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|vadas

Pateikiami penkiy gydyty pacienty ligos istorijy duomenys, aprasoma kraujo kreSumo sistemos patologija sergant
paveldima plauciy emfizema.
Ligoniai ir metodai

2000-2003 metais Torakalinés chirurgijos klinikoje gydyti penki vienos giminés nariai, sirge spontaninio pneumotorak-
so komplikuota plauciy emfizema. Jgimta plauciy emfizema Seimoje sirgo ir Siuo metu serga 12 Zmoniy. Visi ligoniai
buvo operuoti. Atliktos torakotomijos, rezekuota pazeista plaucio dalis, atlikta daliné arba visiskoji pleurektomija,
drenuota pleuros ertmé.

Rezultatai

Pooperaciniu laikotarpiu visiems ligoniams padidéjo kraujavimas j pleuros ertme. Netekto kraujo tiris buvo papildomas
hemotransfuzija, Svieziai $aldytos plazmos infuzijomis. Dél kraujavimo j pleuros ertme ar susidariusio hemotorakso buvo
atliktos trys retorakotomijos. Pakartotiniy operacijy metu buvo rastas jvairaus dydzio hemotoraksas (600-1100 ml),
difuzinis kraujavimas i$ kratinés sienos be aiskaus vieno kraujavimo zidinio. Visi pacientai pasveiko.

ISvada

Turimi duomenys yra bidingi jgimtam alfa-1 antitripsino sintezés defektui.

ReikSminiai Zodziai: plauciy emfizema, spontaninis pneumotoraksas, pooperacinés komplikacijos, antitrombinas IlI

Background / objective

There were five members of one family suffering from pulmonary emphysema complicated with spontaneous pneu-
mothorax, treated at Kaunas Medical University Hospital since 2000 till 2003. The data from the case histories of all the
patients are presented and the possible reasons for blood clotting dysfunction are discussed.
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Patients and methods

Twelve members of the family have been or still are suffering from congenital pulmonary emphysema. Five members
of the family were operated on. The surgey involved thoracotomy, resection of the damaged section of a lung, partial

or total pleurectomy, pleural cavity drainage.

Results

All the patients underwent surgery, and in all cases the postoperative intrapleural bleeding was uncommonly intensive.
In three cases rethoracotomies were performed. All patients survived.

Conclusion

The presented data characterise congenital alpha-1-antitrypsin deficiency.

Keywords: pulmonary emphysema, spontaneous pneumothorax, post-operative complications, antithrombin

Ivadas

Plau¢iy emfizema, komplikuota spontaninio pneumo-
torakso, yra gydoma chirurginiu badu. Operacijos metu
rezekuojama pazeisto plaucio dalis, atlickama pleu-
rektomija. Pooperacinis laikotarpis gali komplikuotis
kraujavimu j pleuros ertme, plauciy audinio nepakan-
kamumu, kratinés sienos ir pleuros ertmés komplika-
cijomis. 2000-2003 metais Kauno medicinos uni-
versiteto kliniky Torakalinés chirurgijos klinikoje
operuoti penki vienos giminés nariai, sirge jgimta ert-
mine plauc¢iy emfizema, komplikuota spontaninio
pneumotorakso. Atliktos septynios operaci-
jos. Penkis kartus pooperacinis laikotarpis

apie ligos paplitima keturiose kartose ir sudarytas ge-
nealoginis medis (1 pav.). KMUK Torakalines chi-
rurgijos klinikoje gydyti trecios ir ketvirtos kartos pa-
cientai.

Visi pacientai stacionarizuoti skubiai, 16-72 val.
nuo susirgimo pradzios. Jie skundési vis didéjanciu
dusuliu, labai sustipréjanciu fizinio krivio metu,
skausmu kratineés srityje. Hospitalizuojant ligoniams
nustatyta vidutinio sunkumo buklé, lengvas ar vi-
dutinio intensyvumo dusulys ramybés metu, ciano-

komplikavosi kraujavimu j pleuros ertme: tris
kartus teko atlikti pakartoting torakotomija
dél besitgsiancio kraujavimo | pleuros ertme
ar susiformavusio (sukreséjusio) hemotorak-
so. Anamneze, klinika, operacijos metu rasti
poky¢iai, pooperaciné eiga rodo, be paveldi-
mos plauciy patologijos, esant jgimta kraujo

6&&;@

06 008

kre$umo sistemos sutrikimg.

Ligoniai ir metodai

2000-2003 metais Kauno medicinos uni-
versiteto Torakalinés chirurgijos klinikoje
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Mire nuo timaus
kvépavimo funkcijos

| Serga plauciy emfizema |

sutrikimo, jtariama
sirgo plauciy emfizema

nuo spontaninio pneumotorakso komplikuo-
tos plaudiy emfizemos gydyti penki vienos
giminés nariai. I$ anamnezés nustatyta, kad
jgimta plauciy emfizema Seimoje sirgo ir $iuo
metu serga 12 Zmoniy. Surinkti duomenys

pazymeti

1 pav. Genealoginis medis. Visi pirmos ir antros kartos Zzmonés yra mirg. Keturi I
ir IT kartos Zzmonés (juodai pazyméti langeliai) miré nuo iimaus kvépavimo funkcijos
sutrikimo, kuris galéjo biiti sukeltas spontaninio pneumotorakso. Dviem IV kartos
pacientams yra diagnozuota ertminé plaudiy emfizema. Operuoti pacientai



2 pav. Kritinés rentgenograma. Dalinis de$inés pleuros ertmés
pneumotoraksas
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3 pav. Kriitinés KT. Abu plaudiai emfizeminiai, apatinése dalyse
susiformavusios ertmés (bulos)

1 lentelé. Adikti laboratoriniai tyrimai ir jy rezultatai

Laboratoriniai tyrimai

Rodikliai

Rezultatai
Pacientai
1 2 3 4 5

Bendrasis kraujo tyrimas

Leukocity kiekis, x10%/1
Eritrocity kiekis, x10'%1
Hemoglobinas, g/l
Hematokritas, %
Trombocity kiekis, x10%/1

742 4,5 9,86 7,6 8,00
4,90 4,15 4,88 4,12 4,77
152 128 147 126 154
42,1 37,4 42,4 - 40,8
289 208 302 - 269

Biocheminiai kraujo tyrimai

K kiekis, mmol/l
Na kiekis, mmol/l
Slapalas, mmol/l
Glikemija, mmol/l

4,5 3,9 3,8 3,6 3,8
142 138 136 135 137
4,44 4,44 513 312 5,75
53 58 51 4,4 51

Bendrasis baltymas, g/l - 70,1 - - -
SPA,% 84 86 83 - 137
Kraujo kresumo tyrimas INR 108 107 110 a 086
DATL, sek. 38 43 37 - 36
Fibrinogenas, g/l - - 2,98 - -

Alfa-1 antitripsino kiekis, g/l

2,55 - - - -

z¢, kvépavimo daznis 18-21 k/min, auskultuojant

girdimas susilpnéjes alsavimas pazeisto plaucio pu-

séje.
Adlikd Sie tyrimai:

1. Kratinés rentgenograma: visiems ligoniams nu-

statytas dalinis arba visiskas pneumotoraksas
(2 pav.).

. Kriitinés kompiuteriné tomografija atlikta dviem
pacientams (3 pav.). Nustatyti daugiau ar maziau
ryskiis abiejy plaudiy audinio emfizeminiai po-

kydiai, jvairaus dydzio — nuo 0,5 cm iki 10 cm
dydZio — ertmés. Trachéja, pagrindiniai bron-
chai — be pakitimy.

. Diagnostiné bronchoskopija pries operacija at-

likta visiems ligoniams kvépavimo taky pato-
loginiy pokyc¢iy nerasta.

. Laboratoriniai tyrimai: visiems pacientams at-

liktas bendrasis kraujo tyrimas, kraujo kreSumo
sistemos tyrimai, biocheminiai kraujo tyrimai
(1 lentelé).
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2 lentelé. Adiktos operacijos ir pooperacinis periodas

Operacija

Pooperacinis periodas

drenavimas

Vaizdo torakoskopija, pleuros ertmes revizija, pleuros ertmes

Sklandus

pleurektomija, pleuros ertmés drenavimas

Torakotomija, pazeisto plaucio audinio rezekcija, parietaliné

Retorakotomija po 10 val., kreSuliy pasalinimas, hemo-
staze, pleuros ertmes drenavimas

Vaizdo torakoskopija, pleuros ertmes revizija ® torako-
tomija, pazeisto plaucio audinio rezekcija, plaucio dekor-
tikacija, pleurektomija, pleuros ertmeés drenavimas

Uzsiteses kraujavimas (3 vnt eritrocity masés transfuzija)

pleuros ertmés drenavimas

Torakotomija, atipiné plaucio rezekcija, daliné pleurektomija,

Retorakotomija po 12 val., kresuliy pasalinimas, pleuros
ertmés drenavimas

Torakotomija, plaucio tiirj mazinanti operacija, daliné pleu-
rektomija, pleuros ertmes drenavimas

Retorakotomija 7-g para dél sukreséjusio hemotorakso,
kreSuliy pasalinimas, plaucio dekortikacija, atipiné plaucio
rezekcija, pleuros ertmés drenavimas

pleuros ertmés drenavimas

Torakotomija, atipiné plaucio rezekcija, daliné pleurektomija,

Uzsiteses kraujavimas i§ pleuros ertmeés (2 vnt. eritrocity
masés transfuzija)

Torakotomija, plaucio tiirj mazinanti operacija, daline
pleurektomija, pleuros ertmés drenavimas

Sklandus

5. Vaizdo torakoskopija buvo atlikta dviem ligo-
niams. Vienu atveju rastos dauginés plaucio
ertmés ir didelis oro nuosruvis per pazeista
plaucio vieta, dél to operacija buvo konver-
tuota | torakotomija, atlikta pazeistos plaucio
dalies rezekcija. Kitu atveju, neradus pavirsi-
nio plauéiy audinio pazeidimo, buvo drenuo-
ta pleuros ertmé.

Rezultatai

Visi pacientai buvo operuoti (2 lentel¢), atliktos sep-
tynios operacijos. Du ligoniai buvo operuoti dél abie-
ju pusiy plauciy patologijos. Buvo atlickamos tora-
kotomijos, rezekuojama pazeista plaucio dalis (ertmiy
rezekcija, atipiné plaudio rezekcija), atlickama dali-
né arba visiskoji pleurektomija, drenuojama pleuros
ertmé. Pooperaciniu laikotarpiu visiems ligoniams
buvo padidéjes kraujavimas j pleuros ertme. Jis ko-
reguotas hemotransfuzija (3—5 vnt. eritrocity ma-
sés), $vieziai Saldytos plazmos infuzijomis. Trimis
atvejais del kraujavimo | pleuros ertmg ar susifor-
mavusio hemotorakso buvo atliktos pakartotinés
torakotomijos: rastas jvairaus dydzio hemotoraksas
(nuo 600 ml iki 1100 ml seno kraujo ir kre$uliy),
difuzinis kraujavimas i§ kritinés sienos, be aiskaus
vieno kraujavimo zidinio. Visi ligoniai pasveiko.

4 pav. Ertminé plaudio emfizema

Diskusija

Plau¢iy emfizema — distaliau terminaliniy bronchio-
liy esanciy plaudiy oro ertmiy negriztamas padidéji-
mas dél jy sienelés destrukcijos. Plaudiy emfizema vys-
tosi sutrikus pusiausvyrai tarp proteoliziniy fermenty
(elastaziy) ir jy inhibitoriy. Vienas i§ proteoliziniy fer-
menty inhibitoriy yra alfa-1 antitripsinas. Sumazéjus
jo koncentracijai kraujo plazmoje elastaziy koncentra-
cija padidéja, dél to proteoliziniai fermentai (elastazés)
veikia plaucio parenchimos jungiamajj audinj, progre-
suoja $io audinio fibrozé, nyksta plaucio parenchima,
susiformuoja ertmés (4 pav.) [3, 6, 7]. Ertminé plau-
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3 lentelé. Komplikacijos po torakochirurginiy operacijy, atlikty dél kriitinés ligy bei jy komplikacijy

Pooperacinés komplikacijos Planinés operacijos Urgentinés operacijos

(N=2382) (N=1005)
Kratinés sienos komplikacijos 44 (1,85%) 38 (3,78%)
Kraujavimas pleuros ertméje 24 (1,00%) 21 (2,09%)
Eagra:iﬁ;ssplauéio audinio nepakan- 60 (2,52%) 18 (1,79%)
Bronchopleuriné fistulé 13 (0,67%) 0 (0,00%)
Pleuros empiema 16 (0,67%) 6 (0,59%)
Visos chirurginés komplikacijos 157 (6,59%) 83 (8,26%)
Nechirurginés komplikacijos 68 (2,85%) 46 (4,58%)

¢iy emfizema gali komplikuotis spontaniniu pneumo-
toraksu, kuris gydomas chirurginiu bidu. Operacijos
apimtis priklauso nuo plaucio pazeidimo laipsnio. Ga-
limi $ie chirurginio gydymo badai [9]:

1. Nedidelés apimties atipiné (krastiné) plaucio
rezekcija, pleurektomija.

2. Nedideliy, pavieniy ertmiy susiuvimas kise-
tine sidle ir jos panardinimas | plauéiy paren-
chimg, pleurektomija.

3. D. Sugarbaker metodas (plauciy ,rauksléji-
mas®), pleurektomija.

Pooperaciniu laikotarpiu gali buti $ios komplika-

cijos:

+ pooperacinis kraujavimas j pleuros ertme;

+ plaudio audinio nepakankamumas;

- kratinés sienos komplikacijos;

- pleuros ertmés komplikacijos.

Pooperacinés komplikacijos néra daznos. Literata-
ros duomenimis, jy daznis nesiekia 6,6% atliekant ope-
racijas planine tvarka ir 8,3% — skubos tvarka (3 lentelé)
[8, 10]. Kauno medicinos universiteto Torakalinés chi-
rurgijos klinikos pastaryjy keleriy mety duomenimis,
kraujavimas j pleuros ertme ar sukres¢jes hemotorak-
sas, kaip pooperaciné komplikacija, pasitaike apie 3%
ligoniy. Besitgsiantj pooperacinj kraujavimg pleuros
ertméje batina skubiai gydyti operaciniu badu. Tai
yra dazniausia skubiosios retorakotomijos priezastis.

Baigiant operacija visada atlickama kruopsti he-
mostazé naudojant ligataras, elektrokoaguliacija, he-
mostazines medziagas. Ankstyvuoju pooperaciniu lai-
kotarpiu vél gali pradéti kraujuoti i§ torakotomijos

pjuvio, kratinés sienos, ypac jei buvo pasalinta pasie-
niné (parietaliné) pleura, vidiniy pavir$iy, vidaus or-
gany sitliy ir kity viety. Neintensyvus kraujavimas i§
smulkiyjy kraujagysliy ir kapiliary, veikiant pirminei
fiziologinei hemostazei (kraujagysliy spazmas, trom-
bocity agregacija) sustoja savaime, o pleuros ertméje
susikaupes kraujas pasisalina pro drenus.

Pagal etiologija pooperacinis kraujavimas skirsto-
mas | koagulopatinj, erozinj ir vadinamajj chirurginj,
nulemta techniniy hemostazés trikumy [9].

Koagulopatinio pooperacinio kraujavimo priezastys:

+ defektyvinés koagulopatijos;

- imuniné koagulopatija;

+ sunaudojimo koagulopatija;

- hiperfibrinolizé.

Aprasytais klinikiniais atvejais dél jgimtos ertmi-
nés plauciy emfizemos, komplikuotos spontaninio
pneumotorakso operuoti penki vienos giminés nariai.
Atliktos septynios operacijos. Penkis kartus poopera-
cinis laikotarpis komplikavosi kraujavimu j pleuros ert-
me: tris kartus teko atlikti retorakotomijg dél besite-
sian¢io kraujavimo | pleuros ertme ar susidariusio
(sukreséjusio) hemotorakso. Anamneze, klinika, opera-
cijos metu rasti plauciy pokyciai, pooperaciné eiga ro-
do, be jgimtos plauciy patologijos, esant jgimta kraujo
kresumo sistemos sutrikimg. Proteaziy inhibitoriai, $iuo
atveju alfa-1 antitripsinas, antitrombinas III, turi svar-
big reik§me tiek plauciy emfizemos raiskai, tiek kreSumo
sutrikimo patogenezei. Aprasytas paveldimas proteaziy
inhibitoriaus — alfa-1 antitripsino sintezés defektas, va-
dinamas Pitsburgo mutacija [1, 2, 4, 5, 9].
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Vidinis kelias

stimulas

y

ISorinis kelias

atpazinimo funkcijg, yra pakeistas argininu,
kuris turi trombino atpazinimo funkcija, tai
yra funkciskai pavercia alfa-1 antitripsing j
antitrombing III [2]. Alfa-1 antitripsinas ir
antitrombinas III turi panasia struktira, abu
yra proteoliziniy fermenty inhibitoriai, bet
yra skirtingo specifiskumo. Alfa-1 antitripsi-
nas apsaugo plauciy jungiamajj audinj nuo

| Audiniy pazeidimas |

elastaziy, antitrombinas III kontroliuoja ko-

aguliacija, slopindamas trombing ir kitus ak-

IXa+VIII+F1+Ca| | Ca+F1+lla

Vil | tyvintus koaguliacijos faktorius (5 pav.).

| Xa+V+F+Ca

»

Antitrombinas III yra svarbiausias (greta
heparino) kraujo kreumo proceso fiziolo-
ginis slopintojas [11].

Masy aprasyto klinikinio atvejo turi-
mi duomenys yra budingi jgimtam alfa-1 an-
titripsino sintezés defektui. Patvirtint ar at-
mesti $ig prielaidg bty galima iStyrus alfa-1
antitripsino antigenines charakteristikas, jud-

5 pav. Kraujo kreSumo schema

Siy fermenty struktarinius poky¢ius ir jy klini-
king iSraiska medicinos literataroje apraso daug auto-
riy. Tiriant pacientus dél kreSumo sutrikimy nusta-
tyti struketriniai alfa-1 antitripsino poky¢iai, kurie
kliniskai pasireiSkia kraujavimais po traumy ar inter-
vencijy. 1978 metais J. H. Lewisas indentifikavo an-
titrombino III varianta, Pitsburgo antitrombing, tu-
ringj alfa-1 antitripsino elektroforezines ir antigenines
charakteristikas [1]. 1981 metais M. C. Owenas ap-
rasé alfa-1 antitripsino geno mutacija, kuri keicia fer-
mento struktiirg: alfa-1 antitripsino baltymo struk-
taroje 358 vietoje metioninas, kuris turi elastazés
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