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Up-to-date terapie intersticidlnich plicnich procest

Tab. 1. Klasifikace plicnich alveoldrnich proteinéz

Poruchy clearance surfaktantu

Primarni PAP (naruseni signalizace GM-CSF)

Autoimunitni PAP Zprostiedkovand autoprotildtkami proti GM-CSF

Hereditarni PAP Mutace receptoru GM-CSF (CSF2RA, CSF2RB), mutace STATB5
Sekundarni PAP (porucha funkce nebo snizeni poctu alveolarnich makrofaga

Hematologickd onemocnéni Akutni lymfaticka leukemie, akutni myeloidni leukemie, aplasticka anémie, chronicka lymfaticka leukemie,
chronicka myeloidni leukémie, myelodysplastické syndromy, mnohocetny myelom, lymfom, Waldenstromova

makroglobulinémie, deficit GATA2

Nehematologické malignity Adenokarcinom, glioblastom, melanom

Imunodeficity a chronické zanétlivé
stavy

AIDS, amyloiddza, Fanconiho syndrom, agamaglobulinemie, juvenilni dermatomyositida, rendlni tubularni acidéza,
zavazny kombinovany imunodeficit

Profesni a environmentalni expozice Hlinik, cement, kfemik, titan, indium, mouka, hnojivo, dievny prach, vypary chléru, Cistici prostredky, vypary nafty/

benzinu, oxid dusicity, vypary z barev, vypary ze syntetickych plast, laky

Chronické infekce Cytomegalovirus, Mycobacterium tuberculosis, Nocardia, Pneumocystis jirovecii

Dalsi v¢etné genovych mutaci Intolerance bilkoviny s lyzinurii, mutace methionyl-tRNA syntetazy (MARS)

ovliviujicich mononukledrni fagocyty

Poruchy tvorby surfaktantu

Dysfunkce metabolismu surfaktantu

Mutace SFTPB, SFTPC, ABCA3, NKX2.1

Deficit surfaktantu, deficit transportu tukd, mutace ovlivaujici vyvoj plic

PAP - plicni alveoldrni proteindza; GM-CSF — kolonie stimulujici faktor pro granulocyty a makrofdgy; AIDS - syndrom ziskané imunodeficience

U symptomatickych nemocnych je doporuceno provést vysetteni plic
pocitatovou tomografii s vysokou rozlisovaci schopnosti (HRCT). Naopak
u nemocnych bezzndmek plicniho onemocnéni neni screening pomocf
HRCT doporucen, a to proto, Ze zatim neméame zadny dlkaz, ktery by
jednoznacné prokazoval benefit tohoto pfistupu. Nejsou k dispozici ani
zadné klinické studie, které by prokazovaly, Ze ¢asna Ié¢ebnad intervence
méni progndzu nemocnych s IPP pfi revmatoidni artritidé. V tuto chvili
mame robustni data prakticky pouze pro pouziti nintedanibu u nemoc-
nych s progredujicim fibrotizujicim IPP na podkladé revmatoidnf artritidy.

V individuélnich pffpadech mUZe pokles usilovné vitaini kapacity
(FVQ) a difuzni kapacity plic pro oxid uhelnaty (DLco) pfiznivé ovlivnit
mykofenolat mofetil, azathioprin pfipadné rituximab. U nemocnych
s fenotypem IPP organizujici se pneumonie nebo lymfocytarni inter-
sticidlni pneumonie mze mit efekt podani systémové kortikoterapie.
Pokud ma pacient dostate¢nou funkéni rezervu pro zvladnuti akutni
methotrexatové pneumotoxicity, neni déivod methotrexat nenasadit.
U nemocnych Ié¢enych methotrexatem, u kterych byl zjistén IPP, nelze
pausalné doporucit jeho vysazeni. V pfipadé indikace k cilené lécbé
ovliviujici chorobu (tDMARD) se nabizi jako nejbezpecnéjsi podani
abataceptu nebo rituximabu.

Data z dalsich publikacf ukazujf, Ze nejen methotrexat, ale ani inhi-
bitory tumor nekrotizujiciho faktoru alfa (TNF-a) nezhor3uji prognézu
nemocnych s IPP na podkladé revmatoidni artritidy (7). U nemocnych
starsich 65 let bylo podéanf inhibitorl TNF-a zatizeno nizsi mortalitou
a morbiditou neZ lé¢ba inhibitory Janus kinazy (8).

Neni bez zajimavosti, Ze napfiklad podle dat z korejského registru,
ktery je vénovan Iécbé biologiky v revmatologii, ukoncuje kvali ved-
lejsim ucinkdm (zejména infekénim komplikacim) Ié¢bu biologickymi
DMARD nebo tDMARD 47,5 % pacientl s revmatoidnf artritidou. V pfi-
padé nemocnych s IPP na podkladé RA je to az 574 % nemocnych (9).

Renovaci prosly také doporucené postupy EULAR vénované péci
o pacienty s vaskulitidami asociovanymi s protildtkami proti cyto-
plasmé neutrofild (ANCA) (10). Podrobny rozbor problematiky pre-
sahuje rdmec tohoto sdéleni, za povsimnuti ale stoji avacopan, ktery
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mUze byt pouZity spole¢né s rituximabem nebo cyklofosfamidem
k navozeni remise u nemocnych s granulomatdézou s polyangiitidou
a u nemocnych s mikroskopickou polyangiitidou, s cilem snizit ex-
pozici glukokortikoiddm. Avacopan je antagonista receptoru pro C5
slozku komplementu. Pacienti, ktefi byli avacopanem léceni v rdmci
studie ADVOCATE, doséhli remise v 52. tydnu v 65,7 % proti 54,9 % ve
skupiné uzivajici glukokortikoidy. Lék je dostupny i pro Ceské pacienty,
nema zatim Uhradu ze zdravotniho pojisténi. Doporucen je zejména
unemocnych s aktivni glomerulonefritidou a rychle se zhorsujici funkci
ledvin, protoze ve skupiné nemocnych Ié¢enych avacopanem dochdaze-
lo rychleji ke zlepseni rendlnich parametrd. Prestoze studie ADVOCATE
nebyla zaméfena primdarné na efekt avacopanu u nemocnych s difuznf
alveolarnihemoragif, byl pfipravek vindukéni fazi lé¢by pouzit s efektem
i u této skupiny nemocnych (11, 12).

Obr. 2. Korondrni rekonstrukce HRCT pacienta s plicni alveoldrni proteiné-
zou, kterd byla zaménéna za hypersenzitivni pneumonitidu
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