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Úvod 

Intersticiální plicní procesy (IPP) tvoří heterogenní skupinu onemocnění, 

v jejichž etiopatogenezi se různou měrou podílejí faktory zevního prostředí a 

genetická predispozice pacienta (1). Průběh IPP se může i v rámci jedné nosologické 

jednotky lišit – u nemocných se stejnou diagnózou se někdy můžeme setkat 

s dominantně zánětlivým obrazem, u jiného pacienta zase s fibrotickými změnami 

(například exogenní alergická alveolitida). Literatura udává, že cca u 40 % 

nemocných s jiným IPP než idiopatická plicní fibróza (IPF) dochází v čase k postupné 

progresi fibrotických změn (2).  

Progresivní fibrotizující fenotyp s sebou nese mimo jiné zvýšené riziko 

rozvoje akutní exacerbace a vysoké riziko mortality, v některých případech 

srovnatelné s antifibrotiky neléčenou IPF. Zhoršuje kvalitu života svého nositele a 

zvyšuje náklady na zdravotní péči. Nemocní s progredujícím fibrotizujícím IPP jsou 

častěji kandidáty kombinované imunosupresivní léčby (i když s výjimkou plicního 

postižení u nemocných se systémovou sklerodermií je dat posuzující efekt různých 

imunosupresivních režimů na plicní funkce a prognózu pacienta poskrovnu) (3). 

Častěji se stávají kandidáty dlouhodobé domácí oxygenoterapie a v porovnání se 

stabilními fibrotizujícími IPP jsou až 7x častěji indikováni k plicní transplantaci. 

Protože se tedy zcela jednoznačně jedná o prognosticky nepříznivý fenotyp, je 

třeba nemocným s progredující plicní fibrózou věnovat zvláštní pozornost (4). 

S ohledem na aktuální léčebné možnosti by všichni pacienti s progredujícím 

fibrotizujícím IPP měli být odeslání do Centra pro diagnostiku a léčbu 

intersticiálních plicních procesů, nálezy těchto pacientů by měly být konzultovány 

v rámci setkání multidisciplinárních týmů (jak k posouzení, zda se skutečně jedná 

o progredující fibrotizující IPP, tak k doporučení optimálního léčebného postupu). 

 

Definice fenotypu 

Intersticiální plicní procesy, které se mohou manifestovat fibrotickým plicním 

postižením, shrnuje tabulka č. 1. Diagnostika jednotlivých nosologických 

jednotek se neliší od aktuálních doporučených postupů případně mezinárodně 

uznávaných standardů. Stanovení diagnózy progredujícího fibrotizujícího IPP patří 

do rukou multidisciplinárního týmu (MDT), který vyhodnotí výsledky provedených 

vyšetření a rozhodne o konečné diagnóze i u nemocných, kde doporučený postup 



zatím chybí (nespecifická intersticiální pneumonie, polékové postižení apod.). MDT 

posoudí, zda má HRCT nález u pacienta charakter fibrotizujícího IPP (tabulka č.2), a 

posoudí, zda jsou naplněna kritéria progrese (tabulka č. 3). Progrese je hodnocena 

jako kompozitní ukazatel zahrnující radiologická, fyziologická a klinická data. 

 

Tabulka č. 1 Fibrotizující intersticiální plicní procesy 

 

Dominující 

vyvolávající 

faktor 

Nosologická jednotka Příklady 

Vnější faktory 

 

Exogenní alergické 

alveolitidy 

 

Organické a anorganické inhalační látky: 

farmářská plíce, plíce chovatelů ptáků, plíce 

milovníků horkých koupelí… 

Pneumokoniózy  

 

Fibrogenní anorganické prachy: silikóza, 

azbestóza, uhlokopská pneumokonióza, 

tvrdokovová pneumokonióza… 

Polékové a 

postradiační postižení 

 

Léčivé přípravky a zevní iradiace: 

amiodaronová plíce, metotrexátová plíce… 

Nemoci vyvolané 

kouřením 

 

Plicní histiocytóza z Langerhansových 

buněk (PHLB), s kouřením spojená 

intersticiální fibróza (SRIF) 

Fibrotická fáze 

syndromu dechové 

tísně dospělých 

(ARDS) 

 

Syndrom dechové tísně dospělých: infekční 

etiologie (virové a bakteriální pneumonie), 

inhalace toxických par a plynů, otravy, 

posttransfuzní poškození, pankreatitida, 

tuková embolie, masivní aspirace, 

předávkování návykovými látkami… 

Poškození plic 

chemickými látkami 

Toxické páry a plyny: sloučeniny chlóru, 

páry kovů, oxid dusičitý, oxid siřičitý, 

fosgen… 

Vnitřní 

faktory 

Autoimunitní 

onemocnění 

 

Systémové choroby pojiva, idiopatické 

střevní záněty, autoimunitní hepatitidy, 

primární biliární cirhóza, vaskulitidy… 

Familiární plicní fibrózy 

 

Dyskeratosis congenita, syndrom 

Heřmanského a Pudláka, Gaucherova 

choroba typ I, Niemann-Pickova choroba 

typ B… 

Posttransplantační 

syndromy 

Restrictive allograft syndrom (RAS) jako 

projev reakce hostitele proti štěpu po plicní 

transplantaci, restriktivní plicní postižení 



jako projev reakce štěpu proti hostiteli po 

transplantaci krvetvorných buněk 

Není známo Idiopatická plicní 

fibróza 

 

Nespecifická 

intersticiální 

pneumonie 

Sarkoidóza 

Neklasifikovatelná 

plicní fibróza 

 

 

 

Tabulka č. 2 Radiologická definice plicní fibrózy (5, 6) 

 

Morfa Popis 

Intralobulární 

linie 

Jemné lineární opacity v rámci lobulu 

Retikulace Četné drobné lineární opacity připomínající síť (skiagram). Na 

HRCT definovatelné jednotlivé složky retikulací – zesílení 

interlobulárních sept, intralobulární linie, voština. 

Voština Klastr cystických útvarů průměru 3-10 mm, s dobře definovanou 

stěnou 

Trakční 

bronchiektázie 

Nepravidelná dilatace bronchů a bronchiolů v důsledku 

retrakčních změn způsobených fibrózou okolní tkáně 

Distorze 

architektoniky 

Abnormální uložení anatomických struktur plicní tkáně, často 

doprovázené zmenšením objemu 

 

Požadavky na parametry počítačové tomografie s vysokou rozlišovací 

schopností (HRCT) při posuzování fibrotizujících IPP: 

1. nativní vyšetření (bez kontrastní látky) 

2. volumetrické (objemové) 

3. rekonstrukce tenkých řezů (≤1,5 mm) 

4. zobrazení v poloze na zádech (inspirační skeny - objemové, exspirační skeny 

– objemové nebo sekvenční), na břiše (jen inspirační skeny objemové nebo 

sekvenční), inspirační skeny vždy na vrcholu maximálního inspiria 

5. doporučená radiační dávka 1-3 mSv, nepoužívat CT s velmi nízkou radiační 

dávkou pod 1 mSv (ultra-low-dose) 

 



Tabulka č. 3 Definice progrese fibrotizujícího intersticiálního plicního procesu (7) 

 

Hodnocené 

parametry 

Progrese Progrese 

Relativní 

pokles FVC 

O alespoň 10 % ve srovnání 

s předchozí hodnotou navzdory 

stávajícímu individualizovanému 

léčebnému postupu 

O alespoň 5 % ve srovnání 

s předchozí hodnotou navzdory 

stávajícímu individualizovanému 

léčebnému postupu 

Další nálezy Nejsou potřeba Současné zhoršování 

respiračních symptomů a/nebo 

zvětšování rozsahu fibrotického 

postižení plic 

Interval 

hodnocení 

Hodnoceno kdykoliv během 

posledních 24 měsíců před 

zahájením léčby antifibrotiky 

Hodnoceno kdykoliv během 

posledních 24 měsíců před 

zahájením léčby antifibrotiky 

 

FVC  usilovná vitální kapacita 

 

 

Léčba 

Léčba nemocných s progredujícím fibrotizujícím IPP probíhá v souladu 

s příslušným doporučeným postupem případně mezinárodním standardem 

(tabulka č. 4). Při tvorbě individuálního léčebného plánu je nutné respektovat 

případné kontraindikace jednotlivých léčiv a přidružená onemocnění pacienta. Pokud 

k léčbě onemocnění, které je podkladem progredujícího fibrotizujícího IPP není 

k dispozici doporučený postup, rozhoduje o volbě léčebného postupu MDT na 

základě přehledu dat o léčebných postupech prezentovaných lékařem Centra pro 

diagnostiku a léčbu IPP. 

 

 

 

 

 

 

 



Tabulka č. 4 Léčiva využitelná v terapii fibrotizujících intersticiálních plicních procesů 

 

Dominující 

vyvolávající 

faktor 

Nosologická jednotka Léčiva 

Vnější faktory 

 

Exogenní alergické 

alveolitidy 

 

SKS, azathioprin, MMF, leflunomid, 

cyklofosfamid, rituximab, pirfenidon, 

nintedanib 

Pneumokoniózy  

 

Nintedanib 

Polékové a postradiační 

postižení (8, 9) 

 

SKS, cyklofosfamid, MMF, infliximab, 

nintedanib 

Nemoci vyvolané 

kouřením (10) 

 

Cladribin, nintedanib 

Fibrotická fáze syndromu 

dechové tísně dospělých 

(ARDS) 

 

SKS, nintedanib 

Poškození plic 

chemickými látkami 

SKS, nintedanib 

Vnitřní faktory Autoimunitní onemocnění 

 

Idiopatické inflamatorní myositidy – 

SKS, MTX, azathioprin, MMF, 

cyklofosfamid, ciclosporin A, tacrolimus, 

rituximab, nintedanib (11) 

Systémový lupus erytematodes- 

SKS, MTX, azathioprin, MMF, 

cyklofosfamid, rituximab, belilumab, 

nintedanib (12, 13) 

Systémová sklerodermie – SKS, 

azathioprin, MMF, cyklofosfamid, 

rituximab, tocilizumab, nintedanib (14-

19) 

Sjögrenův syndrom – SKS, 

azathioprin, MMF, cyklofosfamid, 

rituximab, nintedanib (20) 

Revmatoidní artritida – SKS, MTX, 

azathioprin, cyklofosfamid, leflunomid, 

rituximab, nintedanib (21, 22) 

Familiární plicní fibrózy 

 

Nintedanib, pirfenidon 



Posttransplantační 

syndromy 

Pirfenidon, nintedanib, montelukast (23) 

Není známo Idiopatická plicní fibróza Nintedanib, pirfenidon 

Nespecifická intersticiální 

pneumonie 

SKS, azathioprin, MMF, rituximab, 

cyklofosfamid, nintedanib (24) 

Sarkoidóza SKS, MTX, azathioprin, 

hydroxychlorochin, leflunomid, 

cyklofosfamid, MMF, rituximab, 

infliximab, adalimumab, nintedanib (25, 

26) 

Neklasifikovatelná plicní 

fibróza 

Pirfenidon, nintedanib (27) 

 

SKS systémové kortikosteroidy; MTX metotrexát; MMF mykofenolát mofetilu 
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