CHRONICKA RESPIRACNI
ONEMOCNENTL



Chronicka respiracni onemocnéni v détském véku

m Chronické respiracni infekce
- Chronicka bronchitida
» Cysticka fibréoza
» Imunodeficitni stavy
» Lokadlni poruchy obranyschopnosti
» Ndsledky akutnich respiracnich infekci
m  Alergickd onemocnéni
- Asthma bronchiale
- Projevy bronchidlni hyperreaktivity
m Vrozené vady respirachniho traktu
- Anomalie dychacich cest
m Ndsledky perinatdlnich patologickych stavi
m Intersticidlni plicni nemoci
- Plicni fibréoza
- Systémové choroby



Definice

Opakované respirachi infekce
vice nez 4 az 6 epizod za rok

Chronicky kasel
vice nez tri tydny bez jasné priciny

Recidivujici bronchitis

opakovany kasel a bronchiticky poslechovy ndlez, min. 2 tydny
trvajici, 3x ro¢né - v mezidobi klid

Chronicka bronchitis

opakovany kasel a bronchiticky poslechovy ndlez min 3 mésice v roce
po 2-3 roky - pretrvdvajici ndlez i v obdobi klidu



Klinicky obraz

chronicky produktivni kasel ev. s expektoraci
variabilni poslechovy ndlez vlhkych fenomend

chronicka obstruktivni porucha ventilace

¢ normalni

obliterujici
* bronchiolitis
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Diagnosticky algorithmus
pri chronickém respiracnim onemocnéni (1)

Anamnéza (RA, SA, EA, EnvA, PA - perinatdlni anamnéza).
Ockovani (Tac, pertusse), mozny kontakt s TBC

Analyza hlavnich priznaku
Kompletni fyzikdlni vysetreni

Celkovy vzhled, vyziva, kize, hrudnik
Nos, hrdlo, tonsily, uzliny
Dechova frekvence, poslech - maximadlni inspirium
Srdecni frekvence, poslech
Palicky ?
Teplota - u chronickych plicnich infekci ¢asto chybi



Diagnosticky algorithmus
pri chronickém respiracnim onemocnéni (2)

Spirometrie + bronchodilataéni test / provokacni
Test

RTG hrudnik (i boéni), dutiny

Zanétlivé markery

Identifikace etiol. agens - kultivace, seologie, PCR
I'munologie, alergologie

Potni test, cilidrni screening

PPD

GER (UZ, pH meftrie, scintigrafie, polykaci akft)
Bronchoskopie

HRCT



Chronicka bronchitida
1

o Ochranné mechanismy dychacich cest:
mechanismy nespecifické obrany,
reakce prirozené(nespecifické) imunity
antigen-specifické imunitni reakce

= Selhdni téchto mechanismi vede ke
chronicité zanétu

o Prechod i do okolni zdravé tkané pak
vede k progresi onemocnéni N

Bronchiektazie



Patofyziologie vzniku bronchiektazii
—

i )

Zénét a ﬁ Cilidrni -
destrukce dyskineze, ’
bronchialni
stény

bronchomalacie

Chronicka ¢i Neefektivni

_ a rekurentni bronchialni

infekce ‘ l clearence



Protrahovana/chronicka bronchitida
-1

Etiologie
Haemophilus influenzae sp (cca 50%)
Streptococcus pneumoniae (cca 20%)
Moraxella catarrhalis (cca 20 %).
Staphylococcus aureus (cca 12%)

Zgherea D, Pagala S, Mendiratta M, Marcus MG, Shelov SP, Kazachkov M.
Bronchoscopic findings in children with chronic wet cough. Pediatrics. 2012
Feb;129(2):e364-9.

Pseudomonas aeruginosa
Stenotrophomonas maltophilia
Alcaligenes xylosoxidans
Burkholderia cepacia

Aspergillus fumigatus




Chronicka respiracni onemocnéni u
déti
T

o Hlavni etiologické faktory
Rizikové faktory prostredi
Bronchidlni hyperreaktivita
Chronické infekce v ORL oblasti
Gastro-esophageadlni reflux
Poruchy imunity
Cysticka fibréza
Primarni ciliarni dyskinesa
Anatomické priciny (instabilita dychacich
cest, stendzy dychacich cest atd.)
Ndsledky ¢asnych respira¢nich onemocnéni




Rizikové faktory prostredi

Koureni
= Koureni v gravidité
NiZzsi porodni hmotnost
Subtilni dychaci sesty
6x vyssi riziko rozvoje astmatu
= Pasivni koureni
Riziko senzibilizace
Vyssi vnimavost k infekcim

Alergeny
Exhalaty




Bronchidlni hyperreaktivita

Schopnost pridusek reagovat stazenim nebo zménou
prusvitu na rizné podnéty —

Reverzibilita

Prikaz
Variabilita prasvitu
Reverzibilita obstrukce
Schopnost reagovat na kontrolované podané podnéty




Chronické infekce v ORL oblasti

Sinusitida maxillarni, frontalni, ethmoidalni,
pansinusitis

Klinické projevy
teploty, nosni obstrukce, cefalea, kasel,
sekrece z nosu nebo do nasopharyngu
Diagnostika
diaphanoskopie, RTG, CT

Adenoidni vegetace




Gastroesofagealni reflux

Mechanismus pisobeni na
dychaci cesty - RTG

o Sonografie
o Scintigrafie

o Aspirace
o Mikroaspirace
o Vagovy reflex

o MLI-pH - multikandlova
intralumindlni impedance

ccccccccccccccccccc




Chronické aspirace

Gastroesofagealni reflux

o kasel
o protrahované zahlenéni
o protrahovany poslechovy nélez

o rtg ndlez




Chronické aspirace
T

Poruchy koordinace polykani

o kasel

o protrahované zahlenéni

o protrahovany poslechovy ndlez
o rtg ndlez

Neprospivani
Zakuckdvadni se pri jidle




Chronické aspirace

Anatomické abnormality

o kasel
o protrahované zahlenéni

o protrahovany poslechovy ndlez
o Rtg ndlez

o Neprospivani




Aspirace slin

Slozeni slin
99 5% voda, mucin, lysozym, laktoferin,

IgA binding protein, HCO3-, K+, Cl-, Na+,
at+
Enzymy: amyldza (ptyalin), lingudlni lipaza

Aspirace podminéné
patogenni flory z dutiny

dstni

Anaerobni streptokoky (peptostreptococcus) — —
Fusobacterium spp. Chr'on.llclfe zahlengni
Bacteroides spp. Bublajici zvuk hlasu
Provotella melaninogenica Neurologické postizeni

Chirurgické zdkroky v
anamnéze




Diagnostika chronickych aspiraci
]

. Anamnhéza

- Rtg hrudniku
. pHme‘l‘r‘ie/mul’rikandlovc’l intralumindlni impedance
. Polykaci akt

m Tomeron/baryum

m Videofluoroskopie

m FESS (flexible endoscopy swallow study)

- Bronchoskopie
. HRCT plic




Primarni ciliarni dyskinéza

Ependym Dychaci ReprodukcCni systém
Mozku Systém Vejcovod BiCik spermie
Pohyblivé (9+2)
Pohyblivé (9+0)
Cilie .
,hodalni”
Nepohyblivé (9+0)
Sprimarni”
Ledvinné Zlugovod Pankreaticky Chrupavky Oci

Tubuly vyvod



Ciliarni dysfunkce

Primarni

Sekundarni

Ciliarni dysfunkce
(cilidrni dyskinéza, chybéni fasinek)

Retence hlenu

!

Infekce

A

. Zaneét

l

Bronchiektazie



Klinika PCD

Prenatalni obdobi Vétsi déti
. . : : Chronicky produktivni kasel, ev.
ét‘]‘tlsa lg\e/srr"fg%b%‘la leamblguus + expektorace

Opakované pneumonie, atelektdzy

.Astma” nereagujici na obvyklou
terapii

Rhinosinusitida ev. s nosnimi polypy
Chronicka a tézka sekretoricka

Mirna ventrikulomegalie

Novorozenecké obdobi

Tachypnoe &i neonatdlni otitida
pneumonie u ditéte donoseného Bronchiektazie o
bez rizikovvch faktord Pe;'znsTUJm kolonizace dychacich cest
Pt e patogeny
kongenitalni infekce Bolesti hlavy
Ryma
L' d Ld
Kompletni situs viscerum Dospéli : jako vetsi deti
inversus, ambiguus Subfertilita Zen v&etné mimodéloznich
tehotenstvi
Hydrocephalus Infertilita muzd s dysmotilitou &i

Srdeéni vady, atresie jicnu imotilitou spermif (50 %)

biliarni atresie

Kartageneriv syndrom : Situs viscerum inversus + sinusitis + bronchiektazie



Diagnostické metody

Vysetreni funkce rasinek
Vysokorychlostni videomikroskopie

Vysetreni struktury rasinek
Elektronova mikroskopie
Orientace rasinek

Hladina NO v nosem vydechovaném vzduchu

Genetika



Genetika PCD

Table 3 Genes associated with PCD and corresponding ultrastructure

Gene Reference Axonemal/cellular

structure or function

Routine TEM

Routine IF

Informative® Finding

Informative® Abnormal staining with

antibodies against

LDNAHS, DNATT, DNALD. [43-46 ODA subunit i ODA-gefect o ODA component

DNALT, NMES (TXNDC3)

CODCT 14, ARMCS, [47-45] 0D targeting/docking  « ODA-defect o ODA component

CanCIsT factor

] T Cyloplasmi dynen 7 DA + DDA gefect 7 CDA component + DA,

DNAAFZ (KTU), DNAAF3, am assembly or compaonent

HEATRZ, LRRCE, transport factor

ZMYNDIQ, DYXIC]

o

CODCI0s, T2 TORPS S

RSPHI, RSPH4A, RSPHY  [40,59) RSPH subunit (X) Missing CP or TTD; < R5PH companents

often normal

COD39, OO0 39,50 ML/DRC factor Iy microtubular < DRC components + IDA

disorganisation + components
d-defact

CODCT84, CODCSS [26,58) ML subunit X ML defect only rarely r ML components

discemible
| DNAHT T [36] QDA subunit X Narmal K
[FYCm 1271 TP subumt X Normal L2t amsence .
Tty wGIDE M TEM
wmography)

COND, MODAS [34] COND: oyroplasmic 1X) Usually misinterpreted  (X) Usually misinterpreted as
centriole assembly as secondary ciliary secondary ciliary aplasia;
and docking factor, aplasia; reduced MCIDAS: lack of any
MCIDAS: nuclear numbers of MMC; axonemal components
regulator of COND basal bodies and CCND: Rootletin mislocalization,
and FOXIT rootlets are mislocalized CCNO deficiency

OFD, RPGR [61,62) Functions related o X MNormal/unspecific X

non-motile clia; role
in matile cilia unknown

*Informative denotes: detectable in routine diagnostics.
CP, central pair tubuli; DRC, dynein regulatory complex; IDA, dynein arm; IF, immunoflucrescence micrascopy; MMC, multiple motile dlia; NL, nexin link; ODA, outer

Werner et al. Cilia (2015)
4:2



Tracheo/bronchomalacie

Ochablost dychacich cest v
dusledku:

Redukce/atrofie )
longitudindlnich elastickych
vldken pars membranacea

Porucha integrity .
chrupavcitych prestencu
(nezralost)

Klinické projevy

o Kasel pretrvdvajici po infektu
Hlu¢né dychadni pri zdtézi
Typicky drazdivy/davivy kasel
Dlouhodobé zahlenéni
Nepomdhayji bronchodilatancia

o o o O

45 : 1

’

| tracheomalacie I

Y




Tracheo/bronchomalacie

Etiologie Rizikové skupiny
Vrozené
Sekundarni o Down syndrom
Protrahovand intubace 5 Chronickd bronchitida
Tracheotomie o Extrémné nedonodené
Zevni Utlak déti

0 Atrezie jicnu

o Kardiovaskularni
anomalie

o Onemocnéni pojivové
tkané (Marfan sy)



Diagnostika malacii
_

o Flexibilni laryngotracheobronchoskopie
pri spontannim dychani

0 CT plic

1 MRI)




Bronchiektazie
1

o Ziskané (vzdcné vrozené)
onemochéni bronchu a
bronchiolu

o Permanentni abnormalni

dilatace bronchidlniho stromu a

destrukce bronchidlnich stén

Etiologie bronchiektazii
Postinfekéni
Obstrukce

Cizi téleso

ZlZeni bronch
Vrozené sy

Cystickd fibroza

PCD

A-1-AT
Imunodeficience
Imunopatologie

ABPA

Revmatoidni artritis

S&ogr‘enﬁv sy
IBD




Lécba chronické bronchitidy
—

VIV

Lécba vyvolavajici priciny
Lécba chronického zdnétu

o ZlepsSeni mukociligrni clearence

o Dostatecnd hydratace p.o.

o Inhalace s mukolytiky
m N-acetylcystein ) )
m Mesna
= Manitol
m Hypertonicky roztok NaCl

o Fyzioterapie

o Prevence respiracnich infekci

o ReZimovd opatreni
o Ockovani

. Truummansiakilinneg, 9



Lécba chronické bronchitidy

Lécba vyvoldvajici priciny
Lécba chronického zdanétu
o ZlepSeni mukociliarni clearence Flutter

o Dostatecnad hydratace p.o.

o Inhalace s mukolytiky
o Fyzioterapie

Acapella

o Prevence respiracnich infekci
o ReZimovd opatreni

o O¢&kovani

o Imunoglobuliny ?




Lécba chronické bronchitidy

Lécba bakteridlni infekce
Haemophillus influenzae:
Amoxicilin/klavulandt, cefalosporiny, ciprofloxacin

Streptococcus pneumoniae:
penicilin, aminopenicilin

Moraxella cattarhalis:
cefalosporiny

UdrzZovaci terapie
p.o. antibiotika: ciprofloxacin, amoxicilin-klavulanat denné ¢i 2 tydny/mésic
azitromycin 3x tydné (2x ?)

aerolizovand antibiotika: colimycin, fobramycin

. Overwintering "



