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6.1 IDIOPATICKA PLICNI FIBROZA — Doporuéeny postup pro diagnézu, lécbu a sledovani

Martina Vasakovda, Martina Sterclovd (Sekce intersticidlnich plicnich procest CPFS)

uvoD

Idiopatickd plicnifibréza (IPF) patii mezi nejobtiznéji lécitelné a zaroven prognosticky nejzavaznéjsi plicni nemoci. Velmi pravdépodobné jsou epidemiologickd data
v fadé zemi podhodnocena, nebot IPF byva diagnosticky zaménovana s jinymi diagnézami nebo nediagnostikovéna vilbec. Sekce intersticidInich plicnich procesi
vypracovala jiz 3. doporuceny postup diagnostiky a 1écby IPF s ohledem na dynamiku zmén na poli této nemoci v poslednich letech, které se tykaj jak diagnézy,
tak 1é¢by. Zejména byly v tomto doporuceném postupu zohlednény doporucené postupy ATS/ERS/JRS/ALAT z roku 2011, 2015 a 2018 a doporuceni panelu expertd
pod vedenim D. Lynche z dokumentu otiSténého v Lancet Respiratory Medicine [1—4].

Definice IPF popisuje jako specifickou formu chronické progredujici fibrotizujici intersticidlni pneumonie nejasné etiologie, objevujici se primarné u dospélych
jedincd, postihujici pouze plice a spojené s histopatologickym a/nebo radiologickym obrazem obvyklé intersticidIni pneumonie (UIP). Diagnéza IPF vyzaduje
vyloucenf jinych forem intersticidlnich pneumonif, zvIasté ostatni idiopatické intersticidlni pneumonie (IIP), systémové nemoci pojiva a intersticidlni plicni procesy
(IPP) vzniklé v pficinné souvislosti s expozici vliviim prostiedi.

EPIDEMIOLOGIE

Incidence IPF je odhadovdna mezi 6,8 a 16,3/100 tis. (USA). Prevalence této nemoci je celosvétové uddvana v rozmezi 2—29/100 tis., pfedpoklad prevalence vychazejici idaji
databaze zdravotniho pojisténi v USA je vSak jesté vyssi (14—42,7/100 tis.). IPF postihuje asi 5 mil. lidi na celém svété. V CR probéhlé epidemiologické studie (Kolek,
Homolka) odhadujf incidenci IPF maximdlné na 1/100 tis., prevalence dle idaj z registru IPF EMPIRE se pohybuje mezi 5a 6/100 tis. [5, 6]. IPF nemd dle provedenych
vyzkum(i zddnou jednoznacnou geografickou, socidIni a rasovou distribuci. Obvykle se vyskytuje sporadicky, familidmi pfipady jsou vzacné (5 %). Ke vzniku nemoci zfiejmé
pfispivd geneticky podklad (multifaktoridni s genetickymi polymorfismy genu pro mucin, surfaktantové proteiny, telomerdzy aj.), zevni faktory jako koufenf a jiné
expozice Skodlivindm a senescence. Pro IPF je typicky progresivni pokles plicnich funkci, ktery vede k respiracnimu selhdni a smrti. Stfednf peziti pacientd je 2—3
roky bez 1écby. Vétina pacientd vykazuje pozvolny pokles plicnich funkci, néktefi pacienti jsou dlouhodobé stabilni (zvlaSté pacienti ve starsim véku, nad 75 let)
a néktefi majf rychly pokles funkci. Mortalita IPF je vysokd a kupfikladu v USA dosahuje 61,2 tmrti/1 mil. obyvatel u muzd a 54,5/1 mil. u Zen. Pficinou smrti je
nejcastéji progrese IPF (60 %), z dalSich pficin je pak zaznamendna nemoc korondrnich tepen, plicni embolie a rakovina plic.

Kdy musime myslet na IPF?

Na IPF musime myslet v piipadé nové detekovaného IPP nejasného plvodu, u pacienta typicky starsiho 60 let s poslechovym ndlezem inspiracnich chriipki bila-
terdIné bazdIné, s radiologickym obrazem (na skiagramu hrudniku a/nebo HRCT hrudniku) plicni fibrézy oboustranné. U mladsich pacienti (40—60 let) se mlze
obdobny klinicko-radiologicky obraz objevit 7, pak se mize jednat o familidrni IPF. Typickym znakem IPF je progredujici dusnost a u nékterych pacienti i kasel,
pacienti ale mohou byt v dobé diagndzy i asymptomaticti, zvldsté pak je-li diagnéza stanovena casné. | kdyz je pro IPF typicky pozvolny a plizivy néstup dusnosti
a jeji pozvolnd progrese, u nékterych pacientd se vyskytnou epizody tzv. akutni exacerbace IPF charakterizované nahlym vyraznym zhorsenim dusnosti. Nemoc
postihuje ¢astéji muze nez Zeny.

JAKA VYSETRENI JE TREBA PROVEST PRI PODEZRENI NA IPF?

Fyzikdlni vySetieni

U 75 % pacient se vyskytujf fenotypové projevy, jako jsou palickovité prsty s nehty tvaru hodinového sklicka a poslechovy fenomén krepitu slysitelny nad plicnimi
bazemi.

Pecliva anamnéza
anamnézy, pfipadné s vyuZitim k tomu urcenych dotaznikd. Sérologicky a klinicky je nutné vyloucit systémovou nemoc pojiva (SNP), eventudiné ve spolupraci
s revmatologem.

Radiologické vySetieni

Vnimdni radiologického obrazu IPF, tedy obvyklé intersticidIni pneumonie (UIP), se zménilo a tyto zmény se odrazily jak v publikovaném vyjadreni Fleischnerovy
spolecnosti, tak i v diagnostickém doporuceni ATS/ERS/JRS/ALAT z roku 2018. Nové rozdéleni zahrnuje UIP, pravdépodobnou UIP, neurceny obraz a alternativni
diagnozu (tab. 6.1) [4].

Bronchoalveoldrni lavaz (BAL) — je cennym pomocnym diferencidiné diagnostickym ndstrojem. Provedeni BAL v dobé diagndzy je indikovano u kazdého
pacienta s podezfenim na IPF, ktery nema obecné kontraindikace BAL, pfipadné BAL neodmitd. Pro IPF je typické zmnoZeni granulocytti obvykle s malou pfimési
eozinofilli v tekutiné ziskané BAL (BALTe), lymfocyty byvaji zvyseny minimdlné. Pokud jsou lymfocyty v BALTe zvy3eny nad 20 %, je nutné uvazovat o exogennim
plvodu IPP, pfipadné o IPP v rdmci SNP, a to i pokud by radiologicky obraz odpovidal UIP

Multidisciplinarni tym (MDT) — pacienty s podezfenim na IPF je vhodné projednat v rdmci MDT, a to jeSté pied pfipadnou plicni biopsii. Je mozné, ze
i u pacientl s pravdépodobnou UIP ¢ neurcenym obrazem bude mozno takto rozhodnout o findInf diagnéze, coz miize hrat vyznamnou tlohu zejména v indivi-
dudlnich situacich, kdy nelze provést plicni biopsii (pokrocily vék, Spatné plicnf funkce, komorbidity). P¥ipadné MDT rozhodne o tom, zda a jaka plicni biopsie md
byt provedena. S vysledkem biopsie je pak doporuceno zdravotni stav pacienta prodiskutovat jesté jednou v rdmci MDT, predevsim kdyZ diagnéza neni definitivni
ani s prihlédnutim k histopatologickému obrazu.

Plicni biopsie — u pacientd s nové diagnostikovanym IPP s podezfenim na IPF s typickym radiologickym obrazem UIP a bez zndmek jiné etiologie IPP nenf
plicnf biopsie doporucena. U pacientd s radiologickym obrazem pravdépodobné UIP s typickym klinickym obrazem a pfi vyloucenf jiné etiologie onemocnénf
nepovazujeme téz plicni biopsii za nutnou [4]. Plicni biopsie je doporucena v pfipadé neurceného obrazu Ci pokud radiologicky obraz odpovidd spise alternativni
diagndze. Plicni biopsii zvazujeme u kazdého pacienta individudiné, i s ohledem na celkovy stav pacienta a jeho plicni funkce. Biopsie Ize provést chirurgicky
nebo cestou transbronchidIni kryobiopsie (TBLC). V rémci doporuceného klinického postupu ATRS/ERS/JRS/ALAT sice nebylo vyjddfeno zddné doporuceni k TBLC,

nicméné jiz existuje fada dikazd o diagnostické senzitivité a specificité této metody, kterd je v tomto ohledu srovnatelnd s chirurgickou plicnf biopsif, ale mé méné
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zévaznych komplikaci [7, 8]. Doporucujeme vsak provadéni TBLC pouze v centrech, kterd maji piislusné dostatecné persondinim i technické vybaveni, zkusenosti
s provddénim TBLC a s feSenim pripadnych komplikaci.

Histopatologicky obraz UIP

Hlavnim histopatologickym znakem UIP je casové heterogenni vzhled s obrazem loZisek fibrdzy a vostiny stfidajicim obraz méné postizené nebo normdini tkdné.
/mény obvykle postihuji subpleurdinf oblasti a paraseptalni parenchym. Zdnét je obvykle minimalni. DiferencidIni diagnostika neni Sirokd a zahrnuje pfedeviim
exogenni alergickou alveolitidu (EAA), SNP a pneumokoni6zy. Nékteré biopsie mohou vykazovat obraz tzv. neklasifikovatelné fibrézy, pokud viak neobsahuji zmény
typické pro jinou diagnézu (sarkoidézu, EAA, jiné), miZe byt v pifpadé typickych klinickych a radiologickych zmén po konzultaci MDT ndlez hodnocen jako IPF
(tab. 6.2). Nékdy nemusf byt diagnéza zcela jednoznacna a mize byt kupFikladu v plicnich biopsiich z rozdilnych plicnich lalok{ nalezen obraz UIP v jednom laloku
a fibrotické nespecifické intersticidlni pneumonie (NSIP) v druhém laloku. V tomto piipadé se jedna o diskordantni UIP, na rozdil od konkordantni UIP, kde vsechny

vzorky odpovidaji UIP. Klinicky obraz i priibéh jsou u obou téchto variant stejné, a pokud je odpovidajici klinicky obraz, jednd se o IPF.

Diagnosticka kritéria IPF
1. vyloucenf jinych pficin intersticidlnich plicnich procesti (domdcf a profesnf expozice, SNP, Iékova toxicita)
2. piitomnost HRCT vzorce UIP u pacient(i bez plicnf biopsie (viz tab. 6.1)

3. specifické kombinace HRCT a histopatologického UIP vzorce u pacientd s plicni biopsif (tab. 6.3)
LECBA
Diagnostika a Iécha IPF v CR mé probihat dle doporuceni Sekce IPP v Centrech pro diagnostiku a lé¢bu intersticialnich plicnich procesi (Centra IPP), kterd

jsou urcena CPFS a uznana i zdravotnimi pojistovnami. Znamend to nejen zaruku kvality diagnostiky a péce, ale zarovefi i moznost preskripce antifibrotik, kterd
jsou vdzdna na Centra IPP. Pacient se suspekn{ IPF by mél tedy projit nékterym z Center IPP, aby byla sprdvné urcena diagndza a doporucen dalsi lécebny postup.

Farmakologicka Iécba
/akladem farmakologické 1é¢by je antifibroticka lécba.

Pirfenidon sniZuje proliferaci fibroblast( a produkci s fibrézou asociovanych proteind a cytokind pravdépodobné inhibici TGFBa destickového rlistového faktoru
(PDGF — platelet-derived growth factor), a to cestou blokddy nuklearnf translokace proteinu Smad. Klinickd cinnost lécby pirfenidonem byla prokdzéna v né-
kolika studiich, spolecné analyze multindrodnich studif CAPACITY 004 a 006, japonské studii Shionogi (SP3) a ndsledné ve studii ASCEND. Pirfenidon vyznamné
snizuje rychlost poklesu plicnich funkci u pacientd s IPF, navic i prodiuZuje vzdalenost uslou pfi Sestiminutovém testu chiize (6MWD) a sniZuje mortalitu ze
vsech pficin [9]. Pirfenidon je hrazen z prostfedki zdravotniho pojisténi pro nekoufici pacienty s IPF s vitdInf kapacitou (VC) mezi 50 a 90 % ndleZitych hodnot
aTL, vyssinez 30 % ndleZitjch hodnot, a to v Centrech pro diagnostiku a Iécbu intersticidlnich plicnich procesi CPFS (www.pneumologie.cz). Bohuzel trva
omezeni dhrady tykajici se pacientli s poklesem plicnich funkci v 6mésicnich intervalech mezi jednotlivymi méfenim, kdy z Ghrady vypadavajf jedinci s poklesem
VC vétsim nez 10 % a TL , vétSim nez 15 % oproti piedchozim hodnotam. Toto Ghradové omezenf odporuje mediciné zalozené na diikazech, nebot pacienti,
jejichZ plicni funkce klesaji rychleji, se mohou po vysazeni antifibrotik jesté vyraznéji zhorsit. Pacienti indikovanf k 1é¢bé pirfenidonem zahajuji 1.—7. den 3 1
kapsli po 267 mg, 8.—15. den pak zvysuji ddvku na 3>< 2 kapsle a od 16. dne pak uZivaji 3 3 kapsle (2403 mg pirfenidonu/den), pfi dobré toleranci je moZny
pfechod na variantu 801 mg 1-1-1. Pacienti, kteff maji vyrazné nezadouci gastrointestindIni t¢inky (obvykle nauzeu a nechutenstvi), mohou mit redukovanou
ddvku pirfenidonu na nejvyssi tolerovanou (kupfikladu 3 2 nebo pouze 3 1 kapsle po 267 mg/den). Také v pifpadé fotosenzitivni reakce ¢i vyznamné elevace
transamindz je zpravidla nutnd prechodna redukce dévky Iéku ¢i jeho dpIné prechodné vysazeni. Pacient musf byt pfi zahdjeni écby sezndmen s rizikem foto-
toxicity Iéku a s nutnostf soustavné ochrany proti slune¢nimu zafeni (celoro¢né krémy s vysokym ochrannym faktorem, tzv. sun-blockery na nechranénd mista
kiiZe a pokryvka hlavy a ochrana téla odévem pfi riziku oslunéni). Také musi védét o gastrointestinalnich nezadoucich dcincich, pfedevsim o nevolnosti a nechuti
k jidlu a o moZnosti sniZit davku Iéku pfi jejich vyskytu. Musi byt pouceni i o moznosti poruchy funkce jater pfi Iéché pirfenidonem a nutnosti opakovanych
odbérl krve v priibéhu lécby s kontrolou jaternich testd. Vzhledem k tomu, Ze tabékovy kouf je induktorem CYPTA2, ¢imZ ovliviiuje vyznamné farmakokine-
tiku, a tim biologickou dostupnost (expozici) pirfenidonu, pacienti lécenf pirfenidonem by neméli koufit. Navic nekoufeni je samo o sobé jednou z podminek
Ghrady pirfenidonu v CR (viz vyse). Zvysené opatrnosti je potieba pii soucasné 16ché 1éky snizujicimi aktivitu CYPTA2, kdy miize dojit az k vjznamné toxicité
pirfenidonu (napf. fluvoxamin, ktery je pfi Iécbé pirfenidonem kontraindikovan, chinolony). Naopak Iéky zvysujici aktivitu CYPTA2 mohou sniZovat G¢innost
|é¢by pirfenidonem (rifampicin, omeprazol).

Nintedanib je dal3im Iékem, ktery je dostupny pro 1écbu IPF v CR. Jedna se o trikindzovy inhibitor (inhibice receptoru pro riistovy faktor fibroblastd — FGF,
vaskuldrni endotelidIni rlistovy faktor — VEGF a od desticek odvozeny riistovy faktor — PDGF), ktery v dévce 150 mg 2>< denné perordiné prokazatelné snizuje
pokles plicnich funkci u pacientli s IPF. Efektivita a bezpecnost nintedanibu v 16¢hé IPF byly prokdzény ve 2 velkych studifch féze Il INPULSIS-T a INPULSIS-2,
do kterych bylo zafazeno 1066 pacientd s IPF [10]. Nintedanib prokdzal v obou téchto studiich efektivitu vyjadienou vyznamnou redukci poklesu VC a navic
v INPULSIS-2 i benefit ve smyslu redukce poctu a doby do vyskytu akutnich exacerbaci IPF. Nintedanib je v CR hrazen u pacientd s VC 5090 % NH a TL, vyssi
neZ 30 % NH. | pro nintedanib platf ukonceni Ghrady Iéku pfi poklesu plicnich funkei tak jako pro pirfenidon. Lék je pro perordini uZiti, ve formé kapsli, uzivé se
prijmy a elevace jaternich enzym. Frekvendi stolic Ize sniZit poddnim loperamidu. PFi elevaci transamindz Ize pfi vyjznamném vzestupu prechodné prerusit
|éCbu, Castéji vsak postaci vétSinou prechodné snizeni dévky na 2>< 100 mg denné.

Klinické studie
Je doporuceno zafazovat pacienty s IPF do klinickych studif s novymi léky, a to zejména ty, kteff nedosahnou na kritéria Ghrady antifibrotické 1é¢by, a i ty, kteff jsou

jiz na 1é¢hé antifibrotiky a studijni 1ék je podavan jako Iék pfidany do kombinace.
Dalsi léky
Ne v3ichni pacienti s IPF dosahnou na antifibrotickou Iécbu dle kritérif tihrady, pfipadné ji netoleruji. I s ohledem na tento fakt se clenové Sekce IPP dohodli na zékladé

dlikazli ze studie s N-acetylcysteinem (Oldham), Ze je mozné podédvat N-acetylcystein nemocnym s IPF v ddvce 1800 mg/den p.o. v pfipadé, Ze jsou vysetfeny
polymorfismy TOLLIP a pacient md pfitomen polymorfismus, ktery predikuje pozitivni efekt Iéku na pokles plicnich funkcf [11].
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7 1ék(i je ddle mozno pouzit v rdmci symptomatické 1écby dusnosti a kasle u IPF opidty, systémové perordIni kortikosteroidy v nizké dévce a antitusika v obvyk-

lych davkdch. Stran lécby inhibitory protonové pumpy nebyla prokdzana jejich efektivita na pokles plicnich funkci u IPF, a proto je tato lécba doporucena pouze
u pacienttl se symptomatickou refluxnf chorobou.

Nefarmakologicka Iécbha

Dlouhodobd domdci oxygenoterapie
Je doporucena pro viechny pacienty s IPF s klidovou hypoxemi, ktef spinf kritéria CPFS po piidéleni piistroje.

Transplantace plic

Je pro vhodné vybrané pacienty s IPF rozhodné doporucena. Pétileté pieziti po transplantaci plic u pacientl s IPF je odhadovano na 50—56 %. Transplantace plic
u adekvdtné indikovanych pacientd s IPF snizuje vyznamné riziko dmrti v 5. roce po transplantaci. Navic pacienti s IPF maji lepsf dlouhodobé pfeziti po transplantaci
plic neZ jedinci transplantovani pro jinou diagnézu. Je nutné pacienta s IPF zvazit pro transplantacni 1écbu veas, aby byl dostatek ¢asu pro vysetfenf pfed zafazenim
na Cekac listinu.

Uméld plicni ventilace

Pacienti s IPF by pfi respiracnim selhani zpsobeném IPF neméli byt pausdiné invazivné uméle ventilovdni, ale tento zplsob 1écby mize byt vhodny pro nékteré
selektované jedince. Mortalita pfi umélé plicnf ventilaci (UPV) u pacienti s IPF je 96 9%. VEtSinou pouze ti pacienti, ktefi mohou byt transplantovdni z ventildtoru,
maji z UPV profit. V praxi to znamend, Ze by invazivni UPV méla byt indikovdna pro zhorseni IPF s respiracnim selhdnim pouze v pifpadé pacientd, ktefi jsou jiz
zafazeni na Cekacf listiné transplantace plic nebo u kterych existuje Sance, Ze se je podafi urgentné zafadit k transplantaci plic. | tak je pravdépodobnost Uspésné

transplantace, a tudiz preZiti téchto pacientd, velmi mald.

Rehabilitace

Pacienti s IPF by méli byt indikovdni k plicni rehabilitaci ve vétsiné pfipadd. Je to jedna z moznosti jak zlepsit kvalitu Zivota pacienta. Rehabilitaci dochdzi ke zlepSeni
pacientovy funk¢ni vykonnosti a zmiréni dusnosti. Rehabilitace musi byt v pfipadé IPF komplexni, zahrnujici uceni, poradu a behaviordlni techniky ke zlepseni
sebeobsluhy, redukci symptomd a optimalizaci funkéni kapacity [12].

Lécba komplikaci a komorbidit

Lécba akutni exacerbace IPF

Vétsina pacientd by méla byt v dobé exacerbace Iécena systémovymi kortikosteroidy a antibiotiky (podrobnéji viz Standard akutni exacerbace IPF v sekci Intenzivni
péce v pneumologii CPFS).

Lécba plicni hypertenze

U pacientd s IPF by plicni hypertenze neméla byt pausalné Iécena, nicméné u nékterych je vhodné tuto |écbu zvazit. Jednd se predevsim o pacienty s dysproporcni
plicni hypertenzi, kterd svou zdvaznosti neodpovidd rozsahu plicniho postizenf pfi IPF. Zdkladnim screeningem plicni hypertenze u IPF je echokardiografie. Podezieni
na plicni hypertenzi vsak maze vzejit jiz z funkcniho vysetieni plic (pomér VC%NH/TL (%NH > 1,8 — vysoka pravdépodobnost postizeni plicni cirkulace), pripadné
z vysetieni spiroergometrie a laboratorniho vysetfeni (mozkovy natriureticky peptid — BNP). Definitivné pak stanovi plicni arteridIni hypertenzi pravostrannd srdecni
katetrizace.

Monitorace klinického priibéhu onemocnéni a sledovani efektu lécby
K monitorovéni klinického pribéhu je doporucovdno sledovani symptom, vysetfeni plicnich funkci a sledovani progrese fibrozy na HRCT.

Pokud nenf zndma jind pficina, kterd by vedla ke zhorSeni stavu, je nutno jakoukoli pfihodu z nize uvedenych brét jako progresi IPF:

progredujici dusnost

progredujici pokles FVC oproti vychozi hodnoté

progredujici pokles transfer faktoru oproti vychozi hodnoté

progrese plicni fibrézy na HRCT oproti vychozimu stavu

akutni exacerbace

smrt na respiracni selhdni

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

Interval sledovdni je doporucen 3—6mésicni, spociva ve funkcnim (spirometrie, transfer faktor, krevni plyny) a klinickém vysetfeni pacienta, HRCT hrudniku neni
tfeba zhotovovat pii kazdé z téchto kontrol, pokud nedojde k vyznamné zméné klinického obrazu a funk¢nich parametrdi. Pokud mdme podezieni na tzv. akutni
exacerbaciIPF, je provedeni HRCT hrudniku na prvnim misté. V pfipadé podezfeni na infekci ¢i nddor v terénu IPF jsou dalSi vySetfovaci postupy véetné radiologického
vySetfeni samozfejmosti.

STAGING A PROGNOZA

Rozsah nemoci a zdvaznost funkéniho postizeni v dobé diagnézy je mezi jednotlivymi pacienty s IPF znacné variabilni. Je to ddno jednak odlisnym stupném vnimani
obtizi u jednotlivych pacientli a pak také stupném povédomi Iékafské vefejnosti o této nemoci. Stran progndzy je nutné identifikovat pacienty s vysokym rizikem
umrti v ndsledujicich 2 letech, aby u nich mohlo byt v¢as zvdZeno zafazeni na ¢ekaci listinu transplantace plic (tab. 6.4).

Kompozitni skérovaci systémy

Pro urCeni zdvaznosti postizent pfi IPF byl vytvofen kompozitni fyziologicky index (composite physiologic index), ktery vyuZiva hodnot FVC, FEV, a transfer faktoru
k pfedpovédi rozsahu nemoci na HRCT. Je silnéjsim prediktivnim faktorem nez jednotlivé funkcni parametry a dokonce nez jiné slozené indexy, jako je CRP (clini-
cal-radiographic-physiological scoring system) vcetné jeho novych variant. Klinické uZiti kompozitnich systém vak nenfi rozsifeno a jejich uzitenost pro klinickou
praxi je zatim nejasnd.

4 DP v pneumologii 3.vydani



Biomarkery v séru a BALTe
Zatim neexistuje dostatek idajdi pro uzitecnost biomarkerd v klinickém sledovani IPF, nicméné nékterd pracovisté jiz biomarkery pouzivaji, pfedevsim pro predpovéd
prognézy pacienta a monitoradi rizika vzniku akutniho zhorsent.

Krebs von den Lungen-6 (KL-6) patfici mezi muciny je produkovan regenerujicimi pneumocyty I1. typu a je zvysen v séru a BALTe u pacient s IPF. Jeho hodnota
koreluje s mortalitou pacienti s IPF. Také sérové hladiny surfaktantovych proteini A a C (SP-A,C), chemokin (CL-18, mozkovy natriureticky peptid (BNP) a matrix
metaloproteindza 7 (MMP-7) mohou mit prediktivni hodnotu pro pfeziti u téchto pacientl. Z bunécnych parametri mohou byt cirkulujici fibrocyty v periferni krvi
negativnim prognostickym faktorem pro krdtkodobé preZiti u pacientd s IPF. Nicméné rutinné tyto markery nelze doporucit pro sledovani a lécebnd rozhodnuti
u pacientl s IPF.
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TABULKY A OBRAZKY

M Tabulka 6.1 Radiologicky obraz UIP

urp

maximum zmén
subpleurdiné

a bazélné, castd
heterogennf
distribuce

retikulace

vostina
s bronchiektaziemi
nebo bez nich

nepiftomnost zmén
neodpovidajfcich
UIp

(viz 3. sloupec)

Pravdépodobna UIP

maximum zmén
subpleurdiné

a bazélné, castd
heterogennf
distribuce

retikulace

trakcni
bronchiektazie, bez
vostiny

moznost
minimélniho
zastoupenf opacit
mlé¢ného skla

Neurceny obraz

maximum zmén
subpleurdiné a bazdIné

diskrétnf retikulace

distribuce zmén nenf
typickd pro urcitou
diagnézu

moznost minimélniho
zastoupeni opacit
mlécného skla, moznost
mirné distorze

Alternativni diagnéza

- prevlddajici distribuce

- peribronchovaskulami
- perilymfatickd

- hornfa/nebo strednf pole

< Qysty

- rozsdhlé opacity mlécného skla

- rozsahld mikronodulace

- centrilobuldri noduly

- noduly

» difuzni obraz mozaikovité
perfuze a air-trapping

- konsolidace

- jiné

« pleurdini plaky (azbestéza)

- dilatovany jicen (SNP)

« distdInf klavikularni eroze (SNP —
revmatoidni artritida)

- extenzivnf zvétseni lymfatickych
uzlin

- pleurdIni vypotek nebo ztlusténf
(SNP)

™ Tabulka 6.2 Histopatologicky obraz UIP

uip

vyznamnd fibréza,
distorze plicnf
architektoniky =+
vostina se subpleurdini
a paraseptdini
distribucf

nepravidelnd
distribuce fibrotickych
zmén

fibroblastické fokusy

nepfitomnost zmén
svédcicich pro jinou
diagnézu

Pravdépodobnd UIP

nékteré histologické
znaky ze sloupce

1, které spise
predpoklddajf UIP

nepfitomnost zmén
svédcicich pro jinou
diagnézu

pouze vostina

Neurceny obraz

fibroza

s architektonickou
distorzf nebo bez
nf, s rysy svédcicimi
jak pro UIP v rdmci
jinych nemodf, tak
pro diagndzu jinou
nez UIP

nékteré rysy ze
sloupce 1, ale

i nékteré rysy svédcicf
pro alternativnf
diagnézu

Alternativni diagndza

rysy jinych histologickych obraz{l
(4. absence fibroblastickych fokust
nebo volné fibrézy) ve viech
biopsiich

histologické nalezy indikujict
jiné nemoci (exogennf
alergickd alveolitida,
histiocytéza z Langerhansovych
bunék, sarkoidéza,
lymfangioleiomyomatéza)

= Tabulka 6.3 Kombinace radiologického a histopatologického obrazu v diagnostice IPF

Histopatologicky obraz
Podezfeni na IPF & 4
ulp {)J::vdepodobna neurceny obraz  jind diagnéza
up IPF IPF IPF diagnéza jind
neZ IPF
~  pravdépodobnd UIP IPF IPF IPF moznd diagnéza jind
S nez IPF
% neurceny obraz IPF IPF moznd diagnéza diagnéza jind
neurcena nez IPF
jind diagnéza IPF moznd diagnéza jind diagnéza jind diagnéza jind
neZ IPF nezZ IPF nez IPF
6
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™ Tabulka 6.4 Parametry urcujic zvysené riziko imrtf u pacientd s IPF

6MWT — Sestiminutovy test chiizi, FVC — usilovnd vitdIni kapacita
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