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Biologicka [é¢ba intersticidlnich plicnich procest

Vzacna onemocnéni

Choroby, které jsou sice vzacné, ale majf jednoznacné definovanou
etiopatogenezi, pffimo vybizeji k vyuziti inovativnich biotechnologic-
kych pfistupl v [é¢bé. Klicovy zvrat v 1é¢bé a progndze nemocnych
s Gaucherovou nemoci a nemocnych s deficitem kyselé sfingomyeli-
nazy (ASMD, dfive Niemann Pickova choroba) tak pfedstavuje nahradnf
enzymova lécba (ERT enzyme replacement therapy). Rekombinantni
analog lidského enzymu beta-glukocerebrosidazy (imigluceraza, vela-
gluceraza, taligluceraza) je pouzivan v |é¢bé Gaucherovy nemoci od
roku 1991, pro Ié¢bu nemocnych s ASMD byla recentné schvélena oli-
puddza alfa (rekombinantni lidska kyseld sfingomyelindza) (11). Zatimco
lé¢ba imiglucerdzou a velaglucerazou je u vybranych nemocnych
s Gaucherovou chorobou hrazena, olipundaza v CR hrazena zatim neni.

Inhala¢né podavany rlstovy faktor molgramostim (stimula¢ni
rlstovy faktor pro granulocyty a monocyty, GM-CSF) je potencidlné
vyuzitelny v terapii pacientl s autoimunitné podminénou plicni
alveoldrni proteindzou (PAP) (12, 13). Navzdory pozornosti, kterd je

autoimunitni PAP vénoviéna, zUstava toto onemocnéni vzhledem

k nedostupnosti vysetfeni pfitomnosti protilatek proti GM-CSF v krvi
v CR obtizné diagnostikovatelng, navic lé¢ivo neni v CR dostupné.
Lécebny efekt mepolizumabu u nemocnych s eozinofilnim astmatem,
hypereozinofilnim syndromem nebo u pacientl s eozinofilni granu-
lomatézou s polyangiitidou vedl k jeho pouziti v 1é¢bé u pacientd
s relabujici chronickou eozinofilni pneumonii. Dostupna data maji
v tuto chvili ale kazuisticky charakter, pozorovéani byla provddéna na
velmi malém souboru pacientd (14).

Zaver

Cilem sdéleni neni pfinést soupis klinickych studif, které nevedly
k registraci zadného biologika pro é¢bu jakéhokoliv intersticidlniho
plicniho procesu, ale naopak poukéazat na to, Ze dat prokazujicich
benefit pro siroké spektrum pacientl mame k dispozici mélo. Jakkoliv
prelomovéa mUze byt biologicka l1é¢ba napfiklad v terapii systémovych
chorob pojiva, jeji pouZiti v 1é¢bé intersticidlniho plicniho postizeni ma
svoje Uskali, nenfv této indikaci pausalné hrazena a jeji podani musi byt
v individudInim pffpadé dobre zddvodnnéno.
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