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Souhrn

Bronchiektazie (BE) reprezentuiji klinicky zdvazny, nicméné dosud malo pochopeny pneumologicky problém cha-
rakterizovany rozsifenim lumen a zesilenim stény bronchd. V globalnim pohledu predstavuji bronchiektézie vy-
raznou pficinu morbidity a mortality. Cilené Usili smérované k c¢asné diagnostice a detailnimu poznani pfic¢innych
souvislosti je v centru pozornosti respiracnich specialistd v mnoha rozvinutych zemich Evropské unie. Rizikové po-
pulace zahrnuje nemocné s perzistujicim nebo produktivnim kaslem bez jiné zjisténé pticiny. Casna specificka kau-
zalni 1é¢ba a nespecificka terapie zamérend na zlepseni hygieny dolnich dychacich cest jsou schopny redukovat
trolované studie. Plicni resekce jsou uréeny pro symptomatické osoby s lokalizovanym postizenim nereagujicim na
ostatni neinvazivni postupy. Validnich dat v oblasti bronchiektazii bez ptitomnosti cystické fibrézy (non-CF BE) je
stale malo. Ve snaze o ziskani rychlého pfistupu k informacim o velkém poctu evropskych nemocnych a o rychlejsi
nabor nemocnych do novych klinickych studii vznikl v poslednich letech Evropsky registr bronchiektazii. Autofi
tohoto dokumentu doporucuji vsem respirac¢nim specialistim pecujicim o osoby s bronchiektaziemi aktivni parti-
cipaci na tomto rozséhlém a stale otevieném projektu.
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Summary

Bronchiectasis is a clinically important, but poorly understood, pulmonary condition characterized by dilated and
thick-walled bronchi. Bronchiectasis remains a significant cause of morbidity and mortality around the world. Tar-
geted effort to early high-resolution computed tomography diagnosis and detailed confirmation of causation are
in the spotlight of respiratory physicians in the developed countries. The risk population consists of subjects with
persistent and/or productive cough, where another clear diagnosis has not been performed. Specific treatment
tailored on underlying diseases and non-specific airway clearance techniques are able to improve symptoms, and
reduce lung impairment. Evidence-based treatment algorithms for anti-inflammatory, and antibiotic treatment of
stable non-CF BE will have to await large-scale, long-term controlled studies. Surgery should be reserved for indi-
viduals with highly symptomatic, localized bronchiectasis who have failed medical management. Unfortunately,
there have been few well designed longitudinal or cross-sectional studies in the field of bronchiectasis. To give
truly meaningful and generalizable results, a longitudinal observational study of bronchiectasis would require to
enrol several thousand patients, more than any one center can enrol. The European Bronchiectasis Registry will
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create an open, pan-European registry of patients with non-CF bronchiectasis. The authors emphatically recom-
mend that all respiratory specialist managed non-CF BE subjects should be actively involved in the European Bron-

chiectasis Registry.

Key words: bronchiectasis — diagnosis — registry — treatment

Uvod

Sekce chorob s bronchialni obstrukci Ceské pneumolo-
gické a ftizeologické spole¢nosti (CPFS) Ceské lékarské
spolecnosti J. E. Purkyné se od roku 2014 zabyva tvorbou
pozi¢niho dokumentu tykajiciho se bronchiektdzii bez
pfitomnosti cystické fibrézy (tzv. non-CF BE). Tato hetero-
genni skupina chorob je, bohuzel, stale stranou zdjmu
lékait nejen v Ceské republice. Predklédany dokument
je souhrnem dostupnych znalosti a dlikazd akceptova-
nych mezindrodnimi autoritami na tomto poli [1-26]. Ne-
jedna se o doporuceny postup, nybrz o stru¢ny a ponékud
simplifikovany souhrn zaméteny na lékare réiznych odbor-
nosti. Hlavnim ddivodem pro publikaci tohoto dokumentu
je nutnost polozit zakladni kdmen pro tvorbu narodni stra-
tegie diagnostiky a l1é¢by non-CF BE v blizké budoucnosti.
Autofi dokumentu rovnéz doporucuji véem lékarim zain-
teresovanym v problematice non-CF BE aktivni zapojeni
do Evropského registru bronchiektazii (EMBARC - a pan-
-European network committed to promoting clinical rese-
arch and education in bronchiectasis) [3].

Definice

Bronchiektdzie (BE) jsou definovany jako ireverzibilni dila-
tace bronch stredniho a malého kalibru, klinicky se zpra-
vidla prezentujici produktivnim kaslem, dusnosti, inavou,

recidivujicimi infekcemi dychacich cest nebo hemopty-
zou. Tento dokument nepojednédva o BE asociovanych
s cystickou fibrézou (CF) ani o tzv. trakénich BE pfitomnych
pfiintersticidlnich plicnich procesech.V Evropé a USA mlu-
vime tedy o tzv. non-CF BE [1,9].

Epidemiologie

Vzhledem k nespecifickym klinickym projeviim mohou
byt pacienti s bronchiektaziemi nékdy sledovéni pod jinou
plicni diagnézou, napf. jako nemoci's chronickou obstrukéni
plicni nemoci (CHOPN), s prostou chronickou bronchitidou
nebo s priduskovym astmatem. Diky modernim zobrazo-
vacim metodam, jako je vysokorozlisovaci vypocetni tomo-
grafie (high-resolution computed tomography — HRCT)
hrudniku, se vsak v poslednich 2 dekadach dafi poznat stale
vice klinickych piipadu. | tak dosud zlstdva presna preva-
lence non-CF BE v CR nezndma. Vyskyt tohoto onemocnéni
obecné vyrazné stoupa s rostoucim vékem [1,2,9]. V USA je
odhadnuta prevalence tohoto onemocnéni ve vékové ka-
tegorii 18-34 let 4,2/100 000 obyvatel, ve vékové kategorii
> 75 let je to jiz 271/100 000 obyvatel [2].

Etiologie a patogeneze
Non-CF BE mohou byt vrozené (vzacnéjsi) nebo ziskané
- spojené s jinou zékladni nemoci (tab. 1). Mezi nejcas-

Tab. 1. Nejéastéjsi priciny vyskytu bronchiektazii (BE) u dospélych* Upraveno podle [1,9]

pficiny BE

idiopatické (bez zjisténé priciny)**

postinfekéni: nespecifické zénéty dolnich dychacich cest nebo plic, respiracni tuberkuléza (TB), netuberkulézni

mykobakteriézy (NTM)

postaspira¢ni nebo postinhala¢ni (inzult musi byt opakovany)

systémova onemocnéni pojiva: revmatoidni artritida (RA), systémovy lupus erytematodes (SLE), Sjdgrentiv syn-

drom a dalsi

praduskové astma — AB (vzacné), chronicka obstrukéni plicni nemoc (CHOPN) jako soucast vzajemného piekryvu

obou onemocnéni, tzv. BCOS

odhad zastoupeni
Vv populaci (v %)

30-53%
30-40 %
4%
3-6%

AB 0-4 %
CHOPN 15-30 %

cysticka fibréza (CF) 3-4%
vrozené poruchy cilidrniho aparatu: syndrom primarni cilidrni dyskineze (PCD), Youngtlv syndrom 2%
imunodeficity (primarni/sekundarni) 1-8 %
alergicka bronchopulmonalni mykéza (nej¢astéji aspergiléza — ABPA) 1-7%
nespecifické stfevni zanéty (ulcerdzni kolitida, Crohnova nemoc, celiakie) 1%
vrozené abnormality bronchialniho stromu (Williamstv-CampbellGv syndrom, Mounierdv-Kuhndv syndrom, 1%
Ehlers-Danlostiv syndrom a dalsi)

jiné (syndrom Zlutych neht, plicni sekvestrace) raritni

*volné upraveno autory (sekundarni tzv. trak¢ni BE v terénu intersticidlnich plicnich chorob nejsou do tohoto vyctu zahrnuty)
**pii peclivéjsim vysetieni logicky klesa pocet tzv. idiopatickych forem BE [9]
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t&jsi priciny vzniku non-CF BE patii recidivujici, zdvazné
respiracni infekce, imunodeficity a opakované aspirace.
V mnoha pfipadech se viak ani po podrobném vyset-
feni pacienta nepodafi zakladni pfi¢inu vzniku non-CF
BE objasnit. V tomto pfipadé hovotime o tzv. idiopatic-
kych non-CF BE (dle zahranicnich literdrnich udaja se
jedna az 0 30-53 % vsech pfipadu) [1,9,10].

Patogeneze tohoto onemocnéni je charakterizovana
,bludnym kruhem®, v némz zanét bronchidlni stény (vy-
volany napf. tézkou infekci ¢i aspiraci) vede k jejimu po-
skozeni, nasledkem toho se zhorsi mukocilidrni clea-
rance dolnich dychacich cest, klesa ocistna efektivita
kasle a dale se progresivné rozviji chronicky slizni¢ni
zanét (doprovazeny zvysenou produkci hlend, chronic-
kou prevazné bakterialni kolonizaci dolnich dychacich
cest). To vSe pomalu a postupné pfispiva k destrukci
stény pridusky s vyvojem a naslednou progresi non-CF
BE (obr. 1) [1,9].

Klinicke projevy

U nékterych pacientl jsou non-CF BE zcela ndhodnym na-
lezem pii HRCT vysetteni hrudniku provedeném z jiného
ddvodu. Pokud jsou non-CF BE malého rozsahu a paci-
ent je zcela asymptomaticky, neni jejich dalsi dosetfovani
zcela relevantni. Takové ndhodné zjisténé pfipady non-CF
BE nékdy nachazime u nemocnych s CHOPN (jako sou-
¢ast tzv. prekryvného syndromu nékterymi autory nazy-
vaném BCOS - bronchiectasis-COPD/chronic obstructive
pulmonary disease). Dalsi ¢ast odstavce se tyka osob s pii-
tomnosti symptomu. Nejcastéjsim klinickym projevem
bronchiektazii je kasel (90 % viech symptomatickych
pacientt), ktery je prevazné produktivni. Neproduktivni
kasel se vyskytuje pouze u mensi ¢asti (5-8 %) nemoc-
nych [1]. Dal$im klinickym projevem je dusnost (70-80 %
pacient), kterd do urcité miry koreluje s redukci plicnich
funkci (FEV)) a s rozsahem postiZeni dle HRCT hrudniku.
Priblizné u poloviny postizenych jedincl je, minimalné

Obr. 1. Patogeneze destrukce bronchialni stény:
morfologicky rozdil mezi zdravou priduskou
(vlevo) a bronchiektatickou priduskou (vpravo).
Plvodni ilustrace pro tento dokument od
akademického malife Josefa Bavora

bronchiektazie
- redukce cilii
- zvysené mnozstvi hlend
- chronicky zanét,
bakterialni kolonizace
- destrukce bronchialni stény

normalni praduska

jednou za zivot, pfitomna hemoptyza, ktera mize byt

i prvnim pfiznakem onemocnéni. Ve vétsiné ptipadud je

vznik hemoptyzy spojen s infekéni epizodou (tzv. infekéni

exacerbaci) BE. Hemodynamicky vyznamna hemoptyza

(vice nez 200-250 ml) se nastésti vyskytuje zfidka (u asi

4 % pacientl s non-CF BE) [1]. K dal$im projevim patfi bo-

lesti na hrudi, inava a pomaly vahovy ubytek. Pokrocilé,

nelécené stadium onemocnéni mize vést k rozvoji respi-

racniho selhani a k vyvoji plicniho srdce (tzv. cor pulmo-

nale). Akutni exacerbace non-CF BE je definovéna jako

nahlé zhorseni symptom:

= narlst objemu nebo

= purulentnost sputa

= zhorSeni dudnosti

= zvyseni intenzity kasle

= progrese Unavy

= pokles plicnich funkci pfi spirometrickém vysetfeni
nebo

= vznik novych symptomu: teploty, pleurdlni bolesti,
objeveni se hemoptyzy [1]

Diagnostika

Anamnéza

Na pfitomnost non-CF BE bychom méli myslet u paci-
entl s recidivujicimi zanéty dychacich cest (DC), ne-
mocné s dlouhodobou anamnézou produktivniho
kasle u nekuraka (urcité respiracni obtiZe jsou neziidka
patrné jiz od détstvi), dale u pacienti s hemoptyzou ne
zcela jasné etiologie, ¢i s kultivacnim zéchytem Pseudo-
monas aeruginosa ve sputu. Jak bylo uvedeno vyse,
onemocnéni je stdle v mnoha pfipadech nepoznané.
Pacienti jsou ¢asto vedeni jako chronicka bronchitida ¢i
CHOPN (dle literarnich udaj u pacientti s CHOPN na-
jdeme na HRCT bronchiektazie az v 15-30 %) [1,9,27].
Non-CF BE bychom méli vyloucit i u pacientl s tézkym
pribéhem priduskového astmatu, u kterych onemoc-
néni nemuizeme dostat pod kontrolu ani pfi maximalni

Obr. 2. Predilekéni mista vyskytu BE u jednotlivych

nemoci. Pivodni ilustrace pro tento dokument
od akademického malife Josefa Bavora
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inhala¢ni terapii a adekvétni 1é¢bé viech komplikujicich
faktord.

Fyzikalni vySetfeni

Poslechovy nalez mlze byt zcela normalni, v mnoha
pfipadech jsou pfitomny (trvale nebo intermitentné) in-
spira¢né-exspiracni piskoty, jindy ptizvucné inspiracni
chripky/chropy z oblasti bronchiektazii, asi u tretiny
pacientl mGzeme zachytit Cisté exspiracni vrzoty/pis-
koty imitujici CHOPN nebo prdduskové astma [1].

Zobrazovaci vySetfeni

Esencidlnim zdkladem moderni diagnostiky non-CF BE
je HRCT hrudniku [1,9]. Na HRCT jsou non-CF BE defino-
vané jako pradusky s rozsifenou nebo ztlustélou sténou,
jejichz vnitini primér je vétsi nez zevni primér pridusku
provazejici arterie (tzv. ptiznak pecetniho prstenu). Dale
jsou to bronchy, které jsou na HRCT plic viditelné v plas-

Obr. 3a. HRCT plic, transverzalni fez, plicni okno:
obraz non-CF bronchiektazii s patologickym
obrazem a hladinkou. Otisténo s laskavym
svolenim autorky snimku Evy Kocové

Obr. 3b. HRCT plic, koronarni fez, plicni okno: HRCT
nalez non-CF bronchiektazii v plastové zéoné
plic. OtiSténo s laskavym svolenim autorky
snimku Evy Kocové
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tové zéné plic (tedy blize nez 10 mm od pleury) a bron-
chy, u kterych nedochazi k pravidelnému zuzovani po
dvojim dichotomickém déleni (na HRCT patrno jako tzv.
pfiznak kolejnice). U bronchiektazii je zpravidla pfitomna
rozsifend sténa pradusek. Bronchiektézie jsou ¢asto spo-
jeny s ptitomnosti tzv. mukoidnich impakci v bronsich
ev. s abnormalitami malych dychacich cest. Mukoidni
impakce (neboli bronchokély) v dilatovanych bronsich
jsou denzni struktury tvaru V ¢i Y. Patologicky hlenovy
obsah v malych bronsich tvofi tzv. obraz morf ,tree-in-
-bud” neboli obraz rasiciho stromu jako obecny HRCT
projev bronchiolitidy [20]. Podle tvaru Ize BE rozdélovat
na cylindrické (nejcastéjsi), varikézni a cystické (vzacné,

nit i skiagram hrudniku, na némz mohou byt bronchiekta-

Obr. 3c. HRCT plic, transverzalni fez, plicni okno:
HRCT nalez non-CF cylindrickych bronchi-
ektazii. Otisténo s laskavym svolenim autorky
snimku Evy Kocové

Obr. 3d. HRCT plic, transverzalni fez, plicni okno:
HRCT nalez non-CF cystickych bronchi-
ektazii. Otisténo s laskavym svolenim autorky
snimkd Evy Kocové
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zie patrné jako kolejnicova, cysticka ¢i hroznovité projas-
néni; pokud jsou spojeny s patologickym obsahem, pak
hovofime o tzv. pfiznaku prstu rukavice (obr. 3) [21].

Plicni funkce

U kazdého pacienta s non-CF BE by mély byt vysetieny
plicni funkce minimalné pomoci spirometrie po pro-
vedeni bronchodilata¢niho testu (podobné jako u ne-
mocnych s CHOPN). Plicni funkce méné postizenych
osob mohou byt v normé, nebo (v zavislosti od rozsahu
postizeni) je pfitomna obstrukeni ventila¢ni porucha.
U tretiny az Ctvrtiny pacient s non-CF BE nachdzime
bronchialni hyperreaktivitu (tedy v feci funkéniho vy-
Setfeni pozitivni metacholinovy, pfipadné manitolovy
bronchokonstrikéni test) [1,3-5,12].

VysSetfovaci panely

Zakladni vysetitovaci panel u viech nové diagnostiko-
vanych se symptomatickymi non-CF BE:

= imunoglobuliny IgG, IgA, IgM

Obr. 3e a 3f. HRCT plic, koronarni a transverzalni
fez, plicni okno: HRCT nalez pfiznaku
kolejnice. Otisténo s laskavym svolenim
autorky snimk( Evy Kocové

= celkovy IgE a specifické IgE/IgG proti Aspergillus fumi-
gatus

= sputum na nespecifickou kultivaci a citlivost (ze-
jména k zachytu Haemophilus influenzae a Strepto-
coccus pneumoniae musi byt sputum doru¢eno do la-
boratofe do 3 hod od odbéru)

= sputum na specifickou (mykobakterialni) kultivaci
a mikroskopii (na acidorezistentni tycky)

= krevni obraz a diferencialni krevni rozpocet, zakladni
biochemie v¢etné C-reaktivniho proteinu

= revmatologicky screening k vylouceni revmatoidni
artritidy (RF latex, antiCCP), Sjogrenova syndromu
(ANA screening, ENA screening, ENA SSA/B), vaskuli-

Obr. 3g. HRCT plic, transverzalni fez, plicni okno:
HRCT nalez pfiznaku pecetniho prstenu.
Otisténo s laskavym svolenim autorky snimka
Evy KoCové

Obr. 3h. HRCT plic, transverzalni fez, plicni okno:
HRCT nalez morf ,,tree-in bud* Otisténo
s laskavym svolenim autorky snimkd Evy
Kocoveé
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tidy (ANF, ANCA protilatky) - interpretace vzdy nej-
Iépe ve spolupraci s revmatologem

= ORL vysetteni (podezieni na extraezofagedlni reflux,
suspekce na poruchu cilidarniho aparatu, podezieni
na dosud nediagnostikovanou cystickou fibrézu,
obava ze syndromu zZlutych nehtd, suspekce na re-
spiracni systém postihujici vaskulitidy)

= anamnestické, pfipadné gastroenterologické (pH-
-metrie ¢i impedance jicnu) vysetfeni pfi podezieni
na extraezofagedlni reflux s opakovanymi aspiracemi

= anamnestické patrani po infekcich v détstvi (spal-
nicky, cerny kasel, virové pneumonie, tuberkulé6za)

= peclivé zhodnoceni HRCT nélezu hrudniku (k vylouceni
vrozenych BE, nékdy spojenych s rozsitenim trachey)

Rozsiteny vysetifovaci panel provadime ve specific-

kych pfipadech, pokud je pfitomna klinickd suspekce

na nasledujici onemocnéni:

= potni test a piipadné genetické vysetieni k vylou-
ceni cystickeé fibrozy (vék < 40 let nebo chronicka ko-
lonizace dychacich cest Staphylococcus aureus ¢i Pseu-
domonas aeruginoza v jakémkoliv véku, neprospivani
a malnutrice, anamnéza steatorey, dominantni posti-
zeni hornich plicnich lalokd, u muzd neplodnost)

= sacharinovy test a nazalni méfeni oxidu dusna-
tého (NO), ev. nativni vysokorychlostni mikrosko-
pické vysetreni cilidrnich bunék respiracniho traktu
pfi suspekci na primarni ciliarni dyskinezu - PCD
(zdnéty stiedousi, recidivujici infekce hornich cest dy-
chacich od détského véku, neplodnost, dextrokardie,
postizeni dominantné stfednich lalokd), pfi inicialni
pozitivité sacharinového testu (> 1 hod - pozor, neni
povazovano za validni u nespolupracujicich osob
a u déti) nebo pfi zvyseném mnozstvi nazélniho NO
(< 100 ppb) je vhodné provést odbér fasinek z HDC ¢i
DCD k vysetieni nativni vysokorychlostni mikroskopif
k verifikaci PCD (dostupné ve FN v Motole v Praze a ve

Obr. 3ch. HRCT plic, koronarni fez, plicni okno: HRCT
nalez varikéznich non-CF bronchiektazii.
Otisténo s laskavym svolenim
autorky snimku Evy Kocové

FN Hradec Kralové), finaIni ovéreni pfitomnosti PCD,
odliseni od sekundarnich poruch a podrobné;jsi iden-
tifikace typu PCD (pomoci kultivace cilidrnich bunék
a jejich nasledné vysokorychlostni nativni mikrosko-
pie, ptipadné pomoci elektronové mikroskopie) je
provadéno pro ceské détské i dospélé pacienty v re-
feren¢ni laboratofi na Détské klinice FN v Motole
v Praze (prof. MUDr. P. Pohunek, CSc.)

= flexibilni bronchoskopie: pfi podezieni na aspiraci
(zdvazné formy extraezofagealniho refluxu, neurolo-
gické onemocnéni, trauma, abuzus) ¢i na plisnovou
nebo mykobakteridlni infekci (postizeni pravého
stfedniho laloku ¢i linguly, BE vétSinou segmentarni/
lobérni, v jejich okoli ,tree-in-bud”, ¢asto nahodné
roztrousené 1-2 cm noduly) zejména pokud je pred-
chozi kultivace sputa negativni nebo pacient zadné
sputum ,neprodukuje”

= vysetieni imunologem pfi podezieni na imunode-
ficit (primarni - recidivujici infekce dychacich cest
od détstvi, mensi vzrlst, postizeni dolnich lalokd, ¢i
sekundarni - pfi autoimunitnich onemocnénich, hema-
tologickych malignitach, po chemoterapii), dale vy-
Setfeni imunitni odpovédi na vakcinaci (schopnost
tvorby specifickych protilatek) proti tetanu, proti
pneumokoku, pfipadné Haemophilus influenzae (typ
b)

* hladina a -antitrypsinu - A AT pfi soucasné pfitom-
nosti plicniho emfyzému, ¢asto v mladsim véku (ze-
jména u kurakd)

Mikrobiologie

U dvou tietin pacientd s non-CF BE nachazime pfi kul-
tiva¢nim vysetieni sputa patogenni mikroorganizmy.
Necastéjsi je zachyt Haemophilus influenzae (asi 35 %
pacientt), dale pak Pseudomonas aeruginosa (5-31 %
pacientu), Moraxella catarrhalis, Streptococcus pneumo-
niae a Staphylococcus aureus [3]. Méné casto jsou za-
chyceny patogeny jako Aspergillus sp., koliformni gram-
negativni organizmy, MRSA a atypickd mykobakteria.
Kolonizace dolnich dychacich cest (DDC) Pseudomo-
nas aeruginosa je u pacientl s non-CF BE spojena s ¢as-
téjSimi exacerbacemi, rychlejsim poklesem plicnich
funkci, horsi kvalitou Zivota a vys3si mortalitou. Pacienti
bez kolonizace dychacich cest Pseudomonas aeruginosa
maji pramérnou deklinaci plicnich funkci asi 50 ml/rok,
u pacienttd s kolonizaci dychacich cest timto patoge-
nem je to vyrazné vice (> 120 ml/rok) [1,9,12].

Zhodnoceni tize a progn6zy onemocnéni

Stejné jako u mnoha jinych plicnich chorob (CHOPN,
priduskového astmatu a plicni fibrézy) jsou aktualné
i u pacientll s non-CF BE vypracované skérovaci sys-
témy k posouzeni tize a prognézy tohoto onemocnéni.
Dosud byly publikovédny 2 typy téchto hodnoticich
skél: Bronchiectasis Severity Index (neboli BSI), tab. 2
a FACED score (tab. 3) (zatim ani jeden nema vytvo-
feny oficialni cesky preklad) [4-6]. Zhodnoceni rizika
mortality/morbidity pomoci skérovacich systému BSI
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¢i FACED je doporuceno provadét co nejdfive od doby
stanoveni diagnézy (nejpozdéji do pul roku) a déle je
nutné je kalkulovat ve stabilnim stavu (bez exacerbace)
[4-6,13].

Mortalita pacientt s non-CF BE nejcastéji souvisi s pro-
gresivnim respiracnim selhanim a se zavaznymi nebo reci-
divujicimi respiracnimi infekcemi [3]. Mezi rizikové faktory,
které jsou spojeny s vyssi letalitou u pacientd s BE, patii
kolonizace DC Pseudomonas aeruginosa, muzské pohlavi,
Vétsi tize obstruké¢ni ventila¢ni poruchy a pfitomnost po-
ruchy plicni difuze (neboli transferfaktoru) [13].

Lécba

Cilem dlouhodobé Iécby pacientli s non-CF BE je zlep-

Seni klinickych symptom, snizeni frekvence exacer-

baci, udrzeni plicnich funkci a zlep3eni kvality Zivota

[1,9]. Terapie akutnich stav(i asociovanych s non-CF BE

neni predmétem tohoto sdéleni. Nicméné pro uplnost

je treba ji velmi stru¢né zminit. Pfi akutnich exacerba-

cich jsou obecné doporucovany

= systémové kortikosteroidy v davkach podobnych
jako u exacerbace CHOPN pfipadné astmatu

= intenzifikovana (4-6krat denné) bronchodilata¢ni in-
hala¢ni [é¢ba

= akcentovana fyzioterapie

= antibioticka lécba korigovana ve spolupraci s lokalni
mikrobiologickou laboratofi dle aktudlniho mikro-
biologického statusu pacienta a zévaznosti probiha-
jici respira¢ni infekce

U osob s vyraznéjsi nebo recidivujici hemoptyzou je po
stanoveni krvécejici strany metodou 1. volby provedeni

|écebné embolizace bronchidlni tepny postizené strany
(neboli BAE - bronchial artery embolization) [28].

Tab. 3. FACED score: FEV,, Age, Colonization

Pseudomonas aeruginosa, Extent (rozsah
postizeni na CT), Dyspnea. Upraveno podle [5]

parametr body
chronicka kolonizace Pseudomonas aeruginosa

ne 0
ano 1
dusnost dle mMRC skére (0-4)

0-2 0
3-4 1
FEV, (% naleZitych hodnot)

=50 0
<50 2
vék (roky)

<70 0
=70 2
pocet postizenych laloku (dle CT)

1-2 0
>2 1

vyhodnoceni:

0-2 body = mirné postizeni

3-4 body = stfedné tézké postizeni
5-7 bodu = tézké postizeni

Tab. 2. Bronchiectasis Severity Index (BSI). Upraveno podle [4]

Elektronicka kalkulacka tohoto prognostického indexu je nyni volné dostupna na:
http://www.bronchiectasisseverity.com

parametr 0 bodu 1 bod 2 body
vék (roky) <50 - 50-69
BMI (kg/m?) >18,5 - <185

DA 1T
FEV, (% nélezitych - 80 50-80 30-49
hodnot)
hospitalizace (posledni

ne

2 roky)
pocet exacerbaci B :
(posledni rok) B 28
mMRC* (0-4) 0-2 = 3

. nekoloni- chronicka
kolonizace ; A o

zovani kolonizace

> 3 postizené
laloky nebo -
cystické BE

< 3 postizené

radiologicky rozsah laloky

*upraveno - v originalni tabulce je uvedena nemodifikova MRC $kala (1-5)
vyhodnoceni:
0-4 body = mirné postizeni

5-8 bodil = stfedné tézké postizeni
> 9 bod = tézké postizeni

3 body 4 body 5 bodi 6 bodu
- 70-79 - 80
<30 - - -
ano
4 - - -
Pseudomonas : : :
aeruginosa

Vnitf Lék 2017; 63(11): 821-833
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Obr. 4. Dechové trenazéry s vibraci: Pari O-PEP,
Flutter, RC-Cornet, Acapella.
Otisténo s laskavym svolenim autorky snimkd
Katefiny Neumannové

Obr. 5. Dechové trenazéry bez vibrace:
Threshold PEP, TheraPEP, PariPEP S-Systém.
Otisténo s laskavym svolenim autorky snimku
Katefiny Neumannové

Bronchialni hygiena
Zcela klicovou komponentou terapie je adekvatni bron-
chialni odista (tzv. hygiena) dolnich dychacich cest. Je in-
dikovana u pacientli s produktivnim kaslem nebo nale-
zem hlenovych zatek na HRCT plic. Spravna ocista vede
k usnadnéni expektorace, k prevenci vzniku dalsich hle-
novych zatek a redukci komplikaci (pneumonii, atelek-
tdz). Zakladem farmakologické lécby v oblasti bronchi-
alni hygieny jsou mukoaktivni latky ¢asto zjednodusené
nazyvané jako mukolytika, které mizeme podavat jak
perordlné, tak inhala¢ni cestou (napf. N-acetylcystein,
ambroxol nebo erdostein). V dobé akutni exacerbace je
obecné doporuceno davku mukolytik ponékud zvysit.
U pacientl s BE byl prokdzén pozitivni efekt inhalace
hypertonického solného roztoku (NaCl 3-14 %) na zlep-
$eni plicnich funkci (FEV,). K posouzeni, zda tato lécba
nezplsobuje bronchospazmus, je vhodné provést spiro-
metrické vysetfeni pfed podanim a 5 min po aplikaci

Obr. 6. Dechové trenazéry pro zvyseni sily dychacich
svala: Threshold PEP (vydechovy trenaZzér)
a Threshold IMT (nadechovy trenazér). Otisténo
s laskavym svolenim autorky snimkui Katefiny
Neumannové

s - )

_-m e

Obr. 7. Treshold (vlevo) a flutter (vpravo): zpiisob pouziti. Otisténo s laskavym svolenim autorky snimkui Katefiny
Neumannové, snimky vznikly se souhlasem nemocné

Vnitf Lék 2017; 63(11): 821-833
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hypertonického solného roztoku. V ptipadé ptitomnosti
bronchospazmu podavame pred inhalaci hypertonic-
kého roztoku bronchodilata¢ni nebulizaci (napf. krat-
kodobé pusobici salbutamol). Inhalac¢ni I1é¢ba dornazou
a neboli dezoxyribonukleazou (prepardt Pulmozyme)
neni zatim u pacientd s non-CF BE indikovana (neni pro
ni dosud dostatek dikazd na rozdil od nemocnych s BE
podminénymi cystickou fibrézou) [1,9].

K usnadnéni expektorace hlen(i se doporucuje pravi-
delné provadéni respiracni fyzioterapie (obr. 4-7), pro
niz Ize vyuzit techniky aktivni drenadze s pomtckami
nebo bez pomUcek. Mezi aktivni drendzni techniky patfi
autogenni drenaz a aktivni cyklus dechovych technik.

Pro usnadnéni posunu bronchialniho sekretu z perifer-
nich dychacich cest smérem do centralnich pouzivdme
drendzni techniky, pfi kterych je vydech provadén pies
rizné typy dechovych trenazérl. Lze vyuzit dechové
trenazéry s vibraci — napf. Pari O-PEP, Flutter, RC-Cornet,
Acapellu anebo dechové trenazéry bez vibrace - napf.
Threshold PEP, TheraPEP, PariPeP S-Systém. Zejména u ne-
mocnych, u kterych jsou hleny husté a vazké, je vhodné&jsi
vyuzit dechové trenazéry s vibraci. Vytvorené vibrace/os-
cilace se prenesou z dutiny Ustni na bronchialni strom,
a tim postupné uvolni hleny Ipici na sténach pradusek.
Vsechny dechové trenazéry kladou urcity odpor do vyde-
chu a pomahaji tak predchazet vydechovém kolapsu dy-
chacich cest. Drendzni techniky jsou ¢asto kombinované
s inhala¢ni bronchodilata¢ni (nize) a mukolytickou lé¢bou
(nize). Znalost spravného provadéni technik respiracni
fyzioterapie vyzaduje opakovanou edukaci erudovanym
respiracnim fyzioterapeutem, ktery dokaze dle individual-
nich potieb pacienta edukovat i o dalsich technikach re-
spiracni fyzioterapie s cilem podpory spravného decho-
vého vzoru (napf. dechova gymnastika, neurofyziologicka
facilitace dychani, dychani pfes seSpulené rty, branic¢ni dy-
chani), zvyseni sily nadechovych a vydechovych svala
(napt. pomoci vytrvalostniho a silového tréninku s decho-
vym trenazérem Threshold PEP a IMT). Nedilnou soucasti
komplexni plicni rehabilitace je také vytrvalostni a silovy
trénink. Drendzni techniky pro udrzeni cistoty dychacich
cest je doporucovano u osob s non-CF BE provadét kaz-
dodenné (1-2krat denné), v piipadé klinickych potizi i ¢as-

t&ji. Vytrvalostni a silovy trénink je vhodné provadét ales-
pon 3krét tydné, aby byla dosazena a udrzena dostate¢na
kondice nemocného [1,9,16-19].

Vakcinace

U pacientt se symptomatickymi non-CF BE Ize doporu-
¢it kazdoro¢ni vakcinaci proti sezénni chfipce a jedno-
rdzovou vakcinaci proti pneumokoktm [8].

Lécba antibiotiky

Lécba antibiotiky (ATB) ma zasadni roli v managementu

pacientl s non-CF BE. Jejim cilem je preruseni zacaro-

vaného kruhu ,infekce - zanét - destrukce bronchidlni

stény”. ATB uzivame k:

= |é¢bé akutnich exacerbaci

= eradikaci patogenl zhorsujicich prognézu pacientt
s non-CF BE a v neposledni fadé

= potlaceni chronické infekce dychacich cest pomoci
dlouhodobé podévanych antibiotik

Lécba akutni exacerbace

Akutni exacerbace je definovdna jako zhorseni sta-
vajicich dechovych potizi pacienta. Obvykle se jedna
0 zménu mnozstvi nebo charakteru hlent (hleny jsou
vice vazké nebo purulentni, maji nitky krve nebo cers-
tvou krev), zhorseni dechu, kasle, ptitomnost teplot ¢i
pleurdlnich bolesti. V téchto pfipadech je doporuceno
co nejdfive zahajit ATB lé¢bu v monoterapii. O vybéru
ATB se rozhodujeme na zakladé vysledku kultivace
a citlivosti sputa vysetfeného ve stabilnim stavu. Vzhle-
dem k charakteru nemoci je doporu¢eno ATB podévat
minimalné po dobu 14 dnd (tab. 4). Pfed zahajenim ATB
|écby je doporuceno odeslat sputum na vysetteni aktu-
alni kultivace. V ptipadé selhani peroralni ATB lécby, al-
terace celkového zdravotniho stavu pacienta ¢i pfi za-
chytu patogenu, ktery je rezistentni na peroralnich ATB,
je indikovano podani intravendzni ATB terapie dle citli-
vosti. Zatim nejsou k dispozici zadna data, kterd by do-
porucovala rutinni podavani antivirotik. Za Uspésné
zvladnutou exacerbaci povazujeme stav, pfi némz se
pacient po dechové strance dostane na svou dlouho-
dobou normu.

Tab. 4. Doporucena peroralni ATB lééba - minimalné 14 dni. Upraveno podle [1]

agens lé¢ba prvni linie

lé¢ba druhé linie

nezndmé agens

Haemophilus influenzae

Moraxella catarrhalis

Staphylococcus aureus (typ MSSA)

Staphylococcus aureus (typ MRSA)

kolibacilarni infekce (klebsiela, enterobacter)

Pseudomonas aeruginosa

amoxicilin 3 x 1 g p.o.

amoxicilin 3 x 1 g p.o. nebo amoxicilin/
klavulanat 3 x 625-1 000 mg p.o.

amoxicilin/klavulanat 3 x 625-1 000 mg p.o.

amoxicilin/klavulanét 3 x 625-1 000 mg p.o.

kotrimoxazol 2 x 960 mg p.o., ev. kombinace s
rifampicinem 1 x 450-600 mg p.o.

amoxicilin/klavulanat 3 x 625-1 000 mg p.o.

ciprofloxacin 2 x 500-750 mg p.o.

klaritromycin 2 x 500 mg p.o.
(alergie na peniciliny)

klaritromycin 2 X 500 mg p.o. nebo
ciprofloxacin 2 x 500 mg p.o.

ciprofloxacin 2 x 500 mg p.o.
doxycyklin 2 x 100 mg p.o.

doxycyklin 2 x 100 mg p.o. ev. kombinace
s rifampicinem 1 x 450-600 mg p.o. tfeti linie
linezolid 2 x 600 mg p.o.

ciprofloxacin 2 x 500 mg p.o.
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Eradikacni |é¢ba infekce Pseudomonas aeruginosa
Jak jiz bylo opakované zdlraznéno, chronicka koloni-
zace Pseudomonas aeruginosa je u pacientd s non-CF
BE asociovand s castéjsimi exacerbacemi, rychlejsim
poklesem plicnich funkci, vy$si mortalitou a horsi kva-
litou Zivota. Z téchto dlivodu je doporuceno pokusit se
o eradikaci prvozachytu Pseudomonas aeruginosa v DC
s cilem zabranit rozvoji chronické infekce (tab. 5).

Inhalagni ATB k eradikaci nebo supresi infekce
Pseudomonas aeruginosa

Vybér antibiotika k inhala¢ni 1écbé Pseudomonas aeru-
ginosa se fidi vysledkem citlivosti na ATB.

Klinické studie prokdzaly bezpecnost a efektivitu
1é¢by inhala¢nim kolistinem, tobramycinem i gentamyci-
nem [7,14,15]. Zadné z téchto ATB zatim neméa v CR schva-
lenou indikaci k 1é¢bé pacienti s non-CF bronchiekta-
ziemi. V praxi lze pouzit inhala¢ni kolistin 2 MIU ve 4 ml
aqua pro injectione 2krat denné, tato lécba podléha
schvéleni lokalniho antibiotického stfediska. K inhala¢ni
ATB lécbé je nutno pouzivat kompresorové inhalatory.
Pred zahdjenim inhala¢ni terapie ATB je vhodné posou-
dit, zda aplikace Iéku nevede k bronchospazmu, tj. pro-
vést spirometrii pred podanim léku a pak 15 a 30 min po
aplikaci inhala¢niho ATB. P¥i klinickych projevech bron-
chospazmu ¢i poklesu FEV, 0 > 15 % a > 200 ml je dopo-
ruceno pred aplikaci samotného inhalacniho ATB podat
salbutamol (v nebulizaci ¢i ve formé dozovaného aero-
solu). Nasledujici den je vhodné zkontrolovat, zda bron-
chospazmus pretrvava i pfi aplikaci salbutamolu pred
podanim inhala¢niho ATB. Pokud je bronchospazmus
pfitomen i po pfipravé bronchodilata¢nim Iékem, je do-
poruceno vybrat alternativni ATB lécbu.

Dlouhodoba peroralni ATB lécba

Cyklické stfidani peroralnich ATB dle vysledkd predcho-
zich kultivaci a citlivosti sputa (¢i bronchialniho vypla-
chu) Ize zvézit u pacientd, ktefi maji ¢asté (= 3 za 1 rok)
nebo tézké (s pobytem v nemocnici) exacerbace [1,3].
Dlouhodobd terapie fluorochinolony se vzhledem
k jejich nezaddoucim ucinkdim a vzniku rezistence spise
nedoporucuje. Naopak dlouhodobd Ié¢ba peroralnimi
makrolidy plsobi kromé antibakteridlniho efektu také
prostfednictvim jejich protizanétlivého a imunomodu-
lacniho efektu (popsana nize).
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Protizanétliva lécba
Jelikoz podstatou bronchiektazii je zanét bronchidlni
stény a infekce dychacich cest, jevi se tedy jako pfiro-
zené, Ze soucasti komplexni terapie bronchiektazii by
méla byt také protizanétliva |é¢ba, jejimz cilem by vedle
ovlivnéni zanétu (prevazné neutrofilniho) byla také mo-
dulace imunitni odpovédi bronchialni sliznice na chro-
nickou infekci. Na druhé strané, protizanétlivé puso-
beni musi byt ptilécbé bronchiektazii natolik vyvazené,
aby nevedlo ke vzniku ¢i aktivaci bakterialnich a opor-
tunnich infekci. V souvislosti s protizanétlivou Iécbou
u bronchiektazii probihaji klinické studie k vyuziti sta-
tinl, biologické lé¢by ¢i nesteroidnich antirevmatik.
V soucasnosti Ize konstatovat, Ze pro dlouhodobé vy-
uziti specifické protizanétlivé |é¢by zatim chybi dosta-
tek informaci (bude tfeba ¢ekat na vysledky dalSich ran-
domizovanych studii dlouhodobého charakteru) [1,9].
Kortikosteroidy maji sice dobry protizanétlivy ucinek
u eozinofilniho zénétu, aviak podstatné neovliviiuji ne-
utrofilni zanét, ktery je obvykle dominantné pfitomen
u non-CF BE. Dosud bylo provedeno nékolik studii, které
sledovaly ucinek inhala¢nich kortikosteroidi (IKS) u pa-
cientd s bronchiektaziemi, navic jen s malymi pocty za-
fazenych pacientd. Napft. inhala¢ni flutikazon podavany
vdavce 1 000 pg denné dospélym pacienttim s bronchiek-
taziemi, sice vedl| ke snizeni mnozstvi sputa a zmirnéni
dusnosti, ale nedoslo ke zlepseni kasle, plicnich funkci ani
ke snizeni poctu exacerbaci, naopak byl jiz po 4 tydnech
terapie zjiStén narlst mnozstvi bakterii ve sputu, véetné
Pseudomonas aeruginosa [1]. V souc¢asné dobé neni do-
statek dlkazl, které by prokazaly lé¢ebny pfinos inha-
la¢nich kortikosteroidt u pacientd s non-CF bronchiek-
tédziemi ani prakazl jejich bezpecnosti (riziko vzniku
pneumonii a jinych bakteridlnich ¢ mykotickych infekci
v terénu chronického zanétu dychacich cest a hyper-
produkce hlend) [22-24]. Lé¢bu inhala¢nimi kortiko-
steroidy u pacientl s bronchiektaziemi tedy v soucasné
dobé nelze doporucit. Vyjimkou mohou byt pacienti,
ktefi vedle bronchiektazii maji bronchidlni astma; v tako-
vych pfipadech je vSak nutno peclivé sledovat vyskyt pfi-
padnych infekénich komplikaci, pfipadné u osob s pie-
kryvem CHOPN a non-CF BE v pfipadé, Ze je soucasné
pfitomna zjevna tendence k opakovanym exacerbacim
eozinofilniho typu. Systémové kortikosteroidy nejsou
u pacientll s bronchiektaziemi pro dlouhodobé pouziti

Tab. 5. Schéma eradikace prvozachytu Pseudomonas aeruginosa. Upraveno podle [1]

nadale ciprofloxacin 2 x 500-750 mg p.o. 3 tydny, sou¢asné kolistin 2 x 2 milion(i jednotek (MIU) inhala¢né 3 mésice

monoterapie antipseudomonadovym betalaktamem (ceftazidim 3 x 1 g, meropenem 4 x1 g, piperacilin/tazobaktam

kombinace antipseumonadovych betalaktam (viz postup 3) s aminoglykosidem za kontrol sérovych hladin

linie lécba
1. linie ciprofloxacin 2 x 500-750 mg p.o. 14 dntl

postup 1

postup 2 monoterapie kolistinem 2 x 2 MIU inhalacné 3 mésice
2.linie  POSUP3 35 oyiv 14dnd

postup 4

(gentamicin 3-6 mg/kg v jedné denni davce nebo amikacin 15 mg/kg/den v 1 nebo 2 dennich davkach) nebo

s kolistinem (3 x 2 MIU; u télesné hmotnosti < 60 kg 50 000-75 000 1U/kg rozdélené do 3 davek) i.v. 14 dnt
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indikovany, Ize je pouzit pouze v pfipadé terapie exacer-
baci nebo kratkodobé lé¢by ABPA (alergické broncho-
pulmonarni aspergilézy) v terénu non-CF bronchiekta-
zii [1].

Peroralni makrolidy maji v 1é¢bé non-CF svoje da-
lezité misto. Perordlné podavany azitromycin redukuje
exacerbace a zlepsuje kvalitu Zivota a mirné zlepsuje
i plicni funkce (FEV,). Peroralné podéavany erytromycin
také redukuje vyskyt exacerbaci. Dlouhodobou pro-
tizanétlivou a imunomodula¢ni 1é¢bu makrolidy (ce-
losvétové nejcastéji pouzivan azitromycin po dobu
6-12 mésicd v davce 250 mg nebo 500 mg 3krat tydné)
Ize zvazit u pacientl s castymi exacerbacemi non-CF BE
(= 3 zarok), déle s exacerbacemi a pretrvavajici zhorse-
nou kvalitou Zivota navzdory adekvatni |é¢bé a rovnéz
pfi chronické infekci Pseudomonas aeruginosa. Urci-
tym rizikem této (z plicniho pohledu efektivni) tera-
pie je rozvoj rezistence na makrolidy, vznik hepatopa-
tie, Spatnd gastrointestinalni tolerance a popisovan je
i vyskyt kardiovaskularnich komplikaci (arytmie pfi pro-
dlouzeni QT intervalu) a poruchy sluchu. Nutné jsou
rovnéz kontroly respiracnich sekretl na pfitomnost ne-
tuberkuléznich mykobakterii (zdkladem jejich [é¢by
jsou totiz makrolidy). Po uplynuti obdobi 6-12 mésict
je vzdy tieba individuainé rozhodnout o pokracovani
v [é¢bé s ohledem na pfinosy, rizika a toleranci makroli-
dového léku [1,6,11].

Inhalacni antibiotika pro dlouhodobé podavani u ne-
mocnych ve stabilni fazi non-CF BE (s cilem protizanét-
livého plsobeni) jsou ve stfedu zdjmu soucasného vy-
zkumu. Aktualni metaanalyza 26 studii (1 898 nemocnych)
ukdzala, Ze studie s inhala¢nim tobramycinem a inhalac-
nim ciprofloxacinem shodné prokazuji potenciél reduko-
vat mnozstvi bakterii Pseudomonas aeruginosa ve sputu,
nicméné neni schopna pfiznivé ovlivnit exacerbace, hos-
pitalizace, plicni funkce ani kvalitu Zivota [22-26]. Studie
s inhala¢né podavanym gentamycinem kromé redukce
bakteridlni ndloze ve sputu zlep3uje kvalitu Zivota a redu-
kuje exacerbace, nicméné ani gentamycin nema zadny
ptinos pro plicni funkce. Rovnéz inhalovany kolimycin
kromé redukce bakteriadlni denzity snizuje vyskyt exacer-
baci a kvalitu Zivota. Inhala¢né podavany aztreonam ne-
pfinasi zadny pozitivni vysledek ve vyse uvedenych klinic-
kych parametrech. Navic u inhalovanych antibiotik bylo
potvrzeno vyse uvedené riziko bronchospazmu zejména
u tobramycinu a aztreonamu [11,14,15,22-26].

Antileukotrieny nejsou u pacientd s bronchiektzi-
emi indikovany [1].

Bronchodilatacni [écba

Inhala¢ni bronchodilata¢ni terapie (formoterol, inda-
katerol, tiotropium a dalsi dlouhodobé pusobici Iéky)
je indikovana u pacient( s pfitomnosti bronchidlni ob-
strukce (potvrzené funkénim vysetfenim), u kterych
vede ke snizeni kasle a k omezeni pocitu dusnosti. V pfi-
padé bronchospazm (jako projevu bronchidlni hyper-
reaktivity) pfi [é¢bé inhala¢nimi mukolytiky ¢i ATB se
doporucuje preventivni podani kratkodobé pusobiciho

salbutamolu pred inhalacemi vyse uvedenych farmak.
Perorélni retardované teofyliny Ize u pacientt s BE pouzit
jako doplnék k inhala¢ni bronchodilatacni lé¢bé (viz vyse),
nejsou ale doporucovany k pausalnimu uzivani [1,9].

Lécba zakladni pficiny vyvolavajici non-CF BE
V pfipadé zjisténi kurabilniho zakladniho onemocnéni,
které podminuje vznik non-CF BE, je v rdmci snahy o za-
branéni progrese tohoto onemocnéni nutnd meziobo-
rova spoluprace: imunolog, revmatolog, gastroentero-
log, centrum pro deficit A AT (Thomayerova nemocnice
Praha), CF centra (FN Motol Praha, FN Brno, FN Hradec
Kralové, FN Olomouc a FN Plzer).

Chirurgicka lécba

Chirurgické metody vyhrazujeme pro pfipady pfisné lo-
kalizovaného postizeni (napt. pozanétlivé non-CF BE po-
stihujici pouze jeden plicni lalok nebo jeho ¢ast), u nichz
selhdva farmakologicka |é¢ba a pacient ma perzistujici kli-
nické potize, které negativné ovliviuji kvalitu jeho Zivota
(recidivuijici respiracni infekce s obtézujici chronickou pro-
dukci purulentniho sputa, opakovana hemoptyza pocha-
zejici z non-CF BE, perzistujici plicni absces v okoli non-CF
BE, vyrazny zapach z Ust podminény non-CF BE). Nejlepsi
vysledky resekce maji pacienti s jednostrannym segmen-
talnim postizenim, u kterych je mozna kompletni resekce
postizeného plicniho laloku [1]. Neanatomické resekce by
nemély byt provadény, protoze nékdy vedou k nekom-
pletnimu odstranéni postizené ¢asti plice. Chirurgicka
resekce z indikace non-CF BE se obvykle provadi z late-
ralni torakotomie, pfi rozsahlejsi resekci z posterolateralni
torakotomie. Videotorakoskopie (VATS) se v soucasné
dobé pouziva pouze u mensi ¢asti resekci. Vzacnou indi-
kaci k chirurgické resekci miize byt i masivni hemoptyza
nezvladnutelna predchozi 1é¢ebnou embolizaci bronchi-
alni tepny (neboli BAE), ¢i recidivujici hemoptyza, ktera je
v kauzalIni souvislosti s lokalizovanym postizenim plice pfi
non-CF BE.

Lécba v terminalnich fazich onemocnéni

V piipadé chronické hypoxemické respiracni insufici-
ence zajistujeme dlouhodobou domaci oxygenoterapii
(neboli DDOT) pomoci staciondrnich ¢i pfenosnych kon-
centrétora kysliku. Chronické respira¢ni selhani s hyper-
kapnii je pak indikaci k domaci neinvazivni ventila¢ni
podpofie (neboli NIPV) aplikované ¢asto spolu s vyse
uvedenou DDOT. Oba lé¢ebné postupy (DDOT a NIPV)
sice nesnizuji mortalitu non-CF BE pacient(, ale byl
prokdzan jejich pfiznivy efekt na zlepseni kvality Zivota
a na redukci poctu akutnich hospitalizaci. Mladsi pa-
cienty (< 65 let) s tézce omezenymi plicnimi funkcemi
(FEV, pod 30 % normy nebo s rychlym poklesem FEV,)
a s dalsimi projevy (¢astymi exacerbacemi vyzadujicimi
ATB lécbu, pfipadné s neustupujicim pneumotoraxem
nebo s hemoptyzou nezvladnutelné embolizaci bron-
chidlnich tepen) je teoreticky mozné konzultovat
v transplanta¢nim centru FN v Motole v Praze k posou-
zeni indikace k plicni transplantaci (non-CF BE vsak pred-
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stavuji spiSe marginalni indikaci v oblasti transplantace
plic).

Lazeriska terapie

Pacienti s BE maji ndrok na komplexni lazenskou péci dle
kategorie V/4 (nejcastéji v Luhacovicich, v Karlové Stu-
dance nebo Jeseniku). Efekt lazeriské terapie je zejména
v moznosti dlouhodobé a efektivni edukace inhala¢ni
techniky a viech zpUsobl optimalni hygieny DDC.

Dispenzarizace pneumologem

Pacienti postizeni non-CF BE v souvislosti s primarnim
imunodeficitem, primarni cilidrni dyskinezou (PCD),
revmatoidni artritidou (RA), alergickou bronchopulmo-
nalni aspergil6zou (ABPA), a vsichni nemocni s rychlym
poklesem (deklinaci) plicnich funkci nebo ti s cetnymi
infek¢nimi exacerbacemi, by méli mit 4krét v roce vy-
Setfeny plicni funkce a 2-4krat v roce mikrobiologické
vysetfeni sputa. U ostatnich se cetnost kontrol fidi in-
dividudlné jejich klinickym stavem: u vétsiny leh¢ich
forem onemocnéni postacuje vysetieni plicnich funkci
a kultivace sputa jednou za 6 ¢i spise 12 mésicu.

Zaver

Bronchiektazie nemocnych bez pfitomnosti cystické fib-
rézy (tzv. non-CF BE) nejsou ani v rozvinutych zemich
Evropy zadnou vzacnosti. Jejich symptomy se ¢aste¢né
prekryvaji s projevy dalsich respira¢nich onemocnéni,
a proto mohou v redlném Zivoté ¢asto uniknout pozor-
nosti 1ékaill i nemocnych. Zakladni diagnostickou me-
todou je v soucasnosti vypocetni tomografie s vyso-
kym rozliSenim. Terapie non-CF BE zahrnuje zejména
intervence sméfuijici k feSeni kauzalni pfic¢iny non-CF BE
a peclivou toaletu dolnich dychacich cest spolu s poda-
vanim mukoaktivnich (mukolytickych) farmak. Pausalni
pfinos vakcinace je obdobny jako u pacientd s CHOPN.
Protizanétlivd medikace nema zcela jasnou oporu v kli-
nickych studiich. Nejpravdépodobnéjsi se v této oblasti
jevi pfinos peroralné podavaného azitromycinu. Néktefi
nemocni mohou profitovat z chirurgické 1écby. Kom-
plikace spojené se zdvaznou hemoptyzou mlzeme fesit
angiograficky. Rovnéz dlouhodoba domaci oxygenote-
rapie, domaci neinvazivni ventila¢ni podpora a pfipadna
transplantace plic u osob bez absolutnich kontraindikaci
jsou dalsimi modalitami dostupnymi pro kazdého paci-
enta sledovaného s non-CF BE v Ceské republice.
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