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NINTEDANIB V LECBE INTERSTICIALNIHO PLICNIHO ONEMOCNENT ASOCI

\EHO SE SYSTEMOVOU SKLERODERMIT

Obr. 3. Fenotyp obvyklé intersticidlni pneumonie u nemocné se systémovou sklerodermil

Zlutd Sipka - vostina. OranZovd sipka — vyraznd dilatace jicnu.
Diagndza systémové sklerodermie zndma 9 let, inicidlné difuzni forma se stredné tézkou plicni hypertenzi, postizenim jicnu a intersticidlnim plicnim postizenim. Radiologicky
obraz v ¢ase neménny. Usilovnd vitdIni kapacita 65 % predikovanych hodnot, transferfaktor 24 % predikovanych hodnot, pro plicni hypertenzi bosentan a sildenafil.

Ob. 4. Fenotyp obvyklé intersticidlni pneumonie u nemocné se systémovou sklerodermif

Zlutd Sipka — vostina. OranZovd Sipka — trakéni bronchiektdzie.
Diagnéza systémové sklerodermie zndmd 2 roky, inicidlné s intersticidlnim plicnim postizenim, plicni hypertenzi se systémovymi tlaky v plicnici a dilatovanou dysfunkéni pra-
vou komorou, Raynaudovym fenoménem. Rok dlouhodobd domdci oxygenoterapie. Usilovnd vitdini kapacita 64 % predikovanych hodnot, vysetteni transferfaktoru neni ne-
mocnd schopna.

FMS — podobnou tyrosinkindzu-3 (FIt-3), ktera je
exprimovana na fadé hematopoetickych bunék
a hraje Ulohu v hematopoezi, Src kindzu (podili
se na proliferaci, diferenciaci, motilité a adhezi)
a Lck kindzu (nezbytnéa pro aktivaci T-lymfocytd
prostfednictvim T-lymfocytarniho antigenniho
receptoru). Nintedanib dale ve studiich inhiboval
transformaci primarnich fibroblast( ziskanych od

nemocnych s idiopatickou plicni fibrézou (IPF)
v myofibroblasty, indukovanou transformujicim
rastovym faktorem-@ (TGF-B) a snizoval TGF-3
stimulovanou produkci kolageny fibroblasty (4).

Mechanismus Ucinku nintedanibu byl
ovérovan na kulturdch priméarnich lidskych
fibroblastl ziskanych od zdravych osob a od
nemocnych s IPF a ndsledné na zvifecich mo-
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delech plicni fibrozy indukované podanim
bleomycinu a oxidu kfemicitého. Vysledky
studif TOMORROW a INPULSIS-1 a INPULSIS-2
pak vedly k registraci nintedanibu pro Ié¢bu
IPF, protoze prokazaly signifikantni zpomalenti
poklesu FVC u nemocnych lé¢enych po dobu
52 tydn{ nintedanibem v davce 2 x 150 mg ve
srovnani s placebem.
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