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Idiopaticka plicni fibréza (IPF) je zavazné lécitelné onemocnéni s variabilnim priibéhem a prakticky infaustni prognézou. Kazuistika
shrnuje pfipad pacienta, ktery byl fadu let navzdory prokazanému fibrotizujicimu plicnimu procesu lé¢en pneumologem inhala¢nimi
kortikosteroidy, bez dal$iho dovysetieni stran moznych etiologii, i pfes to, ze od roku 2011 je v CR k dispozici pro nemocné s idiopatickou
plicni fibrézou antifibroticka Ié¢ba. Nemocny prodélal v roce 2014 akutni exacerbaci IPF, ktera se mu bohuzel stala osudnou. Dale je
diskutovana moznost Iékafli a pacientl zasahnout do priibéhu IPF, zejména s ohledem na ¢asnou diagnostiku a Iécbu.
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Idiopatic pulmonary fibrosis (IPF) is a serious treatable disease of variable course and lethal prognosis. Presented case report reviews case
of the patient, who was treated for many years by inhaled corticosteroids despite known fibrotic interstitial lung involvement detected by
computed tomography. This case happened in the era of antifibrotic treatment, which could have been used for Czech IPF patients since
2011.The patient underwent in 2014 acute exacerbation of the disease and he died of this exacerbation. Further discussion involves possible

impact of both medical and patients oriented approach to IPF course, especially with regards to early diagnosis and treatment options.
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Idiopatickd plicni fibréza je zdvazné
lécitelné plicni onemocnéni. Ve skupiné
idiopatickych intersticidlnich pneumonif
je nejcastéjsi nozologickou jednotkou
s projevy zahrnujicimi postupné progredujicf
ndmahovou dusnost, kasel a Unavu. Navzdory
tomu, Ze nize popisovany pfipad se odehral
na pocatku roku 2014, v dobé, kdy je v rdmci
CR dostupna diagnostika a lécba IPF, pasobi
ptibéh nemocného dojmem, Zze mél zcela raritnf
a neznamou chorobu, s nedostupnou lé¢bou
a zdhadnymi pfiznaky.

Osmdesétisestilety pacient byl pfijat na
nase pracovisté pfekladem zinterniho oddélent,
pro podezfeni na kardiorespiracni selhani na
podkladé sepse. Nemocny mél zndmou
anamnézu arteridIni hypertenze a aterosklerézy,
kterd se projevila v roce 2006 ischemickou cévni
mozkovou pifthodou s frustni pravostrannou
hemiparézou a pro kterou byla nemocnému
vroce 2011 provedena endarterektomie arteria
carotis interna vlevo. V roce 2000 absolvoval
implantaci totalnf endoprotézy kycelniho kloubu
nejprve vlevo, pak i vpravo. Rekonvalescence
byla komplikovdna rozvojem plicni embolie.
Nasledné mu byl diagnostikovén intersticialni
plicnf proces (IPP) (obrazek 1), dle dostupné
dokumentace s retikulonodulacemi bilateralné

subpleurdlné bazalné dle pocitatové tomografie
hrudniku (HRCT), radiologem byl ndlez od
pocatku hodnocen jako velmi suspektni IPF,
v Case progredujici. Aniz by byl jakkoliv blize
dovysetien ¢&i konzultovan, byl sledovan
pneumologem v misté bydlisté. Protoze
kaslal, byl mu predepisovén beklometazon.
Nemocny byl celoZivotnim nekufdkem,
plvodnim povoldnim ucitel télocviku, nynf
jiz fadu let v penzi. Bydlel v rodinném domku
s manzelkou, chovali psa. Dle cileného dotazu
kontakt s plisnémi, senem nebo ptacim pefim
vidi jako mélo pravdépodobny. Dlouhodoba
medikace nemocného zahrnovala betablokator,
blokétor kalciového kandlu, inhibitor angiotenzin
konvertujictho enzymu, klickové diuretikum,
spironolakton a inhibitor protonové pumpy.
V minulosti se u néj objevila alergicka reakce po
poZiti ofecht a po inhalaci budesonidu, projevy
zahrnovaly vyraznéjsi exantém v podpaZi.

Stav pacienta se zhorsil ze dne na den 14 dni
pred prekladem na nase pracovisté — objevily se
silné bolesti v kyclia horecka 38,7 °C. Pfi vySetieni
lékafem byla zjisténa fibrilace sini neznamého
staff, kardiomegalie a vysoké hodnoty d-dimerd.
Byl tedy pfijat na jednotku intenzivni péce
a byl doplnén ventila¢né perfuzni sken, ktery
neprokézal plicni embolii. Echokardiografie
zobrazila dilataci obou sinf, normalni velikost
komor a normalni ejekeni frakci, vady chlopni
nebo zkrat nebyly detekovany. V pribéhu
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Obrdzek 1. Skiagram hrudniku nemocného pred
propuknutim akutni exacerbace idiopatické plicni
fibrozy

hospitalizace doslo k vzestupu zanétlivych
parametr( (ze vstupni hodnoty CRP 10mg/I

na 125mg/l) a rozvoji rendini insuficience ne
zcela jasné etiologie. Ultrazvukové vysetienf
bficha neprokézalo patologicky proces v této
oblasti, pfi CT vysetieni bficha a malé panve byl
odhalen v pravé glutedini krajiné Utvar tukové
denzity o velikosti 82x 33 mm s infiltraci. Pro dalsi
progresi respira¢ni insuficience byl po 14 dnech
hospitalizace dojednan pfeklad na Jednotku
intenzivni péce naseho pracovisté pro septicky
stav nejasné etiologie s kardiorespiracnim
selhdnim (obrazek 2). Pri prijeti byl nemocny
schvaceny, dusny, s respira¢ni insuficienci
(saturace 86 % pfi aplikaci 3 1 ©02/min). Objektivné
dominoval krepitus pfi obou plicnich bazich,
prosaky dolnich koncetin perimaleoldrné,
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palickovité prsty nemél. Byla zahdjena neinvazivni
podpora ventilace a kombinovana antibioticka
|é¢ba (cefalosporin 3. generace, kotrimoxazol,
flukonazol, metronidazol). Doplnéné HRCT
vysetfeni prokdzalo v obou plicich symetrické
rozsahlé zony opacit mlécného skla a maximem
v dolnich lalocich, kde byl az obraz konzolidace
plicni tkané (obrazky 3, 4). Prokdzan byl téz
nevelky oboustranny fluidothorax. Byla
vyzadana starsi CT dokumentace pacienta a po
porovnani nalezt s pfihlédnutim k prdbéhu
onemocnéni byl aktudinf stav zhodnocen jako
respiracni selhani na podkladé akutniexacerbace
IPF. Nemocnému byly podény systémové
kortikosteroidy (1 mg/kg/den). Navzdory lécbé
a neinvazivni ventila¢ni podpore viak nemocny
sesty den po pfijeti na nase pracovisté umird za
priznakl hyperkapnické respiracniinsuficience.

Péle o nemocné s IPF zaznamenala
v poslednich letech vyznamny pferod -
stale se jednd o nevylécitelné velmi zdvazné
onemocnéni nejasné etiologie, jehoz hlavnim
projevem je fibrotickd prestavba plicniho
parenchymu (1). To, co se zménilo, je Ié¢itelnost
a pravdépodobné i mortalita lécenych pacientd
s IPF.

Progndza nemocnych s touto diagnézou
zavisi pravdépodobné na radé faktord,
z nichz nékteré nemUZeme ovlivnit. Napf.
riziko rozvoje akutni exacerbace je vys$sf
u nemocnych, ktefi nikdy nekoufili, stejné tak
nelze ovlivnit genetické pozadi nemocnych,
vliv exogennich faktord z okolniho prostredi
nebo starnuti (2). To, co vétsina z nas ovlivnit
dokaze, je ¢asna diagnostika a nasmérovanf
pacienta do péce Centra pro diagnostiku
a lé¢bu intersticidlnich plicnich procesd ke
zvazeni lé¢ebnych moznosti.

Nejcastéjsimi chybami, se kterymi se v praxi
opakované setkdvame, jsou:

1. Neznalost Iékafe — dusnost a kadel, kterymi
se obvykle IPF manifestuje, jsou pri¢itany
jinému onemocnéni, ¢asto chronické
obstrukeni plicni nemoci nebo kardidinimu
onemocnéni. Podle praci nékterych autord
je prdmérna doba mezi objevenim se symp-
tomU a stanovenim diagnézy u nemocnych
s IPF jeden rok (3). Krepitus je zamérnovan
s chrlpky jako s pfiznakem levostranné
kardiaIni insuficience.

2. Podcenéni pfiznakd pacientem — nemocny
vaha, nez pro obtize vyhleda Iékafe. Dusnost
pricitd véku a nadvaze, kasel koufeni. Svoje
obtize bagatelizuje a k lékafi pfichazi

s pokrocilym postizenim, nezfidka po rozvoji
respira¢ni insuficience.

3. Podcenéni IPF
i pacientem - je tfeba si uvédomit
a informovat v patfi¢cném

samotné |ékafem

smyslu
nemocného, Ze IPF je velice zavazné
onemocnéni. Pét let po stanoveni
diagndzy preziva kolem 37 % nemocnych,
prognéza IPF je velice obdobna jako
u bronchogenniho karcinomu, kde by si
o zévaznosti onemocnéni nikdo nedovolil
pochybovat (4).V piipadé IPF je zcela chybny
pfistup ,pockdme a uvidime” - pokud
usilovna vitalni kapacita pacienta s IPF klesne
0 10% v ¢asovém horizontu 6 mésic, roste
pravdépodobnost mortality pétkrat (5).
V soucasné dobé dostupné antifibrotické
léky sice dokazf onemocnénizpomalit nebo
zastavit, ale nedokdzf navratit plicnf tkani
jeji plvodnf strukturu (6). Je tedy raciondlnf
|é¢bu zahajovat jiz v dobé, kdy obtize
nemocného jsou relativné nevyznamné.
Dusnost a kasel podminéné fibrotickymi
zménami plicni tkdné écebné ovlivnit
nedokazeme.

Neni pochyb o tom, Ze diferencidlni
diagnostika IPP je Sirokd a komplikovana.
Proto vznikla v roce 2011 pfi CPFS Sekce pro
intersticialnf plicni procesy a etablovala se sit
center, zabyvajicich se touto problematikou
(kompletni seznam na www.pneumologie.cz).
V rdmci téchto center maji pacienti pfistup ke
kvalitni diagnostice a k ticinné [é¢bé, eventudlné
s moznosti zafazeni do klinickych studii, do
rehabilitacnich programd nebo u nékterych
kandidatl do transplantacniho programu.

IPF je od roku 2011 v CR lé¢itelnou
chorobou - nejprve byl v CR v rdmci programu
na jméno pacienta k dispozici pirfenidon,
ktery by mél dle vysledkd klinickych studif
zpomalit pokles plicnich funkci u nemocnych
s mirnou a stfedné tézkou formou IPF. Od roku
2014 je lék hrazen z prostfedkl zdravotniho
pojisténi a je indikovan u vybrané skupiny
nemocnych s IPF. Zaroven je od roku 2015
podle doporucenych postupl ERS/ATS/
JRS/ALAT nové pirfenidon doporucen jako
vhodna Ié¢ba u vybrané skupiny nemocnych
(conditional recommendation for use) (7). Od
roku 2014 byl v rdmci programu na jméno
pacienta k dispozici nintedanib, od roku 2015
byl pacientsky program ukoncen, nebot Iék
byl registrovan v Evropské unii a po schvalenf
Uhrady lécby reviznim Iékafem zdravotnf
pojistovny pacienta je u vybrané skupiny
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Obrdzek 2. Skiagram hrudniku pfi pfijeti nemocného
na Pneumologickou kliniku Thomayerovy nemocnice
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Obrdzek 3. Pocitacovd tomografie hrudniku
s vysokou rozlisovaci schopnosti — konzolidace
plicni tkdné bazalné

Obrdzek 4. Korondrni rekonstrukce pocitacové
tomografie hrudniku s vysokou rozlisovaci schopnosti

nemocnych mozné docilit jeho dovoz do
CR na mimotéadny dovoz. Ve vy3e zminénych
doporucenych postupech se objevuje stejné
doporuceni jako u pirfenidonu - Ize jej
zvazit k [é¢bé u vybrané skupiny nemocnych
(conditional recommendation for use).
Nintedanib dle vysledkl studif téz zpomaluje
u vybrané skupiny nemocnych pokles plicnich
funkci v case (8).
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IPF je tfeba povaZovat za velice zavazné,
smrtici onemocnéni, které zhorsuje nemocnym
kvalitu Zivota a vyrazné jej zkracuje. Pribéh
nemoci je variabilni a nepfedvidatelny. U £asti
pacientd klesaji plicni funkce zvolna, u ¢asti
rychleji, u ¢asti pacientld zaznamendvame
v pribéhu onemocnéni skokové poklesy
plicnich funkci, tzv. akutni exacerbace. Mortalita
akutnich exacerbaci se pohybuje kolem 75 %,
vétsina prezivsich pacientl nikdy nenabude
zpét takovych plicnich funkci, jaké méli pred
rozvojem exacerbace (9). Casnou diagnostikou
a lé¢bou antifibrotiky Ize prébéh choroby
modifikovat a pravdépodobné i prodlouzit
prezivani a zlepsit kvalitu Zivota nemocnych
s touto chorobou. Progndéza nadich nemocnych
tak z vétsf &asti zavisi na znalostech a aktivnim
pfistupu jejich |ékare.
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