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Diferencialni diagnostika
intersticialnich plicnich procesi

Martina Sterclova
Pneumologicka klinika 2. LF UK a FN Motol, Praha
Pneumologicka klinika 1. LFK UK a FTN, Praha

Intersticidlni plicni procesy velmi ¢asto nepostihuji jen plicni tkan, ale byvaji souc¢asti multisystémovych chorob. Povédomi
o jejich rozdéleni a diferencialni diagnostice tedy nepatfi jen do ambulance pneumologa, ale prakticky vsech obord. Je
ziejmé, ze jinak pristupujeme k nemocnému v ohroZeni Zivota, s akutnim zacatkem obtizi a jina diferencialni diagnostika
se tyka nemocnych s plizivé se rozvijejicimi pfiznaky nebo ,ndhodné&” zachycenym plicnim postizenim napf. v ramci scree-
ningovych programd. Pfedkladané sdéleni pfindsi zakladni diferencidlné diagnostickou rozvahu k usnadnéni orientace
v problematice.
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Differential diagnostics of interstitial lung diseases

Interstitial lung diseases very often do not only affect the lung tissue, but are part of multisystem diseases. Awareness of their
classification and differential diagnosis therefore does not belong only to respiratory departments, but shall be acknowledged
by all specialisations. It is obvious that the approach to a patient with life-threatening disease or acute onset of symptoms
differently then patients with slow disease onset or ,accidentally” detected lung abnormalities. The presented manuscript

brings a differential diagnostic approach to facilitate orientation in the field of interstitial ling diseases.

Key words: interstitial lung diseases, differential diagnosis, classification, examination methods.

Uvod

Skupina intersticialnich plicnich procest (IPP) zahrnuje pfes 200
nosologickych jednotek a s rozvojem diagnostickych moznosti se
v Case rozrlsta. IPP mlze byt i soucdsti multiorgdnového postizeni,
kterym se mdze manifestovat fada primarné mimoplicnich chorob,
muze souviset s podanou medikaci nebo s expozici v pracovnim
prostfedi pacienta. Zakladni diferencidini diagnostiku by si mél osvojit
nejen pneumolog, ale i prakticky lékaf, internista, revmatolog, gastro-
enterolog, imunolog anebo specialista v oboru pracovni Iékarstvi.
Jedno z moznych rozdélenf IPP je shrnuto v tabulce 1. Nasledujici
prehled by mél umoznit orientaci v problematice a usnadnit dife-
rencidlné diagnostickou rozvahu. Do pfehledu nejsou zahrnuty IPP
manifestujici se v détstvi, které samy o sobé tvofi velmi heterogenni
skupinu nemoci s manifestaci a patogenezi ¢asto odlisnou od nemoci

postihujicich dospélé pacienty.

Kdy mam pomyslet na IPP u nemocného
s akutné/subakutné vzniklymi pfFiznaky?

Plicnf nemoci se typicky manifestuji dusnosti a/nebo kaslem. Jenze
diferencidlni diagnostika téchto symptomd je Sirokd a nepochybné ne
vsichni kaslajici a dusni pacienti trpf IPP. V sezéné respira¢nich infekci
v ordinaci praktického Iékafe bude u vétsiny nemocnych za obtiZzemi
nachlazeni, nikoliv IPP s akutni manifestaci. Na druhé strané pravé pa-
cienti s akutni manifestaci IPP mivajf anamnézu opakovaného podani
antibiotik cestou praktického lékare, v krajnich pfipadech bez jakého-
koliv vysetteni, které by tento postup racionalizovalo. Pfehled IPP, které
se mohou manifestovat nahle vzniklou dusnosti/kaslem a mohou tak
imitovat zpocatku infekci dychacich cest, prindsi tabulka 2.

Zakladem spravné diagnostiky je individudini pfistup k nemocnému
a peclivé odebrand anamnéza, s vysokou mirou klinické suspekce, které
jsou velmi ¢asto pro dalsi prognézu pacienta rozhodujici.
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Tab. 1. Rozdéleni intersticidlnich plicnich procesti (4)
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Idiopatické IPP IPP s dominantnim vnéjsim vyvo- | IPP s dominantnim vnitfnim vyvo- | Ostatni
lavajicim faktorem lavajicim faktorem
|diopatické intersticidlni pneumonie | Exogenni alergické alveolitidy Autoimunitni onemocnéni Sarkoiddza

Eosinofilni pneumonie
Neklasifikovatelna plicni fibréza

Pneumokonidzy

Polékové a postradiacni postizeni
Nemoci vyvolané koufenim
Fibrotickd faze syndromu dechové
tisné dospélych

Pogkozeni plic chemickymi latkami
Nésledky plicnich infekci

Familarni IPP a IPP s dominantné
genetickym podkladem
Posttransplantacni syndromy

Sporadickd lymfangioleiomyomatéza
Systémova forma plicnf histiocytozy
z Langerhansovych bunék

Plicni alveoldrni proteindzy

IPP — intersticidlni plicni procesy

Tab. 2. Intersticidini plicni procesy s moznou akutni/subakutni manifestaci

Nosologicka jednotka Diferencialni diagnostika

Eozinofilni pneumonie

vyvolavajiciho agens, eozinofilie v BALT

Akutni eozinofilnf pneumonie — imituje tézkou pneumonii, bez zachytu vyvolavajiciho agens, bez odpovédi na
antibiotika, rychle se rozviji respira¢ni insuficience, dg. eozinofily v BALT, rychly Ustup po systémové kortikoterapii
Chronicka eozinofilni pneumonie - subfebrilie, kasel, dusnost, hubnuti, bez odpovédi na antibiotika, bez zachytu

Exogenni alergické alveolitidy

Nefibrotické formy — febrilie, subfebrilie, vahovy Ubytek, dusnost, kasel, i respira¢ni insuficience, zdsadni pro dg.
anamnéza opakované expozice inhala¢nimu antigenu + HRCT obraz + lymfocytdza v BALT

Akutni exacerbace fibrotickych forem — u nemocnych se znamou dg. vzdy pomyslet na tuto moznost, zhorseni kasle,
dusnosti, bez prikazu vyvolavajiciho agens nebo jiné komplikace

Polékové a postradia¢ni
postizeni

Zakladem je dobfe odebrand anamnéza s idajem o recentnim zahéjené potencialné pneumotoxické medikace c¢i
radioterapii, s vyloucenim infekenf etiologie obtizi

Autoimunitni onemocnéni

Zejména systémové choroby pojiva — napf. antisyntetdzovy syndrom, idiopatické inflamatorni myopatie — manifestace
zahrnuje teploty, dusnost, kasel, ale dale kloubni obtiZe, svalovou slabost, rash

Vaskulitidy — dusnost, kasel, mohou byt subfebrilie — ne vsichni pacienti maji hemoptyzu!!l V lab. anémie, pfi postizeni
ledvin rendlnf insuficience, mocovy ndlez, diagnostickou metodou bronchoalveoldrni lavédz

Plicni alveolarni proteinézy

Mohou byt familidrni, autoimunitni nebo sekundérni, akutni zacatek obvykle u sekunddrnich - silikoproteinéza po
masivni expozici kiemiku. Zadsadni anamnéza + bronchoalveoldrni lavadz

Poskozeni plic chemickymi
latkami

Typickad anamnéza, obvykle diferencidlné diagnosticky necini problém

Sarkoidé6za PR
nebyvaji

Akutni manifestace u Loeffgrenova syndromu - obvykle teploty, erytema nodosum a kloubni bolesti, kasel a dusnost

Kryptogenni organizujici se

Subfebirilie, kasel, dusnost, vdhovy Ubytek, klinika hodné podobnd chronické eozinofilni pneumonii — bez zachytu

pneumonie vyvoldvajiciho agens, bez reakce na antibiotika, smisend alveolitida v BALT, dobrd odpovéd na systémovou kortikoterapii
Akutni intersticialni Patii mezi idiopatické intersticidlni pneumonie, rychle progredujici dusnost, tézka respiracni insuficience, dg. per
pneumonie exclusionem po vylouceni viech ostatnich moznych pficin

BALT — tekutina ziskand bronchoalveoldrni lavazi, HRCT — pocitacovd tomografie s vysokou rozlisovaci schopnosti

Resim diferencialni diagnostiku namahové
dusnosti a kasle - kdy myslet na IPP?

Inicidlnim, nezbytnym a nevynechatelnym krokem je peclivé ode-
brand anamnéza. Vstupné se vyplati ziskat co nejvice informaci o dal-
sich chorobéch pacienta vcetné plicnich nemoci v rodiné, dosavadni
medikaci, abUzu, soucasnych i pfedchozich zaméstnanich, koni¢cich
adomdacim prostiedi nemocného (Tabulka 3). Podcenéni odbéru anam-
nézy muze vést kindikaci zbytecnych vysetteni, prodlouzit diagnosticky
proces a odddlit stanoveni spravné diagndzy, na zakladé které mize
byt nemocnému nabfdnuta adekvatni lé¢ba.

V rdmci fyzikdIniho vysetfeni nemocnych by neméla byt nikdy
vynechéna auskultace, protoze fibrotizujici intersticialni plicni procesy
jsou provazeny poslechovym fenoménem krepitu. Krepitus je slysitelny
prakticky u viech nemocnych s idiopatickou plicni fibrézou, pro kterou
je dale charakteristicky stfednf az vyssi vék nemocnych a castéjsi posti-
Zenf muzl s anamnézou nikotinismu.

Pozornost je tfeba vénovat i dal$im priznaklm, které mohou u pa-
cientl dechové obtize provazet a cilené po nich pétrat. IPP mohou byt
a neziidka byvaji prvni manifestaci systémovych nemoci pojiva, kromé
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kloubnich obtfZi by mél padnout i dotaz na pfiznaky suchosti sliznic,
dysfagickych obtizi, Raynaud@v syndrom a kozni zmény.

Co délat, mam-li u pacienta podezreni na IPP?
Dobfe dostupny skiagram hrudniku a spirometrie k vylouceni/
prikazu IPP nestaci. Ur¢ité diferencialné diagnostické voditko u nea-
kutnich pacientd muze prinést vysetfeni difuzni plicni kapacity pro
oxid uhelnaty (TLco), kdy Ize fict, Ze zcela normalni hodnoty obvykle
vylu€uji pfitomnost vyznamného IPP, s vyjimkou alveoldrnich hemoragif.
Vysetfeni ale jednoznacné postiZeni plicniho intersticia ani nepotvrdi,
ani nevylouci. Rozhodujici tlohu hraje pocitacova tomografie s vyso-
kou rozlisovaci schopnostf (HRCT). Nélezy ziskané prostfednictvim low
dose pocitacové tomografie (CT), CT vysetieni s kontrastnf latkou, CT
angiografie mohou vzbudit podezfeni na IPP, pro urceni fenotypu IPP
ale v zadném pfipadé nestaci! Diagnosticky postup se samoziejmé lisf
v zavislosti na klinické zévaznosti a prlbéhu onemocnéni. Obrazek 1
shrnuje zékladni diferencidlné diagnostickou rozvahu a postup u ne-
mocnych s akutnim a zavaznym prdbéhem onemocnéni, obrazek 2

shrnuje obvykla vysetfeni, kterd slouzi k diferencialnf diagnostice IPP
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Tab. 3. Vztahy mezi anamnestickymi ddaji a intersticidlnimi plicnimi procesy

Rodinna anamnéza

Familidrni intersticidlnf plicni procesy — dyskeratosis congenita, syndrom Hefmanského a Pudlaka, plicnf alveolarni
proteinoza, stftddavé choroby, tuberdzni skleréza (LAM), mutace surfaktantovych proteind, telomeropatie. ..

Osobni anamnéza

immune check points inhibitory atd.)

Idiopatické stfevni zanéty, autoimunitni hepatitidy, primdrnf{ bilidrni cirhéza, systémova onemocnéni pojiva véetné
revmatoidni artritidy, anamnéza nadorového onemocnéni, imunodeficity, kozni choroby, kardiovaskuldrni choroby — nutno
zndtilécbu veetné potencidlné pneumotoxické medikace, i v minulosti (amiodaron, MTX, TNF-alfa inhibitory, cytostatika,

Farmakologicka anamnéza

Polékové plicni postizeni — aktudIni medikace se zaméfenim na pfipravky s vysokym rizikem pneumotoxicity

Abuzus kokainu, talkozy, silikozy

Plicni histiocytéza z Langerhansovych bunék, RB-ILD, ale i IPF — nikotinismus; difuzni alveoldrni hemoragie pfi ablzu

Pracovni a socialni anamnéza | Exogenni alergické alveolitidy, pneumokonidzy, poskozeni plic chemickymi latkami, plicni alveolarni proteinézy

LAM - lymfangioleiomyomatéza, MTX — meotrexdt, TNF — tumor nekrotizujici faktor, RB-ILD — respiracni bronchiolitida s intersticidlnim plicnim postizenim, IPF -

idiopatickd plicni fibréza

Obr. 1. Vysetiovaci postup u nemocnych s akutné probihajicim intersticidlnim plicnim procesem

Dusnost, kasel, respiracni insuficience
Diferencialni diagnostika 1. kontakt — infekce, plicni embolie, kardialni onemocnéni, plicni
onemocnéni

U velké ¢asti nemocnych probéhne CT angiografie

Suspekce na postizeni plicniho parenchymu
Dale dle klinického stavu

Rychla deteriorace stavu nemocného

- jesté pred zahdjenim pripadné SKS IéCby
nutno doplnit vys. hladin imunoglobuling,
autoprotilatky (SLE, antisyntetdzovy syndrom,
idiopatické inflamatorni myopatie,
vaskulitidy)

- BRSK k event. zachytu infekéniho agens,
vhodny ale rovnou i BAL, pokud pacient
zvladne — vylouceni DAH (projev
vaskulitid), AEP

Stav stabilni — umoziuje doplnit HRCT
- zopakovat podrobné anamnézu
- autoprotilatky — plicni manifestace systémovych
chorob pojiva, vaskulitid, ale tfeba i CVID
- BRSKsBAL + TBB
- diagnosticky: infekce, DAH, PAP
- pomocny: lymfocytoza — EAA
eozinofilie — polékové posk.,
plicni eozinofilie
smiSena alveolitida — COP

CT - pocitacovd tomogratie, SKS - systémove poddvané kortikosteroidy, SLE - systémovy lupus erytematodes, BRSK — bronchoskopie, BAL — bronchoalveoldrni lavdz,
DAH - difuzni alveoldrni hemoragie, AEP — akutni eozinofilni pneumonie, HRCT — pocitacovd tomografie s vysokou rozliSovaci schopnosti, CVID — bézny variabilni imuno-
deficit, TBB - transbronchidini biopsie, PAP - plicni alveoldrni proteindza, EAA — exogenni alergické alveolitidy, COP — kryptogenni organizujici pneumonie

s méné dramatickym nastupem pfiznakd, kde je IPP vstupné prokazan
HRCT vysetienim plic.

Co nam napovi HRCT plic?

Distribuce a charakter morf detekovanych pomoci HRCT plic nejen
prokaze piitomnost IPP, ale je dllezitym diferencialné diagnostickym
voditkem. Vysetfeni pfindsi informace o dalsich strukturach v oblasti
hrudniku, v¢etné uzlin (mediastinaini a hilova lymfadenopatie pfi sar-
koiddze), pleury (pleuraini plaky a kalcifikace pfi azbestéze), jicnu (dila-
tace jicnu nezfidka se stagnaci potravy pfi systémové sklerodermii) atd.,
jejichz postizeni mUze zuzit diferencidlni diagnostiku.

Zatimco horni plicnf laloky byvaji dominantné postizeny u chorob
vznikajicich v pfic¢inné souvislosti s jakoukoliv inhalacni expozici nebo
u pacientl s pleuropulmonalni fibroelastézou, obraz obvyklé intersti-
cidlni pneumonie je definovan subpleurdinim postizenim s maximem

dorzobazdlné a s typickym kraniokaudainim gradientem. Centralné
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byvaji naopak lokalizovany zmény typické pro sarkoidézu nebo plicnf
alveoldrni proteindzu. Je tfeba mit na paméti, ze radiolog nestanovuje
diagnozu, ale popisuje vzorce postizeni. Tabulka ¢. 4 ukazuje, jaké
choroby a vzorce postizeni spolu mohou byt asociovany. Kompletnf
vycet by vyznamné presahoval ramec sdéleni, nicméné je ddlezité si
uvédomit vyznam HRCT a spoluprace s radiologem v diagnostice IPP.

Potiebuji vidycky pro diagnostiku biopsii?

V minulém stoletf byla zejména chirurgicka plicni biopsie zlatym
standardem v diagnostice IPP. Ne vsichni pacienti jsou ale vhodnymi
kandidéty této metody, at uz z dlvodu tize postizeni, pfitomnosti ko-
morbidit nebo jinych rizik, kterd vyrazné snizuji potencialni benefit chi-
rurgické plicni biopsie. Popis vzorcd postiZeni a rozvoj radiodiagnostiky
vyznamné pfispél k redukci poctu indikaci, k dispozici madme navic také
moznost transbronchidlnf kryobiopsie, ktera mé v indikovanych pffpadech
srovnatelnou vytéznost a nizsi morbiditu neZ chirurgicka plicni biopsie.
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Obr. 2. Vysetiovaci postup u nemocnych s intersticidlnim plicnim postizenim

HRCT obraz IPP

Podrobné znovu anamnéza

Zakladni biochemie, krevni obraz, mo¢ chemicky + sediment
Podezfeni na sarkoiddzu: Ca v séru, SACE
Hladiny imunoglobulint

CAVE: anémie, Ery v moci, rendlini insuficience —
vaskulitidy

CAVE: elevace jaternich testl, CK, myoglobin, CRP
-1IM

CAVE: hypogamaglobulinémie — CVID

CAVE: idiopatické intersticidlni pneumonie, EAA,

Autoprotilatky

Vysetreni plicnich funkci \

Bronchoskopie
- s bronchoalveolarni lavazi

- s transbronchidini biopsii \

pneumokonidzy, PAP, polékové poskozeni, PHLB,
LAM.... — normalni lab. vysledky

CAVE: K posouzeni tize onemocnéni, nikoliv k diagnostice
Bodypletysmografie, transferfaktor

MDT

CAVE: lymfocytdza- EAA, sarkoiddza, systémové choroby pojiva (LIP)

CAVE: DAH - vaskulitidy (v€etné kapilaritid)

CAVE: eozinofilie — polékové postizeni, CEP, systémové choroby pojiva

CAVE: IPF, fibroticka EAA, pneumokonidzy, LAM.... — normalni rozpocet v BAL

posouzeni riziko vs. benefit

CAVE: histologicka verifikace (kryobiopsie, chirurgicka plicni biopsie), az dle rozhodnuti MDT,

HRCT - pocitacovd tomogrdfie s vysokou rozliSovaci schopnosti, IPP — intersticidlni plicni proces, SACE — sérovy angiotenzin konvertujici enzym, MDT — multidisciplindr-
ni'tym, CK - kreatinkindza, CRP — G-reaktivni protein, IIM — idiopatické inflamatorni myopatie, CVID — bézZny variabilni imunodeficit, EAA — exogenni alergické alveolitidly,
PAP — plicni alveoldrni proteindza, PHLB — plicni histiocytéza z Langerhansovych bunék, LAM — lymfangioleiomyomatdza, LIP — lymfocytdrni intersticidlni pneumonie,
DAH - difuzni alveoldrni hemoragie, CEP — chronickd eozinofilni pneumonie, IPF — idiopatickd plicni fibréza, BAL — bronchoalveoldrni lavdz

Tab. &. HRCT vzorce plicniho postizeni a asociace s konkrétnimi chorobami

Vzorec Diagnézy

uUIP IPF, fibrotické exogenni alergické alveolitidy, plicni postizeni pfi revmatoidni artritidé, plicni postizeni pfi azbestéze

NSIP Idiopatickd NSIP, plicni postizeni pfi systémovych chorobach pojiva (vyjma revmatoidnf artritidy), polékova postizeni, exogenni
alergické alveolitidy

opP Systémova onemocnéni pojiva (idiopatické inflamatorni myopatie), kryptogenni organizujici se pneumonie, chronicka eozinofilni

pneumonie, sarkoiddza, difuzni alveoldrni hemoragie, postradiacni poskozent

Kombinace cyst

Systémova onemocnéni pojiva (Sjoegrenlv syndrom), lymfangioleiomyomatdza, plicnf histiocytéza z Langerhansovych bunék

anodula
CPFE IPF, exogenni alergické alveolitidy, systémové choroby pojiva

Exogenni alergické alveolitidy, sarkoiddza, pneumokonidzy, lymfocytarni intersticidlni pneumonie, respiracni bronchiolitida
Noduly s intersticialnfm plicnim postizenim, bézny variabilni imunodeficit, autoimunitni nemoci, polékové postizenti, vaskulitidy —

granulomatéza s polyangiitidou, eozinofilni granulomatéza s polyangiitidou

Mlhovité opacity,
mozaikova perfuze

Difuzni alveolarni hemoragie, akutni eozinofilni pneumonie, exogenni alergické alveolitidy, postradiacni poskozeni, deskvamativni
intersticialni pneumonie, NSIP, chronicka eozinofilni pneumonie, plicni alveolarni proteindzy, sarkoiddza, kryptogenni organizujici se
pneumonie, systémové nemoci pojiva aj. autoimunitni procesy

HRCT - pocitacovd tomografie s vysokou rozlisovaci schopnosti, UIP — obvykld intersticidlni pneumonie, NSIP — nespecifickd intersticidlni pneumonie, OP — organizujici
se pneumonie, CPFE — kombinace plicni fibrézy a emfyzému, IPF — idiopatickd plicni fibréza

Zatimco diagnostika idiopatické plicni fibrozy (IPF) v soucasné
dobé v typickych pfipadech nevyzaduje ani bronchoalveolarni lavaz,
natoz pak jakoukoliv biopsii, v nékterych pfipadech je odbér vzorku
tkdné s prikazem typickych histopatologickych zmén podminkou
pro jistou diagndzu. Jedné se o sarkoiddzu, kdy histologicky prdkaz
epiteloidniho granulomu neni poZzadovan pouze u nemocnych s ini-
cidlni manifestaci v podobé Loefgrenova syndromu — k odbéru vzorku
tkdné u nemocnych s izolovanym nitrohrudnim postizenim nezfidka
vyuzivdme ultrazvukem navigovanou punkci uzlin a transbronchidini
biopsii ¢i biopsii bronchialni sliznice. Dalsimi nemocemi, kde se bez
histopatologického vysetfeni neobejdeme, jsou plicni histiocytdza
zLangerhansovych bunék a vétsina piipadl lymfangioleiomyomatézy.

VNITRNI LEKARSTV( / Vnitf Lék. 2023;:69(2):193-197 /

Pred indikaci kryobiopsie nebo chirurgické plicni biopsie by mél
byt pfipad daného pacienta konzultovan v ramci multidisciplindrniho
tymu, kterého se musi U¢astnit minimalné pneumolog a radiolog. Tento
postup vyrazné snizuje morbiditu a mortalitu nemocnych a zvysuje

vytéznost spravné indikovanych vysetfent.

S jakymi IPP se s nejvétsi pravdépodobnosti
v praxi setkam?

S nemocnymi s IPP se mohou setkat Iékafi napfi¢ vsemi odbor-
nostmi. Rozhodné neplati, Ze napft. oftalmolog muze tuto kapitolu
v ucebnici s ¢istym svédomim vynechat, protoze se pfece jedna o plicnf
problematiku. Je to praveé naopak, IPP postihujicich izolované pouze

www.casopisvnitrnilekarstvi.cz
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respira¢ni trakt je méné nezZ multisystémovych chorob, kde mimo jiné
mUze dojit v rdmci zakladniho onemocnéni také k postizeni plic.

Nejcastéjsimi IPP s primarnim izolovanym postizenim plicni tkdné
jsou exogenni alergické alveolitidy (EAA) a IPF. Viyrazné astéjsi jsou
nemodi, které postihuji nejen plice, ale v rdzné mite také dalsi organy —
v klinické praxi je to sarkoiddza a systémové choroby pojiva.

Zaveér
V diferencidlni diagnostice intersticidlnich plicnich procest hraje zcela
klicovou Ulohu spravné odebrand anamnéza. K prakazu IPP a popisu
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