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Ostre, klinicznie istotne pogorszenie 
oddychania charakteryzujące się 
obecnością nowych rozległych zmian w 
pęcherzykach płucnych 
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Definicja 2016



Wcześniejsze lub nowe rozpoznanie IPF

Niewyjaśniona duszność (nasilenie lub 
de novo) – typowo w okresie 1 miesiąca

Obszary mlecznej szyby nakładające się 
na wzorzec UIP

 Pogorszenie, którego nie wyjaśnia 
niewydolność krążenia lub 
przewodnienie
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Nagłe zaostrzenie IPF – kryteria 2016

Collard HR AJRCCM 2016
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AJRCCM August 2016
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Oda K et al. Autopsy analyses in acute exacerbation of idiopathic pulmonary fibrosis.
Respir Res 2014; 15: 109 8



Annual incidence of acute exacerbations of idiopathic pulmonary fibrosis (AE-IPF) from a) 

cohort studies and b) placebo groups of randomised controlled trials. 

Christopher J. Ryerson et al. Eur Respir J 2015;46:512-520

©2015 by European Respiratory Society
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 Niskie FVC

 Niskie DLCO

 Krótki dystans w teście chodu

 Nadciśnienie płucne

 Hipoksemia

 Silna duszność

 Spadek FVC w krótkim czasie
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Czynniki ryzyka (1)



 Młodszy wiek

 Współchorobowości (choroba niedokrwienna)

 Wysoka wartość BMI

 Rozedma ?

 Osoby niepalące ?
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Czynniki ryzyka (2)



 Najczęstsza przyczyna zgonu chorych na IPF (40-46%)

 Śmiertelność – 60% (1 m-c), 67% (3 m-ce), 90% (6 m-cy)

 Mediana przeżycia – 2-4 m-ce

 50% chorych z AE-IPF przyjmowanych do OIOM

 80-90% chorych przyjmowanych do OIOM z powodu AE-

IPF umiera

AE-IPF - rokowanie

12



 Wirusy

 Zanieczyszczenia powietrza

 Mikroaspiracje

 Zabiegi chirurgiczne (biopsja płuca, resekcja guza)

 Inne zabiegi chirurgiczne

 Intubacja i wentylacja mechaniczna

 BAL

 Leki

Potencjalne czynniki spustowe
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CONCLUSION: viral infections do not seem to cause AE-IPF

hRSV
A

hRSV
B

hPIV
1

hPIV
2

hPIV
3

hMPV flu A flu B Adeno Boca Rhino CMV

0/14 0/14 0/14 0/14 0/14 0/14 0/14 0/14 0/14 0/14 0/14 2/14
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Bronchoalveolar lavage (BAL) pepsin levels in patients with stable idiopathic pulmonary 

fibrosis (IPF) compared with acute exacerbation of IPF. Horizontal lines represent median, 

25th percentile and 75th percentile.

J.S. Lee et al. Eur Respir J 2012;39:352-358

©2012 by European Respiratory Society
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 161 biopsji (diagnostyka ILD)

 UIP/IPF – 24,2%

 Powikłania u 19 chorych (11,8%)

 30-dniowa śmiertelność pooperacyjna – 3,1%

 Główna przyczyna zgonu  – zaostrzenie 
niewydolność oddechowej

 UIP/IPF –OR 5,67; 95%CI 1,27-25,25

Biopsja chirurgiczna a zaostrzenie IPF

Rotolo et al. Sarcoidosis Vasc Diffuse Lung Dis 2015
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AJRCCM 2012
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Raghu G et al..
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Profilaktyka i leczenie
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Am J Respir Crit Care Med. 2005

 Brak poprawy saturacji w 6MWT

 spadek FVC 130 vs 30 ml

 AE-IPF 9 vs 0 



The influence of Pirfenidone treatment
on AE-IPF

Aravena C, Labarca G, Venegas C, Arenas A, Rada G (2015) Pirfenidone for Idiopathic Pulmonary Fibrosis: A Systematic Review and Meta-
Analysis. PLoS ONE 10(8): e0136160. doi:10.1371/journal.pone.0136160
http://journals.plos.org/plosone/article?id=info:doi/10.1371/journal.pone.0136160
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http://journals.plos.org/plosone/article?id=info:doi/10.1371/journal.pone.0136160


A2694 - Efficacy of Pirfenidone for Acute Exacerbation of Idiopathic Pulmonary Fibrosis
K. Furuya, Dr (Tokyoto, Japan) S. Sakamoto, Dr (Tokyoto) H. Shimizu, Dr (Tokyoto) M. Sekiya, Dr (Tokyoto) A. Kinoshita, Dr

(Tokyoto) T. Isshiki, Dr (Tokyoto) K. Sugino, M.D, PhD (Tokyoto, Japan) S. Homma, MD, PhD (Tokyoto)

ATS 2016 SAN FRANCISCO

92,9

250

58,3

75

SURVIVAL 1 M (%) SURVIVAL OVERALL (DAYS)

PFD + PFD -

 55 patients with 
AE-IPF 

 26 patients
selected

 Standard 
treatment of AE-
IPF

 14 patients on 
pirfenidone 12 
patients without
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Effect of Perioperative Pirfenidone Treatment in Lung Cancer 
Patients With Idiopathic Pulmonary Fibrosis.
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Iwata T i wsp. Ann Thorac Surg 2016

operacja

PIRFENIDON
n=31

PLACEBO
n=19

4 tygodnie 4 tygodnie

PIRFENIDON

PLACEBO

0 % 3.2 %

10.5 % 21.1 %

30 dni 90 dni

p=0.045

p=0.04

AE-IPF



Time to first adjudicated confirmed or suspected acute 

exacerbation reported as a serious adverse event

Nintedanib 150 mg bid 

(n=638)

Placebo 

(n=423)

Patients with adjudicated confirmed or suspected acute 

exacerbations reported as serious adverse events, n (%)

10 (1.6) 21 (5.0)
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AE-IPF: 0 vs 9, p<0.01



Lee CM, et al

786 patients with IPF
107 with GERD (13.6%)
103 died due to IPF related causes

Chorzy na IPF którzy przyjmują IIP 
>4 miesiące – mniejsze ryzyko zgonu
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A2689 - Antiacid Therapy and Disease Progression in Patients with Idiopathic 
Pulmonary Fibrosis (IPF) Under Pirfenidone Treatment

M. Kreuter, MD (Basel) P. Spagnolo, Assoc.Prof. (Basel, Switzerland) W. Wuyts, MD (Basel, Belgium) E. Renzoni, MD (Basel) 
D. Koschel, MD (Basel) T. M. Maher, MD (Basel) M. Kolb, MD, PhD (Basel) D. Weycker, PhD (Basel) K. Kirchgaessler, MD 

(Basel) U. Costabel, MD, PhD (Basel)

ATS 2016 SAN FRANCISCO

2,9 1,1

23,4

16,1
15

4,4
3,34

2

28,4

17,1
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1,1 1,1

ALL-CAUSE 
MORTALITY

IPF-RELATED 
MORTALITY

DISEASSE 
PROGRESSION

HOSPITALIZATION ABSOLUTE FVC 
DECLINE >=10%

SEVERE GI AE SEVERE 
PULMONARY 
INFECTIONS

AAT non-AAT
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 sGKS pulses iv 500-1000 mg/day

 sGKS + Cyclofosfamid iv 500 mg/m2 every 3 
weeks

 sGKS + Cyclosporine A

 sKGS + Tacrolimus

 sGKS + Azathioprine

Praktyka
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Corticosteroid and cyclophosphamide 
in acute exacerbation of idiopathic pulmonary fibrosis: a 

single center experience and literature review.

AE-IPF
n=11

Metylprednizolon 1000 mg 3x

CYC 1x w miesiącu maks. 6x

100

73

63

55

45

27

0

20

40

60

80

100

120

0 3 6 12 18 24

% 
p

rz
e

ży
ci

a

miesiące

Novelli L i wsp. Sarcoidosis Vasc Diffuse Lung Dis 2016



• Immediate cessation
of IS

• Best supportive care

• Broad spectrum 
antimicrobials

• Recognize and treat
reversible causes
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all AE-IPF patients never treated
survival

ever treated survival

included survived
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 Recombinant human thrombomodulin (rhTM)
 Modifies coagulation cascade by binding to thrombin and 

activation of protein C

 Improves survival (Kataoka 2015, Isshiki 2015, Abe 2015)

 Direct hemoperfusion with polymyxin B-immobilized
fiber column
 Improves survival (Takada 2015, Enomoto 2015)

Nowe metody
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Direct hemoperfusion with polymyxin B-immobilized
fiber column
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Ronco & Klein 2014
http://www.tangohp.com/about/section/dialysis2.html
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trombomodulina
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 Utlenowanie P/F - ↑ NS

 Biomarkery - ↓ NS

 Wykrzepianie - ↓ NS

 Intubacja - ↓ NS
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2015

Plazmafereza x5
Rituximab x2

Plazmafereza x9
Rituximab x2
IVIG 0.5 mg/kg/dzień



 Zaostrzenia IPF mogą być wywołane przez znane czynniki 
(infekcje, aspiracje, inne) lub mogą być idiopatyczne

 Mamy do czynienia z procesem zapalnym nakładającym się 
na dokonane włóknienie

 Wystąpienie zaostrzenia wiąże się ze znacznym ryzykiem 
zgonu

 Leki przeciwfibrotyczne i terapia p-refluksowa
prawdopodobnie zmniejsza ryzyko AE-IPF

 Nie wypracowano dotychczas optymalnego sposobu 
leczenia AE-IPF
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podsumowanie


