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Úvod
Idiopatická plicní fi bróza (IPF) je smrtícím one-

mocněním plic s prognózou stejnou jako bron-

chogenní karcinom. Jde o progredující idiopa-

tickou intersticiální pneumonii (IIP), která je 

charakterizována radiologickým a histopato-

logickým obrazem obvyklé intersticiální pneu-

monie (usual interstitial pneumonia – UIP). Po-

znání morfologického, a tím i radiologického 

obrazu IPF, se vyvíjí v čase ruku v ruce s po-

znáním patogeneze této nemoci a hlavně 

přesných zobrazovacích metod jako je počíta-

čová tomografie hrudníku s vysokou rozlišovací 

schopností (HRCT). Dříve v podstatě jakákoli fi b-

róza plic, kde nebyla zjištěna jiná příčina, byla 

hodnocena jako IPF a plicní bio psie byla pova-

žována za zlatý standard dia gnostiky. Názor se 

začal měnit v roce 2000, kdy se oddělila od IPF 

nová podjednotka IIP a bylo zároveň zjišťováno, 

že obraz UIP může mít více nemocí, nejen IPF, 

a že tedy histopatologická dia gnóza pravděpo-

dobně není zlatým grálem. V roce 2000 pak bylo 

publikováno doporučení ATS/ ERS/ JRS/ ALAT, 

které stanovilo kombinaci velkých a malých 

kritérií pro dia gnózu IPF [1]. Stále více se začíná 

hovořit o multidisciplinárním teamu (MDT) 

a jeho roli pro defi nitivní dia gnózu této nemoci. 

V roce 2011 vychází nové doporučení respi-

račních společností, které stanovuje histopa-

tologická kritéria pro defi nitivní a možnou dia-

gnózu IPF. Na základě kombinací kritérií pak 

určuje pravděpodobnost dia gnózy IPF. Také 

vylučuje bronchoalveolární laváž (BAL) z dia-

gnostických vyšetření jako nevhodnou a ne-

přínosnou a stanovuje, že pacienti s typickým 

klinickým obrazem IPF a radiologickým ob-

razem defi nitivní UIP nemusí podstoupit plicní 

bio psii. Radiologický nález se tak stává domi-

nantním pro dia gnózu [2]. Nicméně stále ne-

existuje léčba na základě evidence, používá 

se stále ještě trojkombinace kortikosteroidů, 

N-acetylcysteinu a azathioprinu na základě 

studie IFIGENIA s velmi slabými důkazy [3]. Již 

se ale objevují první pozitivní studie s pirfeni-

donem, které zcela mění situaci na poli léčby 

IPF. Trojkombinace padá na základě studie PAN-

THER a je prakticky odstavena jako silně ne-

doporučená. Po další úspěšné studii s antifi b-

rotikem, tentokrát nintedanibem, se v roce 

2015 objevuje první evidence-based léčebné 

doporučení pro IPF [4–7]. Nedokonalost do-

poručeného postupu dia gnostiky a léčby IPF 

je čím dál více evidentní, a proto vychází bez-

prostředně po novém návrhu klasifi kace IPF ra-

diologické Fleischnerovy společnosti doposud 

poslední mezinárodní dokument v roce 2018, 

který vyděluje z možné radiologické UIP ještě 

podskupinu pravděpodobné, u které nemusí 

být za určitých podmínek bio psie prováděna 

vůbec, a navíc se vrací do dia gnostiky i BAL [8,9]. 
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infekční agens, která způsobují opakované 

poškození výstelky plicních sklípků, vyúsťu-

jící v nekontrolovatelné a progredující jizvení. 

Z vyvolávajících faktorů, které způsobují léze 

alveolární výstelky, je důležité zmínit hlavně 

virové infekce, inhalaci organických a anor-

ganických prachů, kouření a také refl ux, který 

je v subklinické podobě přítomen až u 90 % 

pacientů s IPF. Ke spuštění fi broproliferativ-

ního hojení je pravděpodobně nezbytný ge-

netický podklad (multifaktoriální s genetickými 

polymorfi zmy genu pro mucin, surfaktan-

tové proteiny, telomerázy aj.) a senescence, 

neboť IPF nepozorujeme u jedinců mladších 

40 let [15–17].

Klinický obraz IPF
Na IPF musíme myslet v případě nově dete-

govaného IPP nejasného původu, u pacienta 

typicky staršího 60 let s poslechovým ná-

lezem inspiračních chrůpků bilaterálně ba-

zálně, s radiologickým obrazem (na skiagramu 

hrudníku a/ nebo HRCT) plicní fi brózy obou-

stranně. U mladších pacientů (40–60 let) se 

může obdobný klinicko-radiologický obraz 

objevit též, pak se může jednat i o familiární 

IPF. Typickým znakem IPF je progredující duš-

nost a u ně kte rých pacientů i kašel, pacienti 

ale mohou být v době dia gnózy i asympto-

matičtí, zvláště pak, je-li dia gnóza stano-

vena časně. I když je pro IPF typický pozvolný 

a plíživý nástup dušnosti a její pozvolná pro-

grese, u ně kte rých pacientů se vyskytnou 

epizody tzv. akutní exacerbace IPF charak-

terizované náhlým výrazným zhoršením 

dušnosti [7,9].

Fyzikální vyšetření
U 75 % pacientů se vyskytují fenotypové pro-

jevy jako jsou paličkovité prsty s nehty tvaru 

hodinového sklíčka a poslechový fenomén 

krepitu slyšitelný nad plicními bazemi.

Funkční vyšetření
Základem je vyšetření ventilace metodou spi-

rometrie a bodypletysmografie, difuzní ka-

pacity a vyšetření krevních plynů. V počátku 

může být u IPF ventilace i difuze v normě, po-

stupem času při fi brotizaci plicní tkáně dochází 

k poklesu difuzní kapacity, vitální kapacity (VC) 

a totální kapacity (TLC). Vzniká restrikční venti-

lační porucha a objevuje se obvykle hypoxe-

mická respirační insufi cience, zprvu pouze při 

zátěži, pak i klidová. Vyšetření plicních funkcí 

má význam hlavně pro sledování dynamiky 

poklesu VC a TLC pro stanovení prognózy 

Defi nice IPF
V novém doporučeném postupu pro dia gnózu 

je IPF defi nována jako specifi cká forma chro-

nické progredující fi brotizující intersticiální 

pneumonie nejasné etiologie. Objevuje se 

primárně u dospělých jedinců, postihuje 

pouze plíce a IPF je spojená s histopatolo-

gickým a/ nebo radiologickým obrazem UIP. 

Dia gnóza IPF vyžaduje vyloučení jiných forem 

intersticiálních pneumonií, zvláště ostatní idio-

patické intersticiální pneumonie, systémové 

nemoci pojiva (SNP) a intersticiální plicní pro-

cesy (IPP) vzniklé v příčinné souvislosti s expo-

zicí vlivům prostředí [9].

Epidemiologie IPF
Incidence IPF je odhadována mezi 

6,8 a 16,3/ 100 000 (v USA). Prevalence této 

nemoci je celosvětově udávána v rozmezí 

2–29/ 100 000, předpoklad prevalence vychá-

zející z údajů databáze zdravotního pojištění 

v USA je však ještě vyšší (14–42,7/ 100 000) [10]. 

IPF postihuje tedy asi 5 milionů lidí na celém 

světě. Epidemiologické studie, které se usku-

tečnili v ČR, odhadují incidenci IPF maximálně 

na 1/ 100 000, odhadovaná prevalence se dle 

údajů z registru IPF EMPIRE v ČR pohybuje 

mezi 5–6/ 100 000 [11,12]. IPF nemá dle prove-

dených výzkumů žádnou jednoznačnou geo-

grafi ckou, sociální a rasovou distribuci. Častěji 

postihuje muže než ženy. Obvykle se vysky-

tuje sporadicky, familiární případy jsou vzácné 

(5 %) [13]. Mortalita IPF je vysoká a kupříkladu 

v USA dosahuje 61,2 úmrtí / 1 000 000 oby-

vatel u mužů a 54,5/ 1 000 000 u žen. Příčinou 

smrti je nejčastěji progrese IPF (60 %), z dal-

ších příčin je pak zaznamenána nemoc ko-

ronárních tepen, plicní embolie a rakovina 

plic [14].

Etiopatogeneze IPF
Poznání etiopatogeneze IPF se dynamicky 

vyvíjí a spolu s tím se objevují stále nové te-

rapeutické cíle. Pravděpodobné je, že pod-

kladem nemoci je uniformní patologická 

odpověď plicní tkáně na různá infekční i ne-

UIP Pravděpo-

dobná UIP

Neurčený 

obraz

Alternativní dia gnóza

maximum 

změn 

subpleurálně 

a bazálně, 

častá 

heterogenní 

distribuce

maximum 

změn 

subpleurálně 

a bazálně, 

častá 

heterogenní 

distribuce

maximum 

změn sub-

pleurálně 

a bazálně

převládající distribuce

•  peribroncho vaskulární

•  perilymfatická

•  horní a/ nebo střední pole

retikulace retikulace diskrétní 

retikulace

•  cysty

•  rozsáhlé opacity mléčného skla 

•   rozsáhlá mikronodulace 

•   centrilobulární noduly

•  noduly

•   difuzní obraz mozaikovité per-

fuse a air-trapping

•  konsolidace

voština 

s nebo bez 

bronchiektázií

trakční bron-

chiektázie, 

bez voštiny

distribuce 

změn není 

typická pro 

určitou dg

jiné

•  pleurální plaky (azbestóza)

•  dilatovaný jícen (SNP)

•  distální klavikulární eroze (SNP – 

revmatoidní artritida)

•  extenzivní zvětšení lymfatických 

uzlin

•  pleurální výpotek nebo ztluš-

tění (SNP)

nepřítomnost 

změn neod-

povídajících 

UIP 

(viz 3. sloupec)

možnost mi-

nimálního 

zastoupení 

opacit mléč-

ného skla

možnost 

minimál-

ního zastou-

pení opacit 

mléčného 

skla, mož-

nost mírné 

distorze

UIP – obvyklá intersticiální pneumonie; SNP – systémové nemoci pojiva; dg – diagnóza

Tab. 1. Radiologický obraz UIP.
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plicní funkce, komorbidity). Případně MDT roz-

hodne o tom, zda a jaká plicní bio psie má být 

provedena. S výsledkem bio psie je pak dopo-

ručeno pacienta probrat ještě jednou v rámci 

MDT, hlavně když dia gnóza není defi nitivní ani 

s přihlédnutím k histopatologickému obrazu.

Dia gnostická kritéria IPF
1.  Vyloučení jiných příčin intersticiálních plic-

ních procesů (domácí a profesní expozice, 

systémové nemoci pojiva, léková toxicita).

2.  Přítomnost HRCT vzoru UIP u pacientů bez 

plicní bio psie (tab. 1).

3.  Specifi cké kombinace HRCT a histopatolo-

gického UIP vzorce u pacientů s plicní bio-

psií (tab. 3).

Dia gnostika a léčba IPF v ČR má probíhat 

dle doporučení Sekce IPP ČPFS v Centrech pro 

dia gnostiku a léčbu intersticiálních plicních 

procesů (Centra IPP), která jsou určena ČPFS 

a uznána i zdravotními pojišťovnami. Zna-

mená to nejenom záruku kvality dia gnostiky 

a péče, ale zároveň i možnost preskribce an-

tifi brotik, která jsou vázána na Centra IPP. Pa-

cient se suspektní IPF by měl tedy projít ně-

kte rým z Center IPP, aby byla určena správně 

dia gnóza a doporučen další léčebný postup.

Farmakologická léčba
Základem farmakologické léčby je antifi bro-

tická léčba.

Pirfenidon snižuje proliferaci fi broblastů 

a produkci s fi brózou asociovaných proteinů 

a cytokinů pravděpodobně inhibicí TGF-beta 

a destičkového růstového faktoru (platelet-de-

rived growth factor – PDGF), a to cestou blo-

šenosti s prováděním TBLC a s řešením případ-

ných komplikací.

Hlavním histopatologickým znakem UIP 

je časově heterogenní vzhled s obrazem lo-

žisek fi brózy a voštiny střídajícím obraz méně 

postižené nebo normální tkáně. Změny ob-

vykle postihují subpleurální oblasti a para-

septální parenchym. Zánět je většinou mini-

mální [9]. Diferenciální dia gnostika není široká 

a zahrnuje hlavně exogenní alergickou alveo-

litidu (EAA), SNP a pneumokoniózy. Ně kte ré 

bio psie mohou vykazovat obraz tzv. nekla-

sifi kovatelné fi brózy, pokud však neobsahují 

změny typické pro jinou dia gnózu (sarkoidózu, 

EAA, jiné), může být v případě typických kli-

nických a radiologických změn po konzultaci 

MDT nález hodnocen jako IPF (tab. 1 a obr. 2). 

Někdy nemusí být dia gnóza zcela jednoznačná 

a může být kupříkladu v plicních bio psiích 

z rozdílných plicních laloků nalezen obraz UIP 

v jednom laloku a fi brotické nespecifi cké in-

tersticiální pneumonie (NSIP) v druhém laloku. 

V tomto případě se jedná o diskordantní UIP, 

na rozdíl od konkordantní UIP, kde všechny 

vzorky odpovídají UIP. Klinický obraz i průběh 

jsou u obou těchto variant stejné a pokud je 

odpovídající klinický obraz, jedná se o IPF. 

Multidisciplinární tým
Pacienty s podezřením na IPF je doporučeno 

projednat v rámci MDT, a to optimálně před in-

dikací plicní bio psie. Je možné, že i u pacientů 

s pravděpodobnou UIP či neurčeným obrazem 

bude možno takto rozhodnout o fi nální dia-

gnóze, což může hrát výzanmnou úlohu ze-

jména v individuálních situacích, kdy nelze 

provést plicní bio psii (pokročilý věk, špatné 

nemoci a posouzení indikace transplantace 

plic a úhrad antifi brotické léčby. Vyšetření krev-

ních plynů má zejména význam v rámci kyslí-

kového testu pro indikaci dlouhodobé domácí 

oxygenoterapie (viz doporučené postupy na 

www.pneumologie.cz) [18]. Při indikaci mobil-

ního kyslíkového přístroje je pak nutné doplnit 

šestiminutový test chůzí. 

Radiologické vyšetření
Vnímání radiologického obrazu IPF, tedy UIP, 

se změnilo a tyto změny se odrazily jak v pu-

blikovaném vyjádření Fleischnerovy spo-

lečnosti, tak i v dia gnostickém doporučení 

ATS/ ERS/ JRS/ ALAT z roku 2018. Nové rozdě-

lení rozlišuje radiologické obrazy potenciálně 

kompatibilní s IPF na UIP, pravděpodobnou 

UIP, neurčený obraz a alternativní dia gnózu 

(tab. 1 a obr. 1) [4].

Bronchoalveolární laváž
BAL je cenným pomocným diferenciálně 

dia gnostickým nástrojem. Provedení BAL 

v době dia gnózy je indikované u každého 

pacienta s podezřením na IPF, který nemá 

obecné kontraindikace BAL, případně neod-

mítá BAL. Pro IPF je typické zmnožení gra-

nulocytů obvykle s malou příměsí eozino-

fi lů v tekutině získané BAL (BALTe), lymfocyty 

bývají zvýšeny minimálně. Pokud jsou lymfo-

cyty v BALTe zvýšeny nad 20 %, je nutné uva-

žovat o exogenním původu IPP, případně o IPP 

v rámci SNP, a to i pokud by radiologický obraz 

odpovídal UIP. 

Plicní bio psie
U pacientů s nově dia gnostikovaným IPP 

s klinickým obrazem kompatibilním s IPF 

a typickým radiologickým obrazem UIP, bez 

nálezu jiné etiologie IPP není plicní bio psie 

doporučena. U pacientů s radiologickým ob-

razem pravděpodobné UIP s typickým kli-

nickým obrazem a při vyloučení jiné etiologie 

onemocnění nepovažujeme též plicní bio-

psii za nutnou [8,9]. Plicní bio psie je doporu-

čena v případě neurčeného obrazu či pokud 

radiologický obraz odpovídá spíše alterna-

tivní dia gnóze. Plicní bio psii zvažujeme u kaž-

dého pacienta individuálně, i s ohledem na 

celkový stav pacienta a jeho plicní funkce. Bio-

psie lze provést chirurgicky nebo cestou trans-

bronchiální kryobio psie (transbronchial lung 

cryobio psy – TBLC) [19,20]. Kryobio psii jako 

alternativa chirurgické bio psie je doporučeno 

provádět pouze v centrech, která mají pří-

slušné personální i technické vybavení a zku-

Obr. 1. HRCT obraz (CT hrudníku s vysokou rozlišovací schopností) idiopatické plicní fi brózy.
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kády nukleární translokace proteinu SMAD. 

Klinická účinnost léčby pirfenidonem byla pro-

kázána v několika studiích, společné analýze 

multinárodních studií CAPACITY 004 a 006, 

japonské studii Shionogi (SP3) a následně ve 

studii ASCEND [5,6]. Pirfenidon významně 

snižuje rychlost poklesu plicních funkcí u pa-

cientů s IPF, navíc i prodlužuje vzdálenost ušlou 

při šestiminutovém testu chůze (6MWD) a sni-

žuje mortalitu ze všech příčin. Pirfenidon je 

hrazen z prostředků zdravotního pojištění pro 

nekouřící pacienty s IPF s VC mezi 50–90 % ná-

ležitých hodnot a TLC vyšší než 30 % náleži-

tých hodnot, a to v Centrech pro dia gnostiku 

a léčbu intersticiálních plicních procesů ČPFS 

(uvedeny na www.pneumologie.cz). Bohužel 

trvá omezení úhrady týkající se pacientů s po-

klesem plicních funkcí v 6měsíčních interva-

lech mezi jednotlivými měřením, kdy z úhrady 

vypadávají jedinci s poklesem VC > 10 % 

a TLC  > 15 % oproti předchozím hodnotám. 

Toto úhradové omezení odporuje medicíně 

založené na důkazech, neboť pacienti, jejichž 

plicní funkce klesají rychleji, se mohou po vy-

sazení antifi brotik ještě výrazněji zhoršit. Pa-

cienti indikovaní k léčbě pirfenidonem zaha-

jují 1.–7. den 3 × 1 kapslí po 267 mg, 8.–15. 

den pak zvyšují dávku na 3 × 2 kapsle a od 

16. dne pak užívají 3 × 3 kapsle (2 403 mg pir-

fenidonu/ den), při dobré toleranci je možný 

přechod na variantu 801 mg 1-1-1. Pacienti, 

kteří mají výrazné nežádoucí gastrointestinální 

účinky (obvykle nauzeu a nechutenství) mohou 

mít redukovanou dávku pirfenidonu na nej-

vyšší tolerovanou (kupříkladu 3 × 2 nebo pouze 

3 × 1 kapsle po 267 mg/ den). Také v případě fo-

tosenzitivní reakce či významné elevace trans-

amináz je zpravidla nutná přechodná redukce 

dávky léku či jeho úplné přechodné vysazení. 

Pacient musí být při zahájení léčby seznámen 

s rizikem fototoxicity léku a s nutností soustavné 

ochrany proti slunečnímu záření (celoročně 

krémy s vysokým ochranným faktorem, tzv. 

sun-blockery na nechráněná místa kůže, a po-

krývka hlavy a ochrana těla oděvem při riziku 

oslunění). Také musí vědět o gastrointestinál-

ních nežádoucích účincích, hlavně o nevolnosti 

a nechuti k jídlu a o možnosti snížit dávku léku 

při jejich výskytu. Musí být poučeni i o mož-

nosti poruchy funkce jater při léčbě pirfeni-

donem a nutnosti opakovaných odběrů krve 

v průběhu léčby s kontrolou jaterních testů. 

Vzhledem k tomu, že tabákový kouř je induk-

torem CYP1A2, čímž ovlivňuje významně far-

makokinetiku, a tím bio logickou dostupnost 

(expozici) pirfenidonu, pacienti léčení pirfe-

nidonem by neměli kouřit. Navíc nekouření 

je samo o sobě jednou z podmínek úhrady 

pirfenidonu v ČR (viz výše). Zvýšené opatr-

nosti je potřeba při současné léčbě léky sni-

žujícími aktivitu CYP1A2, kdy může dojít až 

k významné toxicitě pirfenidonu (např. fl uvo-

xamin, který je při léčbě pirfenidonem kon-

traindikován, chinolony). Naopak léky zvyšu-

jící aktivitu CYP1A2 mohou snižovat účinnost 

léčby pirfenidonem (rifampicin, omeprazol).

Nintedanib je dalším lékem, který je do-

stupný pro léčbu IPF v ČR. Jedná se o trikiná-

zový inhibitor – inhibice receptoru pro růs-

UIP Pravděpo-

dobná UIP

Neurčený 

obraz

Alternativní dia gnóza

významná 

fi bróza, dis-

torze plicní 

architek-

toniky+/ - 

voština se 

subpleu-

rální a pa-

raseptální 

distribucí

ně kte ré his-

tologické 

znaky ze 

sloupce 1, 

které spíše 

předpoklá-

dají UIP

fi bróza 

s nebo bez 

architekto-

nické dis-

torze, s rysy 

svědčícími

pro UIP 

v rámci 

jiných 

nemocí, tak 

pro dia gnózu 

jinou než UIP

rysy jiných histologických obrazů 

( tj. absence fi broblastických 

fokusů nebo volné fi brózy) ve 

všech bio psiích

nepravidelná 

distribuce 

fi brotických 

změn

histologické nálezy indikující jiné 

nemoci (exogenní alergická 

alveolitida, histiocytóza z langer-

hansových buněk, sarkoidóza, 

lymfangioleiomyomatóza)fi broblastické 

fokusy

nepřítom-

nost změn 

svědčících 

pro jinou 

dia gnózu 

nekteré rysy 

ze sloupce 1, 

ale i ně kte ré 

rysy svědčící 

pro 

alternativní 

dia gnózu
nepřítom-

nost změn 

svědčících 

pro jinou 

dia gnózu 

pouze 

voština

UIP – obvyklá intersticiální pneumonie; SNP – systémové nemoci pojiva

Tab. 2. Histopatologický obraz UIP.

Podezření na IPF Histopatologický obraz

UIP pravděpodobná  UIP neurčený obraz jiná diagnóza

HRCT obraz

UIP IPF IPF IPF diagnóza jiná než IPF

pravděpodobná  UIP IPF IPF IPF možná  diagnóza jiná než IPF

neurčený obraz IPF IPF možná diagnóza neurčena diagnóza jiná než IPF

jiná diagnóza IPF možná diagnóza jiná než IPF diagnóza jiná než IPF diagnóza jiná než IPF

IPF – idiopatická plicní fi bróza; UIP – obvyklá intersticiální pneumonie; HRCT – výpočetní tomografi e hrudníku s vysokou rozličovací schopností

Tab. 3. Kombinace radiologického a histopatologického obrazu v diagnostice IPF.
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tový faktor fi broblastů (fi broblast growth factor 

– FGF), vaskulární endoteliální růstový faktor 

(vascular endothelial growth factor – VEGF) 

a od destiček odvozený růstový faktor (platelet 

derived growth factor – PDGF), který v dávce 

150 mg 2× denně perorálně prokazatelně sni-

žuje pokles plicních funkcí u pacientů s IPF. 

Efektivita a bezpečnost nintedanibu v léčbě IPF 

byly prokázány ve dvou velkých studiích fáze 3 

INPULSIS-1 a INPULSIS-2, do kterých bylo zařa-

zeno 1 066 pacientů s IPF [21]. Nintedanib pro-

kázal v obou těchto studiích efektivitu vyjád-

řenou významnou redukcí poklesu VC a navíc 

v INPULSIS-2 i benefi t ve smyslu redukce počtu 

a doby do výskytu akutních exacerbací IPF. Nin-

tedanib je v ČR hrazen u pacientů s VC 50–90 % 

NH (normální hodnota) a TLC vyšší než 30 % NH.

I pro nintedanib platí ukončení úhrady léku při 

poklesu plicních funkcí tak jako pro pirfenidon. 

Lék je pro perorální užití, ve formě kapslí, užívá 

se 2 × 1 kapsle po 150 mg denně (přibližně 

v intervalu 12 hod). Při intoleranci je možné 

dávku snížit na 2 × 100 mg. Nejčastějšími ne-

žádoucími účinky léčby jsou průjmy a elevace 

jaterních enzymů. Frekvenci stolic lze snížit po-

dáním loperamidu. Při elevaci transamináz lze 

při významném vzestupu přechodně přerušit 

léčbu, častěji však postačí většinou přechodné 

snížení dávky na 2 × 100 mg denně. 

Klinické studie
Je doporučeno zařazovat pacienty s IPF do kli-

nických studií s novými léky, a to zejména ty, 

kteří nedosáhnou na kritéria úhrady antifi b-

rotické léčby, a i ty, kteří jsou již na léčbě anti-

fi brotiky a studijní lék je podáván jako lék při-

daný do kombinace.

Další léky
Ne všichni pacienti s IPF dosáhnou na anti-

fi brotickou léčbu dle kritérií úhrady, případně 

ji netolerují. I s ohledem na tento fakt se čle-

nové Sekce IPP dohodli na základě důkazů ze 

studie s N-acetylcysteinem, že je možné po-

dávat N-acetylcystein nemocným s IPF v dávce 

1 800 mg/ den p.o. v případě, že jsou vyšetřeny 

polymorfi zmy TOLLIP a nemocný má přítomen 

polymorfi zmus, který predikuje pozitivní efekt 

léku na pokles plicních funkcí [22].

Z léků je dále možno použít v rámci symp-

tomatické léčby dušnosti a kašle u IPF opiáty, 

systémové perorální kortikosteroid v nízké 

dávce a antitusika v obvyklých dávkách. Stran 

léčby inhibitory protonové pumpy, nebyla 

prokázána jejich efektivita na pokles plicních 

funkcí u IPF, a proto je tato léčba doporučena 

pouze u pacientů se symptomatickou refl uxní 

chorobou.

Nefarmakologická léčba
Dlouhodobá domácí oxygenoterapie je 

doporučena pro všechny pacienty s IPF s kli-

dovou hypoxemií, kteří splní kritéria ČPFS po 

přidělení přístroje.

Transplantace plic
Transplantace je pro vhodně vybrané pacienty 

s IPF rozhodně doporučena. Pětileté přežití po 

transplantaci plic u pacientů s IPF je odhado-

váno na 50–56 %. Transplantace plic u ade-

kvátně indikovaných pacientů s IPF snižuje 

významně riziko úmrtí v 5. roce po transplan-

taci. Navíc pacienti s IPF mají lepší dlouhodobé 

přežití po transplantaci plic než ti transplan-

tovaní pro jinou dia gnózu. Je nutné pacienta 

s IPF zvážit pro transplantační léčbu včas, aby 

byl dostatek času pro vyšetření před zařazením 

na čekací listinu.

Umělá plicní ventilace
Pacienti s IPF by při respiračním selhání způ-

sobeném IPF neměli být paušálně invazivně 

uměle ventilováni, ale tento způsob léčby 

může být vhodný pro ně kte ré selektované je-

dince. Mortalita při umělé plicní ventilaci (UPV) 

u pacientů s IPF je 96 %. Většinou pouze ti pa-

cienti, kteří mohou být transplantováni z ven-

tilátoru, mají z UPV profi t. V praxi to znamená, 

že by invazivní UPV měla být indikována pro 

zhoršení IPF s respiračním selháním pouze 

v případě nemocných, kteří jsou již zařazeni 

na čekací listině transplantace plic, nebo u kte-

rých existuje šance, že se podaří je urgentně 

zařadit k transplantaci plic. I tak je pravděpo-

dobnost úspěšné transplantace, a tudíž pře-

žití těchto pacientů, velmi malá.

Rehabilitace
Pacienti s IPF by měli být indikováni k plicní 

rehabilitaci ve většině případů. Jedna z mož-

ností, jak zlepšit kvalitu života pacienta, je zlep-

šení pacientovy funkční výkonnosti a zmír-

nění dušnosti. Rehabilitace musí být v případě 

IPF komplexní, zahrnující učení, poradu a be-

haviorální techniky ke zlepšení sebeobsluhy, 

redukci symptomů a optimalizaci funkční 

kapacity [23].

Léčba komplikací a komorbidit
Léčba akutní exacerbace IPP
Většina pacientů by měla být v době exa-

cerbace léčena systémovými kortikosteroidy 

a antibio tiky (podrobněji viz standard Akutní 

exacerbace IPP v Sekci pro intenzivní pneu-

mologii ČPFS) [24].

Léčba plicní hypertenze
U pacientů s IPF by plicní hypertenze neměla 

být paušálně léčena, nicméně u ně kte rých 

je vhodné tuto léčbu zvážit. Jedná se hlavně 

o pacienty s dysproporční plicní hypertenzí, 

která svou závažností neodpovídá rozsahu 

plicního postižení při IPF. Základním screen-

ingem plicní hypertenze u IPF je echokar-

diografie. Podezření na plicní hypertenzi 

však může vzejít již z funkčního vyšetření plic 

(poměr VC%NH/ TLC%NH > 1,8 – vysoká prav-

Obr. 2. Histopatologický obraz obvyklé in-
tersticiální pneumonie.

Faktory v době diagnózy

stupeň dušnosti

transfer faktor ≤ 40 % pred.

desaturace ≤ 88 % v průběhu 6MWT

rozsah voštiny na HRCT

plicní hypertenze

Longitudinální faktory

zhoršení dušnosti

snížení FVC o ≥ 10 % absolutních 

hodnot

snížení transfer faktoru o ≥ 15 % 

absolutních hodnot

zhoršení fi brózy na HRCT

IPF – idiopatická plicní fi bróza; HRCT – 

výpočetní tomografi e hrudníku s vyso-

kou rozličovací schopností; 6MWT – šes-

timinutový test chůzí; FVC – usilovná 

vitální kapacita

Tab. 4. Negativní prognostické faktory 
u pacientů s IPF.
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děpodobnost postižení plicní cirkulace), pří-

padně z vyšetření spiroergometrie a labo-

ratorního vyšetření (mozkový natriuretický 

peptid – BNP). Defi nitivně pak stanoví plicní 

arteriální hypertenzi pravostranná srdeční 

katetrizace.

Monitorace klinického průběhu 
onemocnění a sledování efektu 
léčby 
K monitorování klinického průběhu je dopo-

ručováno sledování symptomů, vyšetření plic-

ních funkcí a sledování progrese fi brózy na 

HRCT.

Pokud není známa jiná příčina, která by 

vedla ke zhoršení stavu, je nutno jakoukoliv 

příhodu z níže uvedených brát jako progresi 

IPF:

  progredující dušnost,

  progredující pokles VC oproti výchozí 

hodnotě,

  progredující pokles transfer faktoru oproti 

výchozí hodnotě,

  progrese plicní fi brózy na HRCT oproti vý-

chozímu stavu,

  akutní exacerbace,

  smrt na respirační selhání.

V současné době je jako progrese onemoc-

nění označován pokles celkového objemu 

vzduchu, který umí pacient vydechnout (FVC) 

o 10 % absolutních hodnot a pokles transfer 

faktoru o 15 % absolutních hodnot. Interval 

sledování je doporučen 3–6měsíční, spočívá 

ve funkčním (spirometrie, transfer faktor, krevní 

plyny) a klinickém vyšetření pacienta, HRCT 

hrudníku není třeba zhotovovat při každé 

z těchto kontrol, pokud nedojde k významné 

změně klinického obrazu a funkčních para-

metrů. Pokud máme však podezření na tzv. 

akutní exacerbaci IPF, je provedení HRCT hrud-

níku na prvním místě. V případě podezření na 

infekci či nádor v terénu IPF jsou další vyšet-

řovací postupy včetně radiologického vyšet-

ření samozřejmostí.

Staging a prognóza
Rozsah nemoci a závažnost funkčního posti-

žení v době dia gnózy je mezi jednotlivými pa-

cienty s IPF značně variabilní. Je to dáno jednak 

odlišným stupněm vnímání obtíží u jednotli-

vých nemocných a pak také stupněm pově-

domí lékařské veřejnosti o této nemoci. Stran 

prognózy je nutné identifi kovat pacienty s vy-

sokým rizikem úmrtí v následujících 2 letech, 

aby mohlo být u těchto nemocných včas zvá-

ženo zařazení na čekací listinu transplantace 

plic (tab. 4).

Kompozitní skórovací systémy
Pro určení závažnosti postižení při IPF byl vy-

tvořen Kompozitní fyziologický index (Com-

posite Physiologic Index), který využívá 

hodnot FVC, FEV1 (objem úsilného výdechu 

za 1 s) a transfer faktoru k předpovědi rozsahu 

nemoci na HRCT. Je silnějším prediktivním fak-

torem než jednotlivé funkční parametry a do-

konce než jiné složené indexy, jako je CRP 

(clinical-radiographic-physiological scoring 

system), vč. jeho nových variant. Klinické užití 

kompozitních systémů však není rozšířeno 

a jejich užitečnost pro klinickou praxi je zatím 

nejasná [25].

Biomarkery v séru a BALTe
Zatím neexistuje dostatek údajů pro užiteč-

nost bio markerů v klinickém sledování IPF, 

nicméně ně kte rá pracoviště již bio markery 

používají, hlavně pro předpověď prognózy 

pacienta a monitoraci rizika vzniku akutního 

zhoršení.

Krebs von den Lungen-6 (KL-6) patřící mezi 

muciny je produkován regenerujícími pneu-

mocyty II. typu a je zvýšen v séru a BALTe u pa-

cientů s IPF. Jeho hodnota koreluje s mortalitou 

pacientů s IPF. Také sérové hladiny surfaktanto-

vých proteinů A a C (SP-A,C), chemokin CCL-18,

BNP a matrix metaloproteináza 7 (MMP-7) 

mohou mít prediktivní hodnotu pro přežití 

u těchto pacientů. Z buněčných parametrů 

mohou být cirkulující fi brocyty v periferní krvi 

negativním prognostickým faktorem pro krát-

kodobé přežití u pacientů s IPF. Nicméně ru-

tinně tyto markery nelze doporučit pro sledo-

vání a léčebná rozhodnutí u pacientů s IPF [26].
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