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Termin - sSrodmigzszowe choroby ptuc (ILDs, z ang. interstitial lung diseases)
dotyczy heterogennej grupy choréb zarowno w odniesieniu do
etiopatogenezy, przebiegu klinicznego, jak i rokowania, ktorej wspdlng
cecha jest lokalizacja zmian chorobowych w srédmiagzszu ptuc'. W czesci
przypadkow ILDs mozliwy jest postepujacy charakter choroby, prowadzacej
do zaawansowanego Wwidknienia ptuc, powodujacej narastajace
uposledzenie czynnosci uktadu oddechowego, co wigze sie z bardzo
niekorzystnym rokowaniem? Klasycznym przyktadem srodmigzszowej
choroby ptuc z postepujacym widknieniem (PF-ILD, z ang. progressive
fibrosing interstitial lung disease) jest idiopatyczne widknienie ptuc (IPF,
zang. idiopathic pulmonary fibrosis)*4 Naturalny przebieg tej choroby
wigze sie z postepujaca degradacja czynnosci ptuc i hieuchronnie prowadzi
do Smierci (z mediang przezycia 3-5 lat)>".

Randomizowane badania kliniczne, kontrolowane placebo wykazaty
skutecznosc¢ leczenia farmakologicznego nintedanibem (badania:
TOMMOROW, INPULSIS-1, INPULSIS-2), oraz pirfenidonem (badania:
CAPACITY-004, CAPACITY-006, ASCEND) u chorych na IPF
polegajaca na istothym  spowolnieniu  postepu  choroby
wyrazajacego sie zmniejszeniem tempa spadku natezonej
pojemnosci zyciowej (FVC, z ang. forced vital capacity) &". Na tej
podstawie oba leki uzyskaty rejestracje do leczenia antyfibrotycznego
IPF, a dalsze pozytywne efekty obserwacji ptynacych z kolejnych
badan i z codziennej praktyki klinicznej (potwierdzajace dtugofalowa
skutecznos¢ i bezpieczenstwo leczenia) staty sie przestanka do
kontynuacji badan we wskazaniach rozszerzonych do innych chordéb
srodmigzszowych przebiegajacych z widknieniem ptuc. Liczne
obserwacje wskazujg, ze przebieg kliniczny oraz tempo utraty funkcji
ptuc w PF-ILDs, innych niz IPF, jest zblizone do IPF i potwierdzaja
niekorzystne (zblizone do IPF) rokowanie w tej grupie chorych?
Dotychczasowe wyniki badan klinicznych, w przypadku nintedanibu
pozwolity na potwierdzenie skutecznosci tego leku rowniez
w przypadku innych niz IPF PF-ILD i uzyskanie rozszerzenia wskazan
rejestracyjnych (badanie SENSCIS oraz INBUILD)™"5,




Mozliwos¢ skutecznego leczenia antyfibrotycznego jest szansg dla
pacjentow z PF-ILD na spowolnienie postepu choroby, a moze nawet na
wydtuzenie zycia. Z tego powodu tym bardziej istotne stato sie okreslenie
potencjalnej grupy, do ktorej takie leczenie jest adresowane.

W badaniach klinicznych oceniajacych skutecznosc leczenia
antyfibrotycznego przyjeto rozne kryteria kwalifikacji chorych ze
srodmigzszowym postepujacym widknieniem ptuc. Na obecnym etapie,
W oparciu o isthiejgce juz dowody uwaza sie, ze postepujace widknienie
W przebiegu srodmigzszowej choroby ptuc to sytuacja (fenotyp), w ktorej
zmiany w ptucach nadal postepuja pomimo konwencjonalnego leczenia.
Definicja PF-ILD powinna uwzglednia¢ kombinacje nasilajacych sie zmian
w obrazie radiologicznym (HRCT, a ang. high-resolution computed
tomography), pogorszenia czynnosci ptuc, jak i odczuwanych przez pacjenta
dolegliwosci (objawy kliniczne)™.

Istotne pytanie dotyczy rzeczywistej skali problemu — czyli jak wielu
chorych w praktyce klinicznej ma fenotyp postepujacego
widknienia?

Dotychczasowe dane na ten temat wynikaja z oceny szacunkowej,
przeprowadzonej na podstawie retrospektywnych analiz grup
chorych oraz badan ankietowych =20,

S W obszernej, miedzynarodowej analizie ankietowej, w ktorej wzieto
W STEP udziat 486 specjalistow (243 pneumonologdéw, 203 reumatologdw
oraz 40 internistow z Europy zachodniej, USA i Japonii) estymowana
czestosc PF-ILD wyniosta 18-32% pacjentow z ILD™. Dotychczasowe
dane wskazuja, ze w ocenianej populacji od 25 do nawet 50% chorych
z cechami PF-ILD nie otrzymato leczenia farmakologicznego, a czas
od pojawienia sie pierwszych objawdw do zgonu zostat oceniony na
61-80 miesiecy, co wskazuje na zte rokowanie i opézniong dignoze'™.
W ostatnio opublikowanym przegladzie pismiennictwa dotyczacym
tego zagadnienia czestos¢ PF-ILD oceniono na 2,2-20,0 na 100 000
w Europie i 28,0 na 100 000 w USA, z szacunkowym odsetkiem od 13-
40% przypadkow wsrod ILDs?.




Dotychczasowe obserwacje wskazujg na to, ze PF-ILD moze dotyczyc
istotnego odsetka chorych, na rzadkie z samej definicji, ILDs. Pomimo, ze PF-
ILD jest problemem o zasiegu ogdlnoswiatowym, nadal czestosc
wystepowania tego zjawiska nie jest dobrze poznana. Moze to byc¢ zwigzane
z wieloma przyczynami, wynikajagcymi min. ze ztozonosci diagnozy
(i pozniejszej rejestracji przypadkdow), matej liczby zdiagnozowanych
pacjentow oraz metod retrospektywnej analizy przy réznych kryteriach
stosowanych do szacowania liczby pacjentéw. Niewiele z dostepnych
danych epidemiologicznych pochodzi z krajow o niskim lub srednim
dochodzie; co z kolei moze by¢ spowodowane czynnikami, takimi jak:
ograniczona dostepnos¢ do HRCT, czy nawet do pracownikow stuzby
zdrowia ze specjalistycznag wiedza niezbedna do prowadzenia diagnostyki
roznicowej w obrebie ILDs. Dotychczas nie byto takich danych dla populacji
polskiej.

Potrzeba zdefiniowania grupy chorych na inne niz IPF PF-ILDs
wynika gtownie z praktycznych przestanek wskazujgcych na
skutecznosc¢ leczenia antyfibrotycznego. Bioragc pod uwage
niekorzystne rokowanie zwigzane zrozpoznaniem PF-ILD, dalsze
badania epidemiologiczne sg uzasadnione, aby pomodc
zidentyfikowac grupe pacjentow, u ktérych mozna istotnie wptynac
Nna proces chorobowy.

WSTEP




MATERIALY

Hubert Bukowski,
dr Agnieszka Sznyk,
INNOWO

Celem raportu byto oszacowanie liczby osob w Polsce, o niezaspokojonej
potrzebie optymalnego leczenia srodmigzszowej choroby  ptuc
przebiegajacej z wtdknieniem o fenotypie postepujacym (ang. progressive-
fibrosing interstitial lung diseases, PF-ILD). W tym celu przeprowadzono
retrospektywna analize danych, przygotowang w oparciu o baze
Narodowego Funduszu Zdrowia. Znajduja sie w niej dane (przekazywane w
cyklach miesiecznych zgodnie z obowigzujacymi przepisami prawa przez
podmioty lecznicze) bedace podstawag finansowania Swiadczen
zdrowotnych udzielonych pacjentowi przez ptatnika publicznego. Dane
pochodza z raportow sSwiadczen na potrzeby rozliczen finansowych
Narodowego Funduszu Zdrowia, ktérego zadaniem jest finansowanie
Swiadczen zdrowotnych w Polsce w ramach srodkéw publicznych.

Podstawag wyodrebnienia informacji do
analizy byto zaraportowane Swiadczenie dla
niepowtarzalnego identyfikatora pacjenta
(w Polsce numer PESEL)" z rozpoznaniem
choroby zasadniczej lub wspdtistniejgcej
(wg kodu ICD-10), ktéra wskazywataby na

I METODY wysokie prawdopodobienstwo  zaistnienia

srodmigzszowej choroby ptuc przebiegajacej
z witoknieniem o fenotypie postepujacym
w latach 2008-2019. Dobdr odpowiednich
kodow jednostek chorobowych wymagat, aby
z jednej strony uwzgledni¢ najwazniejsze
kategorie chordb, gdzie fenotyp postepujacy
widknienia wystepuje najbardziej licznie,
a zdrugiej strony, aby nie dochodzito do
przeszacowania liczby chorych w Polsce.
W celu ograniczenia niepewnosci
wykorzystano wiedze Kkliniczng ekspertow
wspomagajacych te analize, w potaczeniu z
ich doswiadczeniami W kodowaniu
srodmigzszowych chorob ptuc.

" Udostepnione dane z bazy ptatnika nie mogqg pozwalac na identyfikacje konkretnego pacjenta.
Dlatego przekazane dane nie wskazywaty na konkretng liczbe przypadkow ponizej 5. W tych
sytuacjach przyjeto arbitralnie liczbe pacjentow na poziomie 3 (srednia od 1do 5 pacjentow).
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W przypadku chorob autoimmunizacyjnych, dla ktérych eksperci wskazali
na stosunkowo wysokie prawdopodobienstwo wystgpienia fenotypu
postepujacego widknienia, nalezato po pierwsze wyrdznic tych pacjentow, u
ktorych doszto do zajecia ptuc. W tym celu, w grupach chorych na
poszczegolne choroby autoimmunizacyjne zidentyfikowano pacjentow,
ktorzy w tym samym roku mieli zaraportowane swiadczenie zdrowotne z
rozpoznaniem wskazujacym na zajecie ptuc. W tym celu wyodrebniono
pacjentdéw ze wspodtistnieniem kodoéw ICD-10: J84 (,inne choroby tkanki
srodmigzszowej ptuc”) i J99 (,zaburzenia uktadu oddechowego w przebiegu
chorob sklasyfikowanych gdzie indziej").

Eksperci wskazali rowniez, ze w ramach koddw uzywanych do
zidentyfikowania pacjentow z zajeciem ptuc (IJ84, J99) w chorobach
autoimmunizacynych znajduja sie kody, ktore samodzielnie moga
Swiadczy¢ o zaistnieniu fenotypu postepujacego widknienia. W celu
wyrdznienia tych pacjentow od liczby unikatowych pacjentow, ktorzy w
danym roku mieli przeprowadzone swiadczenie zdrowotne raportowane z
kodami J84, J99, wedtug odpowiednich podkoddw odjeto liczbe unikalnych
pacjentow, u ktoérych zajecie ptuc w ramach poszczegdlnych chordb
autoimmunizacyjnych byto identyfikowane witasnie za pomoca podkoddw
w ramach koddw J84, J99. W ten sposdb uniknieto duplikowania sie tych
samych pacjentéow w ramach kilku jednostek chorobowych.

Dodatkowo, z grupy pacjentdw z rozpoznaniem srodmigzszowej] choroby
ptuc przebiegajacej z widknieniem wytaczono tych, ktdrzy leczeni sg w
ramach programu lekowego B.87 (,leczenie idiopatycznego witoknienia
ptuc”). Jest to bezposredniag konsekwencja gtownego zamierzenia raportu
Jjakim jest oszacowanie liczebnosci chorych z niezaspokojong potrzeba
zdrowotng optymalnhego leczenia srodmigzszowe) choroby ptuc
przebiegajacej z widknieniem o fenotypie postepujagcym.

Kolejnym krokiem, w celu identyfikacji unikalnych pacjentéw z wiéknieniem
o fenotypie postepujacym w przebiegu sréodmigzszowej choroby ptuc, byto
natozenie odpowiednich proporcji oséb z tym rodzajem schorzenia
w ramach poszczegdlnych jednostek chorobowych. W tym celu, w oparciu
o dane z literatury naukowej zostaty przyjete odpowiednie wskazniki, ktore,
po konsultacji z ekspertami (w kontekscie mozliwych rozbieznosci
wynikajacych ze specyfiki polskiego systemu ochrony zdrowia) zostaty
adekwatnie zaadaptowane.

Ponizej znajduje sie tabela z opisem metodyki wykorzystanej do identyfikacji
chorych na srédmigzszowa chorobe ptuc przebiegajaca z widknieniem o
fenotypie postepujacym, wraz z kodami i podkodami uzytymi do
identyfikacji chorych z zajeciem ptuc oraz wskaznikami zastosowanymido
oszacowania liczby chorych z fenotypem postepujgcego witdknienia. W celu
zidentyfikowania liczby chorych wzieto pod uwage unikalnych pacjentdw,



ktorzy w ciggu roku otrzymali Swiadczenia zdrowotne w zwigzku z
zasadniczymi lub  wspotwystepujacymi  jednostkami  chorobowymi
wymienionymi w tabeli.

Tabela 1 Jednostki chorobowe uwzglednione w oszacowaniu epidemiologii Srédmigzszowej

choroby ptuc przebiegajacej z widknieniem o fenotypie postepujacym wraz z wykorzystanymi
wskaznikami i kodami ICD-10.

Jednostka Uwzglednione kody Wskaznik | Zrédto wskaznika Komentarze/
chorobowa ICD-10 fenotypu (referencje) dodatkowe uwagi
(.X wskazuje na postepuja
uwzglednienie cego
podkodow)
Sarkoidoza D86.0; 10% Srednia z oszacowania | Ze  wzgledu na specyfike
D86.2; eksperckiego na dostepnych publikacjit i réznice
D86.8; poziomie 5-15% ich uwarunkowan z sytuacja
D86.9 w Polsce zdecydowano sie na
oszacowanie eksperckie.
Zapalenie ptuc z nadwrazliwosci | J67.X 21% 9 Petna nazwa jednostki choro-
bowej brzmi: zapalenie ptuc
z nadwrazliwosci wywotanym
pytami organicznymi.
Twardzina M34.X 31% L
ukfadowa facznie
zJ84.X
lub
J99.X
Zapalenie skérno- M33.X 15,9% 23
wielomigéniowe tacznie
z 384X
lub J99.1
Zespot suchosci M35.0 24% B Wskaznik dotyczy innych s$réd-
(Sjogrena) facznie migzszowych choréb ptuc,
o z184.X w ktérych  wystepuje  zajecie
E lub J99.1 tkankitacznej.
0 Toczen M32.X 24% ° Wskaznik dotyczy innych
g’ rumieniowaty tacznie Srodmiazszowych choréb ptuc,
) z3184.X w ktérych  wystepuje  zajecie
g lub J99.1 tkankitacznej.
£ Inne zespoty M35.1 24% B Wskaznik dotyczy innych
£ naktadajace sie tacznie Srodmiazszowych choréb ptuc,
§ z3184.X w ktérych  wystepuje  zajecie
g lub J99.1 tkankitacznej.
> Nieokreslone M35.9 24% 9 Wskaznik dotyczy innych
-g uktadowe zajecie tacznie Srodmiagzszowych choréb ptuc,
° tkanki tacznej z184.X w ktérych  wystepuje  zajecie
5 lub J99.1 tkankitacznej.
Sero-dodatnie MO05.X 39,2% Srednia ze Eksperci stwierdzili poczatkowo,
reumatoidalne facznie wskaznikow ze w ramach kodu MO5, fenotypu
zapalenie stawéw | z3184.X raportowanych w %24 postepujacego widknienia nalezy
w tym lub 2 szukac u pacjentéw
reumatoidalna J99.X zreumatoidalng choroba ptuc
choroba ptuc (kod ICD-10: MO5.1 i jednoczesnie
J99.0). Natomiast pozyskane dane
wskazywaty na zajecie ptuc takze
w przypadku innych podkoddw
kodu MOS5. W rezultacie
zdecydowano o uwzglednieniu
tych pacjentow*

t Jedna z publikacji® wskazuje, ze na ok. 20% przypadkow zaistnienia fenotypu postepujgcego
witoknienia w przebiegu sarkoidozy, podczas gdy inni autorzy® podajqg wskaznik zdecydowanie
nizszy — na poziomie 12,7%. Duze znaczenie w tym przypadku mogty miec: lokalizacja badania i
charakter (stopien referencyjnosci) osrodka, w ktdérych byto przeprowadzane.

* W przeciwnym przypadku mozliwe bytoby utracenie stosunkowo duzej liczby chorych z zajeciem
ptuc wywotanych najpewniej chorobg reumatoidalna.
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Inne srédmiazszowe choroby 1841 18% 9 Wskaznik dla innych

ptuc Srédmiagzszowych chordb ptuc nie

z widéknieniem bedacych idiopatycznym
witéknieniem ptuc.

Inne okreslone Srédmigzszowe J84.8 29%, © Wskaznik dla nieskla-

choroby ptuc syfikowanego idiopatycznego
Sréodmigzszowego zapalenia ptuc

Nieokreslona srédmigzszowa 1849 24% 9 Wykorzystany wskaznik dotyczy

choroba ptuc innych srédmigzszowych choréb
ptuc, w ktérych wystepuje zajecie
tkankitacznej.

Zaburzenia ukfadu J99.1 24% B Wykorzystany wskaznik dotyczy

oddechowego w innych
uktadowych chorobach tkanki
tacznej

innych srédmigzszowych choréb
ptuc, w ktérych wystepuje zajecie
tkankitacznej.

Zrodto: opracowanie wiasne.



Korekty wynikajace z duplikacji unikatowych pacjentow

W ramach powyzszych wyliczen, do identyfikacji zajecia ptuc w chorobach
autoimmunizacyjnych stosowano podkody w ramach kodéw ICD-10: J84 i J99.
Okazuje sie, ze suma liczby chorych, u ktérych zdiagnozowano jednostki
chorobowe z podkodami J99.0 i J99.1 i podkodami dla poszczegdlnych chordb
autoimmunizacyjnych jest wieksza niz liczba unikatowych chorych dla tych
podkoddw i choréb autoimmunizacyjnych tgcznie. Oznacza to, ze czes¢ pacjentow
wyrdznionych z bazy danych ptatnika miata rozliczone swiadczenia w zwigzku
Zrozpoznaniem wiecej niz jednej choroby autoimmunizacyjnej analizowanej
w ramach tego badania. Dochodzito wiec do duplikacji unikatowych osob.

W celu unikniecia duplikacji nadwyzke miedzy suma liczby chorych wedtug
podkodow J99.0 i J99.1 dla poszczegdlnych chordb autoimmunizacyjnych, a liczba
chorych dla tych jednostek chorobowych tacznie odjeto od poszczegdlnych
liczebnosci uzyskanych z zastosowaniem podkoddw J99.0 i J99.1 | poszczegdlnych
choréb autoimmunizacyjnych. Przy czym nadwyzke te rozdzielono miedzy
poszczegdlne choroby na podstawie proporcji liczby chorych raportowanych
z kodami J99.0 i J99.1 dla poszczegdlnych chordb wtacznej liczbie chorych
Z raportowanym kodem jednostek chorobowych J99.0 i J99.1 dla wszystkich
badanych chordb tacznie. W celu uzyskania liczb catkowitych zaokraglono
otrzymane liczby zgodnie z zasadami arytmetyki.

Dopiero po dokonaniu tej korekty, na poszczegdlne oszacowania liczebnosci
chorych nanoszono wskazniki literaturowe, o ktérych mowa w tabeli 1, ktére moga
Swiadczy¢ o obecnosci fenotypu postepujacego widknienia®.

Nalezy zaznaczyc, ze takie podejscie nie gwarantuje wytaczenia z analizy wszystkich
duplikujacych sie pacjentow. Natomiast brak jest mozliwosci uwzglednienia
wszystkich duplikacji bez wgladu w unikalny identyfikator pacjenta (PESEL).
Oznacza to, ze prawdopodobne jest duplikowanie pewnej liczby pacjentéow w
badanej probie, ktdorych nie udato sie odseparowac z proby. Dotyczy to
prawdopodobnie rowniez podkoddéw w ramach kodu J84, gdzie nie stwierdzono
nadwyzki sumy liczebnosci chorych wyréznionych na podstawie poszczegdlnych
chordéb autoimmunizacyjnych nad liczebnosciami dla wszystkich tych chordb
tacznie.

§ Sredni poziom pacjentéw nadwyzki tqgcznej liczby oséb wedtug badanych poszczegdinych
Jjednostek chorobowych dla podkodow J99.0 i J99.1 w stosunku do tgcznej liczby osob bez podziatu
na jednostki chorobowe dla podkodow J99.0 i J99.1 w badanym okresie wyniost 26,2%.
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Korzystajac z metodyki opisanej w poprzednim rozdziale oszacowano taczna
liczbe chorych na sSrodmigzszowa chorobe ptuc przebiegajaca
zZ witoknieniem o fenotypie postepujacym. W badanym okresie 2008-2019
wzrosta ona prawie trzykrotnie, z 3089 do 9080 pacjentéw”™. Odpowiada to
chorobowosci na poziomie 8 na 100000 oséb w 2008 r. do 24 na 100000 os6b
w 2019 r. Takie wskazniki sg w duzej mierze zgodne z przegladem literatury?,
ktory wskazuje na chorobowosc¢ na poziomie 2-20 na 100000 oséb w Europie
i 28 na 100000 w USA. Srednioroczny przyrost liczby pacjentéw w latach
2008-2019 wyniost 10,3% i jest stosunkowo staty w catym okresie, zwitaszcza
w latach 2014-2019.

Ryc. 1 Oszacowanie populacji chorych na srédmigzszowa chorobe ptuc przebiegajaca
z wibéknieniem o fenotypie postepujacym (PF-ILD), opracowanie witasne
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M Inne uktadowe choroby tkankitacznej
Nieokreslone srédmigzszowe choroby ptuc

H Inne okreslone srédmigzszowe choroby ptuc

B Inne sSrédmigzszowe choroby ptuc ze zwtdknieniem
Nieokreslone uktadowe zajecie tkankitacznej

W Inne zespoty naktadajgce sie

M Toczer rumieniowaty
Zespo6t suchosci (Sjogrena)

W Zapalenie skérno-wielomiesniowe

W Twardzina uktadowa

H Sero-dodatnie reumatoidalne zapalenie stawdéw
Zapalenie ptuc z nadwrazliwosci wywotanym pytami organicznymi

m Sarkoidoza

“ Nalezy zwrécic uwage, Zze poczgtkowe lata badanego okresu to pierwsze lata funkcjonowania bazy
danych ptatnika. W zwigzku z tym pierwotne oszacowania mogq byc¢ obcigzone wiekszym btedem
niz lata pozniejsze.



Istnieje stosunkowo duze zrdéznicowanie liczebnosci chorych na
poszczegolne jednostki chorobowe przebiegajace z fenotypem
postepujgcego widknienia. W 2019 r. najwieksza liczba pacjentow z cechami
PF-ILD dotyczyta rozpoznania nieokreslonej srodmigzszowej choroby ptuc -
ponad 3 tysigce pacjentdw, zdecydowanie rzadziej w przebiegu chordb z
autoimmunizacji. Kolejnymi, najczestszymi jednostkami chorobowymi
(liczacymi co najmniegj 1000 chorych) byto sero-dodatnie reumatoidalne
zapalenie stawow, sarkoidoza 1 inne srodmigzszowe choroby ptuc z
widknieniem. tacznie te cztery grupy rozpoznan odpowiadaja za 77,4%
wszystkich  zidentyfikowanych  przypadkow  zaistnienia  fenotypu
postepujgcego widknienia w 2019 r. Pacjenci z innymi chorobami
autoimmunizacyjnymi stanowili tgcznie 11,4% wszystkich przypadkow. W tej
grupie nalezy wyrozni¢ chorych na twardzine uktadowa, ktorzy stanowili
58% facznej liczby osdéb z fenotypem postepujacego widknienia. Oprocz
tego stosunkowo czeste wystepowanie PF-ILD dotyczyto innych
okreslonych sréodmigzszowych choréb ptuc (59% tacznej liczebnosci) oraz
zapalenia ptuc z nadwrazliwosci wywotanego pytami organicznymi (5,0%
tacznej liczebnosci).

Tabela 2

Liczebnosci chorych z poszczegélnymi rozpoznaniami z fenotypem postepujacego widknienia
w Polsce latach 2015-2019, opracowanie wiasne

2015 2016 2017 2018 2019
Sarkoidoza 1082 145 1183 1247 1321
Zapalgnie ph{c z nadwrazliwosci wywotanym pytami 423 395 448 453 450
organicznymi
Sero-dodatnie reumatoidalne zapalenie stawéw't 1024 m2 ms 1252 1355
Twardzina uktadowa 410 439 428 503 531
Zapalenie skérno-wielomigesniowe 56 55 68 92 89
Zesp6t suchosci (Sjogrena) 56 62 66 74 95
Toczen rumieniowaty ukiadowy 104 99 109 110 122
Inne zespoty naktadania 30 38 33 39 43
Nieokreslone ukiadowe zajecie tkanki tacznej 97 96 15 135 155
Inne sSrédmigzszowe choroby ptuc z wiéknieniem 829 959 1043 1052 1227
Inne okreslone srédmigzszowe choroby ptuc 444 466 488 476 535
Nieokreslone srédmiazszowe choroby ptuc 2035 2280 2515 2800 3128
Inne uktadowe choroby tkanki tacznej 29 26 27 27 30
tacznie 6619 7170 7637 8261 9080

" W ramach kodu MO5 (sero-dodatnie reumatoidalne zapalenie stawdw), fenotypu postepujgcego
witoknienia znajduje sie rowniez reumatoidalna choroba ptuc (kod ICD-10: MO5.1i jednoczesnie J99.0).
Jednak chorych na te chorobe jest stosunkowo niewielu, zas po natozeniu wskaznika moggcego
swiadczyc o postepujgcym fenotypie wtdknienia ptuc, liczebnosc tak zidentyfikowanych pacjentow
jest bardzo niska.

10



KOMENTARZE



Prof. dr hab. n. med. Brygida Kwiatkowska,
Narodowy Instytut Geriatrii, Reumatologii i Rehabilitacji

Zajecie ptuc jest jednym z najczestszych manifestacji poza uktadem ruchu
wielu choréb reumatycznych m. in. takich jak: twardzina uktadowa,
reumatoidalne zapalenie stawow, zespdt Sjogrena, mieszana choroba tkanki
tacznej, zapalenia skorno-miesniowe i inne, a zmiany srodmigzszowe naleza
do jednych z najczestszych. U czesci pacjentow rozwija sie postepujaca
widknista choroba srodmigzszowa ptuc. Zmiany w ptucach s3 jedna
Z najczestszych przyczyn smierci w tych schorzeniach.

Na rozpoznawanie tych zmian w ich wczesnym okresie ma wplyw wiele
czynnikdow miedzy innymi wiedza reumatologow na temat manifestacji
ptucnej czy dostepnos¢ do badan tomografii komputerowej lub badan
czynnosciowych ptuc oraz konsultacji pulmonologicznych.

W przypadku niektéorych chorob pojawity sie narzedzia
oceniajgce W sposoéb zwalidowany aktywnosc¢ choroby
obejmujace wszystkie domeny kliniczne w tym zajecie ptuc.
Do takich choréb nalezy zespdl Sjogrena, w ktérym ocena
aktywnosci choroby opiera sie na kwestionariuszu ESSDAI.
Spowodowato to wykonywanie badan przesiewowych,
KOMENTARZE u wszystkich chorych z tg chorobg w kierunku zmian
srodmigzszowych w ostatnich latach co moze zwiekszy¢
liczbe wykrywanych przypadkow.

Jednoczesnie aktualnie w systemie widzimy chorych, dla
ktorych zmiany w ptucach s3 istotnym problemem
zdrowotnym. Od kilku lat podkresla sie koniecznosc¢
interdyscyplinarnej diagnostyki i leczenia choroby
srodmigzszowej ptuc, a miedzynarodowe gremia naukowe
opracowujg standardy diagnostyczne iterapeutyczne
opierajac sie na doswiadczeniach pulmonologdw,
reumatologow i internistow. W polskim systemie opieki
zdrowotnej dotychczas utworzono kompleksowa,
koordynowang opieke dla chorych na choroby
onkologiczne ipacjentow po zawale. Jednoznacznie
odczuwa sie brak takiej opieki dla zapalnych chordb
reumatycznych, w ktérych w  wyniku zaburzen
immunologicznych i zmian zapalnych dochodzi do
manifestacji i uszkodzenia réznych narzaddw i uktadow.
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Czesto tez poczatek choroby reumatycznej moze miec objawy dotyczace
pojedynczego narzadu, czy uktadu, co powoduje, ze pacjent trafia do innego
specjalisty. Metody diagnostyki i leczenia choroby reumatycznej
wykorzystywane przez innych specjalistow nierzadko roéznig sie od
miedzynarodowych rekomendacji opracowanych przez reumatologdw.

Przedstawione Polskie dane epidemiologiczne w sposob orientacyjny (ze
wzgledu na brak badan epidemiologicznych ) przedstawiaja liczbe chorych,
u ktorych rozpoznajemy zmiany sSrodmigzszowe z  fenotypem
postepujacego widknienia ptuc. Dane te sg zblizone do danych europejskich
co moze wskazywac na ich wiarygodnosc. Jednoczesnie narastanie liczby
chorych w grupie chorych na choroby reumatyczne wynika z lepszej
diagnostyki pulmonologicznej i wiekszej wiedzy reumatologéw na temat
mozliwosci pojawienia sie takich zmian w takich chorobach jak RZS, czy
zespot  Sjogrena  niezaleznie od stosowanego leczenia. Duze
Zzainteresowanie budzi dos¢ duza grupa chorych, ktérzy nie maja
zdefiniowanej choroby (postawionego rozpoznania). Wydaje sie celowe aby
W Polsce wprowadzic¢ i zdefiniowac grupe chorych ze zmianami w ptucach
charakterystycznymi dla autoimmunologicznych chordéb reumatycznych
ale jednoczesnie nie spetniajacych petnych kryteriow dla postawienia
rozpoznania takiej choroby. W 2015 roku European Respiratory
Society/American Thoracic Society zaproponowato dla tej grupy chordb
pojecie ,interstitial pneumonia with autoimmune features" (IPAF). Wydaje
sie, ze w tej grupie znajdowata by sie duza liczba chorych okreslana jako
,Choroby tkanki srodmigzszowe] ptuc, nieokreslone” i ,nieokreslone
uktadowe zajecie tkanki tacznej”, czy ,inne ukfadowe choroby tkanki
tacznej”.

Zebrane orientacyjne dane pozwalaja na zdefiniowanie potencjalnej liczby
chorych wymagajacych interdyscyplinarnego leczenia i wprowadzenia
Zmian w organizacji opieki nad tymi chorymi w Polsce.
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Prof. dr hab. n. med. Wojciech Piotrowski,

Uniwersytet Medyczny w todzi

Przypadt mi trudny, cho¢ zaszczytny obowigzek opatrzenia komentarzem
raportu pt. ,Epidemiologia srodmigzszowej choroby ptuc przebiegajacej
z witoknieniem o fenotypie postepujacym w Polsce w latach 2008-2019".
Jednak jeszcze trudniejsze zadanie mieli autorzy tego raportu. Trudnosc
polegata przede wszystkim na tym, ze jednostka chorobowa, ktérej to
opracowanie dotyczy w zasadzie nie istnieje. Grupa chorych prezentujacych
postepujgca postac widknienia srodmigzszowego to grupa bardzo
zroznicowana pod wzgledem etiologii, patogenezy, obrazu klinicznego
i radiologicznego, i wreszcie czestosci  wystepowania  fenotypu
postepujacego  witoknienia w obrebie poszczegolnych jednostek
chorobowych. Jedynym punktem wspdlnym jest element progresji, choc
definicja tej progresji nie zostata jednoznacznie okreslona. Na potrzeby
badania klinicznego INBUILD zdefiniowano fenotyp postepujacego
widknienia jako pogorszenie pojemnosci zyciowej (FVC) o 2 10% w czasie 24
miesiecy, lub pogorszenie FVC o 5-<10% oraz nasilenie objawow

oddechowych lub nasilenie widknienia w badaniu HRCT
ptuc, albo nasilenie objawow oddechowych | nasilenie
wioknienia w badaniu HRCT. Powyzsze kryteria definiujace
fenotyp postepujacy maja charakter uniwersalny
KOMENTARZE iniewatp!iwie s3 na tyle obiektywne na ilg to mo?liwe,
w sytuacji, gdy badane s3 choroby rzadkie a definicja
choroby jest nieprecyzyjna i arbitralna. Zastosowanie tych
kryteriow w badaniu epidemiologicznym jest bardzo
trudne. Przyjeto wiec skomplikowana metodologie oparta
na analizie koddéw ICD-10 (w celu oceny czestosci
wystepowania poszczegdlnych jednostek chorobowych
o potencjalnym fenotypie postepujacym) oraz na analizie
danych pochodzacych w zasadzie z jednej wieloosrodkowej
pracy retrospektywnej, wykonanej w  osrodkach
referencyjnych  kilku krajow zachodnioeuropejskich,
w ktorej oceniono przyblizong czestos¢ wsytepowania
fenotypu postepujgcego w poszczegolnych jednostkach
chorobowych. Tak wiec przyjeta metodologia, choc¢ jedyna
mozliwa do zastosowania, obarczona jest istotnymi
wadami. Wynikaja one z jednej strony z powszechnie
znanej niedoskonatosci systemu kodowania, a z drugiej z
niesprecyzowanej definicji  fenotypu postepujacego
wioknienia srodmigzszowego.
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W uzyskanych wynikach zwraca przede wszystkim uwage wyrazny trend
rosnacy, jesli chodzi o czestos¢ wystepowania chorob srodmigzszowych ptuc
przebiegajacych z widknieniem o fenotypie postepujacym. Catkowita liczba
chorych wzrosta na przestrzeni 11 lat okoto trzykrotnie. Roczny przyrost jest
staty i wynosi okoto 10%. Autorzy zwracajg uwage, ze poczatkowe lata
badanego okresu to pierwsze lata funkcjonowania bazy danych ptatnika,
stad mozliwe jest niedoszacowanie liczby chorych w pierwszych latach.

Na pewno jednak jedna z przyczyn wzrostu moze byc¢ zwiekszenie
Zzainteresowania chorobami srodmigzszowymi W Srodowisku
pulmonologdw i manifestacjami  ptucnymi chordb  uktadowych
w srodowisku reumatologow. Nie mozna tez wykluczy¢ rzeczywistego
wzrostu czestosci wystepowania tych choréb. W obrebie chordb tkanki
tacznej ten wzrost dotyczyt praktycznie  wszystkich  jednostek
reprezentujacych te duza grupe chorob, ale przede wszystkim dotyczyt RZS.
Najwiekszy wzrost jednak odnotowano w liczbie chorob kodowanych jako
nieokreslone choroby s$rédmigzszowe ptuc. Znaczny wzrost liczby
nieokreslonych choréb srodmigzszowych ptuc (wg obowigzujace]
terminologii niesklasyfikowanej choroby srodmigzszowej, unclassifiable 11P),
powinien byc¢ odczytywany jako wyraz suboptymalnej, mato precyzyjnej
diagnostyki choréb srodmigzszowych. Powodem moze by<¢ brak
prawidtowo funkcjonujacej sieci osrodkow referencyjnych zajmujacych sie
diagnostyka chordéb srédmigzszowych, niestosowanie zasad diagnhostyki
opisanych w miedzynarodowych i krajowych wytycznych, znacznych
deficytow liczby specjalistow zajmujacych sie chorobami srodmigzszowymi
(w szczegdlnosci patomorfologdéw i radiologdw), niedostateczny udziat
zespotow wielospecjalistycznych w procesie diagnhostycznym.

Duzy wzrost odnotowano rowniez w przypadku sarkoidozy, choc ta
jednostka chorobowa stosunkowo rzadko prowadzi do postepujacego
widknienia srodmigzszowego. Niepokdj budzi natomiast prawdopodobnie
niedoszacowana liczba chorych z rozpoznaniem zapalenia ptuc
z nadwrazliwosci. Wg raportu liczba chorych z tym rozpoznaniem jest stata
i wynosi okoto 400-500 a chorzy ci stanowili w 2019 roku zaledwie 5%
wszystkich chorych na widknienie srodmigzszowe ptuc o fenotypie
postepujacym. Tymczasem z innych opracowan oraz wiasnych obserwacji
wynika, ze wsrod choréb ptluc  przebiegajgcych z  widknieniem
Srodmigzszowym zapalenie ptuc z nadwrazliwosci jest jedng z czestszych
jednostek. Podobnie jak w przypadku niesklasyfikowanej choroby
srodmigzszowej, niedoszacowanie liczby tych chorych moze by¢ wynikiem
problemdw diagnostycznych, ktorych przyczyna sa trudnosci w identyfikacji
czynnika sprawczego i zbyt mate wyczulenie pulmonologdw na rozpoznanie
zapalenia ptuc z nadwrazliwosci.
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W czerwcu 2018 roku WHO przedstawita propozycje nowej klasyfikacji
chorob ICD-11. Ma ona wejs¢ w zycie juz w 2022 roku. W poréwnaniu
z klasyfikacja ICD-10 zwiekszono liczbe kodow z 14,5 tysigca do 55 tysiecy.
Nowe kody sg bardziej precyzyjne i dostosowane do postepu jaki dokonat sie
w medycynie w ostatnich latach. Niestety, badania nad fenotypem
postepujacego widknienia w przebiegu chordb srodmigzszowych ptuc
rozpoczety sie stosunkowo niedawno a wyniki badania INBUILD, ktoére
wykazato jednoznacznie, ze nintedanib skutecznie spowalnia tempo
progresji widknienia niezaleznie od wyjsciowego rozpoznania znane s3
dopiero od 2019 roku. Wprowadzenie odrebnego kodu opisujgacego wspolny
fenotyp dla réznych postaci widknienia srodmigzszowego utatwitoby
W przysztosci pozyskanie precyzyjnych danych epidemiologicznych i ocene
rzeczywistych trendow. Usprawnitoby to rowniez proces kodowania chorob
srodmiagzszowych, ktory w chwili obecnej wymaga lawirowania posrod
gaszczu kodow, z ktdrych kazdy opisuje jakis fragment, wycinek obrazu tych
skomplikowanych jednostek chorobowych, a nie koncentruje sie na jej
najwazniejszej cesze, od ktorej zalezy podjecie optymalnej decyzji
terapeutycznej.
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