OCHORENIA DYCHACIEHO
SYSTEMU

Roman Benacka
Ustav Patofyzioldgie
LF UPJS, Kosice

Diagnostika

Spirometria — jediné Standartné
kritérium, na zistenie obsStrukcie
— usilné exsp. v 1 s forsirovanej
VC(FEV1/ FVC)

RTG - validné pri emfyzéme,
hyperinflacia pluc. splostena
branica, zvaéseny retrosternalny
priestor

Sputum - validne u CB ,
neutrofily, makrofagy,
makrofagy, T-lymfocyty,
epitelové bunky

Krvny obraz — sekundarna
polycytémia pri pokroc€ilych
COPD, pri exacerbaciach
leukocyt6za

EKG - pravostranné zat'azenie,
ventrikularna hypertrofia — posun
osi srdca
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Ochorenia postihujice dychanie

Deformacie hrudnika
& Kyfoskoliéza, pectus excavatum
® Spondylarthrosis ankylopoetica
( M. Bechterev), Chondrodystrofia
Poruchy branice
® Hernia, maformacie, vysoky stav branice
Ochorenia pleury

® Pleuritis sicca, pleuralny vypotok,
zhrubnutie pleury, pneurothorax
Ochorenia plicneho tkaniva
& Pneumonia, fibrézy pluc, pneumokonidzy
(azbestdza, silikoza, berylidza, farmarske
plica a pod.)
Ochorenia dychacich ciest

@ Astma, akutna bronchitida, chronicka
bronchitida,

® Bronchiolitida, COPD

Svalové ochorenia

® Zapalové - dermatomyozitida/
polymyozitida, virusové infekcie, trichinéza
Rhabdomyolyza, poruchy metabolizmu (
hypothyreoidizmus, tyreotoxikéza,
metabolicka acidoza, a pod.), lieky (
kortikoidy a pod.), svalové dystrofie

Nervovo-svalové ochorenia

Botulizmus, myastenia gravis,
myastenicko-myotonicky sy. (Eatonov-
Lambertov)

Intoxikacie ( inhibitory ACHE), tetanus,
jedy (kurare), lieky: myorelaxancia,

Nervové ochorenia

Apoplexia kmena, atrofia mozocka, trauma
& atraumaticka lézie krénej miechy (C3-6),
Poliomyelitida (detska obrna), ALS,
sclerosis multiplex (SM), sy. Guillana-
Barrého

Centralny utim dychania: morfium, heroin,
anestetikd, barbituraty,

Lymeska boreliéza, nadory, M. Parkinson

Sy. centralneho spankvoého apnoe




Respiracné ochorenia

Obstruktivne ochorenia
- narusené exspirium
-VL FEV 1%

Chronicka bronchitida
Emfyzém

Astma

Astmaticka bronchitida
Bronchiektazie

Cysticka fibroza
Atelektaza pluc
CHOBPCH (astmaticka a
chronicka bronchitida,
emfyzém v kombinacii)

®0000® OO

Restriktivhe ochorenia
- narusene inspirium i exspirium
-1 VC, FVC,

Infiltrativne intersticialne
ochorenia - pneumonia
|diopaticka plucna fibréza
Pneumokoniozy (azbestdza,
silikoza, beryliéza, farmarske
pluca)

Obmedzenie dychania —
pneumothorax, fraktura rebier,
abnormity hrudnika
Intersticialna pneumonitida
Deformity hrudnika
Nervovo-svalové ochorenia

OBSTRUKCHE OCHORENIA

RESTRIKTIVME OCHOREMNIA
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Restriktivne respiracné
ochorenia

Restriktivne ochorenia podl'a mechanizmu

Utlak a znizena mobilita plucneho tkaniva

(obmedzenie)

® Pleuralny vypotok (pleuritida, hemotharax, chylothorax)

® Nadory pleury, pneumothorax

® Nadory pfuc, metastazy do pluc

® Deformity: kyféza chrbtice, pectus excavatum, carinatum, M.
Bechterev,

» Neuro-muskularne: polioyelitida, maystenia gravis, paréza

branice

Ubytok plucneho tkaniva a znizena elasticita pluc

® Fibrozy pluc roznej etioldgie; zaprasenie pluc pneumokoniozy
(beryly6za, asbestoza)

® Malignity, intersticialny, alveolarny edém pluc

® Atelektaza
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Obstruktivne respiracné
ochorenia

2

Nalez spirometrie
FV curve pri obstrukcii
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Obstruktivne pl'icne ochorenia

- narusene je prevazne exspirium, ztazené, oslabena je rychlost
a sila vydychu, T RV, 4 FEV 1%,

- zUZenie dychacich ciest + hypersekrécia viskézneho hlienu —
kumulacia vzduchu (air-trapping)

® Chronicka bronchitida
® Emfyzém

® Astma

® COPD (kombinacia)
® Bronchiektazie

® Cysticka fibroza

Obstruktivne ochorenia podl'a mechanizmu

Blokada dychacich ciest
® Aspiracia cudzieho telesa, Ca bronchov
® Sy. obstruktivneho spankového apnoe
Zmeny Struktury plucneho tkaniva
® Mukoviscidoza — cysticka fibréza,
® Emfyzém,
® Bronchiektazie
Zuzenie dychacich ciest
® Nadprodukcia hlienu: Asthma bronchiale, cysticka fibroza,
COPD,
® Opuch - toxicky (popalenie, poleptanie, infekcno-zapalovy,
alergicky, Quickeho edém
® Hypertrofia, spazmy, : chronicka bronchitida, COPD,
chronchioliida, spasticita,




Patogenéza obstruk. ochoreni

Zhrubnutie sliznice —hyperplazia
Zapalova infiltracia
Hyperprodukcia hlienu — visk6zny
hlien (astma)

Zhrubnutie hladkej svalovej vrstvy -

spazmy

Obmedzenie elasticity - kolapsibilita

Variabilny auskultacny nalez (stridor, Oslabenis slastickjch cest

ChrOpky) Madprodukeia

Respirometria — zasadna pre dg. i < hisna [ Svalavd typertrofia
sledovanie progresie . s aps djchacld
Symptomatoldgia — dusnost, B

produktivny (ev. drazdivy, spasticky)

kasel, ztaZzeny vydych . EMFYZEM

Znacné prekryvanie symptomato- BRONCHITIDA

logicky i funkénym nalezom

Obstruktivne ochorenia

Podla Americal Thoracic Society; Am.J.Respir.Crit.Care Med. 1995, 152: S77-121

Airflow obstruction

Chronic bronchitis
(asymptomatic — early)

COPD (most common)

Asthmatic bronchitis
asthma + components of
Bronchitis, emphysema £ ASTHMA

Cystic fibrosis
Reversible asthma
Spastic bronchitis

Reactive airways syndrome Alpha 1- antitrypsin deficiency
(familiar emphysema)




1. Charakteristika

Definicia: Chronické generalizované ochorenie dychacich ciest
charaktetistické zvySenim brionch. reaktivity na alergické a neralergicé
podnety spojené s reverzibilnou obstrukciou - spazmom prieduSiek s
tvorbou velmi hustého vazkeho hlienu

Pric¢iny:

Alergicka astma ( alergény) - preukazana alergia pri astme u deti 35-
55%, aspon jeden znak alergie 70-100%, u dospelych alergia pritomna
len u 35%

Nealergicka astma (neurogénne)

tvorba Spec. protil. IgE a IgG
alergény org. pévodu, proteiny 3-4 kDa




2. Formy

Alergicka astma (vonkajsia, extrisic)
® zacCina obvykle v detstve (pozitivna rodinna i osobna anamnéza) (atopia)

® alergén s imunoreakciou | resp. lll. typu, resp. ich kombinacia | + Ill. kozné
testy na alergény +, zvyS. IgE + histaminu v krvi

® desenzibilizacia uc€inna
Nealergicka ( vnutorna, intrinsic)
® zacina po 35 r., negativna rodinna anamnéza

® vo vztahom k infekciam ( ¢asté bronchtidy, rinitidy, sinobronchialny sy.),
resp. alergicka rhiniitida, polypy + liekova alergia

® testy na alergény -, hyposenzibilizacia neuc€inna
Zmiesany typ (kombinacia oboch)

Niektoré iné terminy

Ponamahova astma (reverzibilna bronchialna obstrukcia, 5-15 min po ukonceni
telesnej namahy)

Profesionalna astma (opakovana expozicia iritantom organického
a anorganického pévodu z chem. exhalatov, rastlinného, Zivo€iSneho pévodu)

Psychogénna astma

Patogenéza

vrodena resp. ziskana imunologické mechanizmy

nerovnovaha adrenergného ® |. typ alergie, opakovana expozicia (dni-
a cholinergného veg. tonusu mesiace): mastocyty (Hi, LTB4, LTD4,
zvysSena reakcitivta i bez kludovej LTE4 ( SRS-A), bradykinin, serotonin,
astmy (sklon k hypercholinergnej PGF2a, apod.

reakcii) ® lll.typa IV.typ

® pokles produkcie

; , T reakcia | reakcia lll
katecholaminov (adrenalin) P
Doba 15-30 min 6_-24h

z kory nadpobliiek, ’ : .
vzniku, analylaxia, alergicka

pokles aktivity katecholaminerg. | prejavy astmaticka alveolitida,
systému (sympatika) bronchitida, farmarske pruca,

] laryngitida aspergil6za
defekt hladkych bronchialnych
svalov- areaktivita na NA a A Antigen pel, prach, jedlo, | aktinomycety,
. ; . . organicky prach,
vystupnovana aktivita cholinerg. roztoce,

sy.

Protilatka IgG + komplement
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Alergény - org. pévodu, proteiny 3-4 kDa
(inhala¢né - pel, prach, spéry, srst,
potraviny)

Infekcie - virusové, bakterialne, plesne,
aktinomycéty (HDC, rinofaryngitida, ak.
brionchitida, recidivujuca chron.
bronchitida, zapaly pluc;

Alergické ochorenia - niekolko rokov
trvajuce — sezénna nadcha (polin6za),
nesezona nadcha, alergicka rinosinu-
sitida, nosné polypy + alergie I. typu (
ekzém, koprivka)

Iritanty — dym, toluen, dizocyabnat,
textilny prach, piliny, vypary, benzin,
proteolytické enzmymy (pracie
prostriedky), bacilus subtilis, niklové soli,
S0O2, muka, chrom a pod. asi u 400 latok)
Lieky- PNC, aspirin, (2-20%), indometacin,
vazopresin, b- blokatory, acetylcholin, n.
narkotika, iodidy

Fyzikalne — studeny vzduch, chlad - teplo,
vlhkost,

Psychogéne faktory - uzkost, stres, sy.
chronickej unavy, fyzicka prepracovanost
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vznik atelektatickych oblasti
Emfyzematozne oblasti
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Dusnost’ — lapanie podychu, stridor,
striedavé zachvaty, remisie, excerbacie

tlak na hrudniku, vyCerpanost,
neschopnost hovorit

Kasel - neproduktivny, expektoracia
hustého hlienu

Auskul. nalez — piskoty, vrzgoty — . o e
difuzne, nerovhomerne menlive| ; - IR Pl
intenzity, niekedy nepocuté; pri tazkom '
zachvate distancné ( pocut na dialku),
Aspekcia - Inspiracné postavenie
hrudnika, hypersonorny poklep,
Cirkulacéné - tachykardia, palpitacie,
zvysSenie tlaku , uzkost,

Iné. Konjuktivitida (pelova alergia),
rinitida so sekréciou - pri prechode

z inych alergii,

Dugnost' -

Zmeny krvych plynov a pH
Lahka f. - hyperventilacia s hypokapniou,
Tazka f .— pri status asmatikus - hyperkarbémia, hypoxémia, respiraéna
metabolicka nekompenziovana acidéza




Astmaticka bronchitida

% Definicia: Syndrom prekryvania s prejavmi astmy a chronickej bronchitidy
® Prejavy:
® Chronicka bronchitida s prejavmi astmy: fajCenie, expozicia dymu +
crty klasickej astmy, alergie, astma v detsve

® Astma s €rtami chronickej brochitidy: irevenzibilna obstrukcia
dychacich ciest;

CHRONICKA
BRONCHITIDA




1. Charakteristika

Badham (1808), Laennec (1827) klasicky popis na za€. 19. storoCia
(anglicka choroba — smog)

Definicia: chronicky produktivny kasel pretrvavajuci pocas 3 mesiacov
pocas 2 nasledujucich rokov

Vyskyt: 8 millionov v USA; 3 /100 ludi; 3,500 zomiera ro¢ne; vyskyt nad 45,
v suCasnosti CastejSie zeny ako muZi
Klasifikacia:

® Jednoducha CHB - tvorba mukoidného sputa

® Mukopurulentna CHB - persistentné/ rekurentné purulentné sputum
pri chybani iného lokal. ochorenia, anpr. bronchiectazii

® CHB s obstrukciou — odlisit od chronickej infekénej asthmy (dlhodoby
produkltivny kasel, neskoré piskanie), u astmy v€asné piskoty a vrzoty,
produkt. kasel. neskérsuffer from chronic bronchitis

Overlap syndrome — priznaky astmy a CB - histologicky eosinofilna
bronchitida

® CB s prvkami astmy : expozicia dymu + klasicka astma: alergény,
® Astma s prvkami CB: nefajCiari, ireverzibilna obstrukcia ciest

2. Etiopatogenéza

Priciny:
® Remitentné ataky akutnej bakterialnej / virusovej bronchitidy
® Chronické inhalaéné iritanty:

« ZnecCistenie vzduchu — 0zén, CO, SO2 a pod. v USA (1990):
50,000 - 120,000 umrti

© Priemyselné iritanty — prach uhlie, drevo,
% FajCenie — cigarety, cigary, marihuana
e poskodenie ciliarneho transportu, inhibicia
funkcie alvolarnych makrofagov,
e hypertrofia/ hyperplazia hlienovych buniek

e vagovo- sprostredkovana bronchokonstrikcia -
narast rezistencie
Funkéné zmeny:

® Zuzenie bronchiolov + tvorba zatok z hustého hlienu —
obmedzenie vydychu — kumulacia CO, — lokalna acid6za —
vazokostrikcia — V/Q nepomer

® Zachytavanie vzduchu (airway trapping) — rozduvanie pluc
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4. Prejavy

Kasel produktivny s
vykaslavanim hustého hlienu —
srpvu zrana, neskor perzistentny
v atakoch

Stazené namahavé dychanie,
pocit obruce okolo hrudnika
Piskanie pri dychani — pocutelné
u na vzdialenost

Casté.respiraéné bakterialne
infekcie - bronchopneumaonia

Modré pery, cyanotické
sfarbenie - hyperkarbémia

Opuchy clenkov, néh — cor
pulmonale, ztazeny vendzny
navrat

Celkova unava, ztazené
dychanie v leze, preruSovany
spanok

EMFYZEM




1. Charakteristika

Definicia: abnormalne, ireverzibilné zvacSenie a destrukcia dychacich ciest
(strata elasticity, ruptura intervalveolarnych sept) distalne od terminalnych
bronchiolov bez obvyklej fibrozy

Vyskyt: 2 miliony v USA, CastejSie u muzov
Etiologia:
® Vrodena susceptibilita — zrejme viacere; familiarna forma emfyzému —
deficit antiproteazy alfa1- antitrypsinu (5% pripadov).
® Terminalne Stadia COPD
% FajCenie - mortalita 20x ako nefaj€iarov, 5x u tych ¢o prestali
“ Znecistenie vzduchu- SO,, chldr, CO, ozdn

Patogenéza: cig. dym, perzistencia iritantov ROS — zapal + poSkodenie
cilii — stimulacia elastolytickej aktivity (Neu - elastaza, katepsiny, MMT) +
pokles anti-proteazovej aktivity — strata elastinu v parenchyme

2. Klinicky nalez

® Kilinicky obraz:

< Namahové dyspnoe, piskanie - naSpulenie pier pri
maximalnej vetilacii "pink puffers."

= Chraptivy kasel, piskoty

> Obmedzenie vymeny plynov - hypoxia, respiracna
acidéza (CO2) — centralna cyandéza “blue bloaters”

» Pravostrané zlyhanie srdca

* Bolesi hlavy, mentalna otupenost, zasklby prstov

® Lab. hodnotenie:
« TRV, T FEV, TTLV,
% Preplnené pfuca, diafragma je napnuta, oplostena
« Respiracné svaly su ochabnuté
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Deficit alfa-1-antitrypsinu

AR- ochorenie; vyskyt

heterozygotov 2-3%; homozygotov [ "

1: 3000 novorodencov

nadmerna zapalova aktivacia
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interalvolarnych priehradok
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1. Charakteritika

Definicia: chrobny stav s progresivnou obstrukciou dychacich ciest
a obmedzenim vydychu (ATS, ERS)

® Nesie Crty 3 obstrukt. ochoreni: chronicka bronchitida,
emfyzém, astmaticka bronchitida

® Iné: cysticka fibroza, deficit alfa-1 antitrypsinu (AAT), sy.
reaktivnych dych. ciest (RADS), bronchiektazie

Vyskyt: 10-15 (32) mil. v USA,

4. miesto v poradi priéin smrti; Chronicka Emfyzém
umrtia (96,000-100 000 rocne ; bronchitida

Muzi > Zeny (v suvise s fajéenim), COPD
vSeobecne nad 40 r.

Postihnutie: velké DC (centralne Astmaticka

formy), malé DC (periférne formy), bronchitida
parenchym

3. Symptomatologia

Klinicky obraz:
® Kasel — perzistentny, zhorSuje sa STADIA
po infekcii DC; Paroxyzmy kasla

— exspiraénych chropiek + FEV,/ FVC Stupen
vyka$liavania hlienu ochorenia
»  Sputum — mukopurulentné, Zlté, >70%
zelené az hnedé

» Cyanoza —retencia CO2 v 60%-70% Stredne silné

pokrocCilych stadiach

» Emfyzém - lapanie po dychu pri 50%-60% Stredne tazké

namahe, sudkovity hrudnik _

® St'azené vydychovanie 34%-50% Tazke
Koncové stadium

® Pravostranné zlyhavanie srdca
(cor pulmonale)

® Dysnoe, chropky, kasel hlavne
pri chlade a inverzii poCasia

Mierne

<34% Velmi tazke
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Oy In advanced cases

Qeiy In advanced cases
Skowly debibtating diease

Sputum scanty, clear
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terminal illness cor
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pulmonale + RHF, prolonged

COPD s predominantnym
emfyzémom

® Astenicky habitus

® Namahové dyspnoe,
piskanie
® Sudkovity hrudnik

® PrediZzené vydychovanie —
naspulenie pier pri
maximalnej vetilacii "pink
puffers."




COPD s predominantnou
chronickou bronchitidou

» Kasel — perzistentny,
zhorSuje sa po infekcii DC
» Sputum — mukopurulentné,

ZIté — zelené - do hneda

» Rekurentné infekcie

» Paroxyzmy kasla +
exspiracné piskoty

» Cyandza — retencia CO, pri
pokrocCilom stave

» Obézny habitus ,blue
bloaters"
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CYSTICKA
FIBROZA

1. Charakteristika

Vyskyt: najCastejSie letalne
hereditarne ochorenie, 2 — 2000 novo
narodenych

Etiolégia: porucha chloridového
transportu, husty hlien — tvorba
brochiolarnych zatok, infekcie pluc
Prejavy:
® Pankreaticka insuficiencia —
problémy traviace ( tuky)
» Obstruktivna chorba pluc —
respiracné zlyhanie
» FEV1 pokles pod 80%
» FRC narasta kvaéli
» hyperinflacii pluc pocCas
inspiria




Bronchiektazie

1. Charakteristika

Definicia: chronicky destruktivny zvacsa infekény proces veduci k
perzistentnym mnohopocCetnym vakovitym rozSireniam stien bronchov a
bronchiolov, ktoré sa tazko precistuju a umoznuju bujnenie chronicke;j
bakterialnej infekcie

Patogenéza:
1. Obstrukcia — predisponuje na infekciu, zapricinuje atelektazu,
Zjazvovatenie, zhrubnutie dychacich ciest

2. Infekcia — dalej zapalom oslabuje steny dych. ciest, obliteracia malych
dych. ciest, obStrukcia distalnych ciest

Pric¢iny
® Obstrukcia:
% tumory, cudzie telesa,
« cysticka fibroza
% chronic bronchitida,
% kongenitalne bronchiektazie
® Infekcia
« dyskinéza cilii - Kartagenerov syndrom
% immunodeficientné stavy




Absent dynein arms in virtually all
peripheral tubule doublets in primary
ciliary dyskinesia

Imaging study of lung showing 3-D view of

large-diameter, mishapen bronchiectatic

airways - widely dilated and sac-like

structures extend into periphery close to the -

pleural surface (normally only tiny small A . Sroncectass

Ealicles are in this location) Vakovito dilatované abnormity bronchiolov

2. Formy

Bronchiektazie pri opakovanych infekciach dychacich ciest
® (stafylok., pseudomonas) zapalové oslabenie, zni¢enie steny DC
e defekty su generalizované, bilateralne, najtazsie zmeny su nazaklade
gravitacnej kumulacie zapalového exudatu, hnisu i rezidui v dolnych
poliach
Bronchiektazie pri cystickej fibréze
® abnormalne husty hlien pri poruche chloridovych kanalov
® , postobstrukcna dilatacia pri superponovanej infekcii ->
bronchitida, absces, bronchiektazie defekty su generalizované,
bilateralne
Bronchiektazie pri primarnej dyskinéze cilii (PCD)
® narusSena imunitna obrana v désledku chybania Cistenia DC
® 50% of patientov ma AR- ochorenie Kartagenerov sy. - v ciliach

chyba dynein. K obrazu patria
i) bronchiektazie ii) sinusitidy iii) situs inversus




Diagram of normal
ultrastructure of respiratory cell
cilia

. e Absent dynein arms in virtually all
Scannmg _& transmission EM - peripheral tubule doublets in primary
normal cilia ciliary dyskinesia

Koniec




Cystic Fibrosis (CF)

Occurence: Most common lethal genetic disease amongst children, 2 —
2000 live births

Etiology: genetic disese, affects exocrine gland function, alters chloride
transport, thick mucus — bronchiole plugs, lung infections

Manifestations:

® pancreatic insufficiency - causes problems with digestive absorption
primarily of fats

» mucus production usually leading to death from respiratory failure.
Because of blocked airways and increased mucus, become a problem.

Treatment:
® replacement of pancreatic enzymes, antibiotics
® percussion therapy, cardiovascular exercise
@ life expectancy can be increased from 12 years to over 30.

Functional problems
® FEV1 levels drop below 80%

® FRC (functional reserve capacity) increase due to hyperinflation of lungs during
inspiration.

Therapia

Anticholinergics Prevent contraction (tightening) of the underlying
smooth muscles of the bronchi.

Beta-2 Agonists Relaxe muscles in the airways to improve airflow.
Short-acting - Rapid action overa short period of time.
Long-acting - Used only for long-term control of
symptoms.

Corticosteroids Reduce the inflammatory response in the airways.

Xanthines Relax muscles in the airways.
May be used when symptoms continue despite
anticholinergic or beta-2 agonist therapy.




