} iy - 3 Fi ?..OvAN
z v pu— J:EI., v N ) Q’ 6"
‘@) 1. LEKARSKA FAKULTA o, el !I B " - 5 %
Q2%  UNIVERZITY KARLOVY V PRAZEZ 2ol & © g ' 2ot B 2
i -:&.. ;Q' u

"ARARRY
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Anamnéza

Muz 48 let
OA: nevyznamna (art.hypertenze, hypothyreosa)
FA: Prestarium, Agen,Tenaxum

Abusus: 30 cig/den

NO: tyden virovy respir.infekt, odeslan PL k prijeti na
TRN pro 5 dnu trvajici dusnost, kasel a febrilie
(max.38.6 °C)



Prijem
/Fyzikalni nalez: Oslabené dychani vpravo s chrupky pfi
/ bazich

Laboratorni vysetreni:
Leuko 14,3-10°,

Neu 85,4%,

Lymfo 5%,

CRP 346,7 mgl/I,

PCT 0,199 ug/I

RTG: infiltrat vpravo
bazalne

Mikrobiol.: pouze
pozit. Legionellovy Ag
V moci




Prubeh Pneumologicka klinika

Zakl.dg: Legionellova lobarni komunitni pneumonie
ATB — clarithromycin, ciprofloxacin

Progrese parc. respiracni insuficience, oxygenoterapie
CT- hrudniku a plic - bilat. PE

TTE — PK 29 mm, zn.plicni HT 55mmHg, stfedni tri.insuf.

JIP



CTAQ

~5




JIP Pneumologicke kliniky

Oxygenoterapie, LMWH

OTI+UPV, vasopresory,1. zmena ATB(clarithromycin,
flukonazol, ceftriaxon)

Lab.: Elevace JT a AMS - susp.pankreatitida s
cholecystitidou

UPV 7 dnu, extubace, do 12 hod reOTI pro
respir.insuf., UPV

2.zmena ATB (clarithromycin, flukonazol, imipenem)

preklad ARK



ARK

Analgosedace
UPV FiO2 55%, PC 1,9 kPa, PEEP 1,3 kPa,
Dychani sklipkové, tisSi, vlevo vrzoty difuzne

Krevni plyny: pH 7,3, p_CO, 8,13 kPa, p_O, 11,5 kPa,
_ac 0,4 mmol/l

Obéh stabilni
Diuréza > 1ml/kg/hod
Afebrilni




ARK — 1.- 3.den

weaning UPV FIO2 35%, SpO,, 98 %,
punkce levostranného fluidothoraxu ---> transudat

ATB

- pokles zanétlivych parametru

LMWH

konzervativni terapie cholecystitidy

mikrobiol.nalezy negativni



ARK —4.- 8.den

Zhrubele dychani, FiO2 45% , PEEP 0,9 kPa, SpO, 92-
98%, pH 7,415, P_,O, 10,8 kPa, P_,CO, 6,51 kPa, Lac
0,8 mmol/l

Tracheostomie

ATB

Lab.: prutokova cytometrie: bunécny imunodeficit
mikrobiol. negativni (PCR-Pneumocystis carinii neg)

CT: rozsahlé plicni infiltraty bilat.,

BSK: zn. zanétu, purulentni sekrece z bazalnich bronchu



ARK — 9.-14.den

FiO, 40...60%,
PEEP 1,0 kPa,
SpO, 88-92 %,
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ARK — 15.-18.den

Dalsi progrese respiracniho selhani, FiO, 70%, PEEP 1 kPa,
SpO, 88-91 %,

Lab.: CRP 83,8...167 mg/l, PCT 0,42...3,84 ug/l
Mikrobiol.-sputum->Klebsiella sp.

PCR BAL+krev: Klebsiella sp., Cladosporidium
cladosporioides, HSV-1, HSV -7, CMV, EBV

SONO bricha-znamky cholecystitidy - konzervativni postup



ARK — 19.den

CHCE z vit.indikace ( gangrenozni cholecystitis)

ATB ( cefoperazon-sulbactam, metronidazol,kolistin
acyklovir)

Postop. agresivni ventil.rezim, FiO, 90%



ARK — 19.-24. den

Kontaktovana KARIM VEN a Transplantcentrum FNM
(VV ECMO neni indikovano jako bridge to transplant,
nesplnuje indikacni kriteria k Tx plic)



ARK — 25. - 32.den

terapeuticky neovlivnitelna hypoxemie, MODS
paliativni |éCba

exitus



Pitevni nalez-histologie
" Intersticialni plicni fibréza

Alveoly : hyalinni
membrany,pénité
makrofagy

Bronchy: kataralni
bronchopneumonie

Interlobularni septa:
kulatobunecny infiltrat

Cevy: misty obliterace
tromboemboly

Systémove onemocneni
pojiva nenalezeno

Snimek diky laskavosti MUDr.Mouchové — PAO TN






Patofyziologie infekce Legionella pneumophilla
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Etiopatogeneze fibroproliferativni
odpovedi u ARDS

Porucha alveolokapilarni membrany (lung injury)

Exsudace tekutiny — alveolarni edem
Aktivace koagulacniho systemu
Produkce prozanétlivych cytokinu

Akumulace imunokopetentnich bunék v alveolech a
plicnim intersticiu s naslednym vyplavenim
cytotoxickych mediatoru

Fibroproliferativni zpusob hojeni plicniho
parenchymu (myofibroblasty, produkce ECM)

Amplifikace procesu mechanickou plicni ventilaci
(dalsi poSkozovani alveolu)



Diagnostika

1 _”
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RTG ma omezeny vyznam



Diagnostika

Pneumonie zpusobena M. pneumonie



Diagnostika

Idiopaticka plicni fibroza



Diagnosticky pristup, shrnuti

Anamnéza, fyzikalni nalez
HRCT hrudniku
BRSK: BAL k evaluaci infektu, omezeny vyznam v
dif. dg., transbronchialni biopsie a kryobiopsie:
- adenoCa s lepidickym rustem
- Ca lymfangiopatie
- AIP/ARDS (prukaz difuzniho alv. postizeni - DAD)

vysetreni autoprotilatek (vylouceni systemove
nemoci pojiva)

chirurgicka plicni biopsie, muze vS8ak indukovat AE,
a ne vsichni jsou schopni ji podstoupit

konzultace pneumologa ®@©



Klinickeé situace

* Rozvoj fibrotizujiciho plicniho procesu u
pacientu s ARDS bez predchoziho plicnhiho
onemocnhneni.

* Nemocny se znamym intersticialnim plicnim
procesem a akutnim respiracnim selhanim.

« Akutni exacerbace IPP.



Rozvoj fibrotizujiciho procesu u
nemocného s virovou pneumonii

- 68 - lety muz s ARDS pri infektu influenza A - virem
- 8 tydnu UPV, umrti




Rozvoj fibrotizujiciho procesu u
pacientu s ARDS

Incidence ?

- u 25 % prezivsSich snizeni QOL, restriktivni porucha
ventilace + HRCT obraz postizeni intersticia (Burnham,
Hyzy, Paine 2013)

Fibroproliferativni aktivita prokazovana u casneho ARDS:
zvysena tvorba kolagenu, zvyseni TGF-B metodou BAL,
fibroproliferace pozorovana v odbérech TBB

- prukaz excesivni fibroproliferace asociovan se Spatnou
prognoézou

Nalez bronchioloektazii a trakcnich bronchiektazii na HRCT 7.
den_Eo stanoveni dg. ARDS asociovan s vyssi mortalitou.
(Ichikado et al. 200

Chybi markery umoznujici rozlisit adekvatni fibroproliferativni
aktivitu (hojeni) od excesivni (fibrotizace).

Neni znamo kdy ( a ani presné jak) toto v prubéhu nemoci
vysetrovat.



Rozvoj fibrotizujiciho procesu u
pacientu s ARDS

* Kortikosteroidy (nizké davky) - kontroverzni

Pokud casneé - zkraceni doby UPV a pobytu na
ICU, bez ovlivnéni mortality, pri pozdnim nasazeni
(po 13. dnu) zhorseni prognozy (Meduri 2007)

« ZkuSenosti s antifibrotickou Ié¢bou u pacientu s
ARDS nejsou.



Klinicke situace

Rozvoj fibrotizujiciho plicniho procesu
u pacientt s ARDS bez predchoziho plicniho
onemochneni.

* Nemocny se znamym intersticialnim plicnim
procesem a akutnim respiracnim selhanim.

 Akutni exacerbace IPP.




Pneumokokova pneumonie u pacienta
s fibrotizujicim IPP v ramci RA

 Etiologie akutniho respiracniho selhani: infekce, kardialni
selhani, plicni embolie, PNO, idiopaticke (= AE IPP)

* pneumonie pricinou Rl u 42 % nemocnych s |IPP prijimanych
na ICU (Rangapa, Moran, Outcomes of patients admitted to
the I():U with idiopathic pulmonary fibrosis; Crit Care Resusc
2009

* prognoza nemocnych obecne spatna, asi nezavisla na
etiologii respiracniho selhani



AE IPP

« Prihoda v prubéhu fibrotizujiciho IPP s nahlym
zhorsenim klinického stavu, plicnich funkci a
radiologického nalezu, vyloucena: infekce, PE,
srdecni selhani, PNO a jine.

» Postihuje cca 10% pacientu s IPF.

 Mozné vyvolavajici faktory: chirurgicka plicni
biopsie, plicni a mimoplicni infekce, léky,
radioterapie.



HRCT 2012 UIP/IPF




HRCT 2014 - AE IPF




Lécebne postupy u AE IPP

Lék Doporuceni

Kortikoidy- pulsni terapie nebo navysit stavajici davku kortikoidi +/-

Antibiotika 1éCebné nebo jako prevence infekce pri zavazné +
Imunosupresi

Antivirotika, pri prokazané virové infekci- PCR krev a BALT- CMV | +

Antimykotika jako prevence pri zavazné imunosupresi ¢i pri +
suspektni, pripadné prokazané, mykotické infekci

Cyklofosfamid v pulsech -

Jina imunosupresiva- cyklosporin A -

Inhibitory neutrofilni elastazy- sivelestat -

Antioxidacni 1éky- superoxid dismutaza, acetylcystein +/ -
Antikoagulacni 1écba, dokud neni vyloucena embolizace, pak +
prevence TEN
Podpora ventilace neinvazivni +
Podpora ventilace invazivni jen pro kandidaty LTX
Hemoperfuse -

podle M.Vasakova: Akutni exacerbace intersticialnich plicnich procesu, standard CPFS 2012




Prognoza

 Spatna u pacientti vyzadujicich intenzivni Iéébu
pro respiracni selhani.

 NIVS pravdepodobné vhodna pro méne tezce
nemocné (APACHE Il < 20).

 Pokud nutnost trvalé NIVS ci intubace a UPV
prognoza prevazne infaustni (Gokay G, Why do
patients with interstitial lung disease fail in the
ICU? A 2—center cohort study. Resp Care 2013).



Dekujeme za pozornost.



