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Definice

Heterogenni skupina (popsano bylo okolo 160
nozologickych jednotek) prevazné chronickych chorob,
které jsou charakterizovany riznym stupném zanétu na
urovni respiracnich bronchiolli, alveolarnich duktt,
alveoll, plicnich kapilar, plicniho intersticia a riiznym
stupném fibrozy plicni tkané.

V terminalnim stadiu dochazi k progresivni akumulaci pojivove
tkane nahrazujici normalni funkcni parenchym.

(Plicnim intersticiem rozumime prostor ohraniCeny endotelovymi
bunkami kapilar a alveolarnim epitelem, perilymfatické a
perivaskularni interseptalni prostory a centralné ulozené
peribronchialni prostory.)



Patologicko-anatomickeé deleni DPLD

4 procesy granulomatozni:
sarkoidoza, silikoza, plicni vaskulitidy, exogenni
alergicka alveolitida

4 procesy s vyslednou plicni fibrézou:
idiopaticka plicni fibroza (IPF), postiradiacni
postizeni, zanety infekcni, difuzni choroby pojiva

v

procesy s pritomnosti granulomi i vaziva:
chronicka forma exogenni alergicke alveolitidy




Déeleni DPLD podile etiologie

Znameé priciny

v/ infekéni postizeni plic (viry, bakterie, mykozy, paraziti)
postiradiacni (poskozeni zarenim, hyperoxii)
inhalace org. a anorg. prach{ (pneumokoniozy,
EAA (HP) - napr. farmarska plice)
poruchy hemodynamiky (kardialni a ledvinné
selhavani)
nadorove postizeni plic (lymfomy, leukemie...)
vrozené vady (neurofibromatoza, tuberdzni sklerdza)
polékové postizeni (busulfan, amiodaron...)
metabolické poruchy (m. Gaucher, m. Crohn...)

Neznameé priciny (idiopaticka plicni fibroza, sarkoidoza,
kolagenozy)




Déleni DPLD podle cetnosti vyskytu

> relativné Cetna (IPF, sarkoidoza)

> relativné méne Cetna (polékova, EAA)

> vzacna (lymfangioleiomyomatdza,
granulomatoza z Langerhansovych bunek...)




Klasifikace DPLD

Skupina Klinické jednotky
Idiopaticka IPF, NSIP, BOOP, DIP, AIP, LIP,
intersticialni RBILD
pneumonie

Intersticialni plicni
procesy ze znamych
pricin

Pneumokoniozy (silikodza..)

EAA

Polékove poSkozeni (Amiodaron!)
Postiradiacni poskozeni

Poruchy hemodynamiky
Granulomatozni Sarkoidoza
procesy Vaskulitidy s plicni manifestaci

Histiocytoza X

Jiné vzacné IPP

Lymfangioleiomyomatoza
Alveolarni proteindza




Zakladni diagnosticka vysetreni u DPLD

Anamnéza — patrani po etiologii, symptomy, trvani priznakl

Klinické vysetreni — dusnost, kasel, Unava, poslechovée typicky
inspiracni krepitus nad plicnimi bazemi, kozni zmény,
splenomegalie, palickovité prsty, cyanoza...a jiné

Laboratorni vySetreni jsou prevazné nespecificka

RTG hrudniku, HRCT hrudniku — viz nize + dalSi zobrazovaci
techniky (izotopové vysetrovaci techniky, magneticka rezonance)

Funkcni vySetreni plic - restrikce, obstrukce, smisena ventilacni
porucha, hypoxémie — zatéz, porucha difuze

Bronchoskopie a bronchoalveolarni lavaz (cytologicke a
imunocytochemické vys.)

Plicni biopsie — transbronchialni, torakotomie, videotorakoskopie



Zobrazovaci metody

RTG hrudniku — retikularni Ci retikulonodularni
zastineni s maximem v dolnich a strednich plicnich
polich, zastreni typu mlécneho skla — tzn. mlhovita
zastineni u alveolitidy, vostinovité struktury,
bilateralni hilova lymfadenopatie a jiné zmeny

HRCT hrudniku — retikularni denzity,
mikronodularni denzity, vostinovité struktury,
denzity typu mlécného skla, nepravidelné pleuralni
a subpleuralni denzity, bronchiektazie






Definice

Deskriptivni definice: Sarkoiddza je systémove
onemocnéeni neznamée priciny. Obvykle postihuje dospélée
pacienty mladeho a stredniho véku a Casto se projevuje
jako oboustranna hilova lymfadenopatie (prohlaseni
expertl ATS, ERS, WASOG o sarkoiddze z . 1999)

Morfologicka definice: Nemoc je charakterizovana
granulomy z epiteloidnich bunék v rliznych organech a
tkanich, které vznikaji akumulaci T- lymfocytt a
transformovanych makrofagl. V granulomech nedochazi ke
kaseifikaci, ackoliv fibrinoidni nekrdza mize byt v jejich
centru pritomna. Granulomy vedou k uplné rezoluci nebo k
hyalinni fibroze




Imunopatogeneze sarkoidozy

unknown "sarcoid" stimulus
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Klinické formy sarkoidozy

v Podle rozsahu projevi (asymptomaticka,
oligosymptomaticka, generalizovana)

v Podle pocatecni faze nemoci a jejiho trvani
(akutni, chronicka)

v Podle postizeni jednotlivych organii



Formy sarkoidozy
ve vztahu k pocatecni fazi nemoci a jejimu trvani

Akutni sarkoidoza

v’ Lofgrentv syndrom — oboustranna hilova
lymfadenopatie, nodozni erytém,, artralgie event.
polyartriticky syndrom nejcastéji talokruralnich kloubd,
negativni tuberkulinovy kozni test

v’ sarkoid v jizve

Chronicka sarkoidoza
v’onemocneéni trva-li aspon 2 roky
v'postupné nastupujici respiracni a jiné organove
priznaky
v'prognoza je zavaznejsi




Formy sarkoidozy
ve vztahu k organovému postizeni

Sarkoiddza dychaciho ustroji

v K projevlim sarkoiddzy respiracniho traktu dochazi u
vice nez 90 % pripadd

v’ Postizeni plic, hilovych a mediastinalnich uzlin, pleury,
hornich cest dychacich

v'Dusnost namahova i klidova, kasel, tupé bolesti za
sternem, hemoptyza



Formy sarkoidozy
ve vztahu k organovému postizeni

v’ Sarkoidoza lymfatickych uzlin a sleziny

v Oc¢ni sarkoidoza — iridocyklitida, konjuktivitida,
uveitida

v’ Sarkoidodza kiize — noddzni erytém, lupus pernio

v Sarkoidoza pohyboveého ustroji — artritida, kostni
zmeny

v’ Sarkoidoza nervoveé soustavy — obrna n. VII
v’ Sarkoidoza srdce
v’ Sarkoidoza jinych organti



SN

Diagnosticky algoritmus u sarkoidozy

anamnéza, fyzikalni vysetreni, klinika

laboratorni vySetreni - FW, CRP, KO, biochemie (urea, CK, ALP),
SACE, metabolismus kalcia, sIL- 2R

imunologickeé testy — Ig, CIK, tuberkulinovy kozni test (PPD —
Mantoux II), imunoregulacni index v krvi ( IRI, CD4+/CD8+),
WEIAES

zobrazovaci metody - RTG hrudniku, CT a HRCT hrudniku, rtg
kosti prstll HKK, DKK, galiova a thaliova scinti, MR, PET, UZ, LEP
test

funkcni vysetreni plic — difuzni kapacita plic, plicni ventilace,
plicni compliance, krevni plyny

bronchoskopie s BAL - priikaz lymfocytarni alveolitidy, IRI
(CD4+/CD8+) = 3,5 az 10, TNF alfa

bioptické metody — plicni biopsie (transbronchialng,
torakoskopicky), lymfatické uzliny, klize, bukalni sliznice

Vlysetreni postizenych organd - ocni vysetreni, ekg




Rentgenologicka stadia
nitrohrudni sarkoidozy

0 ... normalni skiagram hrudniku

I ... BHL — bilateralni hilova lymfadenopatie
II ... BHL + plicni infiltrace

III ... plicni infiltrace

IV ... plicni fibroza



Diferencialni diagnostika
granulomatodznich procesti

Infekcni granulomy

Houby — aspergiloza, kryptokokdza, histoplazmoza
Protozoa — toxoplazmoza

Metazoa — toxokardza

Mykobakterie — TBC, lepra, mykobakteriozy
Bakterie — bruceldza, tularémie, aktinomykdza
Viry — lymphogranuloma venereum

Nadorova karcinom plic, zaludku, ovaria,
onemocheni Stitné Z14zy, seminom
REELCENE berylioza, silikdza, EAA (farmarska plice, nemoc chovateli

chemikalie a
organické prachy

ptaka, plice sladovnikii, nemoc zpracovateli papriky, hub,
kavovych bobil)

Imunologické sarkoidoza, Crohnova nemoc, Wegenerova granulomatoza,
aberace systémovy lupus erythematodes, granulomatdza
z Langerhansovych bunék, primarni bilidrni cirhoza,
granulomatozni hepatitidy
Jiné panikulitidy, dermoidni cysta, lokalni sarkoidni reakce,

nasledky radioterapie a chemoterapie, pichnuti motskym
jezkem




Algoritmus lécby sarkoidozy




Lécba sarkoidozy

v'tendence ke spontanni remisi
v’lekem volby — kortikoidy.

v’ prednison 0,5 mg/kg per os
v'trvani Iécby od 6 do 24 mésicl

v'lokalni terapie kortikosteroidy, u plicnich forem i
inhalacni podani kortikoidU

v individualizovana léCba — prednison 60 mg pos
(intravendzneé metylprednisolon)




Lécba sarkoidozy

v'leky 2. linie — antimalarika (Delagil), imunosu-
presiva a cytostatika (metotrexat, cyklofosfamid,
azatioprin, cyclosporin)

v’ nove lecebné trendy — inhibitory TNF alfa (infliximab),
leflunomid, mofetil mykofenolat
v'kontroly po 3 az émeésicnich intervalech

v'dispenzarizace po dobu 2 let od zacatku onemocnéni,
které se vylécilo spontanne; po dobu 3 let od
ukonceni lecby

v'progndza — 50 % az 60 % se zhoji spontanne ad
integrum, u 10 % - 20 % prechod do chronicity




Shrnuti DPLD = IPP

v Jsou sirokou skupinou onemocneni zahrnujici
postizeni plic riiznorodé etiologie a patogeneze
od zanétlive, pres fibrotizujici procesy az po
primarni a sekundarni nadory.

v IPP mohou byt projevem plicniho postizeni u
systémovych onemocneéni, jindy se vyskytuji
samostatné.

v V diagnostice a dif. dg. vyuzivame kliniku,
laboratorni a instrumentalni vysetreni (funkcni
vysetreni plic, bronchoskopii, CT, plicni biopsie).



Shrnuti DPLD = IPP

v'Lécba IPP, zvlaste idiopatickych, je do znacné
miry empiricka, az v posledni dobé se prosazuji i
Iéky kauzalni zasahujici do patogenetickych
pochodt IPP.

v V lécbe jsou standardneé vyuzivany kortikoidy,
imunosupresiva a v ramci studii i Iéky biologicke
a antioxidacni.

v Standardni lécebnou metodou pro pacienty v
terminalnich fazich IPP je dlouhodoba domaci
oxygenoterapie a transplantace plic.



Dekuji za pozornost.



