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Klinické udaje:
79-lety pacient s protrahovanym pneumotoraxem a bul6znim postizenim apexu levé plice.
Vzhledem k nerozvijejici se plici indikovana resekce apexu levé plice.

Makroskopicky popis:
Resekat Casti plice velikosti 100x31x25 mm, uzavien svorkami v délce 90 mm. Plicni tkan
emfyzemat6zniho vzhledu s patrnou bulou.

Mikroskopicky popis:

Casti plicni tkané se subpleuralnim, relativné ohrani¢enym loZziskem fibrozy a elastozy, v
jehoz okoli nachdzime reparativni fibrézu a ireguldrni a buldzni emfyzém. V popsaném
loZisku elastozy je patrny disperzné antrakoticky pigment, kalcifikace, kostni metaplazie.
Krevni cévy na periferii loziska vykazuji stendzu az obliteraci lumen a zmnozeni elastickych
vladken. V alveolech jsou zastiZzeny skupiny siderofagu po star§im krvaceni. Vlakna plisné
nezjisténa.

Specialni vySetieni: Van Gieson-elastika, PAS, Fe, Grocott

Diagndza:
Idiopaticka pleuroparenchymatdzni fibroelastoza (IPPFE)

Diskuze:

IPPFE je vzacna, nova jednotka, ktera se prvné objevila v literatute v roce 1992 pod
oznacenim ,,plicni fibr6za horniho laloku* nebo ,,Amitaniho nemoc®. Oznaceni
pleuroparenchymatodzni fibroelastoza se objevuje az v 2004 a v roce 2013 byla zafazena mezi
skupinu vzacnych idiopatickych intersticidlnich pneumonii (IIP).

Léze se objevuje u dospélych bez vztahu k pohlavi, vékové rozmezi je 30- 65 let,

S primérem kolem 57 let.

Etiologie je nejasnd, v 10-30% je idiopatickd. Byla popisovadna asociace s transplantaci
kostni dfen¢/hematopoetickych kmenovych bunégk, s chronickou rejekcei transplantované plice,
ve vztahu ke kolagennim cévnim nemocem, po chemoterapii (bischloronitrosurea) 1
familiarn€. Soucasné byly popsany piipady v souvislosti s rekurentni respira¢ni infekei a to
zejména kmenem Aspergillus, a Mycobacterium avium-inntracellulare.

Jednotka nema vztah ke koufeni.

Klinicka prezentace: respiracni ptiznaky jsou obdobné jako u intersticidlnich plicnich
procest: rekurentni infekce dychacich cest, chronicky kasel a ndmahova dyspnoe, bolesti na
hrudi, maze byt ztrata hmotnosti, ale pacient mize byt i bez symptomt.

Jako nejnapadnéjsi forma prezentace, na rozdil od jinych IIP, se objevuje pneumotorax nebo
pneumomediastinum asi u 30 % pacientd.

Typicky je radiologicky obraz, kdy je patrno Casto bilateralni apikalni ztluSténi pleury,
ztrata objemu horniho laloku kvili retikuldrnim a nodularnim abnormalitam jako rozSifeni
interlobarnich sept. MiiZze dochézet k rozsiteni do dolniho laloku.

Histologicky obraz zahrnuje fibrézu visceralni pleury, zietelnou denzni intraalveolarni
subpleuralni fibroelastdzu, sloZzenou z denznich kolagennich vladken a zejména depozice
elastickych vldken. Pfechod z oblasti fibroelastozy do zdravé tkan€ je nahly, zietelny. Pro
diagnozu je dilezité barveni elastiky metodou Verhoeff van Gieson, vykazujici



charakteristicky vzhled. Popsand byla také mirna, roztrouSend mononuklearni zanétliva
infiltrace.
Diferencialni diagn6za zahrnuje:

- Procesy s fibroznim rozsifenim pleury - postiradia¢ni postiZeni, tuberkuléza,
aspergildza.

- Jizveni.

- Plicni procesy a intersticialni pneumonie ve fibrézni fazi.

- ,,Apical cap“- lokalizovana fibrozni léze hornich lalokd, objevujici se zejména u
kurak.

U ostatnich vySe zminénych fibrotizujicich plicnich 1ézi chybi depozice elastickych vlaken
nebo je pfitomna v minimalnim mnozstvi.

Terapie neni specificka. Terapeuticky se zkousely kortikoidy, N-acetyl cystein,
imunosupresiva s riznym vysledkem. Definitivni 1é¢ba, zejména pti progresi, je pouze
transplantace.
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