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Uvod:

Pfedchozi konsensus diagnostiky a |éCby idiopatické plicni fibrézy (IPF) byl vydan
Evropskou respiraéni spole€nosti (ERS) a Americkou hrudni spole¢nosti (ATS) v
roce 2000. Nyni vychazi v roce 2011 na zakladé novych dat a dukazi konsensus
novy (ATS/ERS/JRS/ALAT). Tentokrat se pfidruZily ke konsensu i Japonska
respiraCni spole¢nost (JRS) a Latinsko- Americka hrudni spole¢nost (ALAT). Nova
doporuceni byla vytvofena s pomoci metodologie GRADE na zakladé mediciny
zaloZzené na dikazech. Tento systém umozriuje jednotliva doporuceni interpretovat

individualné, na miru kazdému pacientovi.

Pro tvorbu novych doporuceni byly kolektivem autorti (Raghu et al) prostudovany
literalni prameny od roku 1996 do roku 2006 a pak jesté byly udaje aktualizovany o
data do roku 2010. VSechny tyto udaje byly retrospektivné analyzovany. Pro oddil
IéCby byly provedeny metaanalyzy studii. Tato data pak byla hodnocena na zakladé

kvality dikazl a z tohoto hodnoceni pak vychazela sila doporuceni.

Sekce intersticialnich plicnich procesu si vzala za ukol vytvofit standard IPF, ktery
doposud v Cechéach chybél. PFi jeho tvorbé jsme se opirali pravé o novy konsesus
ATS/ERS/JRS/ALAT z roku 2011.

Definice. Sou€asna definice idiopatickou plicni fibrézu (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). Diagnéza IPF vyZaduje vylouc€eni jinych forem



intersticialnich pneumonii, zvlasté ostatni idiopatické intersticialni pneumonie (lIP),
systémové nemoci pojiva a intersticialni plicni procesy (IPP) spojené s expozici

vlivim prostiedi.

Klinicky obraz. Diagnéza IPF by méla byt zvazovana u dospélych jedincu s jinak
nevysvétlitelnou chronickou namahovou dusnosti, snadnou unavitelnosti, kaslem a
v pozdéjSich fazich pfi nastupujici hypoxémii i cyanézou. | kdyz je pro IPF typicky
pozvolny a plizivy nastup dusnosti a jeji pozvolna progrese, u nékterych pacientl se
vyskytnou epizody tzv. akutni exacerbace IPF, kdy dojde k nahlému klinickému
zhorseni s poklesem plicnich funkci a radiologickym obrazem tzv. mlééného skla
svédcicim pro probihajici floridni alveolitidu. Incidence IPF se zvySuje s vékem,
vétsSiné pacientd je nad 50 let. Nemoc postihuje vice muze nez Zeny. IPF ma obvykle
nevyhnutelné progredujici pribéh navzdory jakékoli I€éEbé a stfedni pFeziti pacientl
neni delSi nez 2,5-3 roky.

Fyzikalni nalez. U 75% pacientu se vyskytuji fenotypové projevy, jako jsou
paliCkovité prsty s nehty tvaru hodinového skli¢ka a poslechovy fenomén krepitu

slySitelny nad plicnimi bazemi.

Epidemiologie. Incidence IPF je odhadovana mezi 6,8 a 16,3/100.000 (USA).
Prevalence této nemoci je celosvétové odhadovana na 2- 29/100.000, pfedpoklad
prevalence vychazejici Udajl databaze zdravotniho pojisténi v USA je vSak jesté
vy$Si (14- 42,7/100.000). IPF postihuje asi 5 miliond lidi na celém svété. V CR nejsou
Homolka) odhaduiji incidenci IPF v CR maximalné& na 1/100.000. Dluzno vsak
poznamenat, Ze incidence v nasich zemich maze byt podhodnocenéa vzhledem

k tomu, Ze je pfedpokladana spiSe ,poddiagnostikovanost® této nemoci.

IPF nema dle provedenych vyzkumua zadnou jednoznacnou geografickou distribuci.
Vyskytuje se celosvétové se stejnou prevalenci, bez rozdilu ve méstech i na
vesnicich a bez jakékoliv asociace s rasou nebo etnicitou.

IPF se obvykle vyskytuje sporadicky, familiarni pfipady jsou vzacné (5%). Casto
najdeme v jedné rodiné nékolik subtypl idiopatickych intersticialnich pneumonii, coz
by podporovalo domnénku o vlivu protfedi na fenotyp. Nejpravdépodobnéjsi formou

pfenosu je autosomalné dominantni forma s rozdilnou penetraci.



Doposud byla objevena rFada faktort zevniho prostredi majicich pravdépodobny
vliv na vznik a vyvoj IPF. V kontrolovanych studiich bylo prokazano, ze také koureni
je potencialnim rizikovym faktorem. Asociace IPF s koufenim stoupa s mnozstvim
vykoufenych cigaret, nad 20 bali¢koroku je jiz velmi silna. Mezi rizikové pro vznik IPF
patfi i expozice prachiim obsahujicim ocel, mosaz, olovo, ¢astice prachu pri fezani ¢i
leSténi kamenu a expozice organickym ZivociSnym a rostlinnym antigenum a také
prachu z borovicového dreva.

Na patogenezi IPF ma potencialni vliv také fada virovych patogend. U pacientl s IPF
byla zjisténa vys$Si incidence EBV, chfipkového 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 vyjadfilo podezfeni i na roli gastroesofagealniho refluxu (GER)

v patogeneze IPF.

Pro diagnézu IPF ma zcela zasadni roli vzorec obvyklé intersticialni pneumonie
(UIP) v histopatologickém a radiologickém obraze. Definice vzorce UIP je proto
podrobné uvedena nize.

HRCT UIP vzorec.

HRCT je zakladni sloZkou diagnostického procesu IPF. UIP je v obraze HRCT
charakterizovana pfitomnosti retikularnich opacit, obvykle spojenych s trak¢nimi
bronchiektasiemi, Casty je obraz vostiny. Opacity mlé€ného skla jsou obvyklé, ale
vétSinou mensiho rozsahu nez retikulace. Distribuce UIP na HRCT je charakteristicky
bazalni a periferni. Sou€asné pleuralni zmény svédci pro jinou etiologii UIP nez IPF.
Mikronoduly, air-trapping, cysty nespadajici do obrazu vostiny, rozsahlé mlhovité
opacity, konsolidace a peribronchovaskularni distribuce svéd¢i pro jinou diagndzu.
Mediastinalni adenopatie mize byt pfitomna, ale vétSinou s maximalni velikosti uzlin
do 1,5 cm v pfi€éném praméru. Pozitivni prediktivni hodnota HRCT pro UIP je 90-
100%. Pokud neni pfitomna vostina, ale jinak HRCT kritéria svédci pro UIP,
uzavirame HRCT obraz jako moznou UIP a plicni biopsie je pak nutna pro stanoveni
definitivni diagnézy. U pacient s obrazem HRCT neodpovidajicim UIP, maze plicni
biopsie odpovidat UIP. (Tabulka 1)



Tabulka 1. HRCT kritéria pro vzorec UIP

Maximum zmén subpleuralné a
basalné

Maximum zmén subpleuralné a
basalné

Maximum zmén v hornich a
stfednich polich

Retikulace

Retikulace

Pfevaha zmén
peribronchovaskularné

Vostina s nebo bez
bronchiektazii

Nepfitomnost zmén
neodpovidajicich UIP
(viz 3. sloupec)

Nepfitomnost zmén
neodpovidajicich UIP ( viz 3.
sloupec)

Rozsahlé opacity mlééného
skla (pfevazuji nad
retikularnimi)

Rozsahla mikronodulace
(bilateralné s prevahou
v hornich polich)

Diskrétni cysty (mnohocetné,
bilateralni, mimo oblast vostiny)

Difazni obraz mozaikovité
perfuse a air-trapping (
bilateralng, ve 3 nebo vice
lalocich)

Konsolidace
v bronchopulmonalnich
segmentech (lalocich)

Histopatologicky vzorec UIP

Hlavnim histopatologickym znakem UIP je Casové heterogenni vzhled s obrazem

loZisek fibrézy a vostiny stfidajicim obraz méné postizené nebo normalni tkané.

Zmeény obvykle postihuji subpleuralni oblasti a paraseptalni parenchym. Zanét je

obvykle minimalni. Diferencialni diagnostika neni Siroka a zahrnuje hlavné exogenni

alergickou alveolitidu (EAA), systémové nemoci pojiva (SNP) a pneumokonidzy.

Nékteré biopsie mohou vykazovat obraz tzv. neklasifikovatelné fibrozy, pokud vSak

neobsahuji zmény typické pro jinou diagnézu (sarkoidézu, EAA, jiné), mohou byt

také v souhlase s diagndzou IPF v pfipadé typickych klinickych a radiologickych

zmén.(Tabulka 2)

Tabulka 2. Histopatologicka kritéria UIP

Vyznamna fibroza,
distorze plicni
architektoniky+/-
vostina se subpleuralni
a paraseptalni

Vyznamna fibréza,
distorze plicni
architektoniky+/-
vostina

Nepravidelné nebo
difusni postizeni plicni
tkané fibrézou +/-
intersticialnim zanétem

Hyalinni blanky

ale ne obou zarovern

distribuci

Nepravidelna Abscence nepravidelné | Absence jinych kritérii | Organizujici (se)
distribuce fibrotickych distribuce nebo UIP (viz 1. sloupec) pneumonie
zmén fibroblastickych fokusu,




Fibroblastické fokusy

Nepfitomnost zmén
svédcicich pro jinou
diagnoézu (viz 4.
sloupec)

Nepfitomnost zmén
svédcicich pro jinou
diagnézu (viz 4.
sloupec)

Nepfitomnost zmén
svédgcicich pro jinou
diagnézu (viz 4.
sloupec)

Granulomy”

Pouze vostina

Znacné intersticialni
zanétlivé zmény mimo
vostinovité zmény

Dominujici
peribronchidlni zmény

Jiné zmény svédcici
pro alternativni
diagnézu

1- Mdaze byt pfitomno v pfipadé akutni exacerbace IPF

2- Ojedinély granulom a mirna komponenta organizujici (se) pneumonie muze byt vzacné

pfitomna i v pripadé UIP

Diagnosticka kritéria IPF

expozice, systémové nemoci pojiva, Iékova toxicita)

UIP vzorce u pacientu s plicni biopsii (Tabulka 3)

1. Vylouceni jinych pfi€in intersticialnich plicnich procesu ( domaci a profesni

PFitomnost HRCT vzorce UIP u pacientl bez plicni biopsie (Tabulka 1)

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

Tabulka 3. Kombinace HRCT obrazu a histopatologického obrazu v chirurgické

plicni biopsii
[HRCTobraz  [Histopatologicky obraz [ DiagnézalPF |

UIP UIP ANO
Pravdépodobna UIP
Mozna UIP
Neklasifikovatelna fibroza
Nejedna se o UIP NE

Mozna UIP UIP ANO
Pravdépodobna UIP
Mozna UIP Pravdépodobna
Neklasifikovatelna fibroza
Nejedna se o UIP NE

Nedopovida UIP UIP Mozna
Pravdépodobna UIP NE
Mozna UIP
Neklasifikovatelna fibroza
Nejedna se o UIP

Nékdy nemusi byt diagndza zcela jednoznaéna a muze byt kupfikladu v plicnich

biopsiich z rozdilnych plicnich lalok( nalezen obraz UIP v jednom laloku a fibrotické




nespecifické intersticialni pneumonie (NSIP) v druhém laloku. V tomto pfipadé se
jedna o diskordantni UIP, na rozdil od konkordantni UIP, kde vSechny vzorky
odpovidaji UIP. Klinicky obraz i pribéh jsou u obou téchto variant stejné. V pfipadé

nejasnych nalezl je nutna multidisciplinarni diskuze (klinik-radiolog-histopatolog).

Plicni biopsii zvazujeme u kazdého pacienta individualnég, i s ohledem na celkovy
stav pacienta a jeho plicni funkce. Je treba zduraznit, pokud jsou vylou€eny jiné
priciny intersticialnich plicnich procesti a HRCT obraz je charakteru UIP, pak

neni nutné chirurgickou plicni biopsii u pacienta indikovat.

Vylouceni jinych pric¢in IPP

Dulezita pro vylou€eni jinych pfi€in IPP je hlavné dobfe odebrana anamnéza,
rodinna i osobni, s anamnézou expozice domaci i profesni (organické i anorganické
antigeny). Dulezité je i uzivani Iéku a podstoupeni Ié€ebnych zakrokl (ozareni).
Seznam IékU, které by mohly vyvolat intersticialni plicni proces je mozné nalézt na

www.pneumotox.com. Anamnézu a vysSetfeni zaméfujeme téz na moznou

pfitomnost znamek systémovych nemoci pojiva, jako je kupfikladu artritida,
Raynauduv fenomen, kozni zmény, abnormalni motilita jicnu a projevy sicca
syndromu. Musime mit na paméti i to, ze se pfiznaky systémového onemocnéni
pojiva mohou objevit i v prib&éhu onemocnéni, UIP v tomto pfipadé muze byt prvni
manifestaci a az pozdéji se mize SNP vyvinout do plného klinického obrazu.
Laboratorné nam systémové onemocnéni pojiva pomuize vylougit vySetieni
imunologické s dirazem na autoprotilatky (revmatoidni faktor, protilatky proti
citrulinovanym peptidim, antinuklearni protilatky, ev. antisyntetdzové protilatky,
kreatin kinaza, autoprotilatky pfi Sjogrenové syndromu (SS-A, SS-B) a autoprotilatky
u systémové sklerodermie a polymyositidy (PM/Scl-75, PM/Scl-100)).Toto vySetfeni
by mélo byt provedeno u vSech pacientl s podezienim na IPF.

Bronchoalveolarni lavaz (BAL) je téZ pomocnym diferencialné diagnostickym
nastrojem. Neni doporucovano rutinni provadéni tohoto vysetfeni u vSech pacientu
s podezienim na IPF, ale u nékterych pacientu zvazujeme jeji provedeni hlavné

z diferencialné diagnostickych divodu. Pro IPF je typické zmnozeni granulocytl

obvykle s malou pfimési eozinofilt v tekutiné ziskané BAL (BALTe), lymfocyty byvaji


http://www.pneumotox.com/

zvySeny minimalné. Pokud jsou lymfocyty v BALTe zvySeny nad 40%,
pravdépodobné se mulze jednat o EAA.

Transbronchialni biopsie neni pro diagnostiku IPF obvykle pfinosna, diferencialné
diagnosticky vSak muze odlisit jiné pfiCiny IPP (sarkoidéza). Neméla by byt rutinné
provadéna u pacientt s podezienim na IPF, u nékterych je vSak vhodné jeji

provedeni zvazit.

Prirozeny prubéh IPF

Pro IPF je typicky progresivni pokles plicnich funkci, ktery vede k respiracnimu
selhani a smrti. Stfedni preziti pacientl je 2-3 roky. VétSina pacientl vykazuje
pozvolny pokles plicnich funkci, néktefi pacienti jsou dlouhodobé stabilni (
zvlasté pacienti ve starSim véku, nad 75 let) a néktefi maji rychly pokles funkci.
Mazeme se setkat i s epizodami akutniho zhorSeni, s tzv. akutnimi exacerbacemi
IPF u nékterych pacientl (5-10%). Pro akutni exacerbaci plati nasledujici
diagnosticka kritéria: nevysvétlitelné zhorSeni dusnosti posledni mésic, nové
hypoxémie nebo zhorSeni stavajici hypoxémie, nové infiltraty v radiologickém obraze
a nepfitomnost znamek infekce, plicni embolie, pneumothoraxu nebo srde¢niho
selhani. Histopatologicky je akutni exacerbace charakterizovana obrazem difusniho
alveolarniho poskozeni (DAD), nebo organizujici (se) pneumonie (OP).

Mortalita IPF je vysoka a kupfikladu v USA dosahuje 61,2 umrti /1.000.000 obyvatel
u muzl a 54,5/1.000.000 u Zen. P¥iCinou smrti je nej¢astéji progrese IPF (60%),

z dalSich pficin je pak zaznamenana nemoc koronarnich tepen, plicni embolie a

rakovina plic.

Staging a prognéza.

Rozsah nemoci a zavaznost funk&niho postizeni je u pacientd s IPF zna¢né
variabilni. Je to dano jednak odliSnym stupném vnimani obtizi u jednotlivych
nemocnych a pak také stupném povédomi |ékafskeé verejnosti o této nemoci. Stran
prognézy je nutné identifikovat pacienty s vysokym rizikem umrti v nasledujicich
dvou letech, aby mohlo byt u téchto nemocnych v€as zvazeno zarazeni na ¢ekaci

listinu transplantace plic. (Tabulka 4)

Tabulka 4. Parametry urcujici zvysSené riziko umrti u pacientt s IPF



stupen dusnosti

transfer faktor < 40% pred.

desaturace < 88% v prabéhu 6MWT

rozsah vostiny na HRCT

plicni hypertenze

zhorSeni dusSnosti

snizeni FVC o 2 10% absolutnich hodnot

snizeni transfer faktoru o = 15% absolutnich hodnot

zhor$eni fibrézy na HRCT

6MWT- Sestiminutovy test chuzi

FVC- usilovna vitalni kapacita

Kompozitni skérovaci systémy

Pro urCeni zavaznosti postizeni pfi IPF byl vytvofen Kompozitni fyziologicky index
(Composite physiologic index) , ktery vyuziva hodnot FVC, FEV1 a transfer faktoru

k pfedpovédi rozsahu nemoci na HRCT. Je silnéjSim prediktivnim faktorem nez
jednotlivé funk&ni parametry a dokonce nez jiné sloZzené indexy, jako je CRP (clinical-
radiographic-physiological scoring system) véetné jeho novych variant. Klinické uziti
kompozitnich systému v8ak neni rozSifeno a jejich uzite€nost pro klinickou praxi je
zatim nejasna.

Biomarkery v séru a BALTe

Zatim neexistuje dostatek udaju pro uzite€nost biomarkerua v klinickém sledovani IPF,
nicméné néktera pracovisté jiz biomarkery pouzivaji, hlavné pro pfedpovéd prognozy
pacienta a monitoraci rizika vzniku akutniho zhorseni.

Krebs von den Lungen-6 (KL-6) patfici mezi muciny je produkovan regenerujicimi
pneumocyty Il. typu a je zvySen v séru aBALTe u pacientu s IPF. Jeho hodnota
koreluje s mortalitou pacientl s IPF. Také sérové hladiny surfaktantovych proteint A
a C (SP-A,C), chemokin CCL- 18, mozkovy natriureticky peptid (BNP) a matrix
metaloproteinaza 7 (MMP-7) maiji prediktivni hodnotu pro preziti u téchto pacientu.

Z bunécénych parametru jsou cirkulujici fibrocyty v periferni krvi negativnim

prognostickym faktorem pro kratkodobé preziti u pacientt s IPF



Lécba.

Farmakologicka Iécba: Nebyl shledan dostatek dikazu pro podporu konkrétniho
léCebného rezimu u IPF. Nicméné nékteré klinické studie naznacily mozny
terapeuticky benefit testovanych lékl. Na zakladé mediciny zalozené na dlkazech
byla stanovena sila (ne)doporuceni jednotlivych I1é€ebnych rezimu u IPF, pfihlizelo se
k tomu, zda prfedpokladany terapeuticky efekt pfevySuje nezadouci u€inky léku. To
znamena, ze pokud je doporuceni pouze slabé €i nerozhodné proti pouzivani léku,

pak jej Ize pouzit. (Tabulka 5)

Tabulka 5. Doporuéeni farmakologické I1écby IPF

kortikoisteroidy +
kolchicin T
Cyklosporin A T
Kortikosteroidy a +

imunomodulancia

acetylcystein

(AZA, CYC) v

kombinaci

Kortikosteroidy, + (Ié€ba mozna vhodna
azathioprin, pro ¢ast pacientu

s IPF)

acetylcystein

+ (IéEba mozna vhodna
pro ¢ast pacient(
s IPF)

Interferon gama

Bosentan

Etanercept

Antikoagulacni 1é¢ba

+ (Iécba mozna vhodna
pro ¢ast pacientl
s IPF)

Pirfenidon

+ (Ié€ba mozna vhodna
pro ¢ast pacientud
s IPF)




Z tabulky vyplyva, Ze v zavislosti na individualnich parametrech daného
pacienta Ize zvazit Iécbu acetylcysteinem (1800 mg/den) bud’ samotnym nebo
v trojkombinaci s kortikosteroidy (0,5 mg/kg/den) a azathioprinem (maximalné

150 mg/den), dale pak antikoagulac¢ni lIécbu a pirfenidon (600- 1800 mg/den).

Dalsi Iéky. Nékteré nové Iéky nemohly byt zatim vzhledem k nedostatku dukaz(
hodnoceny, a proto nebylo vytvofeno doporuceni pro jejich uziti u IPF. Jedna se o
sildenafil a imatinib.

Nefarmakologicka lécba.

Dlouhodoba domaci oxygenoterapie je doporu¢ena pro viechny pacienty s IPF

s klidovou hypoxémii.

Transplantace plic je pro vhodné vybrané pacienty s IPF rozhodné doporucena.
Pétileté preziti po transplantaci plic u pacientu s IPF je odhadovano na 50- 56%.
Transplantace plic u adekvatné indikovanych pacientl s IPF snizuje vyznamné riziko
umrti v patém roce po transplantaci. Navic pacienti s IPF maji lepSi dlouhodobé
preZiti po transplantaci plic nez ti transplantovani pro jinou diagnozu.

Uméla plicni ventilace (UPV). Pacienti s IPF by pfi respiraénim selhani
zpusobeném IPF neméli byt pausalné ventilovani, ale tento zpUsob lécby muze byt
vhodny pro nékteré selektované jedince. Mortalita pfi umélé plicni ventilaci u pacientd
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 zhor$eni IPF s respiracnim selhanim pouze v pfipadé nemocnych,
ktefi jsou jiz zafazeni na Cekaci listiné transplantace plic, nebo u kterych existuje
Sance, Ze se podafi je urgentné zaradit k transplantaci plic. | tak je pravdépodobnost
uspésné transplantace a tudiz preziti t&chto pacient velmi mala.

Rehabilitace. Pacienti s IPF by méli byt indikovani k plicni rehabilitaci ve vétsiné
pfipadd. IPF je konvenénimi Ié€ebnymi metodami prakticky nelécitelna. Jedna

z moznosti jak zlepsSit kvalitu zivota pacienta je zlepSeni pacientovy funkéni
vykonnosti a zmirnéni dusnosti. Rehabilitace musi byt v pfipadé IPF komplexni,
zahrnujici u€eni, poradu a behavioralni techniky ke zlepSeni sebeobsluhy, redukci
symptomu a optimalizaci funkéni kapacity.

Lécba komplikaci a komorbidit.
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Lécba akutni exacerbace IPF. \/étSina pacientu by méla byt v dobé exacerbace
IéCena kortikosteroidy. (podrobnéji viz standard akutni exacerbace IPF v sekci
Intenzivni péée v pneumologii CPFS)

Lécba plicni hypertenze. U pacientu s IPF by plicni hypertenze neméla byt

pausalné IéCena, nicméné u nékterych je vhodné tuto 1éCbu zvazit.

Lécba asymptomatického gastroesofagealniho refluxu. Abnormaini GER je u
pacienty s IPF Casty a u vice nez poloviny pacientu je asymptomaticky. Vzhledem

k tomu, Ze reflux s opakovanymi aspiracemi muze pfispivat k zanétu a fibrotizaci
plicni tkané, mél by byt Ié¢en u vétSiny pacientu s IPF (inhibitory protonové pumpy
v béznych davkach), ale jeho neléCeni muze byt rozumnou volbou u nékterych

pacientd.

Paliativni péce spociva v tlumeni obtéZujicich symptomu. Pro tlumeni kasle Ize
pouzit kortikosteroidy, ev. thalidomid. Opioidy indikujeme u téZké dusnosti s/bez
kasle.

Pacientim s IPF by méla byt nabidnuta tucast v klinickych studiich s novymi

lecebnymi modalitami.

Monitorace klinického prilbéhu onemocnéni a sledovani efektu lIécby.

K monitorovani klinického prabéhu je doporu¢ovano sledovani symptomu, vysetieni
plicnich funkci a sledovani progrese fibrozy na HRCT.

Pokud neni znama jina pficina, ktera by vedla ke zhorSeni stavu, je nutno jakoukoliv
pfihodu z niZe uvedenych brat jako progresi IPF:

- progredujici dusnost

- progredujici pokles FVC oproti vychozi hodnoté

- progredujici pokles transfer faktoru oproti vychozi hodnoté

- progrese plicni fibréozy na HRCT oproti vychozimu stavu

- akutni exacerbace

- smrt na respiracni selhani

V soucasné dobé je jako progrese onemocnéni oznacovan pokles FVC o 10%
absolutnich hodnot a pokles transfer faktoru o 15% absolutnich hodnot.

Interval sledovani je doporucen 3-6timésicni, spoc€iva ve funkénim a klinickém
vySetfeni pacienta. Pokud mame vSak podezieni na tzv. akutni exacerbaci IPF, je na

prvnim misté provedeni HRCT hrudniku, kde najdeme obraz mlhovitych opacit
11




superponovany na obraz fibrézy. V pfipadé podezieni na infekci ¢i nador v terénu

IPF jsou dalSi vySetfovaci postupy vCetné radiologického vySetfeni samoziejmosti.
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