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every breath counts

IPF - idiopaticka plicni fibréza

Tento prehled vysvétluje, co IPF je a jak je diagnostikovana, IéCena a zvladana.

Co je IPF a koho postihuje?

|diopaticka plicni fibréza neboli IPF je dlouhodobé (chronické) plicni onemocnéni. IPF
je soucasti velké skupiny nemoci, které zp(isobuji zjizveni plic (to se nazyva fibr6za).
Nemoci, které zplsobuji zjizveni plic, jsou nazyvany intersticidlni plicni nemoci (ILD).

IPF obvykle postihuje starsi dospélé osoby a jen vzacné se vyskytuje u osob mladsich
50 let. Jedna se o onemocnéni, které je ¢astéjsi u muzl nez u zen.

IPF je progresivnim onemocnénim, coZz znamena, Ze se postupem casu zhorsuje.
Je tomu tak proto, Ze zjizvend plicni tkan clovéka s IPF neni schopna zajistit plnou
funkénost. Stav nékterych osob se zhorsuje velmi rychle, zatimco jini lidé z{stavaji
relativné zdravi po delSi dobu.

Nékteré informacni zdroje na internetu uvadeéji, Zze osoby, u kterych byla
diagnostikovana IPF, mohou oc¢ekdvat, Ze budou po diagnéze zit zhruba jesté 3-5 let.
Tyto Gdaje nicméné pochazeji z dob, kdy neexistovaly Zadné moznosti |éCby osob
trpicich IPF. Délka doziti osob s IPF se nyni m(Zze liSit, ale primérna délka doziti od
okamziku diagnézy neni znama. Je ddilezité si uvédomit, Ze délka doZiti se liSi v zavislosti
na konkrétni osobé€ a zavisi na celé fadé faktor(. Mezi né patfi vék, stadium nemoci
a lécba.

Na IPF neexistuje zadny znamy Iék, ale jsou k dispozici moZnosti IéCby, které zpomaluji
progresi onemocnéni a pomahaji efektivné zvladat pfiznaky. Pro malou skupinu osob
mZe byt alternativou transplantace plic.

Co IPF zpusobuje?

Védci neznaji presné diivody toho, proc se u nékterych osob rozvine IPF. Pfedpoklada
se, ze pfic¢inou je kombinace genetickych faktord a vlivu zevniho prostredi, toho, co
v priibéhu Zivota do plic vdechovali. Nékteré vyzkumy naznacuji, ze IPF je formou
prfedcasného starnuti plic.
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Rada pacient@ trpicich IPF v minulosti patfila mezi kufaky, ale neni znamo, zda je
koufeni pfimou pfi¢inou vzniku IPF. ZvySené riziko vzniku IPF existuje také v pfipadé
lidi, ktefi pracovali ve specifickym zaméstnanim, vcéetné obrabéni kov(i, zpracovani
dfeva a zemédélstvi. Dlvodem by v tomto pfipadé mohla byt skutec¢nost, Ze dané osoby
v ramci své prace vdechovaly specifické ¢astice nebo chemické latky.

Priznaky a symptomy

Pfiznaky IPF se mohou u jednotlivych osob liSit a postupem Casu se vyvijet. Ne kazda
osoba trpici IPF bude vykazovat vSechny nize uvedené pfiznaky a pfitomnost téchto
pfiznak( naopak neznamena, ze trpite IPF. Pokud vam délaji starost nasledujici pfiznaky,
poradte se o nich se svym lékafem:

Dusnost
Pocit dusnosti pfi fyzickych aktivitach, které by pro vas obvykle nebyly pfilis obtizné.

Kasel

Kasel, ktery pfetrvava vice nez nékolik tydnd. M(iZe se jednat o pomérné zavazny
kasSel, bolestivy, nebo miize zp(isobit pocity na zvraceni (kasel, pfi kterém se vam
zveda Zaludek).

ZvétSovani koncovych clanki prsta

Néktefi lidé trpici IPF zaznamenavaji zvétSovani
koncovych ¢lankd prstl znamé jako palic¢kovité
prsty. Tyto zmény mohou zahrnovat vétsi nez
obvyklé zahnuti nehtd pfi pohledu ze strany

a zvétSeni poslednich ¢lank( prst(.

Komplikace spojené s IPF

Jednou ze zavaZznych komplikaci IPF je takzvané
akutni zhorSeni, coz znamen4, Ze se vase pfiznaky
béhem kratkého ¢asového Gseku velmi vyrazné
zhorsi. Pokud mate dojem, Ze se vase pfiznaky

ry(EhIe z,horvsuy,,nvwell by_ste,co nejdfive k0|jt;i1kt(3vett Bocni pohled na normalni
svého |ékare. V4s prakticky nebo odborny |ékar vas posledni ¢lanek prstu (nahote)
vysSetfi s ohledem na tuto komplikaci a v pfipadé Ve srovnani s prstem trpicim

potfeby muizete byt kvili poskytnuti podp(irné péce palickovaténim (dole)

hospitalizovani. Na akutni zhorseni IPF bohuzel
v soucasné dobé neexistuje Zadna efektivni a ovéiena |lécba.

Dalsi zdravotni potize

Néktefi lidé trpici IPF mohou trpét také dalSimi zdravotnimi problémy, jako je
napfiklad emfyzém (zGZeni dychacich cest a poskozeni plicnich sklipk{), zpétny tok
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kyselého obsahu zaludku do jicnu (Zaludecni reflux), rakovina plic, plicni hypertenze
(vysoky krevni tlak v plicnich cévach), spankova apnoe (prerusované dychani béhem
spanku) a ischemicka choroba srdecni.

,IPF mi zménila Zivot. Musim |épe planovat rozvrzeni svych sil a také sv{j ¢as.”
Guenther, Rakousko

Postup stanoveni diagnézy

IPF je vzacné onemocnéni, které mdze byt
obtizné diagnostikovatelné, protoze ma stejné
pfiznaky jako fada jinych plicnich onemocnéni
a také jako néktera dalsi onemocnéni, napfiklad
onemocnéni srdce. Je diilezité, aby byla IPF
diagnostikovana co nejdfive, aby bylo mozno co
nejdfive zahdjit [éCbu.

Kdyz svého lékare navstivite poprvé, mize

si poslechnout zvuk vaseho dychani pomoci
stetoskopu. Jednim z pfiznak IPF je zvuk

v hrudni dutiné znamy téz jako ,praskani
suchého zipu®, ktery je mozno stetoskopem
zaslechnout. Lékar se vas také zeptd na vasi
anamnézu, aby mohl zjistit, zda vase pfiznaky
miZe zp(isobovat jiné onemocnéni. MizZe vas
pfipad také konzultovat s dalSimi odborniky.

Aby byl vas |ékaF schopen spravné diagnostikovat IPF, m(iZze vas doporucit
k pneumologovi (specializovanému plicnimu |ékafi), ktery se m{ze rozhodnout
provést néktery z nasledujicich testa:

CT vysetieni

M(Zete byt podrobeni CT vySetieni (snimkovani, které pouZziva rentgenové zareni
a pocitac za Uc¢elem vytvoreni podrobného obrazku vnitiku vaseho téla) nebo CT
skenovanim s vysokym rozlisenim (HRCT). LékaFi budou v ramci téchto vysetieni
hledat dikazy vyskytu fibrézy (zjizventi) ve vasich plicich.

Krevni testy

Krev mize poslouzit pro fadu rznych test( uréenych k identifikaci onemocnéni.
Lékar vam m(iZe odebrat krev, aby zjistil, zda neni Groven okysliceni vasi krve pfilis
nizka nebo aby zjistil hladiny proteind, které jsou spojeny s IPF.
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Vysetieni bronchoalveolarni tekutiny (BAT)

Bronchoalveolarni lavaz (BAL) je vySetfeni, které zahrnuje vsunuti hadicky s kamerou
(bronchoskopem) Usty nebo nosem a vstfiknuti tekutiny do malé ¢asti plic. Tato
tekutina, zvana jako bronchoalveolarni tekutina (BAT), je nasledné z dychacich cest
odsata a pomoci mikroskopu je zjisténo, zda bunky v BAT vypadaji zdrave.

Plicni biopsie
Plicni biopsie zahrnuje odebrani malé ¢asti plic (plicni tkané) k analyze. To je
provedeno vsunutim hadicky s kamerou (bronchoskopem) Usty nebo nosem

za Gcelem a odebranim vzorku tkané. Odbér plicni tkané je mozno provést také
chirurgicky. Je mozné, ze bude nutny kratky pobyt v nemocnici.

Pokud vam bude diagnostikovana IPF, dozvite se, jak pokrocilé vase onemocnéni je.
To vam m(iZe pomoci zjistit, co mlzete oCekavat, a naplanovat si dalsi budoucnost.
Také to pom(iZze vaSemu |ékafi prodiskutovat nejvhodnéjSi moznosti [éCby a zvladani
onemocnéni a soucasné brat v potaz specifické okolnosti a vase preference.

Lécba

Lékafi s vami pfi rozhodovani o nejlepSich moznostech |éCby proberou vase pfiznaky,
stadium onemocnéni a také celkovy zdravotni stav. Ne vSechny |éCebné postupy
popsané nize jsou dostupné nebo pouzivané ve vsech evropskych zemich. Pokud mate
k témto [éCebnym postupldm jakékoliv dotazy, poradte se se svym lékafem.

Antifibrotické léky

K 1écbé IPF jsou k dispozici antifibrotické Iéky. Tyto Iéky zpomaluji postup fibrézy
v plicich.

Kortikosteroidy

Kortikosteroidy jsou Iéky, které snizuji vznik otoka. Pfi [éCbé IPF se jim vas |ékaf bude
vyhybat, protoZe nékdy mohou IPF zhorSovat, zejména ve vyssich davkach. Mohou byt
vSak pouzity kratkodobé v pribéhu akutniho zhorseni i ke zvladani intenzivniho kasle.

Fyzicka aktivita a plicni rehabilitace
Pravidelna fyzicka aktivita m(Ze zlepsit pfiznaky IPF i vas celkovy pocit zdravi. Vas [ékaF
vam doporuci miru a druh fyzické aktivity, které vam mohou nejvice prospét.

Plicni rehabilitace je program cviceni a vzdélavani, jehoz cilem je pomoci lidem

s plicnimi obtizemi |épe zvladat své pfiznaky. Plicni rehabilitace vam mdze dodat silu a
snizit dopad IPF na vas Zivot. Jedna se také o pfilezitost setkat se a pohovofit si

s dalsimi osobami s plicnimi obtizemi.
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Kyslik

V pfipadé, Ze je hladina kysliku ve vasi krvi v klidu pfilis nizka nebo pokud pfilis klesa
béhem aktivity, mdze vam byt poskytnut |ékafsky kyslik. Podle toho, jak je pokrocila
vase IPF, m{ze vam byt doporuceno pouZzivat kyslik trvale nebo pouze béhem fyzické
aktivity.

Lééba dalsich onemocnhéni

Lidé s IPF ¢asto trpi i dalSimi
onemocnénimi. Néktera jina
onemocnéni, jako napfiklad emfyzém,
astma nebo ischemicka choroba srdecni,
mohou pfiznaky IPF zhorSovat. Mlzete
byt pro tato onemocnéni vysetreni

a v pfipadé nutnosti [éCeni.

Transplantace plic

Pokud jste jinak zdravi, m{zete byt
vhodnymi kandidaty na transplantaci
plic (operaci, pfi které jsou vase plice
nahrazeny zdravymi plicemi darce).
Transplantace plic mohou zahrnovat
jednu plici nebo obé plice. Tento zakrok
vsak neni vzdy realizovatelny

z dGvodu nedostatku darcovskych plic
po celém svété a vékovym omezeni pro
transplantace plic.

,Cviceni - necvicim tolik, kolik bych mél, ale trochu chodim, protoze véfim, Ze to
je dlezité, stejné jako pohyb na Cerstvém vzduchu.”
Peter, Anglie

7

Pribézna péce

Prestat koufit

Koufeni je spojeno s IPF a s celou fadou dalSich onemocnéni. Vas lékaf vam doporuci
zcela prestat koufit, abyste ochranili své plice a zlepsili sv(j celkovy zdravotni stav. Mél
by vam také byt schopen pomoci zvazit, jak zlepsit Sanci na to, abyste koufit prestali,
napfiklad vam predepsat Iéky, jako je nikotinova substituc¢ni terapie, nebo vam
pomoci najit vhodny podpdrny program.
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Vyhybani se infekcim
V pfipadé osob s chronickym onemocnénim plic, jako je napfiklad IPF, je velice diilezité
vyhybat se infekcim (napfiklad chfipce nebo zapalu plic). Je to proto, Ze béhem plicni
infekce se vaSe dychani dale zhorsuje.

Zde je nékolik véci, které mohou pfispét ke snizent rizika infekce:

e Myjte si ¢asto ruce teplou vodou a mydlem.
To je obzvlasté dllezité pred jidlem a po “
navstéve verejnych mist.

e Pozadejte pratele nebo ¢leny rodiny, aby

s navstévou pockali, nez se plné zotavite :
z nachlazeni nebo chfipky. / |

e \/yhnéte se sdileni domacich pfedmétd, jako : :\\
jsou Salky ¢i ru¢niky, s jinymi lidmi.

chfipce pfed zahdjenim chfipkové sezony
(prosinec-brezen). Tato vakcina pomaha
s ochranou pred nékterymi plvodci chfipky.

e Pozadejte svého |ékafe o ockovani proti /

e Poradte se se svym Iékafem o ockovani proti pneumokok(im, které chrani pred
nékolika rdznymi infekcemi, jez mohou vést k rozvinuti zapalu plic.

Kontroly

Vas |ékar nebo specializované pracovisté vas miZe pozvat k pravidelnym kontrolam
nebo ,navaznému® vySetieni, aby zjistili, jak se vam dafi a zda je tfeba upravit plan
|é¢by onemocnéni. Tyto kontroly mohou zahrnovat dalsi testy.

Pokud se vase pfiznaky v kratkém ¢asovém obdobi vyrazné zhorsi, neméli byste Cekat
na pravidelnou kontrolu - kontaktujte neprodlené svého Iékare, specialistu nebo
zdravotni sestru.

Paliativni péce

Paliativni péce je poskytovana osobam s chronickymi onemocnénimi, které trpi
zavaznymi pfiznaky a jejich celkova Zivotni pohoda je onemocnénim vyznamné
ovlivnéna. Cilem paliativni péce je pomoci takovym osobam zit s pfiznaky
onemocnéni, zlepsit jejich Zivotni pohodu a zvysit kvalitu Zivota.

Jednim z typ( paliativni péce je péce o umirajici pacienty. Zahrnuje zajisténi tlevy
pacientdm (napfiklad moZnosti zvladani bolesti a dalSich pfiznak(i) a emocni podporu
pro osoby, které se blizi konci svého Zivota.

Mohlo by pro vas byt uZite¢né prodiskutovat moznosti paliativni péce a péce o
umirajici pacienty se svym |ékafem ¢i specializovanou zdravotni sestrou dfive, nez
budete tento druh péce potfebovat.
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,Zivot se vdm mozZna trochu zpomali, ale stéle jesté na vas méiZe v nadchazejicich
letech Cekat spousta radosti. Vyhledejte podobné postiZzené osoby, se kterymi

se budete moci podélit o své kazdodenni problémy... Mohou vam poskytnout
upfimné odpovédi na vase otazky a podélit se s vami o své uzite¢né zkusenosti.”
Maria, Madarsko

Spokojeny Zivot s IPF

Cela fada osob, u kterych byla diagnostikovana IPF, zjisti, Ze na své onemocnéni velice
casto mysli. Pro vas i vase blizké m(iZe byt narocné premyslet o tom, jaky vliv bude
IPF na vas Zivot mit a vyrovnat se s Zivotem se smrtelnym onemocnénim.

Velice prosp€sné mohou byt rozhovory s dalsimi lidmi, ktefi maji s timto
onemocnénim zkusenosti. V Evropé existuje mnoho skupin pacientd s IPF, které vam
mohou zajistit kontakt s dalSimi osobami trpicimi IPF. Pozadejte svého lékafe nebo
zdravotni sestru o blizsi informace o vasi nejblizsi skupiné nebo pouzijte vyhledavani
v siti Evropské organizace pro pacienty na webovych strankach organizace Evropské
plicni nadace.

Kvalitni systém socialni podpory doma vam mzZe Zivot s IPF také usnadnit. Zejména
rodinni pfislusnici a blizci pratelé vam mohou poskytnout cennou praktickou i emocni
podporu.

Vyzkum a klinické studie

Pokud byste méli zajem zlcastnit se vyzkumu, ktery védclm m{ze pomoci ziskat
dalSi informace o IPF a objevit nové [éCebné postupy, je moZné, Ze se budete moci
pripojit ke klinické studii. Pokud se chcete dozvédét vice o mistné provadénych
studiich, které by vim mohly vyhovovat, promluvte si se svym Iékafem. Mél by byt
schopen vam sdélit, zda probiha studie, které byste se mohli zG¢astnit s ohledem na
svou anamnézu a stavajici zdravotni stav.
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Dalsi informace

Evropska plicni nadace |www.europeanlung.org

Evropska plicni nadace (ELF) ma k dispozici fadu informacnich prehled( (k dispozici
az ve 29 jazycich) o plicnich onemocnénich a péci o plice. Na strankach ELF je také

k dispozici vyhledavani v rdmci sité Evropské organizace pro pacienty, které zahrnuje
podrobnosti o organizacich pacient( trpicich IPF.

EU-IPFF | www.eu-ipff.org

Evropska federace idiopatické plicni fibrézy a souvisejicich poruch (EU-IPFF) je
organizaci, kterd sdruzuje organizace evropskych pacient( trpicich IPF. EU-IPFF usiluje
o zvyseni povédomi o IPF, poZaduje lepsi zpfistupnéni péce a dodava nadéji lidem, ktefi
s touto chorobou Ziji.

ERN-Lung | www.ern-lung.eu
ERN-Lung je projekt financovany Evropskou unii, ktery buduje a udrzuje sit klinické
péce o pacienty trpici vzacnymi plicnimi onemocnénimi vcetné IPF.

EUROPEAN Evropska plicni nadace (ELF) byla zaloZzena v roce 2000 Evropskou
E L F LUNG respiracni spolecnosti (ERS) s cilem propojit pacienty, verejnost a odborné
N pracovniky v oblasti respira¢ni mediciny a pozitivné ovlivnit zdravi plic.
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