Idiopatyczne widknienie ptuc

- odpowiedzi na czeste pytania chorych

Co warto wiedzie¢, aby lepiej zrozumiec istote IPF,
dobrze kontrolowa¢ objawy i jak postepowac w chorobie,
aby czuc sie lepie;j.




o

Co to jest idiopatyczne wtoknienie ptuc
- na czym polega istota tej choroby?

B Idiopatyczne witbknienie ptuc, nazy-
wane tez skrotem IPF (ang.: Idiopathic
Pulmonary Fibrosis), jest rzadkg, poste-
pujaca choroba ptuc, ktéra atakuje tkan-
ke srédmigzszowq i pecherzyki ptucne
powodujac ich uszkodzenie. Proces ten
nazywany jest widknieniem i polega na
nadmiernej produkcji widkien kolage-
nowych, otaczajacych pecherzyki ptucne,
i naczynia wtosowate. Ptuca staja sie
sztywniejsze, co powoduje uposledzenie
ich czynnosci. Z tego powodu pogarsza
sie zdolno$¢ do transportowania tlenu
z pecherzykéw ptucnych do krwi (wy-

miana gazowa). Przez to organizm jest
stale niedotleniony. Choroba zmniejsza
pojemnos¢ ptuc nawet o potowe i skut-
kuje nieodwracalnymi zmianami w ukta-
dzie oddechowym. Osoby chore na IPF
odczuwajg zmeczenie nawet podczas
najprostszych codziennych czynnosci, jak
spacer, przygotowanie positku czy kapiel.
Przyczyna IPF nie jest znana. Znane sa
czynniki, ktore moga zwiekszac ryzyko
tej choroby. Jak dotad nie ma tez mozli-
wosci wyleczenia IPF, ale mozna tagodzi¢
jej objawy i spowalniac jej rozwa;j.

(2]

Jakie sg znane przyczyny
wystepowania IPF?

B Przyczyny idiopatycznego wtdknie-
nia ptuc nie sg znane. Nie jest to choroba
wrodzona ani dziedziczna, chociaz czasa-
mi moze czesciej wystepowac u spokrew-

nionych ze sobg oséb. Nie jest na pewno
choroba zakazna. Nie jest tez chorobg
nowotworowa.
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Czy ktos z mojej rodziny tez bedzie
chorowat na IPF?

B W ryzyku zachorowania na IPF uwa-
runkowania genetyczne odgrywaja pew-
na role, ale tylko w zwiazku z mutacjami
genetycznymi, ktére moga zwiekszac po-
datnos$¢ na zachorowanie przy okreslo-
nych uwarunkowaniach $rodowisko-

wych. Osoby, ktére maja bliskiego
cztonka rodziny (dziecko, rodzicéw czy
rodzenstwo) chorego na IPF, maja tylko
nieznacznie wieksze ryzyko zachorowa-
nia, niz wszystkie inne osoby niespo-
krewnione.

(4]

Czy idiopatyczne witdknienie ptuc
mozna catkowicie wyleczyc¢?

[ Choroby nie da sie catkowicie wyleczy¢, ale mozna tagodzi¢ jej objawy i spowalniaé
jej rozwdj, a tym samym znacznie poprawic jakosc i dtugosé zycia chorych.

(5]

Jak moja choroba bedzie przebiegata
przez kolejne lata?

B Trudno przewidzieé, jak choroba
bedzie przebiegata przez kolejne lata
u Ciebie. U kazdej z oséb moze ona prze-
biega¢ odmiennie. Twoje objawy i ich
zmiany w czasie moga dac ogdlne wy-
obrazenie o tym, co moze wydarzyc¢ sie
w przysztosci. Porozmawiaj o tym ze
swoim lekarzem. Jesli pojawia sie u Cie-

bie jakiekolwiek nowe objawy, skonsultuj
je niezwtocznie ze swoim lekarzem. Na
pewno na przebieg idiopatycznego wtok-
nienia ptuc u Ciebie bedzie miato wptyw
stosowanie sie do zalecen leczniczych, do-
tyczacych nie tylko zazywania lekéw, ale
i zmiany stylu zycia.



6]

Na co powinnam/powinienem
w tym czasie zwrocic¢ uwage?

B Niezwykle wazne jest catkowite i bez-
wzgledne zaprzestanie palenia tytoniu
i papierosow elektronicznych, a takze
zdecydowane unikanie przebywania
w pomieszczeniach z dymem papieroso-
wym. Osoby chore na IPF moga miec réz-
ne kombinacje objawéw swojej choroby,
a takze zwigzane z innymi chorobami

wspotistniejagcymi. Objawy moga sie row-
niez zmieniac¢ z czasem, dlatego tak waz-
ne jest nieustanne obserwowanie siebie
i regularne wizyty u lekarza. Zawsze méw
lekarzowi i pielegniarce o swoich obser-
wacjach, aby mogli Ci poméc w najlepszy
sposob.

7]

Czy IPF moze wptywac na inne choroby,
na ktore choruje?

B IPF moze prowadzi¢ do niedotlenienia
catego organizmu, a wiec wptywac na po-
gorszenie pracy serca, uktadu nerwowe-
go, nerek, watroby. Takze leki antyfibro-
tyczne moga wywotywac objawy nie-
pozadane ze strony uktadu pokarmo-
wego, wysypke lub uszkodzenie watroby.
Z tego powodu IPF moze mie¢ wptyw na
pogorszenie przebiegu chordb wspdtist-

niejacych. Niektore leki, np. przeciwde-
presyjne lub stosowane w infekcjach, nie
moga by¢ przyjmowane razem z lekami
na IPF. Kazdy lekarz, ktéry Cie leczy z po-
wodu réznych chordb, powinien wiedzied,
ze chorujesz na IPF i ze przyjmujesz leki
na te chorobe, a takze, ze stosujesz tle-
noterapie.



18]

Czy w przebiegu IPF moga pojawic sie
zmiany rowniez w innych narzadach?

[ IPF jest choroba, ktéra dotyczy tylko ptuc, ale poprzez narastajace niedotlenienie
zwigzane z chorobg, moze posrednio doj$¢ do uszkodzenia innych narzaddéw. Szczegdl-
nym problemem jest powstawanie nadcis$nienia ptucnego, ktére moze prowadzi¢

do niewydolnosci serca.

9

Co powinnam/powinienem
kontrolowa¢ na co dzien?

B Nie ma zalecen wykonywania okreslo-
nych codziennych ocen w ramach samo-
kontroli. Badania takie (np. mierzenie
ci$nienia tetniczego krwi, mierzenie satu-
racji) mogg by¢ jednak zalecane u wybra-
nych chorych. Istotne jest, aby kazdy cho-
ry zwracat uwage na stan swojego zdrowia

i miat na uwadze nowe objawy lub zmiany,
np. nasilenie dusznosci, wystgpienie obrze-
kéw wokot kostek, zasinienie ust lub pal-
coéw, krwioplucie. Moga one Swiadczy¢
o wystapieniu powiktan lub dodatkowych
choréb, ktérych leczenie powinno by¢
wdrozone bezzwtocznie.

®

Jak czesto bede musiata/musiat zgtaszac
sie do lekarza? Jakiej/jakich specjalnosci?

[ Chorzy na IPF, ktérzy sa leczeni w ra-
mach programu lekowego, maja ustalony
harmonogram wizyt raz na 3 miesiace.
Inni chorzy powinni by¢ konsulto-
wani przez specjaliste przynajmniej raz

w roku, zwykle kontrole takie odbywaja
sie 2 razy w roku. Zawsze nalezy zwrdcic¢
sie do lekarza w przypadku pojawienia sie
nowych, niepokojacych objawdw.



®

Czy bede mogta/moégt zgtosic sie
do specjalistow bez skierowania?

B Skierowanie potrzebne jest na pierwsza wizyte ambulatoryjna.

®

Czy w czasie trwania choroby beda
potrzebne dodatkowe badania? Jak czesto?

B Zakres i czesto$¢ wykonywania badann mniej raz na 3 miesigce, badania czynno-
dodatkowych jest ustalana indywidualnie  $ciowe uktadu oddechowego co 6 miesie-
w zaleznosci od stanu pacjenta. Chorzy, cy, badanie tomografii komputerowej
leczeni w programie lekowym, musza  klatki piersiowej raz w roku.

mie¢ wykonywane badania krwi przynaj-

®
Jakie leki bede przyjmowata/przyjmowat?

B Leczenie chorych na idiopatyczne izmniejszenie tempa spadku pojemnosci
witdknienie ptuc jest ukierunkowane  ptuc. O dostepne opcje terapeutyczne
na spowolnienie procesu wtdknienia  zapytaj swojego lekarza.
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Czy bede sie leczyta/leczyt
w domu czy w szpitalu?

B Leki antyfibrotyczne podaje sie w domu, w formie doustnej. Leczenie nie wymaga
hospitalizacji, o ile nie wystapia powiktania choroby.

(15

Jak szybko lek/leki zaczna dziatac¢?
Jak to rozpoznam? Co zauwaze?

B Leczenie chorych na IPF ma na celu
spowolnienie postepu wtdknienia, dlate-
go chorzy moga nie odczuwac poprawy,

a jedynie stabilizacje swojego stanu zdro-
wia. Jest to leczenie przewlekte, u kazde-
go chorego czas leczenia moze by¢ inny.

®

Czy z leczeniem IPF zwiazane
s3 jakies niedogodnosci?

B Leki stosowane w leczeniu chorych na
idiopatyczne wtdknienie ptuc, tak jak
wszystkie inne lekarstwa, moga wywo-
tywac dziatania niepozadane. Nie sg one
czeste, a korzysci z leczenia istotnie prze-
wazaja nad tzw. dziataniami ubocznymi.
Wazne jest, aby chorzy zapoznali sie

z mozliwymi dziataniami niepozadanymi
stosowanych lekdéw i czestoscig ich wy-
stepowania. Wiekszos$¢ tych dziatan wy-
stepuje bardzo rzadko. Ze wszystkimi
watpliwosciami z tym zwigzanymi nalezy
zwracic sie do lekarza.
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Co powinnam zrobi¢, kiedy zauwaze
u siebie dziatanie niepozadane leku,
ktory przyjmuje?

B Jesli wystapia jakiekolwiek objawy
niepozadane, w tym wszelkie objawy nie-
pozadane niewymienione w ulotce, nale-
7y powiedzie¢ o tym lekarzowi lub farma-
ceucie. Dziatania niepozadane mozna
zgtaszac bezposrednio do Departamentu
Monitorowania Niepozadanych Dziatan
Produktéw Leczniczych Urzedu Reje-
stracji Produktéw Leczniczych, Wyro-
bow Medycznych i Produktéw Biobdj-

czych, al. Jerozolimskie 181C, 02-222
Warszawa, tel.: +48 22 49 21 301, faks:
+48 22 49 21 309, strona internetowa:
https://smz.ezdrowie.gov.pl. Dziatania
niepozadane mozna zgtaszac¢ réwniez
podmiotowi odpowiedzialnemu. Dzieki
zgtaszaniu dziatan niepozadanych mozna
bedzie zgromadzi¢ wiecej informacji na te-
mat bezpieczenstwa stosowania leku.

18]

Czego mi nie wolno podczas leczenia
idiopatycznego wtdknienia ptuc?

B Bezwzglednie nalezy unikaé palenia
tytoniu i przebywania w dymie tytonio-
wym. Nie nalezy niepotrzebne narazac
sie na zimno. Nalezy unika¢ niepotrzeb-
nych okazji zarazenia sie chorobami za-
kaznymi (np. grypa), nalezy tez unikac
niekontrolowanego zazywania lekéw
(réwniez tych sprzedawanych bez recep-
ty). Warto, aby chorzy poinformowali

wszystkich lekarzy, pod ktérych opieka
sie znajduja, o idiopatycznym wtdknieniu
ptuc. Wazne jest tez unikanie niewtasci-
wych diet sprzyjajacych wystapieniu nie-
dobordow zywieniowych. Niewskazane
jest naduzywanie alkoholu. Nalezy réw-
niez uwazac, aby wykonywana aktyw-
nos¢ fizyczna nie byta nadmiernie prze-
ciagzajaca.


https://smz.ezdrowie.gov.pl

®

Czy moge jes¢ wszystko? Czy s jakies
ograniczenia dietetyczne w IPF?

B Wskazane bytoby oméwienie planu
dietetycznego z dietetykiem i lekarzem,
gdyz na podstawie wywiadu mozliwa jest
decyzja, co powinno sie usunac¢ z jadto-
spisu. Nalezy zwracac uwage na indywi-
dualna tolerancje poszczegdlnych pokar-
mow i nie spozywac takich, po ktérych

wystepuja dolegliwosci zotadkowo - jeli-
towe. Nie ma ogodlnej diety dla omawianej
jednostki chorobowej. Kazda dieta po-
winna by¢ omoéwiona z lekarzem indywi-
dualnie i dostosowana do stanu zdrowia
i potrzeb pacjenta.

D

Co moge robic poza leczeniem
farmakologicznym, aby lepiej
kontrolowa¢ moja chorobe?

B Nalezy unikaé narazenia na zanie-
czyszczenie srodowiska i choroby infek-
cyjne - nie przebywa¢ w miejscach zapy-
lonych i zadymionych, unika¢ duzych
skupisk ludnosci. Przynajmniej raz w roku
warto skorzystac z rehabilitacji oddecho-

wej. Regularna rehabilitacja oddechowa,
dostosowana do mozliwosci pacjenta,
przynosi poprawe tolerancji wysitku
i zmniejszenie poczucia dusznosci. Wska-
zane moga by¢ rézne formy relaksacji
(medytacja, oddychanie).



D

Czy w zwiazku z IPF powinnam/powinienem
dodatkowo zaszczepic sie przeciwko
jakiejs chorobie?

[ Chorzy na IPF powinni korzystaé ze
wszystkich dostepnych szczepien prze-
ciwko chorobom zakaznym uktadu odde-
chowego. Rekomendowane jest coroczne
szczepienie przeciwko grypie sezonowej,
jednorazowe szczepienie przeciwko

pneumokokom oraz szczepienia przeciw-
ko SARS-CoV-2 zgodnie z aktualnymi za-
leceniami. We wszystkich watpliwych
przypadkach nalezy skonsultowac sie
lekarzem prowadzacym.
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Czy istnieja stowarzyszenia pacjentow
chorych na te sama chorobe, co moja?

B Tak. W Polsce s3 to: Polskie Towarzy-
stwo Wspierania Chorych na Wtdknienie
Ptuc oraz stowarzyszenia skupiajace
pacjentow z chorobami wtdknieniowymi
ptuc w przebiegu twardziny - Grupa cho-

rych na twardzine powstata przy Stowa-
rzyszeniu Pro Rheumate i Ogdlnopolskie
Stowarzyszenie Mtodych z Zapalnymi Cho-
robami Tkanki tgcznej ,3majmy sie razem”.

D

Jak moge sie z nimi skontaktowac?

B Mozliwy jest kontakt ze stowarzyszeniami poprzez strony internetowe:
www.ipf.org.pl, www.twardzina.pl, www.3majmysierazem.pl.



http://www.ipf.org.pl
http://www.twardzina.pl
http://www.3majmysierazem.pl
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W jaki sposob stowarzyszenia
moga mnie wspomoc?

[ Stowarzyszenia wspieraja chorych
rzetelnymi informacjami na temat choro-
by, nowosciami z prowadzonych badan,
jak réwniez wskazaniem kontaktu do
rehabilitanta. Dzieki spotkaniom orga-
nizowanym przez towarzystwa mozna

nawigzac kontakty z innymi chorymi, po-
dzieli¢ sie doswiadczeniami, wzajemnie
sie wspiera¢. Nie boj sie siegnac po pora-
de psychologiczng, jak radzi¢ sobie z cho-
roba przewlekta.

D

Skad moge wziac¢ wiecej wiarygodnych
informacji na temat mojej choroby?

B Wiarygodne informacje znajduja sie
na stronach internetowych organizacji
i stowarzyszen wymienionych powyzej,
jak réwniez na stronie www.eu-pff.org.
Uzyskasz je rowniez podczas wizyt u leka-
rza. W mediach spotecznosciowych ist-
nieje niebezpieczenstwo uzyskania infor-
macji, ktére moga Tobie zaszkodzi¢. Jesli
masz jakiekolwiek watpliwosci, porozma-
wiaj ze swoim lekarzem prowadzacym.

11

Wiedza na temat tej jednostki chorobo-
wej caty czas jest poszerzana i chociaz
do tej pory nie znamy jej przyczyny ani
tez nie ma leku, ktéry datby mozliwosé
catkowitego zahamowania choroby, to
bedac pod opieka lekarza i stosujac zale-
cone przez niego leki mozesz w znacznym
stopniu ztagodzi¢ objawy swojej choro-
by i spowolnic jej rozwa;j.


http://www.eu-pff.org
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