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6.8 AKUTNI EXACERBACE INTERSTICIALNICH PLICNICH PROCESU

Martina Vasakova

uvoD

Intersticidni plicni procesy (IPP) pfedstavuji riiznorodou skupinu onemocnéni, ve vétsiné piipadi je vsak spole¢nym patogenetickym rysem zanétlivd slozka
a rliznd mira fibroprodukce.

Nejvyznamnéjsimi predstaviteli IPP. u nichZ hraje dominantni roli rozsahld prestavba plicni architektoniky a jizveni, jsou idiopatické intersticidIni pneumonie
(I1P) s hlavni pfedstavitelkou idiopatickou plicni fibrézou (IPF), chronickd exogenni alergickd alveolitida (EAA) a nékterd plicni postizeni u systémovych nemoci
— fenotyp bézné intersticidlni pneumonie (UIP) a nespecifické intersticidlni pneumonie (NSIP) u pacientl s revmatoidni artritidou, Sjogrenovym syndromem
a systémovou sklerodermii.

Intersticidlni plicni procesy s fibrotickou slozkou maji obvykle pozvolna progredujici priibéh, nicméné u nékterych pacienti se objevi v priibéhu nemoci akutni
zhorseni, tzv. akutni exacerbace (AE), kterd vyrazné zhorSuje prognézu pacientd s IPP a mize vést k predcasnému tmrti. Nékdy miize byt AE IPP i prvni zndmkou
subklinicky probihajiciho IPP [1].

EPIDEMIOLOGIE AKUTNI EXACERBACE IPP

Incidence AE IPP je zndma pouze pro IPF, a to z placebo vétvi randomizovanych klinickych studif, kde se pohybuje mezi 1 a 20 %. Ve vétsiné klinickych studif

IPF se milZe vyskytovat i u jinych fibrotizujicich IPP a byla zde opakované popsdna, nicméné spolehlivé idaje o incidenci AE ostatnich IPP mimo IPF nemédme.
Pravdépodobnost AE stoupd s pokrocilosti fibrotizujiciho procesu [1-3].

DEFINICE AKUTNi EXACERBACE IPP

Akutnf exacerbace IPP oznacuje pithodu v prlibéhu fibrotizujicich IPP, kdy dojde k ndhlému klinickému zhorseni se zhorSenim dusnosti, kasle, nastupem hypo-
xemie ¢i zhorSenim hypoxemie stévajici a se zhorSenim radiologického ndlezu s obrazem mlhovitych opacit nasedajicich na fibrotické zmény [1, 3].
Histopatologickym podkladem AE IPP je obraz difuzniho alveoldrniho poskozeni (DAD) a organizujici (se) pneumonie (OP).

SPOUSTECI FAKTORY

Vy$3i vyskyt v zimnich mésicich a u imunosuprimovanych pacientl svédci pro moznou roli plicni infekce.
Mimoplicnf infekce, plicni embolie, srde¢nf selhdni.

Bronchoskopie — bronchoalveoldrni lavdz, kryobiopsie.

Aspirace.

Chirurgickd plicni biopsie (AE IPP u 2 % pacientl), plicni anatomické resekce, operace mimo hrudnik [2].
Uméld plicnf ventilace.

Znecisténé ovzdusi, smogové situace.

Léky (zejména biologické Iéky, cytostatika).

Radiace na oblast hrudniku [2—5].

KLINICKY OBRAZ

Klinicky se AE IPP projevuje zhorSenfm dusnosti pacienta. Dusnost se objevuje v priibéhu poslednich 30 dni a zpravidla progreduje aZ do klidové, objevuje se
cyandza a nékdy pfiznaky pravostranné kardidInf dekompenzace [1, 3, 4].

DIAGNOSTICKY POSTUP

Obvykle je pacient ve Spatném stavu a je schopen pouze vysetfeni fyzikalniho a vysetieni zobrazovacimi metodami, musime tedy diagnézu AE IPP vétSinou
stanovit pouze na téchto indiciich. Nutné je patrat zejména po lécitelnych spoustécich AE (infekce, embolie, srdecni selhanf apod.) (obr. 6.3) [3].

Funkéni vySetieni

Dochézi zpravidla k velmi vyraznému zhorsenf ventilacnich parametrd, nejdfive a nejvice byva zhorsen transfer faktor. Rada pacientil pro $patny stav nenf ani
schopna funk¢nf vysetieni absolvovat.
Nové se objevuje hypoxemie nebo dochdzi ke zhorsenf stévajici hypoxemické respiracnf insuficience [5].

Laboratorni nalezy

Obvykle nejsou pfitomny laboratorni zndmky zanétu, i kdyZ v pfedchorobf mliZe byt infekce jako spoustéc pfitomna.

Imunologické vysetfenf povazujeme za nezbytné, stav imunitniho systému nam pomahd v dalsim lécebném postupu. K vylouceniinfekci vyuzivéime dostupnych
bakteriologickych, sérologickych a molekuldrnich metod: standardni vysetfeni sputa a bronchoalveolarnf lavéZnf tekutiny (BALTe) na béZnou bakteridini fléru,
na BK a na mykologii; BALTe na mykologii a PCR na atypické patogeny: Mycoplasma pneumoniae, Chlamydophila spp., Aspergillus spp., CMV; vySetfeni krve
na PCR na atypické patogeny a aspergilovy antigen, legionelovy a pneumokokovy antigen v moci, pfipadné hemokultury [6, 7].

Musime si vsak uvédomit, Ze vétsina pacientll pfi pfijeti nenf schopna pro Spatny stav BAL podstoupit a Ze sém BAL je rizikem akutni exacerbace

Zobrazovaci metody

HRCT hrudniku — denzity mlécného skla superponované na plvodnf obraz plicnf fibrézy. Méné casto se objevuji nové okrsky konsolidace [1-5].

Bronchoalveolarni lavaz

V BALTe byvd zachyceno zvysené zastoupeni neutrofild oproti vychozimu stavu spolu se zvysenym celkovym poctem bunék v BALTe [1-3].
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Plicni biopsie

- Plicni biopsie neni ve stavu suspektni akutni exacerbace indikovdna, pokud je viak provedena, prokdze vétsinou obraz difuzniho alveoldrniho poskozeni (DAD).

- Byl viak popsdn i obraz organizujici (se) pneumonie (OP) a progrese fibroblastickych fokusd [1, 2].

LECBA

- Pro AE IPP neexistuje |écebny postup s prokdzanou jednoznacnou Gcinnosti. Nutnd je vzdy hospitalizace s poddnim vysokopritokového kysliku.

« Ve vétSiné pramen( zmifujicich 1écbu AE IPP jsou doporucovany parenterdiné kortikosteroidy v rliznych dévkdch i v pulznim rezimu (0,5—1 g i.v. 3 dny po sobé),
s pozvolnym snizovdnim a antibiotiky. SpiSe se dnes klonime k ddvkdm niz3im a imunosupresiva nepfiddvame z diivodu mozné infekce jako vyvolavatele ¢i
jako nasledné komplikace [2, 3, 7, 8].

« Kromé téchto |écebnych postupli byly zkouseny také metody méné obvyklé, napfiklad hemoperfuze polymyxinovou kolonou, po které bylo popsdno zlepseni

oxygenace u pacient(i s AE u lIP.
- ExperimentéIné byly rovnéZ pouZity inhibitory neutrofilni elastdzy (sivelestat) a lecitinizovand superoxiddismutdza, avsak bez presvédcivého efektu.

Prakticka doporuceni pro diagndzu a Iécbu

« Prodiagndzu ¢asto postaci klinicky obraz spolu s radiologickym (HRCT) ndlezem, nutné je aktivné hledat Iécitelnou pficinu AE (zejména infekce, embolie, srdecni
selhanf).

- Laboratornimi prostredky vyloucime infek¢nf pficinu zhorSent. Nutné je vySetfeni humordini a bunéné imunity, casto byvd zménéna jiz predchozf 1échou. Pacienta
monitorujeme na JIP, poddvdme vysokoprlitokovy kyslik, optimdné HiFLO.

- Pokud je nutnd podpora ventilace, jednoznacné upfednostiiujeme neinvazivni ventilaci, invazivni ventilace je pravdépodobné negativnim prognostickym fak-
torem pro pieziti a méla by byt poskytnuta (pfipadné i s mimotéInim obéhem — ECMO) pouze pacientlim, ktefi jsou zafazeni na ekaci listiné transplantace
plic, pfipadné jsou indikovani k bridgingu ECMO.

- Z1ékd poddvame kortikoidy parenterdiné, obvykle v ddvce 250—1000 mg methylprednisolonu denné po dobu 3 dni, pak T mg/kg denné s pomalou detrakci.
Podavame antimikrobidini Iéky k pokryti mozné oportunni infekce ¢i k Ié¢hé nerozpoznané vyvoldvajici infekce.

- L antibiotik pfi podezieni na infekci ¢i na tézce imunokompromitovany terén pacienta Ize doporucit cefalosporiny Ill. generace, chinolony (pokryti legionel,
mykoplasmat a chlamydif), TMP/SMX k prevenci pneumocysty a antimykotika — preventivné itrakonazol. Vhodné je Fidit se pfi indikaci antimikrobidIni Iécby
hodnotou CD4* T lymfocytd; pokud jejich absolutni pocet klesne pod 200 bunék/pl, je vzdy nutné vykryt preventivné pneumocystovou a mykotickou infekci. PFi
podezfeni na virovou etiologii, zejména chfipkovou, je indikovdna lécba antivirotiky.

- PFi poklesu hodnot IgG pod 6 g/I substituujeme IVIG v ddvce 0,2—0,5 g/kg hmotnosti pacienta, opakujeme podle potfeby, aby se hodnota IgG udrZela nad
touto hranic.

PREVENCE

Prevencf je pouze ¢asnd indikace transplantace plic u fibrotizujicich IPP, zvlasté u IPF. Jisty stupen ochrany proti AE poskytuji antifibrotické Iéky, nintedanib i
pirfenidon v pfipadé idiopatické plicni fibrozy [2, 3].

PROGNOZA

-V podstaté vsechny citované prdce se shoduji na vysoké mortalité AE IPP. Infaustni prognézu maji vesmés vsichni pacienti, kteff podstoupili invazivni UPV.

- Zhlediska histopatologického obrazu pacienti, kteff méli histologicky obraz OP. méli podstatné lepsf prognézu, naopak v3ichni, kdo méli histopatologicky obraz
DAD, zemfeli.

- Také zdleZi na stupni plicni fibrézy pfed AE — ¢im rozsahlejsi je, tim horsf je pak prognéza pacienta.
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TABULKY A OBRAZKY
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Obr. 6.3 Diagnosticky algoritmus u podezieni na AE IPP; upraveno dle 3]
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