Plicni alveolarni proteindza

Proteinem, ktery se hromadi v oblasti plicnich sklipk( u nemocnych
s alveolarni proteindzovu, je surfaktant. Nemoc mdze byt zplsobena
tvorbou abnormélniho surfaktantu nebo vadnou clearance surfaktantu,
oboji vede k akumulaci surfaktantovych proteind v pneumocytech |l
typu a k jejich poskozeni (5). Rozdéleni plicnich alveolarnich proteinéz
(PAP) je shrnuto v tabulce 2.

Plicni intersticialni glykogenoza

Plicnf intersticidlni glykogendza (PIG) je onemocnéni manifestujici
se nejcastéji u novorozencl a charakteristickym nélezem u déti's touto
nemoci je rozsifeni plicniho intersticia dané pfitomnosti vietenitych
bunék vyplnénych glykogenem. Zda se jedna o reakci na dosud neiden-
tifikované poskozeni, ¢i zda se jedna o specifickou poruchu maturace
nenfzndmo. Pro druhou zminénou teorii sveédci paralelné ¢asto zjisténa
porucha rdstu alveoll, mimoplicni postizeni nejcastéji v podobé vro-
zenych srdec¢nich vad a spontanni regrese v ¢ase. Byla viak popsana
i asociace PIG s mukopolysacharidézami a néktefif autofi se priklanéjf
k tomu, Ze PIG mUZe byt u &asti pacientl prvni manifestaci mukopoly-
sacharidoz (které jinak ale plice prakticky nepostihujf).

Klinicky obraz onemocnéni

Lysozomalni stfadavé nemoci

Stfddavé choroby nepostihuji izolované plicnf tkan, plicni posti-
Zeni byva obvykle jednim z mnoha, kterd onemocnéni provazeji. Pro
Gaucherovu nemoc 1. typu (bez neurologického postizenf) byva ty-
pické postizenf kostf, hepatosplenomegalie, trombocytopenie a ané-
mie, u téchto nemocnych se mizeme setkat i s plicnim postizenim.
Intersticialni plicni postizeni mdze byt také soucasti obrazu Niemann-
-Pickovy choroby B, spole¢né s hepatomegalii, hyperlipidemif a trom-
bocytopenii, pfipadné neurologickym postizenim (1/3 nemocnych).
Nemoc se mize manifestovat v détstvi, ale i v dospélosti, diagndza
IPP nékdy dokonce predchazi diagndézu Niemann-Pickovy nemoci.
Prestoze Fabryho nemoc také predstavuje multisystémovou chorobu,
nejcastéjsim projevem byva hypertroficka kardiomyopatie. Plicni posti-

Tab. 2. Plicni alveoldrni proteinézy - klasifikace
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Plicni stradani

Zeni pfipomina chronickou obstrukéni plicni nemoc, intersticialni plicni
proces nebyva ¢astym (7).

Amyloidéza

Mezi ¢asté projevy u nemocnych s plicnim postizenim v dlsledky
amyloidoézy patff ndmahova dusnost, kasel, hubnuti a bolesti hrud-
niku. Vzhledem k tomu, Ze plice byvaji jednim z postizenych organd,
kromé vyse uvedeného mlze podezfeni na amyloidézu vyvolat
i nefroticky syndrom (u nediabetikd), srde¢ni selhanf se zachovalou
ejekeni frakci, nevysvétlitelné zazivaci obtize a/nebo hepatomegalie.
Pozornost je tfeba vénovat také pacientdm s recidivujicim pleurdinim
vypotkem nejasné etiologie a anamnézou syndromu karpalniho
tunelu nebo periferni neuropatie (8). Tracheobronchiédlni depozita
amyloidu mohou vést k rozvoji fixované obstrukce dychacich cest
a hemoptyze. Pfiznaky AA amyloiddzy navic zahrnujf pfiznaky zéklad-
niho onemocnéni, které k rozvoji choroby vedlo. Kromé nedostate¢né
lécenych infekénich chorob, systémovych nemoci pojiva, nddorovych
nemoci a idiopatickych stfevnich zanétd byvaji AA amyloidézou kom-
plikovany i nelécené autoinflamatorni procesy, zejména hereditarnf
stfedomotskd horecka.

Plicni alveolarni proteindza

dépodobné autoimunitni PAP, s medidnem stanoveni diagnézy v 5.
dekéadé, k manifestaci mdze ale dojit kdykoliv od kojeneckého véku
do senia. Tretina nemocnych mize byt asymptomatickych, u tfetiny
postizenych dominuje dusnost a u pétiny kasel. Sekundarni PAP ¢asto
provazi kromé vyse uvedeného horecka. Geneticky podminénad PAP ma
variabilni dédi¢nost a penetranci a k prvnim projeviim nemoci mUze
dojit jak v casném détstvi, tak v dospélosti (9).

Plicni intersticialni glykogendza

PIG se manifestuje nejcastéji hned po porodu, i kdyz byly zazname-
nany i pfipady, kdy se projevy onemocnénf rozvinuly az nékolik tydnd po
narozeni. U nemocnych dominuje tachypnoe, hypoxémie, zatahovani
ainspiracni chrdpky. U vétsiny déti s PIG se v prabéhu prvnich let Zivota

Autoimunitni PAP Protilatky proti GM-CSF

Dysfunkce alveolarnich makrofagli — nedostatecna
clearance surfaktantu, nedostate¢néd antiinfekéni obrana
Funkeni modifikace neutrofill a lymfocytd

Geneticky podminéna PAP Tvorba abnormalniho surfaktantu

Geneticky podminény defekt receptoru pro GM-CSF
Nesnasenlivost lysinurickych proteini zpisobena defektnim
transportem kationickych aminokyselin membranou

Mutace gent SFTPB, SFTPC, ABCA3, NKX2-1, hyperplazie
alveoldrnich epitelill. typu

Dysfunkce alveolarnich makrofédgli — nedostatecna
clearance surfaktantu, nedostate¢na antiinfekéni obrana
Funkéni modifikace neutrofill a lymfocytl

Mutace genu SLC7A7, exprese tohoto genu je fizena GM-CSF

Sekundarni PAP
chorobami pojiva

aluminium, titan, indium, celuldza)

Asociace s imunodeficity, vzacné se systémovymi

Asociace s malignitami v¢etné hematologickych
Inhalace toxickych latek (kfemik, talek, cement, kaolin,

V dlsledku imunodeficitu/choroby/expozice dochézf
k poruse funkce alveolarnich makrofagl vedouci
k nedostatec¢né clearance surfaktantu

PAP — plicni alveoldrni proteinéza; GM-CSF — kolonie stimulujici faktor pro granulocyty a makrofdgy; SFTPB - surfaktantovy protein B; SFTPC — surfaktantovy preotein C;

ABCA3 - ATB-binding cassette subfamily A member 3; NKX2-1 — NK2 homeobox 1
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