Idiopaticka plicni fibroza

Jedna se o difuzni, primarné fibrotizujici plicni proces.

Idiopaticka plicni

Patogeneze fibréza

Pravd&podobné se jedna o uniformni patologickou odpovéd plicni tkdné e e
na infekéni i neinfekéni agens. Tato zplsobuji poskozeni vystelky alveold,
a tak vyustuji v progredujici a nekontrolovatelné jizveni. Zanétlivé reakce
jako takovéa se mlze vyskytnout az sekundarné.

Epidemiologie

= Pacienti jsou nejcastéji ve véku mezi 40 a 70 lety.

= Incidence u Zen je 7,4/100 000 a u muz{ 10,7/100 000.

= Vyskytuje se sporadicky, je stejné rozSifena ve vSech lokalitach,
familiadrni pfipady jsou vzacné.

= Onemocnéni je prakticky nelécitelné, i pri adekvatni 1é¢bé obvykle
preziti nepresahuje 3-5 let.
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Obrazek A ukazuje zdravy plicni

Klinicky obraz
cky obra parenchym. Na obrazku B vidime

= Zacatek - protrahovany neproduktivni kasel s v ¢ase se zhor3ujici idleie) 7 (GRS CERE AT @ S
namahovou dusnosti, Unava, Ubytek na vaze, tachypnoe; poctu alveoli
= na bazich plic pozdné inspirac¢ni krepitus podobny rozepinani Rizikové koufeni,
suchého zipu'*/; faktory systémové nemoci

= posléze vznika chronickd hypoxie s cyanézou.
= U 2/3 pacientl se vyskytuji pali¢kovité prsty s nehty ve tvaru
hodinového sklicka.

pojiva
Klasifikace a odkazy

= Obraz CHOPN bez obstrukéni vady, v pozdéjsi fazi restrik¢ni MKN J84.1 (https://mkn
poskozeni plic - snizeni FVC. 10.uzis.cz/prohlize
= Pfes typicky vlekly postupné se zhorsujici pribéh se u nékterych c/)84.1)

pacientd mohou vyskytnou akutni exacerbace:
= nahlé klinické zhorsent;
= pokles plicnich funkcf;
= radiologicky obraz tzv. mlé¢ného skla (svédci pro alveolitidu).

MeSH ID D011658 (https://
www.medvik.cz/b
mc/link.do?id=D01

1658)
Diagnostika OMIM 188500 (https://o

mim.org/entry/188
Zde jsou rozhodujici HRCT a typicky klinicky nalez, pokud jsou vylouceny 500)

systémové choroby pojiva a exogenni pric¢ina, neni nutna biopsie. MedlinePlus 000069 (https://m

= HRCT obraz plic: plicni fibréza s obrazem vostinaté plice v bazich edlineplus.gov/enc
plic a minimalni okrsky aktivnich zmén. y/article/000069.ht

= Histologie z plicni biopsie. m)

= U pacientl neschopnych podstoupit chirurgickou biopsii musime Medscape 301226 (https:/e

vystacit s RTG obrazem a bronchoskopii.

= RTG: zmnozend plicni kresba aZ retikulace - vostinovita plice.

= Funkéni vySetreni: restriktivni ventilacni porucha, porucha plicni
poddajnosti.

medicine.medscap
e.com/article/3012
26-overview)

Terapie

® Protizanétlivé a imunosupresivni Iéky jsou malo Ucinné, protoze
hlavnim patologickym mechanismem je zde patologickd
fibroprodukce, dnes se tedy v 1é¢bé nepouzivaiji.

= Pirfenidong#, - inhibuje fibrézu, indikovan u pacientl s FVC 50-80%.
Dévkovani 3x3cps - celkové 2403 mg.

= Nintedanibg#, - inhibitor tyrozinkinazy na VEGFR, FGFR a PDGFR

= Casné alveoldrni léze: N-acetylcystein 3krat 600 mg
(antioxidacni pldsobeni).

= Akutni exacerbace: vysoké davky kortikoid@, antikoagula¢ni Ié¢ba
a antibiotika. Jako prevence exacerbaci se podéavaji PPI (blokdtory
protonové pumpy).

= Pokrocila onemocnéni s hypoxemii: dlouhodoba domaci
oxygenoterapie a zvazeni transplantace plic.

= Kortikoidy v dlouhodobé terapii jsou neefektivni, protoze fibrotizace neni navozena zanétlivou reakci.[213114]

HRCT plicni fibrézy
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Souhrnné video

Idiopaticka plicni fibréza (video v angliciting)

Odkazy

7 va s

Souvisejici clanky

= Chronickd onemocnéni plic
= [ntersticidlni plicni procesy
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