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SOUHRN

Koc¢ova E, Elias P. Radiodiagnostika idio-
patické plicni fibrozy

Idiopatickd plicni fibréza je onemocnéni,
jehoz incidence a prevalence stoupa. Zobra-
zovaci metody tvofi nedilnou souéast v dia-
gnostice tohoto fibrotizujiciho plicniho po-
stizeni. Stézejni ze zobrazovacich metod je
vypocetni tomografie s vysokym rozliSenim.
Radiologickym obrazem idiopatické plicni
fibrézy je bézna intersticidlni pneumonie.
Vypocletni tomografie s vysokym rozlise-
nim umoznuje ur¢it, zda jsou vyjadieny
zmény typické bézné intersticialni pneumo-
nie, mozné bézné intersticidlni pneumonie
¢i zmény neodpovidaji bézné intersticial-
ni pneumonii. Snaha o objektivizaci zmén
na vypocetni tomografii s vysokym rozlise-
nim vedla k vytvoreni jednotného skérova-
ciho systému, ktery bude jednoduchy a re-
produkovatelny.

Kli¢ova slova: béznd intersticidlni pneu-
monie, idiopaticka plicni fibréza, skérovani,
vostina.

SUMMARY

Koc¢ova E, Elias P. Radiodiagnostics of the
idiopathic pulmonary fibrosis

Incidence and prevalence of idiopathic pul-
monary fibrosis are increasing. The integral
part of diagnostics of idiopathic pulmonary
fibrosis is high resolution computed tomo-
graphy. Radiological image of idiopathic
pulmonary fibrosis is usual interstitical pne-
umonia. On high resolution computed to-
mography are changes of typical usual inter-
stitial pneumonia, possible usual interstitial
pneumonia or signs which are not typical
for usual interstitial pneumonia. There was
made uniform scoring system which is quite
simple and reproducible.

Key words: honeycombing, idiopathic
interstitial pneumonia, scoring system, usu-
al interstitial pneumonia.

Etiologicky se predpokladaji opakovana drobnd poranéni

Idiopaticka plicni fibréza je smrtelné onemocnéni, jehoz ra-
diologickd forma je bézna intersticidlni pneumonie (UIP).
Postihuje predevsim muze nad 50 let bez geografické ¢i ra-
sové distribuce. Incidence v Evropé se udava mezi 0,22-7,4
na 100 000. Incidence a prevalence v poslednich letech vzris-
ta (1). Dominantnimi klinickymi projevy jsou neproduktivni
kagel a dusnost. Pfi fyzikdlnim vyS$etfeni jsou patrné palicko-
vité prsty a inspira¢ni chripky (2).

alveolarnich bunék. Ty aktivuji sekreci rustového faktoru a in-
dukuji migraci a proliferaci fibroblastii a diferenciaci myofib-
roblastt, zvy$enou produkci extracelularni matrix. Apoptoza
myofibroblasti je opozdénd nebo uplné chybi. Myofibroblasty
provokuji angioneogenezi a enzymaticky podporuji apoptozu
alveolarnich epitelidlnich bunék (2). To vede k fibroprodukei,
kterd je extenzivni a je spojena se zanétem. V ¢ase dochazi
k vyraznému trvalému poskozeni plicni architektoniky.
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A Obr. 1A

A Obr. 1B

Obr. 1A. Prosty rentgenovy snimek plic PA projekce - pacient s obrazem bézné intersticidlni pneumonie — vyrazné retikulace, kterych pribyvd kauddlné,

zmenseni objemu plic

Fig. 1A. Plain chest radiogram PA projection - patient with usual interstitial pneumonia - reticulations, mainly in basal parts of the lung

Obr. 1B. Prosty rentgenovy snimek plic bocnd projekce - retikulace s maximem v zadnim brdni¢nim ahlu
Fig. 1B. Plain chest radiogram lateral view - reticulations mainly in dorsal costophrenic angel

Diagnostika je komplexni a jeji nedilnou soucasti jsou zob-
razovaci metody. Na prostém rentgenové snimku plic (obr.
1A, B) jsou patrné retikulace s dominantnim postizenim plic-
nich bazi, zmenseni plicniho objemu, posun interlobarnich
$térbin kaudalné (fibréza vede ke zmenseni plicniho objemu
postizené tkané). Zmény na prostém rentgenovém snimku
jsou tedy nespecifické. Nicméné negativni snimek plic nevy-
lu¢uje pritomnost intersticialnich plicnich zmén (3).

Stézejni v radiodiagnostice IPF je vypocetni tomografie
s vysokym rozli$enim (HRCT). HRCT obrazem IPF je UIP.
UIP patfi mezi idiopatické intersticidlni pneumonie (IIP).
Dle American Thoracic Society/European Respiratory So-
ciety se IIP déli na: hlavni, vzdcné a neklasifikované. Hlavni
idiopatické intersticidlni pneumonie jsou IPF-UIP, nespeci-
ficka intersticialni pneumonie (NSIP), respira¢ni bronchio-
litida - intersticialni plicni nemoc (RB-ILD), deskvamativni
intersticialni pneumonie (DIP), kryptogenni organizujici
pneumonie (COP) a akutni intersticidlni pneumonie (AIP).
Vzacné IPP jsou lymfocytarni intersticidlni pneumonie (LIP)
a idiopatickd pleuroparenchymatézni fibroelastdza (4).

Na HRCT jsou v ptipadé¢ UIP zmény odlisné pro ¢asnou
a pozdni formu. Spole¢na pro obé faze je ¢asova i prostorova
heterogenita obrazu — pritomnost postizené plicni tkdné s okrs-
ky zachované normdlni plicni architektoniky a zaroven oblasti
s pokro¢ilou a soucasné jemnou, pocate¢ni fibrézou (5).

V ¢asné fazi (obr. 2) dochazi k nepravidelnému rozsifeni
intra a interlobularnich sept bilateralné subpleuralné. Zmén
jasné pribyva kraniokaudalnim smérem - je vyjadfeny kra-
niokaudalni gradient. V této fazi by nemély byt pritomny zad-
né nebo jen minimélni denzity mlé¢ného skla a vét$inou neni
vyjadfena vos$tinovita prestavba. Znamky fibrézy ve smyslu
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zmen$eni plicniho objemu jsou jen minimélni nebo nejsou
pritomny vibec.

V diferencialni diagndze je v ¢asné fazi nutno pomyslet
predevsim na nespecifickou plicni fibrézu (NSIP), azbestozu,
1ékové postizeni plic nebo systémové onemocnéni pojiva.

V pozdni fazi (obr. 3) jsou patrné rozsahlejsi fibrotické
zmény. Fibréza je predstavovana vostinou, trakénimi bron-
chiektaziemi a zmensenim plicniho objemu. Vostina je cha-
rakterizovana jako okrsky malych cystickych formaci veli-
kosti 3-10mm (vyjime¢né az 30mm) s jasné definovanou
ve shlucich subpleurdlné. Typické jsou trakéni bronchiekta-
zie a bronchioloektazie. Stejné jako v ¢asné fazi je zachovany
kraniokaudalni gradient fibréznich zmén, je jasna subpleu-
ralni dominance a je prevaha fibroznich zmén nad zménami
alveolarnimi. V diferencidlni diagnostice pozdni formy UIP
prichazi v uvahu zejména sarkoidoéza, azbestdza, systémové
onemocnéni pojiva a chronicka hypersenzitivni pneumonie.

Denzity mlééného skla jsou u fibrotizujiciho intersti-
cialniho plicniho procesu charakteru UIP zpusobeny akutni
exacerbaci zakladniho onemocnéni (obr. 4), akutni infek¢ni
komplikaci, tekutinou vyplnénymi cystami vostiny ¢&i polé-
kovym postizenim, nasedajici difuzni alveoldrni destrukci,
jemnymi fibrotickymi zménami pod rozliSovaci schopnosti
HRCT (5, 7).

Na zakladé pritomnosti fibrozy, event. alveolarnich zmén
jsme schopni se vyjadrit, zda je diagnéza UIP jistd, moz-
nd nebo jsou v plicich vyjadfeny zmény, které neodpovidaji
UIP (7).

Pokud jsou pritomné retikulace, vostina (s bronchiektazi-
emi ¢i bez nich) subpleuralné bilaterdlné s kraniokaudalnim
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A Obr.2

A Obr 3

A Obr. 4

Obr. 2. CT plic transverzdlni fez - pacient s casnymi zndmkami bézné intersticidlni pneumonie - reti-
kulace s maximem subpleurdlni bilaterdlné

Fig. 2. CT of the chest transversal image - patient with early signs of usual intertitial pneumonia —
bilateral reticulations mainly in subpleural and basal parts of the lung

Obr. 3. CT plic transverzdlni Fez — pacient s pokrocilymi zndmkami bézné intersticidlni pneumonie —
retikulace, vostinovitd prestavba s trakcnimi bronchiektdziemi, prevaha fibréznich zmén nad zménami
alveoldrnimi

Fig. 3. CT of the chest transversal image - patient with advanced usual interstitial pneumonia - re-
ticulations, honeycombing and traction bronchiectasis, mainly interstitial changes less alveolar ground
glass densities

Obr. 4. CT plic transverzdlni Fez - pacient s idiopatickou plicni fibrézou, akutni exacerbace onemoc-
néni - rozsdhlé denzity mlécného skla v terénu pokrocilych fibréznich zmén charakteru bézné intersti-

cidlni pneumonie

Fig. 4. CT of the chest transversal image - patient with idiopathic pulmonary fibrosis, acute exacer-
bation - diffuse ground glass dentsities, typical intertistial changes in usual interstitial pneumonia

Obr. 5. CT plic korondrni Fez - Ctyri irovné hodnoceni skére fibréznich zmén: droven aortdlniho oblou-

Fig. 5. CT of the chest - 4 levels of evaluation: level of aortic arch, level of tracheal bifurcation, level of
right heart atrium, level of the top of right atrium

gradientem a zdroven nejsou pritomny zmény, které neodpo-
vidaji UIP, pak je mozné oznacit nalez za TYPICKOU UIP.
Pokud jsou retikulace subpleuralné bazalné, neni vyjadiend
vostina a nejsou pfitomny zmény neodpovidajici UIP, pak je
obraz nutné oznacit za MOZNOU UIP. Zmény, které neod-
povidaji UIP, jsou: zmény s maximem v hornich nebo stfed-
nich plicnich polich, pfevaha zmén peribronchovaskularné,
rozsahlé denzity mlé¢ného skla, rozsahlé mikronodulace, dis-
krétni cysty, difuzni mozaikova kresba a konsolidace v bron-
chopulmonalnich segmentech (tab. 1).

Snaha o objektivizaci postizeni plicniho parenchymu in-
tersticialnimi fibrotizujicimi plicnimi procesy vede jiz fadu
let ke snaze vytvorit jednotny hodnotici systém, ktery umozni
jednoduse - nejlépe ¢iselnou hodnotou - vyjadrit miru posti-

zeni plicniho parenchymu (8-10). V minulosti byla vytvorena
cela rada hodnoticich systémui. SloZitéjsi systémy velmi dobre
korelovaly s mirou postizeni plic, nicméné jejich pouziti se
v bézné praxi ukdzalo jako nemozné. V dnesni dobé se v Ces-
ké republice rozsifil skorovaci systém prof. M. Vasdkové/dr.
M. Sterclové, ktery je modifikaci skérovaciho systému dle Gay
(9) vydaného v roce 1998. Tento skoérovaci systém vychazi
z hodnoceni plic pouze na ¢tyrech skenech — prvni hodno-
cena uroven je uroven aortalniho oblouku, druhd je vyse bi-
furkace trachey, tfeti je iroven maximalni $ife pravé komory
srde¢ni a ¢tvrta je Groven vrcholu pravé kopule branice (obr.
5). Na téchto ¢tyfech urovnich se hodnoti zvlast intersticialni
(retikulace) a zvlast alveolarni (denzity mlééného skla GGO)

postizeni plicniho parenchymu v procentech. Tém je udélena

Tab. 1. Kritéria zmén na vypocetni tomografii s vysokym rozlisenim pro diagnoézu bézné intersticidlni pneumonie (7)
Table 1. High resolution computed tomography criteria for usual interstitial pneumonia pattern (7)

Typicka UIP Mozna UIP

Zmény neodpovidaji UIP

subpleurdlni a bazalni predominance

subpleurdlni a bazdIni predominance

predominance do hornich a stfednich plicnich poli

retikulace retikulace

maximum zmén peribronchovaskularné

vostina (s nebo bez bronchiektazii) uIP

nepfitomnost zmén, které neodpovidaji

rozséhlé denzity mlé¢ného skla (pfevaha denzit mlé¢ného skla
nad retikulacemi)

nepiitomnost zmén, které neodpovidaji
ulp

rozsahlé mikronodulace (bilateralné s predominanci do
hornich laloka)

cysty (mnohocetné, bilateralni)

difuzni mozaikovita kresba/air trapping (bilateralné, ve tfech
nebo vice lalocich)

konsolidace v bronchopulmondlnich segmentech
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Tab. 2. Modifikovany skérovaci systém prof. M. Vasdkové/dr. M. Sterclo-
vé (10)
Table 2. Modified scoring system prof. M. Vasakove/dr. M. Sterclove (10)

Skore Alveolarni Intersticialni
0 bez postizeni bez postizeni
1 GGO < 5% retikulace < 5%
2 GGO 6-25% retikulace 6-25%
3 GGO 26-50% retikulace 26-50%
4 GGO 51-75% retikulace 51-75%
5 GGO > 76% retikulace > 76%

konkrétni ¢iselnd hodnota (tab. 2). Primérna hodnota téchto
jednotlivych ¢isel je nasledné vyslednou kone¢nou hodnotou
postizeni plic. Vysledkem jsou tedy pouze dvé ¢islice. Jedna
vyjadfuje miru postizeni plic fibrézou, druhd hodnota vyja-
dfuje miru postizeni plic alveolarnimi zménami.

Tento hodnotici systém ma své limitace. Reprodukovatel-
nost je omezend (11). Dale je limitujicim faktorem ¢asto velmi
maly rozestup mezi vrstvami tfi a ¢tyfi. Dal$im limitujicim
faktorem je hodnoceni pouze ve ¢tyrech vrstvach.

Vyhodnou tohoto sytému je jeho jednoduchost, rychlost
a prehlednost.

Skoérovaci systémy umoznuji ne jen vyjadrit miru postizeni
plic jednoduse (tedy bez ovlivnéni ,vyjadrovacich schopnosti
radiologa®), ale i velmi jednoduchou cestou zhodnotit ptiso-
beni 1é¢by a pritomnost pripadnych komplikaci.

ZAVER

Idiopaticka plicni fibréza je chronické progredujici plicni
postizeni, jehoz radiologickou formou je bézna intersticial-
ni pneumonie. Na prostém rentgenovém snimku plic je ob-
raz zcela nespecificky a v radiodiagnostice hraje hlavni roli
HRCT. HRCT obraz je mozné oznacit za jistou UIP, moznou
UIP nebo jsou vyjadfeny zmény, které neodpovidaji UIP.
Vzhledem ke snaze o posouzeni zdvaznosti UIP, pritomnos-
ti komplikaci a zaroven efektu pripadné 1é¢by je v soucasné
dobé pouzivan skérovaci systém zavaznosti plicniho postize-
ni, ktery v rukou zkus$enych radiologtt umozni objektivizovat
zmény na HRCT jednoduchou ¢iselnou hodnotou.
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