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Plasti¢ni ili odljevni bronhitis izrazito je rijetka i teSka bolest koju se sve ¢eS¢e prikazuje kao kasnu komplikaciju kod
djece nakon uspostave Fontanove cirkulacije. Ovdje prikazujemo 11-godi$njeg dje€aka s inicijalnom dijagnozom sindroma
hipoplasti¢nog lijevog srca (HLHS) kod kojeg se u dobi od 11 godina razvila slika plastiénog bronhitisa s tipi¢nim klini¢kim,
makroskopskim i mikroskopskim nalazom. Razmatraju se moguci etioloski €imbenici u nastanku bolesti, od nekih grani¢nih
izvornih kriterija (hipoplazija velikih plu¢nih krvnih zila) do brojnih kirurskih i interventnih postupaka. Neovisno o &injenici
da ne postoji jedinstven etioloski €imbenik, u pozadini bolesti nalazi se poremecaj limfne drenaze. U radu se razmatraju
moguci etioloski ¢Cimbenici s opseznom analizom mogucéeg poremecaja limfne drenaze u kardiopulmonalnom odnosu kod
Fontanove cirkulacije. Kratko se opisuju i druge kasne komplikacije kod Fontanove cirkulacije, ali i opsezan i uspjeSan

terapijski pristup sindromu odljevnog bronhitisa.
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UVOD

Plasti¢ni ili odljevni bronhitis je vrlo rijetko, potenci-
jalno smrtonosno stanje koje se ocituje iskasljavanjem
dijelova odljeva traheobronhalnog stabla i uzrokuje
razlicit stupanj respiracijskog distresa (1-5). Javlja se u
raznim plué¢nim bolestima (2,3), a sve se ¢e$ce opisu-
je u djece sa slozenim prirodenim sr¢anim grjeskama
(PSG) s jedinstvenom (zajednickom) klijetkom otka-
ko se one sa sve ve¢im uspjehom palijativno lijece ope-
racijom po Fontanu, odnosno njenim modifikacijama.
Javlja se kao kasna komplikacija ovih operacija (6-12).
Jedini prikaz plasti¢nog bronhitisa u nasoj literaturi
potjece iz 2007. godine, a odnosi se na dijete s primar-
nom patologijom di$nog trakta. Rijec¢ je o petogodis-
njoj djevojcici kod koje je odljevni bronhitis izazvao
teski respiracijski distres, ali se brzo klinicki oporavila
nakon bronhoskopskog uklanjanja odljeva (12).

Fontanova cirkulacija, kasne komplikacije, plasti¢ni bronhitis, djeca, etiologija, lijecenje

Ovdje zelimo prikazati pojavu plasti¢nog bronhitisa
u 11-godi$njeg djecaka s inicijalnom dijagnozom hi-
poplasti¢nog lijevog srca (HLHS) (engl. hypoplastic
left heart syndrome), a nastao je jamacno kao kasna
komplikacija modificirane operacije po Fontanu. Ta-
koder u raspravi dajemo uvide u dosadasnja saznanja
o etiologiji i patogenezi ovoga stanja te moguénostima
njegovog lijecenja.

PRIKAZ BOLESNIKA

Rije¢ je o djecaku u dobi od 11 godina rodenom sa
HLHS-om, kojem su prethodno ucinjene sve tri pali-
jacijske operacije; 1. Norwood I s mBT anastomozom
neposredno nakon porodaja (mBT - modificirana Bla-
lock-Taussigina anastomoza), 2. PCPC anastomoza u
dobi od 4 mjeseca (PCPC - parcijalna kavopulmonal-
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na konekcija, engl., partial cavopulmonary connecti-
on)), 3. TCPC anastomoza s fenestracijom u dobi od 3
godine (TCPC - potpuna kavopulmonalna konekcija,
engl. total cavopulmonary connection). Slijedom toga,
u dobi od 10 god. i 10 mj. zatvorena je fenestracija
PFO okluderom (PFO - persistent foramen ovale). Tri
mjeseca potom (sredinom 2016. godine) primljen je u
Zavod za pedijatrijsku kardiologiju zbog iskasljavanja
odljeva bronha, $to je prepoznato kao kasna kompli-
kacija operacije po Fontanu s nazivom plasti¢ni bron-
hitis (sl. 1. A i B). Osim nativnog iskasljaja prikazan
je i makroskopski nalaz dobiven bronhoskopski. Dija-
gnoza je potvrdena i patohistoloskom analizom kako
slijedi: trakasti, razgranati uzorci ukupnog promjera 2
i3 cm, histoloski gradeni pretezno od fibrina i sluzi s
nesto upalnih stanica i tracaka odljustenog epitela, $to
histoloski odgovara plasti¢cnom bronhitisu.

SL. 1. Prikaz iskasljaja kod odljevnog bronhitisa: A. Makro-
skopski nalaz nakon spontanog iskasljaja. B. Odljev bronha
uklonjen bronhoskopski.

Mikrobioloskom obradom iskasljaja nadeni su sapro-
fitna Neisseria, Staphycoloccus aureus, Candida albi-
cans, Penicillium sp., Streptococcus sp.( viridans)(sl. 2.
- 1,2,3,4). Dijagnoza PSG, to¢nije HLHS-a postavljena
je u 24-tom tjednu gestacije fetalnom ehokardiogra-
fijom, a potvrdena je nakon porodaja koji je uslijedio
spontano u 37-om tjednu trudnode u tercijarnom op-
stetrickom centru. Odmah poslije porodaja premje-
$ten je u Referentni centar za pedijatrijsku kardiologi-
jus infuzijom prostaglandina (PGE1) zbog odrzavanja
otvorenog arterijskog duktusa (desno-lijevi pretok). U
dobi od 9 dana ucinjena je operacija Norwood I sa
Sano shuntom (provodnik od desne klijetke do plu¢ne
arterije) koji je zbog teske stenoze u dobi od 4 mje-
seca zamijenjen novim. U dobi od 6 mjeseci ucinjena
je operacija po Glennu, odnosno PCPC anastomoza
(anastomoza gornje Suplje vene s desnom granom
plu¢ne arterije). Zbog hipoplasti¢ne lijeve plu¢ne arte-
rije (LPA) istovremeno je u nju ugradena i potpornica
(stent). U dobi od godine dana je zbog daljnje stenoze
pulmonalnih ogranaka ucinjena redilatacija stenta u
LPA i dilatacija desne grane plu¢ne arterije (RPA), ali
i embolizacija aortopulmonalnih kolaterala zavojnica-
ma (coils) te dilatacija istmi¢ne stenoze s gradijentom
vi$im od 20 mm Hg (kriterij za koarktaciju). U dobi od
4,5 godine ucinjena je TCPC anastomoza uz kirursku
rekonstrukciju luka aorte.
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SL 2. Trakasti, razgranati uzorci ukupnog promjera 2 i 3 cm,

histoloski gradeni pretezno od fibrina i sluzi s nesto upalnih

stanica i tracaka odljustenog epitela, $to histoloski odgovara
acelularnom plasticnom bronhitisu (tip 2).

Prethodno mu je tijekom preoperacijske kateterizacije
zbog okluzije venskog sustava od vene femoralis pre-
ma donjoj $upljoj veni s desne strane, u lijevu zajed-
ni¢ku i vanjsku ilijakalnu venu ugradena potpornica
kako bi se odrzao pristup od lijeve femoralne vene
prema donjoj Supljoj veni. U dobi od 6 god. i 4 mj.
ucinjena je redilatacija stenta LPA (12 mm), dilatacija
Glenn-ove anastomoze (zbog razvoja stenoze) i dila-
tacija RPA (ogranak za gornji rezanj), a potom slijedi
transkatetersko zatvaranje fenestracije Amplatzerovim
kisobranom (PFO okluder). Nakon zatvaranja doslo je
do ocekivanog porasta periferne sistemne saturacije
kisikom, pa je postupno ukinuta antikoagulacijska te-
rapija (warfarin) i zapoc¢inje antiagregacijska terapija
(acetilsalicilna kiselina) (sl. 3). Razlozi za ugradnju
stentova u prito¢ne krvne Zile iz kardinalnog venskog
sustav a kaudalno te potreba za dilatacijom Glennove
anastomoze, ne mogu se dokuciti bez dodatne sumnje
na koagulacijske probleme u kardinalnom venskom
sustavu, neovisno o urednoj antikoagulacijskoj i antia-
gregacijskoj terapiji i neovisno o neprestano urednim
rutinskim laboratorijskim kontrolama koagulacije. Tri
mjeseca nakon zatvaranja fenestracije dijete pocinje
sve uestalije produktivno kasljati uz iskasljavanje gu-
ste sluzi, a povremeno i bijelog, zilavog sekreta u de-
belim nitima koji poprimaju oblik odljeva bronhalnog
stabla (sL. 1) (kompletan makroskopski i mikroskopski
opis naprijed, sl. 2 ).
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SL 3. A. Prikaz LPA; A. S potpornicom koja je
dilatirana(crvena strjelica), prikaz zavojnice u
aortopulmonalnoj kolaterali (plava strjelica) i prikaz PFO
okludera na mjestu prethodne fenestracije TCPC anastomoze
(vrh strjelice). B. Lateralna projekcija

SL 4. Rendgenska slika u djeteta s plasti¢nim bronhitisom;
zastojne promjene u plucima s krupnijim vaskularnim
hilusima, bez infiltrata ili izljeva.

S vremena na vrijeme vidljivi su i tracci svjeze krvi. Na
rendgenogramu pluca vidljiv je zastojni pluéni crtez s
krupnijim vaskularnim hilusima, bez prisutnosti infil-
trata i izljeva (sl. 4). Uz kardiotonike i diuretike (ena-
lapril, furosemid, spironolakton), uvedena je inhalacija
acetil-cisteinom i hipertoniénom otopinom natrije-
va klorida. Unato¢ tome ima sve ucestalije napadaje
kaslja te izrazeniju hipoksiju s dispnoi¢kim krizama i
produktivan kasalj uz distenziju vratnih vena. Javlja-
ju se i aritmogene epizode atrijske tahikardije do 150/
min s pojedina¢nim ventrikularnim ekstrasistolama.
Nad trikuspidalnim u$¢em nalazi se sistolicki Sum I1/6
zbog trikuspidalne insuficijencije. Jetra se palpira 3 cm
pod DRL, slezena nije palpabilna. Pulsacije perifernih
arterija su uredne, edema nema. Upalni parametri su
normalni (SE 12 mm/3,6 ks, CRP 8,6 mg/L) kao i bio-
kemijski (ionogram, GUK, koagulogram, antitrombin,
hepatogram, ureja, kreatinin, troponin T, CK, protei-
nogram i elektroforeza proteina) te urin. Ima umjerenu
poliglobuliju (E 5,60 10'%/L, Hb 165..161g/L, Hct 0,497
L/L). Plinska analiza krvi pokazuje normalan parcijal-
ni tlak kisika (pO, 9,4 kPa) bez popratne acidoze i/ili

hiperkapnije. EKG pokazuje takozvani infantilni tip;
hiperdevijacija el. osi udesno(+140°), AV blok I (PQ
0,24 s), QRS 0,08 s, QTc 0,42 s, nepotpun (Wilsonov)
blok desne grane (obrazac rSR’), znakovi opterecenja
desne klijetke uz negativne T valove V1-V3. Na po-
novljenom rendgenogramu srca i pluca nesto je nagla-
$eniji zastojni pluéni crtez uz stacionaran ostali intra-
torakalni nalaz. U testovima plu¢ne funkcije nalazi se
teska opstrukcijsko-restrikcijska slika (oko 50 % pluc-
ne funkcije), bez reakcije na Ventolin. Uz spomenutu
kardiotonicku terapiju i kisik (2 L/min.) nastavlja se
simptomatska terapija; dostatna hidracija, sekretolitici
(acetilcistein, bromheksin) uz inhalacije 3-5 % otopine
NaCl-a te intenzivna respiracijska fizikalna kinezitera-
pija uz primjenu vibrirajuce torakalne drenaze kojom
je znatno olaksano iskasljavanje bronhalnog odljeva.
Kratkotrajno prima i sistemske glukokortikoide te je
uvedena inhalacijska terapija potiscima flutikazona.
Dodatno se u terapiju uvodi sildenafil te antagonist
receptora endotelina-1 bosentan s ciljem smanjivanja
plu¢nog vaskularnog otpora. Ve¢ od drugog tjedna
boravka doslo je do znadajnog smanjenja ucestalosti
i intenziteta kaslja, pa se pacijenta uskoro u dobrom
hemodinamskom stanju otpusta u kuénu njegu. U
meduvremenu je prebolio infektivnu mononukleozu
i desnostranu parakardijalnu bronhopneumoniju uz
manju koli¢inu desnostranog pleuralnog izljeva, a li-
jecen je ceftriaksonom i azitromicinom. Redovito se
kontrolirao u kardioloskoj ambulanti uz nepromije-
njene nalaze EKG-a i UZV srca. Uz opisanu simpto-
matsku terapiju kontinuirano prima sljedece lijekove:
sotalol 2 x 20 mg p.o., Enap 1 x 2.5 mg p.o., Lasix 2x 10
mg p.o., Aldactone 1 x 12,5 mg p.o., Aspirin 1 x 50 mg
p.0., sildenafil 3 x10 mg.p.o., Stayveer 1 x 62,5 mg.p.o.
I dalje je povremeno kasljao uz iskasljavanje manjih
komadic¢a ¢vrstog bronhalnog odljeva no uz simpto-
matsku terapiju inhalacijama hipertoni¢ne otopine na-
trijeva klorida i sekretolitika takve epizode postupno
prestaju. Simptomi i klini¢ki znaci moguceg recidiva
trajali su godinu dana. Sredinom 2017. god. je zbog po-
trebe revizije stanja ucinjena rekateterizacija srca i CT
angiografija toraksa, abdomena i zdjelice. Prikazano je
zadovoljavajude stanje i hemodinamika Fontanove cir-
kulacije (srednji tlak u PA 17 mm Hg, PVR 2,5 j/m?,
Nakata indeks ispod 300 mm?/m?) na osnovi ¢ega je u
daljnjem postupanju u obzir dosla samo rekonstrukcija
Fontanove operacije s mogu¢im otvaranjem rasteret-
nog otvora. No kako je u sljede¢em razdoblju doslo do
spontanog prestanka svih simptoma plasti¢nog bron-
hitisa navedeno nije u¢injeno. Djecak je ve¢ gotovo Ce-
tiri godine godine nakon inicijalnog nalaza plasti¢cnog
bronhitisa u redovitim ambulantnim kardioloskim
kontrolama, uz gore navedenu terapiju, dobrog opceg
i klinickog stanja, nepromijenjenog nalaza ultrazvuka
srca, zadovoljavajucih kontrolnih laboratorijskih bio-
kemijskih parametara, za sada bez naznake za razvija-
nje neke druge kasne komplikacije.
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RASPRAVA

Plasti¢ni bronbhitis je vrlo rijetko, ozbiljno, potencijal-
no smrtonosno stanje koje se ocituje stvaranjem du-
gackih, blijedoruzicastih, gumastih, rastegljivih i raz-
granatih fibromukoznih ¢epova unutar velikih i malih
di$nih putova. Opisani sadrzaj opstruira diSne putove
i ponasa se kao svojevrsno ,,strano tijelo“ pa se ocitu-
je ucestalim napadajima kaslja tijekom razli¢itog raz-
doblja i s razli¢itim stupnjem zaduhe i respiracijskog
distresa (dispneja, cijanoza, sipnja, hemoptiza). Moze
nastati i gusenje s posljedi¢nim kardiorespiracijskim
zatajenjem i smrtnim ishodom (1-4). Dijagnoza se po-
stavlja na osnovi klinicke slike i tijeka bolesti, te nakon
iskagljavanja gore navedenog ,odljeva“ traheobronhal-
nog stabla po kojem je dijagnoza slikovito i dobila ime
- plasti¢ni bronhitis (4-7). Dijagnoza se rjede postavlja
nakon ekstrakcije odljeva pomoc¢u bronhoskopa $to
je Cesto vrlo tesko jer sluzavi Cepovi ¢vrsto prijanjaju
uz zid bronha u kojem nastaju i lomljivi su (13). Di-
jagnozu je moguce postaviti ili potvrditi i na osnovi
histoloskog nalaza (1,3). U naseg je bolesnika sumnja
na plasti¢ni bronhitis postavljena na osnovi klinicke
slike, a potvrdena kako tipi¢nim makroskopskim nala-
zom odljevnog bronhitisa (sl. 1A i 1B), tako i na osnovi
histoloske analize osobitog iskasljaja (sl. 2 - 1,2,3,4,).
Prvi opisi ovog stanja sezu jo$ od Galena, a vrlo je ne-
uobicajen u djece. Javlja se kod bronhopulmonalnih
upalnih i alergijskih bolesti (pneumonija, kroni¢ni
bronhitis, astma, respiracijske infekcije, bronhiektazije,
tuberkuloza), kao i kod cisti¢ne fibroze, reumatoidnog
artritisa, amiloidoze, abnormalnosti limfne drenaze i
kod bolesti srpolikih stanica (2,3,14,15).

Sve se Ce$ce opisuje u djece sa slozenim prirodenim
sréanim grjeskama, osobito u onih palijativno kirurski
lije¢enih uspostavom Fontanove cirkulacije. Javlja se
kao kasna komplikacija te operacije, s procijenjenom
ucestalo$¢u od 1 do 4 %, uz stopu smrtnosti u akut-
noj fazi 29 %, a prema nekim izvorima petogodi$nji
je mortalitet ¢ak i do 50 %. Oko 40 % djece s Fonta-
novom cirkulacijom razvija kod plasti¢nog bronhitisa
simptome Zzivotne ugrozenosti (2,16). Fontanova je
cirkulacija postupan palijativni kardiokirurski pristup
kojim se postize fizioloska korekcija brojnih prirode-
nih sré¢anih grjeSaka s anatomskim ili funkcionalnim
univentrikularnim srcem, tj. jednom (zajednickom)
funkcionalnom klijetkom (SV) (engl. single ventricle-
SV). U osnovi se tezi prema tome da se ukupni sistem-
ski venski povrat krvi iz kardinalnog venskog sustava
preusmjerava izravno u plu¢no arterijsko stablo bez
prisutnosti pogonske ,,pumpne® subpulmonalne kli-
jetke, dok jedinstvena (zajednicka) klijetka vrsi ,,pum-
pnu” funkciju sistemne cirkulacije i time funkcional-
no postaje iskljucivo sistemska klijetka, neovisno o
morfologiji (lijeva, desna, nedeterminirana). Time se
odvaja plucni i sistemni optjecaj krvi koji su iz pato-
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loskog paralelnog spojeni u fizioloski, serijski polozaj.
Na taj se nacin postize bolja oksigenacija i rasterece-
nje sistemne klijetke uz porast minutnog volumena i
smanjenje rizika od paradoksne embolije, ali na ustrb
povisenog centralnog venskog tlaka. Ipak, minutni vo-
lumen ovako korigirane grjeske nikada ne iznosi vise
od 70-80 % minutnog volumena zdravog srca.Vazno je
naglasiti da u takozvanoj ,,Fontanovoj“ cirkulaciji (ne-
ovisno o modifikaciji) sr¢ani minutni volumen ovisi
isklju¢ivo o plu¢nom protoku odnosno o zadovoljava-
ju¢em transpulmonalnom gradijentu tlaka, tj. razlici
centralnog venskog tlaka i srednjeg tlaka lijeve pretkli-
jetke te je pluéni optjecaj “klju¢na i slaba karika“ o ko-
joj ovisi uspjesnost ishoda ove cirkulacije. Fontanova
operacija i modifikacije sa svim kriterijima do sada su
opsezno opisane u literaturi (8,17-19).

Od izvornih kriterija iz 1972. godine (,,ten commande-
ments®, Choussat, Fontan) koji su smatrani nuznima
za uspjeh operacije atrezije trikuspidalne valvule, pro-
$irenjem spektra prirodenih sr¢anih grjesaka s funkci-
onalno samo jednom klijetkom, uklju¢ujuci i HLHS,
iznjedreni su neki novi rizi¢ni ¢imbenici, ali sva isku-
stva pokazuju da je pluéni optjecaj ,,najslabija karika“
u fiziologiji ,,Fontanove® cirkulacije. Medu najvazni-
jim rizi¢nim ¢imbenicima ostali su povisen plucni zil-
ni otpor (PVR), povisen srednji tlak u plu¢noj arteriji
i relativna hipoplazija plu¢nih arterija. Trajno se zahti-
jevaju kriteriji po kojima srednji tlak plu¢ne arterije ne
smije biti vi$i od 17 mm Hg (takozvani podtlak), PVR
mora biti ispod 2,5 Wood jedinica, a veli¢ina plu¢-
nih krvnih Zila vise od 350 mm?/m? (indeks Nakata).
Kod naseg bolesnika imali smo zadovoljene kriterije
srednjeg tlaka i izracunat kriterij niske PVR, ali smo
ispocetka imali hipoplaziju krvnih zila koju smo po-
kusali sanirati opisanim dilatacijama ili implantacijom
potpornica. Pacijent je ispunjavao i kriterije sistolicke
i dijastolicke funkcije sistemne (ovdje desne) klijetke
(EF > 55 % i end-dijastoli¢ki tlak manje od 8 mm Hg).
Ista je otklonjena prilikom trece operacije rekonstruk-
cijom istmusa aorte. Cini se da razvoj opstrukcijskih
lezija na lijevoj strani (koarktacija aorte) ima manju
ulogu, ali ga takoder treba otkloniti na vrijeme. Po-
stoji, dakle niz ¢imbenika koji su tijekom vremena do
posljednje faze (TCPC anastomoza) mogli remetiti
funkciju pluénog krvnog zilja kao $to su; maldistribu-
cija protoka kroz plué¢no vaskularno korito, hipopla-
zija plu¢nih arterija, mehanicka opstrukcija tijekom
abnormalnih kirurskih anastomoza, stenoza, distorzi-
ja, kirurskih oziljaka i vanjskih kompresija, dugotraj-
no smanjen protok, desaturacija, povecan kolateralni
protok, manjak pulsatilnog protoka koji dovodi do
endotelne disfunkcije sa smanjenim lu¢enjem NO iz
endotela koji je fizioloski mo¢ni vazodilatator, odsut-
nost razdoblja ubrzanog i tla¢no visokog protoka kroz
pluca s regrutacijom novih plu¢nih arterija kao i znat-
no oslabljenom plu¢nom vaskularnom reaktivnoséu
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tijekom tjelesne aktivnosti. Iako smo se drzali prepo-
rucenog vremenskog razmaka od palijacije do palija-
cije, u meduvremenu su kod naseg pacijenta ucinjeni
neki interventni zahvati. Poznato je da s vremenom i
u zaista optimalnim sluc¢ajevima dolazi do postupnog
povisenja PVR-a i centralne venske kongestije te do
rane i kasne dijastolicke, a potom i sistolicke disfunk-
cije sistemne klijetke (17,18).

Plasti¢ni bronhitis pripada kasnim komplikacijama
Fontan-Kreutzerove operacije u koje se jo§ medu
ostalima ubrajaju i aritmije, tromboembolijske kom-
plikacije, plu¢ne arteriovenske malformacije (fistule),
venovenske fistule i enteropatija s gubitkom bjelance-
vina (8-10). Iako uzrok i mehanizam nastanka ovog
stanja jo§ uvijek nisu u potpunosti razja$njeni, na
osnovi opisanih prikaza slucajeva u literaturi se pret-
postavlja da abnormalnosti hemodinamike, limfnog
sustava i imunoloskog odgovora imaju odlucujucu
ulogu u njegovu nastanku. Oni su opet u medusob-
nom ¢vrstom, no nedovoljno razja$njenom suodnosu.
Vrlo uzak raspon hemodinamike (osobito u njenom
pluénom optoku) pridonosi ovom stanju, pa mozemo
re¢i da je ono manifestacija suboptimalne prilagodbe
na direktnu kavopulmonalnu cirkulaciju, odnosno
pojavljuje se u bolesnika koji su iskusili znacajne peri-
operativne komplikacije tijekom njezinog postupnog
izvodenja. Tome u prilog govore i iskustveno iznjedre-
ni rizi¢ni ¢imbenici za pojavnost ove komplikacije, a
oni su: prolongirano vrijeme drenaze prsnog kosa na-
kon 2. i 3. koraka Fontanove operacije, ascites i zna-
¢ajne aorto-pulmonalne kolaterale koje su zahtijevale
zatvaranje zavojnicom (coil-om) postupkom interven-
tne kateterizacije i pojava hilotoraksa u bilo kojoj fazi
ove operacije. Rekonstrukcija luka aorte tijekom 1.
faze ove operacije smatra se grani¢nim rizi¢nim ¢im-
benikom. Primijecena je i poveznica ranijeg razvoja
plasti¢nog bronhitisa s dugotrajnijom drenazom pr-
snog kosa, a raniji nastup ove komplikacije (osobito
unutar godine dana nakon dovrSenja operacije po
Fontanu) je pak povezan s poveéanom smrtno$éu
(20). Da je ona ¢vrsto povezana s poremecajima he-
modinamike Fontanove cirkulacije govori i ¢injenica
da se ona povremeno povlaci nakon medikamentnih,
interventnih kateterizacijskih, kirurskih i inih pokusa-
ja lijecenja kojima se ona nastoji nanovo optimizirati,
a u potpunosti nestaje nakon uspjesne presadbe srca.
U nekih bolesnika poremecaji limfnog sustava imaju
osobito znacenje, a detaljan prikaz njene abnormalne
anatomije i obrazac limfnog protoka mogu se prika-
zati limfoscintigrafijom i/ili dinami¢kom kontrastnom
magnetnorezonantnom limfangiografijom (21,22).
Kod naseg bolesnika ovu je pretragu u nasim uvjetima
bilo nemoguce uciniti, ali i u globalnim razmjerima
su dijagnosticke metode za definiranje limfne drenaze
oskudne. U posljednje se vrijeme sve ¢es$c¢e razmatra-
ju stanja koja su kod slozenih PSG vezana uz moguéi

poremecaj limfne drenaze (14,21,22,23,24). Zna se da
sistemna venska hipertenzija u donjoj $upljoj veni do-
vodi do povecane produkcije limfe i stvaranja limfede-
ma, a u gornjoj Supljoj veni do otezane drenaze limfe
zbog povisenja njenog intratorakalnog tlaka. To dovo-
di do staze limfe i abnormalnog retrogradnog protoka
limfe od torakalnog duktusa prema pluénom hilusu s
posljedi¢nim strukturalnim promjenama u vidu dila-
tacije peribronhalne limfne mreze, nastankom limfan-
giektazija i abnormalnih limfnih kolaterala. Vreme-
nom zbog vjerojatno upalom potaknutog ostecenja
bronhalne sluznice i njene povecane propusnosti (per-
meabilnosti) dolazi do stvaranja limfo-bronhalnih, tj.
limfo-alveolarnih fistula i prodora hilusnog sadrzaja u
traheobronhalno stablo s formiranjem hilusnih odlje-
va. Takvo je zbivanje prvi put patohistologki prikazala
Hug sa suradnicima u Cetverogodis$njeg djecaka sa slo-
zenom PSG (15). U tim ¢e slu¢ajevima kirursko pod-
vezivanje torakalnog duktusa ili perkutana selektivna
embolizacija torakalnog duktusa i patoloskih limfnih
zila (kolaterala i dilatirane peribronhalne limfne mre-
ze) moguce dovesti do pobolj$anja stanja, a u nekim
slucajevima i do trajnog izlje¢enja od ove komplikaci-
je. Da u etiologiji i patogenezi ovog stanja vaznu ulogu
zauzima i abnormalan imunoloski odgovor pokazao
je i nalaz stani¢ne imunofenotipizacije i profila prote-
ina i citokina u uzorku bronhalnog odljeva bolesnika
podvrgnutih Fontanovoj operaciji. Naime, prvu histo-
logku klasifikaciju u¢inili su Seear i sur., koji su je po-
dijelili na dva tipa: tip 1, odnosno upalni tip, sastavljen
je uglavnom od fibrina s gustim infiltratom eozinofila,
a tip 2, tzv. acelularni tip, uglavnom od mucina (slu-
zi) s vrlo malo (ili gotovo nista) celularnog infiltrata,
kakav je opisan i u naseg djecaka. Onaj prvi vidljiv je
u plu¢nim upalnim bolestima i dobro reagira na pro-
tuupalno lije¢enje inhalatornim steroidima, a potonji
u oboljelih od sloZenih sréanih grjeSaka i zahtjevniji
je u terapijskom smislu rije¢i (1). Smatra se da je on
posljedica neobi¢nog odgovora pluénog epitela na po-
vi$en venski tlak koji se ocituje hipersekrecijom slu-
zi. No, gore navedeno istrazivanje Racza i suradnika
pokazalo je da je profil citokina u njemu proupalan i
da je zapravo rije¢ o slozenom bioloskom procesu u
kojem se dogada vrhunac upalne ,savr$ene oluje” s
abnormalnim imunoloskim odgovorom na istu (20).
U literaturi se nalaze i podatci da je restrikcijski fora-
men ovale i odlaganje balonske atrioseptostomije kod
HLHS-a ¢es¢e vezano uz kasniju pojavu plastiénog
bronhitisa, a zbog posljedi¢nog razvoja takozvanog
Lhutmeg lung® (,pluéa muskatnog orasc¢i¢a“) zbog ra-
zvoja sekundarne pulmonalne limfangiektazije. Iako
pretjerano rana atrioseptostomija i stvaranje Sirokog
ASD-a moze dovesti do akutne sré¢ane insuficijencije u
djeteta s HLHS-om, ¢ini se da kasna atrioseptostomija
kod restriktivnog PFO moze biti razlogom spomenu-
tog ostecenja pluéne mikrovaskulature (26,27). Zato
je glavni zadatak fetalnog kardiologa utvrditi tezinu
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restrikcije na osnovi doplerskog obrasca pulmonalnih
vena i indicirati atrioseptostomiju (septektomiju) ne-
posredno nakon porodaja. Tromboembolijska pluéna
hipertenzija (28) i drugi mogudi rijetki poremecaji ko-
agulacije mogu biti razlogom odlaganja trombotickih
partikala na stijenke plu¢nih krvnih zila, suzavati ih i
razvijati mehanizam za razvoj ve¢ opisanog plasti¢nog
bronhitisa. Zato svako takvo dijete po nasem misljenju
zahtijeva dodatne i osobite koagulacijke testove, uk-
ljucujudi i antifosfolipidni sindrom kao potencijalno
rijetki reumatoloski entitet, a ne treba zaboraviti ni na
srpastu anemiju (15). To znadi da je na terenu vulne-
rabilne Fontanove cirkulacije moguca i pojava plastic-
nog bronhitisa drugacije, nekardioloske etiologije.

Lijecenje ove komplikacije je vrlo tesko i u potpunosti
individualno, prilagodeno svakom bolesniku posebno.
Temelji se na medikamentima koji djeluju na pojedi-
ne komponente bronhalnog odljeva, omeksavaju ga i
pomazu lakSem iskasljavanju kao $to su mukolitici i
fibrinolitici (inhalacije aerosoliziranim acetil-cistei-
nom, aktivatorom tkivnog plasminogena, heparinom,
urokinazom, rekombinantnom alfa dornazom) (29-
31), inhalacijama hipertoni¢ne otopine natrijeva klo-
rida, salbutamola, kortikosteroida te drugim mjerama
kao $to su fizikalna respiratorna terapija i posturalna
drenaza, a povremeno je kljuéno mehanic¢ko odstra-
njenje odljeva te opetovana toaleta di$nih putova
bronhoskopski. Takoder se u cilju smanjenja PVR-a i
centralnog venskog tlaka koriste plu¢ni vazodilatatori
kao $to su sildenafil i bosentan (32), a pokusana je i
kontinuirana parenteralna terapija prostaciklinskim
preparatima (epoprostenol). Od farmakoloskog lije-
¢enja koristi se i antikoagulacijska terapija, diuretici i
azitromicin koji je pokazao snazno protuupalno i imu-
nomodulatorno djelovanje (33,34). Sukladno gore na-
vedenoj etiologiji i patogenezi potrebna je pomna i te-
meljita analiza, tj. revizija hemodinamike ,,Fontanove“
cirkulacije koja uklju¢uje trazenje opstrukcije uzroko-
vane stenozom ili trombozom i druge hemodinamske
poremecaje kao $to su perikardijski izljev, atrioventri-
kularna nesinkroniziranost (RCT - resinhronizacijska
kardijalna terapija) (35) i drugi te njezine optimizacije
djelovanjem na sve reverzibilne uzroke kirurskim i/
ili interventnim kateterizacijskim postupcima (36-
39). Sve su ove mjere primijenjene u naseg bolesnika
uspjesno, tako da ve¢ nekoliko godina nema recidiva.
Povremeno je od koristi trazenje abnormalnosti lim-
fnog sustava s prikazom detaljne anatomije i patoloske
cirkulacije te gore opisanim kirurskim ili interventnim
kateterizacijskim djelovanjem na istu. Ako su iscrplje-
ne sve medikamentne i kirurske mogu¢nosti lijecenja
u obzir dolazi i transplantacija srca koja je krajnja, no
ucinkovita opcija i ¢ini se jedina dovodi do trajnog iz-
ljecenja od plasti¢nog bronhitisa (40).
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ZAKLJUCAK

Prikazali smo 11-godi$njeg djecaka s izvornom dija-
gnozom HLHS-a, u kojeg se nakon zatvaranja fenestre
razvila slika plasti¢nog (odljevnog) bronhitisa kao ri-
jetke kasne komplikacije Fontan-Kreutzerove cirkula-
cije. Kompliciran tijek bolesti, grani¢ne vrijednosti ne-
kih klju¢nih kriterija za Fontanovu cirkulaciju i brojne
interventne i kirurske metode vjerojatni su razlozi
pojave plasticnog bronhitisa. Iako je jedinstven etio-
loski ¢cimbenik ostao nepoznat i ne postoje jedinstvene
smjernice za lijecenje, teoretsko poznavanje mogucih
etioloskih ¢imbenika i terapijskih metoda omogudili
su nam uspje$no lijecenje plasticnog bronhitisa kod
ovog djeteta.
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SUMMARY
PLASTIC BRONCHITIS - IS IT A SYNDROMIC DISEASE?
L. SRKOC MAJCICA!, D. BARTONICEK? D. BELINA?, S. SEIWERTH?, I. MALCIC?

!General Hospital Zabok and Hospital of Croatian Veterans, Department of Pediatrics; *University Hospital
Centre Zagreb, Department of Pediatric Cardiology; *Department of Cardial Surgery, University Hospital
Centre Zagreb; *Department of Pathology, University of Zagreb School of Medicine, Zagreb, Croatia

Plastic or cast bronchitis is a very rare and severe condition that occurs as a late complication with increasing frequency
in children after the establishment of the Fontan’s circulation. The case study presents an 11-year-old boy with an initial
diagnosis of hypoplastic left heart syndrome (HLHS) who developed plastic bronchitis features with typical clinical,
macroscopic and microscopic findings. Possible etiological factors are considered in the disease pathogenesis, from some
of the borderline original criteria (hypoplasia of large pulmonary blood vessels) to numerous operating and interventional
procedures. Regardless of the fact that there is no unique etiological factor, the disease is marked by an underlying
disorder in the lymphatic drainage. Possible etiological factors are evaluated in the paper, with extensive analysis of a
possible lymphatic flow disorder in cardiopulmonary relationship with Fontan’s circulation. Furthermore, other possible late
complications with Fontan’s circulation are presented, as well as a comprehensive and successful therapeutic approach
to the plastic bronchitis syndrome.

Key words: Fontan’s circulation, late complications, plastic bronchitis, children, etiology, treatment
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