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Idiopaticka plicni fibréza (IPF) je progresivni a obvykle fatdlni forma idiopatické intersticialni pneumonie (IIP). V poslednich

letech se méni pohled na etiopatogenezi a Ié¢bu IPF, proto v¢asna diagnostika ma vyznam pro prognézu onemocnéni. Soucasti

prace jsou dvé kazuisticka sdéleni pacienttd s IPF a rGznym stadiem onemocnéni.
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Idiopathic pulmonary fibrosis - early diagnosis is important

Idiopathic pulmonary fibrosis (IPF) is a progressive and usually fatal form of idiopathic interstitial pneumonia (lIP). In recent years,

the views on etiopathogenesis and treatment of IPF have been changing, so early diagnosis is important for prognosis. We describe
two case reports of IPF patients with different stages of the disease.
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Uvod

Idiopaticka plicni fibréza (IPF) je nejbéznéj-
$im typem idiopatické intersticidInf pneumonie
(IIP) a ma velmi $patnou progndzu, kterd je zpd-
sobena progresi rozséhlé fibrotické prestavby
plicntho parenchymu. Radf se mezi méné bézna
plicni onemocnéni (epidemiologické udaje viz
nize) a jeji etiologie nenf pfesné zndma.

Medidn véku pfi diagndze nemocnych s IPF
je 60-70 let (1, 2). Rizikovymi faktory jsou kourent
cigaret, expozice prachlim organickym ianor-
ganickym, gastroesofagealni reflux, infekce (1, 2,
3). Pacienti obvykle trpi postupné se zhorsujici
dusnostf, neproduktivnim kaslem a umiraji na
respiracni selhdni mezi 2-5 lety po stanoven/ dia-
gnozy (1,2, 3). Prliibéh nemoci a preziti je ovlivnén
pfitomnosti akutnich exacerbaci, které jsou spo-
jeny se skokovym zhorsenim plicnich funkénich
parametrd a progresi plicniho nélezu (1).

IPF trpf kolem 5 miliond lidi na celém svété
(1. V CR nenf aktualni epidemiologicka situace

znédma, ale nemoc ma stoupajici vyskyt (4).

Kazuistika I. - pokrocilé
onemocnéni aneb zazraky
se nedéji

66lety pacient, muz, byvaly kurdk. Byl ode-
sldn na plicni ambulanci v kvétnu 2015 pro 8
meésicy trvajici dusnost pfi ndmaze (mirny kopec,
rychlejsi chlize) a drazdivy kasel. Pracoval jako
zamecnik. LéCil se s vysokym krevnim tlakem.
Fyzikalnim vysetfenim auskultaci byly slysitel-
né oboustranné krepitace (,velcro rales” pfipo-
dobnéné rozepinani suchého zipu, jejichz pod-
kladem je fibrotizujici plicni proces) v dolnich
a stfednich plicnich tfetindch. Byl pfitomen feno-
typicky projev palickovitych prstl s nehty tvaru
hodinového sklicka. Na zadopfednim snimku
hrudniku bylo popsano difuzné oboustranné
retikuldrni zastinéni. Plicnim funkénim vysetre-
nim jsme zjistili lehkou restriktivni poruchu se
stfedné tézkou poruchou plicni difuze a lehkou
respiracni nedostatec¢nosti. Bronchoskopicky
nalez ukazal prevahu eozinofilnich a neutrofil-
nich granulocytl v cytologickém zpracovani

bronchoalveoldrni tekutiny ziskané broncho-
alveoldrnim vyplachem. Na HRCT hrudniku
(vypocetni tomografie s vysokou rozlisovaci
schopnosti) byl popsan typicky nélez pro béz-
nou intersticialni pneumonii s nevratnymi zmé-
nami typu vostinovité pfestavby (obraz medové
plastve, pokrocilé stadium vazivovaténi plic, tzv.
honeycombing).

S pomoci mezioborového tymu (pneumo-
log + radiolog) byla postavena diagndza ,pravé
fibrozy” neboli idiopatické plicni fibrézy charak-
terizované nekontrolovanym jizvenim plic bez
zjevné priciny. Nalez na HRCT hrudniku byl hod-
nocen jako pokrocilé stadium, nicméné plicni
funkeni vysetteni (pomezi stfedné tézké az tézké
poruchy) jesté dovolovalo zazadat o biologickou
lé¢bu. Pacient uzival antifibroticky lék. Zdhy po
stanoveni diagnozy byl zafazen na transplan-
tacni listinu. Bohuzel i pres zavedenou medi-
kaci se stav pacienta zhorsoval, doSlo k dalsfimu
poklesu plicnich funkénich parametrd, zhorseni
dechovych obtizi a kasle. Pacient prodélal akutni

KORESPONDENCN[ ADRESA AUTORA:

MUDr. Martina Doubkovd, Ph.D., doubkovamartina@seznam.cz
Klinika nemoci plicnich a TBC FN a LF MU, Jihlavska 20, 625 00 Brno

Cit. zkr: Med. praxi 2017; 14(1): 45-48
Clanek piijat redakcf: 4. 11. 2016
Clanek piijat k publikaci: 2. 12. 2016

www.medicinapropraxi.cz

/ Med. praxi 2017; 14(1): 45-48 / MEDICINA PRO PRAXI 45



) SDELENI Z PRAXE
IDIOPATICKA PLICNI FIBROZA

Tab. 1. Diagnostika IPF v klinické praxi
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Shrnuti

B |diopaticka plicni fibroza je charakterizovana krepitacemi pfi fyzikdInim vysetfenim. Tento fenomén je

pfipodobriovan rozepinanf suchého zipu. V zacatku onemocnént je slysitelny na bazich plic, pozdéji
jiz difuzné. Nékteff pacienti s pokrocilym stadiem nemoci maji fenotypicky projev palickovitych prstd
s nehty tvaru hodinového skla.

Poslechem zjistitelné krepitace s nebo bez pfitomnosti palickovitych prstl jsou indikaci k odeslanf
pacienta k plicnimu specialistovi k vyloucenf plicnf fibrézy.

Z3kladnimi symptomy IPF je dusnost pfi ndmaze a kasel. Pri pokrocilém procesu je dusnost i v klidu.
Charakteristickym nédlezem na ZP snimku hrudniku je retikuldrni zastinénf s predilekcf v dolnich plicnich
polich. Pti pokrocilém procesu je nalez difuzni.

Spirometricky zjistujeme restriktivni ventila¢ni poruchu. Tvar kfivky je podobny tvaru prstu z d@vodu
fibrotizace plic (jizveni). Kfivka se tak odlisuje od obstrukéniho tvaru napfiklad u chronické obstrukéni
plicni nemoci (CHOPN).

IPF je onemocnéni izolované na plice, neméa systémové priznaky. Podobné jako u CHOPN mize byt
priibéh nemoci ovlivnén skokovym zhorsenim, tzv. akutni exacerbaci, ktera je ve vétsiné pifpadd fatéini.
V soucasné dobé neumime zvratit jiz vzniklou plicni fibrézu, ale mame snahu alespor zabranit jejimu
zhorseni. Pro mirné az stfedné tézké formy IPF je doporucovana Iécba antifibrotickd (pacient nesmi
koufit). Tato terapie zpomaluje progresi onemocnéni. Kortikoisteroidy jsou indikovany jen v dobé

akutnich exacerbaci IPF.

Obr. 1. Kazuistikal. Zadopfedni snimek hrudniku
ukazuje retikuldrni zastinéni difuzné

Obr. 2. Kazuistika . HRCT ndlez hrudniku ukazuje
vostinovitou plici pfipodobnujici medové pldstvi

TR

h

exacerbaci IPF charakterizovanou zhorSenim
symptomd, funkénich ukazateld a radiologickou
progresi.V té dobé nemocny pfechodné uzival
systémové kortikosteroidy. DomU byl propustén
s domacf kyslikovou lé¢bou. Béhem cekaci doby
na transplanta¢nf listiné doslo k dalsi progresi
plicni fibrézy a nemocny zemfel na respira¢ni

selhdnf v fijnu 2016.

Kazuistika Il. - ¢asna diagnéza

a ¢asna lécba ovliviuje

pozitivné vyvoj onemocnéni
69lety pacient, muz, byvaly kufak. Pracoval

jako mistr ve strojirenstvi. Byl odeslan v roce

Obr. 3. Kazuistika ll. Zadopredni snimek hrud-
niku. Lehce zhrubéld retikuldrni kresba (zastinéni)
v dolnich tretindch

Obr. 4. Kazuistika Il. HRCT hrudniku. Vostina ne-
velkého rozsahu subpleurdiné bazdiné

2012 na nasi plicni ambulanci pro suchy kasel

a dechové potize pfi vétsi namaze, trvajici asi
2-3 mésice. S ni¢im se nelécil. Fyzikalnim vy-
setfenim byly zjistitelné krepitace na bazich plic,
bez palickovitych prstd. Na zadoprednim snimku
hrudniku byla lehce zhrubéld retikularni kresba
oboustranné bazalné. Na HRCT hrudniku byla
pfitomna subpleuralné bazdlné oboustranné
vostina nevelkého rozsahu. Plicnim funkenim
vysetfenim byla zjisténa mirnd restriktivni ven-
tila¢ni porucha s mirnou poruchou plicni difuze
(vymeéna krevnich plynd pres alveolokapildr-
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ni membranu, velmi citlivy ukazatel postizen{
alveolokapilarni jednotky), bez respira¢ni ne-
dostatecnosti (krevnf plyny byly v normé). Po
vyloucent jinych moZnych jednotek spojenych
s béznou intersticidlni pneumonif byla stano-
vena diagndza IPF. Pacient byl indikovan k an-
tifibrotické 1é¢bé, kterou uziva dosud. Funkenf
vysetfeni prokdzalo v ¢ase jen mirny pokles
funk¢nich ukazatel@. Pacient nema klinicky
vyznamné zhor$eni dusnosti, vykonava bézné
své kazdodennf ¢innosti a léky snasi dobre. Po
celou dobu onemocnéni nedoslo k akutnim

exacerbacim IPF.

Diskuze

Nové poznatky etiopatogeneze IPF zcela
zménily pohled na jeji lé¢ebné moznosti, proto
je IPF pfedmétem zajmu poslednich nékolika
let. IPF se vyskytuje s vyssi ¢etnosti u muzd nez
u zen (1, 2). Etiologie nemoci neni zndma (1, 2).
Prdmérna doba stanoveni diagnézy od prvnich
pfiznakd se pohybuje od 6 mésict do 2 let (1, 2).
Nejcastéjsimi symptomy v dobé diagndzy jsou
suchy kasel a stfedni az téZky stupen dusnosti
pfi zatézi. Palickovité prsty jsou pfftomny u 50 %
pfipadd a jsou spojeny s pokrocilym stadiem (1).
Etiopatogeneze pali¢ek (clubbing finger) nenf
pfesné znama, ale predpoklada se vliv chronické
aktivace makrofadgt a produkce profibrotickych
reparacnich faktor( (4). Median preZiti se po-
hybuje od 2 do 5 let od stanoveni diagndézy.
Pricina smrti je obvykle respira¢ni selhani (1).
Nejcastéjsimi komorbiditami v zahrani¢nich
publikacich jsou diabetes mellitus, ischemicka
choroba srdec¢ni a gastroesofagedlni reflux (4).

Klinicky pribéh IPF neumime jasné predpo-
vidat a kritéria IPF progrese nejsou zcela dobre
definovéna (1, 2). Zndme tfi rozdilné prlbéhy ne-
moci. Vétsi ¢ast pacientl vykazuje pozvolny pokles
plicnich funkci, nékteff jsou dlouhodobé stabilni,
zejména starsi nad 75 let, a asi 10-209% ma rychly
pokles plicnich funkenich parametrd (1, 2, 3).

AE-IPF (akutni exacerbace) je popsana
u 5-10% vsech IPF pacientl (3), mortalita je vy-
soka, pohybuijici se mezi 50 az 100% (3). AE je
asociovéna se zhorsenim klinickym, funkénim
i radiologickym (1).

Soucasné |écebné postupy neumf zvratit
jiz existujici vazivovaténi plic, ale v poslednich
letech doslo ke zménam v pohledu na etiopa-
togenezi onemocnéni. Od roku 2012 jiz nenf
doporucovana protizanétliva terapie glukokor-
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Obr. 5. Plicni fukcnivysetteni, spirometrie, s ndlezem restriktivni ventilacni poruchy. Tvar krivky odpovidd

Jtvaru prstu” z ddvodu fibrotizace plic

il Smyka pritok / objem
Parametr Jednotka Nalezitih,  Méfens %NAl,
vC 460 197 a2
n “ ERV 1 L1808 70
1 " IRV 1 021
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Vi . ICTLC % 4 33 78
LN b
o el ‘ FVCex 1 © o451 184 4
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. PEF s 859 . 644 15
MEF75 Vs 764 632 © 8
MEF50 Us 457 453 : 99
MEF25 Us 175 171 98
MEF25-75 Us 346 374 108
Aex 1V 6.20

tikoidy samostatné a ani v kombinaci s dalsimi
imunosupresivy, protoze zanét nenf primarnim
dlvodem onemocneéni. U pacientd s IPF s mir-
nou az stfedné tézkou formou onemocnéni
(definovano dle plicnich funkénich ukazateld,
forsirovana vitalni kapacita, FVC, 50-90% a di-
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