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Úvod

Kryptogenní fibrotizující alveolitida (K F A) je
onemocnění neznámé etiologie. Její prevalence
v ČSR v roce 1985 činila 6.94/100 000 obyvatcl (ıı).
V popředí klinického obrazu je postupně se zhoršující
námahová dušnost a dráždivý málo produktivní ka-
šel. Při klinickém vyšetření zjišťujeme cyanózu, která
se v počátku onemocnění projevuje při námaze, po-
zději je patrná i v klidu, dále paličkovité prsty a jemný
krepitus nad plicními bázemi, Slyšitelný především na
vrcholu inspiria. '

Morfologicky je charakterizována alveolitidou. tj.
nahromaděním Zánětlivých a imunokompetentních
buněk uvnitř alveolů a V intersticiu. Tento zánět vede
postupně k rozrušení alveolokapilární membrány
a k náhradě plicnflıo intersticia vazivem (1, 3, 6).
Často intersticiální plicní fibrÓZu doprovázejí změny
bronchů, plicních cév i pleury (2). Původně Se
u K F A předpokládala přítomnost jen restriktivní
ventilační poruchy.

Cflem naší práce bylo porovnat nálezy Získané při
vyšetření funkce plic s výsledky klinického vyšetření
a Zjistit, které parametry mají význam pro včasné zjiš-
tění tohoto onemocnění.

Soubor nemocných a metodika

V roce 1985-1986 jsme vyšetřili plicní funkce u 46
nemocných s K F A (32 žen a 14 mužů , ve věku od
18 do 71 let (průměr 43 let). Všichni nemocní byli
podrobně klinicky a laboratorně vyšetření. Onemoc-
nění bylo potvrzeno otevřenou plicní biopsií podle
Klassena. Vyšetření funkce plic (Smyčka — průtok/ob-
jem, difúzní kapacita plic metodou Setrvalého Stavu)
jsme prováděli na přístroji TRANSFERSCREEN II/
3 (Jaeger) a vyšetření krevních plynů na zařízení
BMS 3 (Radiometer). Pro posouzení závažnosti ná-

Tab. 1

Rozdělení nemocných podle délky onemocnění od prvních
příznaků až do stanovení diagnózy (n = 46)
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lezü jsme rozdělili nemocné do pěti skupin podle
délky Onemocnění od prvních příznaků až do Stano-
vení diagnózy (tab. 1).

Pro hodnocení vztahu mezi první a dalšími skupi-
nami nemocných jsme použili chí - kvadrát testu, a to
u ventilačních parametrů, krevních plynů a difúzní
kapacity plic.

Výsledky

Ve 'sledovaném souboru S biopticky ověřeným one-
mocněním bylo v průměru 7, tj. 14,6 %, nemocných
(v rozmezí 0-25 %) bez subjektivních příznaků. Po-
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Graf I Procentuální výskyt subjektivních příznaků ve sledovaném`
souboru (n = 46). Číslice 1—5 = doba rozpoznánínemocí — blíže víz
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čet nemocných v jednotlivých skupinách s přihlédnu-
tím k subjektivním údajům je uveden na grafu 1.
Z potíží převažovala dušnost a kašel. Významný vý-
Skyt těchto příznaků byl patrný již u nemocných
v prvé Skupině.

Při fyzikálním vyšetření plic jsme u nemocných za-
řazených do první Skupiny zjistili v 52 % normální po-
Slechový nález, krepitus nad plicními bázemi ve 43 %
a bronchitické fenomény jsme našli u 14 % (graf 2).

Normální nález na skiagramu hrudníku jsme zjistili
v průměru u 6 % nemocných s rozmezím od O do
20 %. Z patologických nálezů byla nejčastěji Zastou-
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Graf 2 Procentuální Zastoupení normálního a abnormálnı'ho posle-
chove'ho nálezu u nemocných s KFA (n = 46)

RETIKUlDMUDUlACE PUHYBlIVOSÏ
BRÁNICE v mm;

_

3451134512345

n Graf 3 Normální a patologické nálezy na skiagramu hrudníku v procentech (n = 46)
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pena v první Skupině retikulonodulace (92 %), dis-
tenze mediastina (29 %), Snížení pohyblivosti bránice
(39 %) a Zmenšení plicních polí (33 %) (graf 3).

Výsledky funkčnflıo vyšetření plic jsou uvedeny na
grafu 4 a 5. V první Skupině jsme prokázali shodné Sní-
žení hodnot vitální kapacity (VC) a rozepsaného usi-
lovného výdechu Za 1 sekundu (FEV 1) u 57 % ne-
mocných. Dále jsme Zjistili u 52 nemocných Snížení
hodnoty Střední výdechové rychlosti mezi 25-75 %
usilovné vitální kapacity (FEF 25/75). Rovněž ukaza-
telé hypoxémie (PaOz, SaOz) byly významně sníženy
v první skupině, a to u 57 % nemocných, a'Stejně ta-
kové snížení jsme nalezli u hodnot difúzní kapacity
plic pro CO (DLCO). '
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Graf 4 Procentua'lnı' výskyt změn Za'kladnı'ch ventilačnı'ch parametrů
(n =46). + p < 0,05; + + p < 0,01 ; ++ + výskyt ve 100% přípa-

dů. Všechny údaje vztaženy vždy ke sloupci č. I
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Graf 5 Výskyt hypoxe'mie a snížených hodnot DLCO v procentech
(n = 46). + p < 0,05; + + p < 0,01; + + + výskyt ve [00 %přı'-

padü. Všechny údaje vztaženy vždy ke sloupci č. I

Diskuse

Kryptogenni fibrotizující alveolitida se projevuje
jako onemocnění akutní, smrtící do 6 měsíců, nebo
pod obrazem Subakutnflıo až chronického onemocně-
ní, které trvá několik let. V diferenciální diagnostice
musíme vylučovat všechny Stavy kašle a progredující

dušnosti, protože ne vždy musí být změny na skia-
gramuˇhrudníku dostatečně Vyznačeny. Důležitá je
i diskrepance mezi nepříliš vyznačenými rentgeno-
Vými změnami, jejich rozsahem a výraznými funk-
čn'ími poruchami (10).

V našem souboru Ve Shodě S literárnímì údaji (4,
5) byly nejčastějším klinickým projevem dušnost
a kašel. Tyto obtíže, i při negativním nálezu na skia-
gramu hrudníku, by měly být podnětem k vyšetření
funkce plic. Z uvedených Výsledků vyplývá, že V první
skupině nemocných, to jest u těch, kde bylo onemoc-
nění stanoveno do 12 měsíců od prvních příznaků,
snížení hodnot VC, FVC, FEV 1, P2102, Sa02
a DLCO upozorňují na přítomnost Ventilační poru-
chy restriktivního typu. Za významné můžeme také
považovat nález snížených hodnot FEF 25/75, které
ukazují na současný Výskyt obstrukční Ventilační po-
ruchy V periferních dýchacích cestách. V Souladu S ji-
nými autory (7, 8, 9) jsou tyto zjištěné nálezy v roz-
poru s dosud běžně vžitou představou o K F A jako
o Onemocnění, které se typicky projevuje „čistou“ re-
striktivní Ventilační poruchou. Výskyt hypoxémie
jako projev alveolární hypoventilace patří k typickým
nálezům onemocnění. Stanovení DLCO nachází stá-
lou platnost při pátrání po tomto onemocnění
(4, 5).

V Souboru jsme dále prokázali významé zhoršení
sledovaných ukazatelů v závislosti na délce trvání
onemocnění. Z toho vyplývá, že při jinak nevysvětli-
telné dušnosti a kašli je třeba pomýšlet i na toto one-
mocnění. Následný nález patologických hodnot při
funkčním vyšetření plic je důvodem k dalšímu spe-
ciálnímu vyšetření. Včasné rozpoznání onemocnění
a léčba mohou příznivým způsobem ovlivnit průběh
a prognózu.

Závěr

U vyšetřeného Souboru 46 nemocných S biopticky
Ověřenou K F A jsme se zaměřili na možnosti včas-
ného rozpoznání onemocnění. Z nálezů Vyplynulo, že
na onemocnění je nutné pomýšlet při jinak nevysvět-
litelné déletrvající dušnosti a kašli, a to i V případě
negativního nálezu na skiagramu hrudníku. Výsledky
potvrdily přínos funkčního vyšetření plic nemocných
pro včasnou diagnózu K F A. Za významné považu-
jeme Vyšetření VC, FEV 1, DLCO a stanovení hod-
not krevních plynů.

Předpokládáme, že po doplnění vyšetřovací tech-
niky a zavedení metod bodypletysmografie a Vyšetření
plicní poddajnosti přispěje naše oddělení k přesněj-
šímu a Včasnějšímu odhalování tohoto onemocnění.

Souhrn

U Souboru 46 nemocných S biopticky ověřenou
kryptogenní fibrotizující alveolitidou byly vyhodno-
ceny Výsledky získané klinickým a laboratorním vyše-
třením včetně Stanovení funkce plic. Autoři prokáza-
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li, že na Onemocnění je nutno pomýšlet v případech
přítomnosti jinak nevysvětlitelně dušnOSti a kašle při
ještě negativním Skiagramu hrudníku. Včasné rozpo-
Znání Onemocnění umožňují VC, FEV 1, DLCO
a krevní plyny. Nálezy snížených hodnot FEF 25/75
Svědčí pro Současnou přítomnost obstrukční venti-
laění poruchy v periferních dýchacích cestách.
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