v dUsledku postiZeni alveolokapildrni membrany s poruchou vymeény
krevnich plynd. Medidn preziti se u nelécenych pacientd pohybuje od
2 do 5 let od stanoveni diagndzy. Pricinami imrti byva nejcastéji respi-
ra¢ni selhdni u pokrocilé plicni fibrézy, srde¢ni selhdni, bronchogennti
karcinom v terénu vazivovaténi, plicni infekce a plicni embolie (2, 3, 4).

U jinych IPP byva primdarnim patogenetickym procesem zanét, kte-
ry vede k vazivovaténi plicni tkdné sekundarné. V soucasné dobé se
vénuje pozornost takzvanym progredujicim formdm intersticidlnich
plicnich fibrdz, které mohou mit patogeneticky mechanismus a klinicky
pribéh podobny jako IPF. Jednd se zejména o pacienty se systémovym
onemocnénim pojiva (systémova sklerodermie, revmatoidni artritida,
polymyozitida a dermatomyozitida), déle chronickou formou hypersen-
zitivni pneumonitidy (fibroticky fenotyp), chronickou formou sarkoidézy,
idiopatickou nespecifickou intersticialni pneumonii, neklasifikovatelnou
plicni fibrézou a jinymi procesy vedoucimi k plicni fibréze se Spatnou
prognézou (Obrazek 1). BohuZel zatim predpovédét progresi intersticidlni
plicni fibrézy neumime a nemame dosud k dispozici zddné dostatecné
senzitivni a specifické biomarkery, které by ndm byly ndpomocny v predik-

Obr. 1. Progredujici formy intersticidlnich plicnich fibréz
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Vysvétlivky: IPP: intersticidlni plicni procesy, Ne-IPF — jiné neZ idiopatickd plicni fib-
réza. Mezi autoimunitni fadime IPP u systémovych onemocnéni pojiva
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Antifibroticka terapie a jeji indikace u intersticialni plicni fibrozy

cizhorseni fibrozy (5). U progredujicich forem IPP se ndm tak nabizi fada
otdzek v managementu péce o tyto pacienty: Jednd se u pacienta o za-
nétlivy/fibrotizujici proces, nebo primarné epitelidiné/fibroticky? Budeme
upravovat terapii imunosupresivy, nebo budeme pfidavat antifibrotika,
¢i budeme lécit jen antifibrotiky? Jakd je optimalni definice progrese? Jak
identifikovat pacienty, ktefi budou progredovat? Jaké jsou mechanismy
progrese u progredujicich plicnich fibréz? Jsou to otazky, na které zatim
hleddme odpovédia u kazdého pacienta individuédlné se snazime zvolit

co nejefektivnéjsi zplsob lécby s minimem nezadoucich ucinkd.

Progreduijici fibrotizujici intersticialni plicni
procesy

Nejcastéjsimi formami progredujicich plicnich fibréz v ambulancich
plicnich specialistl jsou IPF, intersticidIni plicnf postizeni v rdmci systémo-
vych onemocnéni pojiva, fibrotické formy exogennich alergickych alveo-
litid, idiopatické nespecifické intersticidlni pneumonie a neklasifikovatelné
plicni fibrézy. Progrese je definovéna kombinaci klinickych, funkénich,
radiologickych parametrl (Tabulka 1). Rizikovymi faktory progrese jsou
nalez bézné intersticialni pneumonie (UIP, usual interstitial pneumonia) na
HRCT hrudniku (vypocetni tomografie s vysokou rozlisovaci schopnostf)
nebo histopatologicky, rozsah vostinovité prestavby, bronchiektdzii na
HRCT hrudniku, nizké vstupni funkéni ukazatele v dobé diagndzy, vysst
vek, koutent, perzistujici nebo neidentifikovany antigen vyvoldvajici nemoc,
genetické dispozice (5, 6). Progreduijici fenotypy intersticidlnich plicnich
procest zahrnuji mnoho nozologickych jednotek (Obrazek 1).

Jednou z podskupin IPP jsou idiopatické intersticialni pneumonie.
fibréza (IPF) (Obrazek 2). V CR nenf aktudini epidemiologicka situace
presné zndma. Dalsf je chronické forma, respektive fibroticka forma
exogenni alergické alveolitidy. Nejcastéji se setkdvame s farmarskou
plici a plicl chovatell holubd.

Systémova onemocnéni pojiva, starsim ndzvem kolagendzy, jsou he-

terogenni skupinou imunologicky podminénych zanétlivych onemocnéni

0br. 2. HRCT (vypocetni tomografie s vysokou rozlisovaci schopnosti) hrudniku s ndlezem idiopatické plicni fibrézy. Progrese vostinovité prestavby bazdiné
subpleurdiné v case (obraz medové pldstve).
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