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diagnostiku a terapeutické moznosti
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Hypersenzitivni pneumonitida, dfive oznacovana jako exogenni alergicka alveolitida, je imunitné zprostfedkované intersti-
cialni plicni onemocnéni zpisobené opakovanou inhalaci organickych nebo anorganickych antigen(l. Souc¢asna klasifikace
rozlisuje HP na nefibrotickou a fibrotickou formu, pticemz fibroticka forma je spojena s horsi progndzou. Diagnostika
vyzaduje multidisciplinarni pfistup. Zakladem lécby je eliminace expozice, u symptomatickych pacientt lze zvazovat
glukokortikoidy; u fibrotické formy je mozné nasazeni antifibrotické |é¢by. V¢asna diagnostika a identifikace plvodniho
antigenu jsou klicové pro zlepSeni prognoézy.

Kli¢cova slova: hypersenzitivni pneumonitida, fibroticky a nefibroticky fenotyp, expozice antigendim, glukokortikoidy, anti-
fibrotika.

Hypersensitivity pneumonitis: a comprehensive overview of pathogenesis, diagnostics and
therapeutic options

Hypersensitivity pneumonitis, formerly known as extrinsic allergic alveolitis, is an immune-mediated interstitial lung disease
triggered by repeated inhalation of organic or inorganic antigens. Current classification distinguishes between non-fibroticand
fibrotic forms, with the fibrotic phenotype associated with worse outcomes. Diagnosis requires a multidisciplinary approach.
Management is based on antigen avoidance, with glucocorticoid therapy cosiderec in symptomatic patients; antifibrotic
treatment may be appropriate for progressive fibrotic diseasse. Early diagnosis and identification of the causative antigen
remain crucial for optimizing patient prognosis.

Key words: hypersensitivity pneumonitis, fibrotic and non-fibrotic phenotype, antigen exposure, glucocorticoids, antifibrotic
drugs.

Uvod

Hypersenzitivni pneumonitida (HP), zndma i jako exogenni aler-
gickd alveolitida, je imunitné zprostfedkovany intersticidlni plicni
proces (IPP) zplsobeny opakovanou inhalaci antigennich organic-
kych ¢astic nebo pracht (1). Pojmy hypersenzitivni a alergicka jsou
ale zavadgjici, HP neni atopickym onemocnénim a nenfi spojend se
zvysenym poctem eozinofilnich granulocytl nebo zvysenim hladiny
imunoglobulinu E. Rovnéz pojem alveolitida je nepresny, protoze ne-
moc postihuje nejen plicni alveoly, ale i plicnf intersticium a dychacfi
cesty. Rozlisujeme nefibrotickou formu (zénétlivou, ¢asto reverzibilni)

a fibrotickou formu, kterd ma horsi prognézu. Klicova je v¢asna dia-
gnostika a odstranéni expozice.

Epidemiologie arizikové faktory

HP je vzdcné onemocnéni. Prevalence HP kolisa v zavislosti na
rizicich prostredi (koncentrace antigenu, frekvence a trvani expozice,
rozpustnost antigenu, velikost ¢astic, pouZiti respirdtord na pracovisti).
Prevalence HP se lisi podle expozice prostredi. Prevalence farméarské
plice se odhaduje na 0,01-2 % v obecné populaci a 0,25-10,4 % u osob
pracujicich v zemédélstvi (2). Nékteré mozné domaci expozice vedoucf
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k onemocnéni ukazuje tabulka 1. Vyznamnou ulohu ve vzniku nemoci
hraje individudIni vnimavost. Byly popsany vzacné i rodinné formy
HP, kdy vice ¢lend rodiny onemocnélo pfi stejné expozici. Kuraci majf
niz$f prevalenci HP nez nekufaci. Kuidky mdze chranit snizena tvorba
specifickych protildtek proti organickym antigentm v dlsledku imuno-
supresivniho vlivu cigaretového koure. Pokud uz HP vznikne, ma méné
vyjadren zanét (mensilymfocytdza v bronchoalveolarni tekuting). Kuraci
maji sice nizsi riziko HP, ale horsi progndzu, pokud onemocni (vétsi
rozsah plicni fibrozy, horsi odpovéd na lécbu (3).

V soucasné dobé bylo popsano vice nez dvé sté antigend, které
mohou stat za rozvojem HP. Jde o malé antigeny (prdimér mensi nez
3-5 um), které mohou dosahnout az periferie plic. K témto antigenim
patfi termofilnf aktinomycety, plisné, rdzné Zivocisné a rostlinné pro-
teiny a chemikalie. HP mUze byt profesnim onemocnénim (chovatelé
holubd, sekaci titiny, vyrobci sladu a pivovarnici, vyrobci syra, péstitelé
ZampionU). Udava se, ze u 30-50 % pfipadd neni identifikovan vyvo-
lavajici agens (4).

Patogeneze

Patogeneze nemoci je podle soucasnych nazorl zplsobena
kombinaci humorélnich a bunécnych mechanism. Prvnim krokem
v patogenezi HP je opakovana expozice inhala¢nim antigendim u pre-
disponovanych jedinct. Typickymi antigeny jsou plisné (Thermophilic
actinomycetes, Aspergillus spp., Penicillium, Cladosporium — ve vihkém
sené, zvlhcovacich, ventilacnich systémech), dale ptaci proteiny (trus,
pefi, sérové bilkoviny) a nékteré chemikdlie (napr. izokyanéty u lakyrnikd).
Plisné produkuji spory a enzymy a jsou vysoce antigenni. Nasleduje
aktivace imunitniho systému: antigeny stimulujf alveolarni makrofagy
a T-lymfocyty, vznikaji IgG protildtky a rozviji se imunitni odpovéd
(kombinace imunopatologickych mechanism). Opakovana stimulace
vede k chronickému zanétu, aktivaci fibroblast( a ukladani kolagenu (5).

Rozvoj HP zavisi také na individudini vnimavosti — genetické pre-
dispozice, zejména nékteré HLA haplotypy, zvysuji riziko onemocnéni
tim, Ze ovliviiuji zpUsob prezentace antigenu T-lymfocytlm (5, 6). HP
v poslednich letech doznala zmén stran chapéni podstaty této nemo-
ci. Soucasna uUroven poznani vedla ke zméné pfistupu k hodnocen,
zohlednéna je predevsim pfitomnost znamek fibrotizace plicni tkdné,
protoze predstavuje pro nemocného dulezity aspekt ve volbé terapie
a paralelné je prognostickym ukazatelem (1, 4).

Klinicky obraz

Klinicky obraz je variabilni. U nefibrotickych forem dominuijf celko-
vé piiznaky veetné febrilii, poceni, myalgif a bolesti hlavy, ndmahova
dusnost a zhorseni pfiznakd po kontaktu s inhala¢nim antigenem.
U fibrotickych forem, pokud je nemocny trvale exponovan inhala¢ni-

Tab. 1. Priklady domdci expozice

Priklady plisni v domacnostech:

Zvlh¢ovace vzduchu bez pravidelné vymeény vody

Dechové nastroje: saxofon, klarinet, flétna

Staré textilie, koberce, matrace ve vlhkych bytech

Klimatizace, ventilace v autech

Kompostéry, zahradni prace na podzim
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mu antigenu, mdze chybét anamnesticky Udaj o zhordeni dusnosti po
kontaktu s inhala¢nim antigenem.

Klasifikace HP se v pribéhu let ménily (7). Dle déleni podle
ATS/JRS/ALAT (American Thoracic Society/Japanese Respiratory Society/
Asociacién Latinoamericana de Térax) je odklon od klasifikace akutni/
subakutni a chronicka. Toto je nahrazeno z d@vodd prognostickych
a terapeutické strategie na nefibroticka HP: zanétliva, reverzibilni
forma s ¢asto pfiznivou prognézou po véasném odstranéni expozice.
A fibroticka HP (s fibrotizaci, UIP-like — usual interstitial pneumonia,
NSIP-like — nonspecific interstitial pneumonia) s horsi prognézou, vysst
mortalitou a mnohdy nutnosti antifibrotické lécby (1).

Diagnostika

Diagnostika zahrnuje multidisciplinarni pfistup, protozZe zadné jed-
notlivé vysetfeni neni dostacujici, vzdy jde o syntézu vysetienf. Klicem
k diagnoze HP je pecliva pracovni a socialni anamnéza (informace
o pracovnim a domacim prostredi, o domdacich zvifatech, koniccich,
o pribéhu nemoci, o vyskytu podobného onemocnéni u ¢lent ro-
diny a spolupracovnikd), viz tabulka 2. Pacienti dostavaji dotazniky
se zaméfenim na moznou expozici, viz tabulka 3. Ptaci antigeny (trus,
peff) jsou nejCastéjsi pficina HP v Evropé. Forma inhalace je pfi kontaktu
s polstafem z peff, nebo krmenf papouskd, pefiv bundé atd. Fyzikalnim
vysetfenim mudzeme slyset inspiracni krepitus nebo i jemné inspiracni
piskoty pfi postizeni malych dychacich cest, palickovité prsty u nemoc-
nych s pokrocilou fibrotickou formou.

Laboratornim vysetfenim mohou sérologické testy prokazat spe-
cifické protilatky (obvykle z tfidy IgG) proti danému antigenu béhem
symptomatickych epizod. Tyto protilatky ale nemaji dostate¢nou sen-
zitivitu a specifitu (jsou falesné pozitivni u pouhé expozice alergenu
bez prikazu HP a naopak). Jejich nepfitomnost nevylucuje diagndzu
HP (8, 9).

U HP neexistuje typicky rentgenovy nalez a skiagram hrudniku
mUze byt normalni i u symptomatickych osob. V nefibrotické akutnf
fazi jsou piftomny na skiagramu hrudniku difuzni nodulace zplsobené
granulomatéznimi zménami. V chronickém fibrotickém stadiu vidime
v zavislosti na rozsahu plicni fibrézy zmenseni objemu plic a difuznf
retikulonoduldrni zastinénf nejcastéji ve stfednich a hornich plicnich
polich, v terminalnim stadiu u pokrocilych forem fibrézy obraz ,jizvici
se” plice. Pfi vySetfeni pocitacovou tomografii s vysokou rozlisovaci
schopnosti (HRCT) pozorujeme u nefibrotické formy: opacity mléc-
ného skla, mozaikové perfuze, spise v hornich lalocich, centrilobularmi

Tab. 2. Prakticky postup v managementu hypersenzitivni pneumonitidy
Krok/Cil
Najdi antigen

Postup

Dukladnd anamnéza, spec. IgG

HRCT hrudniku, BSK s BAL, ev.
biopsie

Potvrd diagndzu (multidisciplindrni
tym MDT)
Zamez expozici

Zasadni pro prognézu

Potla¢ zanét/fibrozu GK, jind imunosupresiva,

antifibrotika

Sleduj progresi FVC, DLco, symptomy, HRCT
Vysvetlivky: IgG — specifické protildtky; HRCT — vypocetni tomografie s vysokou
rozliSovaci schopnosti; GK — glukokortikoidy; FVC - forsirovand vitdini kapacita;
DLco - difuzni plicni kapacita
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Tab. 3. Dotaznik pro pacienty s podezienim na hypersenzitivni pneumonitidu

Oblast Otazka

Ano Ne Upfesnéni

Pracovnianamnéza | Prace se senem, obilim, sldmou

Kontakt s plisni, kompostem, vihkym prostfedim

Prace se drevem, pilinami, textilni/papirensky primys|

Prace s chemikaliemi (napf. izokyanaty, laky, barviva)

Doméci prostiedf Chov ptakl (andulky, papousci, holubi, slepice)

Pouzivani péfovych polstard, prikryvek, bund

Zvih¢ovag, klimatizace, kompostér, akvarium

Plisné v byté (zdi, koberce, matrace)

Konicky a zajmy Hra na dechové nastroje (klarinet, saxofon, flétna)

Chov zvitat, zahradnicenf

Klinické pfiznaky Dugnost ¢i kasel zhorsujici se doma/v praci

Uleva pfi pohybu mimo domov/préci

Horecky, zimnice, no¢ni poceni po urcité ¢innosti

a peribronchialni noduly do prdmeéru 5 mm, organizujici se pneumonie.
V chronickém stadiu jsou nalezy podobné idiopatické plicni fibréze (IPF)
s rzné pokrocilou intersticidlni plicni fibrézou, kterd mdze progredovat
az do vostinovité plice (obraz medové plastve). Na rozdil od akutni formy
HP UpIné nevymizi nalezy na skiagramu hrudniku a HRCT hrudniku ani
po preruseni expozice vyvoldvajicim antigenem.

Plicni funkeni vysetieni prokazuje podle tize onemocnéni rlizné
zavaznou ventila¢ni poruchu, prevazné restriktivniho typu. Difuzni
plicni kapacita pro CO (DLco) je snizena. Hypoxemie v klidu se objevuje
az u pokrocilych stadif onemocnéni.

Bronchoskopickym vysetfenim bronchoalveolarni tekutiny (BALte)
ziskané bronchoalveoldrni lavazi prokazujeme pfi cytologickém rozboru
lymfocytarni alveolitidu. Vétsina lymfocytd je CD8+ T bunky, takze
pomeér CD4+/CD8+ je obvykle mensi nez 1. Tento ndlez mudze odlisit
HP od jinych intersticidlnich nemoci (sarkoiddza, IPF), ale nevyskytuje
se u vdech nemocnych.

Pro nefibrotickou fazi onemocnénf je charakteristickd pfitomnost
zanétlivého intersticidlniho infiltratu s lymfocyty, plazmocyty, masto-
cyty a makrofagy. Vétsinu zanétlivych bunék tvori lymfocyty, zejména
CD8+ T bunky. Pfitomna je bronchiolitida a obliterujici bronchiolitida
s organizujici pneumonii. Dale je patrnd infiltrace interalveolarnich
sept lymfocyty s organizujicim se fibrinovym exsudatem v alveolech
a dale nekaseifikujicimi granulomy okolo respira¢nich bronchiold. Pfi
fibrotické HP dochdzi k vyvoji intersticidlni plicni fibrézy a nekaseifikujici
granulomy ubyvaji. Celkové se patologicky obraz v tomto stadiu podoba
obrazu IPF (1, 8,9).

Plicni biopsie (transbronchidlni biopsie nebo transbronchidini kryo-
biopsie, chirurgicky videotorakoskopicky) nebyva obvykle ke stanoven(
diagndzy nefibrotické HP nutnd. Mlze viak byt uzite¢nd pfi odliseni
fibrotické HP od jinych onemocnéni. Ackoliv je histopatologicky nélez
charakteristicky, nemusi byt patognomicky (9).

Pritomnost charakteristickych klinickych a rentgenologickych na-
lez( ve spojeni s peclivou anamnézou, odhalujici vyvolavajici antigen,
vede casto k diagndze HP. Podezfeni na akutni nefibrotickou HP by se
mélo vyslovit u pacienta s chfipkovymi pfiznaky a retikulonodularnimi
plicnimi zastinénimi na skiagramu hrudniku, zvI&sté pokud je souvis-
lost s provokujicim Cinitelem (napfiklad chovatelstvi ptactva, prace se
senem, pobyt na vihké pldé). Charakteristické pro HP je zlepseni, které
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nastava béhem hospitalizace pfi vylouceni antigenu. V chronickém
plicni procesy. Nalez vostinovité fibrozni prestavby na HRCT hrudniku
je spojen s horsi prognézou. Spatnou prognézu mé HP bez jasného
identifikovatelného antigenu (10).

Terapie

Kdy a jak zacit 1é¢it HP? Neexistuje zadny jednotny zavedeny al-
goritmus pro farmakologickou Ié¢bu HP. HP mdze zpocatku reagovat
na glukokortikoidy (GK), ale existuje jen mélo ddkazl o tom, ze GK
maji dlouhodoby pfinos nebo zpomaluji progresi fibrotické HP (11). Pri
|éCebné strategii se rozhodujeme podle téchto faktor(: fibroticka ci
nefibrotickéd forma, zdvaznost symptomd, funkni postizeni a odezva
na elimina¢ni opatfeni. Efektivni Ié¢bou je identifikace a pferuseni
expozice antigenu. V akutnim stadiu mdze stacit zabranit dalsi expozici
antigenu (Uprava prostiedi, filtry, respirdtory, opusténi pracovniho pro-
stiedi) a symptomy vymizi spontanné. U nemocnych s obéma formami
onemocnéni (fibroticka i nefibroticka), pokud samotné zamezeni expozi-
ce nevedlo ke kompletni rezoluci zmén, indikujeme lé¢bu systémovymi
glukokortikoidy nebo kombinovanou imunosupresnf [é¢bu. Lécime
nemocného prednisonem (0,5 mg/kg/d, obvykle 40 mg podobné jako
u sarkoiddzy, tuto davku ponechédme po dobu 2-4 tydn(, poté pomalé
snizovani davky béhem 2-3 mésicl, a nakonec se vysazuje. Nicméné
v literatufe nenf uvedena zadna préce, kterd by sjednotila postup pfi ve-
deni GK lécby veetné rychlosti vysazovani a délky. GK nezamezi progresi
plicni fibrézy, pokud expozice trva. Imunosupresiva (kortikoid-setfici
lé¢ba nebo alternativy; azathioprin 1-2 mg/kg/den nebo mykofenolat
mofetil 1000 mg 2x denné) jsou indikovany u pacientd s nesnasenlivostf
nebo kontraindikaci GK; s pretrvavajici zanétlivou aktivitou navzdory
lé¢bé a s potfebou dlouhodobé lé¢by za Ucelem redukce dévky GK.
Retrospektivni studie viak nezjistila rozdil v poklesu plicnich funkci ani
v preZiti mezi pacienty léCenymi azathioprinem nebo mykofenoldtem
mofetilem plus prednisonem oproti pacientdm Ié¢enym samotnym
prednisonem (11). V chronickém, fibrotickém stadiu byva lécba ste-
roidy (nebo kombinovand imunosupresivni 1é¢ba) méné Uspésna.
Nenastane-li u chronické HP zlepseni stavu v prlibéhu 3-6 mésicl od
nasazeni [écby, je indikovano jeji ukonceni. Dalsi moznostf je terapie
rituximabem (anti-CD-20). Retrospektivn{ studie 20 nemocnych (u nichz
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nedoslo ke zlep3enf pfi GK terapii a po odstranéni vyvoldvajiciho ¢initele)
ukdzala, ze 1é¢ba RTX po dobu 6 mésicl vedla ke stabilizaci a zlepseni
plicnich funk¢nich ukazatell (FVC, forsirovana vitani kapacita a DLco,
difuzni plicni kapacita) (11). U chronickych, progredujicich fibrotickych
forem je indikovana antifibrotickd terapie nintedanibem, intraceluldrni
inhibitor tyrozinkindz, zpomalujici zhorsovani plicni fibrozy v case
(11, 12). Pirfenidon, antifibroticky Iék s protizanétlivymi Ucinky, ktery
inhibuje syntézu kolagenu a pUsobi proti TGF beta, nebyl zkouman
u HP v randomizovanych dvojité zaslepenych kontrolovanych studi-
ich. Nékteré retrospektivni studie prokazaly jeho vliv na plicnf funkce,
jiné nikoliv (11, 13, 14). Progreduijici plicni fibrézu (radiologicky, klinicky
a funkené) potvrzuje Centrum pro diagnostiku a Iécbu IPP, respektive
jeho multidisciplindrnf tym, ktery sdruzuje pneumologa, radiologa
a dalsi odbornosti. U nékterych pacientd s pokrocilou plicni fibrézou
onemocnéni dale progreduje i pfes vylouceni expozice antigenem.
U pokrocilych forem s respira¢ni nedostate¢nosti je indikovana domaci
dlouhodobd oxygenoterapie a popfipadé je zvazovana transplantace
plic, pokud vék a celkovy stav toto umoznuje. Je tfeba, aby byla jasné
vyfeSena expozice a nemoc nerecidivovala i po transplantaci. Plicni
rehabilitace zlepsi toleranci zatéze a vnimani dusnosti. Psychosocilni
podpora je dilezitd predevsim pfi zméné zaméstnani nebo opusténi
konickd. Nutri¢nf podpora u hubnuti, kachexie.

V ramci sledovani se provadi komplexni plicni funkeni vysetfeni
(spirometrie, bodypletysmografie, difuzni plicni kapacita, saturace 0,
nebo krevni plyny) kazdych 3-6 mésic(, zadopredni snimek hrudniku
a HRCT hrudniku dle klinického vyvoje, probihaji opakované eduka-
ce ohledné expozice a popfipadé psychologické/paliativni podpora
u pokrocilych pfipadd.

Progndza

Prognodza zavisi na v¢asné diagnostice, rozsahu fibrozy a identifikaci
antigenu. Pacienti s fibrotickou formou a obrazem vostinovité plice

Obr. 1. Kazuistika I. Zadopredni snimek hrudniku. Lehké sniZzeni transpa-
rence v dolnich tretindch
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Tab. &. Faktory asociované s mortalitou; podle (11)

Vnitini faktory Starsi vék, muzské pohlavi, genetické

dispozice

Expozice Neidentifikovatelny antigen, trvanf
expozice

Nizké FVC, DLco, pokles PFV
parametrl v ¢ase, nizké zastoupeni

lymfocytd v BALte

Funkéni parametry + nalezy BALte

Radiologické nlezy Pritomnost a rozsah plicni fibrozy na

HRCT hrudniku, nalez UIP

UIP, fibroticka NSIP

Vysvétlivky: BALte — bronchoalveoldrni tekutina; FVC - forsirovand vitdIni kapa-
cita; DLco - difuzni plicni kapacita; PFV - plicni funkéni ukazatele; UIP — béznd
intersticidlni pneumonie; NSIP — nespecifickd intersticidlni pneumonie

Histologie

maji preziti podobné idiopatické plicni fibréze. Faktory asociované
s mortalitou ukazuje tabulka 4.

Kazuistiky

Kazuistika I: 42lety muz, pracoval jako farmér s plesnivym senem.
Sest hodin po manipulaci se senem mél hore¢ku, zimnici, suchy kasel,
dusnost a Unavu. FyzikdInim poslechovym nalezem jsme Zjistili dychanf
alveoldrnis chrdpky a inspira¢ni piskoty a tachypnoe. Na HRCT hrudniku
opacity mlé¢ného skla, centrilobularni nodularity. Bronchoalveoldrnilavézi
v BALte: pfevaha lymfocytl 50 %, pomér CD4+/CD8+ byl nizsi nez 1.
Zjistény specifické IgG proto Aspergillus fumigatus. Funkéné byla potvrze-
na tézké porucha plicni difuze. Lé¢ba sestavala z okamzitého odstranéni
expozice, GK Prednison 0,5 mg/kg na 4-6 tydnd (viz obrazky 1 a 2).

Kazuistika II: 67letd Zena, dlouhodobé chové andulky (vice nez
15 let). Pozvolna pozorovala dusnost pfi ndmaze, suchy kasel, hubnuti,
Unavu. Toto trvalo mésice. Fyzikalnim vysetfenim jsme prokazali dychanf
alveoldrni + inspiracni krepitus, cyandzu a palickovité prsty. Na HRCT
hrudniku byla pfitomnost fibrotickych zmén, retikulace, bronchiektazie,
mozaikova perfuze. V BALuU mirna lymfocytdza, pomér snizeny. Plicni
funkeni vysetfeni prokdzalo stfedné tézkou restrikci se stfedné tézkou
poruchou plicni difuze. Transbronchidlni plicni biopsif byla potvrzena
pfitomnost granulom a intersticidInf plicnf fibrézy. Terapeuticky byla
doporucena pfisnd eliminace kontaktu s ptaky, imunosupresivni terapie
GK.V pffpadé progrese a pfi nedcinnosti stavajici 1é¢by (kombinované IS

Obr. 2. Kazuistika I. Mihovité opacity, centrilobuldrni noduly, mozaikovd
perfuze, air trapping
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Obr. 3. Kazuistika ll. Retikulace difuzné oboustranné s maximem v hornich
a stfednich plicnich polich

terapie) bude zvazovéana antifibrotické terapie. Progndza je v tomto pii-
padé nejistd a bude zaviset na rozsahu plicni fibrozy (viz obrazky 2 a 3).

Zaver
HP je onemocnéni na pomezi imunologie, pneumologie a envi-

ronmentalni mediciny, vyzadujici multidisciplindrnf pfistup. Diagndza

Obr. &. Kazuistika Il. Dominuji fibrézni zmény. Peribronchovaskuldrni
fibréza, mozaikovd perfuze, centrilobuldrni opacity

se opird o syntézu vysetfeni (@anamnéza expozice, HRCT hrudniku,
bronchoskopie, specifické 1gG). Terapie zahrnuje eliminaci antigenu,
glukokortikoidy u aktivni zanétlivé formy a antifibrotika u chronické
progredujici fibrotizujici formy. Progndza zavisi na v¢asnosti diagndzy,
rozsahu fibrézy a pretrvavajici expozici. Progreduijici fibrotické formy
onemocnéni patff do péce specializovanych center pro diagnostiku
alé¢buintersticidlnich plicnich procest, kde je zajistén multidisciplinrni
pfistup a dostupnost antifibrotické terapie.
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