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Uvod

Intersticialni plicni procesy (IPP) tvofi heterogenni skupinu onemocnéni,
Vv jejichz etiopatogenezi se riznou mérou podileji faktory zevniho prostiedi a
geneticka predispozice pacienta (1). Prabéh IPP se muze i v ramci jedné nosologické
jednotky liSit — u nemocnych se stejnou diagnézou se nékdy muzeme setkat
s dominantné zanétlivym obrazem, u jiného pacienta zase s fibrotickymi zménami
(napfiklad exogenni alergicka alveolitida). Literatura udava, ze cca u 40 %
nemocnych s jinym IPP nez idiopaticka plicni fibroza (IPF) dochazi v Case k postupné
progresi fibrotickych zmén (2).

Progresivni fibrotizujici fenotyp s sebou nese mimo jiné zvySené riziko
rozvoje akutni exacerbace a vysoke riziko mortality, v nékterych pfipadech
srovnatelné s antifibrotiky nelé€enou IPF. Zhorsuje kvalitu zivota svého nositele a
zvysuje naklady na zdravotni péc¢i. Nemocni s progredujicim fibrotizujicim IPP jsou
Castéji kandidaty kombinované imunosupresivni [éCby (i kdyZ s vyjimkou plicniho
postizeni u nemocnych se systémovou sklerodermii je dat posuzujici efekt riznych
imunosupresivnich rezimu na plicni funkce a prognézu pacienta poskrovnu) (3).
Castsji se stavaji kandidaty dlouhodobé domaci oxygenoterapie a v porovnani se
stabilnimi fibrotizujicimi IPP jsou az 7x €astéji indikovani k plicni transplantaci.

Protoze se tedy zcela jednoznacné jedna o prognosticky nepfiznivy fenotyp, je
tfeba nemocnym s progreduijici plicni fibrézou vénovat zvlastni pozornost (4).
S ohledem na aktualni Ié€ebné moznosti by vSichni pacienti s progredujicim
fibrotizujicim IPP méli byt odeslani do Centra pro diagnostiku a Ié€bu
intersticialnich plicnich procesi, nalezy téchto pacientli by mély byt konzultovany
v ramci setkani multidisciplinarnich tymu (jak k posouzeni, zda se skute¢né jedna
o progreduijici fibrotizujici IPP, tak k doporuceni optimalniho IéCebného postupu).

Definice fenotypu

Intersticialni plicni procesy, které se mohou manifestovat fibrotickym plicnim
postizenim, shrnuje tabulka €. 1. Diagnostika jednotlivych nosologickych
jednotek se nelisi od aktualnich doporucenych postupl pfipadné mezinarodné
uznavanych standardu. Stanoveni diagn6zy progredujiciho fibrotizujiciho IPP patfi
do rukou multidisciplinarniho tymu (MDT), ktery vyhodnoti vysledky provedenych
vySetfeni a rozhodne o konecné diagnoze i u nemocnych, kde doporuceny postup



zatim chybi (nespecificka intersticialni pneumonie, polékové postizeni apod.). MDT
posoudi, zda ma HRCT nalez u pacienta charakter fibrotizujiciho IPP (tabulka €.2), a
posoudi, zda jsou naplnéna kritéria progrese (tabulka €. 3). Progrese je hodnocena
jako kompozitni ukazatel zahrnujici radiologicka, fyziologicka a klinicka data.

Tabulka €. 1 Fibrotizujici intersticialni plicni procesy

Dominujici
vyvolavajici
faktor

Nosologicka jednotka

Priklady

Vnéjsi faktory

Exogenni alergicke
alveolitidy

Organické a anorganické inhalaéni latky:
farmarska plice, plice chovatelu ptaku, plice
milovnikd horkych koupeli...

Pneumokonidzy

Fibrogenni anorganické prachy: silikoza,
azbestoza, uhlokopska pneumokoniéza,
tvrdokovova pneumokoniéza...

Polékové a
postradiacni postizeni

Lécivé pripravky a zevni iradiace:
amiodaronova plice, metotrexatova plice...

Nemoci vyvolané
koufenim

Plicni histiocyt6za z Langerhansovych
bunék (PHLB), s koufenim spojena
intersticialni fibréza (SRIF)

Fibroticka faze
syndromu dechové
tisné dospélych
(ARDS)

Syndrom dechové tisné dospélych: infekéni
etiologie (virové a bakterialni pneumonie),
inhalace toxickych par a plynd, otravy,
posttransfuzni posSkozeni, pankreatitida,
tukova embolie, masivni aspirace,
predavkovani navykovymi latkami...

Poskozeni plic
chemickymi latkami

Toxické pary a plyny: slouc¢eniny chiéru,
pary kovUl, oxid dusicity, oxid sifiCity,
fosgen...

Vnitfni
faktory

Autoimunitni
onemocnéni

Systémové choroby pojiva, idiopatické
stfevni zanéty, autoimunitni hepatitidy,
primarni biliarni cirhéza, vaskulitidy...

Familiarni plicni fibrézy

Dyskeratosis congenita, syndrom
Hefmanského a Pudlaka, Gaucherova
choroba typ I, Niemann-Pickova choroba

typ B...

Posttransplantaéni
syndromy

Restrictive allograft syndrom (RAS) jako
projev reakce hostitele proti Stépu po plicni
transplantaci, restriktivni plicni postizeni




jako projev reakce Stépu proti hostiteli po
transplantaci krvetvornych bunék

Neni znamo | Idiopaticka plicni
fibréza
Nespecificka
intersticialni
pneumonie
Sarkoidoza
Neklasifikovatelna
plicni fibréza

Tabulka €. 2 Radiologicka definice plicni fibrézy (5, 6)

Morfa Popis

Intralobularni Jemné linearni opacity v ramci lobulu

linie

Retikulace Cetné drobné linearni opacity pfipominajici sit (skiagram). Na

HRCT definovatelné jednotlivé slozky retikulaci — zesileni
interlobularnich sept, intralobularni linie, vostina.

Vostina Klastr cystickych utvard priméru 3-10 mm, s dobfe definovanou
sténou

Trakéni Nepravidelna dilatace bronch( a bronchiolt v dusledku

bronchiektazie retrak&nich zmén zpusobenych fibrézou okolni tkané

Distorze Abnormalni uloZeni anatomickych struktur plicni tkané, Casto

architektoniky doprovazené zmensenim objemu

Pozadavky na parametry pocitacové tomografie s vysokou rozliSovaci
schopnosti (HRCT) pri posuzovani fibrotizujicich IPP:

nativni vySetfeni (bez kontrastni latky)

volumetrické (objemoveé)

rekonstrukce tenkych fezu (1,5 mm)

zobrazeni v poloze na zadech (inspiraéni skeny - objemové, exspiracni skeny
— objemové nebo sekvencni), na bfiSe (jen inspiracni skeny objemové nebo
sekvencni), inspiracni skeny vzdy na vrcholu maximalniho inspiria

5. doporuc¢ena radia¢ni davka 1-3 mSyv, nepouzivat CT s velmi nizkou radia¢ni
davkou pod 1 mSv (ultra-low-dose)
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Tabulka €. 3 Definice progrese fibrotizujiciho intersticialniho plicniho procesu (7)

Hodnocené Progrese Progrese
parametry
Relativni O alespon 10 % ve srovnani O alespon 5 % ve srovnani

pokles FVC | s pfedchozi hodnotou navzdory S predchozi hodnotou navzdory
stavajicimu individualizovanému | stavajicimu individualizovanému
léCebnému postupu IéCebnému postupu

DalSi nalezy | Nejsou potreba Soucasné zhorSovani
respiracnich symptomu a/nebo
zvétSovani rozsahu fibrotického
postizeni plic

Interval Hodnoceno kdykoliv béhem Hodnoceno kdykoliv béhem
hodnoceni poslednich 24 mésicu pred poslednich 24 mésicu pred
zahajenim lécby antifibrotiky zahajenim |écby antifibrotiky

FVC usilovna vitalni kapacita

Lécba

Lécba nemocnych s progredujicim fibrotizujicim IPP probiha v souladu
s prisluSnym doporu¢enym postupem pripadné mezinarodnim standardem
(tabulka €. 4). Pfi tvorbé individualniho lé¢ebného planu je nutné respektovat
pfipadné kontraindikace jednotlivych IéCiv a pfidruzena onemocnéni pacienta. Pokud
k 1é€bé onemocnéni, které je podkladem progredujiciho fibrotizujiciho IPP neni
k dispozici doporuéeny postup, rozhoduje o volbé Ié€ebného postupu MDT na
zakladé prehledu dat o Ié€ebnych postupech prezentovanych Iékafem Centra pro
diagnostiku a lécbu IPP.




Tabulka €. 4 LécCiva vyuzitelna v terapii fibrotizujicich intersticialnich plicnich procest

Dominujici
vyvolavajici
faktor

Nosologicka jednotka

Leciva

Vnéjsi faktory

Exogenni alergické
alveolitidy

SKS, azathioprin, MMF, leflunomid,
cyklofosfamid, rituximab, pirfenidon,
nintedanib

Pneumokonidzy

Nintedanib

Polékové a postradiacni
postizeni (8, 9)

SKS, cyklofosfamid, MMF, infliximab,
nintedanib

Nemoci vyvolané
koufenim (10)

Cladribin, nintedanib

Fibroticka faze syndromu
dechové tisné dospélych
(ARDS)

SKS, nintedanib

Poskozeni plic
chemickymi latkami

SKS, nintedanib

Vnitini faktory

Autoimunitni onemocnéni

Idiopatické inflamatorni myositidy —
SKS, MTX, azathioprin, MMF,
cyklofosfamid, ciclosporin A, tacrolimus,
rituximab, nintedanib (11)

Systémovy lupus erytematodes-
SKS, MTX, azathioprin, MMF,
cyklofosfamid, rituximab, belilumab,
nintedanib (12, 13)

Systémova sklerodermie — SKS,
azathioprin, MMF, cyklofosfamid,
rituximab, tocilizumab, nintedanib (14-
19)

Sjogreniv syndrom — SKS,
azathioprin, MMF, cyklofosfamid,
rituximab, nintedanib (20)
Revmatoidni artritida — SKS, MTX,
azathioprin, cyklofosfamid, leflunomid,
rituximab, nintedanib (21, 22)

Familiarni plicni fibrozy

Nintedanib, pirfenidon




Posttransplantaéni Pirfenidon, nintedanib, montelukast (23)

syndromy

Neni znamo Idiopaticka plicni fibréza Nintedanib, pirfenidon
Nespecificka intersticialni | SKS, azathioprin, MMF, rituximab,
pneumonie cyklofosfamid, nintedanib (24)
Sarkoid6za SKS, MTX, azathioprin,

hydroxychlorochin, leflunomid,
cyklofosfamid, MMF, rituximab,
infliximab, adalimumab, nintedanib (25,
26)

Neklasifikovatelna plicni Pirfenidon, nintedanib (27)
fibroza

SKS systémové kortikosteroidy; MTX metotrexat; MMF mykofenolat mofetilu
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