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BLOK 1. ASTMA

1. Aktualizace standardu OLA — piehled a vyznam

V.Sedldk

Plicni klinika, FN Hradec Krdlové

Abstrakt nedodan



2. Alergicka bronchopulmonalni aspergiléza

M. Terl
Klinika TRN FN a LF UK v Plzni

Mezi pacienty s astmatem prevaZzuji nemocni s eozinofilni, alergickou formou
nemoci. Soucasné témér ¢tvrtina alergik/astmatikd vykazuje senzibilizaci vici
alergentim plisni.

Prednaska si klade za cil upozornit pneumology na existenci zvlastni, pfitom
zdaleka ne raritni formou alergie/astmatu, kterou mohou plisné, vzhledem ke
svym unikatnim vlastnostem, vyvolat.

Vyskytuje se maximalné u 1% astmatik(l (avSak az v 10% u tézkych,
kortikodependentnich) a jedna se o jakousi ,alergii na druhou” — jejim
typickym predstavitelem je alergickd bronchopulmonalini aspergiléza (ABPA).
U této formy alergického astmatu, na rozdil od ostatnich béznych alergen(
(pyly, roztoci, domaci zvitata) se zdroj alergenu = plisef, usadi v dychacich
cestach nemocného, kolonizuje jejich povrch a plsobi tak intenzivni a
permanentni, devastujici alergickou reakci.

Tito pacienti se rekrutuji z fad tézkych, resp. obtizné Iécitelnych astmatika,
ktefi se z mnoha praktickych dlivod( pfesouvaji z event. péce alergologti do
péce pneumologll. Role alergologického vySetreni a spoluprace alergolog-
pneumolog je v téchto pripadech nezastupitelnd. To proto, Ze témto
pacientlim lIze vyrazné pomoci cilenou lé¢bou, zmirfujici progresi této nemoci
do obrazu rozsahlych bronchiektazii, sekundarni fibrézy a respiracéni

insuficience — za predpokladu, Ze je nemoc, spocivajici v kolonizaci a soucasné
senzibilizaci na plisné rodu Aspergillus, v¢as diagnostikovana.

Prva cast prednasky — ,, Astma kavarenského povalece” - ilustruje klinicky vyvoj
a diagnosticka uskali této nemoci na konkrétnim pripadu jednoho nemocného.
Druha ¢ast prednasky shrnuje zakladni diagnosticka kritéria této nemoci /viz
tabulka/ a lééebné strategie.

Treti, zavérecnd ¢ast demonstruje relativné jednoduchou screeningovou
metodu, pomoci které bylo na TRN klinice v Plzni odhaleno 12 nemocnych
touto velmi zavainou formou astmatu.

Zavér

Kazdy pacient s astmatem by mél byt vysSetien alergologicky, zvlasté pak
nemocni s tézsimi formami nemoci. Alergologické vysetreni by nikdy nemélo
opomenout vysetfeni senzibilizace na zakladni rody plisni. U pacientt

s pritomnosti senzibilizace na rod Aspergillus, predevsim druh A. fumigatus, je

v vy

vhodné, zvlasté u tézsich forem nemoci, pomyslet na moznost ABPA.




Tab.: Diagnostickad kritéria alergické bronchopulmondini aspergildzy

Nezbytné hlavni nalezy (nutna pritomnost vSech)

e Astma (vétSinou tézké) nebo cysticka fibroza
* Vysoka hladina celkového IgE (obvykle nad 400 kiU/L)
¢ Alergie ¢asného typu na rod Aspergillus (vétsSinou A. fumigatus)
= pozitivni ¢asna reakce pfi kozni prick testaci (byva vyrazna
pozitivita) a/nebo
=  pozitivita specifickych IgE protilatek z krve (byvaji vysoké
hodnoty)
/PFitomnost (vétSinou centralnich) bronchiektazii*/

Ostatni typické, ale vétSinou jen prechodné nalezy

¢ Eozinofilie (krve, sputa, vyplachu bronch(, BALTe) **
¢ Plicni infiltraty (Casto spojené s teplotami a exacerbaci astmatu)

Ostatni obvyklé nalezy, nejsou vSak nezbytné (!) pro diagnézu

¢ Prukaz Aspergilla (mikroskopicky, kultivacné) ve sputu, event. z BRSK
odbéru

¢ Serologicky prikaz aspergilového antigenu (galaktomananu) v BALTe

*  Prukaz pozdni kozni reakce a/nebo IgG v krvi

e Vykaslavani krémového (Sedavého, hnédavého) sputa, event. az
hlenovych zatek

e Vznik atelektaz

Modifikovano podle Greenberger PA. Allergic bronchopulmonary aspergillosis. J Allergy
Clin Immunol 110, 685-692, 2002.

* Onemocnéni bez pritomnosti bronchiektazii se oznaduji jako tzv. ,,seropozitivni ABPA”
** Prlkaz eozinofilie v krvi se mlze opirat i o vysoké hladiny ECP, v bronchologickém
materialu o nalez Charcott-Leydenovych krystal(
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3. Syndrom Churg-Straussové znamy-neznamy

D.Kindlova, J.Skrickovad
Klinika nemoci plicnich a tuberkuldzy Lékarské fakulty Masarykovi univerzity a
Fakultni nemocnice Brno-Bohunice

Bronchialni astma je ve velké vétsiné pfipadld nemoc dobfe reagujici na
obvyklou antiastmatickou Ié¢bu. V nékterych pfipadech vsak bronchialni astma
nereaguje ani na maximalni davky spravné nastavené antiastmatické
medikace. NeZ takovéto astma ,zaskatulkujeme” mezi obtizné |écitelné tvz.
OLA, kam patfi asi 5% astmatické populace, musime patrat zda se o diagndzu
astmatu skutecné jedna a zda nejsou pritomné komorbidity, které by mohly
pribéh astmatu zhorsovat, nebot se za ,astmatem nereagujicim na standardni
[é¢bu” mohou skryvat i jiné diagndzy. V nékterych pfipadech je astma sice
pfitomno, ale je ,,pouhou” soucasti klinického projevu jiné, komplexné;jsi
nemoci, jak je tomu pravé v pfipadé syndromu Churg- Straussové.

Syndrom Churg-Straussové je vzacna systémova nekrotizujici granulomatézni
vaskulitida malych a stfedné velkych cév spojena s bronchidlnim astmatem,
ktera je provazena krevni a tkanovou eosinofilii. Prvni pisemnda zminka o tomto
onemocnéni pochazi z roku 1951, kdy dr. Jacob Churg a dr. Lotte Straussova
popsali soubor revizi autopsii 13 pacientl s bronchialnim astmatem, eosinofilii,
granulomatdznim zanétem, nekrotizujici systémovou vaskulitidou a
nekrotizujici gromerulonefritidou, které byly v minulosti zaklasifikované jako
polyarteriitis nodosa. Incidence syndromu Churg-Straussové je v bézné
populaci nizka- 2,4-6,8 na 1 000 000 obyvatel a rok. V astmatické populaci je
incidence o néco vyssi- 64,4 pacient(/

1 000 000 obyvatel/rok. Primérny vék pfi vzniku nemoci je 38 let, s ¢astéjsim
vyskytem u muzl. Toto onemocnéni vznika pravdépodobné na autoimutnim
podkladé. Hypoteticky Ize predpokladat iniciaci alergického zdnétu inhalaci
infekéniho agens nebo ciziho antigenu, ktery vede k projeviim bronchialniho
astmatu a rhinosinusitidy. V krvi nasledné dochazi k narastu eosinofil{

s naslednou eosinofilni infiltraci tkani plic a gastrointestinalniho traktu.

S ¢asovym odstupem od vzniku astmatu, literatura udava v priiméru 7 let,
dochazi ke zvyseni adhezivity endotelu a k aktivaci leukocytli vedouci ke vzniku
nekrotické vaskulitidy malych a stfedné velkych cév spolu s eosinofilnimi
infiltraty tkani, s naslednym organovym postizenim. Onemocnéni tedy dle vyse
uvedeného probiha ve 3. fazich- fazi alergické, eosinofilni a vaskulitické.



Syndrom Churg-Straussové je v 97% provazen astmatem, v 77% periferni
neuropatii, v 70% hubnutim, v 61% paranazalni sinusitidou, v 57% feriliemi,

v 52% myalgiemi, ve 49% koZnimi ptiznaky (uratika, purpura, uzly), ve 40%
artalgiemi, v 37% plicnimi symptomy (migrujici plicni infiltraty) a v 31% se
vyskytuje postizeni gastrointestinalniho traktu, ledvin, srdce a centralniho
nervového systému. Diagnostika tohoto syndromu je zaloZena na klinickych
pfiznacich, bioptické potvrzeni eosinofilnich infiltratl neni nutné, ale jevi se
jako vhodné. Biopsie se provadi na nejdostupnéjsi postizené tkani, pricemz
biopsie naslepo ma limitovanou vypovédni hodnotu. Celosvétové se preferuje
uzivani diagnostickych kritérii syndromu Churg-Straussové podle American
College of Rheumatology (Weller et al. 2001), ktera zahrnuje 6 bodU-
pritomnost bronchialniho astmatu, plicnich infiltratl, eosinofilii v periferni krvi
nad 10%, paranazalni sinusitidu, periferni poly ¢i mononeuropatii a
histologicky prikaz vaskulitidy s extravaskularni eosinofilii. Pfitomnost 4 ze 6
kritérii ma 85% senzitivitu a 99,7% specifitu (Weller et al. 2001).

Na diagnézu syndromu Churg-Strausové je tfeba myslet v pripadech stredné
tézkého az tézkého astmatu se zhorsujicim se pribéhem, doprovazeného
unavou, nechutenstvim, hubnutim, artarlgiemi, myalgiemi nebo parestésiemi.
Velmi podezrelé jsou migrujici plicni infiltraty, priznak poklesu nohy , foot-
drop“, hmatatelna purpura, krvavé prijmy, srdecni selhani nevysvétlitelné
jinou pfic¢inou nebo horsici se sinusitida. Diferencialné diagnosticky je tfeba
vyloucit astma a sinusitidu jako samostatné onemocnéni, oesinofilni syndromy
véetné idiopatického hypereosinofilniho syndromu, tbc s falesSné pozitivnimi
ANCA, parazitarni onemocnéni, polyarteriitis nodasa, alergickou
bronchopulmonalni aspergilozu, lymfomy a event. jiné malignity a dalsi
onemocnéni.

Syndrom Churg-Straussové dobre reaguje na systémové kortikoidy

v monoterapi. U pacientl se systémovym postizenim, u nemocnych se Spatnou
progndzou, v Zivot ohroZujicich pfipadech nebo pokud systémové kortikoidy
nevedou k remisi onemocnéni, je vhodné zahdjit imunosupresivni cytotoxickou
terapii cyklofosfamidem s kortikoidy anebo bez kortikoid(. Lééebna odpovéd
na systémové kortikoidy je vétSinou dobr3, s IéCbou je 5-ti leté preZiti v 87%.
BohuZel 5-6% pacientll ne terapii nereaguje. Remise dosahuje 81-92% pripadu.
Ve 40% pripadd dochdazi béhem prvniho roku Iécby k relapsu onemocnéni.
Mortalita lIé€enych pacient( v relapsu je 1-3%. Spatnym prognostickym
ukazatelem je postiZeni srdce charakteru vaskulitidy, kardiomyopatie nebo
srdecniho selhani, tézké postizeni GIT s krvavymi prlijmy, postizeni CNS a
proteinurie vétsi jak 1g/24 hodin. Nezbytné je dlouhodobé sledovani pacientd,
nebot dochazi k relapstim i po dobé delsi jak 5 let. Zvyseni eosinofil(l v periferni



krvi, pANCA a proteinl akutni faze mize byt predzvésti exacerbace tohoto
onemocnéni.

Rychlé stanoveni diagndézy umoznuje vcasné zahajeni cilené lécby, coz mize
znamenat pro vétsinu pacientl zlepseni kvality Zivota a v nékterych pfipadech i
zachranu Zivota.



4. Uvaha nad tiZi tézkého astmatu a hodnoceni
terapeutické intervence

J.Chlumsky
Pneumologickd klinika 1.LF UK a FTNsP Praha

Spravné odebrana anamnesa tvoti zdklad stanoveni vétsiny internich
onemocnéni, nejinak je tomu v pfipadé bronchialniho astmatu. Udaje, které

v anamnese hleddme nejvice jsou dusnost, kasel, tiha na hrudi, pfipadné
slySitelné piskoty. Funkéni vySetieni, v prvni linii obvykle pfedstavované
vysetifenim kfivky priitok-objem, mizZe diagnosu podpofit, samo o sobé ji vsak
prokaZe v naprosté mensiné pripadd. Zvlastni diagnostické obtize pUsobi
pacienti, ktefi pti vysoké symptomatologii maji opakované normalni dynamické
ventilacni parametry a na druhé strané ti, ktefi bez ohledu na pfitomnost obtizi
maji navzdory viem terapeutickym snaham ireverzibilni obstrukéni ventilaéni
poruchu. Rada téchto pacient( je, zejména pro vysokou symptomatologii,
pokladana za tézké, pripadné obtizné Iécitelné astmatiky (OLA) a nezfidka jsou
jim nasazovany systémoveé podavané kortikosteroidy s rizikem ¢etnych
vedlejsich ucinka.

Pro prikaz astmatu je v téchto pripadech (a zvlasté se jedna o jedince

s podezienim na OLA) nutny prikaz floridniho zanétu dychacich cest a
klinickych zndmek jejich remodelace.

Prukaz floridniho zanétu dychacich cest.

Na prvnim misté je vhodné neinvazivni, pfipadné minimalné invazivni, metody
prakazu. Velmi moderni metodou je detekce zvysené koncentrace oxidu
dusnatého ve vydechovaném vzduchu (FeNO), ktera je schopna zvysit
pravdépodobnost astmatu zvlasté proto, Ze vétsina astmatik( je eosinofilniho
fenotypu.

Vysetieni indukovaného sputa je pomérné pracnou metodou, ktera nemusi byt
véemi pacienty tolerovana. Nicméné je schopna detekovat zakladni fenotypy
astmatického zanétu a urcit tizi zanétu dychacich cest a poté i miru jeho
kontroly.

Provedeni nespecifického bronchokonstrikéniho testu nepfimym stimulem je
v praxi pro detekci zanétlivych zmén, minimalné v CR, prakticky nepfistupné
pro absenci standardizovaného testu.

Zlatym standardem, ktery je vSak nejvice invazivni, je morfologicka verifikace
pfi histologickém vysetfeni endobronchialnich, pfipadné transbronchialnich
biopsii, kdy je moZno hodnotit nejen zanétlivé slizni¢ni zmény, ale i pfitomnost




nemodelacnich zmén. Tento postup je aplikovan prakticky je v pfipadech
podezieni na OLA pfi nutnosti vylouceni anatomickych abnormalit a/nebo
pfitomnosti ciziho télesa v dychacich cestach. Provedeni a vysetfeni tekutiny
bronchoalveoldrni lavaze (BALT) ma nevyhodu hodnoceni pouze bunéénych
populaci.

Prikaz klinickych zndmek remodelace.

PFitomnost ireverzibilni obstrukcni ventilacni poruchy je znamkou remodelace
dychacich cest. Ackoliv koreluje s tloustkou bazalni membrany, je nejvétsi
mérou zplsobena zménami sloZeni extracelularni matrix. Neni specificka pro
astma bronchiale a tudiZ o jeji pfitomnost nemlzeme opfit diagnosu astmatu.
Nespecifické bronchokonstrikéni testy pfimym stimulem (nejcasté;i
metacholinem) a bronchodilatacni testy prokazuji pfitomnost nespecifické
bronchialni hyperreaktivity (BHR), ktera je jednim ze zakladnich znakd
bronchidlniho astmatu. Jeji pfitomnost je pro astma typicka a v naprosté
vétsiné pripadl odpovida hypertrofii a hyperplazii hladkych svalll v submukdze
bronch(.

PFi hodnoceni terapeutické intervence je vhodnéjsi sledovat dynamiku zanétu
dychacich cest, protoze jejich remodelace je IéCbou ovlivnéna pomérné malo,
pokud viibec. Nejefektivnéjsi metodou, ktera doposud byla v tomto sméru
testovana, je sledovani zastoupeni eosinofilnich leukocytd v indukovaném
sputu. Zména stupné BHR lze v praxi pouzit, ale ma mensi detekéni vyznam.

Dif.dg. tézkého astmatu

Vysetreni ventilace: spirometrie

_FIXNI" OBSTRUKCE
ANO NE

SKS trial (efekt?) FeNO nad 100 ppb

NE ANO NE

IKs BKT (Mch)

NEGAT POZIT

BRSK kombinovand lécba
= centrum pro OLA




BLOK 2 CHOPN, funk €ni vySet reni

5. Exacerbace a kvalita Zivota u CHOPN
— prehled a vyznam pro praxi

M.Blghova
Ambulance TRN, BeneSov

Abstrakt nedodan



6. Progndza zavainych exacerbaci CHOPN

J.Chlumsky
Pneumologickda klinika 1.LF UK a FTNsP Praha

Exacerbace CHOPN predstavuje pro pacienta vysokeé riziko umrti. Uméla plicni
ventilace aplikovana v pfipadé vyCerpani pacienta a progrese respiracni
insuficience je spojena s pomérné Spatnou progndzou. Na druhé strané
neinvazivni ventilacni podpora (NIVP) ptedstavuje méné rizikovy |écebny
postup, ktery sniZzuje nutnost intubace, zkracuje pobyt na JIP a tim zlepSuje
prognézu onemocnéni v dobé exacerbace.

NIVP je predstavovana tlakovou podporou ventilace pres rizné typy masek (Ci
helm) prostrednictvim klasickych ventilator nebo specialnich pfistrojl
uréenych pouze pro tento typ ventilacni podpory, které jsou dobre
prizplsobeny pomérné velkym unikim vzduchu.

Hlavnim efektem NIVP je sniZeni prace dychacich svall umoziujici zvyseni
dechového objemu. Zlepseni oxygenace u neinvazivni podpory ventilace
pozitivnim tlakem je obvykle druhotnym jevem pfi poklesu P,CO,. Ten je pfimo
zprostfedkovan zvysenim dechového objemu (V1) s naslednym snizenim
poméru Vp/V;, pficemz celkovy pomér mezi ventilaci a perfuzi (V/Q) je
ovliviiovan pouze minimalné. Rovnéz dochazi ke zvyseni hodnoty plicni
poddajnosti. NejCastéji pouzivané rezimy podpory ventilace pozitivnim tlakem
(CPAP, BiPAP, PSV) jsou schopny znac¢né sniZit praci inspiracnich dychacich
svall u pacientd s restrikcni i obstrukéni ventilaéni poruchou. To byva
prokazovdno vyznamnym snizenim elektromyografické aktivity inspiracnich
sval(, redukci ezofagealniho (P.) i transdiafragmatického tlaku (Pg;). Rovnéz je
patrno snizeni spotfeby kysliku inspira¢nimi svaly (hodnocené podle produktu
zavislosti tlaku na ¢ase). Pozitivni inspiraéni tlak u tohoto zpUlsobu neinvazivni
podpory ventilace umoZiuje inflaci plic pfi vysoké funkéni rezidualni kapacité
(FRC) a pomaha prekonat inspiracni prah pfedstavovany intrinsic PEEP.

Cilem nasi prace bylo zjistit pfipadné prediktivni parametry fyziologického a
klinického efektu NIVP u pacient(l s exacerbaci CHOPN. Hodnoceno bylo 36
pacientl (20 muzl, 16 Zen), primérného véku 68 (+9,2) let, ktefi byli
hospitalizovani na nasi klinice pro exacerbaci CHOPN s hyperkapnii a respiracni
aciddzou s pH < 7,35. Pacienti byli IéCeni standardni farmakoterapii a aplikaci
NIVP pomoci ventilatoru BiPAP Vision (Respironics, USA) podle pfedem
stanoveného protokolu. Kontrola vitalnich funkci a parametr( respirace byla
hodnocena za 30 minut aZ 2 hodiny po zahajeni 1éCby podle klinického



prabéhu. Dale byl sledovan klinicky vyvoj, vyskyt komplikaci, pfipadné
komorbidit a jejich vliv na progndzu exacerbace. Z 36 hodnocenych pacientl
vykazalo 26 pozitivni fyziologicky efekt NIVP (pokles pCO, alespori o 1 kPa,
vzestup pH alesponi 0 0,04), pticemz klinicky efekt (zotaveni z exacerbace bez
nutnosti intubace a umélé plicni ventilace byl dosazen pouze u 14 pacient(.
Statisticky vyznamny rozdil mezi pacienty s Uspésnou aplikaci NIVP a pacienty,
ktefi zemfteli ¢i podstoupili umélou plicni ventilaci byl predevsim urcen
hodnotami pH a pCO2 a pfitomnosti komorbidit/komplikaci (vse p<0,05),

z nichZz nejcastéjsi byla pneumonie. Umélou plicni ventilaci podstoupilo 12
pacientd, pricemz klinicky efekt umélé plicni ventilace byl v 50% pfipada.
Zavér: Fyziologicka odpovéd na NIVP nepredikovala v nasem souboru jeji
klinicky efekt, ktery byl zavisly na vstupnich hodnotach pH a pCO,, zakladnich
vitalnich funkcich (DF, TF, TK) a hlavné na komorbiditach



7. Ambulantni plicni rehabilitace u CHOPN
- proc a jak na to?

V. Koblizek
Fakultni nemocnice Hradec Krdlové

Abstrakt nedodan



8. Spiroergometrie, nejen u CHOPN

J.Chlumsky
Pneumologickd klinika 1.LF UK a FTNsP Praha

Chronicka dusnost se ve vétsiné pripadl projevuje pouze v souvislosti

s fyzickou zatézi a klidova vysetteni srdce a plic koreluji velmi omezené

s obtizemi, které jsou vyvolané ndmahou. Navic pfiblizné 1/3 pacientd

s chronickou du$nosti ma fadu pridruzenych onemocnéni a nezfidka je velmi
sloZité rozhodnout, kterd z nich je hlavni pficinou obtizi. V prabéhu
spiroergometrie se kontinualné méri rada fyziologickych parametrd, zejména
spotieba kysliku (VO,), vydej oxidu uhli¢itého (VCO,), proudéni vzduchu pfi
dychani a EKG, které tvori zaklad pro vypocet dalsich kardiopulmonalnich
veli¢in. Na zakladé hodnoceni vSech téchto dynamickych parametrid je mozno
efektivné rozeznat fadu srdecnich i plicnich onemocnéni ¢i poruch,
psychogenni dlivody dusnosti, dekondici, ale i néktera vzacna onemocnéni,
jako napt. mitochondridlni myopatii. V pfipadé, Ze pacient ma vice limitujicich
faktor(, spiroergometrie umoznuje urcit hlavni pricinu omezeni fyzické zatéze
¢i pritomnych symptoma. Dovoluje rovnéz vyjadreni k tiZi a progndze
onemocnéni, eventualné odpovédi na podavanou lécbu.

Nejcastéji se k provedeni testu pouziva protokol s kontinualné nardstajici zatézi
(ramp protokol), ktery umoZzniuje relativné presné stanoveni anaerobniho
prahu (AT) a dynamické sledovani vyse zminénych parametr( v zavislosti na
jeho hodnoté. V poslednich letech narUsté obliba spiroergometrickych testt

s konstantni zatézi, obvykle na Urovni 60-70% maximalni VO,, ktera se zda
uzitecna pro hodnoceni terapeutickych intervenci, a to nejen u pacient(

s CHOPN.

Nutno uvést, Ze maximalni dosazena hodnota VO, je nejlepSim dostupnym
parametrem k hodnoceni tolerance fyzické zatéze a je tudiz stéZzejni pfi
hodnoceni spiroergometrického vysetfeni. Pred interpretaci testu je nutné
zhodnotit, zda byl test ukonéen opravdu pfi (sub)maximalnim usili
vySetfovaného a co bylo dlivodem jeho ukonceni.

Na tomto misté jsou jen schematicky popsany nalezy u kardiopulmonalnich
onemocnéni:
* Kardiovaskularni onemocnéni. Pacienti s nemocemi kardiovaskularniho
systému maji obvykle pomalejsi nardst a snizenou vrcholovou hodnotu
VO, jako projev nemoznosti adekvatné navysovat srde¢ni vydej
v prlbéhu fyzické zatéze. Jeho definitivni limit pak mdZe zndzornén



dosazeni platé VO, pred dosazenim jeho predikované vrcholové
spotreby. Snizeni AT je projev nedostatku kysliku dodavaného
perifernim tkanim a dikaz ¢asného nastupu metabolické aciddzy.
Tepova frekvence se zvysuje jako kompenzaéni mechanismus
nedostatecného narlstu tepového objemu a posunuje krivku vztahu TF
- VO, doleva. Zcela charakteristickym nalezem je zvaseni ventilacniho
ekvivalentu pro oxid uhlidity (V¢/VCO,) jako projevu zvyseni
fyziologického mrtvého prostoru. Snizena efektivita ventilace vede ke
zvySeni minutové ventilace a poklesu parcidlniho tlaku oxidu uhli¢itého
na konci vydechu (PetCO,). Pro plicni hypertenzi (bez ohledu na jeji
etiologii) je tudiz charakteristickd kombinace vysokych hodnot poméru
Ve/VCO, a nizkych hodnot PetCO,. S tizi onemocnéni obvykle dochazi
k poklesu Sp0,, Pa0, a vzestupu P(A-a)0, se vzrUstajici fyzickou zatézi.
e Pacienti s CHOPN maji obvykle pfi zatézi patrné snizeni dynamiky Vg,
které je zplsobeno mechanickou limitaci ventilace pfi narUstajici
dynamické hyperinflaci plic, vzestup V¢ je pak obvykle umoznén jen
zvySovanim dechové frekvence. Vzhledem k tomu, Ze se konec
vydechu posunuje postupné smérem do inspiria, probiha ventilace na
horni ¢asti kfivky zavislosti transpulmondlniho tlaku na objemu plic. To
ma za dlsledek neimérné zvyseni svalové prace na potiebnou
ventilaci a vede k rychlé unavé dychacich svalll a pfed¢asnému
ukonceni fyzické zatéze. Dynamicka hyperinflace vede rovnéz k Gtlaku
srdecnich komor a snizeni tepového objemu, ve snaze udrzZet srde¢ni
vydej na Urovni potfebné k adekvatni dodavce kysliku perifernim
tkanim pak dochazi k neimeérnému zvyseni tepové frekvence. Zcela
exaktné to Ize prokazat casnym dosazenim platd tepového kysliku
(VO,/TF), ktery vérné odrazi tepovy objem. Narust srde¢niho vydeje,
predstavovany spotiebou kysliku (VO,), je pak udrzovan neiumérnym
narGstem tepové frekvence. Pomér V¢/VCO, je obvykle zvysen jako
projev zvysSeni fyziologického mrtvého prostoru. S tizi onemocnéni
obvykle dochazi k poklesu SpO,, PaO, a vzestupu P(A-a)0,, pripadné ke
vzestupu PaCO, se vzrlstajici fyzickou zatézi, hlavné diky vzrastajici
dysbalanci poméru ventilace a perfuze (V/Q).

Na zakladé spiroergometrie Ize tudiz urcit vétsinu, do té doby neznadmych,
pfi¢in ndmahové dusnosti a provést pak specializovana vysetreni (napft.
echokardiografii, pfipadné srdecni katetrizaci pfi prikazu postizeni
kardiovaskuldrniho systému) vedouci k urceni definitivni diagndzy a cilené
[éCbé pacientl. Méla by byt tudiZ soucasti algoritmu vySetieni namahové
dusnosti, a to i pro jeji schopnost posoudit stupen postiZzeni daného systému,
pfipadné progndzy onemocnéni.



9. Situace registru AATD

J.Chlumsky
Pneumologickd klinika 1.LF UK a FTNsP Praha

Autor sdéleni pfipomina zakladni kriteria screeningu pacientll s podezienim na
deficit AAT a zakladni indikacni kriteria k suplementacni terapii, uvedena

v doporuéeni Ceské pneumologické a ftizeologické spole¢nosti.

Kriteria pro screening pacient(:

CHOPN s pfevahou emfyzému u pacienti mladsich 45 (60) let

CHOPN s pfevahou emfyzému u pacientii bez expozice rizikovym
faktorim

CHOPN s pfevahou emfyzému s predilekci v oblasti dolnich lalokd plic
Bronchiektazie nezjisténé etiologie

Anti-proteinase 3 pozitivni (c-ANCA pozitivni) vaskulitida

Jinak neobjasnéné jaterni onemocnéni

Nekrotizujici panikulitida

Rodinnd anamnéza kteréhokoliv onemocnéni uvedeného vyse

<]
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Nasledné je uveden vyvoj a soucasny stav databaze pacientll s prokdzanym
deficitem AAT s prokdzanym genotypem PiZZ:

e Celkovy pocet Pizz 33
e CHOPN 27

e CHOPN pod limitem 10
*  CHOPN nad limitem 4
e Bez postizeni plicnich funkci 6

Suplementace je v soucasnosti podavana 11 pacientlim (9x PiZZ, 2x PiMZ), 1
pacient je zafazen do mezinarodni multicentrické studie RAPID. Neléceno je 15
pacientl PiZZ, ve vétsiné pripadl pro nedosazeni limitu plicnich funkci, jeden
pacient byl z |é¢by vyFazen po Uspésné transplantaci plic.

S ohledem na moZnost podani suplementacni terapie je nutno podotknout, Ze
vétsSina pacientd, ktera je nové diagnostikovana, ¢i k diagnostice odesilana do
centra pro pacienty deficitem AAT je mimo terapeutickd indikacni kriteria.



Vzhledem k rozsifujicim se mozZnostem léCby je proto velmi Zadouci zvysit
pozornost o tyto pacienty a screening doporuceny CPFS. Dosud je ro¢né
detekovano a zafazeno do databaze 10 pacientl s defektem AAT, cozZ je
bohuzel stale velmi malo a mélo by vést k zamysleni nad skutecné provadénym
screeningem AATD.

Pacienty pak prosime referovat do centra pro deficit AAT:

Pneumologicka klinika 1.LF UK a FTNsP
Videnska 800, 140 59 Praha 4

Tel.: 261 082 422

Fax.: 261 082 206

e-mail: jan.chlumsky@ftn.cz
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