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Zacatek pribehu
49- leta zena

Osobni anamnéza

KuracCka

Revmatoidni artritida na dlouhodobé imunosupresivni leéCbe
kortikoidy a v minulosti metotrexatem

Udaj o pocinajicim intersticialnim plicnim procesu dle CT pred cca 5
lety v anamnéze

Hospitalizace ve spadové nemocnici
Lécba exacerbace revmatoidni artritidy pulzy kortikoidu

Rozvoj akutni parcialni respiracni insuficience s nutnosti
oxygenoterapie

Afebrilni, zvySené znamky zanétu, negativni kultivaéni vySetreni

Empiricka ATB IéCba susp. CAP, nasledné empiricka ATB terapie
susp. pozdni HAP



Hospitalizace na JIP Plicni kliniky FN HK

* Prijata s progresi parcialni respiracni
iInsuficience, nutnost neinvazivni plicni ventilace

« Eskalace empiricke ATB terapie susp. pozdni
HAP s prihlednutim k anamnéze dlouhodobe
Imunosupresivni leCcby

« Zhodnoceny zobrazovaci vysetreni ze spadove
nemocnice



Vstupni RTG nalez
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CT hrudniku

Obraz denzit
mlécného skla

a zesilena
interlobularni septa,
obraz tzv.

,crazy paving"







Crazy paving na CT plic

* CT plic - obraz intersticialniho plicniho
procesu

* U plicni alveolarni proteinozy obvykle
pritomen, nalez ale neni specificky



Plicni alveolarni proteindza ( PAP)

Vzacné intersticialni plicni onemocneéni
Incidence 0,2-0,5/1 milion

Hromadeéni surfaktantu v alveolech pri poruse
clearence surfaktantu v dusledku dysfunkce
alveolarnich makrofagu a/nebo pneumocytu Il. typu

Nespecificky klinicky obraz- kasel, dusnost, parcialni
respiracni insuficience rizného stupne od
asymptomatickych forem az po tézke formy vyzadujici
UPV



Etiologie PAP

O Primarni

d Idiopaticka = autoimunitni
* 90% vSech PAP
» Produkce protilatek proti GM-CSF
1 Kongenitalni
U Mutace surfaktantu nebo receptoru GM-CSF

J Sekundarni

* Imunodeficit, imunosuprese, hematologicka onemocneéni, vzacné
nehematologické malignity, inhalace Castic ( mineraly, kovy, vzacné
organickeé Castice), infekce, ...

U Postizeni plic v ramci RA nebo PAP nebo atypicka plicni
infekce vedouci k sekundarni PAP



Alternativni déleni PAP

* Kongenitalni
— Mutace surfaktantu
— Mutace v GM-CSF receptoru

e Sekundarni
— Po Tx kostni drené
— Hematologické malignity
— Infekce (Nocardie, Pneumocystis, virové)
— Pneumokonidzy
» Silikdza
* Inhalace hliniku
* Inhalace titanu
* Ziskana
— Anit GSM-CSF protilatky



Preklad na LO KARIM

Vstupné tezka parcialni respiracni insuficience s nutnosti
kontinualni NIV

- FIO, 1,0, SpO, 88%, tachypnoe 30/min

- Horowitzuv index 100 mmHg, normokapnie

Afebrilni, leukocytoza 15,4 tis., CRP 206, nizky
prokalcitonin

Intubace a UPV

Eskalace stavajici empirické ATB a antimykotické terapie
susp. pozdni HAP s cilem zvysSeneho pokryti atypickych
puvodcu infekce, pneumocystézy a mykotickych infekci

vzhledem k dlouhodobé imunosupresivni IéCbé nemocné



Zacatek hospitalizace na LO
KARIM

= Extenzivni diagnosticky program v ramci
diferencialni diagnostiky intersticialniho plicniho
onemocneni infekcni i neinfekcni etiologie

* |ndikovana BAL a transbronchialni plicni biopise
(TBLB)



BAL a TBLB

Cytologie z BALF

- ,amorfni material na
pozadi by mohl
odpovidat diagnoze
PAP*

TBLB

- ,amorfni material v
alveolech by monhl
odpovidat diagnoze
PAP, neprokazujeme
infekCni etiologii”




Diferencialni diagnostika intersticialniho
plicniho onemocneni

Vysetreni negativni mimo:
* Pozitivni PCR CMV (virémie, BAL)

. Slabé pozitivni PCR HSV (virémie HSV 1,2, BAL
HSV 1)



Dalsi 2 tydny hospitalizace

Lécba susp. CMV/HSV pneumonitidy jako
komplikace RA a jeji terapie

— Gancyklovirem

— ATB lécba 2 epizod VAP

— Bez zlepseni klinickeho stavu nemocné

Kontrolni BAL po 2 tydnech podporuje diagnozu
PAP

Stav uzavren jako v.s. primarni PAP

Indikovana velkoobjemova celoplicni lavaz jako
metoda volby u tezké primarni PAP



Velkoobjemova plicni lavaz

*Celkova anestezie,
svalova relaxace

*Selektivni plicni
ventilace

*Bronchoskopie, EIT
eLavaz horni plice,
ventilace dolni plice
eLavaz 1 | ohratého
fyziologického roztoku
samospadem na
zakladé gravitace do
plice

Vypusténi 1 | FR
samospadem na
zakladé gravitace z
plice




Velkoobjemova
plicni lavaz

*Aktivni zahrivani proplachu a
nemocneho

*Pravidelné poklep hrudniku
*Ev. zmény polohy pacienta
*Sledovani bilance proplachu

*Proces opakovan, dokud nevytéka
¢ira serozni tekutina
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Velkoobjemova lavaz levé plice — 1. pokus

Predcasné ukonceno
po aplikaci 6 | tekutiny
pro progresi hypoxémie
(Spo2 80-82%)




D416 WYKE
109/ 254
283

VV ECMO

Zavedeno den po predcasne ukoncené
velkoobjemové lavazi leve plice



Velkoobjemova plicni lavaz -
2. pokus den po zavedeni VV ECMO
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Velkoobjemova lavaz prave plice s
podporou VV ECMO

* 56 | proplachu
« 20,5 hodiny

* bilance
proplachu +
3200 ml
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Velkoobjemova lavaz
leve plice s podporou
VV ECMO

» v den ukonceni lavaze prave
plice

« 20 | proplachu
* 7 hodin
* bilance proplachd + 4100 ml

ukonc¢eno po casteéném

vycereni vyplachu pfi vysoké
pozitivni bilanci proplachu a pfi
susp. rozvoji plicniho edému




DalSi prubéh hospitalizace na KARIM

Ukonceni VV ECMO a extrakce kanyl 3. den po ukoncCeni
velkoobjemove lavaze

Trvale spontanni ventilace po 3 tydnech po explantaci
kanyl

Prukaz hluboké Zzilni trombdzy druhostranné koncetiny 3
tydny po explantaci kanyl — vs komplikace ECMO

Preklad na JIP spadove nemocnice za mesic po
explantaci kanyl VV ECMO



Co bylo dal?

O Hospitalizace na JIP spadové nemocnice 19 dnu

1 Hospitalizace na Plicni klinice FN HK planovane k
dovysetreni a k urCeni dalsiho postupu

* Trvale spontanne ventilujici, tracheostomie, chodici,
minimalni oxygenoterapie

e Jen mirna regrese nalezu na kontrolnim CT a spirometrii

» Dekanylace, vysazeni oxygenoterapie

* Propusténa domu po 1 tydnu hospitalizace

1 Vzhledem k mirné regresi CT nalezu a predevsim
vzhledem K lepsicimu se klinickému stavu nemocnée
dalsi celoplicni lavaz neindikovana



VysSetreni v plicni poradne Plicni kliniky po
4 mesicich od celoplicni lavaze

« Subj. , dech se postupne lepsi, ale uplne
normalni to neni, uz i pomalu vyjde schody,
kouri jiz minimalne, cca 2 cigarety denne,
pribrala 20 kg, vari dobre”

* Obj. SpO, 95% bez oxygenoterapie

» Vzestup difuze dle kontrolniho vysetreni



Happy end ...7?

CT pred prijetim do FN HK CT za 5 mésicu
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Happy end ..?

Riziko relapsu a potreby dalsi velkoobjemove plicni
lavaze cca 15-30% nemocnych

V planu dispenzarizace v plicni poradne Plicni kliniky

Ev. opakovani terapeutickeé plicni lavaze pfi zhorSeni CT
nalezu nebo klinického stavu

Alternativni terapeuticke postupy v pripade
nedostatecného efektu 2 cyklu celoplicni lavaze

— sc nebo inhalacni GM-CSF, rituximab, plasmafereza



Co zaverem o PAP

Vzacné intersticialni plicni onemocneni
|diopatické autoimunitni onemocnéni v 90%
Sekundarni formy rozmanité etiologie

Nalez crazy paving na HRCT a charakteristicky nalez
v cytologii BALF nebo TBLB podporuje diagnozu PAP
za predpokladu vylouCeni sekundarnich pfricin

Velkoobjemova plicni lavaz jako leCebna metoda volby
u stredne tézkeé a tezké formy primarni PAP
VV ECMO jako rescue postup

Zvazeni alternativnich IéCebnych postupu pfi
nedostateCném efektu celoplicni lavaze



Dekuji za pozornost



