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Soucasné moznosti odliseni histopatologického
obrazu idiopatické plicni fibrézy od fibrotické
hypersenzitivni pneumonie: Jak na to?
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SOUHRN

Obraz progresivni plicni fibrézy zahrnuje Siroké spektrum fibrotickych intersticialnich plicnich onemocnéni, u kterych pfesnd diagnéza zcela zésadné rozhoduje
o terapii a progndze pacientd. Nejdulezitéjsimi entitami jsou idiopaticka plicni fibr6za podminéna morfologickym obrazem bézné intersticialni pneumonie
a fibroticka hypersenzitivni pneumonie, jejichz prekryvajici se charakteristiky zplsobuji, ze oddéleni téchto dvou entit predstavuje jedno z nejnaro¢néjsich
diagnostickych dilemat pro klinické Iékafe i vzhledem k tomu, ze Ié¢ba je diametralné odlisna. Cilem tohoto sdéleni je prehledné charakterizovat
histopatologické obrazy bézné intersticialni pneumonie a fibrotické hypersenzitivni pneumonie s diirazem na to, ze mikromorfologicky obraz je sice pro tato
dvé onemocnéni typicky, ale ze se ¢asto histopatologické zmény u obou entit mohou prekryvat a také se mohou vyskytnout u fady dalsich diagnéz. Zcela
klicové pro adekvatni histopatologické hodnoceni a spravnou findlni diagnézu je intenzivni multidisciplinarni diskuse v ramci efektivné spolupracujiciho
multidisciplinarniho tymu.
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Current possibilities of histopathologic separation of idiopathic pulmonary fibrosis from fibrotic
hypersensitivity pneumonitis. How to do it?

SUMMARY

Histopathological pattern of progressive pulmonary fibrosis could be seen in many different fibrotic lung interstitial diseases. Exact diagnosis is crucial for
precise therapy, moreover, different diseases have different prognosis. The most important disorders in this group are idiopatic pulmonary fibrosis and fibrotic
hypersensitivity pneumonitis, and their separation is crucial because of totally different treatment of the patients. The aim of this review is to sum up the most
important characteristics of usual interstitial pneumonia, histopathological pattern of idiopatic pulmonary fibrosis, and fibrotic hypersensitivity pneumonitis

and provide a practical work-up for precise diagnostics of these diseases in the frame of effectively cooperating multidisciplinary team.
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Fibroticka intersticialni plicni onemocnéni (flLD) zahrnuji fadu
entit, u kterych presna diagndéza zcela zasadné rozhoduje o tera-
pii a prognoze. Idiopaticka plicni fibréza (IPF) a fibroticka hyper-
senzitivni pneumonie (fHP) jsou nejcastéjsi priciny fILD, jejichz
prekryvajici se charakteristiky zplsobuji, Ze oddéleni téchto
dvou entit predstavuje jedno z nejnaroc¢néjsich diagnostickych
dilemat pro klinické lékafe (1). Nicméné rozdil mezi témito dvé-
ma entitami je z patofyziologického a |é¢ebného Ghlu pohledu
zcela zésadni. Zatimco v [é¢bé IPF hraje klicovou roli antifibro-
ticka terapie, rozpozndani antigenu predstavuje klicovy pocatek
terapeutické intervence fHP, kterd je obvykle reprezentovana
imunosupresivni terapii. A i kdyZ néktefi pacienti s fHP profituji
z antifibrotickych latek, je tento lék na rozdil od IPF zvaZzovan
sekundarné k zastaveni progrese fibrotického postizeni plice.

>< Adresa pro korespondenci:

prof. MUDr. Radoslav Matéj, Ph.D.

Ustav patologie a molekuldrni mediciny 3.LF UK
Fakultni Thomayerova nemocnice

Videriskd 800, Praha 4 - Kr¢, 14059

e-mail: radoslav.matej@ftn.cz

tel.: +420 261083741

10

Cesk Patol 2023; 59(1): 10-17

Naopak imunosupresivni |é¢ba je pro pacienty s IPF skodliva
a nesmi byt pacientim podavana. (1-3). Ackoli diagnéza fHP
byla historicky spojena s relativné lepsi prognézou, rostouci po-
Cet poznatkl naznacuje, ze fHP mize mit podobnou progresi
jako IPF (2-5). Recentné publikované konsenzudlni doporuceni
Americké hrudni spole¢nosti (ATS) / Evropské respiracni spo-
lecnosti (ERS) / Japonské respiracni spole¢nosti (JRS) a Hrudni
spolec¢nosti Latinské Ameriky (ALAT) pro IPF a jeho aktualizace
zroku 2022, stejné jako ATS / JRS / ALAT a konsenzualni doporu-
Ceni pro diagnézu fHP popisuji pristup, jak tyto dvé entity odlisit
a spravné diagnostikovat (6,7). Navic, mezinarodni pracovni sku-
pina publikovala v ¢asopise Chest doplnujici pokyny k odliseni
téchto dvou entit, které maji za cil usnadnéni diagnostiky fILD
pro bézné klinické situace, kdy IPF a fHP jsou dvé nejdulezitej-
i diagndzy, které jsou v diferencidlné diagnostickém procesu
zvazovany (8). Stejné jako je tomu jiz standardem, je vysledna
diagnostika fILD multidisciplinarni spoluprace klinického, radio-
logického a histopatologického hodnoceni fILD, s tim, Ze ziska-
nd data by méla byt hodnocena soubézné ve vicestupriové mul-
tidisciplinarni diskusi (MDD). Cilem tohoto sdéleni je pfehledné
charakterizovat histopatologické obrazy obvyklé intersticidlni
pneumonie (UIP) a fHP s dlrazem na to, Ze mikromorfologicky
obraz je sice pro tato dvé onemocnéni typicky, ale Ze se také
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