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1.1 STABILNI CHOPN

Vladimir Koblizek, Jan Chlumsky, Vladimir Zindr, Katefina Neumannova, Jakub Zatloukal, Jana Kocidnova, Jaromir Zatloukal,
Vratislav Sedlak (revize kvéten 2016)

uvoD
Chronickd obstrukcni plicni nemoc je globdini fenomén. Cilem aktudiniho ceského doporuceni je ddt do souvislosti nase soucasné znalosti s trovni zdravotniho
systému a redlnou klinickou praxi v Ceské republice.

Hlavni diiraz je kladen na cilenou individualizovanou pé¢i adekvdtni symptom{im a fenotypu kazdého nemocného, piihlizejici ke klinicky zdvaznym komor-
biditdm a k poddvané medikaci.

DEFINICE A POPIS CHOPN

Chronické obstruk¢nf plicni nemoc (CHOPN) pfedstavuje |écitelny a preventabilni klinicky heterogenni syndrom s dominujicimi plicnimi projevy a s rlizné vyjdd-
fenymi asociovanymi komorbiditami.
Plicni komponenta je spojena s obligdtni pfitomnosti ne zcela reverzibilni bronchidlni obstrukce (BO), u niz vylou¢ime jinou pficinu. Bronchidlni obstrukce
u CHOPN vznikd postupné, a to v disledku chronického, primdrné neinfek¢niho, zdnétu dychacich cest a plicniho parenchymu. Patofyziologicky jde o vystup-
fiovanou a prolongovanou zénétlivou reakci geneticky predisponovaného organismu na dlouhodobou inhalacnf expozici Skodlivym ¢dsticim a plyndm.
Mimoplicni postiZeni nachazime zejména v kardiovaskuldrnim a muskuloskeletalnim systému. CHOPN Ize povaZovat za prokdzanou prekancerézu s tim, Ze riziko
malignity nekoreluje s tizf BO.

EPIDEMIOLOGIE
Pro CHOPN je v CR kazdorocné hospitalizovéno pfiblizné 16 000 osob a z toho poctu umird asi 3500 osob/rok.

RIZIKOVE FAKTORY
NejddleZitéjsim rizikovym faktorem je kouteni cigaret — kufaci s CHOPN mivaji t&Z3 symptomy, vyraznéjsi mortalitu a rychlejsi pokles plicnich funkci v porov-
nani s nekufdky trpicimi CHOPN. Nejvice ohroZenou skupinou kufakii jsou nepochybné pacienti s tézkym deficitem a,-antitrypsinu.
Mimo aktivni koufenf, jeZ zodpovidd za zhruba 70—80 % onemocnéni, jsou obecné povazovany za rizikové také dalsi cinitele (napfiklad zplodiny z Zivotniho
a pracovniho prostfedf).

1.1.1  Klinicky priibéh

Nejcastéjsim klinickym projevem CHOPN je pocit dusnosti. DuSnost nejprve vznikd pfi vétsi fyzické ndmaze, ndsledné béhem béznych dennich aktivit a poté
ivklidu, tj. zcela bez zatéze (tab. 1.1).

Pacienti s CHOPN casto trpf kaslem a dnavou. Nejméné 2/3 z nich produktivnim — hovofime o bronchitickém fenotypu CHOPN. Naopak nemocné s dusnostf,
avsak s nepfitomnostf chronické expektorace, oznacujeme jako emfyzematiky — jde téméf vyhradné o osoby s predominanci plicniho emfyzému. Nékteff
pacienti trpi dominantné jednim z vy3e uvedenych fenotypd, jinf jsou postiZeni jejich vyvazenou kombinaci.

«20—309% osob s CHOPN md soucasné bronchiektazie, u vétsiny z nich dochdzi k projeviim kazdodenniho vykaslavani hnisavého sputa s obcasnou pfitom-
nostf krve, pfipadné s opakovanymi infekcemi dolnich dychacich cest a plic; zde hovoiime o fenotypu CHOPN s bronchiektaziemi (v zahranici byva nékdy
pouZivana zkratka BCOS). Pro dplnost je tfeba poznamenat, Ze ¢ast pacient s CHOPN md tzv. suché bronchiektazie (zcela bez expektorace).

- Kompletni prehled symptomii pfitomnych u CHOPN doplfiujf: exspiracni piskoty a vrzoty, pocity stazeni na hrudniku, blize nespecifikovand inava a snizend
tolerance ndmahy.

-+ CHOPN se vyznacuje — individudIné rizné vyjadfenou — tendencf k postupnému klinickému zhorSovani.

- Kromé toho byva relativné stabilni prlibéh CHOPN u ¢asti nemocnych intermitentné pferusovan atakami akutniho zhorSovani prekracujicimi obvyklou symp-
tomovou variabilitu. Pokud tato zhorSeni trvaji > 3 dny a vedou k nutnosti 1échy antibiotiky a/nebo systémovymi kortikoidy, mluvime o tzv. exacerbacich
(zkratka AE). Pacienty s vyskytem > 2 epizod AE béhem poslednich 12 mésicli nazyvdme frekventnimi exacerbatory.

- Nékteff nemocni s CHOPN maji v priibéhu onemocnéni tendenci k poklesu télesné hmotnosti (BMI < 21 kg/m?), zejména svalové tkdné. U téchto subjektl
(pfi vyloucenf jinych pficin poklesu svalové hmoty) hovofime o pfitomnosti fenotypu tzv. plicni kachexie.

Poslednim dtileZitym fenotypem je pak ptekryvny fenotyp CHOPN s bronchidlnim astmatem (tzv. ACO) charakterizovany pfitomnosti 2 hlavnich ¢i 1
hlavniho a nejméné dvou vedlejsich kritérif ukazujicich na viceméné trvalou kombinaci rysd typickych pro obé diagnézy (obr. 1.1). Nejcastéji jde o nemocné
s atopif a opakované pozitivnim vysledkem bronchodilatacniho testu (v dobé mimo exacerbace) nebo o pacienty s klinickymi rysy CHOPN avSak s osobni
anamnézou astmatu stanovenou Iékafem v minulosti (pfed 40. rokem véku pacienta). Pro Uplnost je tfeba zminit fakt, Ze existence ACO ani BCOS (viz vy3e)
jesté nenf celosvétové piné akceptovdna.

Zdvazné formy CHOPN sméFujf, vétsinou po mnoha letech, k rozvoji chronické respiracni nedostatecnosti spojené se vznikem plicni hypertenze vedouct
k petizeni a posléze selhdni pravého srdce.

S CHOPN se casto vyskytuji dalSi choroby — komorbidity: plicni karcinom, embolizace do plicni cirkulace, pneumonie, ischemickd choroba srdecni, kardidIni
selhdvéni, afektivni poruchy, osteoporéza a vfedovd choroba.

Pro osoby s konecnou fazi choroby uzivéme pojem termindlni CHOPN.

1.1.2  Diagnostika

Chronickd obstrukénf plicnf nemoc je z praktického hlediska charakterizovdna pfitomnosti rizikovych faktori a anamnézou klinickych symptomd. Sprévnost
klinické diagndzy je vzdy tfeba ovéfit pomoci funkcniho vysetieni plic, kdy k prikazu pfftomnosti bronchidIni obstrukce je nezbytné provést spirometrické
vysetieni po podani inhalacnich bronchodilatancii. Spirometrické vySetfen je doporucovdno provddét u viech symptomatickych jedincdl (zvIdsté u osob
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v dlouhodobém inhala¢nim riziku). Zakladnim funkénim kritériem CHOPN je pfitomnost limitace vydechového proudéni vzduchu (zjednodusené nazyvana
bronchidInf obstrukce). Exspiracni limitace je definovana jako FEV./VCmax < dolni limit normdlnich hodnot (neboli LLN).

Dal3i diagnostické moznosti zahruji metody funkcniho vysetieni plic (zejména analyzu krevnich plynd, transferfaktoru a koeficientu —TL , K, a plicni
hyperinflace — RV/TLC a IC/TLC), zatéZové vysetiovani: Sestiminutovy test chlizi (6MWT), kyvadlové testy (ISWT a ESWT) a zejména bicyklovd ¢i béhdtkovd
spiroergometrie (CPET). Velky pfinos majf rovnéZ zobrazovaci metody. Skiagram hrudniku je dileZity v ramci diferencidini diagnostiky. CT hrudniku pétra po typu,
rozsahu a distribuci emfyzému, analyze postizeni rozsahu dychacich cest, pfipadné méfi plicni volum, detekuje interlobia, naléza bronchiektazie nebo malignity,
identifikuje fibrotické zmény pfi tzv. syndromu kombinované fibrézy s emfyzémem (CPFE). U viech pacienti je doporuceno jednou za Zivot — pokud mozno

ihned v dobé diagndzy (mimo obdobi infekce ¢i exacerbace) vySetfit sérovou hodnotu a,-antitrypsinu.

1.1.3  Sledovani a prognéza

V soucasnosti mame i moznost odhadnout prognézu nemocnych — napfiklad podle kalkulace prognostického BODE indexu (tab. 1.2).

1.1.4 Klasifikace

Kromé spirometrickych parametr je v soucasnosti doporucovdno systematické sledovani symptomi (celkovych projev CHOPN pomoci $kaly CAT a/nebo dusnosti
podle modifikovaného MRC — mMRC — skore) a pdtrani po poctu akutnich exacerbaci (AE) pfitomnych v poslednim roce. Pomoci téchto parametri Ize kazdého
nemocného zafadit do jedné ze Ctyf diagnosticko-lécebnych kategorii nazyvanych A, B, Ca D (obr. 1.2).
Strucné feceno: kategorie A a B jsou kategoriemi pro nemocné s lehkou (1. stuperi post-BDT FEV, > 80 % naleZitych hodnot) ¢i stfedni (2. stupen podle post-BDT
FEV, 5080 % nalezitych hodnot) bronchialni obstrukci a bez castych AE. A je kategorii minimalnich subjektivnich symptom, na druhou stranu kategorie
B je spojena s vyraznéjsimi klinickymi projevy.
Osoby zafazené do kategorie C, respektive D trpi tézkou (3. stupen podle post-BDT FEV, 30-50 % naleZitych hodnot), respektive velmi tézkou (4. stupefi
podle post-BDT FEV, < 30 % ndleZitych hodnot) bronchidlni obstrukci a/nebo maji Cetné AE. Kategorie C je spojena s minimélnimi a kategorie D naopak
Nemocné s kategorii A |ze v podstaté bez rizik sledovat v praxi praktického |ékafe a jejich hlavni lécebnou komponentou je eliminace rizikovych faktorli (viz
ddle).
Osoby kategorie C predstavuiji skupinu oligosymptomatickych jedinc s vyraznéjsim poskozenim plicnich funkci a/nebo s opakovanymi exacerbacemi — jejich
farmakoterapie nemusi nutné obsahovat véechny ndkladné inhalacni Iéky, sledovanf je viak vhodné v ordinaci pneumologa.
Naopak velkou pozornost je tfeba vénovat kategorii B — osoby s méné vyraznym poklesem plicnich funkci, avsak s vyraznym mortalitnim rizikem, a zejména
kategorii D. Subjekty z posledné jmenované kategorie CHOPN jsou extrémné ohrozeny respiracni a kardiovaskuldri morbiditou a mortalitou, jejich terapie
musi byt po viech strankdch maximalni. Zejména klinicky zdvazné kategorie B a D by mély Iékafe vést k hledanf specifického fenotypu (viz obr. 1.2).

1.1.5 Popis onemocnéni

Co moZnd nejpfesnéjsi popis onemocnéni umoznuje Iépe zacilit terapeutickd opatfeni. Proto doporucujeme popsat kazdy konkrétni pfipad CHOPN v podobé po-
méru stupné bronchidlni obstrukce (1.—4. stupefi podle post-BDT FEV) ke kategorii onemocnéni (A-D). Do jednotlivych kategorii by méli byt nemocni
zafazovani pouze ve stabilni fazi onemocnéni. Vzdy je tfeba brdt v dvahu inicidIni klasifikaci — kterd pozdéji m{ize byt modifikovana efektivni 1écbou (pokles
AE), nebo naopak progresi CHOPN. Hlavné u nemocnych s kategorii B a D je tfeba, kromé vyse zminéné klasifikace, co moznd nejpfesnéjsi popis fenotypu pacienta
(viz vyse) spolu s pozndmkou o (ne)pfitomnosti respirani insuficience, s vyctem rizikovych faktord a s uvedenim relevantnich komorbidit (obr. 1.3 a 1.4).

POPIS TERMINALNI FAZE ONEMOCNENI

/a termindlniho Ize povaZovat pacienta CHOPN, pokud do konce pfedpoklddané délky jeho Zivota zbyvd < 6 mésicll, a to za spInéni dalsich predpoklad: klidovd
dusnost Spatné odpovidajici na farmakoterapii, vedouci k dennimu rezimu postel + kfeslo, postupnd klinickd progrese onemocnéni a pfitomnost hypoxemie. Uzsi
pojem end-of-life zahrnuje posledni hodiny az tydny Zivota.

1.1.6  Strategie léchy

/3kladem terapie a podminkou jejiho Uspéchu je eliminace vyvoldvajicich inhalacnich rizik. Komplexnf 1é¢ebnd intervence u nemocnych s CHOPN pak vyuZivd celé
fady farmakologickych a nefarmakologickych postupd.
Lécebnd doporucenf Ize rozdélit na Ctyfi postupné kroky. Prvnim krokem je redukce Skodlivé inhalacni expozice. Druhym pausélni medikace indikovand
pro viechny nemocné s CHOPN zahrnujici i [é¢ebné intervence zaméfené proti viem pfitomnym komorbiditam (nejcastéji ischemické chorobé srdecni,
kardidInimu selhdvani, osteopordze, viedové chorobé gastroduodena, depresi a syndromu spankové apnoe). Tretim pak soubor specifickych 1écebnych opat-
feni zaméfenych proti specifické varianté CHOPN konkrétniho pacienta — proti tzv. konkrétnimu fenotypu (viz obr. 1.4, 1.5 a 1.6) a poslednim Ctvrtym pak
piipadnd terapie respiracniho selhavani a specificka péce o termindlni fazi tohoto onemocnéni (viz obr. 1.5).
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DOLEZITE

» Lécha nemocnych s CHOPN se tedy obecné fidi kategorii (A—D) a feno-
typem (fenotypy) onemocnéni s pfihlédnutim k (ne)pfitomnosti respi-
racni nedostatecnosti. U nékterych pacientd, kteff jesté nejsou zcela
fenotypové vyhranéni, terapii tvofi pouze prvni a druhy krok. Naopak
vsichni nemocnf se zfejmym fenotypem a s pfitomnosti respiracniho
selhdvani by pak méli projit Ctyfmi lécebnymi, kroky” (viz obr. 1.5). Pro
vsechny pacienty s termindInim CHOPN je tfeba zajistit kvalitni paliativni
péci (v Uzké spoluprdci s rodinou a praktickymi ékafi).

ELIMINACE RIZIK (KROK 1)
Ukonceni rizikové expozice (napfiklad koufenf cigaret) pfindsi nejvétsi Sanci na pfiznivé ovlivnéni dalsiho vyvoje CHOPN. Na druhou stranu je jasné prokdzano, ze

pokracovani v rizikové expozici vyznamné urychluje vyvoj nemoci, a to nezavisle na jeji vstupni tizi. Vime, Ze protikufacké intervence maji svdij vyznam i u nemocnych
s téZkymi formami CHOPN. Validnf data tykajici se ukoncenf jinych inhalacnich rizik zatim nejsou k dispozici, jejich benefit Ize vSak predpoklddat. Lécba nikotinové
zdvislosti je mozna pomocf cilené a opakované edukace (¢im delsf a/nebo Castéjs edukace — tim efektivnéjsi), nikotinové substituce (néplasti, pastilky, Zvykacky,
nikotinové dstnfinhaldtory a nosnf spreje, podjazykové tablety) a specifické farmakoterapie zamérené na CNS (bupropion, vareniklin).

PAUSALNI LECBA (KROK 2)

Pausalnilécha je Iécha indikovana vsem symptomatickym nemocnym bez rozdilu fenotypu. Zahruje farmakologické (prevazné inhala¢ni medikace + ockovani)
i nefarmakologické postupy (pohybova aktivita, pulmondlni rehabilitace, edukace a trénink inhalacnich technik). Nedflnou soucasti pausaini 1écby jsou farmako-
logické intervence zamérené na klinicky diilezité komorbidity.

Pausalni farmakologicka lécha: Zékladem farmakologické pausalnf 1écby stabilni CHOPN jsou inhalaéni bronchodilatancia (obr. 1.6). Jejich cilem je sympto-
matickd tleva zaméfend proti pocitu dusnosti, omezené toleranci zatéZe a zhorSené kvalité Zivota. VEtsina z nich md prokdzan i piznivy vliv na redukci akutnich
exacerbacf. Pozitivni ovlivnénf deklinace funkce plic, zastava progrese onemocnéni a prodlouzeni Zivota zatim nebylo u téchto lék(i nezpochybnitelné prokdzano,
i kdyZ je pravdépodobné. Téméf viechna bronchodilatacni farmaka jsou aplikovana v inhalacni formé.

Inhala¢ni bronchodilatancia: Dlouhodobé plsobici parasympatikolytika inhibujici zejména M3 receptory (tzv. inhala¢ni anticholinergika s dlouhodobym i
ultradlouhodobym dcinkem) neboli LAMA (aclidinium) a U-LAMA (tiotropium, umeclidinium a glykopyrronium), dlouhodobé, respektive ultradlouhodobé
plisobici sympatikomimetika stimulujici betaz—receptory (inhalacnf betaz—agoniste’) neboli LABA (formoterol, salmeterol) a U-LABA (indakaterol, olodaterol,
vilanterol) pfindseji nemocnym vyraznéjsi benefit a jsou spojena s vétsim komfortem a lécebnou adherenci v porovnani s krdtkodobé plisobicimi preparaty.
Kombinace obou typ( bronchodilatancif pfindsi vyraznéjsi benefit neZ prosté zvysovani dévek jednoho typu léku. Fixni kombinace LAMA + LABA (event.
U-LAMA + U-LABA) jsou indikovdny u kazdého CHOPN pacienta se zjevnymi symptomy. Jejich ¢asné nasazeni prokazatelné redukuje projevy nemodi, snizuje
vyskyt exacerbaci, zvySuje toleranci ndmahy a ovliviiuje negativni zdravotni dopady choroby. Pfehled LAMA + LABA, respektive U-LAMA + U-LABA pfindsi
obr. 1.6. Krdtkodobé pisobici inhalacni medikace (betaz—agonisté s krétkodobym dcinkem neboli SABA — salbutamol, terbutalin, fenoterol — a inhalacni anti-
cholinergika s kratkodobym tcinkem neboli SAMA — ipratropium) je ur¢ena pouze jako Ulevovd 1écba, pfipadné hlavni medikace oligosymptomatickych osob.
Volba jednotlivého prepardtu ze skupiny dlouhodobé pisobicich inhala¢nich bronchodilatancif a jejich pouZiti ve formé monoterapie ¢i kombinace vzdy zavisi
na volbé Iékafe a preferenci inhalacniho systému nemocnym s event. dpravou podle individudlni tolerance.

Pausaini nefarmakologicka lécha: Zakladnim kamenem pausdini nefarmakologické terapie je plicni rehabilitace: edukace, Iécebnd rehabilitace, ergoterapie
(ndcvik béznych aktivit denniho Zivota — ADL), nutricni a psychosocidIni pomoc. Lécebnd rehabilitace zahmuje pravidelnou aerobni pohybovou aktivitu
(PA) a techniky respiracni fyzioterapie. Pohybovd aktivita (provadénd na 60—70 % osobniho maxima — v praxi podle 4.—6. stupné Borgovy skaly dusnosti)
je nejcastéji uskutecovana pomoci jizdy na rotopedu, béhu na béhdtku nebo venkovni chlize. Pravidelné (3—5x tydné, po dobu 20—60 minut, v minimdInim
trvani 6--8 tydni) vykondvani PA je doporuceno pro vsechny symptomatické jedince s CHOPN nezavisle od hodnoty plicnich funkci. Pfi poklesu FEV, < 50 %
n.h. je plicni rehabilitace povazovdna za nezbytnou soucdst terapie. U méné tézkych piipad{ predstavuje alternativu pravidelnd domdci pohybovad aktivita
(30—45 minut 3—5x tydné) s cilem se pfi ndmaze,,ponékud zadychat” Techniky respiracni fyzioterapie jsou pak zaméfené na reedukaci dechového stereotypu,
zvysenirozvijeni hrudniku, usnadnéni expektorace, zahmuji cilené cviceni respiracnich svald a posilovaci trénink hornich i dolnich koncetin. Nemocné s CHOPN
je vhodné edukovat v principech zdravé vyZivy s dostatkem zeleniny, zejména kv(li obsahu vitamin{ (napfiklad D) a antioxidant{ (brokolice, wasabi, Cervené
vino) a s redukci nékterych potravin — napiiklad uzenin. Soucasné je doporucovdna nutri¢ni podpora (vzdy spolu s rehabilitaci) pro vSechny osoby s nizkym
FFM — viz vyse fenotyp plicni kachexie — a naopak cilend redukce hmotnosti u osob s BMI > 30 kg/m?.

Fyzickd aktivita (nejcastéji chlize) pfedstavuje jednoduchy prediktor prognozy nemocnych. Proto pro pacienty s CHOPN je vhodné pravidelné (napfiklad jednou
rocné po dobu tydne) ambulantni sledovani denni fyzické aktivity (tzv. ADL). K tomu mZzeme vyuzit jednoduché prenosné krokoméry ¢i krokoméry v mobilnich
telefonech (optimalni cil pro zdravé osoby je 10 000—6000 krokt denné, pro pacienty s CHOPN je tato hodnota mensi). V blizké budoucnostilze ocekdvat néstup
multifunkcnich zafizenf na platformé akcelerometr( a telemetrie.

Vakcinace: dalSi slozkou pausalni [écby je vakcinace: a) proti chfipce, b) proti pneumokoku pro osoby s FEV. <40 % n.h. a/nebo pro nemocné > 65 leta u vsech
mladsich s pfitomnosti kardidInich komorbidit.

Lécha komorbidit: Kromé terapie samotné CHOPN musfme u vSech pacientli myslet na efektivni Iécebnou intervenci komorbidit. Ischemické choroba srdecn,
sifiovd fibrilace, srde¢ni selhdvani a arteridIni hypertenze se mohou lécit betablokdtory (s vyhodou beta, -selektivnimi). Lécba betablokdtory je pfinosnd nejen
pro osoby s ischemickou chorobou srdecnf ¢i s kardidlnim selhdvdnim, ale i pro ostatni nemocné s CHOPN. Terapie osteopordzy, kachexie, deprese a diabetu se
nelisi od jinych pacient(. Osteopordza, kachexie a deprese pfiznivé reaguji na soucasné probihajici pulmondlini rehabilitaci. Lécba plicniho karcinomu také nemd
74dnd omezeni, kromé ohled( na plicnf funkce pred operacnf intervenci ¢i zevnf radioterapi.
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FENOTYPICKY CILENA LECBA (KROK 3)

Hlavné u pacient( kategorii B a D (s jiz vyhranénym fenotypem) bychom méli kromé pausdini medikace systematicky zvazit redlné moznosti fenotypicky zaméfené

terapie (obr. 1.7).

« Pro nemocné s Castym vyskytem akutnich exacerbaci je celosvétové povazovdno za vhodné do Iécby zahrnout kombinacni 1é¢bu LABA s inhala¢nim
kortikosteroidem (LABA + IKS) — u nds napf. fixni kombinace salmeterol/flutikason, formoterol/budesonid nebo formoterol/beklometason a dalsi moznosti
vzniklé kombinaci v CR dostupnych prepardtd IKS a LABA (U-LABA), tzv. volnych kombinadi.

Druhym fenotypem s prokazatelnym pfinosem kombinacni 1écby (LABA + IKS) je piekryv CHOPN s bronchialnim astmatem (tzv. ACO) — kombinace LABA
+ IKS je zde [écbou 1. volby. Lécebné doporuceni pro tento klinicky fenotyp pak jako dalsi Ié¢bu ndsledné doporucuje ,trojkombinaci” IKS + LABA + LAMA.
Déle m{ize byt farmakoterapie overlapu CHOPN + bronchidlni astma doplnéna i o teofyliny s dlouhodobym t¢inkem, pfipadné antileukotrieny (pro posledné
uvedenou skupinu 1€k mdme zatim mdlo dat v literatufe).

U pacientd se soucasnou pfitomnosti bronchitického fenotypu spolu s fenotypem frekventnich exacerbaci se v pripadé poklesu FEV, < 50 % n.h. ukazuje
jako vhodnd perordini (1/den) é¢ba roflumilastem — selektivnim inhibitorem fosfodiesterdzy 4.

Nemocni trpici emfyzémovym fenotypem s FEV, 3060 9% ndleZitjch hodnot a prokazatelné bez aktivniho nikotinismu s tézkou formou deficitu proteind-
zového inhibitoru a -antitrypsinu podminénou homozygotni mutaci Pi*ZZ, piipadné Pi*null by méli byt trvale léceni pravidelnou (intravendzni) substitucni
lécbou v celostdtnim centru v Thomayerové nemocnici v Praze. Substitucni Iécha je schopna zpomalit progresi plicniho emfyzému. V blizké budoucnosti bude
nejspise mozné tuto Iécbu poddvat i v domdcich podminkdch.

U nemocnych s pokrocilym fenotypem plicni kachexie je doporucena nutricni podpora (nejcastéji perordini). Vhodné je kombinovat poddni nutri¢ni podpory
soucasné s plicni rehabilitaci. Anabolika jsou vyhrazena pouze pro vyjimecné pfipady snizené sérové koncentrace testosteronu.

Terapie emfyzematickych nemocnych s piitomnosti velkych bul (pokud souhmny rozsah bulézniho postizeni dosahuje 1/3 objemu hemitoraxu) je moznd
pomoci resekce téchto bul — tzv. bulektomie.

Pacienti s heterogennim typem plicniho emfyzému postihujiciho apikdIni partie plic jsou indikovani k provedeni plicni volum-redukujici operace neboli
LVRS, a to zejména v pfitomnosti plicni hyperinflace RV > 200 % n.h. DalSi indikacni kritéria pro LVRS: vék < 75 let, symptomy dusnosti mMRC 3—4,
absence aktivniho nikotinismu, emfyzémovy fenotyp CHOPN s horni predominanci (jednostranné ¢i oboustranné), nizkd tolerance zdtéze, avsak nikoliv
(plnd inaktivita (pfedoperacni 6MWD > 140 m), FEV, 20-45 % n.h.,TL(Oz 20 % n.h., PaCOZ <8kPaa PaOZ > 6 kPa, BMI 16—31 kg/m?. Plicni volum-
-redukujici operace je efektivni metodou zlepSujici funkcni parametry, pfiznivé ovliviiujici kvalitu Zivota, zvysujici toleranci zdtéze a (u pacientd s nizkou
toleranci zdtéZe) dokonce prodluzujici Zivot.

U pacientd s fenotypem plicniho emfyzému (splfiujicich vy3e uvedené funkZni parametry), kteii nejsou schopni a/nebo ochotni podstoupit vyse zminéné
chirurgické metody Iécby, pfipadné pacient, u kterych viibec nelze chirurgické vykony pouzit (dominujici postizeni dolnich laloki), bychom vzdy méli zvézit
indikaci bronchoskopickych technik snizujicich plicnf hyperinflaci — tzv. EVR (nebo BVR). V soucasnosti mame nejvice dat pro vyuziti intrabronchidlnich chlopni
(event. metalickych télisek s tvarovou paméti, tzv. coil(i). Perspektivné bude mozné vyuziti horké pdry a tkdnovych lepidel.

Pausélni dlouhodobé podavéni antibiotik (ATB) u nemocnych s CHOPN zatim nemd podporu velkych randomizovanych studii a stdle vyvoldvd obavy mikro-
biologli z ndrdistu rezistence. Terapie antibiotiky vsak mze pfindset pozitivni efekt u tff fenotyp(: u nemocnych s nadmérnou produkci hlenu — bronchiticky
fenotyp, zejména pokud soucasné trpi castymi exacerbacemi, pfipadné u fenotypu CHOPN s bronchiektaziemi. Pozitivni data mdme z pouziti makrolid(
— zejména azitromycinu, méné klaritromycinu. Existuji i prace s moxifloxacinem.

Podobn4 situace panuje v oblasti mukoaktivni medikace (erdostein, N-acetylcystein, pfipadné carbocystein). Zatim Ize dlouhodobou aplikaci mukoaktivni
medikace zvazit pro symptomatické osoby se stejnymi fenotypy uvedenymi v predchozim odstavci: bronchiticky fenotyp, frekventni exacerbace, CHOPN +
bronchiektazie. V kazdém piipadé je tfeba vyuzivat vyssich davek (1200 mg N-acetylcysteinu ¢i 600 mg erdosteinu denné).

Zejména pro fenotyp CHOPN s bronchiektaziemi je nutnd pravidelnd domaci fyzioterapie s PEP pomiickami (napriklad flutterem). Nécvik techniky Ize
ziskat béhem cyklu ambulantni (¢ dstavni) komplexni plicni rehabilitace. Pacienti s bronchiektaziemi také Casto trpi hemoptyzou, v pfipadé vyznamnéjsiho
krvdceni je metodou prvni volby provddéni angiografické Ié¢by pomoci embolizace bronchidlnich tepen v postizené lokalité.

LECBA RESPIRACNI NEDOSTATECNOSTI A PECE O TERMINALNI CHOPN (KROK 4)

Kyslikova terapie osob s CHOPN md tfi hlavni indikace:

a) vilbec nejcastéji poddvame kyslik nemocnym jako domaci dlouhodobou (nejméné 16 h/den) kyslikovou lécbu (DDOT), a to u 0sob s chronickou respiracni ne-
dostatecnostiz p. 0, < 7,3 kPa pfi absenci progresivni hyperkapnie, pfipadné pfip 0, 7,3—8,0 kPa, a to v pfitomnosti jasnych zndmek plicni hypertenze, polyglobulie,
vyraznych nocnich desaturaci souvisejicich s CHOPN i pfi tézké ndmahové desaturaci opét pfi absenci kyslikovou substituci vyvolané progresivni hyperkapnie

b) kyslikova Iécba béhem tréninku fyzické kondice pfi plicni rehabilitaci bez ohledu na to, je-Ii doprovdzen hypoxemi

) kyslikova substitu¢ni 1écba osob cestujicich v letadle je posledni indikaci Ié¢ebného pouziti kysliku u osob se stabilni fazi CHOPN. O kyslikové 1écbé
uvazujeme u vech osob s klidovou Sp0, < 92 %. Nejcastéjsi pritok kysliku aplikovany leteckymi spolecnostmi je 3 I/minutu pomoci nosnich bryli

Pouziti dlouhodobé domdci neinvazivni ventilacni podpory (NIV) je metodou volby u pacientt se stabilni CHOPN s chronickym hyperkapnickym respira¢nim

selhdvanim, tedy nejcastéji u pacientd kategorie 4/D. Preferovdno je pouziti vysokych tlakd tzv. high-intensity NIV (HI-NIV). Cilem lé¢by HI-NIV je dosdhnout

adekvatni alveoldri ventilace pouzitim vysokych inspiracnich tlakii (25—-30 cmH,0) a mandatorni dechovou frekvenci rovnajici se spontanni dechové frekvenci
pacienta (u nemocnych s CHOPN okolo 20—25 dech@i/minutu).

Transplantace plic je indikovdna pro pacienty s vysokym BODE skore. Nemocné s BODE > 5 zacindme sledovat, a k transplanta¢nimu vykonu indikujeme

pacienty s BODE 7—10, pokud soucasné splfiujf jeden a vice z nasledujicich bodd: FEV, < 20 % n.h. a/nebo TL , < 20 % n.h., homogenni typ emfyzému,

anamnézu zdvazné akutni exacerbace s hyperkapnii (s P CO, > 6,6 kPa) a plicni hypertenzi s cor pulmonale.

Lécba terminalni faze CHOPN: Nemocné s termindlni CHOPN Ize identifikovat podobné jako nemocné odeslané k transplantaci (BODE 7—10). Stanoveni

individudlnich limitli dalsi péce se provadi po konsenzudlni domluvé viech zdravotnik{i pecujicich o daného nemocného s ndslednym souhlasem rodiny.

Limity péce oznacujeme jako:

a) DNR/DNI — neboli neresuscitovat a/nebo neintubovat

b) NIPV max — neinvazivni ventilace stanovena jako maximdlnf strop ventilacni podpory

) nerozsifovani a zastaveni soucasné poddvané péce— jde o nerozsifovani medikace a dalSich stavajicich lécebnych postupl

d) deeskalace neboli odnéti soucasné poddvané péce
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- DileZitou soucasti péce o termindlnf stadia CHOPN je v dokumentaci jasné zd{ivodnéné podévani opidtli v ordIni, transdermdlni ¢i parenterdlni formé. Inhalacni
|é¢ba opidty efektivni neni. Hlavnf indikaci opidtl u nemocnych s CHOPN je sedace, Gtlum anxiety, bolesti (napifklad z kompresivnich fraktur patefe) a jinak
nezvladatelnych pocitt dusnosti. U¢inné je (v této fazi onemocnéni) rovnéz monitorované podavani benzodiazepinové sedace. Létha nezvladatelné dusnosti

miZe byt podpofena inhalacnf 1écbou furosemidem a nékolika dalsimi nefarmakologickymi postupy.
ZAVER
OptimdlInilécba nemocnych s CHOPN vyZaduje individualizovany a multidisciplindrni pfistup zaméfeny na pacientovy symptomy, potfeby a piani. Méla by pokryvat
véechny aspekty tohoto multiorgdnového syndromu a soucasné i systémové dopady a asociované komorbidity.

Nezbytnym predpokladem je partnersky vztah pacienta a Iékafe a nikdy nekoncici edukace a trénink.
Pokud onemocnéni dospéje do termindlni faze, je na misté jesté vice prohloubit partnersky vztah a vcas rozhodnout o limitech dalsi péce.

Aktualizace doporuceného postupu se pfipravuje na rok 2020.
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TABULKY A OBRAZKY

= Tabulka 1.1 Popis dusnosti podle modifikované skaly Medical Research Council — mMRC
dyspnoeascale [55, 56] —mMRC3kdla dusnosti predstavuje jednoduchy ndstroj pro semikvantitativnf
posouzeni symptom{ dusnosti pro osoby s CHOPN

Dusnost podle mMRC  Popis stupné dusnosti

0. stupen bez dusnosti pfi bézné fyzické aktivité, dusnost jen pfi velké
namaze (chiize do kopce)

1. stupen obtiZe s dychanim pfi rychlé chiizi po roviné ¢i pii chiizi
do nepatrného kopce

2. stupen kviili dusnosti je tieba chodit pomaleji nez lidé stejného véku

3. stupen zastaveni pro dusnost po 100 m ¢i po nékolika minutdch chiize
po roviné

4. stupen dusnost pii minimalnf ndmaze (oblékani, sviékant, rannf hygiena)
¢iv Klidu

= Tabulka 1.2 Klasicky BODE index [2]

Parametr 0 bodli 1bod 2 body 3 body
BMI (kg/m?) >21 <21

FEV postbronchodilatacni > 65 5064 36—49 <35
(% nélezitych hodnot)

MRC Skdla dusnosti (0—4) 0-1 2 3 4
6MWT (m) > 350 250-349 150—249 <150

BODE — index télesné hmotnosti, bronchidini obstrukce, dusnosti, cvicebni kapacity; FEV, — usilovné vydechnuty
objem za 1. sekundu; MRC Skdla dusnosti — Skdla dusnosti podle Medical Research Council, 6MWT — Sestiminutovy
test chiizf

Pozn.. Existuje jesté novéfsi verze BODE indexu (podle [45]) s vétsim dirazem na vysledky 6MWT Vetsina pracovist
vSak vice pouZivd primdrni variantu tohoto prognostického ndstroje.
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|| FENOTYP BRONCHITICKY |

- pfitomnost produktivniho kasle
(>3 mésice/rok, v poslednich nejméné 2 letech)

|| FENOTYP EMFYZEMATICKY |

- celozivotni nepfitomnost produktivniho kasle
(suchy kasel mlize byt pfitomen)

- soucasné zndmky plicniho emfyzému
(dle HRCT hrudniku a funkéniho vysettent)

‘ ‘ FENOTYP CHOPN S BRONCHIEKTAZIEMI

- akcentovana kazdodenni expektorace

mladsi vék

nekufdci ¢i méné intenzivni kufdci

prolongované a/nebo opakované infekce plica DDC
hemoptyzy a pfitomnost krve v hlenu

HRCT zndmky bronchiektazii

. FENOTYP OVERLAPU CHOPN S BRONCHIALNIM ASTMATEM

musi byt spinéna 2 hlavni nebo 1 hlavni + 2 vedlejsi kritéria

Hlavni kritéria:

a) vyrazné pozitivni BDT (vzestup FEV, >15 % a >400 ml)

b) pozitivni BKT

) TFENO (=45-50 ppb) a/nebo T eozinofily ve sputu (> 3 %)
d) bronchidlni astma v anamnéze

Vedlejsi kritéria:

a) pozitivni BDT (vzestup FEV, >12 % a =200 ml)

b) T celkové IgE

) anamnéza atopie

I FENOTYP FREKVENTNT EXACERBACE |

- pfitomnost Castych akutnich exacerbaci (>2/rok) lécenych ATB a/nebo
systémovymi kortikosteroidy

[ FENOTYP PLICNT KACHEXIE |
- snizeny FEMI (muzi <16 kg/m?, Zeny <15 kg/m?), pfipadné BMI <21 kg/m’

Obr. 1.1 Prehled klinicky relevantnich fenotypd. Pozn.. U nékterych nemocnych miize byt
piitomen i vice neZ jeden z uvedenych fenotypd (napiiklad kombinace plicni kachexie + em-
fyzematického fenotypu, nebo chronické bronchitidy a bronchiektazii). Prevzato z: Koblizek V,
et al. CHOPN. Doporuceny postup CPES. Praha: Maxdorf: 2013.
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VyuZiti klasifikace CHOPN pro patrani po fenotypu

minimalni subjektivni symptomy
klinicky zjevny fenotyp

C(AT<10 CAT=10
(mMRC < 0 SGRQ < 25) | (MMRC =1 SGRQ = 25)

Symptomy CHOPN

Obr. 1.2 Vztah kategorif a fenotypu CHOPN — pétranf po pfitomnosti fenotypl ma vy-
znam zejména u nemocnych kategorif B a D, méné v piipadé kategorie C a téméF viibec
neni tfeba se touto fenotypickou problematikou zabyvat u asymptomatickych ¢i oligo-
symptomatickych nemocnych kategorie A. Plevzato z: Koblizek V, et al. CHOPN. Doporuce-
ny postup CPFS. Praha: Maxdorf: 2013

obcasnd expektorace =~ ———> bronchiticky fenotyp CHOPN

hnisava, kazdodenni >|  prekryv CHOPN a bronchiektazii
expektorace
dusnost bez expektorace —————> emfyzematicky fenotyp

Obr. 1.3 VyuZiti anamnestickych dat aneb piehled zdkladnich klinickych projevi Sesti
klinickych fenotypti chronické obstrukéni plicni nemoci (vhodné pro prvnf kontakt s ne-
mocnym, bez dalsich vySetfent). Prevzato z: Koblizek V, et al. CHOPN. Doporuceny postup
CPES. Praha: Maxdorf: 2013
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Algoritmus pro urceni fenotypu v ordinaci pneumologa

nehnisavé sputum m
ANO >3M/12M (> 2 roky)
kazdodenni hnisavé sputum,
obcas s pfimési krve

ANO

(T hrudniku s nalezem
bronchiektazii

ANO
\4

fenotyp bronchiticky emfyzematicky

CHOPN + bronchiektazie fenotyp fenotyp*

J

' S—
b o e enotyp plicni

[ BMI < 2; bez jiné pficiny ANO kachexie

[ akutni exacerbace > 2/rok ANO

++BDT, +BKT, TFENO, Teo, anamnéza m fenotyp

astmatu a/nebo atopie, TIgE, +BDT CHOPN + astma***

* Vhodné je proveden dalsiho funkéniho vysetfeni (wLTL(O, \LK[U, TRV) a soucasné i vysetieni
HRCT hrudniku

** Vyutinnf klinické praxi nenf dostupné vysetfeni FFMI pomoci antropometrie, bioimpedance
nebo celotélové denzitometrie, alternativu pedstavuje BMI

*** Fenotyp CHOPN s astmatem by vzdy mél byt potvrzen pritomnosti dvou hlavnich
(++ BDT, +BKT, FENO, eo, astma) a/nebo 1 hlavniho a 2 vedlejsich kritérif
(+BDT, atopie, IgE)

Obr. 1.4 Presnéjsi zpdsob analyzy fenotypd urceny pro pneumology, vyuzivajici kromé zdklad-
nich klinickych projev(i také vysledky funkcniho vySetfeni, laboratornich metod a CT hrudniku
(vhodné hlavné pro nemocné kategorie B a D). Prevzato z: Koblizek V, et al. CHOPN. Doporuceny
postup CPFS. Praha: Maxdorf: 2013

BKT — bronchokonstrikeni test, BDT — bronchodilata¢ni test, BMI — body mass index, CHOPN
— chronickd obstrukénf plicni nemoc, eo — eozinofilnf granulocyty, FENO — vydechovany oxid
dusnaty, FEV, — usilovné vydechnuty objem za 1. sekundu, FFMI — fat free mass index, HRCT —
vypocetni tomografie s vysokym rozliSenim, IgE — imunoglobulin E, M — mésic, K — transfer ko-
eficient, RV — rezidudIni objem,TL(O — transferfaktor, T vzestup, + pozitivni, ++ vysoce pozitivni

....prokazdého pacienta 4. kiok
3. krok
2. krok :
1 krok | fenotypicky
i cilend
: Salni lécha | : i
: | eliminace rizik BRI terapie

V pfipadé nevyhranéného fenotypu a pii nepfitomnosti respiracni
nedostatecnosti staci prvni dva kroky lé¢ebného schématu

Obr. 1.5 Pfistup k Iécbé stabilni CHOPN — v pfipadé nevyhranéného fenotypu a pfi ne-
pfitomnosti respiracni nedostatecnosti staci prvni dva kroky Iécebného schématu, pro
pacienty s jasnym klinickym fenotypem do Iécby pfiddvdme i krok ¢islo tfi (fenotypickou
lécbu) a v pripadé pfitomnosti hypoxemie/hyperkapnie pfipadné progrese onemocnéni
do termindIni féze priddvdme i Ctvrty terapeuticky krok. Prevzato z: Koblizek V, et al. CHOPN.
Doporuceny postup CPES. Praha: Maxdorf; 2013
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SABA SAMA
salbutamol ipratropium
fenoterol 3—4x denné
3—4x denné

0Obr. 1.6 Piehled inhalacnich bronchodilatancif (dostupnyich v CR nyni ¢i v blizké budouc-
nosti). Prevzato z: Koblizek V, et al. CHOPN. Doporuceny postup CPFS. Praha: Maxdorf: 2013

fenotyp
bronchiticky

s N
« PDE4 inhibitor (roflumilast) + LVRS (homi faloky)
+ bulektomie
« mukoaktivni medikace (buly > 30 % hemitor.)
(N-acetylcystein, erdostein,
carbocystein) + substituce A1AT (FEV, 30 a
60 % n.h., ATAT < 0,59/1)
- ATB + BVR (heterogenni)
(azitromycin, moxifloxacin)
- fyzioterapie
\ J \ J

fenotyp

overlap

exacerbacni CHOPN + AB

- PDE4 inhibitor (roflumilast)
« IKS+ LABA

« IKS+LABA

(antileukotrieny)
« ATB

t- mukoaktivni medikace

J + IKS+LABA + LAMA

fenotyp
kachexie

- fyzioterapie
« mukoaktivni medikace
(N-acetylcystein, erdostein,
carbocystein)

- rehabilitace
aerobni + silovd

+ nutri¢ni podpora
(anabolickd substituce) L

« ATB (azitromycin, moxiﬂoxacin)J

Obr. 1.7 Souhrnnd lécebnd doporuceni pro jednotlivé vyhranéné fenotypy CHOPN;
ATAT — a -antitrypsin, ATB — antibiotika, BVR — bronchoskopickd volumredukce,
IKS — inhalacni kortikosteroidy, LABA —inhalacni beta -agonisté s dlouhodobym tcinkem
(zahmuji LABA a U-LABA), LAMA — inhalacni anticholinergika s dlouhodobym dcinkem
(zahmuji LAMA a U-LAMA), LVRS — plicnf volum redukujici operace, PDE4 — fosfodieste-

13724 ﬁ%gg{p@@/ﬁg]g‘yygﬁh CHOPN. Doporuceny postup CPFS. Praha: Maxdorf; 2013
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