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Predmluva

Respira¢ni nemoci patfi mezi nejcastéj$i onemocnéni détského véku. Tvoti podstatnou
¢ast problematiky, s niZ se setkava prakticky lékat pro déti a dorost ve své kazdodenni
praxi. Dominuji mezi nimi jist¢ akutni virové respira¢ni infekce, z nichz velka cast
probihd nejlépe bez jakéhokoliv lékarského zasahu. Objevuji se i razné typy kasle
a predevs$im u déti v nizkych vékovych skupinach se setkdvame s rtiznymi typy ob-
strukce dychacich cest, opét hlavné ve vazbé na virové respira¢ni infekce. Je velmi
vzacné, aby ¢lovék prosel détstvim bez toho, aby néjakou respiraéni nemoc prodélal.
To jen zdtiraziiuje velmi obtiznou tlohu lékate v prvni linii, ktery mezi témito détmi
musi umét v¢as odhalit signaly, Ze nejde jen o béZné respira¢ni onemocnéni, ale Ze se
u ditéte objevuji znamky onemocnéni zdvazného ¢i chronického. Détskych respira¢nich
nemoci, které mohou vyvijejici se organismus zatizit nebo poskodit, je velké mnoZstvi.
Lisi se do zna¢né miry od spektra respira¢nich nemoci u dospélych a vyzaduji podrob-
néjsi diagnostiku a cilenou péci se znalosti pediatrické problematiky a specifickych
vlastnosti vyvijejiciho se organismu. Nékteré problémy jsou typické predevsim pro
détsky vek, jiné zakladaji riziko pro postiZeni respira¢niho systému v dospélosti nebo
predstavuji kontinuum od détstvi az do dospélého véku. S rostouci kvalitou diagnos-
tiky a péce pribyva i déti, které nakonec uspésné projdou détstvim a prejdou do péce
pneumologt pro dospélé. Jiz ted se tak v ordinacich pneumologii objevuji nemocni
s novymi patologiemi respira¢niho traktu, které diive v dospélosti nebyly znamé nebo
se objevovaly jen vyjime¢né.

Détskd pneumologie je obor, jehoZz tkolem je specializovana diagnostika a 1é¢-
ba nemoci respira¢niho traktu, které svym prubéhem, charakterem, zdvaznosti nebo
prognézou presahuji béZnou respira¢ni problematiku zndmou v ordinacich détskych
praktickych lékait. Pokryva velmi $iroké spektrum respiraénich patologii a fesi je
v souvislosti s vyvojovymi aspekty a se snahou zajistit v co nejvétsi mire respiraéni
zdravi a funkci plic do dospélosti. Ve spolupraci s neonatology fesi novorozenecké
perinatalni respira¢ni patologie, s détskymi chirurgy se déli o péci o déti s vrozenymi
vadami a prebira naslednou péci a sledovani. Velkou skupinu patologii tvofi i stavy
spojené s chronickym zanétem dychacich cest s rizikem rozvoje bronchiektazii. Do
péce détského pneumologa patii také cysticka fibréza, respira¢ni dtisledky poruch
obranyschopnosti nebo naopak autoimunitnich procesii. Velkou ¢ast tvori détsti pa-
cienti s priduskovym astmatem. Détsky pneumolog je dillezitym konzilidfem pro
mnohé dalsi obory, napt. détskou onkologii a hematologii, détskou neurologii, détskou
kardiologii, détskou gastroenterologii, alergologii a klinickou imunologii a mnohé jiné.
Ptibyva i vySetfovacich a lé¢ebnych pristrojovych technik.

Prichazime jiz s druhym vydédnim publikace vénované détské pneumologii, kterd
opét prinasi prehled zakladni détské pneumologické problematiky se zaméfenim hlav-
né na klinickou praxi. Nejde o podrobnou védeckou monografii, ale chceme predevsim
seznamit zdjemce z fad lékart primarni péée i specialistll se sou¢asnym pohledem na
nejcastéjsi problémy a respira¢ni patologie. Vedle jednotlivych klinickych stavti kniha
podrobnéji rekapituluje hlavni pristrojové vySetfovaci techniky, a to i z toho davodu,
ze jsou nékdy provadény na nepediatrickych pracovistich, kde se mohou vyskytovat
nékteré metodické odchylky od praxe obvyklé v centrech détské pneumologie. Proti
prvnimu vydani byly do knihy doplnény nékteré vyznamné kapitoly (napi. s onkolo-
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gickymi tématy nebo kapitola o paliativni péci). Vétsina ostatnich kapitol byla aktua-
lizovana ¢i rozsitena.

Autory jednotlivych kapitol jsou opét zku$eni odbornici, kteti se ve své kazdodenni
praxi témito otdzkami zabyvaji a maji zkuSenosti jak z lazkové, tak z ambulantni péce.
Patii jim dik, Ze si nagli ¢as a pokusili se shrnout hlavni informace napfi¢ spektrem
détskych respira¢nich patologii.

Prvni vydani této knihy bylo odbornou vefejnosti velmi pozitivné prijato a pro
mnohé kolegyné a kolegy se stala kniha kazdodenni pomtickou pfi jejich praci. Pfejeme
této publikaci, ktera je opét vydédvana s odbornou garanci Ceské spole¢nosti détské
pneumologie Ceské lékai'ské spolecnosti Jana Evangelisty Purkyné, aby se i ona stala
uzite¢nou pomuckou, kterou budou nejen détsti pneumologové ve své praxi pouzivat
a budou se k ni radi vracet.

V Praze v ervnu 2023
Petr Pohunek, Jana Tukovd, Petr Kotatko
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1  Vyvoj respiracniho systému

1.1 Vyvoj respiracniho traktu

Petr Pohunek, Jana Tukovd

1.1.1 Uvod

Vyvoj dychacich cest a plicniho parenchymu zac¢ina ¢asné v prabéhu organogeneze
a pokracuje nejen po celou dobu gestace, ale i postnatalné po celé détstvi a dospivani.
Spréavny a neruseny vyvoj respira¢niho traktu po celé obdobi détstvi a dospivani je
kriticky pro funkci respiraéniho traktu v dospélosti. Maxima globalni funk¢ni kapacity
respiraéniho traktu je dosazeno kolem 20. roku, po celou dobu dospélosti pak funkce
respira¢niho ustroji pomalu klesd. Rezerva, kterou lidsky respira¢ni systém za béznych
okolnosti ma, zajistuje jeho dostate¢nou funkci po celou dobu Zivota. Respira¢ni trakt
tedy normélné neni limitujicim orgdnovym systémem pro doziti. Naru$eni vyvoje nebo
nékteré nepiiznivé udélosti v pribéhu détstvi mohou nicméné vést k tomu, ze s ukon-
¢enim vyvoje nedosdhne respira¢ni systém na své mozné maximum, a i fyziologicky
pokles jeho funkce v dospélosti muZe vyustit v respira¢ni nedostate¢nost diive, nez se
limitujicim stane néktery jiny organ. Proto je neruseny prenatalni vyvoj respiraéniho
traktu, ale i optimalni vyvoj postnatalni velmi vyznamny pro celozivotni prognézu
kazdého ¢lovéka.

1.1.2  Zakladni faze vyvoje (pseudoglanduldrni,
kanalikularni a sakularni stadium)

Zéklad dychacich cest je dan ventralni entodermadlni vychlipkou predniho stfeva, z niz
se nasledné vyviji zaklad laryngu, trachey a bronchiélntho stromu. Prvotni pomérné
rozsahla komunikace mezi dychaci a travici trubici je zdhy omezena tvorbou tracheo-
ezofagedlniho septa. Soucasné také proliferuje epitel laryngu, coz vede k do¢asnému
uzavéru jeho lumina. V této vyvojové fazi je dan zdklad fadé vrozenych vad, jakymi jsou
naptiklad laryngotrachedlni roz§tépy nebo atrezie jicnu s tracheoezofagealni pistéli,
atrezie laryngu, atrezie ¢i stenéza trachey, formace ektopického laloku ¢i broncho-
gennich cyst a plicni ageneze nebo aplazie. Bronchidlni vychlipky se postupné vétvi
a zanofuji do mezenchymu s ucasti fady rtistovych a signélnich faktort, které tento
proces fidi. Mezi jinymi se tohoto fidiciho procesu Gcéastni transformac¢ni rastovy
faktor p (TGF-p), kostni morfogenni protein 4 (BMP-4), riistové faktory podobné
inzulinu (IGF), vaskuldrni endotelidlni rastové faktory (VEGF), faktor stimulujici
kolonie granulocytii a makrofagt (GM-CSEF), tyroidni transkrip¢ni faktor 1 (TTF-1) aj.

Epitelidlni vystelka a slizni¢ni nebo submukoézni zldzky dychacich cest jsou ptivodu
entodermalniho, zatimco chrupavky, svalovina a ostatni podpirné tkdné se vyvijeji
z mezenchymovych struktur 4. a 6. zaberniho oblouku a splanchnopleury lateralniho
mezodermu. Na konci embryonalniho obdobi, kolem 9. tydne postmenstrua¢niho
véku (tPMA), je jiz vyvinut zaklad bronchidlniho stromu. Z mezenchymalni tkané
obklopujici dychaci cesty se za¢inaji diferencovat i chrupavky, které postupné zpeviuji
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tracheu a pradusky a kolem 27. tPMA dosiahnou nejmensich bronchii. V 7.-9. tPMA se
vytvaii pleura. Ve stejné dobé se vytvari z mezenchymalni tkané septum transversum,
oddélujici perikardialni dutinu od dutiny bti$ni. Ze dvou pleuroperitonealnich fas vzni-
kaji pleuroperitonedlni membrany, jejichZ splynuti se septum transversum dava vznik
primitivni branici. Soubézné s tvorbou bronchidlniho stromu vznikaji i cévni pletené.

Béhem pseudoglandularniho obdobi (7.-19. tPMA) se bronchidlni strom rych-
le vétvi tak, Ze na konci 19. tPMA je jiz vyvinut po uroven termindlnich bronchioli
(obr. 1.1). Do 12. tPMA je lumen uzavteno na urovni subglotického prostoru, nasledné
se rekanalizuje a plné otevira. V tomto obdobi se vyvijeji i findlni cévni struktury plic-
niho obéhu a lymfatické cévni recisté. Diferencuji se cilidrni buriky, poharkové a bazalni
buriky epitelu a lze detekovat i buriky hladké svaloviny. Zaroven zacinaji plicni epitelialni
bunky produkovat intrapulmonalni tekutinu, ktera protéka dychacimi cestami do plo-
dové vody. Prostfednictvim plicni tekutiny je v plicich udrzovan mirné pozitivni tlak,
ktery stimuluje dal$i buné¢éné déleni a rtist plice. MnozZstvi intrapulmonalni tekutiny na
konci téhotenstvi (asi 40 ml) odpovida hodnoté funkéni rezidudlni kapacity v okamziku
zahdjeni dychani po porodu. V této dobé se objevuji i prvni dechové pohyby, které také
vyznamné prispivaji k vyvoji plicni tkané. Zaroven se diferencuji dalsi struktury bron-
chidlni stény, pfedevsim slizni¢ni Z1azky, sekre¢ni poharkové buriky a bronchidlni hladka
svalovina, objevuji se primitivni termindlni va¢ky a uzavird se pleuralni dutina. Z aorty
se ptipojuji cévy nutri¢niho obéhu - bronchiélni arterie. V tomto obdobi mtiZze naruseny
vyvoj vést ke vzniku fady vrozenych vad (plicni sekvestrace, kongenitadlni malformace plic
(congenital pulmonary airway malformation, CPAM), tvorba cyst, alveolarni kapilarni
dysplazie, kongenitalni plicni lymfangiektdzie ¢i vrozena brani¢ni hernie).

Faze vyvoje plic

Embryondlni
| 6.-9. tyden
Pseudoglandularni
7-18. tyden
; Kanalikularni
18.-28. tyden

26.tyden 5‘\' —
28.-38. tyden Sakularni
surfaktant p—
? 38. tyden - 21 let veolarni

Obr. 1.1 Vyvoj plic (autorkou obrazku je MUDr. Petra Dvofakova)
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V nasledujici vyvojové fazi, mezi 18. a 28. tPMA (obdobi kanalikularni), dochazi
k rychlému zréni perifernich struktur plicni tkdné. Na termindlni bronchioly navazuji
bronchioly respira¢ni a za¢ind diferenciace tenkosténnych alveoldrnich duktd a pri-
mitivnich plicnich sklipku (terminalnich vac¢ka). V nich se ve 24. tydnu z ptvodnich
kuboidnich bunék diferencuji pneumocyty I. a IL. typu. Soudasné se vyviji a dozrava
alveolarni kapildrni pleten, ktera spolu s pneumocyty L. typu tvofi vlastni alveoloka-
pildrni membranu zajistujici difuzi plynt. Porucha vyvoje v tomto obdobi muize vést
k rozvoji acinarni dysplazie, alveolarni kapildrni dysplazie ¢i plicni hypoplazie.

V nésledném sakularnim obdobi (28.-38. tPMA) se terminalni vacky dale vyvijeji
do sakulii vychdzejicich z distalnich dychacich cest, pokracuje proliferace a diferenciace
plicnich sklipkii i distalni kapilarni sité. Vysledkem tohoto vyvoje je plicni acinus, ktery
je jiz v tomto obdobi schopen zajistit extrauterinni preZiti a zdkladni vyménu plyni.
Kritickym faktorem determinujicim moznost preziti v ptipadé pred¢asného porodu
v této fazi vyvoje je ale tvorba surfaktantu.

1.1.3 Surfaktant

Surfaktant je produkovan pneumocyty II. typu a je spojen s tvorbou typickych lame-
larnich télisek, ktera zajistuji jeho produkci i recyklaci. Primdrni funkei surfaktantu
je snizeni povrchového napéti a udrZeni rozepjatych plicnich sklipkd. To zajistuje
predevsim jeho lipidova slozka (78 %) sloZena z nékolika typti fosfolipidii (dominant-
né dipalmitoylfosfatidylcholin). V mens$im mnozstvi (asi 12 %) jsou pfitomny i dalsi
slozky, jako jsou cholesterol, mastné kyseliny a glyceridy. Asi z 10 % surfaktant tvoti
specifické proteiny. SP-B a SP-C se acastni predevsim povrchovych fyzikalnich déja
v alveolech, SP-A a SP-D se podileji na regulaci zanétlivé odpovédi a obrannych proti-
infekénich mechanismech. Dal$im vyznamnym proteinem je ABCA3, ktery se podili
predev$im na transportnich funkcich pneumocyta II. typu pfi tvorbé surfaktantu.
Geneticky podminéné defekty surfaktantovych proteint jsou spojeny se zavaznymi
patologickymi procesy s difuznim postizenim plicniho parenchymu.

Pteziti extrémné nezralych plodu ptichazejicich na svét v obdobi, kdy je jinak jiz
pritomen ¢aste¢né funkéni acinus, je limitovano pravé nepritomnosti surfaktantu v do-
state¢né kvalité a kvantité. MoZnost podani exogenniho surfaktantu, ktera se datuje
od prelomu 80. a 90. let 20. stoleti, razantné snizila hranici preziti extrémné nezralych
plodi.

Dal$im postupem, jenz miize pomoci v indukei plicni zralosti a iniciaci produk-
ce endogenniho surfaktantu, je podani systémovych kortikoidti matce pti hrozicim
pred¢asném porodu. Podava se obvykle jedna kura betametazonu (dvé davky béhem
48 hodin).

Ptitomnost surfaktantu vyznamné usnadnuje po porodu prvni dechovou aktivitu.
Deficit surfaktantu vede k potfebé vyznamné vyssiho alveolarniho oteviraciho tlaku,
alveoly maji navic tendenci na konci exspiria opét kolabovat. Podani exogenniho sur-
faktantu tak umoznuje zachranu extrémné nezralych déti, které by jinak ani s kvalitn{
intenzivni a ventilaéni pé¢i nemély $anci prezit. Tim se ovSem setkdvame s détmi,
které prichazeji na svét s plicemi ve velmi nezralé fazi vyvoje, na konci kanalikularniho
obdobi. Rozdil ve zralosti plice nezralych déti v éte , predsurfaktantové® a v dobé, kdy
jiz exogenni surfaktant bylo mozné podévat, se promitl dokonce do definice zasadni
plicni patologie, ktera nezralé déti postihuje, tj. bronchopulmonalni dysplazie. Tim, ze
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se diky surfaktantu hranice preziti posunula nize, se setkdvame s détmi, jejichZ plicni
postizeni je odli$né od déti v éfe pred surfaktantem (,,0ld BPD“ a ,,new BPD“ - viz
kapitola 21 — Chronické plicni postizeni z nezralosti).

Jak bude vypadat progndza téchto déti v pozdéjsich fazich Zivota, lze zatim jen
odhadovat.

1.1.4 Alveolarizace

Kone¢nou fazi vyvoje je plnd alveolarizace plicni tkané (od 38. tPMA az do adolescen-
ce). Az 95 % povrchu alveolt tvofi pneumocyty I. typu, jejichz laterdlni vybézky jsou
svou tloustkou mezi 0,025-0,1 pm uzptisobeny pro transfer plyna. Mezialveoldrni septa
se postupné ztencuji a plicni tkan nabyva své jemné struktury. Dozravaji i mechanismy
kontroly a fizeni dychani. U dono$eného ditéte je vyvinuta pfiblizné $estina kone¢né-
ho poctu alveolokapilarnich jednotek. I po porodu pocetni vyvoj alveoltl pokracuje,
v prubéhu prvnich dvou let Zivota dosahuje poctu az 250 miliont a asi ve tfech letech
se pocet jiz blizi poctu alveolt v dospélosti (300-400 miliont). Alveolarizace v dal$im
obdobi zpomaluje, podle recentnich studii nicméné pokracuje az do plného ukonceni
somatického rtistu. Proti dfivéj$im teoriim, Ze vyvoj plic v adolescenci je zavisly jen na
rtistu hrudniku a plic a je pouze objemovy, beze zmény poc¢tu vyménnych alveoloka-
pildrnich jednotek, hovoti i studie, které ukazuji, Ze velikost alveolti se mezi 7.-21. ro-
kem Zivota neméni. Oproti stavu na konci bronchogeneze se do dospélosti objem plic
zvy$i asi 10x a alveolarni povrch asi 20x. Asi 20 % zvétSeni alveoldrniho povrchu je
déano rastem plic a 80 % souvisi s tvorbou novych sept, a tim nartistem poctu alveold.
Soubézné dochézi i k mikrovaskuldrnimu dozravéni.

1.1.5 Poruchy vyvoje respiracniho traktu

Vyvoj dychacich cest a plic je komplexnim déjem, ktery mtiZze byt negativné ovlivnén
fadou neptiznivych faktord. Kromé zasadnich poruch vyvoje vlastniho respira¢niho
systému (napiiklad plicni ageneze ¢i aplazie, stendzy centralnich dychacich cest apod.)
mize jit o naru$eni vyvoje mnoha zevnimi vlivy.

Zasadni problém predstavuje nedostatek prostoru pro vyvoj plice, jak mizeme
pozorovat napr. u diafragmatické hernie. Hypoplazie plic a plicniho kapilarniho fe¢isté
pak muze predstavovat zasadni limit pro preziti ditéte i v pripadé uspésné chirurgické
korekce. Podobné se miize negativné uplatnit i redukce fetdlnich dychacich pohybi pri
utlaku vyvijejici se plicni tkané kongenitalnim chylotoraxem, pfipadné snizené mobilité
hrudniku na podkladé dysplazie hrudni stény ¢i pti omezeni dechovych pohybu u déti
se svalovym onemocnénim. Hypoplazie plic je asociovéna i s oligohydramnionem.
Problémem muze byt také postiZeni vyvoje plic pfi rtiznych genetickych syndromech.
Placentdrni insuficience nebo zavazna malnutrice matky mohou rovnéz negativné
ovlivnit proces alveolarizace a vést ke snizenému poctu alveolokapilarnich jednotek.
Kromé toho bylo prokazano, ze poruchy vyZivy matky v téhotenstvi vedou u potomku
k vy$$imu vyskytu chronickych obstrukénich onemocnéni v dospélosti. Podobné ne-
gativné se uplatriuje i koureni matky v téhotenstvi, které kromé obstrukénich zmén in-
dukuje i bronchialni hyperreaktivitu. Postnatalni vyvoj muze byt naruen zavaznéj$imi
infek¢nimi onemocnénimi (postinfekéni obliterujici bronchiolitida, téZké pneumonie
v ¢asném véku apod.).
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Souhrn pro klinickou praxi

e Vyvoj respira¢niho traktu je souvislym procesem, ktery trva od ¢asnych tydna
gestace az do ukonceni somatického rtistu.

e Nejvyznamnéjsi déje se odehravaji prenatalné a v ¢asném détstvi.

o Kvalitni péce o détsky respira¢ni trakt a véasné feseni pripadnych negativnich
udalosti jsou klicovymi faktory pro zajisténi dobré celozivotni respiraéni pro-
gnozy.
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1.2 Funkcni anatomie respiracniho systému u déti

Jana Tukovd, Petr Pohunek

1.2.1 Uvod

Respiraéni systém zajistuje vyménu dychacich plynd mezi alveolem a kapilarni krvi.
Tato vyména se odehrava na alveolokapilarni membrané podle tlakového gradientu
plynt. Atmosféricky vzduch proudi do alveolu a nazpét prostfednictvim dychacich
cest. Shoda nepanuje v ur¢eni hranic mezi hornimi a dolnimi dychacimi cestami. Ana-
tomové obvykle vychdzeji z vyvoje a za dolni cesty oznacuji larynx, tracheu, bronchy
a bronchioly (ptivodem z vychlipky pfedni stény hltanu), k hornim cestdm pak radi
nosni dutinu, paranazalni dutiny a nazofarynx. Fyziologické a potazmo klinické dé-
leni zohlednuje odli$né fyzikalni podminky a za hranici hornich a dolnich dychacich
cest povazuje prechod mezi extratorakalni a intratorakdlni ¢asti dychacich cest (vstup
trachey do hrudniku na trovni horni hrudni apertury) (obr. 1.2).
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Obr.1.2 Hranice extratorakdlnich a intratorakalnich dychacich cest v misté priichodu trachey horni
hrudni aperturou (autorkou obrazku je MUDr. Petra Dvofakova)

1.2.2  Nosni dutina, nazofarynx, orofarynx

Optimélnim vstupem vzduchu do respira¢niho systému je nosni dutina. Vdechovany
vzduch prochdzejici nosem je nosni sliznici zvlh¢ovan, ohfivan a filtrovan od vétsich
necistot. Dychani usty se za fyziologickych podminek uplatiiuje pii vys$si fyzické akti-
vité. U fady onemocnéni je nosni dychdni omezeno nebo vytazeno (hypertrofie ade-
noidni vegetace, polypy, infekéni ¢i alergicky zanét sliznice, choanalni atrezie apod.).
Eustachova trubice usti do nazofaryngu a onemocnéni této oblasti muze prispivat k jeji
dysfunkci. Nosni dutina, nazofarynx a orofarynx se vyznamné podileji (asi 50 %) na
celkové rezistenci dychacich cest. Priisvit nazofaryngu a orofaryngu je dan velikosti
adenoidni tkdné, tonzil a tonem abduktort faryngu. SniZeni prasvitu se nejvice uplat-
fiuje ve spanku a muaze vést k rozvoji spankové apnoe.

1.2.3 Larynx

Hlavni funkce hrtanu jsou fonace a ochrana dychacich cest pted aspiraci nezddouciho
obsahu shora. Reflexni addukce hlasivek se podili na uzavéru dychacich cest v priibé-
hu polykéni. Paréza hlasivek mtize vést k aspira¢nim pfihoddm. Hlasova $térbina je
nejuz$im mistem velkych dychacich cest u starsich déti a dospélych, u kojenct, batolat
a predskolnich déti je timto kritickym mistem oblast krikoidni chrupavky v subglotic-
kém prostoru. Béhem inspiria se hlasivkové vazy oddaluji, v exspiriu dochazi k ¢astecné
addukci. Nespravnd koordinace tohoto cyklu muze vést k inspira¢ni nebo smiSené
dusnosti, coz je typické pro indukovatelnou laryngealni obstrukei (ILO), dfive ozna-
¢ovanou jako dysfunkce hlasivek (vocal cord dysfunction - VCD).
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