Idiopatyczne
witoknienie ptuc I

- istotne informacje o chorobie
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Diagnoza choroby o nazwie idiopatyczne widknie-
nie ptuc to wazna informacja, ktéra moze oznaczac
koniecznos¢ wprowadzenia zmian w Twoim Zzyciu.
Zrozumienie istoty choroby pomoze Ci zy¢ z nig naco
dzien oraz kontrolowac jejobjawy dlalepszego samo-
poczucia. Obserwuj swoje ciato, objawy i rozmawiaj
onichzeswoimlekarzem.Nakolejngwizyte przygotuj
liste pytan. Jesli potrzebujesz wsparcia, mozesz p6jsc¢
z osobga towarzyszaca. Pytaj o wszystko, nawet jesli
niektére watpliwosci wydaja Ci sie mniej wazne.
Najbardziej istotne jest to, aby wiedzie¢ jak postepo-
waé, by czuc sie lepiej i gdzie szuka¢ dodatkowych
informacji.




Czym jest idiopatyczne widknienie ptuc?

B Idiopatyczne wtéknienie ptuc, nazywane
tez skrotem IPF (ang.: Idiopathic Pulmonary Fi-
brosis), jest rzadka, postepujaca chorobg ptuc,
ktora atakuje tkanke srédmigzszowa i peche-
rzyki ptucne, powodujac ich uszkodzenie. Pro-
ces ten nazywany jest wtéknieniem i polega na
nadmiernej produkcji wtdkien kolagenowych
otaczajacych pecherzyki ptucne i naczynia
wtosowate. Ptuca stajg sie sztywniejsze, co po-
woduje uposledzenie ich czynnosci. Z tego po-
wodu pogarsza sie zdolnos$¢ do transportowa-
nia tlenu z pecherzykéw ptucnych do krwi

(wymiana gazowa). Przez to organizm jest stale
niedotleniony. Choroba zmniejsza pojemno$¢
ptuc nawet o potowe i skutkuje nieodwracalny-
mi zmianami w uktadzie oddechowym. Osoby
chore na IPF odczuwaja zmeczenie nawet pod-
czas najprostszych, codziennych czynnosci, jak
spacer, przygotowanie positku czy kapiel. Przy-
czyna IPF nie jest znana. Znane sa czynniki,
ktére moga zwiekszac ryzyko tej choroby.
Jak dotad nie ma tez mozliwosci wyleczenia
IPF, ale mozna tagodzic¢ jej objawy i spowalnia¢
jej rozwaj.

Czynniki ryzyka IPF
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Palenie Czynniki Narazenie
papieroséw $rodowiskowe zawodowe

Palenie tytoniu
w wywiadzie
(>20 paczkolat) jest
silnie zwigzane
z podwyzszonym
ryzykiem wystapienia IPF

Z powodu rzadkiego wystepowania IPF jest
rozpoznawane zbyt pézno lub mylone z innymi
chorobami uktadu oddechowego, takimi jak:
POChP, astma, zapalenie ptuc, a nawet z po-
zornie niezwigzana z drogami oddechowymi
niewydolnoscig serca. Od wystapienia pierw-
szych objawoéw do rozpoznania choroby mija

Zanieczyszczenie
Srodowiska

Narazenie na pyty metali
lub drewna, narazenie na
substancje toksyczne,
substancje powstajace
przy produkcji tworzyw
sztucznych

$rednio od 6 do 9 miesiecy, ale u niektérych
chorych rozpoznanie zostaje postawione
dopiero po roku lub dtuzej, a chory odwiedza
w tym czasie nawet 3 specjalistow. P6Zna dia-
gnoza znacznie opdznia rozpoczecie leczenia
i wptywa na czas przezycia chorych.
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Objawy srodmiazszowej choroby ptuc

B We wczesnym rozpoznaniu choroby klu-
czowa jest czujnos$¢ pacjenta. Z lekarzem po-
winna skonsultowac sie kazda osoba, ktéra
obserwuje u siebie niepokojace objawy ze
strony uktadu oddechowego. Objawem wio-
dacym jest suchy, drazniagcy, napadowy kaszel,
ktéry nie ustepuje po podaniu lekéw objawo-
wych. Zajecia lub wysitki, ktére jeszcze nie-
dawno nie sprawiaty trudnosci, staja sie du-
zym obcigzeniem, pojawia sie zmeczenie oraz
dusznos¢, czyli zadyszka czy ,brak tchu”. Ce-

cha charakterystyczng jest tez zmieniony
ksztatt palcow - tzw. palce pateczkowate,
choc jest to objaw wystepujacy jedynie u po-
towy chorych. Z kolei lekarz podczas ostuchi-
wania ptuc osoby chorej na IPF moze zauwa-
2y¢ tzw. trzeszczenia. Im wczesdniej opisane
objawy zostang zgtoszone, tym szybciej moz-
na u pacjenta przeprowadzi¢ diagnostyke
i rozpoznac idiopatyczne wtdknienie ptuc,
a chory moze otrzymac odpowiednie wsparcie
terapeutyczne.

Zauwaz i rozpoznaj

Pierwsze objawy schorzenia to zazwyczaj:
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suchy kaszel

trzeszczenia
w ptucach
przypominajace
odpinanie rzepu

&

palce krotki
pateczkowate oddech/
zadyszka



Diagnostyka

I Rozpoznanie IPF odbywa sie na podstawie
wywiadu z chorym, ostuchiwania, wykonania ba-
dan dodatkowych i dyskusji w zespole wielospe-
cjalistycznym, majacym doswiadczenie
w diagnostyce i leczeniu choréb $réodmiazszo-
wych ptuc. Dlatego bardzo wazne jest, aby
po wstepnym rozpoznaniu lekarz skierowat cho-
rego do specjalistycznego osrodka, w ktérym
beda wykonane potrzebne badania, takie jak:
spirometria, pletyzmografia, pojemnosc dyfuzyj-
na ptuc, test marszu, tomografia komputerowa
klatki piersiowej, pulsoksymetria, echokardio-
grafia, a w niektérych przypadkach bronchosko-

o

pia lub biopsja chirurgiczna ptuc. Kluczowe zna-
czenie dla rozpoznania IPF ma tomografia
komputerowa wysokiej rozdzielczosci. Jesli
w tym badaniu zostanie wykazany typowy obraz
zwyktego srédmigzszowego zapalenia ptuc, to
po wykluczeniu znanych przyczyn wtdknienia
ptuc mozna rozpoznac IPF bez potrzeby wyko-
nywania biopsji. Zawsze jednak konieczna jest
doktadna analiza sytuacji klinicznej pacjenta
i dyskusja w zespole wielospecjalistycznym. Dla-
tego rozpoznanie IPF jest trudne i wymaga duze-
go doswiadczenia lekarza.
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Wizyta Skierowanie Skierowanie Dyskusja

u lekarza ‘ do specjalisty . do Centrum ‘ w zespole
rodzinnego choréb ptuc Leczenia Choréb wielospecjali-

$rodmiaz- stycznym

szowych Ptuc

Leczenie

B Pacjent lub pacjentka, u ktérych rozpoznano idiopatyczne wiéknienie ptuc, powinni jak naj-
szybciej podja¢ odpowiednie leczenie. W Polsce dostepne s3 2 opcje terapeutyczne leczenia an-
tyfibrotycznego oraz metody wsparcia pozafarmakologicznego, ktére lekarz dobiera odpowiednio
do mozliwosci i stanu zdrowia chorego.
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leczenie wsparcie tleno- badania rehabilitacja  dotaczenie przeszczep
farmakolo- psycholo- terapia kliniczne oddechowa do grupy ptuc
giczne giczne wsparcia



O czym warto pamietac?

[ Osoby z idiopatycznym wtdknieniem ptuc
moga miec rézne kombinacje objawdéw swojej
choroby. Wiele z nich mozna skutecznie tago-
dzi¢. Objawy moga sie réwniez zmieniac¢ z cza-
sem, dlatego tak wazne jest nieustanne obserwo-
wanie siebie i regularne wizyty u lekarza. Zawsze
mow lekarzowi i pielegniarce o swoich obserwa-
cjach, aby mogli Ci pomdc w najlepszy sposéb.
Podstawa efektywnego leczenia objawow
i zmian wystepujacych u chorych na idiopatycz-
ne widknienie ptuc jest dobre wspodtdziatanie
chorego z zespotem leczacym. Dotyczy to nie
tylko regularnego zazywania lekéw, ale takze
prowadzenia wtasciwego trybu zycia.
Niezwykle wazne jest catkowite i bezwzgledne
zaprzestanie palenia tytoniu i papieroséw elek-
tronicznych, a takze zdecydowane unikanie
przebywania w pomieszczeniach z dymem pa-
pierosowym.

Nie zapominaj o aktywnosci fizycznej - odpo-
wiednio dobrana pomaga kontrolowac objawy
witdknienia ptuc i poprawia tolerancje wysitku.
Zajecia z rehabilitacji oddechowej pomoga
Ci jak najdtuzej zachowac sprawnos¢. Mozna
tez stosowac tlenoterapie z przeno$nych kon-
centratoréw, ktéra zmniejsza niedotlenienie
i poczucie dusznosci w czasie wysitku i w ten
sposéb poprawia jakos$¢ zycia. W celu redukgji
kaszlu stosuje sie leki przeciwkaszlowe, kortyko-
steroidy wziewne i systemowe w matych daw-
kach, jak rowniez wykonuje sie ¢wiczenia reha-
bilitacji oddechowej. Podobnie wazna jest dieta
zgodna z zaleceniami, jakie ustyszysz od lekarza.
W idiopatycznym witéknieniu ptuc wazny jest
nie tylko proces leczenia, ale réwniez Twoje

emocje. Chcac zmniejszyc¢ poczucie stresu, wy-
bierz najlepszy dla Ciebie sposéb relaksu
- stuchanie muzyki, gotowanie, spacer, czyta-
nie lub zastosuj inne metody, ktére dadza
Ci ukojenie. Znajdz w swoim otoczeniu osobe,
z ktéra mozesz porozmawiac¢ o chorobie.
Poniewaz choroba wptywa na rézne aspekty
Twojego zycia, przygotuj znajomych i bliskich
na mozliwe trudnosci, ktérym bedziesz stawiac
czota na co dzien - w pracy i w domu. Choroba
zmienia zycie, ale wiekszos$¢ chorych moze da-
lej dobrze funkcjonowa¢ zawodowo, rodzinnie
i spotecznie.

Z czasem przyzwyczaisz sie do nowej sytuacji.
Bedziesz doswiadcza¢ lepszych i gorszych dni.
Wtedy dobrze jest wiedziec, ze jest obok Ciebie
ktos, kto wesprze Cie w trudnej chwili. Jesli to
mozliwe, dotgcz do spotecznosci oséb chorych
na $rédmiazszowa chorobe ptuc, np. stowarzy-
szen pacjentow. W ich towarzystwie znajdziesz
zrozumienie, wsparcie i niezbedng wiedze.
W Polsce sa to: Polskie Towarzystwo Wspierania
Chorych na Wtédknienie Ptuc, jak rowniez stowa-
rzyszenia skupiajace chorych z chorobami
widknieniowymi ptuc w przebiegu twardziny
- Grupa chorych na twardzine powstata przy
Stowarzyszeniu Pro Rheumate i Ogdinopolskie Sto-
warzyszenie Mtodych z Zapalnymi Chorobami Tkan-
ki tgcznej ,3majmy sie razem”.

Jezeli chcesz dowiedziec sie wiecej na temat idio-
patycznego wtdknienia ptuc, zapraszamy na
strony stowarzyszen: www.ipf.org.pl, www.
twardzina.pl, www.3majmysierazem.pl, www.
eu-pff.org oraz na strone Kampanii ,Ptuca Polski.
Od kaszlu do wtdknienia”: www.plucapolski.pl.



http://www.ipf.org.pl
http://www.twardzina.pl
http://www.twardzina.pl
http://www.3majmysierazem.pl
http://www.eu-pff.org
http://www.eu-pff.org
http://www.plucapolski.pl

Od 2015 roku dziata Polskie Towarzystwo Wspierania
Chorych na Wtéknienie Ptuc, zrzeszajace pacjentéw i lekarzy,
ktére ma na celu poprawe sytuacji osob cierpiacych na te
przewlekta i postepujaca chorobe. W ramach Swiatowego
Tygodnia IPF, obchodzonego we wrzes$niu, organizowane sg
rézne wydarzenia o charakterze edukacyjnym, skierowane do
pacjentow i ich rodzin. Wiecej informacji na temat dziatalnos-
ci Towarzystwa dostepnych jest na stronie: https://ipf.org.pl.



https://ipf.org.pl

Ptuca Polski

OD KASZLU DO WLOKNIENIA
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Materiat powstat przy wsparciu
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