PRUVODCE PRO PACIENTY
EVROPSKE FEDERACE

IDEOPATICKE PLICNIi FIBROZY

Pravodce zivotem s plicni fibrézou



CO JE

PLICNI
FIBROZA?

Plicni fibréza (PF) je progresivni a
nevylécitelné onemocnéni, které
postihuje kifehkou tkan v plicich. Ma za
nasledek zjizveni plic a vede k poklesu
plicnich funkci a zvySujici se dusnosti.
PF mlzZe mit znamou pfi¢inu nebo
neznamy puvod, jako je idiopaticka plicni
fibroza (IPF). PF se obvykle vyskytuje

u osob starsich 45 let a pramérny vék
pacienta je 65 let.

V Evropé zije priblizné 400 000 lidi
s plicni fibrézou a priblizné 100
000 pacientli na toto onemocnéni
kazdoro¢né umira.

Plicni fibréza je nevratna a Ié¢ba muze
pouze zpomalit progresi onemocnéni.
Pacienti s PF umiraji v prdméru do 3-5
let od stanoveni diagndzy.

@ Zivot s plicni fibrozou

Bézné typy plicni fibrozy

 |diopaticka plicni fibréza

» Nespecificka intersticialni
pneumonie

» Chronicka hypersenzitivni
pneumonitida

* Revmatoidni artritida - ILD*

» Sklerodermie - ILD

» Fibroticka sarkoidéza

* Neklasifikovatelna ILD

JAK VZNIKA PF?

Pfi PF dochazi k poSkozeni bunék,
které vystylaji plicni sklipky, tzv. alveoly,
coz vede k tvorbé zjizvené tkané, ktera
ztéZuje pruchod kysliku do krevniho
obéhu. V disledku toho se do mozku,
srdce a dalSich Zivotné dulezitych
organt nemusi dostat mnozstvi
kysliku, které potfebuji ke spravné
¢innosti. Mnozstvi jizev se obvykle
Casem zvétSuje, ackoli rychlost, s jakou
postupuje, se lisi.

* ILD: Intersticialni plicni nemoc, ktera zpusobuje zjizveni plic.

JAKE JSOU PRIZNAKY?

PFiznaky PF se vyvijeji v prabéhu ¢asu a
mohou se u jednotlivych osob lisit.

PFi stanoveni diagnozy jsou nejastéjSimi
pfiznaky PF dusnost, uporny suchy
kasel a unava. Postupem Casu se

kasel Casto stava produktivnim a v
pozdéjsich stadiich nemoci se objevuji
dalSi faktory, jako je ztrata chuti k jidlu,
bolesti kloubt a svall a postupny
nevysvétlitelny ubytek hmotnosti.

PFiblizné u poloviny osob s PF se muze
vyskytnout také palickovitost prstui
(rozsSifeni a zaobleni konec¢ku prstd na
rukou nebo nohou).

Kdyz nékdo pomoci stetoskopu posloucha
plice osoby s PF, muze v plicich

slyset skripavé sipani pripominajici
“odlepovani pasky se suchym zipem.”
Jedna se o “oteviraci” zvuky, které
vydavaji malé dychaci cesty pfi nadechu a
mohou byt slySet v obou plicich.

JAK SE DIAGNOSTIKUJE PF?

Pokud mate podezieni na PF, je
tieba provést nékolik vysetreni,
pocinaje CT vysSetrenim plic,
ale také funkcni vysetieni plic,
bronchoalveolarni lavaz, krevni
testy nebo biopsii.

Opozdéna diagn6za PF je bézna

a mlze se vyskytnout ve vSech
stadiich. V priiméru trva 7-8 mésic,
nez se pacient dozvi diagnozu,

a u 40 % pacientu to trva déle

nez rok. To muze byt zpusobeno
tim, Ze pfiznaky PF jsou podobné
pfiznakdm jinych, ¢astéjsich plicnich
nebo srde¢nich onemocnéni.

A pacienti mohou byt pomali pfi
konzultaci se svym praktickym
Iékafem (GP)/Iékafem primarni
péce (PCP), jakmile se u nich
projevi pfiznaky. Prakticti 1€kafi/
ordinatofi prevence nemusi pacienty
dostate¢né rychle odesilat k plicnim
specialistim a mGze dochazet k
prodlevam pfi ¢ekani na termin

vV nemochnici a pfi provadéni
nezbytnych vySetfeni pro stanoveni
spravné diagnozy.

Kromé toho je 37 % pacientu
alespoi jednou nespravné
diagnostikovano. Pokud se u
svého lékare necitite dobie nebo
pokud s vami neni zachazeno
nejlépe, mozna budete chtit
ziskat druhy nazor.
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JAKE JSOU
RIZIKOVE FAKTORY?

Nevime pfesné, co je pfi¢inou vzniku PF
u lidi. Existuje vSak nékolik véci, které u
Eloveéka zvysuji riziko vzniku PF.

Patfi mezi né napf:

Koufreni
cigaret

Zivotni a pracovni
prostredi
expozice,

jako je znecisténé
ovzdusi
Mikrobialni
agens

(chronicka
virova infekce)

Gastro-

ezofagealni
refluxni
choroba
(GERD)

Rodinna
anamnéza a
genetické
varianty
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CO JE MULTIDISCIPLINARNI
TYM?

Multidisciplinarni tymy (MDT) se
skladaji z lidi, ktefi se specializuji
na rizné |ékarské dovednosti.
Diagnostika PF je multidisciplinarni,
€0z znamena, Ze se na ni podileji
zkuseni klinicti 1€ékafi, radiologové
a patologové. Proto musi
spolupracovat, aby potvrdili vasi
diagnoézu a poskytli vam nejlepsi
moznou lécbu.

V mezinarodnim méritku je
prokazano, ze tento pristup
zvysuje presnost diagnozy.

ODBORNA CENTRA PRO
INTERSTICIALNI PLICNI
ONEMOCNENI A PF

Centra odbornosti
(CE) jsou odborna centra pro
lécbu a péci o pacienty se vzacnymi
onemocnénimi (ZN). Odborna centra pro
intersticialni plicni nemoci a plicni fibrézu se
specializuji na plicni nemoci. Jejich cilem je poskytovat
pacientim s ILD/PF (mimo jiné) nejvysSi standardy péce
a zajistit véasnou diagnézu, vhodnou Iéébu a naslednou
péci. Prispivaji také k vyzkumu a spolupracuji s riznymi
zac¢astnénymi stranami, véetné pacientskych organizaci.
Evropska komise navic zorganizovala evropskeé referencni sité (ERN),
jejichz cilem je fesit slozita nebo vzacna onemocnéni a stavy, které
vyZaduji vysoce specializovanou |éCbu a zdroje. Tyto sité sdruzuji
nékolik evropskych center a v pfipadé potfeby poskytuji odborna
stanoviska, poradenstvi a doporu¢eni pro pfeshranicni péci.

V bfeznu 2017 byla zahajena ¢innost ERN pro respiracni
onemocnéni véetné fibrotizujici intersticialni plicni nemoci:
ERN-LUNG. ERN-LUNG (vice informaci naleznete zde)
je tvofena mnoha evropskymi odbornymi centry (viz_
zde), ale ne vSemi. Dlrazné doporucujeme, abyste
se zeptali mistni skupiny pacienti nebo
praktického |ékafe na nejblizSi narodné
uznavané centrum.
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https://ern-lung.eu/
https://www.orpha.net/consor/cgi-bin/Clinics_Search_Simple.php?lng=EN&LnkId=7029&Typ=Pat&CnsGen=n&fdp=y&from=rightMenu
https://www.orpha.net/consor/cgi-bin/Clinics_Search_Simple.php?lng=EN&LnkId=7029&Typ=Pat&CnsGen=n&fdp=y&from=rightMenu

JAK BUDE

N[S\[e]e:
POSTUPOVAT?

Progrese PF se u jednotlivych osob
liSi a nelze presné predpovédét, jak
rychle bude PF postupovat u vas.

U vétSiny lidi s PF dochazi k pomalému,
ale stalému zhorSovani onemocnéni.
Pokud mate PF, ktera postupuje pomalu,
muzete mit pfiznaky dlouhou dobu, nez
vam bude diagnostikovana, a pak maze
vase onemocnéni postupovat jesté
relativné pomalu.

U nékterych pacientd maze dojit k
nepredvidatelnému akutnimu (nahlému
a kratkodobému) zhorSeni jejich
onemocnéni, tzv. akutni exacerbaci, ke
které maze dojit kdykoli. Takova udalost
muze byt smrtelna nebo mize u osoby
s PF zanechat podstatné zhorSené
onemocnéni. Casto se stava, ze PF je
u Clovéka diagnostikovana az po prvni
akutni exacerbaci. Hlavnim rizikovym
faktorem akutni exacerbace PF je
pokrocilé onemocnéni.

Vzhledem k nebezpeci akutni exacerbace je nezbytné pravidelné
sledovani Iékafem, aby mohl sledovat, jak onemocnéni postupuje,
a zjistit, jak reagujete na Iécbu.

DALSi ONEMOCNENI, KTERA MOHOU
PACIENTI S PF MiT (KOMORBIDITY)

PF muze byt vysilujici onemocnéni, protoze kromé

nepfiznivych u€inkd PF ma mnoho pacientl s PF
dalSi pfidruzena onemocnéni, tzv. komorbidity.
Ty mohou mit negativni vliv na kvalitu vaseho
Zivota a vaSi prognozu. Proto musi Iékafi také
identifikovat a I&Cit vS8echny komorbidity, které se

u vas mohou objevit. Tyto stavy mohou postihovat

plice (plicni komorbidity) nebo jiné ¢asti vaseho
téla (neplicni komorbidity).
Definice komorbidit najdete zde.

JAKA LECBA JE

K DISPOZICI?

Ke zvladnuti vasi PF se doporucuje
jak farmakologicka (Iékova) lécba, tak
nefarmakologicka Iécba. Méli byste
také chodit na pravidelné kontroly a
lékarské prohlidky. Jakmile vam bude
diagnostikovana PF, méla by vam byt
nabidnuta psychologicka podpora.

Mozna budete chtit navazat kontakt se
skupinami pacientu, které vas mohou
podpofit ve v§ech fazich onemocnéni.
Pokud se u vas vyskytnou nezadouci
ucinky, napf. prijem nebo ubytek
hmotnosti, obratte se na svého Iékafe nebo
specializovanou zdravotni sestru.

FARMAKOLOGICKA

LECBA
Rozhodnuti o farmakologické [é€bé zavisi
na diagnéze a pribéhu onemocnéni. U
plicni fibrézy se doporuduji antifibrotika
(pirfenidon nebo nintedanib). Pomahaiji
zabranit jizveni tkané a bylo prokazano, ze
zpomaluji progresi onemocnéni v ¢ase a
mohou prodlouzit oéekavanou délku Zivota.

U nékterych pacientd s PF se jako
pocatecni lécba obvykle doporucuje
imunomodulace (latky ovliviujici fungovani
imunitniho systému). Pokud onemocnéni
stale progreduje, |ze zvazit antifibrotickou
IéCbu, napfiklad nintedanibem.

KLINICKE STUDIE

Klinicka studie je studie, ktera
testuje ucinnost a bezpecnost
nové lécby na lidech. Probéhlo
nékolik klinickych studii
lé€by urcené k Iécbé PF - méli
byste se informovat u svého
lIékare, zda neprobihaji néjaké
studie, kterych byste se mohli
zucastnit.

Sir&i informace o probihajicich
klinickych studiich mGzete také
najit na strankach
(celosvétové), v

strankach
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https://erj.ersjournals.com/content/46/4/1113
https://clinicaltrials.gov
https://clinicaltrials.gov
https://trials.eu-ipff.org/
https://trials.eu-ipff.org/
https://trials.eu-ipff.org
https://trials.eu-ipff.org/

e NEFARMAKOLOGICKA LECBA

Transplantace plic je sice jedinym u¢innym lékem pro osoby s PF, ale existuje
nékolik nefarmakologickych Iééebnych postupt, které mohou pomoci zlepSit

kvalitu vaseho zivota.

® Plicni rehabilitace

Zahrnuje rtizné aktivity, které zmirfuji
pfiznaky PF a zlepSuji celkovou kvalitu
vaseho zivota, napfiklad cviceni,
vyZivové poradenstvi, dechové
strategie. Plicni vychova a rehabilitace
mohou byt obzvlasté ucinné pfi
zmirflovani pfiznakud, zvySovani miry, v
jaké muzete cvicit, a zkracovani doby,
po kterou mlzete byt nuceni zlstat v
nemocnici.

® Kyslikova terapie

Vzhledem k tomu, Ze PF zpUsobuje,
Ze se kyslik v plicich hife dostava

do krevniho obé&hu a do celého téla,
mUzete trpét abnormalné nizkou
hladinou kysliku v krvi a dusnosti.

To se mlze projevit pfi cviceni,
odpocinku nebo spanku. Proto vam
muze byt podavan dodatecny kyslik
prostfednictvim koncentratoru (maly
elektricky pfistroj), stacionarnich a
prenosnych plynovych nebo kapalnych
kyslikovych systému (pfipojenych pres
obli¢ejové masky nebo nosni trubice).

® Transplantace plic

Transplantace plic je jedinym
chirurgickym zakrokem, ktery mize
zvratit progresi PF, zlepsSit kvalitu
vaseho zivota a délku vaseho
Zivota. Priblizné 30 % transplantaci
plic na celém svété se provadi u
pacientl s PF. Bohuzel méné nez

5 % vSech pacientt s PF ma narok
na transplantaci plic, protoze kritéria
pro vybér vhodného kandidata na
transplantaci jsou pomérné prisna.
Zohlednuji Fadu faktord, jako je vék
pacienta, jeho celkovy zdravotni stav,
zavaznost a progrese PF. Najdete je
zde.

Néktere Pouze

® Paliativni péce a péce na konci

zivota

Paliativni péce je komplexni pFistup

k péci, ktera je poskytovana s cilem
zlepsit kvalitu Zivota pacientt v pribéhu
jejich onemocnéni. Jejim cilem je
poskytnout vam udlevu jak od fyzické
bolesti, tak od SirSiho stresu a problému
spojenych s vasim onemocnénim.

Pro pacienty s PF patfi mezi kliCové
aspekty paliativni péce predbézné
planovani péce, zvladani vedlejsich
Ucinkl 1€k a pfiznaku, jako je kasel a
dusnost, psychologicka podpora, plicni
rehabilitace a péce na konci zivota.

Paliativni péée mize zahrnovat
fyzické, psychické, socialni nebo
duchovni aktivity - v zavislosti na

® Naucte se zvladat duSnost a
kasel

Schopnost zvladat kasel hraje
dualezitou roli pfi zvladani PF,
protoze kasel mize zpusobit, ze
se budete citit izolované a trapné,
pokud ho nebudete umét oviadat.

Je velmi dllezité, abyste se naucili,
jak duSnost snizovat, zvladat a Fidit,
protoZze to muze mit velky vliv na
kvalitu vaseho Zivota. VaSe emoce
mohou ovlivnit vase dychani a uzkost
z dusnosti mGze vase dychani jesté
zhorsit. Relaxace muze pomoci snizit
dusnost a je uzite€na pro zmirnéni
uzkosti.

Dalsi rady tykajici se zvladani dusnosti
najdete zde.

30%

transplantaci
plic se provadi
u pacientd
s flLD

%
9%
ze vSech pacientl

s flLD ma narok na
transplantaci plic.

vasSich potiebach a preferencich.

Zivot s plicni fibrozou


https://www.actionpf.org/information-support/managing-a-cough
https://pulmonaryfibrosisnews.com/pulmonary-fibrosis-lung-transplant

OTAZKY NA
CO SE ZEPTAT

SVEHO
LEKARE

Muze byt obtizné védét, na co se
zeptat svého praktického lékare,
zdravotni sestry nebo specialisty.
Je dulezité promyslet si otazky,
které byste mohli chtit polozit, az
budete v pribéhu své diagnézy
a lé€by navstévovat rizné
zdravotnické pracovniky.
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tento seznam

JAK SE O

SEBE MOHU
POSTARAT?

Je nezbytné, abyste nékteré ¢asti tohoto slozitého onemocnéni zviadli
sami. To vam umozni kontrolovat svou péci, stanovit si realistické cile a
pripravit se na budoucnost.

Q

¥ 4

® Prestante koufrit

Nebo se vyhnéte vystaveni pasivnimu koufeni, abyste
zvysili hladinu kysliku v krvi, snizili krevni tlak a
srdecni frekvenci a snizili riziko rakoviny a srdec¢nich
onemochéni.

® Zustante aktivni

IPokud se budete pravidelné vénovat mirnému pohybu,
pomUze vam to nejen udrzet si zdravou vahu, ale také
posili vaSe svaly a udrzi vase télo v efektivni innosti.
To miZe zahrnovat fizené cvic¢eni s fyzioterapeutem,
ale také samostatné cviceni.

® Jed'te zdravé

Vyvazena, vyzivna strava vam pomuze zUlstat co
nejzdravéjsi. MGze obsahovat ovoce, zeleninu,
celozrnné vyrobky, libové maso nebo nizkotu¢né
mlécné vyrobky a méla by mit nizky obsah nasycenych
tukd, sodiku (soli) a pfidaného cukru.

® Prizpusobte svij domov

Upravte svij domov tak, abyste zajistili bezpeénost

a umoznili samostatny zivot, napf. instalaci
schodistového vytahu, zabradli nebo upravené
koupelny. Statni zdravotni sluzba, zdravotni pojiStovny
nebo mistni agentury mohou nabizet granty a pomoc.

Pravodce pro pacienty
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https://www.blf.org.uk/support-for-you/pulmonary-fibrosis/questions-to-ask
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® Dostatecné odpocivejte

Spanek je nezbytny pro posileni imunitniho systému a
zlepseni celkového pocitu pohody.

® Dodrzujte aktualni ockovani

Meli byste se také vyhybat expozici infekcim, protoze mohou
zhorsit PF. Toho muzete dosahnout mytim rukou, vyhybanim
se velkym daviim a vefejné dopravé a aktualnim ockovanim
proti chfipce, zapalu plic a Covid-19.

® Vyhybejte se stresu

Pokud jste fyzicky a emocionalné uvolnéni, mize vam to
pomoci vyhnout se nadmérné spotfebé kysliku. Relaxacni
techniky vas také mohou naudit zvladat paniku, ktera se mize
dostavit pfi dusnosti.

® Relaxace a vSimavost

Existuji rizné relaxacni techniky, které vdm mohou pomoci

Q zvladnout emocionalni a psychické problémy, které mohou

prijit s diagnézou PF. Mindfulness vam muze pomoci
zvladnout fyzickeé a Zivotni problémy spojené s zivotem s PF
a uklidnit vas, kdyz jste v tisni, skliceni, vystraSeni nebo mate
bolesti.

O Jéga je pro pacienty s PF prospésna, protoze muze P SYC H O I_ O G I C KA

stimulovat va$e plice prostifednictvim soustfedéného dychani.

ﬂ'lQ Pomaha také procvidovat branici (sval, ktery obsluhuije plice). PODPORA

Zakladni dechova cvi€eni mohou zlepSit funkci plic a zmirnit
= problémy s dychanim.

Psychologicka podpora vam Je dulezité, abyste od za¢atku zapojili
muiZze pomoci vyrovnat se s vasim sve pratele a rodinné pfislusniky, protoze
onemocnénim a pripadnymi vedlejSimi ti vas obvykle podporuji a mohou vam
ucinky. V pokrocilém stadiu vam miuize pomoci zvladnout vasi PF. Muze to byt
pomoci pfi planovani konce zivota a obtizné, ale rozhovor vam muize pomoci
vybéru hospicové péce nebo pohodli prekonat vase obavy a obtize.

vaseho domova.

Musite Gizce spolupracovat se svym informace o tom,
jak o sebe Iépe

osetrujicim tymem, abyste se aktivné
a pozitivné podileli na priibéhu a
vysledcich své IéCby.

pecovat a
zit s PF, najdete

@ Zivot s plicni fibrozou
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https://www.actionpf.org/information-and-support/living-with-pulmonary-fibrosis

NAVAZAT KONTAKT S
PACIENTSKOU ORGANIZACI

A PRIPOJIT SE K PODPURNE
SKUPINE PRO PACIENTY

OBECNE
RADY PRO
PECOVATELE

Zapojeni do mistni podplrné skupiny
pro vas muze byt uzite¢né, protoze se
muzete setkat s dal$imi pacienty s PF,
jejich partnery a pecCovateli a diskutovat
a sdilet své zkuSenosti. Podpora ze
strany rodiny a pratel je nezbytna, ale
obzvlasté pfinosné muze byt navazani
kontaktu s ostatnimi pacienty,

ktefi prochazeji stejnou

zkuSenosti.

Mnoho podpurnych skupin je
organizovano v nemocnicich nebo v
mistni komunité - vice informaci by
vam meél poskytnout vas Iékaf nebo
respiracni sestra.

Kontakt
s pacienty ve
vasi zemi mizete
navazat také
prostirednictvim
organizaci
uvedenych na
nasich webovych
strankach

Péce o osobu s PF je obtizny a narocny ukol, ktery miize byt emocionalné i
fyzicky vycerpavajici. Pokud pecujete o nékoho, kdo trpi PF, informujte o tom
svého rodinného Iékare, aby vam mohl poradit ohledné vaseho vlastniho zdravi
a v pripadé potieby vas nasmérovat na specializovanou podporu. Casto existuji
celostatni podptlirné skupiny pro pecovatele.

Nezapomerite se o sebe starat, protoze
kazdodenni Zivot pecovatele mlze byt
naro¢ny. Nebojte se pozadat Iékare

a zdravotni sestry, ktefi podporuji
vasSeho pfibuzného nebo pfitele s PF, o
konkrétni rady, jak mu nejlépe pomoci.

Existuje mnoho podputrnych organizaci
pro pecovatele, které vam mohou s touto
zkuSenosti také pomoci. A v nékterych
zemich EU mohou mit pecujici osoby
narok na finan¢ni pomoc nebo vécné
davky - vice vam fekne vas lékar.

Zjistit o PF co nejvice informaci
vam muize pomoci citit se lépe
pod kontrolou.
Pacientské organizace jsou
dobrym zacatkem, protoze
poskytuji informace uréené
lidem zijicim s PF a také
vzajemnou podporu.

N
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https://www.actionpf.org/information-and-support/carer-family-friends
https://www.actionpf.org/information-and-support/carer-family-friends
https://www.eu-pff.org/about-eu-pff/
https://www.eu-pff.org/about-eu-pff/

CONTACT:

EU-PFF AISBL
Abstratt 127

3090 Overijse, Belgium
secretariat@eu-pff.org
www.eu-pff.org




