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Plicni onemocneéni

1) VVV plic
2) cirkulacni plicni choroby
3) plicni nevzdusnost

4) zanéty plic

5) pneumokonidzy
6) obstrukcni plicni choroby
7) restrikcni plicni choroby

8) nadory plic



Obstrukcni plicni choroby



Obstrukcni plicni choroby

- onemocnéni charakterizovana pritomnosti
ventilacni obstrukce

"Akutni" Chronickeé

bronchialni astma chronicka bronchitida
plicni emfyzém
bronchiektazie
cysticka fibroza

]
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Bronchialni astma

@ Definice

- asthma bronchiale* ("zaducha")
- chronicka obstrukéni plicni choroba s akutnimi projevy

e manifestovana akutnimi asthmatickymi zachvaty

- Casta choroba
e cca 5 % populace, zejména déti (posledni roky az 2x narlst prevalence)

e muze doprovazet CHOPN (naopak starsi kuraci)

- vzacné mozny fatalni prubéh

e tézké / protrahované zachvaty

* asthma cardiale (plicni edém)



Bronchialni astma

@ PriCina (etiologie)

- alergicka hyperreaktivita pridusek
e asociace s projevy hypersenzitivity (senna ryma, atopicky ekzém, eozinofilie,

konjunktivitida...)

- multifaktorialni vznik (dédi¢nost + zevni prostredi)
e extrinzické = zevni alergeny (napfr. pyly, roztodi, plisné, léky)

e intrinzické = vnitrni idiosynkraticky spoustéc (napf. stres, chlad, infekce)



Bronchialni astma

Vyvoj (patogeneze)

- vznika I. typ imunopatologické reakce
e IgE rychle aktivuje eozinofilni granulocyty a mastocyty k vyplaveni mediator(

e mediatory zpusobi obstrukci DC bronchokonstrikci (edém, spasmus) a
hypersekreci hlenu

- Casem remodelace bronchialni stény s obstrukci lumen

e akutni ataky (asthmatické zachvaty) zhojeny ad integrum vyjma castych
/ protrahovanych / nasedajicich na jiné chroby (zde stav prejde ve staly)



Bronchialni astma

e Morfologie

- makroskopicky vazky sklovity hlen vyplnuje bronchy a
plicni parenchym vykazuje hyperinsuflaci
* hyperinsuflace ma obraz inspiracniho postaveni branice a "prefouknuté"
nekolabuijici plice

* komplikaci akutni cor pulmonale, eroze bronch(



Bronchialni astma

e Morfologie

- mikroskopicky zmény bronchialni sliznice:
e lumen stenotizovano a vyplnéné hlenem (Charcot-Leydenovy krystaly a
Curschmannovy spiraly z degranulace eozinofil()
e epitel hyperplazie poharkovych bunék az dl. metaplazie + SirSi BM
e vazivo edematodzni s chr. zanétem s eozinofily + zfaseni spasmem
e mucinozni zlazky hyperplastické

e svalovina hyperplasticka + hypertroficka



Bronchialni astma

O Klinika

- déti i dospéli

e alergici s projevy hypersenzitivity (proti CHOPN mladsi, socialné zdatnéjsi)

- intermitentné charakteristické asthmatické zachvaty

 akutni exacerbace dusnosti (dyspnoe) rizné tize po expozici alergenu

(tachypnoe s prodlouzenym exspiriem, neklid az stah pomocnych r. sval()
e poslechové fenomény (stridor, vrzoty, piskoty) / produktivni kasel

e v mezidobi asymptomaticti (vyjma trvalé remodelace)

- komplikace az vzacné fatalni

e status asthmaticus = prolongovany tézky / opakujici se zachvat



- chronickd obstrukéni plicni / bronchopulmonalni nemoc (COPD)

- spolecny klinicky termin pro 2 nasledujici choroby

e chronicka bronchitida + plicni emfyzém (u cca 70 % se doprovazeji)

- nejcasteéjsi choroba DDC
® 95 % kuraci

- postupné fatalni prubéh

o v CR 2. nejéastdjsi pFicina smrti (indikace LTx)



Chronicka bronchitida

@ Definice

- bronchitis chronica

- produktivni kasel trvajici min. 3 mésice 2 roky po sobé

e vyjimka v definici chronického zanétu vedle chr. hepatitidy

- Casta choroba

e cca 15 % populace



Chronicka bronchitida

@ PriCina (etiologie)

- poskozeni bronchialni sliznice kourenim

e cca 95 % kuraci (primarni i sekundarni)

- vzacnéji vliv znecisténého prostiedi / infekce
e prasné, zamorené toxickymi latkami (pracovni prostiedi) / opakované
ataky akutni bronchitidy (infekce v détstvi)

e cca 5 % nekuraci

- multifaktoridlni vznik (dédi¢nost + zevni prostredi)

e onemocni cca 50 % kurakd (nutnd predispozice)



Chronicka bronchitida

Vyvoj (patogeneze)

- abnormalni chr. zanetliva reakce na inhalované castice
cigaretového koure

* jen u predisponovanych kuraku

- casem remodelace bronchialni stény s obstrukci lumen

e proti asthma bronchiale jde spisS o ireverzibilni staly chr. zanét s pomalou
progresi a Ucasti spiS neutrofil



Chronicka bronchitida

e Morfologie

- makroskopicky patrna jen pokrocila stadia
 hlen vypliuje bronchy

 bronchialni sliznice mize vykazovat znamky leukoplakie

- Casto doprovazi plicni emfyzém



Chronicka bronchitida

e Morfologie

- mikroskopicky rada zmeéen bronchialni sliznice:
* lumen stenotizovano a vyplnéné hlenem
e epitel zmnozeni poharkovych bunék az dl. metaplazie (absence rasinek)
e vazivo fibrotizované (ztrata elasticity) s chronickym zanétem s neutrofily
(spasmem zraseni sliznice)
e mucindzni zlazky hyperplastické

e svalovina hyperplasticka + hypertroficka

- urcovan Reidové index
e pomér Sirka vrstvy zlazek : celkova Sirka lamina propria mucosae

* pfi hyperplazii zIazek je nad 0,5 (zdravi pod 0,4)



Chronicka bronchitida

O Kiinika

- dospéli
e zejména kuraci (proti astma bronchiale starsi 40-ti let, socialné slabsi a
staly vlekly pribéh bez exacerbaci, max. zhorSeni v zimé)

- fenotyp = tzv. "blue bloaters"
e kombinace produktivni kasel (letity, vykaslavaji hlen az bronchorrhoea) +
periferni cyandza (dusnost prejde v hypoxii)

* spiS obézni kuraci s Sirokym hrudnikem (vék cca 40 let)

- komplikace az fatalni

e cor pulmonale chronicum, plicni infekty



Plicni emfyzém

@ Definice

- emphysema pulmonum* ("rozedma plicni")

- abnormalni trvalé rozsireni alveolarniho stromu
e distalné od respiracniho bronchiolu (véetné)

e ireverzibilni anatomicka alterace (destrukce interalveolarnich sept)

- Casta choroba

e zpravidla navazuje na chronickou bronchitidu (CHOPN)

* existuje i podkozni a mediastinalni emfyzém



Plicni emfyzém

@ PriCina (etiologie)

- zavisi na typu emfyzému (existuji 2 zakladni mechanizmy)
e prima destrukce interalveolarnich sept (nejcastéji kourenim)

 hyperinflace (patologicky zvySeny V plic na konci vydechu)

- multifaktorialni vznik (dédi¢nost + zevni prostredi)
e onemocni cca 50 % kurakl (nutna predispozice)

e vyjimkou Cisté geneticky pominény panacinarni emfyzém



Plicni emfyzém

Vyvoj (patogeneze)

- prima destrukce interalveolarnich sept:

* nasleduje splynuti alveoll az viditelna dilatace destruovaného Useku



Plicni emfyzém

Vyvoj (patogeneze)

1) centroacinarni (centrolobularni) emfyzém

- nejCastéjsi, poskozeni respiracniho bronchiolu kourenim

e respiracni b. je nejproximalné;si (centralni) usek alveolarniho stromu
(zasobi vzduchem skupinu alveoll zvanou plicni acinus; vice acint = lobulus)



Plicni emfyzém

Vyvoj (patogeneze)

2) panacinarni emfyzém

- dédicné poskozeni celého plicniho acinu vlivem deficitu
o-1-antitrypsinu
e a-1-antitrypsin = inhibitorr elastazy neutrofilt (anti-elastaza)

e destrukce a dilatace proximalniho i distalniho useku alveolarniho stromu



Plicni emfyzém

Vyvoj (patogeneze)

3) distalni acinarni (paraseptalni) emfyzém

- idiopatické poskozeni alveoll podél acinarnich sept
e alveoly jsou nejdistalnéjsi (periferni) usek alveolarniho stromu
(maximum zmén podél acindrnich / lobuldrnich sept az subpleurdlné)

e mUZe byt v kombinaci s centroacindznim



Plicni emfyzém

Vyvoj (patogeneze)

- hyperinflace alveolarniho stromu:

e patologicky zvySeny V plic na konci vydechu



Plicni emfyzém

Vyvoj (patogeneze)

1) lokalizovany / fokalni emfyzém

- para- / pericikatrikézni emfyzém v okoli jizev
e roztazeni alveoll naléhajicich na jizvu (cicatrix)
e vliv silikdzy ("kopretinovy emfyzém"), plicniho infarktu, zanétua,
sarkoiddzy, plicnich operaci
- vrozeny emfyzém patologickym vyvojem parenchymu

e vliv Downova syndromu, kongenitalni malformace DC



Plicni emfyzém

Vyvoj (patogeneze)

2) senilni emfyzém

- involuéni emfyzém plicniho parenchymu

e vliv starnuti (Casty), hladovéni (manifestovan od ztraty 30 % hmotnosti)



Plicni emfyzém

Vyvoj (patogeneze)

3) kompenzatorni emfyzém

- rozepnuti az potrhani rezidudlniho parenchymu plic

e zbytku po chirurgické resekci (laloku = lobektomie; kfidla = pulmektomie)



Plicni emfyzém

e Morfologie

- makroskopicky plicni parenchym vykazuje hyperinsuflaci

 hyperinsuflace = obraz inspiracniho postaveni branice a "prefouknuté"
nekolabuijici plice (Casto zaroven soudkovity hrudnik a horizontalni Zzebra)

e vyskyt az plicnich bul (dutiny vyplnéné vzduchem o primeéru nad 1 cm)

e komplikaci chronické cor pulmonale



Plicni emfyzém

e Morfologie

- lokalizace zavisi na typu emfyzému
e centroacinarni hlavné v hornich plicnich lalocich (apexy)
e panacinarni difuzni, nejvic v dolnich lalocich

e distalni acindarni hlavné v hornich plicnich lalocich (apexy) subpleuralné



Plicni emfyzém

e Morfologie

- mikroskopicky ztrata plicniho intersticia / stromatu
e absence interalveolarnich sept a splyvani / dilatace acint v aZ plicni buly

e ve vysledku ubyva plocha na vyménu respiracnich pyn0



Plicni emfyzém

O Klinika

- dospéli
e centroacinozni nejcastéjsi, vétsinou starsi kuraci (CHOPN)
* panacinarni mladi nekuraci (soucasné jaterni cirhoza)

e distalni acinarni mladi s vysokym stihlym habitem (spontanni PNO)

- fenotyp = kuraci s obrazem tzv. "pink puffers"
e ruZovi (bez cyandzy) a supéjici (dusni; kasel malo a neproduktivni)

e spiS astenicti kuraci se soudkovitou "inspiracni" hrudi (vék cca 60 let)

- komplikace az fatalni

e cor pulmonale chronicum, plicni infekty, PNO



Bronchiektazie

@ Definice

- bronchiectasis
- abnormalni trvalé rozsireni bronchialniho stromu
e proximalné od terminalniho bronchiolu (v¢éetné)

e ireverzibilni anatomicka alterace (destrukce stény broncht / bronchiol()

- v soucashosti relativné vzacna choroba



Bronchiektazie

@ Pricina (etiologie)

- dilatace vznika destrukci stény bronchd / bronchiolll
e loZiskova distalné za prekazkou (tumor, cizi téleso, hlenova zatka)

e difuzni po tézkych zanétech (adenoviry, spalnicky, pertuse, TBC),
casto v terénu systémové nemoci (imunodeficience, CF, aspirace,

neuromuskularni choroby, Kartagenerav syndrom...)

e vétSina neobjasnéna (50-80 %)



Bronchiektazie

Vyvoj (patogeneze)

- v dilatovaném useku se hromadi vzduch a hlen
e vzduch vede k insuflaci a dalsi dilataci bronchu / bronchiolu

e hlen osidli mikroorganizmy = sekundarni infekce (dalsi alterace stény)



Bronchiektazie

e Morfologie

- makroskopicky nalez dilatace bronchialniho stromu
e cylindricka (pravidelna rozmérna v celé délce bronchu)
e vakovita (fokalni kapsovita dilatace bronchu)

e varikozni (stridani dilatovanych a normalnich az stenotickych usek)



Bronchiektazie

e Morfologie

- mikroskopicky dilatace lumen bronchu s mukostazou
e epitel casto dl. metaplazii
e mucinozni zlazky hyperplastické

e peribronchiadlné chronicky zanét az fibrotizace (az nahradi celou sténu)



Bronchiektazie

O Kiinika

- déti i dospéli

e déti spis difuzni formu
- produktivni kasel az dusnost

- komplikace vzacne az fatalni
e cor pulmonale chronicum
e plicni infekty (abscedujici pneumonie)
e aspergilom (pseudotumordzni mycetom ve vakovité bronchiektazii)
e AA amyloiddza

e dysplazie az SCC



RestrikEni plicni choroby



Restrikcni plicni choroby

- restriktivni / intersticialni plicni choroby

- onemocnéni charakterizovana zanétem / fibrotizaci intersticia plic

Akutni Chronicke
IPP (intersticialni plicni procesy / fibréz
ARDS / IRDS ( Al PR oY)
EAA N IPF (UIP)
kuFacké IPP 3 NSIP
polékové IPP S COP
IPP systémov{/-c'h ch. _: LIP
pneumokoniozy =¢
gf eozinofilni pneumonie
. pleuropulmonalni fibroelastoza

alveolarni proteindza

plicni granulomatozy

sarkoidoza

imunitni (vaskulitidy, RA)
infekce

yo1edolp!



- syndrom akutni dechové tisné (dospélych)
e klinicky nazev (Acute / Adult Respiratory Distress Syndrome)

e nedonoseni novorozenci IRDS (Infant Respiratory Distress Syndrome)

- akutni restrikcni plicni choroba
e trias = akutni vznik + tézka hypoxemie + oboustranné infiltraty na RTG

e spada do skupiny akutniho plicniho poskozeni (ALI) spolu s DAH

- relativné ¢asta nemoc se zavaznym az fatalnim prubéhem

e nejcastéjsi pricina Rl



ARDS

@ PriCina (etiologie)

- podkladem difuzni akutni poskozeni plicniho intersticia

- endogenni priciny

e nejCastejsi Sok, dale vaskulitidy, systémové autoimunity...

- exogenni priciny
e inhalace (toxiny, Ziraviny, SAVO), aspirace (topeni, Zaludecni Stavy),

sepse, traumata plic (kontuze, popaleniny), akutni pankreatitida, DIC,
nadory (leukemie, lymfomy), iatrogenni (zareni, LTx reperfuze, Iéky)...



ARDS

Vyvoj (patogeneze)
- odpovida univerzalni reakci plic na variabilni inzulty
- i pokud se zhoiji, tak prejde v IPP

e ireverzibilni zajizveni plic s nutnosti ventilace (invalidita a dalsi zhorseni)

e terapii jediné H-DLTx



ARDS

e Morfologie

- makroskopicky obraz "Sokové / vihké plice"

e podoba tézkého edému plic (nad 1 kg prosaklé nevzdusné plice), ale navic
nekolabujici na rezu (zachovavaiji tvar)



ARDS

e Morfologie

- mikroskopicky obraz difuzniho alveolarniho poskozeni
e DAD (Diffuse Alveolar Damage)
e exsudativni faze (destrukce kapilar a "syndrom hyalinnich blanek")

e proliferativni faze (intersticialni fibroza, hyperplazie pneumocytu Il. tridy,
karnifikace, bronchiolizace alveoll vystelkou termindlnich bronchiol()



- déti i dospéli
e ARDS / IRDS

- destrukce parenchymu vyusti v tézkou Rl s rozvojem
plicni hypertenze a cor pulmonale chronicum
e ani preziti zakladniho stavu nezaucuje dobrou prognoézu

e také nachylnost k sekundarni infekci



PP

@ Definice

- intersticialni plicni procesy / fibrozy

- skupina chronickych restrikénich chorob
e definovany fibrotizaci intersticia plic s naslednym poklesem plicniho V
(spolec¢na patogeneze, klinika i radiologicky obraz)
e jednotlivé choroby rozliSeny dle histopatologického nalezu

e nékdy zahrnuta i lymfangioleiomyomatdza (jde ale o nador = PECom)

- pomeérneé vzacné nemoci s ¢asto fatalnim prabéhem

e ireverzibilni poskozeni ustici do Rl



PP

@ Pricina (etiologie)
- Zzname priciny
e EAA, kuracké IPP, polékové IPP, IPP syst. chorob a pneumokoniozy

v/

- nezndameé (idopatickeé, kryptogenni) priciny

e |[PF (UIP), NSIP, COP, LIP, eozinofilni pneumonie, pleuropulmonalni fibroelastoza,
alveolarni proteinoza



PP

@ Pricina (etiologie)

- EAA = exogenni / extrinzicka alergicka alveolitida
(hypersenzitivni pneumonie, alergicka pneumonitida)
e pri¢inou alergicka reakce na inhalované Ag organického plvodu
e vliv Ill. a IV. imunopatologické reakce (imunokomplexy + granulomy)

e Ag mohou byt velmi variabilni:



PP

@ PriCina (etiologie)

- EAA = exogenni / extrinzicka alergicka alveolitida
(hypersenzitivni pneumonie, alergicka pneumonitida)

® proteiny ptaciho trusu (psittakoza) ® plisné korkového prachu (suberdza)
® plisné plesnivého sena (farmarska plice) ® plisné dreva (japonska letni EAA)

® kokain (crackova plice) ® plisné syrd (plice umyvacl syrt)

® plisné drté cukrové trtiny (bagassoza) ® nonTBC mykob. (EAA kovotepcl)

e plisné jeCmene (sladovnicka plice) e plisné virivek ("hot tub lung")

e plisné javorové klry (nemoc z javorové k.) e proteiny mékkysu (EAA schranek m.)
e plisné obili (mlynarska plice) ® isokyanaty (isokyanatova EAA)

e plisné Zampionu (Zampionarska plice) e anhydrid trimelitu (EAA z a. t.)

e plisné kompostu (kompostérska plice) ® Be (berylioza)

e plisné raseliniku (raselinirska plice) e plisné hroznd (plice vinar()



IPP

@ Pricina (etiologie)

- kurackeé IPP = skupina restricnich chorob z koureni
e vliv drazdéni intersticia chronickym nikotinizmem
e DIP (deskvamativni intersticialni pneumonie)
* RB (bronchiolitida respiracnich bronchiol()
e plicni histiocytdza z Langerhansovych bunék
* SRIF (intersticialni fibréza asociovana s kourenim)

e CPFE (syndrom kombinované fibrozy a emfyzému)



PP

@ Pricina (etiologie)

- IPF = idiopaticka plicni fibréza (klinicky nazev)
e histopatologicky oznacovana za UIP (Usual Interstitial Pneumonia =
Bézna intersticialni pneumonie)
e idiopaticky primarné proliferativni (fibrotizujici) zanét intersticia plic
(multifaktorialni vznik = vliv genetika, dysbalance cytokind PMN, koureni)

* nejCastéjsi a nejzavaznéjsi IPP (Casta mortalita starSich lidi na Rl)



PP

@ Pricina (etiologie)

- NSIP = nespecificka intersticialni pneumonie

e idiopaticky primarné proliferativni (fibrotizujici) zanét intersticia plic, ale
mikroskopicky odliSny od UIP (priznivéjsi, nez IPF)

- COP = kryptogenni organizujici se pneumonie
e uniformni nespecifické patologické hojeni plic na idiopatické agens

e stejny obraz i na znama agens (infekce, inhalace tox. latek, |éky, nadory...)

- LIP = lymfoidni intersicialni pneumonie
o idiopaticka chronicka zanétliva (lymfocytarni) infiltrace intersticia plic

e asociace s HIV, autoimunitami (+ riziko MALT-lymfomu)



PP

Vyvoj (patogeneze)

- vSechny uvedené IPP prodélaji jeden ze 2 typu prubéhu:

- primarni chronicka pneumoitida
e od pocatku chronicka az (fibro)produktivni intersticialni pneumonie

e ireverzibilni zpravidla

e |PF, NSIP, kufacké IPP

- sekundarneé chronicka pneumoitida
e predchazi akutni pneumonitida (tvori opakované ataky az chronicita)
e reverzibilni v akutni fazi (ireverzibilni az chronicka reparacni faze)
e EAA, LIP, COP



PP

Vyvoj (patogeneze)

- vSechny vyusti v restriktivni poruchu az Rl

e rozviji se cor pulmonale chronicum



PP

e Morfologie

- makroskopicky jizveni intersticia (tuha nevzdusna plice)
e nerovhomeérné = "patchy" loziskova fibrotizace predilekcnich oblasti
(EAA, kutacké IPP, IPF, COP)

e rovhomeérné = difuzni fibrotizace plicniho intersticia (NSIP, LIP, chr. ARDS)

- vysledkem IPP az "vostinovita plice"” (vceli plastev)

e terminalni fibréza s bronchiektaziemi a kompenzatornim emfyzémem

- Casto neodlisitelné ani s HR-CT a nutna biopsie



PP

e Morfologie
- mikroskopicky definovany jednotlivé typy IPP

e tudiz kazda vlastni obraz



PP

e Morfologie

- EAA zavisi na fazi postizeni
e akutni = floridni zanét peribronchiolarné (neutrofily, eozinofily)

e chronicka = lymfocytarni zanét intersticialné s granulomy az fibréza



PP

@ Pricina (etiologie)

- kuracké IPP = skupina restricnich chorob z koureni
 DIP = hojné kuracké makrofagy ("deskvamace") alveoll a fibrdza intersticia
e RB = kuracké makrofagy az restrikcni peribronchiolitis a fibroza

e plicni histiocytdza z Langerhansovych bunék = proti hematologické se
nejedna o maligni nador, ale akumulaci L. bunék, makrofagu a eozinofill

peribronchiolarné a subpleuralné s naslednou fibrotizaci (kvali koureni)
e SRIF = asymptomaticka hyalinizace interalveolarnich sept (nemoc?)

e CPFE = spis komorbidita UIP + CHOPN



PP

e Morfologie
- UIP histopatologickym obrazem IPF

e neni specificky ("UIP-like pattern" u kolagendz, terminalni faze jinych IPP)
o fokalni fibroza intersticia rizného stafi (fibroblastické fokusy) bez zanétu

e jizveni hlavné subpleuralné a paraseptalné



PP

e Morfologie

- NSIP témeér opacnym nalezem k UIP
e neni specificky ("NSIP-like pattern" u terminalni faze jinych IPP)
e difuzni fibrdza intersticia stejného stari s chronickym zanétem

e odliSuje se bunécna (zanétliva) a fibroticka faze NSIP



PP

e Morfologie

- COP vytvari zatkovitou n. granulacni tkan (netvori vostiny)
e aktivni (se smiSenym zanétem) az neaktivni (jizevnata fibrotizace)
e karnifikace = v alveolech ("kozovita plice"; caro = maso)

e obliterujici bronchiolitida = v term. bronchiolech (az Masson(v polyp)



PP

e Morfologie

- LIP ma obraz bunécneéjsi NSIP
e difuzni intersticialni infiltraty lymfocyta (pfimés makrofagd az granulomy)
e folikularni bronchiolitida = pokud az vytvari lymfatické folikuly v okoli DC

e mozny zvrat v MALT-lymfom (nutna IHC a klonalita)



PP

O Kiinika

- dospéli

e kuraci i nekuraci (zavisi na typu IPP)

- fibroza parenchymu vyusti v tézkou Rl s rozvojem plicni
hypertenze a cor pulmonale chronicum
e progresivni dusnost se suchym kaslem (u IPF preziti cca 4 roky)
e poslechové piskoty a vrzoty

e u akutnich fazi (EAA) mozna i horecka

- doprovodné priznaky hypoxie
e palickovité prsty (digiti Hippocratici) s nehty "hodinového sklicka"
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