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{ŜƪǳƴŘłǊƴƝ ǇƭƛŎƴƝ ƭŀƭǻőŜƪ

intersticium

Ƨƛƴł ǎƭƻȌƪŀ intersticia

1) fibrocyty, fibroblasty, myofibroblastyΣ ǘƪłƶƻǾŞ ƳŀƪǊƻŦłƎȅ 

нύ Ǿƭłƪƴƛǘł ƳŜȊƛōǳƴŠőƴł ƘƳƻǘŀ όƪƻƭŀƎŜƴΣ Ŝƭŀǎǘƛƴύ 

оύ ƻǎǘŀǘƴƝ ƳŜȊƛōǳƴŠőƴł ƘƳƻǘŀ



мύ ½łƴŠǘ

нύ CƛōǊƽȊŀ

/ƻ ǎŜ ƳǻȌŜ Ǿ intersticiuƻŘŜƘǊłǾŀǘΚ
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tǌƝƪƭŀŘ ƴŜƳƻŎƛ ǎŜ ȊƴłƳƻǳ ŜǘƛƻƭƻƎƛƝ
tƴŜǳƳƻǘƻȄƛŎƪŞǇƻǎǘƛȌŜƴƝ Amiodaronem
(ŀƳƛƻŘŀǊƻƴƻǾłǇƭƝŎŜύ 

tǌƝƪƭŀŘ ƴŜƳƻŎƛ ǎ ƴŜȊƴłƳƻǳ ŜǘƛƻƭƻƎƛƝ
LŘƛƻǇŀǘƛŎƪł ǇƭƛŎƴƝ ŦƛōǊƽȊŀ

relativnŊ dobr§ progn·zavelmi ġpatn§ progn·za

L ǾŜƭƳƛ ǊƻȊŘƝƭƴŞ ŎƘƻǊƻōȅ ƳƝǾŀƧƝ ǇƻŘƻōƴȇ ƻōǊŀȊ ƴŀ ǎƪƛŀƎǊŀƳǳ ƘǊǳŘƴƝƪǳ



Interstici§ln² 

plicn² procesy

Idiopatick®  

interstici§ln² 

pneumonie (IIP)

Jin®Granulomat·zySe zn§mou pŚ²ļinou

Åexogenn² alergick§ 

alveolitida

Åpneumokoni·zy

ÅonemocnŊn² vyvolan§ 

dr§ģdivĨmi plyny

Åinfekļn²

Åpol®kov®

Åv r§mci syst®movĨch 

onemocnŊn² pojiva

Ådalġ²é

Åsarkoid·za

ÅHistiocyt·zaz 

LangerhansovĨch bunŊk 

(histiocyt·zaX)

Åvaskulitidy

granulomat·zas polyangiitidou

(Wegenerova granulomat·za)

syndrom Churga a Straussov®

mikroskopick§ polyangiitida

Åidiopatick§ plicn² fibr·za 

(IPF)

NSIP (nespec. int. pneumonie)

RB-ILD 

(respiraļn² bronchiolitida s 

postiģen²m intersticia)

DIP(deskvamativn²int.pneum)

COP (kryptogenn² org.pneum)

AIP (akutn² int.pneum)

LIP (lymfocyt§rn²int. pneum.)

PPFE (pleuropulmon§ln²

fibroelast·za)

Åeosinofiln²pneumonie

Åalveol§rn² protein·za

Ålymfanioleiomyomat·za

Åalveol§rn² mikrolithi§za

Ådalġ²é

Skupina hlavn²ch

Skupina vz§cnĨch



Hlavn² IIP

ÅIPF (idiopatick§ plicn² fibr·za)

ÅĂnejdŢleģitejġ², nejļastŊjġ²  a nejz§vaģnŊjġ² interstici§ln² plicn² procesñ

Åjde o progreduj²c²fibr·zu, prakticky bez z§nŊtliv® sloģky

ÅNSIP (nespecifick§ interstici§ln² pneumonie)

Åpodtypy pŚev§ģnŊ celul§rn² cNSIP a pŚev§ģnŊ fibrotizuj²c²fNSIP

Åjde o kombinaci z§nŊtlivĨch a fibr·zn²ch zmŊn

Åzde ch§p§no jako idiopatick§ NSIP, ale mŢģe bĨt vyvol§no i jinĨm onemocnŊn²m

ÅRB-ILD (resp. bronchiolitida s post. intersticia)

ÅDIP (deskvamativn²interstici§ln² pneumonie)

ÅCOP (kryptogenn² organizuj²c² se pneumonie)

ÅAIP (akutn² interstici§ln² pneumonie)

Vz§cn® IIP

ÅLIP (lymfocyt§rn²interstici§ln² pneumonie)

ÅPPFE (idiop. pleuropulmon§ln²fibroelast·za)

Neklasifikovateln®
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Hlavn² IIP

ÅIPF (idiopatick§ plicn² fibr·za)

ÅNSIP (nespecifick§ interstici§ln² pneumonie)

ÅRB-ILD (resp. bronchiolitida s post. intersticia)

Ånemoc kuŚ§kŢ

Åexistuje i ve formŊ prost® Respiraļn² Bronchiolitiy, tj. bez postiģen² intersticia

ÅDIP (deskvamativn²interstici§ln² pneumonie)

Ånemoc kuŚ§kŢ

Åpostiģen² intersticia minim§ln², ale v alveolech se hromad² buŔky

Åtyto buŔky byly dŚ²ve povaģov§ny za deskvamovan® pneumocyty, aģ pozdŊji prok§z§no, ģe jde o 

shluky makrof§gŢ

ÅCOP (kryptogenn² organizuj²c² se pneumonie)

ÅAIP (akutn² interstici§ln² pneumonie)

Vz§cn® IIP

ÅLIP (lymfocyt§rn²interstici§ln² pneumonie)

ÅPPFE (idiop. pleuropulmon§ln²fibroelast·za)

Neklasifikovateln®
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Hlavn² IIP

ÅIPF (idiopatick§ plicn² fibr·za)

ÅNSIP (nespecifick§ interstici§ln² pneumonie)

ÅRB-ILD (resp. bronchiolitida s post. intersticia)

ÅDIP (deskvamativn²interstici§ln² pneumonie)

ÅCOP (kryptogenn² organizuj²c² se pneumonie)

Åproliferace granulaļn² tk§nŊ v resp. bronchiolech a alveolech

ÅAIP (akutn² interstici§ln² pneumonie)

Åakutn² idiopatick§ forma nekardi§ln²ho plicn²ho ed®mu

Åhistologicky obraz difuzn²ho poġk. alveolŢ (DAD)

Åobvykle splŔuje krit®ria ARDS

ÅnŊkdy nazĨv§no syndrom  Hamman-Rich. 

Å50-80% pac. um²r§ do 6 mŊs²cŢ

Vz§cn® IIP

ÅLIP (lymfocyt§rn²interstici§ln² pneumonie)

ÅPPFE (idiop. pleuropulmon§ln²fibroelast·za)

Neklasifikovateln®
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Hlavn² IIP

ÅIPF (idiopatick§ plicn² fibr·za)

ÅNSIP (nespecifick§ interstici§ln² pneumonie)

ÅRB-ILD (resp. bronchiolitida s post. intersticia)

ÅDIP (deskvamativn²interstici§ln² pneumonie)

ÅCOP (kryptogenn² organizuj²c² se pneumonie)

ÅAIP (akutn² interstici§ln² pneumonie)

Vz§cn® IIP

ÅLIP (lymfocyt§rn² interstici§ln² pneumonie)

Ådifuzn² proliferace lymfocytŢ v plicn²m intersticiu

ÅļastŊji nikoliv jako IIP, ale sekund§rnŊ pŚi  autoimunn²ch ļi imunodeficitn²ch onemocnŊn²ch

ÅPPFE (idiop. pleuropulmon§ln²fibroelast·za)

Åfibrotick§pŚestavba vych§zej²c² z horn²chparti² plic

ÅInici§lnŊ postihuje pleuru a subpleur§ln²prostor, pozdŊji se ġ²Ś² d§le

Neklasifikovateln®
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IPF

BIP
(ōǊƻƴŎƘƛƻƭƛǘƛŎƪł
ƛƴǘŜǊǎǘƛŎƛłƭƴƝ ǇƴŜǳƳƻƴƛŜύ

DIP
(ŘŜǎƪǾŀƳŀǘƛǾƴƝ
int.pneum)

LIP
(ƭȅƳŦƻŎȅǘłǊƴƝint. 
pneum.)

GIP
(ƻōǊƻǾǎƪƻōǳƴŠőƴł
ƛƴǘŜǊǎǘƛŎƛłƭƴƝ 
pneumonie)

IPF

NSIP

RB-ILD/DIP
όǊŜǎǇƛǊŀőƴƝ 
bronchiolitidas 
ƛƴǘŜǊǎǘƛŎƛłƭƴƝƳ ǇƭƛŎƴƝƳ 
ǇƻǎǘƛȌŜƴƝƳ ŀ 
ŘŜǎƪǾŀƳŀŎƝύ

BOOP
(bronchiolitisoblierans
ǎ ƻǊƎŀƴƛȊǳƧƝŎƝ ǎŜ 
ǇƴŜǳƳƻƴƛƝύ

AIP

ÅƛŘƛƻǇŀǘƛŎƪł ǇƭƛŎƴƝ ŦƛōǊƽȊŀ 
(IPF)

Ånon-IPF choroby 

NSIPόƴŜǎǇŜŎƛŦƛŎƪł int. 
pneumonie)

RB-ILD 
όǊŜǎǇƛǊŀőƴƝ bronchiolitidas 
ǇƻǎǘƛȌŜƴƝƳ intersticia)

DIP(ŘŜǎƪǾŀƳŀǘƛǾƴƝ
int.pneum)

LIP (ƭȅƳŦƻŎȅǘłǊƴƝint. pneum.)

COP όƪǊȅǇǘƻƎŜƴƴƝ org.pneum)

AIPόŀƪǳǘƴƝ int.pneum)

ÅƘƭŀǾƴƝ ƴƻƴ-IPF choroby 

IPFόƛŘƛƻǇŀǘƛŎƪł ǇƭƛŎƴƝ ŦƛōǊƽȊŀύ

NSIPόƴŜǎǇŜŎƛŦƛŎƪł int. 
pneumonie)

RB-ILD 
όǊŜǎǇƛǊŀőƴƝ bronchiolitidas 
ǇƻǎǘƛȌŜƴƝƳ intersticia)

DIP (ŘŜǎƪǾŀƳŀǘƛǾƴƝint.pneum)

COPόƪǊȅǇǘƻƎŜƴƴƝ org.pneum)

AIPόŀƪǳǘƴƝ int.pneum)

ÅǾȊłŎƴŞ ƴƻƴ-IPF choroby

LIP(ƭȅƳŦƻŎȅǘłǊƴƝint. pneum.)

PPFE
όƛŘƛƻǇŀǘƛŎƪł ǇƭŜǳǊƻǇǳƭƳƻƴłƭƴƝ
ŦƛōǊƻŜƭŀǎǘƽȊŀ)

ATS/ERS 2002Katzensteinov§1998Liebow 1969

ATS/ERS 2013½ƳŠƴȅ ƪƭŀǎƛŦƛƪŀŎƝ Ǿ podkatergoriiIIP
όŀ ƭȊŜ ƻőŜƪłǾŀǘΣ ȌŜ Ǿ ōǳŘƻǳŎƴǳ ōǳŘƻǳ ŘŀƭǑƝ ȊƳŠƴȅΧύ



Interstici§ln² 

plicn² procesy

Idiopatick®  

interstici§ln² 

pneumonie (IIP)

Jin®Granulomat·zySe zn§mou pŚ²ļinou

Åexogenn² alergick§ 

alveolitida

Åpneumokoni·zy

ÅonemocnŊn² vyvolan§ 

dr§ģdivĨmi plyny

Åinfekļn²

Åpol®kov®

Åv r§mci syst®movĨch 

onemocnŊn² pojiva

Ådalġ²é

Åsarkoid·za

ÅHistiocyt·zaz 

LangerhansovĨch bunŊk 

(histiocyt·zaX)

Åvaskulitidy

granulomat·zas polyangiitidou

(Wegenerova granulomat·za)

syndrom Churga a Straussov®

mikroskopick§ polyangiitida

Åidiopatick§ plicn² fibr·za 

(IPF)

NSIP (nespec. int. pneumonie)

RB-ILD 

(respiraļn² bronchiolitida s 

postiģen²m intersticia)

DIP(deskvamativn²int.pneum)

COP (kryptogenn² org.pneum)

AIP (akutn² int.pneum)

LIP (lymfocyt§rn²int. pneum.)

PPFE (pleuropulmon§ln²

fibroelast·za)

Åeosinofiln²pneumonie

Åalveol§rn² protein·za

Ålymfanioleiomyomat·za

Åalveol§rn² mikrolithi§za

Ådalġ²é

Skupina hlavn²ch

Skupina vz§cnĨch

1) Vģdy vedou k fibrotizaci

2) NŊkdy vedou k fibrotizaci

3) Fibrotizuj²velmi m§lo nebo vŢbec 

CŜƴƻǘȅǇƻǾȇ ǇǌƝǎǘǳǇ



ŜȄƻƎŜƴƴƝ ŀƭŜǊƎƛŎƪł ŀƭǾŜƻƭƛǘƛŘŀ

ǇƴŜǳƳƻƪƻƴƛƽȊŀ

Ǿ ǊłƳŎƛ syst. onem. pojiva (CT-ILD)

ǎŀǊƪƻƛŘƽȊŀ

NSIP

DIP

ŎƘǊƻƴƛŎƪłΣ ŦƛōǊƻǘƛȊǳƧƝŎƝ

ȊłƴŠǘƭƛǾł

WŜŘƴŀ ƴŜƳƻŎΣ ǾƝŎŜ ŦŜƴƻǘȅǇǻΧ
[ȊŜ ǎŜ ǾȅƧŀŘǌƻǾŀǘ ƪ ƴŜƳƻŎƛ ōŜȊ ǳǊőŜƴƝ ŦŜƴƻǘȅǇǳΚ

CŜƴƻǘȅǇƻǾȇ ǇǌƝǎǘǳǇ



Nefibrotizuj²c²

Fibrotizuj²c²neprogreduj²c²

Fibrotizuj²c²progreduj²c²

-Z§nŊt bez granulomŢ: dobr§ progn·za

-Z§nŊt s granulomy: vŊtġinou dobr§ progn·za (nepŚejde-li do fibr·zy)

-Cystick§ pŚestavba: nejist§ progn·za

- Nejist§ progn·za

- VŊtġinou ġpatn§ progn·za

-Akutn² formy s rozvojem ARDS: ġpatn§ progn·za



Nefibrotizuj²c²

- Z§nŊt bez granulomŢ: pŚ²klady

- Z§nŊt s granulomy: pŚ²klady

- Cystick§ pŚestavba: pŚ²klady

- Akutn² formy s rozvojem ARDS: pŚ²klady

- Akutn² interstici§ln² pneumonie (syndrom Hamman-Rich)

- Exacerbace jinĨch IPP

- Virov§ pneumonie + Ăcytokinov§ bouŚeñ pŚi Covid-19

- Kryptogenn²/sekund§rn² organizuj²c² se pneumonie

- Z§nŊtliv® formy NSIP 

- Sarkoid·za

- Exogenn² alergick§ alveolitida (nefibrotizuj²c² typ)

- Lymfangioleiomyomat·za (LAM)

- Lymfocyt§rn² interstici§ln² pneumonie



Fibrotizuj²c²IPP:

ÅV dobŊ diagn·zy form§lnŊ nev²me (uk§ģe ļas)

ÅLze z§sadnŊ ovlivnit ponech§n²m/odstranŊn²m expozice

ÅRŢzn® diagn·zy maj² rŢzn® pravdŊpodobnosti stacionarity x progrese

- Idiopatick§ plicn² fibr·za (IPF): å0 %   vs.   å100%

- Pneumokoni·zy (po odstr. exp): >95%  vs.   <5%

- Idiopatick§ NSIP å70%  vs.   å30%

- Fibrotizuj²c²exog. alerg. alv (EAA) å80%  vs    å20%

Pouģita data ze studie INPULSIS

ƴŜǇǊƻƎǊŜŘǳƧƝŎƝǇǊƻƎǊŜŘǳƧƝŎƝ



Jak je definov§na progrese fibrotizuj²c²chIPP?

мύ  {ǳōƧŜƪǘƛǾƴƝ ǎȅƳǇǘƻƳȅ όƳƝǊŀ ŘǳǑƴƻǎǘƛ, ƪŀǑƭŜ, subjΦ ǾƴƝƳłƴƝ ŎŜƭƪƻǾŞƘƻ ǎǘŀǾǳ)
±ƻƭƴȇ ǊƻȊƘƻǾƻǊΣ ǑƪłƭƻǾłƴƝΥ 
ŘǳǑƴƻǎǘΥ

aw/ όǇǻǾƻŘƴƝύΥ м-5  κƴŜƳŠƭŀ ōȅ ǎŜ ǇƻǳȌƝǾŀǘκ
MRC (po modifikaci /mMRC/): 0-4
NYHA: I-IV Ǉǘł ǎŜ ƴŜƧŜƴ ƴŀ ŘǳǑƴƻǎǘΣ ŀƭŜ ƛ ƴŀ ōƻƭŜǎǘƛ ƴŀ ƘǊǳŘƛ ŀ ǇŀƭǇƛǘŀŎŜ 

ǾƛȊǳłƭƴƝ ŀƴŀƭƻƎƻǾŞ Ǒƪłƭȅ

ƪŀǑŜƭΥ
LCQ (Leicester CoughQuestionary)

-мф ƻǘłȊŜƪ  όƻƪǊǳƘȅΥ ŦȅȊƛŎƪŞΣ ǇǎȅŎƘƻƭƻƎƛŎƪŞΣ ǎƻŎƛłƭƴƝύ
- 3-нм ōƻŘǻ  όőƝƳ ƴƛȌǑƝΣ ǘƝƳ ƘƻǊǑƝύ

Uff!



мύ  {ǳōƧŜƪǘƛǾƴƝ ǎȅƳǇǘƻƳȅ όƳƝǊŀ ŘǳǑƴƻǎǘƛ, ƪŀǑƭŜ, subjΦ ǾƴƝƳłƴƝ ŎŜƭƪƻǾŞƘƻ ǎǘŀǾǳ)
±ƻƭƴȇ ǊƻȊƘƻǾƻǊΣ ǑƪłƭƻǾłƴƝΥ 
ŘǳǑƴƻǎǘΣ ƪŀǑŜƭΥ
ŎŜƭƪƻǾȇ ǎǘŀǾΥ  Existuje koncept HRQL (health-related quality of life)

ƳŠǌƝ ǎŜ ƴŜǇǌƝƳƻ ςǎǇŜŎƛŦƛŎƪȇƳƛ ŘƻǘŀȊƴƝƪȅ ǇǊƻ ǊǻȊƴŞ ƴŜƳƻŎƛ
ǇǊƻ ǇƭƛŎƴƝ ƴŜƳƻŎƛ {Dwv ŀ ŘŀƭǑƝ

SGRQ (Saint George RespiratoryQuestionary)
-рл ƻǘłȊŜƪ όƻƪǊǳƘȅΥ ǎȅƳǇǘƻƳȅΣ őƛƴƴƻǎǘƛΣ ŘƻǇŀŘȅύ
- 0-млл ōƻŘǻ όőƝƳ ǾƝŎŜΣ ǘƝƳ ƘǻǌŜύ
-ƘƻŘƴƻǘƝ ǎǘŀǾ Ǿ poslΦ п ǘȇŘƴŜŎƘ

CRQ (ChronicRespiratoryDiseaseQuestionary)
-нл ƻǘłȊŜƪ όƻƪǊǳƘȅΥ ŘǳǑƴƻǎǘΣ ǵƴŀǾŀΣ ŜƳƻŎŜΣ ȊǾƭłŘłƴƝύ

.ŜŎƪƻǾŀ Ǒƪłƭŀ ŘŜǇǊŜǎŜ



aƛƴƛŘƻǘŀȊƴƝƪEuroQol

όȊŘŜ ǇƻǳȌƛǘ Ǿ ǊŜƎƛǎǘǊǳ LtCύ

±łǑ ŘƴŜǑƴƝ ȊŘǊŀǾƻǘƴƝ ǎǘŀǾΥ л-млл҈ αȊŘǊŀǾƝά



Jak je definov§na progrese fibrotizuj²c²chIPP?

нύ  ±ȇǾƻƧ ƴłƭŜȊǳ na CT

ƭŜǇǑƝκƘƻǊǑƝ

ƪǾŀƴǘƛŦƛƪŀŎŜ ȊƳŠƴ

҈ ǇƻǎǘƛȌŜƴƝ ǇŀǊŜƴŎƘȅƳǳ
ǎǘǳǇŜƶ ǇƻǎǘƛȌŜƴƝ





Jak je definov§na progrese fibrotizuj²c²chIPP?

3) ±ȇǾƻƧ ǇƭƛŎƴƝŎƘ ŦǳƴƪŎƝ
-ǎƭŜŘƻǾłƴƝ C±/Σ 5[/hΣ Ǿ ƳŜƴǑƝ ƳƝǌŜ ¢[/ ŀ C9±м

Po 6M



Jak je definov§na progrese fibrotizuj²c²chIPP?

Ļastopouģ²v§me krit®ria studie INPULSIS:

Progrese kdykoliv bŊhem posledn²ch 24 mŊs²cŢ:

1) Relativn² pokles FVC Ó 10 %

2) Relativn² pokles FVC 5-10 % a zhorġen² symptomŢ nebo zhorġen² radiologick®ho obrazu na HRCT

3) Zhorġen² symptomŢ a zhorġen² radiolog. obrazu na HRCT



Diagnostika interstici§ln²ch procesŢ plic

5ƛŀƎƴƽȊŀ

YƭƛƴƛŎƪŞ 
projevy

½ƻōǊŀȊƻǾŀŎƝ 
ǾȅǑŜǘǌŜƴƝ

IƛǎǘƻƭƻƎƛŎƪȇ 
ƴłƭŜȊ

Diagn·za stoj² na tŚech hlavn²ch pil²Ś²ch



VyġetŚovac² proces

Ļast® pŚ²znaky u interstici§ln²ch plicn²ch onemocnŊn²

Duġnost rŢzn®ho typu:

ÅpostupnŊ se horġ²c² (v Ś§du tĨdnŢ, mŊs²cŢ ļi let)

Åakutn² nebo subakutn² po expozici vyvol§vaj²c²ho faktoru v prostŚed²

Ås nepŚ²liġ vĨraznĨm ļi extr®mnŊ vĨraznĨm horġen²m pŚi z§tŊģi

paliļkovit® prsty a nehty tvaru hodinovĨch skl²ļek (mŢģe bĨt na rukou i nohou)

krepitus
(bez zn§mek kardi§ln² insuficience, kardi§ln² 

anamn®zy a bez zn§mek pneumonie)

Kaġel

ÅsuchĨ (od obļasn®ho po intenzivnŊ 

z§chvatovitĨ)ïļastŊji

Åproduktivn² ïm®nŊ ļasto, obv. pŚi rozvoji 

bronchiekt§zi² ļi pŚi inf. komplikac²ch



VyġetŚovac² proces ïco by mŊl vŊdŊt praktickĨ l®kaŚ?

! 
Horġ²c² se duġnost u osoby s 

paliļkovitĨmi prsty ?

PodezŚen² na fibrotizuj²c²plicn² nemoc, 

odeslat k pneumologick®mu vyġetŚen² 



13-73% IPF
23-53% ŦƛōǊƻǘƛȊǳƧƝŎƝEAA
4-6% ǎŀǊƪƻƛŘƽȊŀ
32-43% ŀȊōŜǎǘƽȊŀ
18-20% NSIP

ÅbŜƭȊŜ ǇƻǳȌƝǘ Ƨŀƪƻ ǇǊƻƎƴƻǎǘƛŎƪȇ ŦŀƪǘƻǊ
ÅbŜƳł ƪƻǊŜƭŀŎƛ ǎ C±/ ŀ ǎ ƘƻŘƴƻŎŜƴƝƳ ƪǾŀƭƛǘȅ ȌƛǾƻǘŀ 
Åǎƭŀōł ƪƻǊŜƭŀŎŜ ǎ 5[/h 
ÅWŜƴ ǾŜƭƳƛ ƴŜǇǌƝƳƻ ǎǇƻƧŜƴƻ ǎ ƘȅǇƻȄƛƝ

tŀƭƛőƪƻǾƛǘŞ ǇǊǎǘȅ

όǎǇƝǑŜ ȊǇǻǎƻōŜƴƻ ŎŞǾƴƝƳƛ ȊƪǊŀǘȅ Ǿ ǇƭƛŎƝŎƘΣ ǘǳŘƝȌ ǎƴƝȌŜƴƻǳ ŦǊŀƎƳŜƴǘŀŎƝ ŘŜǎǘƛőŜƪ Ǿ ǇƭƛŎƝŎƘ ŀ ƪƻƳǇŜƴȊŀőƴŠ ȊǾȇǑŜƴƻǳ 
Ǿ ǇǊǎǘŜŎƘ ƪƻƴőŜǘƛƴΣ ǇǌƛőŜƳȌ ǎŜ ǳǾƻƭƶǳƧŜ t5DCύ

M.J.G. van Manen, L.C. Vermeer, C.C. Moor, et al., Clubbingin patientswith fibrotic interstitial lungdiseases, RespiratoryMedicine, volume132, 2017, pages226-231,

ƻōǊłȊƪȅΥ ǾƭŀǎǘƴƝ ŀǊŎƘƝǾ



Funkļn² vyġetŚen²

ÅTypicky restrikļn² ventilaļn² porucha

(ŹVC, ŹTLC)

ÅPorucha difuze:

ŹDLCO obv. rychlejġ² neģ pokles FVC

ÅMalĨ vĨznam pro diff.dg (sp²ġe jen plicn² X mimoplicn²)

Ale: PŚi koincidenci fibr·zy+ emfyz®mu

(tzv. CPFE pattern):

ŹFEV1/FVC a TLC mŢģe bĨt i zvĨġen®

Ale:

1) M§ z§sadn² vĨznam pro sledov§n² vĨvoje onemocnŊn²

2) Od hodnot FVC a DLCO se odv²j² krit®ria pro 

schvalov§n² l®ļby

3) Krit®rium pŚi zvaģov§n² transplantace plic

lehk§ restrikļn² porucha

tŊģce sn²ģen§ plicn² difuze



Algoritmus vyġetŚov§n² interstici§ln²ch plicn²ch procesŢ (IPP)

Vstupn² vyġetŚen², 

zjiġtŊn² zn§mek IPP

Åanamn®za

Åfyzik§ln²  vyġetŚen²

Åfunkļn² vyġetŚen²

ÅRTG hrudn²ku

ZjiġtŊn² charakteru 

procesu podle HRCT

Posouzen² nemoc² z 

identifikovatelnĨch pŚ²ļin 

a doplnŊn² BRSK+BAL

[? Kryobiopsie ?]

řezy 1mm nebo tenļ²

Expoziļn² faktory

Syst®mov® faktory

Expozice organickĨm antigenŢm

Expozice anorganickĨm antigenŢm

L®kov§ anamn®za

Screening syst. onem. pojiva

Screening vaskulitid

MultioborovĨ tĨm

ƧŀƪŞƪƻƭƛǾ ǇƴŜǳƳƻƭƻƎƛŎƪŞ 
ǇǊŀŎƻǾƛǑǘŠ

ǾŠǘǑƛƴƻǳ 
centrum 
pro IPP



w¢D ŀ /¢ ǾƭŀǎǘƴƝ ŀǊŎƘƝǾΣ ƛƭǳǎǘǊŀőƴƝ ƻōǊłȊƪȅ ǇǌŜǎ DƻƻƎƭŜ Images

błǾǊŀǘ ƪ ŀƴŀƳƴŞȊŜ ŀ ŘƻǇƭƴŠƴƝ ǵŘŀƧǻ ƻ ŜȄǇƻȊƛŎƛ
Å[ŞƪƻǾł ŀƴŀƳƴŞȊŀ
ÅhǎƻōƴƝ ŀƴŀƳƴŞȊŀ
ÅtǊŀŎƻǾƴƝ ŜȄǇƻȊƛŎŜ
Å9ȄǇƻȊƛŎŜ ǾŜ ǾƻƭƴŞƳ őŀǎŜ
ÅtǌŜŘǎǘŀǾŀ ƻ ȊłȊŜƳƝ ǇŀŎƛŜƴǘŀ



ǾƭŀǎǘƴƝ ŀǊŎƘƝǾ

YƭƛƴƛŎƪȇa ƭŀōƻǊŀǘƻǊƴƝscreening: 
ÅǎȅǎǘŞƳƻǾȇŎƘ ƻƴŜƳƻŎƴŠƴƝ ǇƻƧƛǾŀ
Åvaskulitid

ÅƳƻȌƴƻǎǘ ƪƻƴȊǳƭǘŀŎŜ ǊŜǾƳŀǘƻƭƻƎŀ

ÅhŘōŠǊȅ ŀǳǘƻǇǊƻǘƛƭłǘŜƪ ŀ ƛƳǳƴƻƎƭǳōǳƭƛƴǻ
{ŎǊŜŜƴƛƴƎƻǾŞ ǇŀƴŜƭȅ ό!b!Σ 9b!Σ !b/!Σ 
RF, anti-CCP)

Å±ȅǑŜǘǌŜƴƝ ŀ ŘƻǘŀȊƻǾłƴƝ ƴŀΥ
-wŀȅƴŀǳƭŘǻǾsyndrom
-ōƻƭŜǎǘƛǾƻǎǘΣ ǘǳƘƻǎǘ ƪƭƻǳōǻ
-ǇłƭŜƴƝ ƻőƝΣ ŦƻǘƻŦƻōƛŜ
- ???



Role bronchoskopie + bronchoalveol§rn² lav§ģe (BAL)

lymfocyt·za

neutrofiln² BALT s 

bakteriemi (u ġipek)
eosinofiln² BALT

norm§ln² n§lez

ÅV zahraniļ² ïsp²ġe rezervovanĨ pŚ²stup

ÅV ĻR ïdoporuļuje se
VĨplach alveolu 4x50ml FR a 

analĨza diferenci§ln²ho rozpoļtu bb.

Prov§dŊt automaticky biopsie? A kryobiopsie?

- asi ne

NŊkdy samo o sobŊ diagnostick® (vz§cnŊ)

ĻastŊji jen Ăkam²nek do mozaikyñ 



Ån§dorov® buŔky

Åml®ļn§ tekutina pozitivn² v barven² PAS

Åhemorrhagie; s kaģdou porc² tekutiny 

vĨraznŊjġ²

Åprachov§ tŊl²ska

malignita

alveol§rn² protein·za

difuzn² alveol§rn² hemorrhagie

(prim§rn²?, sekund§rn²?)

pneumokoni·za ?

Role bronchoskopie + bronchoalveol§rn² lav§ģe (BAL)

PatognomickĨvĨznam

PomocnĨ vĨznam ïbunŊļnĨ rozpoļet

Norm§ln² bunŊļnĨ rozpoļet v 

BALT:

do 15% lymfocytŢ

do 3% neutrofilŢ

do 0,5% eosinofilŢ

do 0,5% bazofilŢ

Zbytek alveol§rn² makrof§gy

plus vyġetŚen² CD4/CD8 (imunoregulaļn²index)



Norm§ln² bunŊļnĨ rozpoļet v BALT:

do 15% lymfocytŢ

do 3% neutrofilŢ

do 0,5% eosinofilŢ

do 0,5% bazofilŢ

Zbytek alveol§rn² makrof§gy

ŷlymfocytŢ: sarkoid·za++, exogenn² alergick§ alveolitida++, 
LIP++, NSIP+, IPF+-, dalġ²

ŷneutrofilŢ:infekļn² z§nŊt, nŊkdy akutn² f§ze IPP, 
IPF+, COP+, RB-ILD+, DIP+, dalġ² 

ŷeosinofilŢ:
eosinofiln² pneumonie++, IPF+,  

syndrom Churga a Straussov®

Role bronchoskopie + bronchoalveol§rn² lav§ģe (BAL)

VyġetŚen² markerŢlymfocytŢ v prŢtokov®m cytometru

Åznaky CD3, CD4, CD8, CD19, CD1a,é a dalġ²

Åzvl§ġtn² vĨznam m§ stanoven² pomŊru CD4/CD8 

(tzv. imunoregulaļn²index (IR))

norma:  1,5 ï2,0

ҧƛƳǳƴƻǊŜƎǳƭŀőƴƝindex:
ÅǎŀǊƪƻƛŘƽȊŀ 

όLw ƴŀŘ оΣр ƧŜ ŘƛŀƎƴƻǎǘƛŎƪł 
hodnota)
ÅōŜǊȅƭƛƽȊŀ
ÅŀȊōŜǎǘƽȊŀ

ҨƛƳǳƴƻǊŜƎǳƭŀőƴƝindex:
ÅŜȄƻƎŜƴƴƝ ŀƭŜǊƎƛŎƪł ŀƭǾŜƻƭƛǘƛŘŀ
ÅǎƛƭƛƪƽȊŀ
Å HIV infekce
ÅƴŠƪŘȅ ǎȅǎǘŞƳƻǾŞ ƴŜƳƻŎƛ ǇƻƧƛǾŀ



Pro validn² zhodnocen² je tŚeba tlouġŠka scanŢpod 2,5mm; nejl®pe 1mm scany

(CT poŚ²zen® k vylouļen² plicn² embolie obvykle nevyhovuj²)

voġtina subpleur§lnŊ

distribuce subpleur§lnŊ

baz§lnŊ

Idiopatick§ plicn² fibr·za (IPF)

VyġetŚovac² proces ïCT/HRCT

Åalveol§rn² postiģen²

- konsolidace (zcela neprŢhledn® oblasti)

- ml®ļn® opacity /ground glass opacity 

(poloprŢhledn® oblasti)

interstici§ln² postiģen²

-retikul§rn² postiģen²

-nodul§rn²zmŊny

-voġtinov§ pŚestavba

Å distribuce  a lokalizace zmŊn

Å denzita patologickĨch l®z² 

(mŊŚeno v HounsfieldovĨch

jednotk§ch)



Plicn² histiocyt·zaz LangerhansovĨch bunŊk

(histiocyt·zaX)

Noduly

- Distribuce n§hodnŊ v.s. nen§hodnŊ (a jak?)

- Charakter nodulŢ

Covid-19

Opacity 

ml®ļn®ho skla

Pneumokokov§ pneumonie

Konsolidace plicn²ho 

parenchymu

Pro validn² zhodnocen² je tŚeba tlouġŠka scanŢpod 2,5mm; nejl®pe 1mm scany

(CT poŚ²zen® k vylouļen² plicn² embolie obvykle nevyhovuj²)

VyġetŚovac² proces ïCT/HRCT

(a air-bronchogram)



MultioborovĨ tĨm (MDT)

- oġetŚuj²c² l®kaŚ

- pneumolog ïspecialista na IPP

- radiolog

- chirurg

- mladġ² l®kaŚi

- ide§lnŊ i patolog a revmatolog

¦ ƴłǎ Ǿ ǊłƳŎƛ ŎƘƛǊǳǊƎƛŎƪŞƘƻ ƛƴŘƛƪŀőƴƝƘƻ ǘȇƳǳ

ÅIPP by mŊly bĨt Śeġeny na multidisciplin§rn²m tĨmu

ÅTen se sch§z² pravidelnŊ a m§ definovanĨ Ś§d 

ÅAlternativa k histologick®mu ovŊŚen²

ÅV pŚ²padŊ IPF - ĂzlatĨ standardñ

FuriniF, Carnevale A, CasoniGL, et al. The Role of the Multidisciplinary Evaluation of Interstitial Lung Diseases: Systematic Literature Review 
of the Current Evidence and Future Perspectives. Front Med (Lausanne). 2019;6:246. 



MultioborovĨ tĨm (MDT)

aǳƭǘƛŘƛǎŎƛǇƭƛƴłǊƴƝǘȇƳ

Lze stanovit dg?

[Şőōŀ őƛ ǎƭŜŘƻǾłƴƝ5ŀƭǑƝ ǾȅǑŜǘǌŜƴƝ
(obvykle biopsie)

Uģ je jasno?

1)tƻǘǌŜōǳƧŜƳŜ ōƛƻǇǎƛƛΚ

нύ {ǘŀőƛƭŀ ǘǊŀƴǎōǊƻƴŎƘƛłƭƴƝ(kryo)biopsie?
όǊƻƭŜ ǇŀǘƻƭƻƎŀΧύ

3) Jsou nejasnosti s chirΦ ōƛƻǇǎƛƝΚ

пύ Wŀƪƻǳ όƴŜύȊŀƘłƧƛǘ ǘŜǊŀǇƛƛΚ

ŀύ a5¢ Ǿ ŘƻōŠ ŘƛŀƎƴƻǎǘƛƪȅ



MultioborovĨ tĨm (MDT)

1)tǌŜƘƻŘƴƻŎƻǾłƴƝ ŘƎΦ 
όƴŀǇǌΦ Ǉǌƛ ǇǌŜŘłƴƝ Ȋ ƧƛƴŞƘƻ ǇǊŀŎƻǾƛǑǘŠύ

нύ IƻŘƴƻŎŜƴƝ ǾȇǾƻƧŜΣ ƪǾŀƴǘƛŦƛƪŀŎŜ ȊƳŠƴ
όǎƪƽǊƻǾŀŎƝ ǎȅǎǘŞƳȅύ 

3) V souvislosti s transplantacemi

ōύ a5¢ Ǿ ŘŀƭǑƝƳ ƻōŘƻōƝ



MultioborovĨ tĨm (MDT)

F§ze posuzov§n² IPP v dobŊ diagnostiky:

2)   Nov® ļten² CT/HRCT n§lezu 

(stavŊno hlavnŊ na UIP/IPF)

a) Urļen² dominantn² patologick® morfy

b1) Zhodnocen² n§lezu prizmatem moģn® UIP/IPF

b2) Pokud nen² sluļiteln® s UIP, tak urļen² alternativn² RTG diagn·zy

Å¦Lt όαǇƭƴŠ ƳŀƴƛŦŜǎǘƻǾŀƴł ¦Ltάύ
ÅǇǊŀǾŘŠǇƻŘƻōƴł ¦Lt όαƴŜǵǇƭƴŠ 
ƳŀƴƛŦŜǎǘƻǾŀƴł ¦Ltάύ

ÅƴŜǳǊőƛǘł ǇǊƻ ¦Lt
ÅǊŜƴǘƎŜƴƻƭƻƎƛŎƪȅ ƴŜǎƭǳőƛǘŜƭƴŞ ǎ 

UIP

1)   Uveden² pŚ²padu, klinickĨ kontext



Hodnocen² HRCT n§lezu:

1) Jde o difuzn² interstici§ln² plicni proces?

2) Co je dominantn² morfa? (t.j. jakĨ je 

charakter patologickĨch zmŊn?)

3) Jak§ je distribuce zmŊn?

4) PŚidruģen® n§lezy?

L: ano, P: ano

L: noduly, P: retikul§rn² opacity

L: nen² subpleur§lnŊ, P: hlavnŊ subpler§lnŊ

L: +- bronchiektazie

P: podle tohoto scanu ne (ani voġtina)



Shrnut² do rentgenologick® diagn·zy

ÅRetikul§rn² opacity

ÅSubpleur§ln²lokalizace

ÅKraniokaud§ln²progrese

ÅVoġtina (zde dosti velk® cysty)

ÅNejsou n§lezy v rozporu s UIP
Åbez nodulŢ, velkĨch ground-glass, mozaikov®ho 

postiģen², konsolidace, airtrappingu, peribronchi§ln²

dominance

HRCT diagn·za (pattern): UIP

ÅRozs§hl® opacity ml®ļn®ho skla

ÅPerifernŊ, ale ġetŚ² ¼zkou subpleur§ln²oblast

ÅV mal® m²Śe retikulace

ÅBez voġtiny

HRCT diagn·za (pattern): NSIP



Coģe? Jak§ UIP? VģdyŠ takov§ nemoc neexistuje!

A jak§ NSIP? Ten pŚ²pad zn§m, je to pŚece sklerodermie!



rentgenologicky Idiopatick§ variantaSekund§rn² varianta

UIP

Ăpossible UIPñ

CPFE

IPF

Syst. nem. pojiva

Pol®kov®

Azbest·za

Chronick§ EAA

Pneumokoni·zy

NSIP

Idiopatick§ NSIP

DIP (deskvamativn²
interstici§ln² pneumonie)

ev. jin® IIP

Syst. nem. pojiva

Pol®kov®

EAA se z§n. aktivitou

Infekļn² nemoci

OP (organizuj²c² se 
pneumonie)

COP (kryptogenn² organizuj²c² 
se pneumonie)

Syst. Nem pojiva

Pol®kov®

Poinfekļn²

Inhalaļn² trauma
émnoho dalġ²ché

MultioborovĨ tĨm (MDT)

F§ze posuzov§n² IPP v dobŊ diagnostiky:

2)  Nov® ļten² CT/HRCT n§lezu 

(stavŊno hlavnŊ na UIP/IPF)

LŘƛƻǇŀǘƛŎƪŞ 
vs. 

ǎŜƪǳƴŘłǊƴƝΚ

3)

1)  KlinickĨ kontext



Åa5¢ ǎŜ ǾȅƧłŘǌƝΣ ȊŘŀ ƧŜ ǘǌŜōŀ ōƛƻǇǎƛŜ
1)bŜƴƝ ǘǌŜōŀΥobvykle u UIP
2)±ƘƻŘƴł όŀ ǵƴƻǎƴłΚύǳ ƻǎǘŀǘƴƝŎƘ
3)Metoda biopsie

-ǘǊŀƴǎōǊƻƴŎƘƛłƭƴƝ
-ŎƘƛǊǳǊƎƛŎƪłΣ
-ƳƛƳƻǇƭƛŎƴƝ ƭƻƪŀƭƛȊŀŎŜ

Role patologa?



Åa5¢ ǎŜ ǾȅƧłŘǌƝΣ ȊŘŀ ƧŜ ǘǌŜōŀ ōƛƻǇǎƛŜ
1)bŜƴƝ ǘǌŜōŀΥobvykle u UIP

tƻȊƛǘƛǾƴƝ predikt. hodnota pro IPF je 95%

р҈ ƧŜ ǘŜŘȅ ŘƛŀƎƴƻǎǘƛƪƻǾŀƴȇŎƘ αŎƘȅōƴŠά

éA vad² to nŊļemu?

Ani ne.

Antifibrotika pomohou i tak

Role patologa?



Åa5¢ ǎŜ ǾȅƧłŘǌƝΣ ȊŘŀ ƧŜ ǘǌŜōŀ ōƛƻǇǎƛŜ
2) A u non-UIP?

ÅbŜƧőŀǎǘŠƧƛ ƴŀƭŞȊłΥ
Å¦Lt όƛ ǳ Iw/¢ ŀǘȅǇƛŎƪȇŎƘ ƻōǊŀȊǻύ
ÅEAA
ÅSusp. syst. onem. pojiva
ÅbŠƪǘŜǊł ǇƻƭŞƪƻǾł ǇƻǑƪƻȊŜƴƝ όƴŀǇǌΦ amiodaronem)
ÅLƴŦŜƪőƴƝ ǇǌƝőƛƴǳ
ÅVaskulitidy
Å±ȊłŎƴŞ ŎƘƻǊƻōȅ όƴŀǇǌΦ LƎDп ǾłȊŀƴŞύ

Role patologa?



VyġetŚovac² proces ïbiopsie plic a histologick® vyġetŚen²

transbronchi§ln²klasick§ biopsie ïvhodn§ k punkci zvŊtġenĨch mediastin§ln²ch ļi 

hilovĨch uzlin, z plicn²ho parenchymu je vĨtŊģnost relativnŊ mal§ (velikost vzorkŢ kolem 1mm)

transbronchi§ln²kryobiopsieïnov§ metoda, omezenŊ dostupn§, umoģŔuje odbŊr vŊtġ²ch 

vzorkŢ. Lok§ln² zmraģen² tk§nŊ na -75ÁC  (po dobu 4-5s) a vykrojen² vzorku (velikost vzorkŢ  

kolem 5x5mm)

biopsie z mimoplicn² lokalizace 

Åperifern² uzliny ļi koģn² l®ze v pŚ²padŊ sarkoid·zy

Åbiopsie sliznice nosohltanu pŚi  podezŚen² na vaskulitidy ļi SjºgrenŢvsyndrom

Åbiopsie z ledviny, spojivky, atd.

chirurgick§ biopsie plic 

ÅkromŊ obvyklĨch operaļn²ch rizik v celk. anestezii nebezpeļ² exacerbace interstici§ln²ho 

procesu (i s fat§ln²mi n§sledky)

Åz tohoto dŢvodu biopsii neprov§dŊt, je-li jiģ jasno z jinĨch vyġetŚen²



VyġetŚovac² proces ïhistologick® vyġetŚen²

!ƪǳǘƴƝ 
ǇƻǑƪƻȊŜƴƝ ǇƭƛŎ

Organizace 
parenchymu, 
ǊŜǇŀǊŀőƴƝ 

proces

½ƘƻƧŜƴƝ

tƭƛŎƴƝ ŦƛōǊƽȊŀ

PŚi plicn² biopsii mŢģe bĨt zachycen§ jak®koliv f§ze a jak§koliv kombinace poġkozen² pl²ce 



akutn² poġkozen² plic s 

hyalinn²mi membr§nami

/DAD ïdifuze alveolar damage/

reparaļn² f§ze, 

organizace plic
fibr·za plicn²ho intersticia

zhojen²

Lung fibrosis from pathologistsôs point of view, Colby, z prezentace na Prague ILD2014



VyġetŚovac² proces ïhistologick® vyġetŚen²

zhojen²

Cases, R. MatŊjŢ, z prezentace na Prague ILD2014



VyġetŚovac² proces ïhistologick® vyġetŚen²

Lung fibrosis from pathologistsôs point of view, Colby(upraveno), z prezentace na Prague ILD2014

Voġtina je destrukce plicn² tk§nŊ s 

nahromadŊnĨmi cystickĨmi fibr·zn²mi 

silnostŊnnĨmi .Je pŚ²tomn§ ¼pln§ ztr§ta acin§rn²

struktury. 



histologick® vyġetŚen² - granulomy

Kentaro Watanabe (2013). Physiological Manifestation in Pulmonary Sarcoidosis, Sarcoidosis, Available from: 

http://www.intechopen.com/books/sarcoidosis/physiological-manifestation-in-pulmonary-sarcoidosis

Sarkoid·zaïpŚ²klad granulomat·zy

nenekrotizuj²c²dobŚe strukturovan® granulomy v periferii plic. Jsou v nich 

pŚ²tomn® Langhansovy mnohojadern® buŔky



wŀŘƛƻƭƻƎƛŎƪł ƪǊƛǘŞǊƛŀ ¦Lt
UIP tǊŀǾŘŠǇƻŘƻōƴł ¦LtbŜǳǊőŜƴȇ ƻōǊŀȊ!ƭǘŜǊƴŀǘƛǾƴƝ ŘƛŀƎƴƽȊŀ

aŀȄƛƳǳƳ ȊƳŠƴ 
ǎǳōǇƭŜǳǊłƭƴŠŀ ōŀǎłƭƴŠΣ 
őŀǎǘł ƘŜǘŜǊƻƎŜƴƴƝ 
distribuce

aŀȄƛƳǳƳ ȊƳŠƴ 
ǎǳōǇƭŜǳǊłƭƴŠŀ ōŀǎłƭƴŠΣ 
őŀǎǘł ƘŜǘŜǊƻƎŜƴƴƝ 
distribuce

aŀȄƛƳǳƳ ȊƳŠƴ 
ǎǳōǇƭŜǳǊłƭƴŠ ŀ ōŀǎłƭƴŠ

tǌŜǾƭłŘŀƧƝŎƝ ŘƛǎǘǊƛōǳŎŜ
¶ tŜǊƛōǊƻƴŎƘƻǾŀǎƪǳƭłǊƴƝ
¶ tŜǊƛƭȅƳŦŀǘƛŎƪł
¶ IƻǊƴƝ ŀκƴŜōƻ ǎǘǌŜŘƴƝ ǇƻƭŜ

Retikulace Retikulace 5ƛǎƪǊŜǘƴƝretikulace ¶ Cysty
¶ wƻȊǎłƘƭŞ ƻǇŀŎƛǘȅ ƳƭŞőƴŞƘƻ ǎƪƭŀ 
¶ wƻȊǎłƘƭł mikronodulace
¶ /ŜƴǘǊƛƭƻōǳƭłǊƴƝnoduly
¶ Noduly
¶ 5ƛŦǵȊƴƝ ƻōǊŀȊ ƳƻȊŀƛƪƻǾƛǘŞ 

perfusea air-trapping
¶ Konsolidace

±ƻǑǘƛƴŀ ǎnebo bez 
ōǊƻƴŎƘƛŜƪǘŀȊƛƝ

¢ǊŀƪőƴƝ ōǊƻƴŎƘƛŜƪǘŀǎƛŜΣ 
ōŜȊ ǾƻǑǘƛƴȅ

5ƛǎǘǊƛōǳŎŜ ȊƳŠƴ ƴŜƴƝ 

ǘȅǇƛŎƪł ǇǊƻ ǳǊőƛǘƻǳ ŘƎ

WƛƴŞ

¶ tƭŜǳǊłƭƴƝplaky(ŀȊōŜǎǘƽȊŀ)

¶ 5ƛƭŀǘƻǾŀƴȇƧƝŎŜƴ(SNP)

¶ 5ƛǎǘłƭƴƝƪƭŀǾƛƪǳƭłǊƴƝeroze(SNP-

ǊŜǾƳŀǘƻƛŘƴƝartritida)

¶ 9ȄǘŜƴǎƛǾƴƝȊǾŠǘǑŜƴƝƭȅƳŦŀǘƛŎƪȇŎƘ

uzlin

¶ tƭŜǳǊłƭƴƝǾȇǇƻǘŜƪneboȊǘƭǳǑǘŠƴƝ

(SNP)

bŜǇǌƝǘƻƳƴƻǎǘ ȊƳŠƴ 
ƴŜƻŘǇƻǾƝŘŀƧƝŎƝŎƘ ¦Lt 

(viz 3. sloupec)

aƻȌƴƻǎǘ ƳƛƴƛƳłƭƴƝƘƻ 
ȊŀǎǘƻǳǇŜƴƝ ƻǇŀŎƛǘ 
ƳƭŞőƴŞƘƻ ǎƪƭŀ

aƻȌƴƻǎǘ 
ƳƛƴƛƳłƭƴƝƘƻ 
ȊŀǎǘƻǳǇŜƴƝ ƻǇŀŎƛǘ 
ƳƭŞőƴŞƘƻ ǎƪƭŀΣ 
ƳƻȌƴƻǎǘ ƳƝǊƴŞ 
distorze

Tabulka 1. RadiologickĨ obraz UIP



IƛǎǘƻǇŀǘƻƭƻƎƛŎƪł ƪǊƛǘŞǊƛŀ ¦Lt
UIP tǊŀǾŘŠǇƻŘƻōƴł ¦Lt bŜǳǊőŜƴȇ ƻōǊŀȊ!ƭǘŜǊƴŀǘƛǾƴƝ ŘƛŀƎƴƽȊŀ

±ȇȊƴŀƳƴł ŦƛōǊƽȊŀΣ 
ŘƛǎǘƻǊȊŜ ǇƭƛŎƴƝ 
architektoniky+/-
ǾƻǑǘƛƴŀ ǎŜ ǎǳōǇƭŜǳǊłƭƴƝ
a ǇŀǊŀǎŜǇǘłƭƴƝ
ŘƛǎǘǊƛōǳŎƝ

bŠƪǘŜǊŞ ƘƛǎǘƻƭƻƎƛŎƪŞ 
znaky ze sloupce 1, 
ƪǘŜǊŞ ǎǇƝǑŜ 
ǇǌŜŘǇƻƪƭłŘŀƧƝ ¦Lt

CƛōǊƽȊŀ ǎnebo bez 
ŀǊŎƘƛǘŜƪǘƻƴƛŎƪŞ 
distorze, srysy 
ǎǾŠŘőƝŎƝƳƛ ǇǊƻ ¦Lt 
vǊłƳŎƛ ƧƛƴȇŎƘ ƴŜƳƻŎƝΣ 
ǘŀƪ ǇǊƻ ŘƛŀƎƴƽȊǳ Ƨƛƴƻǳ 
ƴŜȌ ¦Lt

wȅǎȅ ƧƛƴȇŎƘ 
ƘƛǎǘƻƭƻƎƛŎƪȇŎƘ ƻōǊŀȊǻ ό ǘƧΦ 
ŀōǎŜƴŎŜ ŦƛōǊƻōƭŀǎǘƛŎƪȇŎƘ 
Ŧƻƪǳǎǻ ƴŜōƻ ǾƻƭƴŞ 
ŦƛōǊƽȊȅύ ǾŜ ǾǑŜŎƘ 
ōƛƻǇǎƛƝŎƘ

bŜǇǊŀǾƛŘŜƭƴł 
distribuce ŦƛōǊƻǘƛŎƪȇŎƘ
ȊƳŠƴ

IƛǎǘƻƭƻƎƛŎƪŞ ƴłƭŜȊȅ 
ƛƴŘƛƪǳƧƝŎƝ ƧƛƴŞ ƴŜƳƻŎƛ 
όŜȄƻƎŜƴƴƝ ŀƭŜǊƎƛŎƪł 
ŀƭǾŜƻƭƛǘƛŘŀΣ ƘƛǎǘƛƻŎȅǘƽȊŀ 
z[ŀƴƎŜǊƘŀƴǎƻǾȇŎƘ 
ōǳƴŠƪΣ ǎŀǊƪƻƛŘƽȊŀΣ 
ƭȅƳŦŀƴƎƛƻƭŜƛƻƳȅƻƳŀǘƽȊŀ
)

CƛōǊƻōƭŀǎǘƛŎƪŞ ŦƻƪǳǎȅbŜǇǌƝǘƻƳƴƻǎǘ ȊƳŠƴ 
ǎǾŠŘőƝŎƝŎƘ ǇǊƻ Ƨƛƴƻǳ 
ŘƛŀƎƴƽȊǳ 

bŜƪǘŜǊŞrysy ze 
ǎƭƻǳǇŎŜ мΣ ŀƭŜ ƛ ƴŠƪǘŜǊŞ 
Ǌȅǎȅ ǎǾŠŘőƝŎƝ ǇǊƻ 
ŀƭǘŜǊƴŀǘƛǾƴƝ ŘƛŀƎƴƽȊǳbŜǇǌƝǘƻƳƴƻǎǘ ȊƳŠƴ 

ǎǾŠŘőƝŎƝŎƘ ǇǊƻ Ƨƛƴƻǳ 
ŘƛŀƎƴƽȊǳ 

tƻǳȊŜ ǾƻǑǘƛƴŀ



YƻƳōƛƴŀŎŜ ǊŀŘƛƻƭƻƎƛŎƪŞƘƻ ŀ ƘƛǎǘƻǇŀǘƻƭƻƎƛŎƪŞƘƻ ƻōǊŀȊǳ Ǿ 
diagnostice IPF

tƻŘŜȊǌŜƴƝ ƴŀ LtCIƛǎǘƻǇŀǘƻƭƻƎƛŎƪȇ ƻōǊŀȊ
UIP tǊŀǾŘŠǇƻŘƻ

ōƴł ¦Lt

bŜǳǊőŜƴȇ 
obraz Wƛƴł ŘƛŀƎƴƽȊŀ

HRCT obraz UIP IPF IPF IPF 5ƛŀƎƴƽȊŀ Ƨƛƴł 
ƴŜȌ LtC

tǊŀǾŘŠǇƻŘƻōƴł 
UIP

IPF IPF LtC ƳƻȌƴł5ƛŀƎƴƽȊŀ Ƨƛƴł 
ƴŜȌ LtC

bŜǳǊőŜƴȇ ƻōǊŀȊIPF LtC ƳƻȌƴł 5ƛŀƎƴƽȊŀ 
ƴŜǳǊőŜƴŀ

5ƛŀƎƴƽȊŀ Ƨƛƴł 
ƴŜȌ LtC

Wƛƴł ŘƛŀƎƴƽȊŀLtC ƳƻȌƴł 5ƛŀƎƴƽȊŀ 
Ƨƛƴł ƴŜȌ LtC

5ƛŀƎƴƽȊŀ Ƨƛƴł 
ƴŜȌ LtC

5ƛŀƎƴƽȊŀ Ƨƛƴł 
ƴŜȌ LtC



OdstranŊn² 

expozice

Sledov§n²

Kortikoidy
Kombinovan§ 

imunosuprese

L®ļba 

komorbidit

Oxygenoterapie 

a symptomatick§ 

l®ļba

Transplantace 

plic

Specifick§ l®ļba a 

antifibrotika

L®ļebn® moģnosti po stanoven² diagn·zy

ĂBiologick§ 

l®ļbañ



OdstranŊn² 

expozice

Sledov§n²

Kortikoidy

Kombinovan§ 

imunosuprese

L®ļba 

komorbidit
Oxygenoterapie 

a symptomatick§ 

l®ļba

Transplantace 

plic

Specifick§ l®ļba 

a antifibrotika

L®ļebn® moģnosti

ĂBiologick§ 

l®ļbañ

NŊkdy vyvol§vaj²c² ļinitel  

evidentn² z anamn®zy

U EAA - vyġetŚen² specifickĨch IgG

(sv²zeln§ interpretace)

Vysazen² l®ku? Konzultace.

NŊkdy promptn² zlepġen² (nŊkter® 

formy EAA), jindy bez ovlivnŊn² 

(pneumokoni·zy)



OdstranŊn² 

expozice Sledov§n²

Kortikoidy

Kombinovan§ 

imunosuprese

L®ļba 

komorbidit
Oxygenoterapie 

a symptomatick§ 

l®ļba

Transplantace 

plic

Specifick§ l®ļba 

a antifibrotika

L®ļebn® moģnosti

Å Azathioprin
aƻȌƴƻǎǘ myelo- , hepato- a neurotoxicity
όǾȅǑŜǘǌƻǾŀǘ ¢ta¢Κ κthiopurin-S-ƳŜǘȅƪǘǊŀƴǎŦŜǊłȊǳ?/)

ÅaŜǘƻǘǊŜȄłǘ
Pneumotoxicita?

ÅaȅŎƻŦŜƴƻƭłǘmofetil
5ƻōǌŜ ǎƴłǑŜƴŞΣ ŀƭŜ ƴŀ Ϡ16

Å Cyclofosfamid
Å Antimalarika
Å Leflunomid
Å5ŀƭǑƝ

± ƛƴŘƛǾƛŘǳłƭƴƝŎƘ 
ǇǌƝǇŀŘŜŎƘ

Je-ƭƛ ǾȇȊƴŀƳƴŠƧǑƝ ȊłƴŠǘƭƛǾł őƛ ŀǳǘƻƛƳǳƴƛǘƴƝ ǎƭƻȌƪŀ

ĂBiologick§ 

l®ļbañ



OdstranŊn² 

expozice Sledov§n²

Kortikoidy

Kombinovan§ 

imunosuprese

L®ļba 

komorbidit
Oxygenoterapie 

a symptomatick§ 

l®ļba

Transplantace 

plic

Specifick§ l®ļba 

a antifibrotika

L®ļebn® moģnosti

Å Inhibitory TNF-ʰ
- оΦ ƭƛƴƛƻǾł ƭŞőōŀ ǎŀǊƪƻƛŘƽȊȅ
- ǎŜƭƘłƴƝ ƭŞőōȅ !b/! ǾŀǎƪǳƭƛǘƛŘ
- ǇǌŜŘǎǘŀǾƛǘŜƭΥ Infliximab, Adalumimab

Å[Şƪȅ ǇǊƻǘƛ ǘǾƻǊōŠ ǇǊƻǘƛƭłǘŜƪ όŀƴǘƛ /5-20)
- Rituximab
- likviduje B-lymfocyty
- ǇǻǾƻŘƴŠ ǳǊőŜƴ ƴŀ .-lymfomy
- ǇƻȊŘŠƧƛ ŘŀƭǑƝ ƛƴŘƛƪŀŎŜ ǾőŜǘƴŠ ǊŜǾƳŀǘƻƛŘƴƝ ŀǊǘǊƛǘƛŘȅ
- ŜȄǇŜǊƛƳŜƴǘłƭƴŠ ƴŀ ŦŀǊƳŀƪƻǊŜȊƛǎǘŜƴǘƴƝǎŀǊƪƻƛŘƽȊǳ
- ǾȇƧƛƳŜőƴŠ ƴŀ ŦŀǊƳŀƪƻǊŜȊƛǎǘŜƴǘƴƝIIP

DǊŀƴǳƭƻƳŀǘƽȊȅ ŀ ǊŜǾƳŀǘƻƭƻƎƛŎƪŞ nem.
-Ǉǌƛ ǎŜƭƘłƴƝ ǇǌŜŘŎƘƻȊƝŎƘ ƭƛƴƛƝ ƭŞőōȅ

ĂBiologick§ 

l®ļbañ



OdstranŊn² 

expozice Sledov§n²

Kortikoidy

Kombinovan§ 

imunosuprese

L®ļba 

komorbidit
Oxygenoterapie 

a symptomatick§ 

l®ļba

Transplantace 

plic

Specifick§ l®ļba 

a antifibrotika

L®ļebn® moģnosti

ĂBiologick§ 

l®ļbañ

LAM (lymfangioleiomyomat·za)

ïsirolimus [rapamune]

- inhibitor mTOR

- pŚi rychl®m poklesu plicn²ch funkc²

- zprvu 2mg/den, pak ¼prava podle

l®kovĨch hladin

Antifibrotika

ïnintedanib, pirfenidon, klin. studie

- u dg. IPF: nasazovat ihned

(ihned, jakmile je v terapeutick®m oknŊ)

- u fibr·z non-IPF: podle biol. chov§n²

- Pokud jde o fenotyp progreduj²c² fibr·zy



Strategie antifibrotick®l®ļby

мύ CłȊŜ ŘƛŀƎƴƻǎǘƛƪȅΥ

IPF?
ano Prakticky 100% riziko progrese

bŀǎŀȊŜƴƝ antifibrotikαŎƻ ƴŜƧŘǌƝǾŜά

ne

нύ !ƴŀƭȇȊŀ ŀ ƻŘǎǘǊŀƴŠƴƝ ŜȄǇƻȊƛŎ

оύ ½ŀƘłƧƛǘ ƭŞőōǳΚ 
(ne antifibrotika)

Progrese
ŦƛōǊƽȊȅΚ

bŀǎŀȊŜƴƝ 
antifibrotik



Progreduj²c² fibr·zy ïantifibrotika, nebo nŊco jin®ho?

ÅL®ļba IPF do r.2012: 

2-kombinace (2K): prednison + azathioprin

3-kombinace (3K): prednison + azathioprin + N-acetylcystein (NAC)

År.2012 vyġla studie PANTHERé

t
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ŀ
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Ǉ
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Ř
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ƴ
ƻ
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ǘ
 
Ǿ
 
҈

placebo

prednison+azathioprin+NAC

vĨsledek: pŚedļasn® ukonļen² studie

Å8 ¼mrt² v 2K/3K vs. 1 na placebu

Å23 hospitalizac² v 2K/3K vs. 7 na placebu

n§sledek: kontraindikace 2K a 3K u IPF



Progreduj²c² fibr·zy ïantifibrotika, nebo nŊco jin®ho?

ÅL®ļba IPF do r.2012: 

2-kombinace (2K): prednison + azathioprin

3-kombinace (3K): prednison + azathioprin + N-acetylcystein (NAC)

År.2012 vyġla studie PANTHERé
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placebo

prednison+azathioprin+NAC

vĨsledek: pŚedļasn® ukonļen² studie

Å8 ¼mrt² v 2K/3K vs. 1 na placebu

Å23 hospitalizac² v 2K/3K vs. 7 na placebu

n§sledek: kontraindikace 2K a 3K u IPF

ĂMus²me zdŢraznit, ģe naġe vĨsledky se tĨkaj² pouze 

dobŚe definovan® idiopatick® plicn² fibr·zy, kter§ splŔuje 

inkluzivn² a exkluzivn² krit®ria t®to studieñ

A jestli ne?...



Jak§ m§me antifibrotika?

Pirfenidon[Esbriet] Nintedanib [Ofev]

Ҩ¢DC-ʲм όǊŜǎǇΦ ǎƴƛȌǳƧŜ ŀƪǘƛǾŀŎƛ ¢DC-ʲύ
ǎŜƪǳƴŘłǊƴŠ ǎƴƛȌǳƧŜ ŘŀƭǑƝ ǇǊƻŦƛōǊƻǘƛŎƪŞǇǻǎƻōƪȅ

¢ȅǊƻǎƛƴƪƛƴłȊƻǾȇinhibitor
(inhibuje VEGF, PDGF, FGF /fibroblast growfactor/)

½ƪƻǳƳŀƧƝ ǎŜ ƳƻȌƴŞ ǇǊƻǘƛƴłŘƻǊƻǾŞ ŜŦŜƪǘȅał ǇǊƻǘƛƴłŘƻǊƻǾŞ ŜŦŜƪǘȅ

hōŀ ƭŞƪȅ ƻƳŜȊǳƧƝ ǇǊƻƭƛŦŜǊŀŎƛ ŦƛōǊƻōƭŀǎǘǻΣ ǊŜŘǳƪǳƧƝ ŘƛŦŜǊŜƴŎƛŀŎƛ ƴŀ myofibroblastya 
ǎƴƛȌǳƧƝ ǘǾƻǊōǳ ƪƻƭŀƎŜƴǳ ŀƪǘƛǾƻǾŀƴȇƳƛ myofibroblasty

tbl, 801mg, 3xd tbl, 150mg, 2xd



Jak§ m§me antifibrotika?

Pirfenidon[Esbriet] Nintedanib [Ofev]

¨ƘǊŀŘŀ ƴŀ LtCΥ ANO ¨ƘǊŀŘŀ ƴŀ LtCΥ ANO

¨ƘǊŀŘŀ ƴŀ ƧƛƴŞ ǇƭƛŎƴƝ ŦƛōǊƽȊȅΥ NE ¨ƘǊŀŘŀ ƴŀ ƧƛƴŞ ǇƭƛŎƴƝ ŦƛōǊƽȊȅΥ ANO

hƳŜȊŜƴƝ ƛƴŘƛƪŀőƴƝƘƻ ƻƪƴŀ ǳ LtCΥ ANO hƳŜȊŜƴƝ ƛƴŘƛƪŀőƴƝƘƻ ƻƪƴŀ ǳ LtCΥ ANO

рл҈ Җ C±/ Җ фл҈
ол҈ Җ 5[/h
nekǳǌłƪ
ǳ ŘƻǎǇŠƭȇŎƘ



non-IPF fibr·zy

Nintedanib [Ofev]

¨ƘǊŀŘŀ ƴŀ LtCΥ ANO

¨ƘǊŀŘŀ ƴŀ ƧƛƴŞ ǇƭƛŎƴƝ ŦƛōǊƽȊȅΥ ANO

hƳŜȊŜƴƝ ƛƴŘƛƪŀőƴƝƘƻ ƻƪƴŀ ǳ LtCΥ ANO

¨ƘǊŀŘƻǾł ƻƳŜȊŜƴƝ ƴŀ ƴƻƴ-LtC ŦƛōǊƽȊȅΥ

мύ tǌŜŘ ƴŀǎŀȊŜƴƝƳΥ
Kdykoliv v posl. 24M:

ŀύ ҨC±/ мл҈
ōύ ҨC±/ р҈ Ҍ όҧǎȅƳǇǘƻƳȅ a/nebo ҧIw/¢ ǇƻǎǘƛȌŜƴƝύ
Ŏύ ҧǎȅƳǇǘƻƳȅ ŀ ǎƻǳőŀǎƴŠ ҧIw/¢ ǇƻǎǘƛȌŜƴƝ

¢ƻǘƻ ȊƘƻǊǑŜƴƝ ƴŀǎǘŀƭƻ ƴŀǾȊŘƻǊȅ ƛƴŘƛǾƛŘǳŀƭƛȊƻǾŀƴŞƳǳ ƭŞőŜōƴŞƳǳ 
postupu.

нύ ± ƻƪŀƳȌƛƪǳ ƴŀǎŀȊŜƴƝΥ
45% ҖFVC
30% Җ TLCO 
bŀ Iw/¢ ǇǌŜǾŀȌǳƧŜ ŦƛōǊƽȊŀ
Ҍ {t/Υ αŘƻǎǇŠƭȇ ǾŠƪά

рл҈ Җ C±/ Җ фл҈
ол҈ Җ 5[/h
nekǳǌłƪ
ǳ ŘƻǎǇŠƭȇŎƘ

hƳŜȊŜƴƝ ǳ LtC ŦƛōǊƽȊȅ όǇǊƻ ǇƻǊƻǾƴłƴƝύ



non-IPF fibr·zy

Nintedanib [Ofev]

¨ƘǊŀŘŀ ƴŀ LtCΥ ANO

¨ƘǊŀŘŀ ƴŀ ƧƛƴŞ ǇƭƛŎƴƝ ŦƛōǊƽȊȅΥ ANO

hƳŜȊŜƴƝ ƛƴŘƛƪŀőƴƝƘƻ ƻƪƴŀ ǳ LtCΥ ANO

¨ƘǊŀŘƻǾł ƻƳŜȊŜƴƝ ƴŀ ƴƻƴ-LtC ŦƛōǊƽȊȅΥ

мύ tǌŜŘ ƴŀǎŀȊŜƴƝƳΥ
Kdykoliv v posl. 24M:

ŀύ ҨC±/ мл҈
ōύ ҨC±/ р҈ Ҍ όҧǎȅƳǇǘƻƳȅ a/nebo ҧIw/¢ ǇƻǎǘƛȌŜƴƝύ
Ŏύ ҧǎȅƳǇǘƻƳȅ ŀ ǎƻǳőŀǎƴŠ ҧIw/¢ ǇƻǎǘƛȌŜƴƝ

¢ƻǘƻ ȊƘƻǊǑŜƴƝ ƴŀǎǘŀƭƻ ƴŀǾȊŘƻǊȅ ƛƴŘƛǾƛŘǳŀƭƛȊƻǾŀƴŞƳǳ ƭŞőŜōƴŞƳǳ 
postupu.

нύ ± ƻƪŀƳȌƛƪǳ ƴŀǎŀȊŜƴƝΥ
45% ҖFVC
30% Җ TLCO 
bŀ Iw/¢ ǇǌŜǾŀȌǳƧŜ ŦƛōǊƽȊŀ
Ҍ {t/Υ αŘƻǎǇŠƭȇ ǾŠƪά

placebo

prednison+azathioprin+NAC

ĂMus²me zdŢraznit, ģe naġe vĨsledky se tĨkaj² pouze dobŚe 

definovan® idiopatick® plicn² fibr·zy, kter§ splŔuje inkluzivn² a 

exkluzivn² krit®ria t®to studieñ

A jestli ne?...

aǻȌŜ ōȇǘ ƛƴŘƛǾƛŘǳŀƭƛȊƻǾŀƴȇ ƭŞőŜōƴȇ 
postup αWatchand waitΚά

!ǎƛ ŀƴƻΧ



L®ļba exacerbac² IPP

ÅStav n§hl®ho zhorġen² duġnosti a plicn²ch funkc²

Ådoprov§zenĨ novĨmi oboustrannĨmi opacitami na RTG ļi CT

Åtyto opacity nejsou vysvŊtliteln® jinak (pneumonie, srd. mŊstn§n²)

Åpodkladem je DAD (diffuze alveolar damage)

ÅM®nŊ ļast® neģ napŚ. u CHOPN, ale smrt²c²

Å50% mortalita ihned nebo do 3M

Å¼mrtnost na invazivn² ventilaci t®mŊŚ 100%

Åinvazivn² ventilace proto indikov§na jen

- u pac. na waiting listu k transplantaci

- pokud jsme pŚipraveni organizovat urgentn² transplantaci plic

ÅL®ļba:

- Kortikoidy ve vysokĨch d§vk§ch: aģ 1000mg/den po 3 dny, pak sniģovat

(ale slab® podloģen² dŢkazy)

- Ġirokospektr§ ATB

- Kysl²k

NejļastŊji se tĨk§ IPF



Idiopatick®  

interstici§ln² 

pneumonie (IIP)

Jin®Granulomat·zySe zn§mou pŚ²ļinou

Åexogenn² alergick§ 

alveolitida

Åpneumokoni·zy

ÅonemocnŊn² vyvolan§ 

dr§ģdivĨmi plyny

Åinfekļn²

Åpol®kov®

Åv r§mci syst®movĨch 

onemocnŊn² pojiva

Ådalġ²é

Åsarkoid·za

ÅHistiocyt·zaz 

LangerhansovĨch bunŊk 

(histiocyt·zaX)

Åvaskulitidy

granulomat·zas polyangiitidou

(Wegenerova granulomat·za)

syndrom Churga a Straussov®

mikroskopick§ polyangiitida

Åidiopatick§ plicn² 

fibr·za (IPF)

NSIP (nespec. int. pneumonie)

RB-ILD 

(respiraļn² bronchiolitida s 

postiģen²m intersticia)

DIP(deskvamativn²int.pneum)

COP (kryptogenn² org.pneum)

AIP (akutn² int.pneum)

LIP (lymfocyt§rn²int. pneum.)

PPFE (pleuropulmon§ln²

fibroelast·za)

Åeosinofiln²pneumonie

Åalveol§rn² protein·za

Ålymfanioleiomyomat·za

Åalveol§rn² mikrolithi§za

Ådalġ²é

Skupina hlavn²ch

Skupina vz§cnĨch

tƻŘǊƻōƴŠƧƛ ƻ ƛŘƛƻǇŀǘƛŎƪŞ ǇƭƛŎƴƝ ŦƛōǊƽȊŜ όLtCύ



Definice:
ĂIdiopatick§ plicn² fibr·za (IPF) je specifick§ forma chronick® progreduj²c² fibrotizuj²c²

interstici§ln² pneumonie nejasn® etiologie, kter§ se prim§rnŊ vyskytuje u dospŊlĨch jedincŢ, 

postihuje pouze pl²ce  a  je spojena shistopatologickĨm a /nebo radiologickĨm obrazem obvykl® 

interstici§ln² pneumonie (UIP).ñ

Prepar§t z FN Bulovka

Cases, R. MatŊjŢ, z prezentace

na Prague ILD2014

Idiopatick§ plicn² fibr·za: 



1) IPF je ļast§ (incidence 6,8-16,3/10000 dospŊlĨch)

2) IPF je z§vaģn§ a s kr§tkĨm pŚeģit²m

medi§n ud§vanĨ v 90. letech:  2,5 ï3,5 roku od poļ. obt²ģ²

podle pozdŊjġ²ch prac²:3,5 ï5 rokŢ

3) IPF m§ sv®bytnou patogenezi, a proto na ni nefunguj² kortikoidy

4) Je k dispozici specifick§ l®ļba, kter§ prodluģuje ģivot o 2,5 roku (snad i v²ce)

Idiopatick§ plicn² fibr·za: 

Proļ je dŢleģit§?



Åincidence: 6,8ï16,3 / 100 000   (v naġ² populaci asi 7/100 000)

Å2/3 jsou muģi, 1/3 ģeny

ÅvĨskyt obvykle od 40.-80. roku ģivota

ÅIPF je asociovan§ s kouŚen²m ï2/3 (bĨval²) kuŚ§ci, 1/3 nekuŚ§ci

Åjin§ predispozice (geografick§, populaļn²,é) nen² zn§ma

Agabiti, N., Porretta, M.A., Bauleo, L., et al., Idiopathic Pulmonary Fibrosis (IPF) incidence and 

prevalence in Italy. Sarcoidosis, vasculitis, and diffuse lung diseases : official journal of WASOG, 31 3, 

191-7 .

Gribben et al. Thorax 2006; 61:980-5;     Navartnam V et al. Thorax 2011; 66:462-7

ǾŠƪ

ǇǊƻŎŜƴǘƻ ǇǌƝǇŀŘǻ



jsou fenotypy rychlĨch progresorŢ, exacerb§torŢa pomalĨch progresorŢ

Brett Ley; Harold R. Collard; Talmadge E. King Jr.; Am J Respir Crit Care Med 2011, 183, 431-440.

Idiopatick§ plicn² fibr·za



Patogeneze IPF

hōőŀǎƴŞ ƴŀǊǳǑŜƴƝ ŀƭǾŜƻƭłǊƴƝƘƻ ŜǇƛǘŜƭǳ
[ȇȊŀ őƛ ŀǇƻǇǘƽȊŀ ǇƴŜǳƳƻŎȅǘǻ Ǉƻ 
ǇƻǑƪƻȊŜƴƝ ǑƪƻŘƭƛǾȇƳƛ őłǎǘƪŀƳƛΣ 
ŎƘŜƳƛŎƪȇƳƛ ƭłǘƪŀƳƛΣ ǾƛǊȅΧ

hōƴŀȌƻǾłƴƝ ōŀȊłƭƴƝ ƳŜƳōǊłƴȅ

Reepitelizace ze 
ǎƻǳǎŜŘƴƝŎƘ ōǳƴŠƪ

Hyperaktivita intersticia, migrace, 
ǇǊƻƭƛŦŜǊŀŎŜ ŀ ŀƪǘƛǾŀŎŜ ŦƛōǊƻōƭŀǎǘǻ

tǊƻŘǳƪŎŜ ƪƻƭŀƎŜƴƴƝƘƻ όƴŜ ŜƭŀǎǘƛŎƪŞƘƻύ ǾŀȊƛǾŀ

Vlastn² sch®ma



sloģitĨ mnohofaktorovĨ proces

Geny

Tk§Ŕov® st§Ś² (senescence) plic

Vlastnosti plicn²ho surfaktantu

Celkov® cytokinov® prostŚed² plic

ProdŊlan® expozice (napŚ kouŚen²)

Oxidaļn² stres

NŊkter® faktory jsou z principu neovlivniteln® (geny, vŊk), 

dalġ² zat²m ovlivnit neum²me (nezn§me pŚesn® fungov§n² 

regulace prostŚed² v plic²ch)

Lze pouze redukovat oxidaļn² stres a do jist® m²ry mŢģe 

m²t efekt ukonļen² expozice nebo kouŚen² (pokraļuje-li)

Proļ se vzorec hojen² zvr§t² na patologickou stranu?



L®ļba IPF

Pirfenidon[Esbriet] Nintedanib [Ofev]

Nintedanib

150mg 2xd

Placebo

2xd

tĨdnyStudie INPULSIS 1,2

pokles o 

95ml

pokles o 

205ml

Studie ASCEND

pokles o 

235ml

pokles o 

428ml

mortalita bŊhem 52T l®ļby: placebo 7,2%, pirfenidon 4,0% 

(tj. Ź55%)

mortalita bŊhem 52T l®ļby: placebo 7,8%, nintedanib 5,5% 

(tj. Ź30%)

(Redukce 
o 45%)

(Redukce 
o 54%)



Co je tedy lepġ²: Pirfenidon nebo Nintedanib?

ÅWƛȌ Ƨǎƻǳ Řŀǘŀ Ȋ αǊŜłƭƴŞƘƻ ǎǾŠǘŀά

CameliP, RefiniRM, BergantiniL, et al. Long-Term Follow-Up of PatientsWith IdiopathicPulmonaryFibrosisTreated
With Pirfenidoneor Nintedanib: A Real-LifeComparisonStudy. Front Mol Biosci. 2020;7:581828. Published2020 Sep
4. doi:10.3389/fmolb.2020.581828

{ƛŜƴŀΣ LǘłƭƛŜ
нсо ǇŀŎƛŜƴǘǻ ǎ LtC όмоф ƭŞőŜƴƻ pirfenidonema 124 nintedanibem)
Skupina na NintedanibuƳŠƭŀ ƳŜƴǑƝ ǇƻƪƭŜǎ ¢[/h
Jinak bez ǇƻŘǎǘŀǘƴȇŎƘƧǊƻȊŘƝƭǻ



Co je tedy lepġ²: Pirfenidon nebo Nintedanib?

ÅWƛȌ Ƨǎƻǳ Řŀǘŀ Ȋ αǊŜłƭƴŞƘƻ ǎǾŠǘŀά

DempseyTM, SangaralinghamLR, YaoX, SanghaviD, ShahND, Limper
AH. Clinicaleffectivenessof antifibrotic medicationsfor idiopathic
pulmonaryfibrosis. AmJ Respir CritCare Med. 2019;200:168ς74.

¦{!Σ ǇŀŎƛŜƴǘǎƪł Řŀǘŀ ȊƝǎƪłƴŀ Ȋ ǵŘŀƧǻ zdr. 
tƻƧƛǑǘŠƴƝ
1255 pac. na ŀƴǘƛŦƛōǊƻǘƛŎƪŞƭŞőōŠ 

662 pirfenidon
593 nintedanib

1255 bez ŀƴǘƛŦƛōǊƻǘƛŎƪŞƭŞőōȅ
(zde nezahrnuto)



Jin® idiopatick® interstici§ln² pneumonie:

±ƭŀǎǘƴƝ ŀǊŎƘƝǾ

RB/ILD a DIP

ÅbŜƳƻŎƛ ǾȅǾƻƭŀƴŞ ƪƻǳǌŜƴƝƳ
όαǇǊƻő ǎŜ ǘŜŘȅ ƻȊƴŀőǳƧƝ Ƨŀƪƻ ƛŘƛƻǇŀǘƛŎƪŞΚάύ

Å±ŜƭƳƛ ǇƻŘƻōƴŞΣ ȊƴŀőƴŞ ǇǌŜƪǊȅǾȅΣ ŀƭŜΥ

RB-ILD:
tǊŀƪǘƛŎƪȅ ǾȌŘȅ αƪǳǌłŎƪŞά
.ǊƻƴŎƘƻŎŜƴǘǊƛŎƪłdistribuce
Na HRCT jsou GGO a noduly

DIP:
!ǎƛ мл҈ ǳ ƴŜƪǳǌłƪǻ
5ƛŦǳȊƴƝ ŘƛǎǘǊƛōǳŎŜ
Tendence k eosinofilii
Formace ƎŜǊƳƛƴłƭƴƝŎƘcenter

DIP

ÅbƛŎ ǎŜ ƴŜŘŜǎƪǾŀƳǳƧŜΣ ƧŘŜ ƻ ǎƘƭǳƪȅ ŀƭǾŜƻƭłǊƴƝŎƘ ƳŀƪǊƻŦłƎǻ
Å±Šƪ Ǉǌƛ ŘƛŀƎƴƽȊŜΥ ол-60 let
ÅaǻȌŜ ōȇǘ ƪƻƳōƛƴƻǾŀƴŞ ǎ /Ihtb 
Å[ŞőōŀΥ ǇǌŜǎǘŀǘ ƪƻǳǌƛǘΣ ŜǾΦ ōǊƻƴŎƘƻŘƛƭŀǘŀőƴƝ ƭŞőōŀΣ ŜǾΦ Prednison
ÅtǊƻƎƴƽȊŀΥ ŘƻōǊł



Jin® idiopatick® interstici§ln² pneumonie:
[Lt όƭȅƳŦƻŎȅǘłǊƴƝ ƛƴǘŜǊǎǘƛŎƛłƭƴƝ ǇƴŜǳƳƻƴƛŜύ

Å{ƛƭƴł ŀǎƻŎƛŀŎŜ ǎ revmΦ ŎƘƻǊƻōŀƳƛΣ ƘƭŀǾƴŠ ǎ {ƧǀƎǊŜƴƴƻǾȇƳsyndromem
όαǇǊƻő ǎŜ ǘŜŘȅ ƻȊƴŀőǳƧŜ Ƨŀƪƻ ƛŘƛƻǇŀǘƛŎƪłΚάύ

ÅbŠƪŘȅ ŘƻǇǊƻǾłȊƝ /±L5 ŀ IL±
Å.ŜƴƛƎƴƝ ǇƻƭȅƪƭƻƴłƭƴƝproliferace B-ƭȅƳŦƻŎȅǘǻ ŀ ¢-ƭȅƳŦƻŎȅǘǻ ǎ ŀƪǳƳǳƭŀŎƝ Ǿ ŀƭǾŜƻƭŜŎƘ
ÅbŠƪŘȅ ŘƻǇǊƻǾłȊŜƴŞ ƎǊŀƴǳƭƻƳŀǘƽȊƻǳ όǇŀƪ ƴŀȊȇǾŀƴŞ D[L[5ύ
Å5ǳǑƴƻǎǘΣ ƪŀǑŜƭΣ ƴŠƪŘȅ ǎȅǎǘŞƳƻǾŞ ǇǌƝȊƴŀƪȅ όƘǳōƴǳǘƝΣ subfebrilie, artralgie)
ÅaƴƻƘƻőŜǘƴŞ ŎȅǎǘȅΣ ƴŜƻǎǘǊŞ nodulyŀ ŘǊƻōƴŞ DDh όƘƭŀǾƴŠ ǳ IL±Ҍύ

hōǊłȊŜƪ Ȋ LƴǘŜǊŀƪǘƛǾƴƝƘƻ ǿƻǊƪǎƘƻǇǳ αIw/¢ 
ŘƛŀƎƴƻǎǘƛƪŀ ǳ ƛƴǘŜǊǎǘƛŎƛłƭƴƝŎƘ ǇƭƛŎƴƝŎƘ ǇǊƻŎŜǎǻ ς
kazuistiky (2018), Lacina, tŀǘƭŜƧŎƘƻǾłΣ YƻőƻǾł

Å[ŞőōŀΥ 
- IƻŘƴŠ ȊłǾƛǎƝ ƴŀ ǇƻŘƪƭŀŘƻǾŞƳ ƻƴŜƳƻŎƴŠƴƝ
- tǌƛ ƛŘƛƻǇŀǘƛŎƪŞ [Lt ƭŞőƛǘ ƧŜƴ ǎȅƳǇǘƻƳŀǘƛŎƪŞ ŦƻǊƳȅΥ prednison(20-плƳƎκŘŜƴύ ŀ ǇƻǎǘǳǇƴŞ ǎƴƛȌƻǾłƴƝ



Jin® idiopatick® interstici§ln² pneumonie:
PPFE (ǇƭŜǳǊƻǇǳƭƳƻƴłƭƴƝŦƛōǊƻŜƭŀǎǘƽȊŀ)

ÅwŜǘƛƪǳƭłǊƴƝ ŀōƴƻǊƳŀƭƛǘȅΣ ǾƻǑǘƛƴŀ
Åbŀ ǊƻȊŘƝƭ ƻŘ ¦LtκLtC ŀƭŜ ǇǌŜŘŜǾǑƝƳ ǾŜ ǾǊŎƘƻƭŜŎƘ ǇƭƛŎ
ÅtǌŜŘƻȊŀŘƴŠ ȊǇƭƻǑǙǳƧŜ ƘǊǳŘƴƝƪ
Å½łǾŀȌƴŠƧǑƝ ƻǾƭƛǾƴŠƴƝ ƳŜŎƘŀƴƛƪȅ ŘȇŎƘłƴƝ ŀ ƴŀǊǳǑŜƴƝ ŀƭǾŜƻƭłǊƴƝ ǾŜƴǘƛƭŀŎŜ

- ½ ƳƴƻƘŀ ŀƭǾŜƻƭǻ ǎŜ αƴŜǾȅƳȇǾłά  /hнΣ ǘƧΦ Ҧ ƘȅǇŜǊƪŀǇƴƛŎƪŞǎŜƭƘłƴƝ
ÅaǻȌŜ ƪƻŜȄƛǎǘƻǾŀǘ ǎ ¦Lt ŀ b{Lt
ÅWǎƻǳ ȊƴłƳŞ ƪŀȊǳƛǎǘƛƪȅ ttC9 Ǉƻ ǘǊŀƴǎǇƭŀƴǘŀŎƛ ǇƭƛŎ
Å5ƛŀƎƴƻǎǘƛƪŀΥ /¢ ƴłƭŜȊ ŀ ǇƻȊƛǘƛǾƴƝ ōŀǊǾŜƴƝ ƴŀ Ŝƭŀǎǘƛƴ Ǿ ƻōƭŀǎǘŜŎƘ ǊŜǘƛƪǳƭŀŎƝ

hōǊłȊŜƪ Ȋ LƴǘŜǊŀƪǘƛǾƴƝƘƻ ǿƻǊƪǎƘƻǇǳ αIw/¢ 
ŘƛŀƎƴƻǎǘƛƪŀ ǳ ƛƴǘŜǊǎǘƛŎƛłƭƴƝŎƘ ǇƭƛŎƴƝŎƘ ǇǊƻŎŜǎǻ ς
kazuistiky (2018), Lacina, tŀǘƭŜƧŎƘƻǾłΣ YƻőƻǾł

Å[ŞőōŀΥ  bŜƧŘŜ ƻ ƘȅǇŜǊǇƭŀȊƛƛ ƪƻƭŀƎŜƴǳΣ ŀƭŜ ǇǌŜǾłȌƴŠ ŜƭŀǎǘƛƴƻǾȇŎƘ ǾƭłƪŜƴΦ 
- tj.: antifibrotikaƴŜŦǳƴƎǳƧƝ
- Ǿőŀǎ ƛƴŘƛƪƻǾŀǘ ƪ 55h¢ ŀ ƪ ǘǊŀƴǎǇƭŀƴǘŀŎƛ ǇƭƛŎ

ChuaF, DesaiSR, Nicholson AG, et al. PleuroparenchymalFibroelastosis. A Review
of Clinical, Radiological, and PathologicalCharacteristics. Ann AmThoracSoc. 
2019;16(11):1351-1359. 



Jin® idiopatick® interstici§ln² pneumonie:
!Lt όŀƪǳǘƴƝ ƛƴǘŜǊǎǘƛŎƛłƭƴƝ ǇƴŜǳƳƻƴƛŜύ

αǎȅƴŘǊƻƳ Hamman-Richά

Åakutn² idiopatick§ forma nekardi§ln²ho plicn²ho ed®mu

Åhistologicky obraz difuzn²ho poġk. alveolŢ (DAD)

Åobvykle splŔuje krit®ria ARDS

ÅnŊkdy nazĨv§no syndrom  Hamman-Rich. 

Å50-80% pac. um²r§ do 6 mŊs²cŢ

hōǊłȊŜƪ Ȋ LƴǘŜǊŀƪǘƛǾƴƝƘƻ ǿƻǊƪǎƘƻǇǳ αIw/¢ 
ŘƛŀƎƴƻǎǘƛƪŀ ǳ ƛƴǘŜǊǎǘƛŎƛłƭƴƝŎƘ ǇƭƛŎƴƝŎƘ ǇǊƻŎŜǎǻ ς
kazuistiky (2018), Lacina, tŀǘƭŜƧŎƘƻǾłΣ YƻőƻǾł

ǾƭŀǎǘƴƝ 
ŀǊŎƘƝǾ



/ht όƪǊȅǇǘƻƎŜƴƴƝ ƻǊƎŀƴƛȊǳƧƝŎƝ ǎŜ ǇƴŜǳƳƻƴƛŜύ

ÅOP = organizuj²c² se pneumonie

- Vzorec hojen² plicn²ho parenchymu

- Na podkladŊ rŢznĨch inzultŢ

(poinfekļn²ho, pol®kov®ho, poġkozen² autoprotil§tkoué)

- Je-li prim§rn² inzult nezn§mĨ (kryptogenn²), hovoŚ²me o COP

ǾƭŀǎǘƴƝ ŀǊŎƘƝǾ

tƻƧŜƳ α.hhtά ǎŜ ǳȌ ƴŜǇƻǳȌƝǾłόǇƻŘƻōƴŠ Ƨŀƪƻ ǎŜ ƴŜǇƻǳȌƝǾł αōǊƻƴŎƘƻǇƴŜǳƳƻƴƛŜάύ

Å Typicky 50-70 let
ÅwƻȊǾƻƧ ōŠƘŜƳ ǘȇŘƴǻ ŀȌ ƴŠƪƻƭƛƪŀ ƳŠǎƝŎǻ
Å9ȄŎŜǎƛǾƴƝ ǇǊƻƭƛŦŜǊŀŎŜ ƎǊŀƴǳƭŀőƴƝ ǘƪłƴŠ
ÅtƻǎǘƛȌŜƴƝ ŀƭǾŜƻƭǻ ŀ ǊŜǎǇƛǊŀőƴƝŎƘ ōǊƻƴŎƘƛƻƭǻ
ÅbŜǇǊƻŘǳƪǘƛǾƴƝ ƪŀǑŜƭ тн҈
Å5ǳǑƴƻǎǘ сс҈
Å Subfebrilie/ febrilie

[ŞőōŀΥ ǾŠǘǑƛƴƻǳPrednisonόƛƴƛŎƛłƭƴŠ пл-60mg)



b{Lt όƴŜǎǇŜŎƛŦƛŎƪł ƛƴǘŜǊǎǘƛŎƛłƭƴƝ ǇƴŜǳƳƻƴƛŜύ

н ǇƻŘǘȅǇȅΥ ŎŜƭǳƭłǊƴƝ όcNSIP) a ŦƛōǊƻǘƛŎƪł(fNSIP)

ÅőŀǎǘŞ ǳ ǇƻƭŞƪƻǾŞƘƻ ǇƻǎǘƛȌŜƴƝ
ÅőŀǎǘŞ ǳ ǊŜǾƳŀǘƻƭƻƎƛŎƪȇŎƘ ŎƘƻǊƻō

[ŞőōŀΥ 
-ƻŘǎǘǊŀƴŠƴƝ ŜȄǇƻȊƛŎŜ
- terapΦ ǘłǇłƴƝ όƴƛŎκƪƻǊǘƛƪƻƛŘȅκƪƻƳōƛƴƻǾŀƴł ƛƳǳƴƻǎǳǇǊŜǎŜύ
-ǳ ŦŜƴƻǘȅǇǳ ǇǊƻƎǊŜŘǳƧƝŎƝŎƘ ŦƛōǊƽȊ antifibrotikum

(nintedanib)

tƻŘƻōƴŠ Ƨŀƪƻ ǳ htκ/htΥ
-ƳǻȌŜ ōȇǘ ǎŜƪǳƴŘłǊƴƝnebo ǇǊƛƳłǊƴƝκƛŘƛƻǇŀǘƛŎƪł

cNSIP fNSIP

ǾƭŀǎǘƴƝ ŀǊŎƘƝǾ

ÅŘƻ ǊΦмффу ǎŜ ƴŜƻŘƭƛǑƻǾŀƭŀ ƻŘ LtC
Å u fNSIPƳƻȌƴȇ overlaps UIP/IPF

Rentgenologicky: 
-ōǳř ǇƻǇǎŀƴŞ Ƨŀƪƻ b{Lt όDDh ǇŜǊƛŦŜǊƴŠΣ ǾȅƴŜŎƘłƴƝ ƭŜƳǳύ
-ƴŜōƻ Ƨŀƪƻ αpossible/probable¦Ltά ŀ ŘƎΦ Řł ƘƛǎǘƻƭƻƎƛŜ

tǊƻƎƴƽȊŀΥ ǾŜƭƳƛ ȊłǾƛǎƭł ƻŘ ƛƴǘŜƴȊƛǘȅ fibrotizace



! ǘƻ ƧŜ ǾǑŜΦ
¦ŦŦΧ

ǇŀƭƛőƪƻǾƛǘŞ ǇǊǎǘȅΣ ŦȅȊƛƻƭƻƎƛŎƪŞ


