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Choroby rzadkie - definicja

* W Europie choroba uznawana jest za rzadkg, jesli dotyka 1 osobe na 2000
(dotychczas opisano okoto 8 tys. takich choréb, ale ich liczba wzrasta...)
* choroba rzadka w danym regionie moze by¢ powszechna w innym!

* Choroby uwarunkowane genetyczne (prawie wszystkie...), ale rdwniez:
- infekcyjne
- autoimmunologiczne
- rzadkie nowotwory, inne
* Zazwyczaj powazne, czesto przewlekte i postepujace
* Ujawniajg sie po urodzeniu, w okresie dziecinstwa, ale tez u dorostych (50%)!

* Czesto trudnosci diagnostyczne, trudno:éci z dostepem do profesjonalnej
informacji i opieki medycznej— 28 luty Swiatowy Dzien Chordéb Rzadkich
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1) Srédmiazszowe choroby ptuc (ILD)

- heterogenna grupa rzadkich (ok. 50-200), przewlektych schorzen
uktadu oddechowego,

- prowadza do uposledzenia wymiany gazowej i zaburzen czynnosci
ptuc,

- doktadna czesto$é wystepowania u dzieci nie jest znana; ogdlna
szacowana zapadalnos¢ wynosi od 1,6 do 46 na milion w zaleznosci
od badania (ok. 10 razy mniejsza niz u dorostych),

- czesciej chorujg mtodsze dzieci, szczegdlnie do 2 roku zycia oraz nieco
czesciej chtopcy

Srodmigzsz

s . Type | Preswmooie

- przestrzen miedzy btong podstawng /
nabtonka pecherzykéw ptucnych, a Surtctant
Srodbtonkiem kapilaréw ptucnych,

- Surastant

. . . CapFlary =
- zmianami chorobowymi bardzo czesto ¢ s |
Call

zajete sg rowniez drobne drogi i
oddechowe, wnetrze pecherzykdw o
ptucnych, a takze przestrzen
okotooskrzelikowa = z tego powodu
okreslane sg takze mianem rozsianych
choréb ptuc (diffuse lung disease)

| Fusad bassl
larmena

| Irter stitium
{Septur)
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Choroby srodmigzszowe ptuc

* Podejrzenie wysuwane jest na podstawie obrazu klinicznego, w

ktorym dominujg niespecyficzne, przewlekte objawy ze strony ukfadu
oddechowego.

* Obraz kliniczny i nasilenie objawdw zalezg w najwiekszym stopniu od
rodzaju schorzenia, wieku dziecka i stopnia zaawansowania choroby.

* Czes¢ chordb moze rozpoczynac sie juz w okresie noworodkowym
niewydolnoscig oddychania, inne mogg rozwijac sie podstepnie i
dtugo nie dawac zauwazalnych objawow.

Choroby srodmigzszowe ptuc
* Najczestsze objawy:
* przyspieszony oddech,
* dusznosc,
* kaszel,
* uposledzenie tolerancji wysitku,
* zaburzenia przyrostu lub utrata masy ciata.

* W badaniu przedmiotowym:
* cechy dusznosci w postaci uruchomienia dodatkowych miesni oddechowych,
retrakcji Scian klatki piersiowej, przyspieszenia liczby oddechow,
* ostuchowo stwierdza sie najczesciej rozsiane trzeszczenia, rzadziej Swisty

* mogg pojawic sie palce pateczkowate, sinica oraz znieksztatcenia klatki
piersiowej
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Rozpoznanie

* ze wzgledu na niespecyficzne objawy, postawienie wtasciwego
rozpoznania jest czesto bardzo trudne,

* opracowano kryteria utatwiajgce wysuniecie podejrzenia choroby i
zakwalifikowanie do dalszych badan diagnostycznych.

* Wymagane jest spetnienie minimum 3 z 4 kryteriow
oraz

* wykluczenie innych przewlektych choréb, takich jak CF, niedobory
odpornosci, wada serca, BPD, PCD czy nawracajgce aspiracje,
mogacych mie¢ podobny przebieg kliniczny

Kryteria stosowane w rozpoznawaniu
srodmigzszowej choroby ptuc

* objawy podmiotowe - kaszel, tachypnoe, trudnosci w

oddychaniu, nietolerancja wysitku

* hipoksemia

* rozsiane zmiany w badaniach obrazowych ukfadu

oddechowego (RTG i/lub TK)
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Choroby wystepujace czesciej
w wieku niemowlecym
i wezesnodzieciecym < 2r.Z

Rozsiane zaburzenia rozwojowe

Zaburzenia rozwoju pecherzykow
plucnych

Specyficzne jednostki o nieznanej
etiologii

Zaburzenia surfaktantu

Jednostki chorobowe

Dysplazja pecherzykowo-wlosniczkowa
‘Wrodzona dysplazja pecherzykowa ——
Dysplazja pecherzykowo-wlosniczkowa z
przemieszczeniem 2yl plucnych

Hipoplazja pluc

Przewlekle choroby okresu noworodkowego zwiazane

z zaburzeniam chromosomalnymi lub wada serca

Hiperplazja komérek neuroendokrynnych wieku ———
niemowlecego (neurcendocrine cell hiperplasia of infancy.
NEHI)

Plucna érédmiazszowa glikogenoza (pulmonary interstitial
glycogenosis, PIG)

Przetrwate tachypnoe memowlat (persistent tachypnoe of
infancy. PTI)

Niedobér biatka surfaktantu B

Niedobér biatka surfaktantu C

Niedobor biatka transportujacego ABCA-3 (4TP-binding
cassette[protein A3)

Mutacja NKX2.1 (NK2 homeobox 1)

Choroby czesciej wystepujace u dzieci
starszych

Choroby zwiazane z chorobami
ukladowymi

Choroby wynikajace z naraZenia na
czynniki zewnetrzne

Choroby wystepujace u dzieci
Z zaburzeniami immunologicznymi

Choroby przypominajace
srodmiazszowe choroby phuc

Jednostki chorobowe

choroby spichrzeniowe

sarkoidoza

histiocytoza z komdrek Langerhansa
choroby autoimmunologiczne
zapalenia naczyi

zakarema

zapalenie pluc z nadwrazliwosct

zespoly aspiracyjne

eozynofilowe zapalenie pluc

)

zakazenia oporfunistyczne

powikiania po przeszczepieniach

zwi4zane Z interwencja leczniczg

nadciéniente plucne

niewydolnosé krazenia

choroby naczyfi chlonnych

choroby naczyn #ylnych -

hemosyderoza plucna _—
proteinoza pecherzykow plucnych B
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Choroby srodmigzszowe ptuc

Wywiad
(13 - 1
< podmiotowy i i
badanie —  HRCT klp

przedmiotowe

Badania
czynnosciowe
uktadu
oddechowego

Badanie
genetyczne

Badania
labaratorvine

Choroby wystepujace czesciej
w wieku niemowlecym Jednostki chorobowe
i wezesnodzieciecym < 2r.Z

* Dysplazja pecherzykowo-whoéniczkowa
Rozsiane zaburzenia rozwojowe » Wrodzona dysplazja pecherzykowa ——

* Dysplazja pecherzykowo-wioéniczkowa z
przemieszczeniem zyt plucnych

Zaburzenia rozwoju pecherzykow » (Higoploga pluc
phucnych s Przewlekle choroby okresu noworodkowego zwiazane
z zaburzeniami chromosomalnymi lub wada serca

*  Hiperplazja komorek neuroendokrynnych wiekn ——— |,

niemowlecego (newroendocrine cell hiperplasia of infancy,
Specyficzne jednostki o nieznanej NEHI)
etiologii 5 .
+  Plucna érodmiazszowa ghkogenoza (pulmonary interstitial
ghieogenasis, PIG)
s Przetrwale tachypnoe niemowlat (persistent tackhypnoe of
irnfancy, PTI)
*  Niedobdr biatka surfaktantu B
*  Niedobodr biatka surfaktantu C
Zaburzenia surfaktantu

*  Niedobdr biatka transportjacego ABCA-3 (4TP-binding
cassette|protein A3) B

+  Mutacja NEX2.1 (NE2 homeobox 1)
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Przetrwate tachypnoe niemowlat

* Choroba srodmigzszowa wieku niemowlecego
* Rozpoznawana <2 rz
* Czestosé wystepowania choroby nie jest znana

* Etiologia nieznana, wystepowanie rodzinne - podtoze genetyczne?

Przetrwate tachypnoe niemowlat

Objawy jak w innych chorobach srédmigzszowych:
- duszno$é (wcigganie miedzyzebrzy, tachypnoe)
- zaburzenia odzywienia
- hipoksemia
- trzeszczenia

- czasami Swisty wydechowe
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Przetrwate tachypnoe niemowlat

Diagnostyka:

- w TKWR charakterystyczny obraz o typie matowej szyby z zajeciem
ptata srodkowego i jezyczka ptuca lewego (skrzydta nietoperza) oraz
obszardw przywnekowych ptuc

- biopsja ptuca: w barwieniu hematoksyling i eozyng — brak
charakterystycznych zmian,

- barwienie immunohistochemiczne wykrywajgce bombezyne —
neuroendokrynna hiperplazja wieku niemowlecego

Przetrwate tachypnoe niemowlat

Wiek<2rz
Typowy obraz kliniczny
Typowe zmiany radiologiczne

Rozpoznanie
kliniczne, bez biopsji
ptuca

Przetrwate tachypnoe niemowlat

Biopsja - barwienie wykrywajace bombezyne —
neuroendokrynna hiperplazja wieku niemowlecego
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Przetrwate tachypnoe niemowlat

- objawowe

- dbanie o prawidtowe odzywienie

- tlenoterapia bierna
- wspomagajace

- u pacjentow z objawami obturacji — beta2-mimetyki wziewne \
- w ciezkich postaciach steroidy ogdlnie

Rokowanie — dobre, charakter choroby samoograniczajacy sie

Leczenie wziewne:
wspomagajace tylko u
pacjentéw, u ktdérych
obserwuje sie
poprawe po lekach
wziewnych

Choroby czesciej wystepujace u dzieci
starszych

Choroby zwiazane z chorobami
ukladowymi

Choroby wynikajace z naraZenia na
czynniki zewnetrzne

Choroby wystepujace u dzieci
z zaburzeniami immunelogicznymi

Choroby przypominajace
srédmiazszowe choroby phuc

Jednostki chorobowe

choroby spichrzeniowe

satkoidoza

histiocytoza z komdrek Langerhansa
choroby autoimmunologiczne

zapalenia naczyi

zapalenie phuc z nadwrazliwosci '

zespoly aspiracyjne

eozynofilowe zapalenie pluc

zakazenia oportunistyczne
powikiama po przeszezepiemiach
zwiazane z interwencja lecznicza
nadciéniente plucne
niewydolnosé krazenia

choroby naczyn chionnych
choroby naczyn #ylnych

hemosyderoza plucna
proteinoza pecherzykow plucnych ]
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Zapalenie ptuc z nadwrazliwosci (HP)

Choroba zapalna migzszu ptucnego i oskrzeli w odpowiedzi na powtarzajgca
sie ekspozycje na czynniki sSrodowiskowe: najczesciej organiczne (tj. odchody
ptakéw, alergeny siana, bawetny, grzybdéw) wystepujgca u oséb wczesniej
uczulonych

daw. ,,ptuco hodowcy ptakéw”
»ptuco farmera”
»ptuco piekarza”
Nieprawidtowa odpowiedz immunologiczna na organiczne antygeny
Zmiany wystepuja w pecherzykach ptucnych, oskrzelikach koricowych i
Srédmigzszu
3 postaci: ostra, podostra, przewlekta

Zapalenie ptuc z nadwrazliwosci

Masywna ekspozycja

Postac ostra — 2-9 h objawy:
- Suchy kaszel
- Dusznosé
- Goraczka
- Dreszcze
- Béle miesni
- Ostuchowo pojedyncze trzeszczenia u podstawy ptuc

Objawy ustepujg po 24-48 h po ustaniu ekspozycji na

alergen
Czesto rozpoznawane
zapalenie ptuc
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Zapalenie ptuc z nadwrazliwosci

Powtarzajaca sie ekspozycja

Postac¢ podostra I» I‘ [

>180° ~160°

"

C C - Nad polami ptuc trzeszczenia, $wisty
CZQStO rozpoznawana astma

palec pateczkowaty stan prawidfowy

Postac przewlekta postepujaca — objawy jak w postaci podostre;j,
narastajgce, az do niewydolnosci oddechowej, dodatkowo: - palce
pateczkowate, zmiany restrykcyjne w badaniach czynnosciowych ptuc, w
TKWR — cechy wiéknienia (nieodwracalne)

Zapalenie ptuc z nadwrazliwosci - diagnostyka

~- wywiad (narazenie na alergeny)
- objawy kliniczne

normie, nastepnie restrykcja i obnizone D

- TKWR - w postaci ostrej: guzki wewnatrzzrazikovhe
postac podostra: guzki, nieznaczne wtdknienie,
postac przewlekfa: postepujace wtdknienie, obraz p

- precypityny w surowicy — swoiste 1gG — swiadczg o

narazeniu na antygen, nie o chorobie

'CALOSC OBRAZU KLINICZNEGO

- badania czynnosciowe uktadu oddechowego: pocz;

- niekiedy obraz histopatologiczny uzyfkany z biopsji ptuc
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Zapalenie ptuc z nadwrazliwosci

LECZENIE:

- PRZERWANIE EKSPOZYCJI NA ALERGEN !!!
- glikokortykosteroidy — ale nie poprawiajg odlegtego rokowania

- przeszczepienie ptuca, ptuco-serca

Choroby czesciej wystepujace u dzieci Jednostki chorobowe
starszych
+ choroby spichrzeniowe
+ sarkoidoza v
Choroby zwiazane z chorobami o
ukladowymi s  histiocytoza z komérek Langerhansa

+ choroby autoimmunologiczne

+ zapalenia naczyri

* zakazema )
Choroby wynikajace z naraZenia na o zapalenie pluc z nadwrazliwosei
czynniki zewnetrzne 5 mrtaeas

+ eozynofilowe zapalenie pluc

+ zakaZenia oportunistyczne
Choroby wystepujace u dzieci i ) o
z zaburzeniami immunologicznymi ¢ powikiania po przeszczepieniach

*  zwiazane z interwencya lecznicza

+ nadciénienie plucne
Choroby przypominajace + niewydolnosé krazema
srodmiazszowe choroby phuc 5 e

+ choroby naczyn zylnych

*  hemosyderoza plucna )
s proteinoza pecherzykow plucnych — ]

Inne
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Proteinoza pecherzykéw ptucnych (PAP)

Schorzenie, w ktérym dochodzi do gromadzenia materiatu
lipoproteinowego w swietle pecherzykdw ptucnych oraz dystalnych

drogach oddechowych

Proteinoza pecherzykdw ptucnych -
patogeneza '

* Wrodzona — CSF2RA lub CSF2RB
* Autoimmunologiczna — przeciwciata anty GM CSF
* Zaburzenia produkcji surfaktantu — SFTPB, SFTPC, ABCA3

* Wtdrna




04.03.2025

W1tdrna proteinoza pecherzykow ptucnych

Choroby uktadu krwiotwdrczego i nowotworowe

e Biataczki, chtoniaki
¢ Niedokrwistosc Fanconiego Zakazenia
e Zespot mielodysplastyczny e AIDS
e Czerwienica prawdziwa e Gruzlica, mykobakteriozy
¢ Szpiczak mnogi e Grzybice: Pneumocystis jiroveci, Aspergillus spp, Mucor,
e Czerniak ztosliwy Histoplasma
e 7akazenie Nocardia spp.
Zaburzenia odpornosci Inne
e Niedobor IgA e Chemioterapia

e Ciezki ztozony niedobdr odpornosci Przeszczepienia szpiku
Lizynuria
Zapalenie skérno-miesniowe

Leczenie biologiczne

Czynniki srodowiskowe
¢ Aluminium, cement, azbest, krzem, cynk, kadm, tytan, molibden

Proteinoza pecherzykdw ptucnych
— obraz kliniczny

= Poczgtek objawow — od okresu noworodkowego do pdznej starosci,
najczesciej 3. i 4. dekada zycia

= Dusznos¢, tachypnoe, kaszel, trzeszczenia

= Niewydolnos¢ oddychania

= Zaburzenia rozwoju fizycznego (masa ciata)

= Zwiekszone ryzyko zakazen
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Proteinoza pecherzykow ptucnych -
diagnostyka

* TKWR
* Bronchoskopia + BAL
* Bad. lab — genetyczne, anty GM CSF

* Biopsja ptuca

Proteinoza pecherzykdéw ptucnych (PAP)
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Proteinoza - leczenie

= Ptukanie catych ptuc (whole lung lavage)

GM-CSF

Anty CD 20 — rituximab

Plazmafereza

Przeszczepienia szpiku

Przeszczepienia makrofagdw ptucnych — badania na zwierzetach

Terapia genowa

Tlenoterapia, wspomagana wentylacja, przeszczepienia ptuc

lavage fluid Dra ! nage
double lumen
||—- lock endotracheal tube
—— warmer CUff  eft lung up
lock
kL,
.
- =

-

rdrainage fluid from lung

ventilator \
ventilated lung
fluid collector
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Choroby czesciej wystepujace u dzieci
starszych

Choroby zwiazane z chorobami
ukladowymi

Choroby wynikajace z naraZenia na
czynniki zewnetrzne

Choroby wystepujace u dzieci
Z zaburzeniami immunologicznymi

Choroby przypominajace
srodmiazszowe choroby phuc

Jednostki chorobowe

choroby spichrzeniowe
sarkoidoza

histiocytoza z komdrek Langerhansa

choroby autoimmunologiczne
zapalenia naczyi

o
zapalenie phuc z nadwrazliwosci '
zespoly aspiracyjne

eozynofilowe zapalenie pluc

zakazenia oporfunistyczne
powikiania po przeszczepieniach
zwi4zane Z interwencja leczniczg
nadciéniente plucne
niewydolnosé krazenia

choroby naczyfi chlonnych
choroby naczyn #ylnych

hemosyderoza plucna

proteinoza pecherzykéw phucnych — }

Histiocytoza komorek Langerhansa

* Choroba rozrostowa?/odczynowa?, w ktdrej dochodzi do proliferacji
komérek wywodzacych sie z histiocytdw Langerhansa

* W komérkach gromadzg sie charakterystyczne ziarnistosci Birbecka, ktore
mozna uwidoczni¢ w mikroskopie elektronowym

* Komorki produkujg i uwalniajg cytokiny i prostaglandyny, ktére uszkadzaja

zajete organy

* Choroba zajmuje organy, w ktdrych komérki te wystepuja fizjologicznie:

* skodra, kosci, szpik kostny, watroba, sledziona, ptuca, grasica, wezty chtonne, mozg,

tkanki miekkie
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Histiocytoza z komorek Langerhansa

ok 55% - SS — single system
ok 45% - MS — multi system

- 77-80% - zajecie uktadu kostnego,

- 25-39% - zajecie skory,

- 19% - limfadenopatia,

- 13% zajecie Sluzdéwek,

- 6% - nacieki w obrebie OUN,

- 13% - nacieki w ukfadzie pokarmowym.
- Inne np. ptuca

Histiocytoza komaorek Langerhansa - objawy

Zalezg od zajetych narzadow

Skdra — wysypki o charakterze fojotokowego zapalenia skéry, czesto zajeta skéra
owtosiona gtowy, mogg by¢ jedynym objawem choroby, czasami zmiany sg
pojedyncze i utrudniajg rozpoznanie choroby
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Histiocytoza komodrek Langerhansa - objawy

Kosci — zajete moga by¢ wszystkie kosci, ale najczesciej: kosci pokrywy czaszki,
ramienna, udowa, kregostupa, bdle kostne, wytrzeszcz gatki ocznej, wyciek z ucha,
charakterystyczne zmiany w RTG majg charakter osteolizy, bez odczynu
kosciotwodrczego

Histiocytoza komaorek Langerhansa - objawy

Narzady migzszowe — powiekszenie watroby, $ledziony, weztéw chtonnych
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Histiocytoza komodrek Langerhansa

* W ptucach dochodzi do tworzenia sie guzkdw, ktére formuja ziarniniaki,

moga sie w nich tworzy¢ jamy i torbiele
* Zajmujg pola gorne i srodkowe ptuc

* Poczatek choroby stopniowy, chorzy pomimo rozlegtych zmian w ptucach

dtugo nie odczuwajg objawéw

* Wykazano zwigzek postaci ptucnej z paleniem papieroséw (gtdwnie

mtodzi dorosli)

Histiocytoza komorek Langerhansa

* Objawy: suchy kaszel, duszno$é, nietolerancja wysitku, czasami odma optucnowa

* Mogg wystgpic¢ objawy ogdlne: stany podgoraczkowe, nocne poty, utrata masy

ciata
* W przypadkach z zajeciem zeber — bdle w klatce piersiowej
* Ostuchowo nad polami ptuc mogg wystapic swisty

* Zaawansowana choroba moze prowadzi¢ do nadcisnienia ptucnego i

niewydolnos$ci oddechowej
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Histiocytoza komodrek Langerhansa

* Uposledzenie zdolnosci dyfuzji dla CO

* W badaniach czynnosciowych uktadu oddechowego — zaburzenia o
charakterze obturacji

* W TKWR zmiany o charakterze siateczkowym, guzki, cienko- i
gruboscienne torbiele

* Badanie histopatologiczne materiatu z biopsji ptuca

Histiocytoza komorek Langerhansa

* Przebieg zmienny, trudny do przewidzenia, czasami samoistna remisja
zmian

* Istotne znaczenie ma zaprzestanie biernej i czynnej ekspozycji na dym
tytoniowy
* W leczeniu stosuje sie: - glikokortykosteroidy

- leki cytotoksyczne (winblastyna, cyklofosfamid,
metotreksat, etopozyt)

* W zaawansowanych przypadkach przeszczep ptuc (mozliwy nawrét
choroby w przeszczepionym ptucu)
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Choroby czesciej wystepujace u dzieci
starszych

Choroby zwiazane z chorobami
ukladowymi

Choroby wynikajace z naraZenia na
czynniki zewnetrzne

Choroby wystepujace u dzieci
Z zaburzeniami immunologicznymi

Choroby przypominajace
srodmiazszowe choroby phuc

Jednostki chorobowe

choroby spichrzeniowe
satkoidoza
histiocytoza z komdrek Langerhansa

choroby autoimmunologiczne

zapalenia naczyi

zakazema

zapalenie pluc z nadwrazliwosct
zespoly aspiracyjne

eozynofilowe zapalenie pluc
zakazenia oporfunistyczne
powikiania po przeszczepieniach
zwi4zane Z interwencja leczniczg
nadciéniente plucne
niewydolnosé krazenia

choroby naczyfi chlonnych
choroby naczyn #ylnych

hemosyderoza plucna

proteinoza pecherzykéw phucnych — }

 Toczen rumieniowaty uktadowy

* Twardzina uktadowa

» Mtodziencze idiopatyczne zapalenie stawéw

Choroby tkanki tgcznej
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Toczent rumieniowaty uktadowy (SLE)

— choroba autoimmunologiczna, prowadzi do rozwoju stanu zapalnego
obejmujacego liczne tkanki i narzady.
* U dzieci w kazdym wieku, czesciej po 5 roku zycia, w 2 dekadzie
* Dziewczynki : chtopcy = 8:1
* Objawy ze strony ptuc czesto jako pierwsze w rozwoju choroby (do 50%).
* zajecie optucnej — najcz., z ptynem lub bez
* zap. ptuc — acute lupus penumonitis — nacieki w ptatach dolnych

* rozlane krwawienie do pecherzykéw ptucnych

* ILD z restrykcjg w bad. czynnos$ciowych ukt. oddechowego

Twardzina — posta¢ mtodziencza

- przewlekta choroba charakteryzujgca sie stwardnieniem skéry i tkanek w wyniku
nadmiernego gromadzenia kolagenu

* Czesto$¢ —0.27/milion/rok
* Zajecie uktadu oddechowego JSS- 34-55%

* Zajecie Srédmigzszu — srodmigzszowe zapalenie ptuc — potem widknienie — przyczyna zgondw w
przebiegu SS

* Zajecie naczyn ptucnych
* Nadcisnienie ptucne
* Zmiany w TKWR:
* Mleczna szyba
* Obecnos¢ mikro guzkdw podoptucnowych
* Linijne zacienienia

* Obraz plastra miodu
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Mtodziencze idiopatyczne zapalenie stawdow (MIZS)

Najczestsza z chordb tkanki tgcznej u
dzieci (rézne postaci choroby) — postac

stawowa

W postaci uogélnionej objawy
pozastawowe, w tym ze strony uktadu

oddechowego:

- wysiek w jamie optucne;j
- zmiany $rodmigzszowe

- proteinoza ptucna

Choroby czesciej wystepujace u dzieci
starszych

Choroby zwiazane z chorobami
ukladowymi

Choroby wynikajace z naraienia na
czynniki zewnetrzne

Choroby wystepujace u dzieci
z zaburzeniami immunologicznymi

Choroby przypominajace
srodmiazszowe choroby phuc

Inne

Jednostki chorobowe

choroby spichrzeniowe

sarkoidoza

histiocytoza z komdrek Langerhansa
choroby autoimmunoclogiczne
zapalenia naczyfi

zapalenie phuc z nadwrazliwosci
zespoly aspiracyjne

eozynofilowe zapalenie pluc
zakazenia oportumistyczne
powikiania po przeszczepieniach
Zwiazane z interwencya lecznicza
nadciénienie plucne
niewydolnoéé krazenia

choroby naczyn chlonnych
choroby naczyn zylnych

hemosyderoza plucna

proteinoza pecherzykow phucnych — }




04.03.2025

Zapalenia naczyn

e Ziarniniakowatos$¢ z zapaleniem naczyn

* Mikroskopowe zapalenie naczyni

Zapalenia naczyn

Ziarniniakowatosc z zapaleniem naczyn - martwicze zapalenie matych
tetnic, z tworzeniem ziarniniakdw, obejmujace gtéwnie gérne drogi
oddechowe, ptuca i nerki. Czestos¢ 1/1min. Zajecie drég oddechowych
(gérnych/dolnych) — 3 z 6 kryteridw rozpoznania (3 wymagane do
rozpoznania).

* przewlekty wyciek z nosa (ropny/krwisty)

* zwezenie w drzewie oskrzelowym (krtan, tchawica, oskrzela)

* zmiany w ptucach (guzki, jamy, utrzymujace sie zageszczenia)

nazwa ,ziarniniak /ziarniniakowato$¢ Wegenera” — wycofana od 2010 .
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Zapalenia naczyn

Mikroskopowe zapalenie naczyn

krwawienie pecherzykowe krwawienie do ptuc

Zapalenia naczyn

Mikroskopowe zapalenie naczyn — choroba obejmujgca mate naczynia

zylne i tetnicze oraz naczynia wtosowate.

* Etiologia nieznana ( >p-ANCA, degranulacja neutrofili, uszkodzenie
Srodbtonka).

* Dominujg objawy uszkodzenia nerek (90% chorych).

* Krwawienia pecherzykowe i krwawienia do ptuc (w tym nawracajace)

przy zajeciu naczyn ptucnych.
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Objawy krwawienia pecherzykowego

* Kaszel

* Dusznosc

* Krwioplucie — NIE ZAWSZE

* Trzeszczenia

» Sciszenie szmeru pecherzykowego — przy masywnym krwawieniu

* Hipoksemia — nie zawsze

* Wzrost DLCO — w swiezym krwawieniu (o 30 %)

* Ocena cytologiczna BAL —poptuczyny oskrzelowo-ptucne

— powyzej 20% hemosyderofagéw
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LECZENIE

* objawowe — tlenoterapia

* wentylacja mechaniczna

* odstawienie lekdw p/krzepliwych
* witamina K, osocze

* pulsy ze steroidéw

* plazmafereza

2) Rozstrzenie oskrzeli - dtugotrwata choroba
przebiegajgca z przewlektym, produktywnym kaszlem,
zakazeniem i stanem zapalnym drég oddechowych oraz
nieprawidtowym poszerzeniem oskrzeli na obrazach tomografii
komputerowe;j

Przyczyny:
- Zaburzenia droznosci drzewa oskrzelowego: aspiracja ciata obcego

- Uszkodzenie $cian oskrzeli w przebiegu nawracajacych, przewlektych

infekc;ji: niedobory odpornoéci, mukowiscydoza, pierwotna dyskineza rzesek,
zespoty mikroaspiracji w przebiegu choroby refluksowej

- Zaburzenia rozwojowe: zaburzenia rozwojowe tkanki fgcznej lub chrzastki
drzewa oskrzelowego
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Rozstrzenie oskrzeli

Poszerzenie drzewa
oskrzelowego

Zaleganie wydzieliny

Objawy:

-Produktywny kaszel

-Dusznos¢

-nawracajgce infekcje dolnych drég
oddechowych, zapalenia ptuc w tej
samej lokalizacji

-W zaawansowanych zmianach
zahamowanie wzrostu i przyrostow
masy ciata

Rozstrzenie oskrzeli

Objawy przedmiotowe:
- zlokalizowane trzeszczenia

- czasami zlokalizowane furczenia i Swisty

Rozwadj jest stopniowy, prowadzi do zwtdknienia otaczajgcego migzszu

ptuc
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Rozstrzenie oskrzeli - diagnostyka

* Tomografia komputerowa o wysokiej rozdzielczosci, wielorzedowa (HRCT, MDCT)
— gold standard

Wskaznik BAR (broncho-arterial dilatation) = stosunek wewnetrznej $rednicy oskrzela do
zewnetrznej srednicy przylegajgcej tetnicy wskazujgcy na stan patologiczny nalezy przyjgé u

dzieci i mtodziezy >0,8 (>1-1,5 u dorostych)

* Bronchoskopia —diagnostyczno-lecznicza (pobranie posiewow, ropnej odessanie

wydzieliny)

* Diagnostyka w kierunku choréb prowadzacych do rozstrzeni oskrzeli

Rozstrzenie oskrzeli - leczenie

* Profilaktyka infekcji — szczepienia wg kalendarza szczepien + przeciw
pneumokokom i coroczne przeciw grypie

- profilaktyka antybiotykowa
* Leczenie zakazen drég oddechowych
* Ewakuacja wydzieliny z drég oddechowych — leczenie mukolityczne
- rehabilitacja oddechowa
* Beta2-mimetyki
* Leczenie chirurgiczne
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Airway clearance therapy

* terapia utozeniowa (we wszystkich grupach wiekowych)

* modyfikacje przeptywu wydechowego: drenaz autogenny, zabawy zwigzane z
dmuchaniem, forsowny wydech (huffing), aktywny cykl oddechowy

* metody przyrzadowe: utrzymanie dodatniego cisnienia wydechowego (peek
expiratory pressure — PEP) przy uzyciu butelek, ustnikdw, maski, urzgdzen
oscylacyjnych (z nebulizacjg lub bez nebulizacji), gra na instrumentach detych

* ¢wiczenia fizyczne: podskakiwanie na pitce, trampolinie (oraz inne ¢éwiczenia, w
ktérych przyspieszenie dziata w osi ciata), intensywna aktywnosé ruchowa

* u dzieci z chorobami nerwowo-miesniowymi metody wspomagania wdechu i
wydechu, takie jak breath stacking (,,doktadanie oddechu”; kilka kolejnych

wdechow bez wydychania powietrza, co zwieksza objetos¢ powietrza w ptucach),

manualne metody wspomagania kaszlu lub tzw. koflator (mechanical
insufflation/exsufflation).

Dziekuje za uwage




