Karta diagnostyczna pacjenta

z podejrzeniem choroby $rédmiazszowej ptuc (ILD)
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Skrining - ILD

Choroby srodmiazszowe ptuc (ILD - interstitial
lung diseases) stanowig duzg i heterogenng grupe
jednostek chorobowych, ktére charakteryzuja sie
szeregiem podobienstw w zakresie manifestacji
klinicznej, wynikéw badan czynnosciowych ptuc
oraz rozsianych zmian migzszowych w bada-
niach obrazowych i z tego powodu klasyfikowane
sg wspolnie.

ILD moga mie¢ znane przyczyny
lub kontekst kliniczny:

e choroby bedace wynikiem narazenia Srodowisko-
wego (zapalenia ptuc z nadwrazliwosci - HP),

e zwigzane z narazeniem zawodowym (pylice,
np. krzemica),

e zwigzane z chorobami uktadowymi tkanki
tacznej (np. choroba $rédmigzszowa ptuc
zwiazana z twardzing uktadowg - SSc-ILD),

e bedace rezultatem pneumotoksycznosci
zwigzanej ze stosowaniem lekow
czy radioterapii,

lub moga nie mie¢ znanej przyczyny:
e idiopatyczne srédmigzszowe zapalenia ptuc
(IIP - idiopathic interstitial pneumonia),

e sarkoidoza,
e innelLD.

Idiopatyczne wtdknienie ptuc (IPF)

Idiopatyczne widknienie ptuc (IPF) jest specyficzng
postacig przewlektego postepujgcego i wtdknie-
jacego srédmigzszowego zapalenia ptuc o nieznanej

przyczynie, ktére wystepuje gtéwnie u oséb star-
szych. Choroba jest ograniczona wytacznie do ptuc
i jest zwigzana z radiologicznym i/lub histopato-
logicznym wzorcem zwyktego $srédmigzszowego
zapalenia ptuc (UIP - usual interstitial pneumonia).
IPF jest najczestszg postaciag IIP, odpowiadajaca
za blisko 60% wszystkich rozpoznan w obrebie tej
grupy ILD.

Diagnoza IPF wymaga wykluczenia innych postaci
ILD, zaréwno tych o znanej, jak i nieznanej przy-
czynie lub zwigzku. Czestos$¢ wystepowania IPF
wzrasta z wiekiem. Chorobe rozpoznaje sie naj-
czesciej w 6. i 7. dekadzie zycia. Rzadko wystepuje
ona u oséb ponizej 50. roku zycia. Czesciej dotyczy
mezczyzn (ok. 70% chorych) niz kobiet, a wiekszos$¢
chorych na IPF ma wywiad palenia papieroséw.

Wiecej informacji jest dostepnych na stronie:
http:/pamietajoipf.pl

Inne postacie ILD przebiegajace z postepujacym
wtéknieniem

Szacuje sie, ze nawet 18-32% pacjentow z ILD,
innymi niz IPF, jest zagrozonych rozwojem choroby
przebiegajgcej z postepujacym wtdknieniem (PF-
-ILD). Pojawic¢ sie ona moze w przebiegu wielu
pierwotnych rozpoznan klinicznych, takich jak np.
$Srédmigzszowa choroba ptuc zwigzana z twardzing
uktadowg (SSc-ILD).

e SSc-ILD

U 1 na 4 osoby z rozpoznang twardzing uktado-
wa W ciggu trzech lat od postawienia diagnozy
rozwija sie klinicznie istotna ILD. Postepujaca
ILD jest aktualnie najczestsza przyczyna zgonu
chorych na twardzine uktadowsa. Szacuje sie,
ze 10-letnia Smiertelnos¢ w tej grupie chorych
wynosi do 40%.

e O pozostatych rodzajach PF-ILD
IPF jest prototypowa choroba przebiegajaca
z postepujacym wtdknieniem i nieunikniong
progresja wpisang w historie naturalng tej
choroby. PF-ILD moze wystapi¢ w wielu réz-
nych ILD, innych niz IPF. Przebieg kliniczny
obserwowanej progresji w PF-ILD moze miec
heterogenny charakter, a w niektérych posta-
ciach ILD jej dynamika i rokowanie mogg by¢
poréwnywalne do obserwowanego w IPF,
np. ILD w przebiegu reumatoidalnego zapalenia
stawéw (RA-ILD) przebiegajacej z wzorcem UIP.



U kogo podejrzewac ILD?

W zwiazku z niespecyficznymi objawami choroby wtasciwe rozpoznanie ILD jest czesto opdznione, co w efek-
cie pogarsza rokowanie. ILD nalezy podejrzewac u chorych z:

przewlekta dusznosécig wysitkowa

<> 0 niewyjasnionej przyczynie zaburzeniami restrykcyjnymi
Ll . s .
= z towarzyszacym kaszlem w badaniach czynnos$ciowych ptuc

spadkiem saturacji krwi tetniczej
w trakcie wysitku fizycznego

obustronnymi, przypodstawnymi
trzeszczeniami w badaniu
ostuchowym ptuc

= o

palcami pateczkowatymi rozsianymi nieprawidtowosciami
(do 50% chorych na ILD) r@tﬂ w badaniach obrazowych ptuc

Dlaczego warto wczesnie rozpoznawac i leczyc¢ ILD?

ILD przebiegajace z wtdknieniem to grupa choréb o ztym rokowaniu, a ich historia naturalna jest nieprzewi-
dywalna i réznorodna. Aktualnie sg to choroby nieuleczalne. Na przyktadzie IPF mozemy stwierdzi¢, ze dane
dotyczace rokowania sprzed okresu dostepnosci skutecznych terapii hamujacych postepujgce widknienie
wskazywaty na mediane przezycia chorych w zakresie 3-5 lat od momentu diagnozy. Wraz z dostepnoscia
lekéw antyfibrotycznych, ktére skutecznie modyfikujg historie naturalng choroby, rokowanie w IPF istotnie
poprawito sie. Kluczowe w zwigzku z tym, w przypadku kazdej ILD przebiegajacej z wtdknieniem, staje sie
wczesne i wtasciwe rozpoznanie choroby, ktére umozliwia wdrozenie skutecznego leczenia, co jest w interesie
kazdego chorego.

Mediana OS byta wieksza w grupie otrzymujacej
leczenie antyfibrotyczne w poréwnaniu z pacjentami,
ktérzy nie otrzymywali lekéw antyfibrotycznych?.

Wptyw leczenia antyfibrotycznego na przezycie chorych z IPF
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Miesiace od rozpoznania

Analiza dtugookresowego przezycia catkowitego u 2745 chorych na IPF z Europejskiego Rejestru European Multipartner IPF Registry.

1. Vasakova et al. Poster presented at the European Respiratory Society Annual Meeting, Sept 28-Oct 2 2019, Madrid, Spain



KARTA KONSULTACYJNA CHOREGO
z podejrzeniem ILD

Imie i nazwisko

Data zgtoszenia Badanie przedmiotowe:

D obustronne przypodstawne
trzeszczenia wdechowe

Wywiad i objawy podmiotowe:

D palce pateczkowate

|| niewyjasniona dusznos¢ wysitkowa
|| sinica obwodowa

D przewlekty kaszel, zwykle suchy

|| narazenie na szkodliwe czynniki zawodowe, Wynlkl badan dOdatkOWYCh:
mogace prowadzi¢ do ILD

[ ] mozliwe narazenie na czynniki srodowiskowe, | | rozsiane, obustronne, srédmiazszowe
mogace prowadzi¢ do ILD zmiany w migzszu ptuc w badaniach

obrazowych (m.in. siateczka, matowe

D objawy lub rozpoznanie wskazujace szkto, rozstrzenia oskrzeli lub oskrzelikdw
na uktadowa chorobe tkanki tacznej z pociagania, plaster miodu, guzki)

D narazenie na leki o potencjale D obnizenie FVC w spirometrii przy braku
pneumotoksycznym obturacji (podejrzenie restrykcji)

|| leczenie z zastosowaniem radioterapii || obnizenie wspétczynnika transferu
W przesztosci ptucnego dla tlenku wegla (TLco)

D rodzinny wywiad wtéknienia ptuc D desaturacja w trakcie wysitku fizycznego

Uwagi dodatkowe:

Dowiedz sie wiecej na temat sSrodmigzszowych choréb ptuc: www.plucapolski.pl



OSRODKI ZAJMUJACE SIE DIAGNOSTYKA
| LECZENIEM ILD W POLSCE

oferujace dostep do leczenia antyfibrotycznego w ramach programu
lekowego terapii IPF oraz SSc-ILD refundowanej przez NFZ

Wojewddztwo Szpital Miasto Adres Leczenie Telefon
Dolnoslaskie DOLNOSLASKI SZPITAL SPECJALISTYCZNY IM. T. MARCINIAKA Wroctaw ul. Fieldorfa 2 SScILD |71 306 47 64 (R)
Dolnoslaskie DOLNOSLASKIE CENTRUM ONKOLOGII, PULMONOLOGII | HEMATOLOGII Wroctaw pl. Hirszfelda 12 SScILD |71 3689 335 (P)
Dolnoslaskie UNIWERSYTECKI SZPITAL KLINICZNY IM. JANA MIKULICZA-RADECKIEGO Wroctaw ul. Borowska 213 SScILD  |717343340; 71734 33 51 (R)
Dolnoslaskie WOJEWODZKIE CENTRUM SZPITALNE KOTLINY JELENIOGORSKIEJ Jelenia Gora ul. Ogiriskiego 6 IPF; SSc-ILD |75 753 75 53 (P)
Dolnoslaskie SAMODZIELNY PUBLICZNY ZESPOL OPIEKI ZDROWOTNEJ ;E‘:’rigv”vica 3: tﬁ;’;:j;jgkiego ; SScILD |74 858 03 11 (R)
Dolno$lgskie DOLNOSLASKIE CENTRUM CHOROB PLUC Wroctaw ul. Grabiszynska 105 IPF 713349497 (P)
Dolnoslaskie IZERSKIE CENTRUM PULMONOLOGII | CHEMIOTERAPII IZER-MED. Szklarska Porgba |ul. Sanatoryjna 1 IPF 75754 7115 (P)
Kujawsko-Pomorskie |SZPITAL UNIWERSYTECKI NR 2 IM. DR JANA BIZIELA Bydgoszcz ul. Ujejskiego 75 SSclLD |52 365 55 25 (R)
Kujawsko-Pomorskie |REGIONALNY SZPITAL SPECJALISTYGZNY IM. BIEGANSKIEGO Grudziadz ul. Rydygiera 15/17 IPF 56 641 44 78 (P)
Kujawsko-Pomorskie |KUJAWSKO-POMORSKIE CENTRUM PULMONOLOGI! Bydgoszcz ul. Seminaryjna 1 IPF 52 32566 00 (P)
Kujawsko-Pomorskie |10 WOJSKOWY SZPITAL KLINICZNY Z POLIKLINIKA Bydgoszcz ul. Powstarcow Warszawy 5 |IPF 261417012 (P)
Lubelskie SAMODZIELNY PUBLICZNY SZPITAL KLINICZNY NR 4 Lublin ul. Jaczewskiego 8 IPF; SSc-ILD |81 724 44 31 (P); 81724 47 90 (R)
Lubuskie WIELOSPECJALISTYCZNY SZPITAL WOJEWODZKI W GORZOWIE WIELKOPOLSKIM | Gorzow Wielkopolski |ul. Jana Dekerta 1 SScILD |95 782 73 31; 95 782 73 32; 95 782 73 38 (R)
Lubuskie SZPITAL UNIWERSYTECKI IMIENIA KAROLA MARCINKOWSKIEGO Zielona Goéra ul. Zyty 26 IPF; SSc-ILD |68 329 64 54 (P)
Lubuskie 105 SZPITAL WOJSKOWY Zagan ul. Zelazna 1A IPF 68477 1241 (P)
todzkie UNIWERSYTECKI SZPITAL KLINICZNY IM. WOJSKOWEJ AKADEMII MEDYCZNEJ UM |£6dz ul. Zeromskiego 113 SSciLD |42 639 36 06 (P); 42 639 36 41 (R)
todzkie SZPITAL POWIATOWY Radomsko ul. Jagielloriska 36 SScILD |44 68108 43 (R)
tédzkie UNIWERSYTECKI SZPITAL KLINICZNY NR 1 IM. BARLICKIEGO Lodz ul. Kopeiiskiego 22 IPF; SScILD |42 677 66 99 (P)
tédzkie WOJ. ZESPOL ZAKLADOW OZ CENTRUM LECZENIA CHOROB PLUC | REHABILITACSI  |Lodz ul. Okélna 181 IPF 42 617 74 69 (P)
Malopolskie SZPITAL SPECJALISTYCZNY IM. J. DIETLA W KRAKOWIE Krakow ul. Skarbowa 4 SSciLD |12 687 6260 (R)
Malopolskie Z0Z W SUCHEJ BESKIDZKIEJ Sucha Beskidzka  |ul. Szpitalna 22 SScILD |33 8723100 (R)
Malopolskie KRAKOWSKI SZPITAL SPECJALISTYCZNY IM. JANA PAWEA II Krakow ul. Pradnicka 80 IPF; SScILD |12 614 21 60 (P)
Malopolskie SZPITAL UNIWERSYTECKI Krakow 3: ﬂtﬁféifﬁig;”'f 36; IPF; SSc-ILD {12 400 30 50; 12 400 30 73 (P)
Matopolskie 5. WOJSKOWY SZPITAL KLINICZNY Z POLIKLINIKA Krakow ul. Wroctawska 1-3 IPF; SSc-ILD |12 630 82 59; 12 630 82 60 (P)
Malopolskie SAMODZIELNY PUBLICZNY ZAKLAD OPIEKI ZDROWOTNEJ Proszowice ul. Kopernika 13 SSciLD |12 38651 97; 12 386 51 98 (P)
Malopolskie SZPITAL SPECJALISTYCZNY CHOROB PLUC "ODRODZENIE" IM. KLARY JELSKIEJ Zakopane ul. Gladkie 1 IPF 18 201 50 45 (P)
Mazowieckie CENTRALNY SZPITAL KLINICZNY MSWIA Warszawa ul. Woloska 137 SSclD |47 72216 62 (R)
Mazowieckie NARODOWY INSTYTUT GERIATRII, REUMATOLOGII | REHABILITACJI Warszawa ul. Spartariska 1 SScILD |22 670 93 60 (R)
Mazowieckie agm@gﬁgggK'E CENTRUMKLINICZNE WARSZAWSKIEGO UNIWERSYTETU Warszawa ul. Banacha 1a IPF; SScILD |22 599 25 62 (P)
Mazowieckie WOJSKOWY INSTYTUT MEDYCZNY CENTRALNY SZPITAL KLINICZNY MON Warszawa ul. Szaserow 128 IPF; SSc-ILD |26 181 65 81 (P); 26 18164 91 (R)
Mazowieckie MAZOWIECKI SZPITAL SPECJALISTYCZNY Radom ul. Aleksandrowicza 5 SScILD |48 361 34 00 (R)
Mazowieckie INSTYTUT GRUZLICY | CHOROB PLUC Warszawa ul. Plocka 26 IPF 22 43121 43; 22 431 21 08 (P)
Opolskie STOBRAWSKIE CENTRUM MEDYCZNE Kup ul. Miarki 14 SScILD |77 403 28 33; 77 427 47 04 (R)
Opolskie SAMODZIELNY PUBLICZNY ZAKLAD OPIEKI ZDROWOTNEJ Gluchotazy o f;‘r'ri‘z‘ys'z""d"ws“ej 16 IPF; SScILD |77 400 93 76; 77 400 93 15 (P)
Opolskie SZPITAL WOJEWODZKI Opole ul. Katowicka 64 IPF 77 443 32 84 (P)
Podkarpackie KLINICZNY SZPITAL WOJEWODZKI NR 2 IM. $W. JADWIGI KROLOWEJ Rzeszow ul. Lwowska 60 SScLD |17 866 43 03 (R)
Podkarpackie KLINICZNY SZPITAL WOJEWODZKI NR 1 IM. FRYDERYKA CHOPINA Rzeszow ul. Fryderyka Szopena 2 SSc-ILD 17 861 14 21 (P)
Podkarpackie PODKARPACKIE CENTRUM CHOROB PLUC Rzeszow ul. Rycerska 2 IPF 17861 14 21 (P)
Podlaskie UNIWERSYTECKI SZPITAL KLINICZNY Bialystok Ul MC. Skiodowskiej 242 |SScLD |85 831 84 82 (R)
Podlaskie UNIWERSYTECKI SZPITAL KLINICZNY Bialystok ul. Zurawia 14 IPF 85 740 95 24; 85 740 95 22 (P)
Pomorskie UNIWERSYTECKIE CENTRUM KLINICZNE Gdarisk ul. Debinki 7 SScILD |58 584 46 70 (R)
Pomorskie POMORSKIE CENTRUM REUMATOLOGICZNE IM. DR JADWIGI TITZ-KOSKO Sopot ul. Grunwaldzka 1/3 SScILD |58 555 75 42; 58 555 75 72; 58 555 75 82 (R)
Pomorskie SZPITAL SPECJALISTYCZNY IM. F. CEYNOWY Wejherowo ul. Jagalskiego 10 SScILD |58 572 75 81; 58 572 74 44 (P)
Pomorskie UNIWERSYTECKIE CENTRUM KLINICZNE Gdarisk ul. Smoluchowskiego 17 IPF 58 584 43 00 (P)
Slaskie GORNOSLASKIE CENTRUM MEDYCZNE IM. PROF. LESZKA GIECA SLASKIEGO UM |Katowice ul. Ziolowa 45-47 IPF; SSc-ILD |32 479 61 01 (P); 32 359 82 90 (R)
Slaskie SZPITAL SPECJALISTYCZNY NR 1 Bytom ul. Zeromskiego 7 SSc-ILD 32396 32 34 (R)
Slaskie SZPITAL MURCKI Katowice ul. Sokolowskiego 2 SScilD |32 2556162 (R)
Slaskie WOJEWODZKI SZPITAL SPECJALISTYCZNY NR 5 IM. SW. BARBARY Sosnowiec ul. Medykow 1 SSclLD |32 368 26 91 (R)
Slaskie SAMODZIELNY PUBLICZNY SZPITAL KLINICZNY IM. PROF. SZYSZKO Zabrze ul. Ks. Koziolka 1 IPF 323732235 (P)
Swietokrzyskie WOJEWODZKI SZPITAL SPECJALISTYCZNY IM. SW. RAFALA Checiny Czerwona Gora 10 IPF; SSc-ILD |41 346 55 45-48 (P)
Swietokrzyskie ZESPOL OPIEKI ZDROWOTNEJ Konskie ul. Gimnazjalna 418 SScILD  |41390 23 45 (R)
Warmirisko-Mazurskie| SAMODZIELNY PUBLICZNY ZESPOt GRUZLICY | CHOROB PLUC Olsztyn ul. Jagielloriska 78 IPF; SSc-ILD |89 532 29 59; 89 532 29 21/27 (P)
Wielkopolskie ORTOPEDYCZNO-REHABILITACYJNY SZPITAL KLINICZNY IM. WIKTORA DEGI Poznar Ul. 28 czerwca 1956 1. 135/147 |SScILD |61 831 02 44 (R)
Wielkopolskie SAMODZIELNY PUBLICZNY ZESPO OPIEKI ZDROWOTNE. Koscian ul. Szpitalna 7 SScILD |65 525 03 51; 65 525 03 50 (R)
Wielkopolskie SZPITAL KLINICZNY IM. HELIODORA SWIECICKIEGO Poznarh ul. Przybyszewskiego 49 SScilD  |61854 9388 (P)
Wielkopolskie WIELKOPOLSKI OSRODEK REUMATOLOGICZNY Srem ul. Mickiewicza 49 SSc-ILD |61 224 63 04; 61 224 63 18; 61 224 63 23 (R)
Wielkopolskie WIELOSPECJALISTYCZNY SZPITAL MIEJSKI IM. JOZEFA STRUSIA Poznan ul. Szwajcarska 3 SScILD |61 87392 42; 61 873 92 60 (R)
Wielkopolskie SZPITAL KLINICZNY PRZEMIENIENIA PANSKIEGO Poznari ul. Szamarzewskiego 82/84 | IPF 61854 93 88 (P)
Wielkopolskie WIELKOPOLSKIE CENTRUM PULMONOLOGII | TORAKOCHIRURGII Poznarh ul. Szamarzewskiego 62 IPF 6166543 17 (P)
Zachodniopomorskie :gﬁgfgﬁ;uéggsuczw SZPITAL KLINICZNY NR 1 IM. PROF. TADEUSZA Szczecin ul. Unii Lubelskiej 1 SSc-ILD 91425 33 39, 91 425 33 37 (R)
Zachodniopomorskie |SAMODZIELNY PUBLICZNY WOJEWODZKI SZPITAL Szczecin ul. Arkoriska 4 IPF 914427242 (P)

(P) - Klinika/Oddziat Pulmonologii/Pneumonologii/Choréb Ptuc
(R) - Klinika/Oddziat Reumatologii/Choréb Tkanki £acznej

Lista sporzadzona w lutym 2023 r. Aktualizowana lista znajduje sie
na stronie http:/pamietajoipf.pl (strona dostepna jedynie dla lekarzy).
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