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Cysticka fibréza

mira poklesu FEV1 je silnym prediktorem mortality

al: Longitudinal analysis of FEV1 changes relatek to antibiotic therapy in children with cystic
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R(rs), sG(rs) a FEF(50) korelovaly s budoucimi plicnimi funkcemi
a R(rs) mél prediktivni vyznam s ohledem na casny pokles
ventila¢nich parametr

sment of lung function from infancy to childhood in patie
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Cysticka fibréza

charakteristickym znakem je viskézni hle CD a chronicky
infekéni proces, jehoZ soucasti je bronchialni hyperreaktivita

typickou klinickou manifestaci je chronicky kasel, sinusitidy,
bronchiektazie, atelektazy, ¢asté jsou rovnéz hemoptyza a
pneumothorax

hlavni sledovanou charakteristikou funkéniho vySetfeni je FEV1

Cysticka fibréza

vyse plicni funkce u 152 déti - konstatovali plicni
hyperimflaci (FRCpleth > 2SDS) u 39% pacientu ve véku 6-8 let,
dalsi zvyseni jejich poctu na 67% ve véku 18 let, objem ,trapped
gas"“ (TGV) > 2SDS byl ovéfen u 15% resp. 54%

y hyperinfla
th cystic fib

pacienti s CF se jako celek neliSili od skupiny zdravych osob
v bronchialni reaktivité , resp. odpovédi na bronchodilata¢ni
podnét a studeny vzduch

lung function n cystic fibrosis during early childhood. Am / Respir Crit
)04 Jun 1
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Cysticka fibréza

dechova rezerva (BRI = minute ventilation/maximal voluntary

ventilation) na Urovni anaerobniho prahu (LT):

«je prediktorem ventilacni limitace zatéze

epomaha dle miry rizika seradit pacienty na cekaci listiné

estanovuje fyziologickou hranici pro ty, ktefi jsou ve zvySeném
riziku (0,70 a vice)

predictor of mortality in
2 Ju

Obstrukce velkych DC

(pocinaje hlasovymi vazy, konce hlavnimi kmeny bronchialnimi)

pric¢inou:

«dysfunkce/paralyza hlasovych vazti u neuromuskuldrnich chorob
(myasthenia gravis)

emechanické poskozeni (intubaci, tracheostomii, traumatem)
«téZké infekce laryngu s naslednym jizvenim

stumory event. granulomatézy (Tbc, sarkoid6za) trachey a
lobarnich broncht

eGtlak zvenci (struma)

doprovazena zvySenou dechovou praci
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obstrukce velkych DC
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Obstrukce velkych DC

nejcastéji diagnostikovana spirometrii (typické postizeni
inspira¢ni faze kFivky pratok-objem ) a méfenim rezistence DC

obstrukce maze byt variabilni (nitrohrudni tlak béhem nadechu
klesd a zvétSuje plochu prirezu DC), nebo fixni (nitrohrudni tlak
jiz neni schopen ovlivnit prasvit DC)

Choroby hrudni stény a pohrudnice

e kyfoskoli6za
e pectus excavatum

* obezita

vyrazné ovliviiuji mechaniku hrudni




Kyfoskoliéza Kyfoskoliéza

« stav zahrnujici abnormalni zakFiveni patere jak pfedozadné 51 patientti ve véku 11-20 let - vy3etfena FVC, FEV1, TLC pred

(kyphosis), tak stranové (scoliosis) opfrau, po 3 mésicich po roce a byli sledovani minimalné 2

) roky
jedno- nebo oboustranna thorakotomiie se zachovani branice,

odklon vice nez 40° jiz vyzaduje chirurgicky zakrok spojeni obratlii od nejvySe T4 po max. L1
priamérny Cobbuv thel: 53° (38-80°) pfedop. a 24° (7 -49°)
o . G F a P poop.
postizeni hrudniku vede k opakovanym infekcim stejné jako signifikantni (P< 0.05) pokles ventilacnich funkci o 19% F
abnormalitam pfi vySetieni krevnich plyn(, restrikéni por 15% resp. 14%FEV1 a 11% resp. 12%TLC v litrech (L) resp.
ventilace, ventilacné-perfuznimu zkratu a hypoxémii, u tézky po 3 mésicich od operace, postupné ale dochazelo ke zlepSeni a
pripadli mize dochédzet az k hyperkapnii a respiraéni acidéze po 2 letech nebyl konstatovan rozdil mezi predoperacni a

pooperacni hodnotou

sledované hodnoty se vratily na troven 6 - 96% vychozich
hodnot po dvou letech od vykonu, ale zlstavaly statisticky nize
nez hodnoty predoperacni (P</=0.05)

Pectus excavatum Obezita

. (ivepbaedrly hrudnik) postihuje vyvoj hrudni kosti a predni ¢asti BMI: @ poplevs Pear @

*18,5-24,9 norma
« je 3x Cast&jsi u chlapcu, celkova prevalence (1:300)

*25-29,9 nadvaha
« vede k restrikcni poruse ventilace, funkcni limitaci pri

zatézovych testech «30 a vice obezita

evice nez 40 morbidni obezita

Obezita Obezita

« zvy$end masa hrudniku a bficha omezuje pohyby hrudni stény 5.115 muzl i Zen ve véku 18-30 let
stejné jako branice
spirometrie vySetfovana v roce 0, 2, 5, 10
snizeni FRC, ERV. VCmax, TLC vétsinou neklesaji

sledovany parametry: FVC, FEV1 a FEV1/FVC ve vazbé

VBT e ) - . . na tvodni hodnotu BMI
byva-li pfitomna hyperkapnie, hypoxémie, spankova apnea

a snizeny respiracni drive, mluvime o syndromu obezita-
hypoventilace, ktery vede k polycytémii, plicni hypertenzi a cor
pulmonale

I: Longitudinal association of body mass index h lung function: The CARDIA Study.
9(1): 3

ronary Artery Risk Development in Young Adults study




Obezita Obezita

» ve skupiné s BMI ve skupiné s BMI
pod 21,3 kg/m2 doslo pod 21,3 kg/m2 doslo
k nardstu FVC o 71ml s k nardstu FEV: 0 60 ml

u osob s BMI u osob s BMI
nad 26,4kg/m?2 doslo nad 26,4kg/m? doslo
po 10 letech k poklesu po 10 letech k poklesu

FVC o 185ml : FEV, 0 64ml

Estimated FEV1 (ml)
£
g

Estimated FVC (mi)
g

FEV,/FVC se zvySoval se
zvySujicim se BMI

Current age (years)

Current age (years)

BMI quartie 1 * 1821 age group

BMI quarte 1 ¢ 1821agegroup o BMiquariied A 2226 age group

BMI quartle 4 A 2226 age group @ 27:30age group
® 27:30age group

h lung function: The CARDIA Study. h lung function: The CARDIA Study.

Obezita Obezita

o pramér EELV byl ve srovnani 373 pacientld - normalni parametry ventilac¢nich funkci
of ® £ 2a se stihlymi kontrolnimi nezaznamenali podstatné rozdily mezi muzi a Zenami
subjekty signifikantné nizsf sledovali vztah mezi BMI a TLC, VC, RV, FRC, ERV a DLCO
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al: Fat Distribution and End-Expiratory Lung Volume in Lean and O omen CHEST Richard L. Jones et al.: The Effects of Body Mass Index on Lung Volumes  CHEST ol. 130 no.
4704-711

Obezita EPeE B Obezita

FRC (% Predicted)
FRC (% Predicted)

=] G skupina BMI 20-25kg =] E pro VC, TLC a RV plati
o ' ¥ méla oproti obéznim pokles 0 0,5% s kazdou

s BMI nad 30kg/m? vétsi : ve jednotkou BMI

TLC, VC a predevsim -

FRC a ERV
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RV a TLC klesaji s vahou
viceméné proporcionalné

VC (% Predicted)
VC (% Predicted)

FRC ve skupiné s BMI

pro ERV a FRC cini pokles
3% resp. 5% na jednotku

ERV (% Predicted)
ERV (% Predicted)
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Obezita Obezita

VC (% Predicted)

nartst DLCO s vahou inkrement-protokol na bicyklovém ergometru (zatéz 16 W/min'
oﬂi"gif:g v celém rozmezi BMI 5 el jzzem @l (1o Gl
oderate Obesiy 1O ; o
“ NosigCoesy nevybocuje z rozmezi 1.708Vd0_b_rovoln|_ku_ ) PR ) 53
i nalezitych hodnot (max. vylouceni jednotlivci s kardiopulmonalnimi chorobami a kufaci
.o 2 NH) a &ini asi 0,3% nakonec v souboru 534 obéznich ve véku 23-80 let
BM (kg/m?) BMI (kg/m?) a cint asi 0,57% " . i
rozdéleni do skupin:
e RV . 25-34
' ’ . 35-44
. 45-54
rezistence DC se zvy$uje -S55864,
u obezity linearné . =64 let ) )
ve vztahu k FRC pfi srovnani s predchozimi pozorovanimi nékolikanasobna
populace a velmi prisnd selekce populace pouze na zdravé

RV (% Predicted)

alues for cardiopulmonary exercise testing in healthy volunteers: the SHIP stu

Obezita e Obezita

hodnoty V4, pea Pro: hodnoty V%, na drovni

aerobniho prahu pro:

Vo, al BLmLmin kg !

a) muze
b) zeny . § § § Bl a) muze
b) Zeny
vztazeno k véku
a rozdéleno dle BMI: - ) vztazeno k véku

a rozdéleno dle BMI:

Vo, paak mLomin kg !

:BMI >25kg-m ) : BMI <25 kg-m~2
B : BMI >25 kg-m~2

45-54
Age yrs

45-54
Age yrs

for cardiopulmonar, sting y vo the SHIP study. £ur s for cardiopulmonary exercise testing he SHIP study. Eur

Obezita Pleurélni sy., pneumothorax

hodnoty Gcinnosti ventilace Pleuralni sy. (pleuritida, vypotky apod.) vede k restrikéni poruse
(V- V¢o,) pro: ventilace.

a) muze Pneumothorax je kontraindikaci k provedeni vysetreni plicnich
b) zeny funkci, nebot manévry, které generuji velké intrathorakalni tlaky
(FVC, MVV, PImax./PEmax.) mohou situaci zhorSovat (mohou vést

k tenznimu PNO).
vztazeno k véku

a rozdéleno dle BMI:

-—-1 BMI <25 kg-m—2
: BMI >25 kg-m~—2

45-54
Age yrs

alues for cardiopulmonar sting y vo the SHIP study. £ur
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neuromuskularni poruchy

Neuromuskularni poruchy

paralyza branice

amyotroficka lateralni skler6za (ALS = Lou Gehringova
choroba)

syndrom Guillain-Barré

myasthenia gravis

Amyotroficka laterdini skler6za
(Lou Gehringova choroba)

postihuje motoneurony predni michy

vede k progresivni svalové slabosti, Gstici do postupného
snizovani VCmax. a TLC,

FVC, FEV, a MEP vySetfené ve vzpfimené poloze (vsedé)
signifikantné korelovaly s transdiafragmatickym tlakem = Pdi
FVC vysetiené vleZe je nejlépe korelujicim prediktorem Pdi
hodnoty FVC vysetiené vleze <75%NH predikovaly abnormalné
nizky Pdi se100% sensitivitou a specificitou, coz cini tento test
excelentnim vysSetrenim slabosti branice

Neuromuskularni poruchy

postihuji michu, periferni nervy, neuromuskularni spojeni
a respiracni svalstvo vedou obvykle k restrik¢éni poruse
ventilace, neschopnosti generovat dostatecné inspiracni tlaky

redukovana je casto VCmax. a TLC, zatimco RV se neméni

abnormality vy3etfeni krevnich plynt, hypoxemie byva pfitomna
u tézsich postizeni, progredujici svalova slabost konci
hypoventilaci a respiracnim selhanim

Paralyza branice

jednostranna, nebo oboustranna, ktera byva konec¢nym stadiem
rady onemocnéni

VC se vyrazné zhorsuje v poloze vleze

snizena je rovnéz inspiracni svalova sila (PImax.)

Amyotroficka laterdlni skler6za
(Lou Gehringova choroba)

153 pacientu po dobu 50 mésict, 139 z nich mélo kontroly FVC,
postupny pokles o 97ml resp. 2,4%NH za 30 dni

pacienty rozdéleni dle poklesu FVC za mésic do dvou skupin

nemocni s poklesem FVC mensim nez 97ml resp. 2,4%NH za 30 dni
méli:

. dvojndsobnou dobu preziti
. ¢as do objeveni se dusnosti byl 2,0 +1,4 vs, 1+0,8 roku
. den zahajeni l1écby BiPAPem resp. 1,9+ 1,5 vs. 1,0+ 0,9 roku

ith amyotrophic lateral




Syndrom Guillain-Barré

progresivni autoimunitni choroba s postizenim perifernich
nervovych vldken, doprovazena v nékterych pripadech slabosti
respiracnich svalovych skupin a laryngedlniho svalstva

fada pripadd vyzaduje ventilacni podporu

k monitorovani choroby lze vyuzit VCmax., PImax., PEmax.

Myasthenia gravis

chronické autoimunitni onemocnéni, které postihuje
nervosvalovy prevod (protilatky vlastniho téla blokuji nebo
destruuji receptory nervosvalové ploténky pro acetylcholin) a to
predevsim v oblasti mozkového kmene (dominuje postizeni
svalu obliceje a krku)

svaly se vyznacuji vyraznou unavnosti

42 patientd s celkem 55 pfijetimi na ICU
faktory asociované s progresi choroby k respir. selhani byly:
. VCmax. méné nez 20 mL/kg
. MIP méné nez -40 cm H,
. MEP méné nez 40 cm H,0
. nebo redukce MIP o vice nez 30%

ulmonary function tests and bloos
664-7

ing myasthenia gravi

Mé&stnava slabost srdeéni

(levostranna) zpusobena vétsSinou hypertenzi, chorobou
koronarnich tepen, aortélni insuficienci, kardiomyopathii,
vrozenymi srde¢nimi vadami, levopravymi zkraty

plicni zilni systém se pretézuje, dochazi k plicnimu edému
event. pleurdlnimu vypotku, které redukuji plicni objem

a snizuji poddajnost plice

k monitorovani stavu je vyuzivano méfeni plicnich objemu,
DLCO, parametr( tolerance télesné zatéze

NO VA WwN =

NO VA WwN =

Syndrom Guillain-Barré

progresivni autoimunitni choroba s postizenim perifernich
nervovych vlaken, doprovazena v nékterych pripadech slabosti
respiracnich svalovych skupin a laryngealniho svalstva

60 patientd na UPV byly porovndno s 54 patienty s tézkym sy.
Guillain-Barré, ktefi UPV nepotrebovali

analyzovany byly denni méreni MIP, MEP a VCmax.

faktory asociované s progresi choroby k respir. selhani byly:

. VCmax. méné nez 20 mL/kg

. MIP méné nez 30 cm H,0

. MEP méné nez 40 cm H,0

. nebo redukce téchto parametrl o vice nez 30%

ND et al:Anticipating mechanical ventilation in Guillain-Barré syndrome. Arch
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Fakhoury KF et al: Sel

Transplantace plic

u pacientt s CF, primarni plicni hypertenzi, COPD, IST plicnimi
procesy, generalizovanymi bronchiektaziemi, Eisenmengerovym
syndromem atd.

predoperacni vysetfeni zahrnuje spirometrii, vysetfeni plicnich
objemu, DLCO, analyzu krevnich plynd a vysetfeni tolerance
télesné zatéze

potransplantacni program spociva v kontrolach spirometrie
(zmény FVC, FEVT1, FEF25-75% spolecné s jednodechovou
metodou distribuce plynd, slouzi pfedevsim k diagnostice
akutni rejekce, tézka obstrukce je pak rysem bronchiolitis
obliterans, chronické rejekce

opulmonalni dysplazie

predcasné narozené déti (median porodni vahy 1,500 g; median
gestacniho véku 32 tydnd, nelécené surfaktantem), maji radu
Castéji deformity hrudniku, respiracni priznaky, bronchidlni
obstrukci , hyperinflaci, zvySenou reaktivitu dychacich cest

dlouho ovlivriuje vyvoj plice

function in a cohort of young children with
bronchopulmona asia. Pe . 2010; 125(6):e1441-7

Zhn

opulmonalni dysplazie

38 predcasné narozenych déti ve stejném nastaveni - absolvovali
spirometrii, body plethysmografii, vySetreni transfer faktoru, test
télesnou zatézi bicyclovym ergometrem, monitoriaci pohybové
aktivity akcelerometrem po dobu 7 dni

konstatovano snizeni hodnot FEV1 (-1.74 (-2.25 to -1.23) , DLCO
(-0.73 (-1.31 to -0.17), zvySeni hodnot RV (0.58 (0.10 to 1.10) a
RV/TLC (00.74 (0.29 to 1.19), béhem zatéze dychali vyssi frekvenci
mensimi TV, snizeni hodnoty VO2max.,

nebyl prokdzan pokles pohybové aktivity, tudiz vySe uvedené
zmény jsou pravdépodobné disledkem dlouhodobych
patofyziologickych vlivii bronchopulmonalni dysplazie

The reduction in peak oxygen consumption in children born EP, and
alterations in ventilatory adaptations during peak exercise were not
explained by differences in physical activity, but probably reflects
the long-term pathophysiological impact of EP birth.

hildren born extrem
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predcasné narozené déti

Bronchopulmonalni dysplazie

predcasné narozené déti maji v 11 letech signifikantné vice
respira¢nich symptomu, nez jejich zdravi vrstevnici, dvakrat
Castéjsi diagnézu astmatu (25%vs. 13%, p<0.01)

spirometrie vySetrena u 182/219 EP (129 s predchozi
diagnézou bronchopulmonalni dysplasie and 161/169 zdravych

hodnoty spirometrie byly abnormalni u 56% a bronchialni
hyperreaktivita zvysena u 27% predcasné narozenych déti,
zvlasté u téch s diagnostikovanou BPD, jen méné nez polovina z
nich ale byla lécena

tion and respiratory symptom at 11 years in children born extremely preterm (The
0




