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Bronchopulmonalni systém

Ustav patologie FNKV a 3.LF UK

Patologie bronchopulmonalniho
traktu

* Vrozené anomalie

* Poruchy prusvitu broncht

* Atelektaza/kolaps

* Plicni edém

* ARDS

* Obstrukéni plicni onemocnéni
* Restriktivni plicni choroby

* Ostatni




Vrozené anomalie

Ageneze, hypoplazie (plicni lalok, kfidlo/a)

Anomadlie tracheobronchiadlniho stromu (atrézie, stendéza,
tracheoezofagealni pistél)

Cévni anomalie
Kongenitalni lobarni hyperinflace
Cysty — bronchogenni, enterické, ezofagealni

Plicni sekvestrace (pritomnost plicni tkané bez napojeni na
dychaci cesty, s vlastnim cévnim zdsobenim - extra a
intralobarni)

Zmeény prusvitu bronchu

* Bronchiektazie
= trvald abnormalni dilatace broncht vznikla v dasledku
a) poruchy tlaku vzduchu v segmentu DC (kolaps plicni)

b) oslabeni stény bronchu (vrozené/ziskané — Kartageneruyv sy,
cysticka fibrdza)

Dle tvaru : cylindrické, vakovité, fusiformni

Komplikace : zanét (Aspergillus), cor pulmonale, AA amyloid

* Bronchostenodza a obstrukce

a) intralumindlni (aspirace, staza sekretu, bronchospasmus)
b) intramurdlni (nador, jizveni)

c) extramuralni (LU, aneurysma cévy)
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Atelektaza, kolaps

= stavy spojené s nevzdusnosti plicni tkané, se snizenim jejiho objemu
a otevienim AV spojek, vedouci k hypoxii
Atelektaza- plice od narozeni neni rozvinuta (neonatdlni)
(nezralost, aspirace PV, poruchy CNS, deformity hrudniku)

Kolaps - sekundarni nevzdusnost plivodné rozvinuté plice
- resorpcni/obstrukéni (tumor, LU)

- kompresivni (fluidothorax, PNO, ascités,...)
- kontrakéni (jizveni)

mm) rozvinuti plicni tkané, splenizace/kolapsova indurace, zanéty,
bronchiektazie

Akutni plicni postizeni

Plicni edém — patologické nahromadéni tekutiny (transsudatu) v
alveolech

a) hemodynamicky (zvySeni hydrostatického/snizeni onkotického
tlaku/porucha lymfatické drenaze) — hnéda indurace plic
b) cytotoxicky/z poskozeni plicni mikrocirkulace (zvysena permeabilita
alveolokapilarni membrany + snizenda produkce surfaktantu+
zanétlivé elementy + cytokiny — IL-8)
ARDS/DAD - Sokova plice
- stadium exsudativni - hyalinni blanky
- stadium organizace-proliferativni - pneumocyty 2. typu
- intersticidlni plicni fibréza vostinovita plice
c) neurogenni, u horské nemoci

Akutni intersticidlni pneumonie — nezndma etiologie, 50% Umrtnost
(Hamman Richdv syndrom)
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Poruchy plicni ventilace

plicni obstrukce — zvySeni odporu DC (od trachey po
terminalni/respiracni bronchiolus)
FEV1/VCmax ¢ 75% (70%)

- emfyzém

- chronicka bronchitis

- asthma bronchiale

- COPD/CHOPN — chronicka obstrukéni plicni nemoc

restrikéni poruchy — omezena roztaznost plicniho parenchymu se

snizenim celkové plicni kapacity

ba) onemocnéni stény hrudni (kyfoskoliosa, onemocnéni pleury,
obezita, nervosvalova onemocnéni)

bb) A nebo CH intersticialni a infiltrativni plicni procesy (ARDS,
pneumokonidzy, intersticialni plicni fibréza)
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Plicni emfyzém

= abnormalni, permanentni zvétSeni objemu dychacich cest
distalné od termindlniho bronchiolu, spojené s destrukci jejich
stény (x distenze/hyperinflace), pfip. vzduch nahromadén v
abnormdlni lokalizaci (intersticidlni)

Typy emfyzému :

a) centroacindrni 95% (proximalni ¢ast acinu, horni laloky,
kufaci, industridlni emfyzém)

b) panacindrni (rovhomérné postizeni acinu, dolni laloky, deficit
A1AT)

c) paraseptalni (distalni) (postizeni distalni ¢asti acinu,
subpleuralné — horni laloky, spontanni PNO u mladych)
d) irreguldrni - jizveni

Plicni emfyzém

* Kompenzatorni hyperinflace
- kongenitalni emfyzém
* Senilni plicni emfyzém
* Intersticidlni emfyzém (prudké zvyseni intraalveoldrniho tlaku,
poranéni, UPV)

Komplikace :

Snizeni difuzni kapacity plic - hypoxémie - plicni hypertenze -
cor pulmonale

Retence CO2 - cyandza, respiracni acidoza, kdma




Chronicka bronchitis

= pretrvavajici produktivni kasel minimalné 3 mésice 2 po sobé
nasledujici roky, pfi nepritomnosti jiné vyvolavajici priciny

prosta (bez obstrukce) — hypertroficka x atrofickd
chronickd asthmoidni bronchitis (intermitentni bronchospasmus)
obstruktivni chronicka bronchitis (obstrukce s emfyzémem, kuraci)

Komplikace :

* bronchiektazie

* (+emfyzém) COPD

» cor pulmonale se srdec¢nim selhdvanim
* neoplazie

Chronicka bronchitis

Patogeneze
Chronicka iritace inhalovanymi substancemi (90% cigaretovy koufr)

Hypersekrece hlenu (zbytnéni hlenotvornych zZlazek, zmnoZzeni
poharkovych bunék - i v malych bronsich a bronchiolech)

Obstrukce DC (o prim. méné nez 2-3 mm) — reverzibilni/ireverzibilni
Emfyzém
Infekce (viry, bakterie) — akutni exacerbace

Morfologie
prekrveni, edém stény, smiSeny zanétlivy infiltrat
zvétseni velikosti mucinoznich zlazek, s mirnym zmnozenim
hlenotvornych bunék (Reid(iv index » 0.4)
metaplazie povrchové vystelky
peribronchialni/peribronchiolarni fibréza (bronchiolitis obliterans)
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Asthma bronchiale

= chronické zanétlivé onemocnéni DC zpUsobujici zachvaty
dusnosti s prodlouzenym exspiriem a provazené
bronchospastickymi fenomény

nahromadéni zachvatt — status asthmaticus
Patogeneze:

genetickd predispozice k |. typu hypersenzitivni reakce (atopie)
asthma extrinzické (pyl, prach, Aspergillus) atopické

X asthma intrinzické (infekce — neatopické, ndmaha, chlad, Iéky
— aspirin-senzitivni, chemikalie, emoce)

akutni a chronicky zanét DC

bronchidlni hyperreaktivita

Asthma bronchiale

Morfologie:
Hlenové zatky v bronsich a bronchiolech (Curschmannovy
spiraly-glykoprotein, odloucené epitelie)
Eozinofily a Charcottovy Leydenovy krystaly
Remodeling DC - ztlusténi lamina basalis
- edém a zanétlivy infiltrat (eo, ba)
- zvétSeni velikosti podslizniénich zlazek
- hypertrofie hladké svaloviny
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Restriktivni plicni choroby

= onemocnéni spojena s difuznim postizenim plicniho
intersticia, se snizenim compliance plicni tkané a redukci
objemu plic (end stage lung — honeycombing, vostinovitd
plice)

Klasifikace :

Fibrotizujici (UIP, NSIP, COP, pneumokonidzy, polékové a postiradiacni

zmeény, u kolagenoz)

Granulomatdzni (sarkoidéza, hypersenzitivni pneumonie)

Eozinofilni

Spojené s kourenim (DIP, respiraéni bronchiolitis-asociované plicni
onemocnéni)

Ostatni (plicni alveoldrni proteindza)

Fibrotizujici procesy

Idiopaticka plicni fibroza/kryptogenni fibrotizujici alveolitis
morfologicky pojem — bézZnd intersticialni pneumonie (UIP)
- plicni fibréza akcentovana subpleuralné, paraseptalné v dolnich lalocich
- fibroblastické fokusy, jizveni, cystické dutiny, metaplazie, zanét
- temporalni/spatialni heterogenita
Nespecificka intersticidlni pneumonie
- celularni/fibrotizujici typ
- spatidlni/tempordini homogenita
Kryptogenni organizujici se pneumonie (BOOP)
- Massonova téliska, bez fibrozy, primdrni x sekunddrni
Plicni onemocnéni pfi systémovych onemocnénich pojiva
- UIP/NSIP/DIP/BOOP-like, pleuritis, rheumatoidni uzly (RA)
Pneumokoniozy
Polékové/postiradiacni
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Pneumokonidzy

- poruchy vzniklé v disledku inhalace anorganickych prach( s
fibrogennim ucéinkem (slouceniny SiO, azbestu x barium, Fe )

«= mnoZstvi, tvar, rozpustnost, velikost (0,2-2um) +
pfidruzené vlivy (nikotinismus)

Nemoc uhlokopt (anthrakosilikbza) — expozice uhelnému prachu
(uhlik, talek, slouceniny kiemiku)

Morfologie : prachové makuly, uhelné noduly v hornich lalocich (cipaté, s
bronchiolem v centru), komplikovana (s ischemickou nekrézou) Caplantyv
syndrom (+ RA)

Silikdza — inhalace prachu krystalického kfremene (si02)

Stadia : retikularni fibrdza, silikotické uzliky (kulovité, koncentricky
usporadané vazivo + krystaly), progresivni masivni fibroza

Pneumokoniosy




7.4.2017

Pneumokonidzy

Nemoci asociované s expozici azbestu :

Lokalizovany pleuralni plak/difuzni pleuralni fibréza — parietalni
pleura

Pleurdlni efuze

Azbestdza (parenchymalni intersticialni fibrdza) ferrugindzni téliska
Karcinom plic - 5x vyssi riziko (+ koureni)

Mezoteliom - 1000x vyssi riziko (amfibolni formy)

Laryngealni karcinom + extrapulmonalni neoplazie

Patogeneze — formy : serpentinni (flexibilni) x amfibolni (tuhd rovna)
hl. delSi nez 8 um, tenci nez 0.5 um =

Fibrogenni a kancerogenni ucinky

Granulomatdzni procesy

Sarkoidoza

systémové onemocnéni charakterizované tvorbou
nekaseifikujicich epiteloidnich granulomu v rlznych organech
(hilové LU, plice, oko, kliZe, slezina, jatra, slinné a slzné Zlazy...)

Imunitni faktory (CD4/CD8-5-15/1, elevace Il-2, IFN gama, anergie v
koZnich testech, polyklonalni hypergamaglobulinémie)

Geneticka predispozice (HLA-A1, B8)
Faktory zevniho prostredi (infekce ???)

Morfologie : epiteloidni granulom, obrovské vicejaderné
histiocyty, inkluze asteroidni/Schaumannovy

MikuliczGv syndrom
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Sarkoiddza

Granulomatdzni procesy

Tuberkuldza
— Mycobacterium tuberculosis
— Zdroj nakazy: clovék s otevrenou plicni tuberkulézou
— Prenos: kapénkovou infekci
— Ockovani
— Rozvoj tkanovych zmén: infekce- fagocytdza makrofagy-
intracelularni pomnozeni- bakteriémie- transport do LU-

aktivace CD4+ T lymfocytl- CD8+ T lymfocyty- destrukce
vSech bunék s mycobakteriemi a tkani v misté zanétu

— Morfologické projevy: Tuberkuldzni uzlik a tuberkulézni
exsudat
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TBC uzlik
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— Formy tuberkuldzy

* Primarni TBC
— TBC détského véku
— Morfologickym projevem je tzv. primarni komplex
— Imunokompetence — zhojeni (10% - progrese)
— Progreduijici primdarni TBC: generalizovana miliarni TBC,

generalizovana velkouzlova TBC, izolovana metastaza

* Postprimarni TBC
— TBC dospélych
— Reaktivace, reinfekce

— Porogenni Siteni

Granulomatézni procesy

Hypersenzitivni pneumonitis

spektrum imunitné zprostredkovanych, prevazné intersticialnich
plicnich onemocnéni zplsobenych prolongovanou expozici
organickym prachtm obsahujicim antigeny termofilnich bakterif,
hub ¢i zviteci proteiny (farmarska plice, plice chovatell holubd,...)

Specifické Ab v séru (typ Il hypersenzitivni reakce -
imunokomplexy)

Nekaseifikujici epiteloidni granulomy (typ IV opoZdény typ
hypersenzitivity) — centrované na bronchioly

Formy :

a) akutni (4-6 hod po expozici)

b) subakutni

c) chronicka
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Plicni eozinofilie

Akutni eozinofilni pneumonie s respira¢nim selhanim
Loffler(iv syndrom (prosta plicni eozinofilie)

Tropické eozinofilie

Sekundarni eozinofilie

Idiopaticka chronicka eozinofilni pneumonie (per
exclusionem)

Infiltrace plic eozinofilnimi leukocyty (IL-5) " \

Eozinofilie v krvi

Plicni choroby asociované s kourenim

Deskvamativni intersticialni plicni pneumonie (DIP)
- 2x Castéji muzi, kuraci

- akumulace makrofagl/pigmentofagt v alveolech

Respiracni bronchiolitis — asociované intersticialni plicni

postizeni (RB-ILD)

- akumulace pigmentofagl v respiracnich bronchiolech,
alveolarnich duktech

- peribronchioldrné lymfocyty + histiocyty, mirna fibréza

- centrilobularni emfyzém
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Deskvamativni intersticialni plicni
phneumonie

Ostatni

Alveolarni proteindza

= akumulace acelularniho surfaktantu intraalveolarné a v
bronchiolech

3 formy :
a) ziskana 90% sty
b) kongenitélni N AT N

c) sekundarni (akutni silikdza, malignity, lysinuricka proteinova
intolerance,...)
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Nespecifické zanéty plicniho parenchymu

* Bronchopneumonie
— Laltckovy zanét plic
— Makro: prosaknuti a prekrveni parenchymu, snizena vzdusnost,
nepravidelna distribuce Sedozlutych lozisek, kapénky hnisu po
zatlaceni, pleuritida o 5 brcicosarvre sty 1 " 1-;74
Mikro:

— Etiopatogeneze: u zdravych osob, oportunni infekce, nozokomialni
nakaza (streptokoky, stafylokoky, Haemophilus influenzae)

— Adnatni pneumonie, aspiracni pneumonie, bronchostenoticka
pneumonie, hypostaticka pneumonie
* Krupdzni pneumonie
Steptococcus pneumoniae
Cely plicni lalok, nahle z plného zdravi, bez predchozi bronchitidy
1) Stadium zanétlivého edému
2) Stadium cervené hepatizace
3) Stadium Sedé hepatizace
4) Rezoluce
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Krupdzni pneumonie

Nadory plicniho parenchymu

e Hamartom
— Benigni, lobularni, dobre ohrani¢eny
— Chrupavka, tukova tkan, vazivo, hladka svalovina
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Bronchogenni karcinomy
— Etiopatogeneze: genetické zmény, kancerogeny
— Makro:

Enlarged, Irregular Alveolar
Spaces of Black,
physematous Lung

— Mikro

* DlaZdicobunécny ca.

* Malobunécny ca.

* Adenoca.
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* Dékuji za pozornost
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