25.A Perikarditidy

Onemocnéni perikardu

e perikard — vak s parietalnim a visceralnim listem (epikard), fyz. pfitomno 10-15 ml tekutiny
e pokud pfitomné vétsi mnozstvi tekutiny - tzv. perikardidlni vypotek MMO( 7‘“”7 A SO

Akutni perikarditida

e rozliSujeme formy/faze:
o sucha forma/faze — fibrinové nalety - treni listti v dUsledku srdecni ¢innosti - bolest
o vlhka = exsudativni forma/faze — vytvoreni vypotku - { bolesti, ale omezeni dilatace komor v

di I
lastole o /ld],ofé Md/zﬂ%o((,a&@v- 2

infekce — hl. virova (viry Coxsackie, influenzy, CMV, HIV), bakteridlni (streptokoky, stafylokoky, TBC)
autoimunita — sklerodermie, SLE, RA, Dressler(v postinfarktovy syndrom

metabolickd onemocnéni — uremie (selhani ledvin), hypotyredza

nadory — primarni tu perikardu, metastazy prsu, kolorekta, plic

traumata — tupé, ostré, iatrogenni (kardiostimulace, PCl, operace srdce, mediastina)

® pfriciny:

0O O O O O

manifestace: dle zdkladniho onemocnéni + bolest v prekordiu (ostrd, nékdy s iradiaci do ramene), dusnost
a slabost az synkopy (v disledku vypotku = kongestivni i dopfedné SS)

e muZe se zhojit — bez nasledk, se ztlusténim perikardu nebo se vznikem srist(

e pfivyraznéjSich sristech > konstrikce srdce — mGzZe byt komplikovana ukldddnim Ca?* iontd — tzv.
konstriktivni perikarditida a pericarditis calcarea (pancérové srdce)

vysSetreni:
o fyzikalni vysetieni: perikardialni tfeci Selest (u suché formy, jako praskani vznikajici chdzi po Cerstvé
nasnéZzeném snéhu), { slysitelnosti ozev (u vihké), pfi hypotenzi myslet na tamponadul!

o EKG: priibéh v ¢ase: /8 Wm 0ui Ldpotl e
= |, faze — konkavni elevace Usekl ST témér ve vsech svodech
= |l. fdze — normalizace Useki ST a vin T (pouze ale prechodna normalizace)
= |ll. faze — inverze vin T, ale na rozdil od IM nedochazi ke vzniku pat. kmitl Q a neméni se
voltaz R

= |V. faze — EKG se normalizuje, u chronického zanétu perzistence inverznich vin T
o RTG nebo CT: vypotek
o ECHO: umoinii zvolit pfistup pro pfipadnou perikardiocentézu (punkce perikardu)
e |écba: pfi bolestech NSA, klid na 1GZku, dalsi terapie dle etiologie (ATB, antivirotika, hemodialyza, ...)

Akatna perikarditida ma prvé 2 tyzdne EKG znaky: e |
Konkavne ST elevacie a PQ depresie (vo vietkych zvodoch okrem aVR a V1) | |

ST elevacie sa najcastejSie 1mm (max. do Smm) ‘ ‘ :
ST depresie a PQ elevacie (aVR a V1) | A
ol

Chronicka a rekurentni perikarditida

e u chronické trvaji pfiznaky >3 mésice, obvykle vihka forma, ale mlze byt i konstrikce

e rekurentni perikarditida je obvykle autoimunitni (u SLE apod.) ik
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Srdecni tamponada

manifestuje se, kdyz tlak v perikardialni dutiné dosdhne hodnot diastolického tlaku v komorach - omezeni
jejich relaxace a plnéni (tj. diastolicka dysfce) = SS a hypotenze az sok

tzn. dekompenzovana faze perikardialniho vypotku v disledku 1 akumulace tekutiny

i maly vypotek muze zpUsobit srdecni tamponddu, vyvine-li se rychle (u akutni perikarditidy), a naopak velké
vypotky mohou byt klinicky némé, pokud vznikaly pomalu (u chronické perikarditidy — tu, urémie)

vypotek — exsudat, transsudat, krev (hemoperikard), hnis (pyoperikard — dlsledek nebo pticina sepse)

projevy: syndrom nizkého srdecniho vydeje — dusnost, kasel, zavraté, Uzkost, poceni + plicni chripky, T
napli krénich Zil, ascites, periferni otoky, nehmatny Uder hrotu, oslabené ozvy, tachykardie, hypotenze

pti vyrovnani diastolického tlaku v P a L komote = vznika pulsus paradoxus — pfi inspiriu dochazi k {, TK a je
J pulsova vina, v exspiriu hodnoty TK I a je I pulsova vina a srdecni vyde;j

vysetieni:
o EKG: tachykardie, elektricky alternans (stfidani voltaze QRS komplex(), | voltaz QRS komplex(
o RTG,CT
o ECHO: zobrazeni vypotku, véetné kolapsu sini nebo PK, kolisani transmitralniho toku s respiraci,
vyrazna dilatace VCI nekolabujici s respiraci
o P-strannd katetrizace: pfitomna ekvalizace tlakdl (CZT, v zaklinéni a diastolického TK v PK)

lécba: urgentni perikardiocentéza — vyluéné az po pfedchozim ECHO, provadi se z mista, kde je maximalni
separace listl perikardu = punkce silnou jehlou = vodi¢ = pigtail katetr (mUze zlstat az nékolik dni)

Konstriktivni perikarditida

charakterizovana vazivovym srtistem obou list( a kalcifikacemi (tzv. ,,pancérové” srdce)
srUsty brani relaxaci v diastolické fazi - porucha plnéni — rychlé, ale kratké
pric¢ina: po TBC, hemoragickych nebo purulentnich perikarditidach, nékdy i po KCH vykonech

klinicky obraz: kongestivni SS (zndmky P-stranného SS), tachykardie

vysetieni:
o fyzikalni vySetfeni: casné diastolické klapnuti nad dolnim okrajem sterna (nasledek prudkého
rozepnuti komor ve fazi rychlého plnéni)
o ECHO: ztlusténi perikardu, zndmky diastolické dysfce
o RTG nebo CT: zobrazi kalcifikace
lIécba: symptomatickd lécba SS (hl. diuretika), KCH (rozsahla resekce perikardu nad obéma komorami a
velkymi cévami)
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25.B Nadory jater, Zlu¢niku a ZluCovych cest

NEPRAVE NADORY:
Jaterni cysty
= &asty nalez na USG

A ! 9 ri m a’ rn I’ - solitarni x vicegetné
® polycystickd choroba jater = AD onemocnéni, cysty v jatrech a ledvinach, ale v jatrech vét3inou asymptomatické
. Ve T: vétSinou nevyZaduji terapii, |é€ba pokud se projevuji Gtlakem okoli (napf. cholestaticky ikterus?)— fenestrace (vytvofeni
Benlgnl diry) a marsupializace = otevieni, odstranéni &asti jeji stény a vznikla dutina se seSije s kizi (&imZ se to zahojf) / vyplnime
to cipem omenta (punkce samotna v&tSinou nema dlouhodoby terapeuticky efekt, je pouZivana spiSe pro dg.)
Hema ngiom Echinokokové cysty
e metronidazol
= nejcastéjsi benigni tu jater (incidence aZ 20 %) L e
renaz a ATB

- témér vidy je asymptomaticky a pfedstavuje ndhodny nalez na zobrazovacich vysetfreni
- 2 zakladni typy: kapilarni a kaverndzni

- vyznam je pouze v ramci diff. dg.

T: netfeba (pouze velké (nad 10 cm) ¢i symptomatické reSime chirurgicky ¢i RT)

Fokalni nodularni hyperplazie

= 2. nejcasté;jsi benigni tu jater

- vyskytuje se predevsim u Zen mezi 30.- 50. rokem

- mUzZe dosdhnout az mnoha cm

- pfi¢inou je trombdza arterioly > nekrdza hepatocytl = regenerace jaterni tramciny
Dg.: dobfe diagnostikovatelny na CT kontrast./MR

T: netfeba (nema tendenci k rlstu a nemalignizuje)

Adenom

= vzacny benigni tu jater

- postihuje hl. mladsi Zeny = 90 % ptipadii je spjato s UZIVANIM HORMONALNiI ANTIKONCEPCE
- vétsinou asymptomaticky, ale vétsi mohou spontanné krvacet nebo malignizovat!

Dg.: USG a CT/MR a biopsie

T: vysadit antikoncepci, vétsi (nad 5 cm) chirurgicky odstranit

Maligni

HCC = Hepatocelularni ca = Hepatom

- v CR spide vzacndjsi tu (ale ve svéts, kvili Zasté hepatitidé B predstavuje 5. nejéast&jéi maligni tu)

- témér vidy vznika na terénu cirhdézy (vyvine se az u 30 % P s cirhdzou)

Klinicky obraz

- zprvu asymptomaticky (idedlni, kdyzZ je zachycen na USG screeningu P s cirhdzou provddéném & 0,5 roku)
- symptomy znaci horsi prognézu

nespecifické (obdoba ,,B-symptomi“): anorexie, hubnuti, bolesti bficha, Unava, subfebrilie

pozn. B-symptomy je termin pouzivany u lymfom0 — neni pro né specificky, ale kdyZ se toto trio objevi, méli bychom vzdy po lymfomu patrat.
B-symptomy: 1. TT nad 38°C; 2. Vahovy pokles o min. 10 % za 0,5 roku; 3. No¢ni poceni

vewvs

specifictéjsi = dekompenzace cirhdzy: ikterus, ascites, jaterni encefalopatie, krvaceni z varix(
- nékdy palpaéné hmatna rezistence

Diagnostika
- vSichni P s cirh6zou maji @ 6 més. USG screening Chiruraickd )
irurgicka resekce:
- def|n|t|\/n|' dg pomoci CT/MR p‘r"fpadné biopsie Segmentektomie, bisegmentektomie, L/P hemihepatektomie, roz3irena
. hemihepatektomie
Terapie TACE

PTD: perkutanna transhepaticka (biliarna) drenaz

Radikalni T: Chirurgicka resekce/transplantace
Paliativni T: Chemoembolizace/systémova lécba sorafenibem cytostatikum

Cholangiokarcinom

- vzacnéji, postihuje intrahepatalni zZlu¢ovody
- typicky na terénu PSC

- hl. pfiznak: ikterus

- $patna progndza 2> malokdy mozna resekce
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b) sekundarni

- jatra jsou spolu s plicemi nejcastéjSim mistem meta

- nejcastéji: kolorektalni ca (u 50 % P s diagnostikovanym jsou meta) € vcasna resekce meta je pomérné Uspésna,
dale: tu plic, MM, melanomy, lymfomy, karcinoid

c) nepravé = cysty

= Casty ndlez na USG

- vétSinou nevyZaduiji terapii (pokud nejsou symptomatické)

polycysticka choroba jater = AD onemocnéni, cysty v jatrech a ledvindach, ale fce jater jsou vétSinou zachovany

- nejvyznamné;jsim a nejcastéjsim je adenoca (dalsi napt. adenom, leiomyom, lipom, hemangiom, spinocelularni ca,
leiomyosarkom, lymfom aj.)

Adenokarcinom

- jednd se o nador s obecné NEJHORSI PROGNOZOU ze ZN GIT!!! (spolu s ca pankreatu a ca zlu¢ovych cest)

RF: cholelitiaza, kalcifikace stény Zlu€niku (u chron. cholecystitis), kongenitalni cysty, polypy, Salmonella typhi
Klinicky obraz

- symptomy jsou nespecifické a Casto jsou prekryty symptomatologii cholecystitidy a cholecystolitiazy (,biliarni
dyspepsie” = pocit tlaku, plnosti, eruktace, regurgitace, nékdy meteorismus, flatulence, prajmy; jindy se litidza projevi biliarni kolikou) =
proto je ¢asto pozdni dg.

- pozdéji ikterus (= znamka infiltrace hilu jater a Zluc. cest = $patna progndza), hepatomegalie, hmatna rezistence,
ascites

Diagnostika

klinicky obraz, elevace ALP, GGT, bilirubinu + nadorovych marker( (CEA, CA 19-9)

USG, CT, MRCP, pfi ikteru ERCP, PTC (Perkutanni Transhepatdlni Cholangiografie)

definitivni dg. pomoci biopsie ¢i vzorku z cholecystektomie

Terapie

- vétSina neresekovatelnych, velmi Spatna progndza (median preziti 5 mésica!)

Adenokarcinom (diferencovany, obrovskobunécny, adenosquamaozni aj.)

- jako ,,KlatskinGv tumor“ oznacujeme adenoca Zlucovych cest lokalizovany v oblasti junkce obou hepatiki

v jaternim hilu

RF: PSC, kongenitalni cysty Zlucovych cest

Klinicky obraz

nespecifické pfiznaky: anorexie, nauzea, hubnuti

specifické pfiznaky:  nebolestivy ikterus, recidivujici akutni cholangitidy

Siteni nadoru

- typicky per continuitatem (do jaterniho hilu, Zluéniku, pankreatu) a lymfogenné, naopak méné hematogenné
Diagnostika

- Laborato¥: TMALP, GGT, konjug. bilirubin

- MRCP, endosonografie, SpyGlass cholangioskopie

Klasifikacia podla Bismutha:
I - tu v d. hepaticus communis 2cm pod junkci

- CT jater II - v junkci, ale bez infiltrace hepatiki
. III - tu uZ infiltrujici P nebo L d. hepaticus
Teraple IV - tu infiltrujici dokonce oba hepatiky

LV: chirurgické odstranéni
Paliativné: ERCP stenty, novéji i fotodynamicka terapie

Bismuth I - II = exstirpace Zlu€ovych cest s REKONSTRUKCI NA Y-Rouxovu KIigKu = tzn. rozfiznu jejunum - ordingjsi konec nechim na pokoji a vytdhnu abordlni konec jako

musim provést jejuno-jejuno anastomézu
Bismuth IIla = pravostrannad hemihepatektomie s HIA
Bistmuth IIIb = levostranna hemihepatektomie s HJA
Bistmuth IV = inoperabilni
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25C Nefrotl(:kyl Syndrom Rozdelenie dole na konci otazky —}
Definice v
Neforticky sy (NS) soubor klinickych a laboratornich nalez( vznikajicich kvili postiZzeni kapilarni stény glomeruli a
s tim spjaté zvySené permeabilité proteind.

- proteinurie mGzZe byt bud:  a) selektivni (zejména albuminurie)

b) neselektivni (ztraty i bilk. s vy$si molekuldrni hmotnosti — napt. IgG)

Diagnosticka kritéria

1. Velka proteinurie (nad 3,5 g/24 hod., nékdy az 35 g/24 hod.)

2. Hypoproteinémie a hypoalbuminémie (albumin obvykle <20 g/I, extrémné az <10 g/l (normalné je nad 35 g/l))
3. Otoky

4. hl. hypercholesterolémie (bézné nad 8 mmol/l) a u tézsiho NS i hypertriacylglycerolémie

Etiologie
- pfi¢inou narusené fce glomeruld jsou primarni a sekundarni glomerulopatie (glomerulonefritidy)
nejcastéjsi pricina: nemoc minimalnich zmén glomerull — nefroticky syndrom je mnohem ¢astéjsi u déti

nejcastéjsi primarni glomerulopatie s NS: 1. membrandzni nefropatie (nejcastéjsi u dospélych)
2. nemoc minimalnich zmén glomeruld (nejcasté;jsi u déti)
3. primarni fokalné segmentalni glomeruloskleroza

nejcastéjSi sekundarni glomerulopatie s NS: 1. diabeticka glomeruloskleréza
2. lupusova nefritida
3. amyloiddza ledvin

Patofyziologie jednotlivych priznakd

Proteinurie je dUsledkem postiZzeni kapilarni stény glomeruli R§chle chudnutie maskované otokmi
Hypoproteinémie je dlsledkem proteinurie, kterou nejsou schopny jatra kompenzovat zvysenou syntézou proteint
Hyperlipidémie (hyperlipoproteinémie) vznika kvili tomu, Ze pfi zvySené syntéze proteinl se zvysuje i syntéza
lipoproteint

Otoky — dfive se myslelo, Ze vznikaji kvlli snizenému onkotickému tlaku intravaskularné, jenze on je snizen i

v intersticiu a celkovy gradient onkotickych tlak( se vyznamné neméni. Rozhodujici pro vznik otokd je zvySena zpétna

resorpce Na+ (a potazmo H20) v distalnim tubulu € to si vysvétluju zjednodudené tak, ze otoky znamenaji prestup intravaskularni
tekutiny do intersticia, tim poklesne cirkulujici objem, tim poklesne GF, proto se aktivuje RAAs. Ale 3ak furt to tak je si myslim

Dusledky a komplikace

1. Trombdzy (Zilni, vzacné arterialni) — dochazi ke ztraté koagulacnich i antikoagulacnich f., ale jatra rychleji dopliuji
koagulaéni f. 2 vznika trombofilni stav (hyperkoagulaéni stav) + 1é¢ba otoki diuretiky vede k hemokoncentraci +
imobilizace P

- typicka je trombdza v. renalis!

2. Infekce — kviili ztraté Ig do modi, je to NEJCASTEISI pFicina Gmrti u déti s NS!!!

3. Akcelerace aterosklerézy — kvli hyperlipidémii

4. Progrese do CHSL — u déletrvajiciho nefrotického sy

5. Tézky katabolismus (proteinova malnutricie) — je to maskovano otoky

6. Anémie — kvUli ztraté transferinu a { produkci EPO

Terapie nefrotického sy
a) Terapie pric¢iny — u primarnich glomerulonefritid KS, u diabetické nefropatie je klicové |, TK pomoci iACE (sartand)

b) Terapie otok: 1. restrikce Na+ v dieté (optimalné na 50 mmol/24 hod. — dlouhodobé je vsak nizka
compliance)
2. diuretika — furosemid, ale jeho Ucinnosti maze byt kvali Vo (pFi hypoalbuminémii) ShiZzena,
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proto nékdy kombinujeme s mannitolem a nékdy navic jesté s hydrochlorothiazidem ci

chlortalidonem a amiloridem

(furosemid = klickové; mannitol = osmotické; hydrochlorothiazid/chlortalidon/indapamid = thiazidové (pUsobi na distélni tub.
a je Ca2+ Setfici); amilorid = kalium Setfici (taky pUsobi na distalni tub.)

3. u refrakternich otoku Ize zmirnit proteinurii pomoci iACE/sartan( — nechapu pro¢ se zmirfiuje
proteinurie (mozna protoZe poklesne filtracni tlak na glomerularni memb.?)

4. proteinurii sniZuji nespecificky téZ NSA a cyklosporin, ale v podstaté aZz v nefrotoxickych
davkach, coz prispiva ke vzniku akutniho selhani ledvin

albumin < nedoporucuje se podavani albuminu (riziko plicniho edému) ani
wysekoproetinova-dieta (proteosyntéza v jatrech je uz tak vystupriovana na max.)

Ale u deti moZeme nie?
c) terapeuticky neovlivnitelné onemocnéni ledvin (pf. amyloiddza ledvin) s tézkym NS: bilat. nefrektomie

Terapie a prevence komplikaci

a) Infekce - co nejrychlejsi ATB pfi vzniku infekce, hlavni prevenci je samotna lécba NS (i kdyZ KS vlastné zvysuji
riziko infekce)
b) TEN (Zilni, vzacnéji i arterialni) - hl. prevenci je €asnd mobilizace, ¢asna terapie infekce (zanét je protrombogenni),

prevence dehydratace, profylakticky LMWH (kvali ztraté antitrombinu Il —
nutno vyssi davky) nebo warfarin (kvili hypoalbuminémii — nutno nizsi
davky), u hypoalbuminémie pod 20 g/I misto warfarinu se dava ASA

c) dyslipidémie - statiny u P s déletrvajicim NS a M rizikem KVS komplikaci

Rozdéleni proteinurie:
fyziologicka: < 150 mg/24h
mirnd: < 1,5 g/24h

stfedni: <3,5 g/24h

velka (nefroticka): > 3,5 g/24h

Rozdéleni albuminurie

A1l fyziologicka: < 30 mg/24h

A2 (mikro)albuminurie: 30 - 300 g/24h

A3 vyznamna albuminurie: > 300 mg/24h - mikroalbuminurie je Easnou zndmkou diabetické nefropatie a hypertenzni nefropatie = 2 nejéast&jsi priciny
CHSL!! - pro hodnoceni je dnes lepsi pouZivat pomér albuminurie/kreatinin nebo proteinurie/kreatinin
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25.D Dif. dg. pficin obezity

Obecna charakteristika

Obezita je zjednodusené zmnoZeni tukové tkané nad normu (nad 30 % u Zen a nad 20 % u muzll), ovsem jedna se o
komplexni metabolickou poruchu s disledky pro fadu organovych systému. Obecné vznika na zakladé nepoméru
mezi energetickym pfijmem a vydejem.

- obezita je civiliza¢ni onemocnéni

Epidemiologie

- v soucasné dobé se hovoti o epidemii obezity — v CR se vyskytuje cca 20 % obéznich osob a cca 40 % s nadvahou

- od 70. let 20. stoleti se nékolikandsobné zvysila prevalence obezity € a protoZe genetické faktory se v populaci
nijak vyznamné neméni, pfipisuje se to zménam Zivotniho stylu: J fyzicka aktivita, vysokoenergeticka strava,
chronicky stres, spankova deprivace, 1*spotieba alkoholu atd...

- aktudlnim problémem je také zvySujici se prevalence détské obezity (u obéznich déti je T pravdépodobnost obezity
v dospélosti)

- obezita 2. a 3. stupné zvysuje mortalitu min. 2x

- mezi nejzavaznéjsi komplikace patfi: 1. porucha glukézové tolerance a rozvoj INZ rezistence > DM2
2. KV onemocnéni a AH
3. Porucha lipidového metabolismu = dyslipidémie = ateroskleréza
4. Hyperurikémie a dna
5. ZvySena zatéz pro pohybovy aparat 2 skolidzy, kyfézy, ploché nohy,
artrézy, genua et coxa vara
6. Sy obstrukéni spankové apnoe
7. Priziko nadorovych onemocnéni
8. Nealkoholicka steatdza jater
9. psychosocidlni deprivace: deprese, Sikana, tizkostné poruchy

Definice obezity
- s ohledem na to, Ze presné stanoveni % tuku v téle je v praxi obtizné, definujeme obezitu nejcastéji jako
A) BMI [kg/m?]

Podvaha pod 18,5
Normalni hm. 18,5-24,9
Nadvaha 25,0-29,9

Obezita 1.st. 30,0-34,9

Obezita 2.st. 35,0-39,9

Obezita 3. st. 40 a vice

- Muzi maji pfi stejném BMI vyssi metabolické riziko

B) Obvod pasu - slouZi pro rozdéleni obezity na androidni vs. gynoidni typ = uréuje METABOLICKE RIZIKO
Zeny >80 cm (zvy$ené metabolické riziko) = 88 cm (vysoké metabolické riziko)
MuZi 294 cm (zvySené metabolické riziko) =102 cm (vysoké metabolické riziko)

Etiologie

A) PRIMARNI obezita

- ma multifaktorialni etiopatogenezi (genetické predispozice a faktory Zivotniho stylu — hl. { fyzicka aktivita a
nevhodna strava)

- genetické faktory maji polygenni dédi¢nost (cca 50 % se na tom podileji)

- kecy o ultrazpracovanych produktech (1*Glc a tukl), o tom Ze ¢lovék je neurohumoralné vybaven vic na hladovéni

B) SEKUNDARNI obezita = dUsledek jiného onemocnéni (¢asto endokrinopatii)
1. Cushingova choroba a cushingtiv sy
2. Deficit RH — vede k Ubytku svalové hm. a nadbytku tukové tkané
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3. Trauma, tumory, zanéty v oblasti hypothalamu

4. Hypothalamické sy: Prader-Williho sy, Fréhlichdv sy, Lawrence-Moon-Biedlv sy, Kallmantv sy

(5. Hypothyredza)

6. Psychofarmaka a jiné Iéky (hormonalni antikoncepce, KS, antiepileptika, antihistaminika)

7. Monogenné podminény defekt hypothalamické signdini drahy: mutace R pro melanokortiny, R pro leptin,
mutace leptinu

8. Pseudohypoparathyredza = necitlivost tkani na PTH (mutace R pro PTH)

Klinicky obraz
Obezita centralniho typu, acantosis nigricans (tmava zesilena kdze v intertrigindznich mistech — podpazi, zatylek),
gynekomastie, strie

Diagnostika

- obdobné jako u dg. AH je nutno vyloudit hl. sekundarni pticiny

Hypothyredza: TSH, T3, T4, Ab proti thyreoidalni peroxidaze a thyreoglobulinu

Cushing: odpad kortizolu v modi, sérova hladina kortizolu (u primarné obéznich je nékdy TMkortizol, coz mize
komplikovat interpretaci, ale vétSinou je dobre potlacitelny dexamethazon-supresibilnim testem)

Pseudohypoparathyreéza: MPTH

Deficit RH: IGF-1
Prader-Williho sy: Cytogenetické a molekularné genetické vys. (mikrodelece paternalniho 15. ch.)
Podezfeni na organickou lézi v mozku: MRI

lvySetfeni komplikaci obezity: TK, JT, lipidy, glykémie/oGTT/C-peptid/glykovany Hb, atd.

Terapie

0. Prevence

1. Dieta

2. Fyzicka aktivita

3. Psychoterapie

4. Antiobezitika

5. Bariatrické OP Zaludku
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26.A Chtipka (influenza), COVID-19 infekce

Jednotlivé virové respiracni infekce

1. CHRIPKA (RNA —typ A a B = rod Influenzavirus z ¢eledi Orthomyxoviridae; typ C = vlastni rod)

Obecna charakteristika

Chftipka je kosmopolitni vysoce infekéni virové onemocnéni primarné postihujici DC

- ma potencial vytvaret epidemie s vyraznou morbiditou a mortalitou za kratké ¢asové obdobi

- jedna se o jedno ze spoledensky, zdravotnicky i ekonomicky nejdllezitéjsich infekénich onemocnéni vyspélych zemi

Epidemiology
- nejvice se vyskytuje v podzimnich a zimnich mésicich
- chipka do pfichodu COVIDu patfila mezi 5 nejéastéjSich pfi¢in amrti — okolo 2000 Umrti / rok
- v historii probéhlo nékolik pandemii a mnoho epidemii
- posledni pandemie byla v r. 2009 ,,Mexicka / Praseéi chfipka” zptisobena virem chfipky A HiN;
- nejzavaznéjii byla ,Spanélska chfipka“ po 1. svétové vilce, na kterou zemrelo 40 mil. lidi
pfenos: kapénkova infekce

Etiologie

3 typy: 1. virus chfipky A: je schopen antigenniho driftu i shiftu, epidemie kazdy rok, pandemie co cca 10-40 let
2. virus chfipky B: jen u lidi; epidemie co 5 let
3. virus chfipky C: lidé, prasata; jen endemicky vyskyt + infekce ma lehky charakter

Antigenni drift a shift

Drift = antigenni posun = bodové mutace genomu vzniklé pfi nedokonalé replikaci viru

- je toho schopentyp AiB

-> drift vede k tomu, Ze osoby imunni vici jednomu subtypu (napf. diky ockovani ¢i vytvofenym Ab postinfekéné) se
stanou vnimavé proti novému subtypu = drift tak umoznuje rdzné velké epidemie

Shift = antigenni vyména = nahrazeni gen. informace, ktera kdduje glykoproteiny hemaglutinin a neuraminidazu

< dochazi k tomu: a) mechanismem preskupeni = 2 viry (ptaci a lidsky) infikuji 1 b. (pt. praseci?) a vyméni si
genové segmenty
b) mechanismem postupnych adaptacnich mutaci = plivodem zpravidla ptadi virus se
adaptuje mutacemi na infikovani ¢lovéka (pf. v r. 1918)

- je toho schopen pouze typ A (ma hostitele rliznych Zivocisnych druh)

- je zodpovédny za pandemie (co 10 — 40 let), protoZe populace je proti novym Ag neimunni

- celkem existuje 18 rtiznych H (Hemaglutinin() a 11 rtiznych N (Neuraminidaz)

Epidemiologické rozdéleni chfipek

1. Pandemickd — nemocni byvaji mladsi dospéli, ID az 7 dni
2. Sezénni

3. Ptaci

RF: koureni, znedisténé ovzdusi, nadmorska vyska (hypoxie), cestovani, téhotenstvi, obezita
Sezdénni chfipka
- je zpGsobena viry aktualné prevalujicimi v populaci (pf. HIN1, H3N2), v CR jsou pfi¢inou kazdoro&nich epidemii
v zimé
ID: pramérné 18-24 hod. (¢lovék je infekéni 12—24 hod. pred 1. symptomy) (u pandemické je ID az 7 dnil)
Zdroj: vétsSinou clovék (vice nakaZlivé déti, velké riziko skytaji asymptomaticti nemocni), vzacné ptaci Ci prasata
Pfenos: kapénkova infekce (pfimo = vdechnuti aerosolu; nepfimo = pres kontaminované predméty)

- k vyvolani infekce stali 2—3 viriony
Vnimavost: vieobecna (hl. 0-5 let a 60 let a vice), v 1. viné se obvykle nakazi déti, ve 2. viné dospéli

306



Klinicky obraz
- v 75 % ma asymptomaticky nebo jen mirny priabéh
- ndhly zacatek priznakd = béhem 24 hod.:

zimnice, tfesavka, horecka 38 °C + flu-like (myalgie, artralgie, bolesti zad, cefalea, Unava, slabost) + zprvu katar HCD
(ucpany nos, skrabani v krku, suchy kasel) = pozdéji zhorSeni respir. pfiznakl a obraz akutni bronchitidy (zprvu
suchy kasel pozdéji i produktivni s vykaslavanim sklovitého sputa, rizné zavazna dusnost) u déti i zvraceni + nékdy
konjunktivitida

- trva to cca 7 dni, poté muze jesté pretrvavat slabost, Gnava, poceni, dusnost

Komplikace

vice u: déti do 5 let a starSich osob, P s kardiopulmonalnimi komorbiditami, Zeny, obézni, imunokompromitovani
1. (Hemoragicka) pneumonie = infekce (zanét) postihl plicni parenchym — SPATNA PROGNOZA!

- po 2-5 dnech od zacdtku symptomi zhorSeni stavu: dusnost, hypoxemie, cyandza, hypotenze, bradykardie,
respiracni insuficience az selhani = nalez pneumonie na RTG = indikace antivirotik

2. Bakt. superinfekce = sekund. bakt. bronchitida nebo pneumonie

3. Exacerbace CHOPN, AB, SS, ICHS

Diagnostika

- v obdobich epidemie vétsinou postacuje klinicka dg. =2 obecné se da Fici, ze indikované je testovani na chfipku

v pfipadé, Ze by vysledek (at uz pozitivni ¢i negativni) zménil management terapie
a) Ag test (stér z nosu ¢i pharyngu) = ma vysokou specificitu, ale nizkou senzitivitu = skoro u kazdého kdo je
zdravy, vyjde negativné, avsak i u nemocnych muze vyjit negativné = proto pfi negativité doporuceno PCR
b) PCR

- sérologie a kultivaee se nedoporucuje pro diagnostiku

- v laboratofi (ktera se ale asi standardné (u praktika) neprovadi) muize byt mirny vzestup CRP a relativni lymfocytéza
- CAVE! Vysoké CRP = znamka mozné bakt. superinfekce

Terapie

- klidovy rezim, rehydratace, antipyretika, antitusika na suchy kasel

Antivirotika

- indikace: 1. Mriziko komplikaci (pf. P >65 let, déti do 2 let, téhotné a do 2 tydnu po porodu)

2. Nutnost hospitalizace

3. Zavaina komorbidita

+ max. do 48 hod. od zacdatku priznakd
oseltamivir p.o., zanamivir inh. = inhibitory neuraminidazy

Prevence

- vakcina se pripravuje kazdy rok proti aktualné prevalujicim kmendm

- hl. u starsich, chron. nemoc., zdravotnikd - v CR je nizkd proo¢kovanost (jen 5 % = nejhorsi v zapadni Evropé!!!, u
starsich 25 %)

Ptaci chfipka
- hlavni pfirodni rezervoar pro chfipku A poskytuje divoké ptactvo (hl. kachny)

- hl. subtypy H5N1 a H7N7

- mezidruhovy pfenos (na ¢lovéka) je vzacny, ale pod vlivem specifickych mutaci mozny = pfenos pfi tésném
kontaktu s ptéky a exkrementy Ci po poZiti masa (nedostatecné tepelné upraveného)

KO: podobny + zvraceni a prlijem; Smrtnost vysoka (30-80 %), prevence: vybit nemocné chovy
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2. Covid-19 (SARS-CoV-2; ssRNA)

Obecna charakteristika
Covid-19 je virové respiracni onemocnéni zplisobené virem SARS-CoV-2, které se poprvé objevilo na prelomu roku
2019 a 2020 a v poslednich letech v ramci pandemie zpUsobilo v CR pies 41 500 Gmrti.

- pfenos: kapénkové
- ID: 2-14 dni (primérné 5 dni, ale lisi se dle varianty)

Epidemiologie

- postihuje stejné muze i Zeny

- v CR bylo celkem p¥es 4 mil. piipadd, celkem cca 5 vin, nejhorsi byla ta v Ginoru 2022?

- mutace: a — britskd; B — jihoafricka; y — Brazilska; 6 — Indicka; lambda — z Peru; omikron — Jihoafricka

Klinicky obraz

- velmi variabilni, od asymptomatického pres mirny aZ po Zivot ohroZujici
. Horecka

. Kasel

. Dusnost

. Unava

. Ztrata Cichu a chuti
.Ryma

. Bolest v krku

. Cefalea

. Myalgie, artralgie
10. Prijem

11. Anorexie

12. Nauzea a vomitus

O 0O NOOUVLEAE, WNR

RF pro zavaziny priubéh
Nejvyznamnéjsi je vék >65 let
obezita, tu, KVO, téhotenstvi, koutreni, TBC, imunokompromitace, DM, chronickd onemocnéni plic, jater, ledvin,

Komplikace

1. Covidova pneumonie

2. TEN = iCMP, PE, flebotrombdza aj.
3. ARDS, septicky Sok, MODS, SS

4. Bakt. superinfekce

5. Long-Covid

Diagnostika
Ag test (vysoka specificita, ne tak vysoka senzitivita => negativni vysledek nutno prfekontrolovat PCR :D), PCR, RTG, CT

Terapie — dle zavaznosti

indikace antivirotik: P s rizikem zdvazného priabéhu (viz vyse RF)

ritonavir, nirmatrelvir (Paxlovid), remdesivir € indikujeme do 5. dne od za¢atku symptom( (u remdesiviru do 7.
dne)
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26.B Lécba diabetes mellitus

Cile terapie

Spolec¢nym cilem |écby DM1 a DM2 je v optimalnim pripadé dosazeni normoglykémie, coz vede ke snizeni rizika
akutnich a chronickych komplikaci. Soucasné musi byt Ié¢ba nastavena tak, aby bylo minimalizovano riziko
hypoglykémie.

U DM1 je hyperglykémie obvykle jedinad odchylka na pocatku IéCby (pFi stanoveni dg.). Zde je proto terapie ¢asto
zamérena jen na terapii hyperglykemie s minimalizaci rizika hypoglykémie.

U DM2 je Casto jiz v dobé diagndzy pritomna:
- porucha metabolismu lipida ( HDL, T'LDL, TN TAG), obezita, AH - potazmo metabolicky sy
- ¢asto jsou jiz pfitomny DIABETICKE KOMPLIKACE (mikrovaskularni — diabeticka nefropatie, retinopatie, neuropatie a
makrovaskularni — projevy akcelerované AS) = z toho plyne, Ze terapie DM2 musi byt jiz od poc¢atku komplexni a
musi zahrnovat terapii viech pridruzenych onemocnéni - cilem je SNIZIT celkové KV RIZIKO!!!

- pro DM existuji cilové hodnoty HbA1c, glykémie na lacno, pred jidlem a postprandialné, hodnoty TK, lipidd, BMI a

obvodu pasu (viz str. 251): 1. HbA1c <4,5 % = <45 mmol HbA1lc/mol Hb (*<6 % = <60 mmol/mol)
2. gly nalaéno 4,0 - 6,0 mmol/I
3. TK <130/80

pozn. u osob s vysokym KV rizikem nam staci vyssi hodnoty, kromé TK.

Podminky Uspésné terapie

- U¢innost terapie vyznamné zavisi na compliance pacientti, potazmo edukaci P a naopak L by mé&l volit takovou T, aby ji byl
schopen P dodrZovat.

- pro Uspésnou terapii je dileZitym kamenem self-monitoring / kontinualni monitoring glykemii (hl. u P [é¢enych
INZ) a pravidelné kontroly (jak ke zhodnoceni lIéCby, tak ke kontrole komplikaci)

Indikace terapie
Bezprostiedné po stanoveni diagndzy.

Terapie DM1

Nefarmakologicka

- dieta + pravidelna fyzicka aktivita

cil fyzické aktivity: -idealné alespori 3 — 4 x tydné 30 min. aerobni zatéze (béh, kolo, plavani aj.)

cil diety: - racionalni (pravidelna a rovnomérna) strava s omezenim jednoduchych cukr(, resp. se
sladénim jejich pfijmu s aplikaci INZ => spiSe neZ o dieté hovofime o regulované stravé
- edukace P = zékladem je prevence hypoglykémie!!!

Farmakologicka
- prakticky vyhradné INZ v podobé intenzifikovaného INZ reZimu s cilem pftiblizit se fyziologické sekreci INZ.

Léky
humanni INZ nebo INZ analoga (maji lépe pFedvidatelny U¢inek a proto vytladuji pouZzivani humannich INZ, ale jsou furt LV2)
- rlizné typy INZ a INZ analog maji rGzny nastup Gcinku, maximum ucinku a trvani ucinku
typy INZ a INZ analogu: a) Ultra rychle pUsobici (pichdme pred jidlem) - Humalog
a) Kratkodobé plsobici (pichdme 30min / 15 min pred jidlem) — Humulin R, Actrapid
- Actrapid je lep$i, protoze ma kratsi trvani = P si nemusi dat 2. svacinu / 2. vecefi, a tedy
nehrozi P postprandialni hypoglykémie, kdyz by si tu 2. svacu ¢i vécu nedal
b) Stfedné dlouho plsobici — Humulin N
d) Protrahované pusobici (pichdme na vecer/rano pro bazalni s.) — Lantus, Levemir
e) Premixované = kombinace kratkodobé a dlouhodobé plsobiciho
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NU INZ: hypoglykémie, Nhm.

Fakta

Kolik je denni potfeba INZ u zdravého 70 kg ¢lovéka?

Kolik z toho tvofi bazalni sekrece a kolik stimulovana sekrece
Kolik IU je v klasickém INZ?

cca 40 1U/den
cca 50 % a 50 %
100 j./ml (ale existuji i koncentrované;si)

?

Logicky u P s DM1 bude potieba cca 40 j./den, protoZe netvofi INZ. U P s DM2, ktefi jesté tvofi INZ bude potreba pr.
jen 10j./den, ale u téch, ktefi jsou jiz INZ-deficientni, bude ta potieba, kvili soucasné INZ rezistenci, klidné 80j./den

Rezimy INZ terapie

1Kenvenénireiim=INZpoddviame max—2xdenné - konvencni rezim u DM1 nepouzivame!

2. Intenzifikovana inzulinova terapie = INZ poddvame min. 3x denné — u DM1 pouzivdme vyhradné intenzifikovany!
a) reZim bazal-bolus - spociva napf. v tom, Ze si P aplikuje cca 30 min. pred velkym jidlem (3x za den) rychle

plisobici humulin R ¢i cca 15 min pfed velkym jidlem
b) pomoci INZ pumpy NEJFYZIOLOGICTEJSI
c) 3x denné premixovany INZ — to se moc nepouZiva

Pomucky
INZ pera

Actrapid a veéer nebo rano Lantus/Levemir

INZ pumpy (CSll = Continuous Subcutaneus INZ Infusion) = do podkoZi se kontinualné podava INZ + bolusy pred jidly
- indikovano u neuspokojivé kompenzovanych P a u P s organovymi komplikacemi
i.v. aplikace INZ = pouze v urgentnich situacich v nemocnici pomoci infuzni pumpy

Davkovani
https://www.casopisvnitrnilekarstvi.cz/pdfs/vnl/2020/02/10.pdf

priklady davkovani viz str. 260 (obecné davkovani dlouhodobého INZ zvySujeme pti hypergly na lacno a davkovani kratkodobych pfi hypergly za
2h po jidle + bolusové davky zvysujeme zpravidla o 1 — 2 IU a bazalni zpravidla o 2 — 4 1U)
- idealni je flexibilni davkovani, kdy P voli davku jak podle aktudlni glykémie, tak podle predpokladaného prijmu sacharidG a fyzické aktivity

Rozpis davek inzulinu pro nasledujici den

Rozpis davek inzulinu by mél byt optimalné proveden v rdmci ranni
vizity. Ordinované davky pak mohou byt upraveny podle aktudlnich glykemii,
s vyjimkou nestabilnich pacientd by viak potfebné Upravy nemély byt velké.
Ordinace typu ,inzulin dle glykemii* by se tudiz mély pouZivat co nejméné.

Davky kratkodobého inzulinu se urcuji predeviim podle toho, jaka
byla celkova potreba kratkodobého inzulinu béhem predchazejiciho dne
(ev. v poslednich nékolika dnech). Davky je vhodné upravovat postupné,
vétsinou o 1-3 j na kazdou jednotlivou aplikaci.

Davka bazélniho inzulinu se urcuje témér vyhradné podle ranni
glykemie nalacno, kterd vypovida o primérenosti predchozi davky. Davku

|ze upravovat opét v opakovanych mensich krocich, obvykle o 2-4 j/den.

Tab. 1. Korekéni ddvka krétkodobého inzulinu dle glykemie pied jidlem (1)
Glykemie [mmol/l] Citlivost k inzulinu
vyssi [ nizsi
<5 zvldstni postup
5-6 1] | 2]
6-10 bez Upravy davky
10-13 + ] +2]
13-16 +2] +4]
16-20 +3j +6]
>20 zvlastni postup
Citlivost k inzulinu odhadujeme podle celkové denni ddvky inzulinu: do 40 j/den
— vy33i citlivost, nad 40 j/den — ni2si citlivost. 310

Korekce ordinovanych davek inzulinu
podle aktualnich glykemii

Ddvku krdtkodobého inzulinu je treba upravit tzv. korekénim inzu-
linem, pokud glykemie pred prislusnym jidlem vybocuje z cilového
rozmezi. Pro urceni korekcniho inzulinu existuji tabulky, napf. tabulka 1.
Misto tabulky lze pouzit i jednoduché pravidlo, Ze korekénindavka
inzulinu je 1-2 j (podle citlivosti pacienta) na kazdé 3 mmol/l, o které
glykemie presahuje hrani¢ni koncentraci 10 mmol/I.

Upravu davky bazalniho inzulinu podle glykemie vecer prova-
dime jen vyjimecné, nebot davku bazdlniho inzulinu ur¢ujeme témeér
vyhradné podle ranni glykemie nala¢no.

V pfipadé nizké glykemie pred spanim (< 4,0 mmol/l) je vhodné
podat maly pokrm a ponechat plvodné ordinovanou davku bazalniho
inzulinu. Naopak glykemii presahujici 12 mmol/I je vhodnéjsi korigovat
mensi davkou (2 ) kratkodobého inzulinu, namisto zvy3ovani davky

bazalniho inzulinu.


https://www.casopisvnitrnilekarstvi.cz/pdfs/vnl/2020/02/10.pdf

Terapie DM2
Nefarmakologicka
- dieta + pravidelna fyzicka aktivita
cil fyzické aktivity: -idealné alespon 3-4 x tydné 30 min. aerobni zatéze (béh, kolo, plavani aj.)
cil diety: - u vétSiny mirna kaloricka restrikce aZ vyslovené redukéni dieta s redukcei
vysokoenergetickych potravin
- obecné platné: 50 % sacharidy, 35 % tuky, 15 % bilkoviny

Farmakologicka
- za¢indme obvykle PAD s LV1: metforminem v max. tolerované davce - pfi nedostatecné ucinnosti
pridavame dalsi PAD - pfi nedostatec¢né ucinnosti pfistupujeme k lé¢bé INZ

Léky
LV1: metformin (Glucophage, Siofor)
MU: - zpomaleni vstfebavani Glc ze stfeva > NU: nej¢ast&ji nauzea, meteorismus, prijem
- Gtlum jaterni glukoneogeneze
- stimulace transportu Glc do tukové a svalové tkané
- nezvysuje inzulinémii = nedéla hypoglykémie! Pri zhorSeni rendlnych funkcif
NU: - vzacné, metformin je dobfe snaseny, ale miiZe se vyskytnout laktatova acidéza
- nejCastéji nauzea, meteorismus, prdjem
Kl: - renalni insuficience GF < 0,5 ml/s (30 ml/min), SS NYHA Ill. aZ IV. = zvysuji riziko laktatové acidozy

- je to (v sou¢asné dobé& mozn4 jediny) €k s prokdazanym vlivem na KV morbiditu a mortalitu!
- mél by byt vysazen min. 24 hod. pfed OP ¢i aplikaci KL

-> nestaci-li max. tolerovana davka metforminu - pfistupujeme ke kombinacni terapii (2kombo, 3kombo PAD (obsahujici vidy
metformin) nebo kombo metformin + INZ) - pro kombinacni terapii neexistuji jednozna¢na doporuceni, avsak mezinarodni
doporuceni preferuji nova PAD pred kombo s derivaty sulfonurey ¢i INZ:

a) 2kombo u P s prevladajicimi postprandialnimi hyperglykémiemi:  metformin + gliptiny (sitagliptin, vidagliptin)

b) 2kombo u P s prevladajici hyperglykemii na lacno = INZ rezistence: metformin + thiazolidindion (pioglitazon)

¢) 2kombo u P s KVO: metformin + glifloziny (dapagliflozin)

d) vyhodné 2kombo u obéznich (protoze se po tom LV2 hubne) metformin + pfimy agonisté GLP-1 R (exenatid)
GLP{ = Semaglutid aka Ozempic (kardashianky Zrali na chudnutie)

e) selze-li dosavadni terapie (HbAlc > 60 mmol/mol) metformin + INZ (nejdiiv mu dame glukometr a davkovani
INZ pak nastavime dle jeho glykemickych profilt)

- u mladsich preferujeme intezifikovany rezim
- u starsich preferujeme konvencéni rezim &
abychom hl. minimalizovali riziko hypogly

2. Derivaty sulfonurey (glimepirid, gliklazid)

MU: - zvysuji sekreci INZ = tzn. neovliviiuji INZ rezistenci, spiée bojuji proti postprandialni hyperglykémii = NU: hypoglykémie
NU: - hypoglykemie, Thm.
Kl: - renalni insuficience (vedlo by to k hypogly)

Meglitinidy (repaglinid)
MU: podobny

3. Thiazolidindiony (pioglitazon)

MU: - zvysuji senzitivitu k INZ (tim, Ze aktivuji jaderny receptor) = tzn. prekonavaii tu INZ rezistenci
NU:  “riziko SS, fraktur, T~hm.

Kl: -SS
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4. Agonisté inkretinovych R = Gliptiny a PFimy agonisté GLP-1 R

inkretiny = hormony tenkého stfeva, produkované pfi pfijmu a zpracovani potravy - patii zde GLP-1 a GIP (Glukagon
Like Peptide-1 a Gastric Inhibitor Polypeptid) = P produkci INZ a {, produkci glukagonu

NU:  vzacné akutni pankreatitida

4a Gliptiny (sitagliptin, vidagliptin)
MU: inhibitory DPP-4 (Dipeptidyl Peptidazy 4), ktera hydrolyzuje inkretiny = zvy3uji jejich G&innost =
prostrednictvim inkretinu se zvysuje sekrece INZ jen pfi hypergly, tzn. Ze NEVEDOU k hypogly!

4b Primy agonisté GLP-1 R (exenatid s.c.)

CAVE! Jsou pouze s.c.!

MU: Navaiou se na GLP-1 R = 1 produkci INZ a J produkci glukagonu = tzn. je u nich malé riziko hypogly
- na rozdil od vétsSiny PAD a od INZ vedou k hubnuti!

5. Inhibitory SGLT-2 = glifloziny (dapagliflozin)

MU:  Inhibuji SGLT-2 transportéry, které zajistuji zpétnou reabsorpci Glc v prox. tubulu = zp@sobuji glykosurii
NU: mirné riziko uroinfektl a amputace DKK, dehydratace, ketoacidéza

- vyhodou je, Ze mirné snizuji hm. a snizuji TK (byly zaregistrovany i pro terapii SS) a Ze nevedou k hypogly

Rezimy INZ terapie
1. Konvencni rezim = INZ poddvame max. 2x denné
a) 1x/den dlouhodoby = pro snizeni hypergly na lacno
b) 2x/den premixovany = ovliviiuje gly na lacno i postprandiaini

2. Intenzifikovana inzulinova terapie = INZ poddvame min. 3x denné
a) rezim bazal-bolus - spociva napf. v tom, Ze si P aplikuje cca 30 min. pred velkym jidlem (3x za den) rychle
pusobici humulin R ¢i cca 15 min pfed velkym jidlem Actrapid a ve€er nebo rano Lantus/Levemir

b) pomoci INZ pumpy = NEJFYZIOLOGICTEJSI
c¢) 3x denné premixovany INZ

Chirurgicka terapie DM

1. transplantace pankreatu = teoreticky optimalni, ale v praxi vyjimecné pouzivana terapie DM1 jen u
nezvladatelnych tézkych HYPOgly
2. bariatrické operace
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26.C Idiopatické myozitidy (dermatomyozitida, polymyozitida)
Definice
Idiopatické myozitidy jsou vzacna (pravdépodobné Al) nehnisava zanétlivd onemocnéni priéné pruhované svaloviny
z neznamé priciny.

Klasifikace idiopatickych myozitid

- mohou to byt samostatna onemocnéni, nebo mohou byt soucasti systémovych chorob pojiva/provazi malignity
1. Dermatomyozitida

2. Polymyozitida

- a jejich juvenilni formy (= myozitida pfed 18. rokem)

3. Imunitné zprostfedkovana nekrotizujici myopatie

4. Myozitida s inkluznimi télisky

5. Myozitida asociovana s kolagendzami (se systémovymi chorobami pojiva) = OVERLAP syndrome

6. Myozitida asociovana s onkologickymi onemocnénimi

Epidemiologie

- 3x Castéji postizeny Zeny

- incidence do 10/1 mil. za rok, incidence hl. ve vy$im véku; ¢asto se vyskytuji paraneoplasticky
- dermatomyozitida je ¢astéjsi nez polymyozitida

Etiologie

- neznama, ale predpoklada se multifaktorialni etiopatogeneze:
1. genetické predispozice (predispozice k autoimunitnimu onemocnéni)
2. faktory zevniho prostredi (které jsou triggrem autoimunitniho procesu)

Patofyziologie

u polymyozitidy a myozitidy s inkluznimi t&lisky: lymfocytdrni infiltrat pfimo posSkozuje svalové bb.
u dermatomyozitidy: imunitni bb. poskozuji intramuskularni cévy
u imunitné zprostiedkované nekrotizujici myopatie: vznika nekrotizujici myopatie kvuli autoAb (bez vyrazného infiltratu)

Klinicky obraz
myozitida: 1. nejcharakteristi¢t&jsi je NEBOLESTIVA SYMETRICKA SVALOVA SLABOST postihuijici:
proximalni svalové skupiny koncetiny (polymyozitida = postizeni vice svalovych sk.)
svaly krku
svaly trupu
- je rlzné zadvazna: od zvednuti se ze Zidle, ztizené chiize do schodd, problém se uéesat, problém
véset pradlo - aZ po tézkou imobilizaci na lizku = po nékolika mésicich nastava svalova atrofie

2. dale systémové projevy: artritida
dysfagie (myozitis svall pharyngu) => riziko aspiracni pneumonie!
intersticialni plicni fibréza + myozitida dych. svall aZ do obrazu RI
méné kardidlni pfiznaky (myokarditida, AV bloky, SS)
Raynaudtiv fenomén

dermatomyozitida: 3. navic kozni projevy: 1. Periorbitalni edém cerveno-fialové barvy

2. Gottronovy papuly: cervené papuly nad drobnymi kl. ruky
3. Salovy exantém = exantém krku, dekoltu, zad, ramen

- téZ heliotropni rush cela, tvari, krku, hrudniku € ve tvaru ,,vV*
4. Teleangiektazie kolem nehtovych ltZek

5. Podkozni kalcifikace 6. Prsty mechanika




Komplikace
NEJCASTEJSI a NEJZAVAZNEISI: ASPIRACNI PNEUMONIE € vznikd protoZe: 1. Pacient leZi
2. Ma dysfagii
3. Je imunosuprimovany

Diagnostika
existuji dg. kritéria: 1. Symetricka svalova slabost (pletence ramenniho a panevniho)

2. EMG — myogenni nalez

3. Elevace svalovych enzym( = Pmyoglobin, T kreatikinaza, také ALT, AST, LD, troponinu

4. Histologicky nalez z biopsie svalu

5. KoZni zmény — u dermatomyozitis: periorbitalni edém, Gottronovy papuly, heliotropni rash
anamnéza
fyzikalni vys.
laboratof: - elevace svalovych enzyml — myoglobinu, CK, ale i ALT, AST, LD a troponinu

- pozitivni orgdnové nespecifické autoAb — ANA, ANCA

- anti-Jo-1 - jsou-li + nachazime nélez zvany ,,Prsty mechanika“, anti-Mi-2 aj. (je jich spousta)
EMG: - myogenni Nalez (= kratks, tzks, polyfazické potencialy)
MRI: - svaly budou na MR svitit (hypersignalni) jako projev zanétu, to ale neni specifické, muze to byt napfr.

i uvirové myozitidy
biopsie svalu prikaz nekrotizujici myozitidy?
RTG/HRCT plic

< ,,Prsty mechanika” asociovano s pozitivitou anti-Jo-1

Diff. dg. — PTAJI SENA TO

- neni snadnd, rozhodné ne kazda elevace svalovych enzym( znamena idiopatickou myozitidu :D

1. polékové myozitidy (statiny, KS, antivirotika), potoxicka (kokain, alkohol)

2. mechanicka zatéz = fyzicka zatéz, rhabdomyolyza (pt. po alkoholu, u seniora, ktery spadnul + byva renalni
selhani!)

3. endokrinopatie = hypothyredza!

4. virové myozitidy = Coxsackie, Influenza, Adenoviry; bakterialni myozitidy

5. neuromuskuldrni poruchy = Myasthenia Gravis, Svalové dystrofie, ALS

(((6. Fibromyalgie, polymyalgia rheumatica (vice vyjadrena bolest svall + nebyva elevace svalovych enzymi +
svalova biopsie bez nalezu))))

Terapie (obecné obdobné jako napf. u vaskulitid — toto je moje poznamka, nikoliv fakt z u¢ebnice)
Farmakologicka

Inicidlné: Prednison az 0,5 — 1 mg/kg + nékdy imunosupresiva (MTX) = po mésici snizujeme na udrzovaci davky
- nékdy se pouzivaji i IVIG a rituximab

Nefarmakologicka
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- fyzioterapie = cilem je zabranit vzniku svalovych kontraktur
- po Upravé stavu i aktivni cviceni, aby P nabral silu a nabral svalovou hmotu

Poznamka

Myozitida mGZe nastat i po lécbé statiny, nejedna se o toxicitu statinu, jedna se skutec¢né o AlO, kdy tim triggrem Al procesu
jsou pravé ty statiny. Vznikaji tam autoAb proti té hydroxy-methyl-glutaryl-CoA-reduktaze, kterou statiny inhibuji.

Jeji incidence se zvysuje tim, jak se zvySuje uzivani statind. Byva tu zanét, ale nebyva nekrotizujici myozitida (ale vétSinou to
prokazeme prikazem autoAb, a proto neni biopsie nutna)

myozitidy = Tmyoglobin a CK
- vice vyjadfena svalovd slabost
- priikaz zanétu na MRI — edém + EMG — prokazujici patologii + biopsie — prikaz nekrotizujici myozitidy
- u dermatomyozitidy ,,V neck exantém®, ,Gottronovy papuly”,

polymyalgia rheumatica = nemiva 9 myoglobin a CK
- vice vyjadrena bolestiva slozka

Dermatomyositis (DM) Dermatomyositis
and polymyositis (PM)

= ;“'?* [ : ]
Heliotrope rash (erythematous | s=——————— Dysphagia

rash on the upper eyelids),

periorbital edema {(/

.= Symmetrical proximal muscle
N\ weakness with or without

) ! £ muscle pain
L% Interstitial lung disease
E:‘p|.de‘.~_m|ology Myocarditis

Atrioventricular conduction defects
Congestive heart failure

(i.e., paraneo

’eak age: 30-60 years

Serology

ANA (nc

Anti-Mi
Anti-ivi

W 4
Labqratory findings —— b ",.",‘ ’/’
['T Serum creatine kinase \ 4 f

yeglobin, 7 LDH, || |

Aldolase, 1

[ AST, T ALT

Gottron papules Raynaud phenomeno
(erythematous papules on
the dorsum of the hands)

) — Subcutaneous calcifications

ut skir in nent) i liagr ? <!
{in children)

e of the characteristic findir
of the other inflammatory myopathies
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26.D Diff. dg. polyglobulie

Definice

Polyglobulie (Polycythemie — ale tento termin bych radéji pouzival jen pro PV nikoliv pro sekund.) je oznaceni pro

patologicky stav charakterizovany nadmérnym mnoistvim erytrocytd a tim padem P hematokritem a f*konc. Hb.
- nenasel jsem pfesné koncentrace hematokritu a Hb, které by definovali polyglobulii, nicméné:

fyziologicky pocet ery: u muze 4,3 - 5,9 x 10'%/I u Zeny 3,5 -5,5 x 10/l
fyziologicky hematokrit: u muze 4415 % u Zeny 394 %
fyziologicky Hb: u muZe 135 -180g/| u Zeny 120 - 160 g/I

- hodnoty nad tuto mez miZeme povaZovat za patologické
v ppt se udava patologicky: Ht > 49 % u muze, Ht > 48 % u Zeny; Hb > 165 g/l u muze, Hb > 160 g/l u Zeny a

Klasifikace = Etiologie

A) Primarni polycthemia = PV (vzacna pfricina polycytémie)

Definice

= chronické Ph-negativni myeloproliferativni onemocnéni s abnormalitou (mutaci) v matefské hematopoetické b.,
ktera vede k nadprodukci ery, ale €asto i jinych elementd (mirna trombocytéza (s trombotickymi i krvacivymi
projevy) a leukocytéza).

- TEMER VZDY nachazime mutaci JAK2 genu (v oblasti V617F) — je to pfi¢ina PV, protoZe vede ke kontinudlni
stimulaci erytropoezy

Klinicky obraz
- ¢asto asymptomaticky nebo nespecificky
- ma 3 faze: 1. pre-polycytemicky (mirnd erytrocytéza)

2. polycytemicka (signifikantni erytrocytdza)

3. post-polycytemicka (pancytopenie kvali myelofibréze)
nespecifické: cefalea, vertigo, slabost, J hm, noéni poceni, svédéni klize po koupeli
Casté: - trombozy (¢asto Budd-Chiariho sy!, ICHS, iCMP, trombdza mozkovych splavi, okluze perifernich
tepen > ischemie prstll a erytromelalgie (zachvatovitd bolest s otokem a zarudnutim nejcastéji
nohou))

- krvaceni (¢asto z GIT, na kazi)
- zarudnuti v obliéeji, ervené dlané a cheméza spojivek (zdufeni/otok spojivek)

- hepatomegalie a splenomegalie - _— I
- AH l L .
- dermatitidy k A | =—

g 7P
komplikace: myelofibréza, zvrat do leukemie

Terapie PV .

LV1: opakované venepunkce (tuto [é¢ebnou metodu déldme napt. i u hemochromatdzy i porfyria cutanea tarda)
LV2: erytrocytoferéza i hydroxyurea ¢i IFN-a

- perfektné funguje busulfan, ALE je to alkyla¢ni cytostatikum = zplisobuje sekundarni malignity (za cca 7-15 let),
proto je mozné to podat pouze starSim

prevence trombodz a krvaceni viz ET

- ruxolitinib = inhibitor JAK2 u symptomatické splenomegalie
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B) Sekundarni polycytémie
= polycytémie vzniklé pfi P konc. EPO (at uz jako fyziologicka reakce na hypoxii, jako autonomni nadprodukce EPO,
jako dopingem/Ié¢bou navozena)

i) Sekundarni polycytémie u chronické hypoxie

1.

5

Pobyt ve vysoké nadmoiské vysce

2. Chronicka onemocnéni plic a Plicni A-V zkraty
3.
4. Srdecni P-L zkrat

Chronické SS 4'Sp0;

. Sy obstrukéni spankové apnoe ({ SpO: jen v noci, ne béhem vys. pres den)
6.
7.

Kufaci (TN CO)

N SpO:
Methemoglobinémie

ii) Sekundarni polycytémie u autonomni nadprodukce EPO

1.
2.
3.
4.

Nadory ledvin (Rendlni ca)
PCKD

HCC

Vzécné jiné tu

iii) doping Ci iatrogenné navozena

1.
2.

exogenni MEPO
‘M androgeny = testosteron, anabolické steroidy

C) Relativni (falesnd) polycytémie
= snizeni objemu plazmy - relativné vyssi Hb a Ht
1. Tézka dehydratace se ztratou plazmatického objemu (prdjmy, poceni, diuretika, polyurie)
Klinicky obraz sekundarni polycytémie
- vétsinou projev zakladniho onemocnéni, vzacnéji projevy vyssi viskozity (bolesti hlavy, zavraté, poruchy zraku,

cyanodza)

Diff. dg. odliseni PRIMARNI vs. SEKUNDARNI polycytémie

Primarni Sekundarni Relativni

MHt, T Hb, Tery, (N objem plazmy)  MHt, THb, Tery, (N objem plazmy)  MHt, T Hb, N ery, ({1, objem plazmy)
L EPO 1T EPO N EPO

N SpO; 4'Sp0; (pod 92 %) nebo N SpO> N SpO;

Splenomegalie

- toto ale pro dg. PV nestaci (J EPO je pouze nepfimy ukazatel) = pro dg. je nutné prokazat mutaci JAK2 genu
z periferni krve (netfeba brat KD, pokud nepredpokladame blasticky zvrat)!!!

- pro dg.

relativni polycytémie svédci také to, Ze po doplnéni objemu plazmy (infuzemi) se KO upravi.
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27.A Plicni embolie a tromboembolicka nemoc
Onemocnéni Zilniho systému jsou:
1. TEN = Tromboembolicka nemoc = Flebotrombdza a PE = ot. . 27A
2. Varixy a chronicka Zilni insuficience = ot. ¢. 13A
3. Zilni zanéty = ot. ¢&. 13A

Obecna symptomatologie Zilnich chorob

- dominujicim pfiznakem je otok postizené koncetiny, Casto lividni (nafialovély) zprvu perimaleolarni

- dalsi pfiznaky: pocit tihy, tnavy, palivé bolesti, no¢ni kiece, trofické a defektni zmény na kazi < symptomy se
obvykle zhorsuji pfi dlouhém stani/sezeni, a naopak ustupuiji pfi elevaci koncetiny

1. TEN

TEN muzZeme rozdélit do dvou (Uzce souvisejicich) nozologickych jednotek:
A) Hluboka Zilni trombdza = flebotrombdza

Charakteristika

7 Ve vz

= kompletni ¢i Castecny uzavér hluboké Zily trombem

7 w7

- nejCastéji postihuje hluboké Zily DKK a panevni Zily (ale mGze postihnout kteroukoliv Zilu téla)
hlavni komplikace: akutné — PE (az v 50 %! mGze byt klinicky néma)
chronicky — chronicka tromboembolicka plicni hypertenze a potromboticky syndrom

(= bolesti, otok, koZni zmény a ulcerace po prodélané HZT € patofyz. podkladem jsou potrombotické stendzy a
destrukce chlopni)

Epidemiologie
- ro¢ni incidence 100-200/100 000 obyvatel za rok = u hospitalizovanych a operovanych P je incidence vy3si

Etiopatogeneze
- v etiopatogenezi se uplatfiuje tzv. Virchowova trias: 1. Hyperkoagulacni stav
2. Staza krve
3. Poruseni endotelu zily
- obvykle TEN vznikd az pfi kombinaci vice rizikovych faktor( (vék, obezita, vrozené trombofilie) se spoustécim
inzultem pfr. infekci, malignitou, imobilizaci (dlouhy let, dlouhd jizda autem, hospitalizace), OP, katetrizaci

RF:

- nejvyznamnéjsi jsou 1. hyperkoagulacni stavy:

a) vrozené trombofilni stavy: Leidenska mutace = rezistence f. V na aktivovany protein C(=> nutny k degradaci f. V)
deficit antitrombinu Il ¢i proteinu C a S ¢i aktivatora plazminogenu
dysfibrinogenémie
zvysena hladina f. II, VI, IX, X
mutace prothrombinu
hyperhomocysteinémie

b) ziskané trombofilni stavy: antifosfolipidovy sy, hormonalni antikoncepce (HA), téhotenstuvi,
zanéty/infekce/malgnity/OP (hl. ortopedické), nefroticky sy, polytraumata,
plicni/srdeéni insuficience, sepse, myeloproliferativni choroby (polycytemia vera,
primarni trombocytémie) a paraproteinémie, AlO

- dalsi RF: P vék, obezita, prodélané TEN, imobilizace koncetiny, dlouhé cesty, vyrazné kmenové varixy DKK, +RA

Klinicky obraz
- bolest (pozitivni Homansovo znameni = bolest lytka pfi dorzalni flexi nohy a plantdrni znameni = bolest pti palpaci
planty), otok unilat. (u akutni tepenné ischemie JE bolest, ale NEN{ otok), cyanoticka (lividni) — to ber s rezervou i

obr.) ale tepld (naopak u akutni tepenné ischemie je studena a bila DK), (zvySena napli povrchovych Zil)
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Diagnostika

1. Anamnéza — OA (prodélana TEN, OP v poslednich 4 tydnech, malignita a jiné trombofilni stavy), +RA, FA (HA!)

2. Fyzikalni vySetieni — aspekce (hodnotime otok: unilat x bilat, zbarveni kiiZze), palpace (Homansovo a plantarni zn.)
3. Laboratof — D-dimery maji vysokou negativni prediktivni hodnotu (= nizkd hodnota skoro vylu¢uje TEN, ale
vysoka nepotvrzuje (provazi zanéty, nadory, graviditu aj.))

4. Duplexni USG Zil (metoda volby) — hodnoti velikost, prichodnost a komprimovatelnost Zil (prichodna Zila je
komprimovateln3d, ale nepriichodna neni), chronické Zilni okluze vedou k vytvoreni kolateral

5. Ascendentni kontrastni flebografie a CT/MR flebografie — indikujeme pfed trombolytickou terapii, CT u
ileofemoralnich a nitrohrudnich trombdéz, MR u téhotnych

Diferencidlni diagnostika aneb dalsi stavy s unilat. otokem koncetiny
- dekompenzace chronické Zilni insuficience, lymfedém, erysipel!, trauma...

& HZT (otok + lividni zbarveni)

(otok + zarudld klze) erysipel >

Terapie

a) konzervativni (95 %) = LMWH ¢i DOAC + bandaz + chlize povolena!

- indikujeme obecné u: 1. starsich P, 2. u distalnéjsich (tj. femoropoplitealni a distalnéji lokalizované TEN), 3. u
“rizika krvaceni

- minimalné 3 mésice (obvykle 3 — 12 mésicu, nékdy doZivotné)

- LMWH: mUzZeme i u téhotnych, redukujeme pf¥i renalni insuficienci, Clexane mizeme pouzit u PE ale Fraxiparin NE
pf. u 80 kg P = Fraxiparine 0,8ml s.c. 2x denné d 12 hod. po dobu 10 dnu (u Fraxiparine forte stejné, ale staci 1x/den)
- poté prechazime na warfarin (poddvame jiz za terapie LMWH na cilovou hodnotu INR 2,0) ¢i na DOAC

- tyto P bud' hospitalizujeme nebo lé¢ime i ambulantné

nebo

b) trombolyticka (5 %)= alteplaza + ¢asto v kombinaci s mechanickou rekanalizaci (aspirace trombu ¢i stent)

- indikujeme obecné u P bez Kl (tedy hlavné u mladsich bez rizika krvaceni), u P s ileofemoralni TEN

c) chirurgicka (pouze v pripadé Kl pfedchozich)
d) kavalni filtry (metalické struktury docasné zavedené do VCI, které brani PE u rizikovych P)
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B) PE = Plicni embolie
- jedna se po AIM a CMP o 3. nejcastéjsi KV pricinu smrti!

Etiopatogeneze

- vzhledem k tomu, Ze PE provazi TEN — jsou etiopatogeneze a RF shodné s TEN (viz vyse)

vzacné priciny: tukova embolie (polytraumata), vzduchova (dekompresni nemoc, iatrogenné), plodovou vodou,
nadorovymi hmotami, infikovanymi tromby (u pravostranné endokarditidy),

,paradoxni embolie” = embolus prosel pres perzistujici foramen ovale a embolizoval do systémového fecisté - napf. iCMP, akutni uzavér DKK, mezenterialni a.

patofyziologie: 1. masivni PE = obstrukce a vazokonstrikce prekapilarné - M afterloadu pro PK > dilatace a
porucha kontraktility PK = akutni pravostranné srdecni selhani
2. ventilaéné-perfuzni mismatch = hypoxemie a respirac¢ni selhani

Klinicky obraz

- zavisi na predchozim stavu kardiopulmonalniho systému — od asymptomatického pres hemodynamicky stabilniho
s priznaky PE aZ po Sokovy stav ¢i smrt

1. dusnost — nahle vznikla, klidova

2. bolest na hrudi — bud' tlakova (jako u ACS) ¢i pleuralni (provokovana inspiriem)

3. kasel az hemoptyza

4. tachypnoe, tachykardie, cyanéza, hypoxémie

5. synkopa, hypotenze az Sokovy stav

6. nezapominat na mozny otok DK = TEN!

Stratifikace PE — rozhoduje o volbé terapie!!! - TOTO UMET! NA TOM SE VYHAZUJE!!!
1. High risk PE: Sok ¢i hypotenze (sTK < 90 mmHg) (synkopa) + ECHO dysfunkce PK + MNT-proBNP ¢i M troponin
2. Intermediate risk PE: hemodynamicky stabilni + ECHO dysfunkce PK a/nebo T"NT-proBNP ¢i M troponin
a) vyssi stiedni = pozitivni oboji jako ECHO dysfunkce tak NT-proBNP ¢i troponin
b) nizsi stfedni = pozitivni je bud zobrazovaci parametr selhavani PK nebo laboratorni srde¢ni marker
3. Low risk PE: hemodynamicky stabilni (pouze dusnost, bolest) + normalni ECHO fce PK + normalni NT-proBNP a
troponin
- také se pouziva PESI skére (Pulmonary Embolism Severity Index) — zahrnuje klinické charakteristiky jako: vék, tachy
nad 110, OA malignity = je to skére uréujici riziko 30 denni mortality v % a je souéasti stratifikace P s PE - PSPESIO body mohou byt [é¢eni nékdy i ambulantné
Ri amrti | Rizikové ry a ské

Sok nebo PESI trida llI-V
hypotenze nebo sPESI = 1°

Zobrazovaci metoda
prokazala znamky
dysfunkce PKS®

Laboratorni srdec¢ni
biomarkery<

Vys3si stredni riziko - + Oboji pozitivni

Stredni

NiZ3i stfedni riziko l - + Bud jeden, (nebo Zadny) pozitivni®
Vysetreni fakultativni; pokud provedeno,

oboji s negativnim vysledkem*

Diagnostika A

Toto neni wellsové skére J

(Do neho patria aj iné priznaky ako
1. anamnéza tachykardia, predosla PE, malignity,...)

2. fyzikalni vysettfeni — aspekce DKK, tachykardie, tachypnoe, auskultace S+P

a) postup u hemodynamicky stabilniho

3. Spocitdm preTest Wellsovo kritérium a riziko krvdceni = KI antikoagulancii ,Wellsovo kritérium (= jsou tam klinické parametry;
odpovi ndm to na otdzku jak moc je klinicky pravdépodobné, Ze ma P PE, coz je dulezZité pro dalsi postup; vysledek: high/moderate/low probability) - pak viz obr

4. D-dimery (vysoka negativni prediktivni hodnota), NT-proBNP a troponin

5. EKG — obraz PE: sinusova tachykardie + deviace osy doprava + S;,Qu, T = znamena hluboky S ve svodu |, hluboky Q
ve svodu Il (=> 3 &tveretky & > % R) S negativnim T + negativni T ve svodech V1-V; (1 je asi nejuyrazngizi) + P-pulmonale + RBBB

- navic ndm EKG vylouci STEMI! (nikoliv nonSTEMI, které ma na EKG: bud' ST deprese nebo normalni izoel. ST Usek)
6. RTG hrudniku (klinovité zastinéni)
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7. CT angiografie nebo ventila¢né-perfuzni scintigrafie plic
8. ECHO

b) postup u hemodynamicky nestabilniho P — podle spoluzdka, co to ¢etl na UpToDate

1. pokusim se stabilizovat P:
a) povedlo se mi to = 2. spocitam pretest ,,Wellsovo kritérium“ (= jsou tam klinické parametry; odpovi nam
to na otazku jak moc je klinicky pravdépodobné, Ze ma P PE, cozZ je dlleZité pro dalsi postup; vysledek:
high/moderate/low probability) = je-li high - zhodnotim riziko krvaceni a KI = je-li to mozné = neni-li KI
antikoagulace - na nic ne¢ekam a podam LMWH -» provedu MV1: CTA ¢i MV2: ventilacné-perfuzni
scintigrafii - potvrdim-li dg. - zahdajim trombolyzu
b) nepovedlo se mi to - provedu ECHO PK, USG DKK - je-li zndmka selhavani PK nebo zbytky trombu v PK
nebo trombus v DK = zahdjim trombolyzu alteplazou (asi i s LMWH) - je-li KI embolektomie (LV1:
chirurgicky - LV2: endovaskularné)
c) je-li Wellsovo kritérium moderate - zhodnotim krvaceni + jak dlouho bude trvat vysetfovani - podle
toho bud nasadim rovnou LMWH nebo budu nejdfiv vySetfovat

Treatment algorithm for hemodynamically stable Treatment algorithm for

patients with suspected pulmonary embolism (PE) hemodynamically unstable patients
with suspected pulmonary embolism

e

Yes No

v ¥ Hemodynamically unstable
‘ iomguisiion I?:rve to the algorithm

unstable patients Yes No
T v v

v v

Diagnostic Clinical suspicion 7

f ! ! Yes No
PE excluded PE confirmed Low Moderate High * *
v v v v Portable perfusion scanning Patient
o further | | nferior vena will diagnostic will diagnostic r 1 stable
No further | | Inferior ven2 | | evaluation take longer evaluation take longer n v
than 24 hours? than 4 hours?
Evidence of RV overload® Move to the treatment
—L— slgorithm for
Yes No Yes No hemodynamically
v v v v stable patients
i 9 No 2 5 No S e
Anticoagulation | | . 9 o | |Anticoagulation | | . N on | | Anticoagulation & i
v v
Search for other causes 1s thrombolytic
Di sti luati |
l ittt of hemodynamic instability © therapy contraindicated?§
PE excluded PE confirmed No Yes
v v v v

Hold anticoagulation,
administer thrombolytic

Surgical or

Disconti ti lant:
iscontinue anticoagulants catheter-directed

and seek alternate cause

Does the dlinical severity
warrant consideration

for agent, then resume embolectomy
T
Yes No +
i Y
therapy | [ Init i
contraindicated? anticoagulants Yes No
——— v
Yes No Continue anticoagulation | Repeat systemic thrombolysis,
v surgical or catheter directed
Hold anticoagulation, embolectomy¥

administer thrombolytic agent,
then resume anticoagulation

Hemodynamically unstable refers to the presence of

Clinical
overt shock from "massive" PE that is imminently

= - life-threatening (please refer to the topic text for
v v more details).
Surgical or Continue
catheter embolectomy | | anticoagulants

* Patients at high risk of bleeding are considered as having a
contraindication to anticoagulation; patients at low risk of bleeding are
considered as having no contraindications to anticoagulation. Patients at
moderate risk of bleeding should be considered for anticoagulation on a
case-by-case basis. Please refer to the UpToDate topic text for details.

€ For most patients with hemodynamically stable PE, we recommend
against thrombolytic therapy. However, in rare circumstances,
thrombolysis can be considered on a case-by-case basis. Please refer to
the UpToDate topic text for details.

Terapie

a) ,,high risk” PE

terapie pFiciny: Clexane bolus ¢i mozno heparin? + alteplaza! - je-li KI > embolektomie (LV1: chirurgicky - LV2:
endovaskularné)

- CAVE! absolutni Kl altepldzy je aktivni krvaceni, nebo recentné prodélana hCMP nebo tézsi koagulopatie
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terapie hemodynamické nestability: O, az UPV + noradrenalin (event. dobutamin, levosimendan) + pozor na
objemové pretiZeni PK infuzemi = zvazit podani tak do 500ml tekutin

b) ,intermediate risk” PE
LMWH + observace - v pfipadé zhorSeni stavu - altepldza = pfi Kl: zvazit embolektomii a kavalni filtr

c) ,low risk” PE — |éCba jako u flebotrombdzy

LMWH nebo rivaroxaban/apixaban (pfi |é¢bé dabigatranem/edoxabanem se musi nejdfiv zacit 3 dny LMWH) — ¢asto
ambulantné

pfi Kl:  zvazit kavalni filtr

- poté obvykle 6—-12 mésicl (az doZivotni) antikoagulaéni terapie (pf. LMWH/DOAC/warfarin s INR 2,0 - 3,0)
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27.B Chronické glomerulonefritidy

Obecné ke glomerulopatiim

- Glomerulopatie = nemoci glomerul(

- ,Glomerulonefritida“ neni uplné dokonaly nazev, protoZe zanétlivy charakter maji jen nékteré glomerulopatie — tzv.
proliferativni GN (naopak u neproliferativnich GN neni zanét vidy spolehlivé prokazan)

- vSechny glomerulopatie mohou vést k akutnimu a chronickému renalnimu selhani

Obecna klasifikace glomerulopatii - tohle hlavng budou chtit sly3et, nejddlezitéjsi je je rozdélit na prolif. vs. neprolif.
A) KLINICKE:  primarni (izolované postizeni ledvin)
sekundarni (postizeni ledvin je manifestaci systémové choroby) (ot. 29C)

B) CASOVE: akutni GN (za 1-2 tydny po akutni tonsilitis nefriticky sy a béhem dnu renalni insuficience az
oligurické selhani ledvin — vétsinou spontanni Uprava do 1 ¢i nékolika tydn() (ot. 11¢)
RPGN (nefriticky sy a béhem tydn( progrese choroby aZ do terminalniho selhani ledvin — dlleZita je
rychla dg. (biopsie) a terapie (KS, imunosup.), kterd mize stabilizovat Ci zlepsit fci ledvin) (ot. 11C)
chronické GN (pomala — roky aZ desetileti progrese zhorSovani fce ledvin, ¢asto obtizné terapeuticky
ovlivnitelné = sméfuje to k CHSL a potazmo k nutnosti dialyzy a transplantace)

C) DLE MOCOVEHO NALEZU: Nefriticky sy: hematurie, oligurie, AH, mald a7 stfedni proteinurie, otoky vic¢ek a tvafi

- podkladem je poskozeni BM

pr. akutni poststreptokokova GN, RPGN, IgA nefropatie (Bergerova choroba)

Nefroticky sy: velka proteinurie (nad 3,5g/24hod), hypoproteinemie a

hypoalbuminemie, otoky, hyperCH a u tézsiho i HyperTAG

- podkladem je poskozeni podocytl

pf. primarni = membranozni nefropatie, nemoc minimalnich zmén glomeruld,
primarni fokalné-segmentalni glomerulosklerdza,
sekundarni = diabetickd glomerulosklerdza, lupusova nefritida, amyloidéza
ledvin

Nefriticko-Nefroticky sy: nékteré glomerulopatie manifestujici se nefritickym

sy mohou navodit nefrotickou = velkou proteinurii

D) HISTOLOGICKE!!!:

Obecna histologicka stavba glomerull
Glomerularni filtracni bariéru tvofi 3 casti:

1. Fenestrovany endotel kapilar & brani praniku velkych protein(
2. Glomerularni BM s negativnim nabojem (diky heparan sulfatu) & brani priniku zaporné nabitych pr.
3. Vrstva s podocyty & brani dosud proslym proteiniim

- mezi jednotlivymi kapilarami se nachazi mezangium (s mezangialnimi fagocytujicimi bb. a extraceluldrni matrix)
- poskozeni filtracni bariéry miZe vést k nefritickému ¢i nefrotickému sy

1. Proliferativni = zmnozZeni bb. v glomerulu - at uz mezangialnich, endotelovych ¢i zanétlivych (infiltrovanych) bb.
pF. IgA nefropatie (mezangioproliferativni), membranoproliferativni GN, RPGN (& prinik bb. a tvorba srpkd
v Bowmanové prostoru), akutni poststreptokokova GN, Henoch-Schonleinova purpura (mezangioprolif. GN)

2. Neproliferativni = neni zmnoZeni bb., ale je funkcni ¢i morfologické postiZzeni podocytli - vede k nefrotickému sy

pf. Nefroticky sy s minimalnimi zménami glomeruld, primarni fokalné-segmentalni glomerulosklerdza,
membrandzni nefropatie

& TOTO JE NEJDULEZITEJSi ROZDELENI!!!
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pojmy: 1. Fokalni = postizeny jen nékteré glomeruly (dO 50 %) (pF. fokdIné-segmentaini glomeruloskleréza; WG, mikroskop. polyangitis )
2. Segmentalni = postiZzena je jen ¢ast glomerulu (jen ¢ast téch kapilarnich klicek)
3. Difuzni = postizeny mohou byt vSechny glomeruly (nad 50 %) (pF¥. difuzni proliferativni GN)
4. Globalni = postizeny jsou celé glomeruly (kapilarni klicky v celém rozsahu)
5. Sklerdza = zjizveni glomerul{
F) DLE IMUNOFLUORESCENCNIHO NALEZU

1. IgA nefropatie = Bergerova choroba (NEJCASTEJSi GN)
-v CRi na svété NEJCASTEISI GN!
- dg. je mozna jen biopticky - prokazujeme mesangio-proliferativni GN s depozici IgA v mezangiu

Etiopatogeneze

(Nejasna) uplatiuje se geneticky podminéna porucha tvorby IgA1 (porucha glykozylace) - dochazi k depozici
abnormalnich IgAl \' mezangiu - zpﬁsobuje to zanét mezangia (proto je to proliferativni GN = proliferace je podminéna zanétem) =
poSkozeni mezangia - vede k hematurii

Klinicky obraz
variabilni: od pouze laboratornich zmén pfes makrohematurii, bolest v boku a horec¢ku az po CHSL
Nefriticky sy: hematurie (perzistujici mikrohematurie nebo makrohematurie ve vazbé na respiracni/GIT infekt -
logicky slizni¢ni infekt vede ke stimulaci tvorby IgA Ab, takZe se to vice po§kozuje)
nékdy mirna az stfedni proteinurie (do 3,5 g/24 hod) (pokud je pfitomna, je to horsi prognosticky znak)
AH
oligurie
otoky (tvafi a vicek?)
(azotémie)

- u casti P je jen dlouhodoba mikrohematurie
- ale u znacné ¢asti P (aZ v 50 %) se vyvine ESKD = End-Stage Kidney Disease = Terminalni selhani ledvin!

Komplikace
Progrese do RPGN ¢i do nefriticko-nefrotického sy (max. 10 %)
ESKD (aZ 50 % do 20 let od dg.)

Diagnostika
1. Klinicky obraz = makrohematurie po respiraénim/GIT infektu
2. Laboratoi: a) moc — nefriticky nalez v sedimentu = hematurie s dysmorfnimi ery, nékdy mirna az stredni
proteinurie, sterilni pyurie = leu v moci, ale ne bakterie
b) sérum - TgA (u 50 % P), N hladina komplementu
-> takto stanovime dg. - je-li znamka progrese nebo zdvazného postizeni renalnich fci (proteinurie 1g/24h, INkreatinin, AH) = biopsie
3. Biopsie: a) svételny mikroskop = mezangialni proliferace
b) imunofluorescence = IgA depozita v mezangiu

Terapie — nic specifického, spiSe symptomaticka terapie

a) pouze hematurie: pravidelna kontrola renalek

b) AH: iACE/sartany

c) proteinurie nad 1g/24h nebo znamky RPGN KS na 6 més + nékdy imunosupresiva

d) ESKD: dialyza, transplantace (riziko rekurence ve stépu)
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2. Membranodzni nefropatie (Nejcastéjsi primarni pricina nefrotického sy dospélych)
je definovana histologicky ztlusténim BM + depozici IK mezi BM a podocyty (kv(li tvorbé autoAb proti podocytiim)

Etiologie
primarni (Castéjsi) x sekundarni (napf. u SLE, tu, chron. hepatitidy B)
tvofi se autoAb proti podocytiim (proti R pro fosfolipazu A2 = PLA2R) - vzniklé IK = poskozuji podocyty = nefro. sy

Klinicky obraz

Nefroticky sy: velka proteinurie (nad 3,5g/24hod), hypoproteinemie a hypoalbuminemie, otoky, hyperCH a u
tézsiho i HyperTAG

- Casto i znamky nefritického sy (mikrohematurie, AH)

Diagnostika

Otoky = vysetifim moc a sérum = nefroticky nalez = histologie (svételny mikroskop = ztlusténi BM,
imunofluorescence = IK mezi BM a podocyty, elektronmikroskopicky nalez)

Terapie

a) primarni = idiopaticka: u lehéiho ndlezu = vyckame (nékdy spontanni remise) = jinak KS + imunosupresiva
b) sekundarni: terapie zdkladniho onemocnéni

Progndza

asiu1/3 Pjedo 10 let ESKD

v

3. Nemoc minimdlnich zmén glomerull (nej¢astéjsi pri¢ina nefrotického sy u déti)
- 90 % nefrotického sy u déti, 50 % nefrotického sy u adolescent(, 20 % nefrotického sy u dospélych nad 40 let
- charakterizovana: 1. ndhlym tézkym nefrotickym sy

2. minimalnim histologickym nalezem

3. reverzibilnim poskozenim podocytl

4. vétSinou dobrou odpovédi na KS - vétSinou dobrou progndzou

E: nejasna

KO: nahly tézky neforticky sy (proteinurie i nad 20g/24h, masivni otoky a7 do anasarky, ascitu, hydrothoraxu, té7ké
hypoproteinémie a hypoalbuminémie i pod 10 g/, téZkd hyperCH)

Dg.:  nefroticky sy - u vétSiny déti neprovadime biopsii (automaticky pfedpokldddme NMZG), u dospélych as
biopsie = normalni nalez ve svételném mikroskopu i pfi imunofluorescenci (pauciimunni?), jediny nalez je
fuze pedikll podocytl v elektronovém mikroskopu

T: LV1: Prednison: a) kortikosenzitivni NMZG = kompletni remise

b) kortikodependentni NMZG = relaps pfi snizovani davky KS/do 2 tydn( od vysazeni

c) kortikorezistentni NMZG = proteinurie se nelepsi - cyklofosfamid/cyklosporin/Rituximab
- po vysazeni mozné relapsy

4. Primarni fokalné segmentalni glomerulosklerdza (nejtastéjsi pricina nefrotického sy v Africe a Americe)
- histologicky definovana fokalné (nékteré glomeruly), segmentalni (jen cast téch postizenych glomerul() sklerézou
- charakterizovano: 1. asymptomatickou proteinurii az nefrotickym sy

2. fokalné-segmentalnim histologickym nalezem

3. ireverzibilnim poskozenim (apoptdzou) podocytl

—> tim Ze umiraji - obnazi se BM - dojde k adhezi obnazené BM a bb. Bowmanova pouzdra = v téchto mistech vznika skleréza glomeruld

4. Casto Spatnou odpovédi na KS - zdvainou progndzou
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E: primarni (idiopaticka, nejasnd) X sekundarni = geneticka, postvirova, morbidni obezita, heroin
- dg. primarni mozno stanovit az po vylouéeni sekundarnich pfi¢in

KO: od asymptomatické proteinurie po nefroticky sy + nékdy i nefritické ptiznaky (AH, mikrohematurie)

Dg.: nefroticky sy - biopsie - ve svételném mikroskopu je fokalné-segmentalni sklerdza, vimunofluorescenci
neni nic (pauciimunni?) + fuze pedikli podocytl v elektronovém mikroskopu (jako u NMZG)

T: a) asymptomaticka mala proteinurie - pouze sledujeme
b) nefroticky sy > LV1: Prednison - kortikorezistence - cyklosporin/Rituximab
- po vysazeni Casté relapsy

Progndza: 50 % do 10 let ESKD - ve 25 % relaps ve Stépu

fokalné-segmentalni (nekrotizujici) GN = WG, mikroskopicka polyangitida, mozna i Sy Churg-Straussové? <= 3x RPGN
mezangioproliferativni GN s depozity IK = Henoch-Schénleinova purpura

326



27.C Mnohocetny myelom a monoklonalni gamapatie nejasného vyznamu

1. Mnohocetny myelom (MM) (plazmocytom)

Definice

MM je nadorové onemocnéni vychazejici z plazmatickych bb. (plazmocyt(l). Je charakterizovano proliferaci
plazmocytti v KD a produkci monoklonalniho Ig nebo pouze lehkych fetézci , kappa“ ¢i ,,lambda“, které
prokazujeme v séru a/nebo v modi.

Charakteristicka je téZ velmi vysoka FW (az 100 mm/hod.)

Epidemiologie
- jednad se o 2. nejcastéjsi hematologickou malignitu! (po non-Hodgkinskych lymfomech)
- 0 néco Castéji muzi (1,2:1), median 63 let (stejné jako AML, CML, CLL nikoliv ALL to je nejast&j3i typ leukemie u détil)

Klinicky obraz ,,CRAB“
- symptomatologie ma mnemotechnickou pomucku ,,CRAB*
C = hyperCa?* (Ca%* >2,8 mmol/l) = polyurie (hyperCa vede k poruge koncentraéni fce ledvin) > dehydratace, Zizeri, somnolence,
dezorientace, nauzea a vomitus
R = Renalni insuficience (kreatinin >177 pmol/l) = oligoanurie, anorexie, nevykonnost
A = Anémie aZ pancytopenie (Hb <100 g/I1) = anemicky sy
B = ,,Bone disease/lesions” = myelomova kostni nemoc (NEJCASTEJSI subj. pfiznak!) (osteolytické léze na RTG, CT,
MR, scinti skeletu, FDG-PET/CT) = dlouhotrvajici bolest kosti — hl. osového skeletu (lebka, pater, panev) a dale
dlouhych kosti = bolesti zad, Zeber + ¢asto patologické fraktury

- osteolytické 1éze vedou k hyperCa?, ale pozor nebyva zvy$ena ALP (na rozdil napf. od meta ca prostaty)!

+ Casto infekéni komplikace (DC, urotrakt) + méné Casto krvacivé komplikace a AL-amyloidéza (neuropatie atd...)

Komplikace MM

MIG - amyloiddza, hyperviskdzni sy, neuropatie, rendini poskozeni (to dédle zhorsuje anémii a hemostazu)
Infiltrace KD = pancytopenie (anémie, ¢asté infekce, krvaceni)

Osteolyza - patologické fraktury, hyperCa?* (zhorSuje renélni poskozeni)

Diagnostika

Kdy na MM pomyslet? P boli kosti = vysetfim FW a KO — stovkové hodnoty, anémie event. pancytopenie, vysetiim
celkovou bilk. (zvysena v 80 %) = ELFO séra + ELFO moci + zobrazovaci vys skeletu. - vys. KD

Anamnéza — (pozitivni RA = vyssi riziko)

Fyzikalni vyS. — anemicky sy, omezena hybnost, nékdy krvacivé projevy na klzi, nékdy zdufeni kosti (calvy), nebyva

hepatosplenemegalie ani lymfadenemegatie

krevni obraz + FW: MFW na stovkové hodnoty! (. utech secernujicich 1g, méng u téch secernujicich lehké 1) — typické, le€ nespecifické!
anémie, nékdy pancytopenie

laborator — biochemie: 1 celk. bilkovina (tieba 130 g/l > hyperviskdzni sy - to&i se mu hlava, £patné vidi, neadekvatné odpovida), P urea a
kreatinin, hyperurikémie, hyperCa?*, nebyva 4ALR (. somsimes osainers
v pokrocilém stadiu: pokles hladin albuminu a vzestup R2-mikroglobulinu € pro stazovani!

moc na sediment: proteinurie
RTG, CT, MR, scinti, FDG-PET/CT: nalez osteolytickych lézi (typicky na lebce, panvi, humeru, femuru)
ELFO séra: prikaz monoklondlniho imunoglobulinu (MIG, M-protein) — nejcastéji jen IgG (méné jen IgA Ci

pouze lehké retézce (Bence-Jonesova forma MM), vzacnéji existuje i nesekretoricky MM). Naopak
normalni (polyklonalni) Ig jsou snizeny.

.....

Elektroforéza bielkovin
lehkych fetézcl v séru (a stanoveni poméru k:A)

ELFO moci: pfitomnost Bence-Jonesovy bilk. (= volné lehké fetézce = typ paraproteinu)
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vySetfeni KD: zmnoZeni atypickych plazmocyt

Specifické formy MM
1. Doutnajici MM = v KD je pomérné velka infiltrace plazmatickymi bb., ale jeSté neni rozvinuta CRAB sympt.
2. Nesekre¢ni MM = v KD jsou nadorové plazmocyty, ale neprodukuji MIG ani lehké fetézce
3. PCL = Plazmo celularni leukémie = asi pfitomnost nadorovych plazmocyt( i v perif. krvi?
4. Solitarni kostni plazmocytom = odstrani/ozafi se ta |éze v kosti, ale hrozi zvrat do MM
5. Extrameduldrni plazmocytom = p¥. v DU, dutiné nosni
6. POEMS sy (umét u Séudly): P — Polyneuropatie (parestezie)
O — Organomegalie (hepatosplenomegalie)
E — Endokrinopatie (tfeba 1 prolaktin)
M — Monoklonalni komponenta
S — Sklerotické |éze (na rozdil od MM, kde jsou osteolytické |éze)

Terapie

- stdle povazovano za inkurabilni onemocnéni, sice skoro 100 % pravdépodobnost dosazeni remise, ale témér vzdy
opakované relapsy, které jsou postupné méné citlivé k |1écbé

je to sloZité a je tam mrté Iék(, proto zjednodusené:

metodou volby: indukéni terapie: ChT (bortezomib + thalidomid) + dexametazon, poté se posbiraji bb. P a provede
se autologni transplantace (NEDELA SE ALOGENNI!)

- pouZiva se rfada biologickych léciv — napf. daratumumab (anti CD-138)

- je-li moc MIG: plazmaferéza, High cut off membrane dialyza (odstranéni lehkych fetézcl pres memb)

- symptomatologicka terapie: bisfosfonaty, OP fraktur, RT kosti = analgeticky tGcinek, opiaty (ne NSA kvili renalni
insuf.!), EPO, transfuze ery

2. Monoklonalni gamapatie nejasného vyznamu (MGuUs = monoclonal gammopathy of undeterminded
significance)
=stav, kdy - v krvi nachazime MIG (paraprotein) do 30 g/I
- v KD neni vice nez 10 % plazmatickych bb.
- u nemocného neni zadny priznak CRAB
- nejsou pritomny Zzadné znamky lymfoproliferativniho ¢i jiného onemocnéni s produkci
MIG
-> takové P pouze sledujeme (jestli hodnota toho paraproteinu narista), protoze maji riziko rozvoje MM (i
lymfoproliferativniho onemocnéni
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27.D Dif. dg. vahového ubytku

Obecna charakteristika

- nezamysleny ¢i nechtény vahovy Ubytek je velmi nespecificky symptom

- Ize definovat jako 4 hm. o min. 5 % (obvyklé hm. P) za 0,5 — 1 rok.

- zakladem dif. dg. je vylouceni malignity a jinych pficin (HIV, CF, ), jejichZ ¢asna dg. a T je dllezita pro prognozu P
- dle metaanalyz je spjat P mortalitou

Patofyziologie
U fady stavl nadory, chron. zanéty, chron. infekce je spjat vahovy | s uvoliiovanim prozanétlivych cytokinti (pfr.
IL1, IL6, TNF-a) - ty: a) navozuji anorexii

b) stimuluji katabolismus

¢) mohou ovliviiovat hormonalni homeostazu (pr. leptinu, ghrelinu)

+ d) jsou tyto stavy spjaty se P spotiebou E

Priciny a jejich charakteristické nalezy
1. Malignity (pf. kolorektdlni ca, bronchogenni ca, leukémie, lymfomy aj.) (pokies hm. je soutsti B-sy (L hm. o min 10 % za 0,5r, jinak nevysvétiitelné

hore¢ky nad 38°C, profuzni noéni poceni)

- Casto spjaty s horeckou, inavou, anorexii, nocnimi poty

pro dg. pravostranného kolorektalniho ca svédci: OK, meléna, sideropenickd anémie, abdomindlni dyskomfort

pro dg. levostranného kolorektalniho ca svédci: zména frekvence Ci charakteru stolice, enteroragie, ileus,
tenesmy, abdominalni dyskomfort a dyspepsie

zlatym standardem diagnostiky kolorektdlniho ca je: koloskopie + biopsie

pro dg. bronchogenniho ca svédci: novy dlouhotrvajici (nad 3T) kasel, zména charakteru
chronického kasle, hemoptyza, opakované pneumonie -
pozdéji bolest na hrudi, chrapot, du$nost, sy HDZ

zlatym standardem diagnostiky bronchogenniho ca je: zobrazovaci vys. (MV1: RTG, MV2: CT, pro N a M staging:
PET/CT, pro typing a grading: bronchoskopie)

2. IBD (m. Crohn, UC)

a) m. Crohn: KO (anémie chron. chorob, leukocytéza), TNCRP, TNFW, + ASCA a — pANCA, fekalni kalprotektin, USG +
endoskopie a biopsie = zlaty standard dg.

b) UC = leukocytdza, TNCRP, TFW, fekalni kalprotektin, rektoskopie/rektosigmoidoskopie + biopsie

3. Celiakie
autoAb IgA proti TTG — jsou-li pozitivni — autoAb IgA proti endomyziu event. autoAb IgG proti deaminovanému
glutaminu + GASTRODUODENOSKOPIE (nezbytna pro dg.)

4. Malabsorpchni sy

pf. chronicka pankreatitida (pro dg. pficiny? stéZejni CT a EUS, fci pankreatu odrazi hodnoty fekalni elastazy (¢im min
tim vicinsuf.), cholestdza, resekce Zaludku, resekce strev, sy bakteridlni prerlstani, sy kratkého streva, polékova
enteropatie, amyloiddza, chron. infekce GITu

5. Chronické onemocnéni organu — spjaté s jejich selhdvanim

CHOPN

CHRS

ChSS

Jaterni selhani

- nicméné tyto choroby mohou byt spjaty s otoky, které maskuji pokles hm.

6. Chronické infekce
TBC
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HIV
chron. pneumonie u CF

7. Endokrinopatie

Hyperthyredza |, TSH, T4, T3, autoAb proti TSH R (TRAb, TRAK), USG $Z > pfi nalezu uzl( a podezieni na
toxicky adenom nebo toxickou polynoddzni strumu = doplfiujeme scintigrafii SZ = nalez ,horkého uzlu“
Addisonova choroba

DM - polyurie, polydipsie, glykosurie, hyperglykémie, (0GTT)

8. Exogenni abusus
alkoholismus

drogy (amfetamin, kokain)
koutreni

9. Abusus laxativ

10. Psychické a psychiatrické poruchy
Mentalni anorexie

Deprese!

Schizofrenie, bipolarni porucha

11. CMP, demence, Parkinson

12. VCHGD
Viedy v Zaludku = spjaty s bolesti postprandialné

Zakladem je anamnéza, kdy se snazime zjistit, zda je vdhovy Ubytek skute¢né nechtény a jak jeho pticinu vidi sam
pacient (Malo ji? Pro¢ malo ji? Nechutna mu? Pro¢ mysli, Ze mu nechutna? M4 potiZe s kousanim? Atd.). Kromé toho
se zamérujeme na jakékoliv dalsi varovné priznaky (bolesti bficha, krev ve stolici, no¢ni poceni, lymfadenomegalii
apod.). Fyzikalni vySetreni by mélo byt komplexni a mélo by zahrnovat vysetreni per rectum.

Pri dalSim patrani po Ubytku na vaze nejasné etiologie bychom méli provést krevni nabéry (glykemie, bili + JT, renalni
parametry, mineraly véetné Ca, albumin, FW, CRP, TSH, KO), vysetfeni moci, stolice, RTG plic a zvazit vysetreni GIT
(UZ bricha, gastro, kolono). Dalsi vysetreni pak lze cilit podle vysledk( téchto vysetreni. Po dobu vysetfovani by mél
byt pacient pravidelné sledovan s kontrolami vahy.
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28.A Plicni hypertenze (primarni, sekundarni a cor pulmonale chronicum)

Definice

Plicni hypertenze oznacuje patologicky zvyseny MAP (stfedni arterialni tlak) v plicnici >25 mmHg (vede se diskuze, zda by
se neméla tato hodnota posunout na 20 mmHg)

- PH vznika jako disledek onemocnéni plic, srdce ¢i poruch dychani (pf. sy OSA = Obstrukéni Spankové Apnoe)

Klasifikace

patofyziologicka: a) prekapilarni = normalni PAWP <12 mmHg (tlak v zaklinéni), ale 4 plicni cévni rezistence
pf. CHOPN, plicni fibréza, sarkoidéza, pneumokoniézy, chronicka PE, vaskulitidy, resekce plic
b) postkapilarni = PPAWP (= odrasi zvyieny end-diastolicky TK v LK), ale N plicni cévni rezistence
pF. LSS, MiS/Ao0S, HKMP ¢i restriktivni KMP, konstriktivni perikarditida, P-L srdecni zkraty aj.
c) hyperkineticka = pfi vysokém MSV (také normdaini PAWP)
p¥. levo-pravé srdecni zkraty (perzistujici ductus arteriosus, defekt septa), hypertyredza
d) smiSena (obecné k tomu povede chron. postkapilarni PH, ktera sekund. vede k remodelaci
plicnich arteriol > prekapilarni + postkapilarni) TTPAWP i P plicni cévni rezist.

dle etiologie: a) primarni (dnes plicni arteridlni hypertenze) = vznikd primarnim postizenim endotelu malych cév
- je bud hereditarni nebo idiopaticka
- Castéji u mladsich Zen a ma Spatnou prognoézu :(
b) sekundarni = vznika jako dlsledek jiného onemocnéni (prekapilarni/postkapilarni/hyperkineticka)

dle zavaznosti: .
€ zavaznosti stredni tlak (mmHg) systolicky tlak (mmHg)

norma <25 <35
lehka 26-35 36-45
stredné tézka 36-45 46-60
tézka > 45 > 60

- sTK v plicnici sice neni uréujici pro dg. PH, ale tuto hodnotu lze odhadnout pfi ECHO €< pomaha pfi urceni dg.!

Cor pulmonale
= definovano jako porucha struktury a funkce PK vzniklé na podkladé PLICNIHO onemocnéni s prekapilarni PH
- délime jej na: a) akutni cor pulmonale — pretizeni (dilatace) PK na podkladé akutné vzniklé PH
- nejCastéji pri akutni PE
b) chronické cor pulmonale — pretizeni (hypertrofie) PK na podkladé chronického onemocnéni plic

Klinicky obraz PH

- jsou dGsledkem nardstajiciho MAP v plicnici a NEJSOU SPECIFICKE PRO JEDNOTLIVE TYPY — proto &asto pozdni dg.!
1. NEJCASTEJI — postupné progredujici nAmahova dusnost a tinavnost

2. AP nereagujici na nitraty (AP kvali hypertrofii PK = M néaroky na O, + kvUli Gtlaku LCA rozsifenou a. pulmonalis)

3. Synkopy a presynkopy (kvali {,SV)

4. Cyanoza, palickovité prsty

5. MALO CASTE - chrapot (utlakem n. laryngeus recurrens dilatovanou a. pulmonalis), kasel a hemopt\'/za (ruptura dilatované plicni arterioly)

Diagnostika PH

- cilem je prikaz/vylouceni PH, stanoveni tize, stanoveni etiologie

1. Anamnéza — OA: plicni, kardialni onemocnéni ¢i systémové onemocnéni (postihujici i plice)

2. Fyzikalni vySetfeni — aspekce: u pokrocilé PH — znamky PSS (1 néplri krénich %il, H-J reflux, otoky DKK, palpitace, cyandza),
paIiEkovité prsty (vznikaji zFejmé kviili tomu, 7e se tam hromadi makrofagy, které jsou za fyziol. okolnosti vychytany v plicich a ty stimuluji fibrovaskulrni proliferaci)
auskultace: akcentace 2. ozvy (nad plicnici), znamky pulmonalni a trikuspidalni regurgitace

- CAVE! Znamky PH jsou nenapadné, ¢asto jsou navic prekryty zakl. onemocnénim (pf. CHOPN) = proto pozdni dg.!
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3. ECHO (STEZEJNI pro dg.): zhodnoceni morfologie a fce PK + odhad tlaku v plicnici + vylougeni zkratové vady +
vylouceni systolické/diastolické dysfuknce (pt. jizva po AIM, hKMP aj.)

4. EKG — znamky hypertrofie pravé siné: P pulmonale = vysoké (nad 3mm) hrotnaté, nejcastéji ve spodnich svodech
- sklon osy doprava (> +110°), vyssi voltaz kmitu R ve svodech V1-Vs, obraz qR v aVR, SiQuiTii = nespeciicks znamka 1 zteze pro b

5. RTG S+P — dilatace kmene plicnice se ziZenim perifernich vétvi

6. Funkéni vysetieni plic (STEZEINI pro uréeni etiologie) - rozdéli choroby plic na obstrukéni vs. restriktivni

7. Ventilacné — perfuzni scinti plic (pro vylouceni chronické tromboembolické PH)

8. CT — dg. intersticidlnich onemocnéni plic (napf. IPP azZ fibréza, pneumokonidzy), CT angio — obstrukce plicnich cév

9. Pravostranna srdecni katetrizace — pro definitivni dg. PH, urceni tize, urceni SV, testovani vazoreaktivity cév,

méreni PAWP a plicni vaskularni rezistence

10. MR, polysomnografie (u P se sy obstrukéni spankové apnoe), biopsie plic (pro dg. vaskulitid, intersticialnich

chorob plic), test Sestiminutovou chtizi

11. Laboratof — NT-proBNP, troponin, kys. mocova, autoAb, sérologie k urceni asociovanych forem plicni arterialni

hypertenze

Terapie
- liSi se v zavislosti na stadiu NYHA — cilem je predevsim zastavit progresi do vyssich stupnd NYHA, 1éCba je velmi
nakladna — pf. u 1 P cca 3mil./rok:

Klasifikace dusnosti podle NYHA!

Definice tFidy Omezeni €innosti
NYHA | | Nezvlada jen vy3si ndmahu, rychlejsi béh. Neomezuje v bézném Zivoté.
NYHA Il | Zvlada maximélné rychlejsi chizi, béh nikoliv. Mensi omezeni v béZném Zivoté.

NYHA 1l | Pouze zékladni domacf ¢innosti, chize 4 km/hod. Jiz béZna aktivita je vycerpévajici.| Vyznamné omezeni ¢innosti i doma.

NYHA IV Dusnost pfi minimalni namaze i v klidu. Nezbytn& pomoc druhé osoby. Zéasadni omezeni v Zivoté.

NYHA | — konvencni terapie

NYHA Il — antagonisté R pro endotelin-1: bosentan ¢i ambrisentan nebo inhibitory PDE5: sildenafil ¢i tadalafil
NYHA Il — antagonisté R pro ET-1 + inhibitory PDE5 + prostanoidy: iloprost (inhalacné)

NYHA IV — prostanoidy kontinualné infuzi: epoprostenol + zafazeni do transplantac¢niho programu

dale se pouZzivaji: BCC: amlodipin, diltiazem (vazodilatace + sniZzeni narok( srdce na 02)

podplirna terapie - oxygenoterapie, diuretika, antikoagulancia

zaklad - antagonisté R pro endotelin-1 = p¥i PH jsou T konc. endotelinu-1 (silny vazkonstriktor)

- inhibitory PDE5 - PDES je prevladajici fosfodiesteraza v plicnim cévnim Fegiéti, zajistuje $tépeni cGMP v hl. svaloviné plicnich cév. PH je
spjata s porusenym uvolriovanim NO, ktery stimuluje tvorbu cGMP, takze J,NO = J,cGMP. Inhibujeme-li PDE5 = “Tkonc. cGMP

- prostanoidy (iloprost = analog prostacyklinu PGI2) = po inhalaci plsobi pFimou vazodilataci plicniho arteridlniho Feciité

1. Primarni PH = Plicni arterialni hypertenze (PAH)

= chronické progresivni a potencidlné smrtici ONEMOCNENI PLICNIHO OBEHU, které vede k PSS

- nelé¢end ma mimoradné Spatnou progndzu (median preZiti 2 — 3 roky)

- patfi zde hlavné idiopaticka a méné téz hereditarni €< u obou neni znama jasna pricina
- dale bychom mohli mezi PAH zaradit i systémové onemocnéni pojiva, zkratové VSV, portalni
hypertenze, HIV infekce

- dochazi u ni k cévni remodelaci, vazokonstrikci a trombéze v plicnich tepnach = prekapilarni hypertenze

Diagnostika
Zakladem je vylouceni rliznych srdecnich, plicnich a chronickych trombembolickych pficin PH (zdkladem je ECHO).
Definitivni dg. stanovime pfi pravostranné srdecni katetrizaci, kde se provadi mimo jiné vazoreaktivni test (alespon
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Castecna vazoreaktivita (malo P) na podanou latku = znamena lepsi prognézu diky moZnosti vazodilatacni lécby
BCQ)

Terapie

- nevylécitelné onemocnéni

a) rezimova opatfeni — pravidelna aerobni aktivita, kontraindikace téhotenstvi

b) podptirna terapie — oxygenoterapie, diuretika, antikoagulancia

c) specificka terapie u P se ZACHOVALOU vazoreaktivitou — BCC

d) specificka terapie u P s NEZACHOVALOU vazoreaktivitou — riociguat (stimuldtor solubilni guanylatcyklazy),
selexipag (agonista IP R)

e) baldnkova atrialni septotomie = vytvoreni umélé komunikace mezi sinémi = cilem je NSV za cenu systémové
desaturace

- mUZe to slouZit k pfemosténi stavu pred transplantaci u P s PSS a synkopami

f) transplantace plic — po vyCerpani vsech mozZnosti

2. Plicni hypertenze u srde¢nich onemocnéni — NEJCASTEJSI

- nejCastéjsi pricina chronické PH

- sice je postkapilarni, ale v pozdéjsich stadiich mUze prejit kvili vazokonstrikci a remodelaci plicnich aa. ve smiSenou
- v etiologii se uplatiiuji onemocnéni myokardu (stp. AIM), chlopenni vady, KMP

Terapie: 1. terapie zakladniho onemocnéni a LSS; 2. specifickad vazodilatacéni terapie PH; 3. mechanicka srdecni
podpora (u P rezistentnich k farmakoterapii a jako most k transplantaci), 4. transplantace srdce

3. Plicni hypertenze u respiraénich onemocnéni — 2. NEJCASTEJSI

- u P s CHOPN (vétsinou lehka PH, zakladem je oxygenoterapie), intersticialnim onemocnénim plic (vétSinou Spatna
progndza a obtizna IéCba, zaklad oxygenoterapie a dale transplantace plic), obstrukénim spankovym apnoe

4. Chronicka tromboembolicka plicni hypertenze

- samotna opakovana PE nevysvétluje pfi¢inu této formy PH €< PE totiz indukuje kaskadu déji spoustéjici cévni
remodelaci

- progndza nelécené je Spatna

- klicova je v dg. ventilacné-perfuzni scinti plic, dale CT angiografie a angiografie plicnice

- klicova v terapii je PEA = plicni endarterektomie = odstranéni trombu a ¢asti cévni stény, pristup sternotomicky,
provadi se s mimotélnim obéhem a hlubokou hypotermii; nékdy lze vyuZit i balonkovou angioplastiku plicnice

- z farmakoterapie se zde také vyuZziva riociguat

OPACKO - neni nutné umét:

Hyperkineticka cirkulace je charakterizovana:

1. I perifernim odporem (tkané maji zvysené naroky na O, (pF. hyperthyredza, fyzickd zatéz) nebo nedostate¢nou dodavku O, (pF. anémie,
hypoxie, AV zkraty, anafylakticky Sok) nebo oboji (septicky Sok) => souhrnné vznik pfi nepoméru mezi potfebou a dodavkou O, do tkani) >
kumuluje se H+, CO;™ a jiné lokalni I. = periferni arteriolodilatace a konstrikce venul s cilem zvysit si perfuzi = { periferni vaskularni rezistence)
2. Tachykardii

3. Vysokym SV (MSV = Systolicky objem x TF)

4. PRITOMNOSTI PLICNi HYPERTENZE < vznika kvili vysokému pritoku plicnimi tepnami bez adekvatniho poklesu plicni vaskularni rezistence
=> chdapu to tak, Ze dochazi k remodelaci tepen plic s fixovanou plicni hypertenzi

5. ¢asto normalnim TK (u Soku nemusi byt)

Hlavni drive srde¢niho vydeje je Zilni navrat, ktery se zvySuje pfi venokonstrikci a 4 intravaskularniho objemu.

Prfi arteriolodilataci dochazi k poklesu afterloadu - cozZ dale zvysuje srde¢ni vydej.

Vysoky srdeéni vydej se miZe udrZovat jen pokud je vysoky Zilni navrat. JelikoZz dochazi k poklesu periferni rezistence arteriol, tlak neroste,
pokud by vzrostl, doslo by k tomu, Ze by se objem snizil zvySenou filtraci v ledvinach.

Dlouhodobé vyssi srdeéni vydej a frekvence predstavuje zatéZ na srdce a postupné muZze indukovat jeho remodelaci a vést k SS + zaroven
Casto vznika plicni hypertenze na podkladé chronicky zvySeného pritoku plicnim Fecistém.
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28.B Akutni virové hepatitidy (typy A—E a ostatni virové infekce)

Obecna charakteristika

- virové hepatitidy predstavuji kosmopolitné rozsifené infekce zplisobené hepatotropnimi viry A az G

- v fadé zemi jsou velmi zavainym medicinskym i ekonomickym problémem

- virové hepatitidy zplsobené rlznymi plvodci mohou mit podobny KO, ale lisi se: pavodci a jejich vlastnostmi,
zplisobem prenosu a inkubaéni dobou, rizikem pfechodu do chronicity/fulminantni formy a tim i prognézou
(zejména formy s moznosti prechodu do chronicity pak mohou snizit kvalitu i délku Zivota)

Typy klinického obrazu

- KO mUZe probihat velmi variabilné

1. Inaparentni forma = asymptomaticka

2. Abortivni forma = pouze kratce trvajici flu-like ptiznaky ¢i dyspepticky sy + jen lehké ALT a AST
3. Iktericka manifestni forma (méné casta)

4. Aniktericka manifestni forma (Casté;jsi)

5. Cholestaticka forma — plsobi dif. dg. obtize

6. Fulminantni forma = zavazny pribéh s jaternim selhanim az smrti

Typicky klinicky obraz — 3 faze:

dyspepsie = pocit plnosti, meteorismus/flatulence, prijem/zacpa, nauzea a vomitus, abdominalni dyskomfort
1. prodromalni stadium (cca 2 tydny)

Dyspeptické potize + Flu-like ptiznaky: subfebrilie/horecka, myalgie, artralgie, Unava, slabost, anorexie

- postupné se PALT a AST

2. stadium jaterniho poskozeni (2 — 8 tydnli)

- iktericky/aniktericky pribéh + dyspepsie + hepatomegalie

- ALT a AST dosahuji nejvyssich hodnot

3. stadium rekonvalescence (az 0,5 — 1 rok)

- nékdy pretrvavaji féni poruchy GIT: anorexie, pocit plnosti po jidle, sklon k zacpé ¢i prajmam, tlak v pravém podzebfi az
hepalgie (napf. po sehnuti, vyskoku; jsou podminény srlisty mezi pouzdrem jater a peritoneem), nesnasenlivost tucnych jidel
- nékdy i: Unavnost, { psychicka vykonnost

- u HBV a HCV pak hrozi pfechod do chronicity (chronicka virova hepatitida = definovéno jako zanét, ktery pretrvavéd >6 més.)
- nékdy vznika asymptomatické nosiéstvi

vevs

Epidemiologické charakteristiky
- vyskyt virovych hepatitid obecné souvisi s: 1. Zivotnim stylem (napf. rizikové sexualni chovani, i.v. drogy)
2. hygienickymi navyky
3. stravovacimi navyky
4. socialni Grovni spole¢nosti
Hepatitida A: - incidence v CR ve stovkach roéné (cca 300)
Hepatitida B: - incidence v CR cca 100 pfipadii ro¢né
- dlouhodobé klesajici vyskyt € prokazatelné diky oc¢kovani (od r. 2001 pravidelné ocko u déti)
Hepatitida C: - nejéastéji hlasena hepatitida v CR! — okolo 1000 pfipad@ ro¢né
- ma nejvétsi medicinsky vyznam
Hepatitida D: - vzacné v CR (emigranti a cestovatelé z rizikovych oblasti (USA, JA, Afrika)
Hepatitida E: - (do r. 2015) zvy3ujici se incidence, nyni setrvald — v CR ve stovkach roéné (cca 300)

PUVODCI VIROVYCH HEPATITID

HAV: virus hepatitidy A — virus z Celedi
HBV: virus hepatitidy B — DNA virus z ¢eledi Hepadnaviridae
HCV: virus hepatitidy C — virus z Celedi z rodu Hepacivirus
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HDV: virus hepatitidy D —
HEV: virus hepatitidy E —

Virus

Inkubaéni doba
(dny)

Pfenos

Chronicita
(%)

virus z rodu
virus z Celedi

RNA DNA RNA RNA RNA
15-50 30-180 15-160 30-180 14-60
(30) (60-90) (50) (60-90) (40)
Parenteralné, Parenteralné, Parenteralné,

Fekalné-oralné transplacentarng, transplacentarné, transplacentarng, Fekalné-oralné
sexualné sexudlné sexualné
0 0,1-10 70-90 béiné 0

- vysoce odolny virus = proto pfi nevhodném zachazeni s potravinami mdze vyvolat epidemie, NIKDY CHROMNCITAL

zdroj:
pfenos:

ID:

vyskyt:

KO:

Dg.:
vnimavost:
prevence:

TERAPIE:

2. HBV

- nemocny i nosi¢ > vylucduje viriony ve stolici (cca 1-2T pred a 1-3T po za¢atku onemocnéni)

a) pfimy — Spinavyma rukama (u osob v tésném kontaktu)

b) nepfimy — kontaminovanou vodou

(vzacny, ale mozZny je pfenos krvi a sexualné € protoze existuje virémie)

-15-50dni

- Castéji v rozvojovych zemich s nizsimi hygienickymi standardy, u nas castéji napf. Romové

- vétsinou s flu-like a dyspeptickymi priznaky, u déti ¢asto asymptomaticky, fulminantni v 1 promile
- anti-HAV Ab tfidy IgM

vSeobecnd, po prodélani celozivotni imunita

hygiena, ockovani (pred vyjezdem do oblasti s | hygien. standardy; inaktivovana vakcina)

- f-o cestou:

vétsinou symptomaticka, u naprosté vétsiny P dojde k uzdraveni bez jakychkoliv nasledk(

- jediny DNA virus, ma 3 vyznamné Ag (HBsAg, HBeAg, HBcAg)

zdroj:
prenos:

vyskyt:

KO:

diagnostika:

- Clovék s akutni ¢i chronickou hepatitidou — symptom. i asymptom. nosic¢ (osoba s +HBsAg?)

krvi, sexualné, vertikalné/perinatalné (polknutim plodové vody, poranénim pfi priichodu porodnimi
cestami) (viriony prokazany ve vsech télnich tekutinach, ale klicové jsou krev, sperma a vaginalni
sekret)

- 30-180 dni

- Castéji v populaci narkomani a promiskuitnich osob, méné nozokomialni a profes. nakaza
(rozvojové zemé — z matky na dité)

- viz vySe obecny KO, pfechod do chronicity v 0,1 — 10 % pFipadd < Castéji u novorozencu (90 %)

a déti, u imunokompromitovanych, méné u dospélych imunokompetentnich

- fulminantni pribéh max.v 1%

1. Prvni zndmkou akutni virové hepatitidy B je pozitivita HBsAg

2. stézejni marker akutni virové hepatitidy B je anti-HBc IgM!

3. prukaz HBsAg déle neZ 6 mésicli = nosicstvi =2 u téchto P se doplriuje HBeAg (Ninfekciozita),
anti-HBe (\ infekciozita) a PCR HBV DNA - nosicstvi je bud asymptomatické, nebo nemoc prechazi
do chronicity

4. anti-HBs = uzdraveni a imunitu, resp. prodélané ockovani
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TERAPIE: A) Akutni — symptomaticky, virostatika jen u fulminantniho pribéhu
B) Chronickda LV1: celoZivotné — tenofovir nebo entecavir
LV2: ¢asové omezené podavani — pegylovaného-IFN-a-2a
prevence: ocCkovani

3. HCV
- ma 6 genotypu (s vice nez 120 subtypy, které dale délime na kvazispecies) €< vysetfeni genotypu mize mit vyznam
pti [éCbé chron. virové hepatitidy C (pro jiny genotyp, jina Iécba), dany genotyp se lisi i klinickym priibéhem

- perlicka — néktefi autofi udavaji existenci i genotypu 7, tento nazor vsak neni zatim jednoznacné akceptovan

zdroj: Clovék s virémii (kazdou osobu s anti-HCV Ab je nutno povaZovat za infekéni)

prenos: hl. krvi, dale sexualné, malo vertikdlné

ID: 15-160 dni

vyskyt: ¢astéji u i.v. narkomanu, tetovani, dialyzované osoby, stomatologické a jiné medicinské zakroky (krev
ve sttikacce je i vic jak tyden infekéni)

KO: CAVE! Akutni ¢asto asymptomaticky, ale ¢asty 70-90 % prechod do chronicity (i tam ¢asto
asymptom. i ve stadiu cirhdzy € nahodny nalez)

Dg: — zékladnim vysetfenim je prakaz anti-HCV - je-li pozitivni = provedeme vysetieni rt-PCR HCV RNA

= nejcastéji se jedna o P s chronickou hepatitidou C, ale stejné tak se mize jednatio P
s akutni hepatitidou C. NEEXISTUJE ZADNY LABORATORNI PARAMETR, KTERY BY PRESNE ROZLISIL AKUTNi A CHRONICKOU
HEPATITIDU C!!!
= mnohem méné cCasty ndlez. Lze to interpretovat takto:
Bud'to se jedna o stav po akutni hepatitidé C anebo se jedna o P vylééeného z chronické hepatitidy C, pficemzZ k tomu doslo
antivirovou terapii (spontanné je to velmi nepravdépodobné)

- u P vimunosupresi nebo u P s podezienim na ¢asné stadium ma smysl vysetieni HCV RNA i pfi negativité pro anti-HCV (takovy
P totiz nemusi byt schopen tvofit dostate¢né mnozstvi Ab)

TERAPIE: cilem je trvalé odstranéni viru z organismu = dosazeni setrvalé virologické odpovédi

- ucinnost lécby je dnes 95-100 %

Maviret = glecaprevir/pibrentasvir, pfipravek s pangenotypovou ucinnosti; jinak specificka terapie
pro specificky genotyp

Epclusa = sofosbuvir/velpatasvir

prevence: sterilizace, vyména jehel a sttikacek u narkomant, vysetfovani anti-HCV Ab u téhotnych (sekund.
prev.)

= satelitni virus = virus, ktery pro prfenos a mnoZzeni potrebuje jiny virus (v tomto pfipadé HBV)
- zplsobuje koinfekci ¢i superinfekci virové hepatitidy B
koinfekce = zavaziny pribéh, ale progndza dobra
superinfekce 2 vysoké riziko prechodu do chronicity! = cirhdza a HCC
- ostatni charakteristiky jako u HBV (zdroj, pfenos, ID, KO)
prevence: ockovani proti hepatitidé B

- obdobné jako u HAV
zdroj:  €lovék, u nds hl. kontaminované VEPROVE! (védét!) (ve svété i jiné maso a kontaminovana voda)

Dg.: anti-HEV tfidy IgM, ve spornych pfipadech moZzno HEV RNA
CAVE! Zavainy pribéh u téhotnych (hl. ve 3. trimestru) € Easto (20 %) FULMINANTNI forma + vysoké riziko
potratu!!!

- je to ddno tim, Ze Ag jsou podobné fetdInim Ag + Ze téhotenstvi pfedstavuje , fyziologicky imunodeficit”
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T: symptomaticka, vyjimecné ribavirin

Jind virovd onemocnéni jater

- mirnou elevaci aminotransferaz mazeme nalézt u fady béznych viréz — adenoviry, enteroviry
- tézka hepatitida vzacné u infekce HSV, VZV, CMV < antivirotika

- ddle Infekéni mononukledza

Prevence A a E:
e osobni hygiena, aktivni imunizace (inaktivovana vakcina Havrix) zvlasté pred vyjezdem do krajin s nizkym
hygienickym standardem, kvalitni zasobeni pitnou vodou, dobfe tepelné opracované maso

Prevence B, C, D
e protiepidemicky rezim v nemocnicich, vySetfovani darcli krve, organ(, vyména jehel narkomanim, kondomy
e povinné ockovani vSech déti v 1. roce, novorozenci HBsAg pozitivnhich matek do 24 h po porodu a
rizikovych skupin
e U HCV se doporucuje ockovani proti HAV a HBV, protoZe tyto osoby maji tézsi pribéh akutni hepatitidy
REPRESIVNI OPATRENI: izolace P v akutnim stadiu, hla$eni onemocnéni, karanténa a vysetieni kontaktd, zjistit, zda P
daroval krev, poranéni jehlou = vysetfit do 72 hod. a pak za 3 a za 6M — u HBV davka specifického globulinu
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28.C Krvaciveé stavy z destickovych pricin, mikroangiopatické syndromy
1. Trombocytopenie
2. Trombocytopatie
3. Vaskulopatie

mikroangiopatické sy: TTP, HUS, HELLP, (vaskulopatie (vaskulitidy), akutni GN, AV malformace, umélé chl.)

Klinické projevy trombocytopenii a trombocytopatii

typicky krvaceni do ktize: petechie, purpura, ekchymézy, sufuze az hematomy, krvaceni ze vpichu

- vznika budto spontanné nebo nadmérné s ohledem na vyvolavajici inzult

krvaceni ze sliznic: epistaxe, krvaceni z dasni, menoragie a metroragie, hematurie, enteroragie
nejzavaznéjsi: krvaceni do sitnice a CNS

- ty maji vidy vazné nasledky

1. Trombocytopenie

= pokles trombocytl pod 150 x 10%/I

- ke spontannim krvacivym projeviim dochazi aZ pfi poklesu pod 30 (nékde 20) x 10°/I, nezfidka se viak setkavame,
Ze i vyrazny pokles trombocytl je asymptomaticky

- pfi ndlezu spontanniho krvaceni a soucasné poctu desti¢ek nad 50 x 10°/1 — v nds budi podezieni na soucasnou
trombocytopatii

Etiologie
trombocytopenie délime (jako anemie):  A) trombocytopenie ze SNiZENE TVORBY
B) trombocytopenie ze ZVYSENEHO ZANIKU (P spotfeba, sekvestrace, Al)

dle dédi¢nosti na: 1. Vrozené — vzacné, Casto soucasti fady syndromu (Wiskot-Aldrich(v sy, Bernard-Soulier(v,
Chediak-Higashiho, Hefmanského-Pudlakiyv sy)
2. Ziskané

A) trombocytopenie ze SNiIZENE TVORBY

1. Amegakaryocytarni trombocytopenie

- vrozena je vzacnd, Castéjsi je ziskana (po 1écbé myelotoxickymi léky, po RT, pfi virovych infekcich, pfi infiltraci KD
meta karcinomu nebo leukemickymi bb., myelofibréza u myeloproliferativnich onemocnéni — pi. PMF)

- Castéjsi je utlum celé myeloidni rady, nez-li izolované chybéni megakaryocytt

klinicky obraz: jak krvacivé projevy, tak projevy z utlumu krvetvorby ostatnich bb. (infekce, anemicky sy)
diagnostika:  biopsie KD

terapie: terapie pficiny, nékdy allogeni transplantace KD, Exacyl, substituce trombocytd

2. Megakaryocytarni trombocytopenie

- zde sice nachazime megakaryocyty v KD, ale vykazuji rlizné tvarové odchylky

- patfi zde trombocytopenie u: megaloblastové anémie, paroxysmalni nocni hemoglobinurie, MDS, Bernard-
Souliertiv sy

B) trombocytopenie ze ZVYSENEHO ZANIKU

1. ITP = Imunitni trombocytopenicka purpura — VYZNAMNA UMET!!!

vyskyt: ITP se vyskytuje jak u déti (hl. mladsich; je nej¢astéjsi pri¢ina trombocytopenie), tak i u dospélych (hl. mezi
20.—40. rokem), u dospélych je castéji u zen

- ITP nebyva spjato s vyssi mortalitou, ale ¢asto recidivuje

etiologie: primarni (80 %) — neznama pricina
sekundarni (20 %) (Castéji u déti) — postinfekcni, polékové (ATB, NSA, paracetamol)
paraneoplastickd, u systémovych onemocnéni (SLE aj.)
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- postinfekéné dochazi zpravidla ke spontanni remisi

patofyziologie: uplatiiuje se tvorba autoAb, které se vazi na trombocyty a ty jsou pak zvySené vychytavany bb.
monocyto-makrofagového systému

klinicky obraz: 1. AKUTNI ITP (East&ji u déti) — miva prudky nastup a spontanni Upravu
- obvykle postinfekéné
- generalizovanad purpura (hl. extenzorové plochy predlokti, holeni a oblast pasu) vétSinou béhem
par hodin vznikla, nékdy az hematomy a krvaceni ze sliznic
2. CHRONICKA ITP — miva pliZivy ndstup a chronicky progredujici charakter, spontdnni remise vzacna!
- Castéji jsou zadvazna orgdnova krvaceni (véetné CNS)

vrve

diagnostika: Anamnéza — infekt? polékové? OA systémovych onemocnéni? malignity? < sekunddrni pficina
KO: trombocytopenie, je-li i anémie + leukocytdza s neutropenii — nutno myslet na akutni leukémii!
CAVE! priikaz antitrombocytarnich protilatek je nespecificky, rutinné se u ITP NEPROVADI +
normalni nalez v KD = proto diagnéza per exclusionem!!!

terapie: u méné zdvainé — Wait and See
u zavaznéjsi LV1: KS (odpovéd az za 1-2 tydny) = selze-li 2 LV2: imunosupresiva (cyklofosfamid
aj.) ¢i Rituximab Ci splenektomie
- léky stimulujici produkci trombocytd (eltrombopag)
- jen v krajnich pripadech substituce trombocytl a IVIG

2. TTP = Tromboticka trombocytopenicka purpura — URGENTNI STAV, UMET!
=vzacné onemocnéni se zdvaznou progndzou (spolu s HUS ¢i PML se jednd o urgentni stav v hematologii!)
typicka PENTADA PRiZNAKU: 1. mikroangiopaticka hemolyticka anémie (Coombs negativni)

2. (konzumpcni) trombocytopenie s krvacivymi projevy

3. poruchy renalnich fci — mirna proteinurie, hematurie

4. teploty

5. neurologické ptiznaky — od cefaley aZ po hluboké kéma
- zavaziny (az smrtelny) pribéh kvuli ischemii (tromby) CNS a ledvin i krvaceni do CNS (s rizikem selhani dechu)
-> existuji akutni formy s relapsy i chronické formy

Etiopatogeneze: 1. Vrozena (familiarni) forma TTP = vrozeny deficit metaloproteinazy ADAMTS13
2. Ziskana forma TTP = ziskana tvorba autoAb proti ADAMTS13 vedouci k jejimu deficitu
- ADAMTS13 je metaloproteinaza, ktera stépi multimery vWf na mensi multimery = pfi
nedostatku ADAMTS13 vede nadbytek multimerd vWf ke spontanni agregaci trombocyta 2>
vznik tromba

Diagnostika: 1. mikroangiopaticka hemolyticka anémie ({ Hb, retikulocytdza, nalez schistocytl, LD a bilirubin,
negativni pfimy Coombsuv test,  haptoglobin)
2. trombocytopenie
3. prukaz deficitu ADAMTS13 (event. autoAb proti ADAMTS13)
4. Murea a kreatinin, proteinurie, hematurie

Terapie: Zaklad = vyménné plazmaferézy (obména 1 plazmatického volumu za den)
U ziskanych forem = KS = nestaci-li = Rituximab ¢i cyklofosfamid

3. HUS = Hemolyticko-uremicky syndrom
- ziskané onemocnéni, ¢astéji postihujici déti (Casto jako epidemicky vyskyt) s priznivou progndzou
typické pfiznaky: 1. mikroangiopaticka hemolyticka anémie (Coombs negativni)

2. trombocytopenie
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3. renalni insuficience (jedna z nejéastéjsich pricin akutniho selhani ledvin u déti)
lomické —
teploty

Etiopatogeneze: Nejcastéji zpusobena EHEC (E. coli) s produkci shiga-like toxinu (verotoxinu) = ktery je
toxicky pro kapilary, a to zejména pro kapilary glomerul(

Klinicky obraz: Onemocnéni zacina krvavymi prajmy, zvracenim = poté anemicky sy, petechie, projevy
selhavani ledvinnych fci (oligurie, otoky, AH)

Diagnostika: 1. mikroangiopaticka hemolyticka anémie (J Hb, retikulocytdza, nalez schistocytd, LD a bilirubin,
negativni pfimy Coombsuv test, J haptoglobin)
2. trombocytopenie
3. Purea a kreatinin, proteinurie

Terapie: Uprava vnitiniho prostredi (bilance tekutin, elektrolyty, ABR) + antihypertenziva + transfuze ery
u 50 % P nutna dialyza

- existuje i sporadicka forma bez gastroenteritidy, tam se uplatfiuje terapie jako u TTP

4. Preeklampsie, eklampsie, HELLP sy
= lllvysoce rizikové stavy pro matku i dité vyskytujici se ve 2. a 3. trimestru!
HELLP sy = Hemolysis (tézka) - Elevated Liver enzymes - Low Platelets € muZe to az imitovat obraz DIC!!!
CAVE! HELLP sy je velmi vazna komplikace téhotenstvi s vysokou mortalitou
- HELLP sy muZe byt soucasti preeklampsie nebo se jedna o samostatné onemocnéni

Etiopatogeneze neni pfesné znama —> uplatiuji se imunopatologické mechanismy reagujici na inkompatibilni otcovské Ag
- u preeklampsie se uplatiiuje generalizovany vazospasmus

Klinicky obraz preeklampsie (TRIAS): 1. otoky
2. proteinurie
3. hypertenze
muze byt i bolest v epigastriu/pravém hypochondriu

Klinicky obraz HELLP sy: 1. bolest v epigastriu/P hypochondriu + nauzea a vomitus + flu-like
pokrocilé projevy trombocytopenie a hemolyzy: 2. hematurie, krvaceni do GITu + ikterus
3. komplikaci je DIC!
Dg.: u preeklampsie jsou jen lehce ™T
ale u HELLP sy jsou (podle nazvu): ™ MT + koagulopatie + trombocytopenie + hyperbilirubinémie + schistocyty
v krevnim natéru + obraz DIC
T: jedina kauzdlni terapie je ukonceni téhotenstvi + razantni terapie koagulopatie

5. Polékové (pr. sulfonamidy), potransfuzni, u alkoholismu, hypersplenismu, u DIC aj.

DIC

- pfitomné naruseni hemostatické rovnovahy - vznik mnohocetnych trombi v mikrocirkulaci + spotreba
koagulacnich faktor(

- vznika jako komplikace pfi: polytraumata a obéhovy 3ok, téhotenstvi (embolizace plodové vody, eklampsie), sepse,
pokrodild nadorova onemocnéni, vaskulitidy, anafylakticka reakce, ...

- koagulacni proces iniciovan a nedostatecné kontrolovdan na mnoha mistech v cévnim recisti
- zaCatek: aktivace f. VIl tkanovym faktorem, ktery je patologicky pfitomen uvnitt cévniho systému a v krvi
- zdroje tkanového faktoru uvnitt cévniho systému:

e bky z jinych tkani nez z krve, které se dostanou do krve (napf. béhem porodu)
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e patologické krevni bky pfi myelo- a lymfoproliferacnich chorobach
e aktivované endotelie a monocyty (endotoxinem, systémovym zanétem)
e cytoplazmaticky tkanovy faktor uvolnény z hemolyzovanych ery

- kombinuje se defekt koagulace (|, koncentrace fibrinogenu a koagulac¢nich faktor() a defekt primarni hemostazy
(trombocytopenie) - mikrotromby a krvaceni (potencovano druhotnou fibrinolyzou)

- klinicky obraz

e projevy zakl. onemocnéni + poruchy hemostazy

e 2 faze: latentni (laboratorni nalez poruchy hemostazy) - manifestni faze (klinické priznaky poruch
hemostazy)

e dle prabéhu: akutni (pfevaZzuje krvaceni) nebo chronicky (prevazuji ischémie)

e projevy: krvaceni z dasni a do GIT, hematurie, epistaxe, hematomy, krvacejici operacni rany a vpichy po
injekcich, krvaceni do vnitfnich organa az projevy organovych selhani — akutni renalini a jaterni selhani,
insuficience nadledvin (Waterhouse-Friderichsen(yv sy), postizeni CNS, Sokova plice, ...

e klinika, typické solubilni komplexy v krvi (fibrin monomert) + 4* D-dimery
e faze kompenzovana — prechodné zkraceni aPTT, ale pak prodlouzeni (i Quicka a TT)
e faze dekompenzovana — prodlouzZeni aPTT, Quicka i TT, {, trombocytt i fibrinogenu

- terapie: |é¢ba primarniho onemocnéni, korekce hypovolémie a anémie, substitucni (KF a trombocyty, napr.
plazma) i antikoagulacni lécba (heparin, antitrombin)

6. Heparinem indukovana trombocytopenie
- typ | — reverzibilni, ¢asto asymptomaticky, po vysazeni se upravi

- typ Il — vznika na podkladé idiosynkrazie (tvorba specifickych protilatek), dominuji ischemické komplikace
z trombodz

2. Trombocytopatie
= féni poruchy trombocyti

- mohou byt pFi¢inou poruch primarni hemostazy i pfi dostate¢ném poctu trombocytl v krvi

- nebyvaji zavazné, ale unikaji diagnostice

- nejcastéji pfi pouzivani NSA

- pfitomné krvacivé projevy, prodlouzena doba krvacivosti a ndlez normalniho poctu trombocytl
- déleni:

o vrozené — defekt narusuje fci trombocytl pfi jejich aktivaci, agregaci nebo sekreci (degranulaci)
= narusujici adhezi a agregaci trombocyti
e Bernardidv-Souliertiv syndrom — defekt komplexu gplb-IX (glykoproteinovy komplex)
e Glanzmannova trombastenie — porucha agregace, defekt komplexu gpllb-llla (fce:
vazba fibrinogenu vedouci k agregaci trombocyt(l)
o trombocytopatie s poruchou ireverzibilni agregace — f¢ni pouze reverzibilni
agregace
= narusujici skladovaci a sekrecni fce trombocytl
e granula obsahuji napf. ADP, adhezivni glykoproteiny: fibronektin, vWF, ...
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e Hefmanského-Pudlakiv syndrom — okulokutanni albinismus
e Chédiakutiv-Higashiho syndrom
o ziskané
= Kkys. acetylsalicylova — ireverzibilné acetyluje cyklooxygenazu trombocytl v krvi = inhibice
syntézy tromboxanu A2 (dulezZity pfi agregaci a degranulaci trombocyt()
= néktera ATB (hl. penicilin) — obali trombocyty a interferuji s uvolnénymi latkami z granul
= pfiselhani ledvinovych fci s urémii
= u myeloproliferativnich onemocnéni
= u monoklonalnich gamapatii — paraprotein narusuje fci desticek

o Von Wilebrandova choroba typ 2 (typ 1 = kvantitativni deficit vWf, typ 2 = kvalitativni defekt vWf, typ 3 = Gplny
deficit vWf)

3. Vaskulopatie
= poruchy cévni stény, kterd byvaji provazena obvykle nezavainym krvacenim = nejcastéji jako koZni purpura

1. Vaskulitidy

pf. Henoch-Schénleinova purpura — hl. u déti, vétsinou jen petechie (purpura) na kizi nad extenzory DKK a na
sliznicich, ale nékdy bolesti kloub( a postizeni ledvin = vétSinou dobra progndza

- pricinou poskozeni cévy jsou imunokomplexy (vznikaji ¢asto po respira¢nim infektu)

2. Hereditarni hemoragicka teleangiektazie = morbus Rendu-Osler-Weber

Vv

- vzacna AD podminénd vrozené zeslabena cévni sténa = vede k jejimu rozsifeni = to je patrné hlavné na kazi
obli¢eje a sliznic DU a dutiny nosni = pFi ruptufe teleangiektatické cévy vznika krvaceni = dg. se opira o typicky
klinicky nélez teleangiektazii (protozZe laboratorni nalez je vétsinou normalni) = neexistuje specificka terapie

3. Skorbut

- nedostatek vit C — potiebny pro tvorbu hydroxyprolinu (soucast kolagenu)
4. Ehlers-Danlostiv sy

5. Marfanuv sy (vrozeny defekt pojiva)

6. Purpura senilis

- zpUsobena 1 cévni fragilitou a I poskozovanim drobnych cév nasledkem atrofie podkozni tkané (Ubytek
elastickych vldken)

7. AV malformace
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28.D Oportunni infekce plic u imunokompromitovanych pacient(

Kdo jsou imunokompromitovani pacienti?

= P s vrozenym ¢i ziskanym imunodeficitem nebo na imunosupresivni terapii, a tedy s vyssim rizikem uplatnéni
patogen( s nizkou virulenci (tzv. oportunnich patogen()

- recidivujici infekce mohou byt prvnim projevem imunodeficitu

- snizend imunitni odpovéd modifikuje KO = i tézké infekce mohou probihat bez horeéky nebo naopak horecka
muze byt jedinym projevem €< je nutnd véasnadg.aT

pfirozena imunokompromitace: vék nad 65 let, 3. trimestr gravidity, 1. tyden po porodu

ziskané imunodeficity: onkologicti P (zejména hematoonkologicti — CLL, MM), DM, imunosupresivni a biologicka
lécba (infliximab), P po splenektomii (hl. pneumokok a H. influenzae), P s AIDS, P s nefrotickym sy/popaleninami
(ztraty 1gG), kachekticti P, stp. transplantaci KD, alkoholici, po transplantaci, P s aplastickou anémii...

vrozené imunodeficity:selektivni IgA deficit, Brutonova agamaglobulinemie, CVID, Di-Georglv sy...

hlavni zdroje nakazy mizZzeme rozdélit do Ctyf zakladnich skupin

- komunitni: vétSinou bézna flora, tézsi a delsi pribéh, ¢astéjsi infekce, bakteriadlni superinfekce infekci zplsobenych
viry, atypy a CMV

- nozokomidlni: ESKAPE (Enterococcus faecium, S. aureus, Klebsiella, Acinetobacter, Pseudomonas, Enterobacter)
Casto kolonizuji dychaci cesty, rany, klzi, nitroZilni katetry, endotrachealni trubice, trachealni anastomdzy (u
transplantace plic); u pacientd po transplantaci plic, jater, s CF jsou to ¢asto Stenotrophomonas, Burkholderia a
netuberkulézni mykobakteria (NTM)

- reaktivované latentni: herpetické (CMV, VZV, HSV), toxoplazmdza, mykobakteria,

- environmentalni: Legionela a Pseudomonas jako kontaminace vody a ventilace, NTM ve vodé, Aspergillus a

Nocardia v pudé...

Etiologie

1. Pneumocystis jiroveci
- ohroZeni jsou hlavné pacienti po transplantaci (ledvin), se systémovymi glukokortikoidy, intenzivni
imunosupresivni Ié¢bou (cyklosporin, takrolimus), HIV+, s hematologickymi malignitami
- Casta koinfekce s CMV
- u rizikovych skupin se doporucuje profylaxe
- typicky akutni-subaktutni: hypoxemie, dusnost, kasel, vlhké chriipky/chropy poslechové a radiologicky
nalez
- mérime pocet CD4+, saturaci, betaglucan = RTG plic a mikrobiologie sputa/lavaze (staci klinika,
betaglukan a RTG) = LV1: kotrimoxazol, LV2: pentamidin
- u HIV riziko kleslo po zavedeni antiretrovirové terapie

2. Candida albicans (a dalsi)
- bézna mikrofléra = nalez ve sputu neni indikaci k 1é¢bé!!
- ndlez fungemie je vzdy indikaci k 1é¢bé! (napf. intravaskularni katetr a transplantace jater/pankreatu)
- izolované postizeni plic je extrémné vzacné, mnohem ¢astéjsi je postizeni v ramci diseminované infekce
- od horecky aZ po sepsi, hematogenni Sifeni vSude
- zakladem diagnostiky je kultivace z krve a biopsie
- LV1: vidy echinokandiny = kaspofungin/mikafungin/anidulafungin, LV2: flukonazol (ale C. crusei je
primarné rezistentni € na ni je u¢inny vorikonazol), amfotericin B

3. Aspergillus fumigatus (a jiné)
- invazivni plicni aspergiléza maze byt environmentalni, nozokomialni, nebo reaktivovana
- nejvice ohroZeni jsou pacienti s akutni leukémii na chemoterapii, po alogenni HCT s GvHd, uZivajici ibrutinib,
s dlouhou neutropenii, vysokymi davkami glukokortikoidd (véetné CHOPN!), s AIDS, s COVID-19 a influenzou
- rlzné aspergilly a houby maji podobnou kliniku ale zna¢né jinou citlivost na antimykotika = nutna kultivace
a testovani citlivosti
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- horecka, bolest na hrudi, dusnost, kasel, hemoptyza, ale u neutropenickych klidné jen horecka
- typicky RTG nalez rostoucich nodult a kavitaci, a rliznych konsolidaci (podobné jinym houbam a
Pseudomonas)
- komplikaci je nekrotizujici bronchopneumonie (hemoptyza, krvaceni, infarkt plic), postizeni kiize a mozku
- LV1: vorikonazol

4. Cryptoccocus neoformans

5. Nocardia asteroides (nokardiéza pripomina TBC)

6. HSV, CMV, vzVv

7. Toxoplazmovd pneumonie

8. Legionella pneumophila, TBC a netuberkulézni mykobakteridzy, Listeria monocytogenes

9. CMV
- nejvyssi riziko primarni CMV infekce u transplantace solidniho organu (SOT) od seropozitivniho darce
seronegativnimu pfijemci, u transplantace HCT je riziko CMV pneumonitidy nejvyssi u seropozitivniho
prijemce
- hlavni pfic¢inou postiZzeni plic u HCT je reakce na CMV antigeny!
- bez profylaxe se pneumonitida rozvine do 1-4 mésicl po SOT - je indikovana preemptivni 1écba
asymptomatické virémie
- ma rlzné RTG obrazy a mize byt koinfekce s Aspergillem a PCT
- CMV syndrom: symptomatickd virémie bez invaze do tkdni, horecka, schvacenost, leukopenie, neutropenie,
atypicka lymfocytéza, alt. trombocytopenie
- pneumonitida: nespecifické projevy, subfebrilie, dusnost, neproduktivni kasel, overlap s projevy akutni
rejekce 2 slozité odliseni, nutna biopsie
- PCR = ganciklovir, nebo valganciklovir

Klinicky obraz
- Castéji maji fulminantni pribéh a pribéh s rozvojem sepse
- diskrepance mezi klinickym nalezem a rozsahem nélezu na plicich

Diagnostika obecné

1. anamnéza imunodeficitu (dle typu ID se da usuzovat na pravdépodobnost etiologie — protilatkové = M bakt. infek.)
2. fyzikalni vySetieni

3. mikrobiologické vySetieni — sputum, hemokultura! (i za studena — tzn. bez febrilie (necekal bych, az bude
septicky)), BAL, transbronchialni biopsie plic, pleuralni vypotek, sérologie (priikaz Ag Legionelly, pneumokoka v moci)
4. laboratof: pocet leu miize byt zvyseny s posunem doleva, ale u neutropenickych je snizeny, CRP

5. Stanoveni (panfungalniho 1->3) B-D-glukanu v séru: je nespecifickou citlivou zndmkou mykotické infekce = ma
“Mnegativni prediktivni hodnotu (vice )
6. RTG S+P/ CT hrudniku

Terapie
Candidové infekce: flukonazol (ale C. crusei je primarné rezistentni < na ni je ucinny vorikonazol), amfotericin B,
flucytosin (pouze v kombinaci s amfotericinem B), echinokandiny = kaspofungin/mikafungin/anidulafungin

Aspergillova pneumonie: LV1: vorikonazol

Pneumocystova pneumonie: LV1: kotrimoxazol, LV2: pentamidin

HSV: aciklovir
CMV: ganciklovir (valganciklovir)

febrilni neutropenie s nizkym rizikem: aminopeniciliny + gentamicin nebo ciprofloxacin
febrilni neutropenie s vysokym rizikem: cefoperazon/sulbactam nebo piperacilin/tazobactam + amikacin 2>
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pretrvavaji-li teploty pfiddme amfotericin B
- u ESBL pozitivnich Klebsiell: meropenem (imipenem)

Pneumocystova pneumonie (spolu s TBC jedna z nejcastéjsich u P s AIDS)

- vyvolava intersticidlni zanét plic s rozsifenim interalveolarnich sept (v nich jsou plazmatické bb. a lymfocyty)

- prenos kapénkami

- Casto se vyskytuje jako koinfekce s CMV

KO: zagatek nespecificky (neklid, anorexie) nebo dokonce asymptomaticky = u P s AIDS: NEBYVA kasel ani teplota!
poté akutné vznika: tachypnoe, dyspnoe, cyandéza + chrlipky na plicich (u P bez AIDS byva i kasel a teplota) >
progrese az do Rl s Sp0; <90 % v klidu

Diagnostika: laboratofr (KO, biochemie, JT, Astrup), RTG plic (bilat. pruhovité stiny intersticia + hyperinflace plic),
definitivni dg. aZ prikazem Pneumocystis (po bronchoskopii s BAL, biopsii), vys.

Febrilni neutropenie

- zZdvainost se rozdéluje podle ABSOLUTNIHO poctu neutrofil(i

= oznaceni pro stav, kdy ma P: TT nad 38°C (2x v pribéhu 12 hod.) + neutropenii pod 0,5 x 10°/I
- vznika v prvnich 2-3 tydnech po ChT ¢i transplantaci KD

- riziko infekce: St. Au, pneumokoky, enterobakteriemi, Pseudomonas, kvasinkami, plisnémi
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29.A Biologicka lé¢ba v pneumologii

VyuZziva se zejména v terapii tézkého az refrakterniho astmatu (ot. 16B) a v terapii lokalné pokrocilého NSCLC
bronchogenniho karcinomu (ot. 32A), v terapii na imunosupresi nereagujici sarkoidozy (ot. 29A)

Co je to vlastné biologicka lécba?

Casto se tento termin nerozli$uje s pojmem ,cilend 1é¢ba“, takova lé¢ba se zaméFuje na konkrétni imunopatologické
mechanismy, které mohou byt v ramci jedné diagndzy odlisné. Cilend/biologicka |é¢ba je odlisna od klasické
(necilené) terapie > PF. zatimco salbutamol bude Ucinkovat téméF u vech astmatikl, omalizumab bude ucinkovat
pouze u astmatikd, u kterych ma nemoc alergicky patofyziologicky podklad a zvyseni IgE).

Cilena lécba je Sirsi pojem a biologicka Iécba = Iéky biologického plvodu. Z SirSiho pohledu by sem patfily také napr.
hormony jako adrenalin, ale z moderniho uzsiho pohledu se jedna o IéCiva vyrabéna slozitymi biotechnologickymi
postupy, kdy vysledkem jsou rekombinantni proteiny, ¢asto monoklonalni protilatky, ale i mensi molekuly.
Monoklonalni Ab jsou vzhledem k velikosti molekul podavany parenteralné, vétsinou s. c.

Biologicka Iécba asthma bronchiale
- Pouziva se v terapii tézkého, na béznou Iécbu refrakterniho AB
srefrakterni AB“ znamen3, Ze pro dosaZeni nejlepsi irovné kontroly je zapottebi nejintenzivné;si terapie
= — —ra—

1 - intermitentni
|2~ lehké perzistujici | (nizks davka IKS)
3 - stredné tézké perzistujici | nizka davka IKS/LABA

|4 - téiké perzistujici

_ Obecné je tato lé¢ba urdena pro nemocné, jejichz AB je pod_;\gdostateénou kontrolou navzdory vysokym davkam
IKS+LABA, ev. v kombinaci s dalSimi Iéky.

»pod nedostateénou kontrolou” znamena, Ze nesplnuji 3 a vice znakl plné kontroly

Uroven kontroly

- Casto to jsou astmatici, ktefi navzdory [é¢bé maji €asté (>2/rok) a tézké exacerbace, vyzadujici podani systémovych
KS nebo je u nich zvazovana dlouhodoba Ié¢ba systémovymi KS.

Pred zahdajenim biologické terapie
1. Ovéfit complience P a zkontrolovat dobrou inhala¢ni techniku
2. Vyloudit jiné diagndzy a radné kompenzovat komorbidity, které se mohou podilet na nedostatecné kontrole
3. Stanovit (to stanovujeme vzdy pfi dg. AB) fenotyp
dle fenotypu:
I. Eozinofilni Alergické (dominuje alergie, Casto zacind v détstvi);
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Il. Eozinofilni Nealergické (dominuje eozinofilie, za¢ina ve stfednim véku);
Ill. Non-eozinofilné Nealergické (chybi alergie i eozinofilie, spiSe v dospélosti)
- fenotypova klasifikace je dulezita pro individualizaci terapie (nejen biologické terapie)

patofyziologie alergického AB: hypersenzitivni reakce 1. typu (alergen-tvorba IgE-navazani na R bazofill a
Zirnych bb. (=senzibilizace)>znovu alergen (=anafylaxe)—> premosténi IgE-vyplaveni vazoaktivnich amin(
(histamin) a jinych cytokin( = to vede k akutni bronchokonstrikci, edému, tvorbé hlenovych zatek,
amplifikace zanétu (remodelace DC)

-z hlediska imunologickych mechanism{ jsou podtypy AB déleny na ,type 2 — low” a ,,type 2 — high”:
O type2-low
®  méné Casty, nizké zastoupeni eozinofill
®  etiopatogeneze nejasna
O type 2 -high
®  vysoké zastoupeni eozinofild
®  mohou k nému vést dvé cesty — alergicka a nealergicka

= Alergicka cesta ziskané, tj. specifické imunity a je oznaCovana jako nemoc zprostredkovand Th2 lymfocyty.
Na jejim pocatku stoji expozice alergenlim a jejich zpracovani, tzv. fragmentace, predevsim dendritickymi
burikami. Dendritické bunky nasledné predkladaji fragmenty alergenl naivnim T-lymfocytim. Kontaktem s
alergen specifickymi antigeny jsou odpovidajici T-lymfocyty diferencovany a aktivovany, tj. pfestavaji byt
naivni a produkuji interleukiny. Spektrum téchto interleukin(i zahrnuje v pfipadé alergické (tj. Th2) cesty
predevsim IL-4, dale pak IL-5 a IL-13. Interleukin 4 a IL-13 jsou kli¢ové cytokiny, zajistujici tzv. pfesmyk B-
lymfocyt smérem k tvorbé IgE a IL-5 je klicovy cytokin smérujici k eozinofilii. Vysledkem je eozinofilni
alergicky zanét praduskové stény. Je vhodné vést v patrnosti, Ze u velké ¢asti pacientd s alergickym
astmatem, zvlasté lehcich forem, byva eozinofilie pfitomna pouze lokalné, tj. v dychacich cestach, a po
zahajeni protizanétlivé 1écby i zde rychle ustupuje.

= Nealergicka cesta vedouci k eozinofilnimu zanétu je cesta vrozené, tj. nespecifické imunity a je oznacovana
jako nemoc zprostfedkovana pfirozenymi lymfoidnimi bunkami vrozené imunity. Na jejim pocatku stoji
(misto antigen prezentujicich dendritickych bunék) burky epitelu dychacich cest, drazdéné/aktivované celou
fadou nespecificky pusobicich podnétd, tj. nealergizujicimi noxami — polutanty zevniho prostredi, mikroby
(viry, ,superantigeny” stafylokoku) aj. Nespecificky aktivované epitelové buriky produkuji signalni
molekuly, které dale aktivuji nikoli antigen specifické T-lymfocyty, ale pravé lymfoidni buriky nespecifické,
vrozené imunity — pfirozené lymfoidni buriky. Vysledkem je tvorba interleukin(, analogickych jako v
ptipadé alergické cesty, aviak s tim vyznamnym rozdilem, Ze prevazuje tvorba IL-5 (vedouci k eozinofilii) a
IL-13, zatimco tvorba IL-4 (vedouci k tvorbé IgE) je mala. Systémova eozinofilie byva u nealergického typu
eozinofilniho astmatu pfitomna Castéji nez v pripadé alergického astmatu a byva ¢asto provazena
pritomnosti nosnich polyp(, ev. nesnasenlivosti kyseliny acetylsalicylové a jinych nesteroidnich antirevmatik
(NSA); pfi pfitomnosti celé triady astma—nesnasenlivost NSA — nosni polypdza hovofime o Samterové triadé

pozn. kazdé alergické astma je vidy eozinofilni, ale ne vidy naopak

Jak stanovime (potvrdime fenotyp)
- eozinofilni zanét
o prukaz eozinofilie v periferni krvi — alespor 300/mikrolitr krve 1x za posledni rok
= hodnoty jsou variabilni, a systémovou terapii (KS) jsou hodnoty vyznamné redukovany
- vySetfovat opakované a pred léébou systémovymi KS
o zvySené hodnoty NO ve vydechovaném vzduchu (FeNO)
- alergie
o celkové IgE
o specifické IgE prokazované skin prick testy a/nebo laboratornimi metodami z periferni krve
(alergologické vysetieni) — nestaci pouze celkova hladina IgE, pro 1é¢bu anti-IgE je nutny priikaz
klinicky relevantni celoroc¢ni alergie
- tato fenotypizace by dnes méla byt provedena u vsech astmatik{!

Biologicka Ié¢ba ma pfisna uhradova kritéria
- dokladani tézkych exacerbaci, eozinofilie, dlouhodobé systémové kortikoterapie
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- 0 konecné indikaci rozhoduje specializované pracovisté.

Pouzivané latky

LéEiva 1itka @ reslizumab benralizumab dupilomab
VUUAL

lécivy pripravek XOLAIR CINQAERO FASENRA DUPIXENT
cil IgE IL-5 IL-5 receptor IL-5 IL4alLl3
indikace dle SPC* tézké tezké tézké tezZké dle SPC zatim
alergické eozinofilni eozinofilni eozinofilni neni, dle EMA
astma astma astma astma alergické
i eozinofilni
frekvence a zptisob | 1x za 2-4 tydny 1x za 4 tydny 1x za 4 tydny prvni 3 davky 1x za 2 tydny
podavani 8. C. 8. C. i v Ix za 4 tydny, 8. C.
moznost moznost infuze ddle jiZ jen moznost
home-use home-use 1x za 8 tydni home-use
8. C.

mozZnost
home-use

Diky vyraznému stupni humanizace téchto MAb-U (zumab = humanizovana; umab = humanni) jsou imunitni reakce
(ADA — antidrug antibodies) malo ¢asté a malo klinicky vyznamné (na rozdil od napF. infliximabu v revmatologii).
Nezadouci Ucinky jsou malo asté, nebot 1écba plsobi na Gzké spektrum patologickych déjl (srovnej napf. infliximab,
anti-TNF, napriklad reaktivace TBC, vazné infekce).

- mepolizumab i u sy Churg-Straussové

Biologicka Ié¢ba AB vede k vyraznému sniZeni poctu a tize exacerbaci, dlouhodobé také umozni snizit dosavadni
udrzovaci Iéchu. Vliv na funkce plic (FEV1) je méné jednoznacny. Vede k vyraznému zlepseni kvality Zivota, navic
mohou byt pfiznivé ovlivnény i komorbidity — nosni polypdza, atopicky ekzém, alergicka rhinitida.

Biologicka lécba u sarkoiddzy

- u fady nemocnych je mozné vyékat s lé€bou a P pouze sledujeme! = CASTO DOCHAZI KE SPONTANNI REMISI!
LV1: KS (prednison) 6 — 24 mésicti < indikujeme p¥i zavaznych symptomech/zavaznych poruchach fce plic/znamky
progrese/zavazné mimoplicni projevy/hyperCa® a hyperkalciurie

LV2: antimalarika (hydroxychlorochin), imunosupresiva (azathioprin, mykofenolat-mofetil), cytostatika
(methotrexat — HLAVNE TENTO, cyklofosfamid),

LV3: biologicka lécba (infliximab = anti TNF-a, rituximab = anti-CD20) & pred jejich
nasazeni musim udélat quantiferonovy test = P odeberu krev, pfidam Ag mykobakterii,
zmérim zda-li ma P TMFN-y (¢imZ jsem prokazal, Ze P ma Ly citlivé na tyto Ag, které se
vytvorily po styku s mykobakteriemi) = je-li pozitivni > podavame profylaktickou
antituberkulotickou terapii IZONIAZIDEM

LV4: transplantace plic

Biologicka lécba u IPF — antifibrotické léky

A) pirfenidon

- blokuje fibrézu a potlacuje zanét (napf. inhibuje proliferaci fibroblastd, snizuje produkci TGF-B)

- indikace: idiopaticka plicni fibréza

- hlavni NU: fotosenzitivita kiiZze, anorexie, hepatotoxicita

B) nintedanib

- tyrozin-kindzovy inhibitor pouzivany v Ié¢bé NSCLC a idiopatické plicni fibrézy

- inhibuje skupinu rdznych receptor( na povrchu cévnich endotelovych bunék (VEGFR 1-3, PGDFRa a B, FGFR 1-3) a
tim blokuje vznik novych cév (angiogenezi) a navozuje zmény v jiZ existujicich cévach. Tim je blokovan dalsi rast
nadoru a zvysuje Uc¢innost soubézné poddvaného cytostatika. Nintedanib inhibuje signalni bilkoviny nadorovych
bunék (FLT-3, SCR, Lck).

- hlavni NU: krvaceni a priijem
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Cilena lécba u Cystické fibrozy

- CFTR modulatory jsou nové léky pro cystickou fibrézu umoznujici kauzalni terapii defektu v genu pro
CFTR.
- podle mechanismu plsobeni se déli na 3 hlavni skupiny:
- Potenciatory: zvysuji prichod chloridd skrz CFTR kanadl (ivakaftor)
- Korektory: pomahaji formovat sprdvny tvar (elexakaftor, tezakaftor)
- Zesilovace: zvysuji mnozstvi produkovaného proteinu
- podle specifické mutace u daného pacienta a véku zvolime vhodnou kombinaci

Nemalobunécny bronchogenni karcinom

- je pouzivana v terapii NSCLC u lokalné pokrocilych ca, bud'jako 1. linie (v kombinaci s ChT) nebo az jako léky 2. linie
- resekovatelné NSCLC jsou ve stadiich 1A, IB, lIA a 1IB, IlIA bez rozsahlého postizeni uzlin (do N1)
- neresekovatelné jsou IlIA (s N2), llIB a IV (vzdy kdyZ je M1)

Monoklonalni Ab
A) anti-VEGF
Nador ke svému ristu potrebuje vznik novych cév, nador proto vytvari faktory, které prispivaji k rlstu cév.
Nejvyznamnéjsim je rlstovy faktor cévniho endotelu (VEGF), ktery se vaZze na receptory na povrchu cévnich
endotelovych bunék a podporuje tak vznik novych cév. Bevacizumab se vaze na VEGF, brani vazbé VEGF na
receptory na endoteliich, coZ vede k regresi nadorové cévni sité, normalizuje pretrvavajici cévni sit a brani vzniku
novych nadorovych cév, a tim inhibuje rist nddoru. Normalizace cév rovnéz pfispiva k lepsimu priniku jinych 1ékd
k nadorovym burikdm.
- zvySena exprese tohoto R je negativni prognosticky faktor
- bevacizumab
= podava se v kombinaci s ChT v ramci terapie 1. linie u nedlazdicobunécného neresekovatelného,
rekurentniho, nebo metastazujiciho NSCLC
= existuji i dalSi MAb pouzivané v terapii NSCLC
B)anti-PD-L1
- atezolizumab
= adjuvantné s platinovymi derivaty u pacient( v Il a IlIA stadiu s PDL1 po resekci s vysokym rizikem
rekurence, pouze pokud je EGFR a ALK negativni

TKI = inhibitory tyrozinkinaz

TK jsou enzymy (bud' jako cytoplasmatické nebo (a to je dllezZitéjsi) jako receptorové katalyzujici fosforylaci tyrosinovych zbytkd na proteinech
—to je dlileZita soucast raznych signalnich drah — mutace téchto enzym( maze zpUsobit napf. neregulovanou aktivitu TK a tim se stimuluje
vznik nadoru.

C) EGFR
- Kbunécnym receptoriim patti téz EGFR (HER1), jeho aktivita podporuje zvySenou tvorbu angiogennich faktord,
metastazovani a blokuje mechanismus bunécné smrti (apoptdzu). V nékterych nadorech muze byt pfitomna
mutace genu EGFR, nékteré (aktivacni) mutace EGFR vedou k vystupriovani uvedenych Gcinkd. Muze dojit (i
béhem lécby) k mutaci EGFR oznacované T970M, pti této mutaci prestavaji byt nékteré ostatni inhibitory EGFR
ucinné.
- osimertinib, erlotinib, gefitinib, afatinib
= adjuvantné u pacientl s mutaci ve stadiu IB s rizikovymi faktory, Il a [lIA
=  p.o., vSechny 3 podavame az do progrese nemoci nebo do nezvladatelné toxicity
= Osimertinib blokuje tyrosinkinazu EGFR, a to i v pfipadé mutace T790M, a blokuje tak uvedené plsobeni
signalizace receptoru EGFR
D) ALK
- ALK je jednim z receptorll, chybou mize dojit ke spojeni (fuzi) genu ALK s jinym genem a vznika tak velice aktivni
fuzni protein, napf. EML4-ALK. EML4-ALK je pfitomen v asi 3-5 % plicnich nadord. Podobné dochazi k fuzi
receptoru ROS1 (ptitomna u asi 2 % plicnich nador).
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- Alektinib inhibuje tyrosinkindzu ALK, zastavuje rist nadoru a navozuje apoptdzu.
- Krizotinib inhibuje tyrosinkindzu ALK a ROS1 a signalnich proteind c-Met a RTK, to vede k zastaveni rlistu a
navozeni apoptdzy.
- krizotinib, alektinib, ceritinib, brigatinib
= jsou indikovany u pacientd s pozitivitou ALK/ROS1

E) dalsi: MET, ROS1, MET, RET, BRAF, NTRK, KRAS, HER2

Malobunécny karcinom

Tabulka 3 Definice stadii malobunééného karcinomu plic, podle konsenzu IASLC
(Stahel et al., 1989)

Stadium Popis rozsahu postizeni

Limitované Onemocnéni omezené na jeden hemithorax

s nebo bez postizeni ipsilateralnich nebo kontralateralnich mediastinal-
nich nebo supraklavikularnich uzlin

s nebo bez ipsilateralniho pleuralniho vypotku bez ohledu na cytologicky
nalez

Extenzivni Onemocnéni rozsahlejsi, nez je definovano LD

A) anti-PD-L1 protilatky
- Ligand programované bunécéné smrti 1 (PD-L1) mUze byt exprimovan na nadorovych burikach a/nebo na nador
infiltrujicich imunitnich burikach a mlze prispivat k inhibici protinadorové imunitni odpovédi v nadorovém
mikroprosttedi. Vazba PD-L1 na PD-1 a B7.1 receptory nachazejici se na T-burikach a antigen prezentujicich burikdch
potlacuje cytotoxickou T-bunécnou aktivitu, proliferaci T-bunék a tvorbu cytokin(.
- atezolizumab, durvalumab, pembrolizumab, nivolumab

- léky volby u extenzivniho stadia v kombinaci s etoposidem a platinovym derivatem

Lécba plicni hypertenze

bosentan, ambrisentan — antagonisté R pro endotelin — 1 (ET-1) OWK""“‘“‘OZ“
sildenafil, tadalafil inhibitory PDE5 (fosfodiesterdzy E5)

iloprost — analog prostacyklinu PGI2, inhalaéni podani

epoprostanol —to samé jako vyse, jen se podava i.v. Wwa/,
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29.B AL Amyloiddza

Definice

Amyloiddza je vzacna zdvazna metabolicka porucha charakterizovana systémovym (do rliznych tkani) nebo lokalnim
(= do 1 organu) extracelularnim ukladanim abnormalniho proteinu amyloidu.

- Castéjsi je ziskana (viz nize), ale existuje i hereditarni amyloidoza

- progndza je zavaind, onemocnéni pomalu progreduje a vede k selhani postizeného organu, prlimérné preziti 2-5 let
- zakladem terapie ziskanych amyloidéz je terapie zakladniho onemocnéni, které je zdrojem amyloidu

- nejCastéji se amyloid uklada v: ledvinach (> 70 %) = srdci (> 60 %) = jatrech (> 25 %) = PNS a ANS (20 %) > GIT,
KD, jazyk, kGzi, muskulosketal aj.

Klasifikace
a) Lokalizovana amyloidéza — pr. Alzheimerova choroba, Prionova choroba = ukladani amyloidu do CNS
b) Systémova amyloiddza — pf. AL a AA amyloiddza

1. Hereditarni (vzacna)

2. Ziskana (taky vzacna, ale castéjsi)
2a) Primarni (AL a vSechny dalsi amyloidézy) amyloiddza: zplsobena nadmérnou produkci a nedostate¢nym
odbouravanim lehkych fetézcti Ig
2b) Sekundarni (pouze AA) amyloiddza: zplsobena nedostatecnym odbourdvanim zanétlivych proteinti u chron.
nemaoci

1. AL amyloiddza (70 %) (Amyloid Light-chain) = nejéastéjsi

Definice

= zpUsobena nadmérnou produkci a nedostatecnym (prekroéena kapacita makrofagd) odbouravanim lehkych

fetézcl Ig

Etiologie

AL amyloiddza provazi monoklondlni gamapatie: 1. mnohocetny myelom
- nejcastéji IgG > méné IgA - méné (do 20 % MM) pouze
lehké Fetézce = Bence-Jonesova forma MM - velmi vzacné
IgD, IgE ¢i IgM secernujici
2. Waldenstromovu makroglobulinémii = lymfoplazmocytarni
lymfom secernujici IgM (typ non-Hodgkinského low-grade B-lymfomu)
3. MGUS = Monoklondlni Gamapatie Nejasného Vyznamu

pozn. monoklonalni gamapatie jsou dlsledkem plazmocelularni dyskrazie (= souhrnny termin oznacujici patologické stavy charakterizované

nadmérnou klonaIni (konaini = 1 typu plazmaticke bb.) proliferaci plazmatické b. s produkci monoklondlniho Ig a/anebo pouze lehkého Fetézce (k Ci A)
- u statnic jsem se dozvédél, Ze MM neni nejcasté;jsi pficinou AL amyloiddzy, tak to jsem byl mirné prekvapen, tak nevim, jestli neni sprdvnd odpovéd, Ze tou pficinou jsou

plazmocelularni dyskrazie, pricemz maligni formou plazmocelularni dyskrazie je pravé MM, ale jinak podle téhle otazky jsem tu otazku u statnice zvladl v pohodé, takze by méla stacit.

Terapie
- spociva v ChT zakladniho onemocnéni

2. AA amyloidéza (3 %) = 2. nejcastéjsi
= reaktivni amyloidéza
- prekurzorem je SAA (sérovy amyloid A), coZ je pozitivni protein akutni faze, ktery tvofime kazdy
- vznika u chronickych zanétlivych (¢asto AlO) onemocnéni, ktera jsou charakterizovani i T konc. TNF-a, IL-1, IL-6
Etiologie
AA amyloiddza provazi: 1. chronicka infekéni onemocnéni — TBC a lepra, osteomyelitida,
2. chronicka neinfekéni onemocnéni — IBD, RA, m. Bechtérev, kolagendzy
3. maligni nadory
4. familiarni stredozemni horecka — AR dédi¢né onemocnéni

Terapie
spociva v razantni dlouhodobé imunosupresivni terapii
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Obecna patofyziologie
Ukladani amyloidu extracelularné - poskozeni bb. a jejich apoptoza

Klinicky obraz AL amyloiddzy
- rychle progredujici zavazny pribéh (bez Ié¢by umird P do 1 roku)! (u AA se to rozviji vic pomalu a nespecificky)
1. NEJCASTEJI amyloidéza ledvin = nefroticky syndrom
1. Velka (= nefroticka) proteinurie (nad 3,5g/24 hod.)
2. Hypoproteinémie a hypoalbuminémie (albumin obvykle <20 g/I; norma >35 g/I)
3. Otoky
(4. Hypercholesterolémie — protoze pfi P syntéze protein( se *syntéza lipoproteint)
-> nefrogenni DI
-> Renalni Tubularni Aciddza Il. typu = RTA proximalni typ

2. SRDCE: restriktivni KMP = ukladani amyloidu vede k omezeni roztaznosti - diastolické LSS ¢i bilat. SS + arytmie
1. extrémné nizka voltaz na EKG
2. AV bloky, LBBB, RBBB, FiS
3. pruikaz diastolické dysfunkce na TTE

3. JATRA: hepatomegalie

4. PNS a ANS: periferni a autonomni neuropatie

5. GIT: malabsorpéni sy

6. JAZYK: makroglosie (poznam podle otisku zubi)

7. KRVETVORBA: krvécivé poruchy, splenomegalie

8. KUZE: trofické zmény, purpura a jiné krvacivé projevy

9. MUSKULOSKELETAL: sy karpalniho tunelu N makroglosii poznam podle otisku zubt
Diagnostika

- definitivni diagnézu stanovujeme na zakladé !BIOPSIE! postizeného organu: KUZE (vétsinou stadi bioptovat jen
kiizi, protoze byva pozitivni v 85 %), SLIZNICE REKTA, BUKALNI SLIZNICE, LEDVIN, JATER aj.

Krok 1.: Zakladem je vznést podezieni na amyloiddzu:
1. Anamnéza a fyzikalni vys. = otoky (z nefrotického sy Ci ze SS), dusnost (znamka SS), hepatosplenomegalie,
makroglosie, neuropatie
- resp. méli bychom na to myslet u kazdého P s dg. MM (ten se manifestuje CRAB sy)!
2. Laboratof = postizeni ledvin (urea a kreatinin, hypoalbuminemie, proteinurie), srdce (T"NT-proBNP),
jater (TMALP, GGT)
3. Zobrazovaci a endoskopické metody = postiZeni sleziny (nalez na USG, CT ¢i MR), postizeni GIT (endoskop)

Krok 2.: Prlikaz tvorby monoklondlniho proteinu:
1. Laboratof: ELFO séra a ELFO moci = prikaz monoklonalniho proteinu a Bence-Jonesovy bilk. v moci
Freelite test = vice senzitivni na prikaz lehkych fetézcl < uplatniuje se i pro sledovani
prabéhu

Krok 3.: Prlikaz amyloidézy v organech = definitivni dg.
1. Biopsie postizeného organu: KUZE (vétsinou staéi bioptovat jen kdizi, protoze byva pozitivni v 85 %),
SLIZNICE REKTA, BUKALNI SLIZNICE, LEDVIN, JATER
- s naslednymi barvicimi, imunohistochemickymi, imunofluorescenénimi metodami ¢i elektronovym
mikroskopem:
a) ZMINIT!!! barveni KONGO CERVENI (ZLATY STANDARD) > prokaze amyloid, ale netypizuje jej!

Terapie
- neexistuje definitivni terapie, progndza je nepfizniva, zaleZi na poctu a tiZi postizenych organech (SS = vyrazné horsi
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progndza)

u indikovanych P: alogenni transplantace KD
u neindikovanych P:  ChT + KS + bortezomib
terapie postizenych orgdnl:  terapie nefrotického sy, SS < nékdy transplantace daného organu
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29.C Sekundarni glomerulopatie (diabeticka nefropatie, amyloiddza ledvin,
postizeni ledvin u systémovych chorob pojiva)

Obecny uvod

Glomerulopatie = nemoci glomerul(

- miZeme klasifikovat podle nékolika hledisek: €asové: - akutni x RPGN x chronické
Dle mocového nalezu: - nefriticky sy x nefroticky sy
Dle histologie: - proliferativni x neproliferativni

- fokalni x difuzni

- segmentalni x globalni
Dle imunofluorescence: - pauciimunni, linearni i., granuldrni i. aj.
Dle etiologie: - primdrni (izolované ledvina) x sekundarni

Sekundarni glomerulopatie pfedstavuji heterogenni skupinu zpravidla chronicky probihajicich glomerulopatii, které
vznikaji jako disledek jiného zdkladniho onemocnéni.

vrve

nefrotického sy.

1. Diabeticka nefropatie

Definice

Diabeticka nefropatie predstavuje chronickou mikroangiopatickou komplikaci DM, ktera se vyviji pti dlouhodobé
dekompenzovaném DM s chronickou hyperglykemii.

DN je vyznamny KV RF

Epidemiologie
- ve vyspélych zemich svéta je HLAVNI PRICINA CHSL! vyzaduijici dialyzu &i transplantaci (aZ 50 % dialyzovanych)
- prevalence v poslednich 20 letech vyznamné roste: 1. kvali zvysujici se prevalenci DM2
2. kvuli zlepSujici se 1é¢bé - P se dozivaji vyssiho véku =
Castéji se doZiji makro- i mikro vaskularnich komplikaci

RF a Patofyziologie — plati obecné RF a obecna patofyziologie mikroangiopatickych komplikaci
RF

1. hl. non-complience = chron. glykemie, glykemicka variabilita

2. mladsi vék pfi pocatku DM - delsi doba trvani

3. AH, koureni, dyslipidémie, obezita, INZ rezistence, | fyzicka aktivita

4. genetické predispozice (vyznamny RF) — P s +RA DN ma “riziko rozvoje DN

5. DM2 je mnohem rizikovéjsi nez DM1

Obecné patofyziologické mechanismy

1. neenzymova glykace proteint (vazba Glc na AMK proteind, pf. kolagenu, enzymu atd...) - vysledkem jsou
pokrocilé produkty glykace, které se obtizné degraduji a aktivuji zanétlivou odpovéd' a ovliviiuji fce protein

2. oxidacni stres

3. ICT hyperglykémie

4. polyolova metabolicka cesta glukdzy (polyoly = sorbitol, manitol) — podili se vyznamné na retinopatii a katarakté
5. Hyperglykémie - aktivuje RAAs

Patofyziologie DN

1. Glykace proteini BM = ztlusténi BM a /*permeability glomerul(

2. Chronickd hyperglykémie - zmnoZeni mesangialni matrix

3. Dilatace aferentni arterioly (a AH) = 1*glomerularniho tlaku (filtracniho tlaku)

AMiltraéniho tlaku + P permeability = zprvu vznika hyperfiltrace (1N GF) s ALBUMINURIi a poté i NESELEKTIVNi
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PROTEINURII = Unik proteini do mo¢i a jejich depozice v glomerulech = vede k progresivni HYPERTROFII
glomerul( a tubuli a pozdéji ke sklerotizaci glomeruli - postupné | GF = renalni insuficience az CHSL

Patologicky nachazime: 1) ztlusténi BM, 2) zmnoZeni mesangialni matrix, pozdéji 3) sklerotizace glomerult
= patognomonicka
- jsou patognomonické, ale jsou max. v 50 % biopsii pfitomny

Funkéné nachazime: zprvu hyperfiltrace = zprvu opakovand albuminurie - pozdéji s trvalou proteinurii

— pozdéji obraz renalni insuficience = Purea a kreatinin = |, eGF - pozdéji az ESKD
(End-Stage Kidney Disease)

Klinicky obraz

- ddlezité je, 7e to mGze byt DLOUHO ASYMPTOMATICKE! (Pouze maji zpénénou moc)

stadia DN:

1. Incipientni nefropatie (jesté reverzibilni) = opakovana mikroalbuminurie (30 — 300 mg/24h) + narist TK

2. Manifestni nefropatie (po nékolika letech) = trvala proteinurie (0,5 g/24h) + AH (vetsina P uz v této fazi ma AH)

(3. Chronicka renalni insuficience = je to v podstaté manifestace té nefropatie = J GF (cca 0 0,17ml/s za rok) + T AH
4. CHSL = nutnost dialyzy a transplantace ledvin

P odesilame k nefrologovi nejpozdéji pfi s-kreatinin 200 pmol/l (normalné je u muz{ cca do 100, u Zen cca do 90)

Komplikace

1. Rozvinul-li se nahle nefroticky sy = musime provést vysettreni (biopsii) na membrandzni nefropatii (= nejcastsjsi pricina
nefrotického sy u dospélych), ktera bVVé soucasné prv‘l'tomna!

2. AS renalni tepny

Terapie
1. Terapie DM: metformin (ale pfi s-krea 200umol/Il, pfi eGF < 0,5 ml/s je KI!),
glifloziny zpomaluji progresi rendlni insuficience = upfednostriujeme je u P s DN
thiazolidindiony
gliptiny
GLP-1 agonisté (exenatid) hubne se po nich - vyhodné u P s vysokym KV rizikem, ale zase u
P s rendlni insuf. maji ¢asté GIT NU
INZ
derivaty sulfonurey
+ dieta, pohyb
2. Terapie AH: iACE/sartany - cilovy TK je 130/85 mmHg; méné vyznamna je restrikce bilkovin ve stravé
3. Terapie akcelerované AS (zvyseného KV rizika): statiny + ASA + nekoufit

- Obecné si musime dat pozor, abychom P nepredavkovali, protoze jim klesa exkrece rendlné vylucovanych léciv!!!

2. Amyloiddza ledvin

Ve zkratce

- zavaZné onemocnéni, hl. u starsich, nejcastéji AL? amyloiddza, ledviny jsou nejcastéji postizeny org., nefroticky sy,
biopsie: amyloidova depozita barvici se KONZSKOU CERVENiI v MEZANGIU a podél BM

Definice
Amyloiddza je vzdcna zdvaind metabolickd porucha charakterizovana systémovym ci lokalizovanym extracelularnim
ukladanim abnormalniho proteinu amyloidu.

Obecna charakteristika

Ledvin jsou NEJCASTEJI postizeny organ u amyloiddzy (> 70 %) > srdce (> 60%) - jatra (> 25%) - PNS a ANS (20%)
- GIT, KD aj.

- s amyloiddzou se setkdvame hl. u starSich osob
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- Castéjsi je ziskana (viz nize), ale existuje i hereditarni amyloidéza
- progndza je zavaznda, onemocnéni pomalu progreduje a vede k selhani daného organu, primérné preiiti je 2-5 let
- zakladem terapie ziskanych amyloidéz je terapie zakladniho onemocnéni, které je zdrojem amyloidu

Klasifikace
a) Lokalizovana amyloidéza — pf. Alzheimerova choroba, Prinonova choroba = ukladani amyloidu do CNS
b) Systémova amyloidéza — pt. AL a AA amyloiddza

1. Hereditarni (vzacnad)

2. Ziskana (taky vzacna, ale Castéjsi)
2a) Primarni (AL) amyloidéza: zplsobena nadmérnou produkci a nedostatecnym odbouravanim lehkych fetézcti Ig
2b) Sekundarni (AA) amyloidéza: zplsobena nedostateénym odbouravanim zanétlivych proteinl u chron. nemoci

Etiologie

Primarni (AL) amyloidéza (70 %): MM, Waldenstrémova makroglobulinémie, Monoklonalni Gamapatie Nejasného
Vyznamu

Sekundarni (AA) amyloidéza (3 %): TBC, osteomyelitida, RA, SLE, IBD, Béchtérev, malignity aj.

Klinicky obraz
Obvykle Nefroticky sy: 1. Nefroticka proteinurie > 3,5g/24h
2. Hypoproteinémie a hypoalbuminémie (aloumin normalné > 35g/I, zde obvykle < 20 g/I,
extrémné az < 10 g/l)
3. Otoky
4. HyperCH, nékdy i HyperTAG = vede to k lipidurii
Komplikace nefrotického sy:  TEN, infekce, akcelerace AS, progrese do CHSL, anémie, proteokatabolismus

Diagnostika
- pomyslet nato u P s MM (event. jinym zakl. onemocnénim a s nefrotickym sy) - biopsie: amyloidova depozita
barvici se KONZSKOU CERVENI v MEZANGIU a podél BM

Terapie
Terapie zakl. onemocnéni (KS, ChT, nékdy transplantace KD)

3. Myelomova ledvina

= tubulointersticidlni choroba ledvin

- vznika pti precipitaci (sraZzeni) lehkych retézct Ig v tubulech - vede k obstrukci tubulti a toxickému plsobeni na
renalni parenchym

KO: Akutni rendlni selhani - ESKD

Dg.: ELFO moci - nalez Bence-Jonesovoy bilk. = typ paraproteinu = volné lehké fetézce

T: rehydratace, alkalizace, normalizace Ca?* + ChT + High-cut-off membrane dialyza nebo plazmaferéza

4, Postizeni ledvin u systémovych chorob pojiva

SLE (lupusova nefritida)
-azu50% P s SLE
Patofyziologie: ukladani IK (anti-dsDNA Ab, anti-Sm Ab) = vedou k proliferaci mezangia ¢i BM ¢i sklerotizaci
Klasifikace: ma 6 typu: typ | = normalni

typ Il = mezangidlni GN

typ lll = fokalni proliferativni GN

typ IV = difuzni proliferativni GN

typ V = membranozni GN

typ VI = difuzni sklerotizujici

indikaci k 1é¢bé je proliferativni lupusova nefritida: typ lll, typ IV, typ V
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KO: mala proteinurie nebo nefroticky sy nebo nefriticky sy nebo nefriticko-nefroticky sy, vzacné forma RPGN

Dg.:  “Murea a kreatinin - vys. moci (nefroticky sy) - biopsie: ve svételném mikroskopu nalez
mezangialni/fokalni/difuzni/membranozni (ztlusténi BM)/sklerotizujici + v imunofluorescenci depozita IK
T: KS + imunosupresiva

Sklerodermie

LEDVINY (10 %) = PROGNOSTICKY NEPRIZNIVE: - rychle progredujici renalni selhani s normotenzi
- HYPERTENZNi RENALNI KRIZE = NEJZAVAZNEIS, VZACNE diky iACE
- nejcastéjsi pricina smrti u sklerodermie je postiZeni plic

357



29.D Antikoagulacni terapie — zakladni principy, postup prfed operacnim vykonem
- ucit se z vypracek z farmy, ze seSitu s poznamkama k antikoagulanciim, z vypracek do interny a z
https://www.prolekare.cz/tema/lecba-a-prevence-tromboembolismu/detail/antikoagulacni-lecba-u-
pacientu-pred-operacnimi-vykony-5918

Obecny uvod
Antikoagulancia jsou |éciva, kterd na 1 ¢i vice mistech blokuji koagulaéni kaskadu, ¢imz snizuji srazlivost krve.

Spoleény NU: M krvéacivost — ze vpichil, z kiiZze po poranéni + zejména pfi predavkovani téz do vnitinich orgdnd
(nejzdvaznéjsi je do CNS)

Spolecné interakce:  jina antitrombotika = antiagregancia, antikoagulancia, fibrinolytika + NSAID, KS - vied
warfarin je lék s viibec nejvice interakcemi

Spolecné Ki: stavy s vysokym rizikem krvaceni = koagulopatie, stp. hCMP, ulcus pepticus, CHSL
trombocytopenie, alergie

Obecné indikace
Antikoagulancia jsou pouZivana zejména: 1. Profylaxe TEN a PE (vCetné profylaxe po ortopedickych OP)
2. Terapie TEN a PE
3. Profylaxe systémové embolizace u FiS a umélych chl.&warfarin
4. Terapie arterialnich trombéz (iCMP)
(5. Heparin — PTA a PTCA)
(6. Heparin a LMWH — Prevence srazeni krve u dialyzy)
(7. Heparin — m. Kawasaki)

CAVE! U P s FiS indikujeme antikoagulancia na zakladé CHA2DS2-VASc a HAS-BLED!

Postup pred operacnim vykonem
Krvacivé komplikace hrozi pfi invazivnich vykonech a OP u jakychkoliv antikoagulancii.

Warfarin ex 5 dni (klidné 10 dni pred) pfed vykonem a zahdjit terapii mozno nejdfive 24 hod. po ném
+ soutasné u P s nizkym rizikem TEN netieba pfeklenovaci terapie LMWH / u P se stfednim rizikem TEN individualné /U P s vysok?m rizikem
vidy preklenovaci terapie LMWH
- preklenovaci terapii LMWH UKONCUJEME 24 HOD. pred OP
- preklenovaci terapii LMWH ZAHAJUJEME pfi poklesu INR pod terapeutickou hranici (pod 2,0 - 3,5
INR) — tfeba cca za 48 hod.
- preklenovaci terapii heparinem UKONCUJEME 6 HOD. pred OP

Gatrany a Xabany ex 24 hod. pied vykonem s NiZKYM RIZIKEM KRVACENI / 48 hod. pied vykonem s VYSOKYM
RIZIKEM KRVACENI — ale zaleZi, jaké md renalni fce (kdy? je ma normalni, tak sta&i téch 24 h, ale u J renalnich fci
déle)

Pradaxa (dabigatran) — antidotum: Praxbind (idarucizumab)
Dalsi info
Trombotické stavy a onemocnéni

e onemocnéni charakterizovand tvorbou trombii v cévach
e symptomatologie dle lokalizace (infarkt myokardu X CMP)
e hl. komplikace: uzavéry a embolie
e v lécbé a prevenci se pouzivaji Iéky ovliviujici krevni srazlivost
e rozdéleni dle recisté:
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o akutni arteridlni trombdzy
= |M, nestabilni AP (pfi netplném uzavéru), ischemické CMP, TIA (pfi neldplném uzavéru)
= prevence — antiagregancia — Iéky ovliviujici fci trombocyt(
= |écba - trombolytika
= ulM dnes hl. angioplastika, stenty

o akutni Zilni trombodzy
= hluboka zilni trombdza, plicni embolie, embolie do CNS (hl. pfi FiS)
= prevence i lé¢ba — antikoagulancia — |éky ovliviiujici koagulacni faktory

Léky ovliviiujici krevni srazlivost

¢ koagulacni kaskada — 2 cesty, které se spoji na f. X = f. Xa, ktery aktivuje f. Il = f. lla (trombin), ktery stépi
fibrinogen na fibrin monomer
e léky ovlivaujici krevni srazlivost
o latky snizujici krevni srazlivost
= antikoagulancia
= antiagregancia
= fibrinolytika — k rozpusténi jiz vytvofeného trombu
o latky sniZujici krvacivost
= antifibrinolytika
= hemostatika
Antikoagulancia

¢ latky blokujici aktivitu plazmatickych koagulaénich faktor(
e pouzivany hl. u Zilnich trombéz (ale i u arterialnich)
e klasické déleni (zastaralé, dnes déleni pouze dle podani)
o pFima - blokuji plazmatickou aktivitu koagulacnich faktor(, podavana parenteralné
o nepfFima — blokuji syntézu koagulacnich faktorl, podavana peroralné
e déleni dnes:
o parenteralni — odvozeny od heparinu: heparin, nizkomolekuldrni hepariny, pentasacharidova frakce
heparinu
o peroralni: kumarinové derivaty (warfarin), pfimo pUsobici peroralni antikoagulancia (inhibitory
faktoru lla, inhibitory faktoru Xa)

e fyz. produkovan v heparinocytech v téle

e mechanismus Ucinku: vaZe se na antitrombin Ill - komplex, ktery aktivuje a tim blokuje funkce trombinu
(lla) a faktoru Xa (+ Vlla, Xla)

¢ Ucinek se monitoruje pomoci aPTT

¢ indikace: |écba a prevence DIK, plicni embolie, akutnich tepennych uzavérd

e aplikace

o pouze parenterdlné, nejlépe i.v. kontinualné (hl. na JIP)
o davkovani v IU (mezinarodni jednotka — hodnoti se biologicka aktivita) — 1000 1U/10 kg iv.

e NU: M krvécivost (riziko krvaceni do GIT, CNS, z ran, moznd antagonizace protaminem) v d@isledku
trombocytopenie (typ | — reverzibilni, po vysazeni se upravi a typ Il — na podkladé idiosynkrazie), kozni
nekrdzy, osteoporoza

e heparin jenom 4 krvaceni, kdyZ néco praskne, ale nezvysuje riziko prasknuti (antikoagulancia neposkozuiji
sliznice, to poskozeni musi uz byt pfitomno)

¢ kontraindikace: hl. krvacivé stavy a stavy s vysokym rizikem krvaceni (ulcus pepticus, stav po CMP — nejen u
hemoragickych, ale i u ischemickych)

nizkomolekuldrni hepariny (LMWH)

¢ mechanismus ucinku: blokuji hl. fci f. Xa (jsou selektivnéjsi), neovliviiuji celkovou koagulaci (test aPPT nema
vyznam)
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e indikace: Ié€bai prevence Zilnich trombdz (ale i arteridlnich — u IM, CMP), prevence trombdz po
chirurgickych vykonech (10 dni), ale i u téhotnych (1. volba — trombdzy Casto pri¢inou spontannich potrat( u
mladych Zen)

e aplikace

o subkutanné, v profylaxi 1x denné, v |écbé 2x
o davkovani v IU nebo mg (zavisi na pfipravku), davka dle hmotnosti P (0,1 ml na 10 kg P)

e NU: minimalni, v misté aplikace (hematomy)

e kontraindikace: hl. krvacivé stavy

e zastupci: nadroparin (Fraxiparine), enoxaparin (Clexane)

pentasacharidova frakce heparinu

e jesté vice zkracena molekula heparinu

e priliS se nepouziva

e zastupce: Fondaparinux (Arixtra)
o synteticky selektivni inhibitor faktoru Xa
e poutziti hl. u akutnich koronarnich syndromdi, ale i u heparinem indukované

trombocytopenie
e NU: krvéceni, elevace jaternich testd, otoky
warfarin

¢ mechanismus uc¢inku: inhibuje syntézu faktort Il, VII, IX, X v jatrech antagonizaci vit. K > pomaly nastup
ucinku (cca 3 dny), ovliviiuje celkovou krvacivost
¢ Ucinek se monitoruje pomoci protrombinového ¢asu (Quick, |épe INR — pomér)
¢ indikace: profylaxe trombdz a embolii (z dlivodu pomalého nastupu), po hluboké Zilni trombédze, plicni
embolii, implantaci umélych chlopni, pfi FiS
e aplikace a davkovani
o pouze peroralné 1x denné
o v uvodu sestupné davkovani (1-9 g, davkuje se do doby dosazeni cilového INR i Q)
o pravidelné monitorovani Q 15-25 %, INR 3,5 -4,5
e farmakokinetika
o dobré vstiebavani p.o.
o metabolizace CYP2C9 (S-forma) - mnoho interakci
e NU: krvaceni — v locus minoris resistentiae (typicky pepticky vied), teratogenita (- nepoddvat v
téhotenstvil —fetalni warfarinovy syndrom, defekty kosti), hematomy
e antagonizace — vitamin K parenteralné, mrazena plazma
¢ interakce — ma nejvic interakci ze vSech — farmakokinetické (CYP2C9) a farmakodynamické (latky zvysujici
krvacivost)

DOAC

pfimé inhibitory f. lla (trombinu)

e napf. dabigatran
o existuje antidotum: praxbind (idarucizumab)
o peroralné 1 x nebo 2x denné
o indikace: prevence TEN po elektivnich ortopedickych vykonech (nahrady kycelniho a kolenniho
kloubu), prevence embolizace do CNS u FiS, 1é¢ba a prevence HZT a PE
pfimé inhibitory f. Xa = xabany

® napf. rivaroxaban, apixaban

e peroralni aplikace 1 x denné (davkovani dle fce ledvin — zdravé 20 mg, poskozené 15 mg, jinak jednotné
davkovani)

e ucinnost v prevenci TEN v ortopedii vyssi neZ u enoxaparinu, riziko krvaceni srovnatelné s LMWH

 indikace: prevence TEN v ortopedii, prevence CMP u FiS, |é¢ba a prevence HZT a PE
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Predavkovani kumarinovymi derivaty

e |écba se fidi dle krvacivych pfiznakt a aktualni hodnotou INR

o klinicky obraz: mikro/makrohematurie, krvaceni z dasni, zdvazné je krvaceni mozkové a retroperitonealni

e pokud P nekrvaci a INR <5 = J, davky

e pokud INR 5,0 — 9,0 - vysazeni warfarinu na 1-2 dny a pokracovat za kontroly INR |, davkou, pokud
pritomné zaroven " riziko krvaceni = vit K p.o. v kapkach

e pokud pfitomné zavainé krvacivé pfiznaky a 4 INR nad 20,0 - hospitalizace + aplikace vit K i.v.

e pozn. riziko krvaceni pfi Iécbé DOAC je mensi

e dalsi zasady profylaxe Zilniho trombembolismu
o zabranit staze krevniho proudu — co nejdfive mobilizovat P
o zabranit reaktivni hyperkoagulaci — hl. v periopera¢nim obdobi, pomoci LMWH — 10 dni po operaci
o bandaze DKK a kompresivni puncochy

¢ dalsi indikace antikoagulancii:
o akutni SS (NYHA lI-IV)
akutni respiraéni onemocnéni s dysfunkci
imobilizace
aktivni nadorova onemocnéni (ambulantné — maji rizikovy napft. thalidomid, lenalidomid)
prodélana TEN
sepse
Postup pred operacnim vykonem

o O O O O

e DilleZité je zhodnotit, zda u pacienta jiz k néjaké formé tromboembolismu v minulosti doslo
e Pfimym rizikem je anamnéza akutniho venézniho tromboembolismu v poslednich 6 mésicich
e ZvysSenou pozornost vyZaduji samoziejmé pacienti s rGznymi formami trombofilii, nadorovym onemocnénim
a také po operacich srdce a velkych cév
e U pacient( s FiS hrozi vznik CMP ¢i systémové embolizace
e Warfarin (biologicky polocas 36-42 h)
o Po vysazeni warfarinu pred operaci se vyuziva pfeklenovaci antikoagulacni terapie
nizkomolekularnim ¢i nefrakcionovanym heparinem
= U pacientl s nizkym rizikem trombdzy neni preklenovaci terapie LMWH nutna
= 24 h pfed vykonem (u LMWH) by méla i tato terapie byt vysazena
o Podani warfarinu by mélo byt vysazeno 5 dni pred vykonem a znovu zahdjeno 12-24 h poté
o V pfipadé urgentni operace — poda se antidotum — vitamin K, 5-10 mg, ¢i mraZend plazma
e DOAC - BP dabigatranu je 14 h, rivaroxabanu je 11 h)
o Xabany je vhodné vysadit 24 h pfed planovanymi vykony s nizkym rizikem krvacenia 48 h u
pacient( s vysokym rizikem krvaceni
o U dabigatranu také tak, ovSem v zavislosti na clearance kreatininu
o Terapie DOAC by méla byt obnovena 6-8 h po operaci, pokud pacient nema znamky krvaceni
Antiagregancia

- latky sniZujici agregabilitu krevnich desticek
- pouzivany predevsim v prevenci arteridlnich trombdz: IM, CMP, ICHDKK
- vyznamné snizuji morbiditu a mortalitu na akutni kardiovaskularni pfihody
- hlavni NU - krvaceni
- mechanismy ucinku
o inhibice cyklooxygendzy (ASA)
o inhibice vazby fibrinogenu na destickovou membranu (tiklopidin)
o inhibice vazby ADP na destickovy receptor (klopidogrel)
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o inhibice glykoproteinu Iib/Illa (abciximab)
inhibice cyklooxygenazy
o inhibice vzniku tromboxanu A,, ktery umoznuje agregaci trombocytl — inhibice COX muze byt
ireverzibilni (k. acetylsalicylovd) nebo reverzibilni (indobufen)
o k. acetylsalicylova
e antiagregacni ucinky v nizkych davkach
e ireverzibilni inhibice COX-1
e indikace: primarni a sekundarni prevence arterialnich trombdz
e trvani Ucinku: 8-10 dn(
e NU: krvaceni, podkozeni zaludeéni sliznice, astmaticky zachvat
e pozor na rezistenci na aspirin!
o Indobufen — kratsi Ucinek, reverzibilni inhibice COX-1
inhibice vazby fibrinogenu na destickovou membranu
o tiklopidin — pfi alergii nebo rezistenci na aspirin
inhibice receptoru P2Y12 (R pro ADP)
o aktivni metabolit se vaZe na receptor pro ADP na povrchové membrané trombocytl — nedochazi k
ADP dependentni aktivaci glykoproteinu GP lIb/Illa a k vazbé fibrinogenu na tento receptor
o klopidogrel
e ireverzibilni, inhibice R trva 8 dni
e pouzivan v kombinaci s ASA jako prevence restendzy po zavedeni intrakoronarniho
stentu
e metabolizovan na aktivni metabolit na CYP2C19 — interakce s omeprazolem — snizeni
ucinku klopidogrelu
o prasugrel —ireverzibilni inhibice P2Y12 receptoru, nutna aktivace v jatrech
o ticagrelor — reverzibilni inhibice receptoru, je v aktivni formé, neni nutna aktivace v jatrech
antagonisté glykoproteinu Ilb/Illa (abciximab)
o abciximab — parenteralné pfi katetrizacnich vykonech pfi nestabilni AP a perkutdnni koronarni
vazodilataci, uc¢inek trva 2 dny
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30.A Ischemicka choroba koncetin

Definice
= onemocnéni, kdy koncetina trpi nedostatec¢nou perfuzi z arterialni priciny (nejcastéji aterosklerotickym postizenim

tepny)
- jinymi slovy vznikd nepomér mezi potifebou dodavky kysliku a Zivin a omezenou schopnosti cév tyto naroky splnit

Charakteristika

- nejcastéji se jedna o ICHDK, méné ¢asto o ICHHK

- kvalita Zivota je omezena: klaudikacnimi (aZ klidovymi) bolestmi a rizikem tkanovych defekti (aZ amputaci)

- protoZe ateroskleréza u ICHDK postihuje i jiné cévy (koronarni) je toto onemocnéni typicky spjato s jinymi KV a
cerebrovaskularnimi komplikacemi a tim i s vy$Si mortalitou

Epidemiologie
- prevalence vzrlsta s vékem (po 70. roce ji trpi az 20 % populace)

Etiologie a patogeneze
- nejcastéjsi etiologie: - aterosklerdza! (ta postihuje i jiné tepny a proto fada P ma anamnézu ACS ¢i CMP)
-v 5 % se jedna o dilatacni arteriopatie (difuzné rozsirené tepny s mensimi ¢i vétSimi
aneuryzmaty s nasedajicimi tromby, které mohou embolizovat periferné;ji)
dalsi (méné casta) etiologie:
koarktace aorty, vaskulitidy, cévni tu, cévni traumata, utlak cévy nddorem, fibromuskularni dysplazie, trombangitis
obliterans = Biirgerova ch. (u gen. predisponovanych P, ktefi koufi - zanét stfednich a malych cév - obliterace
trombem - trias: intermitentni klaudikace, Raynauduv f., migrujici tromboflebitis - az kritickd koncetinova
ischemie)

RF (aterosklerézy): nejvyznamnéjsi: KOURENI, DYSLIPIDEMIE a DM!
- u P s DM byva nejvic postiZzena: a. tibialis post. (= pokracovani a. poplitea) et ant. a a. profunda femoris
- u P kuraka a dyslipidemii nejvic: pdnevni a stehenni Fecisté

= postizeni bifurkace aorty a aa. iliace communes - vysoké hyid'ové klaudikace, impotence

- postihuje hlavné mladé muze kuraky

Klinicky obraz a komplikace

- zavisi na: lokalizaci a rozsahu stendzy, pfitomnosti kolateral, prahu bolesti 2 az 50 % P s chronickou ICHDK je
asymptomatickych (CAVE! U DM je ¢asta neuropatie = nemusi citit bolest / pri¢inou mlzZe byt neuropatie a ne isch.)
- rozdélujeme akutni vs. chronickou formu

Obraz chronické ICHDK
Fontainova klasifikace — f¢ni klasifikace P s chronickou koncetinovou ischemii, 4 stupné:

e Lst.—tepenné postizeni bez klinickych projevt, indikovano konzervativni léeni pro zmirnéni progrese

e |l st. — intermitentni klaudikace — periodicka bolest svalstva po zatézi, vznika po urcitém intervalu chize, po
zastaveni do par minut odezni
e Il st. — klidové bolesti bez patrnych trofickych zmén, nedostatecné zasobeni tkani i v klidu

e |V. st. — pfitomné trofické zmény, nejdfiv kozni defekty, pak gangrény a infekéni komplikace, riziko
flegmony a sepse

1. svirava a7 kirecovita bolest pfi chizi, ktera odezni do 10 min po zastaveni = KLAUDIKACNI BOLEST
- bolest vznika kvuli ischemii, ktera zplsobi lokaIni acidozu a ta drazdi nervova zakonceni
- je to natolik specificky symptom, Ze se da ¢asto dg. stanovit na zdkladé anamnézy
,klaudikacni interval” = vzdalenost, kterou P ujde do vzniku bolesti
projevy dle lokalizace: a) aorta a panevni = hyzd'ova klaudikace
363



Common iliac !

Internal iliac |
Lateral sacral T —
Internal pudendal | fliac

Deep femoral

]
> Lateral femoral

External iliac

Inguinal ligament —

b) tepny v tfislech a stehenni = stehenni klaudikace oepremom
c) a. femoralis superf. = lytkové klaudikace P
d) bércové fecisté = distalni lytkova ¢i plantarni klaudikace

Komplikace = chronicka kriticka koncetinovd ischemie

| \Obturator

circumflex

Femoral
Femoral

Genicular

Genicular
2. klidova bolest = znamka tézsi ischemie tzv. kritické koncetinové ischemie - T—hlien Foghed Al
obvykle aZ na planté ¢i prstcich = P proto spi se svésenou nohou z postele .“J _‘_ N ‘ i
3. trofické zmény na kazi = atrofie kiize, vymizeni ochlupeni, onychomykéza H __sktl‘bbll L | T
4. NEHOJICi SE DEFEKTY a VREDY - nejvétsi riziko amputace i —* j
\ S Lateral plantar

CAVE! u ICHDKK — akralné
u diabetikd — v misté otlaku
u zilnich defektd — na medialnim bérci

Dorsalis pedis
Medial plantar

Dorsal arch Plantar arch

Anterior view Posterior view

Obraz akutni ICHDK

= nahla obstrukce — u HK typicky embolem, u DK typicky embolem (v 70 %; zdrojem je ousko LS < tedy RF je FiS,
AIM, chlopenni vada) ¢i trombem nasedajicim na AS plat, méné trauma

- postizena mUze byt i rekonstruovana tepna (bypassem ¢i angioplastikou)

»,6 P

1. Pulslessness = nepfitomnost pulzace

2. Paresthesia = klidové brnéni/paleni

3. Pain = téZka azZ nesnesitelna bolest — hl. v akralnich ¢astech koncetiny

4. Pallor = klidova bledost koncetiny

5. Paralysis = nemoznost pohybu koncetinou (v pokrocilém stadiu)

6. Poikilothermia = Chlad (koncetina je typicky bleda + chladna < rozsah bledosti a chladu odpovida vysi uzavéru)
Rozdil oproti TEN: u TEN je tepla, otekla a cyanoticka (lividni)

T: 74dné ptipravky NESMI byt podany im — hrozi krvaceni pFi trombolytické 1é¢bé!!!)

¢ nejdfiv podat bolus heparinu i.v (10 000 jednotek, pro zabranéni vzniku apozi¢ni trombdzy a dalsi
embolizace) + analgetizace (ne i.m. pfi predpokladu trombolytické [éCby)

e ulozit koncetinu do vatového obvazu (proti ztratam tepla a otlakiim) a spustit dolt

e okamzity prevoz do centra cévni chirurgie, popr. + protiSokova opatieni se zajisténim zakl. Zivotnich fci

e chirurgicka — trombembolektomie pfi embolizaci, trombendarterektomie nebo bypass u akutnich trombdz

e trombolyza — kontinudlni lokdIni trombolyza rtPA

¢ intervencni lécha — katétrové trombembolektomie (napf. perkutanni aspiracni trombembolektomie)

- komplikace: akutni renalni selhani (z vysokych hladin myoglobinu), kompartment syndrom (reperfuzni postizeni
svalové tkané — dojde k utlaku nervové cévniho svazku), krvaceni

Chronicka kriticka koncetinova ischemie — asi netfeba se ucit, ale mit povédomi. Vice viz str. 204
definovana:

a) klidovou ischemickou bolesti s nutnosti analgetické terapie min. 2 tydny a kotnikovym sTK <50 mmHg
b) pfitomnosti ulcerace ¢i gangrény na noze &i prstech s kotnikovym sTK <50 mmHg

Diagnostika
1. podrobna anamnéza v kombinaci s klinickym vysetfenim nam zpravidla stanovi dg. i lokalizaci!
Fyzikalni vysetfeni: a) palpace tepen (a. femoralis communis, a. poplitea, a. tibialis post. (za med. kotnikem),

a. dorsalis pedis)
b) auskultace (nad femordlnimi tepnami ¢i aorotou — pro odhaleni aneuryzmatu)
c) polohovy test — P leZi na zadech a zvedne nohy v kyclich a stfidavé provadi dorzalni a
plantarni flexi, poté se posadi a sledujeme napln krve na dorzu nohy (normalné cca do 10s, kritické je nad 30s)
d) test kapilarniho pinéni
2. Tuzkovy doppler
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3. zatézové vysetieni na béhatku s manzetou na HK a DK a tuzkovym dopplerem (treadmill test)

- s vysokou senzitivitou i specificitou urci tiZi i lokalizaci potizi! Zprvu bez zatéze (jen nafukujeme manzety) poté

zatézové

- vysledkem je ABI = Ankle Brachial Index = hodnota TK, kdy se objevi pritok na DK / na HK = < 0,9 = diagndza ICHDK

a £0,5 = diagndza kritické koncetinové ischemie (horsi stav, brzy mlize dojit k Uplné okluzi)

4. duplexni USG - charakter platu, kalcifikace (komplikujici chir. vykony) a odhalime s ni jinou neZ ateroskler. etiol.
- vyuziva se taky ke sledovani prtichodnosti bypasst

- obvykle az pti Gvahach o perkutanni ¢i chirurgické terapii nebo pfi diagnostickych rozpacich indikujeme:
5. CT angiografie (s 3D rekonstrukcemi)/MIR angiografie Vs. DSA = Digitalni Subtrakcni angiografie
- CT angio vyuzivame pfi podezfeni na postizeni aorty, panevnich ¢i femoralnich tepen
- DSA vyuzivdme pfi podezieni na postizeni bércového recisté

Terapie

Konzervativni terapie

1. ZAKLADEM JE TERAPIE SNIZUJICI KV RIZIKO = tiprava zivotniho stylu, antihypertenziva, hypolipidemika,
antidiabetika, prestat koufrit!

2. Antiagregacni terapie — u vsech symptomatickych ICHDK (pf. ASA 100mg/1x den, lépe clopidogrel 75mg/1x den)
3. warfarin —u P s embolizaci do perifernich tepen, po perkutanni intervenci a u dilatacni formy

4. Farmakoterapie klaudikaci = vazodilatacni ¢&i hemoreologicka terapie

- neovliviiuje progndzu, ale zlepSuje symptomy (neboli prodluzuji klaudikaéni interval)

cilostazol p.o. = inhibitor fosfodiesterazy Ill = vazodilataéni ucinek

alprostadil (pouze i.v. = docela nevyhoda, min. 4 tydny, Ize poddvat ambulantné) — indikovan obvykle u P s kritickou
koncetinovou ischemii, v pfipadé nemoznosti perkutanni ¢i chir. terapie

5. Svalovy intervalovy trénink

- zakladni metoda, v tézsich stadiich nemoiné
- pravidelnd aerobni aktivita stimuluje tvorbu kolateral!

Intervencni a chirurgicka terapie
1. PTA = Perkutanni translumindlni angioplastika (u lézi do 10 cm)
= dilatace stendzy baldonkem ¢&i implantace stentu

2. Chirurgicka revaskularizace (u Iézi nad 10 cm)
= Zilni ¢&i proteticky bypass
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30.B Divertikuldza a divertikularni nemoc tracniku

Divertikuldza tlustého streva

= stav mnohocetnych nepravych divertikl (vychlipek stény dutého organu) v tlustém strevé

- nejcastéji v colon descendens a colon sigmoideum! € je zde nejuzsi lumen podmifiujici nejvyssi intraluminalni
tlak

- Castéjsi u starsich (u osob nad 70 let min. v 60 %)

- divertikuldza (80 %) (nahodny nalez u asymptomatické osoby) x divertikularni choroba (20 %) (divertikly + klinické
pfiznaky)

Klasifikace divertikularni choroby

1. nekomplikovana divertikuldrni choroba = trvalé bfiSni potize, ale bez znamek zanétu

2. nekomplikovana divertikulitida = pfiznaky + zanét

3. komplikovana divertikulitidia = aZ Zivot ohrozujici stav

- komplikace: masivni krvaceni, absces, flegmdna, perforace, purulentni peritonitida, inkontinence stolice, stendzy,
pistéle (do vaginy, MM, tenkého stieva)

Klinicky obraz nekomplikované divertikularni choroby
meteorismus, nepravidelné stolice, bolesti v levém hypogastriu

Klinicky obraz akutni divertikulitidy s komplikacemi
- vyvine se u max. 10 % P s divertikularni chorobou, v 50 % recidivuje

nahlé bolesti L hypogastria, porucha odchodu vétrt a stolice = pfi tézsim pribéhu vzedmuté bficho, peritonealni
drazdéni (obvykle lokalng), MTT

(pravostrannou divertikulitidu téZko odlisSime od appendicitidy)

Klinicky obraz masivniho krvaceni
- divertikularni choroba je NEJCASTEJSI pfi¢ina masivniho krvaceni z dolniho GITu!
= nahla ataka enteroragie, bez bolesti bficha < az riziko hemoragického Soku

Diagnostika

anamnéza, fyzikalni vySetreni (palpacni citlivost, pozitivita peritonealniho drazdéni), laboratof (NCRP, FW)

CT kolografie

USG a CT nativ (ne s KL do stfeva!) — u akutni divertikulitidy; Koloskopie — vyznam hlavné pfi masivnim ¢i okultnim
krvaceni

Terapie

a) nekomplikovana divertikularni choroba — dieta bohata na vlakninu + dostatecna hydratace + rifaximin =
Sirokospektré strevni dezinficium (davame v cyklech) (pro Upravu mikrofldry, ktera je u divertikularni ch. odlisna)
b) divertikulitida — metronidazol + amoxiklav/ceftriaxon/ciprofloxacin + po zklidnéni akutniho zanétu mesalazin
c) komplikace nebo recidivy > OP

Megacolon

= abnormalné rozsifené tlusté stfevo; Zivot ohrozujici stav

Etiologie

1. Vrozené = Megacolon congenitum = Hirschsprungova nemoc = absence gangliovych bb. ve stfevé
- v 90 % manifestace ihned po narozeni pozdnim odchodem smolky (mekonia)

- vrozena stfevni aganglidza

- v Casti tlustého streva chybi gangliové bky obou stfevnich plex( (Auerbachova a Meissnerova) = vytvoreni
spastického aganglionarniho useku obvykle nad anorektdlnim spojenim
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- hl. pfiznak: zacpa vyvolana spastickym segmentem a P tonem analniho sfinkteru (do 48 h neodejde smolka,
vzedmuté brisko, dité odmita pit)

- nad spasmem — dilatace stfeva s nahromadénim stfevniho obsahu
- per rectum nebo rektalni rourka - odchazeji hlucné plyny, zbytky smolky (brisko splaskne)
- dg. irigoskopie, biopsie (I aktivita acetylcholinesterazy, chybi gangliové bky)

- terapie: resekce agangliondarniho tseku

2.a Ziskané megakolon

- priciny: obstrukéni procesy v rektu a tra¢niku, bolestivé analni afekce, neurologické priciny, komplikace zanétovych
onemocnéni stfeva (toxické megacolon — paralyticky ileus s dilataci > " rizika perforaci a peritonitidy) — napf. u
ulcerdzni kolitidy

- dochazi k dilataci tracniku a rekta v dlisledku ochabnuti stfevnich, panevnich a bfisnich svalt — napt. v dlsledku
senilni involuce

- terapie: |écba vyvoldvajici pFiciny, olejova zmékéujici klyzmata, manudlni vybaveni fekalomu

2.b Toxické megakolon
- pfic¢iny: UC, méné m. Crohn, pseudomembrandzni kolitidy, ischemické kolitidy
- patofyziologie: paralyticky ileus tlustého stfeva = vede k dilataci (nad 6 cm) = vysoké riziko perforace s difuzni
peritonitidou s mortalitou 50 %!!! + bakterie a toxické produkty snaze pronikaji pfes napjatou strevni sténu do dutiny
bFisni - peritonitida a sepse azZ septicky Sok
- pfiznaky (ileus): 1. bolest bficha

2. bficho nad niveau

3. nauzea a vomitus

4. neslysna peristaltika
- diagnostika: anamnéza + fyzikalni vys. 2 svédci pro NPB ileus, lab. TNCRP, INFW, RTG bficha = rozepjaté tl. stfevo
- terapie: nic per os, infuze, ATB, docasna ileostomie/kolostomie = nedojde-li ke zlepSeni do 48hod. zvazit OP!
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30.C Spondyloartritidy (axialni spondyloartritidy, psoriatricka artritida,
enteropatické spondyloartritidy)

Obecna charakteristika spondyloartritid
Spondylo-artritidy predstavuji skupinu chronickych zanétlivych revmatickych onemocnéni postihujici jak osovy
skelet ve formé spondylitidy a sakroiliitidy, tak i periferni klouby ve formé artritidy.

- hlavnim mistem zanétu vsak (na rozdil tfeba od RA) neni synovie (synovialitida), nybrz Slachovy tpon (entezitida)
- Casto nachazime i extraartikularni pfiznaky: na kuzZi, sliznicich, stfevé a ocich

- jednotlivé nozologické jednotky spondyloartritid jsou vice ¢i méné asociovany s haplotypem HLA B27 (HLA = Human
Leukocyte Antigen = dany HLA je gen, ktery kéduje histokompatibilni komplex, pomoci néhoz jsou na APC bb. vystavovany fagocytované Ag, pficemz HLA je
zodpovédny za rozeznani vlastniho Ag od cizorodého.)

Charakteristika v bodech: - chronické zanétlivé revmatické choroby
- typicky spondylitida a sakroiliitida ale kvili entezitidé, ne synevitidé + oligoartritida - ¢asto daktylitida
- typicky extraartikuldrni projevy (klze, sliznice, stfevo, oci)
- typicky asociace s HLA B27 a familidrni vyskyt
- na rozdil od RA = nebyva pozitivni RF a nebyvaji revmatické uzly (na kdzi, v plicich)

Klasifikace

spondyloartritidy lze rozdélit podle toho, zda prevazuje postizeni patere Ci perifernich kl. na:
1. prevaziné Axialni spondyloartritidy

2. prevaziné Periferni artritidy

Axialni spondyloartritidy

1. Ankylozujici spondylitida (spondyloartritida) = m. Bechtérev

Definice

M. Bechtérev je chronické zanétlivé revmatické onemocnéni vyznamné asociované s HLAB27 s predilekénim

postizenim axialniho skeletu ve formé sakroiliitidy a spondylitidy, coZ se klinicky manifestuje hl. chronickou bolesti a

ranni ztuhlosti zad.

Epidemiologie

- muzi 2-3x Castéji

- prevalence v CR 0,1 %

- manifestace ve mladém véku: medidn 28. rok, vidy pfed 50. rokem!

Etiopatogeneze

multifaktorialni: 1. genetické f. — asociovano s HLA B27 (u 95 % P s m. Bechtérev najdeme HLA B27, naopak
to neplati = ne kazdy s HLA B27 ma m. Bechtérev!)
2. f. zevniho prostiedi — diskutuje se vliv stfevnich bakterii a koufeni jako triggeru
imunopatologické reakce

Rozdéleni ankylozujici spondyloartritidy

dle lokalizace: a) Axialni forma = postiZzena pouze pater dle RTG zmén: a) radiograficka
b) Rhizomelicka forma = pater a korenové kl. b) non-radiograficka
c) Periferni forma = pater + asymetricka oligoartritida perifernich kl.

Klinicky obraz
1. projev: Sakroiliitida = chronicka bolest a ranni ztuhlost dolni ¢asti zad = pozdéji postizeni i Th a C patere
- ASAS kritéria zanétlivé bolesti zad — naplnény kdyz 4 z 5 a bolest min. 3 mésice:
1) nocni bolest (typicky ve 2. pol. noci = P to vzbudi)
2) zlepsuje se po rozcviceni
3) naopak nezlepsuje se v klidu
4) plizivy zacatek
5) vznika u P mladsiho 40 let
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- navic typicky i ranni ztuhlost >30 min, ale to v kritériich nenfi

A) Axialni pfiznaky — vidy

1. sakroiliitida (stéZejni pro dg.!) = bolest a ztuhlost lumbosakralni krajiny

2. artritida kostoklavikularniho kl. = bolest na hrudi

3. artritida kycli a ramen = bolesti ky¢li a ramen = az destrukce na vrub koxitidy

B) Periferni ptiznaky — méné casto

1. daktylitida = typicky postiZeny interfalangealni kl. a Slacha na stejném prstu =

2. asymetrickd oligoartritida preferencéné postihujici klouby DKK

3. entezopatie = bolestivé Upony (radidlni epikondylitis = tenisovy I.; ulnarni epikondylitis = golfovy, ostéparsky I.)

C) Extraartikularni pfiznaky — méné casto

1. pfedni uveitida (u 40 % P) = bolest, zarudnuti oka, zhorseny vizus, fotofobie, I slzeni — vétsinou odezni

2. UC, Crohnova ch. (az 50 % P) — od makroskopicky (kolonoskopicky) patrnych po pouhé mikroskopické zmény
3. Osteopordza obratll — charakteristické je, Ze postihuje mladé muze a to hlavné C a L pater, ¢asté fraktury

4, Aortitida

5. AA amyloidéza = nékdy vede k postizeni ledvin

- méné plicni fibrdéza, IgA nefropatie Ci postizeni ledvin pouzivanim NSA

Diagnostika
Anamnéza (+RA, pliZivy nastup, ale chronicka (tzn. nad 3 mésice) trvajici bolest zad, mlady vék)

Fyzikalni vys.: = slouZi pro odliSeni toho zda bolest pochazi z postiZeni Sl kl. nebo L patefe

= P leZi na bfichu = provadime extenzi a vnitfni rotaci v ky¢li (nadzdvihneme nohu) a pfitom fixujeme
(pritla¢ime k podlozce) sakrum >

a) vyvola-li to bolest, kterou P bézné pocituje => sakroilitida

b) nevyvola-li to bolest, ale vyvolame-Ii bolest, kdyZ fixujeme L patef => vertrebrogenni plvod

= slouzi pro posouzeni rozvinuti/nerozvinuti patefre

= Schoberlv test = vyhmatnu si trn L5 (cca na Urovni spojnic spinae iliacae posteriores superiores) udélam si
1. tecku na P = udélam si 2. tecku 10 cm nad 1. te¢kou = vyzvu P k maximalnimu pfedklonu = nezvétsi-li se
vzdalenost mezi 1. a 2. teckou o min. 4cm (tj. 14cm mezi body) = patologické
= Stibortiv test = to samé, ale bod €. 2 je na Urovni trnu C7 (vertebra prominens) a min. rozvinuti je 0 6 cm

= P udéla predklon, normalné by se mél dotknout prsty zemé, ale tolerujeme 10
cm (nad 30 cm je to jasna patologie)

5. Pozdéji velka hrudni kyféza, protrakce hlavy az P neschopny se narovnat

RTG patefe: 1. nalez sakroiliitidy (zpoc¢atku priikazné pouze na MRI!) = kostni eroze, nepravidelné zizeni a
rozdifeni > findlnim stadiem je ankyldza (= vazivové & kosténé spojeni kl., se ztuhlosti az nehybnosti)
2. nalez osifikaci ligament = vznik syndezmofytl = kostény vyristek na obratlovém téle vznikly osifikaci
dlouhych vaz(i patefe; zprvu LS patef = pozdéji Th > pozdéji C
3. Pozdé&ji obraz ,,BAMBUSOVE TYCE" = ankyldza celé p., syndezmofyty pfemostuji obratlova téla
- ndlez atlantookcipitalni subluxace, osteoporotickych zmén, spondylodiscitidy

dle RTG uréujeme stadium (nejedna se o zdvaznost, nybrz o lokalizaci): st. 1 unilat. sakroiliitida
st. 2 bilat. sakroiliitida
st. 3 postizeni LS patere
st. 4 postizeni Th patere
st. 5 postizeni C patefe
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- pro dg. existuji New Yorska dg. kritéria — pro dg. svédci: RTG nalez sakroiliitidy + splnéni vSech 3 klinickych kritérii:
1. chron. zanétliva bolest v dolnich zadech (co je zanétliva bolest viz kritéria vyse)
2. omezena hybnost L patere ve 3 rovinach
3. omezené dechové exkurze

- nalez sakroiliitidy je vSak pozdni oproti bolestem zad, coZ zpoZzdovalo dg., a proto se navrhla nova dg. kritéria:
RTG prukaz sakroiliitidy + 1 specificky klinicky pFiznak
nebo - rozdéluje na: radiografickou vs. non-radiografickou
HLA B27 pozitivita + 2 specifické klinické priznaky
Laboratof: MCRP, +HLA B27,
punkce kl. vypotky => zanétlivy vypotek
periodicky vysetfujeme moc, abychom vyloudili poskozeni ledvin = proteinurie pfi amyloiddze ledvin

casna faze pozdni faze

M. Bechtérev — omezeni hybnosti patere
(Thomayertv priznak)

sausage finger “bambusova tyc“, syndesmofyty sipky
Terapie
Zaklad = pravidelné celozivotni cviceni!!! = brani ztuhnuti patere
LV1: bud pravidelné nebo jen pfti potizich NSAID — meloxikam, celekoxib, indometacin aj. = vétSinou dostacujici

pro periferni artritidu se vyuziva: sulfasalazin (je to jediny prokazatelné uc¢inny DMARD) a i. a. KS (nikoliv systémové)
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- selze-li dosavadni terapie NSAID, sulfasalazin, KS nebo je-li CRP nad 10mg/| nebo popf. dalsi indikace = anti-TNF:
infliximab, adalimumab, golimumab, certolizumab pegol, etanercept
- novym lékem je secukinumab = anti-IL-17A (dobry na psoriatrickou artritidu)

chirurgicky: TEP kycle, korekéni osteotomie patere, stabilizacni operace patere u kompresivnich fr. obratlt

2. Psoriatricka artritida

Definice

Psoriatricka artritida je chronické zanétlivé revmatické onemocnéni charakterizované kombinaci psoriazy + artritidy
Casto s postizenim DIP kl. + zpravidla negativnim RF.

- je to velmi heterogenni onemocnéni — existuje 5 subtypl a pouze 1 z nich ma charakter spondylartritidy
- postihuje max. 15 % P s psoridzou

Klinicky obraz = 5 subtyp( — které mezi sebou vzajemné prechazi:

psoriaza +

1. artritida s dominujicim postizenim DIP kl. — To je pro PSORIATRICKOU ARTRITIDU TYPICKE
2. nesymetricka oligoartritida — NEJCASTEJSI, typicky na DKK

3. mutilujici artritida — NEJMENE CASTA, vede k subluxacim a deformitam

4. pseudorevmatoidni artritida — projevila by se symetrickou artritidou, coz ptipomina RA

5. spondyloartritida — asociovana s HLA B27

- také nachazime = daktylitida s postizenim PIP, DIP a Slachy

- tak jako u vSech spondyloartritid se i u psoriatrické artritidy vyskytuji a entezopatie

- tak jako u vSech spondyloartritid se i u psoriatrické artritidy vyskytuji i oci, stfevo, KVS
- typické je

Diagnostika
- existuji dg. kritéria = pro psoriatrickou artritidu svéd¢i:
artritida a psoriaza, postizeni neht, neg. RF (+RF by svédcil pro psoriazu pfi RA), daktylitida, RTG nalez daktylitidy

Zakladem je RTG: nalez daktylitidy, nékdy i zmény na patefi jako u m. Bechtérev = sakroiliitida, syndesmofyty...
Laborator: MCRP, PMFW, neg. RF

Terapie

- lisi se dle subtypul!

Zaklad: DMARDs: methotrexat, leflunomid, sulfasalazin, cyklosporin = novéji biologicka terapie: anti-TNFa

a anti-IL-17A (secukinumab), novym lékem je také apremilast = iPDE4

Bolest: NSAID
Postizeni kl.: i. a. KS (ne systémové, dermatologové se boji vzplanuti psoridzy po vysazeni KS)

3. Enteropatické artritidy
Definice

Artritidy asociované se zanétlivymi onemocnénimi streva: Crohnova nemoc, UC, celiakie, Whippleova choroba
- Castéjsi vyskyt u P s HLA B27

- typicky asymetricka oligoartritida, postizeni patefe je nerozlisSitelné od ankylozujici spondylitidy
- zakladem T je remise zakladniho onemocnéni, z farmakoterapie: sulfasalazin, NSAID, anti-TNF
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30.D Dif. dg. zvySené krvacivosti

Definice

Zvysena krvacivost, téz hemoragickad diatéza, je projevem heterogenni skupiny chorob a patologickych stavi
charakterizovanych poruchou hemostazy, coz se manifestuje vznikem spontanniho krvaceni a/nebo alespor
neadekvatné velkym a prodlouzenym krvacenim.

Klasifikace a etiologie

1. Poruchy primarni hemostazy

- zahrnuje nejdrive vazokonstrikci cév a aktivaci vWf - poté adhesi, aktivaci a agregaci trombocytti s cilem
vytvoreni primarni hemostatické zatky (bily trombus)

al) ze snizené tvorby = amegakaryocytdrni, megakaryocytarni
a2) ze zvySeného zaniku = ITP, TTP, HUS, HELLP, hypersplenismus, polékova (pt. heparinem indukovana),
potransfuzni, u alkoholismu, u DIC

b1) vrozené = Bernard-Soliertiv sy, Glanzmanova trombastenie (oba defekty glykoproteinovych komplexii = vede k poruse
adheze ¢i agregace), Hefmanského-Pudlakiv sy

b2) ziskané = urémie pri CHSL, myeloproliferativni onemocnéni, monoklondlni gamapatie, MDS, polékova
b3) Von Wilebrandova nemoc typ 2

pf. vaskulitidy, AV malformace, skorbut, Ehler-Danlostv sy, Marfan(v sy, Purpura senilis, Hereditarni
hemoragicka teleangiektdzie (m. Rendu-Osler-Weber) = vzacna AD zeslabena cévni sténa

2. Poruchy sekundarni hemostazy
- zahrnuje proces koagulace, kdy pfi spravném pribéhu koagulacni kaskady je vysledkem vytvoreni fibrinové sité,

ktera zachytava ery, leu a trombocyty s cilem vytvoreni definitivniho trombu.
- vnéjsi i vnitfni cesta sméfuje k aktivaci f. X na f. Xa = aktivator protrombinu = aktivuje Il na Illa = lla zaji$tuje pfeménu fibrinogenu na fibrin

al) vrozené = Von Wilebrandova nemoc, hemofilie (VIII. — A, IX. — B), dysfibrinogenemie, deficity ostatnich f.
a2) ziskané = protilatky proti f. VIII Ci f. IX (typicky u hemofilika), deficit vit. K, jaterni a rendlni selhdni, DIC, sepse
a3) koagulopatie pfi predavkovani antikoagulancii (je to vlastné a2) ziskand) — fadi se k NEJCASTEJSIM!

3. Hyperfibrinolyza

= nadmérné rozpousténi trombU vedouci ke zvysenému krvaceni
a) DIC a peripartalni komplikace

b) terapie fibrinolytiky = alteplaza (rekombinantni tPA)

Klinicky obraz
Klinické projevy trombocytopenii a trombocytopatii

typicky krvaceni do ktize: petechie, purpura, (ekchymdzy), sufuze az hematomy, krvaceni ze vpichu

- vznika budto spontanné nebo nadmérné s ohledem na vyvolavajici inzult

krvaceni ze sliznic: epistaxe, krvaceni z dasni, menoragie a metroragie, hematurie, enteroragie
nejzavaznéjsi: krvaceni do sitnice a CNS

- ty maji vzdy vaziné nasledky

Klinické projevy koagulopatii

(epistaxe), krvaceni do GITu, menoragie, hematurie, sufuze, zhorSené hojeni ran

Hematomy — v kUZi, ve sliznicich, ve svalech, v kloubech, v retroperitoneu, pripadné i v mozku
Krvaceni do kloubu = hemartréza — bolest a otok kloubu — nej¢astéjsi stesk hemofilik(
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Dif. dg. postup
1. Anamnéza a fyzikalni vys.
NO:  kde krvaci? — pouze petechie ¢i purpura = porucha prim. hemostazy; z organd, do kloubu = sekund.
hemostazy
kdy/po ¢em to nastalo? — po prodélané infekci = akutni sekundarni ITP, po prodélané strevni infekci
s krvacivymi prdjmy u ditéte = HUS, potransfuzi = pr. tvorba Ab proti koagulacnim f., tvorba Ab proti
trombocytim
jiné potize? — pf. znamky CHSL, selhani jater, CRAB symptomatologie — MM, anemicky sy a P infekce — MDS?
Myeloproliferativni onemocnéni?
OA: CHSL? Hepatopatie? malabsorpéni sy/stp. resekci stfeva? = deficit vit. K; malignity? Téhotenstvi = pf. HELLP,
RA: vyskyt krvaceni v rodiné? — vWf, hemofilie (pouze u muzu), vrozené trombocytopatie
FA: antikoagulancia? antiagreagancia? ATB? = dysmikrobie = deficit vit. K, NASID? Ibrutinib? (iék u cLL)
abusus:alkohol?

2. Laboratof:

aPTT  PT (Quick) trombocyty krv[;::;sﬁ B&zné piiciny
Vaskulopatie, nedostatek f. Xl
1 Trombocytopatie
! ) Trombocytopenie
1 f Lécba heparinem, nedostatek f. VIII, IX, XI, XII
1 Nedostatek f. VII
1 ) Lé¢ba Warfarinem a jiné hypovitamindzy K
1 t von Willebrandova choroba
T T ! T Porusena jaterni proteosyntéza, DIC (sepse)

Nejcastéjsi priciny: 1. Von Wilebrandova nemoc - PaPTT ale normaini PT-> { hladina vWf a f.VIIl + { aktivita
vWTf a porucha agreagace trombocytl - dalsi specialni vys. pro urceni subtypu u typu 2
2. Pfedavkovani antikoagulancii:
overwarfarinizace - PPT = PINR (asiiaPTT) + FA
(LMWH, xabany) — Ize zméfit aktivovany f. Xa
(dabigatran) - ?
3. Krvaceni u chronickych chorob (CHSL / chron. selhani jater / malabsorpéni sy) - Turea a
krea / T / OA: IBD, celiakie

1. KO + diff.:. trombocytopenie? anémie a leukopenie?
pritomnost blast = akutni leukémie

2. Koagulace: - je-li zhorsend, predpokladam koagulopatii
= Von Willebrandova nemoc, hemofilie, heparinem indukovana, deficit. vit K, hepatopatie a

overwarfarinizace, DIC,
= overwarfarinizace, deficit vit. K, DIC

3. Krevni natér: velké trombocyty = mladé trombocyty u ITP; schistocyty = mikroangiopatické sy = TTP, HUS, HELLP
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4. Biochemie: T (hepatopatie), urea a kreatinin (CHSL), TN CRP, fekalni kalprotektin (IBD = malabsorpce),

5. Vys. fce krevnich desticek: Znamkou trombocytopenie je prodlouzena doba krvaceni + patologicka
konzumpce protrombinu a retrakce koagula, ale naopak PT a aPTT jsou nhormalni

Znamkou porusené primarni hemostazy je i test PFA 100 (Platelet Function Analyser)
— u néhoz se méri doba do vytvoreni destickové zatky (tzv. uzaviraci ¢as) = odhaluje
se tim trombocytopenie, trombocytopatie i von Wilebrandova nemoc

6. Sérologie:  Ab proti koagulaénim f.? Ab proti destickdm se rutinné nevysetfuji, je to nespecifické, dg. ITP
stanovujeme de facto per exclusionem

7. Vys. KD: amegakaryocytarni trombocytopenie? megakaryocytarni — defektni morfologie megakaryocyt(
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31.A Koureni tabaku, rizika, terapie, prevence

Obecné kecy na uvod

- Kouteni tabaku ma skodlivy vliv na celou fadu organ( lidského organismu a navic negativné ovliviiuje i nenarozeny
plod.

- koureni predstavuje vyznamny medicinsky i spolecensky problém, protoZe stoji za celou fadou hospitalizaci (napf.
kvili ICHS) i za celou fadou malignich nadorovych onemocnéni (tfeba bronchogenni karcinom) jejichz 1é¢ba je velmi
nakladna.

Prinik Skodlivin tabakového koufe do organismu

1. First hand smoking = aktivni koufeni

2. Second hand smoking = pasivni kouieni = vdechovani koure ze zapaleného konce cigarety a z vydechovaného
vzduchu kuidka

- ro¢né na né&j umira v CR pres 3 000 lidi

3. Third hand smoking = ulpivani toxickych rezidui tabakového koufe na povrsich = z nich se to alimentarné nebo
inhalacné dostava do organismu (napf. kdyz si jidlo polozim na stlil v mistnosti, kde se koufi)

Epidemiologie

Dle prizkuma SZU a MZCR kuraka, ktefi kouti alespori 1x denné, za poslednich 10 let UBYVA, také se zlep3uje
informovanost verejnosti o Skodlivosti koureni.

Denné koufti cca 22 % muzli a 13 % Zen

Na nasledky koufeni roéné zemfte asi 18 000 Cech, nejvice na nadory a onemocnéni KVS

Rizika

= rakovina — nejen plicni nddory ale i nadory dutiny Ustni, pankreatu, délozniho ¢ipku, ledvin, mocového
méchyfre, stfev a konecéniku

= kardiovaskuldrni systém — urychleni rozvoje aterosklerézy, CMP, IM, ICHDKK

= plice — bronchitidy, emfyzém

= kiZe — starnuti kliZze, zhorseni pruznosti pleti, tvorba vrasek, nasedla barva kize

= ostatni nemoci — viedova choroba gastroduodena, Sedy zakal, poruchy potence, neplodnost u muzi i Zen,
zhorsené hojeni ran

V tabdkovém koufi bylo odhaleno pres Sedesat latek s karcinogennimi ucinky. Tyto latky jsou obsazeny pfimo

v tabaku nebo vznikaji béhem hoteni. Vyskytuji se pfevdiné jako malé ¢astecky a jsou to latky jak organického, tak
anorganického plvodu. Samotny tabakovy kour je zafazen do seznamu karcinogen tridy | A, tedy nejvyssi
nebezpeénosti.

Kromé chemickych, neradioaktivnich karcinogen, obsahuje tabak a tabakovy kouf malé mnozstvi izotopu olova

a polonia, u obou se jedna o radioaktivni karcinogeny. Vykoureni v priméru 1,5 baleni cigaret denné dava radiacni
davku 60-160 mSv/rok (CT hrudniku a bficha cca 5-10 mSv), ve srovnani s osobami Zijici v blizkosti jaderné elektrarny
(0,0001 mSv/rok).

Koureni ma velmi negativni vliv na vyvijejici se plod v déloze. Koufi-li matka v dobé téhotenstvi, zvySuje se tim
pravdépodobnost potratu, nizsi porodni hmotnosti ditéte, narozeni ditéte s vrozenymi vyvojovymi vadami.

Pasivni koureni je nedobrovolné koureni spojené s pobytem v uzavieném, ale i otevieném prostoru s kufdkem. Kour
vdechovany pfi pasivnim koureni pochazi jednak z doutnajiciho konce cigarety mezi dvéma potahnutimi a jednak je
vydechovan kufadkem. Na pasivni koufeni zem¥e v CR roéné pres 3 000 lidi. Inhalace tabakového koute vede k:

= psychosomatickym porucham

= zhorseni chronickych onemocnéni

= urychleni civilizacnich chorob (nadory a srdec¢né-cévni onemocnéni)

=  opozdénivyvoje ditéte

Zavislost na nikotinu
Zavislost na nikotinu vznika velmi rychle. Slozka psychosocialni zpocatku prevazuje nad slozkou toxikomanickou
(fyzicka zavislost), ktera zacne prevladat az po urcité dobé. Zavislost psychosocidlni se projevuje potifebou mit v ruce
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cigaretu, hrat si s ni, manipulovat s ni. Jedna se tedy o zavislost na cigareté jako na pfedmétu bez ohledu na ucinky
latky. S odstupem pfiblizné dvou let se pfidava zavislost fyzicka, ktera se projevi az u 80 % pravidelnych kuraka.
Kourenim se totiz zvySuje pocet tzv. nikotinovych receptord. Ty pak reaguji na nedostatek nikotinu a
zpUsobuji abstinenéni priznaky v situaci, kdy se kurdk s koufenim rozhodne skoncovat. Nejhorsi byvaji zpravidla prvni
tfi tydny, v prdméru vsak tyto priznaky trvaji tii tydny az tfi mésice. NejcastéjSimi abstinencnimi pfiznaky jsou Spatna
nalada, deprese, uzkost, nezvladatelna chut na cigaretu, nespavost, neschopnost se soustiedit a odpo¢ivat,
zvy$ena chut k jidlu, podraZdénost, bolest hlavy, pokles krevniho tlaku a tepové frekvence.
Obecné lze ¥ici, Ze Clovék je zavisly tehdy, vyskytnou-li se minimalné t¥i z nasledujicich sedmi ptiznak( béhem obdobi
12 mésicu:

= rlst tolerance (zvySovani poctu vykourenych cigaret)

= vyskyt abstinenc¢nich priznak( po vysazeni

= potize s kontrolou davek

= dlouhodoba nelspésna snaha o kontrolu uzivani

= traveni velkého mnoiZstvi ¢asu obstardvanim a uzivanim latky, resp. zotavovanim se z jejich Gcinkd

= zanedbavani aktivit rodinnych, pracovnich a socialnich

= uZivani latky i ptes povédomi o jeji Skodlivosti

Polovina kurakd zemre na nasledky koureni, a to v prliméru o 15 let dfiv, neZ kdyby nekoufili. Nejcastéji umiraji
na kardiovaskularni nemoci — infarkt, mozkova mrtvice nebo uzavirani tepen na nohou, nadory a na
chronické plicni nemoci. K poskozeni staci jedna cigareta denné nebo i pasivni koureni.

Terapie a prevence
= ndhradni terapie nikotinem — je zaloZena na principu potlaceni vzniku abstinencnich pfiznak( alternativnim
prisunem nikotinu podavanym ve formé Zvykacek, naplasti, nosniho spreje nebo inhalatorem
= vareniklin — parcidlni agonista beta2-acetylcholinnikotinovych receptor(i, vhodné;jsi pro silnéjsi zavislosti,
navaze se na nikotinovy receptor a zpUsobi uvolnéni dopaminu stejné jako pti koureni
=  bupropion — antidepresivum

Mezi metody prevence patii:
= progresivni zdanéni cigaret (proda se mensi mnozstvi drazsich cigaret - stat o zisk nepfijde)
= ochrana pred pasivnim kourenim (napt. zakaz koureni v restauracich; vybudovani specidlnich mistnosti ke
koufeni ve vefejnych budovach, na letistich apod.)
= protikuracky orientované verejné vzdélavaci kampané
= naprosty zdkaz reklamy
= prodej cigaret pouze v obchodech s licenci
= velkd varovani s obrazky na krabickach cigaret
= |ékarF je svym pacientlim vzorem, proto by mél byt nekurak
= dostupna lécba

SloZeni tabdkové koute
- oxid uhelnaty — znemoZiuje pfenos kysliku z plic do tkani a vede k duseni
- oxid dusiku — zvysuje riziko rozvoje respiracnich onemocnéni, vede ke kazivosti zub( a zanétim spojivek
- nitrosaminy — ptic¢inou vzniku plicnich nadort
- polycyklické aromatické uhlovodiky — karcinogenni
- kyanovodik — jedovaty plyn
- tézké kovy — nikl, kadmium, arsen
- radioaktivni latky — radon, polonium
- dehet — karcinogenni

Dalsi info

TABAKOVY DYM

-vznika nedokonalym spalovanim tabaku
-90 % plynné faze a 10 % tvofi rozptylené &astice
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-V plynné fazi jsou nejdllezitéjsimi latkami oxid uhelnaty (CO), ¢pavek, kyanidy, nitrosaminy, dusi¢nany,
acetaldehyd, akrolein, aceton, benzen, a mnoho dalSich latek.

-Ve formé castic se v cigaretovém koufi nachazi NIKOTIN, fenoly, dehty, benz-a-pyren, indol, karbazol, DDT,
radioaktivni polonium 210
-Mezi hlavni a nejnebezpecnéjsi latky obsazené v cigaretovém koufi patti oxid uhelnaty, nikotin a dehty

Nikotin

= Silné toxicky alkaloid

- jedna se o navykovou |. (drogu), protoze (stejné jako ostatni drogy) stimuluje urcité nervové drahy = vedouci
k pocitu uspokojeni (pt. dopaminergni drahy)

inhalace - krevni obéh = prochazi pres HEB = v CNS vazba na nikotinové R = uvolnéni KA a ADH >
vazokonstrikce, tachykardie, vzestup TK

Polyaromatické uhlovodiky — benzpyren

= prekarcinogen

- je obsazen v drobnych partikulich dehtu

- jeho karcinogenni Ucinky se projevi az po metabolizaci cyt P450 = aktivovany benzpyren (epoxid) se vaze na DNA a
poskozuje ji (pGsobi genotoxicky)

- vyznamné je to, Ze v cigaretovém koufi je fada |. indukujici cyt P450, a diky nim je zvySena metabolizace
prekarcinogeni (benzpyrenu, nitrosaminu) na karcinogeny

Oxid uhelnaty

oxid uhelnaty (CO) — vysoka afinita k Hb = vznik karboxyHb = zvySena hladina karboxyHb = snizena dodavka O, do
tkani + posun krivky pro Hb doleva = sniZeni fyzické vykonnosti

- fyziologické zastoupeni karboxyHb v téle je cca 0,5 % (CO se totiz tvofi i pfi odbouravani hemu), u kurakd je 5 %, u
silnych kuraka az 15 %

- navic poskozuje endotel - rizikovy faktor aterosklerdzy

- oxid uhelnaty v téhotenstvi narusuje placentarni pfenos O, = zhorsené zasobeni plodu O, = proto maji matky
kuracky u plod( nizsi porodni hmotnost

Vliv tabakového koure na dychaci cesty
- pasobeni skodlivin vede ke zmnozeni poharkovych bb. a hypertrofii hlenotvornych Zlazek 2 tim se zvysuje sekrece
silné vazkého hlenu
- zaroven se snizuje ¢innost fasinek a tim se zhorsSuje samocistici schopnost epitelu
- hlen stagnuje = je idedlnim prostfedim pro mnozeni bakterii = kutak je nachylnéjsi na infekce dych. cest
- zanét, ktery v bronsich vznika se maze Sifit a po jeho zhojeni mize dojit k peribronchialni fibréze
- vzniklé jizvy zuZuji pridusky a naopak distalné od tohoto zizeni miZe dojit k nadmérnému mistnimu rozsifeni
prudusek = bronchiektazie = v rozsifenych bronsich se akumuluje hlen = funguje jako loZisko infekce -
komplikace = opakované bronchopneumonie
- zplsobuje dlazdicobunéénou metaplazii, coz je prekancerdza pro vznik spinocelularniho karcinomu plic
- Bronchogenni karcinom
*  Nemalobunécny karcinom plic (70 %) — pomaly rist, pozdéji metastazuje, malo citlivy chemo a
radioterapii
*  Malobunécény karcinom plic (30 %) — rychle metastazuje
Plicni priznaky — dlouhotrvajici kasel (drazdivy), hemoptyza, pretrvavajici zanéty
Mimoplicni Sifeni -> CNS, kosti, kostni dien, jatra

Koufreni jako rizikovy faktor
1. nadory: dutiny dstni
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hltanu a hrtanu
jicnu
bronchu
plic
prsu
mocového méchyre
ledvin
pankreatu
2. neplodnost
3. nemoci dychacich cest: CHOPN, chronicka bronchitida, AB, bronchiektazie, choroby plic
4. KVS — aterosklerdza, AIM, ICHDKK
5. poskozuje o¢i, zuby, vlasy
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31.B Chronicka pankreatitida

Definice

= vlekly zanét pankreatu, ktery vede k ireverzibilnim zménam na podkladé vazivové prestavby funkéni pankreatické
tkané - v pokrodilych stadiich tak vznika pankreaticka insuficience, a to zprvu exokrinni, pozdéji i endokrinni
slozky.

Epidemiologie
incidence v CR je 7/100 000 obyvatel za rok (3x vy$$i napt. ve Finsku)

Etiolopatogeneze
- v rozvinutych zemich svéta je a7 v 80 % pricinou abusus alkoholu! (srov. akutni pankreatitida: 60 % obstrukéni, 20 % alkoholova)

»TIGARO“: 1. TOXICKO-METABOLICKE:  ALKOHOL, koufeni, hyperlipidémie, uremie, Iéky, toxiny, 4 proteint
2. IDIOPATICKE: s ¢asnym zacatkem vs. s pozdnim zacatkem nemoci
3. GENETICKE: CF, deficit al-antitrypsinu, hereditarni chronicka p. s mutaci genu
pro trypsinogen (= autoaktivace na aktivni trypsin)
4. AUTOIMUNITNI (3 %): I. typ asociovany s TMgG, a ll. typ asociovany s IBD
5. REKURENTNI: Rekurentni akutni p., postnekroticka, postradiacni, ischemicka
6. OBSTRUKTIVNI: obstrukce vyvodu — kamenem, tu, stenézou V. papily, jizvou po

traumatu, pseudocystou, pankreas divisum (tady byva problém v tom, 7e
zatimco hlava p. je drénovéna do duodena pres papilu major, tak ta zbyla vétsi ¢ast
(corpus a kauda) je drénovana pres papilu minor, ale ta je moc Uzka na to, aby to
zvladla, vznika tedy ,,obstrukce” vedouci k pretlaku)

Patofyziologie: alkohol plisobi rdznymi mechanismy (viz str. 465) jednim z nich je napf. tukova degenerace
pankreatickych acinl toxickym vlivem pankreatu.

Klinicky obraz

1. BOLEST (90 % osob) stala (hodiny aZz dny), tlakova, v mezogastriu s iradiaci pod oba oblouky Zeberni a do zad,
typicky postprandialné - proto 2. J hm.

2. hubnuti € néktefi P proto vyzaduji nutriéni podporu (nezvladaji snist dostatek, aby nehubli)

3. obstrukéni ikterus = P konjug. bilirubin, ALP, GGT € protoZe zanétlivé zmény vedou k Utlaku intrapankreatické
¢asti Zlu¢ovodu

4. steatorea - maldigesce = malabsorpéni sy

5.DM

6. ascites a hydrotorax (bude obsahovat T"mnoizstvi amylazy a lipazy)

Diagnostika

1. Anamnéza — NO: opakované bolesti epigastria s vyzafovanim pod oba oblouky Zeberni a do zad! Abusus alkoholu!
2. Fyzikalni vys. — ikterus, jinak nic extra...

3. LaboratoF — ma pouze ORIENTACNI VYZNAM -> ani amylasa ani lipaza neni dostateénd pro dg., lepsi je vy3etieni
chymotrypsinu a hl. fekalni elastaza-1 (ve stolici) = odraZi exokrinni fci pankreatu <= ¢im méné, tim vétsi
insuficience € avsak abnormalni hladiny jsou az u pokro¢ilych stadii (s rozvinutou pankr. insuficienci), |ze stanovovat
i pro posouzeni progrese pankr. insuf.

4. CT a EUS (Endoskopicka ultrasonografie) (jsou STEZEJNI pro dg.) = pro dg. svéd¢i nalez kalcifikaci, pseudocysta,
nehomogenita Zlazy

5. USG, MRCP (pro zhodnoceni Zluc. cest a po podani sekretinu i pankr. vyvodu), ERCP = terapeuticka metoda

Diff. dg. etiologie

genetické priciny 2 gen. vys.

Al pFi€ina = autoAb (véetné ANA, ASMA, RF aj.) a frakce 1gGa
obstrukéni pFi¢iny = zobrazovaci metody
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Terapie
1. Konzervativni terapie
Bolest: 1. spasmolytika = nestaci-li 2 paracetamol = nestati-li = tramadol

2. pankreatické enzymy (Pancreolan) (ony toti# snizuji tlak v pankr. vyvodech € nwm pro¢, podle mé tieba tim, ze
funguje néjaka zpétna vazba aneb pankreas si fekne ,, 0k, enzymu je ve stfevé dost, nemusim toho secernovat tolik...“

3. zdkaz alkoholu!, nizkotucna dieta
Malnutrice: 4. pankreatické enzymy + nutri¢ni dieta + nékdy nutnost enteralni vyZivy

- dominuje-li u P bolest, navysime substituci protedz, dominuje-li steatorea a malabsorpce navysime lipazy
- alkalizace duodenalniho obsahu zvysuje ucéinnost pankreatickych enzymu, proto pridavame i 5. PPI

Dysmotilita stifeva (provazi chron. pankreatitidu): 6. prokinetika (Degan)
u Al formy LV1: kortikoidy

2. Endoskopicka terapie
indikovano u OBSTRUKCNI formy: ERCP - papilosfinkterektomie, odstranéni konkrementu Dormia koSi¢kem,
zavedeni plastikového stentu

3. Chirurgicka terapie
resekce hlavy (jen nékdy), ale hemipankreatoduodenektomie se u tohoto onemocnéni déla vyjimecné (to spis u tu)
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31.C Reaktivni a postinfekéni artritida véetné revmatické horecky

Reaktivni artritida

Definice

Reaktivni artritida je akutni NEINFEKCNI (asepticka) artritida, ktera vznikd typicky za 2—6 tydnii po prodélané infekci
nejcastéji GIT a urogenitalu.

= ,can’t pee, can’t see, can’t climb a tree” = uretritida, konjunktivitida, artritida

Epidemiologie

- typicky mladi lidé (20-40 let)

- reaktivni artritida po GIT infekci stejné u muzl i Zen, ale po urogenitalni infekci ¢astéji u muzud (Reiter(iv sy ¢astéji u
muz()

Etiopatogeneze
nejcastéjsimi vyvolavateli jsou: Chlamydia trachomatis, Shigella flexneri, Salmonely, Yersinie, Campylobacter
-vznikd u P s HLA B27

Klinicky obraz
Prvné ma P projevy enterokolitidy (prajmy, nékdy s krvi nékdy bez) ¢i projevy urogenitalni infekce (sexudlné
pfenosné) = poté projevy spondyloartritidy:
1. monoartritida — NEJCASTEJI kolenni kl.! nebo asymetricka oligoartritida pfevazné postihujici DKK
2. daktylitida
3. entezitida a entezopatie — nejcastéji Achillovy Slachy = bolesti na paté
4. pfi postiZzeni patefe i sakroiliitida a spondylitida
5. extraartikularni projevy: = palmarni a plantarni pustuléza
erythema nodosum
konjunktivitida

keratoderma blennorhagicum erythema nodosum

- enteritida a uretritida mohou reaktivnim artritiddm predchdzet, ale mohou je i provazet

Diagnostika

- pro dg. svédci prikaz artritidy v ¢asové navaznosti na infekci

Laboratof: NCRP, TNFW, sérologie ¢i PCR na chlamydie (z krve), vétsinou negativni kultivace ze stolice, ale nékdy
pozitivni sérologie ze stolice na Yersinie, HLA B27

Terapie

LV1: NSAID = u vyraznéjsi artritidy = LV2: KS (20—-40 mg Prednisonu p.o., pfi monoartritidé i i. a.)
- nékdy sulfasalazin
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Revmaticka horecka

Definice
Revmatickd horecka (revmaticka endokarditida) je akutni zanétlivé multiorganové onemocnéni vznikajici typicky za
2-4 tydny po (neprelécené) streptokokové tonzilofaryngitidé.

Etiopatogeneze

PFicinou je infekce B-hemolytickym streptokokem sk. A — proti jehoz Ag imunitni systém vytvaFi bunéénou i
humoralni imunitu = vysoce antigenni je M-protein = problém je v tom, Ze vzniklé protilatky zkfizené reaguji
(kromé Ag streptokoka) i s kardiomyocyty, bb. endokardu, neurony v CNS, bb. kloubt a bb. kiize = vzniklé Ab
stimuluji prozanétlivé bb. k zanétu - vysledkem je tak poskozeni vlastnich organd

= jed naseo hypersenzitivnl' reakci Il. typuU = Ab se vézi na Ag na povrchu bunék - to vede k cytotoxické reakci proti témto bb.

- Castéji k tomu dochazi u déti
pozn. Dalsi moZnou komplikaci je akutni poststreptokokova glomerulonefritida. Ta miZe vznikat i po jinych onemocnénich jako napf. po erysipelu, impetigu,
celulitidé € coz pro akutni revmatickou horec¢ku neni typické. V tomto p¥ipadé se uplatiiuje hypersenzitivni reakce IIl. typu = tvorba IK.

Klinicky obraz
JQNES:

Joints = Migrujici polyartritida = Celsovy znaky: oteklé, zarudlé, bolestivé, teplé klouby

¥ = hl. endokarditida postihujici Mi chlopen = Mi stendza/Mi regurgitace, méné Ao chlopei = Ao
stendza/Ao regurgitace
- nékdy myokarditida (v srdci se tvori Aschoffova téliska = okrsky fibrinoidni nekrdzy s imunitnimi bb.)
- myokarditida vedouci k systolickému SS je nej¢astéjsi pfi¢ina Umrti na akutni revmatickou horecku
- nékdy perikarditida = bolest, perikardialni tfeci Selest
= mUze tedy vznikat az PANKARDITIDA
- typicky je vznik AV bloka I, II. az Ill. st.

- poskozeni chlopni se nékdy manifestuje az v téhotenstvi, kdy je zvySeny intravaskuldrni objem

Noduly podkozni + nékdy erythema marginatum - > >

Sydenhamova chorea = chorea minor (= Al postiZzeni BG) = rychlé pohyby mimickych svalll a HKK
- vznika to pozdéji (nejdriv za 3 mésice)

Komplikace

- pfechod do chronické revmatické karditidy > srlsty komisur Mi chl. (kvili jizevnatym procestiim) => Mi stendza
- fibrotizace chordae tendinae => Mi regurgitace (méné)
- riziko infekéni endokarditidy

Diagnostika

JC) NESovy kritéria = hlavni kritéria:

polyartritida, karditida, podkoZni noduly, erythema marginatum, Sydenhamova chorea
+ anamnéza streptokokové infekce pfed cca 2—4 tydny

minoritni kritéria: horecka, leukocytdza, artralgie, TNCRP, TNFW, zmény na EKG

anamnéza, fyzikalni vys., laborator (pozitivni antistreptolysin-O, anti-deoxyribonukleaza B), streptest, EKG, ECHO,
RTG S+P

Terapie
LV1: fenoxymethylpenicilin (abychom pozabijeli vSechny Streptokoky, co tam jesté zlstali)
terapie arthritidy: NSAID - u tézsich forem = KS
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Pacienti s prodélanou akutni revmatickou horeckou jsou vice nachylni k tomu, Ze se u nich projevi znovu, proto
vyZaduji dlouhodobou ATB profylaxi pf. penicilin G i.m. co 4 tydny (u pravdépodobné 1 rok, u revmatické horecky
bez karditidy 5 let a u revmatické horecky s karditidou 10 let!)

Revised Jones criteria for the diagnosis of ARF

Low-risk populations {-|

Migratory polyarthritis (primarily involving the large joints) {=]
Carditis (pancarditis, including valvulitis) {=|

Major .
. ¢ Sydenham chorea (CNS involvement)
criteria
e Subcutaneous nodules
e Erythema marginatum
¢ Polyarthralgia
e High fever (z 38.5°C)
Minor
. e 1 Acute phase reactants (ESR = 60 mm/hour and/or CRP
criteria
z 30 mg/L)

ECG showing prolonged PR interval {=]

Acute rheumatic fever

Etiology
Previous GAS pharyngitis/tonsillitis
without antibiotic treatment

Constitutional

High fever
Malaise
Fatigue

Skin

Peak incidence

5-15 years of age Valvulitis
Pancarditis

Diagnosis - -

Evidence of a previous GAS infection Erythema marginatum CNS

(e.g., throat culture, rapid antigen
detection test, antistreptolysin O,
antistreptococcal DNase B test)
Revised Jones criteria

Treatment
Antibiotic treatment of underlying

GAS infection Joints
Symptomatic treatment of arthritis
and fever

Migratory polyarthritis

P

Subcutaneous nodules

1-8 months after infection

Sydenham chorea
e Jerking
e Flinching

Pathophysiology and disease course

Untreated GAS

Type Il hypersensitivity
reaction

Inflammation and
cell damage

” Rheumatic fever onset

Development Molecular
of antibodies mimicry

Latent period (2-4 weeks)

pharyngitis/tonsillitis

Acute infection H
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31.D Zasady ucelné hemoterapie, rizika transfuzni terapie
Uéelna hemoterapie

e = (celna transfuzni terapie
e cilend substituce téch krevnich komponent, kterych je nedostatek v cirkulaci P
e transfuze = podani krve nebo jeji slozky do krevniho obéhu pfijemce
¢ hemoterapie = terapie transfuznimi pfipravky nebo krevnimi derivaty
e plna krev se dava vzacné, pouziva se k vyrobé:
o transfuzni pfipravky — vyroba na transfuznich oddélenich, nejsou protivirové osSetfené
o krevni derivaty — sloZky plazmy, vznikaji zpracovanim plazmy ve frakcionaénich zafizenich,
o plazmatické proteiny ptripravované rekombinantnimi technikami — zejména KF
e cil: max |éCebny efekt a zaroven min riziko krevniho pfevodu
o Il'kazda transfuze, kterd neni indikovand, je kontraindikovana!
e darce
o vysetfen L a vypliiuje anamnesticky dotaznik
o vySetfuje se ABO, Rh a screening nepravidelnych protilatek proti ery
o krev se povinné vysetifuje na HIV (1 i 2), HBV, HCV a syfilis — nezbytné negativni vysledky
o odbérem se ztrati vic nez 200 mg Fe, doplnéni trva 40-50 dni = interval mezi 2 odbéry plné krve min
8 tydnu (? 4x ro¢né, & 5x ro¢né)
o docasné vylouceni darce: infekce, vystaveni se riziku infekéniho onemocnéni prenosného transfuzi
(endoskopie, poranéni vpichem jehly, velky chirurgicky vykon, akupunktura), o¢kovani, téhotenstvi,

e odbéry:
o odbérové systémy vidy uzaviené, materidl je sterilni a jednorazovy
o konecné napojeni vaku na transfizni soupravu znamena otevieni systému - aplikovat do 4 h
o odbér plné krve (standardni odbér)
= 400 az 500 ml krve
= krev se smichd s ochrannymi roztoky a nasledné centrifugaci se ziskaji transfuzni ptipravky
(koncentraty ery, trombocytd, granulocytl a plazma)
o odbér technikou hemaferézy
= separdtor od ddrce odebira jen pfedem zvolené komponenty
=  mozny i kombinovany sbér (nej¢astéji trombocyty + plazma)
*  +lze pripravit i specialni pfipravky (kmenové krvetvorné bky a lymfocyty)
"  +lze pripravit ptipravky se 1 obsahem komponent nebo se * objemem = | pocet
podanych transfuzi P

e transfuzni pfipravky podavdny pomoci transfuzni soupravy opatiené filtrem

e zaspravnou indikaci, volbu transfuzniho pfipravku a dodrZeni postup( pti transfuzi — zodpovédny L!

e nutno dodrZovat kontrolni postupy: kontrola dokumentace, orientaéni ovéreni krevni skupiny u lGzka
(Sangvitest — délam u ldzka P!!), biologicky pokus, kontrola klinického stavu P a uchovani vzork(

e pred a po transfuzi vysetfime: TK, pulz, TT a orientacné mo¢

e P hliddme hlavné prvnich 10 min! po zahajeni transfuze

e typy pripravkQ: pIna krev, erytrocyty, trombocyty, granulocyty a plazma

PIna krev

e ziskdana standardnim odbérem, uchovava pfi teploté 2-6 °C, exspirace do 21-35 dni
e podava se jen vyjimecné — napf. u aktivné krvacejicich P se ztratou >25 % celkového objemu krve
e rychlost podani dle klinického stavu P, pti rychlostech >50 ml/kg/hod nutné pouZivat ohfev
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e dnes jako meziprodukt — pouziva se pro pripravu koncentratu ery, trombocytd, granulocytl a plazmy

Erytrocyty = koncentraty ery

e pfipravky s pfevaZzujicim obsahem ery
e ziskany z plné krve nebo hemaferézou
e obsahuji malou pfimés leukocytl, trombocytl a plazmy
e indikace: pfi klinickych projevech anémie — pfi Hb <70 g/l podam vzZdy transfuzi, pfi Hb 70-100 g/I dle stavu P,
pfi Hb >100 g/l nedadm transfuzi
e TU (transfuzni jednotka) — objem ery, ktery se ptipravi z 1 odbéru pIné krve, asi 300 ml
e 1TU M Hbo 10 g/l (hematokrit o 3-4 %)
e zvitdIni indikace moZno podat 0- (univerzalni darce ery), univerzalni pfijemce je AB (tzn. mizu podat ery i
jiné krevni skupiny — A, B nebo 0, je ale univerzalni darce plazmy), sk. 0 mize dostat pouze ery krevni skupiny
0
Rh+ mUZe dostat Rh-
dle pripravy a sloZeni typy pripravk:
o eryresuspendované — dfive erymasa, vétSina obsahu plazmy se nahradi ochrannym roztokem
o eryresuspendované, zbavené buffy coatu — | obsah leukocyt(, vhodné hl. u opakované
transfundovanych P
o ery deleukotizované — skoro zadné leukocyty, vhodné pfi prevenci aloimunizace, febrilnich reakci a
prenosu CMV
o promyté ery — urcené pro P s alergickymi reakcemi na ptfimés plazmatickych proteini nebo pro P s
IgA deficitem a anti-IgA
o zamraZené ery — pro dlouhodobé uchovani
o ozarené ery — k prevenci GvHD (u transfuzi velmi vzacna, ale fatalni komplikace, lymfocyty déarce
proliferuji v cirkulaci pfijemce a napadaji jeho tkané), u imunokompromitovanych P
e komplikace (plati i pro plnou krev):
o casné
=z neimunnich pricin
e obéhové pretiZzeni — pfi rychlém podani, az L-stranné SS
e citratova toxicita — | Ca - arytmie
o dalsi: fyzikdlni hemolyza, hyperkalémie, infekce, horecka, Sokovy stav
= zimunnich pricin
o akutni hemolyticka posttransfuzni reakce
o intravaskularni hemolyza ptijatych ery ihned po transfuzi
o pti ABO inkompatibilité
o projevy: horecka, tachykardie, bolest v bedrech, dusnost, neklid, zvraceni,
prajem, { TK, Sok, rendlni selhani a krvaceni pti DIC
o terapie: Ié¢ba hypotenze, udrzeni diurézy
o prevence: opakované kontroly (aby nedoslo k zaméné), ovéreni krevnich
skupin bed-side testem
e TRALI (transfusion related acute lung injury) — vyvolano protilatkami proti
leukocytim - nekardialni plicni edém)

o pozdni
=z neimunnich pFi¢in
e pretizeni Fe — riziko pfi opakovanych transfuzich (>100) - kumulace Fe ve tkanich —
projevy: pigmentace, jaterni selhdni, DM, hyperparathyreoidismus, SS — prevence:
chelatace
e potransfuzni infekce — HBV, HCV, HIV, HTLV, CMV, s¥filis, ...
= zimunnich pfi¢in
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e pozdni hemolyticka posttransfuzni reakce
o zrychlena destrukce pfijatych ery v odstupu dnll az mésicu
o VvétsSinou extravaskularni hemolyza (destrukce ery v retikuloendotelidlnim
systému)
o vdUsledku sekundarni imunitni odpovédi (P si vytvofil protilatky proti ery po
predchozi expozici cizorodym ery)
o projevy: { Hb a ikterus
o vétSinou lécba neni nutna
¢ aloimunizace proti leukocytdim — vznik u P po opakovanych transfuzich nebo u
opakované gravidnich @, projevy: febrilni nehemolyticka reakce, TRALI
e  GvHD u imunosuprimovanych

Trombocyty = koncentraty trombocytu

e pripravky s prevazujicim obsahem trombocyti
e skladuji se 5 dn( pti laboratorni teploté na tfepackach (zajistuji kontinualni michani)
e ziskadny z plné krve nebo hemaferézou
o trombocyty z plné krve — podavame 1 TU/10 kg P (nejcasté&ji 5-7 TU od 5-7 darct), 1 TU 1 o 5x10%/I
trombocytl
o trombocyty z hemaferézy —1 TU * 0 30 — 60x10°%/I trombocyt(
¢ mozno deleukotizovat
e indikace: { poctu trombocytl, znamky krvaceni
o cilovd hodnota: 50x10%/I trombocytl (u traumat mozku 100x10%/| trombocyt()
o profylakticky — pfi | poétu trombocytd <5 — 10x10°/I nebo pfed operaci uz pfi <50x10%/I
o kzastavé krvaceni u P s <50x10%/I trombocyt(
o u P sfunkéné abnormalnimi trombocyty nebo se I spotiebou trombocytl (horecka, septicky stav,
splenomegalie)
e obvykle nejsou ucinné u P s rychlou destrukci trombocytd (napt. ITP, TTP, DIC)
e doporucuje se shoda ABO a Rh
e UcCinek po dobu asi 4 dnd, 30-50 % prijatych desticek sekvestruje ve sleziné
e pokud nedojde ke 1 poctu trombocytl ani po opakovanych transfuzich — tzn. refrakterni stav — priciny:
imunitni (vytvoreni aloprotilatek prijemce proti HLA antigenim), neimunitni (splenomegalie, DIC)
e komplikace:
oz neimunnich pficin
=  Casné
e obéhové pretiZzeni — pfi rychlém podani
e anafylaktoidné-hypotenzni reakce — u P na ACEi (bradykinin prochazi
deleukotizacnim filtrem pti bedside technice deleukotizace)
o infekce
= pozdni — potransfuzni infekce — HBV, HCV, HIV, HTLV, CMV, syfilis, ...
o  zimunitnich pri¢in (Casné a pozdni)
= refrakterni stav
= febrilni nehemolyticka posttransfuzni reakce — pricina: protilatky pfijemce proti leukocytim
nebo trombocytim darce
= alergicka reakce — pfi opakovanych transfuzich, prijemce si vytvofi protilatky proti
antigenim plazmatickych proteind
= GvHD
= TRALI
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Granulocyty = koncentraty granulocyti

e pripravky s pfevazujicim obsahem granulocyt(

e vyznamna piimés ery a trombocyt(

e ziskany z plné krve nebo hemaferézou (za vyuziti hydroxyethylskrobu - > G¢innost separace)

e pred odbérem — mobiliza¢ni ptiprava — rhG-CSF (lidsky rekombinantni faktor stimulujici kolonie granulocyt()
nebo glukokortikoidy

e indikace: neutropenie <0,5x10%| s projevy infekce trvajici >24 h a bez odpovédi na ATB

e nutné testovani na ABO a Rh (kvUli pfimési ery)

e 1TU " pocet granulocytti o 1x10%/I na 1-2 dny

e pred podanim se ozafuji, mozné skladovat max 24 h

e komplikace: tfesavka, horecka, alergicka reakce (vhodné podat profylakticky kortikoidy, antihistaminika,
popf. antipyretika u rizikovych — ne ASA), HLA imunizace

Plazma

e tekutd slozka krve
e ziskdna z plné krve nebo aferézou (plazmaferézou)
e obsahuje vodu, KF, protilatky, proteiny a ionty
e pfi pfipravé se zmrazi — Cerstvé mrazena plazma (uchovani pfi -25 °C aZ po dobu 2 let)
e vyuZiti: transfuze, priprava kryosupernatantu nebo kryoprecipitatu, tvorba derivatl plazmy (= krevni derivaty
—albumin, f. VIII, IX, antitrombin, IVIG, ...)
e po odbéru se nechdva 6 mésicl v karanténé = poté se znova vysetii markery infekci (HBV, HCV, ...)
e indikace:
o terapie a prevence krvaceni pfi poruse hemostazy (pokud nelze podat protivirové osetieny
koncentrat KF)
o vyménna plazmaferéza u TTP a HUS
¢ nenivhodna pro objemovou substituci (syntetické koloidy jsou vyhodnéjsi)
e pred pouzitim se rozmrazi, poté nejlépe do 6 h nutno transfundovat
e davka: 10-20 ml/kg
e testy kompatibility se neprovadi, ale podava se plazma shodnda v ABO systému
e AB plazma je univerzalni k darovani (neobsahuje ani aglutininy anti-A ani anti-B)
e komplikace:
o zavainé alergické reakce
o b Ca (kvali citronanu sodnému) = na kazdych 500-1000 ml plazmy podat 10 ml 10 % calcium
gluconicum
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32.A Maligni nadory plic a pradusek
Obecna charakteristika
- maligni nadory plic mGzeme rozdélit na primarni a sekundarni (metastazy)
- nejpocetné;jsi skupinu primarnich nador( zastupuji bronchogenni ca = nadory pridusek i plicniho parenchymu,
dalSim primarnim tu je napf. karcinoid
- do plic nejcastéji metastazuji: ca prsu, GITu, ledvin, Stitné Zlazy, hlavy a krku, lymfomy, sarkomy

Epidemiologie bronchogenniho ca
- nej€astéjsi pricina umrti na malignitu u nas i ve svéte
& nejcastéji je diagnostikovan az ve stadiu IV = vzdalené meta (inoperabilni)
- 1. nemelanomové kozni ZN - 2. ZN prostaty / ZN prsu - 3. ZN kolorekta - 4. ZN plic
- nejcastéji diagnostikovan mezi 55. az 80. rokem
- Castéjsi vyskyt u muzi (cozZ koreluje s vyssi prevalenci kurakl v muzské populaci)
- u Zen rapidni narst
- v CR se zavadi screeningovy program na ca plic: spirometrie a nasledné LDCT (Low-Dose CT) u muzd a Zen mezi 55-
75 lety, ktefi jsou kuraci (nebo v poslednich 15 letech byli kufaci) s alespon 20 balickoroky.

Rozdéleni — UMET!
bronchogenni ca délime (dle biologickych vlastnosti) na 2 zakladni skupiny:
1. malobunécny bronchogenni ca (SCLC) (oviskovy, kulatobunécny, vietenobunécny) — 15 %
- roste rychle a ¢asné metastazuje (coz omezuje chir. terapii)
- obvykle
- je lokalizovan centralné!
- byva hormonalné aktivni

2. nemalobunécny bronchogenni ca (NSCLC) — 85 %

- roste (oproti SCLC)

- obvykle (oproti SCLC) méné citlivy k ChT a RT

a) spinoceluldrni (35 %) - lokalizovany typicky centralné (pfi bifurkaci segmentalnich bronch)
- ma tendenci uzavirat bronchus + invadovat do pfilehlé plicni tkané a
do mediastinalnich LU

b) adenoca (30 %) - lokalizovany typicky periferné (bez souvislosti s bronchy) - muze
postihovat pleuru
- lokalizovany Casto v terénu piedchoziho onemocnéni (TBC, fibroza,
pneumokonidzy — nékdy jako ca v jizvé)
- nejCastéjsi typ u NEKURAKU! (adenoca je taky East&j3i u 7en nez u muzd)

c) velkobunécny (15 %) - lokalizovany typicky periferné, ¢asto nekrotizuje, malo diferencovany

Etiologie a RF
endogenni priciny: zvySena aktivita CYP450 = zpusobuje zvysenou tvorbu kancerogen( z cigaretového koure
dale se mohou uplatrfiovat sniZena aktivita antioxida¢nich mechanisma ¢i mutace tumor-

supresorového genu p53 a dalsi mutace

sve

exogenni prFiciny: koureni (aktivni i pasivni), radon (napf. pronika jako plyn z nevhodnych stavebnich
material(l), azbest (a dale tézké kovy), ionizujici zafeni
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Klinicky obraz

- nejsou zadné ¢asné priznaky — tzn. rozvoj PRIZNAKU je obvykle spjat s ca v POKROCILEM STADIU!

a) plicni pfiznaky:

pocatecni: 1. novy déletrvajici kasel (3-4 tydny) ¢i zména charakteru chronického kasle (Mrekvence, intenzita)
2. hemoptyza (kdyz ca invaduje cévu),
3. opakované pneumonie (kdyZ ca zuzZuje bronchus)

pokrocilé:
1. dusnost
2. dysfagie
3. bolest na hrudi (kdyZ ca invaduje do pleury/svalstva/Zeber/kize)
4. chrapot (poskozeni n. laryngeus recurrens)
5.sy HDZ = M naplii krénich il + pozdéji otok krku a obli¢eje (Stokestiv limec)
6. u Pancoastova tu (nador apexu): sy horni hrudni apertury = kruté bolesti HK (z Gtlaku plexus
brachialis) nebo Hornerova trias = miéza, ptdza, enoftalmus
b) metastatické priznaky: CNS: neurologické/psychické poruchy
Skelet: bolesti/patologické fraktury
KD: anémie
meta do jater (sice Casté) ale byvaji klinicky némé
c) paraneoplastické ptiznaky (velmi ¢asté): - hyperCa?* + hypofosfatemie (ektopicka produkce PTH)
- hypoNa* (ektopicka produkce ADH)
- Cushingtiv sy (ektopicka produkce ACTH) = malobunécny ca!
- dermatomyositidy, periferni neuropatie, tromboflebitis migrans
Diagnostika

- podezfeni vznasime na zakladé anamnézy, fyzikalniho vys., zobrazovacich metod, ale definitivni dg. stanovujeme
aZz na zakladé histologického ¢i cytologického vysetreni (pred provedenim invazivniho vys. musime stanovit, zda je P
vibec lécitelny)

fyzikalni vys.: - ¢asto normalni, jindy oslabené dychani, zkraceny poklep (= znamky vypotku), chriipky
- vysetfit LU (nadklickové, SCM, v axile) a jatra
RTG hrudniku: - obvykle zastinéni v parenchymu/centralné v hilu, rozsifeni mediastina, pleuralni vypotek...

CT hrudniku s KL: - stanoveni rozsahu (T), zvétseni LU (ale nevime zda reaktivni ¢i metastatické)
PET/CT: - pro stanoveni N a M stagingu
MR: - pfi alergii na KL u CT + lepsi pro Pancoastuv tu a pro posouzeni prorlstani do hrudni stény

pro stanoveni rozsahu (stagingu):
USG bficha (pfi nejasnostech CT bficha), scinti skeletu, CT/lépe MR mozku, sternalni punkce/trepanobiopsie

pro definitivni dg. - stanoveni typingu a gradingu:

bronchoskopie (klistkami k histologii ¢i kartackem nebo BAL k cytologii) (Ize provést kryobiopsii) + makroskopicky
zhodnotime stav DC

VATS = videoasistovana torakoskopie s biopsii

mediastinoskopie

cilena transparietalni biopsie

torakotomie (posledni moznost)

eytologickévwSetfenisputa (je malo vytézné, max. u starsich, ktefi nemohou podstoupit invazivni vykony)
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Staging nadort plic

st. 1: T1-T2, ale NO a MO - u NSCLC ma chirurgicka terapie kurativni efekt
st. Il: T1-T2 a N1 (postiZeni uzlin ipsilateralné)

st. llla: T3 a NO nebo T1-T3 a N2 - pneumektomie

st. lllb: T4 nebo T1-T4 a N3 - inoperabilni

st. IV: vzdalené metastazy -> inoperabilni

Terapie

- zavisi na: celkovém stavu P, jeho komorbiditach, dle stagingu, typingu a gradingu a expresi nékterych molekul
A) terapie SCLC

- bez léEby ma median 1,5 — 3 mésice! s Ié¢bou (dle rozsahu onemocnéni) cca 0,5 — 2,5 roku!

zjednodusena klasifikace:

a) Limited disease (ohrani¢eni na 1 plicni kfidlo) — obvykle kombinace ChT a RT

b) Extensive disease (vSechny ostatni)

Tabulka 3 Definice stadii malobunééného karcinomu plic, podle konsenzu IASLC
(Stahel et al., 1989)

Stadium Popis rozsahu postizeni

Limitované Onemocnéni omezené na jeden hemithorax

s nebo bez postizeni ipsilateralnich nebo kontralateralnich mediastinal-
nich nebo supraklavikularnich uzlin

s nebo bez ipsilateralniho pleuralniho vypotku bez ohledu na cytologicky
nalez

Extenzivni Onemocnéni rozsahlejsi, nez je definovano LD

1. Chirurgicka jen vzacné (kvlli rychlému rdstu a casnym metastazam) a pokud, tak vzdy je doplnéna o systémovou

ChT

2. ChT (zaklad) 1. linie: cisplatina/karboplatina + etoposid + nékdy ifosfamid = témér vidy (95 %) dojde k relapsu!
2. linie: nastupuje pfi rezistenci na lécbu 1. linie nebo pfi progresi do 3 mésicl (jinak zase léky 1. linie)

3. RT (u nékterych i preventivni ozafeni mozku)

B) terapie NSCLC
la: chirurgicka resekce, zadna dalsi [é¢ba = vétsSina P se doZije 5 let
Ib = Illa: chirurgicka resekce + adjuvantni ChT
llIb: inoperabilni stddium, nadéje na uplné vyléceni je mald (ChT a RT vede ke zmenseni nddoru)
IV: paliativni systémova ChT/RT ke zmirnéni symptomu
biologicka lécba: inhibitory TK (erlotinib, gefitinib)
monoklonalni Ab proti R pro VEGF (bevacizumab)

Karcinoid

= maligni neuroendokrinni tu, tvofi max 2 % tu plic.

- nejcastéji je nachazen v plicich a GITu

- mohou byt nizce-, stfedné- i vysoce maligni

- mohou byt zdrojem ACTH, serotoninu = uvolnéni serotoninu (a jinych vazoaktivnich |.) z metastaz v jatrech >
karcinoidovy sy = flush, prlijem, bronchospazmus, u karcinoidu GITu postizeni pravostrannych chl. u karcinoidu plic
levostrannych chl.

- diagnostika obdobna

- terapie chirurgickd, u pokrocilych ChT a hormonalni T
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32.B Jaterni cirhoza

Jaterni cirhoza
Definice
Cirhdza predstavuje konecné stadium fady chronickych onemocnéni jater charakterizované zménou architektoniky
jater s poSkozenim jaternich fci a portalniho obéhu
- ma tyto 3 zakladni disledky: 1. portalni hypertenze
2. jaterni insuficience
3. M riziko HCC
- jaterni cirhéza je od urcitého stupné ireverzibilni stav
- jaterni cirhdze predchazi (a provazi ji): chronicka hepatitida (resp. steatohepatitida), fibréza, posSkozeni az nekréza
hepatocytll a nodularni regenerace

Patologicky obraz
pro vznik cirhdzy je charakteristicky zanik jaternich lali¢ka, tvorba difuznich vazivovych sept a neoagiogeneze

Etiologie

nejcastéji: alkohol, HCV, HBV, nealkoholicka steatdza (steatohepatitida) jater

méné castéji: AlO, hereditarni metabolickd onemocnéni (Wilsonova ch., hemochromatéza, porfyrie, glykogenéza), bilidrni
onemocnéni

v méné nez 10 %: idiopaticka

Klinicky obraz
od bezpfiznakového aZ po Zivot ohrozujici (dle stadia)
1. projevy: { hm. ¢i naopak I"hm. vlivem retence tekutin, Unava, dyspepsie
2a. manifestace jaterni insuficience:
hepatomegalie,
krvacivé projevy (petechie ¢i krvaceni do GIT) a
gynekomastie | degradace estrogent, palmarni erytém a pavouckové névy (| degradace estrogeni plisobi dilataéné na cévky),
Dupuytrenova kontraktura a svalova atrofie
otoky DKK, ascites,
jaterni encefalopatie,
2b. manifestace portalni hypertenze: viz ot. 13B

ktiZze: petechie, pavouckové névy, caput Medusae

hepatomegalie (i naopak zmensena cirhoticka jatra), splenomegalie, ascites, otoky

znamky hyperkinetické cirkulace: TTF, 1SV, L TK (kvili J intravaskularniho objemu a | systémové
rezistence)

komplikace: hemateméza pfi krvaceni z jicnovych varixd, spontanni peritonedlni bakteritida, hepatorenalni
SY., .. ;

« 7 7
ikterus + pavouckové névy ikterus + ascites
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Diagnostika

Klinicky obraz, laboratof (trombocytopenie, prodlouzeny PT, ™T), USG, elastografie < diky ni je mnohem méné
potieba biopsie

- pfi podezieni na portalni hypertenzi horni endoskopie!

Klasifikace

pouziva se napf. Child-Pugh (o klasifikace (1-3 body za kazdou polozku: ascites, jaterni encefalopatii, bilirubin,
albumin, INR); jinou klasifikaci je MELD skoére (hodnotici i rendlni poskozeni)

- dale zalezi na vysi portalni hypertenze

Terapie
= zakladniho onemocnéni + 1é¢ba komplikaci + dostatecna vyziva + a 0,5 roku USG screening HCC + transplantace

2. Primarni biliarni cirhdza = primarni biliarni cholangitida (PBC)

- jedno z AlO jater (Al hepatitida, PBC, PSC, IgG4 asociovana cholangitida ¢i hepatitida)

Definice

PBC je chronické autoimunitni granulomatdézni cholestatické onemocnéni, které je provazeno destrukci
(interlobularnich a septalnich) intrahepatalnich Zlu¢ovodi

- je to onemocnéni prevazné ZEN STREDNIHO VEKU! (Zzeny : muzi=9:1)

- kvli stigmatizaci pacientt bylo na Zadost prejmenovano (z cirhdzy = na cholangitidu)

Etiopatogeneze
Al poskozeni intrahepatalnich Zluéovodt, u 95 % P je tvorba antimitochondridlnich (AMA) Ab tfidy IgG; a IgGs
proti pyruvatdehydrogendaze

Klinicky obraz
dlouho asymptomaticky (jedina odchylka je TN ALP a GGT + nalez AMA >95 % pripadd (a nékdy ANA a ASMA)
protilatek)
pomticka na zapamatovani — 3 dvojicky, protoze holky chodi na zachod ve 2 :'D:
pruritus (hromadéni ZK) (¢asto 1. a nejtypictéjsi priznak) = pozdéji cholestaticky ikterus ("konjug. bilirubin)
xerostomie = pozdéji sucha kaze
osteoporodza (nedostatek vit. A, D, E, K) = pozdéji xantelazmata (hypercholesterolémie)
- v konec¢ném stadiu projevy cirhézy a portalni hypertenze
- pfiznaky jinych AlO! (AIO maji tendenci se sdruzovat)

Diagnostika

- klinicky obraz

- laboratof: PALP, GGT, P konjug. bilirubinu (+ bilirubin, ale -urobilinogen v mo¢i), nalez AMA, 12K a hyperCH
- USG (v ramci diff. dg. konjug. hyperbilirubinémie), MRCP (potvrdi obstrukci intrahep. Zlucovod)

- biopsie jater (provadime v pfipadé, Zze dosavadni vys. jsou negativni/nejasné (napf. AMA negativni), ale klinické
podezieni trva + dale pro staging)

Terapie

LV1: kys. ursodeoxycholova = choleretikum (namisto toxickych Zlucovych kys. je vylu¢ovana kys. ursodeoxycholova)
- 30 % P na ni bohuZel nezareaguje > tém se podava kys. obeticholova

- zmirnéni pruritu: cholestyramin (= pryskyFice = I., které na sebe vaZou ve stfevech ZK a tim omezuji enterohepatalni obéh)

- substituce vit. A, D, E, K

- transplantace jater
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ROZDILY OPROTI PSC
klinicky obraz pruritu a tnavy je téZ velmi podobny, ale je tfeba zminit zdsadni odliSnosti:

1. PSC je narozdil od PBC ¢asto asociovana s nespecifickymi stfevnimi zanéty, hlavné ulcerézni
kolitidou.

2. Muzi jsou PSC postiZeni Castéji nez zeny.

PSC se diagnostikuje hlavné pomoci MRCP.

4. Progndza PBC pfi dobré odpovédi na Ié¢bu UDCA je lepSi neZz u PSC.

w
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32.C Hypopituitarismus

Definice

Hypopituitarismus je oznaceni pro shiZeni Ci ztratu sekrece jednoho, nékolika nebo vSech hormont adenohypofyzy
vznikajici jako dlisledek poskozeni adenohypofyzy nebo hypothalamu.

»Panhypopituitarismus” = nedostate¢na sekrece viech hormonu adenohypofyzy.

Je-li postizena neurohypofyza vznika centralni DI

Preview

1. L STH = L GH = nanismus, slabost a { fyzicka vykonnost, " pomér tukové tkané vici svalové, MKV morbidita a
mortalita v dospélosti

2. J LH a FSH = hypogonadismus, popf. infertilita

3. L TSH = sekundarni/terciarni hypothyredza

4. L ACTH = Centralni hypokortikalismus (centralni = bily Addison) — lisi se od periferniho tim, 7e produkce mineralokortikoid
je zachovana (J ACTH zpusobi jen J glukokortikoid(i a androgeni) a Ze nenachazime pigmentace (protoZe neni zvySend produkce ACTH a tedy
ani jeho prekurzoru Proopiomelanokortinu, z néhoz vznikd i MSH)

5. { prolaktinu = porucha laktace po porodu

Epidemiologie
- je malo Casty, ale pravdépodobné je i poddiagnostikovany

Etiopatogeneze

NEJCASTEJl: 1. Utlak adenohypofyzy expanzivnimi procesy z okoli = adenom adenohypofyzy, kraniofaryngeom,
Ratkeho cysty, aneuryzma cévy, meningiom, gliom, germinom, chondrom, chondrosarkom aj.
Dale vSechny priciny vedouci k poskozeni mozku

. Genetické

. Trauma

. Zanét

AlO

. ischemie / subarachnoidalni krvaceni = vznika pituitarni apoplexie = infarkt hypofyzy (hl. adenohypofyzy)

. poOP, po RT

. Hemochromatoza, sarkoiddza, histiocytéza

. Idiopaticky

10. Sheehantiv sy = poporodni nekréza hypofyzy (behem t&hotenstvi hypertrofuje — pii porodu ztrata krve — ischemie —

nekréza)

© O N VA WN

Klinicky obraz
Zavisi na skladbé hormond, u nichzZ je snizena sekrece + pfFiznaky z expanze (je-li pri¢inou expanzivni proces)
Pokud dochazi k postupnému zaniku sekrece, déje se nejéastéji v pofadi: STH — LH a FSH — TSH — ACTH — prolaktin

1. JSTH: a) v détstvi = nanismus = zpomaleny aZ zastaveny rlst
b) v dospélosti = pomérné nespecifické i asymptomatické: Unava, | fyzicka aktivita, T pomérd
tukové tkané : svalové, | kognitivnich fci, J kardidlnich fci, inzulinorezistence, dyslipidémie,
osteopordza

2. L LH a FSH = Hypogonadotropni (= hypofyzarni/hypothalamicky = centralni) hypogonadismus:

muZ: - opozZdéna puberta (je-li porucha prepubertdlné), J libida, erektilni dysfunkce, infertilita, atrofie varlat,
ztrata ochlupeni, gynekomastie
- Isvalové tkané, P tukové tkané, | kostni hmoty, INZ rezistence, poruchy kognitivnich fci, KV riziko
- poceni, poruchy soustfedéni, poruchy spanku, deprese

Zena: - opozdéna puberta a primarni amenorea (je-li porucha prepubertdlné), nepravidelny mens. cyklus a
poruchy ovulace az sekund. amenorea, infertilita
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- I svalové tkané, P tukové tkané, | kostni hmoty, INZ rezistence, poruchy kognitivnich fci, P KV riziko
- poruchy sousttedéni, poruchy spanku, deprese
3. L TSH: slabost, Unavnost, zimomfivost, sucha klze, bradykardie, hypotenze, pfibytek na vaze, myxedém...
4. J ACTH: slabost, Unavnost, sklon k hypoglykemiim, ubytek na vaze, riziko Addisonské krize
5. U prolaktinu: <-- NEVYZNAMNE, PROTOZE PACIENTKY S TIMTO DEFICITEM VETSINOU JIZ MAJI PORUCHU
REPRODUKCE KVULI DEFICITU GONADOTROPINU.

+ pfiznaky z expanze (bitemporalni hemianopsie, Utlak hypothalamu (centrum sytosti, ANS, termoregulace), utlak
lobus frontalis (poruchy chovani, anosmie), Utlak lobus temporalis (¢ichové (ne sluchové???) halucinace)! + cefaleal!
+ hydrocefalus?

--> pfi pituitarni apoplexii --> se mizZe rozvinout akutni hypokortikalismus (Addisonska krize) a myxedémové koma

Diagnostika
- zahrnuje: a) vysetreni hormonalnich fci = odhali poruchy

sve

b) vysetieni zobrazovacimi metodami = odhali pticinu

a) vySetreni hormonalnich fci
Deficit STH: stimulacni testy = sledujeme, zda se zméni konc. STH a IGF-1 (INZ-like-Growth-Factor) napf.
po podani GHRH / INZ (pfi deficitu GH asi neni vzestup GH?) / glukagonu / argininu / L-dopy aj.

Hypogonadismus: anamnéza (porucha mens. cyklu) + fyzik. vys. (J varlat) + USG varlat + laboratof:
J testosteronu/estradiol a | gonadotropint = MR mozku + vidy kostni denzitometrie
(DXA)
Deficit TSH: J ¢iNTSH, 4 fT4, | fT3
Deficit ACTH: Jkortizolu, J ACTH a Synacthenovy test = test s podanim ACTH - povede ke { kortizolu
Deficit prolaktinu: J prolaktinu

b) vySetieni zobrazovacimi metodami
MR / CT pfi KI MR + vySetfeni perimetru (pro prikaz / vylouceni Utlaku n. opticus)

Terapie

Deficit STH: lidsky rekombinantni rastovy hormon (u déti chceme dosahnout stfednich hodnot ristu pro
dany vék; u dospélych to monitorujeme dle hladiny IGF-1)

Hypogonadismus: testosteronundekanoat / u Zen pred 40. r estrogen + gestageny, po 40. r substituujeme jen

pfi obtizich --> chceme-li navodit fertilitu superaktivni analoga gonadoliberinu (goserelin)
Deficit TSH: levothyroxin
Deficit ACTH: hydrokortizon + androgeny (je-li to nutné), ale na rozdil od primarniho hypokortikalizmu
nemusime podavat fludrecertisen

+ terapie priciny!
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32.D Doporucené postupy pro podani transfuznich pripravkl, potransfuzni

reakce
Organizace nemocnicni transfuzni sluzby

e zahrnuje ptipravu transfuznich pfipravkd, jejich skladovani a expedici + soucdsti: laboratof testu slucitelnost,
imunohematologické laboratore a laborator infekénich markerd
e vyroba transfuznich pfipravkl — fizena zédkony, vyhlaskami a metodickymi pokyny
e transfuzni oddéleni (TO) — vyrobci transfuznich pfipravki — zajistuji ndbor a evidenci darc(, posouzeni
zpUsobilost darcl k odbéru, odbér krve, zpracovani plné krve a povinna vysetreni pfipravku
e odbérova strediska — zajistuji nabor az odbér, poté v den odbéru odesilaji krev k vyrobci ptipravkl (TO),
nasledné se zpét dovazeji pripravky v mnozstvi dle potieby pfidruzené nemocnice
e transfuzni oddéleni FNOL:
o darcovska ¢éast
= klinickd — péce o darce pred, pti a po odbéru
= laboratorni — povinna vysetreni vzorkd po odbéru (imunohematologie, infekéni markery)
o pacientska ¢ast
= klinicka — |éc¢ebné aferézy
= laboratorni —testy slucitelnosti, potransfuzni reakce, prenatalni poradny
e transfuzni lékaf¥ kliniky/oddéleni dba na:

o dodrzovani zasad ucelné hemoterapie

o zachazeni s transfuznimi pfipravky na oddéleni dle zakonnych norem

o sleduje a predava ostatnim lékarim doporuceni TO

¢ hemovigilance — shromazdovani a analyza informaci o nezadoucich reakcich a udalostech
e predtransfazni vySetreni

o ucel: zajistit kompatibilni krevni substituci — darce a prijemce musi byt kompatibilni v ABO a Rh
systému

o odbér krve P a zaslani do laboratofe se 7adankou (jméno, ptijmeni, RC, hlavni a vedlejsi diagndza,
datum a ¢as odbéru, specifikace pozadavku, odd. kam se krev bude zasilat)

o v laboratofi— ABO a Rh systém darce i pfijemce, screening séra pfijemce na pfitomnost
nepravidelnych protilatek, velka kfizova zkouska (krvinky darce + plazma ptijemce = nesmi
aglutinovat!) a screening na infekéni onemocnéni krve darce (HIV, HBV a HCV, syfilis)

o uPvysetreni (TK, P, TT, mo¢ chemicky)

o ulbzka P —aktivni kontrola P a dokumentace, kontrola celistvosti konzervy, Cislo konzervy (zda
souhlasi se Zadankou) a kontrola krevnich skupin konzervy i pfijemce u llizka pomoci SANGVI testu s
anti A a anti B séry (biologicka zkouska se uz dnes nedoporucuje)

e typy pozadavku:

o planovany — obvykle nasledujici den

o statim—do2h

o vitdlni indikace — pfipravek vydan bez testu slucitelnosti

e ucelnd hemoterapie = Gcelna transfluzni terapie — cilena substituce téch krevnich komponent, kterych je
nedostatek v cirkulaci P
e plnakrev se dava vzacné, pouziva se k vyrobé:
o transfuzni pfipravky — vyroba na transfuznich oddéleni, nejsou protivirové oSetfené
o krevni derivaty — slozky plazmy, vznikaji zpracovanim plazmy ve frakcionacnich zafizenich,

Vv

o plazmatické proteiny ptipravované rekombinantnimi technikami — zejména KF
o vySetfen L a vypliuje anamnesticky dotaznik

o vySetfuje se ABO, Rh a screening nepravidelnych protilatek proti ery
o krev se povinné vysetfuje na HIV (1i2), HBV, HCV a syfilis — nezbytné negativni vysledky
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o odbérem se ztrati vic nez 200 mg Fe, doplnéni trva 40-50 dni = interval mezi 2 odbéry plné krve min
8 tydn( (? 4x rocné, & 5xrocné)

o docasné vylouceni darce: infekce, vystaveni se riziku infekéniho onemocnéni pfenosného transfuzi
(endoskopie, poranéni vpichem jehly, velky chirurgicky vykon, akupunktura), o¢kovani, téhotenstuvi,

e odbéry:
o odbérové systémy vidy uzaviené, material je sterilni a jednorazovy
o konecné napojeni vaku na transfuzni soupravu znamena otevieni systému - aplikovat do 4 h
o odbér plné krve (standardni odbér)
= 400 az 500 ml krve
= krev se smichd s ochrannymi roztoky a ndsledné centrifugaci se ziskaji transfuzni pripravky
(koncentraty ery, trombocytd, granulocytl a plazma)
o odbér technikou hemaferézy
= separdtor od darce odebira jen predem zvolené komponenty
= mozny i kombinovany sbér (nejcastéji trombocyty + plazma)
= +|ze pripravit i specidlni pfipravky (kmenové krvetvorné bky a lymfocyty)
» +|ze pripravit pfipravky se 1 obsahem komponent nebo se > objemem = |, pocet
podanych transfuzi P

Aferéza

¢ specidlni odbér predem zvolenych krevnich komponent pomoci separatoru
e princip: odbér urcité slozky krve (napf. trombocyty, leukocyty), zbyvajici slozky se vraci zpét darci
e separdtor funguje na principu centrifugace a membranové filtrace
e mozny i kombinovany sbér (nejéastéji trombocyty + plazma)
e +lze pripravit i specialni pripravky (kmenové krvetvorné bky a lymfocyty)
* +lze pripravit pripravky se 1 obsahem komponent nebo se 1 objemem > |, pocet podanych transfuzi P
e terapeutické hemaferézy:
o eliminacni vykony s cilem J, mnozstvi patogennich komponent nebo krevnich slozek v cirkulaci
o déleni:
= deplecni
e leukocytaferéza — napfr. u ALL, CLL, AML a CML — pfi projevech leukostazy a
hyperviskozity krve (leukocyty> 100x10%/1)
e erytrocytaferéza — napr. u primarni polycytémie (pro redukci zmnozenych ery),
hemochromatdza a hemosiderdza (pfri pretizeni Fe) — Gcinnéjsi nez venepunkce
e trombocytaferéza — napi. u CML, esencidlni trombocytemie — trombocyty
>1500x10%/I
=  vyménné
¢ vyménna plazmaferéza
o odstranéni vétsiho mnoizstvi plazmy s jejimi slozkami (protilatky,
aloprotilatky, inhibitory KF, paraprotein)
o odebrané mnoiZstvi se nahrazuje krystaloidy, koloidy, plazmou, ...
o indikace: Guillan-Barré syndrom, myastenie gravis, HUS, mnohocetny
myelom, ...
e vyménna erytrocytaferéza — napr. u srpkovité anémie, malarie — pat. ery
nahrazovany ery od zdravych darc(
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Krevni derivaty

hromadné vyrabéné |écivé pripravky z krevni plazmy
e vznikaji zpracovanim plazmy ve frakcionacnich zafizenich (frakcionace — déleni plazmy specidlni metodou na
jednotlivé slozky)
e protivirové osetfené (= bezpecnéjsi)
e typy krevnich derivata:
o albumin
= sterilni roztok, 6 % nebo 20 %
= indikace: Uprava objemu cirkulujici krve, ztrata nebo nedostatecnd tvorba albuminu
= 100 ml 20 % albuminu I objem cirkulujici krve o 400 ml
o Imunoglobuliny
= VIG
= indikace: primarni a sekundarni deficit protilatek (IVIG substitucné), prevence a podplirna
|é€ba infekci, [é¢ebna odpovéd u Al onemocnéni (napt. ITP, Kawasakiho nemoc — IVIG
imunomodulace)
o koncentraty KF
= protrombinovy komplex — obsahuje KF Il, VII, IX a X + antitrombin Ill, protein Ca S — indikace:
profylaxe a lé¢ba onemocnéni provazenych nedostatkem KF (hepatopatie, DIC, warfarin)
= fibrinogen — indikace: profylaxe a Ié¢ba vrozenych a ziskanych deficitl (dysfibrinogenémie a
afibrinogenémie)
= f. VIl —indikace: profylaxe a |Ié¢ba krvaceni u deficitu f. VII
= f. VIl —indikace: profylaxe a Ié€ba krvaceni u hemofilie A
= f. IX—indikace: profylaxe a |é¢ba krvaceni u hemofilie B
= f. VIl + vWf — profylaxe a |é¢ba krvaceni u P s von Willebrandovou chorobou
o koncentraty inhibitort
= antitrombin IlI
e hl. inhibitor trombinu a jinych aktivovanych KF
e indikace: vrozeny nedostatek (prevence a lé¢ba TEN — pfi Urazech, operacich a
imobilizaci) a ziskany nedostatek (hepatopatie, sepse, DIC)
=  protein C

Potransfuzni reakce

e Jedna se o nezadouci Ucinky transfuzni terapie, které mohou béhem nebo po transfuzi krevnich derivat(
nastat
e Dle zavaZznosti tyto potransfuzni reakce délime na
o Lehkou potransfuzni reakci — odezni po zastaveni transfuze
o Stfedné zavaZnou potransfuzni reakci — neodezni po lehké 1é¢bé, ale zaroven neni Zadouci
monitorovat Zivotni funkce
o Zavaznou potransfuzni reakci — dochazi k porucham az k selhavani organovych funkci — nutna
monitorace zivotnich funkci
e Akutni hemolyticka reakce
o Dochazi k intravaskularnimu rozpadu erytrocyt
o Nastava po zacatku podavani transfuze
o Pricinou je imunologicka inkompatibilita mezi krvi darce a pfijemce — neshoda ABO
o Priznaky: horecka, tfesavka, bolest v oblasti Zilniho vstupu, bederni oblasti; tachykardie, nauzea,
zvraceni, dusnost az Sok
e  Febrilni nehemolyticka reakce
o Projevi se vrozmezi 30-120 minut po zacatku transfuze
o Pri¢ina: transfundované rezidualni leukocyty u lidi, ktefi maji protilatky proti leukocytim

399



o
o

Pfiznaky: horecka, tfesavka, zimnice
Nedochazi k hemolyze, erytému ani k tachykardii

Alergicka reakce

o
o
o
o

M{ze nastat okamzité, ale i pozdéji

PFiCiny: plazmatické proteiny, proti kterym ma ptijemce protilatky
Alergicka reakce mlze nastat i u pacientd, ktefi maji protilatky proti IgA
PFiznaky: urtika, laryngospazmus, Sokovy stav

Potransfuzni reakce z pretizeni obéhu

o
o

Nastava nejcastéji u pacientl s primarnim kardinalnim selhanim, jako napf. ICHS
PFiznaky: pocit tihy na hrudi, cyandza, suchy kasel, dusnost, zvySena napln krénich Zil

Potransfuzni akutni poskozeni plic — TRALI

o

ZpUsobené leukocyty pritomnymi v transfuzi

Potransfuzni reakce stépu proti hostiteli (GvHD)
o T-lymfocyty darce reaguji s HLA-antigeny pfijemce (imunokompromitovany)
Prvni pomoc

o

Okamzité ukonceni podavani transfuze
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33.A Fyzikalni vySetreni srdce

Obecny uvod
Fyzikalni vys. patfi spolu s anamnézou k zakladnim vysSetfovacim metodam v kardiologii - tady se mGzes zkusit
zeptat, jestli mas fict néco i o anamnéze, abys ziskal ¢as :'D

Anamnéza
e zaméfeni na pfiznaky srde¢nich onemocnéni:
o bolest na hrudi — viz ot. 34D
= (asty pfiznak — mnoho pfi¢in (od neziavaZznych aZ po Zivot ohroZujici)
. muzZe byt: povrchova (koZni, svalova, kostni), hluboka viscerdlni (kardialni, pleurdlni, ezofagedlni,
pepticka, bilidmi, pankreaticka, ...) nebo psychogenni (panicka ataka, neurotické obtiZze)
= v praxi nejcastéji déleni na:
e Kardidlni — pfic¢iny: jschemické (napf. AP, AIM, aortilni stenoza, hypertroficka obstrukéni KMP,
arytmie, t&zka HN, anémie, disekujici aneuryzma aorty) a neischemické (perimyokarditida)
e nekardidlni — nejcast&jsi pficiny: muskuloskeletélni (vertebrogenni algicky syndrom), pleurélni,
GIT, psychogenni
o  dulnost—vizot. 12D
= subjektivni vjem nedostatku vzduchu nebo obtizného dychani provizené 1 dych. tsilim
P popisuje jako nedostatek vzduchu, pocit obtizného dychani, zadychavani, t&Zky dech nebo
nemoZnost popadnout dech
vznika u respiraénich onemocnéni, ale 1 u onemocnéni KVS, anémii a metabolickych nemoci, ...
dle okolnosti vzniku: namahova (P je dusny neimémeé zatézi)/klidova (trvala, zhorSuje se s pohybem)
klasifikace NYHA I -1V
ortopnoe = P spi v pololeZe, musi si sedat v diisledku dusnosti — tzn. dechovi tisen vézana na polohu
vleze
=  astma cardiale = paroxysmalni no¢ni dusnost = 2-4 hodiny po ulehnuti — P probuzen, musi vstat a
otevfit okno
o  palpitace — pocity buseni srdce, charakteristické pro arytmie
o  synkopa—vizot. 10A
= patii mezi kratkodobé poruchy védomi
= neocekavana, nahla nékolikavtefinova/minutova ztrata védomi a posturalniho tonu s padem a se
spontanni ipravou (obvykle do 20s), bez nasledné poruchy NS
= vznika v disledku pfechodné globalni hypoperfuze mozku
*  muZe ji piedchazet presynkopélni stav — prodromy bez ztraty védomi — kratkodoba zévrat' a nejistota,
nauzea, palpitace, poceni
o  otoky + T hmotnosti
o  namahovy kaSel — vyskyt na vrcholu namahy — P zat¢Z pierusi — konec kasle — napf. u mitralni stendzy,
intersticialnim plicnim edému
o  hemoptoe — vykaslavani nariiZovélého zpénéného sputa, u plicniho edému nebo plicniho infarktu
o  cyanéza, inava, bolest bficha

Fyzikalni vysetreni

1. Pohled

a) hrudnik: kyfoskoliéza, pectus carinatum Ci pectus excavatum (Marfan(yv sy — spjaty s aneuryzmem aorty),
poOP jizvy = po sternotomii (u byapasst, chlopennich nahrad),
viditelny uder hrotu = hypertrofie a/nebo dilatace LK, pulzace prekordia = aneuryzma LK

b) mimo hrudnik: Mnapln krénich Zil, otoky DKK, cyanéza, hepatojugularni reflux, hepatomegalie = PSS
dusnost pfi Fe€i, P D, palickovité prsty = LSS
pulzace krénich Zil = TriR
temné Cervené tvare a akralni cyandza = MiS (facies mitralis)
Mussetav priznak (kyvani hlavy s pulzaci) = AoR
oblicej barvy bilé kavy = subakutni IE
arcus lipioides cornae = hyperCH

2. Poklep
- hrubé orienta¢ni metoda pro urceni velikosti srdce

3. Pohmat

- zvedavy Uder hrotu = hypertrofie a/nebo dilatace
- vir = systolicky Selest

- vydouvani prekordia = aneuryzma

- hmatny kardiostimulator ¢i ICD

- otoky, hepatomegalie, hepatojugularni reflux
-vys. SZ
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4. Poslech

1. poslechové misto aortdlni chlopné - Il. meziZzebfi vpravo u sterna

2. poslechové misto pulmondlini chlopné - Il. meziZebfi vlevo u sterna

3. poslechové misto trikuspidalni chlopné - IV. — V. mezizebti vlevo u sterna

4. poslechové misto mitralni chlopné - prisecik IV.- V. mezizebti a medioklavikularni ¢ary, oblast hrotu srdec¢niho

fyziologicky: 2 ozvy - I. = systolicka = systolicka pauza (kratsi) = Il. = diastolicka - diastolicka pauza (2x delsi)
I. ozva = kontrakce myokardu, uzdvér Mi ch., Tri ch.
Il. ozva = uzavér Ao ch. a Pu ch.
Ill. ozva = fyziologicky max. do 30 let
IV. ozva = vibrace myokardu na konci diastoly = pfi systole sini
I. ozva je nejlépe slysitelna nad Mi ch. vleZze na L boku

patologie ozev: 1. Akcentace l. ozvy = MiS, tachykardie, horecka, ndmaha
2. Oslabeni I. ozvy = porucha kontraktility (myokarditida, AIM), perikardialni vypotek
3. Rozstép I. ozvy = RBBB/LBBB
4. Zesileni Il. ozvy = AH (nad Ao chl.), PH a PE (nad Pu chl.)
5. Oslabeni Il. ozvy = hypotenze, AoS

pridatné zvuky: 1. Klapnuti (klik) = zpGsobeno priitokem krve pres zizenou chlopen (srasty komisur zbrzdi
otevreni chlopné a ta se pod proudem krve rozkmita)
Casny systolicky klik = AoS
casny diastolicky klik = opening snap = MiS

Selesty:

- podkladem je zména lamindrniho proudéni na turbulentni

- délime je na: systolické (po |. ozvé) vs. diastolické (po II. ozvé) vs. kontinualni (systolicko-diastolické)
ejekcni vs. regurgitacni
charakteru (foukavy, lokomotivovy, crescendovy, decrescendovy, crescendo-decrescendovy)
dle intenzity (na 1. — 6. stupen (od 4. je hmatny vir)

Nejcastéjsi vady: AoS > MiR - AoR > MiS

A0S = systolicky crescendo-decrescendovy Nad A0 Chl. « s mosemiuas, viks oo dssen i e v v o e ot tm s prous kel
PusS = systolicky crescendo-decrescendovy nad Pu chl.

MiS = opening snap, akcentace I. ozvy, diastolicky decrescendovy nad Mi chl.

TriS = neni casta

AoR = diastolicky
PuR = neni casta
MiR = holosystolicky

Mechanicka chlopen = kliknuti
Perikarditida = Perikardialni treci Selest
FiS = nepravidelna AS
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33.B Bronchiektazie, cysticka fibrdza

1. Bronchiektazie

Definice

Bronchiektazie jsou ireverzibilni dilatace pradusek stfedniho a malého prisvitu, provazené chronickym zanétem
jejich stény a peribronchia

- bronchiektazie jsou spjaty s retenci hlenu - opakované infekce (bronchitidy) = zhorSeni bronchiektazie

Obecné mechanismy vzniku

1. slabost bronchialni stény (chybénim strukturdlnich protein(, chybénim elastinu, zanétlivymi destrukénimi
zménami)

2. zvySeny intraluminalini tlak

3. vnéjsi tah

4. cilidrni dysfunkce

Etiologie a patogeneze

A) VROZENE:
1. Williamstv-Campbellliv sy = vrozena ménécennost bronchialnich chrupavek
2. Tracheobronchomegalie = atrofie elastickych a svalovych vlaken

B) ZISKANE (idiopatické (a7 50 %! - €ast&ji u nekufaka!) / v diisledku jiné nemoci):
1. NEJCASTEJSI komplikace respiraénich zanéta (lokalizované bronchiektézie): pneumonie, AB, CHOPN, TBC
2. uCF
3. u kolagenéz: RA, SLE, Sjogrendv sy
4. u cilidrni dysfunkce z rliznych pricin (¢asto soucasné rhinitis chronica s polypy, sinusitidy)
5. u imunodeficita: AIDS, deficit IgA a 1gG, dysfunkce granulocytd, deficit al-antitrypsinu
6. u IBD (nespecifickych stfevnich zanétti): Crohnova choroba, UC + také u celiakie

Klinicky obraz
- vrozené se projevuji ¢asnéji, ziskané jsou déle asymptomatické
- u tzv. suchych bronchiektazii (v hornich lalocich) je stav dobry s minimalni expektoraci sputa
1. RECIDIVUJICi INFEKCNi BRONCHITIDY
2. produktivni kasel s expektoraci velkého mnozstvi sputa (nad 100 ml — tzv. bronchorea)
- kaSel reaguje na zménu polohy
- sputum je zapachajici
3. nékdy hemoptyza
4. dusnost
5. celkové priznaky: slabost, Unava, anorexie, | hm., anémie, porucha vyvoje u déti

Komplikace
a) recidivujici pneumonie, pleuritidy aZ tzv. bronchialni sepse
b) prekapilarni plicni hypertenze a cor pulmonale

Diagnostika

1. Anamnéza Castych respiracnich infekt( a purulentni expektorace

2. Fyzikalni vySetfeni — prizvuéné vlhké chripky

3. RTG - zvyraznéna peribronchialni kresba

4. HRCT (stéZejni) — nélez rozsitenych bronch(, ¢asto noduly (obraz puciciho stromu)

5. Funkéni vySetreni plic — v pokrocilych stadiich nalez obstrukéni poruchy

6. Laboratof - TMFW, leukocytéza, TNCRP

7. Mikrobiologie — pfi exacerbaci (je nutno zvazit, zda jde pouze o kolonizaci nebo etiologické agens)
8. Imunologické/genetické vysetieni — hl. v mladsim véku
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9. Nazdlni nebo bronchidlni biopsie — pfi podezieni na ciliarni dysfunkci

Terapie

1. Zakladni pravidlo je: u kazdé infekce DCD nasazeni SIROKOSPEKTREHO ATB v dostateéné davce a po dostatenou
dobu (pramérné 3 tydny) = s pfipadnou Upravou dle kultivace

- profylaktické poddavani (kromé CF a velmi komplikovanych bronchiektazii — tam ANO) neni jednoznacné prokazano
2. Mukolytika: ambroxol, N-acetylcystein, erdostein, bromhexin, alfa-dornaza u CF

3. Expektorancia: guaifenesin

- asto nebuliza¢né

4. bronchodilatancia - LABA nebo LAMA

5. dechova rehabilitace

- profylaxe ockovani

- krajni fesSeni: bronchoskopicka toaleta s odsatim hlenu, chirurgicka resekce, transplantace plic

2. Cysticka fibroza

=nejcastéjsi AR onemocnéni evropské populace.
-incidence je asi 1:2500
-onemocnéni spociva v poruse funkce CFTR = cystic fibrosis transmembrane conductance regulator, vyvolanou
mutaci CFTR genu kdédujici CFTR.
-gen je lokalizovany na dlouhém raménku 7.chromozomu a sklada se z 27 exon(
-bylo nalezeno vice jak 1600 mutaci tohoto genu, déli se na 5 tfid:
-mutace 1.-3.tfidy se pokladaji za tézké a jsou provazené insuficienci zevni sekrece pankreatu
-mutace 4.-5.tfidy mohou mit zachovalou zevni sekreci pankreatu, ¢asto hrani¢ni hodnotou koncentrace soli
v potu, nékdy i muzskou plodnosti.
-CFTR je protein, ktery funguje jako chloridovy kanal na apikadlni membrané bunék. Pfi jeho poruse dochazi k poruse
sekrece Cl a HCO3- (hydrogen uhli¢itanu) a zvySuje se tim absorbce Na ->a H20.
(Na kdzi zase nemUze byt Cl reabsorbovany -> slané déti)
-v 90 % pripadl je pri¢inou Umrti postizeni DC

CF je MULTIORGANOVE ONEMOCNEN!

1)DYCHACI CESTY

- v 1. roce obvykle jako chronicka bronchiolitida, pozdéji jako recidivujici infekce DCD a pneumonie (s postupné
stale kratSim obdobim remise)

-> chronické zmény vedou ke vzniku (BEDA) — bronchiektézie, emfyzematdzni buly, atelektdzy, destrukce plicniho
parenchymu

(vede k hypoxické plicni vazkonstrikci = cor pulmonale)

-P je kolonizovany/chronicky infikovany mikroby typickymi pro CF: St.aureus (véetné MRSA), H.influenza,
Pseudomonas aeruginosa, Stenotrophomonas maltophila, Burkholderia cepacia (ta je ¢asto multirezistentni)- vice
jak 17 druht (nepfiznivé ovliviiuje prabéh CF, mize vyvolat cepacia syndrom, ktery ve vysokém % vede v kratké
dobé ke smrti), dale pak mykozy — Aspergillus fumigatus.

- aZz ve 40 % za infekci DC vsak stoji bud' izolované viry (Influenza virus A, B, RSV, parainfluenza, adenoviry,
rhinoviry) nebo viry s bakteridlni superinfekci

V KO vede chronické postizeni respiracniho systému k: chronicky progredujici dusnosti, expektorace
hlenohnisavého sputa, kasel vede k nespavosti, palickovité prsty, soudkovity hrudnik, zprvu obstrukéni pozdéji
kombinovana porucha ventilace

INFEKCE DYCHACICH CEST
-lé¢ba je jedna z nejvyznamnéjsich slozek lé¢by CF
-ATB se musi podat, jakmile se v sekretu DC zjisti patogen nebo pti sebemensi znamce infekce.
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-EXACERBACE RESPIRACNI INFEKCE se projevi:
- tachykardie, zvySené trvani a intenzita kasle, produkce sputa a zména jeho barvy, omezena vykonnost, zhorseni
celkového stavu: Unava, slabost, zvysena teplota, zhorsena chut k jidlu, dusnost, zatahovani pomocnych dychacich
svall, tachypnoe, chropy, hyperinflace, horecka, ubytek vahy

-laborator — leukocytdza, zvysené CRP, pokles pO2/ zvyseni pCO2

-na RTG zmény — nové infiltrace, zvySend vzdusnost

->10% pokles FEV (jednovtefinova vitaIni kapacita)
-prevenci je samoziejmé ockovani — urcité i kazdoroéné na chripku

KOMPLIKACE V RESPIRACNIM SYSTEMU:

-OPAKOVANE SINUSITIDY, NOSNi POLYPY

- ALERGICKA BRONCHOPULMONALNI ASPERGILOZA

-PNEUMOTHORAX (obvykle po prasknuti emfyzematdzni buly) -plastovy (<20 % vzduchu v hemithoraxu) — klinicky
némy/mirna dusnost
-konzervativni terapie -> hospitalizace + sledovani

-rozsahly — nahle vznikla bolest na hrudniku
vystielujici do ramene, dusnost

-nutnd hrudni drendz a sani

-pti recidivach nutna chemicka/chirurgicka
PLEURODEZA (srGisty vedouci k zaniku pleuralni
dutiny)

-maly
-drén (prerusit fyzioterapii, pokud se déla chirurgicky
vykon — nutné rehabilitovat co nejdtive)

-HEMOPTYZA - vznika rupturou bronchidlnich arterii/cév v granulaéni tkani zan&tem zmé&néné tkané
-masivni >300 ml krve/24 hodin nebo opakované ztraty 100 ml/den v rozmezi aZ tyden
-u mensich déti jsou vyznamné jesté mensi ztraty
T: hospitalizace, indikuje se i.v. podavani ATB, vysadi se Iéky, které by mohly krvaceni zpUsobit, nepodava se
nic inhalaéné, pfi pripadném koagulacnich defekt( se podava vit K/ zmrazena plazma/ specifické faktory.
-dava se VAZOPRESIN s vazokonstrikénim ucinkem
-davaji se antifibrinolytika — kyselina paraaminobenzoova/ tranexamova
-bronchoskopicky se déla balénkova tampondda, v indikovanych pfipadech se déla embolizace krvacejici
arterie
-HYPOXICKA RESPIRACNI INSUFICIENCE (parcialni)-> hypoxie vede ke vazokonstrikci plicnich cév -> plicni hypertenze
-> COR PULMONALE —> selhani
-HYPERKAPNICKA RESPIRACNI INSUFICIENCE (globdlni) — pfi exacerbacich infekci/ pfi vzniku komplikaci jako je
PNO/hemoptyza
Respiracni selhani se projevuje: dusnost, zhorseni kasle, nechutenstvi, bolesti hlavy, somnolence
T: 1écba zakladniho onemocnéni, oxygenoterapie, pripadné ventilaéni podpora
(Opakované exacerbace CF -> vedou k respiracnim selhani, ktery je hlavni pfi¢inou umrti déti s CF)

2)TRAVICIi USTROJI V travicim Ustroji dochazi k zahuétovani stfevniho obsahu s moznymi désledky:

-MEKONIOVY ILEUS (cca u 10-20 % novorozenci s CF) — NPB novorozencl — KO: do 48 hod. po porodu zvraceni

s primési zluci, nafouknuti bfriska, pozdni odchod mekonia.

- INSUFICIENCE ZEVNIHO PANKREATU - NEPROSPIVANI KVULI MALABSORPCI (z poruchy traveni tukl a proteinti)
- patogeneze: obstrukce pankreatickych vyvodlii > pankreatitida a destrukce acinii - fibrotizace

pankreatu
KO: steatorrhea, meteorismus (velké vzedmuté brisko), bolesti bficha, malnutrice s hubnutim,
hypalbuminémie, anémie, priznaky hypovitaminézy A, D, E, K

- nékdy DM (uplatriuje se jak { INZ, tak i T INZ rezistence) = zhorsuje plicni fce a zvySuje mortalitu
- dg.: oGTT nebo glykémie na lacno nad 7,0 mmol/I alespon pfi 2 mérenich nebo glykémie na la¢no nad 7,0
mmol/I + postprandialni glykémie nad 11,0 mmol/I
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- CastéjSi GER, GASTRITIDA i VCHGD

3) ZLUCOVE CESTY A JATRA > “viskozita zlu¢e > obstrukce zlu¢ovych cest
CHOLELITIAZA
STENOZA DUCTUS CHOLEDOCHUS - bolest bricha, cholestaticky ikterus, cholangitida,
BILIARNI CIRHOZA (cirhdza jater je 3. nejéastéjsi pricina imrti u P s CF!)

dg.: MT (hl. ALP, GGT), USG bficha

4) u muze obstrukce VAS DEFERENS -> OBSTRUKCNi AZOOSPERMIE
(-existuje i jako dlivod neplodnosti u Zen -> vazky sekret ucpe vejcovody).

5) NADMERNE ZTRATY SOLI hl. pfi P poceni
- hyponatremicka dehydratace, Sok z horka (zdkaz saunovani a vystavovani se vysokym teplotam)

6)ONEMOCNE"Nf LEDVIN -> vzdcné (vyssi riziko tvorby kamend, vyskytuje se i amyloiddza), poddvdni nefrotoxickych
leki mazZe vést k rendlnim selhdni — proto nutné sledovat i rendlini funkce.
7)OSTEOPENIE a OSTEOPOROZY — zvysené riziko fraktur (T: vyZiva, bisfosfondty)
8)ARTROPATIE — vysvétluje se jako projev autoimunity, bolest postihuje vétsinou velké klouby
-jednim z projevt je HYPERTROFICKA PLICNf OSTEOARTROPATIE
-palickovité prsty + periostititda dlouhych kosti
9)PORUCHA STAVU VYZIVY -> proteinovd a energetickd malnutrice -> NEPROSPIVANI
-HYPOPROTEINEMIE s EDEMY
-KOMPLIKACE DEFICITU VITAMINU
11)SYNDROM ZTRATY SOLI
-AKUTNI ZTRATA SOLI -> hyponatremickd dehydratace -> Sok z horka
-CHRONICKA METABOLICKA ALKALOZA s hypokalémii
-SLANA CHUT POTU
11)ABNORMALNI IMUNOLOGICKE NALEZY, DILATACNI KARDIOMYOPATIE, ANEMIE...

PREVENCE
1)PRIMARNI — vy3etteni nosi¢stvi, vyetfeni partnerd pred asistovanou reprodukci
2)SEKUDNARNI — prenatalni diagnostika v rodinach s nemoci

DIAGNOSTIKA

1)NOVOROZENECKY' SCREENING

-u novorozencl nebyvaji (mimo mekoniovy ileus) vétSinou Zadné klinické projevy napadné -> proto soucasti
celoplosného novorozeneckého screeningu

-STANOVUJE SE HLADINA IMUNOREAKTIVNIHO TRYPSINOGENU (IRT), ze suché kapky, ktera se novorozenci odebira
mezi 48-72 h po narozeni

-pokud je hladina IRT zvysena, zjistuje se z téze kapky i mutace CFTR genu

-pfipadna diagnéza se potvrdi POTNIM TESTEM

2)POTNI TEST — vy3etteni chlorid(i v potu = zlaty standart diagnostiky
-stimulace poceni pomoci PILOKARPINOVE IONTOFOREZY
-SBER potu pomoci filtra¢niho papiru
-chemicka analyza koncentrace chloridd TITRACNI METODOU.
-déld se 2x -> pokud je vétsi jak >60 mmol/l — svéd¢i pro CF, 30-59 mmol/l — hranicni (atypie), <30 normalni

3)MOLEKULARNE — GENETICKE VYSETRENI -> pétra se po 2 mutacich (genu CFTR) — jedna mutace genu je na
chromozomu matky a druha mutace je na chromozomu otce.

4)PRl°JKAZ INSUFICIENCE ZEVNi SEKRECE PANKREATU
-neni nutny pro diagnostiku, je ale nutny pro rozhodnuti zavedeni substitu¢ni terapie pankreatickych enzym(

406



-STANOVUJE SE KONCENTRACE ELASTAZY (enzym pankreatu) VE VZORKU STOLICE = je-li nizka, svédéi to pro
insuf. pankreatu !
(-dala by se i stanovit koncentrace vitaminu E v krvi)

5)POMOCNE VYSETROVACI METODY:

PRI KAZDE AMBULANTN{ KONTROLE — pulsni oxymetrie, mikrobiologické vy3etteni sputa, antropologického

vySetfeni, spirometrie (FEV, méreni maximalnich vydechovych rychlosti v nizsich objemovych polohach plic MEF 25 a

50).

1x ROCNE :
-RTG plic (popfipadé HRCT), KO a diferencial, koagulacni status, biochemické vysetieni (ionty, jaterni a
renalni funkce, albuminémie, ADEK vitaminy, CRP, odpady iontl moci), imunologické + Ab proti aspergiltm,
EKG, ORL, SONO bficha, déti nad 10 let OGTT, kostni denzitometrie, doplnéni antropologického vysetfeni o
tloustku koZnich fas + pfedozadni prdmér hrudniku.

-ukazatele zanétu (FW, CRP, KO) — minimalné 1x za 3 m

TERAPIE
Kvalita a prodluZovani véku Zivota nemocného = vcasna diagnostika, 1é¢ba a patrani po komplikacich.

Nosné pilite |écby jsou:

1. péce o dobrou prichodnost dychacich cest inhalacemi a naslednou fyzioterapii (dechova fyzioterapie a
pohybové aktivity)

Inhalace — 3x denné po dobu 15 minut pomoci vykonného inhaldtoru

A) Amilorid ve FR — plsobi jako blokator resorpce Na, ale kratkodoby Gcinek.

B) Hypertonicky 3-7% roztok NaCl — pomérné vydatné fedi sputum, ma i baktericidni Gc¢inky, ale nékteré pacienty
drazdi a mlze vyvolat i bronchospazmus; pfed jeho inhalaci se doporucuje pouzit inhalacni beta-2 mimetikum.

C) Velmi U¢innd v pfipadé hnisavého sputa je rekombinantni lidska DNAza — dornaza alfa

-v purulentnim hlenu CF stépi DNA uvolnénou z rozpadlych polymorfonukleard a tim zkapalfiuje sputum.

s
N \ v mhroxao macniim - aln na o hodn Alouthodobam

E) Pti kolonizace dychacich cest Pseudomonas aeruginosa-inhalac¢ni aplikace antibiotika tobramycin/colistinu.
D) V pfipadé zvysené bronchialni reaktivity — inhalaci bronchodilatancii ¢asto v kombinaci s inhala¢nimi
kortikosteroidy.

Shrnuti: amilorid, hypertonicky roztok NaCl, DNAaza, mukolytika, ATB, bronchodilatantia a KS

Nasledna dechova fyzioterapie ma za cil vycistit dychaci cesty od nafedéného hlenu.
e poufZivaji se rlizné pomucky: flutter, PEEP masky a dalsi

2. vysokokaloricka strava a uZivani travicich enzymu v kapslich,

-Nemocni CF s insuficienci zevné sekretorické funkce pankreatu musi uZivat pred kazdym jidlem substituci
pankreatickych enzym( ve formé Zelatinovych kapslich — Kreon

-Strava musi byt vysokokaloricka, na 130-150 % doporucenych dennich davek pro béznou populaci (kvali
nedostatecné resorpce a zvysenému vydeji energie pfi praci dychacich svall a expektoraci.)

-zastoupeni viech Zivin véetné vlakniny

-strava musi byt bohatd na tuky (az 45 %)

-suplementuji se AD E K a NaCl

-probiotika (kvali ATB)

-alternativa: sipping, PEG, parenterdlni vyZiva

Shrnuti: vysokokaloricka strava bohatd na tuky, ADEK, suplementace NaCl, probiotika

3. potlaceni infekce a zanétu agresivni protizanétlivou antibiotickou lécbou.

- antibiotika se nasazuji ihned pfti prvnich zndmkach infekce a ve vysokych davkach.

- pti kazdé akutni exacerbaci respiraéni infekce — Sirokospektra ATB s protistafylokokovym tcinkem (amoxicilin s
klavulanatem, cotrimoxazol, cefalosporiny I. a Il. generace, doxycyklin) - vysoké davky, minimalné na 14 dnd.
-pti zachytu Pseudomonas aeruginosa — ciprofloxacinem v kombinaci s inhalaci tobramycinu/kolistinu (A: i.v.
betalaktamy v kombinaci s aminoglykosidy)
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- NEJVETSIM stragdkem je infekce vyvolana-Burkholderia cepacia, kterd je na antibiotika témé¥ rezistentni. ATB se
pro ni Setfi pro pripad akutni exacerbace respiracni infekce; nutné byva poddavani trojkombinace antibiotik
(MEROPENEM, IMIPENEM, PIPERACILIN, COTRIMOXAZOL, CIPROFLOXACIN, CHORAMFENIKOL, CEFTAZIDIM).
-Pomérné casté jsou i infekce mykotické, (Candida spp. a Aspergillus) - nutna Iécba antimykotiky.

-pomocna protizanétliva lécba — azitromycin, ibuprofen, kortikoidy...

HYGIENICKO-EPIDEMIOLOGICKE REZIMY: tizkostna péce o Cistotu, dezinfekce pomacek, neméli by myt nadobi,
neméli by rano chodit na zachod jako druzi, vyhybat se stojatym vodam, P s CF by se neméli stykat at si nepredavaji
patogeny.

4. |écba komplikaci.

DM — kontroly glykémie, inzulin

Znamky postiZzeni jater: ursodeoxycholova kyselina

Znamky osteopordzy: VIT D, Ca, popfipadé bisfosfonaty

Transplantace plic je jedinou Iécebnou moznosti pro pacienty v konec¢ném stadiu progredujiciho plicniho
onemocnéni.

5.Psychosocialni podpora-Klub nemocnych CF, Spolek solnicka
6.Novinky v lécbé

Prvni moZnosti kauzalni [éCby pfinaseji tzv. potenciatory a korektory defektniho CFTR proteinu-> zvySuji omezené
otevirani CFTR kandlu pro chloridové ionty nebo které upravuji chybu ve vycestovani Spatné narfasené bilkoviny CFTR
smérem k bunééné membrané.

Ivacaftor — potenciator

Lumacafotr — korektor

(Ilva a Lumir sli na kdvu)

Ve vyvoji Atalauren (A ta Laura se k nim pridala) -zaméreny na premature stop codon mutaci — ktera zpUsobi
predcasné ukonceni translace proteinu CFTR.

PROGNOZA
e P se dnes dozZivaji primérné 44 let
e (Zajimavost — nejdéle Zijici Zena s CF se doZila 86 let — opravdu raritni)
e VétSinou umiraji na respiracni komplikace
e zavisi na diagnostice, 16¢bé, compliance, a typu organové postizeni.

Ze cvika: nejcastéjsi mutace F508 delta U nds maji moduldtory asi % P - je jen pro nékteré mutace
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33.C Akutni komplikace diabetes mellitus (diagnostika a IéCba)
1. Hypoglykémie
2. Hyperosmolarni hyperglykemické koma
3. Diabeticka ketoaciddza a ketoacidotické kdma
4. Laktatova acidoza a laktacidotické kdma

1. Hypoglykémie

Definice

Normoglykémie je ptiblizné 3,4 — 5,6 mmol/I

Prah glykémie pro manifestaci symptomdi je individualné ODLISNY, a proto nelze stanovit pfesnou hranici glykémie,
kterou bychom mohli oznacit jako tu, kterd povede k manifestaci hypoglykémie. Nicméné Americka Diabetologicka

-----

hypoglykémii.

Etiologie

Pri¢inou hypoglykémie je nepomér mezi davkou INZ/PAD, prijatymi sacharidy a fyzickou aktivitou = tzn. Ze si
diabetik podal pfilis mnoho INZ ve vztahu k jidlu ¢i fyzické aktivité (hypoglykémie mZe nastat i s odstupem nékolika
hod.)

- zakladni prevenci je edukace P a selfmonitoring — kontinudlni méfice glykémie dnes maji vystrahu pfi hypoglykémii
(rodicovi se to zobrazi na telefonu)

- také se muze podilet T mnozstvi alkoholu (potladuje glukoneogenezi) a rendlni insuficience => |, vylu¢ovani PAD
Patofyziologie

INZ nejen, Ze snizuje glykémii, ale také brani vyplaveni kontraregulaéniho hormonu glukagonu. Sekre¢ni odpovéd'
adrenalinu je navic u diabetika sniZzena a objevuje se az pfi téZsi hypoglykémii.

Klinicky obraz

aktivace SY:  palpitace, tachykardie, tfes, Gzkost, chladna bleda klze, poceni, hlad, parestezie

neurologické: nesoustfedénost, podrazdénost, Unava, cefalea, kiece, poruchy védomi az kéma, poruchy vizu
(rozmazané ¢i dvojité vidéni) a sluchu

Klinicka klasifikace

LEHKA: P se je védom svého stavu, spolupracuje, je schopen si sam pomoct

STREDNI: P ma vyrazné piiznaky, ale p.o. |é¢ba byva jesté Uspésna

TEZKA: Porucha védomi. P vyzaduje pomoc jiné osoby. Nutna parenteralni lé¢ba: glukéza nebo glukagon

Terapie
Cilem je vratit glykémii k normé (5,6 mmol/l)

LEHKA a STREDNi: p.o. jednoduché cukry nejlépe tekuté v davce cca 10-15 g = vyékame 15 min, zda pfiznaky
odezni 2 nepomuze-li 2 zopakujeme a po 20—-30 min zméfime glykémii
- po podani jednoduchych cukri je Zadouci podat i slozené sacharidy, abychom predesli
opakovani hypoglykémie!

TEZKA: porucha védomi (bezvédomi) je KI k podani Glc p.o. kv(li riziku aspirace
a)vterénu: - kazdy diabetik je vybaven glukagonem pro i.m./s.c. v pfedplnéné stiikacce 0,5 mg ¢i 1 mg
b) v nemocnici: - optimalné 40 % Glc, ale postacii 10 % ¢i 20 % které nedrazdi perif. zily = cilem je navratit
védomi a dostat se na cilovou glykémii 5,6 — 7 mmol/I
- u kiec¢i poddme glukagon i.v.
- s podavanim 10 % ¢i 5 % Glc jesté pokracujeme po odeznéni hypoglykémie a jakmile je P
schopen polykat, dostava sladky napoj a pozdéji stravu
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2. Hyperosmolarni hyperglykemické kdma

= pomérné vzacny stav vznikajici hl. u starSich P s DM2

- obvykle se rozvine pfi interkurentni infekci (nebo jiném stavu zhorsujicim kompenzaci DM)

Hyperglykémie (¢asto nad 40 mmol/l) - prekroceni renélniho prahu pro Glc (10 mmol/l) - glykosurie a osmoticka
diuréza = polyurie a Zizen = tézka dehydratace - J TK, I'TF, znamky dehydratace (\{ turgor, suché sliznice,
halonované oci, nehmatny pulz), kiece, poruchy kvalitativniho védomi - porucha kvantitativniho védomi az kdéma

dg: Laboratof: hypergly (¢asto nad 40 mmol/l), hyperosmolarita plazmy (nad 320 mmol/kg H,0), glykosurie,
negativita ketolatek v moci a séru, normalni BE
znamky dehydratace = Mhematokrit, mGze byt dilu¢ni hypoNa+, ale i normoNa+ ¢i hyperNa+, Turea a
kreatitnin)

T: - nalJIP!
- rehydratace + INZ
rehydratace: 0,9 % FR 1000ml inf. za 1 hod. - poté dale tfeba 10ml/kg hm./hod. (4 — 14ml/kg hm-)
INZ: i.v. 0,11U/kg/hod. perfuzorem = pokles glykemie pozvolny o 2-4 mmol/I za 1 hodinu
- je-li hyperNa* nad 155 mmol/l > podame % FR tj. 0,45 % FR!
- pfi glykemii 15 mmol/l zaéneme k FR ptidavat 5 % Glc
+ LMWH + ATB pfi zanétu + UPV nékdy

Progndza: Nepfizniva, dano vy3sim vékem, naopak u diabetické ketoaciddzy je pfizniva, ale je to zase dano mladsim
vékem, ve kterém se vyskytuje ¢astéji, naopak u laktatové aciddzy je zase nepftiznivd, dano vyssim vékem +
komorbiditami

3. Diabeticka ketoaciddza

Definice

DKA je Zivot ohroZujici akutni komplikace, kterd je ¢astéjsi u DM1, ale mlze se vyskytnout i u DM2

- také se ¢asto manifestuje pfi interkurentnim onemocnéni

Pro definici musi byt naplnéna tato laboratorni kritéria: 1. Hyperglykémie >11 mmol/| (nemusi byt moc vysoka)
2. Vendzni pH <7,3 nebo bikarbonat <15 mmol/I
3. Ketonémie nebo ketonurie

Klasifikace tize DKA

MIRNA: pH vendzni krve 7,2 - 7,3
STREDNI: pH vendzni krve 7,1 - 7,2
TEZKA: pH vendzni krve <7,1

Patofyziologie

Nedostatek INZ + nadbytek kontraregulac¢nich hormon glukagonu, adrenalinu, kortizolu, rlstového hormonu >
vede k nadmérné lipolyze (beta-oxidaci) = to vede k pfehlceni Krebsova cyklu = hromadéni acetyl-CoA >
ketogeneze = hromadéni silnych organickych kyselin = ketokyselin > MAc se zvySenym AG

Hyperglykémie = osmoticka diuréza s diluéni hypoNa* = dehydratace 2 hypovolémie, hypotenze az stav
cirkulaéniho selhani

CAVE! Anionty silnych organickych kyselin jsou metabolizovany za spotfeby H*, oznacujeme je proto jako
»potencialni hydrogenuhli¢itany” < rychla terapie ketokyselin predstavuje riziko zvratu z MAc do smrtici MAI!!!

Klinicky obraz

Polyurie, polydipsie, dehydratace (oschlé sliznice, { turgor, halonované oci, Spatné hmatny pulz az Sokovy stav),
mUzZe zvracet, bolesti bricha (= tzv. pseudoperitonitis diabetica), acetonovy zapach z Ust, Kussmaulovo dychani,
pfiznaky z aktivace SY, neurologické projevy (viz vySe) aZ acidotické koma
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Diagnostika

1. Anamnéza

2. Fyzikalni vys.

3. Rychle zméf¥it glykémii glukometrem + monitoring ZZF (TF, TK, D, Sp0O.) + EKG!

4. Laboratof: a) biochemie krve: glykémie, mineralogram, urea, ASTRUP - ketonémie? HbA:c, osmolalita séra
b) mo¢ bioch./sed./kult. ketolatky, glykosurie
c) KO

5. EEG? Oc¢ni pozadi, RTG plic

Terapie

- musi byt minimalné konzultovana se specialistou znalym problematiky DKA a musi byt vypracovany protokol

k [é¢bé v daném zatizeni

- 1é¢ba na JIP

- dehydratace je vidy hyperosmolarni, kvtli hyperglykémii = tzn. korekce osmolality nesmi byt rychla jinak hrozi
EDEM MOZKU! = snizovat gly max. o 2-3 mmol/l za 1 hod.!

Cile: korekce dehydratace, korekce mineralQ, korekce ABR, normalizace glykémie

1. Rehydratace 0,9 % NaCl tak tfeba 1000ml za 1 hod., poté dale tfeba 15ml/kg hm/hod., ale pfi zndmkach Soku
volumexpandér — Deficit tekutin mGze byt klidné 12 litra!!!

2. Hyperglykémie: INZ i.v. 0,11U/kg/hod. perfuzorem + KCI! (pfi DKA je vZdy deplece kalia!)
- taky glykemii snizujeme postupné o 2-3 mmol/l za 1 hod. jinak hrozi edém mozku!
- pfi glykemii na hodnoté 15 mmol/l zacneme k FR pfidavat 5 % Glc

3. MAc se upravuje rehydrataci a podanim INZ (ten inhibuje ketogenezi a umoznuje metabolizaci ketokyselin na
bikarbonat) = proto bikarbonaty nebyvaji indikovany (jen u tézké MAc pH <6,9)

4. Laktatova acidoza a laktacidotické kdma
Etiologie

1) Typ A = pfi hypoxii

Sok, hypoxemie, intoxikace CO, tézka anémie

2) Typ B = normalni oxygenace, M tvorba a | odstraniovani laktatu
metformin (obvykle jen u P s renalni insuficienci, u P v sepsi, u P s tézkym SS), onemocnéni jater, sepse, toxiny

vznika MAc se PMAG

Klinicky obraz
dusnost, Kussmaulovo dychani, bolest bficha, nauzea, vomitus, porucha védomi az kdma

Diagnostika
acidémie (mnohdy i s pH <6,9), PMlaktat nad 5 mmol/l (norma je do 1,2 mmol/I), TAG nad -18mmol/l, nemusi byt
vyrazna hyperGly!

Terapie
1. Lé¢ba zakl. onemocnéni, monitoring ZZF
- zlep$eni tkafové perfuze REHYDRATACI
- zlepeni oxygenace OXYGENOTERAPIi/UPV
- zlep$eni iontové dysbalance KOREKCI IONTU
2. NaHCO3"
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33.D Metody ocistovani krve (extrakorporalni hemodialyza, peritonealni
dialyza, kontinualni metody, hemoperfuze a plazmaferéza)

Definice
Metody ocistovani krve spolu s transplantaci ledvin predstavuji mechanismy umoziujici podporu nebo nédhradu
(byt nedokonalou) funkce ledvin — odstrariovani toxind, metabolitd, udrZzovani vodni, iontové a acidobazické

rovnovahy < z toho si taky odvodi§ vétsinu indikaci — obecné indikaci je hromadéni dané slouéeniny, které nelze zvladnout konzervativné.

Obecna charakteristika
Tyto metody jsou pouzivany jak v akutnich (AKI, otrava, akutni hyperhydratace (nezvladatelnd diuretiky), akutni
iontové dysbalance) tak i v chronickych (CHSL) situacich.

Klasifikace
1. (Extrakorporalni) hemodialyza (,Uméla ledvina“) = mimotélni ocistovani krve pomoci difize a ultrafiltrace pres
semipermeabilni membranu
2. Peritonealni dialyza = dialyza pres pobfiSnici jako membranu, pres kterou dochazi k vyméné tekutin a I.
& TYTO 2 metody se vyuZivaji pro nahradu fce ledvin pfi CHSL
3. Kontinualni metody = dialyza s kontinualni pomalou ultrafiltraci vyuZivana u P na JIP. UZivand tam, kde nelze
provést intermitentni metody
<& Metoda pouZivana u P s AKI
4. Hemoperfuze = vychytavani toxickych I. ¢i 1€kl pres absorpéni material (pi. aktivni uhli, pryskyfice) ulozeny
v hemoperfuzni kapsli.
& Metoda pouZivana u P s akutni otravou
5. Plazmaferéza = extrakorporalni metoda, kdy je krev odebrana z téla - odseparuje se plazma a krevni bb. >
krevni bb. se vrati z5 do téla - plasma se bud"
a) ocisti imunoadsorpci Ci filtraci (napf. ocisti od autoAb) = selektivni plazmaferéza
b) nahradi darcovskou plazmou ¢i roztokem albuminu = neselektivni plazmaferéza
& Metoda pouzivana u darcti plazmy, u AlO, u hematologickych, metabolickych ¢i nadorovych onemocnéni

Cévni pristupy k dialyze

a) Docasny = dvojcestny katetr zavedeny do v. jugularis, méné v. subclavia, v. femoralis.
- je jen pro omezeny pocet vykonu!

Indikace: AKI, pfed zaloZenim trvalého pfistupu

b) Trvaly = MV1: uméle vytvofeny AV shunt mezi a. radialis a v. cephalica (popt. a. ulnaris a v. basilica, radio
bazilicka, femoro-saphenicka) — k arterializaci Zily (= Zila dilatuje a sténa zmohutni) dochazi za 4 — 6 tydnQ
od vytvoreni A-V shuntu - nelze-li > MV2: Zilni $tép i uméla protéza v pazi ¢i na predlokti
Komplikace: hematom, trombdza, aneuryzma, infekce, ruptura, stendza, SS kvili hyperkinetické cirkulaci

- dllezité je, aby P s CKD byl odeslan k nefrologovi véas (tj. nejpozdéji kreatinin >200 pmol/I = pfechod z G3b do G4), a tedy, aby se véas
indikovalo zajisténi trvalého cévniho pfistupu! Asi 1/3 P je stéle posilana ve fazi CHSL, kdy maji uremické p¥iznaky a musime pouzit docasny p.

Extrakorpordlni hemodialyza

Definice

= mimotéIni ocistovani krve pomoci difuze a ultrafiltrace pres semipermeabilni membranu

Obecna charakteristika

- krev ptichazi do styku s cizorodym materidlem - srdzeni - krev v obvodu musi byt antikoagulovdna heparinem
- u P s krvacivymi projevy pouzivdame bezheparinovou dialyzu, kdy se dialyzator co 15-30 min proplachuje FR

NMonitorace tlaku krve

- P dochazi na hemodialyzu cca 3x — 4x tydné na 4—6 hod. P . Detaisaraieduchosgoh
Fyziologicky . = H { / Ocisténa krev
. . roztok i v“\ >A é-_{ u

princle - . Ciuta al
3 ¢asti: 1. Mimotélni obéh krve (obéh pro krev) Jatyzagni S

Pouzita \{J «\Dk'aa ;:\):Izaer; ) Pacient
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2. Dialyzator = kapilara (hl. féni jednotka)
3. Dialyzatovy obvod (obéh pro dialyzat)

Stroj (okruh) pfecerpdva Zilni krev P pomoci rotaénich pump = v mimotélnim okruhu se udrzuji viceméné stejné
podminky jako v téle - do hadicky je pfivadén heparin = krev vtece do dialyzatoru — po jedné (vnitfni) strané
membrany protéka krev LAMINARNIM proudénim (tzn. ery se hromadi v ose toku a membrana je tak vice omyvana
plazmou) + po druhé (vné&jsi) strané membrany protéka dialyzaéni roztok V PROTISMERU TURBULENTNIM
proudénim - oCisténad krev se vraci do pacienta

prutok krve: 200 - 300 ml/min

prutok dialyzatu: 500 ml/min - spotieba dialyza¢niho roztoku po 4 — 6 hodinové dialyze je cca 150 |

rychlost difuze zavisi na: konc. gradientu, molekulové hm. latek, permeabilité membrany

vstup dialyzaéniho  vystup dialyzaéniho 7N
vystupujici ! 3 “3]‘:3“!!10 | Pump
5 I}-" i ator = -
- ! - 1D - \ ;/
] = —m
et TR
Fresh

Cleaned blood | dialysate

Filtration of
« metabolic waste

Used
. | dialysate

Pump
- dialyzacni roztok je pfipravovan smisenim firemné nebo Iékarné ptipraveného roztoku HCO3- s upravenou H20

- dialyzacni roztok ma pH podobné jako v krvi a obsahuje ionty pftiblizné ve stejné konc. jaka se fyziologicky nachazi
v plazmé + mlzZeme tam pridat K+ ¢i Ca2+ a korigovat tak iontové dysbalance + u P s DM1 hrozi hypoglykémie, takze

priddvame Glc

Peritonealni dialyza

vyhody: P nemusi dochazet na dialyzu, absence krevnich ztrat, tim, ze je kontinulni tak, je hladina metabolitd a iont
vyrovnana (kdezto u P, ktery dochazi na dialyzu, tak pred tou dialyzou ma treba hyperK+), absence kom plikaci AV shutn(

nevyhody: omezend moznost koupdni, trvald prfitomnost katetru a dialyza¢niho roztoku v bfiSe, riziko peritonitis

- je srovnatelnd s pfedchozi metodou

Indikovana u: déti, obéhové nestabilnich P, problémy s cévnim pfistupem, mladych (pracovné) aktivnich lidi

Princip
Pacientovi vede do a z peritonedlni dutiny katetr - tim se napousti a vypousti dialyza¢ni roztok
a) kontinudlni dialyza = v dutiné peritonealni je dialyzacni roztok nepretrzité
al) ambulantni = P si sédm, co 6 hod. vyménuje roztok (tzn. 4x za den)
a2) automatizovana = P si pfes den nic nevyménuje a na noc se napoji na pfistroj, ktery mu to 3—5 x vyméni
b) intermitentni (dnes vzacné) = dialyzac¢ni roztok je ponechan v dutiné bfisni jen urcitou dobu nékolik dni v tydnu

Indikace k dialyze

Chronicka (pravidelnd) hemodialyza

Kreatinin: nad 600 umol/I Urea: nad 30 mmol/I| eGF <25 ml/s/1,73m? = stddium G5
- pfed zahajenim je zapotfebi v€as zaloZit trvaly cévni pristup + ockovat proti HBV

- nejCastéjsim divodem je CHSL u diabetické nefropatie
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Akutni hemodialyza

1. HyperK* (od 6,5 mmol/I) nezvladatelnd konzervativné
2. Hyperhydratace (hl. pfi plicnim edému) = vyrazna pozitivni bilance tekutin nezvladatelna konzervativné
3. MAc (pH pod 7,2) nezvladatelnd konzervativné

4. Intoxikace toxinem, ktery je mozno dialyzovat

5. Hyperamonemie, hyperazotémie (kreatinin >600 pmol/I, urea >30 mmol/l) hyperCa*" >4,5 mmol/I, hyperNa*
>180 mmol/I|

6. Zavazna hypotermie

Komplikace dialyzy

NEJCASTEJl: 1. HYPOTENZE (p¥ili§ rychla ultrafiltrace vody > pokles cirkulujiciho volumu = |, TK) & infuze FR
2. KRECE DKK méné HKK (pFilis rychla ultrafiltrace vody nebo nevhodné sloZeni iontél v roztoku =
3. iontova dysbalance (hypoNa+, hypoK+, hypoCa2+)) ¢ infuze FR / aplikace Ca2+ / zména roztoku
4. Arytmie (kvili iontovym dysbalancim — hypoK+) & KCl
5. Krvaceni (kvali heparinizaci) ¢ u P s P rizikem bezheparinova hemodialyza
6. Dysekvilibracni sy (u P s vysokou predialyzac¢ni konc. urey - rychly pokles urey v krvi po dialyze je
provazen pomalym poklesem urey v likvoru - zvySena osmolalita likvoru = nasavani vody po
osmotickém gradientu -> edém mozku a sy nitrolebni hypertenze
7. Horecka (nejcastéji pri infekci cévniho vstupu)

8. PERITONITIDA (nejcastéjsi komplikace u peritonealni dialyzy)

Veers

KV komplikace (zodpovédné za 50 % umrti dialyzovanych P): ICHS, CMP, hypertrofie LK
Rendlni osteodystrofie, anémie
Specidlni dialyzac¢ni komplikaci je: amyloiddza dialyz. synovii, kosti, Slach

= sy karpalniho tunelu
intoxikace hlinikem

Kontinualni metody

- pouziva se na JIP (az 30 % P na JIP rozvine AKI), tam kde nestaci intermitentni dialyza (pf. hyperhydratovani P se SS,
sepse)

- trva dny az tydny

- vyZzaduje zavedeni docasného dialyzacniho dvojcestného katetru (veno-vendzni?)

- hl. riziko: krvaceni kvuli heparinizaci

- bud’'v podobé hemoperfuze = hemofiltrace nebo v podobé hemodialyzy nebo v podobé hemodiafiltrace = kombo

Hemoperfuze = hemofiltrace

= krev protéka pres adsorpéni material (aktivni uhli, pryskyfice), ktery na sebe navaze |., které chceme z krve odistit.
- do pristroje protéka substitucni tekutina (bez toxinu a s pfislusnou koncentraci iontl) a z pfistroje odtéka dialyzat
odvadéjici toxiny z filtru

Indikace

Otrava léky, houbami, herbicidy, rozpoustédly, tyreotoxicka krize

Plazmaferéza

Indikace

DARCOVSTVI PLAZMY!!111

AlO: Goodpasteurtiv sy, antifosfolipidovy sy, Myasthenia Gravis, Sy Guillain-Barré,
kryoglobuliny, IK, aloimunizace P aj.

Hematologické: TTP, Waldenstromova makroglobulinémie

Metabolické: fulminatni Wilsonova ch.
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u hemodialyzy se nemusi substituovat tekutina

- u starsich, malo perspektivnich — staci
u hemodiafiltrace se musi substituovat ta ztracena tekutina — je Ucinnéjsi, tim, Ze se obméni ten objem v organismu,
takze se vice odplavi téch metabolit( v dialyzatu = tzn. pouzivdme to u P (mladych, perspektivnich), kde dbame na

to mit lepsi hodnoty téch metabolitll v organismu
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34.A ldiopatické intersticialni pneumonie; Hypersenzitivni pneumonie;

Systémova onemocnéni pojiva

IPP = Intersticialni plicni procesy — uvod
= heterogenni skupina vzacnych zavaznych chorob charakterizovanych zanétem a fibrotizaci plicniho intersticia.
Casto jsou postizeny i kapilary, endotel a bronchioly.
Tyto choroby mohou mit obdobny klinicky obraz (hl. kasel a progresivni ndmahova dusnost + krepitus nad plicnimi
bazemi, ale odlisny radiologicky a histopatologicky nalez.
- 4 nejCastéjsi: 1. IPF

2. IPP asociovana se Systémovym onemocnénim pojiva

3. EAA = Exogenni alergicka alveolitida = Chronicka hypersenzitivni pneumonie

4. IPP asociovana s koufenim

vrsve

- priciny: a) znama pficina: polékova postizeni, EAA, pneumokonidzy, infekéni etiologie, systémova
onemocnéni pojiva, postransplantacni imunopatologické stavy (GvHD — po transplantaci plic ¢i KD)
b) 1IP: IPF, AIP = Akutni intersticidlni pneumonie, LIP = Lymfocytdarni intersticidlni pneumonie, DIP =
Deskvamativni intersticialni pneumonie
c) granulomatdzy: sarkoiddza, vaskulitidy, granulomatéza z Langerhansovych bunék (koureni je
kauzalni faktor)
d) jiné: eozinofilni pneumonie, neurofibromatdza, lymfangioleiomyomatdza aj.

- KO (viz vyse), komplikace: PH, Dg. (OA, FA, HRCT, biopsie plic), T (\ expozice vyvolavajicimu f. + léky +
transplantace)

1. Idiopatické intersticialni pneumonie

= heterogenni skupina chorob plicniho intersticia, které se vzajemné lisi klinickym obrazem, radiologickymi i
histopatologickymi nalezy a tim i terapii a progndzou.

- obraz intersticidlni pneumonie mohou vyvinout i néktera systémova onemocnéni pojiva nebo potransplantacni
imunopatologické stavy (GvHD — po transplantaci plic ¢i KD) nebo polékové (pf. MTX)

- nejzavazné;si |IP je IPF = Idiopaticka plicni fibréza (NEJSOU UCINNE KS, HMIUNOSURRESIVA AN| CYFOSTATIKA!)

- dalsimi IIP jsou napf. AIP = Akutni intersticialni pneumonie, LIP = Lymfocytarni intersticialni pneumonie, DIP =

Deskvamativni intersticialni pneumonie, Nespecifické intersticialni pneumonie (EAA, systém. onem. pojiva, HIV) aj.

IPF = Idiopaticka plicni fibréza (NEJCASTEJSI a NEJZAVAZNEJSI 11P!1!)
Definice

IPF je chronicky fibrotizujici intersticialni proces nejasné etiologie vyskytujici se u dospélych
- hl. muzi 50-70 let

- jedna se o restrikéni chorobu plic se zdvaznou progndzou (median preziti 3 roky)

Etiopatogeneze

neni zcela jasna — uplatriuje se uniformni patologicka odpovéd na infekéni i neinfekéni agens 2 coz vede
k opakovanému poskozeni vystelky alveol( s naslednym nekontrolovatelnym jizvenim.

- zanét se mlze vyvinout az sekundarné.

Klinicky obraz
1. (vétsinou pomalu) progredujici nAmahova a pozdé&ji klidova DUSNOST, ale mohou se vyskytnout i aku
exacerbace (Zivot ohrozujici)

2. Snizeni fyzické vykonnosti (snadna unavitelnost)
3. Kasel

4. u % P PALICKOVITE PRSTY = viz obr.

<

5V pOZdéjéI’Ch stadiich — cyanéza, cor pulmonale chronicum (= remodelace a J fce PK u plicniho onem. zpstiobujici prekapilarni PH), Rl

6. poslechovy ndlez — krepitus (,chiize po zamrziém snéhu“) nad plicnimi bazemi (krepitus je pro plicni fibrozy typicky!!!)
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Diagnostika
stézejni pro dg.: radiologicky a histopatologicky obraz!
1. anamnéza — postupné progredujici dusnost + kasel
2. fyzikalni vysetfeni — pali¢kovité prsty, krepitus (= traskani“/ ,mnutiviast v ruce” na konci inspiria) Nad bazemi => RTG/HRCT!
3. RTG — zesilena cévni kresba az retikulace, pozdéji obraz plicni fibrézy s vostinovou plici
4. HRCT (presnéjsi) — obraz tzv. UIP = obvyklé (usual) intersticialni pneumonie
5. Funkéni vySetreni plic — typické restrikéni onemocnéni (jako pneumonie) takze:

a) spirometrie: | TLC, |\ { VC, I L FVC,  FEV1 pFicemz Tiffenaliv index je normalni ¢i zvySeny

b) snizeni difuzni kapacity plic, mérené za pomoci transfer faktor pro CO (TLco) = o vice nez 30 %

c) snizené complience, cozZ se projevi na kfivce tlak-objem ¢ pomoci celotélové bodypletysmografie
6. BAL = bronchoalveolarni lavaz — typicky zmnoZeni granulocytl v BALT (je-li naopak zmnoZeni lymfocytl —
uvazujeme spiSe nad exogenni alergickou alveolitidou)
7. Plicni biopsie (chirurgicka/bronchoskopicka kryobiopsie) — je spolu s radiologickym nalezem stézejni (ale ne
vsichni P ji mohou podstoupit — u téch si musime vystacit s BAL) — rovnéz nalézame obraz UIP

Terapie
CAVE! u IPF prakticky viibec NEJSOU UCINNE: KS-imunesupresivaa-eytostatika — NEMELY BY SE POUZ{VAT!
- vysokodavkované KS i.v. poddvame pouze u akutni exacerbace (kterd je aZ Zivot ohroZujici)
LV1: pirfenidon = blokuje fibrozu a potlacuje zanét (napf. inhibuje proliferaci fibroblastd, sniZuje produkci TGF-B)
- hlavni NU: fotosenzitivita kiize, anorexie, hepatotoxicita
dalsi 1ék: nintedanib (tyrozin-kindzovy inhibitor pouZivany i v onkologické indikaci; hl. NU: krvaceni a prdjem)
posledni LV: transplantace plic
paliativné: opiaty (tlumi dusnost), domdci kyslikovy pfistroj (DDOT) (ale UPV jen zhorsuje fibrézu)

2. Hypersenzitivni pneumonie = EAA = Exogenni alergicka alveolitida

Definice

EAA je difuzni postiZzeni plic, které vznika po opakované inhalaci organickych antigend u geneticky
predisponovaného jedince.

spada do skupiny ,Nespecifické intersticialni pneumonie” = IPP s chronickym zanétem mirného az stfedniho stupné
a bez specifického histopatologického nalezu odpovidajicimu UIP (ale je tam specificky radiologicky nélez =
,Subpleural sparing”)

- toto onemocnéni ma rlizné klinické formy (akutni/chronickou) a mlze vést az k ireverzibilni fibroze.

Etiopatogeneze

podstatou je hypersenzitivni reakce lll. typu: Inhalaci do téla pronikaji Ag (napt. Ag plisni, ze sena atd...) 2 proti nim
vznikaji 1gG Ab = Ab spolu s Ag vytvafi IK, které jsou normalné vychytavany fagocyty (které maji R pro Fc fragment),
ale u geneticky predisponovaného jedince > dochazi k ukladani IK do tkani (do plic) = to vede k rozvoji zanétu a
aktivaci komplementu

Klinicky obraz

A) Akutni EAA — vyviji se za 4-8 hod. od expozice Ag
1. horecka, tfesavka

2. slabost

3. cefalea, myalgie, artralgie

4. dusnost, tlak na hrudi, kasel

- pfiznaky odezni do 24-48 hod.

B) Chronicka EAA — vyviji se pliZivé po opakované expozici malé koncentraci Ag
1. pomalu progredujici ndmahova dusnost, slabost, anorexie, hubnuti
- vysledkem miiZe byt a7 PLICNi FIBROZA > komplikace: cor pulmonale, respiraéni selhdni

417



Diagnostika

- stéZejni je anamnesticky udaj o expozici, CT, BAL, nékdy biopsie

fyzikalni vySetfeni — nalez krepitu bilat. na bazich + typické , kvikoty” (piskoty) + palickovité prsty
- jinak viz vysSe (v BALT prevazuji CD8+ T-ly)

laboratof: nalez specifickych I1gG

Terapie

1. Identifikace a zamezeni expozice antigenu

2a. akutni EAA: KS

2b. chronicka progredujici EAA: azathioprin ¢i mykofenolat-mofetil

3. Sytémova onemocnéni pojiva s postizenim plic
- spadaji do skupiny , Nespecifické intersticidlni pneumonie” = IPP s chronickym zanétem mirného az stfedniho
stupné a bez specifického histopatologického nalezu odpovidajicimu UIP (ale je tam specificky radiologicky ndlez =

»Subpleural sparing”)
- postiZeni plic je u systémovych onemocnéni pojiva pomérné ¢asté a mlzZe urCovat preziti P
nejéastdjiu: 1. Systémové sklerodermie — u ni se NEJCASTEJI vyvine plicni fibréza (a je i nejéastéji pricina smrti)
2. Sjogrenova syndromu — cca 30 %
3. polymyozitidy/dermatomyozitidy - cca 30 %, zde je nejCastéjsi a nejzavaznéjsi komplikaci
ASPIRACNi PNEUMONIE - 1.P leZi, 2.ma dysfagii, 3.imunosuprese
4.RA — u cca 20 % (vétSinou nebyva zavaziné)
5. SLE — obvykle nebyva zavainé
6. Ankylozujici spodylitidy — obvykle nebyva zavainé
Systémova sklerodermie
- plicni postiZeni se vyskytuje hl. u P s pozitivnimi ATA (Anti-Topoisomerase-Antibodies) = autoprotilatky proti
topoizomeraze

Terapie: zakladem jsou KS, dale kombinace s imunosupresivy, probihaji studie s pirfenidonem a nintedanibem
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34.B Alkoholova nemoc jater, nealkoholova tukova nemoc jater

1. Alkoholické postizeni jater

= oznaceni pro vzacné akutni (akutni alkoholova hepatitida) nebo Castéji chronické (od relativné benigni steatézu
pres steatohepatitidu s fibrézou aZ po cirhézu) postiZeni jater vzniklé abusem alkoholu.

- za ,,bezpelné” mnoistvi lze povazovat do 30 g ¢istého alkoholu/den = cca 0,5 piva, 2dcl vina, 2 panaky

- predstavuje jednu z nejcastéjSich p¥icin jaternich chorob!

Epidemiologie
CR je 4. zemé na svété v mnozstvi alkoholu na osobu!

Patogeneze
alkohol = acetaldehyd = pUsobi toxicky na hepatocyty
roli hraje ale i: ROS a zmény biochemickych, bunécnych, imunologickych, genetickych a humoralnich mechanism

obvykle poc¢atecné vznika steatéza (plné reverzibilni pfi nékolikatydenni abstinenci) = po ni steatohepatitida, ktera
je fibrogenni (také reverzibilni, i kdyz fibrézni zmény mohou pretrvdvat) = po ni cirhéza

Klinicky obraz

steatdza: asymptomaticka (ndhodny nalez na USG ¢&i M™T)

steatohepatitida: nespecifické pfiznaky — nauzea, anorexie, hubnuti, inava, horecka, obcas ikterus
cirhdéza: nelisi se od cirhdzy jiné etiologie (viz. ot. 32B)

Diagnostika — pro dg. (abusus, JT, USG/elastografie)
anamnéza abusu a potizi, fyzikalni vys. 2> hepatomegalie
laboratorni znamky abusu alkoholu: 1. AST/ALT nad 2 (asT je v mitochondriich a alkohol je mitochondriaini jed)
2. deficit vit. B;; = megaloblastova anémie = MPMCV a { Hb
3. MGGT (bez TALP — proto je taky bereme vidy spolecné ty 2 enzymy)
4. M % CDT v krvi = carbohydrat-deficientni-transferin (typicky pred
transplantaci a u psychiatrickych P vySetfujeme) nebo etylglukuronid v moci
5. Jdalbumin a prodlouzeni koagulacnich ¢asli (znamka tézsiho postizeni)
USG a elastografie (FibroScan)

Terapie

- ABSTINENCE - mozna regrese fibrdzy i pocinajici cirhdzy; vyrazné zlepsuje prognozu ve viech stadiich

- transplantace (pouze u P, kteti prokazatelné abstinuiji)

hepatoprotektiva, jaterni-dieta € nemaji vyznam! (naopak, horsi je malnutrice, ¢ili ddlezita je spravna vyziva P)
- substituce vit. B

- v nékterych pripadech KS

2. Alkoholicka steatdza

- pfedstavuje prvni stupen jaterniho postizeni, ktery vznikd u vSech P s chronickym abusem

- existuje i nealkoholicka steatdza (méné castd viz nize)

- jedna se o reverzibilni, klinicky némy stav, diagnostikovany pomoci USG (elastografie) a (JT)?

Patogeneze

alkoholdehydrogendza spotiebovava NAD+ za vzniku NADH - tim se inhibuje citratovy cyklus = tim se hromadi
acetyl-CoA a uprednostni se reakce SPOTREBOVAVAIICI NADH, co? je napF. syntéza MK = vznikd steatéza jater

+ dalsi mechanismy (1 tvorba ROS, denaturacéni Ucinek proteinli CM hepatocytl, T permeabilita stfeva...)

NEALKOHOLICKA STEATOZA JATER (NON-ALCOHOLIC FATTY LIVER DISEASE = NAFLD)
= manifestace metabolického syndromu € tzn. vyskyt tzce koreluje s vyskytem visceralni obezity a DM2
- musi byt vyloucéeny jiné pficiny (alkohol, Iéky, vrozené metabolické poruchy)
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- tak jako alkoholickd mlze prechazet do steatohepatitidy s fibrézou az cirhdézou

patogeneze: (tak jako u metabolického sy) nepomér mezi pfijmem a vydejem energie > hromadéni tuk( >
visceralni tuk se chova jako endokrinni organ produkujici prozanétlivé cytokiny a volné MK - v hepatocytech se
zvysuje syntéza TAG - ty se ukladaji ve formé tukovych kapének

diagnostika: USG, riizné indexy, ale dg. steatohepatitidy pouze na zakladé jaterni biopsie

3. Steatohepatitida

= ztukovaténi jater s prdvodnim fibrogennim zanétem - vede k fibrdze jater, ktera je podkladem nasledné cirhézy
Patofyziologie

poskozeni hepatocyt( ¢i Zluéového epitelu 2 produkce prozanétlivych mediator(i = aktivace jaternich
hvézdicovych bb. - jejich diferenciace v myofibroblasty > produkuji kolagen typu I a lll > uklddd se v ECT =>to je
podklad FIBROZY

pro vznik CIRHOZY je charakteristicky zanik jaternich lalG¢ka, tvorba difuznich vazivovych sept a neoagiogeneze

4. Alkoholicka cirhoza

Definice
Cirhdza predstavuje konecné stadium rady chronickych onemocnéni jater charakterizované zménou architektoniky
jater s poSkozenim jaternich fci a portalniho obéhu
- ma tyto 3 zakladni dusledky: 1. portalni hypertenze
2. jaterni insuficience
3. 4 riziko HCC
- jaterni cirhéza je od urcitého stupné ireverzibilni stav
- jaterni cirhdze predchazi (a provazi ji): chronicka hepatitida (resp. steatohepatitida), fibréza, poSkozeni az nekréza
hepatocytll a nodularni regenerace

Patologicky obraz
pro vznik cirhdzy je charakteristicky zanik jaternich lalicka, tvorba difuznich vazivovych sept a neoagiogeneze

Etiologie

nejcastéji: alkohol, HCV, HBV, nealkoholicka steatdza (steatohepatitida) jater

méné Castéji: AlO, hereditarni metabolickd onemocnéni (Wilsonova ch., hemochromatéza, porfyrie, glykogenéza), bilidrni
onemocnéni

v méné nez 10 %: idiopaticka

Klinicky obraz
od bezpfiznakového az po Zivot ohroZujici (dle stadia)
1. projevy:  hm. ¢i naopak "hm. vlivem retence tekutin, Unava, dyspepsie
2a. manifestace jaterni insuficience:
hepatomegalie,
krvacivé projevy (petechie ¢i krvaceni do GIT) a
gynekomastie | degradace estrogent, palmarni erytém a pavouckové névy (J degradace estrogend plisobi dilatatné na cévky),
Dupuytrenova kontraktura a svalova atrofie
otoky DKK, ascites,
jaterni encefalopatie,
2b. manifestace portalni hypertenze: viz ot. 13B




Diagnostika

Klinicky obraz, laboratof (trombocytopenie, prodlouzeny PT, ™T), USG, elastografie < diky ni je mnohem méné
potieba biopsie

- pfi podezieni na portalni hypertenzi horni endoskopie!

Klasifikace

pouziva se napf. Child-Pugh (o klasifikace (1-3 body za kazdou polozku: ascites, jaterni encefalopatii, bilirubin,
albumin, INR), nasledné podle celk. poc¢tu bod( urcuje pravdépodobnost preziti 1 roku — déleni na tfidu A = 100 %, B
=75 % nebo C = 45 % ktera; jinou klasifikaci je MELD skore (hodnotici i renalni poskozeni)

- ddle zaleZi na vysi portalni hypertenze

Terapie
= zakladniho onemocnéni + 1é¢ba komplikaci + dostatecna vyziva + a 0,5 roku USG screening HCC + transplantace
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34.C Akutni selhani ledvin

Definice

Selhani ledvin je patologicky stav, kdy ledviny nejsou schopny udrzet homeostazu organismu ani za bazalnich
podminek a je charakterizovan hromadénim dusikatych katabolitti (kreatinin, urea), poruchou vodni, iontové a
acidobazické rovnovahy.

Akutni renalni poskozeni (AKIl) je charakterizovano nahle vzniklou poruchou fce ledvin
- na rozdil od CHSL, kde pozorujeme ireverzibilni Ubytek féniho parenchymu je ASL reverzibilni potencialné IéCitelny
stav.

Epidemiologie
ASL se vyskytne u cca 30 % P na JIP > kde ™ mortalitu, zejména je-li soucasti MODS

Klasifikace — viz Céska str. 627
- existuji 2 klasifikace RIFLE a AKIN klasifikace = obé zahrnuji vzestup sérového kreatininu a pokles diurézy + u RIFLE
jesté eGF (coz se ale vypocita z krea)

- progndza P je zavisla zejména od sérového kreatininu (a tedy vypocitanou eGF) a méné od diurézy

- pokud ma P nahle pokleslou GF, hladina sérového kreatininu roste postupné, béhem nékolika dni, ato i

pFesto, pFestoie se GF uz neménl', rozdilem (nikoliv vSak vyhodou) AKIN klasifikace je tedy to, Ze uvaZuje v potaz nahly narlst
kreatininu o min. 26 umol/I (pfestoze to nedosahuje 1,5ndsobku bazalni hodnoty jako u RIFLE klasifikace)

RIFLE klasifikace — nepouziva se rozdéluje stadia AKI na:

Risk (Riziko): Zvy$eni sérového kreatininu 1,5x bazalni hodnoty nebo pokles GF 0 >25 % nebo diuréza <0,5ml/kg/h min. 6 h
Injury (Pokozeni): Zvy$eni sérového kreatininu 2x bazalni hodnoty nebo pokles GF o >50 % nebo diuréza <0,5ml/kg/h min. 12 h
Failure (Selhani): ZvySeni sérového kreatininu 3x bazalni hodnoty (nebo sérovy krea >352 pumol/l nebo akutné o >44 umol/l) nebo
pokles GF o0 >75 % nebo diuréza <0,3ml/kg/h min. 24 h ¢ anurie min. 12 h

Loss of function (Ztrata funkce): kompletni ztrata funkce trvajici déle nez 4 tydny
End-stage (Terminalni stadium)

AKIN klasifikace — umét tuto (netfeba znat hodnoty, ale znat co se hodnoti: krea a diuréza) rozdéluje
stadia AKI na:

st. 1: Psérového kreatininu o alespon 26 umol/l nebo na 1,5 — 2x vstupni (popf. bazélni?) hodnoty nebo diuréza <0,5 ml/kg/h
min. 6h

st. 2: P sérového kreatininu na 2 - 3x vstupni (popf. bazéalni?) hodnoty nebo diuréza <0,5 ml/kg/h min. 12 h

st. 3 (odpovida , F“ stadiu u RIFLE): 1*sérového kreatininu na alespof 354 umol/I nebo akutni vzestup o 44 umol/l nebo >
3x vstupni hodnoty nebo diuréza <0,3 ml/kg/h min. 24 h nebo anurie >12 h

RIFLE AKIN
Cr/GFR criteria Urine output (UO) criteria Cr criteria Urine output (UO) criteria
Increased Cr x 1.5 UO <0.5 mi’kg/h Increased Crx 1.5 UO <0.5 milkg/h
i or x6h s 1 or x6h
Ris GFR decreases >25% tage >0.3 mg/dl
'"C'easgf Crx2 UO <0.5 mifkg/h
U\ GER decreases >50% X4on Stage 2 Increased Crx2 | UO <o.?2n;|/kg/h
X

Increased Cr x 3

or U0 <0.3 mikkg/h
GFR decreases >75% x24 h Increased Cr x 3| UO <0.3 mlkkg/h
Eailure or or Stage 3 or X 24 h
Cr > 4 mo/d| anuriax 12h Cr >z 4 mg/d or
(with acute rise (with acute rise | 51 ig x 12
of > 0.5 mg/dl) of 2 0.5 mg/dl)
Persistent ARF=

complete loss of renal function

for >4 weeks

Loss

ESRD \

Patients who recieve renal replacement therapy

(RRT) are considered to have met the criteria for

stage 3 irrespective of the stage that they are in
at the time of commencement of RRT.

End-stage renal
disease
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- nej¢asné;jsi marker akutniho poskozeni ledvin neni krea a GF (klidné po 2 hod. od poskozeni ledvin bude krea normalni), mezi ty
biomarkery tubularniho poskozeni (neexistuje biomarker glomerularniho poskozeni — to je prosté jen svazek cév, ten nemiva
problém, problém mivaji ty tubuly — ten tubulointersticidlni aparat) patfi: KIDNEY INJURY MOLECULE 1 (KIM1), NGAL —
nejcastéji pouzivané! méné tfeba cystatin C

Etiologie

1. Prerenalni (nejcastéjsi, cca 60 %) = hypoperfuze ledvin

- pozn. 20 % prtoku ledvin tvofi nutritivni a 80 % funkcni pritok - z toho plyne, Ze pfi hypoperfuzi je nejdfive narusena funkce ledvin, coz se projevi
hromadénim dusikatych katabolitd, nutritivni obéh je dostatecny, a to je dlivod, proc je tento stav reverzibilni (pfi zlepSeni perfuze se rychle obnovuje fce). Jen
velmi vyrazna hypoperfuze vede k ischemii ledvin, coZ se projevi morfologickymi zménami ledvin = ATN

1) Hypovolémie: krvdaceni, zvraceni, prijem, profuzni poceni, diuretika, { pfijem tekutin, hyperCa?*
—>ta inhibuje akvaporin 2 a kotransportér Henleovy klicky—> porucha koncentraéni fce->ztraty tekutin hypovolemie
2) Hypotenze: SS azZ kardiogenni Sok, septicky Sok, anafylakticky Sok

3) J efektivniho cirkulujiciho objemu: hepatorenalni sy, Unik do 3. prostor u akutni pankreatitidy, nefroticky
sy, SS (kvali otokdim)
4) Stendza renalni arterie (akutni embolizace do a. renalis?)
5) NSAID (kontrakce aferentni arterioly - J filtra¢niho tlaku), IACE (J AGIl = | kontrakce eferentni arterioly > { filtra¢niho tl.)
-> prolongovana hypoperfuze - ATN - vede ke kombinaci prerenalniho + renalniho selhani

2. Rendlni (cca 35 %) = pfimé poskozeni ledvin

1) v 85 % ATN: ischemie (Cili vlastné dlsledek hypoperfuze)
nefrotoxické Iéky al.: KL, aminoglykosidy, amfotericin B, MTX, ethylenglykol
endogenni toxiny: rhabdomyolyza (myoglobin), intravaskularni hemolyza (Hb),

tu-lysis-sy (kys. mocovd) MM (Bence-Jonesova bilk.)

2) Akutni intersticiadlni nefritida: akutni pyelonefritida, Iéky (ATB, PPI, NSA), infiltrativni ch. (amyloidéza)?

3) Vaskularni pficiny HUS (nejcastéjsi pricina u déti), TTP, hypertenzni krize, vaskulitis,
trombadza renalni Zily

4) akutni GN, RPGN

3. Postrenalni (cca 5 %) = Ibilateralni! obstrukce
BHP, tumor MM/prostaty, bilat. konkrementy/koagula, neurogenni MM, iatrogenné ucpanym katetrem, VVV

Patofyziologie — aneb jak se lisi prerenalni a rendlni selhani
Prerenalni selhani = pokles GF 2 4 resorbce H,0 a Na* 2 osmolalita moci >600 mosmol/kg + EF Na* <1 %
Renalni selhdni - je spjato s porusenou fci tubulli > osmolalita moci <300 mosmol/kg + EF Na* >1 %

Faze AKI
1. Inicialni faze (hodiny az dny) — v klinickém obraze dominuji priznaky priciny (Sok, otrava, infekce), fce ledvin jsou
jesSté zachovany, v moci je nékdy bilkovina a krev.
2. Oligouricka/anuricka faze (1-3 tydny) — pokles diurézy = oligurie az anurie > AH, Murey, kreatininu, kys. mocové
(hromadi se dusikaté katabolity), hyperK*
komplikace: plicni edém, hyperK*, MAc, urémie, poruchy CNS
- CAVE! Cast P ma neoligurické selhani ledvin!
3. Polyuricka faze (cca 2 tydny) (nastava, protoZe poskozené ledviny (tubuly) nejsou schopny koncentrovat moc) —
diuréza stoupd az na 10 I/den! a osmolalita moci je nizkd = nutno peclivé monitorovat hydrataci a ionty
komplikace: dehydratace, iontova dysbalance (hypoNa* a hypoK®)
- hodnoty s-urea a s-kreatinin se snizuji
4. Faze rekonvalescence (mésice az roky) — fce ledvin se vraci do normalu
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,oligurie” = <500 ml/24 h (500-50 ml)
,anurie” = <50 ml/24 h (49-0 ml)

Klinicky obraz

- je dan: a) zakladnim onemocnénim
b) dusledky oligurie (retence tekutin)
c) uremickym sy

a) Zakladni onemocnéni: prerendlni: hypotenze, tachykardie, | turgor kiize/suché sliznice/halonované oci
rendlni: infekce (horecka), vaskularni pficiny (krvacivé projevy), otravy aj.
postrendlni:  distendovany bolestivy MM

b) dusledky oligurie: nemoci, otoky, dusnost (kvali plicnimu edému), AH, SS

c) uremicky sy: anorexie, nauzea, encefalopatie, asterixis (tremor rukou), perikarditis, krvacivé
projevy pfi trombocytopatii, letargie, zachvaty, kdma

Diagnostika

oligurie, Tkreatininu a J eGF - viz RIFLE ¢i AKIN klasifikace

- marker akutniho poskozeni ledvin patfi: KIDNEY INJURY MOLECULE 1 (KIM1), NGAL — nej€astéji pouzivané! méné tfeba cystatin C
- Cili pro ¢asnou bezprostifednou diagnostiku jsou stéZejni ty biomarkery, az béhem hodin se zvySuji hodnoty krea a GF
- ty biomarkery nam teda feknou bezprostfedné zda doslo nebo nedoslo k poskozeni ledvin a co miZzeme u toho P oéekavat
- navic nevyhodou krea je i fakt, Ze nékdy nevime, jaké mél hodnoty P predtim

Diferencidlni diagnostika

a) odliseni ASL od CHSL: u ASL byvaji ledviny normalné veliké, u CHSL v terminalnim stddiu svrastélé
u CHSL byva castéjsi anémie

b) zjisténi pFiciny: 1. vyloucime postrenalni pri¢inu - USG vylouc¢ime obstrukci mocovych cest
(hydronefrézu?)

2. odliSime prerenalni a rendlni pricinu - viz patofyziologie (osmolalita a EF Na*)
CAVE! Toto nelze poutzit pfilécbé diuretiky :(
+ anamnéza, fyzikalni vys., USG, RTG hrudniku, CT ledvin, biopsie ledvin

Terapie

A) KONZERVATIVNI terapie

1. Terapie priciny: prerenalni (FR/krystaloidy/balancované krystaloidy/albumin - dle kliniky a laboratore)
intrarenalni (odstranéni nefrotoxickych 1ékd, dialyza dialyzovatelnych toxin(, KS a
cyklofosfamid u RPGN, ATB terapie infekce)
postrenalni (vyreseni obstrukce)

(2. oligurie a pozitivni tekutinova bilance a tedy T otokd a AH: mannitol, furosemid)

- dnes je k tomu rezervovany postoj, nezlepsuje to mortalitu, dnes je to doporuceno pouze u hyperhydratace

3. AH: furosemid? + BCC (amlodipin?)
4. Dietoterapie: parenteralni vyziva s presné definovanym mnoiZstvim sacharidd, tuk( a bilk.
5. hyperK*!!!: Calcium gluconicum, INZ (Actrapid) + Glc, furosemid, salbutamol inh. ¢ii.v., NaHCO3"

ale pri tézsi hyperK* hemodialyza

6. HypoK* (v polyurické fazi): 7,5 % KCl (opatrné substituujeme)

7. MAc — aZ pti vyrazné acidémii (pH pod 7,1): bikarbonaty
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B) INDIKACE K HEMODIALYZE
- musi byt zahdjena vcas

1. HyperK* (od 6,5 mmol/l) nezvladatelna konzervativné
2. Hyperhydratace (hl. pfi plicnim edému) = vyrazna pozitivni bilance tekutin nezvladatelna konzervativné
3. MAc (pH pod 7,2) nezvladatelna konzervativné

4. Intoxikace toxinem, ktery je mozno dialyzovat

5. Hyperamonemie, hyperazotémie (kreatinin >600 pmol/I, urea >30 mmol/l), hyperCa? >4,5 mmol/l, hyperNa*
>180 mmol/I|

6. Zavazna hypotermie

poznamky ze semindre:

U ATN je nejdfiv oligurie az anurie (to trva riizné dlouho, u mladsich kratsi dobu (tyden) u starsich delsi dobu (az
mésice) - poté se rozviji polyuricka faze selhdni ledvin (nelze tam poddvat desmopresin (ADH), ten tubularni aparat
by na to nereagoval),

U BHP — urologové to spravi béhem hodin, ale ten P ma uz poskozenou fci ledvin
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34.D Dif. dg. bolesti na hrudi

Obecna charakteristika
- Bolest na hrudi predstavuje jeden z nejc¢astéjsich priznak( pacientd na oddélenich urgentniho prijmu.
- ¢asto popisuji jako ,tlak”, ,,sevieni“, ,bolest”
- Dif. dg. je velmi Siroka a zahrnuje pficiny KV, Plicni, Muskuloskeletalni, GIT, psychiatrické
- zakladem je vyloucit zdvazné azZ Zivot ohroZujici stavy jako ACS, PE, Aortalni disekce, Tenzni PNO, Perforace jicnu a
nasledné patrat po jinych pficinach
- v dif. dg. hraje zdsadni roli anamnéza a fyzikalni vys.

Red flags = zndmky, u nichz Ize predpokladat zavaznou pficinu
1. Nahly zacatek

. DuSnost

. Pfiznaky aktivace SY (nauzea, vomitus, studeny pot, T TF, Uzkost)
. Namahova bolest

. Iradiace do LHK, do krku, do celisti, méné do PHK, do epigastria

v A WN

6. MTF, 1D, VTK, ' Sp0:
7. Rozdil TK >20 mmHg mezi PHK a LHK ¢ znamka disekce aorty

8. Pulsus pa radoxus = Tep je pfi nddechu slabsi nez pfi vydechu. Znamka tamponady srdeéni ¢i perikarditidy. Pfi tampondadé/perikarditidé je vyrazné
omezeno roztazeni obou komor - pfi nadechu se zvysi Zilni ndvrat do pravého srdce -> tim, Ze jsou komory omezené roztazlivé dochdzi pfi vyrazném zvyseni
tlaku v PK k posunuti mezikomorové prepazky vlevo -> to jesté vice omezi pInéni LK - dUsledkem je mensi systolicky objem LK = o vice neZz 20 mmHg slabsi TK v
inspiriu

9. Novy Selest na srdci

10. Krepitus

6 Zivot ohrozuijicich pficin
1. ACS

2. PE

3. Disekce aorty

4. Tenzni PNO

5. Tamponada srdecni

6. Ruptura/Perforace jicnu

Etiologie bolesti na hrudi + charakteristicka znamka v KO
https://next.amboss.com/us/article/eo0xaS#L7f3e632b8eb095378d543fe5d62ce614 — vSechny priciny + ndlezy
1. Kardiovaskularni

. ACS (STEMI, NSTEMI, AP nestabilni) + retrosternalni bolest s iradiaci do LHK, krku, Celisti

. PE + pleuriticka bolest, dusnost, kasel, hemoptyza, otok DK

. Disekce aorty + kruta nahla bolest s propagaci mezi lopatky, asymetricky TK na HKK

. Perikarditida potazmo tamponada srdeeni + pleuriticka bolest, perikardialni tfeci Selest

A WN R

. AP stabilni + retrosternalni bolest pfi namaze, ktera vklidu ustupuje
. Ao stendza

. Plicni hypertenze

. Myokarditida

00 N O Wn

. Plicni
. PNO + unilat. bolest, dusnost, kasel, neslysné dychani a bubinkovy poklep + u tenzniho PNO (| TK, TNTF
. Pneumonie (i pleuropneumonie) + horecka, kasel, dusnost, chrtipky, (1, SpO,)
. Pleuritida + unilat. pleurdlni bolest, dusnost, suchy kasel, pleurdlni treci Selest
. (Tracheobronchitida), Exacerbace CHOPN, Exacerbace AB + dusnost, spastické f.

A WN RN
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5. Bronchogenni ca, (tu mediastina) + kasel, hemoptyza, recidivujici pneumonie
6. Mediastinitda + horecka, podkozni emfyzém (kdyZ perforace jicnu)

3.GIT

1. Perforace jicnu + trias: bolest, zvraceni, podkozni emfyzém

2. GERD a erozivni esophagitida + pyroza, kasel, dysfagie az odynofagie
3. Mallory-Weiss sy + hemateméza

4. Jicnova dysmotilita (spasmus)

5. Vred Zaludku + spiSe bolest v epigastriu

6. Akutni pankretitida + spiSe bolest v epigastriu/mezogastriu

4. PriCiny hrudni stény

1. TietzQv sy = bolestivé zdufeni sternokostalnich chrupavek + palpacné hmatné (na rozdil od kostochondritis) « NsaA
2. Kostochondritida

3. Herpes zoster
4
5
6

. Vertebrogenni potize
. Kfece interkostalnich svald = féni bolest
. Zanéty a nadory prsu

(9]

. Psychické priciny
. Neurocirkulaéni astenie

=

Dif. dg. postup — ve zkratce

7
https ikiskripta.eu/w/Diferenci%C3%A1In%C3%AD. bolest%C3%AD_na_hrudi/PGS_(VPL)#Nej.C4.8Dast.C4.98].C5.A1.C3.AD_p.C5.99.C3.AD.C4.8Diny_bolest.C3.AD_na_hrudi ™ leU ha verze

v vs . vrsve

1. ZaméFim se na vylouceni Zivot ohroZujicich pFicin — pro né svédci Red flags!

2. Podrobna anamnéza, fyzikalni vys.

3. Laborator KO+diff. + biochemie (CRP, prokalcitonin) + tropnin, (D-dimery, NT-proBNP) + hemokultury + mikrob.
vys.

4. EKG vidy

5. RTG, CT, CTA, TTE, V/Q scinti, endoskopie

Dllezité védét
u AIM: TMMyoglobin za 90-120 min, TNCK-MB za 2-4 h, M Troponin I/T za 3 -5 h (normalni hladiny za 7 — 10 dni)

Multiples of

upper limit . .

of normal — Troponin (extensive MI)
50 Troponin (small MI)

CK-MB
40 LDH
— Myoglobin

07 -+ Upper limit of normal

20

A R AR RS T T T T T T T ]
158 6 12 18 S M | 2 B! 4
Hours Days Weeks

Time since onset
of ACS symptoms

M Troponin I/T: perikarditida, PE, renalni insuficience (hl. Troponin T), rhabdomyolyza, kritické stavy, hypothyredza
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35.A Alveoldarni krvaceni a vzacna infiltrativni onemocnéni; Eozinofilni plicni
onemocnéni; Lymfangioleiomyomatdza; Polékové postizeni plic
1. Alveolarni krvaceni = Difuzni alveoldrni hemoragie (DAH)
= obecné oznaceni pro vzacny klinicky syndrom charakterizovany difuznim poskozenim plicnich kapilar, arteriol a
venul, coz vede k vyronu krve do alveoll a perifernich DC
- je to definovano TRIADOU PRiZNAKU: 1. hemoptyza
2. (hemoragicka?) anémie
3. progresivni hypoxemie

- nejCastéjsi priciny tohoto syndromu sestupné: (jsou predevsim systémové vaskulitidy)

1. Granulomatadza s polyangitidou (Wegenerova granulomatdéza)

2. Goodpasteurﬁv syndrom — AlO s tvorbou autoAb proti BM glomerult a alveoldrnich kapilar

3. Idiopatické pIicni hemosiderodza - vzacns (moZna Al) choroba s epizodickou DAH - naakumulovany hemosiderin vede po ¢ase k plicni fibréze
4. Mikroskopické polyangitida — mikroskopickd forma polyarteritis nodosa, dominuje postizeni ledvin s mikrohematurii a malou proteinurii

5. Systémové choroby pojiva - postizeni plic je nejcastéj3i a nejzavaingjsi komplikaci SSc

Charakteristicky nalez: difuzni infiltraty na RTG/CT + na bronchoskopii sice nemusi byt krvaceni zfetelné, ale pfi BAL
nachazime hemoragické zbarveni BALTe a hlavné prokdzeme SIDEROFAGY!

1. Granulomatdza s polyangitidou (Wegenerova granulomatdza)
= systémova chronicka granulomatézni ANCA+ nekrotizujici vaskulitida malych a stfednich cév nejasné etiologie
- charakterizovana:

1. vaskulitidou HCD a DCD

3. dale celkovymi pfiznaky a priznaky z postiZeni dalSich organi (oci, GIT, PNS, muskuloskeletal, srdce aj.)

Epidemiologie
- 0 néco malo ¢astéji muzi, pouze u bilé rasy
- stfedniho véku (45-55 let)

Etiopatogeneze
Nejasna, ale muazes fict napf. to, Ze ANCA stimuluji neutrofily k produkci ROS a sekreci lysozomalnich enzymu

Klinicky obraz

3 formy: 1. Lokalizovana forma = postizeni HCD a DCD
2. ¢asna systémova forma
3. generalizovana forma

HCD (v 90 % postiZzeny): - chronicka rhinitida, chronicka sinusitida, epistaxe, ulcerace a krusty, destrukce
nosnich chrupavek - perforace nosniho septa ¢i vznik sedlovitého nosu
- Casto recidivujici laryngitidy, mediotitidy az poruchy sluchu

DCD (plice) (v 90 % postizeny): - kaSel, dusnost, bolest na hrudi, hemoptyza az Zivot ohrozujici kvaii pan
- zprvu mikroskopicka hematurie a mala proteinurie > nékdy béhem tydnd

az ledvinné selhani s nutnosti dialyzy (na podkladé nekrotizujici GN; je to
jedna z RPGN = Rychle Progredujici GN)

CELKOVE PRIZNAKY: - myalgie, artralgie, Unava, - hm., teploty
DALSi ORGANOVE PROJEVY: - &asto periferni neuropatie, konjunktivitda, episkleritida, granulom orbity = unilat.
exoftalmus; méné GIT potize
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Diagnostika
2 ze 4 kritérii:
1. Zanét dutiny nosni ¢ DU
2. Nalez na RTG (uzly, infiltraty, dutiny)
3. Mocovy sediment (mikrohematurie nebo ery vélce)
4. Biopsie (granulomatézni zanét perivaskularné)
Diagnostika DAH:
typicky klinicky obraz
prukaz ANCA (nejcastéji cANCA, méné pANCA), PFW a P CRP
RTG/HRCT (u difuzni alveolarni hemoragie — difuzni infiltraty)
BAL (hemoragicky BALT a siderofagy!)
plicni biopsie (granulomy s nekrézou a vaskularni zmény)
+ u této choroby mé budou zajimat renalni fce + event. biopsie ledvin

Terapie
KS + imunosupresiva (cyklofosfamid) + rituximab (anti-CD20) + profylaxe cotrimoxazolem = u refrakterni formy az
plazmaferéza

Prognodza
- i kdyZ se prezivani od zavedeni imunosupresivni terapie znacné zlepsilo, 5leté preZiti je cca 60 %

Vzacna infiltrativni onemocnéni

2. Eozinofilni plicni onemocnéni

1. Eozinofilni granulomatoéza s polyangitidou = syndrom Churg-Straussové

= také systémova chronicka granulomatézni ANCA+ nekrotizujici vaskulitida malych a stfednich cév s eozinofilii
- také nejasna etiologie

- také Castéji postizeni muzi

- charakterizovana: 1. alergickymi projevy véetné AB
2. eozinofilii
3. pozdéji systémovou vaskulitidou s postizenim HCD, DCD, kuiiZze, PNS, srdce, ledvin

-ma 3 stadia: 1. alergické projevy — alergicka rhinitis s nosnimi polypy, AB & toto stadium i 10 let
2. eozinofilie v krvi i tkani — hl. s postizenim plic (eozinofilni plicni infiltraty, vypotek s eozinofilii)
3. systémova vaskulitida — s postizenim plic (masivni plicni infiltraty), ledvin (zase mikrohematurie a
mala proteinurie - ledvinné selhani malokdy), srdce aj. + celkovymi projevy (T TT, 4 hm. aj.)

Laboratof: priikaz ANCA (vétsinou pANCA, méné cANCA), eozinofilie, TIgE, TNFW, biopsie (tkanova eozinofilie,
nekrotizujici vaskulitida a nekrotizujici granulomy)

Terapie: LV1: KS 2 nestadi-li 2 priddme cyklofosfamid

2. Chronicka eozinofilni pneumonie

- kasel, dusnost, horecka, ztrata hmotnosti, eozinofilie v krvi i plicnich infiltratech

- onemocnéni dobre reaguje na KS, ale ma sklon k recidivé

3. Akutni eozinofilni pneumonie

- rychle progredujici dusnost a respiracni insuficience, ale také dobra odpovéd na KS. Neni zde eozinofilie v krvil
4. Alergicka bronchopulmonalni aspergiloza

= hypersenzitivni reakce na Aspergillové Ag

KO: nejcastéji jako komplikace AB a CF = vznikaji ataky (exacerbace AB, CF = M piskoty/vrzoty, Tvykaslavani,
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zhorsené dychani + horecka) = po nich remise
Dg.: AB + skin-prick testy pozit. na Ag Aspergilla + pfitomnost IgG a IgE proti Aspergillu + M gE a TN eozinofili + HRCT
T: KS (Prednison) (NE antimykotika)

3. Lymfangioleiomyomatdza

= vzacné progresivni plicni onemocnéni nezndmé etiologie, které postihuje hlavné zeny
- dochazi u néj k infiltraci plic BUNKAMI HLADKE SVALOVINY!

- nejcastéjsimi projevy jsou: progresivni dusnost a pneumothorax

- na CT nachazime tenkosténné cysty

- kauzalni terapie inhibitory mTOR (rapamycin)

4. Polékové postizeni plic
- stovky 1éki mohou postihovat plice, ale vétsinou se jedna o reverzibilni poskozeni (alespon pokud je to vcas
rozpoznano a léky jsou vysazeny)
nejcastéjsi: 1. amiodaron
2. cytostatika (bleomycin)
3. imunosupresiva a protizanétlivé |. (metotrexat, tacrolimus/sirolimus, sulfasalazin, penicilamin)
KO je variabilni, vétSinou kasel, dusnost, pripadné bolest na hrudi € vznikajici po nasazeni lékd
Diagndzu stanovime vétsSinou na zakladé anamnézy a radiologického vySetreni
Terapie: vysazeni léku + KS (dle zavaznosti)
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35.B Nadory slinivky brisni
1. Pankreaticky karcinom
2. Neuroendokrinni nadory pankreatu — inzulinom, glukagonom, gastrinom, VIPom

1. Karcinom pankreatu

Charakteristika

= zavazné onemocnéni, vétsinou smrtici (94 % P zemfe do 5ti let)

- pfiznaky obvykle az v rozvinutém stadiu, které uz nelze terapeuticky pfilis ovlivnit

- progndza je vyrazné odvisla od resekability a resekabilita zaleZi na stadiu a stddium se odviji od toho, kdy P vyhleda
Iékare (obvykle bohuZel pozdé)

- Casné metastazuje: do jater, plic, na peritoneum

Etiopatogeneze
RF: koureni, tucna strava, DM, chronicka pankreatitida (hl. u hereditarni formy), pozitivni RA
POZOR! nebyla prokazana souvislost s atkehelem

Lokalizace

v 80 % v hlavé pankreatu, zbytek v corpu ¢i kaudé (pozdéjsi ikterus = horsi prognézna)

- 290 % se jedna o duktalni ca = vyrlsta z vyvodu pankreatu; 10 % tvofi cystické tu (mohou byt benigni (serdzni
cystadenom) ¢i maligni)

Klinicky obraz

= po&ateéni symptomatologie je NEVYRAZNA

- u ca hlavy = 1. pfiznakem je obvykle BEZBOLESTNY OBSTRUKCNI IKTERUS (mnohem méné &asto obstrukce duodena)

- u ca corpu/kaudy > 1. pfiznakem je obvykle BOLEST BEDERNi PATERE € P ¢asto prvné vyhledaji
ortopeda/neurologa ¢i RHB

- nékdy je 1. pfiznakem DM

pokrodily ca: vyrazné { hm., ikterus, hepatomegalie a Courvusierovo znameni = velky, hmatny, nebolestivy Zlu¢nik!
pozdéji az hmatny tumor

Komplikace

1. Krvaceni do GIT

2. Ascites

3. Splenomegalie

4. Migrujici tromboflebitida (¢asto podcenovany pfiznak)!

Diagnostika
- P se obvykle dostavi v pozdnich stadiich
- stéZejni jsou zobrazovaci metody: 1. USG
2. CT - prakaz LU ¢i organovych metastaz a vztah k horni mezenterické Zile
3. endoskopicka USG + biopsie — pro staging + histologické vySetfeni
4. MRCP - info o Zlu¢ovych cestach a pankreatickém vyvodu
5. PET/CT — pro dif. dg. maligni vs. benigni 1ézi

Terapie

1. Chirurgicka = gastro-duodeno-hemipankratektomie + anastomaza ductus choledochus s jejunem a ductus
pankraticus s jejunem — Ize pouze u 1/3 P - stejné je ale pétileté preziti pod 5 %

2. ChT (Paliativni) — gemcitabiny + erlotinib

- paliativné téz zavadéni stentu pomoci ERCP
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2. Neuroendokrinni tu
- lokalizované obvykle v hlavé
- symptomatologie jednak z utlaku Zlu¢ovych cest a jednak z hormonalni produkce

A) Inzulinom — NEJCASTEJSI

- benigni nador (adenom) z beta bunék Langerhansovych ostriivkl pankreatu, maligni varianta (nezidioblastom) jen
5-10 % pfripadd

- Castéji jsou postizeny Zeny, vyskyt mezi 20. a 75. rokem

KO: Whippleova trias = spontanni hypoglykémie (labor. potvrzena pod 2,5 mmol/I), dobrd odpovéd po podani Glc,
poruchy CNS pti hypoglykémii

Dg.: test s la¢nénim (max. 72 h) + endosono + MR/MRCP ¢i Octreoscan = scintigrafie s podanim octreotidu znaéeného 111ln,

které se vaze na somatostatinové R

T: OP, diazoxid

B) Gastrinom

- vychazi z G-bunék, metastazuje

Zollinger-Ellisondv sy = viedy v jicnu, Zaludku, duodenu, tenkém strevé
- bud’ sporadicky nebo soucasti MEN1

KO: recidivujici viedy nereagujici na PPl + prijmy (z nadprodukce HCI)
Dg.: prikaz hypergastrinémie

T: Chirurgicka (jen u 1/3 P) jinak PPI

C) VIPom — velmi vzacny
- prdjmy, hypoK+, hypoHCIl, DM

D) Glukagonom - velmi vzacny
- vychazi z A-bunék, ¢asto maligni

- nekrolyticky migrujici erytém, zvySeny katabolismus, zvySena glykémie, dyslipidemie, cholelitidza, steatorea

E) Somatostatinom — velmi vzacny
- maligni, casné metastazuje do jater
- dyspepsie, prlijem, hubnuti, bolesti bficha, cholelitidza, steatorea, anémie
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35.C Febrilni neutropenie, sepse a septicky Sok u hemato-onkologickych pacient(
— doplnit z pfednasky z HOK na moodlu

Definice

= urgentni stav v hematoonkologii (onkologii) kdy u P s poétem neutrofil(i pod 0,5 x 10%/ (nebo pfi pfedpokladaném
poklesu pod 0,5 x 10%/I béhem nasledujicich 48 hod.) naméfime jednorazové TT nad 38,5°C nebo dvakrat v prtibéhu 12 hodin
TT nad 38°C. Dle jinych definic ... jednorazové TT 2 38,3 °C nebo TT 2 38 °C po dobu 1h

(UZ u P s neutrofily pod 1 — lehka neutropenie s teplotou — vidy hospitalizace)

Etiologie neutropenie

- nejcastéji stav vznika jako komplikace myelotoxické ChT

1. myelotoxicka lécba — cytostatika, imunosupresiva, RT, transplantace KD (GvHD?)

2. onemocnéni — MDS, Akutni leukémie (pti diagndze, pfi inicidlni ChT, pti rezistenci na ChT), tézké ID
RF: Pvék, DM, CZK, PMK

Etiologie horecek

- pfi neutropenii je vyznamné porusena antibakterialni a antimykoticka imunita, ale pavodci mohou byt i virovi
60-70 % G*: St.Au (MRSA) a epidermidis, Str. pneumoniae a pyogenes, Enterococcus faecalis a faecium, Clostridium diff.
15-30 % G: Klebsiella, Pseudomonas, Haemophillus, Legionella, Enterobacter, Stenotrophomonas, Acinetobacter
zbytek: Candidy (systémova candiddza ma velmi Spatnou progndzu), Aspergillus, CMV, Toxoplasma...

Klinicky obraz

hore¢ky + znamky infekce (pneumonie, v DU, v nosohltanu, na perineu, v mist& CZK a jinych katetrd, mista vpichu)
- problémem je, Ze pfi neutropenii je omezena odpovéd IS = proto mohou mit P mirné priznaky (a TT i pod 38 °C),
pfestoZe maji zadvaznou infekci. Proto také vyssi subfebrilii je moZno chéapat jako ,,horec¢ku”

Diagnostika

1. Anamnéza

2. Fyzikalni vys. — cilené patrame po loZisku infekce, znamky infekce Casto s atypickym priibéhem (napf. misto
kozniho abscesu vznikne flegmdna, pneumonie mé poslechovy néalez a vysoké CRP, ale nema RTG nalez)

3. Hemokultura — pfi vzestupu teplot; odebirdme na bakteridlni kultivaci i mykologickou kultivaci, odebirdme jak

z periferni Zily tak i z CZK

4. Vzorky na kultivaci — cilené podle zndmek infekce: mog, stér z kozniho defektu, stér z krku & DU, sputum, stolice
nebo stér? (pfi prajmu), nékdy i BAL

5. RTG hrudniku VZDY! = nélez na plicich = hor&i progndza = intenzivnéj$i ATB terapie

+ hospitalizace a kompletné monitorujeme P - TK, TF, D, Sp02, diuréza - za par hodin m{Ze prejit do Soku >
proto, zhorsuje-li se, nevaham se zajisténim CZK (nebo aspon 2 Zilni vstupy) protoZe zajistovat P v $oku, u? je blbé

Pro posouzeni toho v jak velkém je riziku komplikaci a smrti mizZeme P zaradit dle MASCC skdre (vék, symptomy,
hypotenze, anamnéza CHOPN aj.) na high risk (vZdy hospitalizace a i.v. ATB) a low risk (mozZno zvazit ambulantni
terapii a ATB p.o.)

Terapie

- cilem je co nejdfiv do 1 hod.! podat ATB, podavame pouze baktericidni ATB, podavame je az po odbéru
hemokultury!, volime dle klinického obrazu i aktualni epidemiologické situace na oddéleni, spolupracujeme s ATB
centrem, po 3-4 dnech (respektive s kazdym novym ndlezem) posuzujeme ucinnost pripadné upravujeme dle
kultivace a ATBgramu

- terapie mGze probihat ambulantné nebo za hospitalizace

neexistuji na to guidelines, fidime se dle popisu vyse, nize uvadim jednu z moznosti:

LV1: piperacilin/tazobactam event. (cefepim) (cef. IV. gen)

pti sepsi (Soku): piperacilin/tazobactam + gentamicin

u P s CZK: vankomycin + karbapenemy + vyména katetru?
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antimykotika: LV1: kaspofungin (echinokandiny)!!! amfotericin B, (vorikonazol, itrakonazol)

+ podame mu G-CSF (pegfilgrastim)

Prevence febrilni neutropenie
- u fady P (s vysokym rizikem febrilni neutropeni) profylakticky poddavdme G-CSF (pegfilgrastim)
- rutinné nepoddvame ATB-a-antimyketickeu profylaxi

- snizeni rizika infekce

¢ hygienicka a epi. opatfeni, izolace nemocnych, manipulace s inf. materidlem, profylakticka ATB terapie, vakcinace
e HEPA filtrace vzduchu, osetfeni vodnich zdroja (legionela)

e po transplantaci pozor na prach, rekonstrukce, stavby a malovani, praci s kompostem

e myti rukou!

Dalsi info

Febrilni neutropenie

sepse u neutropenického P
Zivot ohrozujici stav u onkologického P, ktery vznikd jako komplikace tGtlumu krvetvorby
jeden z urgentni stavi v hematologii (kazda hodina bez adekvatni [éCby vyrazné I mortalitu)
neutropenie — nasledek dfefiového Utlumu — pficina: hl. myelotoxicka terapie
febrilie — reakce na infekci, ale kompenzacni mechanismy u onkologického P nemusi stacit - sepse
dg.: neutrofily <0,5x10°/1 + 1x TT 38,5 °C nebo vicekrat (v rozmezi 12 h) TT 38,0 °C
etiologie
o pfi granulocytopenii — omezena schopnost organismu tvofi zanétlivy infiltrat, porusena
antibakteridlni a antimykotickd imunita
o infekce probihaji atypicky
o dle etiologie:
= bakteridlni — 70 % infekci G+ bakterie (Staph. aureus a epidermidis, Strep. pneumoniae,
Clostridium), pak G- bakterie (Pseudomonas, Klebsiella, E. coli)
= mykotické — houby (Candida, Aspergilus)
= parazitarni (Pneumocystis jiroveci)
= virové
riziko sepse - septického Soku az SIRS (systémova zanétliva odpovéd)
vysetieni
o cilené patrame po infekci v periodontu, nosohltanu, plicich, na perineu, v mistech vstupu...
o odebereme hemokultury pf¥i P TT —z periferni Zily | z lumen CZK, + odbér z podezielych mist (mo¢ +
sediment, sputum, okoli katetrd, dutina Ustni, periodont, ...)
o+ RTG hrudniku
RF: hlubokd neutropenie, lymfopenie, monocytopenie, hypogamaglobulinémie, Zilni kanylace, asplenie a
hyposplenismus, latentni fokalni infekce, imunosupresivni terapie, kolonizace polyrezistentnimi kmeny, ...
lécba: ambulantné nebo za hospitalizace
o baktericidni ATB
= na zdkladni G+ (Streptokoky a Stafylokoky) a G- (Pseudomonas, Klebsiella E. coli,)
= volba dle aktualni mikrobiologické situace na pracovisti, intenzity protinadorové lécby,
zavainost pridruzenych onemocnéni, ...
= uvodni lécba 3-4 dny (napf. piperacilin/tazobaktam) - vyhodnoceni Uc¢innosti a vysledkd
kultivace a citlivosti = pokracovani nebo zména Iécby (napf. pfidani antimykotik)
= nutnd spoluprace s ATB stiediskem
= pfiteplotach i po normalizaci leukocyt(l uvaZzovat o virové infekci
=  ATB a antimykoticka profylaxe — ne rutinné, nesnizuji mortalitu, vede k selekci rezistentnich
kmena
o tekutinova resuscitace, podpora ventilace
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o rustové faktory (G-CSF) — (| délku trvani neutropenie, 1 odpovéd na ATB, podavané i profylakticky
u drastictéjsich chemoterapeutickych rezimu
o odstranéni infikovanych katetrd
prevence: hygienicka a epidemiologicka opatfeni (izolace, manipulace s infek¢nim materialem), vakcinace

Podplrna lééba v hematoonkologii

souhrn vSech preventivnich a terapeutickych opatfeni, které maji za cil zabranit vzniku nebo lécit vzniklé
komplikace CHT a transplantace krvetvornych bek
[é¢ba termindlnich P doprovazejici kauzalni terapii — best supportive care
cil: mirnéni toxickych dopad systémové lééby nebo pfiznakd nadoru - 1 tolerance a tim i I vysledk
protinadorové lécby, 1 celkového preZivani
vidy individualni pfistup
soucasti:

o analgeticka terapie

= |écit pFicinu bolesti
= dle WHO Zebfic¢ku analgetik
o antiemeticka terapie
= zvraceni ma negativni vliv na psychiku + riziko poruchy vnitiniho prostredi, ezofagitidy a
nutnosti parenteralni hydratace

= zvraceni zpUsobuji napf. antracykliny, cyklofosfamid, etoposid, ...

* moznosti: metoclopramid (Degan), dexametason, ondasetron
antiinfekcni opatieni
nutrice a vnitini prostiedi, vendzni pristup
stomatologicka péce — eradikace fokdlni infekce, spravna ustni hygiena
resuscitace
transfuzni lécba a [é¢ba hemoragické diatézy
psychologicka péce
prevence dlouhodobych nasledkd

O O 0O O O O O

Sepse = ,,otrava krve”

Zivot ohroZujici organova dysfunkce zplisobena aberantni odpovédi organismu na infekci
Zaplaveni organismu bakteriemi — bakterie se pfi septickém stavu dostanou do krevniho fecisté a spolu s
krvi mohou rozsifit po celém téle, organismus se brani agresivni imunitni reakci
PFiciny:
o Bakterialni infekce, ktera se zacala nekontrolovatelné Sifit
Pomérné casto vznika pri infekci mocovych cest — zejména pfi pyelonefritidé
Bakteridlni pneumonie mohou také prechazet do sepse
Rizikovymi faktory jsou poruchy imunity — AIDS, DM
Sepse mohou byt zavedeny Zilnimi katetry, v takovém pfipadé hovofime o katétrové sepsi
Snadno také prechazi do multiorganového selhani s akutnim selhanim ledvin a rozvojem Sokové
plice
Klinicky obraz
o Vysoka horecka, zimnice a tfesavka
o Nemocny je unaveny a schvaceny, tachykardie, tachypnoe
o Dale se mliZe objevit kasel pfi pneumonii nebo bolest zad pfi pyelonefritidé
o Vlivem septického stavu mlze dojit k naruseni pohyblivosti traviciho traktu a nasledné nevolnosti a
zvraceni
Septicky Sok
o Stav, kdy bakterialni infekce a celkova imunitni reakce naseho organismu zpUsobi rozsifeni a zvySeni
propustnosti cév v téle, coz vede k hypotenzi

o O O O O
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o
@)

Srdce na pokles tlaku zareaguje zrychlenim jiz tak rychlé tepové frekvence, aby v cévach udrzelo
pratok — nakonec stejné dojde k selhani obéhu

Tkanim se prestane dostavat kyslik a prestanou se z nich odvadét metabolity

Metabolicky chaos vede ke vzniku krvacivych projevi — diseminové intravaskularni koagulopatii
Takovouto sepsi ¢asto zplsobuje meningokok

¢ Diagnostika

o
o
e Lécha

o O O O

Leukocytdza, febrilie, tachykardie, tachypnoe
Nutny odbér hemokultury

Lisi se dle tize stavu

Sirokospektra ATB — podavame co nejdfiv dle empirickych znalosti, i.v.
Tézky prubéh sepse i septicky Sok patfi na JIP nebo na ARO

Pti selhdni respiracniho systému maze byt nutna uméla plicni ventilace
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35.D Neinvazivni vysetrovaci metody v kardiologii

Neinvazivni zobrazovaci metody srdce

e slouzi ke studiu morfologie a fce srdce

e patfizde:

o echokardiografie

zaloZena na vysilani zvukového vinéni do tkani — tj. vysSetfeni srdce UZ

sonda vysild signaly = od akustickych rozhrani a tkafnovych struktur se odrdzi zpét -
prijimani signald

u pohybujicich se objektl vyuZziva Dopplerova jevu

umoznuje identifikovat rychlost a smér krevniho toku = vyhodnoceni hemodynamickych
parametr(

hodnoceni: morfologie i fce srdecnich struktur, proudéni krve a vlastnosti srdec¢nich tkani
typy: transtorakalni (pfes hrudni sténu), transezofagealni (kvalitnéjsi, pres jicen),
intrakardialni (sonda zavedena cévami do srdecnich oddild, pro monitoraci a vedeni jinych
katetrizacCnich vykon)

indikace: podezieni na organické onemocnéni srdce, SS, arteridlni a plicni hypertenze,
manifestace ICHS, Selesty, arytmie, infekéni endokarditida, perikardidlni onemocnénim, ...
zpUsoby zobrazeni:

e jednorozmérné ECHO — vyuzivdn M-mode (motion) — pozadi se posunuje =
nepohyblivé struktury tvori horizontalni linky (sténa komory), pohyblivé struktury
tvofi kfivky s opakujicimi se tvary

e dvourozmérné ECHO — paprsky v 1 roviné ve vyseci 90° = ziskdm anatomicky fez v
nékolika zakl. projekcich — vhodné pro hodnoceni poruch kontraktility, rozmér( a
morfologie chlopni

e pulzni doppler — viny vysilany v kratkych pulzech, pak ¢as pro pfijimani vin (dle
omezeni ¢asu rlizna vysetrovaci okna — tj. vySetfovaci hloubky), k hodnoceni
rychlosti a charakteru proudéni

o kontinualni doppler — 1 krystal pofad ptijima, 2. vysila

e barevné mapovani krevniho proudu (CFM) — k sondé ¢ervené, od sondy modre;
rychlejsi znamena svétlejsi, turbulence pridava Zlutou a zelenou

zatézové ECHO — dynamicka nebo farmakologickd zatéz (dobutamin, atropin), pro odhaleni
hypokineze

o metody nuklearni mediciny — nuklearni kardiologie

vyuziva otevienych radioaktivnich zarich k vysetreni hl. ICHS
metody:

e perfuzni scintigrafie — vySettfuje mikroperfuzi (X koronarografie), sledujeme y zareni
iv podaného RF (99mTc-MIBI) pti zatézi a v klidu, posuzovana rezerva korondarniho
pratoku (tj. dopad koronarni stendzy na dodavku krve do srdecni tkané v klidu a na
vrcholu zatéze)

e vySetieni viability — zjiSténi benefitu z revaskularizace — nejvétsi u ischemizovaného,
ale stéle viabilniho myokard (tj. hibernovany myokard, ktery presel na anaerobni
glykolyzu), pomoci 18-FDG (v jizvé se nevychytava) > PET obraz

e vysetieni inervace myokardu — pomoci 123I-MIBG (podobny NA) = vychytani v
adrenergnim systému myokardu - |, zobrazeni srdce pfi selhavani LK

¢ radionuklidova ventrikulografie — pomoci 99mTc znacenych ery - gated SPECT (s
EKG synchronizaci) - stanoveni EDV, ESV, ejekéni frakce, poruch regiondlni motility
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¢ radionuklidova angiokardiografie — detekce zkratovych vad (ptesnéjsi nez ECHO)

e scintigrafie plic — pfi podezfeni na PE (mismatch ventilace a perfuze) - perfuzni
(mikroembolizace zna¢enym makroagregatem albuminu) a ventila¢ni scintigrafie
(dychani radioaktivniho plynu)

CcT
=  pouziva se multidetektorové CT — tvoreno rotujici rentgenkou a paralelnimi pasy detektort
= vhodny EKG gating — sbér dat synchronizovany se srdecni ¢innosti
= jv aplikace jodové kontrastni latky (u polyvalentni alergikl aplikace kortikoid)
= vyuZiti:
e CTA plicnice — u PE, zobrazi i plicni parenchym
e CTA aorty — u aneuryzmatu, disekce, pseudoaneuryzmat, transekci, penetrujicich
platd
e CT srdce — morfologie i kinetika, zobrazeni VVV pfed KCH operaci, vySetfeni pred
ablaci FiS (nutno zobrazit L sifi a odstupy plicnich Zil)
e CT koronarografie — horsi rozliseni (X klasické koronarografii), dobfe rozlisi tvrdy
(stabilni) plat a mékky (nestabilni) plat, dobré posouzeni bypasst a anomalii
korondrnich arterii
MR

= nizsi rozliSovaci schopnost nez CT, ale tkané posoudi kvalitnéji, morfologicky i fcné

= synchronizace s EKG, provadeéni pfi zadrzeni dechu

= indikace: posouzeni viability pfi chronické ICHS, arytmie (hleddame arytmogenni substrat),
neischemické postizeni myokardu, ...

RTG — pro urceni srdecniho stinu, pfi predozadni a Sikmé projekci
zatézovy test

=  pomoci bicyklového ergometru

= cil: reakce srdce na zatéz

= indikace: dif. dg. bolesti na hrudi, palpitace, synkopa, testovani kardialni rezervy
head-up tilt test

= test na naklonéné roviné

= indikace: synkopa nejasné etiologie — podezieni na neurokardiogenni vazovagalni synkopu

EKG
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36.A Plicni onemocnéni v souvislosti s pracovnim prostrfedim a vnéjsimi vlivy
= mezi tyto choroby mlizZeme zaradit EAA = Exogenni alergickou alveolitidu (viz. ot. 34A) a Pneumokonidzy

Pneumokoniozy

Definice

= skupina (vétsinou profesionalnich) restrikcnich chorob plic zplisobenych dlouhodobou inhalaci anorganickych
prachovych castic, na které reaguji imunokompetentni bb. zanétem a tim dochazi k rliznému stupni intersticialniho
plicniho procesu (riznému stupni intersticialniho postiZeni plic) az do stavu plicni fibrézy.

nejcasté;si: silikoza, azbestoza, pneumokoniéza uhlokopd, berylidza, talkdza a pneumokonidza pfi inhalaci
tézkych kovl

Epidemiologie
- incidence i prevalence klesd; u nds se s pneumokonidzou setkdvame spise zfidka

Klinicky obraz

spole¢nym rysem je obvykle (jako KO IPF): progredujici ndmahova dusnost, kasel ¢asto zprvu suchy poté
produktivni, celkové priznaky (Unava, 4 hm.)

Komplikace — pozdnim projevem je: plicni fibr6za - respiracni insuficience s cyanézou + cor pulmonale chronicum
+ palickovité prsty + krepitus nad bazemi + P nachylnost k pneumoniim véetné TBC

Diagnostika
v diagnostice je stéZejni klinicky obraz, pracovni anamnéza, radiologicky nalez (RTG, HRCT), funkéni vySetieni plic
(obraz restrikéni choroby plic) a event. BAL (nalez anorganickych ¢astic), biopsie vétSinou neni nutna

Terapie

- je dost omezena

- zakladem je eliminace expozice fibrogennimu prachu

- v terapii se uplatriuje: dechova rehabilitace, ¢asna lécba respiracnich infektd, je-li indikovana tak i DDOT (plouhodobs
Doméci Oxygeno Terapie), POzd&]i transplantace plic

1. Silikéza (zavaznd)

etiologie: dlouhodobd (obvykle nad 10 let) inhalace prachu s SiO, (oxidem kfemicitym) — pf. kamenici, sochafi,
brusici, sklafi, hornici
KO: a) akutni forma — kasel, dusnost, bolest na hrudi

b) chronicka forma — viz vyse
a) prosta silikéza — RTG nalez drobnych uzliki s maximem v hornich lalocich + zvétseni plicnich hill se

b) komplikovana silikéza — RTG nalez vétsich uzl(l az masivni fibréza + emfyzém v okoli

2. Azbestoza (zavaznd)

etiologie: inhalace vldken azbestu — pr. téZba azbestu, zpracovani azbestu — izolacni materidly
- je zde VELMI DLOUHA DOBA od expozice k manifestaci: 20-30 let!

komplikace: maligni mezoteliom pleury, bronchogenni ca, benigni postizeni pleury, plicni fibréza
radiologicky nalez je podobny IPF = Idiopatické plicni fibroze

3. Uhlokopska pneumokoniéza (dobra progndéza) = zavaznéjsi forma antrakdzy (ta je vétSinou
asymptomaticka)

vznika po inhalaci uhelného prachu (hornici) = na rozdil od pfedchozich obvykle NEVEDE K PLICNi FIBROZE
- obvykle se u nich setkdvame s chronickou bronchitidou

typickym RTG nalezem: ¢etné okrouhlé stiny s maximem v hornich plicnich polich

Caplaniv sy = koincidence uhlokopské pneumokoniézy a RA (s pozitivnim revmatoidnim faktorem)
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36.B Chronické komplikace diabetes mellitus

Co podminuje vznik chronickych komplikaci

- DM je termin zahrnujici metabolické choroby rizné etiologie charakterizované chronickou hyperglykemii, a pravé
chronicka hyperglykémie je nejvyznamnéjsi faktor uplatiujici se pfi vzniku a rozvoji pozdnich komplikaci DM.

- zejména v pripadé DM2, ktery je ¢asto asociovany s metabolickym sy, se uplatiiuji i dalsi faktory jako diabeticka
dyslipidémie, AH, obezita a INZ rezistence.

- kromé chron. hyperglykémie se zfejmé na vzniku komplikaci podili i glykemicka variabilita = kolisani gly z hypergly
do hypogly. Pacienti s vysokou glykemickou variabilitou mohou mit paradoxné normalni hodnotu HbA;c, avsak riziko
rozvoje zejména mikrovaskuldrnich komplikaci je u nich zvySené.

RF

1. hl. non-complience - chron. hyperglykemie, glykemicka variabilita
2. mladsi vék pfi po¢atku DM -> delsi doba trvani

3. AH, koufreni, dyslipidémie, obezita, INZ rezistence, | fyzicka aktivita
4. genetické predispozice

Klasifikace chronickych komplikaci

a) (orgdnové) specifické

1. Diabeticka nefropatie = AH, proteinurie, pokles rendlnich fci az do CHSL
2. Diabeticka retinopatie = poruchy vizu aZ slepota

3. Diabeticka neuropatie = parestezie, svalové slabosti, poruchy ANS

4. Syndrom diabetické nohy

- u DM2 jsou casto mikroangiopatické komplikace pritomny jiz pfi stanoveni dg., protoZze mé dlouho latentni priibéh

mikroangiopatické

b) nespecifické

1. ID — Castéjsi infekce

2. kozni infekce a afekce, defekty kiiZze a adnex
3. katarakta

4. Porucha ristu a pubertdlniho vyvoje

Obecné patofyziologické mechanismy

1. neenzymova glykace proteinti (vazba Glc na AMK proteind, pf. kolagenu, enzym( atd...) - vysledkem jsou
pokrocilé produkty glykace, které se obtizné degraduji a aktivuji zanétlivou odpovéd' a ovliviiuji fce proteint

2. oxidacni stres

3. ICT hyperglykémie

4. polyolova metabolicka cesta glukézy (polyoly = sorbitol, manitol) — podili se vyznamné na retinopatii a katarakté

1. Diabeticka nefropatie
- vznika na podkladé ztlustovani BM glomeruli a zvétSovani objemu mezangia = to vede k dysfunkci glomeruldrnich kapilar se
zvy$enym filtracnim tlakem = Unik proteint do moci a depozici v glomerulech = vysledkem je aZ sklerotizace glomerult =
postupné zhorSeni renalnich fci
ve zkratce: nejdrive hyperfiltrace zprvu s albuminurii poté i s proteinurii > pozdéji postupné { GF > aZ CHSL
Ma tato stadia: 1. incipientni nefropatie (jesté reverzibilni) = opakovana mikroalbuminurie
2. manifestni nefropatie (po nékolika letech) = trvala proteinurie (>0,5g/24 hod.), hypertenze,
(3. chronicka renalni insuficience = | GF => s klesajici GF se zhorSuje AH) — Céska to neodlizuje od bodu 2.
4. CHSL = nutnost dialyzace a transplantace ledvin
charakterizovéana: 1. AH
2. Proteinurii — zprvu mikroalbuminurie (Iépe se stanovuje pomér albumin/kreatinin),
pozdéji makroalbuminurie (>300 mg/24 hod) a proteinurie (>0,5 g/24 hod)
3. Pokles renalnich fci — P odesilame k nefrologovi nejpozdéji pfi s-kreatinin 200 umol/I
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mikroalbuminurie = 30-300 mg/24 hod. nebo 20-200 pg/min v modi sbirané béhem 6 hod. no¢niho klidu
terapie: DM = PAD pf. gliflozin/INZ (CAVE! pti poklesu GF <0,5 ml/s jsou metformin i derivaty sulfonurey Ki)
AH = iACE/sartany = cilovy TK u diabetikd je 130/85 mmHg KV riziko: statiny, ASA, nekoufit

2. Diabeticka retinopatie

- vznika na podkladé cévnich zmén na sitnici (obliterace a " permeabilita) = dasledkem je hypoxie sitnice = ta vede
k novotvorbé, avsak abnormalnich cév (praskaji, krvaci)

- patfi k nejc¢astéjSim neulrazovym pri¢indm slepoty v rozvinutych zemich!

Ma tato stadia: 1. Neproliferativni DR = nalez mikroaneuryzmat, hemoragii, flebopatii, vatovitych loZisek
- jesté bez poruch vizu
2. Proliferativni DR = ndlez angiogeneze, nékdy odchlipeni sitnice
3. Diabeticka makulopatie = edém sitnice a makuly

klinicky obraz: pokles zrakové ostrosti aZ slepota

dg.: oftalmologické vys.
T: jiz rozvinuti retinopatie se neda ovlivnit, pouziva se laserova fotokoagulace sitnice

3. Diabeticka neuropatie
= nezanétlivé poskozeni motorickych, senzitivnich i autonomnich perifernich nerv(

klinicky obraz: nejcastéji symetricka polyneuropatie, méné asymetricka forma s postizenim 1 ¢i nékolika malo n.

senzitivni polyneuropatie se projevuje: 1. Parestezii prstu
2. Hypestezii nohou = predisponuje ke vzniku diabetické
nohy (riziko dekubitl, flegmdny, gangrény, amputace)
3. Rezavymi/pal&ivymi bolestmi nohou
4. Neklid nohou
5. Sy karpdlniho tunelu a jiné UZinové sy

motoricka polyneuropatie se projevuje: 1. svalovou slabosti — hl. panevni, quadriceps, psoas
2. zhorsenou mobilitou kloubt

autonomni neuropatie se projevuje: 1. ortostatickou hypotenzi
2. klidova tachykardie, palpitace, arytmie
3. inkontinenci moce, neurogennim MM
4. impotence, poruchy ejakulace
5. GIT pfiznaky, porucha evakuace Zaludku

dg.: klinicky obraz + orientacni vys. senzitivity + EMG + scintigrafie (vafené brambory s radionuklidem)
T: fesi neurolog

4. Syndrom diabetické nohy
= oznaceni pro postizeni povrchovych i hlubokych tkani od kotniku (véetné kotniku) doll vznikajici kvali ischemii a
neuropatii + ¢asto nasedajici infekci
zahrnuje: 1. povrchové i hluboké defekty
2. ischemickou flegmonu nebo gangrénu
3. deformity skeletu (napf. vlivem poruchy inervace interosealnich svalll = naruseni obou kleneb)
4. osteomyelitidu
= 1. zanét = Celsovy znaky + osteoresorpce = 2. Celsovy znaky zmizi,
ale vznikaji tvarové deformity = 3. zhrouceni klenby = vyrazné prispiva ke vzniku defektd

prevence: kontrolovat nohy, nemit srolovanou ponozku v boté, chranit pfed poranénim, vhodna obuv...
T: oSetfovat kazdou odérku a defekt, pfi zndmkach infekce okamZzité ATB, fesit ischemii na cévnim,
(nékdy i 0,5 roku) imobilizace, amputace
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5. Kozni komplikace

a) Lipodystrofie — Casta komplikace, pokud se aplikuje INZ do stejného mista; resorbce z téchto mist je zhorSena
b) Lipoatrofie — dnes vzacna diky pouzivani rekombinantnich INZ

c) Diabeticka nekrobidza — purpurova loZiska s centralnim vybledem nebo ulceraci pfevainé na bércich a kotnicich
- pfi¢ina nezndma, hojeni je problematické

d) Mykotické infekce — balanitidy, vulvovaginitidy, mezi prsty, v intertrigindznich lokalizacich?
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36.C Nadory stitné Zlazy
Fyziologie $Z
- 87 je endokrinni zldza ulozend na piedni strané krku tésné pod prstencovou chrupavkou a nad jugularni jamkou
- normalni objem u Zen do 18ml, u muzd do 22ml
87 se sklada ze 2 zakl. typ bb.: 1. Folikularni bb. = vychytavaji jod = syntetizuji tyreoglobulin = a uvolfiuji hormony T3 a T4
z tyreoglobulinu
2. Parafolikularni bb. (C-bb.) = syntetizuji kalcitonin (sniZuje plazmatickou konc Ca?*)

Rozdéleni nadoru
Primarni: 1. Benigni = adenom
2. Maligni:
a) epitelialni: PAPILARNI ca (80 %), folikularni ca (10 %), medularni ca (5 %),
anaplasticky = nediferencovany ca (3 %)
b) neepitelidlni (mezenchymové) (max. 1 %): sarkomy, lymfomy, teratom aj.
Sekundarni = meta ca prsu, ca plic, ca ledvin

RF pro vznik nadort
RT krku, +RA, genetické f., sy MEN2A (Meduldrni ca, Primarni hyperPTH, feochromocytom), vysoké hladiny TSH,
nelécena Al thyreoiditis

1. Adenom S7

= folikuldrni adenom je NEJCASTEJSI tu S7

- mUZe byt solitarni nebo mnohocetny => pak je soucasti polynoddzni strumy (viceCetné adenomy a cysty)

- Castéji postizeny Zeny po 50. roce

- nékteré jsou afunkéni, jiné maji autonomni produkci T3 a T4 — tzv. ,, Toxicky adenom” = 3. nejCastéjsi pricina
hyperthyreosy (2. nej¢astéjsi je polynoddzni struma s mnohocetnymi adenomy, 1. Gravesova-Basedowova ch.)
KO: viditelny i palpovatelny uzel + (hyperthyreéza)

Dg.: Anamnéza + fyzikalni vys. + vidy musime vyloucit maligni tu! proto: USG s FNAB = Fine Needle Aspiration
Biopsy = Tenkojehlova aspiracni biopsie s naslednym cytopatologickym vys.

T: LV1: tyreostatika: thiamazol ¢i propylthiouracil = cilem je normalizovat fci 5Z a poté se rozhodne o definitivni T
—> u &sti P Ize thyreostatika vysadit bez relapsu, ale u vétsiny nutné definitivni feseni = hejcastéji tyreoidektomie (u adenomu bud'jen
lobektomie (ale 2. lalok nemusi na normalni tvorbu hormonii 37 stacit) nebo totalni thyroidektomie) = celozZivotni suplementace
levothyroxinu = pfi Kl chir. vykonu = ablace SZ Radioaktivnim jédem 3!l = alternativou pfedchozich je dozivotni
uzivani tyreostatika

Obecna charakteristika karcinoma 52

- relativné Casté

- vétSinou asymptomatické = pouze nebolestiva tuha rezistence

- definitivni dg. USG s FNAB

- T: thyroidektomie nasledovana ablaci radiojédem

- Progndza: diferencované = dobrd, medularni a anaplasticky = Spatna

2. Karcinomy $Z

PAPILARNI ca (80 %) fadime jako — stimulovatelné vlivem TSH + vychytavaji jod (toho vyuZijeme
folikularni ca (10 %) v terapii, kdy substituce levothyroxinem vede k {, TSH + vyuZijeme terapii radiojodem)

medularni ca (5 %)
anaplasticky = nediferencovany ca (3 %)

Epidemiologie

- incidence 10/ 100 tis. za rok
- 3x Castéji Zzeny
Etiopatogeneze
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- je rdzna u rlznych typd, neni vidy do detailu znam4, u medularniho je aktivujici mutace RET protoonkogenu, u
anaplastického je naopak inaktivujici mutace p53 tumor supresorového

Klinicky obraz

- nej¢astéji jen jako hmatny tuhy uzel (nékdy jen nahodny nalez na USG 57)

- pfiznaky z utlaku okolnich struktur: paréza hlasivek (chraplavy hruby hlas), dusnost, dysfagie, vzacné Hornerova 3
- ve 3 % se manifestuje meta — nejéastéji do LU, méné do plic a kosti > palpovatelné LU, dusnost?, bolesti kosti?
- folikuldrni ca vzacné jako hyperthyreoéza

- medularni jako flush a prajmy a nékdy je soucasti MEN2A (Medularni ca, Primarni hyperPTH, feochromocytom) &i
MEN2B (Medularni ca SZ, Slizni¢ni neuromy, Feochromocytom)

Diagnostika
Zakladem je diff. dg. uzlu SZ (viz tabulka str. 364 nebo ot. €. 24C) = pro malignitu svédéi:
Anamnéza:  rychle rostouci, +RA ca SZ, uzel u muze
Fyzikalni vys.: tuhy uzel s fixaci k okoli a s nerovnym povrchem, zvétsené LU
Laboratof: Medularni ca — kalcitonin (pfed OP to spolu s FNAB podporuje dg. medularniho ca) a CEA
(spolu s kalcitoninem poOP, abychom zhodnotili efekt terapie) = onkomarkery
Diferencované ca — thyreoglobulin (poOP, pro hodnoceni efektu terapie a dg. recidivy)
USG: hypoechogenita (u benigniho izoechogenita) + nepravidelné okraje + mikrokalcifikace + na

Dopplerovi nélez signdlu uvnitf = angiogeneze (u benigniho jen na obvodu)
Scintigrafie:  pro dif. dg., predOP pfipravu, sledovani uspésnosti T — dle kumulace radiofarmaka:
- indikujeme u P s uzlem/uzly a 4, TSH / u P s polynoddzni strumou, abychom védéli, ktery
uzel mame bioptovat
a) homogenni snizeni = hypothyredza (pt. Hashimotova tyreoiditida, stp. RT)
b) homogenni zvyseni = hyperthyredza (Graves-Basedowova ch.)
c) studeny uzel = afunkéni adenom / ca / cysta / jizva
d) horky uzel = hyperfunkéni adenom / vzacné ca - vétsinou adenom
USG s FNAB a cytologickym vy$. = z cytologického vy$. ndm vyjde SUSPEKTNE MALIGNI = definitivni dg.
bude aZ po chirurgické totalni thyreoidektomii s histologickym vys.!

- obdobné prokazujeme meta do LU (palpacné, USG, cytologicky, scintigraficky u diferencovanych, histologicky po
chr. extirpaci)

- meta plic (RTG, CT, scintigraficky), meta kosti (RTG, CT, MR (obratle), scintigrafie)

Terapie
Diferencované (PAPILARNI a FOLIKULARNI) — dobré prognéza
zkracené: thyreoidektomie — hypothyredza — ablace SZ — hyperthyreosa
1. Totalni thyreoidektomie + v pripadé metastaz do LU — odstranéni LU = 2. P 6 tydn( nebudeme substituovat
levothyroxinem a nebudeme podavat I. obsahujici jéd (amiodaron, KL) a omezime pfijem jédu v potravé - tim
navodime arteficidlni HYPOTHYREOSU = M TSH = nastimulované zbytky SZ ndm budou krasné akumulovat radiojéd
- 3. ablace zbytkt tkané a metastaz radiojodem - 4. poté budeme substituovat levothyroxinem a to dokonce tak,
abychom navodili hraniéni HYPERTHYREOZU = {, TSH
- u takového P sledujeme hladinu thyreoglobulinu (vyléceny ji bude mit 0, P s recidivou nebo nevyle¢enymi
metastazami bude mit P thyreoglobulin)

Medularni ca — nepfizniva progndza
LV1: Totalni thyreoidektomie + odstranéni pripadnych meta LU = substituce levothyroxinem
+ dovysetiit MEN2A a familiarni vyskyt medularniho ca

Nediferencovany — $patnd progndza
dle TNM LV: Totalni thyreoidektomie = substituce levothyroxinem
- je rezistentni k ChT a RT
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Prognodza
Nejlepsi papilarni = horsi, ale porad dobra folikularni = u meduldrniho ca lokalizovany na SZ dobra = u
meduldrniho ca s meta $patna = anaplasticky velmi Spatna (mikroca = pod 1 cm)
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Obecny uvod

EKG je 1 ze zakladnich neinvazivnich vys. metod v kardiologii. Principem je snimdni el. srde¢ni aktivity, ktera se zapiSe v podobé EKG zdznamu.

36.D Dif. dg. zmén na EKG

Cela rada srdecnich patologii se vice ¢i méné specificky projevi zménami na EKG.

Fyziologie

P vina = depolarizace sini (normalné vychazi z SA uzlu)

PQ (PR) interval = ¢as od vzniku impulzu v SA uzlu do zacatku depolarizace komor = 0,12 -0,2 s (120 — 200 ms)
QRS komplex = depolarizace komor = 0,08 — 0,12 s (80 — 120 ms)

ST segment = ¢as od konce depolarizace po zacatek repolarizace komor

T vina = repolarizace komor
QT interval = ¢as od zacatku depolarizace po konec repolarizace - délka se odviji od TF - QTc interval
(po pfepoctu na standardni TF) = 0,35 - 0,45 s (350 — 450 ms)

AS = pravidelna = kmity R-R jsou od sebe stejné vzdaleny
Rytmus = sinusovy = je pfitomna fyziologicka P vina

El. osa srdecni = -30° az +120°

segmenty = Useky od konce do zacatku (jsou kratsi)
intervaly = od zac¢atku do konce (jsou delsi) QRS Complex

1 mm na ose y roven 0,1 mV.
PFi posunu 25 mm/s je 1 mm na ose x roven 0,04 s

posun 25 mm/s

R

|
| PR ST
- Segment Segment T
E P i
g 77N
/
y, 4
E PR Interval S
QT Interval
1s 1mm=004s
11 Vi
1.Pvina ‘
a) P-pulmonale — hypertrofie PS
=P vlna >2,5 mm ve svodu Il a >1,5 mm ve svodu V1 >2.5mm > 1 §tvoréek
pficiny: Chronické cor pulmonale (hypertrofie pravého srdce na podkladé plicniho onemocnéni (CHOPN,

chronicka mikroembolizace) s prekapilarni plicni hypertenzi), TriS, TriR, myxom PS

Siroka “dvojhrba” P vina

b) P-mitrale — hypertrofie a/nebo dilatace LS

= Siroka dvouvrcholova vina P

pFi€iny: MiS, MiR, myxom LS
‘ >110ms >
c) P-biatriale = P-cardiale — bilateralni zvétsSeni sini 1 zvod

= P-pulmonale + P-mitrale
pficiny: chronické LSS, myxom

V1 zvod

>1.5mm - —
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d) Negativni P-vina
= siné se neaktivuji z SA uzlu, nybrz napf. z horni €asti AV uzlu = horni junkéni rytmus

e) Flutter sini
= chybi vina P, jsou tam flutterové viny (jako zuby pily) s frekvenci cca 240-340/min + pravidelné QRS!

f) FiS (NEJCASTEJSI ARYTMIE!!!)
= fibrilaéni vinky F s frekvenci 350-600/min + nepravidelné QRS!

2. Hypertrofie komor

a) Hypertrofie PK

- pro dg. je hlavni ECHO, ale miZe na to upozornit napt. deviace osy srde¢ni doprava >+120°, vysoky kmitR ve V1 a
naopak hluboky kmit S ve V5 a V6 + RBBB

pficina: hypertrofie LK, plicni hypertenze (nap¥. PAH, CHOPN), PE

b) Hypertrofie LK

- pro dg. je hlavni ECHO, ale ma-li P Sokolowlv-LyonUv index: R (ve €i vs) + S (v €i v2) 235 mm je vysoka
pravdépodobnost, Ze ma hypertrofii LK (naopak to neplati = spousta P s hypertrofii LK ma normalni EKG) + LBBB
pFi€iny: AH, AoS

3. PQinterval (0,12-0,2 s)

a) prodlouzeny = AV blok I. st.

b) postupné se prodluzuje a pak vypadne = AV blok Il. st. typ Weckenbach

c) PQ interval je furt stejny, ale po viné P random nepfijde QRS komplex = AV blok Il. st. typ Mobitz Il
d) EKG disociace sini a komor = AV blok III. st.

e) zkraceny PQ interval
= preexcitace (6 vina), sinusova tachykardie, junkéni rytmus

4. QRS komplex (0,08 —0,12 s)
a) uzky =do 0,12 s
znamen3, Ze: vzruch se Sifi pfevodnim systémem na komory a Ze pfevod na komory je normalni

b) Siroky QRS

= prevod na komory je poruseny nebo vzruch dokonce vznika v komofe (pr. KES)

1. kompletni RBBB = ,M“ (rSR’ = tzn. to 2. zajeci ucho je vétsi) ve V1 a qRs ve V6
pric¢iny: hypertrofie PK (PE, Cor pulmonale), ICHS, KMP, fyziologicky

2. kompletni LBBB = ,M*“ ve V6 (takovy fakt rozstépeny QRS) a ,W* ve V1 (taky rozstépeny) + negativni T ve V1 a aVL
pfi€iny: hypertrofie LK, ICHS, KMP, AoS, hyperK?*, intoxikace digoxinem

3. KES

4. hyperK*

5. Stimulovany rytmus = Pacemaker

6. Hypotermie = bradykardie + Osbornova vina (J vina) (= Gizka hrotnata vina za QRS)

7. WPW sy

8. Komorové tachyarytmie (monomorfni KT, polymorfni — typu Torsade de Pointes, FiK)

9. Brugada sy = STE ve V1 a V2 + pseudoRBBB (tj. obraz RBBB na EKG, ale vznikly z jiné pti¢iny nez-li z blokady pravého Tawarova

raménka)

10. TCA

c) vysoky

hypertrofie LK = S(V1/2) + R(V5/6) 235 mm

d) nizky

QRS amplituda v koncéetinovych svodech <5 mm

nebo
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QRS amplituda v hrudnich svodech <10 mm

1. Vypotek — perikardidlni, pleuralni

2. Tuk

3. Vzduch — emfyzém, PNO

4. Myxedém

5. J Viabilniho myokardu — po AlM, dilatacni KMP (v pokrocilych stadiich)

5. ST segment (fyziologicky v izoelektrické linii)

fyziologicky: v koncetinovych svodech max. o 0,1mV (1 maly ¢tverecek) nad
v hrudnich svodech max. 0 0,2mV (2 malé ¢tverecky) nad

patologicky: 2 avice ¢tverecku nad v konéetinovych svodech

3 avice nad v hrudnich svodech + vZdy min. ve 2 sousednich svodech
ST deprese o vice Jak 0,5 Ctverecku (prosté ST deprese je takFka vidy patol.)

a) ST elevace = STEMI (MENE CASTE)

= subepikardialni ischemie - za 20 min vznikne subepikardialni nekréza - za 4 — 9 h vznikne transmuralni nekréza
(subepikardiélm’ ischemie je MEINE éASTA, protoZze myokard pod epikardem je I1épe prokrveny nez myokard nad endokardem)

pFiciny: 1. Akutni STEMI ¢i Prinzmetalova AP = konvexni ¢i horizontdlni ST elevace (nikdy konkavni)

2. Perikarditida = vidy konkavni ST elevace (byvaji difuzné ve vSech svodech)
Algoritmus Perikarditida vs. STEMI

¢ 1. SG pritomné ST depresie okrem (aVR a V1)?
o Ano (pacient ma STEMI)
2. S ST elevécie horizontalne, alebo konvexné?
o Ano (pacient ma STEMI)
« 3. Je ST elevacia II > I1?
o Ano (pacient md STEMI)
« 4, Neplati ni¢. St pritomné PQ depresie vo viacerych zvodoch okrem (aVR a V1)
o Ano (pacient ma perikarditidu)

3. HyperK*
4. Akutni myokarditida, kontuze srdce, Pankreatitida, PNO, Benigni pfed¢asna repolarizace

b) ST deprese (CASTEJSI)
= ,pouze” subendokardidlni ischemie (CASTEJSI) > za 20 min subendokardidlni nekrdza = nevznikne transmuréininekréza

vrsve

pficiny: 1. ACS = nonSTEMI ¢i Nestabilni AP &i reciprocni zmény p¥i STEMI
2. Intoxikace Digoxinem — miskovité ST deprese + ploché aZ inverzni T + bigeminické KES
3. HypoK*
4. RBBB, LBBB, Hypertrofie PK, Hypertrofie LK, Stimulovany rytmus
N e e AR T Nestabilna angina pectoris
: ; * Sinusovy rytmus
* ST depresie (I, IT, V5-V6)

» Naznacené ST elevacie V1-V2

o Pacientovi by sme mali nalozit pravostranné EKG zvody (VAR)
o Pre podozrenie na infarkt pravej komory
: i v ' ePacient mal cca 10min. stenokardie a troponin mal neskor v norme
T T T e T e =L oSTdepresie nemal na starsich EKG zdznamoch

* [de 0 nestabilnd anginu pectoris
.+ Kebymal pacient neskor zvySeny troponin bez ST elevacii

o5 SRS IRIb ] [N (S R f,f...-\'_).._\'.,.h.~J__,__.\"_,_,,-—"\__,~-f\‘,,a- M T oTakide o NSTEMI infarkt

6. Q-kmit

patologicky: je SirSi (> 1 ¢tverecdek) a hlubsi (> 3 ¢tverecky) Ci vic jak % R kmitu

pFi€iny: transmuralni nekrdza - tzn. patologické Q (u STEMI za 6-8 h):
neni (jen raritng) U REASTEMI,

STE + neni patelegické-Q = obraz akutniho STEMI (minuty az hodiny)
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STE + je patologické Q = obraz subakutniho STEMI (hodiny az dny; nejéastéji za 9 hod)
neni STE + je patologické Q = obraz starého STEMI (> 1 tyden aZ doZivotné)

Oklazla Akutny STEMI Sub-akdtny STEMI Stary STEM

Stadium STEMI: Hyperakitne Akitne Subam!ne Fosza«.zne S!ary .wror»cky
Trvanie STEMI:  sek-min min.-hod. hodiny <24hod. dni-tyZdne mesiace-roky

- zaroven to nechapu, protoze 50 % STEMI ma patologické Q v 1. hodiné.

- pozor! Je-li tepna zprichodnéna vcas, patologické Q nevznikne = v propoustéci zpravé je pak
uvedeno, Ze P prodélal STEMI Q-infarkt ¢i STEMI non-Q infarkt

- to Q po dnech aZ tydnech od infarktu odrazi jizvu, protoze béhem dnl aZ tydn( tam cestuji
fibroblasty

Myokarditida

Kontuze srdce

.. mnoho dalsich

7. QTcinterval (0,35 - 0,45 s) = QT interval korigovany na TF 60/min

a) Prodlouzeny

- muZe progredovat do Torsade de Pointes (ta ¢asto spontanné konci, ale taky mlze prejit do FiK!)
1. HypoK*, HypoMg?**, HypoCa?*, HypoTermie

2. Léky: Makrolidy, sevofluran, SSRI, amiodaron, sotalol

3. Sy dlouhého QTc

b) Zkraceny

- mizZe progredovat do FiK
1. HyperCa®*

2. Digoxin

3. Sy kratkého QT

HypoK*
Klinicky obraz
asymptomatickd - anava a slabost, zacpa, nauzea a vomitus - EKG zmény: 1. oplosténiviny T - azZ inverze
2. pfitomnost viny U (az vétsi nez T)
3. ST deprese
4. prodlouzeni QTc
5. prodlouZeni PQ
-» arytmie (SVT tachyarytmie, SVT ES i KES, Komorové arytmie) + rhabdomyolyza + vzestupna paralyza az RI

HR74 PVCO RESP18 T137.8 | | |

a

, 1im ‘ ! a 1 1. 1 | | /4
3.5-5.0 mmol LA \jam k
3.0 mmol/l
TU ; .
1] ! avL ._‘, 3 -.‘ ! V2 ‘V5
2.0 mmol/l ; :
TU
1.0 mmoln n

| aVF V3 V6

:

Hypokaliémia (1,9 mmol/l)
* ST depresie (Il, Ill, aVF)
* Negativne T viny (I, lll, aVF)
e Uvlny (Il Ill, aVF, V1-6)
o U viny vo zvodoch V1 - V6 vyzeraju ako P viny
 PrediZeny QT (QU) interval ( > 0,44s)
o Hrozi maligna komorova arytmia Torsades de Pointes



Terapie
- lehéi hypoK* fesime pomaleji - 7,5 % KCl p.o.

- EKG abnormality ¢&i RI fe$ime razantné max. davkou 20 mmol (2 amp) KCl za hod. = 7,5 % KCl i.v. do CZK linearnim

davkovacem + monitoring EKG
+ kalium Setfici diuretika amilorid, spironolakton, eplerenon

HyperK*
Klinicky obraz

asymptomatickd - slabost a inava, parestezie, paralyza azZ kvadruplegie > EKG zmény:

1. hrotnaté T (,,Eifellovka“)

2. Rozsifeni QRS

3. ProdlouZeni PQ (= AV blok I. st.)
4. oplosténi az vymizeni P

arytmie (od AV blokad pres raménkové blokady aZ po FiK ¢i Asystolii)

3,5 - 5,0 mmoin ’! l\ l\’(\\h/—dﬂqﬁ/‘__’_ﬁll

7 mmol/l h Q !! {
1 aVL .\ﬂl
-._,\__.\//\_/\_.\
8,0 - 9,0 mmoln Q é

> 10,0 mmol/ { ﬁ { f li_/__\/\_/\_\ aVF V3

- na hyperK+ pomyslet u kazdého EKG, kde viny T pfevysuji kmit R!

o

Terapie - UMET

0. Vysadit hyperK* Iéky (iACE, sartany, amilorid, spironolakton, eplerenon, KCI, NSA, BB)
1. Kalcium glukonat ¢i Kalcium chlorid pro rychlou ochranu myokardu pfed arytmiemi (nikoliv pro snizeni K+)

Léky snizujici kalémii, nikoliv celkovou hladinu K+
2.INZ + Glc 15 j. Actrapidu ve 100ml 20 % Glc

V4

V5

V6

(3. salbutamol inh. / terbutalini.v.)  Moc se to nevyuZiva. Pt. u oligurického P (vyhneme se inf.) do dostupnosti dialyzy

(4. Alkalizace 8,4 % NaHCOs’) Jen u acidézy s hypovolémii!

Léky snizujici i celkovou hladinu K*

5. Furosemid i.v.

6. Dialyza HI. u oligoanurickych P (P s CHRS)
7. Prsykyfice Vazou K+ ve stievé
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37.A Onemocnéni pleury a mediastina - Vypotek, chylothorax; hemothorax,

fibrothorax
1. Pleuritida

= zanét pleurdlniho prostoru z infekénich ¢i neinfekcnich pfricin
- pleuritida je provazena P tvorbou a J,resorpci pleuralni tekutiny = pleuralni vypotek
etiologie: infekéni — nejcastéji jako komplikace pneumonie, méné potraumaticky, poOP
neinfekéni (vzacné) — kolagendzy a vaskulitidy, mozna poOP?
KO: ostra bodava pleuralni bolest (bolest limituje hloubku dychani = proto mélké tachypnoe = dusnost),
tachypnoe, suchy kasel, zhorsené dychani pfi namaze + priznaky zakladniho onemocnéni (pneumonie)

komplikace:  rozvoj empyému > KO: po Ustupu pfiznakll pneumonie nastava opétovné zhorseni - horecky,
schvacenost + plicni pfiznaky

prubéh pleuritidy: exsudativni faze - fibrinopurulentni = organizujici (mGze skoncit fibrothoraxem)

diagnostika:  fyzikalni vys. (oslabené dychani, zkraceny poklep, pleuralni tfeci selest), laboratof (KO;

MNFW, CRP, prokalciton), RTG (otupély kostofrenicky Uhel, zanétlivé vypotky — kranidlné konvexni vs.

nezanétlivé — vice horizontalni), USG, CT (pro odliSeni abscesu/empyému/nadoru pleury)
pleuralni punkce + vysetieni punktatu — biochemicky (pH, LD, glukdza a leu), mikrobiologicky (jen
50 % infekénich vypotk(l ma pozitivni kultivaci, proto je dilezité biochemické vysetreni!),

cytologicky+diff.

terapie: a) nekomplikovany parapneumoticky vypotek = ATB systémoveé
b) komplikovany parapneumoticky vypotek = hrudni drenaz (pod CT ¢i USG kontrolou) s vyplachem
betadinou;

¢) u empyému = chirurgicky odstranéni empyémovych hmot a pfilehlé pleury (event. i postizené
plice) nebo drenaz s vyplachem + aplikace alteplazy (tzv. pleurolyticka terapie)

2. Pleuralni vypotek
= oznaceni pro nahromadéni pleuralni tekutiny nad fyziologické mnozstvi, coZ v praxi znamena Ze je pleuralni
vypotek identifikovan zobrazovacimi metodami (obvykle nad 50 — 100ml) (ale uz nad 10ml/70kg pacienta se jedné o vypotek)

rve

- délime na: 1. Transudat (chudy na bilkoviny) — nejcastéji: levostranné SS!, PE, ostatni pficiny vzacné
(ledvinné: nefroticky sy, uremie, akutni GN, peritonealni dialyza; jaterni: selhavani jater ({ celkové
bilk > { onkotického tlaku) s portalni hypertenzi), hypoproteinémie

2. Exsudat (bohaty na bilkoviny)-lokalni pticiny: infekcni pleuritidy a pneumonie! Maligni vypotek
vzdalené priciny: pankreatitidy, hepatitida, subfrenicky absces,
kolagendzy, vaskulitidy

- levostrané SS 35 %, infekéni pleuritidy a pneumonie 30 %, malignity 20%, PE 10%

- rozliseni mezi transudatem a exudatem provadime na zakladé porovnani pleuralni a sérové
koncentrace celkové bilk. a LD = Lightova kritéria, ale toto kritérium muze selhdvat (napf. pfi lécbé
diuretiky), proto existuji i slozitéjsi kritéria

- vétsina transudatu je bilat. (kromé transudatu u jaterniho selhani — ¢astéji vpravo)
- vétsina exsudatl je unilat.

déleni dle rozsahu: maly (25 % hemitoraxu), stfedni (25-50 % hemitoraxu), velky (nad 50 % hemitoraxu)
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Tabulka 2. RozliSeni transsudat( a exsudatu

Typ vypotku Lightova kritéria* Pomocna kritéria
CBV/S LDV LDV/S cholV cholV/S albS-v
transsudat <05  <2/3homihranicevséru <06  <1,55mmol/ <03 >12g)  PH74- 755162068/l €iry
exsudat >05 > 2/3 homi hranice v séru >06 _ >1,55mmol/l >03 <129/l pH7,3-7,45|Gle <0,6 g/I| hnisavy, oblaeky/krev
*k uréeni vypotku jako exsudatu staéi splnéni jediného kritéria - l
CB...celkova bilkovina, LD...laktatdehydrogenaza, chol... cholesterol, alb...albumin, V...vypotek, u maligniho vypotku je LD V/S Zasto >1

S...sérum, V/S...index, S-V...gradient

Tabulka 1. Priciny tvorby pleurélniho vypotku — -
Tabulka 3. Cytologickeé typy u exsudatu

Transsudaty ¢ zvyeny hydrostaticky tlak

(srdeéni selhani) lymfocytami TB pleuritis (mezotelie < 0,5 %),
* snizeny onkoticky tlak nadory, virové infekce
(182 ypaluminéio) lymfomezotelidlni  nadory
* snizeny intrapleuralni tlak —_— - — )
(atelektdza) mezotelidlni nadory, plicni embolie
* transdiafragmaticky presun tekutiny neutrofilni pneumonie, plicni embolie,
(ascites) . _ traumata, pankreatitida,
* patologicka komunikace (urinotorax) perforace jicnu
Exsudaty * zvySend permeabilita kapilar ——— - SR
(pneumonie) eosinofilni alergie, parazitarni a virové
« porusend kontinuita cév (hemotorax) infekce, plicni embolie, trauma,
* snizena lymfaticka drendz azbest
(nadorove postizeni lymfatik) erytrocytami nadory, plicni embolie, traumata
* patologicka komunikace - -
maligni nadory

(pseudocysta pankreatu)

charakter exsudatu, ¢asto hemoragicky, nékdy extrémné velky, v cytologii nddorové bb.

KO: dusnost, pleuralni bolest, suchy kasel (€ tyto 2 symptomy jsou vyraznéjsi u pleuritidy a méné u transudati)
- pfiznaky zakladniho onemocnéni (otoky DKK / MTT atd...)
- extrémné velké vypotky byvaji nadorové (utlak VCI)

diagnostika (stejnd):  nejcitlivéjsi je USG! Pokud se nejednd o jasné SS = vidy punkce
pleuralni punkce + vysetreni punktatu — biochemicky (pH, LD, glukdza a leu),
mikrobiologicky (jen 50 % infekcénich vypotk( ma pozitivni kultivaci, proto je dilezité
biochemické vysetrenil!), cytologicky+diff.

vrsve

Terapie: a) transudat = hl. terapie pFi€iny + terapie symptomu (dusnost — oxygenoterapie az morphin) + az
pokud se nedafi odstranit pFicinu — punkce ¢i hrudni drén
b) exudat (viz vyse) + u malignit aplikace talku = pleurodéza ¢i abraze pleury s pleurodézou

3. Chylothorax

= nahromadéni lymfy v pleurdini dutiné
priciny: lymfomy, poranéni (trauma/iatrogenné) miznich cév

4. Hemothorax

= nahromadéni krve

pFiciny: iatrogenné — pleuralni punkce, CZK, transparietalni biopsie plic, transbronchialni plicni biopsie,
antikoagulancia, koagulopatie
traumaticky
u malignich (pf. mezoteliom) vypotkd

5. Fibrothorax
= lokalizované nebo difuzni vazivové ztlusténi
priciny: a) nasledek terapeutické pleurodézy (aplikace talku, Ci jinych I. (pf. bleomycinu?))
b) stav po: empyému, hemothoraxu, polékové, expozici azbestu, kolagenéze, TBC pleuritidé
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37.B Hyperlipoproteinemie a dyslipoproteinémie (klasifikace, diagnostika, 1écba)
Definice
- HLP a DLP predstavuji velmi ¢astou skupinu metabolickych onemocnéni charakterizovanou Mipidd a/nebo

“Mipoproteind v plazmé anebo v ptipadé DLP nevhodnym — aterogennim sloZenim lipid( v plazmé (J HDL, TNTAG a
MLDL ¢&astic)

- jsou vyznamné zejména proto, protoze predstavuji jeden z nejvyznamnéjsich RF KV onemocnéni €< a
nejvyznamnéjsim z nich je LDL-C (a dale Lp (a) = lipoprotein a), LDL-C n&kte¥i autofi vlastné chapou jako jediny kauzalni f. AS

Epidemiologie
- postihuji nejméné 30 % dospélé populace (u starsich 60 let pres 50 %)

Kategorie KV rizika

- béZné pouzivame k odhadu KV rizika tabulku SCORE2, ktera ukazuje 10letou pravdépodobnost Umrti na KV
onemocnéni

- existuji modifikujici faktory, které mohou riziko zvysit: hladina triglyceridl, HDL, lipoproteinu (a), albuminurie,
pozitivni RA ¢asné manifestace ASKVO, socialni deprivace, psychiatrickd onemocnéni a stres, obezita, syndrom
spankové apnoe, fibrilace sini, CKD, hypertrofie levé komory, NASH, autoimunitni onemocnéni

- u nékterych pacientl tabulku nepouzZivame, protoZze maji v anamnéze faktory, které je automaticky radi do urcité
kategorie KV rizika

Tab. 2. Kategorie KV rizika (upraveno dle 1, 2)

Velmi vysoké riziko Vysoké riziko Stredni riziko Nizké riziko

Klinicky prokdzané ASKVO (IM, AP,
koronarni a arterialni revaskularizace,
CMP a TIA a ICHDK)

Zobrazovaci metodou prokazané
ASKVO vice korondrnich tepen se
stendzou 2 velkych epikardidlnich
tepen > 50 %, nebo vyznamné

AS zmény karotid detekované
ultrasonograficky

DM s orgdnovym postiZzenim anebo
piitomnost nejméné 3 velkych RF
Casné vznikly DM1T s dobou trvdni
>20let

CKD4.a 5. stupné (eGFR < 0,5 ml/s/1,73 m?)
Vypoctené riziko fatdIni KV piihody
pomoci SCORE > 10 %

FH s ASKVO nebo alespori jednim
dalsim velkym RF

Vyznamné zvy3eniizolovaného RF,
zejména T-C > 8 mmol/|,

LDL-C > 49 mmol/l nebo TK
180/110 mmHg

Pacient s FH bez dalsich velkych RF
Pacient s DM bez organového
poskozeni, s dobou trvdni DM > 10 let
nebo s dalsim RF

CKD 2.a3.stupné (eGFR>0,5a

< 1,0ml/s/1,73 m?)

Vypoctené riziko fatélni KV pfihody
pomoci SCORE > 5% a < 10 %

DM2T do 50 let véku) s trvdnim

DM < 10 let, bez dalsich RF
Vypoctené riziko fatalni KV prihody
pomoci SCORE> 1%a<5%

Mladsi pacient (s DM1T do 35 let véku;

Vypoctené riziko fatalni KV piihody
pomoci SCORE < 1%

RF — rizikovy faktor; ASKVO — aterosklerotické kardiovaskuldrni onemocnéni: IM — infarkt myokardu; AP — angina pectoris; CMP — cévni mozkovd piihoda; TIA — tranzitornf is-
chemickd ataka; ICHDK - ischemickd choroba dolnich koncetin; RF - rizikovy faktor; DM - diabetes mellitus; KV - kardiovaskuldrni; CKD - chronické onemocnéni ledvin; FH -
familidrni hypercholesterolemie; T-C — celkovy cholesterol

Normalni hodnoty lipida
celkovy CH <5 mmol/I
LDL-C <3 mmol/I

TAG <1,7 mmol/I

HDL u Zeny >1,2 mmol/I
HDL u muze >1,0 mmol/I

- toto jsou také cilové hodnoty u osob s nizkym KV rizikem (= pod 5 % dle tabulek SCORE2)

-> pro pacienty se stfednim KV rizikem (5-10 % dle SCORE2) plati LDL-C <2,5 mmol/I
-> pro pacienty s vysokym KV rizikem (nad 10 % dle SCORE2) plati LDL-C <1,8 mmol/I (nebo snizeni aspori o 50 %)
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Klasifikace

A) klasifikace dle pfFiciny

1. Primarni dyslipidémie (VETSINA!) = geneticky podminéné poruchy metabolismu lipoprotein(i

pf. familidarni hypercholesterolémie, familiarni hypertriacylglycerolémie, familiarni kombinovana hyperlipidémie,
familidrni chylomikronémie

2. Sekundarni dyslipidémie = disledek jiného onemocnéni, které zasahuje do metabolismu lipid( a lipoprotein(
pt.: hypothyredza, nefroticky sy, Iécba KS a diuretiky ("CH i TAG), DM, alkoholismus a choroby jater, obezita
(TMTAG)

- nutno podotknout, Ze u vétsSiny dyslipidémii se uplatiuji genetické faktory i faktory Zivotniho stylu = dalo by se to
oznadit ja ko 3. smiSena etiologie (pF. 2 lidé maji stejnou gen. predispozici — u sportovce se HLP/DLP nemanifestuje, ale u nezdravé Zijiciho ano)

B) terapeuticka klasifikace

1. izolovana hypercholesterolémie

2. izolovana hypertriacylglycerolémie
3. kombinovana dyslipidémie

Patofyziologie nékterych primarnich HLP/DLP

1. FKH = Familidrni kombinovana hyperlipidémie (NEJCASTEJSI!) = geneticky podminéna 1 syntéza apo B-100 2>
Mprodukce VLDL a vznik ,malych denznich” LDL

- terapie statin = nestaci-li > pridat fibrat = nestaci-li = pridat Ezetimib

2. FH = Familiarni hypercholesterolémie = AD podminéna porucha fce LDL-R, nékdy defekt apolipoproteinu B
(patologicky apo B 100 se nenavaze na LDL-R), nékdy mutace genu pro PCSK-9 (= enzym ovliviujici destrukci LDL-R)
< nejcastéji se vyskytuje v heterozygotni formé (frekvence 1:200 — 1:300) (naopak homozygoti vzacné = ICHS do 20. roku)
- typicky izolovana hypercholesterolémie (7-10 mmol/I| nékdy i 15 mmol/I!) = ICHS mezi 30. — 50. rokem

- terapie maximalni davky statint + Ezetimib (inhibitory NPC1L1 proteinu = protein zajistujici vstfebavani CH ze
stfeva (u déti pryskyrice) = nepomize-li > priddme inhibitory PCSK9 (alirokumab)

Klinicky obraz

- vétSinou asymptomaticky a projevi se az KVO (ICHS, CMP, ICHDKK aj.) (u familiarnich forem c¢asto v dfivéjsim véku),
u nékterych nemocnych znamky (viz fyzikalni vysetreni)

- u nékterych typl dyslipidémii (hl. kombinovanych) jako u vzacné familiarni chylomikronémie muze byt 1.
projevem akutni pankreatitida (hyperTAG (nebo tieba hyperCa?*) je jedna z metabolickych pFicin akutni pankreatitidy)

Diagnostika
1. Anamnéza — zajimaji nas komorbidity: OA (DM2, KVO, metabolicky sy, obezita) a RA (KVO, dyslipidémie) € u
vSech téchto osob je na misté provést laboratorni vys.
2. Fyzikalni vySetfeni — arcus senilis cornae a xanthelasmata palpebrarum, raritné slachové xantomy
3. Laboratof: celkovy CH, LDL-C, TAG, HDL-C
u nékterych apolipoprotein Al, B a lipoprotein (a)

CAVE! u vSech P s diagnostikovanou HLP/DLP aktivné patrame po vyskytu komplikaci = ateroskleréze a to pomoci:
USG karotid a tepen DKK, vysetfeni kotnikovych tlakt (ABI) aj. + stanovit KV riziko, protoZe podle toho se urcuje
cilovad hodnota LDL-CH, které se snazime dosahnou

Terapie
cilem je snizit KV riziko a navodit regresi aterosklerdzy

A) NEFARMAKOLOGICKA: Uprava diety, TMyzické aktivity, zanechani kouteni, 1 hm.

B) FARMAKOLOGICKA: Hypolipidemika (statiny, fibraty, pryskyfice, inhib. NPC1L1, inhib. PCSK9)
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Statiny: simvastatin, lovastatin, atorvastatin, pravastatin
- inhibitory HMG-CoA-reduktazy (hydroxymethylglutaryl-CoA-reduktdzy = cholesterolsyntdzy) v hepatocytech
o blokada cholesterol-syntdzy v hepatocytech
o zmnoZeni LDL receptord na povrchu hepatocyt(
o P vychytavani LDL cholesterolu z plazmy
- regrese aterosklerdzy — stabilizace ateromového platu — obtiznéjsi nasedani trombu
- indikace
o primarni hypercholesterolémie nebo smisena dyslipidémie
o sekundarni prevence arteridlnich trombdz
= poinfarktu myokardu a po perkutanni koronarni intervenci 2. den hospitalizace vSem
nemocnym s pfijmovou hladinou LDL-cholesterolu >2.6 mmol/|
= po prodélané ischemické CMP nebo TIA k dosazeni cilové hodnoty LDL <2,0 mmol/I
= ptiischemické chorobé DKK
- farmakokinetika a davkovani
o pouze peroralni podani, nékteré pro-drug
o dlouhodobad |é¢ba — 1 tableta denné
o metabolizace na CYP 3A4 — fada interakci — Fada NU (pravastatin, fluvastatin metabolizovany na CYP
209)

GIT nesnasenlivost, bolesti hlavy
elevace jaternich testl (cerivastatin deregistrovan pro hepatotoxicitu)
ledvin!!! — nejcastéji pfi kombinaci statin — fibrat
o interakce mohou byt farmakokinetické nebo farmakodynamické
- Kl vtéhotenstvi
- hlavni u€inky statin(
o snizeni celkové i kardiovaskuldrni mortality
o snizeni vyskytu nefatalnich IM a CMP
o snizeni nutnosti PTCA
o udiabetik( snizeni KVS rizik na Groven nediabetické populace
- extralipidové ucinky statin( — pozitivni vliv na inzulinovou rezistenci (snizeni vyskytu DM Il.), demenci a
osteopordzu

Fibraty: fenofibrdt, gemfibrozil, bezafibrat
- aktivace receptoru aktivovaného peroxisomovym proliferatorem typu o (PPAR a)
o aktivaci lipoproteinové lipazy zvysuiji lipolyzu a eliminaci aterogennich ¢astic bohatych na TAG
z plazmy
o aktivace PPAR a také vede k zvySeni syntézy apoproteinii Al a A2 a sniZeni tvorby apoproteinu C3
- farmakokinetika a davkovani
o fenofibrdt tbl ret a gemfibrozil jednou denné
o riziko kumulace pfti poruse ledvin

GIT
fotosenzibilizace

o O O

elevace jaternich testu

o vzacné myopatie (pfi kombinacich se statiny!!!)
- indikace: hypertriacylglycerolémie u smiSené HLP kombinace se statiny
- Kl vtéhotenstvi
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Pryskyfice: cholestyramin, kolestipol
- vazba Zlu€ovych kyselin ve stfevé a preruseni jejich enterohepatalni cirkulace
o dojde ke zvyseni syntézy ZluCovych kyselin z cholesterolu v hepatocytech
o dale ke zvySeni exprese komplexu LDL-cholesterol v jatrech
o pokles LDL-¢3stic v krvi
- nejsou resorbovany — bezpecné léky, pouzivaji se u intolerance nebo kontraindikace statinti

Inhibitory NPC1L1: Ezetimib (Ezetrol)
- Vysoce ucinny a selektivni inhibitor absorpce cholesterolu
o Blokuje vstfebavani dietniho a Zlu¢ového cholesterolu v tenkém strevé
o Neovliviuje absorpci mastnych kyselin, Zlu¢ovych kyselin, TAG, steroidl nebo vitamind rozpustnych
v tucich
-V kombinaci se statiny, nebo statiny a fibraty, nebo v monoterapii u pacientt, ktefi nemohou uzivat statin
- Tbhl 10 mg 1x denné
- Mechanismus tcinku — Inhibitor transportniho proteinu NPC1L1
o Blokuje Niemann-Pick C1 Like 1 protein
e Kli¢ovy protein absorpce cholesterolu v kartdcovém lemu tenkého stfeva
e Transportni protein kédovany genem NPC1L1
e Lokalizovany na apikalnim konci enterocytll a hepatocyt(
o vede to k zvySeni poctu LDL receptorli na hepatocytech
- NeZadouci ucinky
o Casté (vyskyt nad 1 %): bolesti bFicha, prdjem, bolesti hlavy, myalgie, zvy$eni ALT anebo AST
o Zavainé: vzacné rhabdomyolyza — vétSinou v interakci se statinem
- Lékové interakce
o Farmakodynamické
e Fibraty — ZvysSené riziko cholelithidzy — preruseni 1é€by, vySetteni Zlucniku
e Statiny — Potenciace rizika myopatie (i ostatni léky s rizikem)
o Farmakokinetické
e Pryskyftice — SniZzeni absorpce ezetimibu
e Cyklosporin — Vyznamné zvyseni plazmatickych koncentraci, nutnost monitorace

Inhibitory PCSK9

- Indikace: familiarni hyperCH, smisena dyslipidémie
- Proprotein konvertaza subtilisin kexin-9 (PCSK9)
o pfitomna v fadé tkani (stfevo, ledviny, nervovy systém, jatra)
o zasadné ovliviiuje mnozstvi LDL-receptor( = degradace LDL-R
o regulovana obsahem cholesterolu v dieté a burikach
o mutace PCSK9 predstavuje formu autosomalné dominantni hypercholesterolémie
- alirokumab (Praluent)
o humanni monoklonalni IgG1 protilatka produkovana burikami ovarii ¢inskych kreckl (technologie
rekombinantni DNA)
vysoka afinita a specificita k PCSK9
|écba dospélych pacient( s hypercholesterolemii nebo smisenou dyslipidemii
¢ v monoterapii nebo v kombinaci se statinem, u P, ktefi netoleruji statiny i s jinym
hypolipidemikem
75 mg s.c. jednou za 2 tydny, poc¢atecni davka muze byt i 150mg s.c. 1x za 2 tydny (sniZzeni LDL>60 %)
Predplnéna strikacka nebo pero
Stabilni hladina LDL za 1 mésic terapie
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- evolokumab (Repatha)

.

o humanni monoklondlni protilatka IgG2 produkovana burikami ovarii
rekombinantni DNA)

¢inskych kreckl (technologie

- vzhledem k tomu, Ze vétsina HLP/DLP je geneticky podminénych, je |éCba celoZivotni

Tab.4, Cévnivek(4)

STK Zony nekuiacky Vék 2onykuhik stk Muzi nekufaci Vék Muzi kufFaci STK
180 180 180
160 160 160
140 “ 140 - 140
120 120 120
180 180 180
160 160 160
140 - 140 - 140
120 120 120
180 180 180
160 160

140 5 140

120 120

180 180

| 160

140 » 140

120 120

180 180

160 160

140 “* 140

120 120

mmHg 4 5 6 7 8 VYears 4 5 6 7 8 mmHg 4 S : 4 5 6 7 B8 mmHg

Cholesterol mmol/l
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37.C Chronické tubulointersticialni nefritidy a nemoci tubull

Definice

TIN jsou zanéty tubull a intersticia ledvin, které mohou vést k renalnimu selhani.

Akutni TIN je akutni zanét tubul( a intersticia (napf. infekéni pyelonefritida), ktery vede k AKI béhem dni aZ tydn.
- akutni TIN je 3. nejéastéjsi pFicinou AKI, 2. je ATN a 1. jsou prerenalni pficiny

Chronické TIN jsou chronické zanéty tubull a intersticia, které vedou k CHSL béhem mésici ai let.
- nejsou to Casté priciny CHSL (DN 1., AH 2., ischemicka nefropatie 3., chron. GN 4., ADPKD 5., chron. TIN 6.)

Etiologie

1. Infekce: Chronicka pyelonefritida, TBC

2. Léky: Analgeticka nefropatie (kombinovana analgetika, NSAID a paracetamol)
cyklosporin a takrolimus, ChT, cidofovir, tenofovir

3. Tézké kovy: olovo, kadmium

4. Systémové choroby: SLE, Sjogrenliv sy, srpkovita anémie, vaskulitidy, sarkoiddza,

5. HOK malignity: MM, lymfomy

6. Metabolické Hyperurikémie, HyperCa2+, hyperoxalurie, hypoK+

7. Dalsi: Refluxni nefropatie, Rejekce Stépu, postradiacni nefritida, hypertenze, ischemie

Patofyziologie

a) Infekce, systémové choroby vedou k zanétlivé infiltraci - to je spjato s fibroprodukci a atrofii - CHSL

b) Analgeticka nefropatie — NSAID vedou k inhibici syntézy prostacyklini = nedostatec¢na vazodilatace ledvinnych
tepen = ischemie papil = papilarni nekréza = CHSL + NSAID jsou spjaty se rizikem urotelidlniho ca

c) Expozice tézkym koviim - vznikd ATN = prechazi do chronické TIN

d) Myelomova ledvina - precipitace lehkych fetézcl v tubulech - obstrukce tubul(

e) Refluxni nefropatie - hydronefrdza - tlakova atrofie ledviny a intersticialni fibréza

Obecny klinicky obraz

1. Pfiznaky pficiny (napf. CRAB symptomatologie u MM)
2. Nebolestiva hematurie, pyurie, oligurie Ci polyurie

3. Bolest v boku, koliky

4. Zndmky CHSL = uremicky sy

Chronicka pyelonefritida
- vznika jako dUsledek rekurentni nebo perzistujici akutni pyelonefritidy - dochazi ke zjizveni intersticia a atrofii
tubuld
- P maji obvykle predisponujic faktory: VUR, obstrukci mocovych cest = urolitidzu, neurogenni MM, chlopen zadni
uretry, BHP, cervikalni ca
KO: nespecificky: subfebrilie, anorexie, tinava
specifictéjSi:  bolest v boku
Dg.: Mo¢: vzdy? intermitentni? zjistit! leukocyturie, pfitomnost leukocytarnich valcl
obvykle bakteriurie (nelze-li vykultivovat patogena - nutno pomyslet na TBC)
obvykle mald proteinurie
obvykle neglomerularni hematurie
USG: pozanétlivé zmény - hl. na pélech ledvin
CT urografie: patologické zobrazeni panvicky
Mikcni cystografie (detekce VUR)
staticka scintigrafie = DMSA scan (zhodnoceni jizveni ledvinného parenchymu, féniho stavu ledvin)
T: 1. feSeni VUR (40 % se upravi spontanné u déti, chirurgicky), feSeni obstrukce
2. ATB u akutnich exacerbaci (jako u akutni pyelonefritidy) = u Castych exacerbaci i profylakticky ATB
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Analgeticka nefropatie

- vznika jako dasledek dlouhodobého abtizu analgetik — vyskytovala se hl. v dobé, kdy se pouzival fenacetin, popf.
paracetamolem, ¢asto v kombinaci s analgetikem a centralné ptisobici latkou — tzv. APC medikace (ASA +
paracetamol + coffein)

Patogeneze: poskozeni kapilarniho fecisté ve dieni ledvin, to vede k nekrdze rendlni papily a precipitaci Ca.
Nekrotickd papila se mlize uvolnit a obturovat vyvod
KO: analgeticky sy: peptické viedy, chron. pankreatitida, anémie, AH, akcelerovana AS, osteoporéza

Dg: FA a prikaz TIN s nekrézou papily, UZ (redukce parenchymu, svrasténi) a RTG (kalcifikace papil)
T: vysadit analgetikum - dostateény pfijem tekutin, jeZ ma za cil zabranit nekréze papily - dojde-li k nekréze
-> OP ¢i punkéni nefrostomie

Obecna diagnostika

- de facto obecna diagnostika CHSL - krev (Turea, TN kreatinin, ionty, ABR (MAc), KO (anémie))
- v moci nachazime u TIN: leukocyturii + leu valce, proteinurii, hematurii
- USG: typicky zmensené hyperechogenni ledviny
-> biopsie: nalez intersticialni fibrézy a tubularni atrofie

Terapie
A) Terapie pficiny

B) Terapie selhani ledvin (komplikaci) — konzervativni terapie

1. Renalni osteodystrofie: restrikce fosforu ve stravé, sevalamer hydrochlorid ¢i Lantan karbonat (vazifosfor v ITu)
u hyperparathyredzy LV1: vit.D + Ca i jeho analoga = LV2: kalcimimetika (cinakalcet)
- LV3: subtotalni parathyreoidektomie

2. Rendlini anémie: EPO a jeho analoga + suplementace Fe (nékdy nutno i.v.)
CAVE! chceme se vyhnout transfuzi, protoze to mlze vést k tvorbé Ab
(alosenzitizaci), coz zhorSuje naslednou transplantaci ledvin

3. MAc: NaHCOs p.o., kalium citrat
4. AH: iACE/sartany + BCC + diur. + (BB) -> cilovy tlak je 130/85 mmHg a u P s proteinurii >1g/24h a7 125/75mmHg
- CAVE! iACE/sartany délaji hyperK+
5. KV riziko: statiny
Nizkoproteinova dieta
Tekutiny: u oligoanurickych omezujeme tekutiny: tekutiny za den = objem moci/24 h + 500 ml
HyperK+: furosemid, INZ + Glc, (salbutamol), kalcium-glukonat, HCO3-, dialyza, pryskyftice

C) Hemodialyza
Indikace k zahdjeni dialyzy je G5 = GF <0,25 ml/s/1,73 m? = cca kreatinin >600 umol/|, ale jsou-li P dobfFe
kompenzovani, lze i pozdéji (Casnéjsi zahajeni dialyzy je z ne zcela jasnych dlvodU spjato s vyssi letalitou).

1. HyperK* (od 6,5 mmol/l) nezvladatelna konzervativné
2. Hyperhydratace (hl. pfi plicnim edému) = vyrazna pozitivni bilance tekutin nezvladatelna konzervativné
3. MAc (pH pod 7,2) nezvladatelna konzervativné

4. Intoxikace toxinem, ktery je mozno dialyzovat

5. Hyperamonemie, hyperazotémie (kreatinin >600 umol/I, urea >35 mmol/I) hyperCa?* >4,5 mmol/l, hyperNa*
>180 mmol/I

6. Zavazna hypotermie

D) Transplantace ledvin
- provadi se ve stadiu G5. Indikovan je kazdy, kdo neni kontraindikovan.
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Nemoci tubult

Definice

Nemoci tubuli jsou heterogenni skupinou chorob charakterizovanou dysfunkci transportérti a kanalti v tubulech.
Tato dysfunkce mize vést k abnormalitam ve vodni, iontové a acidobazické rovnovaze.

Etiologie

1. Primarni (vrozené) tubulopatie: RTA, Bartterav sy, Nefrogenni DI, Fanconiho sy, Fabryho ch., Cystinurie,
Gitelman(v sy, Liddlelv sy

2. Sekundarni (ziskané) tubulopatie: drogy, toxické I., Iéky, choroby ledvin vedouci k tubulopatii

RTA

= skupina vrozenych ¢&i ziskanych VZACNYCH onemocnéni ledvin charakterizovanych neschopnosti acidifikace mo¢i
—> coz vede k hyperchloremické MAc (prekyseleni organismu). Patofyziologicky mechanismus je u jednotlivych typa
odlisny.

a) proximalni typ (typ 2)
podstatou je vrozena porucha absorpce HCO;™ v proximalnim tubulu
- typ 2 délime na: a) izolovanou poruchu absorpce HCOs’
b) Fanconiho sy = globalni porucha prox. tubulu = glykosurie + aminoacidurie +
hyperfosfaturie + hyperkarbonaturie
b) distalni typ (typ 1)
podstatou je vrozend porucha exkrece H* v distalnim tubulu

¢) kombinovany typ (typ 3) = kombinace proximalni a distalni RTA

d) hyperkalemicka RTA (typ 4) = bud  hypoaldosteronismus nebo rezistence vicéi aldosteronu
https://next.amboss.com/us/article/210TwT?qg=bartter+syndrome#Zf3d900ed567d81669381c15f5be63d6e

Klinicky obraz

- vétdina RTA je ASYMPTOMATICKA

1. hyperchloremicka’ MACc s normalni AG a obvykle S hypoK" (sval. slabost, zacpa, oplosténi T + pfitomnost U + ST deprese + T QTc)
2. porucha rastu, rachitida a osteomalacie kvili hyperkalciurii

Diagnostika

vySetieni modi + ledvinnych fci

nalez hyperchloremické MAc s normalni AG a hypoK*
genetické vys.

Terapie
1. Alkalizace
2. Substituce K* ve formeé kalium citratu

Fanconiho syndrom

vewvs

- nej€astéjsi vrozena porucha
- postiZzeny transportni fce proximalniho tubulu — postizeni vice transportnich mechanism( spfazenych s Na
- transportni defekt pro: AMK, monosacharidy, Na, K, Ca, fosfaty, bikarbonaty, kys. moc¢ovou a proteiny

- disledek: aminoacidurie, renélni glykosurie (pti normalni glykémii), ztraty soli, hyperkalciurie, hyperfosfaturie a
hypofosfatémie, proximalni tubularni acidéza (hyperbikarbonaturie), tubularni proteinurie

- porucha vnitfniho prostfedi (hypofosfatémie a MAC) - sekundarni poruchy kosti (rachitis, osteomalacie)

- I ztraty Na+ - tendence k hypovolémii - ortostaticka hypotenze, sekundarni hyperaldosteronismus -
hypokalémie = vyrazna svalova slabost
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Barttertiv sy = ,,obdoba predavkovani furosemidem®

= skupinu vzacnych genetickych poruch, charakterizovanych mutaci Na+K+2Cl- kotransportéru (i jinych
transportérti) v Henleové klicce = ztraty téchto iontl moci - hypoNa+, hypoK+, hypochloremicka MAI, polyurie =

v podstaté to co déla furosemid

- prevalence 1 : 1 000 000

- projevuje se sekundarnim hyperaldosternoismem (z hypovolémie) provazeny znacnou hypoK+ a MAI, hlavni pfiznak
je vyrazna svalova slabost

Gitelmanlv sy = ,obdoba mirnému predavkovani thiazidovymi diuretiky”

= dysfunkce Na*Cl" kotransportéru v dist. tubulu - mirna natriuréza => sklon k mirnym hypovolémiim a mirné
PRAAs

- prevalence 1: 40000

KO (jako kdybych P predavkovaval hydrochlorothiazidem): Unava, svalova slabost, kife¢e/tetanie, mirna polyurie az
mirna hypotenze, chondrokalcindza

Dg: hypoCl- MAI, hypoK* (aktivaci RAAs), hyperCa?* a hypokalciurie
genetické vys.

T: substituce K* (KCI) + K* Setfici diuretika: hl. spironolakton (méné amilorid)
Nefrogenni diabetes insipidus

- neschopnost ledviny reagovat na ADH — pfitomny defekt receptort pro ADH ve sbéracich kanalcich a distalnich
tubulech - J, schopnost koncentrovat moc + 4 hladina ADH v plazmé

- projevy: polyurie + nizkd osmolarita moce - hypertonicka dehydratace organismu, hypernatrémie (zplisobena
dehydrataci), polydipsie a hypertermie

- déleni: vrozeny (+ mentalni retardace z poskozeni nervovych bek), ziskany (nefrokalcindza, terapie Li)

VICE viz str. 616 ¢&i https://next.amboss.com/us/article/210TwT?g=bartter+syndrome#Zf3d900ed567d81669381c15f5be63d6e
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37.D Dif. dg. leukocytdzy a leukopenie

Normalini hodnoty
Leukocyty: 4-11x10%I posun doleva: >4 % tyci

neutrofily: 50-70% 1,5-7 x 10%/I
lymfocyty: 20-35% 1-5x10%I
eozinofily: 1-3%

monocyty: 1-6%

bazofily: dol1l%

Zakladni fce leukocytl

a) GRANULOCYTY

Neutrofily: fagocytdza, ni¢eni ECT bakterii, odumfrelé vytvafi hnis

Eozinofily: likvidace parazitl, ucast na alergické reakci

Bazofily: uvoliuji histamin — Géast na alergické reakci

b) AGRANULOCYTY

Lymfocyty: specifickd imunitni odpovéd proti konkrétnimu Ag, tvorba Ab (u B-ly),
Monocyty: = prekurzory makrofagd = fagocytéza bakterii a odumftelych bb.

vyvoj: myeloblast -> promyelocyt -> myelocyt -> metamyelocyt -> tyé > neutrofilni segment

- posuzuj tu leukocytézu soucasné s poctem ery (s Hb) a trombocyty

Leukocytoza
= leukocyty >11 x 10%/I
Fyziologicky vzestup: namdhava prace, psychické rozruseni a stres, pfi bolesti, v horku
Leukemoidni reakce = extrémni forma leukocytdzy (desitky x 10%/1 — nap¥. 30 x 10%/1 + vyrazny posun doleva =
metamyelocyty, myelocyty az blasty) — tzn je to stav pfipominajici leukémii:
1. leukémie = typickym nalezem u akutnich leukémii hiatus laecemicus
2. infekce (sepse, endokarditidy, miliarni TBC)
3. vysoké davky KS
4. tézké intoxikace, krvaceni
5. generalizované nadory
- pro dif. dg. mGze byt uzite¢né stanoveni ALP v neutrofilech — u leukémie je {,, u jinych pficin je
normalni/ P = pfi pochybnostech je nezbytna aspirace KD (u leukémie — infiltrace KD blasty, u jinych pficin —
hypercelularita, ale normalné strukturovana drernova tvorba)

Déleni leukocytoéz dle diferencidlniho rozpoctu

x 10%/I
1. Akutni bakterialni infekce — hl. pyogenni infekce
2. Lymfoproliferace (HL, NHL)

3. Myeloproliferace (AML < zmnozeni blastd v perif. krvi + CML < leu dozravaji — je zde leukocytdza s posunem doleva + Ph-negativni chronické
myeloproliferace: PMF (erytro-leukemoidni KO), ET, PV) — TOTO RADEJI PREKONTROLOVAT!

4. Stresové stavy = bolest, uraz, OP, krvaceni (dUleZité je hodnotit dynamiku = progreduje-li leu po OP — asi infekt!)
5. Polékové = KS, G-CSF, GM-CSF, adrenalin, lithium

6. Vaskulitidy

7. Diabeticka ketoaciddza

8. Kolazendzy

9. GN

10. Generalizované nadory (meta do KD)

11. Nekrdzy (AIM, popaleniny)
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x 10%/1
1. Virové infekce: virové hepatitidy, virové pneumonie, HSV, HIV, infekéni mononukledza
.CLL 2 podminky: 1. absolutni lymfocytdza =5 x 10°/1 po dobu alespofi 3 mésict

2. imunofenotypizace krve: CD5+, CD19+, CD23+ (typicky byva jesté CD20+)

. ALL, leukemizované NHL, Waldenstromova makroglobulinémie
. Chronické infekce — tfeba TBC
. Hyperkortikalizmus, hypertyredza
.uUcC

N

[ IO B ~ TNV}

x 10°/I nebo
1. Infekcéni mononukledza EBV (+ nélez atypickych lymfocytl = T-ly s velkym jadrem), ale i obecné u infekci (hl.
virovych)
2. Parazitarni a protozoarni infekce
3. Lymfomy, monocytova leukémie
4. Crohnova choroba

x 10°/I nebo
1. Alergicka onemocnéni a alergické reakce — AB, urtikarie, polékova alergie, alergicka rhinitida aj.
2. Parazitarni infekce
3. HodgkinGv lymfom
4. Eozinofilni granulomatéza s polyangitidou (Sy Churga-Straussové)
5. Kozni choroby (urtikarie, pemfigus)

x 10°/I nebo
1. leukémie a myeloproliferativni choroby

Leukopenie
= leukocyty <4 x 10%/I
priciny: vrozené a ziskané poruchy KD: 1. transplantace KD
2. ChT a RT a polékové
3.1D
4. AlO
5. deficit B12 a kys. listové
6. MDS, PMF (pokrocila stadia)

- opét i leukopenii hodnotim v kontextu s trombocyty a ery — néco jiného je izolovana leukopenie a néco jiného je
pancytopenie

Déleni leukopenii dle diferencialniho rozpoctu
x 10%/I
x 10°%/I
x 10°/1 = ohroZeni na Zivoté -> febrilni neutropenie
x 10%/1

Klinicky obraz: ¢asté infekce, hnisavé kozni afekce, slizniéni ulcerace v DU, schvacenost, sepse, pneumonie

pFiciny: 1. Virové infekce = parainfekcné
2. Aplasticka anémie — hepatitidy, EBV, RT, ChT, chloramfenikol
3. Imunosupresiva (MTX) a jiné léky (ChT, ATB, tyreostatika, psychofarmaka)
4. Ozareni KD
5. Deficit vit. B12
6. Lymfatickd a monocytova leukémie
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7. vrozené neutropenie: retikularni dysgeneze, Kostmannuv sy, cyklickd neutropenie
8. ziskané neutropenie: Al novorozenecka neutropenie, Chronicka benigni neutropenie

x 10%/I
1. AIDS
2. VySe zminéné — aplasticka anémie, imunosupresiva a léky, ozareni KD
3. Hodgkindv lymfom — u pokrocilych forem je leukocytéza s lymfopenii + anémie + nékdy eozinofilie

- obecné ty hodnoty se lisi v rznych zdrojich, takze Ize pouzit formulaci ,,nad/pod referenénimi hodnotami pro dany
vék”
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38.A Stabilni Angina pectoris
e angina pectoris = bolest hrudniku - AP je onemocnéni charakterizované recidivujici bolesti na hrudi
vznikajici v disledku ICHS
e stenokardie = jednotlivé ischemické bolesti
¢ rozliSeni mezi stabilni a nestabilni AP je hl. klinické, zavisi na morfologii platu
e Kklasifikace klinickych forem ICHS
o akutni formy
= akutni koronarni syndrom
e nestabilni AP
e AIM —STEMI neb non-STEMI
= nahla (srde¢ni) smrt — pfirozena smrt ze srdecni pfic¢iny do 1 h od vzniku klin. projev,
disledek malignich arytmii
o chronické formy
= stavy po IM (>6 tydnu)
= stabilni AP
= néma ischemie myokardu
= variantni = vazospasticka AP
= mikrovaskularni AP
= chronické SS v dusledku ICHS

Stabilni angina pectoris

e jsou to kratkodobé reverzibilni ischemie myokardu vznikajici na podkladé stabilniho AS platu — pfitomna
hemodynamicky vyznamna stenéza korondrnich tepen
e ischemie se projevuje po zatézi, pfi rozcileni nebo pfi pfechodu do zimy (I* metabolické naroky), pokud se P
nezastavi - bolest se stupnuje
e pfitomna stabilita projevll — frekvence, intenzita, trvani bolesti (mizi do nékolika minut a po aplikaci
nitratd), projevuje se po zatézi (typicky opakované pfi podobném stupni namahy)
e dg.:
o anamnéza — zasadni, hl. opakovani pfi podobném stupni namahy
o zatéiové testy — EKG, ECHO a scintigrafie
= cil: napodobit situaci, kdy ma P obtiZe — srovnavame klidové podminky se stavem pti zatézi
= zatéz rotopedem, béhatkem, dobutaminem ¢i regadenosonem (selektivni A2A adenosin)
= EKG - pozitivni, pokud pfitomna deprese ST >2 mm + typicka bolest
= na ECHU porucha kontraktility ¢asti myokardu, perfuzni scintigrafie zjisti zménu perfuze LK

Terapie:
A) Léky zlepsujici prognézu
1. ASA 100 mg p.o. & u P s tézkou AS, recidivami ACS ¢i po implantaci stentu - + clopidogrel 75mg/den
& prevence trombdzy = prevence ACS
- u rizikovych P stran VCHGD podavame do kombinace PPI

2. BB (Betalok ZOK 1/den; carvedilol ma i vazodilatacni GCinky (neselektivni B8) < je proto vhodn&jii pro P s ChSS (ale zas ne u P s CHOPN)
& —ino, — chronotropni efekt sniZuje spotfebu O, = ,poctu zachvatl + prevence arytmii
- cilem je TF 50 — 60/min + nemit pfiznaky sy { SV < tzn. podavame obvykle maximalni tolerované davky

3. Statiny (atorvastatin, simvastatin, rosuvastatin, fluvastatin) = nestaci - Ezetimib, popft. inhibitor PCSK9
(Alirokumab)

& prevence progrese AS platl + dle mensich studii i antiangindzni efekt

4. iACE

& U TK = Jafterload = { praci pro LK + omezuje negativni remodelaci srdce vlivem AGII + vyhodny u P s DM
- podavame, pokud P i s BB nema normalni tlak
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B) Léky zlepsSujici symptomy

1. Nitraty (ISMN, méné ISDN) = u P, u kterych se rozvinula tolerance a maji stenokardie i v noci - molsidomin (=

donor NO; nevznikd na néj tolerance)

& délaji vazodilataci - venodilatace = | preloadu, arteriolodilatace = | afterloadu, dilatace koronarek = M pritoku
- pfi zachvatu AP - sublingualné - dleva do 2 min
- k prevenci zachvatu AP = p.o. ISMN 1x dennég, ISDN 2x denné (oboji s no¢ni pauzou kvali riziku vzniku
tolerance)

2. BCC (amlodipin, felodipin, nitredipin)
& dilatace koronarek + u verapamilu - inotropni + nékteré i — chrono a — dromotropni ¢ je proto LV1uP s KI kBB a
u P s Prinzmetalovou AP

- pamatovat na nejéast&jsi NU: otoky DKK (nejsou projevem CHSS)

3. ivabradin

& - chronotropni efekt plisobenim na SA uzel
- poddvame u P s maximalni tolerovanou davkou BB ¢i verapamilu stran hypotenze, ktefi maji potize = tézka
forma AP

4. trimetazidin
& snizuje energetické naroky myokardu

LV1: PCI = je-li KI (pt. postizeni kmene LCA, diabetici) nebo nestaci-li > LV2: aortokoronarni bypass - nestaci-li -
vyjimec¢né: LV3: hrudni sympatektomie
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38.B Onemocnéni pleury a mediastina — Nadory pleury; Mediastinalni nadory a

cysty; Pneumomediastinum a mediastinitis

1. Nadory pleury

- délime na benigni (velmi vzacné — pfr. fibrézni nador (az extrémni rozméry), lipom, fibrom) a maligni (nejcastéji

maligni mezoteliom) a primarni a sekundarni (MNOHEM CASTEJSi)

Maligni mezoteliom pleury

= jedna se o vzacny, ale JEDEN Z NEJMALIGNEJSICH NADORU VUBEC! se $patnou prognézou (obvykle cca 1 rok)

- jeho vznik souvisi vétsSinou s expozici azbestu (vznika ¢asto az po desitkach let), dale se mohou uplatiiovat

genetické priciny ¢i onkogenni viry (SV 40)

KO: dusnost, lateralizovana pleuralni bolest, drazdivy kasel (= ptiznaky pleuritidy) + subfebrilie, inava, \ hm. 2>
pozdéji byva az kruta nesnesitelna bolest

diagnostika: 1. Anamnéza (PA — expozice azbestu — napft. ve zdi (v pfickach ve zdi i ve staré izolaci ve zdi))
2. Fyzikalni vysetfeni — obraz pleuralniho vypotku
3. RTG/CT/USG hrudniku — nélez pleuralniho vypotku + nepravidelné ztlusténi pleury
- tak jako u vétsiny vypotkl se provede punkce vypotku = vysetiime vzhled, biochemicky,
cytologicky + diff., mikrobiologicky => maligni v. mda charakter EXSUDATU + byv4 hemoragicky:
(pro odligeni transudétu od exsudatu) — @xsudat:  vypotek bilk/serova bilk > 0,5
vypotek LDH/sérové LDH > 0,6
4. perkutanni biopsie pleury nebo |épe torakoskopie

terapie: zakladem je ChT!
paliativné: RT, pleurodéza s aplikaci talku ¢i bleomycinu intrapleurdiné, pleuroperitonealni shunt

Sekundarni nadory pleury (metastazy do pleury)
nejcastéji u:  bronchogenniho ca, ca prsu, maligniho lymfomu
méné u: ca ovaria, maligniho melanomu

KO: vychazi z maligniho pleuralniho vypotku (exudat + ¢asto hemoragicky) = dusnost, bolest na hrudi, kasel
slabost, Unava, anorexie, |\ hm.
- pFitomnost maligniho vypotku (char. exudatu + hemoragie) = SPATNA PROGNOZA!!!

diagnostika:  stejnd + patrani po primarnim tu

terapie: 1. terapie zakladni malignity = aplikaci systémové ChT se u 40 % P dafi branit vzniku vypotku
2. paliativné — pleurodéza (s bleomycinem, talkem, TTC = chem. podrazdi = sterilni zanét = srdsty
- netvofi se vypotek) nebo abraze pleury torakoskopicky

2. Mediastinalni nadory

=90 % vSech onemocnéni mediastina

- v mediastinu je uloZeno: srdce, velké cévy, nervové svazky, jicen, thymus, pridusnice a odstup hlavnich bronch,
LU, mezenchymalni tkan, lymfatické cévy

predni: thymus
stfedni: srdce a velké cévy, trachea a odstupy hlavnich bronchd, nn. phrenici
zadni: jicen, ductus thoracicus, nn. vagi
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. thymom (pfedni mediastinum)

. tu srdce

. maligni lymfomy

. mezenchymalni tu (sarkomy)

. germinalni tu (v€etné teratomu)
. heurogenni tu (z nn. intercostales
¢i ganglii a paraganglii SY)

< ze viech téchto organt mohou vznikat tumory:

AUV B WN R

- vétsinou se jedna o maligni tu!
- mezi pseudotumory patfi:  mediastinalni cysty, zvétsené LU (sarkoiddza), nitrohrudni struma (ale mGze v ni byt
adenom ¢i ca), aneuryzma aorty, pravostranny oblouk aorty,

Klinicky obraz
- se odviji podle umisténi tumoru:
1. predni mediastinalni sy — sy HDZ (4 napln krénich Zil a Zil HKK, otok krku (Stokestv limec), Easté epistaxe,
cefalea/vertigo z méstnani mozkovych Zil, cyandza: rtd, spojivky, DU, kiiZze na obli¢eji, krku a HKK)
2. stiedni mediastinalni sy - poruchy dychani (dusnost, kasel, stridor, pleuritidy, nevzdusnost plic)
- parézy nervU (recurrens — chrapot; phrenicus — vyssi postaveni branice; n. X (to uz je
ale zadni mediastinum?) - kasel, duSnost, bradykardie (drazdéni) nebo tachykardie (paréza))

3. zadni mediastindlni sy — Hornerova trias (midza, ptéza, enoftalmus), sy horni hrudni apertury? (bolest HK)
postiZzeni zadniho horniho mediastina — postizeni trachey
postiZzeni zadniho dolniho mediastina — vétsinou bez klinického projevu

difuzni mediastinalni sy = kombinace predchozich

Diagnostika
anamnéza, RTG a CT, PET/CT, angiografie, flebografie, kontrastni RTG jicnu, TTE + TEE + transbronchialni sono, MR,
ezofagoskopie, bronchoskopie, mediastinoskopie, torakoskopie

Terapie

a) Thymom - do stadia Ill chirurgicka, pak parcialni resekce (nékdy s neoadjuvantni ChT) + adjuvantni ChT nebo RT
b) Seminomy — chirurgie (tam kde lze) + RT + adjuvantni ChT

c) Neseminomy — chirurgie + ChT

3. Mediastinitda a pneumomediastinum

Akutni mediastinitida

= zdvaZné onemocnéni nejcastéji infekéniho ptvodu, které vznika po perforaci dutych organd mediastina:
tracheobronchialniho stromu ¢i jicnu (iatrogenné, proristajicim tumorem, traumaticky) nebo Sifenim ORL zanétl
- obvykle se jedna o flegménu, méné o absces

KO: nahla vysoka horecka, tfesavka, bolest na hrudi, dusnost, dysfagie, odynofagie, otok krku, nékdy podkozni
emfyzém v oblasti krku = pfiznak pneumomediastina!

diagnostika: RTG a CT s kontrastem
terapie: chirurgickd drenaz zanétu! pneumomediastinum se nedrénuje, pouze se zajisti otvor! + Sirokospektra ATB!

Chronicka mediastinitida
- vzacné napf. u TBC, sarkoiddzy, silikdzy, nasledky RT
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38.C Metabolicky syndrom

Definice
Metabolicky syndrom oznacuje soubor nékolika poruch a onemocnéni, které ve svém dlsledku vyznamné zvysuji
riziko KVO a DM2 (Ackoliv néktefi autofi uvadéji, ze 1 vyskyt KVO je dan jednotlivymi RF a nikoliv metabolickym syndromem jako takovym.)

Nejaktudlnéjsi je tzv. ,,Harmonizovana definice“, ktera se od definice ,Mezinarodni diabetické federace” lisi
zejména tim, Ze obezita neni nezbytnym kritériem:

ovych faktoru

Dtive téZ syndrom 4H: Hypertenze, Hyperinzulinémie, Hyperglykémie, Hypertriacylglycerolémie

Epidemiologie
- prevalence stéle narasta (trpi jim odhadem 20-30 % evropské populace), v disledku vysokokalorické stravy,
sedavého zplisobu Zivota, narustajici prevalence obezity, nezdravy Zivotni styl

Etiopatogeneze

Za patofyziologicky podklad metabolického syndromu je obecné povaiovana INZULINOVA REZISTENCE

- existuje rada teorii (metabolicka, genetickd, antropometricka, vaskularni, prozanétliva aj.), které se snazi vysvétlit
pfi¢inu a mechanismus vzniku inzulinové rezistence, ale detailni vysvétleni stale chybi.

- inzulinova rezistence se vyskytuje jak u obéznich, tak i neobéznich

1. Centralni obezita
- je jeden z nejvyznamnéjsich RF pro vznik inzulinové rezistence
- za patofyziologii stoji zejména visceralni tuk, ktery je vice metabolicky aktivni (ale zavéry rady studii fikaji, Ze se na
tom podili jak visceralni, tak subkutanni tuk):
1. je zdrojem PROZANETLIVYCH cytokind (TNF-a, IL-6) = to pfispiva k tzv. chronickému zanétu = RF
aterosklerdzy
2. je zdrojem hormonti — tzv. adipokint (pf. leptin — u obéznich je hyperleptinémie = nizka konc. leptinu
zpUsobuje hlad, avsak u obéznich je leptinova rezistence = hlad i pres hyperleptinémii)

.....

- vysledkem je naruseni subcelularnich mechanismu, které zajistuji signalni drahu INZ receptoru = INZ rezistence

4. ovliviiuje RAAs a kardialni natriureticky systém = u obéznich Thladina reninu, angiotenzinogenu i ATII (a
naopak zhubnuti tyto hladiny snizuje) + { hladin natriuretickych peptid( = prispiva k hypertenzi

5. obézni maji 4 aktivitu SY > M hladiny reninu i ovlivnéni metabolickych procest = prispiva
k metabolickému sy

dalsi RF: nizka porodni hmotnost, spankova deprivace, sloZzeni mikrobiomu, genetické faktory, Zivotosprava
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Klinicky obraz
- vyplyva z kritérii + je spjat s vyznamné KV rizikem (a rizikem DM?2)
P s metabolickym sy je typicky asociovan s: 1. Centralni obezitou
2. AH (ale pro metabolicky sy je to 130/85 mmHg)
3. Dyslipidémii
4. INZ rezistenci, hyperinzulinémii a hyperglykémii - vede to od
prediabetu (T glykémie na laéno/porucha Glc tolerance) az k DM2
5. nealkoholicka steatohepatitidou
6. cholecystolitiazou
7. dnou
8. sy spankové apnoe
9. protrombotickym stavem
10. anxiézné-depresivnim sy
11. sy polycystickych ovarii
12. neplodnosti

Terapie
StéZejni je nefarmakologicka!

- dietoterapie (bilkoviny : tuky : sacharidy = 15 : 30 : 55, snizeni tuénych jidel, zvyseni pfijmu vldkniny)
- zvySeni pohybové aktivity
- behavioralni psychoterapie
- chirurgicka terapie — bariatrické vykony
o bandaz zaludku (zaskrceni silikonovym krouzkem, dojde k pocitu nasyceni mnohem drive, nez pred
OP)
tubulizace Zaludku (sleeve gastrectomy)
Zaludecni bypass (principem je vytvoreni ¢aste¢né malabsorpce)
biliopankreaticka diverze

o O O O

Zaludecni balonek (jen vzacné)

Farmakoterapie jednotlivych sloZzek metabolického sy
PAD, hypolipidemika, antihypertenziva,...

Semaglutid (Ozempic) — antidiabetikum (inkretinové)
- agonista receptori GLP -1
- zpusobuje hubnuti
- injekéni roztok
- indikace
o lé¢ba dospélych s nedostatecné kontrolovanym DM 2
o bud jako monoterapie, nebo jako doplnék k ostatnim antidiabetik(im
- NU
o GIT poruchy (nauzea, vomitus, prijem)
- Davkovani
o pocatecni davka 0,25 mg jednou tydné, poté na 0,5 mg tydné (postupné az na 2 mg)
o s.C.
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Anorektika
- anorektizujici ucinek v CNS — sniZeni chuti k jidlu, obvykle kratkodoby, pomocna (!) IéCiva obezity
- zavainé nezadouci Ucinky
o psychostimulaéni — vede k zavislosti
o plicni hypertenze, fibréza
o chlopennivady

Fentermin (Adipex Retard) - nepfimé sympatomimetikum s psychostimulacnim tcinkem, maximalné 3 mésice

Sibutramin (Meridia)
- neselektivni inhibitor reuptake monoamint
- aktivni metabolity sibutraminu inhibuji reuptake serotoninu a NA
o shizeny pfijem potravy navozeny pocitem sytosti
o stimulace termogeneze nepfimou aktivaci sympatiku prostfednictvim B-3 receptor( v hnédé tukové
tkani
- NeZadouci ucinky
o mirné a pfechodné, na zacatku lécby
o sucho v Ustech, insomnie, zacpa, bolesti hlavy. Pfi zahajeni 1é¢by mlze dojit k pfechodnému zvyseni
TKaTF
- Davkovani
o 1xdennérano, ne déle nez 1 rok
o ukoncit u P, ktefi neodpovidaji na davku 15 mg nebo jejichZ ibytek hmotnosti po 3 mésicich nizsi nez
5%

Orlistat (Xenikal)

- specificky dlouhodoby inhibitor lipaz v GIT

- v zaludku a tenkém strevé vytvari kovalentni vazbu s aktivnim serinovym mistem Zaludec¢ni a
pankreatické lipazy
o enzym tak neni schopen hydrolyzovat tuk obsazeny ve stravé na TAG, vstiebatelné neesterifikované

mastné kyseliny a glycerol

- NeZadouci ucinky
o Unik stolice pri flatulenci, nahlé nuceni na stolici, prdjem, mastna stolice
o vyskyt se pfi dlouhodobém podavani snizuje

- Davkovani
o Obvykle 3 x 1 tobolka bezprostfedné pred, nebo do hodiny po kazdém hlavnim jidle.
o Vynechat, pokud je hlavni jidlo vynechano nebo neobsahuje zadny tuk
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SCORE2 & SCORE2-OP
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Od r. 2021 existuji nové tabulky SCORE —
tzv. SCORE 2 - ty zmény jsou malé ale

néja

ké tam jsou:

1. nezahrnuje to jen riziko fatalni KV

prihody, ale i nefatalni

2. ty tabulky jsou kalibrované pro 4 riizné

regiony, CR spada do 2. nejvice rizikového

clusteru

3. Pro osoby nad 70 let byla vytvofena

tabulka SCORE 2-OP

4. Ma to jinou grafickou podobu
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38.D Diferencialni diagnostika anémie

Definice
Anémie je definovdna jako sniZeni konc. Hb pod 135 g/l u muze a pod 120 g/l u Zeny pfi normovolémii

Obecna charakteristika
- celosvétové nejcastéjsii v CR nejcastéjsi je sideropenicka anémie (ot. 4C)
- 2. nejcastéjsi anémii u nas a nejcastéjsi anémii hospitalizovanych P je anémie chronickych chorob (ot. 2C)

Dulezité laboratorni parametry

1. Feritin = zasobni bilkovina (hl. v jatrech, sleziné, KD, stfevni sliznici) obsahujici Fe (dal3i zasobni bilk. je hemosiderin)
- hladina feritinu v séru odrazi tkanové zasoby Zeleza

- feritin patfi mezi pozitivni reaktanty akutni faze (= zanét - vzestup)

- hodnota klesa dfive, neZ roste hladina transferinu

2. Transferin = transportni bilkovina pro transport Fe z plazmy do tkani

- hladina transferinu v séru stoupa pfi nedostatku Fe (KD vola ,pfines mi Zelezo”) (ale pti hypoproteinémii, hladina transferinu nevzroste!)
- saturace transferinu Zelezem v séru klesa pfi nedostatku Fe

- transferin patfi mezi negativni reaktanty akutni faze (= zanét - mirny pokles)

3. Hepcidin = degraduje ferroportin na bazolateralni memb. enterocytd)
- hladina hepcidinu stoupa pfi zanétech (Fe je dUleZité pro rist bakterii i nddorovych bb.) — proto pfi zanétech nema smysl davat Fe p.o.!
- hladina hepcidinu klesa pfi zvySeni erytropoézy (aby se dostavalo vic Fe do krve), klesd pfi anémiich (a tedy asi i pfi nedostatku Fe)

(4. Haptoglobin = vytvari s Hb komplex, ktery (na rozdil od samotného Hb) neprochazi do moci)

- hladina haptoglobinu u intravaskularnich hemolytickych anemii klesd, protoze komplex Haptoglobin-Hb ma kratky polocas a soucasné syntéza
haptoglobinu v jatrech je pomala

- pokles koncentrace haptoglobinu znaci recentné probéhlou intravaskularni hemolytickou anémii

Klinicky obraz anémie

- anemicky sy: bledd kdze/sliznice/spojivky, chladna kize, Tunava a J fyz. vykonnost, ndmahova dusnost,
namahova az klidova tachykardie, palpitace, hyperkineticka cirkulace (hypoxie - vazodilatace - srdce to
kompenzuje TSV)

- sideropenicka: CNS (huceni v usich, cefalea, podrazdénost, nesoustiedénost), defekty sliznic (paleni jazyka,
angularni stomatitis = , koutky”), defekty adnex (lomivé nehty, Sedivéni vlas(l), Pnachylnost k infekcim

- anémie chronickych chorob: projevy zakl. choroby (chron. zanéty, infekce, nadory, HOK malignity, hepatopatie)
- anémie z nedostatku Bi; a kys. listové: (projevy gastritidy typu A — vétsinou asymptomatické, mirna bolest,
nauzea, vomitus + Priziko VCHGD a Ca), CNS projevy (neprospivani, zpomaleny PMV, tfes, chorea, parestezie, ataxie,
hyporeflexie, psychdza), pancytopenie (u tézkého deficitu)

Klasifikace anémii

Dle morfologie

MIKROCYTARNI mnemotechnickd pom(icka ,,IRON LAST“
IRON deficiency (sideropenicka), Lead poisoning (otrava olovem), Anemia of chronic disease (pozdni faze),
Sideroblastic (dédi¢na ¢ ziskana porucha metabolismu hemu s kumulaci Fe v mitochondriich — v KD jsou prstencité sideroblasty),
Thalasemie

NORMOCYTARNI
akutni ztrata krve, aplastickd anémie, anémie u CKD, ¢asnd faze anémie chron. chorob i sideropenické,
dilucni (diluéni v téhotenstvi)
Hemolytické: membranopatie (hereditarni sferocytosa, paroxyzmalni no¢ni hemoglobinurie), enzymopatie
(def. pyruvat-kinazy, G6PD), hemoglobinopatie (srpkovitd anemie)

MAKROCYTARNI
a) megaloblastové: def. vit. B12 a kys. list., polékova (pf. MTX, azathioprin, trimetoprim), Fanconiho anemie
b) nemegaloblastové (tvorba DNA neni narusena): chor. jater, MDS, MM, Diamond-Blackfan, Hypothyreosa
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Dle obsahu Hb
Hypochromni vs. Normochromni vs. Hyperchromni

Dle etiologie
A) ze sniZzené tvorby  B) ze zvySenych ztrat

Diferencidlné diagnosticky postup
1) ANAMNEZA:
NO - priznaky, vyskyt krvaceni (epistaxe, menoragie), prodélané infekce, Zloutenka,
Rasa — u ¢erné rasy s ikterem vidy pomyslet na srpkovitou anémii
OA — chronicka onemocnéni (zanéty, nadory, infekce, CKD), sloZeni potravy (vegani — megaloblastova)
FA — myelotoxické Iéky — azathioprin, MTX
PA — otrava olovem
RA — vyskyt anémie nebo ikteru v rodiné (napf. dédicné hemolytické anémie)
2) FYZIKALNI VYS.
- zndmky anémie
- znamky ikteru
- znamky infektu
- zndmky jiného celkového onemocnéni (jater, ledvin, 52)
- splenomegalie = typicka pro extravaskularni hemolytické anémie a pro anémie u HOK malignit

3) LABORATOR:
KO + diff. + retikulocyty — konc. Hb. a MCV a MCH, retikulocytéza (byva u hemolytickych anémii), vylouceni
leukémii, znamky infekce (leukocytdza)

krevni natér: srpkovité ery — srpkovita anémie
sférocyty a eliptocyty — hereditarni sférocytdza a eliptocytdza
schistocyty — DIC, HUS, TTP
akantocyty — onemocnéni jater a ledvin
tercovité ery — nedostatek Fe, hemoglobinopatie, stp. splenektomii, talasémie

laboratof: Fe, TIBC, feritin, sTRF R, saturace transferinu — pro odliseni sideropenické/chron. ch.
vit. B12 a kys. listovd — pro vylouceni megaloblastové anémie
protilatky proti parietalnim bb. a proti IF — pro vylouceni pernicidzni anémie

hemolytické anémie: PLD + P celk. a nekonjug. bilirubin
a) intravaskularni:  Fe, J haptoglobinu, hemoglobinurie a hemosiderinurie
b) extravaskularni: neni vySe uvedené (Fe a globin se reutilizuje), casto splenomeg.
a) korpuskularni: negativni Coombsiv test
b) extrakorpuskularni (autoimunitni): pozitivni Coombsuv test

test na OK — krvaceni ve stolici
moc na sediment — hematurie a hemoglobinurie (popf. proteinurie)

Dalsi laborator: CRP, JT, urea a kreatinin
molekularné-geneticka vys.

Tab. 16.7 - Diferencialni diagnéza nedostatku 7eleza

DIFERENCIALNi DIAGNOZA NEDOSTATKU Fe
Fe TIBC satTRF feritin TRF receptor

Nedostatek

zeleza

Anémie pri

chronickém v J N N N
onemocnéni

Talasemie N&T | Neéid | N&iT | Né& 1

TIBC - total iron binding capacity (celkova vazebna kapacita zeleza)
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1. Sideropenicka (viz 4C) mikrocytarni hypochromni + | Fe, J ferritin, TsTRF R, {,saturace TRF, T'TIBC

2. Chronickych ch. (2C): zprvu normocytarni normochromni pozdé&ji mikrocytarni hypochromni + { Fe, MMeritin, N
SsTRF R, N saturace TRF, { TIBC

3. Megaloblastova anémie = makrocytarni hyperchromni, viz vyse

4. Hereditarni sférocyt6za = normocytarni normochromni anémie + retikulocytdza + sférocyty + LD, Pbilirubin
+ ELFO membranovych bilk. ery
5. Hemoglobinopatie
a) B-talasémie - mikrocytarni hypochromni anémie + retikulocytdza + teréovité ery + PLD, bilirubin,
“MFe, Merritin, ELFO Hb: HbA, a HbF, molekularné-genetické vys.
b) a-talasémie - viechno stejné + ELFO Hb: HbH!, molekuldrné-genetické vys.

c) srpkovita an. 2 anémie + retikulocytdza + srpkovité ery v krevnim natéru + ELFO Hb: HbS! +
molekularné-genetické vys.

6. AIHA = extrakorpuskularni = stéZejni je pozitivni Coombstiv test!
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39.A Pneumothorax — diagnostika a terapie

Definice
PNO je oznaceni pro pfitomnost volného vzduchu v interpleurdinim prostoru. To vede ke zruseni podtlaku, ¢imz
dochazi ke kolapsu plice.

Patofyziologie

v pleurdlni dutiné je normalné podtlak, ktery je nezbytny pro zachovani rozepnuté plice - pfti priiniku vzduchu (at
uz ze vnéjsiho prostiedi nebo z DC &i plic) do pleurdini dutiny se pleuralni tlak vyrovnava s tlakem atmosférickym >
disledkem je kolaps plice smérem k hilu + akutni vazokonstrikce arterii (v kolabované plici), coZ vede

k presmérovani obéhu do zdravé plice — zdrava plice pfijima cely dechovy objem (na to je zapotiebi vétsich
tlakovych zmén a tim i vétsi prace dychacich svalli — proto se rozviji duSnost)pozn. plice nekolabuje vidy cels, zale3i na vel. defektu, sriistech

Rozdéleni

Podle pivodu vzduchu
A) Vnitfni

B) Vnéjsi

Podle toho, zda komunikuje

1. Uzavieny = vzduch tam vnikl jednordzové

2. Otevieny = pretrvavajici komunikace = u velké komunikace (vétsi nez otvor mezi hlasivkami) hrozi
expiracéné-inspiracni stfizny posun mezihrudi

Podle mechanického chovani

1. Prosty

2. Tenzni = ventilovy = vzduch je v inspiriu nasavan, ale v expiriu neodchazi - vznika pretlak 2> komprese
kontralateralni plice + komprese VCS + posun trachey + komprese pravé siné > SV 2> PTF L TK = srdeéni
zastava (ve formé PEA (Pulsless Electrical Activity))

Etiologie
1. Traumaticky — fraktura Zeber, perforace hrudni stény, poranéni pradusek, poranéni jicnu
2. latrogenni — CZK, mechanicka ventilace (barotrauma), hrudni punkce, trasparietalni/transbronchialni
biopsie, akupunktura, opich patere
3. Spontanni
3a) Primarni spontanni PNO = u jinak zdravého jedince, typicky u vysokého mladého muze, nékdy +RA
- Casto recidivuje
3b) Sekundarni spontanni PNO: . CHOPN
.CF
. AB
. tumory a metastazy plic
. sarkoidoza
. Marfranav sy, Ehlers-DanlosQv sy
. polymyozitida, dermatomyozitida
. aspirace ciziho télesa

O 00 NOO UV A WN R

. nekrotizujici pneumonie, pneumocystova pn., chemicka pn.

Klinicky obraz
- zavisi na typu a rozsahu, fénim stavu plic, komorbiditach, véku
- od asymptomatického po fatalni pribéh (tenzni PNO, oboustranny PNO)
1. DUSNOST
2. unilat. pleurdlni BOLEST
3. SUCHY KASEL
4, nékdy pneumomediastinum a podkozni emfyzém
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Diagnostika
1. anamnéza — Uraz, aspirace ciziho télesa (i s casovym odstupem), nemoci plic (CHOPN, CF, AB, tu), koufeni, +RA
2. fyzikalni vys. — unilat. neslysné dychani + hypersonorni az bubinkovy poklep + u levostranného oslabené srdecni
ozvy + oslabené hrudni chvéni
znamky tenzniho PNO = MTF, { TK, I népli krénich Zil, vzacné podkozni emfyzém
3. RTG = linie pleury, cévni kresba ostfe koncici u linie pleury, zvySena transparence hemithoraxu = nepomuze-li >
CcT
4. Laboratof: u mladych osob (s panlobuldrnim plicnim emfyzémem) - vySetieni hladiny al-antitrypsinu
5. Bronchoskopie — pro vylouceni perforace DC, pro uréeni onemocnéni

Terapie

Od nejkonzervativnéjsich k nejradikalnéjSim:

1. klidovy reZim + vysokopritokovy (10-15 I/min) O,— to i u NORMOOXEMICKEHO P!

2. jednorazova jehlova aspirace vzduchu

3. hrudni drenaz s pasivnim/aktivnim sanim + nékdy 5 g talku ¢i Heimlichova chlopen (jednosmérny ventil)
4. torakoskopie + 5-10 g talku

5. VATS = Video Asistovana ThorakoSkopie s abrazi pleury ¢i parcialni pleurektomie/bulektomie

6. resekce plice (torakotomie)
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39.B Endokrinné aktivni tumory GIT

Obecna charakteristika

Jedna se o skupinu tumort vychazejici z DNES = Difuzniho NeuroEndokrinniho Systému (diive APUD systém =
Amine Precursor Uptake and Decarboxylation) < dfive se myslelo, Ze tyto bb. maji neuroektodermovy piivod, ale dnes je
prokazano, Zze pochazi i ze zbylych zarodecénych listl —tj. z mezodermu a entodermu

- bb. DNES jsou roztrouseny v fadé organ( (GIT, epitel bronchi, epitel urogenitalniho systému, epidermis atd...)

1. Karcinoid — GIT potize + (karcinoidovy sy)

2. Inzulinom — hypoglykémie

3. Gastrinom

4. Glukagonom (vzacny) — zakl. pfiznak je nekrolyticky migrujici erytém hl. v tfislech, pozdéji az buly
5. Somatostatinom (extrémné vzacny)

6. VIPom (extrémné vzacny)

1. Karcinoid

Definice

Karcinoid je pomalu rostouci rtizné diferenciovany nador z tzv. chromafinnich ¢i enterochromafinnich bb. — protoze
tyto bb. se vyskytuji v rGznych organech, tak i karcinoid se mlzZe vyskytnout mimo GIT (pf. karcinoid plic), ale
nejcastéji je lokalizovan v GIT (tenké stfevo (pf. ileum, appendix), tlusté stfevo).

Charakteristickym rysem je schopnost produkce amind (pf. serotoninu) a polypeptidd (pf. substance P,
neurokinin A) 2 ma-li metastazy v jatrech, mize se projevit karcinoidovym syndromem.

- vSechny karcinoidy produkuji CHROMOGRANIN A

- nékdy ektopicky produkuji i jiné hormony jako CRH ¢i ACTH = coz muze vést ke Cushingové sy

Substance P = zvySuje motilitu tenkého stfeva, zvysuje kontrakce hl. svaloviny, neurotransmiter pro bolest

Epidemiologie
incidence asi 7 / 1 milion za rok, je to poddiagnostikovano, protoze muze byt asymptomaticky

Klinicky obraz
zavisi na: lokalizaci, rozsahu, spektru produkovanych I.
- plicni karcinoid je ¢asto nahodné diagnostikovany
Karcinoid streva: 1. Dyspepsie

2. Bolesti bficha

3. Krvaceni z GIT

4. Zacpa az lleus

Karcinoidovy syndrom = uvolnéni serotoninu do systémového recisté (pouze jsou-li meta v jatrech, protoze jinak
jsou plUsobky degradovany v rdmci first-pass efektu):
1. Flush = kvili vazodilataci = zachvatovité zrudnuti obliceje, krku, horni poloviny hrudniku
2. Prujem = kvili Tmotilité stfeva
3. Astmaticky zachvat = kvili bronchospazmim
4. Ztlusténi (Fibréza) PRAVOSTRANNYCH chlopni = jediny pfipad, kdy jsou primarné postizeny pravostranné
chl. (nejcastéji TriR a PusS), ale u karcinoidu plic jsou postizeny levostranné chl.
5. Tachykardie?
»Karcinoidova krize” = T TF, I TK, hypertermie, profuzni prijem, generalizovany flush = Sokovy stav

Diagnostika
1. Klinika
2. Lab. prakaz T konc. ,,5-hydroxyindoloctové kys.“ = metabolit serotoninu a ,,chromograninu A“

478



3. CT/MR/endoskopie/scintigrafie/PET

Terapie
- lisi se dle lokalizace a rozsahu
- ma-li P - karcinoidovy sy, je to obvykle znamka pokrocilého tu a progndza je obecné nepftizniva
- v takovém pfipadé ma chirurgicka terapie za cil pouze zmen3eni =, debulking” nadoru
T nadoru: Chirurgicka (kurativni jen u lokalizovanych), selektivni embolizace/chemoembolizace, RT, ChT
T karcinoidového sy: prUjem = antidiaroika (loperamid) + korekce vnitfniho prostiedi
»zachvat” AB = bronchodilatancia (salbutamol (Ventolin))
nadprodukce histaminu = antihistaminika
zaklad = superaktivni analoga somatostatinu (octreotid, lanreotid) nebo/anebo navic IFN-a

2. Inzulinom (INZom)

Obecna charakteristika

= tu vychazejici z B-bb. pankreatu

-v 90 % benigni, v 10 % maligni

- vyskytuje se sporadicky nebo jako sou¢ast MEN-I sy= Primarni hyperPTH (adenom pfistitnych télisek) + INZom /
Gastrinom / vzacné Glukagonom + adenom adenohypofyzy (afunkéni ¢i prolaktinom)

- incidence 4 / 1 mil. za rok, 1. nejc¢astéjsi endokrinni tu pankreatu (2. je Gastrinom)

Klinicky obraz

KO: Whippleova trias = spontanni hypoglykémie, dobra odpovéd po podani Glc, poruchy CNS pfi hypoglykémii

HYPOGLYKEMIE nej¢astéji na laéno ¢&i pfi nAmaze: a) PSY: NTF, palpitace, bledost, studeny pot, nervozita, tres,
nauzea a vomitus
b) CNS: podrazdénost, cefalea, zmatenost, diplopie,
somnolence, neschopnost se soustredit, porucha reci, krece,
hlad, upfeny pohled, kdma

- u P co tim trpi ¢asto, je pak pro vyvolani hypoglykemickych pfiznak( zapotrebi aZ mnohem nizsi hypoglykemie nez u bézné populace

Diagnostika

Test s hladovénim: P pije jen neslazené napoje — pravidelné odebirame glykemii, konc. INZ, konc. C-peptidu = pro
INZom svédci, ze glykemie klesd, ale INZ roste

USG, HRCT, endoskopie (EUS), Octreoscan (octreotid znaceny indiem + SPECT)

Terapie
LV1: Chir. resekce - nelze-li = diazoxid (neni u nas dostupny) + diabeticka dieta = malé mnoZstvi Castéji, omezeni
jednoduchych cukri

3. Gastrinom

= 2. nejCastéjsi endokrinni tu pankreatu (ale jinak vzacny), ale ve 20 % je lokalizovan extrapankreaticky (hl.
v duodenu) s autonomni nadprodukci gastrinu, ktery se projevuje jako

Gastrin = stimuluje sekreci Zaludeéni (HCI) a pankreatické $tavy + motilitu Zaludku a stfev + sekreci INZ a glukagonu
- je produkovan hl. z G-bb. Zaludku, které se nachazi v antru Zaludku

- bud’ sporadicky (Castéji maligni) nebo souc¢ast MEN-I (Castéji benigni, ale viceCetné)
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Klinicky obraz

1. Recidivujici viedy hl. duodena + komplikace (stendzy, krvaceni, penetrace, perforace)

2. Bolesti bficha, prijem, steatorea — je to dano tim, Ze v pfilis kyselém chymu se nedostatecné aktivuji travici
enzymy (pfr. lipaza)

Diagnostika
Hypergastrinémie (pfi nejednoznacnosti po stimulaci sekretinem), Hyperchlorhydrie, USG/CT/MR/endosono

Terapie
LV1 (u resekabilnich): Chirurgicka resekce = u neresekabilnich > LV2: vysokodavkované PPI

MENZ1: Primarni hyperPTH, Endokrinni tu pankreatu (v 60 % gastrinom, ve 20 % INZomu), adenom adenohypofyzy
MEN2A: Medularni ca SZ, Primarni hyperPTH, Feochromocytom
MEN2B: Meduldrni ca SZ, Slizni¢ni neuromy, Feochromocytom

4. Glukagonom — velmi vzacny

- vychazi z A-bunék, ¢asto maligni
- nekrolyticky migrujici erytém, zvyseny katabolismus, zvySena glykémie, dyslipidemie, cholelitidza, steatorea

5. Somatostatinom — velmi vzacny

- maligni, €asné metastazuje do jater
- dyspepsie, prljem, hubnuti, bolesti bficha, cholelitidza, steatorea, anémie

6. VIPom — velmi vzacny
- prijmy, hypoK+, hypoHCl, DM
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39.C Chronické selhani ledvin a uremicky syndrom
Definice
Renalni selhani je patologicky stav, kdy ledviny nejsou schopny udrzet homeostazu organismu ani za bazalnich
podminek a je charakterizovan hromadénim dusikatych metabolitl a poruchou vodni, iontové a acidobazické
rovnovahy. Pro Zivot nemocného je tak nutné pouzit metodu nahrazujici fci ledvin = dialyza nebo transplantace.
Chronické renalni selhani predstavuje konecny stav chronického onemocnéni ledvin (chronické renalni insuficience)
a je charakterizovan vyraznou redukci féniho parenchymu a tim zmenseni celkové filtracni plochy. Timto se odliSuje
CHSL od AKI, protoZe u AKI Ize vétSinou GF rychle obnovit, kdezto u CHSL je stav ireverzibilni.
Chronické onemocnéni ledvin (CKD = Chronic Kidney Disease) je definovano jako déle neZ 3 mésice trvajici stav, ktery
vede k nezvratnému poskozeni ledvin a/nebo poklesu renélni fce = pokles GF pod 1,0 ml/s/1,73m? = od G3a.
Chronické onemocnéni ledvin dnes nahradilo pojem CHRI, nebot zahrnuje i stavy s normalni GF (byt poskozenymi
ledvinami).
- napf. 3 mésice trvajici patologicka albuminurie, patologicky nalez v mocovém sedimentu, histologicky nélez,
iontova ¢i ABR dysbalance, nalez na zobrazovacich metodach v disledku CKD aj. — a to vSe bez nutnosti poklesu GF

- CKD muze byt velmi dlouho (aZ do pokrocilych stadii CHSL) asymptomatické, nezfidka se jedna o nahodny nalez.
- uremicky sy se dnes rozvine jen vyjimecné, typicky u P, ktefi nejsou ani v pokrocilych stadiich dialyzovani.

Stadia CHSL

- stadia CKD hodnotime dle poklesu GF a albuminurie

- vypocet eGF se provadi na zakladé znalosti s-kreatininu, u dospélych pf. dle rovnice CKD-EPI ¢i Cockrofta a Gaulta

- ddle Ize stanovit GF na zakladé 24hodinového sbéru moci a séra Ci vySetienim cystatinu C (drahe), event. dynamickou
scintigrafii

Kategorie setrvalé albuminurie Persistent albuminuria categories
N - Description and range
Popis a rozmezi

Percentage of US Population by A1 A2 A3
- o Al A2 A3 eGFR and Albuminuria
Progndza CKD podle kategorii GF a Category: KDIGO 2012 and Nomalto [\ ey | Severely
albuminurie: KDIGO 2012 Normélni az Stfedné zvySena | TéZce zvySend NHANES 1999-2006 iné?'elg'syed increased increased
lehce zvysena

<30 mg/g 30-300 mg/g >300 mg/g

<3 mg/mmol | 3-30 mg/mmol | >30 mg/mmol <a3mg/mmol | 3-30 mymmol | >30mg/mmol
<30 mg/g 30-300 mg/g >300 mg/g

G1 Normaélni nebo | 21,5 G1 | Normal or high 290 1.9 0.4 57.9
= vysoka e
NE e s Ro | G2 Mildly decreased 60-89 22 03
@ G2 Mirné snizena 1-1,49 z g
33
@ £ |G3a Mirné az 0,75-0,99 E?
= = 4 Dol 29 Moderately to
EpQ stiedné snizena '§_§. G3b | severaly decreased 30-44
w ®© v oy v D6

n -0,74 £

% 3 G3b Str,?d e aztezcel| 0,5:0,7 gé G4 | Severely decreased 15-29
2 n
< S snizend E
& G4 TéZce snizend 0,25-0,49 G5 | Kidney failure <15
G
x

G5 Selhani ledvin <0,25

- lepsi (spravnéjsi) nez stanoveni samotné albuminurie je stanoveni poméru: albumin/kreatinin ¢i protein/kreatinin

- ty barvicky relativni riziko mortality (resp. riziko progrese do CHSL a KV riziko) — tzn. G3bA1 je lepsi nez G3aA3
Zapis: ,,P ma chronické onemocnéni ledvin G4A2 na podkladé polycystické choroby ledvin.”

- P by méli byt nejpozdéji pfedani nefrologovi pfi kreatinin >200 umol/l = pfechod z G3b do G4 (GF <0,50 ml/s/1,73)

- nejvyznamnéjsimi faktory progrese CKD do CHSL jsou vyse TK a proteinurie ¢ na to se nejvic bude zamérovat T

Epidemiologie

- se zlepsujici se kvalitou péce, narUstajici prevalenci DM a AH a se starnouci populaci roste pocet dialyzovanych

- CHSL vyznamné (10x) i CHRI zvysuje KV riziko a tim i mortalitu = 20 % P s CHSL v daném roce zemfe, 50 % z nich na KVO
Etiologie

1. Diabeticka nefropatie (30 - 50 %)

2. Hypertenzni nefropatie (20 %)

3. Ischemicka nefropatie (20 %) = fibromuskularni dyspalzie renalni tepny (tepen) u mladych Zen, AS rendlni tepny u star3ich
4. Chronické GN (20 %) (Primarni a sekundarni)
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5. ADPKD (5—-10 %)
6. Chronické intersticialni nefritidy = chronicka pyelonefritida, analgetickd nefropatie aj.

7. Kardio-renalni sy = poskozeni ledvin, kdy SS = {,SV = hypoperfuze ledvin; Nemoci kolagenu IV. typu, ARPKD aj.

Klinicky obraz a komplikace CHSL
- jestlize vyvolavajici pficina nema vyraznou symptomatologii, vyviji se CHSL plizivé a nepozorované
KO pak vlastné vychazi z komplikaci CHSL:

Nejcastéjsi komplikace

1. Renalni osteodystrofie = bolesti kosti a patologické fraktury

- vznika na podkladé | tvorby vit. D a tim poruchy kalcium-fosfatového metabolismu = sekundarni
hyperparathyredza (NPTH) = kostni resorpce = porucha mikroarchitektoniky kosti

2. Rendlni anémie = normocytarni normochromni anémie
- vznika na podkladé deficitu EPO (ale roli hraje i nutri¢ni deficit, medikace ¢i krevni ztraty)
- je RF pro vznik hypertrofie LK i pro progresi CHSL

3. Metabolické komplikace = inzulinorezistence, hyperTAG, dyslipidémie
-> zhorsuje KV riziko

4. MAc se MAG
- pti¢ina: vyssi produkce kys., nizsi produkce HCOs', vyssi ztraty HCOs®
- zhorsuje renalni osteodystrofii a rist

5. KVS komplikace: AH, ICHS, kardiomyopatie, uremicka perikarditida, arytmie
- jsou hlavni pfi¢inou imrti u CHSL
—> AH a jiné KV komplikace déle zhorsuji CHSL

6. Psychosocialni komplikace: deprese, izkostné poruchy, poruchy spanku

Uremicky sy (TN dusikatych katabolitd = urea, kreatinin, B2-mikroglobulin)
anorexie, nauzea, vomitus, pruritus, perikarditida, pleuritida, neuropatie, CNS poruchy (letargie, zmatenost, zachvaty (kiece),
somnolence-sopor-kéma), Mriziko infekci, krvacivé projevy, slabost a nava

lontové dysbalance

hyperK+ (pozor! pouze v terminalnim stadiu, jinak je | GF kompenzovano Texkrece K* v dist. tubulu a ve stfevé)
hyperfosfatémie (povede logicky v plazmé k hypokalcémii), hypoCa2+

hyperMg2+

hypoNa+ (také aZ v terminalnim stadiu)

snizeni koncentrace bikarbonatu

zvyseni konc. urey, kys. mocové, kreatininu, AMK

diuréza: shiZzena (Casto az ve stadiu dialyzy) — normalni — zvySena (v disledku ztraty koncentraéni schopnosti ledvin)

Komplikace dle organa

GIT: krvaceni, stresovy vied, erozivni gastritida, nutri¢ni poruchy, nauzea, zvraceni, anorexie,

KVS: uremicka perikarditida (perikardialni tfeci Selest, ale EKG zmény typické pro perikarditis (difuzni elevace ST) nebyvaji,
AH, myokardialni dysfunkce (kardiomyopatie), arytmie, akcelerace AS - ICHS

Dychaci systém: plicni edém a pleuritida = dusnost (v dasledku hypervolemie, aciddzy, pleur. vypotku)

Krev: normochromni normocytarni anemie, poruchy hemokoagulace, dysfunkce leukocytl

NS: Unava, insomnie, somnolence, kdma, zmatenost nebo naopak podrazdénost, kiece, neuropatie

Kosterni a svalovy systém: J vit D = rendlini osteodystrofie

KbaZe: svédéni, , krvacivé projevy, edém

ABR:  MACc se TAG — vétsinou vznika postupné, chronicky a je tedy dobfe kompenzovana

Endokrinni systém: sekundarni hyperparathyredza ('PTH), nedostatek EPO, zhorseni INZ rezistence
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Diagnostika

1. Dg. CKD: 3 mésice trvajici: G3a=GF0,99-0,75 ml/s/1,73 m?
nebo
3 mésice trvajici: a) albuminurie A2 = 30-300 mg/g

2. Dg. CHSL = ESKD:

b) patologicky mocovy sediment — pr. hematurie (pf. IgA nefropatie?)

c) tubulo-intersticialni dysfce — pf. iontova a ABR dysbalance, 1 dusikatych
katabolittl, J EPO, J vit. D3

d) histologické abnormality z biopsie

e) zobrazovaci abnormality — pf. PCKD

f) kazdy P s transplantovanou ledvinou

G5 = GF <0,25 ml/s/1,73 m? + klin. obraz vyZaduijici dialyzu ¢&i transplantaci

Dif. dg. = Diagnostika priciny

- anamnéza:
- laborator:
- analyza moci:

- USG:

Dalsi vys.

Terapie
A) Terapie pficiny

DM? SLE? MM — Amyloiddza?

urea, kreatinin

hematurie (napr. IgA nefropatie), proteinurie? (napf. membrandzni nefropatie, diabeticka
nefropatie)

CHSL = obvykle svrastéla ledvina zatimco ASL = obvykle normalni velikost
nalez mnohocetnych cyst (PCKD), nalez hydronefrdzy (obstrukéni nefropatie)

DM - gly na la¢no, oGTT, HbA1lc

GN - sérologie autoAb (pt. SLE, anti-GBM u Goodpasteura), konc. C3 komplementu, biopsie
MM - CRAB kritéria, ELFO moci s nadlezem Bence-Jonesovy bilk.

Amyloidéza - biopsie s depozity amyloidu

Stendza renalni arterie - Doppler renalnich tepen

B) Terapie komplikaci — konzervativni terapie
1. Renalni osteodystrofie: restrikce fosforu ve stravé, sevalamer hydrochlorid ¢i Lantan karbonat (vaifosfor v ITu)

2. Rendlni anémie:

3. MAc:

4. AH:

5. KV riziko:

Nizkoproteinova dieta
Tekutiny:
HyperK+:

u hyperparathyredzy LV1: vit.D + Ca i jeho analoga = LV2: kalcimimetika (cinakalcet)
- LV3: subtotalni parathyreoidektomie

EPO a jeho analoga + suplementace Fe (nékdy nutnoi.v.)
CAVE! chceme se vyhnout transfuzi, protoZe to mlzZe vést k tvorbé Ab
(alosenzitizaci), coz zhorsuje naslednou transplantaci ledvin

NaHCOs p.o., kalium citrat

iACE/sartany + BCC + diur. + (BB) -> cilovy tlak je 130/85 mmHg a u P s proteinurii >1 g/24 h az 125/75 mmHg
- CAVE! iACE/sartany délaji hyperK+
statiny

u oligoanurickych omezujeme tekutiny: tekutiny za den = objem moci/24 h + 500 ml
furosemid, INZ + Glc, (salbutamol), kalcium-glukonat, HCO3-, dialyza, pryskyftice
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C) Hemodialyza
Indikace k zahdjeni dialyzy je G5 = GF <0,25 ml/s/1,73 m? = cca kreatinin >600 umol/|, ale jsou-li P dobfe
kompenzovani, Ize i pozdéji (Casnéjsi zahajeni dialyzy je z ne zcela jasnych dlvodU spjato s vyssi letalitou).

1. HyperK* (od 6,5 mmol/l) nezvladatelna konzervativné
2. Hyperhydratace (hl. pfi plicnim edému) = vyrazna pozitivni bilance tekutin nezvladatelna konzervativné
3. MAc (pH pod 7,2) nezvladatelna konzervativné

4. Intoxikace toxinem, ktery je mozno dialyzovat

5. Hyperamonemie, hyperazotémie (kreatinin >600 umol/I, urea >35 mmol/I) hyperCa?* >4,5 mmol/l, hyperNa*
>180 mmol/I|

6. Zavazna hypotermie

D) Transplantace ledvin
- provadi se ve stadiu G5. Indikovan je kazdy, kdo neni kontraindikovan.

pozn. P je opravdu nutné vcas odeslat k nefrologovi (nejpozdéji pti kreatinin nad 200 umol/l, coz odpovida prechodu
z G3b do G4), dle studii je to spjato s lepsi kontrolou AH, se v€asnéjsi terapii komplikaci, navic si nefrolog pohlida, aby
mu byl s dostatecnym predstihem zajiStén pristup pro dialyzu a byl v€éas ockovan proti HBV - stale 30 % P musi
podstupovat akutni hemodialyz s vyuzitim docasného pristupu = kanylace velkych Zil & tzn. stdle se ten P odesild

k nefrologovi pozdé
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39.D Dif. dg. koznich a slizni¢nich zmén u internich chorob

Obecny uvod

- cela rfada internich onemocnéni a zejména ty systémové se mohou projevit na kdzi
- koZni projevy u internich onemocnéni nazyvdme 1 slovem: ,,dermadromy”

- znalost téchto koznich zmén je dllezita, protoZze mohou:

1. Byt prvni ptiznak interniho onemocnéni (pruritus u Pac)
2. Byt patognomické (typické pro tu nemoc)

3. Mit terapeuticky a prognosticky vyznam

4. Odrazet stav organismu (pf. herpes-zoster Ci
mukokutanni kandidéza < u ID)

- kozni projevy mohou byt disledkem interniho onemocnéni (pf. u chorob jater ¢i ledvin) a naopak primarné kozni
onemocnéni mize postihnout vnitini organy (pf. metastazy maligniho melanomu)

Vysetieni kUize

- kGzi hodnotime pohledem a pohmatem

Jdturgor & zpomalena ¢i chybéjici Uprava koZni rasy

1. Teplota:
lokalnéd, = ischemie
2. Vlhkost: Mvlhkost
Jvlhkost
3. Turgor:
4. Barva:

Erytém
Flush = zdchvatovity ¢ervenofialovy erytém v obliceji a horni poloviny téla
Cyandza = nad 50 g/l deoxyHb v kapilarni krvi

Nafialovélé strie

5. Pigmentace: difuzni hyperpigmentace

loziskové hyperpigmentace:

6. Krvacivé projevy:

7. Cévni projevy:

8. Trofické defekty:

9. Pruritus:

10. Dalsi:

petechie, sufuze
purpura:
hematomy

pavouckovité névy
teleangiektazie

dekubity
bércové viedy

lokalné/ = zanéty, venostaza (pf. absces ¢i erysipel u P s DM, HZT)

(pF. akutni tepenny uzavér DK)

(pt. hyperthyredza, horecka)
(pt. hypothyredza = myxedém, dehydratace)

(dehydratace)

erytém u horecky, PV a sekund. polyglobulie, porfyrie

pf. karcinoid, alergie
a) centrdlni = CHOPN, RI, VSV s P-L zkratem
b) periferni = stagnacni = PSS, Raynauddyv sy
Cushinglv sy

pf. hemochromatéza, porfyria cutanea tarda, PBC
f. Addisonova choroba (ryhy ve dlani), Peutz-Jegherseniv sy

f. trombocytopenie
pf. ITP, TTP, Henoch-Schonleinova purpura
f. koagulopatie (hemofilie, antikoagulancia, jaterni selhavani)

. jaterni cirhdza

. alkoholismus a jaterni cirhdza, m. Rendu-Osler-Weber, CREST sy
. imobilni P

. DM a chronicka zilni insuficience

pt. cholestaza (u PBC 1. pfiznak), urémie, DM (pruritus vulvae), PV
(po koupeli),

Xantelasmata palpebrarum, slachové xantomy a arcus senilis cornae pr. familidrni hyperCH

Kalcifikace
Uremic frost

pf. hyperPTH, sklerodermie
pf. urémie
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A) Metabolicka onemocnéni

1. DM

- koZni mykézy, stafylokokové pyodermie
- pruritus genitofemoralni krajiny :
- Necrobiosis lipidoica = typicky na PREDNi STRANE BERCU, ¢ervenohnéda [ E L
uprostied 3
- diabetické viedy
- gangrény prstu

1 atrofickou kazi

2. Porfyria cutanea tarda

- hyperpigmentace solarnich oblasti

- hypertrichéza

- na htbetech rukou lehce zranitelna klze s puchyfi

B) GIT onemocnéni
1. Celiakie

= drobné herpetiformni SILNE SVEDIVE puchyiky na extenzorovych plochach
koncetin, trup, sakrum, lokty

2.1BD
aftozni stomatitida, erythema nodosum

C) Jaterni a bilidrni onemocnéni
1. Pruritus = znamka cholestazy — PBC, cholelitiaza, striktury/ stendza Vaterovy papily, tu
pankreatu aj.

2. Jaterni cirhéza = palmarni erytém, pavouckovité névy, gynekomastie, teleangiektazie, krvacivé projevy, ikterus (az
pozdni pfiznak)

D) Endokrinni onemocnéni
1. Cushingova ch. a Cushinglv sy = Trunkalni obezita a tenké koncetiny, mésicovity obli¢ej, nafialovélé strie v pase,
atrofie klzZe, hyperpigmentace, steroidni akné, hirsutismus, byci sije

2. Myxedém — hypothyredza = bled3, chladn3, such3d, Supinata kizZe + nateklé ruce, oblicej, vicka + proridlé viasy,
pubické a axilarni ochlupeni + Ginava, slabost + zhrubély hlas + zimomf¥ivost, bradykardie, mélké pomalé dychani

3. Tyreotoxikdza — hyperthyredza — pretibidlni myxedém (vzacné), palmarni erytém, tepla vihka kize, exoftalmus,
edém vicek

E) Revmatologickd onemocnéni
1. SLE — motylovity erytém ve tvafi, solarni diskoidni erytém, alopecie, Raynaudiv fenomén, Livedo reticularis,
fotosenzitivita

2. Systémova sklerodermie = v pocatku Raynauduv f., pozdéji facies Sclerodermica, mikrostomie, sklerodaktylie,
maskovity oblicej,

F) Hematologicka onemocnéni

Hodgkinlv lymfom (zachvatovité svédéni hl. na DKK nereagujici na antihistaminika), vSechny leukémie, Mycosis
fungoides (svédivé vystouplé ¢ervenohnédé plochy, pozdéji ulcerace, pozdéji ve tvaru klobouk(l hub), plazmocytom
(amyloiodoza kize)

https://www.solen.cz/pdfs/int/2005/05/06.pdf

file:///C:/Users/U%C5%BEivatel/Downloads/kozni-projevy-u-internich-chorob.pdf
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file:///C:/Users/U%C3%83%E2%80%93%C3%82%C2%BEivatel/Downloads/kozni-projevy-u-internich-chorob.pdf

40.A Poruchy dychani ve spanku

Obecna charakteristika

- Clovék stravi ve spanku priblizné 1/3 Zivota, kvalitni spanek je nezbytny pro udrzeni homeostazy a pro regeneraci
fyzickych i dusevnich sil

- fada internich chorob se projevuje poruchami spanku (pf. asthma kardiale pfi LSS) a recipro¢né poruchy spanku
vedou ke vzniku internich onemocnéni

Klasifikace poruch dychani ve spanku
1. Syndrom spankového apnoe-hypopnoe
a) syndrom obstrukéni spankové apnoe-hypopnoe
b) syndrom centralni spankové apnoe
b1) primarni = idiopaticky
b2) sekundarni (pf. polékovy, pfi onemocnéni CNS, pobytu ve vysoké nadmofiské vysce aj.)

2. Hypoventila¢ni syndromy
= heterogenni skupina poruch charakterizovana hypoventilaci vedouci k hyperkapnii
a) hypoventilace asociovana s obezitou
b) hypoventilace asociovana s CHOPN
c) hypoventilace asociovana s PAH = Plicni Arterialni Hypertenzi
d) hypoventilace asociovana s plicni fibrézou
e) hypoventilace asociovana s neurologickymi onemocnénimi (CMP, encefalitida, tu CNS, trauma CNS...)
f) hypoventilace asociovana s chorobami hrudni stény = tézka kyfoskolidza
g) idiopaticka neobstrukéni hypoventilace = bez vy$e uvedenych patologii — VZACNE

1. Syndrom spankového apnoe

Definice
= onemocnéni charakterizované opakovanymi zastavami dechu min. 5krat za hodinu (az 400x za noc) ¢i vyraznou
hypopnoi trvajici min. 10 s (10-90 s) béhem spdanku, které vyznamné ohrozuji P zejména svymi KV komplikacemi

Epidemiologie
- jednd se o pomérné casté onemocnéni (postihujici 4 % muzl a 2 % zen)

Rozdéleni forem dle pfricin

obstrukéni forma — je vyvoldn obstrukci v HCD (napt. ochabnuti svalstva v nasopharyngu) a je ptitomno zvysené
dechové usili

centralni forma (vzacna) — ma pricinu v CNS (idiopaticka, tu, CMP, encefalitida, trauma, degenerativni onemocnéni,
polékové, poalkoholové, dlouhodoby pobyt ve vysoké nadmorské vysce), zvySené dechové Usili neni pfitomno

smiSeny — je dan kombinaci obou pfedchozich

RF

nadvaha, alkohol pfed spanim, pfejidani se pred spanim, koureni, hypnotika, muzské pohlavi, genetické faktory,
nepravidelny spanek, anatomické abnormality DC (napt. adenoidni vegetace, hypertrofické tonzily)

- typicky P bude starSi obézni muz s kratkym krkem
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Patofyziologie

1. apnoicka pauza vede k pfechodné hypoxémii = hypoxie vede k mikroprobuzeni a nahlé obnové dychani
- v okamziku mikroprobuzeni a v disledku hypoxie dochazi k AKTIVACI SY = pifechodné PMTFa PTK =
chybi no¢ni pokles TK=> vznik KV komplikaci

2. Pfi zvySeném dechovém Usili = zvysi se podtlak v hrudniku = zvysi se preload pro PK = zvysi se prace
srdce = spotfeba O, = vznik KV komplikaci

3. opakovana mikroprobuzeni vedou k naruseni architektoniky fyziologického spanku = kratké epizody
nekvalitniho REM spdnku + absence hlubokého Non-REM spanku

Priznaky

. nadmérna spavost pres den, snizena fyzickd vykonnost

. Unava, insomnie

. lapdni po dechu, zastavy dechu, opakované buzeni

. chrapani

. ranni cefalea

. Xerostomie

. pfiznaky deprese, pokles libida a potence

. pozdéji i bradypsychie = zhorSeni pozornosti, neschopnost se soustfedit, poruchy paméti a uceni
. pozdéji pokles fyzické vykonnosti

O 00 N O L1 h WIN B

Komplikace

. AH

. ICHS

CMP

SS

. arytmie — FiS

. plicni hypertenze a cor pulmonale
. sekundarni polycytémie

0N OV A WN PR

. metabolické: obezita, DM, dyslipidémie

Diagnostika

- by méla byt provedena ve spankové laboratofi, kde se provadi kompletni polysomnografické vysetreni, kde
se sleduje:

. chrapani

. SpOz

. EKG, TF, TK

. EEG

. EMG — pohyb DKK

. Elektrookulografie

. Respiracni pohyby hrudniku a bficha

00O N O U B WN BB

. vzduchové proudéni pfi dychani
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- vysledkem je apnoe-hypopnoe index = pocet apnoi delSich nez 10 s/1 hod (norma je max. 4) + pocet desaturaci
pod 90 %/1 hod

Vv

Terapie

1. aprava Zivotospravy — pravidelnd pohybova aktivita, redukce hmotnosti
2. CPAP (Continuous Positive Airway Pressure) ¢i BiPAP (Bifazicky = vyssi tlak v inspiriu nizsi v expiriu) —
pfistroj se vzduchotésnou maskou na nos ¢i oronasalni maskou, ktery udrzuje trvaly pretlak v DC
- tato maska je znacné dyskomfortni (spoluprdce P je asi 60 %)
3. terapie AH — nejvétsi ucinek ma atenolol?
4. chirurgicka terapie — u lehkych forem a je-li to indikované:
a) endonazalni chirurgie — odstranéni zbytnélé tkané (u déti odstranéni zbytnélé adenoidni vegetace
+ nékdy i tonzilektomie)
b) UPPP = uvulopalatopharyngoplastika — odstrani se dorzalni ¢ast mékkého patra a tonzily a
patrové oblouky se sesiji k sobé
- existuji i modifikace s vyuzitim laseru
- vzacnou komplikaci je dysfunkce velofaryngedlniho uzavéru
c) radiofrekvencni termoterapie — napf. pro zmenseni kofene jazyka

2. Hypoventila¢ni syndromy

= heterogenni skupina poruch, spole¢nym znakem je hypoventilace vedouci k hyperkapnii

nejcastéjsi je: hypoventilace asociovana s obezitou (Pickwicklv sy.) €< v 90 % je to spjato se sy. spankové apnoe
- tady nejde o to, Ze by byly apnoické pauzy, ale prosté je tu trvale sniZzena ventilace ve spanku vedouci jak

k prolongované hypoxemii, tak k hyperkapnii

- je to oproti sy. spankového apnoe mnohem vzacnéjsi

- patofyziologicky: hypoventilace vede k nedostatecnym zménam tlaku v hrudniku - to vede ke kolapsu malych
dychacich cest 2 to vede k ventilaéné-perfuzni nerovnovaze - dusledky podobné (vice asiita PH a PSS)

- dg. obdobna (polysomnografie)

- T: hl. redukce hm. az chir. terapie obezity (bariatricka terapie), u osob s neuromuskularnimi poruchami treba i

stimulace branice (diafragmaticky pacemaker), CPAP, DDOT, teofylin
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40.B Infekéni artritidy

Infekéni artritidy jsou ve srovnani s reaktivnimi artritidami (po prodéiane infekciy méné €asté, ale o to zavaznéjsi az smrtelné.

Definice
Jedna se o zanétlivd onemocnéni jednoho event. i vice kloub( jejichZ plvodcem je mikroorganismus (bakterie, viry,
mykoticka agens)

1. Bakteridlni artritidy

Definice

Tézké, zZivot ohroZujici zanétlivé onemocnéni témér vidy 1 kloubu (monoartritida), které ma navzdory ATB terapii
vysokou letalitu.

Rozdéleni
dlleZité je rozdélit infekéni artritidy na a) negonokokovou a b) gonokokovou a c) TBC, protoZe maji odlisné RF, klin.
obraz a terapii.

a) negonokokova artritida
Etiologie
St. Au, Streptokokus

Patogeneze
pranik do kloubu: hematogenné, per continuitatem z infekce z okoli, trauma, punkce kl., poOP

RF: Pvék, imunosupresivni terapie, systémové revmatické nemoci, renélni insuficience, DM, TEP
uTEP: a) ¢asna = do 3 mésicti = akutni pribéh a horsi progndza, velmi obavana komplikace ortoped. vykon(
b) pozdni = méné akutni pribéh

Klinicky obraz

- nahle se rozvijejici!

- témér vidy monoartritida, nejcastéji kolenniho kl.

1. Celsovy znaky = tumor, rubor, calor, dolor, functio laese

2. Horecka kolem 39 °C

3. Celkové projevy = Unava, anorexie, alterace stavu, myalgie, cefalea, ...

Diagnostika
Anamnéza + fyzikalni vys.
Laboratof: N CRP, TMFW, leukocytdza
punkce vypotku: a) zkaleny
b) leukocytéza (nad 100 000 v 1 pl)
c) kultivace
zobrazovaci metody jsou v pocatku nepfinosné, ale ¢asné se mohou objevit eroze

Diff. dg.
Dna a Calcium-pyrofosfat-dihydratova artropatie, reaktivni artritida, lymeska boreliéza, paraneoplasticky sy

Terapie
ATB empiricky i.v.! cefalosporiny Il. (cefuroxim) nebo Ill. gen (cefotaxim, ceftriaxon) = poté Uprava dle kultivace
+ NSAID

b) gonokokova artritida
- velmi vzacna, ¢astéjsi u Zen
odlisnosti: 1. hl. u mladSich — sexudlné aktivnich
2. migrujici polyartritida a tenosynovitida
3. koZni projevy — makuldzni exantém, hemoragické papuly
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Dg.:  kultivace N. gonorrhoeae z urogenitalu a PCR prikaz DNA z punktatu
T: penicilin nebo cefalosporin

c) tuberkulozni artritida

= spondylitida (50 % TBC artritid), periferni artritida, tenosynovitida, osteomyelitida

- predstavuje 10 % mimoplicnich projevi TBC

- nejvice ohroZeni jsou imunokompromitovani P (v€etné revmatickych P s anti-TNF terapii)
- mGze byt disledek diseminované primarni TBC ¢i komplikace postprimarni TBC

KO spondylitidy: nejcastéji postihuje Th a L patef = bolest zhor3ujici se s pohybem = destrukce obratli mize
vést az ke kyfotizaci patere

KO periferni artritidy: chronicka coxartritida ¢i gonartritida = otok a bolest vyvijejici se nékolik mésict azZ let
Dg.: stéZejni je prakaz M. tuberculosis z punktatu
T: antituberkulotika

2. Virové artritidy
Etiologie
Parvovirus B19, HCV, rubeola (zardénky), HIV

KO: Parvovirdzy: symetricka artritida drobnych kloub( ruky a zapésti, kterd do nékolika tydna zmizi
Dg. se opira o sérologicky prlikaz Ab

T je symptomaticka

Progndza je dobra

3. Lymeska borelidza

- artritida pti lymeské boreliéze

- nejcastéjsi vektorové onemocnéni (prenasec: klisté, rezervodar: hlodavci) — pfenos kousnutim klistéte
- puvodce: Borrelia burfgdorferi

- klinicky obraz - 3 stadia:

Casné lokalizované (D—T) — erytema migrans (rostouci okrouhlé zarudnuti kiize s centralnim
vyblednutim), Unava, malatnost, artralgie

¢asné diseminované (T-M) — mnohocetné erytema migrans, migrujici artralgie, myokarditida,
aseptickd meningitida, paréza n. facialis, u déti boreliovy lymfocytom

pozdni diseminované (M-R) — acrodermatitis chronica atroficans, polyneuritida, chronicka artritida
(typicky monoartritida nejcastéji kolenniho kloubu), KMP

- terapie: ATB (u ¢asnych forem a bez postizeni CNS doxycyklin, amoxicilin p.o.; u neuroborelidézy pencilin
G/cefotaxim/ceftriaxon i.v.!), dispenzarizace 2 roky

- prevence: repelent, vhodné oblecdeni, véasné odstranéni klisStéte

+ viz vypracky pediatrie 32B a ucebnice str. 683

4. Akutni revmaticka horecka —ot. 31 C

NiZe shrnuti na obrazku J, +J ® NES! (joints — migratory polyarthritis, myokarditis, nodules, erythema m.
Syndenham ch.)

mala kritéria: artralgie, horecka, revmaticka horecka v anamnéze, prodlouzeny interval PR na EKG a
zvySené reaktanty akutni faze
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Acute rheumatic fever

Etiology
Previous GAS pharyngitis/tonsillitis
without antibiotic treatment

Peak incidence
5-15 years of age

Diagnosis

Evidence of a previous GAS infection
(e.g., throat culture, rapid antigen
detection test, antistreptolysin O,
antistreptococcal DNase B test)
Revised Jones criteria

Treatment

Antibiotic treatment of underlying
GAS infection

Symptomatic treatment of arthritis
and fever

Untreated GAS
pharyngitis/tonsillitis

Constitutional

High fever
Malaise
Fatigue

N
Valvulitis
Pancarditis
Erythema marginatum CNS

1-8 months after infection

Sydenham chorea
o Jerking

Subcutaneous nodules S Eing it

Joints

Migratory polyarthritis

Development Molecular Type Il hypersensitivity Inflammation and
of antibodies mimicry reaction cell damage

Acute infection

H Latent period (2-4 weeks) Rheumatic fever onset
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40.C Hyperfunkce hypofyzy

Definice
Hyperfunkce hypofyzy je klinicky syndrom vznikajici pfi nadprodukci nékterého z hormont adenohypofyzy (¢i
neurohypofyzy), pficemz zdaleka nejcastéjsi pricinou jsou tumory hypofyzy — v naprosté vétsiné benigni adenomy.

Adenomy hypofyzy také predstavuji nej€éastéjsi (80 %) nador seldrni oblasti (cca % jsou afunkéni a % hyperfunkéni),
dalSimi tumory seldrni oblasti jsou kraniofaryngeom, meningeomy, germinalni tu.
-> s vyjimkou prolaktinomu, je u vétSiny nadorG primarni LV OP! U prolaktinomu podavame dopaminergni agonisty.

Rozdéleni adenomu
Dle velikosti: 1. mikroadenomy <1 cm
2. makroadenomy >1 cm
Dle endokrinni aktivity: 1. afunkcni — i ty produkuji obvykle hormony, ale jedna se vétsinou o inkompletni (nevyznamné) molekuly
2. hyperfunkéni
Dle plivodu: 1. prolaktinom (prolaktin) (dopamin z hypothalamu funguje jako prolaktostatin!)
2. somatotropinom (STH = GH)
3. kortikotropinom (ACTH)
4. gonadotropinom (LH a/nebo FSH) — vétsinou afunkéni adenom
5. tyreotropinom (TSH)

Obecny klinicky obraz

A) Endokrinologické priznaky: 1. Pfiznaky z nadprodukce pfislusného hormonu
2. Pfiznaky z Utlaku zdravé tkané adenohypofyzy = hypopituitarismus 1/vice/vsech h.
(obvykle u makroadenomu)

B) Pfiznaky z lokalni expanze (obvykle u makroadenom):

HYPOFYZA: (pan)hypopituitarismus

CHIASMA: bitemporalni hemianopsie, skotomy, slepota, porucha vnimani cervené barvy
HYPOTHALAMUS: poruchy chuti k jidlu (hubnuti ¢i centrdlni obezita), Zizné, ANS, termoregulace, spanku, DI
L. FRONTALIS: poruchy osobnosti, anosmie

L. TEMPORALIS: Cichové halucinace

SINUS CAVERNOSUS: diplopie, oftalmoplegie, pokles vicka, hypestezie v obliceji
+ cefalea, hydrocefalus, demence/psychdzy

Obecna diagnostika

anamnéza + fyzikalni vys. + laboratorni vys. hormonU + MRI + ocni vys.

Obecna terapie

prolaktinom s nadprodukci prolaktinu = LV1: dopaminergni agonisté

afunkéni mikroadenom - obvykle pouze sledujeme

afunkcni makroadenom - OP indikujeme pfisné individualné (dle potizi, véku, komorbidit, atd....)

hyperunkéni adenom - LV1: odstranéni adenomu transsfenoidalnim pfistupem (méné jinym NCH pfistupem) -
LV2: stereotakticka l1é¢ba Leksellovym gama nozem

+ substituce deficitnich hormon

1. Prolaktinom a hyperprolaktinemie (NEJCASTEJSI adenom adenohypofyzy)

Etiologie hyperprolaktinémie

fyziologicka: téhotenstvi-Sestinedéli-kojeni, koitus, stres, fyzickd namaha

polékova: psychofarmaka (pf. TCA tlumi sekreci dopaminu), anestetika, estrogeny, gestageny aj.
patologicka: prolaktinom, poskozeni stopky hypofyzy (nedostatecny prisun dopaminu) € pseudoprolaktinom
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(adenom utlacujici stopku hypofyzy), paraneoplasticka produkce, akromegalie, zavaina primarni
hypothyreodza, RS, SLE
Klinicky obraz
zeny: galaktorea, porucha menstruacniho a ovulaéniho cyklu az infertilita
muzi: Jlibida, erektilni dysfunkce, gynekomastie, vzacné galaktorea <-- méné vyrazné priznaky = pozdéjsi dg. nez
u Zen - nékdy az pfi priznacich z lokalni expanze (cefalea, porucha vizu, hypopituitarismus)
+ priznaky z lokalni expanze

Diagnostika

Prikaz hyperprolaktinémie + vzdy vysSetfujeme i hladiny zbylych hormond, resp. funkénost zbylych hypofyzarnich os
- je dlleZité odlisit pseudoprolaktinom! (protoZe jiné nadory resime operacné!)

- MRI a ocni vys.

Terapie

LV1: Dopaminergni agonisté (cabergolin) - u farmakorezistentnich - LV2: OP a/nebo RT

CAVE! Pfi zahdjeni terapie muzZe dojit ke krvaceni do tumoru = apoplexie hypofyzy = akutni stav vyZadujici NCH
reseni

2. Somatotropinom a gigantismus nebo akromegalie (2. nej¢asté;si)
- kromé adenom{ s izolovanou produkci STH se vyskytuji i ty s kombinovanou produkci STH a prolaktinu ¢i STH a TSH
- teoreticky by pri¢inou mohla byt i paraneoplasticka produkce STH nebo uzivani STH (v rdmci dopingu?), ale to je

raritni!

Klinicky obraz

pred uzavérem rlstovych Stérbin > GIGANTISMUS = nadmérny vzrust

po uzavéru rastovych stérbin > AKROMEGALIE - zvétseni aker (usi, nos, rty, mandibula, prsty...) + organomegalie
+ makroglosie + otoky prstl rukou a nohou (STH ma pfimy Ucinek na retenci tekutin) + poceni (hypertrofie potnich
Z1az) + akromegalicka artropatie + AH, akcelerovana AS, akromegalicka KMP (hypertrofie, fibr6za) = P morbiditu i
mortalitu + INZ rezistence

+ cefalea + nékdy hyperprolaktinemie + hypopituitarismus

Diagnostika
Prikaz NSTH a IGF-1 ze 3 rannich vzorkd = je-li vysledek nejasny - oGTT => u nemocného nedojde k supresi STH
- MRI a ocni vys.

Terapie
LV1: NCH OP transsphenoiddlné - LV2: superaktivni analoga somatostatinu = LV3: antagonista STH

3. Kortikotropinom = ACTH adenom = Cushingova choroba (3. nej¢astéjsi adenom)
viz. ot. ¢. 43C
- P¥icina: hl. adenom hypofyzy s nadmérnou tvorbou ACTH - nadmérna stimulace nadledvin a 1 kortizolu
- nejcastéjsi forma Cushingova syndromu — soubor pfiznakd zplsobené nadbytkem kortizolu
- patfi zde i ektopicky Cushinglv syndrom — paraneoplasticka produkce ACTH, nej¢astéji malobunéénym plicnim
ca nebo bronchidlnim karcinoidem
- klinicky obraz: postihuje organismus jako celek — viz ot. 43C (AH, steroidni diabetes, osteopordza, centralni
obezita, ...)
- dg.:vizot.43C
o prlkaz autonomni nadprodukce kortizolu (4 moznosti vysetieni)
o stanoveni plazmatické koncentrace ACTH
o zobrazovaci metody
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= zobrazeni hypofyzy — hl. MR, pop¥. CT (pfi KI MR)
» pfipodezieni na ektopicky Cushinglv syndrom — hl. CT krku a hrudniku, popft. scintigrafie
somatostatinovych receptord (¢asto tumory produkujici ACTH exprimuji tyto receptory)
dif.dg.: ACTH dependentnich forem — Cushingova choroba X ektopicky Cushinglv syndrom
o dexametazonovy supresni test s vysokou davkou dexametazonu —v 23 h podani 8 mg dexametazonu -
v 8 h ran odbér krve + podani dexametazonu + dalsi odbér krve — pfi {d, kortizolu nejspis C. choroba
o kortikoliberinovy test — hodnotime I hladiny ACTH po podani CRH (kortikoliberin) — vétsi 4 ACTH
nejspis C. choroba
o desmopresinovy test — jak kortikoliberinovy, ale aplikace desmopresinu
o katetrizace sini petrosi inferiores s odbéry krve na ACTH — nejspolehlivéjsi metoda, odbér krve z obou
petrdznich splavi a periferni Zily bazalné a po podani CRH
terapie:
o medikamentdzni suprese sekrece kortizolu — nutna do doby odstranéni, inhibice sekrece ACTH (pomoci
analoga somatostatinu) nebo inhibice sekrece kortizolu (pomoci inhibitorl steroidogeneze)
o neurochirurgické odstranéni adenomu hypofyzy, popf. stereotaktickd RT — u Cushingovy choroby
o u ektopického Cushingova syndromu — dle pfi¢iny — napf. odstranéni primarniho tumoru

4. Gonadotropinom (taky 3. nejcastéjsi adenom)

- vétsina adenom{ produkuje gonadotropiny, ale jejich hodnoty jsou nizké
- gonadotropinom je €asto afunkcni, ale nékdy se projevuje PMFSH, méné M LH

KO:

Dg.:
T:

vétsinou priznaky z lokalni expanze

hyperfunkéni priznaky — pubertas preacox, M varlat, ovarialni hyperstimulace
‘MFSH a/nebo LH + (hypopituitarismus) + MRI + o¢ni vys.

NCH OP + Casto RT & kv0li tomu, Ze to je makroadenom, ktery nelze cely odstranit

5. Tyreotropinom (sekundarni hyperthyreo6za)

vzacné

TSH stimuluje SZ - centralni syndrom hyperfce 5Z s/bez strumy
klinicky obraz: hypertyredza + pfiznaky z lokalni expanze

dg.: laboratorni vysetieni (I volny T4 a T3 + I TSH), MR
terapie: neurochirurgicka

viz ot. 1B
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40.D Dif. dg. krvaceni do dolni ¢asti traviciho traktu

Obecna charakteristika

Krvaceni z dolni €asti GIT (20-30 % krvaceni z GIT)

= krvaceni distalné od lig. Treitzi (= distdlné duodeno-jejunalniho ohbi) = jejunum, ileum (do 10 % v tenkém streveé),
colon, rectum, anus

- manifestuje se: enteroragii (Cervend nenatrdvena krev odchazejici z konecniku s/bez stolice) = z colon/rekta
-v 10 % je pfic¢inou enteroragie masivni krvaceni z horniho GITu - takovy P bude
hemodynamicky nestabilni
meléna (= ¢erna dehtovita mazlava nasladle pachnouci stolice) = hl. z horniho GIT, méné
z tenkého stieva ¢i pravého colon
sideropenicka anémie = projev chronického krvaceni

- obecné plati, ze ¢im vice je krev jen na povrchu stolice a je erstvéjsi = tim distalnéji je zdroj krvaceni

- krvaceni mize byt od pouze chronického pouze okultniho ¢i s intermitentni krvi ve stolici az po akutni (= do 3 dn()

masivni Zivot ohroZujici s hemodynamickou odezvou, ovSsem tato situace je oproti krvaceni z horniho GIT méné

Casta. Navic akutni krvaceni se ve vétsiné pripadl (v 85 %) spontanné zastavi.

- kolonoskopie je metodou volby jak v dg. tak v T

- od krvaceni z dolniho GITu je nutno odlisit uzivani |. ¢i potravin zabarvujici stolici: Fe, fepa, bortivky, cokolada

Epidemiologie

- vétSina P ma nad 60 let

- Castéji (tak jako u krvaceni z horniho GITu) jsou postizeni muZi

- letalita do 2—4 % (oproti akutnimu krvéceni z horniho GITu, kde je letalita do 10 %), recidiva ve 25 %

Priciny

1. DIVERTIKULOZA (40 % = nejéasté&jsi, nejéast&jsi pricina masivniho krvéceni)
a) divertikuldza: pouze pfitomnost divertikll, bez pfiznaku
a) nekomplikovana divertikularni ch.: casto jen meteorismus, nepravidelné stolice, bolesti v L hypogastriu
b) nekomplikovana divertikulitida: nahlé bolesti L hypogastria, porucha odchodu vétri a stolice, PTT,

az znamky lokalniho peritonealniho drazdéni (u pravostranné tézko
odlisSime od akutni appendicitidy)
c) komplikovana divertikulitida: (masivni) krvaceni, absces, flegmona, perforace, pistéle, purul. perit.
- vétsina krvaceni se zastavi spontanné! Casto recidivuje.

2. Angiodysplazie = angiektazie (20 %)

- na rozdil od divertikuldzy je vétSinou v colon ascendens

- vétSinou chronické krvaceni

- dg. je obtiznd, protoze kdyZ zrovna P nekrvdci, tak to je Spatné koloskopicky odhalitelné

3. IBD (UC (Castéji krvavé prajmy), m. Crohn (méné ¢asto))
- krev + prijem
- obvykle nezpUsobuiji Zivot ohrozujici krvaceni

4. Hemeroidy, analni fisury (nejcastéjsi pricina U P DO 40 LET! ale i ¢asta pfricina u starsich)

5. Krvaceni po polypektomii
= nejcastéjsi komplikace koloskopie
- vétSinou nastava Casné po zakroku, ale mliZze nastat i po tydnu (proto anamnéza, zda P prodélal koloskopii a kdy)

6. Tumory GIT (Casta pricina hypochromni anémie), krvaceni z polypti
- tu v L poloviné tracniku se ¢astéji projevi enteroragii, zatimco tu v P poloviné tracniku se spiSe projevuji sideropenii
- pomyslet na to u starsiho P, hubnuti, zména frekvence a charakteru stolice
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7. Infekeni kolitida
- krev + prijem
Campylobacter, Shigella, Salmonela, E. coli (EHEC, EIEC?), Clostridium difficile

8. Ischemicka kolitida
- nejcastéji v oblasti liendlni flexury na podkladé hypoperfuzni etiologie

9. Koagulopatie
10. Meckeltiv divertikl

- nejcastéjsi kongenitalni anomdlie GIT, vyskytuje se cca u 2—3 % populace
- nachazi se 20-60 cm (do 2 stop) od Bauhinské chlopné na antimezenterialni strané ilea
- pozlstatek embryonalni tkdné ductus omphaloentericus jako stfevni vychlipka
- KO: vétsinou neplsobi Zadné obtize a po cely Zivot je asymptomaticky, mizZe se projevit:
o krvacenim do tenkého streva rlizného rozsahu (40 %)
o v 50 % obsahuje ektopickou Zaludecni sliznici
o stfevni neprichodnosti (30 %)
o divertikulitidy (20 %)
11. NSAID

12. Ostatni: trauma, aortorenalni pistél, m. Dieulafoy (= patologicka submukdzni arteriola), AV malformace,
mezentericka ischemie, po OP, postradiacni

Dif. dg. postup

P¥i masivnim krvaceni: 0. Hemodynamicka stabilizace P = krystaloidy, volumexpandéry, plazma, erymasa,
noradrenalin a jind vazopresorickd podpora
J 0200 ml krve se neprojevi, 800 ml { TK 0 10 mmHg a ‘MTF o 10/min, 1500 ml Sok

1. Anamnéza

Barva, pocet, mnoistvi, konzistence stolice, meléna/enteroragie
poprvé/recidiva?

koloskopie v nedavné dobé? (= mozné krvaceni po polypektomii)

OA: IBD, koagulopatie, ca kolorekta ¢i jiny ca s RT v panvi, jaterni cirhéza
RA: FAP?
FA: antikoagulancia, antiagregancia, Zelezo

2. Fyzikalni vys. bficha, aspekce analni krajiny, per rectum!
3. RTG bficha
4a CAVE! U hemodynamicky nestabilniho P zaéinam GASTRODUODENOSKOPI|!!!

4b Koloskopie - nezjistime-li zdroj - gastroduodenoskopie = nezjistime-li zdroj
- angiografie a enteroskopie
- pted kolonoskopii Fortrans (polyetylenglykol)

5. Angiografie
6. Scintigrafie

Terapie
Exacyl = asi zdkladem T je koloskopie, popft. radiologicka endovaskularni intervence, popf. chirurgicka
intervence?
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41.A Terapie respiracniho selhani

Definice

= stav, kdy respiracni Ustroji neni schopno zajistit dostateénou vyménu dychacich plynt

- hlavnim kritériem RI jsou hodnoty krevnich plynt v arterialni krvi:

Rl je VZDY spjata s hypoxemii (protoze CO; prostupuje pfes A-K membranu mnohem snaze nez-li 0;) PaO, pod 8 kPa (60 mmHg) a mize
byt provazena hypo-, normo- i hyperkapnii dle Cesky: pCO; nad 6,5 kPa (49 mmHg)

normalni Pa03: 9,9-14,4 kPa (cca 100 mmHg) (kriticky je pokles pod 6,7kPa)
normalni pCO,: 5,3+0,5 kPa

Etiologie
akutni pficiny: ARDS!, PNO, tézka pneumonie, masivni PE, aspirace ciziho télesa, exacerbace AB/CHOPN
chronické pficiny: CHOPN, tézké AB, intersticialni plicni procesy — vSechny 3 aZ u nejzdvaznéjsich stadii

mimoplicni pficiny: neurologickd onemocnéni a traumata postihujici dechové centrum, polékovy utlum dech.
centra (barbituraty, opiaty), neuromuskularni poruchy (MG, ALS, Polio), anemie, vaskulitidy
- hlavnim mechanizmem Rl je ventila¢né-perfuzni nerovnovaha

Akutni postizeni plic (ALl): Pa0,/FiO, pod 300 mmHg

ARDS: Pa0,/FiO, pod 200 mmHg

Etiologie ARDS

Plicni Systémové pfriciny

1. Pneumonie 1. SEPSE (nejcastéjsi pricina ARDS)
2. Trauma plic 2. Tézké trauma a polytrauma

3. Aspirace, inhalace toxinu, tonuti 3. Akutni pankreatitida

4. Transplantace plic 4. Sok, DIC

5. UPV navozené trauma (100 % 02, barotrauma) 5. GvHD, TRALI sy, polékové, drogy

Berlinska kritéria ARDS — vSechny 4 musi byt splnény!

mnemotechnicka pomi(icka ,,ARDS": Abnormal X-Ray, Respiratory failure <1 week, Decreased Pa0O,/FiO,, Should exclude SS ¢i hypervolémii
1. Akutni nastup = do 1 tydne od uplatnéni dané priciny

2. Bilateralni opacity mlécného skla na RTG ¢i CT

3. Pa02/FiO2 pod 300 mmHg

4. Vyloucime SS Ci hypervolémii jako pficinu Rl = CAVE! V praxi neni vidy snadné odlisit, ARDS je tim ¢asto provazeno

Klasifikace
1. Latentni RI = pokles PaO; pouze pf¥i zatézi
2. RI L. typu (hypoxemicka) = pokles PaO, v klidu + normokapnie nebo hypokapnie (pfi hyperventilaci) — mdze provazet RAI
3. Rl L. typu (hypoxemicko-hyperkapnicka) (globalni): hypoxémie + hyperkapnie
3.a Kompenzovana globalni Rl = RAc je kompenzovana (tzn. pH normalni, TBE a THCO3)
3.b Dekompenzovana globalni Rl = RAc neni kompenzovana (tzn. pH snizené, hromadéni laktatu)
- je tady jesté vyraznéjsi hypoxémie a hyperkapnie

Klinicky obraz

hyperventilace (tachypnoe), tachykardie, hypertenze, pfiznaky aktivace SY: Uzkost, studena bledd opocena kiize
- pfi progresi = poruchy védomi az kéma, kfece, hypotenze, bradykardie

- cyanoza (hl. u P s polycytémii)

pozor KO nemusi odpovidat zavaznosti RI

Diagnostika

anamnéza, fyzikalni vysetfeni, RTG/CT, EKG, ECHO, D-dimery, NT-proBNP, troponin, CT-angio, neurologické vysetfeni
vysetieni parcialnich tlakt krevnich plynu (z arteridlni krve) + vySetfeni ABR + oxymetr
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Terapie RI

ma 3 zékladni slozky: 1. Terapie PRICINY a orgdnového selhani
2. Terapie HYPOXEMIE a hemodynamické nestability
3. Uprava ABR, bilance tekutin a iontovych dysbalanci

Postup pro praxi u P s akutnim respira¢nim selhanim — napr. cyanoticky P s Sp0O, 85 %:
1. ABCDE protokol
2. Poskytneme respiracni podporu na miru dle zadvaznosti a mozné pficiny
3. Vyloucime Ci potvrdime + odstranime Akutni Reverzibilni Priciny Respiracniho Selhdni:
a) Tenzni PNO - urgentné hrudni drenaz
b) Aspirace ciziho télesa - uder mezi lopatky - HeimlichGv manévr - akutni bronchoskopie
c) Anafylakticky Sok = adrenalin i.m., tekutinova resuscitace, hydrocortizon i.v., bisulepin i.v.,
bronchodilatancia nebuliza¢né
d) Status Asthmaticus = hydrocortison i.v., Syntophyllin i.v., MgS04 i.v., salbutamol (SABA) + ipratropium
(SAMA)
e) Predavkovani opiaty = naloxon
aj.
4. Zamérime klinické vysetieni na moznou pf¥icinu
5. Provedeme inicialni diagnostiku:  Astrup + KO+diff. + Biochemie (cre, prokalcitonin, ionty, IT, renalky, lipaza, amylaza, koagulace atd.) +
EKG + Point of Care USG = Bed-side USG jako nastroj roziiteného fyzikalniho vwi. + RTG S+P
+ klasifikujeme na RI I. typu ¢i RI II. typu
6. Zahajime terapii pFiciny
1. Terapie pficiny
Nejcastéjsi pri¢ina ARDS je sepse - ATB Pneumonie - ATB Sok = Infuze Trauma > OP
Masivni PE (High-Risk PE) - Clexane bolus + alteplaza! - je-li KI > embolektomie (chirurgicky ¢i endovaskularné)

2. Terapie hypoxémie

Principy

Hypoxémii zlepsime:  PFiO, a PPEEP (ktera zlepSuje vyménu krevnich plynt)

Hyperkapnii zlepsime: MV (minutové ventilace) = RR (Respiratory Rate) @ TNV (Dechového objemu)

Lung-protective ventilation = je to princip, ktery se snazi minimalizovat riziko ventilaci-indukovaného poskozeni plic
a) 4 V1 (6-8 ml/kg) = prevence distenze alveol
b) I Peak inspiratory pressure a {,Platé pressure (P, max. 35-40 mmH,0, Ppot. max. 30 mmHg) =
prevence barotraumatu
c) dostatecny, ale ne p¥ilis velky PEEP (PEEP normalné cca 5 cmH,0, u P-L plicnich zkrat( vyssi)
d) u ARDS (nékdy?) nechavame permisivni hyperkapnii — tzn. Ze akceptujeme urcitou hyperkapnii s cilem
redukovat riziko ventilaci-indukovaného poskozeni plic — jinymi slovy, bychom dokazali z toho P na UPV
vyventilovat , vSechen” ten CO,, ale pouze za vysokého RR, V1 & tedy jen za cenu vysokych tlak(
e) dlouhodobé vysoka FiO; je toxicka

ev

Od nejméné intenzivni po nejintenzivné;si
1. Oxygenoterapie

2. High-Flow Nasal Cannula (Vysokopritokova nosni kanyla) — dokaze vyvinout pritok az 60 I/min

3. Neinvazivni ventilacni podpora = CPAP ¢i BiPAP — P si nej¢astéji sdm dychad (P si urcuje RR) a pfistroj mu pomaha
jednak dosahnout vyssich inspiracnich tlakd (vyssich peakovych tlak() + udrzuje mu PEEP, aby mu nekolabovaly alv.
4. Invazivni ventilacni podpora = laryngealni maska, intubace, tracheostomie — Za P dycha pfistroj, takze P
nespotrebovava energii na ¢innost dychacich svall (a nezvysuje si tak CO; a laktat)

Polohovani P
- zlepsi oxygenaci az u 80 % P (v polosedé? Pronacni poloha?)
Inhalace NO
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= zachranna lécba u P s refrakterni hypoxémii (nechapu)
Bilance tekutin a perfuze
Co nejmensi mnozstvi tekutin k udrzeni perfuze + furosemid + albumin = rezim ,,suché plice”

Terapie hypoxemické RI (Rl I. typu)
1. Oxygenoterapie

indikace: pfi Sp0; <95 %

zpusob: Kyslikové bryle (FiO, do 0,35) — obli¢ejova maska (FiO, do 0,5) — Venturiho maska (FiO, az 0,98)

cil: Sp0; >90 % a Pa0; nad 8 kPa

rizika: Pti dlouhodobé 1é€bé O, s pritokem >2 |/min je nebezpedi PPaCO; a intoxikace s poruchou védomi
(zmatenost, dezorientace, spavost, bezvédomi, zastava dychdni) & proto pravidelnd kontrola
Astrupa!

2. High-flow nasal cannula
indikace: u P s tézsi hypoxémii a vy$simi naroky na dodavku O, (napft. P s tézkym Covidem, plicnim edémem)
zpusob: specidlni nosni kanyla

i u hypoxické Rl Ize vyuzit CPAP ¢i BiPAP

DDOT = Dlouhodoba domaci oxygenoterapie

cil: omezeni rozvoje plicni hypertenze (hypoxemie totiz déla v plicich vazokonstrikci (v mozku vazodilataci)) a
polyglobulie > Tkvalita Zivota, | morbiditu a mortalitu
indikace: jsou na to presna indikacni kritéria (PaO; pod 7,3 kPa nebo Pa0O; 7,3 — 8,0 kPa + 1 dalsi kritérium

(hypertrofie PK/ polyglobulie/desaturace ve spanku/desaturace pti zatézi)
CHOPN (dle studii prodluzuje Zivot), tézka obezita, idiopaticka PAH, tézka kyfoskolidza, myopatie,
neuropatie

Kl: Koufeni! < hrozi exploze! ')

Terapie hyperkapnické RI (RI Il. typu)

Co si myslim:  Hyperkapnii jinak nez zvysenim Minutové ventilace nevyresime a tu mGzeme zvysit bud 'RR ¢i TMVr
(¢ili pokud P neni schopen to hyperventilaci vyvkompenzovat (resp. ta hyperventilace ho hrozné
unavuje a spotfebovava mu O, a energii, coz vede k produkci CO,), tak to za néj musi udélat pfistroj.

3. Neinvazivni ventilacni podpora

CPAP = Continual Positive Alveolar Pressure
BiPAP = Bifazicky Positive Alveolar Pressure

vyhody: J dechovou praci, * vyménu krevnich plynQ, PEEP (zabranuje kolapsu plic),

lepsi komunikace a vyziva, | riziko nozokomidlni pneumonie (nez v pripadé invazivni UPV)

indikace: hyperkapnie PaCO; 6,5-8,0 kPa; acidéza pH 7,35 - 7,30
RR >25/min
stfedni aZ tézka dusnost se zapojenim pomocnych dych. svalll

Kl: zastava dechu, poruchy védomi, hemodynamicka nestabilita, riziko aspirace, popaleniny/poranéni
v oblic¢eji, nespolupracujici nemocny

4. Invazivni UPV
Indikace: PaCO, >8,0 kPa
pH <7,25
RR >35/min
vzdy je-li KI neinvazivni ventilace
vycerpani P, inava dechovych svall
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Dalsi terapie RI
- farmakoterapie (pr. LAMA, LABA, mukolytika, antitusika)

- fyzioterapie
- |é¢ba komorbidit
- OP vcetné transplantace plic
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41.B Choroby drené nadledvin

Dien nadledvin

nadledviny — parovy endokrinni organ uloZeny v retroperitoneu pfi hornim pélu ledvin na drovni Th11
(vpravo nize)
fizena SY
secernuje katecholaminy (adrenalin a noradrenalin)
postihuji ji 2 druhy nador(:
o z chromafinnich bunék (feochromocytom a feochromoblastom)
o nadory neuroblastického charakteru (neuroblastom, ganglioneuroblastom a ganglioneurom)

Feochromocytom

relativné vzacny nador
manifestuje se nejcastéji ve véku 25-40 let
vyskyt sporadicky, ale existuje i familidrni vyskyt (souc¢asti MEN 2A/2B = mnohocetnd endokrinni neoplazie)
neuroektodermového plivodu
nador chromafinni tkané (z chromafinnich bek) - autonomni nadprodukce katecholamin (hl. NA nebo
adrenalin)
dle lokalizace: v 80 % v nadledvindach, extraadrenalné se mu rika paragangliom (nejcastéji ze SY ganglii v
oblasti krku a paraaortalni oblasti dutiny bfisni)
benigni
feochromoblastom — maligni varianta feochromocytomu, velice vzacny a velice maligni
klinicky obraz:
o endokrinné podminéna HT (viz ot. 12A) — pomérné rychle progreduje, mize byt stala anebo Castéji
paroxyzmalni (zachvatovita HT)
o hypertenzni ataka provazena palpitacemi, bolestmi hlavy, nauzeou, zvracenim, kiecovitymi
bolestmi bficha, dusnosti, tzkosti a kon¢i profuznim pocenim a vycerpanim
o adrenalin (stimulace B-receptora) déla spis systolickou HN, tachykardii, poceni, flush a tfes, NA
(stimulace a-receptori) déla spis diastolickou HN
o P mivaji pfiznaky hypermetabolismu (podvaha, polyurie...)
o brzy se vyviji zmény na ocnim pozadi a EKG (kvuli hypertenzi)
o vyskyt HT s sebou nese riziko cerebrovaskuldrnich a jinych pfihod, retinopatie, KMP...
dif. dg. tyreotoxikdza, preeklampsie, karcinoid, menopauzalni syndrom, kokain, ...
dg.:
o laboratorni vysetieni
= prikaz 4 hladin katecholamint v krvi a modi
= pfitomny metanefrin a normetanefrin v krvi a moci
= supresni test pomoci klonidinu (inhibuje vyplavovani katecholamin( ze SY, ale ne z
feochromocytomu)
o selektivni katetrizace: ke stanoveni koncentrace katecholamint
o UZ, CT nebo MR
terapie:
o chirurgické odstranéni — adrenalektomie (resp. exstirpace paragangliomu)
= kvUli stabilité obéhu pfi riziku vyplaveni katecholaminl musi byt pfed operaci podany a-
adrenergni blokatory (prazosin), ¢asto se podavaji i B-adrenergni blokatory (propranolol)
= pred jakoukoliv manipulaci s nddorem je nejprve nutné prerusit veskeré jeho cévni spojky
(tim vice Zily — tzn. nejdfive podvazat Zilu a pak tepnu — opak u ledvin)
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Hypofunkce diené nadledvin

e patfii zde:
o adrenomedularni nedostate¢nost
= pFiCiny: stp. bilateralni adrenalektomii, metastazy, RT, hemoragie
= | adrenalin, normalni NA
= obvykle nevyzaduje substituci
o primarni ortostaticka hypotenze
= idiopaticka degenerace
" typy:
e periferni (pouze periferni SY vldkna, typicky ortostaticka hypotenze, zacpa a retence
moci)
o multisystémova atrofie (postihuje i CNS — BG a mozecek, pfitomné i
extrapyramidové priznaky)

Incidentalomy nadledvin

¢ nahodné zjisténé tumory nadledvin (kiry i dfené) pfi zobrazovacim vysSetieni z jiné indikace

e vétSinou benigni aféni adenomy
ficiny:

[ ]
©

kara — aféni adenom, endokrinné aktivni adenom, ca
dren — feochromocytom a feochromoblastom
pseudoadrenalni tumory — pochazeji z jinych struktur, ale promitaji se do oblasti nadledvin (napf.
tumor zZaludku, pankreatu, ledvin, ...)
o dalsi: cysty, schwannomy, neurofibromy, metastazy, ...
e klinicky obraz:
o asymptomatické
o priznaky z lokalni expanze: bolest v P/L podzebfi (tlakové nebo pFipominajici bilidrni nebo renalni
koliku), dyspeptické potize
o endokrinologické pfiznaky (z hormonalni nadprodukce, vétsinou ale aféni): dle typu produkovanych
hormona (Cushinglv syndrom, Connlv syndrom, sekrece katecholaminl nebo androgen()
e dg.adif.dg.:
o laboratorni vysetieni
= posouzeni sekrece kortizolu: vySetfeni cirkadianniho rytmu sekrece kortizolu, vylu¢ovani
volného moc. kortizolu za 24 h, LDDST (low-dose dexametazonovy supresni test) a vysetreni
koncentrace kortizolu ve slindch v noci
= posouzeni sekrece aldosteronu: stanoveni koncentrace aldosteronu, reninu a poméru
aldosteron/renin
= posouzeni sekrece katecholamin: prikaz 1 hladin katecholamin( v krvi a modi, pfitomny
metanefrin a normetanefrin v krvi a modi
=  posouzeni sekrece nadledvinovych androgenli: stanoveni koncentrace DHEA a DHEA-S v krvi
o zobrazovaci metody: UZ, CT a MR
e nutné vidy posoudit endokrinni aktivitu a urcit biologickou povahu
e terapie:
o endokrinné aktivni tumory - chirurgické odstranéni
o endokrinné neaktivni tumory
= <2 cm -» sledovani, chirurgické odstranéni pfi progresi velikosti
= 2-4 cm - individualni pfistup
= >4 cm > chirurgické odstranéni

o O O
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41.C Transplantace ledvin

Obecna charakteristika

Transplantace ledvin predstavuje nejvyhodnéjsi a v soucasné dobé jiz rutinni moznost terapie CHSL.
CR se fadi dlouhodobé na predni misto v Evropé v po¢tu provedenych transplantaci ledvin.

Priblizné 50 % P s transplantovanou ledvinou preZzije 10 let

Indikace
K transplantaci je zarazen kazdy P s CHSL (bez ohledu na vék), ktery nema Zzadnou Kl
Pacientovi se provadi transplantace ledvin v poslednim stadiu CHSL dle KDIGO: stadium G5 = GF <0,25 ml/s/1,73m?

Kontraindikace

. NevyfeSené maligni onemocnéni

. Pokrocilé onemocnéni plic nebo jater
. Akutni nebo chronicka infekce

SS

. Koagulopatie

. Morbidni obezita

. Tézkd aterosklerdza perifernich tepen
. Non-complience

. AIDS

10. Vysoké riziko rekurence onemocnéni ve $tépu

Vysetieni pred transplantaci
- hodnotime stav P a jeho KI
- nezbytnou soucdsti je imunologické vysetfeni: 1. Velmi dllezZita (ale ne nezbytné nutna) je shoda v ABO
systému < protilatky se daji odstranit napf. plazmaferézou
2. Nezbytna je pfijatelna shoda v HLA systému
- pred transplantaci se provadi téz ,Kfizova zkouska” = spojime sérum prijemce + lymfocyty darce + komplement
- pfishodé v co mozna nejvice HLA znacich a pfi nizkém titru lymfocytotoxickych protilatek bude negativni
- vyjde-li pozitivni, je nezbytné odstranit protilatky v krvi pfijemce

Vybér darce

a) zivy darce

- nejcastéji se jedna o rodinného pfislusnika

- ma vétsi Uspésnost diky vétsi shodé v HLA a minimalni dobé ischemie stépu

- preferuje se L ledvina (ma delsi Zilu), ale u Zen, které planuji byt téhotné P ledvina (protoZe téhotenska
hydronefrdza je Castéji vpravo)

- ledvinu Ize odebrat laparoskopicky (delsi OP, kratsi hospitalizace) nebo oteviené — lumbotomicky, laparotomicky

b) zemfiely darce

- osoby u kterych doslo k mozkové smrti

- nesmi mit infekéni onemocnéni (syfilis, hepatitida, HIV...) ani klinické ¢i laboratorni zndmky poskozeni ledvin
- uplatiujeme princip predpokladaného souhlasu

Cas teplé ischemie: Cas od preruseni obéhu v ledviné do okamziku perfluze konzervaénim roztokem <45 min
€as studené ischemie: do 10 hod.

Technika OP
Stép se uklada obvykle heterotopicky do pravé jamy kycelni.
Cévy stépu se anastomozuji end-to-side s ilickymi cévami + rekonstruuji se mocové cesty (ureter do MM)
pooperacni komplikace: cévni — Zilni tromby, arterialni stendzy, poOP krvaceni
urologické — obstrukce ureteru, pyelonefritida $tépu, Unik moci z rekonstruovanych
mocovych cest, mocova pistél
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Po OP vyznamné sledujeme diurézu a vyvoj kreatininu v séru

Imunosupresivni terapie
- vzhledem k imunologickym rozdilim mezi pfijemcem a darcem je nezbytna trvalda imunosupresivni terapie

1. je induk¢ni profylakticka imunosuprese, u niz se pouzivaji riizné polyklonalni a monoklonalni protilatky — napf.
basiliximab (protilatka proti IL-2 R = proti CD25)
- v ¢asném obdobi po OP je nejvyssi riziko rejekce

2. je udrzovaci profylakticka imunosuprese, u niz se pouziva typicky trojkombinace: KS, mykofenolatu (i
azathioprinu) a tacrolimus (i cyklosporinu)
- cilem je rovnéz predejit rejekci

(3. je antirejekéni imunosuprese, u niz se pouZivaji typicky vysokodavkované KS - nepomuze-li 2 rlzné
polyklonalni a monoklonalini protilatky)
(=> cilem je zvratit jiz probihajici rejekci)

. cyklosporin je NEFROTOXICKY — je nezbytné monitorovat jeho hladiny

. tacrolismus je také nefrotoxicky

. azathioprin déla atlum KD, hepatotoxicitu

. KS — zhorsuji hojeni ran, vedou k osteopordze, Cushingovu sy, DM, zhorsuji AH...
. Castéjsi maligni tu

. oportunni infekce

NU imunosupresivni terapie:

OO Ul b WN R

Komplikace transplantace

1. Akutni tubularni nekréza — manifestuje se pretrvavajici anurii (nebo pomalym rozvojem fce Stépu)

2. Hyperakutni rejekce (cca u 1 % P) —vzacna, ale zavazna hemoragicka nekrdza stépu. Vznika u transplantaci

s inkompatibilitou v ABO systému nebo u pozitivni kfiZzové zkousky. Vznika do 24 hod. (vétSinou jiz na OP stole).

3. Akutni rejekce — projevuje se nahle vzniklou oligurii, hypertenzi, subfebrilii, zvétSenim stépu, bolesti. Vznika do 3
mésicull. Postihuje 30 — 60 % P.

- pro dg. rejekci je stéZejni perkutdnni biopsie s histopatologickym vySetfenim

4. Chronicka rejekce — postihuje prakticky kazdy stép, jednd se o zhorseni fce Stépu, progredujici proteinurii a AH
- nastava z imunitnich i neimunitnich (hemodynamickych) mechanismu

5. Infekce (nejc¢astéji do 0,5 roku) — CMV, pneumocystova pneumonie, Listeria monocytogenes, Aspergillus
fumigatus

6. KVS komplikace (nejcastéjsi pozdni komplikace a nejcastéjsi pricina smrti) — AH, dyslipidémie, obezita

7. (steroidni) DM, chronické jaterni selhani, maligni tu (¢astéji — kvali imunosupresi)

505



41.D Dif. dg. poruch polykani

Vymezeni pojmu

Dysfagie je obtizné ponkénl'. (P popisuje jako pocit vaznuti sousta ¢i zpomalena pasaz sousta.)

Paradoxni dysfagie je obtizné polykani tekutin, ale ne (alespon z pocatku) tuhych soust.

Odynofagie je bolestivé polykani. (nejéastéji u spazma jicnu, vigorézni achalazie, mykotickych infekci jicnu, ulcerace v jicnu)
Globus hystericus je pOCit ciziho télesa v krku (Casto psychogenni etiologie, ale mize byt i organickd — spasmus hlubokych Sijovych sval()
Regurgitace je navrat obsahu jicnu do DU. (¢asto u GERD, jicnové hernie, achalazie)

Pyroza je palivy pocit za sternem. (¢asto u GERD, jicnové hernie, achalazie)

Presbyfagie je mirné { polykani u starSich P.  (vétsinou asymptomatické)
Eruktace je fihani.
Singultus je Skytavka.

Pfestoze se dysfagie mize zdat jako benigni pfiznak, je to varovna zndmka, kterd mzZe byt projevem zavaznych onemocnéni!
Klasifikace dysfagie
Dle lokalizace dysfagie:

A) Orofaryngealni (obtiZe v po¢atku polykaciho aktu)

(obtizna pasaz sousta/tekutiny jicnem)

Dle pficiny:

1) Strukturalni (mechanicka nebo anatomicka obstrukce)

2) Neuromuskularni = Dysmotilita (neurologické nebo muskularni defekty)

A1) Orofaryngealni strukturalni dysfagie

Slizni¢ni priciny

. Zenkeruv divertikl = pulzni nepravy divertikl v hypofaryngu (nad HIS). Zptsobeny M tonu HIS = kréni achalazie
. Orofaryngealni tu = tu jazyka, DU, tonzil, hltanu, hrtanu

. stp OP

. stp RT a ChT = kvdli vzniklé mukozitidé

. Lokalni infekce (vétSinou odynofagie) = akutni tonsilopharyngitida, orokandidéza
. Korozivni zanét = po poZiti kyseliny, louhu, termicky

Extramuralni pti€iny

1. Hluboké kréni infekce

2. Kréni cysta = cysta colli mediana vznika ze zbytku ductus thyreoglossus

AUV A WN =

A2) Orofaryngealni neuromuskularni dysfagie

Neurologické pfi€iny = patologie CNS

1. CMmP

2. Neurodegenerativni onemocnéni (pf. Alzheimerova choroba, Parkinsonova choroba)
3. Sy Guillain-Barré = postinfekéni polyneuropatie charakteru ascendentni chabé paralyzy
4. Tu mozku

5. Trauma mozku

Muskularni pficiny

1. Myasthenia Gravis = AIO — autoAb proti postsynaptickym R pro ACh. Svalova slabost, zejména po namaze/vecer.
2. Progreduijici svalové dystrofie

3. Paraneoplasticky sy

4. Sarkoiddza
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strukturalni dysfagie
Intralumindlni pticiny
1. Cizi téleso / zaseklé sousto = ¢asta pricina AKUTNI dysfagie, ¢asto k ni dojde na podkladé jiného onemocnéni jicnu
Slizni¢ni priciny
1. Cajicnu!
2. Parabronchialni ¢i epifrenicky divertikl = vétSinou asymptomatické
3. Ezofagitidy (infekcni, eozinofilni, korozivni, refluxni, po RT, po ChT)
Extramuralni priciny
1. Struma $Z
2. Hiatova hernie!
\A'AY
1. Stendza jicnu
2. Jicnové prstence = hypertrofickd svalovina nebo hypertroficka sliznice
3. Dysfagia lusoria = anomalni odstup a. subclavia dx. (téz a. lusoria) z levé ¢asti oblouku aorty = kfizi a
komprimuje pfedni sténu jicnu = na RTG polykaciho aktu je ostra komprese

neuromuskularni dysfagie (viz ot. ¢. 7C)
1. Achalazie jicnu!
E: vzacné onemocnéni stfedniho véku nezndmé etiologie-dochazi k fibrotizaci plexus myentericus - chybi
peristaltika + porucha relaxace DJS - hromadéni potravy nad > M intraluminalniho tlaku = dilatace a prodlouzeni

KO: 20 az 40lety P ptichazi s postupné progredujici dysfagii a regurgitaci (na pocatku typicky paradoxni dysfagie)
- v pokrocilych fazich hubnuti, foetor ex ore, Skytavka az stalé bolesti na hrudi (kvili enormni dilataci)

T: POEM = PerOralni Endoskopickda Myotomie ¢i Laparoskopicka myotomie

2. Difuzni jicnové spazmy

E: taky nezndma — intermitentni spazmy vyvolavaji intermitentni neprogreduijici dysfagie a regurgitace

T: BCC — nestaci-li — myotomie

3. Chagasova choroba = neurotoxin Trypanosoma cruzi (Stf., Jiz. Amerika) - poskozeni axoni autonomniho
systému - postizen je hlavné GIT a KVS — zvétSeni jicnu + megakolon/megaureter — jinak neodlisitelné od achalazie
4. Pseudoachalazie = klinicky, manometricky ani rentgenologicky neodlisitelné, ale pfi¢inou je adenoca kardie <
dg. endoskopie s biopsif

5. GERD!

E: 1. SniZeni tonu (prechodné/trvalé) DJS
2. Zpomalena/narusena evakuace Zaludku
3. Anatomické zmény v brani¢nim hiatu — vymizeni Hissova Uhlu, snizeni tlaku brani¢nich krur na jicen,
objemna skluzna hernie
4. Nadprodukce HCI (hyperchloremie) ¢i obsah pankreatické stavy a Zluéi v refluxatu — akceleruje vznik
ezofagitidy

KO: pyrdza (hl. symptom), regurgitace a eruktace po jidle + (kasel) + (bolesti na hrudi) — CAVE! dysfagie a
odynofagie jsou uz zndmkou tézké erozivni refluxni ezofagitidy nebo viedu nebo zanétlivé striktury

6. Onemocnéni pojiva (Systémova sklerodermie, Idiopatické myozitidy, Sjogrentiv sy)
- at uz difuzni koZni Ssc nebo Limitovana koZni Ssc z nizZ se vycleriuje CREST sy
CREST sy: C — Calcification = kalcifikace podkozi
R — Raynadiiv fenomén = vazoneurdza nejcastéji prstl rukou
E — Esophageal dysmotility = porucha motility jicnu
S — Sclerodaktylie = ztuhnuti kizZe prstl na rukou ,,drapovita ruka”
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T —Teleangiektazie = rozsiteni kapilar patrné jako ,,Cervené nitky”

Dif. dg. postup

1. Anamnéza

PFiznaky svédéici pro OROFARYNGEALNI dysfagii
potize pti zacatku polykani, ¢asto paradoxni dysfagie
porucha feci a chrapot

ataky kasle, kuckani, daveni pfi pfijmu potravy

- pfiznaky pficin (znamky demence, Parkinsona, MG aj.)

Pfiznaky svédcici pro dysfagii

pocit vaznuti sousta v jicnu/za sternem, vétsinou typicka dysfagie (vadi tuha strava, nevadi tekuta)
pyroza a retrosternalni bolesti

ataky kasle jen vleZze/v noci

zvraceni nestravené potravy (hl. delsi dobu po jidle/v noci)

- priznaky pricin (napt. sklerodaktylie a facies sclerotica u Ssc)

2. Fyzikalni vys.
- podivat se do krku, nepiima laryngoskopie, vyhmatat 57 (struma)

3. ORL vysetieni a zobrazovaci vys. a neurologické vys.
- pro dg. strukturalnich orofaryngealnich dysfagii a neurologickych dysfagii
4. Vysetreni polykaciho aktu = RTG s KL (baryova kase, pfi riziku aspirace ve vodé rozpustna KL)

- pro dg. divertiklQ, hernii, achalazie (dilatovany jicen, chybéjici perist.), difuznich spasm{, dysfagia lusoria, ca jicnu

5. Jicnova manometrie = tenka sonda pres nos
- pro jednoznacnou dg. achalazie

6. Endoskopie a biopsie!!!

7. 24hodinova pH metrie jicnu
- pouzivdme u P s GERD — konkrétné u P s: refluxni chorobou jicnu s NORMALNiM ENDOSKOPICKYM NALEZEM (50
% P) nebo u atypickych symptomu (kasel, bolest na hrudi, drazdéni v krku, AB) nebo pfed OP

8. Dynamicka impedance

9. EUS
10. CT a MR
- oboji pro staging ca jicnu
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42.A Zanéty dolnich dychacich cest (laryngitida, tracheitida, bronchitida,

bronchiolitida) a bronchiektazie

1. Zanéty laryngu

Nestenotizujici:

e laryngitis catarhalis acuta

o

o

pomérné ¢asté onemocnéni détského véku vyskytujici se i u dospélych

soucast katari HCD (zacne to rymou — poté bolest v krku — 2. az 3. den chrapot)—
laryngotracheitida, laryngobronchitida

virové etiologie (adenoviry, myxoviry, influenza, parainfluenza, morbilli) + zfidka s bakteridlni
superinfekci (Str. pyogenes a pneumoniae, Hemofilus inf.)

RF — sucha sliznice, alkohol, koufeni, prochladnuti

KO — suchost v krku, paleni, chrapot, Skrabani v krku, nuceni ke kasli, suchy kasel, celkové priznaky
zpravidla chybi

laryngoskopie — zarudnuti a prosdknuti sliznice, zejména na hlasivkach, ulpivani hlenu

[é€ba — sympt.: tekutiny, hlasovy klid, zvlh¢ovani vzduchu, zakaz koufeni, NSAID, antitusika,
(mukolytika)

Sufokujici zanéty hrtanu:

e laryngitis acuta subglottica

o

o
(6]

o

témér vyhradné u déti mezi 1. — 3. rokem (od 3 mésicti do 5 let)
virova etiologie (adenoviry, influenza, parainfluenza, RSV, ECHO viry)
dochazi k otoku fidkého subglotického vaziva
KO: - ndhly nastup, obvykle vecer nebo v noci — dité se probudi s témito priznaky:
neproduktivni Stékavy kasel, inspiracni stridor, dysfonie, na rozdil od epiglotitidy dité polyka
a pije
Dg.: laryngoskopie by odhalila subgloticky otok, ktery zfetelné zuzuje lumen DC, ale epiglottis
otekla neni!
pro hodnoceni tize, Ize vyuzit Downsova kritéria (auskultace, stridor, kasel, zatahovani a
cyanodza se hodnoti za 1 aZz 2 body => 2b hospitalizace, 4b JIP, 7b intubace)
|é€ba — chladny vzduch, inhalace adrenalinu, kortikoidy (per rectum, i.m., i.v.), antihistaminika

e laryngitis acuta epiglottis — Hemofilus, strept. pneumoniae ... uz vzacnéj diky ockovani proti H. inf.

o

o

o

perakutni otok hrtanu s extrémnim otokem epiglottis — uzavieni additus laryngis = vchod do hrtanu
pacient je bledy, hypoxicky, hleda si tlevovou polohu — vsedé, mirny predklon, z ist mu vytékaji
sliny, které nemohou odtékat valekulami podél epiglottis, febrilie, insipiracni stridor, pro velmi silnou
bolest dité nekasle

laryngoskopie — epiglotis je vidét zpravidla i bez zrcatka po stlaceni jazyka — je zarudla a zdureld
odynofagie, dyspnoe, staza slin, febrilie — pozdéji inspiracni stridor, a to uZ je pozdé —
tracheostomie

|é¢ba — RYCHLE — 1. kortikoidy, ATB i.v. (aminopeniciliny, cef.), intubace, tracheostomie

2. Akutni tracheobronchitida

= akutni infekéni onemocnéni postihujici velké a stfedni bronchy (bronchitida) + nékdy i tracheu, muze probihat

samostatné nebo muze byt soucasti onemocnéni plicniho parenchymu

- nejcastéji naseda na infekci HCD (na rhinitidu, nazofaryngitidu ¢i laryngitidu)
- jedna se o NEJCASTEJSI infekci DCD

- nejcastéji v chladnych mésicich

Etiologie

u déti v 80 % virova, u dospélych v 50 % virova, vzacné po inhalaci toxickych (iritacnich) . (chlor, kys., louhy...)
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- prakticky vSechny respiracni viry: Rhinovirus, Adenovirus, Influenza virus A B, Parainfluenzavirus, u déti hl. RSV
-> bakterialni agens: Mycoplasma, Chlamydophilla, Haemophillus, Str. pneumoniae, Moraxella, St. Au, Klebsiella pn.

KO

. vétsinou predchazi katar HCD (ryma, zanét nosohltanu) a zacina bolesti (Skrabanim) v krku a celkovou tGinavou

. pozdéji dysfonie a suchy drazdivy kasel, ktery pak pfechdzi v produktivni s expektoraci sklovitého bilého sputa

. zpravidla max. subfebrilie

. expiracni dusnost se spastickymi fenomény — vrzoty (v inspiriu i expiriu) + chropy, cyanéza nebyva, SpO2 nad 90 %
. tracheitida se projevuje palivou bolesti za sternem

6. vzacnéji hemoptyza, dusnost, stridor

- potize by mély odeznit do tydne, pretrvavaji-li déle nez 3 tydny jde vétsinou o subakutni postinfekéni kasel,
pretrvavaji-li déle jak 8 tydnl jedna se o sy chronického kasle (nutno vyloucit AB, CHOPN, GERD, tu, chron. sinusitis)

u b WN -

Diagnostika

- anamnéza (predchozi katar HCD), fyzikalni vySetfeni (normalni nebo suché (vrzoty/piskoty) i vihké chripky)

- jen pfi produktivnim kasli mikrobiologické vySetifeni sputa + Ize vySetiovat sérologicky Ab proti respira¢nim virm
- RTG hrudniku vzdy trvaji-li potize déle nez 3 tydny nebo pfi hemoptyze, stridoru, zhorsujici se dusnosti (je ale bez
patologickych zmén)

- u pretrvavajicich potizi bronchoskopie

Lécba

- vétsinou stadi symptomaticka: antipyretika, inhalace, klidovy reZim, antitusika/mukolytika a expektorancia,
bronchodilatancia = B,-sympatomimetika

ATB a:Z pti pfetrvavani hnisavého sputa, recidivé potizi a pfi prikazu bakterialnich agens >
aminopeniciliny/cefalosporiny 2. gen., makrolidy/TTC, cotrimoxazol

3. Bronchiolitidy

= zanétlivda onemocnéni membranédznich a/nebo respiracnich bronchiolt (ale vlastni plicni parenchym — aciny a
intersticium neni postizen — méni se vSak pfi obliteraci téch bronchiolt = co je acinus viz obr. dole!)

- mohou byt primarni nebo sekundarni a akutni (typické pro déti) nebo chronické

- klinickd definice je obtizna, protoze priznaky jsou nespecifické, definitivni dg. mlZzeme stanovit pouze histologicky

Etiologie

NEJCASTEJSI je akutni bronchiolitida u déti do 3 let (nebo po reaktivaci ve stafi): RS virus, méné Adenoviry, Rhinoviry,
CMV, Influenza, parainfluenza aj. = je to tézké onemocnéni vedouci aZ ke generalizované obstrukci DCD (difuznim
édemem bronchiold) = s globalni respiraéni insuficienci

U dospélych dale:

méné bakteridlni agens: Mycoplasma, Haemophillus, St. Au

bronchiolitida u CHOPN

toxické inhalacni I. — chlor, kou¥, amoniak, uhelny prach a kiemik, spreje atd...

polékové bronchiolitidy — sulfonamidy, penicilamin, busulfan, Iécba zlatem

chronicka potransplantacni bronchiolitida = u 50 % P po 5 letech od transplantace plic, bronchiolitida u kolagendz

Komplikace: jednostranny emfyzém, bronchiektazie
- je nékolik histopatologickych typ@ (viz Céska str. 535)

Klinicky obraz JE NESPECIFICKY (proto je tato nosologickd jednotka ¢asto mylné interpretovana)
- drazdivy / nékdy produktivni kasel + ponamahova dusnost (pfi tézsim prabéhu aZ do respiraéni insuf. s cyanézou!)

Diagnostika

- jednoznacnou dg. jen na zakladé transbronchidlni/videoasistované torakoskopické p|iCI1I’ biopsie; jinak
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anamnéza, fyzikalni vys., laborator (krevni plyny), RTG (necharakteristicky), HRCT (charakteristicky), spirometrie
(nékdy obstrukéni porucha, u jinych typl zase restrikéni porucha), BAL

Lécba
a) akutni bronchiolitida u déti: oxygenoterapie, rehydratace, podavani ribavirinu, KS a bronchodilatancia ma
sporny efekt (kontroverzni)

b) bronchiolitida v rdmci transplantace: zvyseni imunosuprese
c) u dospélych: KS, azitromycin

obr. A - Alveoli AS - Septum alveolare, BT - Bronchus terminalis, BR - Bronchus respiratorius
D - Mukdzni burika DA - Ductus alveolaris M - Sval N - Nerv PA -Artérie PV - Véna

30. Sklipkovy strom — arbor alveolaris
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Porovnani akutni bronchitidy s akutni bronchiolitidou

PFiznak Bronchitis acuta Bronchiolitis acuta
Vék kdykoli v détstvi kojenci a mladsi batolata
Vyskyt jaro, podzim zima
Etiologie adenovily, viry influenzy a parainfluenzy, RSV (vét%inou), zbytek jako u
chlamydie, mykoplazmata bronchitis
Dyspnoe exspiracni smiSena
Tachypnoe vzacné vzdy
Saturace kyslikem nad 90 % vzdy pod 90 %
Cyanéza vzacné vzdy
Dominujici poslechovy nalez  exspiraéni inspiraéni
ABR hypoxémie hypoxémie a hyperkapnie

Klinickd odpovéd’ na steroidy L ) o o
. . dobra aZ vyborna minimalni nebo zadnéa
a B2-mimetika

& Z DETSKEHO!

4. Bronchiektazie

Definice

Bronchiektazie jsou ireverzibilni dilatace pridusek stfedniho a malého prusvitu, provazené chronickym zanétem

jejich stény a peribronchia
- bronchiektazie jsou spjaty s retenci hlenu = opakované infekce (bronchitidy) = zhorSeni bronchiektazie

Obecné mechanismy vzniku

1. slabost bronchialni stény (chybénim strukturalnich protein(, chybénim elastinu, zanétlivymi destrukénimi
zménami)

2. zvySeny intraluminalni tlak

3. vnéjsi tah

4. cilidrni dysfunkce

Etiologie a patogeneze

A) VROZENE:
1. Williamstv-Campbellliv sy = vrozena ménécennost bronchialnich chrupavek
2. Tracheobronchomegalie = atrofie elastickych a svalovych vlaken

B) ZiSKANE (idiopatické (a7 50 %! - ¢ast&ji u nekutaka!) / v disledku jiné nemoci):
1. NEJCASTEJSI komplikace respiraénich zanéta (lokalizované bronchiektaze): pneumonie, AB, CHOPN, TBC...
2.uCF
3. u kolagendz: RA, SLE, Sjogrentv sy
4. u cilidrni dysfunkce z riznych pricin (¢asto soucasné rhinitis chronica s polypy, sinusitidy)
5. u imunodeficita: AIDS, deficit IgA a 1gG, dysfunkce granulocytd, deficit al-antitrypsinu
6. u IBD (nespecifickych stfevnich zanétd): Crohnova choroba, UC + také u celiakie

Klinicky obraz
- vrozené se projevuji ¢asnéji, ziskané jsou déle asymptomatické
- u tzv. suchych bronchiektazii (v hornich lalocich) je stav dobry s minimalni expektoraci sputa
1. RECIDIVUJICI INFEKCNI BRONCHITIDY
2. produktivni kasel s expektoraci velkého mnozstvi sputa (nad 100 ml —tzv. bronchorea)
- kasel reaguje na zménu polohy
- sputum je zapachajici
3. nékdy hemoptyza
4. dusnost
5. celkové priznaky: slabost, Unava, anorexie, | hm., anémie, porucha vyvoje u déti
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Komplikace
a) recidivujici pneumonie, pleuritidy aZ tzv. bronchidlni sepse
b) prekapilarni plicni hypertenze a cor pulmonale

Diagnostika

. Anamnéza casty respiracnich infektd a purulentni expektorace

. Fyzikalni vySetfeni — prizvuéné vihké chritpky

. RTG - zvyraznéna peribronchialni kresba

. HRCT (stéZejni) — nalez rozsifenych bronchd, ¢asto noduly (obraz puciciho stromu)

. Funkéni vysetfeni plic — v pokrocilych stadiich ndlez obstrukéni poruchy

. Laboratof - TMFW, leukocytdza, TN CRP

. Mikrobiologie — pfi exacerbaci (je nutno zvazit, zda jde pouze o kolonizaci nebo etiologické agens)
. Imunologické/genetické vysetieni — hl. v mladsim véku

. Nazalni nebo bronchialni biopsie — pfi podezieni na ciliarni dysfunkci

O 00 N OO UV B WN PR

Terapie

1. Zakladni pravidlo je: u kazdé infekce DCD nasazeni SIROKOSPEKTREHO ATB v dostate¢né davce a po dostateénou
dobu (pramérné 3 tydny) = s pfipadnou Upravou dle kultivace

- profylaktické podavani (kromé CF a velmi komplikovanych bronchiektazii — tam ANO) neni jednoznacné prokazano
2. Mukolytika: ambroxol, N-acetylcystein, erdostein, bromhexin, alfa-dorndza u CF

3. Expektorancia: guaifenesin

- Casto nebuliza¢né

4. bronchodilatancia - LABA nebo LAMA

5. dechova rehabilitace

- profylaxe: ockovani

- krajni feSeni: bronchoskopicka toaleta s odsatim hlenu, chirurgicka resekce, transplantace plic

513



42.B Primarni a sekundarni imunodeficience

Obecna charakteristika
ID jsou stavy spjaté se snizenou reaktivitou IS na antigenni podnéty, které by za normalnich okolnosti vyvolaly
nespecifickou a/nebo specifickou imunitni odpovéd.

ID jsou stavy charakterizované predevsim zvySenou nachylnosti organismu k infekcim, ale mohou se u nich
vyskytovat ve zvySené mire téZ nadorova, Al a alergicka onemocnéni.

Zakladni fce leukocytd
a) GRANULOCYTY

Neutrofily: fagocytoza, niceni ECT bakterii, odumfelé vytvafi hnis

Eozinofily: likvidace parazitd, ucast na alergické reakci

Bazofily: uvolnuji histamin — Gcast na alergické reakci

b) AGRANULOCYTY

Lymfocyty: specificka odpovéd proti konkrétnimu Ag, tvorba Ab - duleZité v boji proti virovym patogeniim a pro opsonizaci opouzdienych patogent
Monocyty: = prekurzory makrofagl = fagocytdza bakterii a odumrelych bb.

ROZDELENI

a) dle pficiny: 1. Vrozené (primarni) — zplsobené vrozenymi defekty genli nezbytnych pro spravnou fci IS
- vzacnéjsi, ale obecné zavaznéjsi az zivot ohrozujici
- pomahaji pochopit fungovani imunity; casto projevy v détstvi ale nékdy (pr. u CVID) aZ v dospélosti
2. Ziskané (sekundarni) — ziskané v pribéhu Zivota; jsou sekundarnim dlsledkem plsobeni vnitfnich
a vnéjsich faktorud a patologickych stavli (onemocnéni s dopadem na IS)
- mnohem casté;si

b) podle postizené slozky IS: 1. poruchy specifické imunity
a) protilatkové = poruchy B-ly
Brutonova agamaglobulinémie, Selektivni IgA deficit, CVID (bé&Zna variabilni ID)
b) poruchy T-ly a kombinované ID
SCID, Wiskott-Aldrichtiv sy, Ommendyv sy, Syndrom nahych ly

2. poruchy nespecifické imunity

Chronicka granulomatdza, Chédiaklv-Higashiho sy, LAD sy (Leukocyte Adhesion Def.)
a) poruchy fagocytozy
b) poruchy komplementu
c) poruchy NK.bb

3. ID sdruZené s jinymi vrozenymi syndromy
Di-Georguyv sy, Wiskott-AldrichQv sy, Ataxia teleangiectasia

ZNAMKY PRIMARNIHO ID

. 22 mediotitid v pribéhu 1 roku

. 22 sinusitid v pribéhu 1 roku

. 21 pneumonie ro¢né v priibéhu nékolika let

. Chronicky prijem nebo vahovy ubytek

. Rekurentni virové infekce (herpes, bradavice, kondylomata)
. Rekurentni nutnost podanii.v. ATB

. Rekurentni hluboké abscesy kizZe nebo vnitfnich organ(

. Perzistujici mykotické infekce klze nebo sliznic

. Atypické mykobakteridzy (non-TBC) a jiné oportunni infekce.
10. Rodinna anamnéza primarniho ID

O 00 N O UL A WN -

DIFERENCIALN{ DIAGNOSTIKA

patologickymi procesy v téle (pr. defekty klze (u P co se tfeba sebeposkozuje), CF aj.)
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- dale je v ramci dg. nutno odlisit primarni deficit od sekundarniho, nebot zdkladem terapie u sekundarniho ID je terapie dané
choroby zpUsobujici ID (napf. PAD ¢i INZ u P s DM, antiretrovirotika u P s HIV...)

A) Vrozené ID

1. PROTILATKOVE ID

= poruchy B-ly a tim tvorby Ab 2 1 vyskyt infekci opouzdienymi patogeny! (Str. pneumoniae, Pseudomonas, H.
influenzae, enteroviry, Giardia lamblia) = otitidy, sinusitidy, infekce dych. cest...

- pfi narozeni je novorozenec jesté chranén materskymi IgG Ab, a tak se defekty ¢asto projevi kolem 3.—6. mésice,
protoze v tomto obdobi dochazi k fyziologické hypogamaglobulinémii

1. Selektivni IgA deficit (NEJCASTEJSI primarni ID)
- existuji i selektivni deficity jinych typl Ig
E: neni presné zndma

KO: ¢asto zcela asymptomaticky
jindy:  “4slizniénich infekci (respiracnich (pf. pneumokokovad ¢i Haemophillovd pneumonie), (GIT (pfF.
chronicky prjem u Giardidzy)),
P AIO (typicky asociovéno s CELIAKII!, IBD, ITP),
MAtopie (= geneticky podminéna zvysena nachylnost k tvorbé abnormalniho mnoizstvi alergen
specifickych IgE protilatek manifestujici se jako alergicka rhinitida, atopicky ekzém, AB)
anafylakticka reakce

Dg.: JIgA, normalni IgM a IgG, falesné pozitivni téhotensky test (kvili heterofilnim protilatkém interferujicim s B-hCG)
T: Terapie infekci, ATB profylaxe

Poznamky: 1. P mohou mit v krvi anti-IgA Ab, proto jim v terapii nepodavame infuze-slgA a hlavné pokud u
téchto P podavame transfuze — musi byt ocistény od darcovskych IgA & jinak mizZe dojit
k anafylaktické reakci!
2. U P s celiakii se provadi stanoveni konc. IgA, protoZe oni maji Castéji selektivni IgA deficit, coz by
mohlo vést k faleSné negativnimu vySetfeni na autoAb IgA proti TTG a EMA

2. Brutonova agamaglobulinémie = X-vazand agamaglobulinémie

E: mutace BTK = Brutonovy Tyrosin Kindzy (G¢astni se prenosu signalu z receptort B-ly) = vysledkem je
porucha vyzravani B-ly - vyrazné snizeni az abscence B-ly + absence vsech izotypl Ab

KO:  kolem 3. - 6. mé&sice rekurentni zdvazné pyogenni infekce zejména s G¢asti OPOUZDRENYCH patogent
(pneumokok — MOPS infekce, Haemophillus, N. meningitidis — meningitidy, epiglotitida) + hypoplazie LU

Dg.: imunofenotypizace krve priitokovou cytometrii — nalez abscence B-ly znak( (CD19, CD20, CD21)

T: IVIG, profylakticky ATB

@ Bruton agammaglobulinemia: Brutal defects in a B cell make
little Boys feel unwell.

3. CVID

E: neni presné zndma — B-ly jsou sice pfitomny, ale nejsou schopny tvofit vSechny izotypy Ab

KO: - typicky se projevuje mezi 20. — 40. rokem
- (jako u Brutonovy agamaglobulinémie, ale ne tak zavazné): infekce opouzdifenymi patogeny (M)OPS
- Mymfoma, ca Zaludku, AIO (RA, ITP, Al hemol. anémie), bronchiektazii

Dg.: JlgA, IgG, IgM + | plazmatickych bb. + pfitomnost B-ly i T-ly

T: IVIG, profylakticky ATB, T infekci

2. BUNECNE A KOMBINOVANE ID
1. SCID (+ Ommenuv sy = SCID s eozinofilii), SCID= Severe combined ID disease

vewvs

KO: opakované infekce, oportunni infekce, neprospivani - smrt do 1 roku
T: transplantace hematopoetické tkané
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2. Wiskott-Aldrichtiv sy (XR)

E: - defektni tvorba proteinu zajistujiciho spojeni povrchového R s cytoskeletem b.

KO: postiZzeni T-ly a trombocytd = TRIAS od narozeni: trombocytopenie s malymi trombocyty = purpura
 nachylnost k infekcim (opouzdfenymi patogeny)
ekzémy

+ Priziko AlO, lymfomt a leukémii

= smrt ¢asto kvali vykrvaceni a chronickym infekcim
Dg.: trombocytopenie s malymi trombocyty, N ¢i J/1gG a IgM, TIgE a IgA, genetické vys.
T: IVIG, profylakticky ATB, transfuze trombocytd, KURATIVNI je transplantace KD

3. Poruchy nespecifické imunity

FAGOCYTARNI ID: Hnisavé infekce, mykotické infekce, oportunni patogeny

pf. Chronickd granulomatdza, Chédiak(v-Higashiho sy, LAD sy. Kostmann(v sy (AR dédi¢na neutropenie)
DEFEKTY KOMPLEMENTU: hl. Neisseriové infekce

p¥. hereditarni angioedém pficina: deficit C1 inhibitoru = ten inhibuje pfeménu prekalikreinu na
kalikrein = vysledkem je N bradykininu = vazodilatace + zvySena permeabilitia 2> edémy podkozi a sliznic

4. 1D JAKO SOUCAST JINYCH SY

1. DiGeorguv sy

E: porucha vyvoje 3. a 4. zaberni vychlipky = hypoplazie aZ aplazie thymu a pristitnych télisek 2> | tvorba T-ly
= /) riziko virovych a mykotickych infekci; | tvorba PTH - hypokalcémie + VSV (Fallotova tetralogie) + VVV

Dg.: 4 T-ly, L PTH a Ca*, genetické vys.

T: ATB profylaxe, transplantace KD a thymu (jen na par mistech na svété se to provadi)

2. Ataxia teleangiectasia
E: mutace DNA-dependentni proteinkinasy zodpovédné za reparacni mechanismy DNA
KO: mozeckova ataxie, teleangiektazie malych cév, 4,4, IgA a IgE + hypoplazie thymu a miznich uzlin

B) Sekundarni ID

OBECNA CHARAKTERISTIKA

- jsou (na rozdil od primarnich ID) velmi casté

- priciny: 1. poskozeni pfirozenych bariér télnich = popdleniny, polytraumata
2. postiZzeni jednotlivych slozek IS

- ve svété je nejcastéjsi pri¢inou podvyziva a AIDS

ROZDELENI + PRICINY (u nas nejéast&jsi)

A) PORUCHY VYZIVY

1. Vitaminové karence — hl. u alkoholikd

2. Nedostatec¢na vyziva

B) FARMAKOLOGICKY a TERAPEUTICKY NAVOZENE ID
1. Imunosupresiva

2. Cytostatika

3. Kortikosteroidy

4. lonizacni zareni

C) METABOLICKA ONEMOCNENI
1.DM
2. Urémie

D) NADOROVA ONEMOCNENI
1. Plazmocytom
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2. Hodgkindv lymfom
3. Leukémie

E) INFEKCNi ONEMOCNENI
1. HIV, resp. AIDS

2. virové — Chripka, Spalnicky
3. Infekéni mononukledéza

4. TBC

F) ZTRATY IMUNOGLOBULINU

1. Popaleniny

2. Nefroticky syndrom

3. Enteropatie se ztratami bilkovin

G) PO INVAZIVNiCH VYKONECH
1. Splenektomie
2. Tonsilektomie

H) ALKOHOLISMUS

ROZDELENI PODLE POSTIZENE SLOZKY IS

- u fady sekundarnich ID jsou postizeny rlizné slozky IS

1. PROTILATKOVE

a) ztraty Ig — nefroticky sy, popaleniny, dlouhotrvajici prajmy, ztraty krve

b) poruchy tvorby Ig — plazmocytom, lymfatickd leukemie, imunosupresivni a cytostaticka Iécba

c) splenektomie — slezinné B-ly jsou zodpovédné za tvorbu Ab proti polysacharidovym Ag = /" riziko infekce, a proto
doporucené ockovani proti Str. pneumoniae, H. influenzae, Neisseria meningitidis

2. BUNECNE

a) po virovych infekcich je prechodné |, fce bunécné imunity — po spalnickach, EBV...

b) AIDS

c) diefiova dysfunkce — Iéky, chemikalie, zafeni, viry, nddory = neutropenie az agranulocytdza

3. KOMBINOVANE ID

a) metabolické choroby — DM, urémie

b) chronické renalni selhani kvili J EPO, { Ds...

c) poruchy vyzZivy — hl. u alkoholikll, kachektickych P (napf. onkologickych P), P se zdvaznymi chorobami GITu, P
s mentalni anorexii,

KLINICKE PROJEVY

Poruchy neutrofil: nekrotizujici zanéty, stafylokokové pyodermie, flegmony, infekce opouzdienymi mikroby
Poruchy T-ly: hlavné infekce ICT patogeny = viry, bakterie + parazitarni infekce

Poruchy B-ly: hlavné infekce ECT patogeny

AIDS

- onemocnéni zplsobené nejcastéji HIV-1, méné casto HIV-2 (hlavné v zapadni Africe)

- je to RNA virus, ktery po vstupu do b. aktivuje reverzni transkriptazu, ¢imz umozni zabudovani své gen. info do
genomu b.

- virus se replikuje zejména v aktivovanych T-ly, proto kazdd antigenni stimulace mUze vést k progresi choroby

- prenos: krvi, sexudlnim stykem, vertikalné z matky na plod

- pro infekci b. se HIV potfebuje navazat na CD4+ R (ten maji Th-ly, dendritické bb., tkdriové makrofagy), ale také na
ko-R pro chemokiny CXCR4 nebo CCR5 R (lidé s genetickou mutaci pro CCR5 ko-receptor jsou imunni)

prinik: HIV prvné infikuje dendritickou b. = ta putuje do miznich uzlin = zde pak infikuje hlavné CD4+ T-ly

projevy: 1. Akutni faze
- flu-like syndrom nebo asymptomatické
- ptrechodny pokles CD4+ a mnoho viriond, po nékolika tydnech navrat CD4+ na normalni hladinu a
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pokles viriont
- béhem nékolika tydnu vznikaji anti-HIV Ab a specifické klony T-ly

2. Asymptomaticka faze

- nastava asymptomatické obdobi trvajici nékolik let charakteristické postupnym ubyvanim
hladiny CD4+ T-ly (jsou poskozeny virem nebo Tc-ly) a vycerpavanim kapacity KD, ubyvanim
makrofagl a dalSich APC, a naopak pfibyvanim viriont

3. Symptomaticka faze
- Castéjsi infekce

4. AIDS

- oportunni infekce = candiddézy, aspergildzy, pneumocystové pneumonie, atypické
mykobakteriézy, mykotické infekce, toxoplazmaéza

- nadory = Kaposiho sarkom, Burkitttiv lymfom, ca déloZniho hrdla

- demence u AIDS

- virové encefalitidy, meningitidy, abscesy mozku

- vahovy Ubytek, Unava, celkova schvacenost...
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42.C Hypofunkéni syndromy klry nadledvin
1. Adrenokortikalni insuficience
a) Primarni (Addisonova choroba)
b) Sekundarni
c¢) Terciarni
2. CAH = Kongenitalni Adrenalni Hyperplazie

Fyziologie

Kira nadledvin zajistuje syntézu steroidnich hormonu z cholesterolu (prekurzor steroidnich hormonii)
a) zona glomerulosa mineralokortikoidy - aldosteron (stimulace pomoci AGII)
b) zona fasciculata glukokortikoidy - kortizol (stimulace pomoci ACTH) + trochu androgeny
¢) zona reticularis androgeny — dehydroepiandrosteron (stimulace pomoci ACTH)

1. Adrenokortikalni insuficience (hypokortikalismus)

Definice

Adrenokortikalni insuficience je hypofunkéni syndrom klry nadledvin vznikajici pfi nepoméru mezi potiebou a
sekreci steroidnich hormont kliry nadledvin.

Epidemiologie

- incidence 5/100 000 za rok

Etiologie

- musi byt postiZzeny obé nadledviny

1. (80 %) Al postizeni nadledvin!!!

- budto samostatné nebo jako soucast Al polyglandularnich sy (pf. APS typ 2 = Addison + Al thyroiditida + DM1)
2. Infekce nadledvin (TBC, CMV, Histoplazmdza)

- TBC nadledvin je svétové nejcastéjsi pricina (ne u nds)

3. Krvaceni do nadledvin (Waterhouse-Friderichsentiv sy u meningokok. sepse, DIC, antikoagulace, po traumatu, u tu)
4. Infiltrace nadledvin (tu/meta/lymfom, amyloid6za, hemochromatéza)

5. Adrenalektomie

6. Polékové = Iéky tlumici syntézu kortizolu (rifampicin, flukonazol, ketokonazol, fenytoin), drogy

7. Bilat. trauma nadledvin

8. Deficit vit. B5, familiarni deficit glukokortikoidd, CAH

Hypopituitarismus
Tu, trauma, zanét, ischemie, hemoragie, infiltrace, poOP, VVV CNS
Nahlé ukonceni terapie KS! Nahlé ukonceni prolongovaného stresu (infekce, trauma, OP) = { ACTH pretrvavaji

Tu, trauma, zanét, ischemie, hemoragie, infiltrace, poOP, VVV CNS

Klinicky obraz Addisonovy choroby

- vétsina forem Addisonovy ch. je subklinickych a projevi se jen u stav(i zvySeného stresu

nespecifické pfiznaky: Unava, slabost, anorexie, hubnuti, artralgie, myalgie, nékdy i prijmy, zvraceni, bolesti bficha
hypoaldosteronismus: sklon k hypotenzim (ortostatické hypotenze), hypoNa®, HyperK* a MAc s normalni AG
hypokortizolismus: sklon k hypoglykémiim (piznaky z aktivace Sy (palpitace, tachykardie, tres, tizkost, chladné bled kiZe, poceni, hlad, parestezie) +

priznaky neurologické (nesoustfedénost, podrazdénost, Unava, cefalea, kiece, poruchy védomi, poruchy vizu (diplopie, rozmazané) a sluchu)

sklon k hypoNa* (protoze KS fyziologicky tlumi sekreci ADH -> tahle osa je odbridéna - dilu¢ni hypoNa*)

519



hypoandrogenismus (hl. u 7en (u muz je dostatek z varlat): \libida, J,pubického a axilarniho ochlupeni, nékdy amenorea
I ACTH: hyperpigmentace d|aﬁ0vy’ch ry,h, Iinea alba, jiZeV, buké|n|’ S“Znice (spole¢nym prekurzorem ACTH a MSH je proopiomelanokortin)

Klinicky obraz Centralni (sekundarni a terciarni) adrenokortikalni insuficience
- nejsou hyperpigmentace (,,Bily Addison”), {,sklon k hypotenzi, J sklon k hyperK* (<zachovala produkce aldosteronu)

Klinicky obraz akutni Addisonské krize = ZIVOT OHROZUJICi STAV!
-vznikd bud:  a) u zdravého P, u néhoz dojde k akutni destrukci nadledvin — pf. Waterhouse-Fridrichsen(iv sy

b) u preexistujici diagnostikované ¢i nediagnostikované adrenalni insuficience, u niz dojde

k akutnimu stresu (napt. i pokud nedostatecné navysime davky KS u takového P)

c) u P na dlouhodobé terapii KS s utlumenou osou H-H-Nadledviny, u nichZ dojde k akutnimu stresu
- ZAVAZNY a RYCHLE PROGREDUIJICI STAV!
bolesti bficha, zvraceni, priijem = mlZe to imitovat NPB! + vyrazna slabost, inava, zchvacenost, horecka -
hypogly, hypotenze, hyperK* - 3ok, kdma, smrt

Diagnostika
Anamnéza, fyzikalni vys. (hyperpigmentace)
Laboratof:
1. Méfeni plazmatické koncentrace ranniho kortizolu
- konc. pod 150 nmol/I = potvrzuji dg., konc. nad 500 nmol/| = vylucuji dg. - mezi témito hodnotami (parcialni
insuficience) = indikace k provedeni dynamického stimulacniho testu
2. Dynamické stimulacni testy = INZ toleranéni test (zlaty standard) ¢i Synacthenovy (ACTH stimulacni test)
INZ tolerancni test = navodime hypogly 2,2 mmol/I a sledujeme, zda dojde k vzestupu kortizolemie
Synacthenovy (ACTH stimul. test): zméfime kortizolemii - podame ACTH - sledujeme zda T kortizolemie
3. Méfeni plazmatické koncentrace ranniho ACTH

Endocrine testing for adrenal insufficiency [7]

Morning Morning . .
ACTH stimulation test
cortisol ACTH stmuiation tes
) No increase in serum
Primary adrenal -
i i 1 cortisol after
insufficiency . i
stimulation
Increase in serum
S d terti d |
: econ .ary/ ertiary adrena I cortisol after
insufficiency Il . i
stimulation The 5 S’s of adrenal crisis treatment are Salt (0.9% saline),
0, H .
S No (or very little) Sugar (50% dextrose), Steroids (100 mg hydrocortisone 1V
ongstandin i
g : ing . trena increase in serum @ once, then 200 mg over 24 hours), Support (normal saline to
?:scl:)f:nc::itert'a[ré]a Tena L cortisol after correct hypotension and electrolyte abnormalities), and
¥ stimulation Search (for the underlying disorder).

+ Na, K, Cl, Ca, Astrup, gly, kreatinin, urea, KO+diff. (mUZe byt anemie, lymfocytdza, eozinofilie), TSH, T3, T4 —
polygland. sy
Zobrazovaci metody: USG nadledvin, CT/MR nadledvin, MR hypothalamo-hypofyzarni oblasti

Terapie chronické primarni adrenokortikalni insuficience

LV1: Hydrokortison tbl. v dévce 15-25 mg/den < snazime se napodobit cirkadianni rytmus — pi. 10mg — 5mg — 5mg + Fludrocortison tbl. 1/den
- CAVE! Pfi stresovych situacich (vyrazna fyzicka a psychicka zatéz) stoupa potreba az na 200 mg / den!!!
- u kazdé zatéze (interkurentni onemocnéni, horecky, chir. zakroky, fyzicka a psychicka) se navysuji davky (na
kazdy 1 °C o nasobek bazalni ddvky - 3s5c= 20mg + 20mgx1,572) > mam-li pochybnosti - radsi podam VYSSi DAVKU

Terapie chronické sekundarni adrenokortikalni insuficience
LV1: Hydrokortison tbl.
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Terapie Addisonské krize
LV1: Hydrokortison amp. i.v. v davce 200-300 mg/den nejlépe kontinudlni pumpou po cely den + tekutinova
resuscitace + korekce hypogly, ABR, iontové dysbalance + udrzeni TK + [é¢ba zakladni pticiny

Progndza adrenokortikalni insuficience
Nelécend — smrt. Lé¢ena — P maji mirné zvySenou morbiditu a mortalitu, ale jinak dobra prognéza

CAH = Kongenitalni adrenalni hyperplazie

Definice

CAH je skupina AR enzymopatii vedouci k poruse steroidogeneze - coz ma za nasledek:
1. L kortizolu (nékdy i mineralokortikoidd) - PACTH - hyperplazie nadledvin ¢ tyto 3 znaky vZdy u CAH
2. hromadéni metabolitti pfed enzymatickym blokem - 4 androgent - virilizace, hirzutismus, ...

Etiologie

J kortizolu, | aldosteronu, TN androgen(
a) klasicka forma (vzacnd) — prenatalni virilizace, mozny je i mineralovy rozvrat (hypoNa, hyperK)
b) neklasicka forma (nej¢astéjsi) — projevuje se pouze PRIZNAKY NADBYTKU ANDROGENU a to obvykle a7 pozdéji
v détstvi, v adolescenci ¢i v dospélosti
- ¢asto asymptomaticky ¢i oligosymptomaticky prubéh - poddiagnostikovana
- normalni genital divek po narozeni, ale predc¢asné axilarni a pubické ochlupeni, mirné 4 klitorisu,
urychleny kostni vék, nepravidelny menstruacni cyklus, hirzutismus, ¢astéjsi vyskyt sy PCO
- u chlapct urychleny kostni vék, urychleny sexualni vyvoj, P muskulatura
- sice maji v détstvi vyssi vysku, ale kvlli rychlejsSimu uzavéru rlstovych plotének je vysledna vyska nizsi

Diagnostika
Screening novorozencu ze suché kapky krve = stanoveni konc. 17-hydroxyprogesteronu

Terapie
LV1: Substituce glukokortikoiddi - |, ACTH + u vzacné klasické formy téz Fludrocortison
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42.D Vysettfovaci metody chorob travici trubice
Anamnéza

* NO (potize s vazbou na jidlo, zvraceni), OA (prodélané OP — APPE, CHCE), FA (Iéky s nepfiznivym Ucinkem na
GIT — napt. NSAID, ATB, KS), AA (potravinové alergie)
e hl. pfiznaky:

o uonemocnénijicnu: pyréza (reflux kyselého nebo zasaditého obsahu do jicnu), dysfagie (potize pfi
polykani, popf. paradoxni), odynofagie (bolestivé polykani), globus hystericus (pocit ciziho télesa v
krku)

o uonemocnéni Zaludku: dyspepsie, nauzea a zvraceni (mechanické/reflexni/centrélni), singultus,
regurgitace (navrat do dutiny Ustni), ruminace (prezvykani), hemateméza, fihani (eruktace)

o uonemocnéni stiev: borborygmy (prelévani v brise), meteorismus (nadmérna plynatost), flatulence
(T odchod plyna), stolice (vzhled, priijem/zacpa), tenezmus (nuceni, ale vyprazdnéni malého
mnozstvi), meléna, enteroragie, hematochezie (zCasti srazend), okultni krvaceni

Fyzikalni vySetreni

e pohled — v bficho nad/v/pod niveau, vzhled pokozky (zbarveni, jizvy, strie, kyly)

e pohmat — povrchova a hluboka palpace, hleddame bolestivost a rezistence = urc¢ime jejich lokalizaci, velikost,
bolestivost a pohyblivost viici spodiné

e poklep — fyz. diferencovany bubinkovy poklep nad bfisni oblasti

e poslech — strevni peristaltika

e per rectum — u viech hospitalizovanych nad 40let, nutno hodnotit i okoli analniho otvoru

Laboratorni vysetieni

e jicen a Zaludek — gastrin v séru, stanoveni pfitomnosti H. pylori

e tenké stfevo — tolerancni testy (napt. laktdzovy), vysetreni na celiakii (sérum k priikazu autoprotilatek)

e tlusté strevo — vysetreni stolice (MA vzhled, mnoZzstvi tuku, zbytky stravy, parazitologie, stanoveni okultniho
krvaceni)

+ hematologické vysetieni (KO, koagulacni parametry)
Zobrazovaci metody

e RTG — prosty snimek pfi NPB (pneumoperitoneum, ileus), pasaz jicnem (dg. divertiklQ, achalazie, refluxu, ...)
e UZ - zakl. vySetieni, transabdominalni, popf. endoSONO

e CT

e MR

e angiografie

Endoskopie

e jicen, zaludek a duodenum — ezofagogastroduodenoskopie — hodnoceni slizni¢nich zmén, odebirani vzork( +
terapie: polypektomie, zastaveni krvaceni opichem, extrakce cizich téles, dilatace stendz)

e tenké strevo — vySetieni enteroskopickou kapsli — potizuje snimky lumen

e tlusté strevo — koloskopie (hl. dg. kolorektalniho ca) a rektoskopie

Dalsi vysetieni

e jicen — pH-metrie (dg. refluxu — hodnoceni délky, frekvence a zavaZznosti), manometrie (snimani tlaku v jicnu
— napf. u achalazie), dynamicka impedance
e 7aludek — zkousky na H. pylori (invazivni — endoskopicka biopsie s kultivaci nebo ureazovou reakci, nebo
neinvazivni — dechovd zkouska, antigen ve stolici)
e tenké stfevo — enteroklyza (baryum + vzduch - reliéfovy obraz), irigografie (KL aplikovana retrogradné, pro
zobrazeni hl. terminalniho ilea)
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43.A Onemocnéni aorty
1) Disekce aorty
2) Aneuryzma aorty
3) Zanéty aorty — viz vaskulitidy velkych cév 23C

1. Disekce aorty

Definice

= podélné rozstépeni jeji stény se vznikem faleSného lumen

- jedna se o relativné vzacny, avSak zavazny urgentni stav s vysokou smrtnosti, zakladem je proto rychla diagnostika

Etiopatogeneze

etiologie: NEJCASTEJSI pFicinou je AH!

dalsi RF: 1. aneuryzma aorty (ztencena sténa, turbulentni proudéni) (disekce maze vést ke vzniku aneuryzmatu)

2. zanétliva onemocnéni aorty: Takayasuova a obrovskobunécéna vaskulitis, syfiliticka aortitis
3. dédicna (systémova) onemocnéni pojiva — Marfan(v a Ehlers-Danlos(v sy

4. bikuspidalni aortalni chlopen (¢asto s poststenotickou dilataci ascendentni aorty)

5

6

7

. koarktace aorty

. traumaticka disekce

. pozdni iatrogenni komplikace — napf. u aortokoronarniho bypassu, katetrizacnich

vySetieni, nahrad chlopni ¢i u baldonkové kontrapulzace

patogeneze: vznikne trhlina v intimé - do medie (resp. prostoru mezi intimou a medii) pod tlakem proudi krev >
intima se odlupuje a vytvori falesné lumen - ischemie odstupuijicich ¢i disekovanych vétvi (koronarni, cerebralni,
spinalni, koncetinové, visceralni)
Klasifikace

- v praxi se nejvic vyuziva Standfordska kiasifikace: 1. typ A = disekce vzestupné aorty (bez ohledu, kde konéi)
- je 2x Castégjsi
- je zavaznéjsi = vyzaduje urgentni kardiochirurgickou OP!
2. typ B = vSechny ostatni disekce (sestupna aorta)
- je méné zavaina
- samotna dis. bfiSni a. je vzacnd, ¢astéji soucast dis. hrudni a.

Type | Type ll Type llla Type llib
DeBakey classification

| ] | J
T T
Type A Type B
Stanford classification

Klinicky obraz a komplikace
1. nahla ostra kruta bolest (interskapularni) — u disekce typu A (lokalizovana do zad), u typu B (lokalizovana
retrosternalné), je prudka , jak kdyz praskne bicem*”
- mUZe byt jedinym priznakem nebo ji provazi komplikace: a) synkopa
b) CMP a neurologicka postizeni
c) AIM (typicky spodni stény kvali disekci a. coronaria dx.)
d) akutni SS
e) srdecni tamponada (perikard pokrjva i odstupy velkych tepen) @ Nahla smrt
f) hemothorax s vykrvacenim (pfi protrzeni aorty)
- komplikace pfi disekci descendentni hrudni a bfisni aorty (typ B): stfeva, koncetin
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2. AH u typu B (u typu A jen méné), CAVE! ma-li P hypotenzi je nutno vyloucit tamponadu srde¢ni (pomoci TTE)
- je to JEd naz p‘rl'lléln hypertenznl' krize (na rozdil od jinych pfi¢in (kde nutno J TK do 1 h o cca 25 %) - zde nutné |, TK VELMI rychle na 100-120 sTK)
3. deficit pulzaci na nékteré z konéetin 2 s rozvojem koncetinové a/nebo organové ischemie

Diagnostika
- musi byt RYCHLA! proto na disekci pomyslime vidy, kdyZ ma P nasledujici 3 symptomy:
1. nahla kruta bolest
2. deficit pulzaci na perifernich tepnach, navic nam tfeba nebude méfit na jedné koncetiné saturacni ¢idlo!
3. vyrazny stranovy tlakovy rozdil ¢i rozdil mezi HKK a DKK = tepna dané koncetiny s disekci bude mit |, TK
b) CT angio — metoda volby

¢) RTG —rozsiteni aortalniho stinu nebo mediastina

d) EKG — pro vylouceni AIM (u disekce koronarni tepny bude pfitomen € casto AIM spodni stény pro disekci ACD)

e) TEE — ma lepsi vytéZnost nez TTE, u llzka P je to metoda volby pfi podezieni na disekci, odhali oba typy

e) Laboratof — KO (znamky krvaceni), kreatinin, laktat, JT, troponin, D-dimery, CRP, Astrup < jednotlivé zmény ndm
mohou poukazat na postiZzeni danych organa

Cuest X-2AY TRAVSESOPHAGEAL
E\OCARDIO GRAM
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Terapie
1. hemodynamicka stabilizace P (sTK udrzujeme mezi 100—120 mmHg) < BB i.v., antihypertenziva i.v.: Catapresan
i.v. (klonidin)? ¢i Ebrantil i.v. (urapidil) a monitoring ZZF, EKG, saturace O,, invazivné arterialni TK
2. bolest — opiaty (nutno ucinné tlumit bolest, jinak se bude pacientovi zvysovat TK)
3. terapie pf¥iciny
a) typ A — kardiochirurgicka OP
b) typ B: u nekomplikované — konzervativné (u 20-30 % P se rozvine aneuryzma)
u komplikované — endovaskularni zavedeni samoexpandibilniho stentgraftu = neni-li to mozné—-> 0P

2. Aneuryzma aorty

Definice

aneuryzma = lokalizované rozifeni tepny o vice nez 50 % "piedpoklddaného priméru

»,ektdazie tepny = angioektazie” = rozsireni do 50 % predpokladaného priiméru

»arteriomegalie” = rozsifeni tepny v celém jejim pribéhu

- pro aneuryzma aorty plati: aneuryzma hrudni aorty =24 cm a aneuryzma bfisni aorty 23 cm

- typicky postihuje bfiSni aortu = AAA = Abdominal Aorta Aneurysm, méné hrudni aortu (ascedentni, descendentni),

posledni moZnosti je thorako-abdominalni aneuryzma (mnemotechnickd pomticka 3 ,A“: AAA proto aneuryzma od 3 cm)
AAA je nejcastéji lokalizovano v infrarenalni a suprailiakalni ¢asti aorty = pod aa. renales a nad bifurkaci

“pfedpokladany primér se lisi dle: véku, pohlavi, celkového vzrastu atd...

Etiopatogenze
- v patofyziologii se uplatriuje ateroskleréza, nebo presnéji komplexni degenerativni proces postihujici sténu aorty

RF — vSechny RF aterosklerdzy budou i RF AAA
koureni, muzské pohlavi, vyssi vék, pozitivni RA, AH, dyslipidémie, ICHDKK a ICHS, Marfantv a Ehlers-DanlosGv sy

Klinicky obraz

- P je dlouho asymptomaticky (nahodny nalez) a prvnim pfiznakem tak mdze byt az ruptura AAA = v 90 % kondi
smrti (Sanci ma, kdyZ dojde k rupture do retroperitonea, kdyz do peritonealni d. tak vétsinou smrt)

1. bolest kolem pupku (u AAA) — je to varovny signal s I rizikem ruptury = nutné urgentni feseni

2. ischemie organi ¢i konéetin kvali EMBOLIZACI z trombU v aneuryzmatu = klaudikace a ,blue toe” symptom
3. tlak na okolni organy / nauzea a vomitus / synkopa = dost nespecifické = proto nékdy pozdni dg.

4. Selest na bfiSe, pulzace na bfise

- nahla bolest — mUZe to byt ruptura nebo brzy nastane ruptura; chronicka bolest — pouze aneuryzma
triada ruptury AAA: akutni bolest + pulzujici masa na bfiSe + hypotenze

Diagnostika

1. Anamnéza — RA (AAA u pfibuzného, nahld smrt v rodiné), abusus koureni a pfitomnost dalSich RF
2. Fyzikalni vySetfeni — Selest na bfise, pulzace na brise

3. USG, CT angio s 3D rekonstrukcemi, MR angio

Terapie

a) symptomatické AAA - urgentni feSeni 2 endovaskularni implantace stentgraftu ¢i chir. feseni 2 cilem
endovaskul. je vytvoreni nového lumen a vyrazeni aneuryzmatu z obéhu (viz obr. dole)

b) asymptomatické AAA - sledujeme (USG & 1x/rok), odhadujeme riziko a vcas indikujeme feSeni + odvykani

koufeni + antihypertenzni terapie + statiny + terapie DM + ASA

(=]

Aorta
(cross-section)
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43.B Transplantace plic

Obecna charakteristika

Transplantace plic je narocny chirurgicky vykon, ktery predstavuje posledni terapeutickou moznost nékterych
zpravidla chronicky probihajicich plicnich a srde€nich onemocnéni

- provadi se jako jednostranna, oboustranna nebo kombinovana transplantace plic a srdce

- vykon ma své pfisné indikace i Kl

- pro Uspéch transplantace je dllezita: spravna indikace, na¢asovani, pfredtransplantacni pfiprava P a doZivotni
imunosuprese s prevenci oportunnich infekci

- 5 leté pretziti je cca 50 %

Typy
a) unilateralni transplantace — kratsi procedura s kratsi nutnosti anestezie, pfi omezeném poctu organt Ize pokryt

vice pfijemcq, ale vétsi riziko pozdnich komplikaci a kratsi dlouhodobé preziti
b) bilateralni transplantace — dnes se vyuziva stale ¢astéji kvali lepSimu dlouhodobému preziti (i u ILD)

c) transplantace srdce a plic — rezervovano pro pacienty s Eisenmengerovym syndromem, chirurgicky
nekorigovatelnymi kongenitalnimi vadami a s téZkym, potencialné ireverzibilnim pravostrannym SS kvUli plicni
hypertenzi jakékoli etiologie (nékdy je reverzibilni po transplantaci plic!!)

Indikace (u kazdé choroby jsou indikaéni kritéria (napf. dle spirometrie, Astrupa, NYHA, kliniky):
a) indikace unilateralni transplantace
Fibrotizujici plicni procesy: 1. (IPF) Idiopaticka plicni fibréza
2. (EAA) Exogenni alergicka alveolitida
3. Pneumokoniozy
4. Sarkoidéza
5. Lymfangioleiomyomatéza
6. Polékové poskozeni plic (pf. metotrexatova plice?)
7. Systémova onemocnéni (nejsou-li postiZeny jiné Zivotné dilezité organy)
8. Toxické poskozeni plic
9. Retransplantace po chronické rejekci plic
- u fibrotizujicich procesu jsou indikacnimi kritérii napf. tyto poklesy plicnich fci:
pokles TLC pod 50 %
pokles VC pod 50 %
pokles TLco (transfer faktoru) pod 30 %
pokles PaO; pod 6 kPa

Poznamka: drive unilat. trp. u CHOPN bez vyznamného emfyzému

- novéji se i u téchto P provadi bilateralni transplantace (u CHOPN, IPF, lymfangioleiomyomatdzy)
b) indikace bilateralni transplantace:

1.CF

2. Bronchiektazie

3. Lymfangioleiomyomatéza a plicni histiocytéza z Langerhansovych bunék

4. CHOPN s prevahou emfyzému a emfyzém z jinych pf¥icin (deficit al-antitrypsinu) — pfi TLC nad 150 %
5. PAH (NYHA Il — IV navzdory 3M |écbé prostanoidy)

c¢) transplantace srdce a plic:

1. Eisenmengertliv syndrom

2. Chirurgicky nekorigovatelné kongenitalni vady

3. Téiké, potencialné ireverzibilni pravostranné SS kvtili plicni hypertenzi jakékoli etiologie
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Kontraindikace

kontraindikaci je mnoho napf: 1. maligni onemocnéni v poslednich 5 letech
2. nelécitelné selhani jiného Zivotné dulezZitého organu, nelze-li kombinovana
transplantace (pf. selhani srdce, jater, ledvin, mozku)
3. extrémni kachexie nebo obezita s BMI nad 35
4. koureni (min. 0,5 ro¢ni abstinence) (kotinin v moti = metabolit nikotinu) @ alkoholismus
5. infekce, AIM aj. zadvazné choroby v dobé transplantace
6. DM s organovymi komplikacemi
7. psychosocidlni nestabilita — pohovor s psychologem je soucasti
predtransplantaéniho protokolu
8. Aktivni TBC

Predtransplantacni priprava

vySetreni: KVS (EKG, TTE, pravostranna katetrizace (u PH), USG karotid, DKK = pfi susp. ndlezu i CT-angio)
plic (spirometrie, Astrup, perfuzni scintigrafie (nutnost znat stranovy podil plic na perfuzi) CT aj.)
ledviny (renalni fce, mo¢ na biochemii, sediment, kultivaci, USG ledvin)
onko screening
infekce (CMV, EBV, HSV, VZV, syfilis, toxoplazma atd...; u CF PCR na Burkholderii, Quantiferon
(latentni TBC nevadi, ale nesmi byt aktivni TBC infekce), kultivace moci
IMUNOLOGICKE (HLA, Krevni sk., panel reaktivnich Ab)
- denzitometrie, RTG Th + Ls patere, osteologické (vyssi riziko osteopordzy u KS, mozna
kontraindikace)
- 6m test chlize, psychologické vysetreni, fyzioterapeuticky nacvik...

ockovani: HAV, HBV, pneumokok, chfipka, Haemophillus infl., Herpes Zoster, Meningokok sk. B, Klistova
encefalitida

- musi byt shoda v krevni sk., velikosti plice mezi darcem a pfijemcem (alespon pfiblizna) + samoziejmé HLA
kompatibilta

Potransplantacni imunosuprese

- sestavujeme kombinace dle transplantaéniho centra a pacienta

- vétSinou glukokortikoid + inhibitor kalcineurinu (cyklosporin/takrolimus) + azathioprin/mykofenolat mofetil
- pti vzniku rejekce Ié¢bu intenzifikujeme, naopak po roce bez komplikaci redukujeme

Komplikace

a) ¢asné — krvaceni, edém plic, PNO, plicni infekce (ktera je jiZ pred transplantaci pfitomna v darované plici — vznika
az u 80 % P), hyperakutni rejekce (raritni, protoze se provadi pfedstransplantacni vys. na anti-HLA Ab)

b) pozdni — akutni rejekce (v 1. roce — dusnost, kasel, horecky, hemoptyza, pokles saturace) a chronicka rejekce (se
projevuje jako obstrukéni bronchiolitida = ucpavani malych pridusek vazivem)

- vysetreni: spirometrie + RTG/CT + biopsie plic

- terapie: vysokodavkované KS = imunosupresiva

c) oportunni infekce (¢asto CMV!), nadory € kvali imunosupresi
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43.C Hyperfunkéni syndromy kliry nadledvin
1. Cushingova choroba a Cushingliv syndrom
2. Primarni hyperaldosteronismus

Fyziologie

Kira nadledvin zajistuje syntézu steroidnich hormonu z cholesterolu (prekurzor steroidnich hormoni)
a) zona glomerulosa mineralokortikoidy — aldosteron (stimulace pomoci AGlI)
b) zona fasciculata glukokortikoidy — kortizol (stimulace pomoci ACTH) + trochu androgeny
¢) zona reticularis androgeny — dehydroepiandrosteron (stimulace pomoci ACTH)

1. Cushingova choroba a Cushingliv syndrom

Definice

Cushinguv sy = soubor pfiznaki a laboratornich abnormalit zapfi¢inény dlouhodobou expozici organismu
nadmérnym koncentracim kortizolu.

Cushingova choroba = 1 z moznych pficin Cushingova sy jejiz podstatou je nadprodukce ACTH adenomem hypofyzy.

Klasifikace a pri€iny Cushingova syndromu
Exogenni (iatrogenni) = NEJCASTEJSI
pficina: chronicka lécba KS

Endogenni
A) PRIMARNI = primarni nadprodukce kortizolu = ACTH-independentni (cca 25 %)
1. Adenom kiry nadledvin (60-70 %)
2. Karcinom kury nadledvin (30-40 %)
- nadory se vyskytuji bud' sporadicky nebo v ramci nadorovych sy (p¥. Li-Fraumeniho sy)
3. Bilateralni hyperplazie kiry nadledvin (2 %)

B) SEKUNDARNI = priméarni nadprodukce ACTH = ACTH-dependentni (cca 75 %)

1. Kortikotropinom = Adenom adenohypofyzy s nadprodukci ACTH (75 %) = Cushingova choroba —
NEJCASTEISI endogenni pFicina

- vétsinou se jedné o mikroadenom (dO 10 mm), proto se neprojevuje Utlakovymi projevy (tj. NE hypepituitarismer ani peruchami
iz ot . e hormi o)
2. Ektopicka paraneoplasticka nadprodukce ACTH (pt. malobunécny ca plic, karcinoid plic aj.) (25 %)

Klinicky obraz

Cushing syndrome (hypercortisolism) Facial erythema

Hypertrichosis/
Etiology hirsutism
*Exogenous (iatrogenic, most common cause of
hypercortisolism): prolonged glucocorticoid therapy Dorsocervical fat pad
eEndogenous
Primary: ACTH-independent (e.g., adrenal Acne
adenomas)

Secondary: pituitary ACTH production
(e.g., pituitary adenomas) or ectopic ACTH

Growth delay (children)

Insomnia, mood disorders, psychosis,
decreased libido

Cataract, glaucoma

production (e.g., small cell lung cancer) Hypertension ‘ Moon facies
Diagnosis *~\ : “\\ 3 \/—\ 3 Pepthc_ utlcehr_s, . N
Screening test (e.g., 24h urine cortisol) SKiF SHEBHYY - . i gastointestinal hemarriage
Determine underlying cause: hormone analysis yatrophy, \ ~ \ #
> Dt L S thinnin e 7 Hyperglycemia
(e.g., serum ACTH levels), imaging to localize g .
t = (may progress to diabetes)
umor
ri = - i
Treatment Striae \ ) gz Central (truncal) obesity
Exogenous Cushing syndrome: reduce \ =
glucocorticoid dosage, consider alternatives \
Endogenous causes: tumor resection, if <
inoperable drugs to suppress cortisol synthesis Muscle atrophy/ 7/ ="
myopathy \ |~
\ .
j < Hyperpigmentation (if secondary)
Virilization,
Osteoporosis, irregular menstrual cycles,
osteopenia, amenorrhea
avascular bone necrosis

Purpura/ecchymoses

Poor wound healing, 4\

immunosuppression . 7



“CUSHINGOID” is the acronym for side effects of corticosteroids: Cataracts, Ulcers, Striae/Skin thinning,
@ Hypertension/Hirsutism/Hyperglycemia, Infections, Necrosis (of the femoral head), Glucose elevation,
Osteoporosis/Obesity, Inmunosuppression, Depression/Diabetes.

1. Cushingoidni habitus (5):  obezita centralniho typu, tenké koncetiny, byci Sije, mésicovity oblicej, nafialovélé
strie (bficho, hyzdé, axily)

2. Kuze (5): atroficka, vulnerabilni, Spatné hojeni ran, ¢asté kozni infekce, hematomy az sufuze

- u nadprodukce ACTH = *androgent - hirzutismus, akné a vypadavani vlasli <& to mize a nemusi u nador(

nadledvin dominovat v klinickém obraze

3.AH (kvali mineralokortikoidnimu Géinku kortizolu + kortizol M citlivost cévni stény na vazopresorické 1.)
4. Porucha Glc tolerance az DM
5. Osteopenie aZ osteopordza (kvili prevazujicimu Gtlumu novotvorby (na rozdil od postmenopauzalni, kde prevaiuje resorpce))
6. Svalova slabost a svalova atrofie = steroidni myopatie (kvali 1 proteokatabolismu)
- hl. pletencové svalstvo = obtizné vstavani ze diepu, chlze do schod(, véseni pradla aj.
7. Deprese, poruchy kognitivnich fci, poruchy spanku
8. Utlum gonadalni osy nadbytkem kortizolu - porucha menstruaéniho cyklu az amenorea u Zen, J libida u muzi
9. Pvredl
10. katarakta, glaukom
11. leukocytéza v KO

Diagnostika Cushingova sy
NEJCASTEIJSI pticina je dlouhodobd terapie KS - tzn. postaci ndm FA a dalsi testovani neni tfeba!

a) Anamnéza (vCetné FAl),

b) Fyzikalni vys.

c) Rutinni laboratof (hyperNa, hypoK, MAI, hypergly, hyperCH, hyperTAG, leukocytdza)

d) Specifické laboratorni testy

1. Vysetreni cirkadianni sekrece kortizolu = ve spanku P z predem zavedené kanyly odebereme o pulnoci krev -
nedojde-li k no¢nimu poklesu = svéd¢i to pro dg.

2. Vysetteni volného kortizolu v moci za 24 hod - P shird 24 hod mo¢ - vysetfime konc. kortizolu - je-li vysoka =
svédci pro dg.

3. LDDST = Low Dose Dexamethazon Suppresion Test - P podame vecer dexamethazon a rdno zméfime
kortizolémii = je-li vysoka = svédci pro dg. (je-li nizkd vylucuje to dg.)

4. Slinny kortizol - odebirdme ve 23:00 - vyhodu ma takovou, Ze jeho konc. je méné ovlivnéna stresem - je-li
vysoka = svédci pro dg.

Diferencidlni diagnostika priciny Cushingova sy

Podle plazmaticka konc. ACTH:

a) NiZKE konc. = primarni Cushing(iv sy (ACTH-independentni) = USG, CT &i MRI nadledvin:
a) obé nadledviny jsou malé = exogenni Cushingliv sy ¢i PPNAD typ bilat. hyperplazie
b) obé nadledviny jsou velké = bilaterdini adenom ¢i AIMAH typ bilat. hyperplazie
¢) 1 nadledvina je velka a kontralat. je atroficka = nador!

- pfi nejistoté lze dale provést selektivni katetrizaci nadledvinnych Zil s odbérem kortizolemie

b) NORMALNI nebo VYSOKE konc. = sekundarni Cushingiiv sy - nasleduje dif. dg. odlieni Cushingovy choroby vs.
Ektopické nadprodukce ACTH =
a) LABORATORNE: HDDST - poklesne-li konc. kortizolu po podani vysoké davky dexametazonu -
svédci to pro Cushingovu chorobu
CRH test = Kortikoliberinovy test - 1. zméfime konc. ACTH - 2. podédme CRH -
vyrazny narlst ACTH svédci pro Cushingovu chorobu
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Desmopresinovy test = to samé jako predchozi, akorat misto CRH poddvame ADH

b) ZOBRAZOVACIMI METODAMI: MR hypofyzy vs. CT hrudniku - nezjisti-li se lokalizace -
octreoscan (scinti somatostatinovych R) ¢ protoZe rada tu produkujicich ACTH je exprimuje

c) katetrizace sinus petrosi + odbér na ACTH pred a po stimulaci CRH = nejspolehlivéjsi dif. dg. test

Terapie
a) Exogenni Cushingtliv sy = LV1: vysadit KS

b) Cushingova choroba = LV1: neurochirurgické odstranéni adenomu (transsphenoidalné)
- LV2: stereotakticka RT Leksellovym y-noZiem
- LV3: farmakologicky tlumime sekreci ACTH cabergolinem (dopaminergni
agonista) /pasireotidem (analog somatostatinu) ¢i inhibice steroidogeneze
v nadledvindch metyraponem
-> LV4: bilat. adrenalektomie (dnes vzacné)

c) Ektopicky Cushinglv sy - LV1: Terapie nadoru
- LV2: farmakologicky tlumime sekreci ACTH &i inhibujeme steroidogenezi

d) Primarni Cushingtiv sy — nador nadledvin - LV1: Adrenalektomie = pfi KI = u karcinomu LV2: mitotan
(inhibitor steroidogenze + selektivné cytotoxicky pro bb. nadledvin)
- LV3: ChT

e) Primarni Cushingtiv sy — bilat. hyperplazie > bilat. adrenalektomie nebo farmakologicky dle typu hyperplazie

KAZDY P PO LECBE CUSHINGOVA SY MUSI BYT ZAJISTEN PROTI HYPOKORTIKALISMU AZ HYPOKORTIKALNI KRIzI,

Prognodza

Cushinguv sy je tézké onemocnéni, které vyznamné ovliviiuje P

Je-li zachycen Cushing v¢as = dobra

Je-li zachycen Cushing pozdé = $patna, kvuli zvySené KV morbidité a mortalité

2. Primarni hyperaldosteronismus

e (asty, autonomni nadprodukce mineralokortikoidt (aldosteronu) kiirou nadledvin
e formy:
o idiopaticky hyperaldosteronismus (bilateralni hyperplazie zona glomerulosa)
o unilateraini aldosteron-produkujici adenom (Conndv syndrom)
o unilaterdini hyperplazie
e projevy: arteridlni HN (viz ot. 12A, ¢asto rezistentni na Ié¢bu), méné ¢asto neuromuskularni pfiznaky (z
hypokalémie), hypokalemie, hypernatremie
e dg.:
o laboratorni vysetfeni: 4 aldosteron (plazmaticky i mocovy), renin je 4, - velky pomér
aldosteron/renin (nejcitlivéjsi marker)
o specialni testy: konfirmaéni supresni (hodnoceni hladiny aldosteronu a reninu pred a po infuzi NaCl
nebo podani kaptoprilu — nonsupresibilita), popf. stimulacni (stimulace chzi)
o CT (¢asto min zmény - UZ bezcenny), katetrizace nadledvin
e terapie: adrenalektomie, spironolakton nebo eplerenon
Céska str. 164, 165, 166 — je to tam dobfe zpracovano
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Y4

43.D Vysetrovaci metody u chorob slinivky bfisni, Zluéniku, Zlu€ovych cest
Anamnéza

e Casto dlouhé asymptomatické obdobi

e NO (bolest, ikterus a zndmky cholestazy, vahovy Ubytek), OA (Ziv. styl, stravovani, alkohol)

e hl. pfiznaky: biliarni kolika (typicka pro cholelitiazu), biliarni dyspepsie (nesnasenlivost tuk), ikterus (rychle
vznikly X plizivy bezbolestny), Charcotova trias (horecka + bolest v epigastriu/bilidrni kolika + obstrukéni
ikterus — typicky cholangitida komplikovana sepsi), Reynoldsova pentada (Charcotova trias + hypotenze az
Sok a porucha védomi)

Fyzikalni vySetreni

e pohled — zbarveni klze (ikterus, Cullenovo znameni, Grey-Turnerovo znameni)

e pohmat — Murphyho pfiznak (zastaveni hlubokého nadechu pro nahle vzniklou bolest pfi palpaci v P
hypochondriu), znamky peritonealniho drazdéni (défense musculaire, Blumbergovo znameni, Rovsingovo
znameni)

e poklep — Pleniésovo znameni (poklepova bolest jako zndmka peritonealniho drazdéni)

e poslech — peristaltika

e perrectum

Laboratorni vySetieni

e celkovy a konjugovany bilirubin, ALP a GMP, ALT a AST, CH, CRP, koagulac¢ni parametry + moc (na
pfitomnost bilirubinu a urobilinogenu)
e amylaza a lipaza — u podezieni na postizeni pankreatu (+ |, Ca a 1 glykémie)

Zobrazovaci metody

® RTG bricha — odhaleni kalcifikaci a konkrementu
e UZ-hodnotime: velikost Zluéniku, pritomnost litidzy (akusticky stin), obsah, Sitku stény, vypotek
e (T - hl. pti vySetieni pankreatu (CT s kontrastem — zasadni pro dg. akutni pankreatitidy, Balthazarova

klasifikace)
e PET/CT
e endoSONO

e MR a MRCP = MR cholangiopankreatikografie
o MR vysetteni Zlu¢. stromu — hl. prikaz choledocholitidzy, striktur a dilataci
o neinvazivni alternativa k ERCP, kdyZ neni nutna intervence

Invazivni vySetfovaci postupy

e ERCP = endoskopicka retrogradni cholangiopankreatikografie
o endoskop s bocni optikou zaveden usty do sestupného raménka duodena = zavedeni kanyly do
Vaterovy papily = nastfik pankreatického vyvodu a Zlu¢. cest
o indikace: obstrukéni ikterus, akutni cholangitida, biliarni pankreatitida, choledocholitiaza
o zlaty standart v dg. chronické pankreatitidy
o dg.iterapeutickd metoda — moZnost papilosfinkterotomie, extrakce konkrement( a implantace
endoprotéz
e PTC = perkutanni transhepatdlni cholangiografie
o RTG metoda pfimého zobrazeni Zlu¢. cest
o nahrada pfi nemoznosti nebo nedspéchu ERCP u ikterickych P s rozsifenymi intrahepatickymi
Zluovody
o slouZi k zajisténi zevni drendze
e transhepatalni cholangioskopie — indikace: biopsie Zlu¢ovodu, dif.dg. obstrukce Zluc. cest, osetfeni nadort
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44 A Funk¢ni a zatéZzova vysetreni v pneumologii
1. Spirometrie

2. Spiroergometrie

3. Celotélova pletyzmografie
4. Vysetreni plicni difuze

5. Bronchomotorické testy: bronchokonstrikcni (metacholin) bronchodilatacni
(salbutamol)

1. Spirometrie

= vySetieni vyZadujici spolupraci pacienta, které ndm objektivné zhodnoti plicni fce
Vysledkem jsou: 1. Statické a dynamické plicni objemy

2. Kfivka pratok-objem
3. K¥ivka objem-cas
4. Krivka tlak-objem?

K ¢emu slouZi: a) rozliSeni obstrukénich a restrikcnich chorob plic

Plicni objemy — statické

RV =1,2 | (objem po max. vydechu)

ERV = 1,5 | (objem, ktery jsem jesté schopen vydechnout po normalnim vydechu)
Vr =0,5 | (objem pti normalnim dychani)

IRV = 3 | (objem, ktery jsem jesté schopen nadechnout po normalnim nadechu)

VC=ERV+V:+IRV=5]
TLC=VC+RV=6,21

FRC = ERV + RV = objem vzduchu v plicich po klidném vydechu = 2,7 |

/ b
/ \
T / | Inspiraéni
IRV Illu' ",II rezervni
bjem
/ ! Inspiraéni °
If lll kapacita (IRV)
| ve | o Vitini
7 f { | A kapacita Dechovy Celkova
! I| , | / |'| |' \ J I r( || (VC) Y plicni
| I ] | | | | | | v [ | | |' '| | 1 objem
|I | | I
'1 | | | \ (Tv) kapacita
¥i \ VARY - (TLC)
\ II,' 1 Exspiraéni
| { rezervni
H ! ERV objem Funkéni
FRC / ¢ (ERV) rezidualni
4 / kapacita
4 Reziduilni | Rezidualni (FRC)
RV objem objem
’ + (RV) (RV)

Plicni objemy — dynamické
FEV1=4|

FVC = skoro VC = skoro 5 |

Tiffenaliv index = FEV1/FVC = normalné 80 %

MV = minutova ventilace plic = V1 *

DF =500 * 16 = 8|

PEF = Peak Expiratory Flow = maximalni dosaZitelny expiracni pratok
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Porovnani vysledki vySetieni plicnich objem pfi restrikénich a obstrukénich onemocnénich plic

1. Obstrukéni choroby plic

- jsou zplsobené zvysenim odporu (zuzenim prasvitu) v dychacich cestach

- jsou charakteristické vydechovou dusnosti (pfi obstrukci dolnich cest dych.) event. inspiracni dusnosti (pfi ziZeni
hornich dychacich cest)

diagnéza dle spirometrie: 1. VYRAZNE SNIiZENO FEV; (pod 80 % normy)
2. VC je cca normalni, ¢i mirné { (RV bude 1%, TLC bude N)
3. FVC maji stejny nebo jen mirné snizeny
- proto VYRAZNE SNIZENY Tiffenativ index (FEV1/FVC)
4. PEF bude VYRAZNE NIZSi
lehkd porucha = FEV1 60-80 % normy
stfedni porucha = FEV1 40-60 % normy
tézkda porucha = FEV1 pod 40 % normy

priklady obstrukénich chorob:

1. postizeni dolnich cest dychacich — expira¢ni dusnost

CHOPN, Asthma Bronchiale, CF, bronchiektazie, bronchiolitida

2. postiZzeni hornich cest dychacich — inspiraéni dusnost

laryngitida, laryngospasmus, epiglotitida, cizi téleso, nador, struma, obrna hlasovych vazi

2. Restrikéni choroby plic
- jsou charakteristické redukci (ztratou) funkéniho parenchymu plic (schopného alveolarni ventilace)
- bud mUZe byt ztrata anatomicka (resekce plic) nebo funkéni (pneumonie)

diagnéza dle spirometrie: 1. SNIZENA VC > JTLC
2. FEV 1 je snizeno sekundarné kvali snizené VC, ale VC je taky sniZeno
- proto je Tiffenativ index normalni ¢i dokonce vyssi!

Pfiklady restrik¢nich poruch:

1. Plicni

- resekce plic, pneumonie, plicni fibréza, pneumokonidzy, sarkoidéza, nador, atelektaza

2. Mimoplicni

a) postizeni pleuralni dutiny = pneumothorax, fluidothorax, pleuralni srtisty

b) postizeni hrudni stény = kyfoskoliéza, obezita, m. Bechtérev

c¢) postizeni dych. sval( = obrna n. phrenicus, Sy Gullian-Barré, Myasthenia gravis, léze cervikalni michy,
myodystrofie
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Obstrukcéni x Restrikéni

krivka objem — cas spirogram
objem
norma:
................................ FVC =5l
restrikce: =
................... oo : =
FVC = 351 4/5 = 80%
N ] — FEV, =3I
F| F F|F| F|F 3/3,5 = 86%
VIE| V|E| V|E
clv| €Vl C|Vv, obstrukce:
.................... FVC = 4,5
FEV, = 2,51
______________________________________ 2,5/4,5 = 56%

v

1ls cas

Porovnani kfivky pratok-objem

Kiivia pritok objem Obstrukéni onemocnéni Restrikéni onemocnéni

= o o
g Expirium % =
: £ :
e FVC = e FVC g T FYC
% , Oty 0} g oopm ) ‘% Obyem 1)
2 Inspirium 2 f; )
g e vw—> B e
o o

vy

- pti restrikénim je prosté ,stejna kfivka, ale celkové mensi“, u obstrukéni choroby je typické ,,vykousnuti” kfivky.

Smycky prutok- objem priklad restrikce

Smycky prutok- objem priklad obstrukce

Norma

Restrikce plicniho parenchymu
Nepohybliva obstruckce

v hornich dychacich cestach

Astma, CHOCHBP

100 ~N  Nomal 100~ . _ Normal
t RN ! <
7.6 i T 75k N
~ ~
~
5.0 5.0 MEF
PéF ~ t SOIPEF  sos Fvc™
225 MEF 7 2 >
g2°0 50% FVC R § s 2
2 of S > 2 o 3
'
Tic A ’ g MIF ™R
é 25\ MIF . 25PN\ so% Fve A
A 50% FVC 3 . 7
50 Nig e ] sl
75 T 751 -
b L s s P
1 1 L A1 1 1 J 1 1 1 1 % | J 7 6 5 4 1 o 6 5 4 3 2 1 o
6 5 4 3 2 1 [} 6 5 4 3 2 1 c Volume (L) o) Volume (L)
Volume (L) Volume (L)

Zmény parametrl plic pfi OBSTRUKCNIM vs. RESTRIKCNIM onemocnéni
Obstrukcni x Restrikcéni

FEV,/FVC

TLC|RV |FVC |FEV, PEF | FEF s s

Obstrukce

=

Vi

4

Vi

{

Restrikce

«—|—>

|«

\

N

\

N
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Zména mechaniky dychani kvili zméné complience (poddajnosti)
Complience = AV / AP (complience se pocita z krivky tlak-objem)

1. SNIZENA C plic 2. Zvy$ena C plic 3. Snizeni C hrudniku

a) infiltraci parenchymu a) profidnuti parenchymu - kyfoskolidza

- plicni fibréza - emfyzém - obezita

- plicni edém - rozsahlé jizvy

- exsudat pfi zanétu plic - zmény parietalni pleury
- nador plic

b) 4 surfaktantu
- RDS a ARDS
- tonuti

c) hyperinflace plic
- CHOPN
- Asthma Bronchiale

d) hypoinflace plic
- pneumothorax
- atelektaza

2. Spiroergometrie
= zatézové vysetreni, které slouzi k posouzeni funkéni rezervy kardiopulmonalniho systému

- napf. pro objektivizaci stavu po ICHS

3. Celotélova bodypletysmografie

Princip: soucin tlaku a objemu je konstantni = proto pokud je P v uzaviené kabiné = tak zména tlaku v této kabiné
vyvoland pohybem hrudniho koSe pti dychani bude odpovidat zméné objemu v plicich

- diky ni tedy neptimo stanovujeme nitrohrudni objem a rezistenci plic (odpor kladeny proudicimu vzduchu

v dychacich cestach) = rezidualniho objemu plic a totalni plicni kapacity

Znalost rezidualniho objemu a jeho poméru k totalni plicni kapacité pomaha odlisit obstrukéni a restrikéni poruchy
dychdani.

PFi astmatu, typické obstrukéni poruse, je totdlni kapacita plic normalni. Clovék se zdZzenymi priduskami ma problém
vydechnout, v plicich zbyva po vydechu vice vzduchu. Rezidualni objem a jeho pomér k totalni kapacité jsou proto
zvysené.

Typickou restrikéni poruchou je plicni fibréza (vazivova pfeména plic). Toto onemocnéni snizuje pruznost plic,

zhorsuje schopnost pofadné se nadechnout. SniZzena je totalni kapacita plic a s ni i rezidualni objem, jejich vzajemny
pomeér vsak zlstava normalni.
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4. Vysetreni plicni difuze

- poruchy plicni difuze mohou nastat z téchto pric¢in: 1. ztlusténi A-K membrany: fibréza, zanét, edém
2. zmensenim plochy pro difuzi: emfyzém
- vySetreni plicni difuze provadime zejména pfi podezieni na emfyzém a poruchy plicniho parenchymu (fibréza)

Postup:

1. P z pfistroje nadechne smés plyna s nizkou koncentraci CO

2. na 10 s zadrzi dech

3. vydechne a pfistroj zanalyzuje koncentraci CO ve vydechnutém vzduchu (s ohledem na dobu zadrzeného vzduchu
a mnoistvi inspirovaného vzduchu)

=> vysledkem je tzv. Transfer faktor

Vysledek:

1. transfer faktor pod normalem = porucha difuze: emfyzém, plicni fibrdza, vaskulitida, granulomatdza
2. transfer faktor nad normalem: levopravé zkraty, intrapulmonalni krvaceni (Hb v alveolech navazal CO)
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44.B Postizeni jater toxické a polékové, u hemochromatadzy, Wilsonovy choroby,

porfyrie a v téhotenstvi (véetné HELLP syndromu)

1. Toxické a polékové postizeni jater
- jatra hraji hlavni roli v biotransformaci xenobiotik a jsou vystaveny celé fadé toxickych I.
- pro toxické poskozeni jater je typicka elevace ALT, AST, ALP a bilirubinu nad dvojnasobek

Etiologie

léky! — pt. paracetamol, amiodaron, metotrexat, TTC; pfirodni alkaloidy (p¥. rulik, durman — obsahuiji atropin), mykotoxiny,
pramyslové chemikalie, hypervitamindzy, potravinové doplnky, fytoterapeutika, alkohol

Primarni hepatotoxiny (jejich uc¢inek je zavisly na davce; nekrézy béhem dnd): tetrachlormetan (a jina
rozpoustédla), muchomirka zelena, paracetamol

Potencialni (idiosynkratické) hepatotoxiny (jsou nezavislé na davce — zavisi na daném jedinci (na jeho prevazujici
biotransformaéni cesté ¢&i hypersenzitivité); projevy po relativné dlouhé dobé): vétsina Iékid (skoro se nejde netrefit :D)

Morfologické projevy
- jsou velmi variabilni: od fokalni hepatitidy po difuzni hepatitidu
od steatdzy pres fibrozu az po nekrézu
cholestaza (chlorpromazin, estrogeny, androgeny a anabolika, PAD)
trombazy jaternich Zil (peroralni antikoncepce)
chronicka hepatitida — amiodaron, amoxiklav, NSA, azathioprin
rosuvastatin — déla inhibici OATP transportéru = zajistuje vstup bilirubinu z krve do hepatocytt = nekonjug. hyperbilirubinémie

Klinicky obraz
- je rovnéz velmi variabilni:
a) hepatoceluldrni = nekrodza, vysoka elevace ALT, AST = Gnava, anorexie, dyspepsie
b) cholestatické > , pruritus, hypocholicka stolice, elevace ALP, GGT, konjug. bilirubinu
c) smisené - projevy obojiho
d) specifické: rosuvastatin — déld inhibici OATP transportéru = nekonjugovana hyperbilirubinémie
néktera antivirotika proti HIV = inhibice UDP-glukuronyltransferazy = nekonjug. hyperbilirubinémie

Diagnostika

- obtizné odlisitelné od jaternich chorob jiné etiologie, zdkladem je FA, PA! laboratof — toxikologické vys. (amanitin = toxin
u muchomrky zelené, da se odebrat vzorek potravy, nwm zda i z krve nebo ze stolice?) dokonce u té otravy lze poslat vzorek z vyplachu Zaludku sanitkou do Brna, kde na to

mykologové kouknou pod mikroskopem a podle spor poznaji, jestli tam je ta muchomirka nebo ty jiné jedovaté houby, jinak urit& konzultovat toxikologické informaéni stedisko CR,

biopsie

Terapie
Vysadit, nékdy KS (nazory jsou sporné)

2. Hemochromatdza = nadmeérné vstrebavani Fe
Definice a etiopatogeneze

vrve

stfeva = ukladani Fe do hepatocytd, cholangiocytt, bb. pankreatu (véetné B-bb.), kardiomyocyt, gonadotropnich
bb. adenohypofyzy, epitelii kloubti > Fentonova reakce = poskozeni bb. ROS (OH radikaly)

- jednd se o NEJCASTEJSI MONOGENNE PRENASENE (dédiéné) ONEMOCNENI vibec
- Castéji se manifestuje u muzl, protoZe Zeny jsou ¢astecné chranény ztratami Zeleza pfi menstruaci

Klinicky obraz
- kromé juvenilni formy se projevi obvykle po 40. roce
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ja’tra: hepatomegalie, projevy cirhézy (krvacivé projevy, ikterus, pavouckové névy, gynekomastie, portalni hypertenze...), 'I‘riziko HCC +
&asto asociovano s dal$imi chorobami jater — profyria cutanea tarda, chronicka vir. hep. C, alk./nealk. steatohepatitida
srdce: kardiomegalie

klouby: bolesti
pankreas: bronzovy DM
kaze: pigmentace

- impotence/amenorea, svalova slabost, letargie

Diagnostika

Maminotransferaz z nejasné pric¢iny = musime myslet na hemochromatdézu = vyzettime feritin (= zasobni bilk. pro Fe = hladina
odrazi tkanové zasoby Fe a saturaci transferinu = transportni bilk. = kdyZ je hodné Fe, bude hodné saturovany) 2u hemochromatézy: ’[‘satu race
transferinu, M konc. sérového feritinu, USG, biopsie, genetické vys.

Terapie
LV: venepunkce (1x tydné 500 ml) = mohou vést k anémii, pak se nasazuji chelataéni lé€iva + terapie DM +
abstinovat!

3. Wilsonova choroba = porucha vylucovani Cu
AR dédi¢né onemocnéni s mutaci pro enzym, ktery je zapotiebi k VYLOUCENI médi z hepatocyt( do Zluée + je porucha
inkorporace Cu do apoceruloplazminu (prekurzor ceruloplazminu) = stfadani médi v organismu = v jatrech, mozku atd... (viz

KO) = multiorganové poskozeni Fentonovou reakci :

Klinicky obraz

- vétSinou se projevi v mladém véku (15 — 25 let)
hnédozelend

a) neurologicko-psychiatricka forma (vice nez 50 %) = extrapyramidovy sy = porucha motoriky a tonu = tremor,

chorea, tiky, dystonie, myoklonus + ve 20 % psych. poruchy — pf. deprese, fobie, poruchy chovani

b) jaterni forma (30 %) - fibrdza a cirhdza s portalni hypertenzi 2 v 5 % aZ jaterni selhani

+ postizeni kloubu, kosti, krevniho obrazu a koagulopatie, ledvin, kardiomyopatie, hormonalni poruchy

Diagnostika

V séru: 'I‘volné méd’ (J celk. méd, protoze 90 % je v plazmé vazano na ceruloplazmin) a sl,ceruloplazmin (je tam porucha inkorporace
Cu do ceruloplazminu a zpétnovazebné se | jeho konc.) (ale CAVE! je to vyrazny protein akutni faze, takie méize byt u P

s Wilsonovou chorobou v normé)

v moci: Pméd’ (volnd méd prochazi do moci) < vyznamné stoupd po podani D-penicilaminu (diagnosticky test u
déti, u dospélych je dllezity nativni odpad Cu v moci)

biopsie (definitivné prokaze), genetické vysetieni (vyznam u Wilsonovy ch. v rodiné)

Terapie

- omezeni potravin bohatych na méd’ ¢okolada, kakao, ofechy, mofské ryby, vnitfnosti, houby, lusténiny

LV1: penicilamin = chelatacni |. = P vyluéovani médi moci + Zn (sniZuje vstiebavani Cu ve stfevé) + pyridoxin -
pozdéji aZ transplantace

4. Porfyrie = porucha syntézy hemu => hromadéni fototoxickych porfyrin(
Definice
= skupina vzacnych (dédi¢nych ¢i spontannich) metabolickych onemocnéni s defekty enzymti pro syntézy hemu
- rozdélujeme formu: a) akutni a chronickou
b) hepatalni a erytropoetické (dle hlavniho mista exprese defektniho enzymu)
-v CR jsou 3 centra pro terapii porfyrii (VFN, UVN a IKEM) < z toho usuzuju, e k tomu snad nebudou chtit moc D
CHRONICKE PORFYRIE
1. Porfyria cutanea tarda (nejcastéjsi, ale vzacnad)
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typ | = ziskana forma

typ Il = AD forma

- deficit uroporfyrinogendekarboxylazy = hromadi se porfyrinogeny = oxiduji na porfyriny = ty jsou pfi¢inou
fotosenzitivity - zranitelna klze, fotodermatdza, puchyre, hyperpigmentace, hirsutismus + (u nelécenych)
chronické jaterni léze

- manifestace €asto aZz v dospélosti po vyvoldvajicim momentu: alkohol, kouieni, HCV, stres, léky, pretiZeni Fe...
Dg.: T™T, Modpad porfyrinti v moéi a stolici

T: ochrana pred sluncem + vyloudit vyvolavajici noxy + venepunkce + chlorochin (tvofi s porfyriny komplexy
vylu¢ované moci)

2. Erytropoetické porfyrie (pf. m. Glnther) — vzacné viz str. 495
fotodermatéza, cervena moc, hemolytickd anémie...

AKUTNI PORFYRIE

Akutni intermitentni porfyrie (2. nejcasté;jsi)

- nejcastéji AD dédéna

- akumulace porfyrinG v NS = ataky (vyvolané raznymi léky, stresem, menstruaénim cyklem a hormony) >
kolikovité bolesti + polyneuropatie s paresteziemi, parézy na HK, epilepsie, psychiatrické choroby

Dg.: myslet na to pfi bolestech bficha v kombinaci s neurologickymi projevy; béhem ataky M porfobilinogenu,
porfyrind a kys. aminolevulové v moci

T: LV: hemarginat

SEKUNDARNI PORFYRIE
Porfyrie pfi otravé olovem — podobna akutni intermitentni porfyrii

5. Postizeni jater v téhotenstvi = Preeklampsie, eklampsie a HELLP syndrom;

Intrahepatalni cholestaza, Akutni téhotenska steatdza jater
Preeklampsie, eklampsie, HELLP sy
= llvysoce rizikové stavy pro matku i dité vyskytujici se ve 2. a 3. trimestru!
HELLP sy = Hemolysis (tézka) - Elevated Liver enzymes - Low Platelets € muze to aZ imitovat obraz DIC!!!
CAVE! HELLP sy je velmi vazna komplikace téhotenstvi s vysokou mortalitou!!!
- HELLP sy mUzZe byt soucasti preeklampsie nebo se jedna o samostatné onemocnéni

Etiopatogeneze neni pfesné znama > uplatiuji se imunopatologické mechanismy reagujici na inkompatibilni
otcovské Ag
- u preeklampsie se uplatiuje generalizovany vazospasmus

Klinicky obraz preeklampsie (TRIAS): 1. otoky
2. proteinurie
3. hypertenze
mUze byt i bolest v epigastriu/pravém hypochondriu

Klinicky obraz HELLP sy: 1. bolest v epigastriu/P hypochondriu + nauzea a vomitus + flu-like
pokrodilé projevy trombocytopenie a hemolyzy: 2. hematurie, krvaceni do GITu + ikterus
3. komplikaci je DIC!
Dg.:  u preeklampsie jsou jen lehce ™T
ale u HELLP sy jsou: MIT + koagulopatie + trombocytopenie + hyperbilirubinémie +
schistocyty v krevnim natéru + obraz DIC
T: jedind kauzalni terapie je ukonceni téhotenstvi + razantni terapie koagulopatie
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Intrahepatalni cholestaza

= onemocnéni nejcastéji nastavajici ve 3. trimestru

- uplatiuje se geneticka predispozice, viceCetné téhotenstvi, podavani progesteronu v téhotenstvi

Klinicky obraz: 1. uporné svédéni dlani a plosek hl. v noci = 2. zvySeni JT, u % ikterus, vyrazné M zluc. kys.

- zvysSena konc. Zluovych kys. ohroZuje plod arytmiemi a odchodem mekonia do plodové vody s naslednou
aspiraci (matcina jatra se vétSinou po porodu spontanné upravi) = T: kys. ursodeoxycholova + ¢asto indukovany
predcasny porod

Akutni téhotenska steatéza

= tézké vzacné onemocnéni v poslednich tydnech gravidity = vede az k jaterni encefalopatii a jaternimu selhani >
Casto konci fatalné i po porodu (predcasném)

klinicky obraz: nauzea, vomitus, bolest v epigastriu, postupné projevy jaterniho selhani (DIC) a renalniho selhani
Dg.: suverénné pomoci biopsie, jinak laborator

T: co nejdfiv ukoncit téhotenstvi + terapie DIC + jaterniho selhani + renalniho selhdni + metabolického rozvratu
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44.C Nehodgkinské lymfomy

Definice
Lymfomy jsou maligni klonalni lymfoproliferativni onemocnéni.

Lymfomy VYCha’ZEjll budto z B'Iy Ci T'Iy ¢i NK-bb (NK bb. jsou fazeny do stejné skupiny jako T-ly)
jsou lokalizovany budto nodalné ¢i extranodalné i nékteré leukemizuji = naddorové bb. v perif. krvi
svou povahou mohou byt jak nizce maligni = Low-grade = pomalu rostouci, klinicky neagresivni = indolentni-

tak vysoce maligni = High-grade = rychle rostouci, klinicky agresivni
Klasifikace lymfom(
Lymfomy délime na:  Hodgkinské lymfomy < morfologicky podklad lymfomu zde tvofi charakteristické R-S bb.,
které, a¢ nenesou B-lymfocytarni znaky, maji pavod z postgerminalnich B-ly.
Nehodgkinské lymfomy < nemaji typické R-S bb.

Klasifikace Nehodgkinskych lymfomu
A) B-bunécné NHLs (85 %):
Low-grade

2. Lymfom z margindlni zény (splenicky ¢i nodalni ¢i extranodalni)

pf 1: Splenicky B-ly marginalni zony

pf 2: Nodalni B-ly marginalni zény

pF. 3: MALT-lymfom Zaludku (lymfom SZ a jiné extranoddlni)
3. Lymfoplazmocytarni lymfom — charakteristicky tvorbou monoklonalniho Ig (paraproteinu) = produkuje-li MIG

(paraprotein) tridy IgM = oznacujeme jej jako Waldenstrémovu makroglobulinémii

4. Lymfom z maI\'/ch |ymeCVtCI (SCL) — WHO povazuje CLL a SCL za jedno a totéZ onemocnéni, u SCL ale nejsou nddorové bb. v perif. krvi a KD
High-grade
2. Lymfom plastové zény (Mantle-Cell lymphoma)
3. Sporadicky Burrkitiv lymfom — typicky u déti Think of an aggressive man to remember that the occurrence
4. Prekurzorovy B-Lymfoblasticky lymfom @ of mantle cell lymphoma is greater in men and that the

oy . L, . ., disease has an aggressive course.
B) T-bunécné NHLs (15 %) — jsou raritni, ale Casto agresivni

1. Koini T-lymfomy: nap¥. Mycosis fungoides — NEJCASTEJSI low-grade T-lymfom
2. Sezaryho syndrom = leukemicka forma kozniho T-lymfomu

3. Blize nespecifickovany periferni T-lymfom

4. Prekurzorovy T-lymfoblasticky lymfom

- nékdy je obtizné stanovit hranici mezi lymfomem a leukémii - WHO pak nékteré choroby povazuje za 1 jednotku pouze
s rznou klinickou manifestaci ¢ tzn. u leukémii je dominantné postiZzena KD a manifestuje se to , leukemizaci” (= pfitomnosti
nadorovych bb. v periferni krvi), zatimco u lymfom{ je dominantné postizena LU ¢i extranodalni tkan a leukemizace se mize a
nemusi objevit. (A naopak leukémie muze infiltrovat néktery organ (LU, slezinu, jatra), ¢imz se , lokalizuje”.

pf. 1: Lymfom z malych lymfocytt (SCL) a CLL

pf. 2: B-Lymfoblastovy lymfom a ALL

Obecny klinicky obraz

1. A) Uzlinovy syndrom => nebolestivé LU s pfipadnymi projevy utlaku okoli:
a) MPmediastinalni LU: kagel, dugnost, sy HDZ (otekly krk, otekly obli¢ej, otekla vicka, bolesti hlavy, otoky HKK,
M ndpln krénich Zil, cyandza)
b) P inguinalni LU: unilat. otok DK
c) MLU v bfise: dyspeptické potize, anorexie a vahovy Ubytek, prajmy/zacpy
d) PLU pobliz ureteru: hydronefréza

a) Low-grade: pomalu zvétsujici se LU (mésice aZ roky) + nékdy B-sy
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b) High-grade: rychle zvétsujici se LU aZz masa LU + casto B-sy

B) Extranodalni postiZeni => zvétseni postizeného organu s charakteristickym projevem zvétseni tohoto
organu —slezina (tlak v L podzebfi), jatra (tlak v P podZebfi), Zaludek (bolest v epigastriu, krvaceni do GITu),
CNS (fokalni neurologicky deficit, poruchy védomi), KD (= Ann-Arbor 4 = pancytopenie &i leukemizace), $2
(uzel v §2) + Easto B-sy

2. Nékdy anemicky sy, krvacivé projevy, M nachylnost k infekcim (mUze byt leukocytdza i leukopenie)

3. Nékdy urgentni onkologické/paraneoplastické sy (tu-lysis-sy, hyperCa?*, Gtlak michy, meningitis, sy HDZ)

Obecna diagnostika
1. Anamnéza + Fyzikalni vySetfeni (LU Ci rezistence v brise)
2. Laboratof (v KO nékdy anémie, nékdy trombocytopenie, nékdy leukocytdza jindy leukopenie), LD, hyperCa?*
3. Zobrazovaci metody USG, RTG, CT, PET-CT (provadi se PRED lé¢bou, PRI |é¢bé i PO 1é¢bé)
4. BIOPSIE postizené tkané! - ta umoznuje histologické, imunofenotypizacni a molekularné-genetické vysetieni >
tato vys. umoznuji presnou klasifikace NHL - to je nezbytné pro uréeni nejefektivnéjsi T
- B-ly = CD20+ (¢ na to se nékdy mize zaméFit terapie Rituximabem = anti-CD20) -T-ly=CD3+
- doslo-li k leukemizaci lymfomu = uplatiuje se vySetieni KO+diff., krevniho natéru, a hlavné imunofenotypizace
periferni krve pomoci pritokové cytometrie

Terapie

- zakladem terapie je ChT a RT (pfi postizeni CNS Ize uplatnit i podavani MTX intrathekalné), nékdy téz rituximab

- u agresivnich lymfomU nékdy téz autologni transplantace
- terapie je bud kurativni nebo paliativni

1. DLBCL = Difuzni velkobunécny B-lymfom

Definice

DLBCL neni 1 uniformni klinicko-patologicka jednotka, nybrz skupina lymfom vzniklych nadorovou transformaci
B-ly v rGizném stupni vyvoje. Proto maji pestry morfologicky i klinicky obraz a kvili riznym chromozomalnim a
genetickym zménam téZ rGznou vnimavost k |écbé a preiiti.

Klinicky obraz
postiZeni LU / organu + B-symptomy:
- nejcastéjsi 1. priznak: rychle rostouci nebolestiva LU az paket uzlin (hlavy, krku, nadkli¢k(, podpaZi, tfisel)
- neni-li postiZzena LU uloZena periferné byva 1. ptiznak nenapadny a nespecificky:
Hrudni LU - Ka3el, dunost, paréza n. laryngeus recurrens, sy HDZ?
BFisni LU - tlak v brise, hmatna rezistence
- jsou-li postizeny extranodalni tkané:
Slezina - tlak v levém podzebfi, splenomegalie
Jatra - tlak v pravém podzZebfi, hepatomegalie
Zaludek - projevy jako u VCHGD = bolest epigastria
CNS - fokalni neurologicky deficit (pf. paréza hlavového nervu), neuropsychiatricky sy
+ B-sy: Profuzni noc¢ni poceni, jinak nevysvétlitelna horecka >38°C, J hm. o min. 10 % za 0,5 r + tnava, anorexie, dyspepsie
+ nékdy paraneoplastické ptiznaky

Diagnostika
- opira se o nalez P LU ¢i organu + lymfopenie a ¢asto normocytarni normochromni anémie v KO + USG bficha/RTG
hrudniku + CT/PET-CT + biopsie

v biopsii ndlez: velké atypické B-ly, CD19+, CD20+, CD22+, CD79a+
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Terapie
- klasickym a nejrozsifenéjsim lé¢ebnym schématem je rezim CHOP (cyklofosfamid, doxorubicin, vincristin, prednison
v 21dennim intervalu)

- da se pouzit i v kombinaci s rituximabem (R-CHOP)

2. Folikularni lymfom

Definice

Folikuldrni lymfom vznika nadorovou transformaci lymfocytu folikularniho centra. Ma variabilni klinicky priibéh od
indolentnich (nezavaznych neagresivnich) forem po agresivni formy.

Klinicky obraz
- v podstaté to samé — typicky se to projevuje jen uzlinovym syndromem (= I periferni ¢i vniténi LU a pfipadné
projevy z Utlaku okoli), B-sy mohou byt ptitomny, ale ¢astéji je ve stanoveni dg. tento lymfom zcela asymptomaticky.

Terapie
- lokalni radioterapie

- u pokrodilych stadii doposud neexistuje kurativni terapie, u pacientd, ktefi nemaji zavazné klinické ptiznaky,
muUzZeme pouzit vyckavaci strategii

- vysoké procento remisi Ize dosahnout pomoci kombinace: rituximab + CHOP (cyklofosfamid, doxorubicin,
vinkristin, prednison), nebo rituximab + COP (cyklofosfamid, vinkristin, prednison), ...

3. Burrkittiv lymfom

sporadicky Burrkittiv lymfom: nejcastéji postihuje dutinu brisni (bolesti bficha, porucha pasazZe, nauzea a vomitus,
nékdy az ileus a azZ zevné se vyklenujici masa)

endemicky Burrkitiv lymfom: vyskytuje se hl. v rovnikové Africe, asociovan s infekci EBV, typicky postihuje celist
- mikroskopicky nalez

3. Mycosis fungoides
- charakterizovano tvorbou svédivych tmavé ¢ervenych/hnédych olupujicich se ploch > pozdéji i s tvorbou viedti >
v nejzazsim stadiu to pripomina klobouky hub, to uz jsou postiZzeny i vnitfni organy

Sézaryho sy = leukemicka forma Mycosis fungoides charakterizovand erytrodermii s Gpornym svédénim,
generalizovanou lymfadenopatiii a hepatosplenomegalii
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- S CIM PRIJDE P, kdyz ma nehodgkinsky lymfom?

a) Kasel, dusnost, sy HDZ — ZAPOMINA SE NA TO! (otekly krk, otekly obli¢ej, otekla vicka, bolesti hlavy, otoky
HKK, P ndpln krénich Zil, cyandza) = kvuli Mmediastinalni LU

b) unilat. otok DK = kvUli M inguinaini LU

c) dyspeptické potize, vahovy Ubytek kvili anorexii, prajmy/zacpy (tlaci-li na ureter > hydronefréza,
hyperazotémie) (tlai-li na ZluCovod — obstrukcni ikterus) = MLU v brise

d) lymfom CNS — fokdalni neurologicky deficit, poruchy védomi, silna cefalea

e) lymfom postihujici KD = Ann-Arbor 4 - pancytopenie nebo vyplavi hodné leu do perif krve a vznikne
leukemizace krve

- ¢ili ten klinicky obraz mizZe byt velmi bohaty, ale naopak zase muze pfijit P, kterému kromé LU prakticky nic neni

CO SE POUZiVA PRO STAZOVANI?
PET/CT (pFed Ié¢bou, pfi lé¢bé i po 16¢bé)
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44.D Dif. dg. o¢nich zmén u internich chorob

Obecné kecy

- na zevni i vnitini ¢asti oka se mizZe manifestovat rfada internich onemocnéni

- hodnoceni zmén v oku oftalmologickym vySetfenim ndm mohou podat i informaci o stadiu onemocnéni a progndze
(napft. stadia u hypertenzni angiopatie)

- zakladem diferencialni diagnostiky o€nich zmén je fyzikalni vys. oci

Nalezy ve fyzikalnim vySetreni
Vysetieni ocniho okoli

1. Prominujici nadocnicové oblouky: akromegalie

2. Profidnuté oboci: hypothyreosa

3. Husté oboci: virilizace a hirzutismus — pf. u nadprodukce androgend u sy polycystickych ovarii
4. Oboustranny otok vicek: renalni insuf., hypoproteinemie, myxedém, nefriticky/nefroticky sy
5. Hyperpigmentace vicek: Addisonova choroba, Graves-Basedowova choroba

6. Xantelasma palpebrarum: Familiarni hypercholesterolemie, biliarni cirhdza

= midza, ptdza, zdanlivy enoftalmus + anhidréza poloviny obliceje = léze kréniho SY
preganglionarni etiologie: u pokrocilého bronchogenniho ca (Pancoastova tu), u zadnich mediastinalnich
nadorl, u lymfadenopatie aj.
postgangliondrni etiologie: disekce vnitini karotidy, tumory kréni oblasti

Vysetieni ocnich bulbu
- fyziologicky jsou ve stfednim postaveni + volné pohyblivé
7. Exoftalmus

unilat. retrobulbdrni tumor, granulom orbity u Wegenerovy granulomatézy
bilat. Gravesova-Basedowova choroba

8. Enoftalmus Hornerova trias

9. Nystagmus: CMP, Wernickeova encefalopatie, intoxikace (fenytoinem), RS

labyrintitida, migréna, benigni paroxysmalni posturdlni vertigo
10. Strabismus
11. Plavani bulbl = pomalé bloudivé pohyby na jednu stranu a z5: u P v bezvédomi

Vysetieni soucasti oka
12. Zornice — hodnotime velikost (izo/anizo — anizo napt. u lézi CNS), reakci na osvit (pfima/nepfima), konvergenci

13. Skléry — (subikterus, ikterus), modré (osteogenesis imperfecta, Marfan(v sy, Ehlers-Danlosav sy), rudé
(konjunktivitida — napf. i jako Reiter(iv sy)
14. Rohovka - = bélavy prouzek na obvodu rohovky (hyperlipidémie),

= zeleny prstenec na obvodu rohovky (Wilsonova choroba), kornealni reflex (sine = kdma az mozkova smrt)
15. Spojivky — zarudlé (konjunktivitda), chemdza (PV, Gravesova-Basedowova ch.), xeroftalmie
(Sjogrenav sy)
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Postizeni oka u internich chorob

casto u: AlO, revmatologickych onemocnéni, cévnich onemocnéni (AH, vaskulitidy), DM, malignit, leukémii,
infekcnich, pohlavné prenosnych a koznich chorob, avitamindz

- u téchto chorob by mélo byt indikovdno ocni vysSetfeni, protoze véasna oftalmologicka terapie mize predchazet

zavainym dusledkiim aZ slepoté — pf. DM se radi k nejcastéjsim nelrazovym pricinam slepoty ve vyspélych zemich

Cévni onemocnéni

1. AH - hypertonicka angiopatie aZ retinopatie

ma 4 stadia: 1. hypertenzni angiopatie: bez potizi
2. hypertenzni angiosklerosa: zhorseni zrakové ostrosti
3. hypertenzni retinopatie: zhorseni zrakoveé ostrosti + poruchy zorného pole
4. neuroretinopatie = obraz maligni hypertenze

okluze centralni retindlni Zily nebo jeji vétve — projevy: nahla porucha vidéni

2. Temporalni arteritida
- predni ischemie n. Il, okluze a. centralis retinae (vede aZ k nahlé bezbolestné slepoté!), amaurosis fugax
T: KS co nejdfive

3. Onemocnéni a. carotis interna
amaurosis fugax, okluze centrdlni retindlni tepny a predni ischemie optiku

Endokrinopatie
4. Diabeticka retinopatie, katarakta, sekundarni neovaskularni glaukom, eroze rohovky (kvli senzitivni

neuropatii)

- vznika na podkladé cévnich zmén na sitnici (obliterace a M permeabilita) = dasledkem je hypoxie sitnice = ta vede
k novotvorbé, avSak abnormalnich cév (praskaji, krvdci)

- patfi k nej¢astéjsSim nedrazovym pficindm slepoty v rozvinutych zemich!

M3 tato stadia: 1. Neproliferativni DR = nalez mikroaneuryzmat, hemoragii, flebopatii, vatovitych loZisek
- jesté bez poruch vizu
2. Proliferativni DR = nalez angiogeneze, nékdy odchlipeni sitnice
3. Diabeticka makulopatie = edém sitnice a makuly

klinicky obraz: pokles zrakové ostrosti aZ slepota

dg.: oftalmologické vys.
T jiz rozvinuti retinopatie se neda ovlivnit, pouziva se laserova fotokoagulace sitnice

5. Endokrinni orbitopatie = Gravesova-Basedowova choroba
= je to nejcastéjsi pric¢ina exoftalmul!
projevy: a) vickové: retrakce vicek, snizené mrkani, lagoftalmus = ocni Stérbina je trvale oteviena
(paleni a rezani,) vicka nenasleduji bulby pti pohledu doll (Graefeho pfiznak)
b) z edému tkani: exoftalmus, otok svalll = omezend motilita, chemadza spojivek, utlak n. Il = pokles
20
Graefeho priznak = pfi pohledu dolt zaostdvd souhyb horniho vicka — TENTO PRIZNAK UMET!
Revmatologické
6. SLE keratokonjunktivitis sicca, episkleritida, myozitida okohybnych svald, retinopatie

7. RA keratokonjunktivits sicca (pocit pisku a paleni oci)

8.JIA uveitida

9. ankylozujici spondylitida akutni pfedni uveitida = iridocyklitida (bolest, zarudnuti, slzeni, fotofobie)
10. Sjégrentiv sy xeroftalmus
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T: KS — ale ty zase délaji kataraktu :D

YL L L LU vice viz vyprackyyyyyyyyyyyyyyyyyyyyyy L —#18:ap78a41@)5555@)5@)5

44D. Dif. de. o¢nich zmén u internich chorob
Interni propedeutika — vvietieni odi
VySetfeni oéniho okoli
e zhodnotit:
o  nado¢nicové oblouky — vyrazné prominuji napf. pfi akromegalii
o obodi — pfi profidnuti moZna hypotyre6za, bohaté u Zen s virilizmem
o  vi¢ka — jednostranné zdufeni (chalazion = zin& Meibomovy Zlizy, hordeolum = je¢né zrno), oboustranny
otok (rendlni insuficience, myxedém), pigmentace T u Addisonovy a Graves-Basedowovy choroby),
xanthelasma palpebrarum (Zlutavé skvrny homich vicek, u biliarnich cirhéz a dyslipidémii)
e  entropium (pfivriceni okraje vitka dovnitf) a extropium (zevné)
¢  Claude-Bernaudova-Hornerova trias — pokles (pt6za) homiho vicka se ziZenim o¢ni $térbiny, midza
(zZeni zomice) a enoftalmus (zanofeni bulbu) — pfi poskozeni kréniho SY
Vy3etieni oénich bulbi
e  fyz. ve stfednim postaveni a volné pohyblivé
e pohyblivost se vySetfuje pozorovanim Spicky prstu L pohybujiciho se ve vzdalenosti Im v horizontalni a
vertikdlni roviné
e  exoftalmus = ventrilni protruze bulbu s rozsifenim $térbiny v disledku retrakce vi¢ek, déleni: oboustranny (u
Graves-Basedowovy choroby) a jednostranny (napf. u retrobulbarniho tumoru)
e enoftalmus = oko vkleslé do o¢nice, soucast Hornerovy trias (enoftalmus + ptéza + midza)
strabismus = $ilhani — asynchronni pohyb bulbi pfi poruSe okohybnych svalii, déleni: divergentni (osa oci
sméfuje do stran) a konvergentni (osa sméfuje medidlné)
nystagmus — rychlé spontanni pohyby bulbi v krajni poloze, déleni: horizontdlni, vertikalni a rotaéni
tonus bulbl — vySetfujeme palpacnim tlakem pfi zavienych ofich
plavani bulbii — pomalé bloudivé pohyby bulbii na jednu stranu a zpét — u P v bezvédomi
déle nutno zhodnotit:
o  zomice — hodnotime tvar, velikost a reakci na osvit (pfima a nepfima) a konvergenci, fyz. okrouhlé a
izokorické, pfi osvitu a pohledu do blizka — mi6za (z(Zeni), ve tmé — rozsifeni (mydriaza)
o  skléry — fyz bilé, dalsi barvy: naZloutlé az Zluté (subikterus aZ ikterus), modré (osteogenesis imperfekta,
Marfaniiv syndrom nebo Ehlers-Danlos syndrom), rudé (pfi hyperémii — konjunktivitida)
o  rohovka — napf. arcus cornae senilis (bélavy prouzek na obvodu rohovky, projev hyperlipidémie), Kayser-
Fleisheriiv prstenec (zelenavé hnédy u Wilsonovy choroby), komedlni reflex (k rozpoznani smrti)
o spojivky — bledé pii anémii, hyperemické pii zanétu nebo polycytémii, suchost (= xeroftalmie —u
Sjégrenova syndromu nebo deficitu vit A)
O¢&ni projevy u internich chorob
e ofni symptomy — u celé fady systémovych onemocnéni (hl. cévni, endokrinni, revmatologicka a Al plicni,
hematologicka, nadorova, GIT, koZzni onemocnéni a STD)
e  utéchto onemocnéni — vzdy indikovano o¢ni vySetfeni
e pfi pozitivnim nalezu pfi o¢nim vySetfeni — nutné pfidat lokélni oftalmologickou terapii k 1é¢bé celkové
Cévni onemocnéni
e vilbec nejcasté;si celkové choroby u nas
e patii zde:
o  arteridlni HN
= hypertenzni angiopatie — projevy: bez obtizi
=  hypertenzni angiosklerdza — projevy: | vizu
= hypertenzni retinopatie — projevy: poruchy zorného pole a | vizu
-

okluze centralni retindlni Zily nebo jeji vétve — projevy: pfechodna diplopie (Gprava do 3mésicii)
terapie: 1é¢ba zikl. onemocnéni, u okluzi retinalnich Zil antikoagulaéni terapie
o  temporilni arteritida — CAVE! nejvétsi riziko z prodleni!! a slepoty na 2. zdravém oku
= predni ischemie n. opticus, okluze a. centralis retinae a amaurosis fugax
= projevy: diplopie, amaurosis fugax (pfechodna ztrata zraku) az Gplna ztrata zraku, obvykle bezbolestna
(nasledek ischemie v oblasti a. ophthalmica) + cefalea a ¢elistni klaudikace
= terapie: kortikosteroidy (co nejdiive!!)
o  onemocnéni a. carotis interna
=  amaurosis fugax, okluze centrdlni retindlni Zily a pfedni ischemie optiku
= chronicka ischemie pfedniho a zadniho segmentu oka s naslednym neovaskularnim glaukomem a
neovaskularizaci na ter¢i n. opticus
Endokrinni onemocnéni
e patii zde:
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o  diabeticka retinopatie
= postiZeni sitnice (primamé retinalnich kapilar) v disledku chronické hyperglykémie
= postupny pokles zrakové ostrosti aZ Gplna slepota — nejCastéjsi pfic¢ina slepoty ve vyspélych zemich
=  patogeneze:
e nejdfive porucha permeability — 1 transudace tekutiny a bilkovin do sitnice — edém sitnice, tvrdé
exsudaty — pozdé&ji obliterace — hypoxie odpovidajiciho okrsku sitnicové tkané
e nanedostatek O, reaguje sitnicové tkan produkei VEGF — indukce vzniku novych cév
(neovaskularizace) - Casto krvaceji do sklivee, pfi¢ina trakéniho odchlipeni sitnice, sekundarniho

glaukomu
e  pii zménich v centralni ¢asti sitnice — diabeticka makulopatie — | zrakova ostrost az slepota
o 2 faze:

o neproliferativni — cévni zmény (dilatace, mikroaneuryzmata, teCkovité hemoragie)
o  proliferativni — neovaskularizace (krvaceni, trakéni odchlipeni sitnice, neovaskulami glaukom)
e  prevence: pravidelna vySetfeni o¢niho pozadi
e terapie: anti-VEGF protilatky, panretinalni fotokoagulace, terapie laserem
o  endokrinni orbitopatie
specifické postizeni o¢i u Graves-Basedowovy choroby, ¢astéji u kufaki
postiZzeni tkani orbity — neinfekéni retrobulbarni zanét
zkfizena Al reakce proti pfibuznym antigenim orbitalnich svali — myxedém
autoprotilatky se vazi v o¢nici nejcastéji na orbitalni tuk, svalovinu nebo orbitdlni septum
svalové zmény
1.  fize — otok svali a porucha relaxace svalii — diplopie z nedotahovani antagonisty, otok ohroZuje
zrakovy nerv (hl. atlakem v hrotu o¢nice)
2. faze - jizveni — ireverzibilni okohybné poruchy (predilekéné postiZzen dolni pfimy sval) — diplopie
v primarnim postaveni ze zkraceni svalu
=  klinicky obraz: 1 slzeni, fezani a paleni (hl. po ranu v disledku nedovirani vicek), exoftalmus
zvyraznény retrakcei vi¢ek a otoky homich vicek
= dg: oftalmologické vySetienia UZ
=  terapie: endokrinolog + oftalmolog — aplikace lubrikancii, kortikoidy (zdbrana svalovych zmén do faze
jizveni), akutni dekomprese (pfi znamkach neuropatie optiku)
Revmatologicki a Al onemocnéni
e patii zde:
o RA —nejcastéji suché keratokonjuktivitida (projevy: paleni a pocit pisku v oéich), iritida
o juvenilni idiopaticka artritida — nejCasté)i oligoartikulami forma — projevy iridocyklitidy (pocit ciziho
télesa v oku, bolesti, svétloplachost, riziko oslepnuti!!, dal§i komplikace: katarakta, glaukom)
o  ankylozujici spondylitida — o¢ni pfiznaky: akutni pfedni uveitida (bolest a zarudnuti oka, T slzeni,
fotofobie a midza)
o  Reiteriv syndrom — konjunktivitida + uretritida + artritida
o SLE
e  terapie: kortikosteroidy, imunosupresivy
e nutna pecliva dispenzarizace v oftalmologickych poradnach (napf. pfi uveitidé — mydriatika)
Plicni onemocnéni
e patii zde:
o  sarkoidéza — az u 25% P — granulomy vicek, spojivek, slznych kanalki a duhovky, mozné i akutni a
chronické predni 1 zadni uveitidy
o  TBC - mizZe postihovat kteroukoli o¢ni ¢ast ve formé granulomi
o  granulomatéza s polyangiitidou — postiZzeni primarné nebo Sifenim z paranazalnich dutin, projevi se
bolesti o¢nice, protruzi bulbu, chemézou spojivky, oftalmoplegii nebo edémem terce n. opticus
Hematologicka onemocnéni
e patii zde:
o  anémie —u zavazné anémie plaménkové hemoragie, u té¢Zké pemiciézni anémie aZ bilateralni neuropatie
optiku s naslednou atrofii zrakovych nervii
o leukémie — hl. u akutnich, nej¢astéji iritida s hypopyon, spontanni krviaceni do pfedni komory o¢ni a pod
spojivku, postizeni o¢nice leukemickym infiltratem spojeno s bolesti, protruzi a edémem vi¢ek
o  mnohofetny myelom — ¢asto projevy hyperiviskézniho syndromu — dilatace cév sitnice, znamky okluze
retindlnich cév az edém trée zrakového nervu — nutna akutni plazmaferéza
Nidorovi onemocnéni
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e patfi zde: metastizy — nejcasté)i ca prsu a plic — metastazy ¢asto do oénice — postupny rozvoj exoftalmu,
diplopie, bolesti a otoku viéek
Nemoci GIT
e  patii zde: IBD - hl. m. Crohn — ¢astéjsi extraintestinalni projevy, které jsou spojeny T zanétlivou aktivitou
Crohna — cpiskleritida a indocyklitida
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45 A Sarkoidoza

Definice
Sarkoiddza je multisystémové granulomatézni onemocnéni neznamé etiologie.
Nejcastéji se projevuje oboustrannou hilovou lymfadenopatii, plicni infiltraci, ocnimi a koZznimi lézemi.

z dalSich organli mohou byt postiZeny: jatra, LU, slinné Zlazy, slezina, srdce, NS, svaly, kosti a dalsi tkané

- diagndza sarkoiddzy je stanovena, kdyz klinické a radiologické nalezy podpofi prikaz epiteloidniho granulomu.
- u sarkoiddzy (na rozdil od TBC) nedochazi ke kaseifikacni nekréze granulomu

- vétsinou ma dobrou progndézu = vice nezZ polovina P se zhoji spontanné a u dalsich zna¢né ¢asti zlepseni po KS!

Epidemiologie
- sarkoiddza je onemocnéni mladého nebo stfedniho véku
- Castéji postihuje Zeny

Etiopatogeneze
V etiopatogenezi se uplatiiuje geneticky podminéna (usmérnénd) abnormalni imunitni reakce na neznamou noxu.
Presna etiologie je vSak neobjasnéna, mohou se uplatiovat genetické, infekéni, alergické ¢i autoimunitni procesy

- granulomy jsou infiltrovany CD4+ T-ly a makrofagy (pozdéji i fibroblasty), a proto v periferni krvi nachazime pokles
CD4+

Klinicky obraz

0. nemoc mizZe byt zcela asymptomaticka (dg. na zakladé ndhodného nalezu na RTG S+P)

manifestni sarkoiddza = se projevuje priznaky SIRS (syndrom systémové zanétlivé odpovédi) (obdoba B-symptomu):
1. subfebrilie az horecky
2. Unavnost
3. hubnuti
4. maldtnost a celkova alterace stavu
5. respiracni priznaky (90 % pripadu): chronicky drazdivy neproduktivni kasel, dusnost, (vzacné bolesti na
hrudi)

typickym obrazem akutni sarkoiddzy je tzv.
1. horecka
2. artralgie a artritida — nejcastéji talokruralni kloub (bolest, otok, zarudnuti, teply)
3. noddzni erytém kuize (= kulaté zarudlé skvrny na k(zi) — nejcastéji na bércich a kotnicich
4. TYPICKA bilateralni hilova lymfadenopatie (zjistitelna na RTG) + negativni tuberkulinovy test
5. nékdy konjunktivitida a uveitida

chronicka sarkoidéza je takova, ktera trva alespon 2 roky

mimoplicni ptiznaky: oci — slzeni, bolest, fotofobie, poruchy visu, konjunktivitida, uveitida, skleritida
kitize — noddzni erytém, sarkoid v jizvé/v tetovani
klouby a svaly — artralgie, artritida, myalgie
NS — parézy hlavovych nerva (n. VII), cefalea, parestezie, kifeCe, meningoencefalitidy
srdce — arytmie, synkopy, SS

Diagnostika
zasadni: 1. RTG a CT — prlikaz bilateralni hilové lymfadenopatie, v tézsich stadiich retikulonodulace a infiltrace

v plicnim parenchymu, v nejtézsim stadiu obraz plicni fibrozy
- RTG se vyuZiva i ke zhodnoceni stadia onemocnéni (viz dale ,klasifikace)

dalsi vysetfeni:
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2. Laboratof (nespecificka) — KO (NFW, anémie chronickych chorob, lymfopenie); 1N CRP, TALP, hyperurikemie

hyperCa a hyperkalciurie (v granulomu se tvofi vit. D3)

imunologické testy: zmnoZeni cirkulujicich IK, gamaglobulint, negativni tuberkulinovy koZni test (u vétsiny P),

4 CD4+ T-ly v periferni krvi

3. Spirometrie: bud' v normé nebo snizeni VC (= obraz restriktivni poruchy) a snizeni plicni difuze

4. Bronchoalveolarni lavaz — prikaz 20-40 % lymfocyt( s pfevahou pomocnych CD4+ oproti cytotoxickym CD8+
- ndlez zvySeného mnoizstvi lymfocytl v BAL by mohl byt napf. i u EAA

5. biopsie plic, LU ¢i jiného postizeného organu — prikaz granulomd

6. PET/CT ¢i scintigrafie — pro zjisténi postizeni dalsSich organu

Klasifikace — dle RTG, NE dle kliniky!!!

sarkoidézu rozdélujeme do stadii 0-1V dle RTG nalezu, ne dle kliniky!!!

e stadium 0 - negativni skiagram hrudniku, mimoplicni postizeni

e stadium | = bilat. hilova lymfadenopatie

e stadium Il - lll = bilat. hilova lymfadenopatie + zmény parenchymu (plicni infiltrace a retikulonodulace), ale jesté
nejsou znamky fibrézy

e stadium IV - fibrdza

- reverzibilni zmény — stadium | + Il (opacity mlécného skla) = ireverzibilni zmény — stadium IV (vostina)

Terapie
- u fady nemocnych je mozné vyékat s Ié¢bou a P pouze sledujeme! > CASTO DOCHAZI KE SPONTANNI REMISI!

LV1: KS (prednison) 6-24 mésicti < indikujeme pfi zavaznych symptomech/zavaznych poruchach fce plic/znamky
progrese/zavazné mimoplicni projevy/hyperCa® a hyperkalciurie

LV2: antimalarika (hydroxychlorochin), imunosupresiva (azathioprin, mykofenolat-mofetil), cytostatika
(methotrexat — HLAVNE TENTO, cyklofosfamid),

LV3: biologicka Iécba (infliximab = anti TNF-a)

LV4: transplantace plic
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45.B Refluxni choroba jicnu véetné komplikaci, nddory jicnu

Refluxni choroba jicnu = GERD
GE reflux = retrogradni posun obsahu zaludku do jicnu (do urcité miry fyziologicky, patologicky — kdyzZ vyvolava
obtiZe ¢i objektivni zmény)
Refluxni chorobu jicnu délime na:
a) Refluxni chorobu s refluxni ezofagitidou = makroskopické znamky zanétu
b) NERD = Refluxni chorobu s normalnim endoskopickym nalezem = mikroskopické znamky
zanétu + symptomy
- u 50 % P s recidivujicimi obtizemi je normalni endoskopicky nalez

Etiopatogenze

Na rozvoji GERD a potazmo refluxni ezofagitidy se podili:

1. SniZeni tonu DIJS (prechodné/trvalé)

2. Zpomalena/narusena evakuace Zaludku

3. Anatomické zmény v brani¢nim hiatu — vymizeni Hissova uhlu, snizeni tlaku brani¢nich krur na jicen, objemna
skluzna hernie

4. Nadprodukce HCI (hyperchloremie) ¢i obsah pankreatické stavy a Zluéi v refluxatu — akceleruje vznik ezofagitidy

- nejdalezitéjsi z hlediska ezofagitidy je a pH (fesime PPI)
RF: kava, alkohol, kouteni (snizuji tonus DJS)

Klinicky obraz

- pyréza (hl. symptom), regurgitace stav do krku (typicky za 1-2 hod. po jidle), eruktaci, zachvatovité slinéni

- dysfagie a odynofagie jsou uz znamkou tézké erozivni refluxni ezofagitidy nebo viedu nebo zanétlivé striktury!

- atypické symptomy: bolesti na hrudi, chronicky kasel, chronické drazdéni v krku a recidivujici laryngitidy, AB (kvali
opakovanym mikroaspiracim), zvySena kazivost zub(

KOMPLIKACE: Barretlyv jicen!
stendza, aspiracni bronchopneumonie, vied s masivnim krvacenim do GIT ¢i perforaci € dnes jiz diky PPl vzacné

Diagnostika

1. na zdkladé symptomatologie a tlevé pfi lécbé

2. Endoskopie — informace o typu (rozsahu a zavaznosti) = P dle nalezu klasifikujeme = ma to vyznam pro terapii
+ biopsie (hl. vyznam pro prlikaz Barretova jicnu ¢i nadoru)

3. 24hodinova pH-metrie < vyuZivana u 1. P s NERD, 2. u atypickych symptomd, 3. pred OP

4. Scintigrafie polykaciho aktu (dynamicka scintigrafie jicnu)

Terapie

a) Nefarmakologicka — jist ¢astéji a v mensich porcich, posledni jidlo alespon 3 hod pred spanim, redukce hmotnosti,
omezit koureni, alkohol (vino), Sumivé napoje, kafe na lacno; u P s no¢nim refluxem — zvyseni polohy lGzka — zabrana
aspirace

b) Farmakologicka — LV1 PPl (omeprazol, pantoprazol, ...), LV2: antagonisté H; R (ranitidin, famotidin) dnes spiSe

v kombinaci, antacida (hydroxid hlinity, uhli¢itan vapenaty), alginat, prokinetika (metoklopramid, itoprid,
domperidon)

c) Chirurgicka (u P s nedostate¢nym efektem farmakoterapie) — LV1: laparoskopicka fundoplikace = plastika
branic¢niho hiatu a vytvoreni manzety z fundu kolem distalniho jicnu (komplikace: nemoznost eruktace)
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Barretuv jicen

= metaplazie vrstevnatého dlazdicového epitelu za cylindricky epitel intestinalniho typu s poharkovitymi bb. >
riziko adenoca a Barretova viedu

- dfive se myslelo, Ze jde o dusledek dlouhotrvajiciho refluxu, dnes se mysli, Ze se vyviji u predisponovanych osob jiz
od pocatku, a to bez ohledu na intenzitu a délku trvani!

-> pri zjisténi dysplastickych zmén epitelu = endoskopicka resekce/disekce/ablace

Zanéty jicnu

A) Eozinofilni ezofagitida — ¢asté&ji u déti, chronicky charakter, etiologie neznama, intermitentni dysfagie + riziko
perforace, T: PPI

B) Infekcni ezofagitida: herpeticka/cytomegalovirova, candidova — obé u ID P, ndhla odynofagie

C) Poleptani = korozivni ezofagitida: T: proplachnout a odsat jicen sondou + KS + ATB + analgetika/anodyna

Nadory jicnu
A) Benigni tu
Epitelidlni (vzacné): papilom, adenom (nejvyznamnéjsi, protoze miize malignizovat), eozinofilni granulom
-> zpravidla definitivni endoskopické reseni
Non-epiteliélni (t':astéj§|') 1. GIST (Gastrointestinlni stromdlni tu = vychazi z Cajalovych bb) — solitarni loZisko v distalni tretiné
- dysfagie a odynofagie
- prominuje do lumen, ale je kryt sliznici jicnu = proto je v dg. dulezita EUS!
2. Nador z granularnich bb. (vzacny)
3. Fibro-vaskularni nador
- |écba vsech 3 spociva v endoskopickém ¢i torakoskopickém odstranéni tu

B) Maligni tu

1. Dlazdicobunécny karcinom — nejcastéji ve stredni treting, zbytek ve spodni tfetiné
- ¢asné metastazuje (do LU, do jater/plic/kosti, do pleury/aorty/plic)

2. Adenokarcinom — prakticky vzdy na podkladé Barretova jicnu (distalni tretina)

- obdobné ¢asné metastazuje

RF: muizské pohlavi (3x Castéji), velmi horka strava, kofenéna jidla, alkohol, koufeni, nitrosaminy, obezita, GERD,
poleptani jicnu, achalazie

KO: progreduijici dysfagie (bohuZel pfiznak pokrocilého ca), pozdéji { hm., chrapot (naruseni n. lar. recurrens),
odynofagie, hemateméza, aspiracni pneumonie

Diagnostika: endoskopie + biopsie, staging pomoci EUS a CT/MR

Terapie: a) ¢asny ca (do T1b bez meta (NO, MO0)) > endoskopicka resekce (mukosektomie)
b) chirurgicka resekce s lymfadenektomii 2 nahrada tubulizovanym zaludkem ¢&i koloplastikou
- OPjemoznaccajenul/3Psca
c) ChT (5FU, cisplatina) a RT — nizce senzitivni = pozdéji paliativné stenty nebo jejunostomie

Progndza pétiletého preziti je 10 %
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VVV jicnu

A) Atrézie jicnu

=VVV jicnu, kdy jicen je slepé ukonéen a velmi ¢asto (v 90 %) je spojen tracheoezofagealni pistéli s tracheou =2 brzy
po narozeni dusnost, zahlenovani st a nosu pénou, cyandza (dano aspiraci slin a potravy), aspiracni pneumonie

-v 50 % pripadl je spjata s VVV srdce, bronch(, patere a analniho kandlu; klasifikace dle Vogta a Grosse — nejcastéjsi
typ je typ Vogt 3B/Gross C

T: Chirurgicka: bud vytvofeni anastomézy nebo ndhrada tubulizovanym Zaludkem/stfevem

UROZENE ATREZIE/PISTELE JICNU - KLASIFIKACE

Vost 2 Vosgt 3A Vogt 3B Vosgt 3C -
Gross A Gross B Gross C Gross D Gross E/H

B) Vrozena stendza jicnu
- mnohem vzacnéjsi
- T: dilatace buZiemi nebo resekce nebo cirkuldrni myektomie

C) Duplikatura jicnu
- nejcastéji jako cysticka dutina (v 80 %), méné casto jako tubuldrni duplikatura
- Casto asymptomaticka (nahodny nalez na RTG ¢i CT), vétsi cysty mohou komprimovat bronchus — kasel, dusnost

D) Dysfagia lusoria
= dysfagie vznikla na podkladé anomalniho odstupu a. subclavia dx. (tézZ a. lusoria) z levé ¢asti oblouku aorty = kfizi
a komprimuje pfedni sténu jicnu = na RTG polykaciho aktu je ostra komprese

E) Jicnové prstence
= hypertroficka svalovina nebo hypertroficka sliznice

F) Heterotopicka zaludecni sliznice v jicnu
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45.C Urolithiasa

Definice
= pfitomnost mocovych konkrementl ve vyvodnych cestach mocovych — nefro-, uretero-, cysto-, uretro-

Epidemiologie

- postihuje asi 4 % populace

- 2x — 3x Castéji muZi (na rozdil od cholelitiszy)

- po 1. epizodé je cca 50 % riziko recidivy

Etiologie
- je multifaktorialni s uplatnénim genetickych, anatomickych a zevnich vlivi
- konkrement obecné vznika jako dusledek funkéni nerovnovahy mezi prolitogennimi a antilitogennimi faktory

Prolitogenni faktory
1. Dehydratace — T konc. litogennich I. + P riziko infekce
- proto je také vyssi incidence urolitiazy v 1été

2. Nadmérné vylucovani prolitogennich . = metabolické odchylky = hyperNECOurie

a) hyperkalciurie (NEJCASTEJSI metabolickd odchylka) < hyperPTH, diuretika, kostni meta, imobilizace, sarkoiddza
b) hyperurikosurie & pfijem Zivocisnych bilk., Ié¢ba cytostatiky (tu-lysis-sy), myeloproliferativni choroby

c) hyperoxalurie ¢ primarni = vrozena (vzacné) ¢i sekundarni — pfi J resorpci tuku = bilidrni obstrukce, insuficience
pankreatu, m. Crohn, resekce ilea aj.

d) cystinurie = vrozena

3. Infekce a zména pH moci
- fyziologické pH mocije 4,5-7,0
a) chronické uroinfekce (proteus, pseudomonas, kievsienia) Ci RTA = alkalizace moCi (bakt. to déiaji tak, ze &tépi ureu za vzniku amonného iontu, ktery funguje jako bazicky
i) > ta podporuje precipitaci fosforeénanii a Ca** - vznikaji typicky
-> pretrvava-li infekce - po odstranéni rychle recidivuji
b) acetazolamid, tézké prlijmy se ztratou bikarbonat(i = acidifikace moci = ta podporuje precipitaci kys. mocové

4. Staza moci
a) mechanicka prekazka = striktury, BHP, utlak nadorem, anatomické odchylky
b) funkéni neurogenni problém = nervové podminénd porucha vyprazdnovani MM

5. PFitomnost ciziho télesa
= slouzi jako jakasi zakladna (base) pro shlukovani a srazeni krystal(
pf. PMK, DJ stent

6. Muiské pohlavi
2x — 3x Castéji
7. Krystalotvorné léky

pf. sulfonamidy

Anti-lithogenni faktory
CITRAT = hypocitraturie je DULEZITOU PRICINOU recidivujici urolitidzy: u chron. préijmd, diuretické T, distalni RTA
Mg, Zn, pyrofosfat, nékteré mukopolysacharidy

Obecna patofyziologie
konkrement vznika z hypersaturovaného roztoku pocatecni precipitaci = srazenim (iont a molekul) = za vzniku
krystalického jadra - jadro pak roste procesem apozice a procesem aglomerace = shlukovanim s jinymi krystaly
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Typy kament

1. kalcium-oxalatové (Whewellit) a kalcium-fosfatové (46 % muzi vs 36 % Zeny)

2. Urdtové (cca 25 %) = pozor vznikaji vétsSinou pfi normalni konc. kys. mocové v krvi, hl. vlivem dehydratace a
acidifikace moci

3. Struvitové (Mg-amonium fosfat = fosforecnan horecnato-amonny) (cca 15 %) = zanétlivé — vznik spjaty s infekci
(™MpH = precipitace fosfatu)

4. Smisené (cca 15 %)

5. Xantinové

6. Cystinové — napt. u vrozené metabolické poruchy

- uratové a xantinové nejsou RFG-kentrasthi

Klinicky obraz
Nefrolitiaza: ¢asto zcela ASYMPTOMATICKA

Ureterolitiaza:
malé konkrementy:  c¢asto nebolestiva mikrohematurie ¢i dokonce nebolestiva makrohematurie

vétsSi konkrementy: - rendlni kolika = nahle vznikla kolikovita bolest v bedrech s propagaci do tfisla, Sourku,
perinea ¢i hypogastria + vegetativni symptomatologie (nauzea a zvraceni, TNTF, D)
-> P je neklidny, neschopny sedét (na rozdil od P s peritonitidou, ktery radsi leZi)
- hematurie
- po sestupu kamene to mlze imitovat obraz uroinfektu — dysurie, polakisurie, urgence

CAVE! U prosté urolitidzy je ABSENCE febrilie a zimnice ¢ toto je znamka obstrukéni pyelonefritidy = akutni stav
s nutnosti drenaze, protozZe hrozi SEPSE!!!

Cystolitidza

CAVE! M4 odlisnou etiologii a symptomatologii — chronické mocové reziduum — BHP, striktura uretry, neurogenni

MM

symptomy DMC: retardace startu mikce, prerusovana mikce, slaby proud, polakisurie, nykturie, urgence,
postmikéni dribbling aj.

Uretrolitidza
bolest + mozna uretrorhagie

Komplikace

1. Infekce — recidivujici infekce

2. Obstrukce — hydronefrdza - renalni selhani / riziko obstrukéni pyelonefritidy
3. Krvaceni

Diagnostika
1. Anamnéza = kolikovita bolest, zacatek nad rdnem, anamnéza urolitidzy
2. Fyzikalni vys. = bolestiva bimanualni palpace ledviny, dilezité zmérit TT — pro vyloucéeni obstrukéni pyelonefritidy

3. Laboratoi: Krev: a)ledvinné fce — je-li M urea a kreatinin = zndmka renalni insuficience
b) KO+diff. — je-li leukocytdéza = znamka konkomitantni infekce
Mo¢: a) biochemie — je-li T pH a pyurie (leukocyturie, bakteriurie) = zndmka infekce ¢ doplnit
kultivaci
b) sediment - hematurie, krystalurie
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4. Zobrazovaci metody: 1. CT nativ - zobrazi i RTG nekontrastni kameny (uratové a xantinové), hydronefrézu
- doplnime-li CT kontrast - mUzZeme orienta¢né zhodnotit fcni parenchym
2. USG - metoda volby pro téhotné, déti, recidivy - zobrazi hydronefrdézu i
hydroureter, kdmen se jevi jako hyperechogenni loZisko s anechogennim stinem”

3. RTG, IVU, ...

Terapie

AKUTNI terapie

<5 mm: konzervativni terapie (projdou spontanné — 80 % kamenu)
>5 mm: metodou volby je LERV

Strategie léCby pfi konkrementu nad 5 mm v proximalnim ureteru:

- do 1cm LERV, pfi nedspéchu URS
- nad1cm URS
- PEK—moiny pfi litidze v PUJ
Strategie l1éCby pfi konkrementu nad 5 mm v distalnim ureteru:

- do1cm LERV nebo URS
- nad1cm URS
LERV

- litotrypse extrakorporalni rdzovou vinou

- K

a) u konkrement( vétsich nez 1 cm = URS
b) u Spatné zaméfitelné lithiasy

c) pfi téhotenstvi - URS

d) prodlouzeni koagulace

e) obezita

f) aneuryzma

O O O O O O

URS

- ureterorenoskopie
- extrakce konkrementu pomoci klesticek, Dormia kosicku, konkrement se mizZe nadrtit pomoci laseru

Drive pouzivané metody, nahrazené endoskopickymi: oteviené metody (nefro- a ureterolitotomie) a laparoskopie

Konzervativni T: 1. analgetika = NSAID (diklofenak, indometacin)
2. spasmoanalgetika (Algifen, Spasmopan), 2. volba = Mesocain, Dolsin, Dipidolor
3. Disoluce = rozpusténi, napf. pomoci alkalizace (Uralyt)
4. REHYDRATACE p.o./i.v.

(antiedematika — aescin a KS — dle ¢lanku na Solen se nepoufZivaji)

Po odeznéni akutni faze — vypuzovaci Iécba pomoci alfa-blokatort
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CHRONICKA terapie = Metafylaxe

- nespecificka — pitny a dietni rezim (" pfijem tekutin, { pfijem Ca®* a soli, masa, ...)
- specifickd — dle sloZzeni konkrement:

hyperkalciurie a hyperoxalurie:

struvitovité:
uratové:

+ 1krat rocné navstéva urologa

Thiazidy + normalni pfijem Ca?* (ne nadmérny), omezeni $penatu, kdvy,
Caje, kaliumcitrat jako prevence hypocitraturie

ATB na 6 tydnl dle citlivosti, acidifikace moc¢i

hl. Ppfijem tekutin, pfi hyperurikosurii - alopurinol; alkalizace moci
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45.D Dif.dg poruch srde¢niho rytmu

Jako arytmie je oznacovany kazdy rytmus predsini nebo komor, ktery je bud’ nepravidelny, nebo je sice
pravidelny, ale jeho frekvence je mimo hranice normy (60—-90/min)
Zakladem diagnostiky je 12svodové EKG, dale 24h holterovské monitorovani EKG, epizodicky zaznamnik EKG
(u zridka se vyskytujicich arytmii, trva nékolik tydn(), zatéZzové EKG, elektrofyziologické vysetreni
déleni:
o dle frekvence — tachykardie (>100/min, pravidelny), bradykardie (<60/min, pravidelny)
o dle pravidelnosti — tachyarytmie (zrychleny, nepravidelny), bradyarytmie (zpomaleny, nepravidelny)
o dle lokalizace podle Hissova svazku — supraventrikularni, ventrikularni
o dle zavaZnosti — benigni, maligni (Zivot ohroZujici)
pFiciny:
o poruchy tvorby vzruchu
= homotropni automacie — vznik vzruchu v SA uzlu, déleni: fyziologicka (sinusova tachykardie
a bradykardie), patologicka (sinus arrest, sick sinus syndrom)
= heterotropni automacie — vznik vzruchu mimo SA uzel, déleni: vznik na drovni sini
(supraventrikuldrni), vznik na Urovni komor (ventrikularni) — extrasystoly, tachykardie, Fi,
flutter
o poruchy vedeni vzruchu
= patfi zde: Sifeni vzruchu pfidavnym svazkem, blokady Sifeni vzruchu, vracejici se vzruch
(reentry), srdecni fibrilace, flutter a tachykardie
pozn. reentry — krouZeni vzruchu v srdci po definované draze (napf. kolem jizvy po infarktu)
nutna pritomnost strukturalni nebo féni odchylky v srdci — tzv. arytmogenni substrat — napf. reentry okruh
(féni dualita AV vedeni u AVNRT, ...), ektopické fokusy srdecni automacie (v plicnich zilach pfi paroxyzmalni
FiS, ...), poruchy iontovych kanall (sy dlouhého QT intervaluy, ...), ...
arytmogenni substrat aktivovan jen za Ucasti vyvolavajicich faktor( — napt. mineralova dysbalance
(hypokalemie a hypomagnezemie - FiS), tyreotoxikdza, AIM (- FiK)
klinické projevy: palpitace, syndrom nizkého minutového vydeje (symptomy prechodné organové
hypoperfuze — slabost, Unava, vertigo, synkopy, bradypsychie, stenokardie), dusnost, Sok, nahla smrt
terapie:
o ovlivnéni vyvolavajicich faktorti — suplementace iontd, lécba tyreotoxikozy, ...
o reZimova a dietni opatieni — k potlaceni okolnosti, pti kterych dojde k arytmii
o vagové manévry — pro ukonceni arytmii, které pro udrzeni vyZaduji vedeni pres AV uzel (AVNRT a
AVRT), napft. Valsalvliv manévr, masaz karotickych sin(i, ponofeni obliceje do studené vody
o farmakoterapie — tfidéni dle Vaughana Williamse (celkem 4 t¥idy)
o elektricka kardioverze a defibrilace — ukonceni bézici arytmie, resp. fibrilace komor, el. vybojem
stejnosmérného proudu (depolarizuje cely myokard - obnoveni fyz. center tvorby vzruchu)
o kardiostimulace
o implantabilni kardioverter-defibrilator (ICD)
=  slouzi k ukonceni komorové tachyarytmie (FiK a KT)
= vyuziva antitachykardicky pacing (kardiostimulace) a vyboj,
= indikace: primarni (u P s vysokym rizikem vzniku maligni arytmie, pfi vyznamné systolické
dysfci L komory — po AIM a u dilatacni KMP) a sekundarné prevence (po resuscitaci pro
maligni arytmii bez AlM)
o katetrova ablace tachyarytmii
= cilend destrukce nebo modifikace arytmogenniho substratu teplem pfi priichodu
vysokofrekvenéniho proudu
= katetr zaveden do P srdce pres v. femoralis, do L srdce pres a. femoralis
= ablace v LS transseptalnim pfistupem
= indikace: flutter sini, AVNRT a AVRT (vykony v PS), FiS (nutna transseptdlni punkce a
mnohocetné aplikace radiofrekvencni energie za plné heparinizace jako prevence
komplikaci, pfi selhani medikace)
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o chirurgicka ablace — méné pouzivana diky katetrizaci, hl. 1é¢ba FiS

e Bradyarytmie (<60/min)
o dysfunkce sinusového uzlu
Sinusova bradykardie — L: atropin 0,5-1 mgi.v.
Sick sinus syndrome (SSS) — L: u symptomatickych kardiostimulator
Sinusova zastava (sinus arrest) — L: atropin 0,5-1 mgi.v.
o poruchy SA prevodu
Sinoatrialni blokada I.-lll. stupné — L: atropin 0,5-1 mgi.v.
o poruchy atrioventrikuldrniho pfevodu
AV blokada I. stupné PQ delSi nez 0,20 s
AV blokada Il. stupné

Mobitz I. - Weckenbach — PQ intervaly se postupné prodluzuji, aZ se jeden vynecha
Mobitz Il. PQ interval je v normé nebo mirné prodlouzeny, a dochazi k vypadkim
(horsi prognoza)

AV blokada lll. stupné siné a komory se stahuji nezavisle na sobé
Terapie:

akutné — atropin, kardiostimulace

. st.: nelédi se

II. st.: odstranéni pticiny (antiarytmika, hyperkalemie, ischemie myokardu), typ 1 —
atropin, typ 2 — alternativné isoprenalin, kardiostimulator

[Il. st.: odstranéni pficiny, dale docasné atropin i kardiostimulace pfi AIM s AV
blokadou, u chronické blokady trvala kardiostimulace

e Tachyarytmie (>100/min)
o Supraventrikularni tachykardie (SVT)
sinusova tachykardie
AV nodalni reentry tachykardie (AVNRT)
AV reentry tachykardie (AVRT)
supraventrikularni nereentralni tachykardie:

multifokalni atridlni tachykardie
sifova nebo junkéni tachykardie pfi loZiskovém zvyseni automacity

Fibrilace sini

Flutter sini

terapie: vagovy manévr

o Komorové tachykardie (KT)

monomorfni komorova tachykardie (MKT)

zvlastni formy monomorfni komorové tachykardie (MKT):

raménkova reentry tachykardie
recidivujici MKT pfi arytmogenni dysplazii pravé komory
idiopaticka MKT provokovana namahou

polymorfni komorova tachykardie (PKT):

PKT s prodlouzenim intervalu QT
PKT bez prodlouzeni intervalu QT

Flutter a fibrilace komor

e Predcasné stahy (extrasystoly) = vzruch vznikajici pred¢asné mimo SA uzel
o sinové predcéasné stahy
o junkéni predcasné stahy
o komorové predcasné stahy
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Dif.dg: tachyarytmie stihly x Siroky QRS komplex + frekvence komplexu pravidelna x nepravidelna

PrestoZe v mnoha pripadech pouze elektrofyziologické vysetfeni miZe stanovit presnou diagnézu arytmie,
pohled na standardni povrchové EKG pfi sinusovém rytmu i pfi tachyarytmii, je-li korelovan se znalosti
strukturalniho stavu srdce a lokalizace patologického procesu v urcitém srdec¢nim oddile, mizZe hodné
napovédeét, jaky je mechanismus arytmie a jeji progndza. Tyto informace jsou dulezZité také pro rozhodnuti,
jak naléhavé je reSeni dané tachyarytmie.

Standardni povrchové EKG, pfipadné zaznamy z jednotlivych povrchovych EKG svodi holterovskych
monitorovacich systémd, vypovidaji o aktivité sini a komor, Cili o pravidelnosti, frekvenci a morfologii
jednotlivych sinovych vin a QRS komplext. Neocenitelny mize byt zaznam vzniku tachyarytmické epizody a
srdecniho rytmu pred jejim vznikem a podobné zaznam ukonceni arytmie. Prospésnd je dokumentace ucinku
jednotlivych antiarytmik na arytmii.

Prvni pohled na standardni EKG pf¥i tachyarytmii odpovida na stéZejni otazku, zda se jedna o tachyarytmii se
Stihlym nebo Sirokym QRS komplexem a je-li frekvence QRS komplex(i pravidelna nebo nepravidelna.

Pravidelné tachykardii se Stihlym QRS, u niZ nelze diferencovat P viny a pfedpoklada se, Ze jsou ke QRS
komplexiim ve vztahu 1 : 1, nebo u nizZ je tento vztah zjevny, lze predbézné pfisoudit jeden z nasledujicich
mechanismQ: atrioventrikularni nodalni reentry tachykardie (AVNRT) (Obr. 2), ortodromni atrioventrikularni
reentry tachykardie (0AVRT) vyuZivajici pfidatnou sinokomorovou spojku nebo sitfiovou tachykardii/flutter
sini s vedenim na komory 1: 1. Je-li zjevné, Ze P viny jsou viceméné soucasné s QRS komplexem, je
pravdépodobné, Ze se jedna o AVNRT, jsou-li P viny za QRS komplexem v prvni poloviné R-R intervalu, je
nejpravdépodobnéjsi diagndza oAVRT. Tachykardie s P vinou ve druhé poloviné R-R intervalu mdze byt
atypicka AVNRT, oAVRT vyuzivajici pridatnou sifiokomorovou spojku s dekrementdalnim retrogradnim
vedenim (Obr. 4) nebo sinova tachykardie (Obr. 11). Nalez preexcitace na povrchovém EKG pfi sinusovém
rytmu podporuje diagndzu oAVRT, nepfitomnost preexcitace ale oAVRT nevylucuje, nebot 30-40 %
pridatnych drah je tzv. skrytych, tzn. Ze vedou elektricky vzruch pouze z komor na siné. Kolisani tepové
frekvence jinak pravidelné tachykardie, zvlasté pokud ma incesantni charakter, naznacuje ektopickou
sinovou tachykardii suspektné mechanismu abnormalni automacie. Reakce na vagové manévry nebo
adenosin napovida, jak se podili sifokomorova junkce v mechanismu arytmie. Prerusi-li se arytmie,
sinokomorova junkce je pfimo soucasti mechanismu arytmie, bud mensiho reentry okruhu na siflové strané
sinokomorové junkce pfi AVNRT, nebo vétsiho sifokomorového reentry okruhu pfi oAVRT. Pokud se pouze
zredukuje pfevod ze sini na komory a odhali se pokracujici pravidelnd monomorfni tachykardicka aktivita na
sinich, jde o siflovou tachykardii nebo flutter sini.

o Pravidelnd tachykardicka aktivita na sinich prevadéna s deficitem (pravidelné nebo nepravidelné) na
komory, pripadné prevadéna v jiném okamziku na komory bez deficitu (1 : 1), miZe byt hodnocena
jako flutter sini nebo sifiova tachykardie. Definice rozliSeni flutteru sini a sifové tachykardie je
tradi¢né zakladana na frekvenci sinové aktivity. Tato frekvencni hranice je arbitrarni a lisi se u
rdznych autord. Obvykle se za ni povazuje frekvence mezi 220-240/min. Tato klasifikace musi byt
povazovana za orientacni, protoze skuteény mechanismus arytmie a jeji nazev lze vyslovit ¢asto jen
na zakladé vysledku elektrofyziologického vysetreni.

=V této skupiné arytmii se do urcité miry vyclenuje tzv. flutter sini I. typu (typicky) projevujici
se na povrchovém EKG typickymi pilovitymi vinami, jejich frekvence se nej¢astéji pohybuje
kolem 300/min (Obr. 7). Pro diagndzu flutteru je dilezitéjsi morfologie flutterovych vin (ve
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svodech Il, ll, aVF a V1 je vina F nejprve pozitivni a teprve po fazi platd prechazi do
negativity), neZ jejich frekvence, kterd mize vyjimecné byt i podstatné pomalejsi (150/min).

= Jiné monomorfni reentry tachykardie z pravé nebo levé siné se mohou na povrchovém EKG k
nerozeznani podobat flutteru sini I. typu, ale intrakardidalni mapovani odhali, Ze reentry
okruh ma jinou lokalizaci a tvar. Jsou obvykle nasledkem dfivéjsiho chirurgického vykonu na
srdci nebo jiného strukturalniho postizeni srdce. Lze je nazvat sifiovou reentry tachykardii
nebo flutterem sini Il. typu (atypickym) a frekvenéni kritérium pro toto déleni je opét
arbitrarni. Pro Iékare popisujiciho povrchové EKG je dllezité si uvédomit, Ze omyl pti snaze
presné pojmenovat tyto arytmie je ¢asty. Nicméné prakticky vyznam presného urceni
mechanismu arytmie pociti teprve elektrofyziolog, jehoZ Ukolem je tyto arytmie zmapovat a
odstranit pti katétrové ablaci.

o Uvedena skala pravidelnych sifiovych reentry tachykardii/flutter( je doplfiovana rtznymi formami
sinovych tachykardii, vznikajicich v pomérné malych loZiscich, at uz je jejich pfesny mechanismus na
urovni myocytl jakykoli. OdliSeni mechanismu reentry proti loZziskovému casto pfinese az
elektrofyziologické vySetfeni.

o Arytmie, které maji nepravidelnou a polymorfni sifovou aktivitu obvykle s nepravidelnym prfevodem
na komory, je nutné povazovat za fibrilaci sini. QRS komplex muze byt stihly nebo Siroky, bud'v
dasledku frekvenéni aberace do nékterého z tvarl blokady na Urovni Tawarovych ramének, nebo pfi
preexcitaci.

Pravidelné tachykardie se Sirokym QRS komplexem jsou pfedmétem Sirsi diferencialni diagnostiky. Pfi prvnim
zachytu je rozumné kazdou takovou tachykardii povaZzovat spiSe za komorovou tachykardii a teprve nasledné
se snazit rozpoznat, nejde-li o aberaci komorové aktivace pri nékteré z forem vyse uvedenych tzv.
supraventrikularnich tachykardii nebo o aberantni excitaci pfi tzv. antidromni AVRT nebo pfi pravidelné
sinové tachykardii/flutteru. K tomuto odhadu je nesmirné cenny rozbor klinickych okolnosti, pfedevsim
informaci o strukturdlnim stavu srdce, a také dobra znalost jednotlivych mechanisma arytmii. Jsou-li Useky se
Sirokym QRS komplexem, zvlasté typickym pro nékterou z blokad Tawarovych ramének, stfidany useky se
stihlym QRS komplexem, jedna se témér jisté o supraventrikularni tachykardii s aberaci. Ma-li tachykardie
stejnou morfologii QRS komplexu jako pfi dokumentované preexcitaci pti sinusovém rytmu, jde nejspise o
antidromni AVRT. Naopak, Ize-li odlisit siflovou aktivitu, kterd je pomalejsi a v disociaci s tachykardickymi
QRS komplexy, nebo jsou-li zjevné vmezerené uchvacené stahy prevedené ze sini, je prakticky jistd komorova
tachykardie. Pokud nema pacient prokazatelné strukturalni postizeni srdce a ma tachykardii se Sirokym
komplexem tvaru blokady levého Tawarova raménka (R S ve svodu aVL) s osou elektrické aktivace komor
doleva (pozitivni QRS komplex ve svodech | a aVL, pfipadné ve svodu aVR) u pacienta bez strukturalniho
postiZeni srdce je pravdépodobné tzv. idiopaticka komorova tachykardie vychazejici z oblasti posteriorniho
fascikulu levého Tawarova raménka (Obr. 13). Tachykardie se Sirokym QRS komplexem u pacient( se
strukturalnim postiZzenim srdce, predevsim po dfive prodélaném infarktu myokardu, jsou témér vidy
komorové tachykardie reentry mechanismu, jejichZ arytmicky substrat vznika jako nasledek téchto
strukturalnich zmén (Obr. 17).
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46. A Invazivni a neinvazivni plicni ventilace
Respiracni systém mizeme podpofit 2 zakladnimi zevnimi metodami (ddle samoziejmé léky)
1. Oxygenoterapii = vyuzijeme pro stavy s hypoxemii

2. Mechanickou plicni ventilaci (Invazivni / Neinvazivni) - vyuZijeme pro stavy s hypoxémii a/nebo hyperkapnii
(event. pro stavy, s normoxemii i normokapnii, avsak narusenym dychanim ¢i védomim = stavy, kde k hypoxémii ¢i hyperkapnii mGze bezprostiedné dojit)

Fyziologie — k cemu vede hypoxemie

a) stimulace chemoreceptorl v glomus caroticum: “Mventilace

b) v koronarnich tepnach, mozkovych tepnach a prechodné i v perifernich arteriolach: vazodilataci (aby si
srdce a mozek zajistilo dostatek O,) + nastane-li v perifernich arteriolach vazodilatace (napt. vlivem nasilné vazodilatace pfi $oku) J TK
c) pti alveolarni hypoxii: vazokonstrikce plicnich tepen

d) PPTF a MSV (aby se zvysila dodavka O v systémovém obéhu)

e) TEPO - vede pfi chronické hypoxémii = sekundarni polycytémii

& naopak hyperoxémie vede k opacnym efektldim (hl. v bodé a), b), c) + { pratok ledvin)

1. Oxygenoterapie
-muzZe byts: a) nezvlhéenym O,

indikace: low-flow = <4 |/min nebo high-flow = >4/| min ale v tomto pfipadé max. 24 hod.
pomticky: nasalni kanyla (,,kyslikové bryle“) nebo obli¢ejova maska

b) zvlhcenym O,

indikace: high-flow = >4/l (i nad 24 hod.) nebo vZdy u HFNC = High-Flow Nasal Cannulaau

Tracheostomie a u Nesnasenlivosti nezvlhceného O,

Pomiicky |
1. Nosni kanyla = Kyslikové bryle (napf. P s lehce {,Sp0,) =
FiO2 max. 35 % Pritok max. 6 I/min %

2. Obycejna Oblicejova maska

FiO2 max. 50 % Pratok 5-10 I/min
3. Venturiho maska mj
dle ppt: FiO, max. 98 % (dle Amboss max. 60 %) Pratok nwm

Ve 0y
4. Non-Rebreath mask 4
= maska se sackem, ktery je predplnény kyslikem + je tam chlopen, aby do toho sac¢ku nevydechoval P sv(j CO,
FiO, max. 80 % Pratok 10-15 I/min

5. Nebulizér

6. High-flow nosni kanyla (,,AIRVO“ [Ervo])

FiO, 100 % Pratok az 60 |/min (uZ jsou i pFistroje s 80 I/min) (to neznamena, Ze P ma minutovou ventilaci 60
I/min & MV se odviji od jeho RR a jeho V7 (coZ se odviji od jeho dechového usili))
Indikace: Hypoxické respiracni selhdni s vysokou potfebou O, akutni plicni edém aj.

V éem vidim vyhodu tak vysokého prutoku?
1. Moznost 100 % FiO;
2. Cerstvou smési se ,vymyvaji“ distaln&ji partie DC (nasopharyngealni mrtvy prostor) ne? u | pritoku
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3. Takhle vysoky prltok vytvari v DC urcity PEEP (tfeba 3 cmH,0) - | dechové prace
4. PohodInéjsi — mlze jist, pit, Iépe mluvit, nema dekubity obliceje

Komplikace
1. Hyperoxémie (patofyz. disledky viz vySe) = CNS (epilepsie), KVS (AIM, arytmie), respiracni s. (bolest na hrudi,
kasel, dusnost, plicni edém, hemoptyza, Mriziko ventilaéni pneumonie) (dlouhodobé az fibréza))
2. Kyslikem-indukovana-hyperkapnie - u chronicky hyperkapnickych P:
a) oxyHb ma nizsi afinitu k CO; = CO; je z Hb vice uvolriovano do krve > 1MPaCoO;
b) alveolarni hyperoxie - vazodilatace plicnich tepen - V/Q nepomér > MPaCO,

2. Mechanicka plicni ventilace (UPV)

Definice

UPV je metoda: podporujici v pfipadé neinvazivni UPV nebo nahrazujici v pripadé invazivni UPV spontdnni ventilaci
(dychani) P pomoci ventilatoru.

Podpora spociva jednak v dosazeni Qinspiracnich tlakt a jednak v PEEP (positive end-expiratory pressure), cozZ vede
jednak k MV (Minutove ventilaci) (na podkladé M V+ nikoliv RR) a jednak sniZeni dechové prace (a tim ke { spotieby 02 a
energie). V pfipadé invazivni UPV mlizeme ménit i RR.

Jak to funguje

Mechanicka ventilace funguje na principu pozitivniho pretlaku (na rozdil od spontanni ventilace &, zeleznych plic”, které funguji na
principu podtlaku v hrudniku, ten je vytvaren P objemem hrudniku, to je vytvofeno ¢innosti branice a pomocnych dychacich svald ¢i ¢innosti ,Zzeleznych plic”)

Vydech je umoznén pasivné elasticitou plic.
PEEP pak udrzuje pretlak v DC i na konci vydechu, ¢imz brani kolapsu alveold.

Dusledky — komplikace

1. Pretlak v DC: zlepsuje vyménu krevnich plynd, riziko barotrauma a PNO, plicni vaskularni rezistenci

2. Pretlak v hrudniku = obdoba tenzniho PNO: | Zilni navrat = |, preload; N afterload => |, MSV => |, perfuze organl
“Mnitrobfisni tlak => riziko zvraceni a aspirace + {, perfuzi organt

3. Ventilatorova pneumonie

A) Neinvazivni plicni ventilace

1. CPAP = Kontinualné pozitivni pfetlak DC, zajistuje PEEP

indikace: RI L. typu (pf. kardiogenni edém, sy obstrukéni spankové apnoe)

2. BiPAP = Bifazicky pozitivni pretlak DC, zajistuje PEEP + pfi nadechu jesté vyssi inspiraéni pretlak

(= téZ EPAP + IPAP - pfi¢emZ EPAP = PEEP, zatimco IPAP = PEEP + pfidana tlakova podpora v inspiriu) = tzn. ten pristroj pomuze P pfi nadechu
dotlacit do plic jesté vic vzduchu (dotlacit vzduch pod vétsim tlakem)

indikace: RI I. typu nebo Rl II. typu

Indikace

hyperkapnie PaCO; 6,5 — 8,0 kPa; acidéza pH 7,35 - 7,30
RR >25/min

Bridging (pfemostujici) metoda k intubaci nebo naopak bridging reZzim pfed extubaci nebo tésné po extubaci
P v reZimu DNI & napf. paliativni terapie u duSnych P
Stfedni aZ tézka dusnost se zapojenim pomocnych dych. svall

P¥. exacerbace CHOPN, (exacerbace AB), kardiogenni plicni edém, trauma hrudniku

Lepsi komunikace, vyZiva, mobilizace
Jd dyskomfortu, { riziko ventilatorové pneumonie, nevznikne postintubacni stendza trachey

Ki
1. Zastava dychani (u CPAP a BiPAP si dycha sam pacient a pfistroj mu jen pomaha)
2. Porucha védomi (pfi GCS < 8 vzdy intubovat)
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3. Riziko aspirace

4. Hemodynamicka nestabilita nebo arytmie (hrozici zastavou obéhu)
5. Popaleniny / trauma v obliéeji

6. Nespolupracujici, agitovany pacient

B) Invazivni plicni ventilace

= ventilace pomoci endotrachealni kanyly ¢i tracheostomické kanyly s nutnosti CA (sedace, analgesie, myorelaxace)
- ma mnoho ventilacnich rezim( (pf. Objemovy, Tlakovy, Tlakovy s garantovanym objemem, BiPAP)

- komplikace: barotrauma a PNO, volumotrauma (distenze alveoll s disrupci A-K memb.), atelectotrauma,
biotrauma, intoxikace 02, ventilatorova pneumonie, embolie, metabolicky rozvrat

Indikace

hypoxemie <5,3 kPa

hyperkapnie PaCO; >8,0 kPa; acidéza pH <7,30
RR >35/min

Selhani ¢i KI neinvazivni ventilace

podrobné info k invazivni UPV zde:
https://next.amboss.com/us/article/xgOEOh#Ea88f21b6f13b4ffdb92e4341f8033cf1
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46.B Krvacivé stavy z nedostatku plazmatickych faktorl (vrozené a ziskané

koagulopatie)
Definice

vrve

pOI’UChOU je]ICh fce. Koagulaénikaskada viz obr. tpln& dole.

Obecna symptomatologie koagulopatie

epistaxe, krvaceni do GITu, menoragie, hematurie, sufuze, zhorsené hojeni ran

Hematomy — v k(zi, ve sliznicich, ve svalech, v kloubech, v retroperitoneu, pripadné i v mozku
Krvaceni do kloubu = hemartréza — bolest a otok kloubu — nej¢astéjsi stesk hemofilik(

1. Vrozené koagulopatie

A) Hemofilie
= gonozomalné recesivné dédi¢né choroby s deficitem koagulacnich f.
1. Hemofilie A (deficit f. VIII) (80 — 85 %) a B (deficit f. IX) (15 — 20 %)
- XR onemocnéni = manifestuji se u muzl a Zeny jsou prenasecky € dilezita je RA!
- cca u 30 % vznika de novo mutaci (bez pozitivni RA)
Klinicky obraz: zavisi na hladiné faktoru: a) lehka forma = nad 5 % normalni hladiny
- projevy jen pfi vétsich drazech/OP
b) stfedné tézka forma =1 -5 % normalni hladiny
- ojedinéle spontanni krvaceni, spise taky azZ pfi Urazu/OP
c) tézka forma = pod 1 % normalni hladiny
- Casté spontanni krvaceni + velké i pfi minimalnim drazu/chir.vykonu
krvacivé projevy: DETI: u tézkych hemofilikd jiz v novorozeneckém obdobi — krvaceni z pupeéniku, do CNS
u lehcich forem az kolem 6. mésice — pti profezavani zubl a po 1. roce — dité zac¢ina
chodit a tim i padat

- 90 % = hemartroézy ¢i krvaceni do svalu =2 dusledkem je synovialni hypertrofie
(synovialitida), ktera dale zvysuje riziko krvaceni = vznika bludny kruh = ireverzibilni
destrukce synovie, chrupavek i kosti
- Casto je postiZzen talokruralni kloub
- bolest, otok, fixace kloubu ve flexi
- krvaceni do vétsich svalQ se obvykle vstieba bez komplikaci
- krvaceni do m. iliopsoas mUze imitovat NPB!
- krvaceni do uzavrenych interfascialnich prostor 2 kompartment sy = komprese cév
a nervd = ischemie = vznik neuropatie, svalové kontraktury, az gangréna
- hematurie < CAVE! nedavame antifibrinolytika, protoze je riziko obstrukce ureteru
koagulem
-10-15 % = GIT krvaceni
-2-13 % = krvaceni do CNS > nezfidka smrtelné nebo s vaznym neurologickym deficitem
- nebezpecné je krvaceni do oblasti krku — riziko duseni
Dg.: prodlouZeni aPTT = poté provedeme stanoveni hladiny koagulaénich f. a genetické vys. (pro prenasecstvi i
prenatalni diagnostiku)
- provadi se korekce aPTT pfi inkubaci pacientské a normalni plazmy, vysetfeni vVWF — v normé, PT —v normé
Terapie: LV1:i. v. substituce koagulacnich f. — profylakticky tak, aby hladina nepoklesla pod 2 %, Ize i doma
antifibrinolytika (Exacyl) — pfi krvaceni (zejména z DU; je viak Kl pfi krvaceni do urotraktu a kloubu)
desmopresin — stimuluje vyplaveni f. VIl a vWT ze zdsob — Ize pouzit u lehké a stfedné tézké formy
- neucinny u hemofilie B
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synovialitida se resi budto synoviortézou (radionuklidy ¢i rifampicinem) nebo synovektomii (ASK i
otevrené)

2. Von Wilebrandova nemoc (VWD)
- patfi k nejéastéjsim dédicnym krvacivym staviim (prevalence 10/100 000 obyvatel)
- vétSinou AD dédi¢na (postihuje muze i Zeny)

fyziologie: vWH je faktor stabilizujici f. VIII (vWf jej chrani pred degradaci) + faktor zajistujici adhezi a agregaci
trombocytl
typy von Wilebrandovy nemoci: Typ 1 = parcialni deficit (hladina vWf je nizka, a proto i aktivita f. VIII je nizkd)

Typ 2 = kvalitativni defekt (ma vice subtyp()

vvvs

krvacivé projevy utypu 1 a 2: od zadnych pres mirné az po stfedné tézké — typicky epistaxe, krvaceni po extrakci
zubi nebo krvaceni po ASA, krvaceni do GIT, ale hemartréza obvykle NE
krvacivé projevy u typu 3: obdobné s hemofilii

diagnostika:  prodlouZeni aPTT (vétsinou jen mirné (na rozdil od hemofilie)), L hladiny vWF a f. VIII, | aktivity
vWf a porucha agregace trombocytt
- dalsi specidlni vySetfeni mohou stanovit subtypy u typu 2
- diagnostika mirnych forem je tézka, protoze laboratorni nalez je kolisavy a fada stavl zvySuje vWf

Terapie (3 strategie):
- existuji 3 (4) postupy v zavislosti na typu (subtypu) VW choroby a zavaznosti krvaceni:
1. indukce vyplaveni zasob koagulacnich f. = desmopressin (i.v., s.c., intranazalné) vede k vyplaveni f. VIIl a
vWf
- utypu 2 je to KI (je to neefektivni + zvySuje to riziko trombocytopenie)
- opakované podani vede k poklesu efektu terapie (logicky — zasoby se tenci)
2. substituce koagulacnich f. = plazma bohata na f. VIl a vWf/rekombinantni f. VII (hl. u formy s Ab proti
vWi{)
- metoda volby u typu 2
- metoda volby po selhdni desmopressinu
3. Antifibrinolytika (pf. Exacyl) (viz vye — hl. pro mensi krvaceni z DU, ale Kl pfi krvaceni do urotraktu)
- (4.) i estrogeny stimuluji vWT{, ale jejich efekt je znacné nepredvidatelny, proto se moc nepouZzivaji (ale po nasazeni
p.o. antikoncepce se mlze u typu 1 sniZit menoragie)

3. Dysfibrinogenémie

- mohou byt vrozené i ziskané (u jaternich chorob)

- jsou to poruchy fibrinogenu ovliviujici tvorbu fibrinu

- u nékterych P se rozvine krvaceni, u nékterych naopak trombotické komplikace, u nékterych asymptomatické
- je prodlouzen aPTT i PT, nejcitlivéjSim testem je prodlouzeni TT (trombinového ¢asu)

- u krvacivych projevu se v terapii pouziva substituce fibrinogenu a Exacyl

4. Deficit dalSich faktorG:  fibrinogenu, I, V, VII, IX, X, XI, XII, XIll a kombinované deficity — vzacné a
rizné zavainé
- deficit f. XIl neni spjat s vy$Sim rizikem krvaceni

2. Ziskané koagulopatie
1. Ziskany inhibitor (protilatka) proti f. VIIl nebo f. IX (typicky u hemofilikd)
- teoreticky mlze vzniknout protilatka proti kterémukoliv faktoru, ale zdaleka nej¢astéji je to proti f. VIII (ojedinéle
proti f. IX a raritné proti jinému f.)
etiologie: k tvorbé Ab proti f. VIII (f. IX) dochazi: 1. po substituci f. VIII (f. IX)
2. po porodu
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3. AlO

4. paraneoplasticky

5. idiopaticky
klinicky obraz: dochazi ke snizeni (zkraceni) Uc¢innosti substituce, jesté vétsimu prodlouzeni aPTT, zhorseni krvacivych
projevl
terapie: bud navySime substituci, poddme desmopresin, aplikujeme rekombinantni f. Vlla (¢imz to jakoby
obejdeme), existuje i monoklonalni Ab (proti TFPI) a nékdy se uplatriuji KS

2. Deficit vit. K (warfarin, dysmikrobie?, malabsorpcni stavy?), antikoagulacni terapie, jaterni selhani,
maligni onemocnéni, sepse, paraproteinémie, rendlni insuficience

- obkecat (antidota: protamin (heparin), andexanet a (LMWH) vit. K, mrazena plazma (warfarin), andexanet a
(apixaban, rivaroxaban), idarucizumab (dabigatran)

3. DIC = Diseminovana intravaskularni koagulopatie

Definice

DIC je ziskany syndrom (chorobny stav) charakterizovany vznikem mnohocetnych mikrotrombd v mikrocirkulaci
s moznou ischemii tkani a sou¢asnou spotfebou hemostatickych ¢initelt. Sekundarné vznikla fibrinolyza sice
rozpousti mikrotromby, ale sou¢asné muize prohloubit krvacivy stav.

Etiologie

DIC predstavuje patologicky syndrom vznikly na podkladé jiného patologického stavu (onemocnéni):

Nejcastéjsi priciny: polytraumata, komplikace téhotenstvi (embolizace plodovou vodou, eklampsie, septicky
potrat aj.), G sepse s endotoxémii, pokrocilé malignity, ARDS, SIRS, MODS

Dalsi pficiny: PML, popaleniny, vaskulitidy, anafylaktické reakce, potransfuzni reakce, virové infekce,

obéhovy Sok aj.
- vidy je nutno hledat a nalézt pticinu

Patofyziologie

fyziologie: tkafovy faktor je glykoprotein exprimovany na povrchu vétsiny bb., ale v plazmé normélné& NENI =
tkanovy f. aktivuje f. VIl a zahajuje vnéjsi koagulaéni kaskadu

Na pocdtku je uvolnéni tkanového f. do obéhu (napf. z bb. plodu, z bb. z jinych tkani pfi OP, z nddorovych bb.) nebo
jeho exprese pod vlivem generalizovaného zanétu/endotoxin(i + pfi zanétu se stava endotel protrombogennim >
soucasné se aktivuje fibrinolyza = vznikaji mikrotromby a ischemie + soucasné se spotfebovavaji koagulacnif. a
trombocyty, coz vede ke krvaceni = sekundarné vznikla fibrinolyza maze dale prohloubit krvacivy stav

- organismus ma znacné regulac¢ni (kompenzacéni) mechanismy, a proto je klinicky obraz DIC velmi pestry

Klinicky obraz

- je velmi pestry, ménlivy

1. Latentni DIC: pouze laboratorni nalez
2. Manifestni DIC: klinické projevy

a) akutni DIC — ¢asto prevlada v klinickém obraze krvaceni
b) chronicka DIC — ¢asto prevlada v klinickém obraze ischemie

obraz lehké DIC: petechie, krvaceni z vpichu

obraz tézké DIC: neztiSitelné krvaceni ze sliznic, operaéni rany, délohy + aZ pfiznaky organového selhavani
(akutni selhani jater, ledvin (oligurie), nadledvin (Waterhouse-Friderichsen(v sy), ARDS) +
postiZzeni CNS (poruchy védomi)

Diagnostika

Anamnéza

Fyzikalni vyS. — ndpadné jsou hlavné krvacivé projevy

Laborator (vyvijise): 1. zpocatku - P D-dimery + pfitomnost solubilnich komplexa (fibrinovych monomera) v krvi
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Terapie
1. ZAKLADEM je ide

(etanolovy gelifikacni/protaminovy precipitacni test/fibrin split test) = TATO KOMBINACE
JE STEZEJNI pro dg. DIC

2. pozdéji — prodlouzeni aPTT, PT, { fibrinogenu, { trombocyt(, nalez schistocyt(

3. znamky organového poskozeni — napf. T, Turea a kreatinin

ntifikace a terapie zadkladniho onemocnéni

2. monitoring ZZF, korekce hypovolémie a anémie

3. dle aktualniho stavu:

substitucni 1écba koagulacnich f. (zakladem je krevni plazma) NEBO antikoagulancia heparin a substituce
antitrombinu lll (coz zajistime plazmou nebo koncentraty antitrombinu Ill)

- plazmu indikujeme pfi 1,5 nasobku aPTT ¢i PT

-ve specifickych pfipadech substituujem téz:  koncentrat s f. ll, koncentrat s fibrinogenem, trombocyty

4. pii bezprostfednim ohroZeni zivota vykrvacenim a pfi netdspéchu predchozi terapie: rekombinantni f. Vila

The three pathways that makeup the classical blood coagulation pathway

surfac

Intrinsic

XiI ——> XIl,

l TF — Tissue Factor ( , =active form)
X —s X —
Extrinsic
l TEVI, . tissue damage
X —s IX,
(VIII, PL,lCa“) l

X > x < y Common

(v, PL, | Ca™) Al

prothrombin——— thrombin —;.l

(serine protease)
XIll,
fibrinogen ——— fibrin ——5  stablefibrin
clot

Xl — Hageman factor, a serine protease

Xl —Plasma thromboplastin, antecedentserine protease
e contact IX —Christmas factor, serine protease

VIl —Stable factor, serine protease
l Xl — Fibrin stabilising factor, a transglutaminase

PL — Platelet membrane phospholipid
Ca®"—Calciumions
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46.C Nadory ledvin a vyvodnych mocovych cest

Zakladni rozdéleni skupin nadoru ledvin

1. primarni nador z urotelu kalichopanvickového systému => urotelialni ca HCM

2. primarni nddor z parenchymu ledviny => zakladni déleni na benigni x maligni

3. sekundarni nadory ledvin = Sifeni do ledvin per continuitatem z okoli nebo hematogenné (nejcastéji z ca plic)

Obecna charakteristika nadort ledvin
- dfive se projevovaly triaddou: makrohematurie, bolest v boku (z napinani pouzdra), hmatna rezistence < dnes je
vSak vétsina zachycena v asymptomatickém stadiu (v ramci diff. dg. hematurie ¢i ndhodné)

- zakladem je USG - pfinejasnostech = CT / MR (nékdy scintigrafie a angiografie) = nékdy je definitivni dg. az
histologicky poOP

- 2/3 renélnich expanzi = cysty = jsou-li asymptomatické = pravidelné sledujeme

- ¢astym nélezem jsou cysty (hypoechogenni) — jejich rizikovost hodnoti

Benigni nadory ledvin — VZACNE!!!

1. Papilarni adenom (nejcastéjsi benigni) — presné odliSeni od adenoca lze urcit jen histologicky (od dobre
diferencovaného ani histologie nemusi pomoct a pak se rozhodujeme dle velikosti)

2. Onkocytom — také je predoperacni odliseni od maligniho tu obtizné; ma loukotovitou strukturu

3. Angiomyolipom — vyskytuje se u tuberdzni sklerdzy, je velky az 20 cm = destrukce parenchymu

- ma typicky hyperechogenni nalez na USG

4. Nador z juxtaglomerularnich bb. (reninom) (vzacny) — vyvolava hypertenzi a hypoK*

5. Dalsi nadory — fibrom, leiomyom, lipom, lymfangiom, metanefricky adenom

Maligni nadory

1. Karcinom ledvin = RCC (Renal Cell Carcinoma) = epitelidlni

= vyrlsta z bb. prox. tubulu

a) svétlobunécny (ccRCC) = adenoca (80 %) (dfive Grawitziiv tu)

b) papilarni rendlni ca (10 — 15 %) — ma 3 typy: typ I. = malo agresivni, typ Il. = agresivni, metastazuje + typ lll.
¢) chromofdbni (5 %)

d) ze sbérnych kanalkd (Bellini)

e) medularni

2. Maligni nefroblastom = WilmsUv tu = smiSeny

- nejcastéjsi maligni tu ledvin détského véku (obvykle do 7. roku (3.-4. rok)) (6. nejcastéjsi u déti)
- KO: velmi ¢asto hmatny (pozor kiehky!), ¢asto bolest a AH

- fesi se nefrektomii a spadovou lymfadenektomii + ChT + event. RT (je na ChT a RT dobre citlivy)
- je velmi kfehky = pozor na palpaci bficha!!!

3. Mezenchymalni nadory — leiomyosarkom, liposarkom, fibrosarkom, rhabdomyosarkom...

Ca ledvin

Epidemiologie karcinomu ledviny

- tvori 2 —3 % vSech ZN

- Castéji postizeni muzi (1,5:1)

- vrchol vyskytu mezi 60. — 70. rokem

- CR mé nejvyssi incidenci ca ledvin na svété! (incidence stoupd, ale mortalita stagnuje)

Rizikové faktory
- koureni, hypertenze, obezita, Von Hippel — Lindau choroba (AD), AD polycysticka choroba ledvin, ren arcuatus

Kam metastazuje renalni ca?

hematogenni: nej¢astéji: plice a kosti, jatra, nadledviny, nadorovy trombus renalni Zily (Doppler nebo CT kontrast)
per continuitatem: prorustani do VCI = otoky DKK, varikokéla (= varixy skrota)

lymfogenné: hilové = paraaortalni, parakavalni LU (postizeni LU = $patna progndza)
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Klinicky obraz
- dlouho asymptomaticky (¢asto jako ndhodny nalez na USG ¢i CT ¢i v rdmci diff. dg. hematurie)
typicka trias: 1. makrohematurie (nékdy mikrohematurie)

2. bolest v boku (koagula mohou vytvofit az renalni koliku)

3. hmatné vyklenuti — aZ u velkych nadorti

Casté paraneoplastické priznaky: kachexie, hypertenze, hyperCa®*, PTT, polycytémie ¢ anémie, nemetastaticka
hepatalni dysfunkce (TN ALP, bilirubinu, prothrombinového ¢asu, hypoalbuminémie)

projevy metastaz (az 30 % ca je diagnostikovano pfi projevech metastaz): bolesti kosti, kasel

Diagnostika

1. Anamnéza — NO, OA (ADPKD), RA (Von Hippel Lindau), abusus koureni

2. Fyzikalni vySetfeni — md vyznam jen u pokrocilych stavd (hmatna rezistence), otoky DKK (pfi trombdze VCI),
varikokéla

3. Laboratof — KO, FW, JT, renalni testy, ALP (meta do kosti?)

4. Zobrazovaci metody:

a) USG ledvin
- vétSinou se jednd o izoechogenni expanzi ledvin (cysta je hypoechogenni)
b) CT kontrast — STEZEJNi PRO dg.!!!
- srovname CT ledvin pfed a po podani KL = pokud se syti KL = je prokrveny = znamky malignity
- zhodnotime velikost, uloZeni, staging (T, N a M), nadorovy trombus
- posoudime kontralateralni ledvinu (v naprosté vétsiné je tu unilateralni)
- mam-li podezieni na tu v HCM, provedu CT urografii (tj. po¢kdm 20 min)
¢) RTG S+P (event. CT)
d) Scintigrafie skeletu (cave! u PET/CT to vychytd jen 50 % metal)
e) CT mozku
f) MRI ledvin
- ma lepsi vytéznost nez CT pfi lokalné pokrocilém tu
- dobte se da posoudit nadorovy trombus
- provadime vidy pfi AA na KL, téhotenstvi
(Biopsie se standardné neprovadi, diky vysoké senzitivité a specificité CT kontrast)

TNM klasifikace

T1 = nddor omezeny na ledvinu do 7 cm

T2 = nddor omezeny na ledvinu nad 7 cm

T3 = nddor se Sifi na velké Zily, nadledvinu nebo perirendlni tkan, ale neprerostl pires Gerotovu fascii
T4 = naddor prorostl pfes Gerotovu fascii

- jakmile je postizena 1 LU - st. Ill., jakmile jsou postiZzeny 2 a vice LU nebo 1 meta v organech - st. IV

Terapie

LV1: Chirurgicka

1. Parcidlni resekce ledviny (dnes ¢astéjsi)

indikace: u nadord T1 (max. T2), pokud ma P jen 1 ledvinu, pokud je kontralateralni ledvina zavazné postiZzena
- provadime z lumbotomie/laparoskopicky/roboticky

2. Radikalni nefrektomie

- je zlaty standard, pokud nelze provést parcialni resekci

- otevrené (transperitonealné)/laparoskopicky

- u T2 provadime rutinné i adrenalektomii, ale lymfadenektomie se standardné neprovadi (jen jsou-li zvétSené)
3. Resekce solitarnich metastaz (plice, skelet, jatra)

U GENERALIZOVANYCH NADORU: NECHIRURGICKA
LV1: Inhibitory angiogeneze — pf. sunitinib (anti-VEGF), everolimus? a Imunoterapie biologickou Iécbou — pf.
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nivolumab!
LV2 Superselektivni embolizace
- ca ledviny je k vét3iné& onkologické terapie REZISTENTNI, proto ma jen omezeny vyznam! (ChT a RT neu¢inné)

Nadory vyvodnych mocovych cest

Nadory kalichopanvickového systému a ureteru (urotelialni ca HMC)

- tvofi do 10 % vSech urotelidlnich ca (vétSina je v m.m.), % z nich jsou v panvicce (1/4 v mocovodu)

RF: koufeni, aromatické aminy, fenacetin

symptomatologie: nebolestiva hematurie, koliky (z koagul), nefralgie (z méstnani moce), kachexie

diagnostika: mocovy sediment (mikroskopickd hematurie), cytologie, USG (vétSinou prokazeme jen dilataci KPS,
méné Casto zobrazime samotny tu), CT (nebo CT urografie???) — stéZejni, ureterorenoskopie (pii nejasném nalezu)

terapie: LV1: Radikalni nefro-ureter-ektomie = dobra progndza
2. Resekce tu — jen u vysoce vybranych pfFipadd
3. ChT a RT — u metastaz (plice, jatra, kosti, LU)

Nadory mocového méchyre

Epidemiologie

- ca mocového méchyre je 2. nejcastéjsi maligni nador urogenitalniho systému (po ca prostaty)
- maximum incidence kolem 70 let

- skoro 3x ¢astéji u muzl nez u zen

- jeho incidence a prevalence stoupa

Rizikové faktory
- aromatické aminy a dalsi kancerogeny, koureni (az 4x zvysuje riziko), pozitivni RA, stavy po radioterapii, chronicka
cystitida (schistozomiaza), cyklofosfamid (az 9x vyssi), dehydratace (zvysuje konc. kancerogen()

Klasifikace
99 % primarnich vs. 1 % sekundarnich
96 % epitelové vs. 4 % mesenchymalni

Epitelové
0. Carcinoma in situ — predstavuje nejzazsi stadium prekancerdézy (prekurzor invazivniho ca), buriky jsou znacné

polymorfni s cetnymi mitdzami, ale jesté neprekrocCily laminu basalis. Jevi se jako sametova skvrna nebo Ize vyuzit
fluorescenéni cystoskopii. Provadi se randomizované biopsie z m.m.

1. Urotelialni ca (z prechodného epitelu) 90 %

2. Spinocelularni 7 % - vétsinou k metaplazii dochazi na podkladé chronického drazdéni (infekce, cévka...)

3. Adenoca 2 % (vznika také z metaplazie)

Mezenchymalni

1. neurofibrom — benigni, ¢astéji u déti a mladsich, miZe se maligné zvrhnout

2. leiomyosarkom — maligni, nej¢astéjsi sarkom m.m. dospélych

3. rhabdomyosarkom — maligni, v kazdém véku, ¢asto agresivni + rezistentni k RT a ChT

Urotelialni ca

- nejcastéji ma papilarni usporadani (70 %), méné ¢asto smiSené a nejméné solidni

- typicky multichronotopicky (mnohopocetny), méné solitarni = po radé let se objevuji multicentricky recidivy
- metastazuje do: panevnich LU (pozdéji paraaortdlnich), u svalovinu invadujicich ca také vzddlené hematogenni
meta: jatra, plice, kosti, nadledviny, stfevo

Klinicky obraz
- nejéastéjsim 1. pfiznakem je ASYMPTOMATICKA HEMATURIE! MGzZe byt intermitentni = opakovany odbér mo¢i
- druhé nejcastéjsi symptomy jsou dysurie, polakisurie a urgence

572



- pti lokalni expanzi: bolesti v boku ¢i bedrech (kvili obstrukci ureteru), edémy DKK, hmatna rezistence, bolesti panve
z Utlaku nervovych plexd, bolesti skeletu
- (hubnuti a bolesti bficha jsou aZ ve znacné pokrocilém stadiu)

Diagnostika

Anamnéza

Fyzikalni vySetfeni — hmatny nador byva aZz od stadia T3

Laboratof — nalez mikrohematurie, cytologie moci, nadorové markery v moci (BTA-stat, BTA-TRAK, protein NMP 22)

ZOBRAZOVACI METODY

1. USG HMC a méchyre

- USG méchyre lze provést jen pti naplnéném m.m.

- pfed a po TUR se provadi transrektalni USG pro stanoveni stagingu

- na HMC patrame po znamkach hydronefrézy

2. CT urografie

- indikujeme ji u vSech P se znamkami tu mocového méchyre

- tu se jevi jako defekt v naplni

- vwhodou je, Ze s ni zjistime i tu a dalsi nalezy HMC (které se taky mohou projevit bezbolestnou hematurif)
- u P s alergii na KL > MR urografie

- CAVE! Zobrazovaci metody se hodi pro posouzeni operativy, ale Spatné odhaluji ploché léze!!!

3. CT bficha a panve a RTG plic
- pro staging

INVAZIVNIi VYSETRENI
Postup: 1. cystoskopie = najdu-li tam tu = 2. Provedu transuretralni endoresekci v narkéze véetné svaloviny! >
necham resekaty vysetfit patologem - je-li to T2 a vic > 3. Provedu RACE (ot.¢.15)

1. Cystoskopie

- je rozhoduijici vysetteni

- hodnoti se lokalizace, morfologie (papilarni, solidni), etnost, prohliZi se obé Usti ureterf(

- pro zvyraznéni nadorovych zmén Ize podat 3 h pfed vySetfenim kys. 5-aminolevulovou - takto lze detekovat i
plosné léze (v monochromatickém modrém svétle sviti Cervené)

2. TUR = TransUreteralni Resekce — pro odbér vzork( na biopsii

Grading a TNM klasifikace
PUNLMP  papildrni urotelialni nddor nizkého maligniho potencidlu

LG low-grade papilarni urotelidlni karcinom (drive G1, nékteré G2)
HG high-grade papilarni urotelialni karcinom (nékteré G2, G3)
TNM

- TNM je vedle gradingu nejvyznamné;jsim prognostickym faktorem a je urcujici pro l1é¢bu

- zakladni rozdéleni (pro Ié€bu) je na svalovinu neinfiltrujici = do T1b a svalovinu infiltrujici = od T2

- pro posouzeni T stagingu je vétSinou rozhodujici biopsie pfi TUR

- vétSina nador( se manifestuje ve stadiu ,,svalovinu neinfiltrujici” (do T1b) — ti maji riziko meta do 10 %

TO — bez zndmek
Ta — neinvazivni papilarni ca
Tis — ca in situ (plochy nador)

T1 — nador postihuje subepitelidlni pojivovou tkan (T1a — povrchovou a T1b — hlubokou)

T2 — nador postihuje svalovinu

T3 — nador postihuje perivezikalni tkané

T4 — nador prorostl do okolniho organu (prostata, déloha, pochva, sténa bfisni, sténa panevni)
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N1-N3 — v podstaté, jakmile ma P meta v uzlinach uz je ve stadiu IV (nejhorsi)
MO-M1 — to samé

LECBA

Shrnuti:

cystoskopie = najde-li tam tu = provede transuretralni endoresekci véetné svaloviny = nechdm to vysetfit
patologem = v 80 % je to jen T1 = svalovinu neinfiltrujici = je-li to svalovinu infiltrujici = T2 a vic = radikalni
cystektomie + derivacni operace = pro odchod moci

- u generalizovanych ChT

Kompletni:

SVALOVINU NEINFILTRUJICI NADORY

- cca 70-80 % diagnostikovanych jsou v tomto stadiu (tj. Ca in situ — T1b)

- lé¢bu tohoto ca ur¢ujeme mimo jiné podle zarazeni do rizikové skupiny (pomoci kalkulatoru rizika recidivy a
progrese ca) = obecné pokud se jednd o recidivu ma to horsi progndzu nez invazivni ca???

A) Operacni lécba

LV1: TURBT

LV2: radikalni cystektomie

- ddle laserové OP (hl. pro povrchové tu), fotodynamicka terapie (fotosenzitivni . intravezikalné + laser, ktery ji
excituje + kyslik)

1. TURBT = Transuretralni resekce tumoru mocového méchyie

- po spravné provedené TURBT budeme pozorovat nepostizené snopce svaloviny

- u velkych nadoru je resekce mozna ve dvou dobach

- pétileté preziti po TURBT je vice nez u 75 % P, oviem zejména u G3 (high-grade) ca téméf polovina ca i po TURBT
progreduje (bohuzel stale neni spolehlivy prognosticky marker, ktery by nam rekl, ktera polovina to bude)

- soucasné se provadi selektivni biopsie z podezrelych lézi (dfiv randomizovand — neefektivni)

komplikace: infekce (25 %) > krvaceni vyZadujici substituci krve (12 %) > perforace méchyre (5 %) > TUR sy (1 % -
vzacné, hypervolemicko-hypotonicky syndrom po resorpci irigacniho roztoku cévami pfi dlouho trvajici operaci — nad
60 min.)

- dusledkem perforace méchyre mize byt metastatické Sifeni ca a peritonitida

- specificka komplikace: pfi resekci u intramuralniho mocovodu se mlze Usti zajizvit a tim dojde k retenci moce

v HCM (dg. cystoskopicky)

2. RACE = Radikalni cystektomie
- je metodou volby u P s perzistujicim Ci recidivujicim neinvazivnim vysoce rizikovym ca, u néhoz selhala
intravezikalni 1é¢ba

B) Intravezikalni Iécba (chemoterapeuticka)
- predstavuje adjuvantni terapii k chirurgické s cilem zamezit recidivé (je uc¢innd hl. na ¢asnou recidivu, méné na
pozdni) a téZ zabranit implantacnim metastazam (béhem vykonu TURBT)

1. BCG vakcina
2. interferon — md mensi profylakticky efekt nez BCG
3. chemoterapeutika: mitomycin C, doxorubicin, epirubicin — aplikuji se do 6 hod (nejlépe bezprostfedné po TURBT)

BCG vakcina

- obvykle 6 davek po tydnu a dale dlouhodoba Iécba (1-3 roky)

- dobry efekt ma u Tis

Kl: aktivni TBC, imunokompromitace P, zavazna uroinfekce, téhotenstvi, laktace
- mé vétsinou jen mirné NU (flu-like, symptomatologie chemické cystitidy)

dispenzarizace: cystoskopie, USG ledvin, CT urografie, cytologie modi
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SVALOVINU INFILTRUJICi NADORY
Svalovinu infiltrujici ca mocového méchyfe => T2 a vys; bez 1é¢by 85 % umira do 2 let
- progndza se odviji podle stagingu (zejména podle toho, zda P ma ¢i nemda meta v LU Ci jinde)
obecny postup:
1. Radikalni cystektomie + nasledna derivacni operace (pro derivaci moci)
zakladni druhy derivaci moci: a) ureteroileostomie (Brickerova OP)
b) ortotopicka stfevni neovezika (Studerova OP)
c) heterotopicky rezervoar s kontinenci diky kutannimu stomatu
d) heterotopicky rezervoar s kontinenci diky analnimi svéraci
2. Opakované TURBT v kombinaci s RT/ChT — Ize jen u dobfe diferencovanych (G1) a max. T2a
3. systémova chemoterapie (gemcitabiny, taxany, metotrexat, cisplatina aj.) — u metastatickych ca

dale: neoadjuvantni RT, RT jako alternativa cystektomie, neoadjuvantni/perioperacni/adjuvantni ChT

1. RACE = radikalni cystektomie + derivacni operace

u muzl se odstranuje: mocovy méchyf, prostata, bilateralni panevni lymfadenektomie, (uretra)

u Zen se odstranuje: mocovy méchy¥, (uretra), déloha, vejcovody, vajecniky a pfedni sténa posevni

- odstrani-li se uretra = nelze provést ortotopickou nahradu m.m. (ortotopicka stfevni neovezika), protoze uretra
je jeji soucasti

- o tom, zda se odstrani uretra ¢i nikoliv, rozhoduje perioperaéni histologie

- pfistup stfedni dolni laparotomie, laparoskopicky, roboticky (ne ve FNOL)

1a) ureteroileostomie (Brickerova OP) = do terminalni klicky ilea se implantuji oba uretery, vyfadi se z pasaze a
vyvede se jako ileostomie

1b) ortotopicka stfevni neovezika (Studerova OP) - z kli¢ek tenkého stfeva se vytvofi neovezika a napoji se na
uretru
- riziko hypovitamindézy B12

1c) heterotopicky rezervoar s kontinenci diky kutannimu stomatu = strevni kli¢ka se vyradi z pasaze, vytvofi se z ni
rezervoar, implantuji se do ni uretery a vyvede se pres pupek

- technicky je to udélano tak, aby vznikl ,ventil” — je to komplikované, proto se od toho ustupuje

- P se v pravidelnych intervalech cévkuje (nemusi nosit jimac)

1d) heterotopicky rezervoar s kontinenci diky analnimu svéraci - obdobné jako u pfedchoziho, ale mize byt
vytvorena i ze sigmoidea, které neni vylouceno ze stfevni pasaze

- jsou nutné pravidelné koloskopie, protoze mikroorganismy Stépi ureu za vzniku nitrosamind, které jsou
karcinogenni (moZny vznik adenoca tlustého stfeva)

Komplikace
uroinfekce (ascendentné), urolitiasa, stenosy s naslednou ztratou funkce ledvin, mocova inkontinence

Dispenzarizace

USG ledvin, CT urografie, neovezikoskopie u ortotopickych neovezik, RTG plic/CT plic, ABR, renalni funkce, KO —
megaloblastickd anémie!

Pozn. deriva¢ni OP se provadéji i z téchto indikaci: neurogenni méchyt, pozanétlivé/postraumatické zmény MM
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46.D Invazivni vySetiovaci metody v kardiologii

Neinvazivni metody

- anamnéza, fyzikalni vysetieni, EKG, TTE (transthorakalni echokardiografie), laboratorni vys., nuklearni kardiologie
(perfuze, funkce, viabilita, inervace myokardu), ventilaéné-perfuzni scintigrafie plic (dg. PE), CT a MRI, head-up-tilt-
test, holterovské EKG, zatéZzovd ECHO/EKG/MRI

Invazivni metody

1. KATETRIZACNI METODY

= diagnostické i léCebné metody provadéné pomoci katetrl zavedenych k srdci pres cévy
a) levostranna katetrizace = arteridlni pfistup: pres a. femoralis nebo a. radialis

b) pravostranna katetrizace = Zilni pristup: pres v. jugularis, v. subclavia nebo v. femoralis

- provadime ji obvykle pod skiaskopickou kontrolou (u pravostranné, Ize pomoci Swanova-Ganzova katetru i u 1Gzka
bez RTG)

- katetry se zavadi Seldingerovou katetrizacni metodou (jehla — skrz ni vodi¢ — vytahnu jehlu — po vodici katetr —
vytahnu vodic)

Co lze zjistit a provést:

1. tlak v srde¢nich oddilech ¢i v okolnich velkych cévach - tim mdZeme napf. spocitat tlakovy gradient u AoS (tlak

v LK vs. tlak v aorté) ¢i u MiS (PAWP vs. tlak v LK)

2. tlak v zaklinéni (PAWP = Pulmonary Artery Wedge Pressure) = odpovida tlaku v LS (neni-li obstrukce plicnich zil) a
nema-li P mitralni stendzu, tak i plnicimu tlaku = End-Diastolickému tlaku (EDP) LK

- déla se to pomoci (obr. nize), ktery md na konci balének. Zavede se pres Zilni ptistup do
PS = nafoukne se balének - necha se po proudu krve zaplavat do PK a pak az do mensi vétve plicnice, kterou ucpe —
tam se zaklini a tim dojde k vyrovnani tlakii mezi plicnimi kapilarami a LS (tento tlak odpovida PAWP)

wvrve

MPAWP = vSechny pfFiciny postkapilarni PH:

e LSS (systolické i diastolické) — TNPAWP zde vlastné odpovida NEDP
e vady Mich, Ao ch (u MiS, dle mé neni T EDP v LK, ale je PMtlak v LS)
e hKMP, rKMP, (dilata¢ni zase vede k LSS, takZe vlastné taky)

e P-L srdecni zkraty

e konstriktivni perikarditida

e hypervolemie

JPAWP:
e hypovolemie
e plicni venookluzivni choroba
e masivni PE

+ mUzeme méfit plicni vaskularni rezistenci (ta je , TN u prekapiladrni PH a ,,N“ u postkapilarni PH) + mizeme
testovat vazoreaktivitu plicnich cév (na zédkladé toho odliSujeme vazoreaktivni PAH (v terapii Ize BCC) a non-
vazoreaktivni PAH (v terapii nepomuzou BCC - poddvame riociguat)

3. odebrat krev na vysetieni krevnich plynu
4. vstiiknuti KL: a) koronarografie = zobrazi stendzu/uzavér koronarni tepny
b) ventrikulografie - zobrazi velikost, pohyblivost, EF a regurgitaci z LK do LS = MiR
c) posouzeni nedomykavosti - nastfikneme KL do PK/LK/aorty/plicnice a posuzujeme regurgitace
5. snimani elektrické aktivity srdce a stimulace myokardu elektrickymi impulzy = elektrofyziologické vySetieni
6. srdecni biopsie
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7. intervence na srdci (PCI, TAVR = Transcatether Aortic Valve Replacement, srdecni vady)
8. intrakardialni USG, vstfikovani 1ékl ¢i barviv

Indikace srdecni katetrizace:
a) Selektivni koronarografie
- predstavuje nejcastéjsi katetrizacni vykon, ¢asto se kombinuje s levostrannou ventrikulografii (ta slouzi
k posouzeni velikosti, pohyblivosti, EF a regurgitace LK)
Indikace: diagnostika aterosklerotického postiZeni koronarnich tepen (napf. STEMI, NSTEMI, nestabilni AP) = na
zakladé toho indikujeme PCI
- stendza se projevi jako defekt v naplni (vyznamna stendza = zuzeni lumen o vice nez 50 %)

b) Katetriza¢ni vySetieni chlopennich vad
a) pro posouzeni nedomykavosti — nastfikneme kontrastni I. do PK, LK, aorty ¢i plicnice = hodnotime regurgitaci
b) pro posouzeni stendzy — méfime tlakovy gradient = rozdil tlak( pred a za chlopni
- v pfipadé aortalni stendzy méfime tlak v LK a aorté
- v pripadé mitralni stendzy méfime tlak v zaklinéni (PAWP) a dTK v LK
interpretace: ¢im vétsi je gradient, tim tésnéjsi je stendza, ale POZOR je to nutné brat v souvislosti s MSV, protoZe pfi
I MSV (napft. zadalo-li jiz srdce selhavat) ten rozdil tlakd nebude tak velky

c) Hodnoceni pritomnosti a stupné plicni hypertenze

plicni hypertenze = MAP v plicnici nad 25 mmHg (MAP: lehka 26 — 35 mmHg , stfedni 36 — 45 mmHg, tézka 46 a vic
mmHg)

- PAWP nam odlisi postkapilarni plicni hypertenzi (u ni je TNPAWP, ale N plicni vaskularni rezistence) a prekapilarni (N
PAWP, ale je 1 plicni vaskularni rezistence)

prekapilarni: CHOPN, IPP, pneumokonidzy, sarkoiddzy, chronicka (sukcesivni) PE, vaskulitidy plicnich cév
postkapilarni: LSS (P plnici tlak je pfiznakem LSS), AoS/MiS, hKMP/restriktivni KMP, konstriktivni perikarditis

d) Monitorovani P na JIP
- pomoci Swanova-Ganzova katetru se u kriticky nemocnych P méfi PAWP, MSV, konc. krevnich plynt = to vSe
umoznuje rychlejsi diagnostiku obé&hovych zmén s cilenou I1é¢bou

e) Elektrofyziologické vysetfeni
- pro uréeni presné lokalizace arytmii (tachyarytmii?) a jejich terapii katetrovou ablaci

2. TRANSEZOFAGEALNi ECHOKARDIOGRAFIE (TEE)

- je indikovana tam, kde si nevystacime s TTE

- vyvhodou je kvalitnéjsi obraz (nejsou tam Zebra)

pf. pfi kardiochirurgickych vykonech, vegetace na chlopnich, zobrazeni trombu v ousku LS, vylouceni zkratové
vady

577



S
&
S,
)
S}
=
©
c
S
[}
I
5

Subclavian vein;

Brachial vein

578



47.A Angina pectoris nestabilni

e klasifikace klinickych forem ICHS
o akutni formy
= akutni koronarni syndrom
e nestabilni AP
e AIM —STEMI nebo non-STEMI
= nahla (srdecni) smrt — pfirozend smrt ze srdecni pficiny do 1 h od vzniku klin. projevd,
disledek malignich arytmii
o chronické formy
= stavy po IM (>6 tydn()
= stabilni AP
= néma ischemie myokardu
= variantni = vazospasticka AP
= mikrovaskularni AP
= chronické SS v dusledku ICHS
e angina pectoris = bolest hrudniku = AP je onemocnéni charakterizované recidivujici bolesti na hrudi
vznikajici v dUsledku ICHS
e stenokardie = jednotlivé ischemické bolesti
e rozliSeni mezi stabilni a nestabilni AP je hl. klinické, zavisi na morfologii platu

Nestabilni angina pectoris

e spolu s AIM patfi mezi akutni koronarni syndrom — pfi¢ina: ruptura nestabilniho aterosklerotického platu v
korondrni tepné s nasedajici trombdzou = akutni progrese
e uAIM dojde k nekréze myokardu v disledku prolongované ischemie (X u nestabilni AP ne)
e obstrukce neni Uplna, nevznika nekréza — tzn. neni Zadné 4 markert, Zadné ST elevace (rozliseni nonSTEMI
i STEMI AIM)
e Klinické formy
o muZe se projevit jako:
= 1. nové vznikla AP (klidovd nebo ndmahova), minimalné lll. tfidy CCS
= 2. progrese AP chronické — minimalné Ill. tfidy CCS
= 3. klidova stenokardie — manifestuje se v klidu, vétSinou trva déle nez 20 minut
= 4. poinfarktova AP
e drive ,preinfarktovy syndrom” — riziko AIM asi 25 %
e plat je mékky, nestabilni = nestabilita projevid - P frekvence zachvatd, bolest intenzivnéjsi nebo klidova,
bolest mizi do nékolika minut a po aplikaci nitratQ
e Klinicky obraz:
o stenokardie podobné AIM, ale trvaji obvykle jen do 20 min, ustoupi spontanné
e Klasifikace:
o CCS (Canadian Cardiovascular society) klasifikace AP:
= CCSI1- AP jen vyjimecné, pfi velmi velké namaze
= CCS Il — AP pfi vétsi namaze (chlize do kopce, schod()
= CCS lll - AP pfi mensi namaze (chlze po roviné)
= CCSIV-APvklidu nebo skoro v klidu = 1é¢it jak NSTEMI!
e Diagnostika
o Anamnéza: RF (koureni, hyperlipoproteinémie, DM, hypertenze), +RA?, ICHS?, prodélany IM?,
namahova AP?, koronarni angioplastika?, intrakoronarni stent?, aortokoronarni bypass? jina
onemocnéni? trvala medikace? alergie?
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Dif. dg.:

Fyzikalni vySetfeni: vétsinou v normé, jindy anxiozita, hypertenzni reakce a/nebo tachykardie (jako
disledek aktivace SY)

Nitroglycerinovy test: Pfi bolesti na hrudi je podan nitroglycerin. Dojde-li k Ustupu bolesti do 2
minut, jedna se pravdépodobné o stenokardii. Ustup bolesti po dobé delsi nez 10 minut je
nespecificky - CAVE!

EKG: deprese Useku ST, inverze viny T, nové vznikla A-V blokada?, nové vznikld raménkova blokada?.
Mimo angindzni zachvat byva EKG zcela normalni. Je-li EKG obraz normalni i pfi angindznim
zachvatu, svéddi to vétsinou proti NAP.

Biochemické markery myokardialni nekrézy: pri NAP negativni (pfi NAP nedochazi k nekroze
myokardu)

Selektivni koronarografie: by méla byt provedena u viech pacientl s NAP. U hemodynamicky
stabilnich ji provadime c¢asné, tj. do 48—72 hodin. U hemodynamicky nestabilnich ji provadime
okamzité. Na diagnostickou koronarografii mize navazat PCI (perkutanni korondrni intervence) nebo
CABG (coronary artery bypass grafting = aortokoronarni bypass)

jiné priciny bolesti na hrudi (STEMI, NSTEMI, ischémie nekoronarniho plvodu, disekce aorty,
aneuryzma aorty, perikarditida, myokarditida, plicni embolie, pneumothorax, vertebrogenni algicky
syndrom apod.)

nejlépe na monitorovaném lGzku koronarni jednotky
stejné jak non-STEMI — nemocnic¢ni Ié¢ba non-STEMI stejna jako l1é¢ba v pfednemocnicni péci — tzn.:
= MONACO - Morfine, Oxygen, Nitrates, Aspirin, ClOpidogrel
o fentanyl 25-50 pg — k potlaceni bolesti (Uleva pro P) + omezeni sympatoadrendlni
reakce
e oxygenoterapie — pfi saturaci <90 %, 2-6 |/min
e dualni antiagregace (hl. po stentech) — ASA (200-400 mg p.o. nebo 200 mgi.v.) +
tikagrelor 180 mg (GP lIb/llla inhibitor) / klopidogrel 300-600 mg i.v. (inhibitor
P2Y12)
¢ antikoagulace — heparin 60-100 j/kg i.v. (= tj. 5-10 tisic jednotek i.v.) — lepsi neZ
LMWH pro ucely potencialniho PCI (na sdle Ize u nefrakcionovaného heparinu zmérit
udinnost pomoci ACT = activated clotting time), ale mozZny i enoxaparin 1 mg/kg
s.c./i.v.
e nitraty —isosorbid dinitrat — 3 vstfiky pod jazyk, ne pausalné, pouZit pfi znamkach
SS, mohou povolit ¢asty spazmus, Kl: hypotenze
= dalsiléky dle potfeby:
e BZD - diazepam 10 mg p.o. — kdyzZ nestaci opioidy
e [B-blokatory — metoprolol 5 mg i.v. — hl. pfi tachykardii a HT, dle farmakologie se ale
nepodava béhem IM — zablokuje vSechny receptory > nemohla bych fesit akutni
selhani dopaminem
e amiodaron — pfi rozvoji opakovanych komorovych tachykardii
e+ preparaty uzivané u stabilni AP — Ca-blokatory, trimetazidin nebo ivabradin +
statiny
= u hemodynamicky stabilizovaného P selektivni koronarografie do 3 dni (72 hodin)
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47.B Hypothyreosa
Definice
Hypothyreosa je soubor pfiznakd vznikajici pfi nedostatecné sekreci a/nebo nedostate¢nym pusobenim hormond
SZ.
Myxedém je oznaceni pro stav, kdy pfi tézké hypothyredze dochazi k ukladani glykosaminoglykani do klze, podkoZi
a svald.

Fyziologie S$Z
SZ se sklada ze 2 zakl. typt bb.: 1. Folikuldrni bb. = vychytavaji jod = syntetizuji tyreoglobulin = a uvolriuji
hormony T3 a T4 z tyreoglobulinu
2. Parafolikularni bb. (C-bb.) = syntetizuji kalcitonin (sniZuje plazmatickou konc. Ca?*)
Tyreoglobulin = prekurzor T3 a T4
TRH = TSH = MM produkce tyreoglobulinu = Muvolfiovani T3 a T4 = v plazmé jsou vazany hl. na TBG (Thyroxin
Binding Globulin), méné nez 1 % (0,04 % u T4 a 0,30 % u T3 predstavuje volnou frakci — tj. fT4 a fT3) = po vstupu do
bb. je T4 dejodovan na T3 = vaze se na intranuklearni R bb. = ovliviiuje expresi gena:
1. Zvysuji aktivitu Na*/K*-ATPazy
2. Zvysuji spotfebu O, (protozZe zvySuji bazalni metabolismus bb.) 2 proto:
a) zvysuji minutovou ventilaci plic
b) zvysuji produkci EPO
3. Zvysuji produkci tepla
4. Zvysuji expresi B-adrenergnich R v srdci = plsobi +ino, chrono, dromo a lusitropné = NSV
5. Stimuluji lipolyzu, proteolyzu ve svalech a vstfebavani sacharid( z GITu
6. Stimuluji tvorbu LDL R
7. Jsou nezbytné pro vyvoj CNS a rist

- sekrece hormon( SZ je ovlivnéna osou H-H-SZ a hladinou jédu v organismu

Epidemiologie
- prevalence 5-8 %
- Castéji postizeny zeny

Etiologie

A) Primarni hypothyredza = periferni

1. Al Hashimotova thyreoiditida (chronicka lymfocytarni thyreoiditida) — NEJCASTEJSI!
= uplatiiuje se jak bunééné, tak protilatkové poskozeni bb. 57
- autoAb proti: 1. peroxidaze SZ (TPOAb), 2. thyreoglobulinu (TgAb), 3. proti TSH R (které jej inhibuji) aj.
- zprvu zvétdena SZ (difuzni struma) a taky zprvu nékdy hyperthyredza, pozdéji il. atrofuje a fibrotizuje

2. stp. totalni thyreoidektomii / ablaci SZ radiojédem / ozareni SZ — 2. NEJCASTEJSI

3. Polékova: amiodaron, tyreostatika, Li, IFN-a

4. Defekt vyvoje SZ — NEJCASTEJSI KONGENITALNI pficina
5. Dédiény defekt syntézy hormoni SZ = dyshormonogeneze = enzymopatie — 2. NEJCASTEJSI kongenitalni pticina

vrve

6. Transplacentarni pfenos autoAb proti $Z - 3. NEJCASTEISI kongenitdlni pFicina

7. Deficit jédu v potravé
8. Nadmérny ptisun jédu (napf. z KL i.v.)

B) Sekundarni hypothyredza = na Urovni adenohypofyzy
9. Hypopithuitarismus (vzacné)

C) Terciarni hypothyredéza = na Urovni hypothalamu
10. Dysfunkce hypothalamu (extrémné vzacné)
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Klinicky obraz

- subklinicka hypothyreéza = PTSH, ale fT4 je normalni! Asymptomaticka nebo jen oligosymptomaticka
- nerozpoznana a nelééena kongenitalni hypothyre6za - mentaélni retardace, retardace ristu

- obecné zpomaleny metabolismus € zkus si u kazdého organu dosadit sniZeni jeho fci a vyjdou ti pfiznaky hypothyr.
. Unavnost

. zimomfivost

. mirny Phm. (napt. 2 — 3 kg vlivem prosaknuti tkani)

. mirna hyperCH -> riziko pfedéasné aterosklerdzy

. sucha kdze, suché vlasy, vypadavani vlasti

. sklon k zacpé az ileu, anorexie

. hypermenorea a metroragie

. bradykardie, {,SV (synkopy?, J fyzické vykonnosti)

. svalova slabost, kiece, parestezie

10. porucha kognitivnich fci: paméti, koncentrace, bradypsychie

11. deprese

12. zhrubély chraplavy hlas

O 00O NGOV A WNPR

Komplikace

Myxedém: - otoky a TMhm. (,,otekly eskymak), zimomfivost, bradykardie, zhrubély hlas, mélké pomalé dychani,
slabost, somnolence, hypotermie 2 nejtézsi formy SS, perikardialni vypotek az myxedémové koma
- 50 % smrtnost!!!
1. hydrokortizon (bolus 100mgi.v.) = 2. levothyroxin do NGS
- zajimavost: levothyroxin je zde indikovan k i.v. podani, ale protozZe v parenteralni formé nebyva,
podavame jej nasogastrickou sondou + podavame hydrokortizon

- u tézké hypothyredzy téz: anémie, trombocytopatie, |, GF

Diagnostika

Vysetiime: TSH a fT4 = pro primarni hypothyredzu svédci PTSH a | T4 - vySetfime autoAb:
1. proti thyreoidalni peroxidaze: TPOAb + 2. proti thyreoglobulinu: TgAb = pro Hashimotovu
thyreoiditu svédci zvySeni hladiny téchto protilatek (normalni hladiny = musime dale patrat)
USG SZ 40,5 roku

EKG — nizka voltaz mize byt znamkou perikardidlniho vypotku - provedeme ECHO

Terapie

LV1: levothyroxin (Euthyrox, Letrox) na lacno! - davku upravujeme dle kliniky a dle TSH a fT4 (aby byla
normalni hladina)

- CAVE! U P s téZzkou hypothyredzou ¢&i u P s komorbiditami je nutno zacit malou davkou 25ug/den a postupné
pomalu (béhem 4-8 tydn() jej titrovat

- u téhotnych se zvysuje davka o cca 25 % + suplementuji jod

U chronicky téZce nemocnych se rozviji sy T3 (ochranna reakce organismu, pfi nichZ dochazi ke konverzi T4
periferni dejodazou (typu Ill) na hormonalné neudcinny reverzni trijodtyronin (rT3))
- hypothyredza je NEJCASTEJSi SEKUNDARNI PRICINA HYPERCHOLESTEROLEMIE!!!
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47.C Terapeuticka digestivni endoskopie

Digestivni endoskopii Ize v soucasné dobé vysetfit cely gastrointestinalni trakt
Na bazi plvodné cCisté diagnostickych procedur se v priibéhu let vyvinula fada terapeutickych modalit, které
v nékterych indikacich nahradily chirurgickou Iécbu a metody invazivni radiologie
Mezi resekéni metody patfi endoskopicka polypektomie, endoskopicka mukézni resekce, endoskopicka
submukézni disekce a endoskopicka transmuralni resekce
Z ablac¢nich metod je v klinické praxi bézné uzivana radiofrekvencni ablace v 1é¢bé dysplastického Barrettova
jicnu
Moderni digestivni endoskopie umozriuje riizné designovanymi flexibilnimi endoskopy nahlizet prirozenymi
otvory do celého gastrointestinalniho traktu
Jedna se o flexibilni endoskopii Spatné dostupného tenkého streva s rliznymi mechanizmy zavadéni,
duodenoskopy s lateralni optikou s moznosti sondaze zlucovych a pankreatickych cest pod skiagrafickou
kontrolou (endoskopicka retrogradni cholangiopankreatikografie — ERCP), endoskopy s miniaturizovanymi
ultrasonografickymi sondami (endosonografie — EUSG), ultratenké endoskopy k pfimé vizualizaci Zlu¢ovych
cest a pankreatického vyvodu (cholangioskopie) a bezdratové endoskopické techniky (kapslova
enteroskopie a koloskopie)
Soucasné dochazi k postupnému zdokonalovani mechanickych vlastnosti endoskopt, endoskopického
zobrazeni véetné zvétseni obrazu, virtudlni chromoendoskopie (Narrow Band Imaging — NBI; i-scan;
AutoFluorescence Imaging — AFl) a endomikroskopie (Confocal Laser Endomicroscopy — CLE) a vzniku Siroké
Skaly endoskopického pfislusenstvi
Na bazi plvodné cisté diagnostickych procedur se v prlibéhu let vyvinula fada terapeutickych modalit, které
v nékterych indikacich nahradily chirurgickou Iécbu a metody invazivni radiologie
o Typickym ptikladem je ERCP, které je v soucasné dobé indikovano témér vyhradné s terapeutickym
zamérem a jeji diagnosticka slozka byla nahrazena méné invazivnimi metodami (magnetickou
rezonancni cholangiopankreatikografii — MRCP nebo EUSG)
V posledni dobé se Uspésné rozviji i tzv. transmuralni a submukézni endoskopie, pri které endoskop
prochazi do submukdzy nebo mimo sténu travici trubice
Technika NOTES (Natural Orifice Transmural Endoscopic Surgery) sice zménila paradigma digestivni
endoskopie a vedla k vyvoji nékterych postupt a endoskopickych akcesorii, sama vsak zatim v praxi nenalezla
Sirsiho uplatnéni
Zato jiné transmuralni techniky jako endoskopické drenaze tekutinovych a nekrotickych kolekci,
endoskopicka transmuralni resekce a POEM (PerOral Endoscopic Myotomy) v |é¢bé achalazie jicnu se ve
specializovanych centrech pomalu stavaji zavedenymi modalitami

Endoskopicka resekce

o umoznuje s pouzitim rznych technik odstranéni neoplastické léze i s lemem zdravé tkané
o Soucasné poskytuje reprezentativni vzorek umoziujici detailni histopatologické vySetieni
o Zakladnim predpokladem kurativni endoskopické resekce je endoskopicka dostupnost Iéze, velikost
umoznujici jeji kompletni odstranéni a pfiznivy histopatologicky staging
o Hlavni podminkou je minimalni riziko metastazovani do lymfatickych uzlin, které nejsou postizitelné
endoskopickou lécbou
o To v zasadé splnuji dysplazie, intramukézni karcinomy a dobfie diferencované karcinomy
s povrchovou submukdzni invazi beze zndmek angioinvaze a lymfangioinvaze
o Pokrocilejsi neoplazie jsou obvykle indikovany k dodatec¢né chirurgické resekci
o Morfologie |ézi hodnocena dle Pafizské klasifikace také rozhoduje o volbé resekcni techniky
= Stopkaté polypy a malé prisedlé polypy jsou odstrafiovany technikou endoskopické
polypektomie (EPE), vétsi prisedlé polypy a ploché léze je nutno odstranit metodou
endoskopické mukdzni resekce (EMR) a snizena az vklesla morfologie muze signalizovat
pfitomnost invazivni neoplazie vhodné k endoskopické submukdzni disekci (ESD),
transmuralni resekci nebo pfimo k chirurgickému feseni
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o Typickymi komplikacemi endoskopické resekce je krvaceni a perforace GIT
= Krvaceni b&hem vykonu neni povazovano za komplikaci a je vétSinou zastaveno béhem
vykonu
= Opozdéné krvaceni ale mize vyZadovat hospitalizaci, opakovani endoskopie i podani
krevniho transfuzi
= Perforace jsou vétsinou uzavieny ihned aplikaci klipG

Endoskopicka ablace
o Spociva v destrukci povrchu travici trubice rliznymi fyzikalnimi principy
o Oproti resekénim technikam je jeji vyhodou moznost bezpecného a rychlého osetfeni vétsich ploch
patologické sliznice, kterd pfi hojeni nahrazena jeji fyziologickou variantou
o Nadruhou stranu ablaci neziskdme vzorek k histologickému vysetreni
o Indikaci k ablaci jsou proto pouze benigni choroby (cévni malformace), prekancerdzni stavy
(Barrettlv jicen), povrchové neoplazie (dysplazie v terénu BJ, skvamazni dysplazie jicnu) anebo
naopak jinak nefresitelné pokrocilé nadory, u kterych chceme pouze zmensit masu nadorové tkané
o Barretliv jicen — prekancerdzni stav asociovany s patologickym gastroezofagedalnim refluxem a je
definovan jako nahrada skvamdzniho epitelu jicnu epitelem kolumnarnim (tzv. metaplazie)
= Lokalizované ¢asné neoplazie v terénu BJ jsou FeSeny metodami endoskopické resekce
popsané vyse s naslednym histopatologickym stagingem
= Rezidudlni plocha BJ po resekci nebo BJ bez viditelné Iéze jsou oSetfovany ablaci, po které je
sliznice BJ nahrazena neoskvamoéznim epitelem bez rizika maligni transformace
= Metodou volby je radiofrekven¢ni ablace (RFA)
e Jedna se o bipolarni kontaktni aplikaci radiofrekvenéniho proudu s termalni
destrukci sliznice

e Riziko komplikaci je nizké, nejcastéji se vyskytuji endoskopicky fesitelné stenézy
jicnu
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47.D Dif. dg. uzlinového syndromu

Definice

Lymfadenopatie je obecné oznaceni pro nemoc LU, ale pouziva se i jako termin oznacujici zvétSeni LU.

- ve vétsiné lokalizaci povazujeme LU nad 10 mm za zvétSenou (v axillach >15 mm a inguinach >20 mm, v nadklicku
>2 mm)

Patofyziologie lymfadenopatie

- lymfadenopatie vznika: a) PROLIFERACI v LU = vlastné jako ddsledek proliferace lymfocytd nebo lymfoblastd
na zakladé jejich antigenni stimulace (ale taky edémem a infiltraci leukocytl) — po
eliminaci Ag z téla ustava antigenni stimulace a LU se vraci do normalu

b) INFILTRACI zvenéi = dlisledek patologického procesu bez antigenni stimulace =
hyperthyredza, infiltraci leukemickych bb., metastazy, stfadavé choroby

Dif. dg. postup
Informace o MLU: akutné (byva bolestiva) /chronicky (nebyva bolestiva — i kdy? je infekéniho plvodu)
lokalizované/generalizované — STEZEJNi PRO DIF. DG. POSTUP

unilat. /bilat.

rychlost LU

velikost, lokalizace, tvar, konzistence, bolestivost, pohyblivost vici spoding, klize nad LU

- obecné uzliny pfi infekénim zanétu jsou mékké, bolestivé, spise pohyblivé vici spodiné

- uzliny pfi nadorovém procesu jsou elastické az tvrdé, nebolestivé, mohou byt nepohyblivé vici spodiné

Informace o P: vék, kompletni anamnéza (NO: doba trvani LU, dalsi pfiznaky, kontakt se zviraty, Uraz)
EA (TBC a nedavny pobyt v zahranici) a fyzikalni vys. (zkusime hmatat vidy slezinu a jatra)
Laboratorni vys.

Zobrazovaci vys. - USG LU

PFiciny (,RAIN“ = RUzné, AIO, Infekce / latrogenné, Nadory)
1. Malignity (4)

Leukémie (p¥. ALL, CLL)

Lymfomy (pf. HodgkinGv lymfom, DLBCL, folikularni lymfom aj.)
Meta

Kaposiho sarkom

2. Infekce (20) 3. AlO (5)
a) Bakterialni SLE
Stafylokokové a Streptokokové pyodermie RA, JIA (Stillova choroba)
Akutni tonzilopharyngitida Sjogrentiv sy

TBC

Lymeska boreliéza

Syphilis a lymfogranuloma venereum
Bruceldza, Tularémie, Nemoc koci¢iho skrabnuti (Bartonel6za)
b) Virové

Infekéni mononukleéza — EBV

HIV

cmv, vzv

Adenovirus, rubeolla

c) Mykotické

Aspergiléza, Candidodza, Cryptokokdza
d) Parazitarni

Toxoplazmoza, malarie
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Dermatomyositida

4. Ruzné (4)

Sarkoidoza

Stfadavé choroby, amyloidéza
Hyperthyreosa

ID

5. latrogenné (3)

Allopurinol, penicilin, kaptopril



A) Lokalizované

Kréni LU (submandibularni, submentalni, pred SCM za SCM, supraklavikularni) (NEJCASTEJI ZVETSENE)
- kvali rozmanité etiol. pfedstavuji nejvétsi diagnosticky ofiSek, kromé LU se mlzZe na krku jednat i o medialni a
lateralni kréni cystu, cysticky lymfangiom, kréni teratom, cévni malformace, fibromatézu

a) submandibuldrni a submentalni (drénuji orofarynx — rty, DU, jazyk, zuby, pharynx)

etiologie: 1. streptokokova faryngitida a jiné anginy

. infekéni mononukledza

. virové zanéty nosohltanu, pharyngu, HCD

. afekce zubli

. parotitida

. afekce rtd, jazyka, DU

U h WN

b) pred a za kyvacdem
etiologie: 1. virové infekce DC + bakterialni infekce DU a na krku (NEJCASTEJI)
2. infekéni mononukledza
3. CMV infekce
4. TBC (skrofuldza) i atypické mykobakteriézy
5. choroba kocic¢iho Skrabnuti (Casto i preaurikuldrni a v atypickych lokalizacich — u m. pectoralis, m.
trapezius)
6. Toxoplazméza
7. Sarkoiddza (vzdy bilat.)

c) supraklavikularni — vlevo Virchowova uzlina, vpravo (drénuje oblast plic a mediastina) (nitrohrudni zanéty),
vpravo nebo vlevo — lymfom

+ vidy Meta, TBC, rezidudlni LU po prodélané infekci

4. Mediastinalni a hilové LU — nemoci plic, sarkoidéza (bilat.), TBC (nejcastéji unilat. vpravo + kalcifikace), lymfomy
(bilat.)
- zplsobuji kasel, dusnost, tlak na hrudi, dysfagii, sy HDZ

5. Axilarni — nejCastéji zanét na HK, ale u rychle se zvétSujicich nutno vyloucit malignitu (ca prsu, lymfom)

6. Inguinalni LU (drénuji penis, skrotum, vulvu, vaginu, kiize hypogastria, glutealni oblast, analni krajinu, DKK) — bud’
infekce nebo soucdst generalizované lymfadenopatie
- nutno odlisit hernii, lipom, ektopické testes

7. Bfisni a panevni LU — zanéty strev, kazda generalizovand lymfadenopatie, v 50 % u lymfomua
- dusledky mohou byt: bolesti bricha, zad, zacpa az ileus, polakisurie, Zloutenka, ascites pfi kompresi v. portae

B) Generalizovana lymfadenopatie

= zvét3eni 2 a vice NESOUSEDICICH LU

- ¢asto pritomna hepatosplenomegalie

- vSechny vyse zminéné priciny se mohou uplatriovat — ¢astéjsi je generalizovana lymfadenopatie u virovych infekci
nez u bakteridlnich (tam je to raritni) ¢i jinych

Infekéni pFiciny generalizované lymfadenopatie: infekéni mononukleéza, HIV, CMV, hepatitidy, sepse
adenovirové infekce, endokarditida, bruceldza, TBC,
leptospirdza, toxoplazmdza

Neinfekcni pficiny generalizované lymfadenopatie:  lymfomy a leukémie, metastazy, sarkoidéza, SLE, JIA
hyperthyreéza
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Diferencialné diagnosticky postup u generalizované lymfadenopatie
1. Zhodnoceni klinicky obraz — u malignity B symptomy
2. Laboratorni vys.: a) KO + diff. + sedimentace + CRP
b) dalsi biochemie krve
c) sérologie (asi jak na viry — EBV, CMV tak na AlO?)
d) kultivace z aspiraty LU?
3. RTG S+P a USG
4. Punkce KD
5. Biopsie LU (kdyzZ selhaly predchozi dg. metody, kdyz nezabraly ATB, kdyz je ndlez M supraklavikularnich LU)
- obecné:
- kdyz KO a RTG plic je abnormalni = indikujeme vysetfeni KD
- kdyz KO a RTG plic je normalni = ¢ekame na vysledek sérologie a biochemie = kdyZ nevede k dg. 2>
indikujeme vysetfeni KD = kdyz nevede k dg. = biopsie LU

Infekéni mononukledza (EBV)

Klinicky obraz
tridda (tetrada):
pseudomembrandzni tonzilitida (zdurelé tonzily pokryté bélavymi povlaky)
lymfadenopatie (symetricky vyrazné zvétsené, mékké, nebolestivé, volné pohyblivé, nehnisavé LU)
hepatosplenomegalie (hepatomegalie u 1/3 P, splenomegalie u % P)
horecka
= toto je vlastné oznaceni pro jakykoliv sy infekéni mononukleézy

Diagnostika
1. Anamnéza (myslet na to u anginy, ktera neustupuje po ATB)
2. Fyzikalni vys. (LU, M jater, 1P sleziny, nékdy subikterus, Holzelovo znameni = petechie na patre,
Bassulv priznak = otoky vicek)
3. Laboratof: a) Krevni obraz + diff.: - leukocytdza s lymfocytézou a monocytézou a naopak neutropenii
- nalez atypickych lymfocyti s velkym jadrem (= T-ly nicici infikované B-ly)
- nékdy trombocytopenie
b) biochemie krve: - MT, MLD
c) sérologie: - prukaz heterofilnich protilatek (2. — 3. tyden)
- anti-VCA, anti-EBNA, anti-EA (Casny antigen)
(u primoinfekce je Ptitr anti-VCA IgM a IgG, anti-EA, ale nejsou anti-EBNA)
d) PCR ze stéru z tonzil ¢i z plazmy?

ZE SEMINARE:

KDYZ MA P generalizovanou lymfadenopatii, kterou LU vytdhneme?

- ta ktera se v posledni dobé nejvic zvétsila - ta ktera je dobte pFistupnd - podle PET/CT — ta ktera nejvic sviti= je
metabolicky nejaktivnéjsi

- cilem je vybrat tu LU, kterd ma nejvétsi metabolicky potencidl

PROC jsou inguinalni LU nejvétsi? - drénuji anogenitélni oblast, ktera je hodné zatizena infekty.
V INGUINACH tolerujeme LU do 2 cm

KdyZz mam ¢as a je dostupna LU na periferii — lepsi je exstirpace LU, ale dnes nabyva na vyznamu core-cut biopsie
- stéZejni v ramci dif. dg. je HISTOLOGIE LU — vylou¢i malignitu

- obecné treba, kdyZz ma P infekt, tak parainfekéné mize pretrvavat NLU - vyplati se pockat
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