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Uvod. Idiopaticka plicni fibréza (IPF) patii mezi nejobtizné&ji 1é¢itelné a zaroven prognosticky
doporucenich od roku 2011 jsme povazovali za vhodné vytvofit piehledny doporuceny postup
CPFS pro lékaie v CR. Pii tvorbé doporugeného postupu jsme vychézeli predevsim z
doporucenych postupt Britské hrudni spole¢nosti (Wells AU et al, 2008) a z oficialniho
prohlaseni Americké hrudni, Evropské respira¢ni, Japonské respiraéni a Latinskoamerické
hrudni spole¢nosti z roku 2011 (Raghu et al, 2011). Navic jsme doporuceny postup jeste
upravili na zakladé vysledkt n€kterych novych studii, které pozménily zasadné 1écebna

doporuceni (Wells AU et al 2012, Noth et al 2012).

Definice. Soucasna definice IPF popisuje jako specifickou formu chronické progredujici
fibrotizujici intersticialni pneumonie nejasné etiologie, objevujici se primarné u dospélych
jedincu, postihujici pouze plice a spojené s histopatologickym a /nebo radiologickym obrazem
obvyklé intersticialni pneumonie (UIP). Diagnoza IPF vyzaduje vylou€eni jinych forem
intersticialnich pneumonii, zv1asté ostatni idiopatické intersticialni pneumonie (11P),
systémoveé nemoci pojiva a intersticialni plicni procesy (IPP) spojené s expozici vlivim
prostiedi.

Epidemiologie. Incidence IPF je odhadovana mezi 6,8 a 16,3/100.000 (USA). Prevalence
této nemoci je celosvétoveé udavana v rozmezi 2- 29/100.000, ptedpoklad prevalence
vychazejici udaju databaze zdravotniho pojisténi v USA je vSak jesté vyssi (14-
42,7/100.000). V CR probéhlé epidemiologické studie (Kolek, Homolka) odhaduji incidenci
[PF maximalné na 1/100.000. IPF nema dle provedenych vyzkumi Zadnou jednoznacnou
geografickou, socialni a rasovou distribuci. Incidence IPF se zvySuje s vékem, vEtsing
pacientt je nad 50 let. Nemoc postihuje vice muze nez Zeny. Obvykle se vyskytuje sporadicky,
familiarni ptipady jsou vzacné (5%). Nejpravdépodobnéjsi formou pfenosu je autosomalné

dominantni forma s rozdilnou penetraci.



Doposud byla objevena Fada faktorii zevniho prostiedi majicich mozny vliv na vznik a vyvoj
IPF. Jako rizikové faktory byly popsany koureni cigaret, expozice prachiim obsahujicim ocel,
mosaz, olovo, castice prachu pri rezani ¢i lesténi kamenii a expozice organickym Zivocisnym a
rostlinnym antigenuim a také prachu z borovicového direva. Otazkou je, do jaké miry se
autorim téchto epidemiologickych studii dafilo identifikovat, zda se jednalo skute¢n¢ o IPF ¢i
o obraz exogenni alergické alveolitidy ¢i pneumokoni6zy. Na patogenezi IPF ma potencialni
vliv také fada virovych patogenii. U pacientt s IPF byla zjiSténa vyssi incidence EBV,
chtipkového viru, CMV, viru hepatitidy C a HHV- 7,8. DalSi mikroorganismy, které by se
mohly ucastnit v patogeneze IPF, jsou virus parainfluenzy, Human imunodeficiency virus-1
(HIV-1), virus spalni¢ek, Herpesvirus 6 a Mycoplasma spp. Nékolik studii vyjadiilo
podezieni i na roli gastroesofagealniho refluxu (GER) v patogeneze IPF.

Klinicky obraz. Diagno6za IPF by méla byt zvazovana u dospélych jedinct s jinak
nevysvétlitelnou chronickou namahovou dusnosti, snadnou unavitelnosti, kaslem a

Vv pozdgjsich fazich pfi nastupujici hypoxémii i cyanozou. | kdyZ je pro IPF typicky pozvolny
a plizivy nastup dusSnosti a jeji pozvolna progrese, u nékterych pacientli se vyskytnou epizody
tzv. akutni exacerbace IPF charakterizované nahlym vyraznym zhor8enim dusnosti. IPF méa
obvykle nevyhnutelné progredujici pritbéh navzdory jakékoli 1é¢bé a stiedni preziti pacientd
neni delSi nez 2,5-3 roky.

Fyzikalni nalez. U 75% pacientt se vyskytuji fenotypové projevy, jako jsou palickovité prsty
S nehty tvaru hodinového sklicka a poslechovy fenomén Krepitu slySitelny nad plicnimi
bazemi.

Vysetieni.

Funk¢éni vysetieni plic. Typickou funk¢ni poruchou je u pacientt s IPF restrikcni ventilacni
porucha (RVP) s poruchou difazni kapacity(transfer faktoru) a snizenim plicni poddajnosti.
Rezidualni objem (RV) je u IPF obvykle zachovéan a pomér RV/TLC je ¢asto zvysen. Funkce
dychacich cest je u IPP obvykle dobfe zachovana. Spirometrické hodnoty véetné usilovné
vitalni kapacity (FVC), usilovné vitalni kapacity za 1 vtefinu (FEV1) a jejich poméru jsou
typicky normalni, nebo je zachovan jejich normalni pomér i pti absolutné redukovanych
hodnotach. Vzacné se u pacientt s IPF setkdme i s obstrukcni ventilacni poruchou (OVP), ato
u podskupiny nemocnych s kombinaci plicni rozedmy a plicni fibrozy. Difazni kapacita je
vyznamn¢ sniZzena, a to ve vetsi mife nez by odpovidalo redukci TLC. Pro IPF je typické
vyrazné zhorSeni dusnosti jiz pii submaximalni zatéZi a je snizena vrcholova spotieba kysliku

a ventilaéni rezerva.



Nedilnou soucasti je i vySetieni krevnich plynii, kdy je u pacientd s IPF v ivodu onemocnéni
patrny pokles saturace krve kyslikem (Sa02) a parcialniho tlaku kysliku (pa02) v tepenné krvi
pouze pii zatézi a teprve s progresi onemocnéni dochazi i ke klidové hypoxémii. Na zakladé
hodnot krevnich plyni je pak zvaZzovano u pacientl s IPF ptid¢leni suplementarni 1éCby
kyslikem, a to bud’ cestou koncentratoru kysliku nebo kapalného kysliku. Dobrou informaci o
funk¢nim stavu pacienta nam da Sestiminutovy test chtizi (6-MWT), ktery je také nedilnou
soucasti vysetfeni pro pfipadnou indikaci ptidéleni kapalného kysliku.

Zobrazovaci metody.

Skiagram hrudniku. Z&kladnim obrazem na skiagramu hrudniku je retikulace aZ
retikulonodulace s cystami 2-20 mm a s obrazem vostinovité plice. Souc¢asn¢ dochazi i ke
zmen3eni objemu plic s vy$$im ulozenim branice. Nicmén¢ skiagram hrudniku nema
dostate¢nou rozliSovaci schopnost pro diferenciaci zmén typicky pro IPF, a proto je potieba
provést pii podezieni na IPF vZdy CT s vysokou rozliSovaci schopnosti (HRCT) hrudniku. HRCT
hrudniku je zakladni slozkou diagnostického procesu IPF. UIP je v obraze HRCT charakterizovana
pritomnosti retikularnich opacit, obvykle spojenych s trakcnimi bronchiektasiemi, ¢asty je obraz
vostiny. Opacity mlééného skla jsou obvyklé, ale vétsinou mensiho rozsahu nez retikulace. Distribuce
UIP na HRCT je charakteristicky bazalni a periferni. Mediastinalni adenopatie mtize byt ptitomna, ale
vétsSinou s maximalni velikosti uzlin do 1,5 cm v pti¢ném prameéru. Pozitivni prediktivni hodnota
HRCT pro UIP je 90- 100%. Soubor vyse zvedenycz znakt typickych pro HRCT obraz IPF- UIP je
oznacovan jako HRCT UIP vzorec. (Tabulka 1)

Tabulka 1. HRCT kritéria pro vzorec UIP

Maximum zmén subpleuralné a | Maximum zmén subpleuralné a | Maximum zmén v hornich a

basalné basalné stfednich polich

Retikulace Retikulace Pfevaha zmeén
peribronchovaskularné

Vostina s nebo bez Nepfitomnost zmén Rozsahlé opacity mlé&ného

bronchiektazii neodpovidajicich UIP ( viz 3. skla (pfevazuji nad

sloupec) retikularnimi)

Nepfitomnost zmén Rozséahla mikronodulace

neodpovidajicich UIP (bilateralné s pfevahou

(viz 3. sloupec) v hornich polich)

Diskrétni cysty (mnohocetné,
bilateralni, mimo oblast vostiny)
Difuzni obraz mozaikovité
perfuse a air-trapping (
bilateralné, ve 3 nebo vice
lalocich)

Konsolidace

v bronchopulmonalnich
segmentech (lalocich)




Bronchoskopie. Bronchoalveolarni lavaz (BAL) je cennym pomocnym diferencidlné
diagnostickym nastrojem. Pro IPF je typické zmnoZeni granulocytii obvykle s malou ptimési
eozinofild v tekuting ziskané BAL (BALTe), lymfocyty byvaji zvySeny minimalng.
Transbronchiélni biopsie neni pro diagnostiku IPF obvykle pfinosna, diferencialné
bronchoskopieckou biopsii je transbronchidlni kryobiopsie, kde velikost vzoreckl dosahuje
obvykle 6 mm v primeéru a jsou jiz pro diagndzu vytézngjsi.

Plicni chirurgickou biopsii (obyvkle cestou videothorakoskopickou- VATS) zvaZzujeme u
kazdého pacienta individualné, i s ohledem na celkovy stav pacienta a jeho plicni funkce. Je
stran histopatologické diagnostiky nejvytéznéjsi, avsak riziko morbidity a mortality tohoto
vykonu je vyrazné zvySené u pacientli nad 65 let a s hodnotou transfer faktoru pod 35%. Je
treba zduraznit, pokud jsou vylouceny jiné priciny intersticialnich plicnich procesit a HRCT
obraz je charakteru UIP, pak neni nutné chirurgickou plicni biopsii u pacienta indikovat.
Histopatologické vyseti‘eni. Mikromorfologickym korelatem IPF je UIP. Hlavnim
histopatologickym znakem UIP je c¢asoveé heterogenni vzhled. Oblasti postizené chronickym
intersticialnim zanétlivym procesem a fibrézou, v niz jsou pfitomna fibroblasticka loziska, se
stfidaji s ¢astmi relativné normalniho nepostizeného plicniho parenchymu. Plicni tkan je
prostoupena pomérné dobte formovanou fibrozou, kterd je tvofena jen velmi malo bunéénym,
hyalinn¢ transformovanym hustym kolagennim pojivem. Bezprostiedné na tuto starou
fibrotizaci vSak navazuji ¢asti granulacni tkané s nakupenim fibroblastii S myxoidnim
stromatem. Fibroblasticka loZiska reprezentuji nejspiSe cilova mista opakovanych postiZeni
plicniho parenchymu. Zmény predilek¢éné postihuji subpleuralni oblasti a paraseptalni

parenchym (Tabulka 2)

Tabulka 2. Histopatologické kritéria UIP

Vyznamna fibréza, Vyznamna fibréza, Nepravidelné nebo Hyalinni blanky
distorze plicni distorze plicni difusni postiZzeni plicni
architektoniky+/- architektoniky+/- tkané fibrézou +/-
vostina se subpleuralni | vostina intersticialnim zanétem
a paraseptalni
distribuci
Nepravidelna Abscence nepravidelné | Absence jinych kritérii | Organizujici (se)
distribuce fibrotickych distribuce nebo UIP (viz 1. sloupec) pneumonie
zmén fibroblastickych fokusu,
ale ne obou zaroven
Fibroblastické fokusy Nepfitomnost zmén Nepfitomnost zmén Granulomy?
svédcicich pro jinou svédcicich pro jinou
diagno6zu (viz 4. diagnézu (viz 4.
sloupec) sloupec)




Nepfitomnost zmén Pouze vostina Znacné intersticialni

svédcicich pro jinou zanétlivé zmény mimo
diagnd6zu (viz 4. vostinovité zmény
sloupec) Dominujici

peribronchialni zmény

Jiné zmény svédcici
pro alternativni
diagnézu

1- Maze byt pritomno v pripadé akutni exacerbace IPF
2- Qjedinély granulom a mirna komponenta organizujici (se) pneumonie mize byt vzacné
pfitomna i v pripadé UIP
Vylouceni jinych piicin IPP
Dulezita pro vylouéeni jinych pii¢in IPP je hlavné dobie odebrana anamnéza, rodinna i
osobni, s anamnézou expozice domaci i profesni (organické i anorganické antigeny). Dulezité
je 1 uzivani 1éki a podstoupeni 1écebnych zakroki (ozafeni). Seznam 1€kt které¢ by mohly

vyvolat intersticialni plicni proces je mozné nalézt na www.pneumotox.com. Anamnézu a

vySetfeni zamétujeme téZ na moznou pritomnost znamek systémovych nemoci pojiva, jako je
kuptikladu artritida, Raynaudiiv fenomen, kozni zmény, abnormalni motilita jicnu a projevy
sicca syndromu. Musime mit na paméti i to, Ze se ptiznaky systémového onemocnéni pojiva
mohou objevit i v pribéhu onemocnéni, UIP v tomto ptipadé mize byt prvni manifestaci a az
pozdéji se mize SNP vyvinout do plného klinického obrazu.

Laboratorné ndm systémové onemocnéni pojiva pomiiZze vyloucit vySetfeni imunologické

s diirazem na autoprotilatky (revmatoidni faktor, protilatky proti citrulinovanym peptidium,
antinuklearni protilatky, ev. antisyntetazové protilatky, kreatin kinaza, SS-A, SS-B, PM/Scl-
75, PM/Scl-100).

Diagnostické kriteria IPF.

1. Vylouceni jinych pfi¢in intersticialnich plicnich procesti ( domaci a profesni expozice,
systémove nemoci pojiva, Iékova toxicita)

2. Pritomnost HRCT vzorce UIP u pacientd bez plicni biopsie (Tabulka 1)

3. Specifické kombinace HRCT a histopatologického (chirurgicka plicni biopsie) UIP

vzorce u pacientu s plicni biopsii (Tabulka 3)

Tabulka 3. Kombinace HRCT obrazu a histopatologického obrazu v chirurgické plicni
biopsii

uiP UIP ANO
Pravdépodobna UIP
Mozna UIP



http://www.pneumotox.com/

Neklasifikovatelna fibréza

Nejedna se o UIP NE
Mozna UIP UIP ANO

Pravdépodobna UIP

Mozna UIP Pravdépodobna

Neklasifikovatelna fibréza

Nejedna se o UIP NE
Nedopovida UIP ulP Mozna

Pravdépodobna UIP NE

Mozna UIP

Neklasifikovatelna fibréza

Nejedna se o UIP

Nekdy nemusi byt diagnoza zcela jednoznaéna a mize byt kuptikladu v plicnich biopsiich

z rozdilnych plicnich lalokt nalezen obraz UIP v jednom laloku a fibrotické nespecificke
intersticialni pneumonie (NSIP) v druhém laloku. V tomto piipad¢ se jedna o diskordantni
UIP, na rozdil od konkordantni UIP, kde vSechny vzorky odpovidaji UIP. Klinicky obraz i
priabéh jsou u obou téchto variant stejné. V piipad¢ nejasnych nélezl je nutna
multidisciplinarni diskuze (klinik-radiolog-histopatolog).

Ptirozeny pribéh IPF.

Pro IPF je typicky progresivni pokles plicnich funkci, ktery vede k respira¢nimu selhani a
smrti. Stfedni pfeziti pacientd je 2-3 roky. Vétsina pacientti vykazuje pozvolny pokles
plicnich funkci, nékteti pacienti jsou dlouhodobé stabilni ( zv1asté pacienti ve star§im veku,
nad 75 let) a n¢kteti maji rychly pokles funkci.

Muzeme se setkat i s epizodami akutniho zhorSeni, s tzv. akutnimi exacerbacemi IPF u
nékterych pacientt (5-10%). Pro akutni exacerbaci plati nasledujici diagnostické kritéria:
nevysvétlitelné zhorSeni dusnosti posledni mésic, nové hypoxémie nebo zhorSeni stavajici
hypoxémie, nové infiltraty v radiologickém obraze a neptitomnost znamek infekce, plicni
embolie, pneumothoraxu nebo srdecniho selhani. Histopatologicky je akutni exacerbace
charakterizovana obrazem difusniho alveolarniho poskozeni (DAD), nebo organizujici (se)
pneumonie (OP).

Mortalita IPF je vysoka a kuptikladu v USA dosahuje 61,2 imrti /1.000.000 obyvatel u muza
a 54,5/1.000.000 u Zen. Pti¢inou smrti je nejcastéji progrese IPF (60%), z dalSich pficin je pak
zaznamenana nemoc koronarnich tepen, plicni embolie a rakovina plic.

Staging a prognoza.

Rozsah nemoci a zavaznost funkéniho postizeni v dobé diagnozy je mezi jednotlivymi
pacienty s IPF zna¢né variabilni. Je to dano jednak odliSnym stupném vnimani obtizi u

jednotlivych nemocnych a pak také stupném povédomi 1ékaiské vefejnosti o této nemoci.



Stran prognozy je nutné identifikovat pacienty s vysokym rizikem umrti v nasledujicich dvou
letech, aby mohlo byt u téchto nemocnych véas zvazeno zafazeni na ¢ekaci listinu
transplantace plic. (Tabulka 4)

Tabulka 4. Parametry urcujici zvySené riziko umrti u pacientit s IPF

- stupen duSnosti

- transfer faktor < 40% pred.
- desaturace < 88% v prubéhu 6MWT

- rozsah vostiny na HRCT

- plicni hypertenze

- zhorSeni dusnosti

- snizeni FVC o 2 10% absolutnich hodnot

- snizeni transfer faktoru o = 15% absolutnich hodnot

- zhorSeni fibr6zy na HRCT

6MWT- Sestiminutovy test chiizi

FVC- usilovna vitalni kapacita

Biomarkery v séru a BALTe

Zatim neexistuje dostatek tidaji pro uzite¢nost biomarkert v klinickém sledovani IPF,
nicméné nékterd pracovisté jiz biomarkery pouzivaji, hlavné pro ptedpovéd’ prognozy
pacienta a monitoraci rizika vzniku akutniho zhorseni. Krebs von den Lungen-6 (KL-6) pattici
mezi muciny je produkovan regenerujicimi pneumocyty Il. typu a je zvySen v séru aBALTe u
pacientt s IPF. Jeho hodnota koreluje s mortalitou pacientt s IPF. Také séroveé hladiny
surfaktantovych proteinit A a C (SP-A,C), chemokin CCL- 18, mozkovy natriureticky peptid
(BNP) a matrix metaloproteindza 7 (MMP-7) maji prediktivni hodnotu pro pfeziti u téchto
pacientd. Z bunéénych parametrt jsou cirkulujici fibrocyty v periferni krvi negativnim
prognostickym faktorem pro kratkodobé pieziti u pacientii s IPF. Nicmén¢ rutinné tyto
markery obvykle vySetfovana nejsou.

Lécba.

Farmakologickd lécba: U pacientt s IPF nebyl shledan profit z léchby systémovymi kortikoidy,
at’ uz samotnymi nebo v kombinaci s imunosupresivy. Pouze byl piedpokladan efekt
trojkombinace perordlnich kortikoidii, azathioprinu a N-acetylcysteinu (NAC) na zpomaleni
poklesu plicnich funkci na zakladé¢ studie IFIGENIA. V roce 2012 vSak studie PANTHER-



IPF nepotvrdila tuto hypotézu a dokonce vétev studie s 1éEbou vyse uvedenoou trojkombinaci
byla pozastavena pro signifikantné vy$si mortalitu a absenci jiného profitu oproti vétvi s NAC
samotnym a s placebem. Proto jiZ tato trojkombinace neni u pacientii s IPF nadale
doporucena. V ptechodném obdobi, u pacientil, kteti jiz maji tuto 1é€bu nasazenu a piipadné
z ni maji i klinicky profit, je doporuéeno probrat s pacienty negativni vysledky studie
PANTHER-IPF a domluvit se s nimi, zda si pieji 1é¢bu ponechat, ¢i zda bude postupné
vysazovana. Nove vsak neni doporuceno tuto lécbu trojkombiinaci zavadet. Taktéz nebyl
prokazan zprvu predpokladany pozitivni vliv antikoagulancii (warfarin u IPF).

Zékladem 16¢by IPF je antifibrotickd lécba. V CR je dostupny a hrazeny z prostiedki
zdravotniho pojisténi 1ék pirfenidon (InterMune, Roche), ktery pravdépodobné inhubuje
fibroproliferaci ovlivnénim exprese transofrmujiciho ristového faktoru beta. Ve studiich
prokézal efektivitu ve smyslu sniZeni rychlosti poklesu plicnich funkci a mortality u pacientii
IPF. Hrazen je u pacientl s mirnou az stfedné té¢zkou IPF, a to v ddvce 2403 mg denné (3x3
cps). Lék je vazan na Centra pro diagnostiku a 1é¢bu IPP.

Alternativnim antifibrotickym lékem je pak trikinazovy inhibitor nintedanib (Ofev,
Boehringer-Ingelheim), ktery vak zatim v CR nema stanovenou tthradu a je mozné jej zvazit
u pacientti netolerujicich Esbriet, ptipadné nespliiujicich kritéria pro Esbriet (VC vysSi nez
80% NH, pfipadne transfer faktor v rozmezi 30- 35% NH), nebo na Esbrietu progredujicich.
Je nutné vSak v tomto ptipad¢ zadat pojistovnu o mimofadnou uhradu.

Déle zvazujeme nasazeni N-acetylcysteinu (NAC) v davce 1800 mg denne (3x1 cps), jelikoz
NAC by mél do jisté miry branit novym alveolarnim 1ézim svym antioxidacnim piisobenim.
Nefarmakologicka lécba.

Dlouhodoba domaci oxygenoterapie je doporuc¢ena pro vSechny pacienty s IPF s klidovou
hypoxémii.

Transplantace plic je vhodna pro vybrané pacienty s IPF. Pétileté pteZiti po transplantaci plic
u pacientu s IPF je odhadovano na 50- 56%. Transplantace plic u adekvatn¢ indikovanych
pacientt s IPF sniZuje vyznamné riziko umrti v patém roce po transplantaci. Navic pacienti

s IPF maji lepsi dlouhodobé pieziti po transplantaci plic nez ti transplantovani pro jinou
diagndézu. Vzhledem k medianu pieziti pacientt s IPF 2,5- 3 roky zvaZujeme obvykle
transplantaci plic jiz v dob¢ diagnozy. Pokud se nerozhodneme k indikaci jiz v dobé
diagnozy, pak zvazujeme transplanta¢ni feSeni u pacientd s IPF pii poklesu plicnich funkci
pod kritické hodnoty. Pro IPF by mél byt signalem pro zatazeni pokles totalni plicni kapacity
(TLC) pod 50 % nalezitych hodnot, vitalni kapacity (VC) pod 50 % néleZitych hodnot,



transfer faktoru pod 30 % naleZitych hodnot a PaO, pod 6 kPa.

Uméla plicni ventilace (UPV). Pacienti s IPF by pfi respiraénim selhani zptisobeném IPF
nemeéli byt pausalné invazivné uméle ventilovani, ale tento zpusob 1é¢by muze byt vhodny pro
nékteré selektované jedince. Mortalita pii umélé plicni ventilaci U pacientt s IPF je 96%.
Vétsinou pouze ti pacienti, ktefi mohou byt transplantovani z ventilatoru, maji z UPV profit.
V praxi to znamena, ze by invazivni UPV méla byt indikovana pro zhorSeni IPF s respira¢nim
selh&nim pouze v piipadé nemocnych, ktefi jsou jiz zafazeni na ¢ekaci listing transplantace
plic, nebo u kterych existuje Sance, ze se podafi je urgentné zaradit k transplantaci plic. | tak
je pravdépodobnost uspésné transplantace a tudiz preziti téchto pacientd velmi mala.
Rehabilitace. Pacienti s IPF by méli byt indikovani k plicni rehabilitaci ve vétsiné pripadii. Je
to jedna z moZnosti jak zlepSit kvalitu Zivota pacienta je zlepSeni pacientovy funkéni
vykonnosti a zmirnéni dusnosti. Rehabilitace musi byt v ptipadé IPF komplexni, zahrnujici
uceni, poradu a behavioralni techniky ke zlepSeni sebeobsluhy, redukci symptomt a
optimalizaci funk¢ni kapacity.

Lécba komplikaci a komorbidit.

Lécba akutni exacerbace IPF. VétSina pacientil by méla byt v dobé exacerbace 1écena
systémovymi kortikosteroidy. (podrobnéji viz standard akutni exacerbace IPF v sekci
Intenzivni pé&e v pneumologii CPFS)

Lécbha plicni hypertenze. U pacientt s IPF by plicni hypertenze neméla byt pausalné 1éCena,
nicméné u nékterych je vhodné tuto 1écbu zvazit. Jedna se hlavné o pacienty s dysproporcni
plicni hypertenzi, kterd svou zdvaznosti neodpovida rozsahu plicniho postiZeni pti IPF.
Zé&kladnim screeningem plicni hypertenze u IPF je echokardiografie. Podezieni na plicni
vysoka pravdépodobnost postizeni plicni cirkulace), ptipadné z vySetfeni spiroergometrie a
laboratorniho vysetieni (mozky natriureticky peptid- BNP). Definitivné pak stanovi plicni
arteridlni hypertenzi pravostrannd srdecni katetrizace.

Lécba asymptomatického gastroesofagedlniho refluxu (GER). Abnorméalni GER je u
pacientu s IPF asty a u vice nez poloviny pacientu je asymptomaticky. Vzhledem k tomu, Ze
reflux s opakovanymi aspiracemi muze piispivat k zanétu a fibrotizaci plicni tkan¢, mél by
byt 1é¢en u vétSiny pacientd s IPF (inhibitory protonové pumpy v béznych davkach).
Paliativni péce spociva v tlumeni obtézujicich symptomu. Pro tlumeni kasle Ize pouzit

antitussika opoidni fady (codein, moprhin). Opioidy indikujeme u tézké dusnosti.



Pacientiim s IPF by méla byt nabidnuta uéast v klinickych studiich s novymi 1é¢ebnymi

modalitami.

Monitorace klinického pribéhu onemocnéni a sledovani efektu 1é¢by. K monitorovani
klinického pribéhu je doporu¢ovano sledovani symptomt, vySetieni plicnich funkci a
sledovani progrese fibrozy na HRCT. Jako progrese onemocnéni je oznacovan pokles FVC o
10% absolutnich hodnot a pokles transfer faktoru o 15% absolutnich hodnot.

Interval sledovani je doporucen 3-6timésicni, spociva ve funkcnim (spirometrie, transfer
faktor, krevni plyny) a klinickém vysetieni pacienta, HRCT hrudniku neni tfeba zhotovovat
pti kazdé z téchto kontrol, pokud nedojde k vyznamné zméné klinického obrazu a funk¢énich
parametrt. Pokud mame v3ak podezieni na tzv. akutni exacerbaci IPF, je provedeni HRCT

hrudniku na prvnim mistg.
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