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Włóknienie płuc jest zaawansowanym  

stadium wielu chorób śródmiąższowych 

m.in.

1.Narażenia na pyły nieorganiczne-pylica krzemowa, 

azbestowa, węglowa itd.

2. Narażenia na inhalowanie antygenów organicznych-

białka ptasie, grzyby, ameby-alergiczne zapalenia płuc

3. Reakcje autoimmunizacyjne w obrębie tkanki łącznej 

zrębu płuca w przebiegu chorób tkanki łącznej

4. Niepożądane reakcje polekowe np. po cytostatykach, 

radioterapii, amiodaronie, lekach biologicznych

5. Samoistne włóknienie płuc



Pojemność życiowa- 4L

Całkowita pojemność płuc            5,5L      

Prężność tlenu we krwi (PaO2)    80mmHg

Dystans w czasie 6 min marszu   500-700m

Pojemność życiowa 2L (50%)

Pojemność całkowita 3,5L (50%)

PaO2= 55mmHg

Dystans w 6 min marszu 350m 

ZDROWY CHORY na włóknienie płuc



Samoistne włóknienie płuc- definicja

Idiopathic pulmonry fibrosis-IPF

IPF jest specyficzną formą samoistnego śródmiąższowego 

zapalenia płuc.

Jest to przewlekły, postępujący prowadzący do włóknienia 

proces ograniczony do płuc,  o nieznanej przyczynie, 

występujący u starszych chorych ( ATS/ERS 2011). 

Mimo coraz częstszego występowania należy do chorób 

rzadkich (sierocych). 

W Europie zapadalność ocenia się na 0,74 do 7,4/100 000/rok,               

chorobowość od 3,4 do 18 /100 000

J. Epidemiol, 2013r



Występowanie IPF zwiększa się wraz z wiekiem.

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



Etiologia, patogeneza

Etiologia nie jest znana. W części przypadków można podejrzewać 

zaburzenia (mutacje genetyczne) w zakresie białek surfaktantu, 

telomerazy i mucyny

Potencjalnym i czynnikami ryzyka są palenie papierosów,

narażenie na zanieczyszczenia środowiska oraz choroby 

współistniejące takie jak refluks żołądkowo-przełykowy oraz 

przewlekle zakażenia wirusowe  (EBV, HCV). 

Patogeneza polega na mikroskopijnych uszkodzeniach komórek 

nabłonka w pęcherzykach płucnych z uszkodzeniem błony 

podstawnej oraz na nieprawidłowo przebiegającym procesie 

gojenia co prowadzi do utraty powierzchni oddechowej. 



pneumocyt I

pneumocyt II





Objawy budzące podejrzenie włóknienia 

płuc
-mężczyzna po 65 r.ż, palący papierosy

-duszność wysiłkowa> spoczynkowa                                                

> ciężka niewydolność oddechowa

-pogarszająca się tolerancja wysiłku

-kaszel z niewielkim odkrztuszaniem

Mogą im towarzyszyć objawy ogólne:

Zmęczenie, osłabienie, ubytek masy ciała

Bóle mięśni

Badanie przedmiotowe: 

-trzeszczenia nad płucami, 

-palce pałeczkowate



Zmiany w obrazie radiologicznym 

w samoistnym włóknieniu płuc

Konwencjonalny RTG klatki piersiowej:

- zmniejszenie pól płucnych

- symetryczne zmiany siateczkowate i linijne zlokalizowane

głównie podopłucnowo w dolnych polach płuc



Zmiany w obrazie TKWR klatki piersiowej

1. Zmiany siateczkowate podopłucnowo, 

bardziej nasilone w dolnych polach płucnych

2. Obraz plastra miodu nad przeponą

3. Nieobecność zmian charakterystycznych dla 

innych chorób śródmiąższowych: guzków, 

torbielek, obszarów „matowej szyby” 



Parametry świadczące o stopniu uszkodzenia 

funkcji płuc u chorych na IPF

1. Zmniejszenie całkowitej pojemności płuc (TLC) i  pojemności życiowej 

(FVC), 

2. Hipoksemia (zmniejszenie prężności tlenu we krwi) zwykle bez hiperkapni,

3. Zmniejszenie zdolności dyfuzyjnej płuc dla tlenku węgla (DLCO)

4. Desaturacja w trakcie wysiłku



Kliniczne fenotypy IPF. Chorzy na IPF stanowią heterogenną grupę. 

Choroba przez wiele miesięcy lub lat przebiega bezobjawowo, kiedy mogą występować 

tylko zmiany radiologiczne, potem pojawiają się objawy choroby i > >> rozpoznanie . 

Tempo zmian i progresja aż do śmierci mogą być gwałtowne ( linia A),

U większości chorych objawy kliniczne jak i zaburzenia czynnościowe progresują 

stosunkowo powoli linia C i D) 

lub pośrednie o zmiennym tempie (linia B) z okresami stabilizacji i epizodami ostrych 

zaostrzeń ( gwiazdki*) co wyprzedza, a możliwe, że inicjuje  terminalną fazę choroby.

(AJRCCM, 2011,183, 431-40)



Rokowanie  w IPF-czynniki rokownicze

Do złych czynników rokowniczych zalicza się, 

– wiek >50lat, 

– płeć męską, 

– palenie papierosów w przeszłości 

– kacheksja

– korzystanie z tlenu, 

– znaczne zaburzenia w parametrach czynnościowych przy 

rozpoznaniu:

– FVC    >70% 55,6mies

– FVC    55-69% 38,7mies     mediana czasu przeżycia

– FVC    <55% 27,4mies

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





Oddechowe vs „nieoddechowe” przyczyny zgonu  chorych na IPF. 

Większość zgonów w IPF (77%) jest spowodowana przyczynami oddechowymi,

wśród których dominują przyczyny podostre ( 61%) w porównaniu z przyczynami 

ostrymi (39%) zdarzającymi się w czasie krótszym niż 4 tygodnie od pogorszenia 

Przyczyny oddechowe zgonów w IPF obejmują: progresję IPF, ostre zaostrzenie, ostre 

uszkodzenie płuc, zapalenie płuc i serce płucne.

Nieoddechowe przyczyny to choroby serca, sepsa, choroby ukladu pokarmowego, 

udar, rak i inne (AJRCCM, 2011, 183, 431-440)



Postępowanie w samoistnym włóknieniu płuc

• Dotychczas nie ma leczenia przyczynowego

• Należy stosować optymalne leczenie  wspomagające (best supportive 

care). Obejmuje ono: leczenie chorób współistniejacych w tym refluksu 

żołądkowo-przełykowego, nadciśnienia tętniczego, cukrzycy, dbałość o 

prawidłową masę ciała, rehabilitację pulmonologiczną oraz tlenoterapię

w niewydolności oddechowej(D).

• Na etapie rozpoznania powinno się rozważyć zgłoszenie chorego do 

przeszczepienia płuc, jeżeli  występują następujące zaburzenia:

• DLCO <39% w.n., 

• spadek FVC>10%                                                  w czasie 6-mies. obserwacji

spadek saturacji poniżej 88% w czasie 6MTM  

• Należy pamiętać, że czas oczekiwania na przeszczepienie płuc jest długi

• Kortykoterapia jako jedyne leczenie  nie poprawia przeżycia, wiąże się z 

wieloma objawami niepożądanymi i zdecydowanie nie jest wskazana u 

chorych na SWP.



F
V

C
 (

L
)

wiek (lata)



Dziękuję za uwagę


