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Celoplicni lavaz velkym mnozstvim fyziologického roztoku je v soucasnosti zlatym standardem [é¢by plicni alveolarni
proteindzy. Toto vzdcné onemocnéni charakterizované akumulaci lipoprotein6zniho materidlu v alveolech vede k respi-
ra¢nimu selhani rlizné tize. V nékterych pripadech neni mozné provést celoplicni lavaz vyzadujici jednostrannou plicni
ventilaci bez rizika zdvazné periprocedurdini hypoxie. V téchto vzacnych pripadech Ize vykon provést za podpory mimo-
télni membranové oxygenace. Pfedkladana kazuistika popisuje pfipad 41letého pacienta Uspésné léceného opakovanou
oboustrannou celoplicni lavazi provedenou za podpory veno-venézni mimotélni membranové oxygenace. Mimotélni
membranova oxygenace je pouzivana k provedeni celoplicni lavaZe u pacientu s rizikem zZivot ohrozujici hypoxie. Zvy3ujici
se dostupnost a bezpecnost metod mimotélni podpory zZivotnich funkci umoznuje rozsifit indikaci jejich pouziti o pfipady,
kdy by provedeni plicni lavédze za pouZziti jednostranné plicni ventilace bylo sice mozné, nicméné zatizené vyznamnym
rizikem komplikaci v disledku zadvazné hypoxie. Tato praxe zvysuje nejen bezpecnost, ale i efektivitu procedury, nebot
umoznuje proveést v jedné dobé oboustrannou lavaz.
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Pulmonary alveolar proteinosis: repeated bilateral whole lung lavage supported
by extracorporeal membrane oxygenation

Whole lung lavage with large quantity of normal saline is the current standard of care treatment of pulmonary alveolar pro-
teinosis. This rare disease characterized by alveolar accumulation of lipoproteinaceous material leads to respiratory failure
of different severity. In some cases, it is not possible to perform the treatment safely without risk of severe periprocedural
hypoxia. These rare cases can be treated with the support of extracorporeal membrane oxygenation. We present a case
of a 41-year old patient successfully treated with repeated bilateral whole lung lavage supported by extracorporeal mem-
brane oxygenation. Extracorporeal membrane oxygenation has been used during whole lung lavage in patients with risk of
life-threatening hypoxia. The increasing availability and safety of extracorporeal life support methods enables more frequent
use of the methods in cases with significant risk of hypoxia related complications that have so far been treated with one lung
ventilation. This practice increases not only safety but also effectivity of the procedure because it enables performance of
bilateral lavage in one session.
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Uvod

Plicni alveoldrni proteindza (PAP) je vzacné (4-6/1000000) plicni
onemocnéni, popsané poprvé v roce 1958 Rosenem, charakterizo-
vané vyplnénim plicnich sklipkl periodic acid-Schiff (PAS) pozitivnim
materidlem, vzniklym pfi poruse homeostézy surfaktantu. Déle je pro
nemoc charakteristickd zachovana struktura plicniho parenchymu
a mikroskopicky nepfitomnost zanétu. Onemocnéni postihuje 2,65x
¢astéji muze, median véku pfi diagnoze je 39 let pro muze a 35 let pro
zeny [1].

Pfi PAP jsou plicni sklipky vyplnény fosfolipidy a proteiny, které
jsou soucasti plicniho surfaktantu. Hromadénim surfaktantu dochézi
postupné k hypoxemické respira¢ni insuficienci. Patofyziologicky se
jedna o poruchu clearance surfaktantu v ddsledku porusené funkce
alveolarnich makrofagt. Clearance plicnimi alveoldrnimi makrofagy je
ovliviiovéna stimulaci granulocyte-macrophage colony-stimulating
factor (GM-CSF).

PAP Ize rozdélit na hereditarni (porucha regulace GM-CSF), auto-
imunitni a sekundarni (porucha funkce nebo poctu alveolarnich makro-
fagl). Sekundarni PAP je ve vztahu s hematologickymi onemocnénimi,
malignitami, autoimunitnimi nemocemi, infekcemi a inhalaci koufe
a prachu. Odhaduje se, Ze 90 % PAP je autoimunitniho plvodu s tvorbou
protildtek proti GM-CSF.

Klinicky obraz PAP zahrnuje nespecifické symptomy, jako ndmaho-
vou dusnost, kasel, Unavu a ztratu véhy. Horecka a vykaslavani sputa
jsou méné obvyklé. V nekterych souborech byly dvé tfetiny pacientl
muzi a kuraci, ackoli vztah koureni k PAP nenf jednoznacny.

PAP je diagnostikovéna na zakladé klinického podezfenf (vétsinou
na intersticialnf plicnf proces), typickym CT nalezem, bronchoalveolarn{
lavédZzi a plicni biopsii. V laboratornim vysetfenti je zvysena laktdtdehyd-
rogenaza, coz je ale nespecificky nalez.

Vroce 1963 byla do é¢by PAP zavedena celoplicnflavdz (whole lung
lavage), ta je i v soucasnosti metodou volby [2]. Procedura je provadéna
v celkové anestezii za pouziti biluminaIni trachedlni rourky a selektivnf
plicni ventilace. Plice jsou lavédzovéany az 50 litry ohratého fyziologického
roztoku. V pfipadé sekundarniho PAP je zasadni lé¢ba zkladniho one-
mocnéni, je-li to mozné. Z experimentalnich écebnych pokusd je zatim

slibné podédvaniexogenniho GM-CSF, at jiZ inhala¢né ¢&i subkutanné [3].

Obr. 1. CT plic pred lécbou s difuznimi intersticidlnimi zménami cha-
rakteru ,crazy paving”
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Déle se v pripadé autoimunitniho PAP pouzivd lé¢ba rituximabem nebo
plazmaferézou [4], tyto postupy viak nejsou univerzalné adoptovany

a vyzadujf dalsi ovéfeni pred zavedenim do rutinnf praxe.

Popis pripadu

41lety pacient, muz, 173 cm vysoky, vazici 97 kg, byl vysetfovan pro
zhorsujici se dusnost. Potize mél 3 mésice pred pfijetim, postupné se
zhorsovaly od ndmahové dusnosti az po dusnost klidovou, trvale mél
produktivni kasel, obc¢as s minimélIni pfimési krve. Vanamnéze pacienta
byl nikotinismus (20 let, 1 krabicka denné) a dlouhodobd pracovnf
expozice prachu pfi praci se sbijeckou.

Na CT plic byly patrné oboustranné difuzni intersticiadlni zmény
charakteru ,crazy paving” s hilovou lymfadenopatif a nékolika zanétli-
vymi kondenzacemi (obr. 1). Na EKG byl patrny blok levého Tawarova
raménka nezndmého stafi. Echokardiograficky nalez byl normalini.
Bronchoskopie ukézala difuzni slizni¢ni zmény se zpénénou hlenovou
sekreci, bronchoalveolarni lavaz derivovala mlé¢né zkalenou tekutinu.
Provedend transbronchidlni biopsie zjistila PAS pozitivni hrudkovity
materidl (obr. 2) a potvrdila diagnézu plicni alveoldrni proteindzy.
Protilatky proti GM-CSF nebyly vysetieny.

Byla naplédnovana celoplicni lavéz v celkové anestezii. Dva tydny
pred pldnovanou lavazi se stav komplikoval pneumonii, pacient byl
empiricky lé¢en ciprofloxacinem, piperacillinem/tazobaktamem a flu-
konazolem. Postupné byla vysazena imunosupresivnilé¢ba kortikoidy
nasazena jako terapeuticky pokus pfed urcenim spravné diagnézy. Po
vyléceni plicniho infektu byla za pokracujici lé¢by antibiotiky provedena
celoplicni lavaz. V dobé planované plicni lavaze byl pacient klidové
dudny, zavisly na kyslikoveé léchbe (SpO, bylo 90 % pfi oxygenoterapii
pratokem 3 1/min, 83 % na vzduchu). Riziko hypoxemie pfi ventilaci
jedné plice béhem lavaze bylo zhodnoceno jako pfilis vysoké a z toho
ddvodu jsme se rozhodli provést vykon za podpory mimotélni veno-
-vendzni membranové oxygenace (VV ECMO). Predpokladali jsme, ze
mimotélni oxygenace také umozni provést sekvencni lavaz obou plic
béhem jedné procedury.

Pacientovy dychaci cesty byly po Uvodu do anestezie zajistény tra-
chedlni intubaci, byl zaveden vstup do centrdlniho Zilniho fecisté a do
arterie. Poté byly zavedeny kanyly pro ECMO cestou pravé juguldrnf Zily

Obr. 2. Plicni alveoly vypinéné PAS pozitivnim materidlem,
zvetseno 100X
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(ndvratova kanyla, 17 Fr, 15cm) a pravé femoralini Zily (drenazni kanyla,
21 Fr, 38 cm). Poloha koncd kanyl byla ovéfena jicnovou echokardiogra-
fif. Anestezie byla udrzovéna sufentanilem a propofolem, myorelaxace
cisatrakuriem, antikoagulace heparinem k ACT 150-2005s. Po spustent
mimotélni oxygenace byla provedena selektivniintubace levostrannou
biluminalni kanylou velikosti 41, bronchoskopicky ovérena poloha kanyly
a otestovana tésnost pfi 50 mbar. Lavaz byla provadéna v horizontalni
poloze na zddech fyziologickym roztokem ohfatym na 37 °C v davkéach
po 1000 ml. Fyziologicky roztok byl do plice napoustén béhem 2 minut
gravita¢nim spadem 30cm H.,O za poklepové masaze hrudniku a vy-
poustén pasivne gravitacnim spadem. Celkovy objem lavédze byl 24| pro
levou plicia 27 | pro plici pravou. Zpocatku byla vyplachové tekutina kalng,
béZové barvy, lavaz byla opakovéna az do vycefeni do mirné opalescen-
ce (obr. 3). Beéhem lavaze levé plice byla prava plice fizené ventilovana
objemem 300 ml, PEEP 5 mbar, Pplat 20 mbar, FiO, 50 %, priitok krve
oxygenatorem byl 3,0/min. Po ukonceni lavaze levé plice byl zvysen
pritok oxygendtorem na 3,4 1/min, byl proveden rekruitment manévr
a zahdjena ventilace levé plice (Pplat 30 mbar, PEEP 20, FiO, 0,5). Plicni
poddajnost bezprostfedné po proplachu byla velmi nizka (5 ml/mbar),
béhem 60 minut se upravila na plvodni hodnoty okolo 20 ml/mbar. Po
ukoncenflavaze levé plice byla stejnym zpUsobem provedena lavéz plice
pravé. Po dokoncenf lavaZe pravé plice byl proveden jej rekruitment
a byla zahdjena ventilace obou plic. Za 30 minut od ukoncenf lavaze
byla dostate¢né obnovena funkce plic (Vte 550 ml, Pplat 30, PEEP 12,

Obr. 3. Vyplachovd tekutina na zacdtku a konci procedury
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Fi0, 0,6, SpO, 95 %), byla ukon¢ena mimotéInf oxygenace a extrahovany
kanyly. Peroperacné nedoslo k hypoxii, béhem anestezie byla podavana
infuze noradrenalinu k udrzenti cilového krevniho tlaku. Béhem lavaze se
vstiebalo 1300 ml fyziologického roztoku, dalsich 800 ml fyziologického
roztoku bylo pouzito jako priming mimotélniho obéhu a doslo ke klinic-

Obr. 4. RTG snimky plic pied lécbou, po 1. a po 2. lavdzi
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Tab. 1. Vyvoj krevnich plynt a spirometrickych vysledki béhem lécby

Sa02 [%] pa02 [kPa] paCo02 [kPa] Celkova plicni kapacita Transferfaktor pro CO

[% nalezité hodnoty] [% nalezité hodnoty]
Pred 1. lavazi 83 73 49 39
Pred 2. lavazi 89 75 69 29
3 mésice po 2. lavézi 96 10,5 80 69

ky nevyznamnému vzestupu sérové hladiny chloridového aniontu ze
106 mmol/I na 114 mmol/I. Celkova doba vykonu byla 8 hodin 30 minut,
mimotélni oxygenace trvala 5 hodin, po 14 hodinach od ukonceni vykonu
byl pacient nekomplikované extubovan.

5dnipo provedenilavaze doslo ke zhorseni respiracni insuficience
v ddsledku pneumonie, byl nasazen empiricky meropenem a cilené
vorikonazol pfi opakovaném zachytu Aspergillus species v bronchialnim
aspiratu. 30 dni po provedené lavazi byl pacient propustén do domaci
péce bez potfeby oxygenoterapie.

Meésic od propusténi byl pfi kontrole konstatovan nedostatecny
efekt 1é¢by a byla indikovana dalsi celoplicni lavaz. Pacient po prvni
lavazi omezil koufeni, nicméné s nim nepfestal Uplné. Subjektivné se
citil ,o trochu lépe” neZ pred lavazi. Na CT plic byla patrnd mirna regrese
intersticidlnich zmén, vyznamna regrese mediastinalni lymfadenopa-
tie, vymizely pGvodni zanétlivé kondenzace a objevily se tfi nové. Pro
nedostatec¢ny efekt byla indikovéna dalsi celoplicni lavaz.

Druhd procedura byla provedena 85 dni po prvni stejnym zpUso-
bem, bylo pouzito celkem 23 litr(i fyziologického roztoku pro levou plici
a 26,5 litrl pro pravou. Celkova doba vykonu byla 7 hodin. 16 hodin po
ukoncenflavaze byl pacient extubovan. 10 dni po vykonu byl propustén.

Pfi kontrole 3 mésice po poslednf lavazi doslo k vyznamnému
Ustupu potizZf, pacient byl dusny jen pfi rychlé chdzi do schodd, scho-
pen béznych ¢innosti i ndvratu do prace. Hodnoty krevnich plynt se
normalizovaly, spirometrie ukdzala jiz jen lehkou restrikénf poruchu
(tab. 7). Na RTG byla patrna regrese difuzniho zastfenf i loziskovych
zmeén (rentgenoveé snimky plic v pribéhu lécby jsou na obr. 4). Pacient
po druhé lavazi zanechal koufen.

Diskuze
Celoplicnf lavaz je zlatym standardem lécby plicnf alveoldrni pro-
teindzy. U ¢asti pacientd respiracni selhani neumoznuje bezpecnou

jednostrannou plicni ventilaci a v téchto selektovanych pfipadech je
mozné provést vykon za podpory mimotélni oxygenace [2, 5. Prvni
publikovany pfipad Uspésné 1écby celoplicnilavazi s podporou ECMO
byl v roce 1984 [6] a od té doby bylo publikovdno 25 kazuistik nebo
soubord kazuistik [7]. Vzhledem k nizké incidenci onemocnéni jde tedy
o velmi ojedinéle provadeény postup. V naprosté vétsiné publikovanych
pfipadd se jednalo o pacienty s tézkym hypoxemickym respiracnim
selhdnim vylucujicim provedeni celoplicni lavéze standardnim zpd-
sobem. V pfipadé ndmi prezentované kazuistiky se jednd o pacienta
z tzv. ,Sedé zény". Respiracni selhdni nedosahovalo tize vyzadujicf
umélou plicni ventilaci, pacient byl stabilizovdn na oxygenoterapii.
Nejednalo se tedy o extrémnf respira¢ni selhdni zjevné znemoznujicf
proveden( celoplicnf lavdZe za jednostranné plicnf ventilace, nicmé-
né riziko zavazné periprocedurdini hypoxemie a nasledné tkanové
hypoxie bylo vyhodnoceno jako vysoké a presahujic rizika spojena
s pouzitim mimotélni oxygenace. Na rozdil od jinych vykonl provadé-
nych pfijednostranné plicni ventilaci neni v pfipadé celoplicni lavaze
mozné dostatecné rychle fesit periproceduralné vzniklou zavaznou
hypoxemii ukoncenim jednostranné ventilace, nebot lavaZzovana plice
neni schopna i pfes ukoncenf procedury jesté nekolik desitek minut
plnit svoji okyslicovaci funkci. Domnivéme se tedy, Ze se stoupajicf
dostupnostf a bezpecnosti metod mimotélni podpory ventilace je
vhodné zvazit jejich elektivni pouzitii v situacich, kde by bylo mozné
provést celoplicnflavéz jen za pomocijednostranné ventilace, nicmé-
né s vyznamnym rizikem komplikacf v ddsledku hypoxie. Objektivn{
kritéria pro rozhodnuti neexistuji, je tedy nutné individudlné zvazit
rizika a pfinosy pouziti mimotéIni oxygenace. V Uvahu je tfeba vzit
také fakt, ze mimotélni oxygenace umoznuje provést lavaz obou plic
béhem jedné procedury a tim vyznamné zkrétit ¢as lé¢by. Nevyhodou
tohoto pfistupu jsou kromé rizik spojenych s kanylaci a mimotélnim
obéhem i vyssi finan¢ni néklady.
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