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situace upravuje, u nékterych ale méze dlouhodobé pretrvavat nizsi  Obr. 1. Sekunddrniplicni alveoldrni proteinéza po masivni expozici kiemiku

tolerance fyzické zatéze (10).

Diagnostika

Tabulka 3 zahrnuje typicky radiologicky obraz nemoci s plicnim
stfadanim a diagnostické metody. Nize je uvedeno nékolik poznamek
k diagnostice.

Lysozomalni stfradavé nemoci

V tekutiné zfskané bronchoalveoldrnf lavazi u nemocnych
s Gaucherovou nemoci nachazime pénovité makrofadgy s obsahem
lipidd, u Niemann-Pickovy choroby pak histiocyty s mnoha vakuolami
a granuly, které se pfi barveni podle May-Grunwald-Giemsy barvi
jasné modre.

Obr. 2. Pocitacovd tomogratfie s vysokou rozlisovaci schopnosti u pacienta s hereditdrni plicni alveoldrni proteinézou

Tab. 3. Typicky radiologicky obraz a dalsi diagnostické metody u chorob s plicnim stidddnim

Nemoc HRCT obraz Dalsi dg. Metody
Gaucherova nemoc Retikulace, opacity mlécného skla, bronchiektazie Aktivita glukocerebrosidazy < 15 %
Nizka aktivita kyselé sfingomyelindzy v leukocytech,

Niemann-Pickova nemoc Zesileni interlobuldrnich sept, opacity mlécného skia, genetické vysetieni

,Crazy paving” Nizkd aktivita a-galaktosiddzy A u muzd, genotypizace
Fabryho nemoc Mozaikova perfuze, opacity mléc¢ného skla GLAuzZen
Amyloidozy BilateraIni noduly (< 5 mm), kalcifikované granulomy, Histologicky prikaz depozit amyloidu

pleurdini vypotek, opacity mlécného skla, retikulace,

kondenzace
Nodularni amyloiddza Jeden nebo vice noduld Histologicky prlikaz a typizace amyloidu (obvykle AL/
Tracheobronchidlni amyloidéza Zesileni stény trachey a bronch, s kalcifikacemi (Setfi AH)

zadni sténu trachey), atelektdzy, stendzy bronchd Histologicky prikaz a typizace amyloidu
Autoimunitni PAP ,Crazy paving” - retikulace v terénu opacit mlé¢ného skla | Stanoveni anti-GM-CSF autoprotilatek
Sekundarni PAP ,Crazy paving, retikulace (Obrézek 1) Genetické vysetieni
PAP pfi mutaci genu pro surfaktant Opacity mlé¢ného skla a cysty (Obrazek 2) Genetické vysetfeni, vysoka sérovéa koncentrace GM-CSF
PAP pfi mutaci genu pro GM-CSF ,Crazy paving" - jako autoimunitni PAP Vlysokd koncentrace dibazickych aminokyselin v moci
PAP pfi mutaci lysinurickych proteinC ,Crazy paving” — jako autoimunitni PAP (arginin, lysin, ornithin)
PIG Opacity mlé¢ného skla, kondenzace parenchymu, Histologicky prikaz vietenobunécnych elementl

linedrni opacity, mozaikova perfize, zesileni sept (lipofibroblasty) vyplnénych PAS pozitivni hmotou

v hornich plicnich lalocich odpovidajici glykogenu

HRCT - pocitacovd tomogrdfie s vysokou rozliSovaci schopnosti; GLA — a-galaktosiddza; AL — amyloid z lehkych retézcd imunoglobulind; AH — amyloid z tézkych retéz-
ct imunogobulind; PAP - plicni alveoldrni proteinéza; GM-CSF - kolonie stimulujici faktor pro granulocyty a makrofdgy; PIG - plicni intersticidlni glykogendza; PAS- pe-
riodic acid-Schiff
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