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Idiopaticka plicni fibréza (IPF) je difuzni primarné fibrotizujici plicni proces nejasné etiologie. Do roku 2011 byla IPF nelécitelna, tzn. ze
zadné lécebné postupy do té doby pouzivané nebyly efektivni na zakladé mediciny zaloZzené na dikazech. Pfelom v Ié¢bé nastal po
zavedeni pirfenidonu do lé¢ebné praxe IPF. V CR byl tento Iék dostupny jiz od roku 2011 v tzv. programu na jméno pacienta, pak od roku
2012 po registraci pripravku v zemich EU bylo mozné lék pro pacienty s IPF ziskat na tzv. mimofradny dovoz. Od 1. 7. 2014 je pirfenidon
(ESBRIET, Roche) hrazen z prostiedkl zdravotniho pojisténi. Pirfenidonem byla odstartovana nova éra pro pacienty s IPF i pro jejich
Iékare. Krom tohoto léku se dostava na trh v ramci EU dalsi antifibroticky 1€k, a to nintedanib (OFEV, Boehringer-Ingelheim). Je velmi
pravdépodobné, ze do Iécby IPF v nejblizsi dobé zasahnou i jiné léky, ovliviiujici fibroproliferaci, Ié¢ba IPF tedy bude skytat Sirokou skalu
fenotypové specifickych léceb véetné kombinované lécby. My vsichni, kdo pacienty s IPF Ié¢ime, se na to jiz velmi téSime.

Kli¢ova slova: idiopaticka plicni fibroza, l1écba, pirfenidon, nintedanib, fenotypové specificka lécba.

Idiopathic pulmonary fibrosis (IPF) is a diffuse primarily fibrosing lung disease of unknown origin. Until 2011 IPF was considered untre-
atable, i.e. the currently used treatment modalities did not show any effectivity from the point of view of evidence-based medicine. The
introduction of pirfenidone counted for the milestone in the treatment of IPF. In the Czech republic this drug was available from autumn
2011 by means of so called named-patient programme and since 2012 after a registration in EU pirfenidone was available in the Czech
republic via extraordinary reimbursement of imported drug. Since 1st July 2014 is pirfenidone (ESBRIET, Roche) regularly reimbursed
by healthcare insurance funds. Pirfenidone started new era for patients with IPF and for their physicians as well. Aside this drug a new
antifibrotic agent, nintedanib, is emerging on EU market (OFEV, Boehringer-Ingelheim). It is highly probably that in a near future more
drugs influencing mechanisms of fibroproliferation will appear and IPF treatment options will offer a wide scale o phenotype- specific

treatment modialities, combined treatment included. All of us who care for IPF patients look for that with a hope.

Key words: idiopathic pulmonary fibrosis, treatment, pirfenidone, nintedanib, phenotype, specific treatment.

Idiopatické plicnf fibréza (IPF) je speci-
fickou formou chronického fibrotizujiciho
intersticidlnfho procesu dospélych nejasné
etiologie s histopatologickym a radiologickym
obrazem obvyklé intersticidlni pneumonie
(UIP). Vyskytuje se vyhradné u dospélych, a to
stfednfho a starsfho véku. Do roku 2011 byla
IPF nemocf prakticky nelécitelnou, do té do-
by uZivané lécebné metody, at uz kortikoidy
samotné, nebo kombinovand imunosupre-
se, pfipadné tzv. trojkombinace nepfinasely
efekt 1é¢by na zdkladé mediciny zalozené
na ddkazech (1, 2). Po objeveni se prvniho
antifibroticky pdsobiciho Iéku, pirfenidonu,
lécba IPF dostala zcela novy rozmér, IPF se
stala nemocf [é¢itelnou. V této situaci se tedy
jevi zcela zdsadni, aby pacienti s IPF byli
diagnostikovdni, a to diagnostikovdni vcas,
aby dostali Sanci na cilenou lé¢bu svého
onemocnéni, kterd je dostupnd v Centrech
pro diagnostiku a lé¢bu intersticidlnich plic-

nich procesd, jejichZ seznam je dostupny na
www.pneumologie.cz.

IPF neni zatim zcela jasna, zda se vsak, ze jde
o uniformnf patologickou odpoved plicni tka-
né na rdzna infekeni i neinfekeni agens, kterd
pravdépodobné zpdsobuji opakované poskozeni
vystelky plicnich sklipkd vyustujici v nekontrolo-
vatelné a progreduijici jizveni. Patogenetickym
podkladem IPF je patologicky vzor hojeni pora-
néni plicnich sklipkd, které Ustiv rozsahlou a defi-
nitivni devastaci plicnf architektoniky a respiracni
selhdni. V tomto procesu hraje nepochybné roli
nerovnovaha oxida¢nich a enzymatickych po-
chodU a nerovnovéha spektra cytokind. Oxida¢ni
stres se v patogenezi IPF uplatriuje hlavné pfi
vzniku inicidlnich mikroskopickych 1ézi alveolarni-
ho epitelu a podili se na nemoznosti Uspésného
zhojeni téchto |ézi. V réamci role nerovnovahy pro-
teolytickych enzymU v patogenezi IPF je zfejmé
dominantni nepomér spektra metaloproteindz
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(matrix metalloproteinases, MMP) a jejich tkéro-
vych inhibitor( (tissue inhibitor of metalloprotei-
nases, TIMP) v intraceluldrnim a extracelularnfim
kompartmentu. Z cytokinC hrajf pravdépodobné
krucidlni roli v etiopatogenezi IPF Th2 cytokiny,
atointerleukiny 4 a 13 (IL-4, IL-13). Oba podporuji
rast fibroblastl a produkci kolagenu a zvysuji
produkci transformujicicho rlstového faktoru
beta 2 (TGF- 2) lidskymi bronchidlnimi epiteliemi.
TGF-B je klicovym cytokinem v indukci fibroproli-
ferativniho hojentf alveoldrniho poranént. Indukuje
transkripci genu kolagenu typu | a fibronektinu
ve fibroblastech. Fibroblasty vznikaji v plicni tkani
v ramci IPF transdiferenciaci z epitelialnich bunék
(epitelo-mezenchymalni transdiferenciace), je ale
pravdépodobné, Ze ¢ast jich pficestovava do plic
z kostni dfené. Na vznik IPF ma nepochybné vliv
i starnuti, nebot se s nemoci nesetkdme u jedin-
cl pod 45 let véku, plsobf zde také genetickd
vybava jedince. Ta totiz urcuje genetickymi mu-
tacemi a variacemi (polymorfismy) jednak slozenti
a mnozstvi mucinu v plicich (polymorfizmy genu



Obrdzek 1. CT s vysokou rozlisovaci schopnosti
u pacienta s plicnf fibrézou

Obrdzek 2. \/zorky plicni tkdné ziskané transbron-
chidlnf kryobiopsif
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Obrdzek 3. Histopatologicky obraz UIP v preparatu
z chirurgické plicni biopsie

pro mucin — MUC 5B) a jednak sloZenf cytokinové-
ho spektra (polymorfizmy genu pro IL-4 mohou
kupfikladu ovlivnit produkci tohoto cytokinu) (3,
4,5,6).V zavislosti na postupujicim poznani cest
patogeneze IPF dale pokracuje vyvoj lécebnych
metod zasahujicich pfimo tyto patogenetické
cesty, a to blokddou medidtorti fibroprolifera-
ce, receptorti a cest transkripce a doddvdnim
bunék (mezenchymdlni kmenové buriky) ¢i
molekul (mi RNA) modifikujicich expresi jed-
notlivych medidtorti (7,8, 9, 10).

Epidemiologickd data u IPF nejsou pfesné
zZndma, ale nemoc ma zi'ejmé stoupajici vyskyt.

V 90. letech minulého stoleti se uvddéla inciden-
ce kolem 3/100000, ale nyni uvadéji americké
registry odhadovanou prevalenci 13-20/100 000
a incidenci 74/100000 u Zen a 10,7/100000
u muzd. Pacienti s IPF jsou nejcastéji ve stfednim
véku, v rozmezi od 40 do 70 let, ¢astéji nemoc
postihuje muze, kuraky. Aktualni epidemiologic-
ké situace IPF v CR nenfzndma.

IPF se klinicky projevuje progredujicindma-
hovou a posléze klidovou dusnosti, snadnou
unavitelnosti, kaslem a v pozdéjsich fazich pfi
nastupujici hypoxemii i cyanézou. U tif ¢tvrtin
pacientl se také vyskytuji fenotypové projevy,
jako jsou pali¢kovité prsty s nehty tvaru hodi-
nového sklicka a poslechovy fenomén krepitu
slySitelny nad plicnimi bazemi. | kdyz je pro IPF
typicky pozvolny a pliZivy néstup dusnosti s po-
malu progredujicim zhorsovanim, u nékterych
pacientd se vyskytnou epizody tzv. akutni exa-
cerbace IPF, kdy dojde k ndhlému klinickému
zhorseni s poklesem plicnich funkci a radiologic-
kym obrazem tzv. opacit mlé¢ného skla (GGO)
svédcicim pro difuzni akutni poskozenf alveold.

Funkené je charakterizovana IPF restrikéni
ventilacni poruchou a vyznamnou poruchou
plicni poddajnosti. Transfer faktor (TL_)) je vy-
znamné sniZen, a to ve vétsi mife nez by odpo-
vidalo redukci VC. Charakteristickym nélezem
u IPF je hypoxemie, zprvu pouze ndmahovg,
posléze i klidova.

Pro diagnozu IPF je zdsadni vysetfeni
vypocetni tomografii hrudniku s vysokym
rozlisenim (HRCT). Mélo by byt provedeno
vzdy pfi podezfeni na IPF, samotny zadopred-
ni skiagram hrudniku neni dostate¢ny pro
vylouceni nebo potvrzenf zmén typickych
pro IPF. Typicky radiologicky ndlez na HRCT
hrudniku vykazuje obraz obvyklé intersticial-
ni pneumonie (usual interstitial pneumonia-
UIP), charakterizovany retikulaci a pruhovi-
tymi opacitami's obrazem vostinovité plice
s maximem subpleurdlné a v bazich plicnich
a minimalni nebo zadné okrsky tzv. aktivnich
zmén - opacity mlé¢ného skla (GGO), infiltra-
ce, granulomy (obrazek 1).

Bronchoalveoldrni lavdz (BAL) je u IPF po-
mocnym vysetienim a hraje hlavné diferencialné
diagnostickou roli. Pro IPF je typické zmnoZeni ne-
utrofilnich granulocytd, obvykle s malou pfimési
eozinofill, lymfocyty byvaji zvyseny minimalné.
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Pokud nalezneme vyrazné zmnozeni lymfocytd,
musime vzdy uvazovat o jinych diagnézach, a to
exogenn/ alergické alveolitidé, nebo plicnim po-
stizeni pfi systémovych nemocech pojiva.

Plicnf biopsii indikujeme pouze u pacientd,
kde diagnéza nenf jasna na zakladé klinického
obrazu a nalezu na HRCT hrudniku. Obvykle
indikujeme chirurgickou plicni biopsii cestou
videothorakoskopie (VATS). Pfed jeji indikaci mu-
sime vzdy zvazit, zda je pacient schopen zékrok
podstoupit. Chirurgicka plicni biopsie mdze vy-
volat akutni exacerbaci IPF, a pacienta tak ohro-
zit pfimo na Zivoté. Tato komplikace je ¢astéjsi
u pacientld s pokrocilou fibrézou a u pacient(
nad 65 let s TL  niz8i nez 35% nalezitych hodnot
(NH). Méné invazivni, novou metodou ziskavajici
validni kousky plicni tkdné pro diagnostiku IPF,
zvlasté u rizikovych pacientd, je transbronchidlnf
kryobiopsie, kterou je moZzno odebrat vzorky
plicni tkdné o prdmeéru az 6-10mm (obrazek 2)
Histopatologicky obraz u IPF zachycuje obraz
UIP s pfevahou jizveni a destrukci plicni ar-
chitektoniky (obrazek 3).

IPF by méla byt stanovena na zakladé multi-
disciplindrniho konsenzu pneumologa, radiolo-
ga znalého problematiky intersticidlnich plicnich
procest a pffpadné pneumopatologa. Krucidlni
roli hraje v diagndze IPF klinicky obraz s ndlezem
ndmahové dusnosti, krepitu a pali¢kovitych
prsti u pacienta stfedniho a starsiho véku
s HRCT obrazem UIP. Plicni biopsie nenf striktné
vyzadovana, pouze v situaci, kdy podle klinického
obrazu a HRCT neni diagnéza jednoznacna. Nutné
je vylouceni ostatnich pficin, které by mohly vést
k HRCT a histopatologickému obrazu UIP (exo-
genni postizeni plicniho intersticia — anamnéza
expozice anorganickym a organickym prachdm,
systémové nemoci pojiva — podle mimoplicnich
pifznakd a imunologickych parametrd) (11, 12).

Lécbu IPF podle modernich pravidel Ize roz-
délit na Ié¢bu farmakologickou, a to kauzalni
a podplrnou, na lé¢bu operacni — transplantaci
plic a na pomocné nefarmakologické metody
|é¢by (rehabilitace).

Pirfenidon je prvnim lékem, ktery zasahuje
pfimo do patogeneze IPF, i kdyZz mechanizmus
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jeho ucinku neni doposud v detailech objas-
nén. Nicméné jsou dlkazy pro antifibrotické
i protizanétlivé ucinky tohoto Iéku v modelu
bleomycinem indukované a posttransplantac-
ni plicnf fibrézy. Pirfenidon snizuje proliferaci
fibroblastd a produkci s fibrézou asociovanych
proteinl a cytokind pravdépodobné inhibici
TGFB, a destickového rlstového faktoru (plate-
let-derived growth factor, PDGF) cestou blokady
nukledrni translokace proteinu SMAD (Sma- and
Mad-related protein). Klinickd ucinnost lécby
pirfenidonem byla prokdzana v nékolika stu-
diich, spole¢né analyze multindrodnich studif
CAPACITY 004 a 006, japonské studii Shionogi
(SP3) a nasledné ve studii ASCEND. Pirfenidon
prokazatelné ve studii ASCEND zpomaloval pro-
gresi nemoci, a to zpomalenim poklesu plicnich
funkcf (ve skupiné pacientl lécenych pirfenido-
nem bylo méné téch, u kterych doslo k poklesu
VC o 10% a vice, a vice téch, ktefi neméli zadny
pokles VC, pirfenidon navic statisticky vyznamné
snizoval i pokles 6-MWD a prodluzoval preziti
bez progrese onemocnéni). Spole¢nou analyzou
studif CAPACITY 004 a 006 a ASCEND byla navic
prokdzana redukce mortality ze v3ech pficin i na
IPF ve skupiné Iécené pirfenidonem oproti pla-
cebu. Pirfenidon tedy jednoznaéné prokdzal
lécebny efekt u pacientt s IPF, a byl dokonce
oznacen americkym ufadem Food and Drug
Administration (FDA) jako prilomovy lék
vIécbé dosud nelécitelné nemoci - IPF (13, 14).
Cena a Uhrada piipravku je v CR stanovena od
1. 7. 2014. Pirfenidon je dostupny v rezimu vy-
soce inovativniho Ié¢ebného prostfedku (VILP)
pro pacienty s IPF s VC mezi 50-80 % NH
aTL_, vyssineZ 35% NH, a to v Centrech pro
diagnostiku a lécbu intersticidlnich plicnich
procesti CPFS (www.pneumologie.cz), navic po
predchozim souhlase revizniho lékare s Ié¢bou
(preskripcni omezeni W). Pacienti musi jednak
splnit vyse uvedend vstupni kritéria pro 1é¢bu
pirfenidonem, nesméji koufit, a navic u nich mu-
sf byt déle prokdzénai tc¢innost Ié¢by. V praxi to
znamena, Ze jsou pravidelné nejméné po Sesti
mésicich kontrolovani a pfi kontroldch nesmi byt
patrny pokles VC 0 10% a vice a pokles hodnot
TL., 0 15% a vice ve tfech po sobé nasleduiji-
cich Sestimésicnich intervalech. Kazdy pacient
léceny pirfenidonem také musi byt zaznamenan
v Registru VILP, ktery je podregistrem Registru
idiopatické plicni fibrézy vedeném Sekci pro
diagnostiku a lé¢bu intersticidlnich plicnich
procesd Sekce IPP) Ceské pneumologické a fti-
zeologické spolec¢nosti (CPFS) a spravovaném
Institutem biostatistiky a analyz (IBA) Masarykovy
Univerzity v Brné. Cilova davka pirfenidonu je

3% 3 cps, tedy celkem 2403 mg/den. Pacienti
zahajujf 1é¢bu 1.-7. den dévkou 3x 1 kapsle (cps)
pirfenidonu po 267 mg/den, 8.-15. den se pak
déavka zvysuje na 3x2 cps po 267 mg/den a od
16. dne pak uZivaji 3x3 cps po 267 mg/den.
Pacienti, ktefi kdykoli v prlibéhu Ié¢bu prerusi
na vice nez dva tydny, zacinaji opét inicialni fazi
|é¢by. Pacienti, ktefi trpf vyraznymi nezadoucimi
gastrointestinalnimi Ucinky (viz nize), mohou mit
ddvku pirfenidonu redukovénu na nejvyssi tole-
rovanou (kupfikladu 3x2 nebo pouze 3x 1 cps
po 267 mg/den). Také v pripadé fotosenzitivni
reakce &i vyznamné elevace hodnot jaternich
testl je zpravidla nutna prechodna redukce da-
vky léku, ¢i ipIné preruseniécby. KaZdy pacient
musi byt pFi zahdjeni Ié¢by sezndmen s foto-
toxicitou léku a s nutnosti soustavné ochrany
proti slune¢nimu zdfeni (celorocné krémy s vy-
sokym ochrannym faktorem, tzv. sun-blockery
a krytf casti téla exponovanych slunecnimu
zateni odévem a pokryvkou hlavy). Pirfenidon
je metabolizovan prevazné cestou CYPTA2.
Vzhledem k tomu soucasné podavani latek
a lékd omezujicich ¢i blokujicich tento enzym
ovliviiuje vyrazné metabolizmus pirfenidonu.
Je proto potfeba zjistit, zda pacient neuziva tyto
léky (fluvoxamin, enoxacin, ciprofloxacin, amio-
daron, propafenon), a v piipadé, ze ano, je nutné
je bud' vysadit (fluvoxamin), nebo redukovat
davku pirfenidonu. Tabdkovy kour je naopak
induktorem CYP1A2, a tak ovliviuje vyznamné
farmakokinetiku a tim biologickou dostupnost
(expozici) pirfenidonu, a to az 0 50%, a proto by
pacienti neméli koufit. Navic nekoufenf je samo
0 sobé jednou z podminek Uhrady pirfenidonu
v CR. Vyznamnym induktorem CYP1A2 je té2
jedno z nejucinnéjsich antituberkulotik — rifam-
picin. Souc¢asnému podavani pirfenidonu a rif-
ampicinu bychom se proto méli pokud mozno
vyhnout. Inhibitory protonové pumpy (jme-
novité omeprazol) jsou také slabymi induktory
CYP1A2. Vzhledem k tomu, Ze u pacientt s IPF
podavame tyto pfipravky jako prevenci alveolar-
nich poranéni na podkladé asymptomatického
refluxu, hrozi snizeni biologické dostupnosti
soucasne podavaného pirfenidonu. Vyhodnéjsi
se v tomto pfifpadé jevi podavani esomeprazolu,
ktery indukuje CYPTA2 podstatné méné.

Od 15. 1. 2015 je registrovan v EU nintedanib,
ktery doposud byl v CR dostupny pro pacienty
s IPF v ¢asném pristupu, nyni by mél byt az do
stanoveni ceny a Uhrady dostupny na vyzada-
nou mimofadnou Uhradu po souhlasu paciento-
vy pojistovny v nékterych omezenych indikacich
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(intolerance pirfenidonu, pacient nespliuje indi-
ka¢nfomezeni pro lé¢bu pirfenidonem, tj. ma VC
vy3$3inez 80%, pfipadne TL , v rozmezi 30-35%
nélezitych hodnot). Nintedanib je tyrosinkindzo-
vy trikindzovy inhibitor (blokédda VEGFR, PDGFR
a FGFR), ktery v ddvce 150 mg 2krét denné poda-
vané peroralné také prokazatelné snizuje pokles
plicnich funkci [15]. Obvykle je pacienty dobfre
tolerovan, mezi nejcastéjsi nezaddouci Ucinky
patii prdjmy, které se obvykle dafi zvladnout
podavéanim loperamidu a pfipadné redukci dav-
ky léku na 2x 100 mg, a elevace jaternich testd,
kdy té7 vétsinou pomuze prechodné snizeni
davky léku.

U pacientd s IPF obvykle podévame jesté
N-acetylcystein (NAC) v dédvce 600 mg 3krat
denné, i kdyz nebyl prokdzan jeho vliv na za-
branéni poklesu plicnich funkci, a to pro jeho
antioxidac¢ni efekt, s cilem predchézet dalsimu
poskozovani alveolarniho epitelu oxida¢nimi
déji atim branit tzv. akutnim exacerbacim.
0d 1. 6. 2013 je tento Iék v CR hrazen pro paci-
enty s IPF z prostfedkl vefejného zdravotniho
pojistent.

Z dlvodu prevence akutni exacerbace IPF
podavame viem pacientdim také inhibitory
protonové pumpy (nejlépe esomeprazol, viz
vyse) v béznych dennich davkach, nebot bez-
priznakovy extraezofagedlni reflux maze byt
také pficinou novych alveoldrnich 1ézf, a proto
i spoustécem akutnich exacerbaci.

Dusnost u pacientl v terminalnich stadi-
ich IPF obvykle tlumime opidty, a to vétsinou
v naplastovych forméch s kontinudlnim uvol-
novanim.

V pfipadé pokrocilého onemocnéni's hypo-
xemif indikujeme pacientdm, kteff splnf kritéria
Ceské pneumologické a ftizeologické spolec-
nosti, dlouhodobou domdci oxygenoterapii,
a to bud koncentratorem kysliku, nebo kyslikem
kapalnym, ktery je indikovan pro pacienty vy-
Zadujici vysoké pratoky kysliku a pro pacien-
ty mobilni, kdy umoznuje rehabilitaci i pohyb
mimo domdci prostiedi s predpinénou lahvi
kapalného kysliku.

Pro pfisné selektované pacienty je vhodna
transplantace plic, a to nové, pokud je to moz-
né bilateralni, vzacné blokova transplantace
srdce a plic. Kritérii pro posldni pacienta s IPD
do transplantacniho centra jsou noveé dle ISHLT:
histopatologicky a/nebo radiologicky obraz
UIP, FVC<80% NH, TL_, <40 % NH, dusnost
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nebo funkéni limitace, potreba kysliku at uz
v klidu nebo pouze pfi zatéZi. Indikaci k zarazeni
na Cekaci listinu transplantace plic jsou: pokles
FVC o 10% avice, pokles TL_, 0 15% a vice
za 6 mesicl sledovéni, Sa0, pod 88 %, 6MWD
pod 250 m, pfipadné jeji zhorseni o 50 m za
6 mésicl, plicni arteridlni hypertenze dle
pravostranné srdecni katetrizace nebo echo-
kardiografie, hospitalizace z dGivodu zhorseni
respirace, pneumothoraxu nebo akutni exa-
cerbace (16).

Jednou z moznostf, jak zlepsit kvalitu Zivota
pacienta, je zlepseni jeho funkéni vykonnosti
a zmirméni dusnosti. Rehabilitace musf byt v pfi-
padé IPF komplexni, zahrnujici u¢eni, poradu
a behaviordlni techniky ke zlep3eni sebeob-
sluhy, dale redukci symptoma a optimalizaci
funkeni kapacity (17, 18).

Pri progresionemocnéni, nebo jeho akutni
exacerbaci se zhorsenim oxygenace se u pa-
cientu s IPF neklonime k umélé plicni venti-
laci, nebot pro pacienty vétsinou neni zadnym
pfinosem, dochazi k pfi ni k jesté rozsdhlejsimu
poskozeni plicni tkdné typu difuzniho alveolar-
nfho poskozeni (DAD) s klinickym obrazem ARDS
a obvykle nevyhnutelnym dmrtim pacienta.
Umeélou plicni ventilaci bychom tedy zvazovali
pouze u téch pacientd, ktefi jsou jiz zafazeni
na Cekacf listinu transplantace plic, a maji tedy
alespori néjakou $anci se darované plice dockat.

V soucasné dobé probihaji dalsi klinické
studie zkousejici Iéky, které by mély pfimo za-
sahovat do dalsich patogenetickych pochodd
IPF. Pacienty s IPF, obzvlasté ty, ktefi nesplIni kri-
téria pro Iécbu pirfenidonem a nedosdhnou na
mimoradnou Uhradu nintedanibu, je vhodné
pokud mozno do téchto studif zafazovat. Ze
zkousenych potencidlnich novych 1ékd pro 1écbu
IPF je vhodné zminit: monoklonalni protilatka
proti IL-13 lebrikizumab, inhibitor molekuly lysyl
oxidase-like anti LOXL-2-simtuzumab (19).

K monitorovan( klinického pribéhu je do-
porucovano vysetreni plicnich funkci, ostatni

vydetfovaci modality nejsou doporuceny. Jako
progrese onemocnéni je definovan pokles FVC
0 10% absolutnich hodnot a pokles TL ., 0 15%
absolutnich hodnot. Interval sledovénti je dopo-
ruc¢en 3—6mésicni. Kontroly v uvedeném rozmezi
jsou nepodkrocitelnym minimem zvldsté pro
pacienty lécené pirfenidonem, kde je efekti-
vita lécby pojistovnami sledovéna a v pfipadé
nesplnéni podminek efektivity Iék pfestava byt
hrazen.

Kazdy pacient s podezfenim na IPF by mél
byt poslan k pfedetieni do Center pro diagnos-
tiku a Ié¢bu intersticidlnich plicnich procesd,
jejichz seznam je vyvésen na www.pneumolo-
gie.cz. Zde je nemocny komplexné presetfen,
a pokud je stanovena diagnodza IPF, pak je
v pfipadé spinéni indika¢nich kritérii zahdjena
lé¢ba pirfenidonem, pacientovi je nastavena
i ostatni podpUlrna a antiexacerbacni |é¢ba
a stanoven plan rehabilitace. Néktefi pacienti
(obvykle ti, ktefi nespliujf kritéria pro 1é¢bu pir-
fenidonem nebo jej netoleruji) bud maji zaza-
ddno o mimofadnou Uhradu nintedanibu, nebo
jsou po dohodé zafazovéni do klinickych studif
s novymi Iéky, které v daném centru probihaji.
Vzdy je zvazovéana i indikace transplantace plic
a vhodni kandidéti jsou déle vysetfovéani a po-
sflani k zafazeni na ¢ekaci listinu transplantace
do FN Motol.

IPF se stala od roku 2011 lécitelnou ne-
moci. Ceskd republika je jedna z mdla zemi
stfedni a vychodni Evropy, kterd md nastésti
standardni pristup ke kauzudlnim lékim IPF,
pirfenidonu a nintedanibu. Je to ddno hlav-
né nékolikaletym usilim Iékafrii ze Sekce pro
diagnostiku a lécbu intersticidlnich plicnich
proces(i CPFS, ktefi se o tyto pacienty stara-
ji. Zcela zdsadni pro osud pacientt s IPF je
ale ¢éasnd diagnédza, a ¢asnost diagnézy je
vétsinou v rukou praktickych lékard, internis-
ti a ambulantnich pneumologdi, ke kterym
pacient s dusnosti, jako prvnim pfiznakem
IPF, vétsinou prichdzi. Je proto potfebné, aby
v pripadé progredujici dusnosti u pacienta
stredniho a starsiho véku bylo mysleno i na
IPF, nejen na kardidlni pficinu dusnosti a chro-
nickou obstrukéni plicni nemoc.
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