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Antifibroticka terapie a jejf indikace u intersticidIni plicni fibrézy

Antifibroticka terapie ajeji indikace
u intersticialni plicni fibrozy
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Idiopaticka plicni fibréza a chronicka fibrotizujici intersticialni plicni onemocnéni s progredujicim fenotypem jsou charak-
terizovéany vazivovaténim plicniho parenchymu. V soucasné dobé je k dispozici antifibrotickd [é¢ba, kterd sice neovlivnijiz
pfitomnou fibrotizaci plicniho parenchymu, ale zabranuje jeji progresi v ¢ase, zpomali pokles plicnich funkénich parametr(
a snizuje mortalitu. Soucasti prace je prehled fibrotizujicich plicnich procest a moznosti 1éCby.
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Antifibrotic therapy and its indications for interstitial pulmonary fibrosis

Idiopathic pulmonary fibrosis and chronic fibrotic interstitial lung disease with progressive phenotype are characterized by
fibrotic lung parenchyma. Current antifibrotic treatment does not affect pre-existing lung parenchyma fibrosis, but prevents
fibrosis progression and reduces mortality by reducing fibrotization. This work summarizes fibrotic lung processes and their

treatment options.
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Uvod

Difuzni parenchymatézni nemoci plic neboli méné pfesnym, ale
Castéji uzivanym nazvem intersticialni plicni procesy (IPP), jsou hete-
rogenni skupinou prevazné chronickych chorob, které jsou charakte-
rizovany rlznym stupném zanétu na urovni respiracnich bronchiold,
alveolarnich duktd, alveold, plicnich kapilar, plicniho intersticia a/nebo
rdznym stupném fibrozy plicnf tkané. Plicnim intersticiem rozumime
vmezefeny prostor ohranic¢eny endotelidlnimi burikami plicnich kapilar
a alveoldrnim epitelem, perilymfatické prostory a centrélngji ulozené
peribronchidlnf a peribronchiolarni prostory. IPP obsahuji kolem 200
nozologickych jednotek. Jejich diferenciaini diagnostika je Siroka.

Existuje velmi mnoho pficin IPP, na které mdzeme cilit pfi lécbé.
Rada téchto chorob viak ma nezndmou etiologii. IPP délime na procesy
znadmé priciny (nemoci spojené s expozici antigendm profesionalniho,
Zivotniho a doméciho prosttedi, polékova postizenti), idiopatické intersti-
cidlnf pneumonie (IIP) (v¢etné idiopatické plicni fibrozy), granulomatozni
procesy (sarkoiddzy, histiocytéza z Langerhansovych bunék, granu-
lomatdza s polyangiitidou) a jiné vzacné (lymfangioleiomyomatéza,
alveolarnf proteinéza) (1).

Neékteré IPP jsou primarné fibroproliferativni onemocnéni, kde opa-
kované alveoldmi poskozeni a proliferace fibroblastl vedou k plicni fibro-
ze, vcetné idiopatické plicni fibrézy (IPF) jako nejzavaznéjsi podjednotky
idiopatickych intersticidlnich pneumonif patfici mezi chronické IIP. IPF je
limitovand na plice bez mimoplicnich pfiznakd kromé palickovitych prstd.
Je spojena s histopatologickym a/nebo radiologickym obrazem bézné
intersticidlni pneumonie. Etiologie je nezndma a onemocnénf je kom-
plexni, nekontrolovatelna fibroproliferace je zakladnim patogenetickym
mechanismem IPF. Kli€ovou roli v patogenezi hraje poskozeni alveoldrnich
epitelidlnich bunék nezndmou noxou a dysregulace fibroblastd. Genetické
faktory a faktory zevniho prostedi prispivajf ke vzniku a progresi IPF. Mezi
potencialni rizikové faktory jsou zvazovany koufent, chronickd aspirace pfi
gastroezofagealnim refluxu, léky, vlivy zevniho prostredi (zpracovani dreva,
kovd), virové infekce, polymorfismy gend (1, 2, 3, 4).

Charakteristickym symptomem IPF je pomalu progredujici dusnost,
zejména po ndmaze, a kasel. Pri fyzikalnim vysetfenf je pfitomen auskul-
ta¢né nad obéma plicemi pozdné exspiracni krepitus pfipodobrovany
rozepinani suchého zipu. Plicnim funkénim vysetfenim pozorujeme

restriktivni ventila¢ni poruchu se snizenou difuzni plicni kapacitou
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