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IDIOPATICKA PLICNT FIBROZA — JAK MUZE POMOCI PRAKTICKY LEKAR

Idiopaticka plicni fibréza - jak muze pomoci
prakticky lékar

MUDFr. Martina Sterclova, Ph.D.
Pneumologicka klinika 2. LF UK a FN Motol, Praha
Pneumologicka klinika 1. LF UK a Thomayerovy nemocnice, Praha

Idiopaticka plicni fibréza je fatélni plicni onemocnéni, jehoz diagnostika a lécba s sebou nese fadu uskali. Prakticky lékai maze
svym proaktivnim pfistupem vyznamné ovlivnit ¢asné stanoveni diagnézy - zékladem je nepodceriovat obtize pacienta a ne-
mocné s pfiznaky budicimi suspekci na onemocnéni dychaciho traktu vysetfit auskulta¢né. Podili se na komplexnim pfistupu
k nemocnému, maze byt ndpomocen s diagnostikou a managementem vedlejsich Ucinkl 1écby. Sehrava podstatnou ulohu pfi
zajisténi paliativni terapie a mlze pacientovi a jeho blizkym pomoci vyrovnat se se zdvaznou diagnézou.
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Idiopathic pulmonary fibrosis: how a general practitioner can help

Idiopathic pulmonary fibrosis is a fatal lung disease whose diagnosis and treatment present a number of pitfalls. Using a pro-
active approach, the general practitioner (GP) can significantly affect early determination of diagnosis — it is essential not to
underestimate the patient’s complaints and to examine those with signs and symptoms suggestive of respiratory tract disease
by auscultation. The GP is involved in the comprehensive approach to the patient, being able to aid in diagnosing and managing
side effects of the treatment. The GP plays a substantial role in providing palliative care and can help the patient and their loved

ones cope with the serious condition.
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Uvod

Idiopaticka plicni fibréza (IPF) je vazné
onemocnéni provazené progresivnim jizve-
nim plicni tkdné. Postihuje obvykle osoby
stfedniho a starSiho véku, spiSe muze a spise
ty, ktefi v minulosti koufili nebo i jesté kufaky
jsou (1). Projevy onemocnéni byvaji zpocétku
nenapadné, pacientem (a nékdy bohuzel i lé-
kafem) byvaji bagatelizovany. Zatimco paci-
ent pficita dusnost pfi chiizi do schodd véku
aranni kasel byvalému kufackému navyku,
onemocnéni v ¢ase progreduje a plicni tkan
se méni v nefunkéni jizvy.

Jizevnaté postizeni plicni tkdné nenivratné,
neni k dispozici lék, ktery by dokazal proces jiz-
veni vratit a obnovit plvodni strukturu paren-

chymu. Lécba ale dokaze proces jizvenizpomalit
a vyrazné zlepsit perspektivu nemocného. Cim
dfive je zahdjena, tim lepsi jsou jeji vysledky.
V soucasné dobé je tedy kladen na prvnim misté
dliraz na ¢asnou diagnostiku IPF (2).

Prakticky Iékar a ¢asna
diagnostika idiopatické
plicni fibrozy

To, co rozhoduje o osudu pacienta, je mi-
mo jiné Sife diferencidlné diagnostické roz-
vahy jeho osetfujiciho |ékarfe. Pokud se na
praktického lékare obrati tficetileta pacientka
s kaslem trvajicim tyden, méla by byt rozvaha
jind, nez kdyz tak ucini sedmdesatilety muz
s anamnézou pulro¢ni progredujici ndmahové

dusnosti. Je témér jisté, ze vétsina sedmde-
satiletych dusnych pacientt IPF netrpi, ale
pokud se diferencialni diagnoza, kterou lékar
vyslovi, nebude ubirat smérem mozného plic-
niho onemocnéni, mize dojit ke znacnému
zpozdéni ve stanoveni spravné diagnozy.
Priznaky, které IPF nejcastéji provazi, za-
hrnuji v pocatcich onemocnéni ndmahovou
dusnost a kasel po ranu (3). Nezfidka pacient
sdéluje, ze prodélal ,respiracni infekt”, nékdy
s teplotami, nékdy bez nich, byl 1é¢en antibio-
tiky, ale navzdory tomu kasel a dudnost pre-
trvavaly. V téchto pfipadech je pro pacienty
rozhodujici kontrola u praktického lékare po
odeznéniinfektu a fyzikalni vysetreni. Vyseti-
li 1ékar pacienta dobre auskultacné, v pripadé
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Obr. 1. Zadopredni skiagram hrudniku pacien-
ta s idiopatickou plicni fibrézou (Sipka: retikulace
v dolnich plicnich polich); muz, 78 let, byvaly kurdk,
k vysetreni pneumologem odesldn pro ndmahovou
dusnost nekardidlIni etiologie

Obr. 2. Pocitacovd tomografie s vysokou rozliso-
vacf schopnosti u nemocného s idiopatickou plic-
ni fibrézou (Sipka: subpleurdlné a bazdlné patrné
zesileni sept); muz, 63 let, byvaly kurdk, k vysetreni
pneumologem odesldn pro dlouhodoby kasel

Obr. 3. Pocitacovd tomografie s vysokou rozli-
Sovaci schopnosti u nemocného s idiopatickou
plicni fibrézou (Sipka: vostina); muz, 63 let, byvaly

kurdk, k vysetfeni pneumologem odesldn pro dlou-
hodoby kasel

IPF zachyti minimalné nad plicnimi bazemi

krepitus. Je pravda, Ze tento fenomén nékdy
vede k tomu, Ze jsou pacientovi predepsdna
dalsi antibiotika — scénar , byl jsem lécen tre-
mi druhy antibiotik, pak probéhl skiagram
hrudniku a pak jsem byl odeslan k plicnimu
specialistovi”, neni Uplné vyjimecny.

OMOCI PRAKTICKY LEKAR

Cesta nemocnych, u kterych se onemoc-
néni projevi na prvnim misté ndmahovou
dusnosti, je komplikovanéjsi (4). Vzhledem
k véku pacientll (obvykla manifestace po 50.
roce véku, nej¢astéji kolem 70 let) byva vcelku
logicky na prvnim misté zvazovana néktera
z Castéjsich chorob - u kufakl to muze byt
chronicka obstrukéni plicni nemoc (CHOPN),
dale ischemicka choroba srde¢ni nebo obezi-
ta. VSechny tyto choroby jsou v populaci ne-
sporné castéjsi nez IPF, pacientovialei v téch-
to pfipadech pomUze dusledné auskultacni
vysetieni. Rozlisit chripky a krepitus maze
byt nékdy nesnadné, i tak Ize ale doporucit,
aby se v pfipadé auskulta¢niho nélezu nad
plicnimi bazemi |ékal pacientovi skute¢né
vsestranné vénoval.

Dalsi pfiznakem, které muize IPF (alei jina
plicni nebo kardiovaskuldrni onemocnéni)
provazet, jsou pali¢kovité prsty a nehty tva-
rd hodinovych skli¢ek. Tento nélez ale vede
pacienty do ambulance jejich lékait skutecné
vzacné.

Shrnuti: Nebagatelizovat obtize pacientd.
Pacient s dusnosti a kaslem by mél byt vzdy
vysetien auskulta¢né! Pokud ma prakticky
lékaf podezieni, ze obtize pacienta jsou zpU-
sobeny onemocnénim respira¢niho systému,
mél by pacienta smérovat k vysetieni pneu-

mologem.

Prakticky Iékar a pacient
s diagnostikovanou
idiopatickou plicni fibrézou

Pacienti s podezienim na IPF (to obvykle
vyslovi az pneumolog po doplnéni pocitacové
tomografie hrudniku s vysokou rozlisovaci
schopnosti (HRCT)) by méli byt referovani do
Centra pro diagnostiku a l1é¢bu intersticidlnich
plicnich procest (IPP) k dovysetieni, posouze-
ni nalezG mezioborovym tymem, stanoveni
diagnézy a uréeni dalsiho lé¢ebného postu-
pu (obrazky 1, 2, 3) (seznam center na www.
pneumologie.cz - odborné sekce, sekce pro
intersticidlni plicni procesy).

Pokud ma pacient diagnostikovanou IPF
a splnuje podminky Uhrady antifibrotické lé¢-
by, je zahdjena terapie jednim z dvou indiko-
vanych Iécivych pfipravkd - nintedanibem
nebo pirfenidonem (5). Zahdjeni antifibrotické
|é¢by ovéem neznamena, Ze centrum prebira

pacienta do péce kompletné a bude nadale
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zajistovat Ié¢bu chorob, které s IPF nesouvisi.
Rada pacient(i ma dal3i pfidruzena onemoc-
néni, a ne vzdy se nutné musi jednat o choro-
by, k jejichZ 1é¢bé je tieba specialista. Kontroly
v centru probihaji v tfimési¢nich intervalech
a z kapacitnich divodi obvykle neni mozné,
aby nemocny viechny zdravotni komplikace,
které jej po stanoveni diagnézy IPF postihnou,
fesil s Iékafem centra. Pacient tedy nadale zd-
stava jak v péci praktického lékare, tak v péci
specialistq, je-li tato nutna.

Tak jako vétsina 1€k, i antifibrotika maji
kromé nesporného benefitu na preZiti ne-
mocnych nezadouci Uc¢inky a lékové interakce
(6). Je tfeba vénovat jim pozornost a pfipadné
nasazeni nové medikace konzultovat s kli-
nickym farmakologem. Co se nezddoucich
ucinkl tyka, obé dvé uzivana antifibrotika
mohou mit nezddouci dopad na funkci jater,
proto jsou u vSsech nemocnych vyzadovany
kontroly jaternich testl zpocatku jednou za
mésic. Pokud zdstavaji jaterni testy po prv-
nich tfech mésicich l1é¢by v normé, dalsi kon-
troly by mély probihat ¢tvrtletné. Zejména
z pocatku lé¢by se lékar centra ¢asto obraci
na praktického Iékare s prosbou o provedeni
kontrolnich odbérd - dojezdova vzdalenost
do centra pro nékteré pacienty je vice nez
100 km a odbér v misté bydlisté mize byt
o mnoho komfortnéjsi.

Mezi dalsi specifické vedlejsi Gcinky antifi-
brotik patii prdjem (u nemocnych uzivajicich
nintedanib) a fototoxicita (u nemocnych uzi-
vajicich pirfenidon). Management prdjmu ob-
vykle zahrnuje jak dietni opatfeni, tak podavani
loperamidu. U pacientt 1é¢enych pirfenidonem
je doporuceno neslunit se, pokozku osetfovat
krémem s UV faktorem 50 a v dUsledku téchto
opatfeni muze dojit k rozvoji hypovitamindzy
D (7).

Shrnuti: Mit prehled o svych pacientech.
V této fazi péce o pacienta je nezbytné nutné,
aby mél prakticky lékaf prehled, jakou medi-
kaci a pro¢ jeho pacient uziva a jak probiha

|é¢ba tohoto vazného onemocnéni.

Prakticky lékar a paliativni Ié¢ba

Jak bylo zminéno vyse, navzdory nespor-
nym pokrokdm v 1é¢bé IPF zdstava tato cho-
roba nevylécitelnd. Medikace zpomali pokles
plicnich funkci, ale nemoc obvykle nezastavi
Uplné. Pozdné diagnostikovani pacienti nema-
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ji k antifibrotické 1é¢bé vibec pfistup, stejné
jako pacienti, ktefi nadale koufi. Uhrada lé&by
je omezena plicnimi funkcemi pacienta, a to
bohuzel jak shora (usilovna vitalni kapacita
(FVC) kandidata antifibrotické 1écby s IPF musi
byt mensi nez 90 % ocekavané hodnoty), tak
zdola (FVC nesmi byt nizsi nez 50 % oc¢ekavané
hodnoty a transferfaktor (TLco) nizsi nez 30 %
ocekdvané hodnoty.

Pribéh nemoci mUze v ¢ase oscilovat.
Vidame jak pacienty s dlouhodobé stabilni-
mi plicnimi funkcemi a minimalnim poklesem
v Case pii lé¢bé, tak nemocné s akutnimi exa-
cerbacemi onemocnéni (8). Akutni exacerba-
ce IPF je udalost spojena s 80% mortalitou,
nikdy nedosahne zpét na svoje plicni funkce
pied udalosti.

Paliativni péce, zamétena na komfort paci-
enta, by méla navazovat prakticky na stanove-
ni diagnézy a méla by byt komplexni (9). Cast
zajisti centrum — napf. doporuceni lazeriské
lé¢by vystavuje nemocnému obvykle [ékar
centra, vyplnéni Navrhu na lazenskou |1é¢bu je
pakjiz zcela v kompetenci praktického lékare.
Kyslikovou lé¢bu v indikovanych piipadech
doporucuje také |ékar centra — prakticky Iékar
by si ale mél byt védom skutecnosti, Ze paci-
ent na kysliku by mél byt v pfipadé nutnosti
vysetfen pfednostné, pfenosné systémy maji
preci jen omezenou kapacitu, a ne u vsech
nemocnych jsou indikovany.

Na pacienta s IPF je tfeba nahlizet jako
na imunokompromitovanou osobu. | kdyz
neni podavéana imunosupresni ¢i cytotoxicka
|é¢ba, onemocnéni samotné narusuje vyrazné
obranou funkci plic. Pacient s IPF mize byt
vnimavéjsi k respirac¢nim infekcim a respiracni
infekce mohou nezddoucim zplsobem ovliv-

novat prdbéh IPF. Je vhodné s nemocnym
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probrat v tomto ohledu i ockovani — doporucit
Ize minimalné vakcinu proti chtipce a vakcinu
proti pneumokokdm.

Dalsim dulezitym aspektem je feseni zdra-
votné-socidlni problematiky. Vétsina pacientt
s IPF nema predstavu, co mohou narokovat
a kde, ¢i na koho se s feSenim problematiky
v misté bydlisté obratit. Pfikladem je napf.
zadost o prikaz osoby se zdravotnim posti-
zenim nebo zajisténi odetfovatelské sluzby
nebo domdci zdravotni péce, je-li vdaném
regionu dostupna. | zde je prakticky |ékaf ne-
zastupitelnou osobou, protoze mé obvykle
informace o dostupnosti konkrétniho typu
sluzeb v misté bydlisté pacienta.

Cast nemocnych s IPF mize byt kandidaty
plicni transplantace — do Transplanta¢niho
centra FN Motol jsou referovani Centrem pro
IPP. Vzhledem k tomu, Ze k posouzeni, zda
by nemocny mohl byt vhodnym kandidatem
plicni transplantace, je obvykle tfeba fada
vysetieni, mGze vyplynout potieba nékteré
z nich fesit v misté bydlisté, kde je s dostup-
nosti vysetfeni opét nejlépe obeznamen prak-
ticky |ékaf nemocného.

Shrnuti: Mezioborova spolupréce je za-
klad. Jelikoz kurativni Ié¢ba IPF zndma neni,
je cilem dostupnych moznosti udrzet dobrou
kvalitu zivota pacienta.

Stejné jako pro jiné vdzné nemocné i pro
pacienty s IPF pfedstavuje jejich choroba vy-
raznou psychickou zatéz. O zavaznosti své-
ho stavu jsou informovani v Centru, sami si
mohou vyhledat informace prostfednictvim
fady médii. Ani lékar Centra nema predstavu,
jak bude u konkrétniho nemocného choroba
probihat. Nemocny je tedy zatizen informa-
ci o smrtelné chorobé, oviem bez jakékoliv
jistoty, co se pribéhu nemoci tyka. Kazdy se
s témito informacemi vyrovnava jinak, cas-
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to se setkdvadme i se zménou chovani celé
rodiny nemocného. | proto je nutné védét,
s jakou diagnézou je nemocny na speciali-
zovaném pracovisti Ié¢en a mit zakladni pre-
hled. Pacienti, ktefi maji dlivéru v praktického
lékare, se na néj mohou obracet s zadostmi
o vysvétleni situace. Pacient, ktery doposud
vystupoval klidné a rozvazné, mize byt pod-
rdzdény, plactivy, slovné agresivni nebo dep-
resivni. Vsechny tyto reakce maji svaj diivod

amohou se v ¢ase ménit.

Zaver

Z uvedeného vyplyva jedno zasadni po-
selstvi - prakticky lékaf hraje jednu z hlavnich
uloh od stanoveni diagnézy, po celou dobu
péce o pacienta s IPF. Svym aktivnim pfistu-
pem a diferencialné diagnostickou rozvahou
maze ovlivnit dalsi pacientovu zZivotni pout,
feceno zcela bez nadsazky. Prakticky |ékar
by mél byt tim, na koho se pacient v pfipadé
potizi obraci jako prvni, ten, ktery ma k dis-
pozici viechny udaje o prabéhu dosavadnich
onemocnéni. | v situaci, kdy je nemocnému
diagnostikovano relativné vzacné onemoc-
néni a je predan do péce specializovaného
centra, nadale zUstava registrovan praktic-
kym lékafem, ktery se do zna¢né miry mulze
podilet na péci. Neni chybou se v pfipadé
nejasnosti obrétit pfimo na |ékare Centra pro
diagnostiku a lé¢bu IPP, naopak je chybou
nemit komplexni prehled o zdravotnim stavu
pacienta. Totéz plati samoziejmé i pro |ékare
Center - je s vyhodou znét praktického lé-
kare pacienta, aby v pfipadé potieby mohla
byt rozvinuta oboustranna komunikace. Cil
specializovanych pracovist, ambulantnich
specialistl i praktickych lékart by mél byt
identicky - zajiSténi dobré péce o nemocné,
ktefi ji potrebuiji.
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