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Idiopaticka plicni fibréza - problematika
multidisciplinarni diagnostiky a lécby
ve svétle novych poznatku
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SOUHRN

Idiopaticka plicni fibréza (IPF) je primdrné fibrotizujicim plicnim procesem a je vzhledem k refrakternosti na dosud zndmou lécbu a Spatné progndze nejzdvaznéj-
$im reprezentantem idiopatickych intersticidlnich pneumonii (IIP). Etiologie a patogeneze onemocnéni neni zatim pIné objasnéna, ale predpoklada se, ze pfic¢inou
fibroproliferace jako odpovédi na neznamy inzult méze byt nerovnovéaha reparacnich a imunitnich déju u geneticky disponovaného jedince stredniho a star-
siho véku. Radiologicky a histopatologicky je onemocnéni charakterizovano obrazem obvyklé intersticialni pneumonie (usual interstitial pneumonia - UIP).
Radiologicky a histopatologicky nélez vsak nemusi byt ve vsech piipadech typicky, navic se obraz UIP muZze vyskytovat i v ramci jinych plicnich postizeni, napf.
u systémovych nemoci pojiva, chronické exogenni alergické alveolitidy, azbestdzy a dalSich. Pro diagndzu IPF je tedy zcela zésadni konsensus multidiscipli-
narniho tymu, klinika, radiologa a patologa. IPF byla do zac¢atku naseho tisicileti chorobou nelécitelnou s prognézou horsi nez fada karcinomu. Od roku 2011
vsak mame jiz dostupné antifibrotické léky, které dokazi zpomalit progresi nemoci. DuleZité je tedy pacienty s IPF diagnostikovat spravné a vcas, abychom jim
prodlouzili Zivot, jak nejvice to jde.
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Idiopatic pulmonary fibrosis — news in multidisciplinary diagnostic and therapeutic approaches

SUMMARY

Idiopathic pulmonary fibrosis (IPF) is a primary fibrosing pulmonary process. Due to the ineffectiveness of current therapeutic strategies and unfavorable progno-
sis, IPF is the most serious example of idiopathic interstitial lung diseases (ILD). Etiology and pathogenesis of this disorder have not been fully clarified yet; but it is
anticipated, that the fibroproliferation is caused by the imbalance of reparative and immunologic processes in the genetically predisposed patients. Radiologically
and histopathologically, IPF is characterized by specific pattern called usual interstitial pneumonia (UIP), however, this pattern is not fully typical in all cases, and,
moreover, it could be seen in other ILD’s, e.g. chronic hypersensitivity pneumonitis, asbestosis, autoimmune connective tissue diseases and many others as well.
The final diagnosis of IPF is a consensual result of multidisciplinary team composed of pulmologist, pathologist and radiologist. IPF was an incurable disease with
prognosis worse than cancer till the year 2011, when antifibrotic drugs decelerating a progression of this disease have been introduced. Earlier and correct diagno-
sis of IPF is the most important issue for the patients because they could be effectively treated and thus, prolonging their survival as much as possible.
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Poprvé byla idiopaticka plicni fibréza (IPF) popsana v roce 1892
Williamem Oslerem, ktery sledoval klinicky pribéh onemocnéni
a nasledné popsal i sekéni nalez u jednoho pacienta. V u¢ebnicich
tradovany Hamman(v-RichGv syndrom, ktery je povazovan za
historicky zdznam IPF u 5 pacient( s progredujici dusnosti a difuz-
nimi infiltraty na skiagramu hrudniku, ktefi zemfeli do 6 mésicq,
odpovidal pravdépodobné spiSe akutni intersticidlni pneumonii
(AIP) nez IPF (1). Znalost této nemoci se vyvijela velmi pozvolna,
coz bylo poznamenano také tim, ze nebyla zndma Zadna ucinna
|é¢ba této nemoci a navic nebyla ani jednozna¢na klasifikace in-
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tersticialnich plicnich procest (IPP) a zvlasté idiopatickych inter-
sticidlnich pneumonii (IIP), ktera by jasné odlisila IPF od ostatnich
IIP. Koneckoncll spravnd diagnéza az do zacatku tohoto stoleti
znamenala stejné pouhé konstatovani zdvazné nemoci s infaust-
ni prognézou a s jedinou lé¢ebnou moznosti, transplantaci plic.
Kortikoidy ani jind imunosupresiva totiz nedokdzala ovlivnit prd-
béh IPF a pouze pacienty ohrozovala vedlejSimi tc¢inky. Vzhledem
k tomu byla IPF nemoci opomijenou lékafi i spole¢nosti. Pfelom
nastal az s objevem antifibroticky pUsobicich 1€k, které dokazi
ovlivnit fibroproliferativni proces u IPF a méni tak prognézu ne-
mocnych. Tim se dostdva IPF po letech zaslouzené pozornosti
a jeji poznani, diagnostikovanost a Iécitelnost se k potése Iékarl
i pacientd rozviji a stoupa (2).

DEFINICE

Idiopatickd plicni fibréza (IPF) je definovana jako specificka
forma chronického fibrotizujiciho intersticialniho plicniho pro-
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