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Up-to-date terapie intersticidInich plicnich procest

Prestoze vysledek studie EVER-ILD byl publikovan jiz v roce 2023, je
natolik prelomovy, Ze si zaslouzi pfipomenuti. Jedna se o prvni studii,
kterd se zabyvala problematikou lé¢by nespecifické intersticialni pneu-
monie (NSIP), a to jak u pacientl se systémovymi chorobami pojiva, tak
u nemocnych s idiopatickou intersticidlni pneumonii s autoimunitnimi
rysy (IPAF) a idiopatickou NSIP. Do studie byli zafazeni pacienti, kteff
neodpovidali na Ié¢bu glukokortikoidy a/nebo imunosupresivy 1. linie,
a pacienti, kteff relabovali. Ze studie byli vylou¢eni nemocni s radio-
logickym fenotypem obvyklé intersticidlni pneumonie. Testovan byl
efekt [é¢by mykofenoldtem mofetilu (2 g/den) na vyvoj FVC v priibéhu
6 meésict proti efektu lécby mykofenolatem mofetilu spole¢né s ritu-
ximabem 1000 mg v den 1 a den 15. Studie prokazala, ze kombinace
|é¢by mykofenoldtem a rituximabem je superiorni proti monoterapii
rituximabem, a to jak u nemocnych s NSIP pfi systémovém onemocnéni
pojiva, tak pfi idiopatické NSIP (13).

Plicni alveolarni proteindzy

Plicnf alveoldrni proteindzy jsou heterogenni skupina vzacnych
nemoci, charakterizovanych nahromadénim surfaktantu v plicnich sklip-
cich. Klasifikace plicnich alveoldrnich proteindz je shrnuta v tabulce 1.

Ke stanoven{ diagnézy PAP je nezbytné nutné provedeni broncho-
skopie s bronchoalveoldrni lavdZi. Ziskana tekutina by méla byt mlécné
zbarvend, s patrnym usazovanim bélavého sedimentu po odstéti. Mlze
byt ale i nazloutld a zakaleni mGze byt mirné. Neni-li provedeno barveni
cytologického preparétu Schiffovym ¢inidlem (PAS), mlze byt s ohledem
na obvyklou lymfocytdzu vysledek interpretovan mylné. Pfitomny byvaji
pénovité makrofagy s eosinofilnimi granuly. Nalezy mohou byt nasledné
interpretovany jako hypersenzitivni pneumonitida, lipoidni pneumonie,
organizujici s pneumonie nebo aspira¢ni pneumonie (Obr. 2).

U vsech pacientd s plicni alveoldmi proteinézou je doporuceno
vysetfit protilatky proti kolonie stimulujicimu faktory pro granulocyty
a makrofagy (GM-CSF), v¢etné jejich titru. Doporuceny postup obsa-
huje i seznam laboratoff, které maji zkusenosti s vysetfenim protilatek
proti GM-CSF (Tab. 2). Vzhledem k tomu, Ze se z4dna nenachézi v CR,
a dokonce ani v Evropé, bylo by pfi indikaci vysetfeni nezbytné nutné
Zadat zdravotni pojistovnu o Uhradu transportu vzorku a jeho vysettent.

Na vysledek vysetfenf protildtek proti GM-CSF je pfitom vazan i dalsi
lécebny postup. Celoplicni lavédz je doporucena pouze u nemocnych
s autoimunitni PAP, stejné jako inhalacni Ié¢ba sargramostimem, é¢ba
rituximabem nebo plazmaferéza (14).

Plicni projevy reakce stépu proti hostiteli
(GvHD)

V prbéhu prvnich dvou let po alogenni transplantaci kostni dfené
postihnou az 20 % pacientd neinfekeni plicni komplikace, nejcastéji
v podobé chronické GvHD. Dobfe definovanym fenotypem chronické
plicni GvHD je syndrom obliterujici bronchiolitidy, s typickou obstrukénf
ventila¢nf poruchou. Popsana byla ale i chronicka GvHD restriktivniho
typu, kterd je provazena intersticidlnim plicnim postizenim. Zajimava
data pfinasi recentné publikovana studie autorl Alkhunaizi M, et al,,
ve které byl rozvoj restrikéni ventilani poruchy pozorovan u 9 % ne-
mocnych, ktefi absolvovali allogennf transplantaci kostni dfené (15).
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Z 3030 nemocnych zahrnutych do studie vyvinulo 41 intersticialni
plicni postizeni. Mira restrikce a rychlost rozvoje byly asociovany s vyssi
mortalitou. | kdyz lé¢ebné doporuceni pro tuto situaci k dispozici na
rozdil od syndromu obliterujici bronchiolitidy zatim neméame, podle
drive publikovanych pozorovani ¢ast pacientl pfizniveé reaguje na
systémovou (nikoliv inhala¢nf) kortikoterapii (16).

Akutni exacerbace IPP

Akutni exacerbace je nepredikovatelnym ,strasakem” pacient(
s IPP, protoZe je spojena typicky s vysokou morbiditou a mortalitou.
Metaanalyza publikovand v letosnim roce zahrnula Gctyhodnych 9
studii zahrujicich celkem 18509 pacient(, ktefi utrpéli akutni exacer-
baci IPP. Konzistentné s ¢eskym doporucenym postupem prokazala,
Ze unemocnych s idiopatickou plicni fibrézou je efekt vysokodavkové
systémové kortikoterapie nekonzistentni a mdze dokonce zvysovat
mortalitu pacientl. U pacientl, u kterych exacerboval jiny IPP nez
idiopaticka plicni fibroza, systémové kortikoterapie v ddvce > 1 mg/kg
prednisonu zlepSovala preZiti a snizovala 90denni mortalitu. Snizenf
davky o > 10 % v prdbéhu dvou tydnu vedlo taktéz k redukci mortality.
| kdyz univerzalniléc¢ebné doporucenik dispozici nadale nemame, mo-
hou data z podobnych studif pomoci ve snizeni mortality nemocnych
s akutnf exacerbaci IPP, ktera dle literarnich Udajd dosahuje az 80 % (17).

Symptomaticka lécba dospélych pacientii
s vaznym plicnim onemocnénim

Valna vétsina IPP nema charakter vylécitelného onemocnéni.
Napfiklad nemocni s idiopatickou plicni fibrézou zazivaji navzdory
lécbé postupny pokles plicnich funkci. Proto je doporuceny postup
vénovany symptomatické l1é¢bé nemocnych s vaznym plicnim one-
mocnénim dudlezitym dokumentem, kterému by se mél vénovat kazdy
pneumolog osetfujici nemocné s IPP (18). Navazuje na dokument publi-
kovany v roce 2023, ktery se vénuje paliativni lé¢bé nemocnych s IPP (19).

Doporuceni nepfekvapivé zahrnuje nutnost mezioborové spo-
luprace v péci o nemocné s IPP, kondi¢ni cviceni a vyuziti rlznych
technik kontroly dechu a odkaslavani, tyto body asi nevyzaduiji blizsiho
komentére. Dokument je tvoren otazkami ve formétu PICO (population,
intervention, comparison, outcome), mezi kterymi jsou:

Otdzka 4: Ma byt ke zmirnéni pfiznakd u nemocnych s véznym
plicnim onemocnénim pouzita oxygenoterapie?

Otdzka 5: Maji byt ke zmirnéni pfiznakl u nemocnych s vaznym
plicnim onemocnénim pouzity opioidy?

Podle doporuceni Evropské respiracni spolecnosti (ERS) (stejné jako
doporuceni Britské hrudnf spole¢nosti) by kyslikem méli byt léceni (v do-

Tab. 2. Laboratore nabizejici vysetteni protildtek proti GM-CFS
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