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Idiopatické intersticidlni pneumonie (lIP) jsou jednou z forem difuznich intersticidlnich procesu. Patfi mezi né idiopaticka plicni fibréza
(IPF) alIP jiné nez IPF. Ackoli podezieni na postizeni plicniho intersticia mohou vzbudit nalezy vySetfeni plicni funkce s prikazem restriké-
ni ventilacni poruchy a snizenim difuze soucasné s radiologickymi znamkami patrnymi zejména pfi HRCT vySetieni, za zlaty standard je
povazovan histologicky prikaz cestou torakoskopické biopsie. V 1é¢bé se empiricky uplatfiuji pfedevsim kortikoidy (prednison), u IPF
v kombinaci s azathioprimem. Prognéza nemocnych je ale nejista, se stfedni dobou preziti v pfipadé IPF kolem 3 let.
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Uvod

Klinicky obraz idiopatické intersticialni pneumo-
nie (IIP) byl poprvé popsan v roce 1935 Hammanem
a Richem a jejich jména se také objevila v nazvu
této tehdy jesté nepfesné definované choroby jako
syndrom Hamman-Rich (4). Mezi dalsi dfive uzivané
nazvy patii kryptogenni fibrotizujici alveolitida, plicni
fibréza a dalsi, i kdyZ termin plicni fibréza se dosud
pro oznaceni této skupiny chorob pouziva.

Idiopatické intersticialni pneumonie (IIP) jsou
v soucasné dobé chapany jako jedna z forem difuz-
nich intersticidlnich procest (obrazek 1). Kromé IIP
se do této skupiny fadi difuzni intersticialni proce-
sy znamé etiologie (spojené s pisobenim zevnich
Cinitell jako jsou napf. polékové nebo postradiacni
pneumonitidy, pneumokonidzy a dalsi jednotky nebo
procesy sdruzené s jinym onemocnénim, nejcastéji
ve formé plicniho postizeni u systémovych poruch
pojiva), granulomatézni difuzni intersticialni procesy,
kam patfi pfedevsim sarkoidéza, a jiné formy difuz-
nich intersticidlnich procest jako histiocytéza X,
lymfangioleiomyomatdéza, eozinofilni  pneumonie
a dalsi (1). IIP jsou heterogenni skupinou nenado-
rovych chorob, jejichz spoleénym zakladem je po-
Skozeni plicniho parenchymu s rlznym podilem
zanétlivych a fibréznich zmén. Primarnim mistem
poskozeni je plicni intersticium, tedy prostor mezi
epitelidini bazalni membranou alveolarni vystelky
a bazalni membranou plicnich endotelii. Patologické
zmény ale velmi asto postihuji také dalsi struktury
jako jsou alveoly, periferni dychaci cesty a cévy.

Klasifikace 1P

Patologicko-anatomické  hodnoceni  zmén
v plicnim intersticiu je z&kladem pro podrobnéjsi
plicni fibréza (IPF) s histologickym obrazem bézné
intersticialni pneumonie (usual interstitial pneumo-
nia — UIP). Podle Cetnosti vyskytu ji nasleduje ne-
specificka intersticialni pneumonie, kryptogenni
organizujici se pneumonie, akutni intersticialni
pneumonie, respiracni bronchiolitis - interstici-
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alni plicni postizeni, deskvamativni intersticialni
pneumonie a lymfocytarni intersticialni pneu-
monie (tabulka 1). Je ovSem nutné zdiraznit, Ze pro
stanoveni definitivni diagndzy neni urujici samotny
histologicky obraz, ale peclivé vyhodnoceni ana-
mnestickych ddajd a nalez( vSech vySetieni; napfi-
klad obraz NSIP se mlze vyskytovat i u polékového
poskozeni plic, postizeni plic v ramci systémovych
chorob pojiva a u dalsich nemoci (3).

Diagnostika IIP
Idiopatickeé intersticialni pneumonie nepatfi mezi
nejcastéjsi onemocnéni dychaciho Ustroji, jejich vy-

skyt vSak ani zdaleka neni zanedbatelny — celosvé-
tové se u muzl incidence odhaduje na 10,7/100000
a u zen na 7,4/100000 (1). Nemocné s IIP vétSinou
pfivadi k ékafi postupné naristajici dusnost pfi fyzic-
ké namaze, Casto provazena neproduktivnim kaslem,
vyskytujicim se nékdy az v zachvatech. U nékterych
forem IIP v8ak mlZe vystupovat do popredi ponékud
odlisny klinicky obraz vzbuzujici podezfeni na infekci
dychaciho Ustroji, pro kterou byvaji tito nemocni mar-
né léceni — teploty, poceni, tfesavky, myalgie, pro-
duktivni kaSel. Jde o pacienty ve véku vétinou nad
50 let, ponékud Castéji muze. Pfi fyzikalnim vySetfeni
muzeme pfedevsim u nemocnych s IPF slySet jemné

Obrazek 1. Difuzni intersticialni plicni procesy (podle 1)

difuzni intersticiélni plicni procesy - DPLD
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Legenda: DPLD - difuzni intersticialni plicni procesy, IIP - idiopatické intersticialni pneumonie, IPF - idiopaticka plicni fibréza, DIP —
deskvamativni intersticiélni pneumonie, AIP — akutni intersticialni pneumonie, NSIP — nespecificka intersticialni pneumonie, RB-ILD —
respiracni bronchiolitis — intersticialni plicni postizeni, COP - kryptogenni organizujici se pneumonie, LIP - lymfocytarni intersticidlni

pneumonie

Tabulka 1. Vztah mezi histologickym obrazem a klinickymi jednotkami IIP (podle 1)

histologicky obraz

bézna intersticialni pneumonie (UIP)
nespecificka intersticialni pneumonie (NSIP)
organizujici se pneumonie (OP)

difuzni alveolarni poskozeni (DAD)
respiraéni bronchiolitida (RB)

deskvamativni intersticidlni pneumonie (DIP)
lymfocytarni intersticialni pneumonie (LIP)
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klinicka jednotka

idiopatickd plicni fibréza (IPF)

nespecificka intersticialni pneumonie (NSIP)

kryptogenni organizujici se pneumonie (COP)

akutni intersticialni pneumonie (AIP)

respiraéni bronchiolitis — intersticialni plicni postizeni (RB-ILD)
deskvamativni intersticidlni pneumonie (DIP)

lymfocytarni intersticialni pneumonie (LIP)
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chrdpky na konci inspiria zprvu nad bazemi, pozdéji
nad celymi plicemi. Na sumaénim snimku hrudniku
se nejCastéji objevuji retikularni nebo linedrni opacity
predevsim nad obéma bazemi plic, nedoprovazené
kardiomegalii. DalSim velmi ¢astym rentgenologic-
kym nélezem je tzv. obraz mlééného skla — okrsky
jemné aZ stfedné sytych stind, které mohou splyvat
az do plo$ného zastinéni. Mohou se také vyskyto-
vat patologické zmény na pleufe nebo zvétseni hild.
VySetfenim plicni funkce zjistime snizeni objemo-
vych parametrd (viténi kapacita — VC, celkova plicni
kapacita — TLC) a zejména difuzni kapacity pro oxid
uhelnaty (DL ). Hypoxémie se objevuje zprvu jen pfi
z&tézi, v pokrocilych stadiich i v klidu. Velmi dlleZita
je peclivd anamnéza a dlkladné vysetieni nemocné-
ho vzhledem k tomu, ze u IIP stejné jako u ostatnich
idiopatickych chorob je nutné vylougit vechny v Gva-
hu pfipadajici zndamé pficiny intersticialniho plicniho
postizeni. Na zékladé takto ziskanych informaci by ve
Vétsiné piipadd mélo byt mozné rozhodnout o tom,
zda u nemocného existuje podezieni na postizeni
plicniho intersticia; v kladném pfipadé by vzdy mélo
byt provedeno HRCT vy3etfeni (obrazek 2).

Podle charakteru zmén zjisténych pfi HRCT
vySetieni mlzeme usuzovat na pravdépodobny typ
[IP. Napfiklad pro IPF jsou charakteristické perifernt,
subpleurdlné ulozené retikulace, vostinovita pre-
stavba, trakéni bronchiektazie a jen lokdlni zmény
charakteru mlééného skla. Nicméné je opét nutné
zdUraznit, ze shodny HRCT obraz mdze byt vyvolan
celou fadou dal$ich pfi€in a Ze tedy tento nalez je
nutné hodnotit v kontextu ostatnich vysledku. Z toho-
to divodu je u vSech nemocnych s IIP doporucova-
no ovéreni cestou torakoskopické biopsie. Vyjimkou
jsou nemocni s typickym klinickym a radiologickym
obrazem IPF (tabulka 2). OvSem jako definitivni je
mozné oznatit pouze diagndzu histologicky ovéfe-
nou z chirurgické biopsie (1).

Z dalsich diagnostickych metod se mize
uplatnit bronchoskopie, i kdyz v omezené mite.
Histologické vySetfeni vzorku plicni tkdné ziskané-
ho cestou transbronchidlni biopsie (TBB) mize byt
dostatec¢nym priikazem u nemocnych s AIP a COP
v pfipadé typickych klinickych a radiologickych néle-
z0 (3); u ostatnich pacientd je jeho role omezena na
odlieni sarkoiddzy, nadort nebo nékterych infekei
(1). Vysledek vySetfeni bronchoalveolari lavaze
(BAL) s typickym podilem bunéénych populaci mu-
Ze podpofit diagnézu nebo naopak pfinést priikaz
jiného onemocnéni (infekce, nador, plicni alveolarni
proteindza aj.); toto vySetieni by mélo byt provedeno
u véech nemocnych s podezienim na IIP.

Lécba

Spravné uréend diagndza je nezbytnd pro
spravné stanoveni planu |éEby, protoze lé¢ebny
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Obrazek 2. Vysetfovaci algoritmus u chorob plicniho intersticia (podle 1)
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Legenda: DPLD - difuzni intersticialni plicni proces, IIP - idiopatické intersticilni pneumonie, IPF - idiopatick plicni fibréza, UIP - béz-
né intersticidlni pneumonie, NSIP — nespecificka intersticialni pneumonie, RB — respiraéni bronchiolitida, DIP — deskvamativni interstici-
alnf pneumonie, DAD - difuzni alveolarni poskozeni, OP — organizujici se pneumonie, LIP — lymfocytarni intersticilni pneumonie

Tabulka 2. ATS/ERS kritéria pro diagnozu IPF bez provedni chirurgickeé biopsie (podle 5)
Velka kritéria

* vylouceni ostatnich znamych pficin DPLD jako napf. polékové poskozeni, vlivy zevniho prostfedi nebo systémové

choroby pojiva

abnormalni vysledky vySetfeni plicni funkce zahrnujici prikaz restrikce (snizeni VC Casto provézené zvy$enim po-

méru FEV1/FVC) a poruchu vymény plyni (zvySeni alveolo-arteriélniho gradientu pro kyslik, snizeni PaO, v klidu

nebo pfi zatéZi nebo snizeni DL )

oboustranné bazélné lokalizované retikularni abnormality s minimalnimi opacitami mlééného skla na HRCT fezech

o vysledky transbronchidlni biopsie nebo bronchoalveolarni lavaze neukazuii jinou moznou diagnézu

Mala kritéria
vék nad 50 let

délka trvani onemocnéni vice nez 3 mésice
inspiracni chriipky nad obéma bazemi

pozvolny vznik jinak nevysvétlené dusnosti pfi namaze

U imunokompetentni osoby je diagnéza pravdépodobna, jsou-li spinéna vSechna velka a alespon tfi mala kritéria

plan, odpovéd na Ié¢bu a prognéza nemocnych se
u jednotlivych typd IIP li8i. Nejbéznéji uzivanou 1é¢-
bou je podavani systémovych kortikosteroidll — ob-
vykle prednisonu. Pfesto, Ze se tato Ié¢ba pouziva jiz
desitky let, nejsou dosud publikovany vysledky kon-
trolovanych klinickych studii dokazuijici jeji benefit
pro nemocné. Bézné je vSak doporucovano podani
stfedni davky, t.j. 0,25-0,5mg/kg/den u IPF, v pfipa-
dé SIP davku zvySujeme na 0,5-1,0mg/kg/den. Podle
zvefejnénych studii je u nemocnych s IPF vyhodné
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prednison kombinovat s azathioprinem, kombinace
s cyklofosfamidem neni u pacientl s IPF doporuco-
vana (2). Rozporupiné jsou zatim zkuSenosti s po-
davani interferonu gama; uplatnit by se snad mohl
u nemocnych s dosud nepokrocilym onemocnénim.
Dosavadni zkuSenosti rovnéz neumoznuji doporucit
podavani nékterych preparat, které se sporadicky
v |é¢bé IIP objevuji, jako jsou cyklosporin, kolchi-
cin, D-penicilamin a dal$i. N-acetylcystein mlze
u nékterych nemocnych zpomalit progresi choroby
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posuzovanou podle hodnot FVC a DL, proto se
v soucasné dobé prosazuije jako standardni sou¢ast
|éEby IPF. U indikovanych pacientli je mozné zvazit
zafazeni na ¢ekaci listinu k provedeni transplantace
plic. V pokrocCilych stadiich, u nemocnych s respi-
racni insuficienci je indikovana dlouhodoba doméci
oxygenoterapie (DDOT). Z uvedeného je zfejmé, ze
dosud nemame k dispozici vSeobecné akceptova-
nou a prokazatelné ucinnou Ié&ebnou strategii IIP.
Progndza nemocnych s IIP zavisi na typu one-
mocnéni. U pacientd s IPF se jako stfedni doba
preziti udava 2,5-3,5 roku. U nemocnych s NSIP se
|é¢bou vétsinou dosahne alespor stabilizace stavu

s dlouhodobym pieziti, které je popisovano i u DIP.
nou dosazeno Upiného uzdraveni. Naopak vice nez
polovina nemocnych s AIP umiré do dvou mésict od
stanoveni diagndzy (2).
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