabiciune la efort fizic si dispnee timp de 8 luni, a fost internat
pentru pneumotorax spontan pe dreapta, diagnosticul fiind stabilit la radiografie toracicd si confirmat la tomografie computerizatd. Concomitent,
pacientul suferea de timomegalie cu hipotiroidie primara congenitald, in legaturd cu ce urmeaza tratament cu L-tiroxind, si formatiune chistica a
glandei tiroide supusa tratamentului chirurgical.

Pacientul a fost supus interventiei chirurgicale toracice video asistate (VATS), intraoperator fiind identificatd o buld gigantd localizata in lobul
superior al pldmanului drept, care a fost excizata prin micro toracotomie latero-posterioara dreaptd. Evolutia postoperatorie a fost fard particularitati,
radiologic fiind constatata expansiunea treptatd a lobului superior al plamanului drept, in care scintigrafia pulmonara a pus in evidentd modificari
nesemnificative de perfuzie pulmonara.

Condluzii.

1. Diagnosticul diferential dintre bula pulmonara gigantica si pneumotorax este destul de dificil, fiind esential in aprecierea tacticii de tratament.

2. Bulectomia cu suturarea si aerostaza adecvata a liniei de rezectie la nivelul tesutului pulmonar sandtos reprezinta un procedeu tehnic sigur si
fezabil in rezolvarea acestei patologii.

3. Investigatiile histologice efectuate in acest caz au permis de a stabili unele particularitati morfopatologice ale componentelor structurale, acestea
fiind caracteristice pentru o formatiune chisticd de origine bronsicd, care continea elemente de tesuturi musculare reziduale, fascicule nervoase, arterii
obliterate sclerogenizate, precum si componenta limfocitara pseudo-foliculard, modificdrile constatate punénd in discutie originea dizontogenetica
a bulei pulmonare gigante la copii.

Cuvinte cheie: pneumotorax, bula pulmonara gigantd, drenaj pleural, bulectomie

Summary

Introduction. Giant lung blistering in children is rare. In this context, the authors present a clinical case, which demonstrates the diagnostic
difficulties, the way of surgical treatment and the morphopathological aspects of this nosological entity.

Case report. A 12-year-old male patient with asthenia, weakness on exertion and dyspnea for 8 months was hospitalized for spontaneous right
pneumothorax, the diagnosis being established by chest radiography and confirmed by computed tomography. At the same time, the patient was
suffering from thymomegaly with congenital primary hypothyroidism, because of which gets treatment with L-thyroxin, and cystic formation of the
thyroid gland undergoing surgical treatment.

The patient underwent video-assisted thoracic surgery (VATS), and a giant bladder located in the upper lobe of the right lung was identified
intraoperative, which was excised by right latero-posterior micro thoracotomy. The postoperative evolution was without particularities, radiologically
being found the gradual re-expansion of the upper lobe of the right lung, in which the pulmonary scintigraphy revealed insignificant changes of
pulmonary perfusion.

Conclusions.

1. The differential diagnosis between giant lung blister and pneumothorax is quite difficult, being essential in assessing treatment tactics.

2. Bulectomy with suturing and adequate aerostasis of the resection line at the level of healthy lung tissue is a safe and feasible technical procedure
in resolving this pathology.

3. The carried out histological investigations, in this case, established some morphopathological features of the structural components, which are
characteristic of a cystic formation of bronchial origin, which contained elements of residual muscle tissue, nerve bundles, sclerogenized-obliterated
arteries and lymphocyte component. Pseudo-follicular, the changes found questioning the dysontogenetic origin of the giant lung bubble n children.
Keywords: pneumothorax, giant pulmonary bulla, chest drain, bullectomy
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Introducere

Emfizemul bulos gigantic idiopatic, descris in literatura
de specialitate si ca “sindromul de disparitie pulmonard” sau
boala buloasé de tip I, reprezinta o entitate clinica rara ce
se caracterizeazd prin bule gigante, care ocupi cel putin o
treime din hemitoracele implicat si comprima parenchimul
pulmonar adiacent [1, 2]. Bula emfizematoasa se dezvoltd
datoritd dezintegrarii treptate a spatiilor alveolare, cu forma-
rea unui sac de aer de dimensiuni majore, care inlocuieste o
parte a parenchimului pulmonar [3]. De obicei, sunt afectati
lobii superiori, dar poate afecta si alte zone pulmonare, de
exemplu lobul mediu al plaménului drept [4].

Pentru prima dati, aceasta entitate clinica a fost descrisd
de Burke R.M. (1937) la un pacient tanar, fumator, la care
a fost constatatd o buld mare localizatd in lobul superior,
asociatd cu emfizem paraseptal [5, 6].

La copii acest sindrom este intalnit rar [7]. In acest context,
prezentim un caz clinic, care demonstreazd dificultitile
diagnostice, modalitatea de tratament chirurgical si aspectele
morfopatologice ale acestei entitdti nozologice.

Prezentare de caz

Pacientul C., anul nasterii 2008, a fost internat in mod
programat cu diagnosticul: Pneumotorax spontan pe dreap-
ta, copilul prezentdnd acuze la astenie, slabiciuni la efort
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fizic, dispnee.

Datele anamnestice au permis de a concretiza ci copilul
este bolnav de 8 luni, cAnd au aparut slabiciune generala,
dispnee, care se agravau la efort fizic. Din 2008 pacientul
se afld la evidenta cu timomegalie cu hipotiroidie primard
congenitald, in legatura cu ce urmeaza tratament cu L-tiroxin.
Pe parcursul perioadei copilului mic, pacientul a fost diag-
nosticat frecvent cu infectii respiratorii cu tratament de
lungd durati. In 2016 a fost stabilit diagnosticul de gusa
de grl cu o formatiune chistica a glandei tiroide, motiv
pentru care s-a intervenit chirurgical, efectuandu-se, initial,
inlaturarea formatiunii chistice, diagnosticul histologic
fiind chist folicular pe fundal de adenom macrofolicular
al glandei tiroide. In 2019 copilul a suportat operatia de
rezectie a lobului tiroidian stang, avind ca indicatie prezenta
formatiunilor chistice multiple. Actualmente, ecografic
s-a constatat o formatiune chistici multiloculara, septata a
lobului tiroidian drept cu extindere retrosternald pe dreapta.
La examenul radiologic al cutiei toracice, efectuat pentru
evaluarea formatiunii de volum cervico-mediastinald, inci-
dental s-a depistat pneumotorax partial pe dreapta cu com-
primarea plamanului si devierea controlaterala a traheii,
fapt ce a determinat indreptarea copilului in institutie de
profil unde diagnosticul a fost confirmat prin tomografie
computerizatd (CT) (figura 1).
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Figura 1. Pacientul C,, 12 ani. A — Radiografie toracicd preoperatorie: pneumotorax pe dreapta cu comprimarea lobului superior al pulmonului drept; B, C — Tomografie
computerizatd preoperatorie: pneumotorax partial pe dreapta cu comprimarea pldmanului lobului superior al plamdnului drept.

A fost instalat dren pleural in spatiul intercostal II, dar
a fost determinatd persistenta semnelor de pneumotorax
fard evolutie, copilul fiind externat pentru tratament
ambulator si reinternat in stationar peste o luna fard careva
modificiri evolutive radiologice, fiind stabilit diagnosticul:
pneumotorax partial pe dreapta; tumor cervico-mediastinal.

Pacientul a fost supus interventiei chirurgicale. Sub
anestezie generald, cu intubatie endotraheald, s-a recurs la
instalarea unui troacar filetat de 5 mm in spatiul intercostal
V, pe linia axilara anterioard. La revizie efectuatd cu ajutorul
camerei video a fost identificatd o buld gigantd localizatd
in lobul superior al plimanului drept, comunicanta, care
participa in actul de respiratie (figura 2). Atat bula, cat si zona
apicala a lobului pulmonar, adera la cupola hemitoracelui.
S-arecurs la o minitoracotomie postero-laterald, cu lungimea
inciziei de circa 4 cm, si, dupd procedeul de adeziolizi video

asistatd, s-a efectuat bulectomie cu suturarea zonei bazale a
bulei. Operatia s-a sfarsit cu drenarea cavititii pleurale dupa
Bulau si refacerea planului anatomic. Postoperator, scurgeri
de aer nu au fost observate, tubul intrapleural fiind indepartat
dupid 72 ore.

Evolutia postoperatorie a fost fard particularitti,
radiologic fiind constatata expansiunea treptatd a lobului
superior al pldménului drept (figura 3), in care scintigrafia
pulmonard a pus in evidentd modificari de perfuzie
pulmonara (figura 4).

Rezultatul examenului histologic a permis de a constata
structura polimorfa a chistului, caracterizatd prin prezenta
tesutului conjunctiv dens ordonat sau mai putin ordonat silax,
constituind o placd conjunctivé cu particularitati sclerogene
si/sau hialine pe zone extinse si in focar dispersate. Pe unele
arii spre interior a fost atestat un strat conjunctiv comparativ
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mai lax cu prezenta unui epiteliu cubic sau fuziform celular
de origine bronsica, atrofiat. Epiteliul fuziform celular a
fost observat in zonele mult mai sclerogenizate, frecvent
localizat in regiunea sub pleurald, la acest nivel peretele
chistului fiind prezentat de o placé hialinizantd in care erau
atestate infiltrate limfocitare disperse, nodulare si pseudo

foliculare (figura 5A). In zonele mai ingrosate au fost
observate conflueri adezive cu pleura. Pe unele cAmpuri de
vedere a fost constatatd prezenta unor spatii largi, septate
prin septuri constituite din tesut conjunctiv lax si fascicule
solitare sau in grupuri ordonate sau mai putin ordonate de
tesut conjunctiv dens (figura 5B). Aceste septuri erau dotate

Figura 2. Toracotomie video asistatd intraoperator: imaginea bulei gigantice cu peretii bine vascularizati (A) si aspectul comunicdrilor aerice interioare dintre buld cu

parenchimul pulmonar, indicate ca sageti (B).

Figura 3. Pacientul C, 12 ani. (T efectuatd a 8-a zi postoperator: semne imagistice sugestive pentru pneumotorax partial apical, efuziune pleurald moderatd pe dreapta.
Modificdri fibrotice apicale si in proiectia $9-510 pe dreapta (A, B); C, D — (T efectuatd la 36 de zile postoperator: reexpansiunea totald a lobului pulmonar superior pe

dreapta, modificdri fibroatelectatice subsegmentare in proiectia S2.

Figura 4. Scintigrafie postoperatorie (perfuzie pulmonard) efectuatd 60 zile post operator: sciderea perfuziei pulmonare in lobul superior al pldmdnului drept.
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cu o retea vasculard de tip capilar, vase mici si medii in divers
raport, asociate cu trunchiuri nervoase, suprafetele fiind
tapetate cu epiteliu uni stratificat si pseudo stratificat, mai
frecvent avand o morfologie caracteristica pentru epiteliul
cubic inalt si/sau mic. Reteaua vasculard arteriala de calibru
mediu, atestatd in zona maximal sclerozata - de asemenea,
a atestat particularitati sclerogene a straturilor cu obliterare
de lumen (figura 5C). In zonele cu spatii chistice septate, in
diverse aspecte, se atestd prezenta epiteliului de tip columnar
cu aspect proliferativ epitelial, inclusiv pseudopolipos (figura
5D).

C
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Frecvent, fasciculele retelei nervoase au fost observati
la nivelul peretelui chistului, in deosebi in zonele mai putin
hialinizate (figura6A) siin unele zone cumodificarisclerogene
reduse, unde au fost atestate fibre si fascicule musculare
(figura 6B). De mentionat cd meritd atentie constatarea unor
structuri pseudopolipoase sclero-colagenizate cicatriciale
(figura 6C) si prezenta unor formatiuni chistice de dimensiuni
mici localizate pe suprafata chistului de dimensiuni majore,
format din tesut fibrilar conjunctiv hialinizat si pleura bine
vascularizatd cu ectazii vasculare, care se prezenta drept un
blister in cronicizare (figura 6D).

e
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Figura 5. Aspecte histologice de ansamblu ale chistului si ale peretelui chistic: A — Zona subpleurald — platou hialinizat conjunctiv, cu componentd limfocitard a zonei
subpleurale, cicatrice conjunctivd pleurald. Coloratie Van Gieson (Color. VG); B — Spatii aerate delimitate prin septuri fibrilar conjunctive vascularizate, tapetate cu epiteliu
de origine bronsicd, cubic, cu mici proliferdri (sdgeatd) focare; C — Vasculopatie arteriald sclero-obliterativd a vaselor de calibru mediu atestatd la nivelul capsulei. Color.
VG, D - Epiteliu columnar cu particularitdti proliferative (sdgeatd) si proeminare pseudopolipoasd; structurd polipoasd epitelioidd in aria unui sept dintre capsuld si pleurd;
vasculopatie arteriald sclero-obliterativd a vaselor de calibru mediu atestatd la nivelul capsulei. Color VG.

Figura 6. A — Fascicule nervoase (sdgeatd) adiacent dispozitivului vascular-nervos; B — Fibre si fascicule musculare (sdgeatd) reziduale in aria capsulei. Coloratie tricrom
Mason; C— Polip sclero-colagenizat cicatricial la suprafata structurii cavitare; D — Pseudoblister in cronicizare. Coloratie tricom Mason.
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Discutii

Bulele pulmonare sunt definite ca spatii de aer cu
dimensiuni ce depdsesc 1 cm in diametru fira perete epitelial,
care se pot dezvolta in parenchimul pulmonar normal, sau
mai frecvent, in cazurile de emfizem generalizat. Bulele pot
fi caracterizate prin crestere progresiva, cu perioade lungi de
stabilitate sau, rareori, regresie spontana [8].

Pacientii cu bule gigante sunt impartiti in 4 grupe,
inclusiv: grupul I - buld gigantd unicd cu parenchim
pulmonar normal; grupul II - bule gigante multiple cu
parenchim pulmonar normal; grupul III - bule gigante
multiple cu plaman subiacent afectat de emfizem; grupul IV
- bule multiple cu parenchim pulmonar subiacent afectat de
alte patologii [9, 10]. La adulti, principalul factor etiologic
este fumatul, inclusiv a marijuanei [11]. Sunt descrise cazuri
de bule gigante determinate de deficitul de alfal-antitripsina,
virusul imunodeficientei umane netratat, utilizarea intra-
venoasd a unor droguri (metadond, metilfenidat), unele
afectiuni ale tesutului conjunctiv, cum ar fi sindroamele
Marfan sau Ehlers Danlos [12]. Unii autori descriu cazuri
familiale ale acestui sindrom, fiind asociat cu mostenirea
genetica autozomal dominantd si recesivd [13]. Cu toate
acestea, originea si mecanismele fiziopatologice ale bolii
buloase nu sunt clare. Unii autori sustin céd bulele reprezinta
rezervoare de presiune pozitivd, care determind distrugerea
parenchimului pulmonar prin presiune constantd plasata
asupra peretilor tesuturilor printr-un mecanism de supapi
unidirectionald, pe cand altii au ajuns la concluzia c bulele
se dezvolta secundar modificdrilor intermitente ale presiunii
cu intinderea tesutului pulmonar intr-o zona slaba [14].

Pentru cazurile de regresie spontana a bulelor gigantice,
unii autori utilizeaza termenul de ,,autobulectomie” Acest
mecanism rar intalnit riméne neclar, cu toate cd, in opinia
unor autori, inflamatia, dopul mucos sau un cheag de sange
pot cauza obstructionarea comunicirii bronhiale cu bula
cu dezvoltarea unui spatiu inchis, iar reabsorbtia treptata a
aerului contribuie la contractia si regresia spontand a bulei
gigantice [15].

Bulele gigantice pot fi asimptomatice, sau se pot manifesta
prin dispnee sau hemoptizie. Diagnosticul imagistic se

bazeazd pe examenul radiologic, scandrile prin tomografie
computerizata fiind mai sensibile decit radiografia toracicd
in detectarea bulelor si evaluarea numadrului, marimii si
pozitiei [16].

Diagnosticul diferential dintre o buld gigantd si
pneumotorax poate fi destul de dificil, chiar dacd au fost
descrise criteriile diagnostice radiologice ale acestei entitéti
clinice, dificultatile de diagnostic contribuind la un tratament
necorespunzator [17, 18]. Imitarea pneumotoraxul pe
radiografia toracica in cazurile de bula gigantici cu prezenta
dispneei, poate duce la plasarea neintentionatd a tubului
toracic in bula gigantica ca si in acest caz, existand riscul de
a provoca pneumotorax iatrogen, hemotorax sau chiar soc
hemoragic cu consecinte grave [19].

Descrierea initiald a tratamentului chirurgical al bulelor
pulmonare dateazd din anii 1900 si constd in drenajul
extern al bulelor gigantice (procedura Monaldi), aspiratia cu
sclerozd si pleurodeza (tehnica Brompton), marsupializarea
sau plicatia [20]. Actualmente, bulectomia prin toracotomie
conventionald sau toracoscopie videoasistatd, este trata-
mentul chirurgical de electie [9, 15].

Concluzii

1. Diagnosticul diferential dintre bula pulmonara gigan-
ticd si pneumotorax este destul de dificil, fiind esential in
aprecierea tacticii de tratament.

2. Bulectomia cu suturarea si aerostaza adecvata a liniei
de rezectie la nivelul tesutului pulmonar sdnétos reprezinta
un procedeu tehnic sigur si fezabil in rezolvarea acestei
patologii.

3. Investigatiile histologice efectuate in acest caz au
permis de a stabili unele particularitati morfopatologice
ale componentelor structurale, acestea fiind caracteristice
pentru o formatiune chistici de origine bronsicd, care
continea elemente de tesuturi musculare reziduale, fasci-culi
nervosi, arterii obliterate sclerogenizate, precum si com-
ponenta limfocitara pseudo-foliculard, modificirile con-
statate punand in discutie originea dizontogenetica a bulei
pulmonare gigante la copii.
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