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Co by se pneumologovi stat nemélo aneb stdle
jesteé casty konec IPF pacientii v Cechdch

MUDr. Martina Sterclova, Ph.D., prof. MUDr. Martina Vasakova, Ph.D.
Pneumologicka klinika 1. LF UK a Thomayerovy nemocnice, Praha

Idiopaticka plicni fibréza (IPF) je zavazné Iécitelné 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 dalsiho dovy3etfeni 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. Déle je
diskutovana moznost Iékafli a pacient zasahnout do priibéhu IPF, zejména s ohledem na ¢asnou diagnostiku a Iécbu.
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This should not happen to respiratory specialist - unfortunate end of IPF story in Czech Republic

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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Uvod

Idiopatickd plicni fibréza je zavazné lécitelné
plicni onemocnéni. Ve skupiné idiopatickych
intersticidlnich pneumonif je nejcastéjsi nozo-
logickou jednotkou s projevy zahrnujicimi po-
stupneé progredujici ndmahovou dusnost, kasel
a Unavu. Navzdory tomu, Ze nize popisovany
pripad se odehral na poc¢atku roku 2014, v dobé,
kdy je v rdmci CR dostupnd diagnostika a lé¢ba
IPF, plsobf pfibéh nemocného dojmem, Ze mél
zcela raritnf a nezndmou chorobu, s nedostup-
nou lé¢bou a zahadnymi pfiznaky.

Kazuistika

Osmdesétisestilety pacient byl pfijat na
nase pracovisté prekladem z interniho oddé-
leni, pro podezfeni na kardiorespirani selha-
ni na podkladé sepse. Nemocny mél zndmou
anamnézu arteridIni hypertenze a aterosklerézy,
kterd se projevila v roce 2006 ischemickou cévni
mozkovou piithodou s frustni pravostrannou
hemiparézou a pro kterou byla nemocnému
vroce 2011 provedena endarterektomie arteria
carotis interna vlevo. V roce 2000 absolvoval
implantaci totaInf endoprotézy kycelnfho kloubu
nejprve vlevo, pak i vpravo. Rekonvalescence
byla komplikovéna rozvojem plicni embolie.
Nasledné mu byl diagnostikovan intersticial-
ni plicnf proces (IPP) (obrazek 1), dle dostupné
dokumentace s retikulonodulacemi bilateralné
subpleurdiné bazalné dle pocitacové tomogra-

fie hrudniku (HRCT), radiologem byl nalez od
pocatku hodnocen jako velmi suspektni IPF,
v Case progredujici. Aniz by byl jakkoliv blize
dovysetien ¢i konzultovan, byl sledovén pneu-
mologem v misté bydlisté. Protoze kaslal, byl
mu predepisovan beklometazon. Nemocny byl
celozivotnim nekufakem, plvodnim povolanim
ucitel télocviku, nyni 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 malo pravdépodobny.
Dlouhodobé medikace nemocného zahrno-
vala betablokator, blokator kalciového kanalu,
inhibitor angiotenzin konvertujictho enzymu,
klickové diuretikum, spironolakton a inhibitor
protonové pumpy. V minulosti se u néj objevila
alergicka reakce po poziti ofechl a po inhala-
ci budesonidu, projevy zahrnovaly vyraznéjsi
exantém v podpaZi.

Stav pacienta se zhorsil ze dne na den 14
dni pred prekladem na nase pracovisté — obje-
vily se silné bolesti v kycli a horecka 38,7 °C. Pfi
vysetren( |ékafem byla zjisténa fibrilace sini ne-
znamého stéff, kardiomegalie a vysoké hodnoty
d-dimer0. Byl tedy pfijat na jednotku intenzivni
péce a byl doplnén ventila¢né perfuznf sken,
ktery neprokdzal plicni embolii. Echokardiografie
zobrazila dilataci obou sini, normdalni velikost
komor a normdlni ejekeni frakci, vady chlop-
ni nebo zkrat nebyly detekovany. V prabéhu
hospitalizace doslo k vzestupu zanétlivych pa-

Obrdzek 1. Skiagram hrudniku nemocného pred
propuknutim akutni exacerbace idiopatické plicni
fibrozy
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rametrd (ze vstupni hodnoty CRP 10mg/I na
125mg/l) a rozvoji rendini insuficience ne zcela
jasné etiologie. Ultrazvukové vysetieni bficha
neprokazalo patologicky proces v této oblasti,
pfi CT vysetfeni bfficha a malé panve byl odhalen
v pravé glutedini krajiné Utvar tukové denzity
o velikosti 82x 33 mm s infiltraci. Pro dalsi pro-
gresi respira¢ni insuficience byl po 14 dnech
hospitalizace dojednan pfeklad na Jednotku
intenzivni péce naseho pracovisté pro septicky
stav nejasné etiologie s kardiorespiracnim selha-
nim (obrazek 2). Pfi pfijeti byl nemocny schva-
ceny, dusny, s respira¢ni insuficienci (saturace
86 % pfi aplikaci 3 1 O2/min). Objektivné domi-
noval krepitus pfi obou plicnich bazich, prosaky
dolnich koncetin perimaleoldrné, palickovité
prsty nemél. Byla zahdjena neinvazivni podpo-
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ra ventilace a kombinovana antibioticka lécba
(cefalosporin 3. generace, kotrimoxazol, fluko-
nazol, metronidazol). Doplnéné HRCT vysetfeni
prokézalo v obou plicich symetrické rozséhlé
zény opacit mlé¢ného skla a maximem v dol-
nich lalocich, kde byl az obraz konzolidace plicnf
tkané (obrazky 3, 4). Prokazan byl téz nevelky
oboustranny fluidothorax. Byla vyzadana starsf
CT dokumentace pacienta a po porovnani na-
lez¥ s pfihlédnutim k prdbéhu onemocnéni byl
aktudlnf stav zhodnocen jako respiracni selhanf
na podkladé akutni exacerbace IPF. Nemocnému
byly podany systémové kortikosteroidy (1 mg/
kg/den). Navzdory Ié¢bé a neinvazivni ventila¢ni
podpore vsak nemocny Sesty den po pfijeti na
nase pracovisté umird za ptiznakd hyperkapnic-
ké respira¢ni insuficience.

Diskuze
Péce o nemocné s IPF zaznamenala v po-

slednich letech vyznamny pferod - stéle se jed-

na o nevylécitelné velmi zadvazné onemocnéni
nejasné etiologie, jehoz hlavnim projevem je
fibrotické prestavba plicniho parenchymu (1). To,
co se zménilo, je lécitelnost a pravdépodobné

i mortalita léCenych pacientd s IPF.

Progndza nemocnych s touto diagnézou
zavisi pravdépodobné na fadé faktord, z nichz
nékteré nemdzeme ovlivnit. Napt. riziko roz-
voje akutni exacerbace je vyssi u nemocnych,
ktefi nikdy nekoufili, stejné tak nelze ovlivnit
genetické pozadf nemocnych, vliv exogennich
faktor( z okolniho prostredi nebo starnuti (2).
To, co vétdina z nés ovlivnit dokéze, je ¢asna
diagnostika a nasmérovani pacienta do péce
Centra pro diagnostiku a l|écbu intersticial-
nich plicnich procest ke zvézenf Iécebnych
moznosti.

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

1. Neznalost lékare — dusnost a kasel, kterymi
se obvykle IPF manifestuje, jsou pfricitany
jinému onemocnéni, ¢asto chronické ob-
strukénf plicni nemoci nebo kardidlnimu
onemocnéni. Podle praci nékterych autord
je prdmérna doba mezi objevenim se symp-
tom0 a stanovenim diagnézy u nemocnych
s IPF jeden rok (3). Krepitus je zaménovan
s chrdpky jako s pfiznakem levostranné kar-
didlniinsuficience.

2. Podcenéni pfiznakl pacientem — nemocny
vaha, nez pro obtize vyhledd Iékare. Dusnost
pricitd véku a nadvaze, kasel koufeni. Svoje
obtize bagatelizuje a k Iékafi pfichazi s po-
krocilym postizenim, nezfidka po rozvaoji
respira¢ni insuficience.

3. Podcenéni IPF samotné |ékafem i pacien-
tem - je tifeba si uvédomit a informovat
v patficném smyslu nemocného, ze IPF je
velice zavazné onemocnéni. Pét let po sta-
noveni diagnoézy preziva kolem 37 % ne-
mocnych, progndéza IPF je velice obdobna
jako u bronchogenniho karcinomu, kde by
si 0 zadvaznosti onemocnéni nikdo nedovolil
pochybovat (4).V pfipadé IPF je zcela chybny
pristup ,pockdme a uvidime” — pokud usi-
lovnad vitalni kapacita pacienta s IPF klesne
0 10% v ¢asovém horizontu 6 mésic, ros-
te pravdépodobnost mortality pétkrat (5).
V soucasné dobé dostupné antifibrotické
léky sice dokazi onemocnénizpomalit nebo
zastavit, ale nedokazi navratit plicni tkani jeji
pavodni strukturu (6). Je tedy raciondlnf 1é¢-
bu zahajovat jiz v dobé, kdy obtize nemoc-
ného jsou relativné nevyznamné. Dusnost
a kasel podminéné fibrotickymi zménami
plicni tkdné léc¢ebné ovlivnit nedokazeme.

Nenf pochyb o tom, Ze diferencidlni diagnos-
tika 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
akucinné lé¢bé, eventudlné s moznosti zafazeni
do klinickych studif, do rehabilitacnich program(
nebo u neékterych kandidéatt do transplantacni-
ho programu.

IPF je od roku 2011 v CR Ié¢itelnou choro-
bou - nejprve byl v CR v rdmci programu na
jméno pacienta k dispozici pirfenidon, ktery
by mél dle vysledkd klinickych studii zpomalit
pokles plicnich funkci u nemocnych s mirnou
a stfedné tézkou formou IPF. Od roku 2014 je
lék hrazen z prostredkd zdravotniho pojisténi
a je indikovan u vybrané skupiny nemocnych
s IPF. Zaroven je od roku 2015 podle dopo-
ru¢enych postupt ERS/ATS/JRS/ALAT noveé
pirfenidon doporucen jako vhodné lé¢ba
u vybrané skupiny nemocnych (conditional
recommendation for use) (7). Od roku 2014 byl
Vv rdmci programu na jméno pacienta k dispo-
zici nintedanib, od roku 2015 byl pacientsky
program ukoncen, nebot 1ék byl registrovan
v Evropské unii a po schvélenf Uhrady lécby
reviznim |ékafem zdravotni pojistovny paci-
enta je u vybrané skupiny nemocnych mozné
docilit jeho dovoz do CR na mimoradny dovoz.
Ve vySe zminénych doporucenych postupech
se objevuje stejné doporucenf jako u pirfeni-
donu - Ize jej zvazit k [é¢bé u vybrané skupiny
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Obrdzek 2. Skiagram hrudniku pfi pfijeti nemoc-
ného na Pneumologickou kliniku Thomayerovy
nemocnice

Obrdzek 3. Pocitacovd tomografie hrudniku
s vysokou rozliSovaci schopnosti — konzolidace
plicni tkdné bazalné

Obrdzek 4. Koronarn{ rekonstrukce pocitacové
tomografie hrudniku s vysokou rozlisovaci schopnosti

nemocnych (conditional recommendation
for use). Nintedanib dle vysledkd studif téz
zpomaluje u vybrané skupiny nemocnych
pokles plicnich funkci v ¢ase (8).

Zaveér

IPF je tfeba povazovat za velice zavazné,
smrtici onemocnén, které zhorsuje nemocnym
kvalitu Zivota a vyrazné jej zkracuje. Pribéh
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nemoci je variabilni a nepfedvidatelny. U £asti
pacientl klesaji plicni funkce zvolna, u ¢as-
ti rychleji, u ¢asti pacientd zaznamendvame
v prabéhu onemocnéni skokové poklesy plic-
nich funkci, tzv. akutni exacerbace. Mortalita
akutnich exacerbaci se pohybuje kolem 75 %,
vétdina prezivéich pacientl nikdy nenabude
zpét takovych plicnich funkci, jaké méli pred
rozvojem exacerbace (9). Casnou diagnosti-
kou a lé¢bou antifibrotiky Ize pribéh choroby
modifikovat a pravdépodobné i prodlouzit
prezivani a zlepsit kvalitu zivota nemocnych
s touto chorobou. Prognoéza nasich nemocnych
tak z vétsf ¢asti zavisi na znalostech a aktivnim
pristupu jejich |ékare.
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