ldiopaticka plucna fibroza (IPF), zriedkava forma chro-
nickej progredujucej fibrotizujucej intersticialne] pne-
umonie, ma prevazne neznamu etioldgiu a zodpove-
da radiologickému ako aj histopatologickému obrazu
beZznej intersticidlnej pneumonie (UIP). Na zaklade v
minulosti chybajlcej jednotnej definicie tohto ochore-
nia ako aj pomerne velkych rozdielov v rdamci skimanej
populacie sU Udaje o incidencii a prevalencii znacne
nejednotné. Predpokladand prevalencia IPF obnasa
2-29 pripadov na 100000 osbb vSeobecnej populacie'.
Ochorenie sa prejavuje prevazne u 0sdb okolo 60. roku
zivota, ¢o je dovodom, preco sa predovsetkym u pa-
cientov s neobjasnenou chronickou zatazovou dycha-
vicou od Sestdesiateho roku zZivota musi mysliet na IPF.
Muzi su postinnuti ¢astejsie ako Zeny, navysSe plati Uzky
vztah medzi fajcenim a IPF2

Restrikéna porucha

KedZe zatazova dychova nedostatoc¢nost je rovnako aj
hlavnym priznakom ¢oraz castejSej chronickej obstruk-
¢nej choroby plic (CHOCHP), da sa restriktivne ocho-
renie lahko prehliadnut alebo sa da zamenit s CHOCHP.
Na rozdiel od CHOCHP je IPF lokalizovana v dolnych
plicnych lalokoch, takze stetoskop sa ma pri vysSetre-
Nni a pri stanoveni diagndzy pouzit v spodne] oblasti
hrudnika. Dalsimi klinickymi priznakmi je suchy kasel a
obojstranny bazalne vyrazny zvuk otvarania suchého
zipsu priinspiriu (Obr. 1). Posledny uvedeny priznak sa
vyskytuje u viac ako 80% zo vSetkych IPF pacientov a

Obr. 1: Typické klinické priznaky IPF
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je veducim faktorom vcéasného rozpoznania ochorenia.
Okrem toho dochadza predovsetkym v neskorsich sta-
diach ochorenia k plicnej hypertenzii (stredny plucny
tlak > 25 mmHG v pokoji) a u 30 az 50 % vsetkych
pacientov s IPF na zdklade znizenej saturacie kyslika k
palickovitym prstom.

Predpokladom pre urcenie diagndzy je vylucenie ostat-
nych idiopatickych intersticidlnych plicnych ochoreni
(LD) v suvislosti s liekmi, systémovymi ochoreniami
ako aj znecistenim zivotného prostredia, predovsetkym
s ohladom na exogénnu alergicku alveolitidu, kolage-
ndzu a pneumokonidzy napr. pri expozicii azbestu?s.

Kritérid HRCT pre typicku IPF

Pre jednoznac¢nu diagndzu je potrebné predlozit radio-
logické, histopatologické ako aj klinické ddkazy. Najdo-
lezitejsSim radiologickym diagnostickym nastrojom je
pocitacova tomografia s vysokym rozlisenim (HRCT),
pricom vyznamnou charakteristikou su retikuldrne
zhrubnutia ako aj vyrazne ohranic¢ené pritomné tvary
medovych plastov, ktoré sa vyskytuju ¢asto spolocne
s trakénymi bronchiektazami' (Obr. 2). U pacientov bez
chirurgickej biopsie pluc je potrebné pre diagndzu IPF
pomocou HRCT vysetrenia zistit obraz UIP. V pripade
chirurgickej biopsie plic sa diagndza zaklada na Spe-
cifickych kombinacidch obrazov zistenych na HRCT
a potvrdenych pomocou biopsie.

Obr. 2: HRCT obrazy UIP
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Obr.3.: Diagnosticky algoritmus
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Upravené podla: Behr J et al, Pneumologie 2013; 67:87 - 111

PredovsSetkym od individualnej klinickej situacie zavisi,
¢i sa oSetrujuci tim rozhodne pre chirurgicku biopsiu,
pretoze hlavne v neskorsich stadiach ochorenia mdzu
jej rizikd prevladdat nad potrebou istoty diagnodzy IPF.
Aby sa dalo zlepsit vcasné zistenie a aby sa predis-
lo zdmene ochorenia s inym plucnym ochorenim, je
potrebné radioldgov informovat o podozreni na IPF,
aby mohol radioldg cielene vyhladavat charakteristic-
ké priznaky IPF pomocou HRCT. Histopatologicky sa
prejavuju fibrotické Useky s obrazom medovych plas-
tov a zjazvenymi zmenami, ktoré sa striedaju s menej
postinnutymi oblastami prevazne v subpleurdlnom ako
aj v paraseptalnom parenchyme. Ak je pritomny hlavne
obraz mlie¢neho skla, profuznych mikronodularnych
zmien, difuzneho obrazu mozaiky v troch alebo viace-
rych lalokoch, nahromadenia v bronchopulmonarnych
segmentoch ako aj vysoko, stredne lokalizovana alebo
peribronchovaskularna predominancia, vtedy mozno
vylucit IPF?. Obrazok 3 zobrazuje diagnosticky algo-
ritmus pri podozreni na IPF.

Spontdanny priebeh ochorenia

Priebeh ochorenia je charakteristicky rozlicnymi spon-
tannymi prejavmi (stabilny stav, pomalad alebo rych-
la progresia, akutne zhorsenie z ddvodu sekundarnej
komplikacie alebo z neznamych pri¢in) a u viac ako po-
lovice pacientov vedie z dévodu respiracného zlyhania
a subeznych komorbidit po troch az styroch rokoch od
stanovenia diagnodzy ku smrti. Priemerny medziroény
pokles FVC je 150 - 200 ml?, prietokova krivka je vy-
znamne zUzena, vydychova kapacita v prvej sekunde
(FEV)) a Usilna vydychova kapacita (FVC) su redukova-
né. V priebehu roka sa az u 14% vsetkych pacientov s
IPF vyskytne akutna respiracna dekompenzacia. Ak to

nepoukazuje na ziadnu pri¢inu, ani na srdcovu nedo-
stato¢nost, plicnu embdliu ani pneumotorax, pouka-
zUje to na pritomnost akutnej exacerbacie IPF. Okrem
neznamych pricin su priznakmi akutnej exacerbacie
aj hypoxémia, vyskyt dyspnoe v priebehu poslednych
Styroch tyzdnov ako aj horucka a zhorsenie kasla?
Akutne exacerbacie sa mdzu vyskytovat kedykolvek
a u viac ako 50% vsetkych postihnutych pacientov sa
koncia smrtou alebo zhorsenim celkového stavu?

V sU¢asnosti sa na spomalenie progresie ochorenia po-
uzivaju lieky tzv. antifibrotika.

Fakty

e Z dévodu Ciastocne sa prekryvajucich
priznakov (obmedzené plucne funkcie,
exacerbacie, emfyzém, zatazové dyspnoe)
sa predovsetkym vcasna IPF ¢asto zamiena
s CHOCHP.

o Castymi priznakmi IPF su suchy kasel,
palickovité prsty ako aj obojstranny bazalny
krepitus pripominajuci ,,otvaranie suchého
zipsu®, ktory sa vyskytuje u viac ako 80%
vSetkych pacientov s IPF a ktory je jasne
pocutelny pri vySetreni stetoskopom
v dolnej oblasti hrudnika.

e Ro6ntgenova snimka hrudnika je na
stanovenie diagnézy menej vhodna ako
HRCT. NajdolezitejSimi znakmi na HRCT
su retikuldrne zhrubnutia, trakéné
bronchiektazie a jasne ohrani¢eny obraz
medovych plastov, ktory sa vyskytuje
prevazne subpleuralne.

¢ Jednoznac¢nd diagndza predpoklada
vylucenie ostatnych znamych pricin ILD
(lieky, systémové ochorenia, znecistenie
zivotného prostredia), pricom pacientov
je potrebné vysetrit predovsetkym na
moznu chronicku exogénnu alergicku
alveolitidu, ktora méze zastriet IPF.
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