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2 PATOFYZIOLOGIE PF-IPP

Martina Doubkova

2.1  MECHANISMY FIBROTIZACE PLICNI TKANE

Normalni alveoldrni bazélni membrana je tvofena alveolarnimi epitelialnimi
bunikami, které se déli na pneumocyty I. a II. typu. Reparace $kod v alveolech
neprobihd mnoZenim pneumocyti 1. typu, ale proliferaci pneumocytu II. typu.
Plicni fibréza je charakterizovana jizvenim plicni tkané v disledku nadmérného
ukladani extraceluldrni matrix, zejména kolagenu.

Opakované alveolarni poskozeni muiZe vést u predisponovanych jedinct
k abnormalnimu hojeni, tzv. patologické fibrogenezi, pticemz rychlost syntézy
kolagenu prevySuje rychlost degradace kolagenu, coz vede k destrukci plicniho
funkéniho parenchymu a jeho nahrazeni nefunkénim vazivem. Toto opakované
alveoloepitelidlni poSkozeni a pokus o neuspéSnou reparaci vede k postupné de-
gradaci funk¢niho plicniho parenchymu a na jeho misté ke tvorbé plicni fibrozy.

Zékladnim predpokladem vzniku plicni fibrézy u IPF je poruSeni integrity
alveolarniho epitelia s alteraci fenotypu alveoldrnich epitelidlnich bunék dlou-
hodobé pusobici noxou. Epitelidlni butiky jsou nasledné zdrojem velkého poctu
profibrotickych cytokint/ristovych faktorti vedouci k abnormalni fibrogenezi.
Fibrogenni cytokiny umoziuji proliferaci, migraci a diferenciace fibroblastt.
Rozvoj fibrozy je tak disledkem nedokonalé regenerace epitelidlnich bunék
a premrsténi fibrogeneze (patologicka proliferace fibroblastil, abnormalni tvor-
ba a ukladani kolagenu a extracelularni matrix ECM) po poSkozeni.

Kromé opakovaného epitelidlniho poskozeni (obr. 2.1) mohou ke vzniku/
progresi fibrotického fenotypu pfispét bunééna a/nebo humoralni imunita
(systémové nemoci pojiva), endotelialni dysfunkce (systémova sklerodermie),
granulomy (sarkoid6za), alveolarni makrofagy (azbest6za).

Vime maélo o tom, jak se odliSuji jednotlivé mechanismy vzniku a vyvoje
plicni fibrézy u rdznych intersticialnich plicnich procesi. Nezndme odliSnosti
mezi patogenetickymi mechanismy a medidtory u plicnich fibr6z progredujicich
a neprogredujicich (obr. 2.2).
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Obr. 2.1 Faktory pfispivajici k opakovanému poskozenf alveoldrniho epitelu
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Obr. 2.2 Patogenetické mechanismy fibrotizace; IL — interleukin, TGF — transformujicich rlistovy faktor,
PDGF — riistovy faktor odvozeny od desticek

2.1.1 Uloha jednotlivych bunék v patogenezi fibrotizace

Prirozend i vrozena imunita pfispiva ke vzniku plicni fibrézy. Preklinické studie
identifikovaly profibrotické (Th2, Th17), antifibrotické (Th1, Th22, y5-T lymfo-
cyty), pleiotropni (Treg, Th9) G¢inky T lymfocytt a upregulaci PD-1 (programmed
cell death protein) CD4+ T lymfocytl jako mediatord fibrozy. B lymfocyty se
rovnéz ucastni procesu fibrogeneze. Mezi dalsi imunitni buiiky zapojené do pro-
cesu fibrozy jsou neutrofily a makrofagy, jejichz profibrotické ui¢inky jsou zpro-
stfedkovany sekreci transformujiciho rastového faktoru beta (TGF-f3), od desticek
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/odvozeného ristového faktoru (PDGF) a interleukinu-6 (IL-6). Krevni mono-
cyty se rekrutuji do plic béhem fibrotického procesu a diferencuji se ve fibrocyty
a dale myofibroblasty. Alveolarni makrofagy podstupuji polarizaci, aby se staly
bud ,,prozanétlivymi* klasickymi makrofagy M1 (podporujici Thl a Th17 proza-
nétlivou odpovéd) nebo ,,profibrotickymi* alternativnimi makrofagy M2a (jsou
aktivovany IL-4, IL-13), které secernuji profibrotické cytokiny/chemokiny (IL-10,
TGF-f, IL-1Ra, CCL-17, CCL-18 a dalsi). Neutrofily maji pleiotropni t¢inky

Tabulka 2.1 Imunitni buriky/cytokiny/chemokiny Ucastnici se plicni fibrozy

Slozka Popis

Cytokiny

IL-13 diferenciace fibroblastd na myofibroblasty

IL-17 IL17/TGF-B na iniciaci PF

TGF-B1 epitelialni-mesenchymalnf tranzice (SMAD-2/3 signalizace

indukce plicnf fibrézy (MAPK, PI3K/Akt, Rho-like GTP4za)
diferenciace fibroblast(i na myofibroblasty.

PDGF stimulace fibroblastd a zvy3eni ECM genové exprese ve fibroblastech

Chemokiny

2 zvysuiji rekrutovani fibrocytl a diferenciaci ve fibroblasty, depozici kolagenu,
aktivuji M2 makrofdgy

17 iniciujf plicnf fibrézu prichodem Th2 lymfocytl a alveoldrnich makrofdgli do mista
zénétu/poskozeni

L8 zvysuji produkci kolagenu ve fibroblastech

CXXL12 nabor fibrocytd

Imunitni buriky
T lymfocyty THT cytokiny (IFN-y, IL-12) antifibroticky dcinek; Th2 (IL-4, -5,-13) profibroticky
(¢inek; Treg aTh9 pro a antifibroticky tcinek; Th22 (IL-22) a yo-T antifibroticky Gcinek

makrofdgy M1 indukujf apoptézu myofibroblastd, ,rozpusténi” ECM aktivaci MMPs; M2
rekrutujf a aktivuji fibroblasty sekreci TGF-31 a PDGF, produkce TIMPs a inhibice
degradace ECM, oba fenatypy M1/M2 mohou mit pro- a antifibroticky efekt

neutrofilnf produkce elastdzy, MMPs, TIMPs; aktivace TGF-
granulocyty

fibrocyty produkce ECM, chemokind, rlistovych faktor(i, MMPs, iniciace PF; fibrocyty
mohou diferencovat ve fibroblasty a myofibroblasty

CTGF — riistovy faktor pro pojivovou tkdri, ECM — extraceluldrni matrix, MAPK — mitogenem aktivovand protein kindza,
MMP — matrixovd metaloproteindza, PDGF — od desticek odvozeny rdstovy faktor, PF— plicni fibréza, PI3K — fosfatidy!
inositol 3-kindza, TGF — transformujici ristovy faktor, TIMP — tkdriovy inhibitor metaloproteindz
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3 ULOHA MDT V DIAGNOSTICE PF-IPP

Martina Sterclovd, Michal Tom¢ik, Eva Kocova

3.1 POHLED PNEUMOLOGA NA ULOHU
MULTIDISCIPLINARNIHO TYMU V DIAGNOSTICE PF-IPP

Martina Sterclova

3.1.1 Uvod

Multidisciplinarni konsenzus je dle doporucenych postuptt ATS/ERS zékladem
vyuzivat multidisciplinarni diagnosticky pfistup se v posledni dobé tyka prakticky
vsech IPP vcetné exogennich alergickych alveolitid a IPP pfi systémovych nemo-
cech pojiva. Doporuceni se opird o vysledky studii, které prokazaly, Ze diskuse
v ramci multidisciplinarniho tymu (MDT) miZe vést ke zméné diagnézy a na-
sledné i 1é¢ebného postupu az u 50 % nemocnych. Je t€zké stanovit, zda a jaky ma
MDT pfistup a s nim souvisejici 1é¢ebna doporuceni vliv na preziti nebo kvalitu
zivota nemocnych. Lze ale pfedpokladat, Ze racionalizace diagnostiky a nasled-
né 1écby s individualnim posouzenim rizik a benefiti zlepsi preziti pacientu.

Doporucené postupy nékterych odbornych spolecnosti ptipoustéji moznost
nediskutovat v§echny piipady IPP v raimci MDT nebo posouvaji diskusi na ptidu
specializovanych center. V CR je MDT konsenzus podminkou pro thradu
antifibrotické 1é¢by u nemocnych s IPF a PF-IPP a pro thradu 1é¢by myko-
fenolatem u nemocnych s IPP pri systémové nemoci pojiva (SNP) (vyzado-
véana shoda pneumologa a revmatologa).

Je pravda, Ze diskuse nad pfipady pacientll v ramci MDT predstavuje jak vetsi
¢asovou, tak administrativni zatéZ, na druhé strané ma ale enormni edukacni
potencidl, a pokud je tym zkuSeny a ma dostatek relevantnich informaci, miZze
vyznamné sniZit zatéZ pacienta zbytnymi diagnostickymi a 1é¢ebnymi postupy.

M
PAMATU)J

- \ystup z konzultace MDT je zavisly pfedevsim na kvalité vstupnich tdajti. Pokud nepfipraveny
|ékar prezentuje nelipInd data pacienta nezkusenému tymu nebo pokud neni na prezentaci
dat dostatecnd asova dotace, miiZe byt vysledkem nespravné stanovend konsenzualnf dia-
gnoza s rizikem aplikace nespravného lécebného postupu se viemi dopady pro pacienta.
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3.1.2 Kdo by se mél MDT ucastnit?

Patolog

Limity: shoda mezi patology pii hodnoceni histologického nalezu je nizka. Po-
dle nékterych studii byl koeficient shody mezi patology (kappa) 0,38 a k jisté dia-
gnéze po vyhodnoceni histologického nalezu dospél patolog jen v 39 % pripadu.

Pokud ma patolog k dispozici klinickéd data a HRCT nélez, méni diagn6zu az
v 20 % pripada.

Pokud je ale plicni biopsie provedena u pacienta s pracovni diagnzou ne-
klasifikovatelného IPP, mohou histologickd data pomoci k dosaZeni definitivni
diagnézy az v 84 % piipadi. Zahrnuti histologického nalezu do rozhodovani
o dalSim postupu muze ménit dalsi 1é¢ebny postup dle nékterych studii az
u 40 % nemocnych.

Radiolog

Limity: shoda mezi radiology pfi hodnoceni HRCT nélezu je stiedni az velmi
dobra. Koeficient shody mezi radiology (kappa) dosahuje 0,49-0,7.

Evropsti klinici povazuji diagnézu IPF za spolehlivou od méné néz tretiny
radiologd.

Pneumolog specializovany na problematiku IPP

v v

Limity: nejvétsi diagnosticky oriSek i pro MDT predstavuje nespecificka
intersticialni pneumonie (NSIP) a EAA, kde shoda mezi riznymi tymy hod-
noticimi stejny pripad dosahuje pouze kappa 0,25 (NSIP) a 0,24 (EAA), je tedy
velmi Spatna.

Na diagnéze IPF a plicniho postiZeni pfi SNP se obvykle MDT tym shodne
a zavéry riznych tymi posuzujicich stejny piipad jsou konzistentni.
OSetiujici Iékaf pacienta
Preferovéna je jednoznaéné osobni tcast. Mél by byt zevrubné obeznamen
s anamnézou pacienta a mit predstavu, jak dlouho ma pacient obtiZe a jakého
jsou jeho obtiZe charakteru, zda jsou zndmé potencidlni pfi¢iny onemocnéni, zda
jsou patrné mimoplicni nebo systémové priznaky. Uzite¢ny miZe byt checklist
shrnuty v tabulce 3.1, ktery mtize pomoci s ptipravou prezentace MDT. Pokud

pacient neabsolvoval revmatologické vySetfeni, mél by se oSetfujici pneumolog
zaméfit na ovéfeni pritomnosti pfiznakt uvedenych v tabulce 3.2.

Lékari dalSich odbornosti

Podle charakteru prezentovaného pfipadu Ize doporucit pfitomnost revmato-
loga. Dle dostupnych literarnich tidaji se revmatologové ucastni 31,7 % setkani
MDT celosvétové. Vzhledem k tomu, Ze SNP jsou pri¢inou IPP aZ ve tieting
pripadu, jevi se dostupnost konzultace selektovanych pfipadii s revmatologem
jako optimalni pfistup.
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Tabulka 3.1 Pfiprava dokumentace pro prezentaci multidisciplindrnimu tymu

Zakladni ddaje Doplrikové tdaje
(musi byt uvedeny+ u kazdého pacienta) (jsou-li k dispozici)
anamnéza vySetfenf:

vék, pohlavi « histologie
dosavadnf pribéh onemocnéni, piiznaky, odpovéd - 6MWT

na dosavadnf terapii - bronchoskopie s BAL

expozice inhalacnim antigendm (koufenf, pracovni < echokardiografie
expozice, environmentdIni expozice — se zaméfenim = spiroergometrie
na ptactvo a plisné, medikace vcetné volné prodejné) = rozsiteny panel myozitid

relevantni rodinnd anamnéza - polysomnografie

komorbidity - dalsi (pravostrannd katetrizace. specifické
pfiznaky systémové choroby pojiva sérové IgG apod.)

|écha

klinické vysetfent:

- BmI

- saturace v klidu

- vysetfeni kardiorespiracniho traktu

- revmatologické/imunologické ndlezy

dalsi vysetrent:

- vysetfeni plicnich funkci

- HRCT plic

« sérologie (zdkladni panel R, aCCP ANA, ENA,
dsDNA, ANCA PR3/MPO, kreatinkindza, rozsiteny
myoziticky panel)

BMI— body mass index, HRCT — pocitacovd tomografie s vysokou rozliSovaci schopnosti, RF — revmaticky faktor, aC(CP—
protildtky proti citrulinovanym peptidim, ANA — antinukledrni protildtky, ENA — extrahovatelné nukledrnf protildtky,
dsDNA — protildtky proti dvouvidknové DNA, ANCA — protildtky proti cytoplasmé neutrofild, PR3 — proteindza 3,
MPO — myeloperoxiddza, 6MWT — Sestiminutovy test chiizi, BAL — bronchoalveoldrni lavdz, lgG — imunoglobulin G

ProtoZe IPP mohou provézet i jind onemocnéni (napf. jind autoimunitni one-
mocnéni véetné — ale nejen — nespecifickych stfevnich zanéti nebo autoimu-
nitnich hepatitid), mohou se MDT ucastnit i dalsi specialisté, nedéje se tak ale
obvykle rutinnég, stejné jako rutinni ti¢ast kardiologa u nemocnych s IPP a plicni
hypertenzi neni pravidlem.

CAVE!

- DosaZeni konsenzualniho zavéru MDT tymu nemusf nutné znamenat, Ze tym dospél ke spravné
diagndze! Nezkuseni clenové tymu mohou dospét ke shodé, aniz je vyslednd diagndza sprévnd!

- Pozadavkem pro Centra pro diagnostiku a lécbu IPP v CR je dostupnost multidisciplinarniho
tymu.
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5 MANAGEMENT PF-IPP S DOMINUJICIM
EXOGENNIM VYVOLAVAJICIM FAKTOREM

Martina Sterclova

Ptehled nejcastéjSich IPP s dominantnim exogennim vyvolavajicim faktorem je

uveden v tabulce 5.1.

™ Tabulka 5.1 Nejcastéjsi IPP s dominantnim exogennim vyvoldvajicim faktorem

Dominujici
vyvoldvajici
faktor

vnéjsf faktory

Nozologickd jednotka

exogenni alergické
alveolitidy

pneumokonidzy

polékové a postradiacni
postizeni

nemoci vyvolané
koufenim

fibroticka faze syndromu
dechové tisné dospélych
(ARDS)

poskozenf plic
chemickymi latkami

Priklady

organické a anorganické inhalacnf I4tky: farmdrskd
plice, plice chovatel ptak, plice milovniki horkych
koupeli. ..

fibrogenni anorganické prachy: silikdza, azbestéza,
uhlokopska pneumokoniéza, tvrdokovova
pneumokonidza. . .

écivé pripravky a zevnfiradiace: amiodaronovd plice,
metotrexdtovd plice. . .

plicnf histiocytza z Langerhansovych bunék (PHLB),
s koufenim spojend intersticidlni fibréza (SRIF)

syndrom dechové tisné dospélych: infekénf etiologie
(virové a bakteridIni pneumonie), inhalace toxickych
par a plynd, otravy, posttransfuzni poskozent,
pankreatitida, tukovd embolie, masivni aspirace,
preddvkovani ndvykovymi ldtkami. . .

toxické pary a plyny: slouceniny chléru, pary kovd,
oxid dusicity, oxid sificity, fosgen. . .
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5.1 PRISTUP K NEMOCNEMU

5.1.1 Anamnéza

Bez odpovidajici anamnézy neni mozné v pripadé PF-IPP s dominujicim exo-
gennim vyvolavajicim faktorem stanovit s jistotou konkrétni diagnézu. Pacientt
bychom se méli ptat na expozici cigaretovému kouri (aktivni a pasivni, poCet
balickorok), méli bychom znat nejen medikaci, kterou pacient uziva aktualné,
u nékterych nemocnych je tieba polozit cilené dotaz, zda pacient neuzival poten-
cidlné pneumotoxickou medikaci v minulosti.

Priklad 1: Pacient s recidivujici fibrilaci sini, opakované pokusy nastolit
a udrZet sinusovy rytmus, nyni fibrilace sini, v medikaci antikoagulace a beta-
blokétor. VySetfovan pro fibrotizujici IPP. Otdzka: Uzival pacient v minulosti
nékdy 1éky s obsahem tcinné latky amiodaron? Pokud ano, tak v jaké davce
a po jakou dobu?

Priklad 2: Pacient s psoriatickou artritidou, aktudlné v 1é¢bé blokator tumor
nekrotizujiciho faktoru alfa (TNF-o) s vybornym efektem. VySetfovan pro fib-
rotizujici IPP. Otazka: UZival pacient nékdy v minulosti metotrexat? Pokud ano,
tak v jaké davce a po jakou dobu?

U onkologickych pacientti bychom se neméli spokojit s tidajem, Ze pacient
uzival chemoterapii a byl ozafovan. Vzhledem k chronicky znamé potencialni
pneumotoxicité napiiklad bleomycinu bychom méli znat sloZeni nejen chemo-
terapie, ale i idaje o podani imunoterapie ¢i jiné specifické 1é¢by a davku zareni.

Dusledné je tieba odebrat i pracovni a socialni anamnézu. Zapis v doku-
mentaci, Ze pacient je ve starobnim dichodu a pracoval v elektrarné, je v tomto
ohledu nedostacujici. S nemocnym je Casto tfeba rozebrat, kde vSude pracoval,
jakou konkrétni praci vykonaval, v ¢em prace spocivala a jak dlouho byl na jed-
notlivych pozicich zaméstnan. S nemocnym musime projit i jeho socidlni zdzemi
a konicky. Nekdy je tfeba se k pracovni a socidlni anamnéze opakované vracet.

Priklad 3: Pacient ptichazi k vySetieni pro fibrotizujici IPP. Pracovni a socidlni
anamnéza odebrand pneumologem a zanesena do dokumentace: starobni dichodce,
predtim udrzbar. Opétovné odebrand pracovni anamnéza: 4 roky Gdrzbar na Sach-
té, kde se t¢zila uranova ruda, pak fidi¢ vozu transportujictho hlusinu na skladku,
vysoka prasnost. Nasledné 10 let vozil beton a cement, s materidlem nemani-
puloval, nehodnoti jako prasnou préci. Poté aZ do odchodu do diichodu udrzbar
v uhelné elektrarné, mél na starosti spiSe zazemi administrativnich budov. Bydli
ve star§Sim domku na vesnici, chové ovce, prasata, husy a kachny asi dvacet let.

Mélo by byt samoziejmosti, aby poskytovatel pracovnélékarskych sluzeb
pro konkrétniho zaméstnavatele provadél pravidelny dohled and pracovnim pro-
stfedim, pracovnimi podminkami a nad vykonem prace. Rozsah a frekvence
zdravotnich prohlidek zaméstnanci jsou stanoveny vyhlaskou ¢. 79/2013 Sb.
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Muzeme se ale setkat i s pripady, kdy osoba vystavena rizikovému prostiedi je
samostatné vydélecné ¢innd, v nékterych pfipadech nema ani praktického lékare,
a diagnostika plicniho onemocnéni je pak kompletné v dikci pneumologa.

Pneumokonidzy

Udaje o tom, ¢emu konkrétné byl a je nemocny exponovan, po jakou dobu, v jaké
frekvenci, zda byly pouZiviny ochranné pracovni prostfedky a zda mohlo dojit
k prekroceni piipustnych expozic¢nich limit a nejvyssich piipustnych koncent-
raci, nejsou v té€chto piipadech obvykle dostupné. Diagnostika pneumokoniéz
se totiZ opird o anamnézu patfi¢né inhalacni expozice a adekvatni obraz na skia-
gramu hrudniku, a pokud je anamnéza inhala¢ni expozice nejasnd, stanoveni
spravné diagnézy mtize byt velmi slozité. Zakladnim 1é¢ebnym opatfenim u pa-
cientll s dominantnim exogennim vyvolavajicim faktorem by mélo byt zamezeni
dalsi expozice. V pripadé€ nejasného zdroje expozice ale neni mozné nemocnému
doporucit, ¢emu konkrétné by se mél vyhnout. S pneumokoniézami (zejména
azbestézou) se miZzeme setkat i u rodinnych pfislusnikti pfimo exponovanych
osob (tzv. second hand expozice napft. pfi manipulaci s kontaminovanymi odévy).
Vzacné miiZze pneumokoniéza vzniknout i v souvislosti s intravendznim uZiva-
nim drog, konkrétné se jedna o talkozu.

M
PAMATU)J

- Rizikové profese pro kontakt s anorganickym prachem: stavebni délnici, demoli¢nf
pracovnici, Udrzbafi, opravafi, elektrikdri, instalatéfi, zednici, kamenici, svareci, brusici (fib-
rogenni prachy obsahujici kiemik, v pfipadé starych budov azbest, tvrdokovy — brousent
tvrdokovy za pouziti chladici kapaliny atd.).

Exogenni alergické alveolitidy

Stejné slozita mize byt diagnostika exogenni alergické alveolitidy — potencial-
nich zdroji expozice se v prostfedi nachdzi skute¢né mnoho, ne vSechny musi
byt jednoznac¢né identifikovatelné (chovatel okrasného ptactva versus vikendo-
vé navstévy starSiho dievéného domu). V praxi se pak pfi dikladném odbéru
anamnézy muiZeme setkat i s viceCetnymi potencialnimi zdroji expozice, kdy
neni mozné identifikovat ten jednozna¢né nejskodlivéjsi.

Priklad 4: 40lety pacient pracuje jako obkladac, expozice prachu z dlazdic
20 let, Zije na vesnici ve star§Sim domé po rodicich, dfive u n€j bylo hospodar-
stvi — husy, kachny, slepice, nyni jiZ chov zruSen, diim je ale vlhky a pacient jej
rekonstruuje. Co je v tomto pfipadé dominantnim zdrojem expozice?

PF-IPP po prodélané infekci / syndromu dechové tisné dospélych

S objevivsim se onemocnénim covid-19 se v klinické praxi setkavame stéle Cas-
téji s piipady, kdy pacient s vySe uvedenou anamnézou onemocnél covid-19
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s lehkym pribéhem a k pneumologovi pfichazi nasledné pro namahovou dus-
nost, na HRCT hrudniku je prokazan fibrotizujici intersticialni plicni proces. Jak
v tomto pfipadé€ stanovit diagnézu a rozhodnout o lécebném postupu? Jaka je
progndza onemocnéni?

Takovyto pacient by mél byt vzdy peclivé vysetfen, protoZe fibrotizujici IPP
a infekce covid-19 spolu nemusi viibec souviset. V fadé publikaci zabyvajicich
se plicni fibrézou u nemocnych prodélavsich covid-19 je uvedeno, Ze podil
pacienttl, u kterych neni s velkou pravdépodobnosti postiZeni plic zptisobeno
primarné infekci SARS-CoV2, miize byt tfetina azZ polovina vySetfenych. Ty-
pickymi rizikovymi faktory pro rozvoj plicni fibrézy v souvislosti s nemoci
covid-19 jsou vyssi vék, muZské pohlavi, obezita, anamnéza nikotinismu, kar-
diovaskularni komorbidity a stiedné tézky a té€zky pribéh nemoci. Jaka bude
dynamika fibrotickych zmén u takto postizenych pacientti v Case je otdzkou.
V tuto chvili neni zfejmé, jak Casto se s progresivnim fibrotizujicim fenotypem
IPP po infekci covid-19 budeme setkavat.

Pacientt s plicni fibrézou po prodélaném syndromu dechové tisné
dospélych (ARDS) z jinych pficin, nez je infekce SARS-CoV2, v Case nastésti
vyznamné ubyva. Vdécit za to mizeme pravdépodobné vyuziti umélé plicni
ventilace s niz§im dechovym objemem (protokol LTVV - low-tidal volume
ventilation). I v pfipadé jizevnatého plicniho postiZeni u pacienta s anamné-
zou ARDS je na misté nemocného v rimci moZnosti vySetfit, mimo jiné patrat
i po pri¢iné prodélaného ARDS a dle vysledki volit dalsi Iécebnou strategii.

Polékové plicni postizeni

Riziko rozvoje polékového plicniho postizeni se tyka zejména osob nad 60 let
véku, s preexistujicim plicnim onemocnénim (zejména intersticidlnim plicnim
procesem), se sniZzenymi plicnimi funkcemi a po plicnich resekcich, s anamné-
zou oxygenoterapie, radioterapie v oblasti hrudniku a se sniZenymi rendlnimi
funkcemi. Obraz polékového postiZzeni vyvolaného specifickym 1ékem neni uni-
formni a u rdznych pacientd se miZze manifestace plicniho postiZeni lisit.

|
PAMATUJ
Diagnosticka kritéria polékového plicnfho postizent:
1. anamnéza u7it 1éku, u kterého byl referovan rozvoj polékového plicniho postizeni
2. manifestace polékového plicniho postizeni byla v minulosti popsana
3. byly vylouceny jiné priciny plicnho postizeni
4. doslo ke zlepSeni stavu pacienta po pieruseni lécby
5. exacerbace postizenf po znovunasazeni Iéku (toto kritérium nenf nezbytnou podminkou)

75
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Obr. 5.3 Zadopfedni skiagram
hrudniku pacienta s polékovym
plicnim  postizenim  (bleomycin),
7lutd Sipka — retikulace

LG 'A

Obr. 5.4 HRCT pacienta s plicni histiocytézou z Langerhansovych bunék; zlutd Sipka — tenkosténné
cysty v hornich plicnich lalocich, oranzové Sipka — plastické pleurdini zmény po chirurgické plicni biopsii,
v oblasti bazi minimalnf cystické zmény

Obr. 5.5 HRCT pacienta s fibrotizujicim plicnim postizenim po prodélané sepsi s ARDS; ARDS — synd-
rom dechové tisné dospélych, Zlutd Sipka — vostina
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M
PAMATUJ

- Bronchoskopie s BAL se pouzivd v diagnostice onemocnéni. Pokud k tomu nenf jiny diferen-
cidlné diagnosticky dlivod, v Case se neopakuje, a neslouzi jako metoda vhodna ke sledovéni
Vyvoje onemocnéni v Case.

BAL by méla byt u nemocnych s fibrotizujicim IPP provedena v ramci dia-

gnostiky zejména (ale nejen):

1. u pacienta s podezienim, Ze k expozici potencidlnimu exogennimu vyvolava-
jicimu faktoru doslo v pracovnim prostredi

2. pokud HRCT nélez neodpovida UIP

3. pokud vysledek analyzy celularni komponenty BALT povede ke zméné dal-
$iho 1éCebného postupu u pacienta

Pred indikaci BAL u pacienta s fibrotizujicim IPP je tfeba zvaZzit (nejen):

1. pomér rizika a benefitu vySetieni pro pacienta — ve vztahu ke komorbiditam,
tizi postiZeni plicniho parenchymu a pfitomnosti vyznamné;jsi bronchidlni ob-
strukce (riziko nizké navratnosti)

2. preference pacienta

3. epidemiologickou situaci a rizika pro zdravotni personal

Uloha laboratornich vy3etieni v diagnostice fibrotizujicich IPP

s dominantné exogennim vyvoldvajicim faktorem

Diagnézu pneumokoniéz, EAA, nemoci asociovanych s koufenim, polékového
a postradia¢niho plicniho postiZeni, fibrotického postizeni po ARDS nebo poSko-
zeni plic chemickymi latkami nelze stanovit na zakladé vysledkt laboratornich
vySetfeni.

Tabulka 5.3 Asociace pneumakoniéz a systémovych nemoci pojiva

Expozice  Asociované autoimunitni  Pozndmky

onemocnéni
kremik (aplandv syndrom silikdza a revmatoidnf artritida — v oblasti plic spise
noduly neZ fibrotizace plicni tkané
Erasmv syndrom silikéza a systémova sklerodermie — castéji pozitivita
anti Scl-70, riziko rozvoje SSc u pacientd se silikézou
24> vyssinez u béZné populace
SLE riziko rozvoje u pacientd se silik6zou 2—8< vyssi nez
u bézné populace
azbest (aplandv syndrom azbestoza a revmatoidnf artritida

SS¢ — systémovd sklerodermie, SLE — systémovy lupus erythematodes
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