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every breath counts

IPF - idiopatska pluéna fibroza

Ovaj bilten objasnjava sta je IPF, kako moZze da se dijagnostikuje,
kako se le¢i i njom upravlja.

Sta je IPF i ko je oboljeva od IPF?

|diopatska pluéna fibroza ili IPF je dugotrajna (hroni¢na) bolest pluca. IPF je deo vece
grupe bolesti koje uzrokuju oziljke na plu¢ima (Sto se naziva fibroza). Bolesti koje
uzrokuju oziljke na plu¢ima nazivaju se intersticijske bolesti plu¢a (ILD).

IPF obi¢no pogada starije odrasle osobe i retko se srec¢e kod osoba mladih od 50 godina.
Bolest je ¢eS¢a kod muskaraca nego kod Zena.

IPF je progresivna bolest, $to znaci da se vremenom pogorsava. To je zato Sto fibrozom
oSteceno pluéno tkivo kod nekoga sa IPF-om nije u stanju da normalno radi. Kod nekih
obolelih stanje se brzo pogorsava, dok drugi ostaju relativho zdravi duzi vremenski
period.

Neke informacije sa interneta objasnjavaju da ljudi kojima je dijagnostikovana IPF mogu
ocCekivati da ce Ziveti jos 3 - 5 godina nakon dijagnoze. Medutim, ovi brojevi i statistika
poticu iz vremena kada nije bilo mogucnosti leCenja za osobe sa IPF-om. Ocekivano
trajanje Zivota za osobe sa IPF-om moZe se razlikovati i duze je nego ranije, ali prosecni
Zivotni vek od dijagnoze nije za sada moguce utvrditi. Vazno je napomenuti da Zivotni
vek varira od osobe do osobe i zavisi od mnogih faktora. Oni uklju¢uju starosnu dob,
stadijum bolesti i leCenje.

Ne postoji poznat lek za IPF, ali dostupni su tretmani za usporavanje napredovanja
bolesti i za pomo¢ u otklanjanju i ublaZzavanju simptoma Za malu grupu pacijenata
mogucnost transplantacije plu¢a moze biti dobra opcija.

Sta izaziva IPF?

Naucnici ne znaju tacno zasto se kod odredenih osoba razvija IPF, ali smatra se da je
to zbog kombinacije ¢ovekovih gena i onoga Sto su udisali u plu¢a tokom Zivota. Neka
istraZivanja pokazuju da je IPF oblik ranog starenja pluca.
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Mnogi ljudi koji Zive s IPF-om su pusili u proslosti, ali nije poznato da li je puSenje
cigareta direktan uzrok IPF-a. Takode postoji povecan rizik od razvoja IPF-a kod
osoba koje su radile na odredenim poslovima, ukljucuju¢i obradu metala, drveta i rad
u zemljoradnji i poljoprivredi. Uzrok bi mogao biti to Sto je osoba moZda na ovim
poslovima udahnula odredene Cestice ili hemikalije.

Znakovi i simptomi

Simptomi IPF-a mogu biti razli¢iti kod razlicitih pacijenata i ne razvijaju se svi
istovremeno. Nece svaka osoba s IPF-om imati sve dole navedene simptome, a ako
imate ove simptome ne znaci da imate i IPF. Razgovarajte sa svojim lekarom ako ste
zabrinuti zbog sledecih simptoma:

Nedostatak daha
Osecaj nedostatka daha kada radite fizicke aktivnosti koje obi¢no ne bi bile preteske.

Kasalj

Kasalj koji traje duze od nekoliko nedelja. Kasalj moZe biti prili¢no jak, bolan ili da
uzrokuje nagon za povracanje (kasalj zbog kog se osecate kao da cete se razboleti).
Naticanje i uvecanje vrhova prstiju

Ove promene izgledaju kao zakrivljenost noktiju
kada se gleda sa strane, a vrhovi prstiju se
povecavaju.

Komplikacije u vezi sa IPF-om

Jedna teska komplikacija IPF-a je ,,akutno
pogorsanje”, kada se vasi simptomi naglo i
znacajno pogorsaju u kratkom periodu. Tada bi
trebalo bi da se Sto pre obratite svom lekaru ako
mislite da se vasi simptomi brzo pogorsavaju. Vas
lekar ili zdravstveni radnik pregledace vas zbog ove
komplikacije i po potrebi ¢ete biti hospitalizovani Pogled sa strane normalnog
radi pratece nege i leCenja. Nazalost, trenutno xﬁﬂivfsptgt(ﬁgr(iegsjoz‘;”osu na
ne postoji potpuno efikasno i dokazano lecenje

akutnog pogorsanja IPF-a.

Ostala stanja

Neke osobe sa IPF-om ¢e imati i druga stanja, poput emfizema (suZenje cevi za
disanje i oStecenja vrecica za vazduh u plu¢ima), refluksne bolesti (GERB) kiseline,
raka pluca, plu¢ne hipertenzije (visokog krvnog pritiska u plu¢ima), sleep apneje -
apneje u snu (pauze u disanju dok spavate) i koronarne bolesti srca.
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,IPF mi je promenila Zivot”. Moram pokusati da upravljam svojom snagom i
vremenom vise.”
Genter, Austrija

Koraci do postavljanja dijagnoze

IPF je retka bolest, tesko se dijagnostikuje jer
ima iste simptome kao druge bolesti plu¢a i
neke bolesti srca. Vazno je da se IPF otkrije
Sto je ranije moguce, da bi se leCenje moglo
zapoceti rano.

. ) 0
Kada prvi put krenete kod lekara, on ¢e vam

.
stetoskopom mozda poslusati predeo grudnog -
kosa . Jedan od znakova IPF-a je zvuk u grudima
poznat kao ,Ci¢ak puckanje®, koji se moZze Cuti
stetoskopom. Zdravstveni radnik ¢e vas takode
pitati o vasoj istoriji bolesti kako bi proverio ‘
da li mozda neko drugo stanje uzrokuje vase
simptome. On e takode moZda razgovarati o ’
vasem slucaju s drugim stru¢njacima.

Da bi mogao da pravilno dijagnostifikuje

IPF, vas lekar vas moze uputiti pulmologu

(specijalizovanom lekaru za pluc¢a) koji e

moZzda odluciti da treba da se obavi neki od sledecih testova:

CT snimanje

MoZzda Cete proci CT skeniranje (vrsta skeniranja koje koristi rendgenske zrake i
racunar za stvaranje detaljne slike unutrasnjosti tela) ili CT skeniranje visoke rezolucije
(HRCT). Lekar ¢e pomocu ovih skeniranja traziti dokaze fibroze (oZiljaka) u vasim
plu¢ima.

Analize krvi

Krv se moZze koristiti u puno razlicitih ispitivanja kako bi se trazili znakovi bolesti. Vas
lekar ¢e moZda uzeti uzorak krvi od vas da vidi da li je nivo kiseonika u vasoj krvi nizak
ili da izmeri nivo proteina koji su povezani sa IPF-om.

Ispitivanje BAL te¢nosti

Bronhoalveolarno ispiranje (BAL) je postupak koji ukljucuje prolazak cevi sa kamerom
(bronhoskop) kroz usta ili nos i ubacivanje male koli¢ine te¢nosti u mali deo pluca.
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Ova tec¢nost, poznata kao BAL te¢nost, se zatim sakuplja i pod mikroskopom analizira
da sevidi kakve su celije u ovoj te¢nosti.

Biopsija plué¢a
Biopsija plu¢a ukljuc¢uje uzimanje malog dela plu¢a (odredenog tkiva) za analizu. To se
moze postici prolaskom cevcice sa kamerom (bronhoskop) kroz usta ili nos kako bi se

dobio uzorak tkiva plu¢a. MoZe se izvesti i hirurskim putem za Sta je potreban kradi
boravak u bolnici.

Ako vam je dijagnostikovana IPF, reci ¢e vam koliko je bolest uznapredovala. Ovo
vam moZze pomocdi da znate Sta moZete da ocekujete i planirate u buduénosti. To ¢e
takode pomocdi vasem lekaru da razgovara s vama o tome koje su moguénosti lecenja
I kontrole bolesti najbolje za vas, uzimajuéi u obzir okolnosti vase bolesti ivase licne
sklonosti.

Lecenje

Lekari ¢e razgovarati o vasim simptomima, stadijumu bolesti i opStem zdravstvenom
stanju kada budu donosili odluku koji tretman mozZe biti najbolji za vas. Nisu sva
doleopisane vrste leCenja dostupne u svim evropskim zemljama. Ako imate bilo
kakvih pitanja u vezi sa vrstama lecenja, molimo vas da o njima razgovarate sa svojim
lekarom:

Antifibrotic¢ki lekovi

Za lecenje IPF-a dostupni su antifibroticki lekovi. Ovi lekovi usporavaju razvoj fibroze u
plu¢ima.

Kortikosteroidi

Kortikosteroidi su lekovi koji smanjuju oticanje. Vas lekar ¢e izbegavati da ih koristi za
lecenje IPF-a jer ponekad mogu i da pogorsaju IPF, posebno kada se uzimaju u velikim
dozama. Medutim, oni se mogu koristiti u kratkom roku za vreme akutnog pogorsanja
il za pomo¢ u suzbijanju jakog kaslja.

Fizicka aktivnost i pluéna rehabilitacija

Redovna fizicka aktivhost moze poboljsati simptome IPF-a i opSte dobro. Vas lekar ¢e
vas posavetovati o nivou i vrsti fizicke aktivnosti koji bi vam najvise mogao koristiti.

Plu¢na rehabilitacija je program vezbanja i edukacije osmisljen da bi se pomoglo
ljudima koji imaju pluéne bolesti da umanje i ublaZe svoje simptome. Pluéna
rehabilitacija moze poboljSati vasu fizicku snagu i smanjiti uticaj IPF-a na vas zivot. To
je takode i prilika za susret i razgovor sa drugim ljudima koji Zive sa plué¢nim bolestima.
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Kiseonik

Mozda ¢e vam biti ponuden medicinski kiseonik u kuénim uslovima koji ¢e vam
pomodi da lakSe diSete, posebno ako je nivo kiseonika u krvi nizak u mirovanju ili
ako vam nivo kiseonika previse opadne dok ste aktivni. U zavisnosti od toga koliko je
napredovala vasa IPF, mozete da koristite kiseonik sve vreme ili samo kada se bavite
fizickom aktivnoscu.

Lecenje drugih udruzenih bolesti

Osobe koje imaju IPF Cesto imaju i druga
udruZena oboljenja. Neka druga stanja
poput emfizema, astme i koronarne
srane bolesti mogu da pogorsaju
simptome IPF-a, pa ¢e lekar proveriti da li
imate udruzene bolesti i, ako je potrebno,
propisati le¢enje za njih.

Transplantacija pluéa

Ako ste inace zdravi, mozda ¢ete imati
pravo na transplantaciju plu¢a (operacija
u kojoj vasa plu¢a zamenjuju zdravim
plu¢a od donora pluca). Transplantacija
plu¢a moze obuhvatiti jedno ili oba
pluéna krila. Medutim, ovaj tretman nije
uvek opcija zbog nedostatka donora
plu¢a koji su dostupni Sirom sveta i
starosnih ogranicenja za transplantaciju
pluca.

»Vezba - ne radim onoliko koliko bi trebalo, ali pomalo hodam jer smatram da je
to jednako vazno, kao i udisanje svezeg vazduha.”
Piter, Engleska

Stalna nega

Prestanak pusenja

Pusenje cigareta povezano je s IPF-om i uzrokuje mnoge druge bolesti. Vas lekar ¢e
vam preporuciti da potpuno prestanete sa pusenjem kako biste zastitili svoja pluca
I poboljsali sveukupno zdravlje. Takode bi trebalo da bude u moguénosti da vam
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pomogne da povecate svoje Sanse za ostavljanje pusenja, na primer, propisivanjem
lekova za nadoknadivanje nikotina ili ¢e vam pomoc¢i da pronadete program podrske.

Izbegavanje infekcija

Za osobe sa hroni¢nim pluénim stanjima poput IPF-a, vazno je izbegavanje plu¢nih
infekcija (na primer gripa ili upale pluca). To je zato $to vam disanje postaje oteZzano
kada imate infekciju pluéa.

Evo nekih stvari koje mozete da ucinite da biste
smanjili rizik od infekcije: “

e Cesto perite ruke toplom vodom i sapunom.
Ovo je posebno vazno pre jela i nakon posete
javnim mestima.

posecuju dok se u potpunosti ne oporave od '
svoje prehlade ili gripa.

e Zamolite prijatelje i porodicu da vas ne / I ;\

e |zbegavajte deljenje kuénih predmeta, poput
Solja i peskira, sa drugim ljudima. /

e Pitajte svog lekara ili medicinsku sestru
o tome kako da primite vakcinu protiv gripa pre nego Sto zapocne sezona gripa
(decembar - mart). Ova vakcina pomaze u zastiti od nekih od nekih virusa
uzrocnika gripa.

e Razgovarajte sa svojim lekarom o vakcinaciji protiv bakterije pneumokok. Ova
vakcina vas stiti od nekoliko razlicitih infekcija koje mogu dovesti do upale pluca.

Pracenje toka bolesti

Vas lekar ili specijalizovani centar vas moze pozvati na redovnu kontrolu ili pregled za
~pracenje” da bi videli kako ste i proverili da li vas plan le¢enja i kontrole bolesti treba
da se prilagodi. Ovi pregledi mogu ukljucivati i joS neke testove.

Ako se vasi simptomi pogorsaju u kratkom vremenskom periodu, ne bi trebalo da
Cekate svoj zakazani pregled - odmah se obratite svom lekaru, specijalistickom centru
il medicinskoj sestri.

Palijativha njega

Palijativna nega se pruza osobama sa hroni¢nim stanjima, Ciji su simptomi teski i
znacajno uticu na njihovu dobrobit i svakodnevni zivot. Cilj palijativhe nege je pomodi
ljudima da Zive sa svojim simptomima, uciniti da se ose¢aju ugodnije | poboljsati
kvalitet njihovog Zivota.

Nega na kraju Zivota je jedna vrsta palijativne nege. MoZe da obuhvati ublaZzavanje
simptoma (poput opcija za upravljanje bolom i drugim simptomima) i emocionalnu
podrsku ljudima koji se priblizavaju kraju svog Zivota.
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Mozda ¢e vam biti korisno da razgovarate o palijativnoj nezi i moguénostima negu za
kraj Zivota sa lekarom ili medicinskom sestrom pre nego Sto pristupite tim vrstama
nege.

,Zivot se moze malo usporiti, ali ipak moZe biti puno radosti u godinama koje
dolaze”. Pronadite ljude sa kojima moZete da podelite svoje svakodnevne
probleme... MozZete dobiti iskrene odgovore na svoja pitanja i korisna iskustva od
drugih.”

Marija, Madarska

Ziveti dobro sa IPF-om

Mnogi ljudi kojima je dijagnostikovana IPF smatraju da puno vremena razmisljaju o
bolesti. Vi i vasi voljeni mozda ¢ete smatrati da je teSko razmisljati o tome kako ¢e IPF
uticati na vas Zivot i pomiricete se sa Zivotom s terminalnom bolescu.

Razgovor sa drugim ljudima koji imaju iskustvo sa ovom boles¢u moze biti od velike
pomocdi. Postoji puno grupa bolesnika sa IPF-om Sirom Evrope koje vas mogu dovesti
u kontakt sa drugim ljudima koji imaju IPF. Pitajte svog lekara ili medicinsku sestru
za detalje o najblizoj grupi obolelih od IPF ili koristite pretraZivanje mreze Evropske
organizacije pacijenata na veb-lokaciji Evropske fondacije za pluca.

Ako imate dobar sistem socijalne podrske kod kuce, to vam takode moZe pomoci u
olakSanju Zivota sa IPF-om. Clanovi porodice i bliski prijatelji mogu da pruZe vrednu
prakti¢nu i emocionalnu podrsku.

Istrazivanja i klinicka ispitivanja lekova

Ako ste zainteresovani za ucestvovanje u istrazivanjima koja ¢e pomoci nauc¢nicima
u istrazivanju IPF i leCenju IPF-a, mozda ¢ete se modi pridruziti klinickom ispitivanju.
Ako Zelite da saznate viSe o lokalnim ispitivanjima koja bi vam mogla odgovarati,
razgovarajte sa svojim lekarom. On ¢e modi da vas posavetuje da li postoji ispitivanje
koje vam odgovara, uzimajudi u obzir vasu anamnezu i trenutno zdravstveno stanje.
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Dalje informacije

Evropska fondacija za pluéa | www.europeanlung.org

Evropska fondacija za plu¢a (ELF) ima veliki broj biltena (koji su dostupni na 29 jezika)
o pluénim bolestima i nezi vasih plu¢a. Na veb-lokaciji ELF-a postoji i pretraZivanje
mreze Evropske organizacije za pacijente, koje ukljucuje detalje o organizacijama
pacijenata sa IPF-om.

EU-IPFF | www.eu-ipff.org

Evropska federacija za idiopatsku pluénu fibrozu i srodne poremecaje (EU-IPFF) je
organizacija koja okuplja evropske organizacije pacijenata sa IPF-om. EU-IPFF radi na
podizanju svesti o IPF-u, pozivanju na bolji pristup brizi i ulivanju nade ljudima koji zive
sa tom bolescu.

ERN-Lung | www.ern-lung.eu
»ERN pluc¢a“ je projekat koji finansira EU koji gradi i odrZava mreZzu klinicke nege za
retke plué¢ne bolesti, uklju¢ujuéi IPF.

EUROPEAN Evropska fondacija za pluca (ELF) osnovana je od strane Evropskog
E L F LUNG respiratornog udruzenja (ERS) 2000. godine, sa ciljem povezivanja
QLU RO pacijenata, javnosti i stru¢njaka iz oblasti respiratorne medicine kako bi se

ostvario pozitivan uticaj na zdravlje pluca.
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