
Idiopatická pľúcna fibróza (IPF) a progredujúca pľúcna fibróza (PPF) u 
dospelých iná než IPF. Aktualizované odporúčania ATS/ERS/JRS/ALAT.(1)  

  
V máji 2022 boli publikované inovované odporúčania Americkej hrudnej spoločnosti/ 
Európskej respiračnej spoločnosti/ Japonskej respiračnej spoločnosti/Latinskoamerickej 
hrudnej spoločnosti ohľadom diagnostiky a liečby idiopatickej pľúcnej fibrózy (IPF) a 
progredujúcej pľúcnej fibrózy (PPF) u dospelých inej než IPF, ktoré nadväzujú na skoršie 
odporúčania publikované v roku 2018.   

Tieto odporúčania rozširujú možnosti histologickej verifikácie ochorenia pomocou 
transbronchiálnych krybiopsií pľúc, zaujímajú stanovisko k liečbe antacidami a antirefluxnej 
chirurgickej liečby u pacientov s IPF, genetickému testovaniu, určujú diagnostické kritéria  
pre progredujúcu pľúcnu fibrózu (PPF) inú než IPF a pojednávajú o vhodnosti antifibrotickej 
liečby (nintedanib, pirfenidon) u pacientov s PPF.  

Idiopatická pľúcna fibróza je chronická fibrotizujúca intersticiálna pneumónia neznámej 
etiológie, ktorá je spojená s rádiologickými a histotologickými črtami obvyklej intersticiálnej 
pneumónie (UIP). Ochorenie sa vyskytuje najmä u starších dospelých a je charakterizované 
progresívnym zhoršovaním dýchania, poklesom pľúcnych funkcií a zlou prognózou.  

Diagnostika idiopatickej pľúcnej fibrózy (IPF)  

Na základe HRCT pľúc sa rozlišuje obraz typický pre UIP, možný, neurčitý a obraz, ktorý svedčí 
skôr pre inú, alternatívnu diagnózu. V rámci diagnostiky IPF je v nových odporúčaniach 
navrhnuté zlúčiť HRCT obraz typickej a možnej UIP do jednej skupiny.  
Dôvodom je, že na základe publikovaných prác rastie sila dôkazov, že  typický  a možný obraz 
UIP na HRCT má rovnaký klinický priebeh a prognózu, pravdepodobnosť histologického 
potvrdenia UIP u možnej UIP je 80% - 85% a preto výrazne klesá potreba histologickej 
verifikácie ochorenia nielen u typickej UIP, ale rovnako aj u možnej UIP (obrázok č. 1, 2).  

Transbronchiálne kryobiopsie pľúc (TBKP) v diagnostike intersticiálnych pľúcnych ochorení  

Transbronchiálne kryobiopsie pľúc je možné použiť za účelom histologickej verifikácie 
intersticiálneho pľúcneho ochorenia s neurčitým obrazom na HRCT pľúc v centrách, ktoré 
majú skúsenosti s danou invazívnou diagnostickou metódou. Diagnostická výťažnosť TBKP sa 
u intersticiálnych pľúcnych ochorení pohybuje od 77%  až k 85% ak sú odobrané tri alebo viac 
vzoriek. Nevýhodou je, že u TBKP väčšinou chýba zachytená subpleurálna oblasť, kde 
napríklad u IPF je najviac patologických zmien a je pravdepodobné, že pomocou tejto 
techniky a multidisciplinárneho konsenzu sa diagnostikuje skôr možná UIP. Najčastejšou 
komplikáciou TBKP je pneumothorax (cca 9%) a krvácanie rôznej intenzity (cca 30%). Za 
kontraindikáciu ako chirurgickej biopsie pľúc, tak aj TBKP sa považuje pokročilejšie ochorenie 
so závažným funkčným zhoršením (FVC < 50%, DLCO < 35%), stredne ťažkou až ťažkou 
pľúcnou hypertenziou (systolický tlak v pulmonálnej artérii > 40 mm Hg ), výrazná hypoxémia 
(PaO2 < 55 - 60 mm Hg), hypokoagulačný stav.  



Genetické testovanie bioptických vzoriek pľúc za účelom diagnostiky UIP u pacientov s 
neurčitým typom intersticiálnej pľúcnej fibrózy  

Výbor, ktorý tieto inovované odporúčania publikoval nevydal jednoznačné stanovisko za , ale 
ani proti genetickému testovaniu za účelom diagnostiky intersticiálnych pľúcnych ochorení. 
Sú potrebné ďalšie štúdie.  

Medikamentózna a chirurgická liečba gastroezofageálneho refluxu (GER) u pacientov s IPF  

Táto liečba nie je odporúčaná u pacientov s IPF za účelom zlepšenia respiračných 
symptómov, ale je odporúčaná u pacientov s IPF a zároveň so symptomatickým 
gastroezofageálnym refluxom za účelom liečby refluxu. Dôvodom je, že publikové štúdie 
nepreukázali efekt antacíd, inhibítorov protónovej pumpy alebo chirurgickej liečby GER na 
spomalenie progresie IPF alebo zníženie mortality.   

Diagnostika a liečba progredujúcej pľúcnej fibrózy  (PPF) inej než IPF u dospelých pacientov  

Definícia PPF  

Za PPF sa považuje intersticiálne pľúcne ochorenie známej alebo neznámej etiológie, iné než 
IPF, ktoré má rádiologické známky pľúcnej fibrózy a sú splnené najmenej dve kritériá z troch 
navrhovaných, ktoré sa udiali za posledný rok sledovania pacienta (obrázok č. 3, 4).  

Tieto kritériá sú:  

1. zhoršenie respiračných symptómov (vystupňovanie dýchavice)  
2. zhoršenie funkcie pľúc (funkčné vyšetrenie pľúc)  
3. rádiologický dôkaz progresie ochorenia (HRCT pľúc)  

  

Za zhoršenie funkcie pľúc sa považuje:  

1. Absolútny pokles FVC ≥ 5% za posledný rok  
2. Absolútny pokles DLCO (korekcia podľa hemoglobinu) ≥ 10% za posledný rok  

  

Liečba idiopatickej pľúcnej fibrózy (IPF) a progredujúcej pľúcnej fibrózy (PPF) inej než IPF  

Antifibrotická liečba (nintedanib, pifernidon) je v súčasnosti jedinou liečbou indikovanou na 
terapiu IPF (obrázok č. 5).  

Nintedanib je podmienečne odporúčaný na liečbu aj PPF,  inej než IPF, po zlyhaní 
štandardnej liečby ochorenia. Štandardná liečba závisí od typu intersticiálneho pľúcneho 
ochorenia, vo veľkej väčšine prípadov ide o imunosupresívnu liečbu.   

Zároveň výbor odporúča realizovať ďalšie štúdie ohľadom efektivity a bezpečnosti podávania 
nintedanibu u špecifikých podtypov PPF, iných než IPF.  

  



  
Dôvod:  

V štúdii INBUILD u pacientov s rôznymi podtypmi PPF, dokázal nintedanib znížiť 2.3 násobne 
riziko progresie ochorenia alebo akútnej exacerbácie  oproti placebu u pacientov s typickým 
obrazom UIP na HRCT, ale bez signifikatného zlepšenia u pacientov s nie UIP obrazom na 
HRCT pľúc. Nintedanib dokázal síce znížiť pokles FVC u pacientov s PPF v súvislosti so 
základným systémovým ochorením spojiva, fibrotickou  nešpecifickou intersticiálnou 
pneumóniou (NSIP) alebo u pneumokonióz, nedošlo však k signifikantnému rozdielu v 
progresii ochorenia alebo výskytu akútnej exacerbácie pre akýkoľvek podtyp PPF. Medzi 
pacientami s fibrotickou hyperesenzitívnou pneumonitídou (HP), sarkoidózou, 
neklasifikovanou pľúcnou fibrózou nedošlo ani k významnému spomaleniu poklesu FVC 
oproti placebu za sledované obdobie jedného roka. Dôvodom mohlo byť aj pomerne malé 
zastúpenie pacientov s pľúcnou fibrózou ako manifestáciou systémového ochorenia spojiva, 
fibrotickou NSIP, HP, sarkoidózou, s pneumokoniózami a neklasifikovanou pľúcnou fibrózou. 
Rovnako sa nezaznamenal podstatný rozdiel v mortalite oproti placebu.  

  

Pirfenidon  

Odporúčaný je ďalší výskum ohľadom efektivity a bezpečnosti pirfenidonu v liečbe pacientov 
s PPF inej než IPF, vrátane špecifických podtypov PPF .  

  

Dôvod:  

Zatiaľ boli publikové výsledky len dvoch randomizovaných štúdií pacientov s PPF, ktorí boli 
liečení pirfenidonom. Jedna štúdia s neklasifikovanou pľúcnou fibrózou obsahovala 253 
pacientov a efekt pirfenidonu bol porovnávaný s placebom počas 24 týždňov sledovania. V 
druhej štúdii RELIEF bolo efekt pirfenidonu skúmaný oproti placebu na vzorke 127 pacientov 
počas 48 týždňov. Išlo o pacientov s chronickou HP, pľúcnou fibrózou ako prejav 
systémového ochorenia spojiva, NSIP a azbestózou. Štúdia však bola ukončená predčasne 
pre nedostatočný nábor pacientov. V štúdiach pirfenidon signifikantne nedokázal znížiť 
pokles pľúcnych funkcií, predĺžiť obdobie bez progresie choroby a nemal ani žiaden vplyv na 
mortalitu.   
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Prílohy  

Obrázok č. 1: Diagnostika IPF (1)  

  

  

  
MDD multidisciplinárne posúdenie  

†BAL sa môže vykonať pred MDD u niektorých pacientov  v skúsených centrách  

‡Transbronchiálna kryobiopsia pľúc (TBLC) môže byť uprednostňovaná pred chirurgickou 
pľúcnou biopsiou (SLB) v centrách s príslušnou odbornosťou a/alebo v niektorých 
populáciách pacientov.  

  

  

  

  

  



  

Obrázok č. 2: Rozdelenie vzoru UIP na HRCT pľúc (1)  

  



Obrázok č. 3: Definícia PPF (1)  

  

  

  
  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  



Obrázok č. 4: Rozdelenie intersticiálnych pľúcnych ochorení iných než IPF  

  

  
*Výbor uznáva, že eozinofilná pneumónia neznámej príčiny nebola zahrnutá do klasifikácie  
IIP  

†Myoziơda zahŕňa PM/DM/anƟsyntetázový syndróm, ktorý môže byť amyopaƟcký  

‡Hoci sa uznáva, že intersƟciálna choroba pľúc (RBILD) respiračnej bronchioliơdy je dôsledok 
vystavenia cigaretovému dymu prakticky u všetkých pacientov s RBILD, RBILD a 
deskvamatívna intersticiálna pneumónia (DIP) často koexistujú.  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  



  

  

Obrázok č. 5: Liečba pacientov s IPF (1)  

  

  
  

  


