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Wiloknienie pluc jest zaawansowanym
stadium wielu chorob srodmigzszowych
m.in.

1.Narazenia na pyly nieorganiczne-pylica krzemowa,
azbestowa, weglowa itd.

2. Narazenia na inhalowanie antygenow organicznych-
bialka ptasie, grzyby, ameby-alergiczne zapalenia pluc

3. Reakcje autoimmunizacyjne w obrebie tkanki 1acznej
zrebu pluca w przebiegu chorob tkanki 1acznej

4. Niepozadane reakcje polekowe np. po cytostatykach,
radioterapii, amiodaronie, lekach biologicznych

5. Samoistne wloknienie pluc



Pojemnosc¢ zyciowa-

Catkowita pojemnos¢ ptuc
Preznos¢ tlenu we krwi (PaO2)
Dystans w czasie 6 min marszu

4L

5,5L
80mmHg
500-700m

Pojemnosc¢ zyciowa 2L (50%)
Pojemnos¢ catkowita 3,5L (50%)
PaO2= 55mmHg
Dystans w 6 min marszu 350m

ZDROWY

CHORY na wtdknienie ptuc




Samoistne wloknienie pluc- definicja
Idiopathic pulmonry fibrosis-1PF

IPF jest specyficzng forma samoistnego Srédmiazszowego
zapalenia phuc.

Jest to przewlekly, postepujacy prowadzacy do wloknienia
proces ograniczony do pluc, o nieznanej przyczynie,
wystepujacy u starszych chorych ( ATS/ERS 2011).

Mimo coraz cze¢stszego wystepowania nalezy do chorob
rzadkich (sierocych).

W Europie zapadalnos$¢ ocenia si¢ na 0,74 do 7,4/100 000/rok,
chorobowos¢ od 3,4 do 18 /100 000

J. Epidemiol, 2013r



Incidence per 100,000 person years

Wystepowanie IPF zwieksza sie wraz z wiekiem.

Ley B., Collard H.R., Clinical Epidemiology, 2013, 5, 483-
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Etiologia, patogeneza

Etiologia nie jest znana. W czesci przypadkow mozna podejrzewac
zaburzenia (mutacje genetyczne) w zakresie bialek surfaktantu,
telomerazy | mucyny

Potencjalnym i czynnikami ryzyka sg palenie papierosow,
narazenie na zanieczyszczenia Srodowiska oraz choroby
wspotistniejgce takie jak refluks zoladkowo-przelykowy oraz
przewlekle zakazenia wirusowe (EBV, HCV).

Patogeneza polega na mikroskopijnych uszkodzeniach komorek
nabtonka w pecherzykach ptucnych z uszkodzeniem blony
podstawnej oraz na nieprawidlowo przebiegajacym procesie
gojenia co prowadzi do utraty powierzchni oddechowej.
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Objawy budzace podejrzenie wloknienia
pluc
-mezczyzna po 65 r.z, palacy papierosy
-dusznos¢ wysitkowa> spoczynkowa
> ciezka niewydolnos¢ oddechowa
-pogarszajaca si¢ tolerancja wysitku
-kaszel z niewielkim odkrztuszaniem
Mogg 1im towarzyszy¢ objawy ogolne:
Zmeczenie, ostabienie, ubytek masy ciala

Bole migs$ni

Badanie przedmiotowe:

-trzeszczenia nad plucami,

-palce paleczkowate




Zmiany w obrazie radiologicznym
w samoistnym wloknieniu pluc

Konwencjonalny RTG klatki piersiowej:

- zZmniejszenie poél ptucnych

- symetryczne zmiany siateczkowate i linijne zlokalizowane
gtédwnie podoptucnowo w dolnych polach ptuc
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Zmiany w obrazie TKWR klatki piersiowej

1. Zmiany siateczkowate podoptucnowo,
bardziej nasilone w dolnych polach ptucnych

2. Obraz plastra miodu nad przepong
3. Nieobecnosc¢ zmian charakterystycznych dla

innych choréb srodmigzszowych: guzkow,
torbielek, obszaréw ,matowej szyby”



Parametry swiadczace o stopniu uszkodzenia
funkcj1 ptuc u chorych na IPF

1. Zmniejszenie catkowitej pojemnosci ptuc (TLC) i pojemnos$ci zyciowej
(FVC),

2. Hipoksemia (zmniejszenie preznosci tlenu we krwi) zwykle bez hiperkapni,
3. Zmniejszenie zdolnosci dyfuzyjnej ptuc dla tlenku wegla (DLCO)

4. Desaturacja w trakcie wysitku
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Kliniczne fenotypy IPF. Chorzy na IPF stanowig heterogenna grupe.

Choroba przez wiele miesiecy lub lat przebiega bezobjawowo, kiedy moga wystgpowac
tylko zmiany radiologiczne, potem pojawiaja si¢ objawy choroby 1 > >> rozpoznanie .
Tempo zmian 1 progresja az do Smierci moga by¢ gwaltowne ( linia A),

U wiekszosci chorych objawy kliniczne jak i zaburzenia czynnoSciowe progresuja
stosunkowo powoli linia C i D)

lub posrednie o zmiennym tempie (linia B) z okresami stabilizacji i epizodami ostrych
zaostrzen ( gwiazdki*) co wyprzedza, a mozliwe, ze inicjuje terminalna faze choroby.
(AJRCCM, 2011,183, 431-40)



Rokowanie w IPF-czynniki rokownicze

Do ztych czynnikow rokowniczych zalicza sie,
—  wiek >50lat,
—  ple¢ meska,
—  palenie papieroséw w przesztosci
—  kacheksja
—  korzystanie z tlenu,

—  znaczne zaburzenia w parametrach czynnosciowych przy
rozpoznaniu:

— FVC >70% 55,6mies
— FVC 55-69% 38,7mies - mediana czasu przezycia
— FVC <55% 27,4mies

Kim,H.J. lwsp.: Respir Med, 2015, 109, 661



5-year survival rate of IPF is worse
than several types of cancer
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Bjoraker JA et al. Am ] Respir Crit Care Med 1998;157:199—-203;
American Cancer Society. Cancer Facts and Figures 2009. Atlanta,
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Oddechowe vs ,nieoddechowe” przyczyny zgonu chorych na IPF.

Wiekszos¢ zgonow w IPF (77%) jest spowodowana_przyczynami oddechowymi,
wsrod ktorych dominujg przyczyny podostre ( 61%) w porownaniu z przyczynami
ostrymi (39%) zdarzajgcymi sie w czasie krotszym niz 4 tygodnie od pogorszenia
Przyczyny oddechowe zgondw w IPF obejmujg: progresje IPF, ostre zaostrzenie, ostre
uszkodzenie ptuc, zapalenie ptuc i serce ptucne.

Nieoddechowe przyczyny to choroby serca, sepsa, choroby ukladu pokarmowego,
udar, rak i inne (AJRCCM, 2011, 183, 431-440)




Postgpowanie w samoistnym witoknieniu ptuc

Dotychczas nie ma leczenia przyczynowego

Nalezy stosowac¢ optymalne leczenie wspomagajace (best supportive
care). Obejmuje ono: leczenie choréb wspdélistniejacych w tym refluksu
zotadkowo-przetykowego, nadcisnienia tetniczego, cukrzycy, dbatos¢ o
prawidtowa mase ciata, rehabilitacje pulmonologiczng oraz tlenoterapie
w niewydolnosci oddechowej(D).

Na etapie rozpoznania powinno sie rozwazy¢ zgtoszenie chorego do
przeszczepienia ptuc, jezeli wystepuja nastepujace zaburzenia:

DLCO <39% w.n.,
spadek FVC>10% W czasie 6-mies. obserwagji

spadek saturacji ponizej 88% w czasie 6MTM

Nalezy pamietac¢, ze czas oczekiwania na przeszczepienie ptuc jest dtugi

Kortykoterapia jako jedyne leczenie nie poprawia przezycia, wigze sie z
wieloma objawami niepozgdanymi i zdecydowanie nie jest wskazana u
chorych na SWP.
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