
Progredujúce fibrotizujúce intersticiálne pľúcne ochorenia 
 
Úvod 
 
Progredujúce fibrotizujúce intersticiálne pľúcne ochorenia tvoria heterogénnu skupinu 
ochorení známej a neznámej etiológie postihujúce pľúcny parenchým, vedúce k jeho 
fibrotizácii, poklesu funkcie a následne smrti pacienta (1-5). Príkladom typicky 
progredujúceho ochorenia je idiopatická pľúcna fibróza (IPF) charakterizovaná nepriaznivou 
prognózou (6,7).  
 
Okrem IPF existuje veľká skupina ďalších intersticiálnych pľúcnych ochorení, ktoré môžu mať 
progredujúci fenotyp napriek užívanej, prevažne imunosupresívnej liečbe. Medzi tieto 
ochorenia patria: chronická hypersenzitívna pneumonitída, idiopatická nešpecifická 
intersticiálna pneumónia, neklasifikovaná idiopatická intersticiálna pneumónia, intersticiálna 
pľúcna fibróza ako prejav postihnutia pri systémových ochorení spojiva (najčastejšie 
reumatoidná artritída, systémová skleróza, zmiešaná choroba spojiva, systémový lupus 
erythematosus a ďalšie), pľúcna fibróza v dôsledku expozície vonkajším škodlivinám 
(azbestóza, silikóza a iné), pľúcna fibróza pri geneticky podmienených ochoreniach, liekmi 
indukované intersticiálne pľúcne ochorenia, pleuroparenchymálna fibroelastóza, 
intersticiálna pľúcna fibróza s autoimúnnymi črtami a iné intersticiálne pľúcne ochorenia. 
Rovnako aj chronická forma sarkoidózy a vzácne aj niektoré iné nie-IPF idiopatické 
intersticiálne pneumónie ako napríklad kryptogénna organizujúca pneumónia, 
deskvamatívna intersticiálna pneumónia a intersticiálna pneumónia s respiračnou 
bronchiolitídiou môžu mať progredujúci fibrotizujúci priebeh nereagujúci na podávanú 
štandardnú liečbu (8-17).  
 
Približne 18% až 32% pacientov s nie-IPF intersticiálnym pľúcnym ochorením majú 
progredujúci priebeh vedúci k fibrotizácii pľúcneho interstícia, poklesu pľúcnych funkcií 
a k úmrtiu do 61 až 80 mesiacov od začiatku symptómov (2-5). 
 
Definícia progredujúceho fibrotizujúceho fenotypu intersticiálnych pľúcnych ochorení 
 
Pri definícií progredujúceho fenotypu intersticiálneho pľúcneho ochorenia môžeme 
vychádzať z kritérií použitých v klinických štúdiách (2,3,22-27).  
 
Kritéria progredujúceho fenotypu (2-5):  
 
Prítomnosť aspoň jedného kritéria počas posledných 24 mesiacoch sledovania napriek 
doteraz užívanej liečbe:  

1. pokles FVC  10% alebo  

2. pokles FVC   5% a pokles DLCO  15% alebo 

3. pokles FVC   5% a progresia fibrózy na HRCT alebo 

4. pokles FVC   5% a zhoršenie respiračných symptómov alebo 
5. zhoršenie respiračných symptómov a progresia fibrózy na HRCT 

 
 
 



 
Diagnostika intersticiálnych pľúcnych ochorení vrátane progredujúceho fenotypu 
 
Základom diagnostiky intersticiálnych pľúcnych ochorení je multidisciplinárna spolupráca 
(pneumológ, rádiológ, patológ, reumatológ, prípadne ďalší špecialisti) (1-7). Diagnostika, 
liečba a sledovanie pacientov s intersticiálnymi pľúcnymi ochoreniami by mali prebiehať 
v Centrách pre diagnostiku a liečbu intersticiálnych pľúcnych ochorení, ktoré majú 
dostatočné skúsenosti, personálne a technické vybavenie. Na obrázku č. 2 je navrhovaný 
algoritmus diagnostiky, liečby a sledovania pacientov s progredujúcimi fibrotizujúcimi 
intersticiálnymi pľúcnymi ochoreniami inými než idiopatická pľúcna fibróza (2,3). 
 
Liečba progredujúceho fibrotizujúceho intersticiálneho pľúcneho ochorenia  
 
Intersticiálne pľúcne ochorenia tvoria rozmanitú skupinu ochorení rôznej etiológie. 
Štandardná liečba spočíva v režimových opatreniach (vyhýbaniu sa expozícií vonkajším 
vplyvom) a odporúčanej medikamentóznej liečbe podľa typu ochorenia. Antifibrotická liečba 
(nintedanib, pirfenidon) je v súčasnosti štandardnou liečbou prvej voľby u idiopatickej 
pľúcnej fibrózy. U iných nie-IPF intersticiálnych pľúcnych ochoreniach ide vo väčšine 
prípadov o liečbu celkovým kortikosteroidom buď v monoterapii alebo v kombinácii 
s imunosupresívom (azathioprim, methotrexát, cyklofosfamid, mykofenolát mofetil, 
leflunomid, iné), prípadne o biologickú imunomodulačnú liečbu (rituximab, infliximab, iné) 
(8-18). 
V prípade nedostatočného efektu základnej liečby, progresii fibrotizujúceho intersticiálneho 
pľúcneho ochorenia je potrebné zvažovať iné možnosti liečby vrátane antifibrotickej liečby, 
ktorá bola donedávna indikovaná len na idiopatickú pľúcnu fibrózu (22-27). 
 
Antifibrotická liečba u progredujúcich fibrotizujúcich intersticiálnych pľúcnych ochorení 
 
Antifibrotická liečba (nintedanib, pirfenidon) sa na základe výsledkov klinických štúdií stala 
v súčasnosti liečbou prvej voľby u idiopatickej pľúcnej fibrózy. Bolo preukázané, že oba lieky 
síce nedokážu úplne vyliečiť pacientov s IPF, ale dokážu významným spôsobom spomaliť 
progresiu ochorenia (19-21). 
Vzhľadom k ich účinkom a podobnosti v patofyziologických mechanizmoch fibrogenézy bol 
predpoklad, že táto liečba by mohla byť efektívna aj u progredujúcich fibrotizujúcich 
intersticiálnych pľúcnych ochorení bez ohľadu na ich typ a etiológiu (22,23,26). 
Realizovaná štúdia SENSCIS potvrdila priaznivý, signifikantný efekt nintedanibu u systémovej 
sklerózy s postihnutím pľúcneho parenchýmu charakteru intersticiálnej pľúcnej fibrózy na 
spomalení progresie pľúcneho postihnutia oproti placebu (24). Nasledovala dlho očakávaná 
INBUILD štúdia, kde bol nintedanib podávaný cielene práve pacientom trpiacim rôznymi 
intersticiálnymi pľúcnymi ochoreniami s progredujúcim fenotypom (chronická 
hypersenzitívna pneumonitída, intersticiálna pľúcna fibróza pri systémových ochorení 
spojiva, idiopatická nešpecifická intersticiálna pneumónia, neklasifikovaná idiopatická 
intersticiálna pneumónia, sarkoidóza, pneumokoniózy a ďalšie). Opäť bol potvrdený 
signifikantný efekt lieku na spomalenie progresie pľúcnej fibrózy rôznej etiológie (25). 
Klinická štúdia s pirfenidonom u neklasifikovanej progredujúcej fibrotizujúcej intersticiálnej 
pľúcnej chorobe taktiež preukázala významné spomalenie progresie choroby oproti placebu 
(27). 



V súčasnosti sú v pláne alebo sa už realizujú ďalšie klinické štúdie s nintedanibom 
a pirfenidonom u rôznych intersticiálnych fibrotizujúcich pľúcnych ochoreniach (viď 
ClinicalTrials.gov ). 
 
Na základe rozhodnutia Európskej liekovej agentúry (EMA) sú nintedanib a pirfenidon 
schválené v Európskej únii zatiaľ na liečbu týchto ochorení (28,29): 
 
Nintedanib je indikovaný : 
 

1. dospelým na liečbu idopatickej pľúcnej fibrózy 
2. dospelým na liečbu iných chronických fibrotizujúcich intersticiálnych pľúcnych chorôb 

s progredujúcim fenotypom 
3. dospelým na liečbu systémovej sklerózy s pridruženou intersticiálnou pľúcnou 

fibrózou 
 
Pirfenidon je indikovaný: 
 

1. dospelým s miernou až stredne ťažkou idiopatickou pľúcnou fibrózou 
 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 



 
 
 

 
 
 
Obrázok č. 1 
 
Schématické zobrazenie rôznych typov intersticiálnych pľúcnych ochorení, ktoré môžu mať 
progredujúci fenotyp (2,3).  
CTD – ILD (intersticiálne pľúcne ochorenie pri systémových ochorení spojiva), Other ILDs (iné 
intersticiálne pľúcne ochorenia ako napríklad expozíciou indukované intersticiálne pľúcne 
ochorenia: azbestóza, slikóza a iné), g/f IPF (genetická a familiárna intersticiálna pľúcna 
fibróza), HP (hypersenzitívna pneumonitída), iNSIP (idiopatická nešpecifická intersticiálna 
pneumónia), IPAF (intersticiálna pneumónia s autoimúnnymi črtami), uILD (neklasifikované 
intersticiálne pľúcne ochorenie), IPF (idiopatická pľúcna fibróza). 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 



 
 
 
 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Obrázok č. 2 
 
Navrhovaný prístup k diagnostike a liečbe progredujúcich fibrotizujúcich intersticiálnych 
pľúcnych ochorení iných než idiopatická pľúcna fibróza (2,3). 
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