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Intersticialni plicni fibréza je popisny termin, ktery zahrnuje skupinu chorob s odlisnou etiologii, Ié¢ebnymi moznostmi a prognézou.
Obecné pokud zakladni choroba pacienta mize sama o sobé nebo v diisledku podavané medikace vést k plicnimu postizeni, nové se ob-
jevivsi nebo zhorsena stavajici dusnost, popfipadé kasel, by mély byt indikaci plicniho vysetieni. Diagnostika intersticialnich plicnich
procest a jejich l1écba je pomérné specificka a méla by patfit do rukou specializovaného centra. Zatimco v minulosti Ié¢ebné modality
zahrnovaly pfedevsim systémovou kortikoterapii, nyni jsou moznosti rozsifeny predevsim o biologickou Iécbu, ktera mtize dramaticky
zménit progn6zu zejména pacientt s idiopatickou plicni fibrézou.
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Interstitial lung fibrosis is a term used to generally descibe wide group of disorders with different etiology, treatment possibilities and
prognosis. In the cases, where any of either patients internal diseases or medication may lead to lung involvement, new manifestation
or worsening of preexisting dyspnoea should lead to lung investigation. Because diagnosis establishment and treatment is quite spe-
cific in patients with interstitial lung disorders, they should be concentrated into specialized centers. Past treatment modalities were
based mainly on systemic corticosteroids. Recently new treatment possibilities including biologics have emerged and could dramaticaly
change the grim prognosis of before all of patients with idiopathic pulmonary fibrosis.
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s plicnim i mimoplicnim postizenim (2). U ne-

Intersticidlni plicni fibréza je popisny ter-
min, ktery zahrnuje skupinu chorob s odliSnou
etiologif, [éCebnymi moznostmi a progndzou.
Nasledujici sdélenije zaméreno na diferencialnf
diagnostiku téchto nemoci a na jejich lé¢ebna
specifika. Obecné byva pro intersticidlni plicni
procesy typickd rdzna mira zanétlivého a/nebo
fibrotického postizeni plicniho parenchymu.
Stéle platné délenf téchto procesud je uvedeno
v tabulce 1 (1):

Plicni postizenf se obvykle manifestuje ne-
specificky ndmahovou dusnostf, jejiz nastup ma-
Ze byt akutnii chronicky, a kaslem s ¢i bez expek-
torace. Dusnost mdze byt provdzena vahovym
Ubytkem, subfebriliemi, ¢etnéjsimi respiracnimi
infekty, v pozdnich stadiich pfi rozvinutém cor
pulmonale zndmkami pravostranné kardialnf de-
kompenzace. Pokud k plicnimu postizeni docha-
zi na podkladé primarné mimoplicni choroby
(systémové choroby pojiva, nespecifické stfevni
zanéty, autoimunitnf hepatitidy, autoimunit-
ni hematologické choroby), zaznamenavéme
U pacientd pestrou $kalu pfiznakl souvisejicich

mocnych s polékovymi IPP zahrnuji pfiznaky
obvykle vyse uvedené a symptomy zakladni
choroby, pro kterou byla lé¢ba indikovéna.
Obecné pokud zékladni choroba pacienta
mdze sama o sobé nebo v disledku podava-
né medikace vést k plicnimu postizeni, nové
se objevivii nebo zhorsend stavajici dusnost,
popfipadé kasel, by mély byt indikaci plicniho
vysetfeni. Specifickou skupinu tvofi nemocni
s anamnézou nikotinizmu, kde dusnost nemusf
byt pouze projevem chronické obstrukeni plicnf
nemoci, ale i deskvamativni pneumonitidy nebo
plicni histiocytdzy z Langerhansovych bunék (3).

Tabulka 1. Difuzni intersticidlni plicni procesy

Diagnosticky postup se u jednotlivych
nozologickych jednotek nelidi, byva viceméné
shodny pro celou skupinu IPP. Kromé peclivé
odebranych anamnestickych dat a fyzikdlniho
vysetfeni zahrnuje krevni testy (vylouceni po-
Skozenf jinych orgdnd, zakladnfimunologické vy-
Setfent, vySetfeni autoprotilatek, v indikovanych
pfipadech v rdmci screeningu vylouceni posti-
Zeni glomerulu, metabolizmus kalcia a sérovy
angiotenzin konvertujici enzym u nemocnych
se suspekci na sarkoiddzu), vysetfeni plicnich
funkci (charakterizuje tiZi poruchy) a parametrd

Znamé priciny

polékové poskozeni, systémové choroby pojiva, exo-
gennfinhala¢ni noxy, radiace atd.

Idiopatické intersticialni
pneumonie

Klasifikace pvodni

a. IPF
b. Non-IPF: NSIP, LIP, DIP, RB-ILD, COP, AIP

Klasifikace navrhovana

a. hlavni: IPF, NSIP, COP, AIP, DIP, RB-ILD
b.vzacné: LIP, idiopatickd pleuropulmondlnifibroelastéza
c. neklasifikovatelné

Granulomatézni

sarkoiddza, plicni histiocytéza z Langerhansovych bu-
nék, granulomatoza s polyangiitidou aj. vaskulitidy atd.

Jiné

eozinofilni pneumonie, lymfangioleiomyomatdéza, al-
veolarni proteinéza atd.

IPF — idiopaticka plicni fibréza; NSIP — nespecificka intersticialni pneumonitida; LIP — lymfocytami intersticialni
pneumonitida; DIP — deskvamativni intersticidlni pneumonitida; RB-ILD — intersticialni plicnf nemoc sdruzena
s respiracnf bronchiolitidou; COP - kryptogenni organizujici pneumonie; AIP — akutni intersticidlni pneumonitida.
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respirace v klidu, event. pfi z4téZi, a screeningove
skiagram hrudniku ve dvou projekcich (negativnf
nalez viak nevylucuje IPP!!!). Déle byvé doplnéna
pocitacova tomografie s vysokou rozlisovaci
schopnosti (HRCT) posuzujici typ a rozsah po-
stizeni plicnfho parenchymu, bronchoskopie
s bronchoalveoldrni lavazi a transbronchidlni
biopsii, eventudlné pokud nejsou vysledky vyse
uvedenych vysetienf jednoznacné, jesté chirur-
gickd plicni biopsie (4, 5, 6). Vzhledem k tomu,
Ze problematika intersticialnich plicnich procest
je pomérné specifickd, mél by byt nemocny
s prakazem IPP na HRCT hrudniku odeslan k dal-
$imu vysetfenf a stanoveni diagnézy do Centra
diagnostiky a lé¢by IPP.

1. Systémova kortikoterapie v davkach odpo-
vidajicich tiZzi postizenf je indikovdna u nemoc-
nych s idiopatickou nespecifickou intersticialnf
pneumonitidou (NSIP), u vybranych nemocnych
s exogenni alergickou alveolitidou (EAA) s vy-
znamnymi pfiznaky, zanétlivym HRCT obrazem
nebo nejasnym zdrojem inhala¢niho antigenu,
polékového plicniho postizeni s vyznamnymi
priznaky, eozinofilni pneumonie, kryptogenni
organizujici pneumonie (COP), sarkoiddzy s po-
stizenim plicnich funkci a symptomy.

2. Systémova kortikoterapie obvykle
v kombinaci s dalSimi imunosupresivy (napf.
metotrexat, azathioprin, cyklofosfamid) -
systémové choroby pojiva, jiné autoimunitni
syndromy (7).

3. Biologickd Ié¢ba — nemocnf se systémovy-
mi chorobami pojiva a nespecifickymi stfevnimi
zanéty (obvykle ale nebyva indikaci k jejimu
podavani plicni postizenf), mirna az stredni IPF
(pirfenidon — dle indika¢nich kritérif) (4).

4. Dalsi mozna terapie: N-acetylcystein
(IPF), inhibitory protonové pumpy (IPF, vhodné
nejspise i u sklerodermie), inhalacni bronchodi-
latancia (silikéza, uhlokopska pneumokonidza
s pozitivnim bronchodilata¢nim testem), inha-
la¢ni kortikosteroidy (sarkoiddza s prokdzanou
bronchidlnf hyperreaktivitou), makrolidy (nékteré
formy organizujici pneumonie).

5. Nefarmakologicky — v indikovanych pfipa-
dech (dle kritérif CPFS) oxygenoterapie, balneo-
terapie, fyzioterapie obecné (8).

6. Plicni transplantace — dle indikacnich kri-
térif pro IPP pfi absenci absolutnich/relativnich
kontraindikaci (9).

1. Nemocni s nove diagnostikovanou IPF —
nebyl prokazan efekt této terapie (10).

2.Nemocni's EAA, odstranitelnym zdrojem
inhala¢niho antigenu a mirnymi pfiznaky, pfi-
padné s dominujicim fibrotickym postizenim —
Ize oc¢ekdvat spontanni Ustup obtiZi, navic kor-
tikoterapie nefesi problematiku expozice inha-
la¢nimu antigenu dlouhodobé, jen zmiruje
priznaky — u fibrotickych forem je benefit Iécby
sporny. Doporucujeme pfistoupit k terapeu-
tickému pokusu a v pfipadé nelspéchu lé¢bu
neprodluzovat, pacienta tim ohrozujeme ved-
lejsimi ucinky této medikace (5).

3.0soby se sarkoiddzou manifestovanou jako
Loefgrendv syndrom — obtize nemocnych ode-
znivajf spontanné, obvykle postaci nesteroidni
antirevmatika ke zmirnéni kloubnich obtiZi (6).

4. Pacienti s HRCT obrazem IPP a nedokon-
¢enym diagnostickym postupem — podavani
systémové kortikoterapie ovliviiuje vysledky
daldich vysetfent.

5.Nemocni zvazovanf k plicnf transplantaci
— ddavka systémovych kortikosteroidd by neméla
presdhnout 20 mg prednisonu/den (9).

6. Plicni histiocytdza z Langerhansovych
bunék, intersticidlni plicni nemoc sdruzena
s respiracni bronchiolitidou (RB-ILD), lymfangio-
leiomyomatoza, alveoldrni proteindza, pneumo-
konidzy — nebyl prokdzan jednoznacny benefit
pro pacienta (11, 12).

1. U nemocnych s IPF prognéza nejvaznéjsi —
vyznamné mizZeme Zivot prodlouZit pouze v¢asne
diagnostikovanym pacient@im, jako prvni by méla
byt u téchto nemocnych zvazena plicni transplan-
tace, pokud nejsou vhodnymi kandidéty a posko-
zeni je mimé nebo stredni, [écba pirfenidonem.

2. Ostatnf nemocnli, ktefi maji sice radiolo-
gicky a/nebo histologicky nalezy kompatibilnf
s obvyklou intersticidlni pneumonitidou (ob-
raz, ktery typicky nachdzime u IPF), ale zndmou
vyvolavajici pficinu (EAA, systémova choroba
pojiva, polékoveé postizeni atd.) maji vyznamné
deldi stfedni dobu pfeZiti nez pacienti s IPF.

Prestoze intersticidlni plicni procesy jsou
v porovnani napfiklad s chronickou obstruke-
ni plicni nemocni méné casté, je tfeba uvazit
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je v diferencialni diagnostice dusnosti a kasle.
Diagnostika téchto chorob a jejich é¢ba je po-
mérmé specifickd a méla by patfit do rukou speci-
alizovaného centra. Zatimco v minulosti é¢ebné
modality zahrnovaly systémovou kortikoterapii,
nyni jsou moznosti rozsiteny pfedevsim o bio-
logickou lé¢bu, kterd mize dramaticky zménit
progndzu zejména pacientt s IPF.
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