NINTEDANIB V LECBE INTERSTICIALNIHO PLICNTHO ONEMO

Obr. 1. Fenotyp nespecifické intersticidlni pneumonie u nemocné se systémovou sklerodermif

Oranzovd sipka — zesfleni interlobuldrnich sept. Zlutd ipka — mihovité opacity.
Nemocnd md anamnézu systémoveé sklerodermie 28 let, plicni postizeni je zndmo celkem 20 let. Pied 11 a 2 lety prodeélala exacerbaci plicniho postizeni, s vybornym efektem
cyklofosfamidu poddvaného pulzné. Aktudlini usilovnd vitdIni kapacita je 70 % predikovanych hodnot, transferfaktor 54 % predikovanych hodnot, bez plicni hypertenze.

Obr. 2. Fenotyp nespecifické intersticidlni pneumonie u nemocné se systémovou sklerodermif

Nemocnd se systémovou sklerodermii — limitovanou formou, s postizenim jicnu a digitdlnimi ulceracemi inicidiné.
Diagnéza sklerodermie stanovena pred 14 lety, plicni postizeni zndmo 10 let. Plicni funkce po celou dobu stabilni, ra-
diologicky obraz poslednich 8 let bez vyvoje. Usilovnd vitdIni kapacita 60 % predikovanych hodnot, transferfaktor
35 % predikovanych hodnot, stiedné tézka plicni hypertenze na lécbé sildenafilem a bosentanem.

(IPF), reprezentovana praveé radiologickym ob-
razem UIP) je chovanf intersticidlniho plicniho
postizeni (IPP) u SSc benignéjsi. Je pravda, ze
dat o vyvoji idiopatické NSIP pfilis nemame,
protoZe tento fenotyp plicniho postizeni byva
spiSe asociovan se systémovymi chorobami
pojiva, a pokud je u nemocného diagnostiko-
vana NSIP, mél by byt bedlivé monitorovan,
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protoze u velké ¢asti téchto nemocnych v ¢ase
k manifestaci systémové choroby pojiva dojde.
Priimérné prezivani nemocnych s IPF, nejsou-
-li 1é¢eni antifibrotickou [é¢bou, je 2-5 let.
U nemocnych se SSc a fenotypem plicniho
postizeni UIP je pétileté preziti udavano 82 %,
pro fenotyp plicnitho postizeni NSIP dokonce
90 % (2).
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Presto, ze podle vyse uvedeného by se pri-
béh IPP u nemocnych se SSc jevil spise jako
indolentni, jsou nemocni, u kterych IPP progre-
duje rychleji. Podle databéze EUSTAR (European
Scleroderma Trials and Research) dochazi k pro-
gresi plicniho postizeni v pribéhu 1 roku u 27 %
nemocnych se SSc, ve 12 % pfipadU se jednalo
0 vyznamnou progresi (3). Vyznamna progrese
pro potfeby uvedené studie zahrnovala bud
pokles usilovné vitdlni kapacity (FVC) vétsi nez
10 % (pfiklad: u pacienta je hodnota FVC 58 %
predikovanych hodnot; progrese je definovana
jako pokles 0 10 % této hodnoty) a/nebo pokles
FVC 0 5-10 % a zéroven pokles difuzni kapacity
pro oxid uhelnaty (DLco) o vice nez 15 %.

Rychly pokles plicnich funkci béhem 5 let za-
znamenalo v databazi EUSTAR 8 % nemocnych
s IPP pfi SSc. Rychly pokles plicnich funkci byl
definovan pro potreby studie jako opakované
epizody poklesu FVC, bez jakéhokoliv zlepseni
nebo stability nemoci ve sledovaném obdobi.

Mechanismus ucinku
nintedanibu

Nintedanib je derivat indolinonu, ktery byl
plvodné navrzena jako kompetitivni inhibitor
adenosintrifosfatu (ATP). Molekula brani vazbé
ATP v intracelularni ¢asti receptoru rdstového
faktoru pro fibroblasty 1 (FGFR-1) a receptoru pro
vaskularniendotelidIni ristovy faktor 2 (VEGFR-2).
Inhibuje jesté dalsi receptorovou tyrozin kindzu —
receptor pro rlstovy faktor odvozeny od desti-
¢ek a, B (PDGFR-q, B). Nintedanib déle inhibuje



