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Idiopaticka plucna fibréza (IPF) je fibrotizujuce plticne ochorenie s nepriaznivou prognézou porovnatelnou s malignymi onkologickymi

ochoreniami. Na stanovenie diagnézy je nevyhnutné dokazat obraz obvyklej intersticidlnej pneumdnie radiologicky alebo histologicky.

Ochorenie rychlo alebo pomalsie progreduje, alebo sa po prechodnej stabilizacii m6ze akutne zhorsit nezriedka s fatalnym koncom.
Donedavna pouzivana liecba kortikosteroidmi a imunosupresivami sa ukazala ako neti¢inna a v sucasnosti ju uz nemozno odporucat
pre nezanedbatelné neziaduce ucinky. V roku 2014 boli publikované dolezité vysledky studii s pirfenidonom a nintedanibom, ktoré
potvrdili signifikantny efekt pirfenidénu aj nintedanibu na spomalenie zhorsovania plicnych funkcii.
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Idiopathic pulmonary fibrosis - emerging therapeutic options

Idiopathic pulmonary fibrosis (IPF) is a progressive lung disease with bad prognosis similar to malignant conditions. The diagnosis of

IPF requires the presence of usual interstitial pneumonia pattern on high-resolution computed tomography or surgical lung biopsy. The

natural history may be stable, slow or rapid progressive, or with episodes of acute worsening often with fatal end. The pharmacologic
treatment with corticosteroids and immunomodulator therapy is without proven benefit and is not recommended. The new studies with
pirfenidone and nintedanib showed significant reduction in lung function decline.

Key words: idiopathic pulmonary fibrosis, usual interstitial pneumonia, pirfenidone, nintedanib.

Definicia
Idiopatickd plicna fibroza (IPF) je progre-

sivna fibrotizujuca intersticidlna pneumania

nezndmej etioldgie, vyskytujuca sa u dospe-
lych jedincov, limitovand na pltica a asociovana

s histopatologickym a/alebo radiologickym

obrazom obvyklej intersticidlnej pneumaonie

(UIP) (1). Podla stcasnej klasifikacie (2) patri IPF

do skupiny tzv. velkych idiopatickych interstici-

alnych pneumonii (vid obrazok 1).

Stanovenie diagnézy IPF vyzaduje (podla 1):
1. vyltcenie inej zndmej priciny difizneho po-

stihnutia pluc (ako napriklad doméca alebo

pracovna environmentalna expozicia, difiz-
ne ochorenia spojiva, liekova toxicita);

2. pritomnost UIP obrazu na CT s vysokym
rozlisenim (HRCT) u pacientoy, ktori nepod-
stupili chirurgicku biopsiu pluc;

3. $pecifickd kombinaciu HRCT a histologic-
kého obrazu u pacientoy, ktorf podstupili
chirurgicku biopsiu pltc.

V procese stanovenia diagnézy je obvykle
nevyhnutnd multidisciplindrna diskusia mini-
malne medzi pneumolégom a radiolégom
a v pripade histologizécie aj patolégom, ktorf
maju skusenosti s diagnostikou IPF (1). Celuldrna
analyza bronchoalveoldrnej lavéznej tekutiny
(BAL) nie je na stanovenie diagndézy IPF potreb-
nd, jej opodstatnenie je v rdmci diferencidlnej
diagnostiky na potvrdenie inej alternativnej
diagndzy (1). Transbronchidlna biopsia pltc
(TBB) tieZ nie je diagnosticka pre UIP pre ne-
dostato¢nu velkost vzorky, preto vo vacsine

pripadov nie je indikovana, okrem diferencial-
ne diagnostickych poZiadaviek na potvrdenie
alternativnej diagndzy podobne ako BAL (1).
Na ziskanie adekvatnej vzorky pltc na bioptické
vysetrenie je potrebnd chirurgicka biopsia pltic
cestou torakotémie alebo v stcasnosti viac vy-
uzivanej video-asistovanej torakoskopie (VATS).
Na Uspesnost diagnozy je nevyhnuté odobrat
viac vzoriek pltcneho tkaniva z réznych casti
plic, vzorka z najviac postihnutej casti pltic uz
nemusi byt diagnostické pre nélez pokrocilej
fibrézy plicneho tkaniva, ktord je spolo¢na pre
,end stage” stadia viacerych fibrotizujucich plic-
nych procesov. Je mozné, ze v buducnosti bude
na diagnostiku IPF postacujuca aj endoskopicka
kryobiopsia pluc, ktord umozriuje v porovnani
s klasickou TBB odobrat vacsie vzorky tkaniva.
U kazdého pacienta s podozrenim na IPF
maju byt v ¢ase diagndzy urobené zakladné vy-
Setrenia: diferencialny krvny obraz, G-reaktivny
protefn (CRP), sérovy kreatinin, transaminazy,
GMT, ALP a skriningové sérologickd diagnostika
na pritomnost systémového ochorenia (vysetre-
nie reumatoidného faktora (RF), antinukledrnych
protildtok (ANA) a protildtok proti citrulinova-
nym peptidom (anti-CCP) (1). V pripade, Ze sa
v daldom priebehu ochorenia objavia prejavy
mozZného systémového ochorenia, je potrebné
tieto vysetrenia opakovat, pretoze postihnutie
plic moze niekedy predchédzat systémovym
prejavom (1). Dalsie sérologické vysetrenia su
indikované pri cielenom podozreni na niektoré
systémové ochorenie. Systémové ochorenia
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moézu sposobit plicne zmeny s obrazom UIP,
preto ich vylicenie je podmienkou diagndzy
IPF, ktord je podla definicie limitovana iba na
pluca (1).

Diagnosticky algoritmus IPF ukazuje obrazok
2 a tabulka 2. Klinické podozrenie na IPF vzni-
kd pri zhorsujucej sa dychavicnosti v priebehu
mesiacov, ¢asto spojenej so suchym kasfom, pri
fyzikdlnom vysetrenije typicky auskultacny nalez
,suchého” krepitu na bazach pltc, ktory pripomi-
na Sustanie celofdnu alebo rozpajanie suchého
zZipsu, ¢asto byvaju ,palickovité” prsty (nechty
tvaru hodinového sklicka). Prehladnd RTG snimka
hrudnika mo&Ze ukdzat retikulacie, neskor aj obraz
pokrocilych fibréznych zmien (obraz medového
pldstu — honeycombing) obojstranne bazdlne
a periférne, ¢asto je vsak nalez nendpadny, ale-
bo v pociatocnych stadidch ochorenia aj nega-
tivny. Z funkenych testov pluc je typicky nélez
restrikénej ventilacnej poruchy a redukcia diftiznej
kapacity pluc (transfer faktora). Funkené testy
pluc je nevyhnutné indikovat u kazdého pacienta
s nevysvetlenou dychavi¢nostou a chybanie ob-
strukénej poruchy by malo byt v takomto pripade
dévodom na vysetrenie difiznej kapacity pltc.
Klicovym vysetrenim je pocitacovéd tomografia
s vysokym rozlisenim (HRCT), ktord méze byt pri
typickom obraze UIP postacujuica v stanoveni de-
finitivnej diagndzy IPF (pozri tabulku 1 a obrazky
3 a4).V pripade necharakteristického nalezu je
na potvrdenie diagnézy potrebna chirurgicka
biopsia z viacerych miest pluc s histopatologic-
kym vysetrenim. Predpokladom diagndzy IPF aj
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pri potvrdenom obraze UIP je vylicenie znamej
priciny plicneho postihnutia (liekové poskodenie,
systémové ochorenie, pokrocilé stadium exogén- [

Obrdzok 1. Klasifikacia idiopatickych intersticidlnych pneumaonii v kontexte vietkych difiznych
parenchymovych ochoreni pltc (podla 2)

nej alergickej alveolitidy). Difizne parenchymové ochorenia plic (DPLD)

—/

-
Priebeh IPF
DPLD so Idiopatickeé intersticialne
i jend f A Granulomatéz Iné DPLD
IPF je spojend s progresivnym poklesom zn’avfnou pneuménie (1IP) y

pltcnych funkcii, zhorsovanim klinického stavu pricinou JAN
a spravidla vedie k fatalnemu koncu. Priemerné N / .

P . . Systémové Velké IIP: Sarkoidéza Histiocytéza X
preZivanie je uvadzané v rozsahu 2 — 3 rokov ochorenia Idiopaticka plicna fibréza (IPF) i .
od stanovenia diagndzy (1). Prognéza pacientov Idiopaticka nespecifické IP (NSIP) Exogénna L}{mfanglo- ]
5 IPF je ¢asto horsia ako u pacientov s malignymi Liekové Respiracné bronchiolitida alergicka leiomyomat6za

J P gny poskodenia Intersticialne plicne ochorenie alveolitida ]
ochoreniami, ako su karciném prostaty, prsnika, (RBILD) Iné
o . . . . ) Deskvamativna IP (DIP) Iné
stitnej zlazy aj hrubého ¢reval Priebeh ochorenia Pracqua Kryptogénna organizujtica
viak mdZe mat niekolko scendrov: 1. postupné expozicia pneumoénia (COP) .
) o y o Akdtna intersticialna pneumonia

pomalé, ale kontinuédlne zhorSovanie pltcnych Iné (AIP)
funkcif a klinického stavu; 2. rychla progresia Zriedkavé IIP:
ochorenia; 3. prechodna stabilizacia stavu; 4. Idiopaticka lymfoidna IP (LIP)

. Lo ) ) ) Idiopaticka pleuroparenchymova
akutne zhorsenie ochorenia. Vzhladom na znac- fibroelastéza (PPFE)
nu variabilitu priebehu ochorenia a rozsah zmien

v Case stanovenia diagndzy je hodnotenie stavu

@Iasifikovatel’né P /

Tabulka 1. HRCT kritérid obrazu obvyklej intersticidlnej pneumanie (UIP) (podla 1)

pacienta komplexné s postidenim nélezov v ¢a-

se stanovenia diagndzy (funkené testy a rozsah
a charakter zmien na HRCT) a hodnotenie dy-

namiky zmien (hlavne funkéné testy plic) pri
pravidelnom monitorovani (3). Z prognostického
hladiska je potrebné identifikovat pacientov s ri-
zikom Umrtia do 2 rokov a podla moznosti ich
indikovat na transplantaciu pltc. Faktory, ktoré

1. Subpleurdlna, bazédlna predominancia

2. Retikuldrne abnormality

3.Honey combing s alebo bez trakénych bronchiektazif
4. Absencia nalezov nekonzistentnych s UIP

Obraz UIP
(vietky 4 podmienky)

1. Subpleurdlna, bazélna predominancia
2. Retikuldrne abnormality
3. Absencia ndlezov nekonzistentnych s UIP

Mozny obraz UIP (v3etky

signalizuju zvy$enu mortalitu u pacientov s IPF 3 podmienky)

1. Predominancia hornych alebo strednych pltucnych poli

2. Peribronchovaskularna predominancia

3. Extenzivne ,ground glass" opacity (va¢si rozsah ako retikularnych
abnormalit)

4. Profuzne mikronoduly (bilaterdine, hlavne horné laloky)

5. Diskrétne cysty (viaceré, bilaterdlne, mimo oblasti honey combingu)

6. Diftzne mozaikové oblasti/air-trapping (bilaterdine, v 3 alebo viacerych
lalokoch)

7. Konsolidacia v bronchopulmondlnych segmentoch/lalokoch

ukazuje tabulka 3.

Nalezy nekonzistentné
s UIP

(ktorykolvek zo 7
uvedenych obrazov)

Akutne zhorsenie IPF

U niektorych pacientov s IPF (5 - 10 %
vietkych pacientov s IPF) sa mézu vyskytnut
nepredvidatelné akutne zhorsenia klinického
stavu vyvolané sekundarnymi komplikdciami,
ako napriklad pneumaonia, srdcové zlyhavanie,
plicna embdlia, pneumotorax, alebo v do6- Diagnostické kritéria akutnej exacerbacie
sledku nerozpoznanej priciny (1). Tieto akutne  IPF (4):
udalosti mézu byt fatélne alebo mézu sposobit  m

Pri akiitnom zhorsenti IPF je nevyhnutné patrat
po pripadnej sekundarnej pricine zhorsenia (infeke-
predchéddzajuca alebo paralelnd diagnéza  nd komplikacia, pneumotorax, liekové toxicita, ma-
podstatné a ireverzibilné zhorsenie stavu pa- IPF, lignita, srdcové zlyhavanie, plicna embdlia) s na-
slednou terapeutickou intervenciou zameranou na
vyvolavajucu pricinu. V pripade nerozpoznatelnej
priciny je potrebné rozhodnut o dalSom postupe,
¢o moze byt pri ,end stage” zhorseni ochorenia

paliativna starostlivost, pri menej pokrocilom ocho-

cienta. Frekvencia tychto udalosti nie jezndma m
a neda sa predpovedat. Ak nie je zndma pricina
akdtneho zhorsenia IPF, pouziva sa oznacenie |

nevysvetlitelné zhorsenie alebo rozvoj dy-
chavi¢nosti v poslednom mesiaci,

HRCT s novymi bilaterdlnymi GGO a/alebo
konsolidaciami na pozadi retikuldrneho ale-
bo honeycombing obrazu konzistentného

,akutna exacerbacia IPF”. Exacerbaciu IPF mozu
vyvolat napriklad environmentaine faktory, BAL
aj chirurgicka biopsia pluc (1). Zhorsenie sa s obrazom UIP, reni maximéalna podporna starostlivost s korekciou
hypoxémie a zvéZzenim pulzu kortikoterapie alebo
urychlenie procesu transplantacie, ak je pacient

zaradeny v transplanta¢nom programe (5).

prejavuje zvyraznenim dychavi¢nosti, kasla, ®
¢asto aj s expektoréciou v priebehu posled-
ného mesiaca, zhorsuju sa plicne funkcie m
a oxygenacia. Histologicky a v HRCT obraze
sa obvykle manifestuje ako obraz difizneho =

zhordenie hypoxémie zo zndmej predcha-
dzajucej hodnoty,
bez doékazu plicnej infekcie z endotrache-
alnej aspiracie alebo BAL,
vyltcenie inych pri¢in vratane pneumotora-  Moznosti liecby idiopatickej
plucnej fibrézy

Tradi¢na liecba kortikosteroidmi a imunosup-
resfvami, ktord méze byt Ucinna pri inych typoch

alveolarneho poskodenia (DAD), menej Casto xu, srdcového zlyhdvania, plicnej embdlie
ako organizujica sa pneumonia (OP) na pozadf

obrazu UIP (1).

a identifikovatelnej priciny ALl (akitneho
plicneho poskodenia).
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Tabulka 2. Kritéria stanovenia diagnozy IPF podla HRCT a chirurgickej biopsie pltc (1)

Histopatologicky obraz bioptickej vzorky (ak

HRCT obraz bola robend) Diagnoéza IPF
uIp
Pravdepodobny UIP [

uP Moény%IP ’ Ano
Neklasifikovatelna fibréza
Nie UIP Nie
uiP Ano
Pravdepodobny UIP

omydr ,lil/\:ljgiftijlicp)vatel’né fibroza Pravdepodobnd
Nie UIP Nie
ulp Moznd
Pravdepodobny UIP

Nekonzistentny s UIP Mozny UIP Nie

Neklasifikovatelna fibréza

Nie UIP

Obrdzok 2. Diagnosticky postup pri podozreni na idiopatickd plucnu fibrézu (IPF) (podlfa 1)

Podozrenie na IPF
(dyspnoe, kadefl, krepitus, palic¢kovité prsty, VC, DLCO, RTG)

J

Identifikovatefna pri¢ina |

NIEU

UAND

HreT | HiSHRRHREDG!

s N

Obraz Ul MozZna UIP CHIRURGICKA
U Nie UP |~ |  BIOPSIA
IPF IPF
nie IPF < {mulﬂdb:lmﬂnn'llldllkulll] ‘

(VC = vitdIna kapacita pltic, DLCO = difizna kapacita plic, RTG = Standardnd snimka hrudnika, HRCT = CT hrud-
nika s vysokym rozlisenim, UIP = obvykld intersticidlna pneuménia)

Tabulka 3. Faktory signalizujuce zvysené riziko mortality u pacientov s IPF (1)

Prediktory zvysenej mortality pri IPF

Vychodiskové faktory

Longitudinalne faktory

Stupen dyspnoe

DLCO < 40 % RH

Desaturacia < 88 % pri 6MWT
Rozsah honeycombingu na HRCT
Plicna hypertenzia

Zhorsenie stupna dyspnoe

Zhorsenie FVC > 10 % absolutnej hodnoty
Zhorsenie DLCO = 15 % absolutnej hodnoty
Zhorsenie fibrézy na HRCT

(DLCO = difazna kapacita plic, 6MWT = 6-minutovy test chbdzou, FVC = Usilnd vydychova vitdina kapacita pltic)

idiopatickych intersticidlnych pneumaonif, neprina-
$a pacientom s IPF signifikantny benefit, naopak,
pri dlhodobej aplikacii spdsobuje nezanedbatelné
vedlajsie Ucinky. Stidia PANTHER (6) ukazala v po-
rovnani s placebom zvysené riziko hospitalizacif
amortality priliecbe IPF trojkombinaciou kortikos-
teroidy, azatioprin a N-acetylcystein. Dalsie pokra-

Covanie studie s monoterapiou N-acetylcysteinom
pacientom v porovnani s placebom tiez nepreuka-
zalo ziadny benefit (7). Klinicky vyznamny Uspech
nepriniesli ani studie s dalsimi potencidlne Ucinny-
mi liekmi ako interferén gama, bosentan, sildenafil,
kolchicin, cyklosporin A, etanercept, antikoagulan-
cid, imatinib a iné (1).

Prehladové ¢ldnky

Obrdzok 3. HRCT nélez u pacienta s IPF, u kto-
rého su vyrazné zmeny typu medového pldstu
az cystického charakteru v typickej periférnej
subpleuralnej distribdcii, hlavne bazalne

Obrdzok 4. HRCT obraz UIP u pacientky s IPF
potvrdenej aj histologickym obrazom UIP

Viyznamny prelom v pohlade na lie¢bu IPF

priniesli posledné studie s pirfenidbnom a nin-
tedanibom, ktoré v porovnani s placebom de-
monéstrovali signifikantné spomalenie zhorsovania
plicnych funkcif (8, 9). Poolovand analyza dvoch
studif' s pirfenidonom (ASCEND a CPACITY) pre-
ukazala aj redukciu mortality (8). Pirfeniddn je
perordlna antifibrotickd latka, ktord inhibuje TGF-
beta-mediator, ktory kontroluje viaceré bunkové
funkcie vratane proliferacie a diferencidcie a ma
kltcovu Ulohu pri fibréze. Inhibuje tiez syntézu
TNF-alfa, cytokinu s aktivnou Ulohou pri zapale
(10).V studii ASCEND pirfenidén splnil primarmny ciel
studie so 479 % redukciou poctu pacientov, ktorf
zaznamenali zhorsenie FVC > 10 % referencnej
hodnoty alebo zomreli, a zaroveri 132,5 % nérast
poctu pacientov, u ktorych nedoslo k zhorseniu
FVC. Pirfeniddn signifikantne (p = 0,04) redukoval
zhor3enie tolerancie ndmahy vyjadrenej prejdenou
vzdialenostou pri 6-minutovom teste chédzou
a predizil ¢as do progresie ochorenia (p < 0,001)
(8). Poolované analyza studif ASCEND a CAPACITY
ukazala v porovnani s placebom redukciu rizika
smrti po roku liecby 0 48 % (p=0,01) a rizika Umrtia
v dosledku IPF 0 68 % (p = 0,006) (8). Z hladiska
vyskytu neziaducich tcinkov previddali gastroin-
testindlne a kozné priznaky (fotosenzitivita), ktoré
vsak iba zriedka viedli k ukonceniu liecby (8).
Podobné vysledky priniesli aj Studie s intrace-
luldrnym viacnasobnym inhibftorom tyrozinkina-
zy nintedanibom (9), ktoré dokazali spomalenie
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poklesu FVC pri lie¢be nintedanibom v porovanf
s placebom o 125,3 ml/rok (p < 0,001) v Studii
IMPULSIS-T a 0 93,7 ml/rok (p < 0,001) v studii
IMPULSIS-2. Naj¢astejsimi neziaducimi uc¢inkami
boli tieZ gastrointestindlne tazkosti, vracanie, nau-
zea a hlavne hnacka, ktora viedla k ukonceniu
lieby u menej ako 5 % pacientov (9).

Odporucania liecby pacientov s IPF

Z uvedenych skutocnosti vyplyva, Ze v sucas-
nosti je z hladiska mediciny zaloZzenej na dokazoch
opodstatnena lie¢ba IPF iba pirfenidénom (3 x 3 cps
a 267 mg/denne) alebo nintedanibom (2 x 1 thl &
150 mg/denne). Tieto lieky st aj u nas registrované
na liecbu IPF, aviak nie su kategorizované v zozname
uhradzanych liekov zo zdravotného poistenia, ¢o vy-
razne stazuje ich dostupnost pre nasich pacientov.
Vzhladom na to, Ze progndza pacientov s IPF je po-
rovnatelna s najhorsimi malignymi ochoreniami, ma
byt dostupnost Ucinnej terapie IPF a hodnotenie jej
efektivnosti porovnatelné s kritériami efektivnosti liec-
by malignych ochorent. Lie¢ba by mala byt indikovana
a kontrolovana v centrach so skisenostami s liecbou
IPF. Monoterapia kortikosteroidmi, imunosupresfvami
ani N-acetylcysteinom, ako aj ich kombinacie, nie su
pre vacsinu pacientov s IPF prospesné, a preto ich
nemozno odporudat. Systémové kortikosteroidy je
opodstatnené aplikovat pri akutnej exacerbdcii IPF,
atoazdo davky 1 g/denne intravendzne, aj ked be-
nefit tohto postupu nie je jednoznacne dokazany (1).
Odporucana je aj lie¢ba gastro-ezofagového refluxu
(@) asymptomatického), ktory je velmi castym nélezom
u pacientov s IPF (asi v polovici pripadov je asympto-
maticky) a méze zhorsovat priebeh ochorenia (1).
Z nefarmakologickych intervencii méze byt prospesna
plicna rehabilitdcia, v pripade hypoxémie a spineni kri-
térifje indikované dlhodoba domaca oxygenoterapia
(DDOT) a u pacientov, ktorf spifaju kritéria, aj zaradenie
do transplanta¢ného programu a transplantacia plic
(1).V pripade ,end stage” ochorenia je indikovand iba
maximdlna paliativna starostlivost, umeld plticna ven-
tildcia pre prakticky beznddejnu progndézu u vacsiny
pacientov s IPF nie je indikovana (1).

Monitorovanie priebehu IPF
Priebeh ochorenia u jednotlivych pacientov

moZe byt rozdielny. Pri nepritomnosti identifi-

kovatelnej priciny zhorsenia predstavuju nasle-

dujuce zmeny zndmky progresie ochorenia (1):

B postupné zhorsovanie dychavi¢nosti (ob-
jektivne posudzované),

B postupny a pretrvavajuci pokles absolutnej
hodnoty Usilnej vydychovej kapacity plic
(FVQ) v porovnan('s vychodiskovou hodnotou,

B postupny a pretrvavajuci pokles absolitnej
hodnoty transfer faktora (DLCO = difiiznej
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kapacity pluc, korigovanej na hemoglobin)

v porovnani s vychodiskovou hodnotou,

B progresia fibrézy na HRCT v porovnani s vy-
chodiskovou hodnotou,

B akdtna exacerbécia,

B Umrtie na respiracné zlyhanie.

Najlepsi spbsob objektivneho monitorovania
priebehu ochorenia je pomocou funkénych testov
plic. Nevyhnutné je vysetrovat najma FVCa DLCO,
ktoré by sa mali vykondvat kazdé 3, respektive 6
mesiacov, v jednotlivych pripadoch aj astejsie,
podla stavu pacienta a priebehu ochorenia (1).
Pokles FVC > 10 % a/alebo DLCO > 15 % svedci
o progresii ochorenia. Jednotlivy pokles FVC < 5%
a/alebo DLCO < 10 % eSte nemusi znamenat prog-
resiu, ale systematicky pokles aj o tieto mensie hod-
noty je zndmkou progresie (1) (kumulovany pokles
zarok v kone¢nom dosledku prekro¢i zmenu FVC
0 10 % a/alebo DLCO o 15 %). U nelie¢enych pa-
cientov s IPF je priemerny pokles FVC v absolut-
nych hodnotdch podla klinickych studif cca 200
ml/rok (8, 9). Pravidelné rutinné HRCT kontroly nie
su v nekomplikovanych pripadoch nevyhnutné,
pretoze zhorsovanie symptomov a funkénych pa-
rametrov dostatocne odraza progresiu ochorenia
(1). Potrebné je aj pravidelné sledovanie oxygendcie
(saturdcia krvi kyslikom a podla potreby aj krvné
plyny) a v¢asna indikacia dlhodobej domécej oxy-
genoterapie (DDOT) (1). Echokardiografia je napriek
istym obmedzeniam indikovand na posudenie
moznosti plicnej hypertenzie hlavne v pripade
vyraznejsie redukovanej difliznej kapacity plic
(DLCO < 40 % RH), ¢o ma vyznam z prognostickeé-
ho hladiska a pre potrebu v¢asnej indikacie DDOT
(1). Plicne zmeny moézu predchadzat néstup inych
prejavov systémového ochorenia, preto je v opod-
statnenych pripadoch potrebné opakovane vyuzit
sérologické vysetrenia, hlavne ak sa v priebehu
¢asu stupriuje podozrenie na takéto ochorenie (1).

Zaver

Idiopatickd plicna fibroza (IPF) je progresivna
fibrotizujuca intersticidlna pneumaonia nezname;j
etiologie, vyskytujuca sa u dospelych jedincov,
limitovana na plica a asociovana s histopatolo-
gickym a/alebo radiologickym obrazom obvyklej
intersticidlnej pneumaonie (UIP). Stanovenie diag-
nézy vyzaduje multidisciplindrnu diskusiu medzi
pneumolégom, radiolégom a patoldégom, ktorf
maju skusenosti s diagnostikou IPF. Na diagnézu
IPF je nevyhnutné vylicenie inej zndmej priciny di-
fuzneho postihnutia pltic a potvrdenie pritomnosti
UIP obrazu na HRCT a/alebo Specificki kombinaciu
HRCT a histologického obrazu u pacientov, ktorf
podstupili chirurgickd biopsiu plic. Ochorenie
moze byt prechodne stabilizované s rizikom akut-

neho zhorsenia, pomaly alebo rychlo progredu-
juce a kedykolvek v priebehu ochorenia sa méze
vyskytnut akutne zhorsenie aj s fatalnym koncom.
Progndza IPF je porovnatelnd s malignymi onko-
logickymi ochoreniami. V stic¢asnosti existuju iba
dva registrované lieky na liecbu IPF s dokdzanou
Ucinnostou na spomalenie prirodzeného priebehu
ochorenia, a to pirfenidén a nintedanib. V pripade
pokrocilého ochorenia a pri rychlej progresii je
potrebné uvazovat o transplantécii plic. Z nefar-
makologickych intervencif okrem transplantacie
je u pacientov s hypoxémiou indikovana DDOT
a mbze byt uzitocna aj plicna rehabilitacia. Pri
akutnej exacerbacii je popri maximalnej podpornej
starostlivosti mozné zvazit pulzy kortikosteroidov.
Priebeh ochorenia je potrebné monitorovat kaz-
dych 3 - 6 mesiacov (v pripade progresivneho
priebehu aj Castejsie) vratane funkenych testov
plic — FVC, DLCO a parametrov oxygenacie.
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