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PŘEHLEDOVÉ ČLÁNKY
Idiopatická plicní fibróza – aneb co nového v idiopatických intersticiálních pneumoniích
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Intersticiální plicní procesy (IPP), také nazývané difuzní parenchymatózní onemocnění plic, jsou široká skupina onemocnění 
čítajících okolo 160 nozologických jednotek, které jsou charakterizovány různým stupněm zánětu a různým stupněm plicní 
fibrózy nejen na úrovni plicního intersticia. Nové poznatky o těchto nemocech vedly v roce 2013 k vytvoření nové klasifikace 
jedné z podskupin intersticiálních plicních procesů nazývané idiopatické intersticiální pneumonie (IIP). IIP se dělí na hlavní, 
vzácné a neklasifikovatelné. Idiopatická plicní fibróza (IPF) je nejběžnějším typem IIP se špatnou prognózu, která je způsobena 
progresí fibrotické přestavby plicního parenchymu. Širší povědomí o této nemoci spolu s možností nových léčebných modalit 
zvyšuje pravděpodobnost časné diagnostiky, ovlivnění průběhu nemoci a zlepšení kvality života.

Klíčová slova: intersticiální plicní procesy, klasifikace, idiopatické intersticiální pneumonie, idiopatická plicní fibróza.

Idiopathic pulmonary fibrosis – or what new in idiopathic interstitial pneumonia

Interstitial lung diseases, also called difuse parenchymal lung disorders, are characterized by a variable degree of inflammatory 
and fibrotic changes affecting interstitial spaces, air spaces and alveolar walls. New knowledge about these diseases led in 2013 
to create a new classification of one of the subgroups of interstitial lung diseases called idiopathic interstitial pneumonias (IIPs). 
IIPs are divided into major, rare and unclassifiable. Major IIPs are subdivided into chronic IIPs, smoking-related IIPs and acute/
subacute IIPs. Idiopathic pulmonary fibrosis (IPF), the most common and severe form IIP, with a poor prognosis. IPF is characterised 
by progressive respiratory failure resulting from a relentless fibrosis leading to destruction of the lung architecture. Knowledge 
of the disease, along with the possibility of new treatment modalities increases the likelihood of early diagnosis, affecting the 
course of the disease and improves quality of life.
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Úvod
Intersticiální plicní procesy (IPP), jinak zva-

né i difuzní parenchymatózní nemoci plic, 

jsou širokou skupinou převážně chronických 

onemocnění čítající okolo 160 nozologických 

jednotek. IPP jsou charakterizovány různým 

stupněm zánětu a  plicní fibrózy nejen na 

úrovni plicního intersticia, ale i plicních ka-

pilár, endotelu, bronchiolů. Diferenciální dia-

gnostika těchto nemocí patří k nejobtížnějším 

v pneumologii vůbec, protože tyto jednotky 

mají často podobné radiologické a mnohdy 

i histopatologické nálezy. V diagnostice se 

uplatňuje multidisciplinární přístup vyžadující 

spolupráci mezi kliniky a radiology, mnohdy 

i patology (1, 2).

Idiopatická plicní fibróza (IPF) je nejběžněj-

ším typem idiopatické intersticiální pneumonie 

(IIP) a má špatnou prognózu, která je způsobena 

progresí fibrotické přestavby plicního parenchy-

mu. Řadí se mezi méně běžná plicní onemocně-

ní a její etiologie není přesně známa. Opakované 

alveolární epiteliální poškození a abnormální 

proliferace fibroblastů s tvorbou extracelulární 

matrix je základní etiopatogenetický mechaniz

mus IPF (1, 2, 3).

Klasifikace idiopatických 
intersticiálních pneumonií

IPP můžeme dělit podle různých hledisek. 

IPP známé příčiny (nemoci spojené s expo-

zicí antigenům profesionálního, životního 

a domácího prostředí, poléková postižení), 

idiopatické intersticiální pneumonie (IIP), 

granulomatózy (sarkoidóza, granulomatózy 

z Langerhansových buněk, vaskulitidy) a jiné 

(neurofibromatózy, lymfangioleiomyomatóza, 

plicní alveolární proteinóza) (1). Viz tabulka 1.

Klasifikace IIP prošly v minulosti řadou změn. 

Klasifikace IIP z roku 2013 podle ATS/ERS odráží 
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Zkrácené informace o léčivých přípravcích:
Jardiance® 10 mg potahované tablety
Složení: Jardiance 10 mg: jedna tableta obsahuje empagliflozinum 10 mg. Indikace: Přípravek Jardiance je indikován k léčbě diabetes mellitus II. typu ke zlepšení kontroly glykémie u dospělých pacientů 
s nedostatečnou kompenzací diabetu samotnou dietou a tělesným cvičením: jako monoterapie pokud je metformin nevhodný z důvodu nesnášenlivosti; v kombinaci s jinými léčivými přípravky ke snížení 
hladiny glukózy, včetně kombinace s inzulinem. Dávkování a způsob podávání: Počáteční dávka empagliflozinu je 10 mg jednou denně v monoterapii nebo v kombinované terapii. U pacientů, kteří tolerují 
empagliflozin v dávce 10 mg jednou denně, kteří mají eGFR ≥ 60 ml/min/1,73 m2 a potřebují přísnější kontrolu glykémie, lze dávku zvýšit na 25 mg jednou denně. Maximální denní dávka je 25 mg. Pokud 
je empagliflozin podáván v kombinaci s derivátem sulfonylurey (SU) nebo inzulinem, lze pro snížení rizika hypoglykemie zvážit nižší dávku derivátu SU nebo inzulinu. Léčba empagliflozinem se nezahajuje 
u pacientů s eGFR < 60 ml/min/1,73 m2. Při eGFR dlouhodobě nižší než 60 ml/min/1,73 m2  je dávku empagliflozinu třeba upravit na 10 mg jednou denně, či s touto dávkou pokračovat. Léčbu empagliflozinem 
je třeba ukončit při eGFR je dlouhodobě nižší než 45 ml/min/1,73 m2. Empagliflozin se neužívá v terminálním stádiu onemocnění ledvin nebo při dialýze. U pacientů s těžkou poruchou funkce jater je omezená 
zkušenost, proto užívání není doporučeno. Pro omezenou zkušenost u pacientů ve věku 85 let a starších se zahájení terapie empagliflozinem nedoporučuje. Bezpečnost a účinnost empagliflozinu u dětí 
a dospívajících nebyla dosud stanovena. Přípravek Jardiance lze užívat kdykoliv v průběhu dne spolu s jídlem nebo bez jídla. Pokud je nějaká dávka opomenuta, je třeba ji užít ihned, jakmile si na ni pacient 
vzpomene. Nelze užívat dvojitou dávku v týž den. Kontraindikace: Hypersenzitivita na léčivou látku nebo na kteroukoli pomocnou látku. Zvláštní upozornění: Přípravek Jardiance nesmí být podáván 
u pacientů s diabetem I. typu nebo při léčbě diabetické ketoacidózy. Je doporučeno následující sledování funkce ledvin: Před zahájením léčby empagliflozinem a pravidelně v jejím průběhu alespoň jednou ročně. 
Před zahájením souběžné léčby jiným léčivým přípravkem, který může negativně ovlivňovat funkci ledvin. Pacienti ve věku 75 let a starší mohou mít vyšší riziko hypovolemie. Na základě mechanismu účinku 
inhibitorů SGLT-2 může osmotická diuréza související s terapeutickou glukosurií vést k mírnému snížení krevního tlaku. Je třeba opatrnosti u pacientů, u nichž by pokles krevního tlaku způsobený empagliflozinem 
mohl představovat riziko. V případě stavů, které mohou vést ke ztrátě tekutin, se u pacientů na empagliflozinu doporučuje pečlivé sledování objemu a elektrolytů. Do doby, než dojde k úpravě ztráty tekutin, 
je třeba zvážit přechodné přerušení léčby empagliflozinem. Pacienti užívající přípravek Jardiance budou mít pozitivní testy na přítomnost glukózy v moči. Tablety obsahují laktózu, proto pacienti s intolerancí 
galaktózy, vrozeným deficitem laktázy nebo malabsorpcí glukózy a galaktózy, by tento přípravek neměli užívat. Interakce: Empagliflozin může zvýšit diuretický efekt thiazidových a kličkových diuretik a může 
zvyšovat riziko dehydratace a hypotenze. Nežádoucí účinky: Nežádoucí účinky podle absolutní četnosti výskytu: velmi časté (≥1/10) - hypoglykemie (při kombinované léčbě s derivátem sulfonylurey nebo 
inzulinem); časté (≥1/100 až <1/10) - vaginální moniliáza, vulvovaginitida, balanitida a jiné infekce genitálu, infekce močových cest, pruritus, časté močení; méně časté (≥1/1000 až <1/100) – hypovolemie, 
dysurie. Těhotenství a kojení: K dispozici nejsou žádné údaje o podání empagliflozinu těhotným ženám. Podávání přípravku Jardiance v těhotenství se z preventivních důvodů nedoporučuje. Přípravek 
Jardiance se během kojení nemá podávat. Balení, výdej a uchovávání: Jednodávkové PVC/Al blistry v krabičce obsahující 30 nebo 90 x 1 potahovaných tablet. Výdej přípravku je vázán na lékařský předpis 
a od 1.  2.  2015 je částečně hrazen z prostředků veřejného zdravotního pojištění. Tento léčivý přípravek nevyžaduje žádné zvláštní podmínky uchovávání. Registrační číslo: EU/1/14/930/014 – 30 tbl. (10 mg),  
EU/1/14/930/017 – 90 tbl. (10 mg), Datum poslední revize textu: 12/2014. Držitel rozhodnutí o registraci: Boehringer Ingelheim International GmbH, Binger Str. 173, D-55216 Ingelheim am 
Rhein, Německo. Před předepsáním se prosím seznamte s úplným zněním souhrnu údajů o přípravku. Úplné znění souhrnu údajů o přípravku je uveřejněno na webových stránkách Evropské agentury pro léčivé 
přípravky: http://www.ema.europa.eu/ popř. na stránkách Státního ústavu pro kontrolu léčiv www.sukl.cz.
Trajenta 5 mg potahované tablety - jedna tableta obsahuje linagliptinum 5 mg. Indikace: Přípravek Trajenta je indikován při léčbě diabetu II. typu ke zlepšení kontroly glykémie u dospělých pacientů: 
jako monoterapie u pacientů s nedostatečnou kompenzací diabetu samotnou dietou a tělesným cvičením, u kterých je nevhodný metformin z důvodu nesnášenlivosti či kontraindikován kvůli poruše funkce 
ledvin. Jako kombinovaná terapie v kombinaci s metforminem, v kombinaci se sulfonylureou a metforminem a v kombinaci s inzulinem a metforminem nebo bez metforminu, jestliže dieta a tělesné cvičení 
spolu s kombinovanou terapií těmito léčivými přípravky nepostačují k přiměřené kontrole glykémie. Dávkování a způsob podávání: Dávka linagliptinu je 5 mg jednou denně. Pokud je linagliptin přidán 
k metforminu, dávkování metforminu je nutno zachovat a linagliptin podávat současně. Pokud je linagliptin podáván v kombinaci se sulfonylureou nebo inzulinem, lze zvážit nižší dávku sulfonylurey nebo 
inzulinu za účelem snížení rizika vzniku hypoglykémie. Přípravek Trajenta lze užívat kdykoliv v průběhu dne spolu s jídlem nebo bez jídla. Pokud je nějaká dávka opomenuta, je třeba ji užít ihned, jakmile si na ni 
pacient vzpomene. Nelze užívat dvojitou dávku v týž den. U pacientů s poruchou funkce ledvin není nutná žádná úprava dávky. Studie farmakokinetiky naznačují, že není nutná úprava dávky u pacientů s poruchou 
funkce jater, ale klinické zkušenosti u takových pacientů chybí. Není nutná žádná úprava dávky s ohledem na věk, klinické zkušenosti u pacientů starších 80 let jsou však omezené a proto je u této populace nutná 
opatrnost. Bezpečnost a účinnost linagliptinu u dětí a dospívajících nebyla dosud stanovena. Kontraindikace: Hypersenzitivita na léčivou látku nebo na kteroukoli pomocnou látku. Zvláštní upozornění*: 
Přípravek Trajenta nesmí být podáván u pacientů s diabetem I. typu nebo při léčbě diabetické ketoacidózy. Po uvedení na trh byl u linagliptinu spontánně hlášen nežádoucí účinek akutní pankreatitida. Pacienti 
musí být informováni o typických příznacích akutní pankreatitidy. Pokud existuje podezření na pankreatitidu, je nutno podávání přípravku Trajenta ukončit. Pokud je akutní pankreatitida potvrzena, léčbu 
přípravkem Trajenta není možné znovu zahájit. Interakce: Klinické údaje naznačují, že riziko klinicky významných interakcí se současně podávanými léčivými přípravky je nízké. V klinických studiích neměl 
linagliptin klinicky významný účinek na farmakokinetiku metforminu, glyburidu, simvastatinu, warfarinu, digoxinu nebo perorálních antikoncepčních přípravků. Nežádoucí účinky: V souhrnné analýze 
placebem kontrolovaných studií byl celkový výskyt nežádoucích účinků u pacientů léčených placebem podobný linagliptinu v dávce 5 mg. Přerušení terapie z důvodu nežádoucích účinků bylo vyšší u pacientů 
užívajících placebo v porovnání s linagliptinem 5 mg (4,4% versus 3,3%). Nejčastěji hlášeným nežádoucím účinkem byla hypoglykémie pozorovaná při trojkombinaci linagliptin plus metformin plus sulfonylurea. 
Pankreatitida byla hlášena častěji u pacientů randomizovaných k linagliptinu (5 případů na 4302 pacientů užívajících linagliptin versus 1 případ na 2364 pacientů užívajících placebo). Těhotenství a kojení: 
Užívání linagliptinu u těhotných žen nebylo studováno. Podávání přípravku Trajenta v těhotenství se z preventivních důvodů nedoporučuje. Po zvážení přínosu kojení pro dítě a přínosu léčby pro kojící ženu je třeba 
učinit rozhodnutí, zda přerušit kojení nebo pozastavit či ukončit léčbu přípravkem Trajenta. Balení, výdej a uchovávání: Jednodávkové blistry v krabičce obsahující 30 x 1 nebo 90 x 1 potahovaných tablet. Výdej 
přípravku je vázán na lékařský předpis a je částečně hrazen z prostředků veřejného zdravotního pojištění. Tento léčivý přípravek nevyžaduje žádné zvláštní podmínky uchovávání. Registrační čísla a datum 
poslední revize textu: EU/1/11/707/004 – 30 tbl., EU/1/11/707/008 – 90 tbl., 9/2014. Držitel rozhodnutí o registraci: Boehringer Ingelheim International GmbH, Binger Str. 173, D-55216 Ingelheim 
am Rhein, Německo. Před předepsáním se prosím seznamte s úplným zněním souhrnu údajů o přípravku. Úplné znění souhrnu údajů o přípravku je k dispozici na webových stránkách Evropské agentury pro 
léčivé přípravky: http://www.ema.europa.eu/ popř. na stránkách Státního ústavu pro kontrolu léčiv www.sukl.cz.
Jentadueto 2,5 mg/850 mg, Jentadueto 2,5 mg/1000 mg - jedna tableta obsahuje 2,5 mg linagliptinum a 850 mg resp. 1000 mg metformini hydrochloridum. Indikace∗: Léčba dospělých 
pacientů s diagnózou diabetes mellitus 2. typu: přípravek Jentadueto je indikován jako doplněk diety a cvičení ke zlepšení kontroly glykémie u dospělých pacientů nedostatečně kontrolovaných maximální 
tolerovanou dávkou samotného metforminu nebo u pacientů již léčených kombinací linagliptinu a metforminu nebo v kombinaci se sulfonylureou (tzn. v trojité kombinované terapii) u dospělých pacientů 
nedostatečně kontrolovaných maximální tolerovanou dávkou metforminu a sulfonylurey. Jako kombinovaná terapie s inzulinem, pokud samotný inzulin a metformin nepostačují k přiměřené kontrole glykémie. 
Dávkování a způsob podávání∗: Dávku přípravku Jentadueto je nutno stanovit individuálně podle pacientova aktuálního režimu, účinnosti a snášenlivosti, aniž by byla překročena maximální doporučená 
denní dávka 5 mg linagliptinu a 2000 mg metforminhydrochloridu. Dávka přípravku Jentadueto by měla obsahovat linagliptin v dávce 2,5 mg dvakrát denně (celková denní dávka 5 mg) a dávku metforminu 
podobnou dávce již užívané. Pokud jsou linagliptin a metforminhydrochlorid užívány v kombinaci se sulfonylureou nebo inzulinem, může nastat potřeba nižší dávky sulfonylurey nebo inzulinu, aby se snížilo riziko 
hypoglykémie.  Kontraindikace: Hypersenzitivita na léčivou látku nebo na kteroukoli pomocnou látku. Diabetická ketoacidóza, diabetické prekóma. Selhání funkce ledvin nebo porucha funkce ledvin (clearance 
kreatininu < 60 ml/min). Akutní stavy s potenciálem ke změně funkce ledvin, jako je dehydratace, těžká infekce, šok. Akutní nebo chronické onemocnění, které může vést k hypoxii tkání, jako je kardiální nebo 
respirační selhání, nedávný infarkt myokardu, šok. Porucha funkce jater, akutní otrava alkoholem, alkoholismus. Zvláštní upozornění∗: Přípravek Jentadueto nesmí být podáván u pacientů s diabetem I. typu. 
Pokud existuje podezření na metabolickou acidózu, je nutno přerušit podávání metforminhydrochloridu a pacienta je třeba ihned hospitalizovat. Při prevenci laktátové acidózy spojené s metforminem je nezbytná 
monitorace funkce ledvin, a to zejména u starších pacientů. Klinické zkušenosti s pacienty > 80 let jsou omezené. Je nutno stanovit hladinu sérového kreatininu před zahájením léčby a poté pravidelně nejméně 
jednou ročně u pacientů s normální funkcí ledvin, nejméně dvakrát až čtyřikrát za rok u pacientů s hladinou sérového kreatininu na horní hranici normálního rozmezí a u starších jedinců. Léčba přípravkem 
Jentadueto musí být přerušena 48 hodin před chirurgickým výkonem v celkové, míšní nebo epidurální anestezii nebo před vyšetřením jodovou kontrastní látkou. V léčbě se obvykle nesmí pokračovat dříve 
než za 48 hodin a to jen poté, co byla znovu zhodnocena funkce ledvin, a bylo zjištěno, že je normální.  Po uvedení na trh byl u linagliptinu spontánně hlášen nežádoucí účinek akutní pankreatitida. Pacienti 
musí být informování o typických příznacích akutní pankreatitidy. Pokud existuje podezření na pankreatitidu, je nutno podávání přípravku Jentadueto ukončit. Pokud je akutní pankreatitida potvrzena, léčbu 
přípravkem Jentadueto není možné znovu zahájit. Interakce: Klinické údaje naznačují, že riziko klinicky významných interakcí se současně podávanými léčivými přípravky je nízké. V klinických studiích neměl 
linagliptin klinicky významný účinek na farmakokinetiku metforminu, glyburidu, simvastatinu, warfarinu, digoxinu nebo perorálních antikoncepčních přípravků. Nežádoucí účinky∗: Nejčastěji hlášeným 
nežádoucím účinkem linagliptinu a metforminu byl průjem (0,9%) se srovnatelnou frekvencí jako u metforminu s placebem (1,2%). Může dojít k hypoglykémii, když se přípravek Jentadueto podává společně 
se sulfonylureou (≥ 1 případ na 10 pacientů). Gastrointestinální příznaky, jako je nauzea, zvracení, průjem a nechutenství, a bolest břicha, se vyskytují nejčastěji při zahájení léčby přípravkem Jentadueto nebo 
metforminhydrochloridem, a ve většině případů ustupují spontánně. Kombinace linagliptinu a metforminu podávaná spolu s inzulinem může být spojena se zvýšeným rizikem jaterních příhod. Těhotenství 
a kojení: Přípravek Jentadueto se nesmí užívat během těhotenství. Pokud pacientka plánuje otěhotnění nebo pokud otěhotní, je nutno léčbu přípravkem Jentadueto přerušit a změnit léčbu. Je třeba učinit 
rozhodnutí, zda ukončit kojení nebo přerušit/ukončit podávání přípravku Jentadueto, a to po zvážení přínosu kojení pro dítě a přínosu léčby pro matku. Balení, výdej a uchovávání: Jednodávkové blistry 
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nové poznatky o IPP, respektive její podskupině 

IIP (4). V současnosti IIP dělíme na hlavní IIP, 

sem patří IPF, idiopatická nespecifická intersti-

ciální pneumonie (NSIP, nonspecific interstitial 

pneumonia), respirační bronchiolitida spojená 

s intersticiálním plicním procesem (RB-ILD, re-

spiratory bronchiolitis associated interstitial lung 

disease), deskvamativní intersticiální pneumonie 

(DIP, desquamative interstitial pneumonia), krypto-

genní organizující pneumonie (COP, cryptogenic 

organizing pneumonia), akutní intersticiální pneu-

monie (AIP, acute interstitial pneumonia). Dále na 

vzácné IIP, kam patří idiopatická lymfocytární 

intersticiální pneumonie (LIP, lymphocytic inter-

stitial pneumonia), idiopatická pleuropulmonální 

fibroelastóza (PPFE, pleuroparenchymal fibro-

elastosis), a na neklasifikovatelné IIP (4). Viz 

tabulka 2. Neklasifikovatelné IIP jsou kategorií 

intersticiálních pneumonií, u kterých nelze určit 

definitivní diagnózu (4).

Hlavní IIP dělíme na chronickou fibrotizu-

jící intersticiální pneumonii (IP), IP ve vztahu 

ke kuřáctví (smoking-related IP) a akutní/suba-

kutní IP s akutní nebo subakutní manifestací IP 

(klinické projevy trvající týdny nebo několik málo 

měsíců) nebo s akutní exacerbací subklinické 

nebo dosud nerozpoznané chronické IIP (4). 

Viz tabulka 3.

Kuřáctví je rizikovým faktorem ve vývoji 

a průběhu řady IPP. Pokud víme, že kouření je 

kauzálním faktorem onemocnění, spolupráce 

s pacientem a odstranění expozice cigareto-

vému kouři by mohly vést k regresi některých 

intersticiálních plicních postižení. Existují entity, 

kde kuřáctví je kauzálním faktorem se silnou 

epidemiologickou asociací. Jedná se o RB-IPP, 

DIP, granulomatózu z Langerhansových buněk 

(dříve nazývanou histiocytóza X). Nebo kuřáctví 

může být potenciálním rizikovým faktorem 

pro jiné IPP, jako je IPF, kombinace plicní fibrózy 

a emfyzému (CPFE, combined pulmonary fibrosis 

and emphysema), akutní eozinofilní pneumonie 

(AEP, acute eosinophilic pneumonia), s revmatoid-

ní artritidou asociované IPP, difuzní alveolární 

hemoragie u pulmorenálního syndromu, plicní 

alveolární proteinóza (4). Viz tabulka 4.

IPF je nejběžnějším typem IIP a má velmi 

špatnou prognózu. Je charakterizována pri 

márně fibrotizujícím procesem. Řadí se mezi 

méně běžná plicní onemocnění a její etiologie 

není přesně známa (2, 3, 5). Poznatky týkající se 

patogeneze IPF nejsou zatím zcela objasněny. 

Normální alveolární bazální membrána je tvo-

řena alveolárními epiteliálními buňkami, které 

se dělí na pneumocyty I. a  II. typu. Klíčovou 

roli v patogenezi IPF hraje poškození alveo-

lárních epiteliálních buněk neznámou noxou 

a dysregulace fibroblastů. Rozvoj fibrózy je dů-

sledkem nedokonalé regenerace alveolárních 

epiteliálních buněk a „přemrštěné“ abnormál-

ní fibrogeneze (abnormální proliferace fibro-

blastů, abnormální tvorba a ukládání kolagenu 

a extracelulární matrix) po poškození alveolár-

ních epitelií. Podle nových poznatků primárně 

dochází k poškození (opakované mikrosko-

pické fokusy poškození trvající i několik let) 

a k následné aktivaci alveolárních epiteliálních 

buněk. Alveolární epitelie jsou zdrojem velkého 

počtu profibrotických cytokinů a růstových 

faktorů. Následně pak bez přítomnosti zánět-

livé stimulace dochází ke vzniku plicní fibrózy 

(proliferace fibroblastů, vznik fibroblastických 

fokusů, tvorba kolagennní extracelulární ma-

trix). Sekundárně může být přítomen zánět 

(alveolární makrofágy, neutrofily, prozánětlivé 

mediátory, kyslíkové radikály) (6). Viz obrázek 1.

Tab. 1. Dělení intersticiálních plicních procesů. Podle American Thoracic Society/ European Respiratory 
Society (1)
Expozice 
profesionálnímu, životnímu 
prostředí, koníčky, poléková 
postižení, exogenní alergická 
alveolitida, pneumokoniózy, 
polékové postižení, infekční 
etiologie, systémová 
onemocnění pojiva

Idiopatické 
intersticiální 
pneumonie
hlavní
vzácné
neklasifikovatelné

Granulomatózy
sarkoidóza
vaskulitidy
granulomatóza 
z Langerhansových buněk

Jiné
Eozinofilní pneumonie
neurofibromatóza
lymfangioleiomyomatóza
plicní alveolární proteinóza

Tab. 2. Dělení idiopatických intersticiálních pneumonií. Podle Travise et al. (4)
Hlavní idiopatické intersticiální pneumonie („major“)
Idiopatická plicní fibróza
Idiopatická nespecifická intersticiální pneumonie
Respirační bronchiolitida s intersticiálním plicním procesem
Deskvamativní intersticiální pneumonie
Kryptogenní organizující se pneumonie
Akutní intersticiální pneumonie

Vzácné idiopatické intersticiální pneumonie („rare“)
Idiopatická lymfocytární intersticiální pneumonie
Idiopatická pleuropulmonální fibroelastóza

Neklasifikovatelné idiopatické intersticiální pneumonie („unclassifiable“)

Tab. 3. Dělení hlavních idiopatických intersticiálních pneumonií. Podle Travise et al. (4)

Kategorie
Klinicko-radiologicko-patologická 
diagnóza

Asociovaný morfologický nález

Chronické fibrotizující 
intersticiální 
pneumonie

Idiopatická plicní fibróza
Idiopatická nespecifická intersticiální 
pneumonie

Obvyklá intersticiální pneumonie
Nespecifická intersticiální 
pneumonie

Ke kuřáctví vázané 
intersticiální 
pneumonie

Respirační bronchiolitida s intersticiálním 
plicním postižením
Deskvamativní intersticiální pneumonie

Respirační bronchiolitida

Deskvamativní intersticiální 
pneumonie

Akutní/subakutní 
intersticiální 
pneumonie

Kryptogenní organizující pneumonie
Akutní intersticiální pneumonie

Organizující pneumonie
Difuzní alveolární poškození

Tab. 4. Dělení intersticiálních plicních procesů ve vztahu ke kuřáctví, tzv. smoking related interstitial 
lung disease. Podle Travise et al. (4)
Kuřáctví jako kauzální faktor, silná asociace mezi kouřením a nemocí
Granulomatóza z Langerhansových buněk (dříve histiocytóza X)
Respirační bronchiolitida s intersticiálním plicním postižením
Deskvamativní intersticiální pneumonie

Kuřáctví jako možný rizikový faktor, jako modifikující faktor
Idiopatická plicní fibróza
Kombinace plicní fibrózy a emfyzému (combined pulmonary fibrosis and emphysema CPFE)
Akutní eozinofilní pneumonie
Revmatoidní artritida asociované s intersticiálním plicním onemocněním
Difuzní alveolární hemoragie u pulmorenálního syndromu
Plicní alveolární proteinóza
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Patogeneticky se uplatňuje nerovnováha 

oxidačního a antioxidačního systému, proteáz 

a antiproteáz, hyperkoagulační stav, fibroprolife-

rativní vzorec hojení, genetický podklad (mutace 

genu pro MUC5B – mucin 5B, familiární forma IIP, 

zkrácení telomer, genové polymorfizmy cyto-

kinů) a senescence (stárnutí se zkrácením telo-

mer, ztrátou epiteliární integrity, epigenetickými 

změnami) (5).

Medián věku při diagnóze nemocných s IPF 

je 60–70 let (2). U pacientů mladších 45 let je 

diagnóza IPF nepravděpodobná. Rizikovými 

faktory jsou kouření cigaret, expozice prachům 

organickým i anorganickým, gastroezofageální 

reflux, infekce (2). Pacienti obvykle trpí postupně 

se zhoršující dušností, neproduktivním kašlem 

a umírají na respirační selhání mezi 3–5 lety po 

stanovení diagnózy (2). Průběh nemoci a přežití 

je ovlivněn přítomností akutních exacerbací, 

které jsou spojeny se skokovým zhoršením plic-

ních funkčních parametrů a progresí plicního 

nálezu (1, 2).

Stanovení diagnózy IPF vyžaduje nález 

obvyklé intersticiální pneumonie (UIP, usual in-

terstitial pneumonia) na HRCT hrudníku (high 

resolution computed tomography) v korelaci s kli-

nickým obrazem nebo histologickým ověřením 

UIP plicní biopsií. HRCT je základní složkou dia-

gnostického procesu IPF. UIP je v obraze HRCT 

charakterizována přítomností retikulárních opacit, 

obvykle spojených s trakčními bronchiektasiemi, 

častý je obraz voštiny. Opacity mléčného skla 

mohou být přítomny, ale většinou menšího roz-

sahu než retikulace. Distribuce UIP na HRCT je 

charakteristicky bazální a periferní. Mediastinální 

adenopatie může být přítomna, ale většinou 

s maximální velikostí uzlin do 1,5 cm v příčném 

průměru (2, 5). Plicní biopsie již není zlatým stan-

dardem pro diagnostiku. IPF je spojena s UIP, ale 

ne každá UIP je IPF.

IPF trpí kolem 5 milionů lidí na celém světě 

(2, 5). Epidemiologická data nejsou přesně zná-

ma, ale nemoc má stoupající výskyt. Prevalence 

se ve světě pohybuje mezi 2–29/100 000 a in-

cidence je 3,38–26/100 000 obyvatel (5). V ČR 

není aktuální epidemiologická situace známa. 

U nás provedené studie odhadovaly incidenci 

na 1/100 000 a prevalenci 6,5 až 12 na 100 000 

obyvatel, nicméně údaj je zřejmě podhodno-

cen vzhledem k poddiagnostikovanosti této 

nemoci (5).

Charakteristickým symptomem IPF je po-

malu progredující dušnost při námaze a suchý 

dráždivý kašel. Při fyzikálním vyšetření je příto-

men auskultačně nad oběma plicními bázemi 

pozdně inspirační krepitus, u pokročilého one-

mocnění jsou slyšitelné poslechem krepitace 

difuzně (obrázek 2). Tento poslechový fenomén 

je možné připodobnit rozepínání suchého zipu 

(velcro rales). Rovněž lze pozorovat paličkovité 

prsty s nehty tvaru hodinového sklíčka (obrázek 

3). V pokročilém stadiu onemocnění je čas-

tým nálezem tachypnoe a centrální cyanóza. 

Postupně dochází ke vzniku plicní hyperten-

ze a pravostranného srdečního selhání s cor 

pulmonale. Extrapulmonální příznaky nebývají 

přítomny (1, 2).

V současné době je IPF sice nevyléčitelné 

onemocnění, protože již existující vazivovatě-

ní plic nelze zvrátit, ale je léčitelné s pomocí 

nových léků zasahujících do některé z cest fi-

brogeneze.

Od roku 2011 máme možnost v ČR po-

dávat pacientům s  IPF a mírnou až středně 

těžkou formou onemocnění antifibrotický lék 

pirfenidon ovlivňující primární proces fibroge-

neze (7). Mírné až středně těžké stadium má-

me definováno pro naše potřeby dle plicních 

funkcí, FVC (forsírovaná vitální kapacita) v roz-

Tab. 5. Léčebné možnosti u idiopatické plicní fibrózy. Upraveno podle Vašáková et al (5) a podle Raghu et al. (3)
Lék Doporučení 2015
Antikoagulační léčba Nedoporučeno

Prednison + azatioprin + N-acetylcystein Nedoporučeno

Selektivní antagonisté endotelinových receptorů 
(ambrisentan)

Nedoporučeno

Imatinib, inhibitor tyrosinkinázy Nedoporučeno

Pirfenidon* Lék doporučen u většiny pacientů
Nintedanib, intracelulární inhibitor tyrosinkináz** Lék doporučen u většiny pacientů
Duální antagonista endotelinových receptorů (bosentan) Nedoporučeno

Inhibitory fosfodiesteráz (sildenafil) Nedoporučeno

Inhibitory protonové pumpy U pacientů s gastroesofageálním refluxem 
(pozor na interakci s pirfenidonem)

Monoterapie N-acetylcysteinem Možné zvážit u všech pacientů

Obr. 1. Patogeneze idiopatické plicní fibrózy (IPF).  Podle Doubková (6)

stará koncepce nová koncepce

patogeneze IPF

zánět (alveolitis, DIP)
fokální proliferace fibroblastů

(„fibroblastic foci”)

± intersticiální zánět

kolagenní fibróza

proliferace fibroblastů

kolagenní fibróza

Obr. 2. Fenomén rozepínání suchého zipu, slyši-
telný jako krepitace při fyzikálním vyšetření pacienta 
s idiopatickou plicní fibrózou. Obrázek zapůjčila 
MUDr. Martina Doubková

Obr. 3. Paličkovité prsty s nehty tvaru hodino-
vého sklíčka. Obrázek zapůjčila MUDr. Martina 
Doubková
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mezí 50 – 80 % a DLco (difuzní kapacita plic) 

> 35 %. U pacientů léčených pirfenidonem 

bylo dosaženo zpomalení progrese nemoci, 

a  to zpomalením deklinace plicních funkcí 

v čase a lepší přežití oproti skupině neléčených 

(8, 9). Výsledkem léčby pirfenidonem bylo 

snížení počtu pacientů s poklesem plicních 

funkcí ≥ 10 %, zvýšení počtu nemocných, kteří 

neměli žádný pokles vitální kapacity, redukce 

mortality (p < 0,001) ve srovnání s placebem. 

Byl prokázán vliv na přežití (PFS – progressi-

on-free survival, p < 0,0001). Současně podle 

nových poznatků u pacientů se zhoršením 

plicních funkčních parametrů FVC o více než 

10 % v prvních 6 měsících léčby pirfenidonem 

byl zaznamenán v pokračovací léčbě benefit 

na plicní funkce i na mortalitu. Dalším lékem 

volby je nintedanib, inhibitor tyrosinkináz, 

u kterého je zaznamenán efekt na zpomalení 

plicních funkčních ukazatelů a snížení četnosti 

akutních exacerbací IPF oproti placebu (10). Viz 

tabulka 6. Jinou možností je zařadit pacienta 

do některé z klinických studií, které probíhají 

v centrech pro diagnostiku a léčbu IPF.

Závěr
IPP jsou širokou skupinou onemocnění aso-

ciovaných s morbiditou a mortalitou, IIP jsou je-

jich důležitou součástí. Diferenciální diagnostika 

IPP patří k nejobtížnějším v pneumologii vůbec 

pro podobný klinický, radiologický a histopa-

tologický nález. IPF je nejobtížněji léčitelnou 

nemocí se závažnou prognózou. Nové poznatky 

o patogenezi tohoto onemocnění napomohly 

v hledání nových léčebných strategií ovlivňují-

cích pozitivně vývoj plicních funkčních parame-

trů v čase a majících vliv i na přežití.
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