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 : تقديم

تليف الرئة مجهول السبب هو مرض رئوي، خلالي، مزمن، مترقي، تليفي.وهو مرض صعب التشخيص 
والأشعة والتشريح المرضي للتوصل الى وعادة يحتاج الى التعاون بين أخصائيي الأمراض الصدرية 

 تشخيص دقيق.

 معظم مرضى تليف الرئة مجهول السبب يعانون من الأعراض التالية

 زلة تنفسية والتي تكون في بداية المرض على الجهد فقط. 

 السعال الجاف أو المنتج لقشع هو عرض شائع. 

 تراجع في نمط الحياة وعادة الوفاة.مع الوقت تتطور الأعراض وتترافق مع نقص في وظائف الرئة، 

سنوات من تاريخ  3متوسط البقيا لدى مرضى التليف الرئوي مجهول السبب في المملكة المتحدة هو 
 سنوات. 5% من المرضى يعيشون لأكثر من 20التشخيص ولكن حوالي 

خيص المرض ان تطور المرض يختلف بشكل كبير بين المرضى، لذلك من الصعب التنبؤ بالبقيا عند تش
 ويتضح ذلك فقط بعد فترة من المراجعة وإعادة التقييم.

هذا المرشد العلاجي يحوي على توصيات حول تشخيص تليف الرئة مجهول السبب وتقديم العناية للمرضى 
المصابين بالتليف الرئوي مجهول السبب منذ الاشتباه بوجود المرض وتحويل المريض الى أخصائي 

 ى أفضل العلاجات الداعمة والتداخلات الدوائية المعدلة للمرض.الأمراض الصدرية، ال

 

 العناية المتمحورة حول المريض:



 

هذا المرشد العلاجي يقدم أفضل النصائح العملية للعناية بالمرضى المصابين بالتليف الرئوي مجول السبب، 

 حيث أن المرضى وأخصائيي العناية الصحية لديهم حقوق وعليهم واجبات.

وبالتالي ان العلاج والرعاية يجب ان تضع بالاعتبار الاحتياجات والتفضيلات الشخصية للمريض، يجب أن 

 يكون لدى المريض الفرصة لأخذ القرار حول الرعاية والعلاج بالاشتراك مع أخصائي العناية الصحية.

 

 التوصيات:-1

 المرشدات التالية مبنية على أفضل الدلائل المتوفرة:

 :عي بالأعراض والعلامات السريرية للتليف الرئوي مجهول السببالو 1. 1

 .سنة 45العمر <  •

 .زلة تنفسية على الجهد •

 .سعال مستمر •

 .خراخر ناعمة ثنائية الجانب بإصغاء الصدر •

 .تبقرط أصابع •

 )عادة آفة حاصرة(.وظائف رئة طبيعية أو غير طبيعية  •

 

 

 التشخيص: 2. 1

 المشتبهينيجب تقييم جميع المرضى  1-2-1

  قصة مرضية مفصلة , فحص سريري , تحاليل دموية لاستبعاد التشاخيصالتفريقية الأخرى والتي
 .دويةتشمل أدواء الرئة المتعلقة بالبيئة أو بالعمل , أمراض النسيج الضام والأ

 اجراء وظائف الرئة. 

 صورة صدر بسيطة. 

 طبقي محوري عالي الوضوحية للصدر. 



 

 بعد اجماع الفريق متعدد الاختصاصات )موضحة بالجدول الأول( اعتمادا على: التشخيص يتم فقط 1-2-2

 .السريريات , وظائف الرئة , الموجودات الشعاعية  •

 .التشريح المرضي عند الضرورة •

 

في كل مرحلة من مراحل التشخيص يجب أن يتألف الفريق متعدد الاختصاصات بالحد الأدنى من  1-2-3
 : 1الجدول  الاخصائيين المدرجين في

 

: الحد الأدنى لمكونات الفريق متعدد الاختصاصات المشارك في تشخيص التليف الرئوي مجهول  1الجدول 
 السبب:

 

 اذا لم يكن من الممكن وضع تشخيص مؤكد:



 

اذا لم يتمكن الفريق متعدد الاختصاصات من وضع تشخيص موثوق من السريريات , وظائف الرئة ,  1-2-4
 الشعاعية , ضع بالاعتبار اجراء:العلامات 

 غسالة قصبية أو خزعة عبر القصبات , مع/أو •

 .خزعة رئة مفتوحة •

 ناقش المريض المشتبه لديه اصابته بتليف رئوي مجهول السبب: 1-2-5

 .الفوائد المحتملة من إيجاد تشخيص مؤكد مقارنة بعدم تأكيد التشخيص •

بإجراء خزعة رئة مفتوحة مقارنة بإجراء غسالة الاحتمالية الأعلى للحصول على تشخيص مؤكد  •
 .قصبية أو خزعة عبر القصبات

المخاطر المترتبة على اجراء خزعة رئة مفتوحة مقارنة بإجراء الغسالة القصبية أو خزعة عبر  •
 .القصبات

 

 أو خزعة رئة مفتوحة نضع بالإعتبار: خزعة عبر القصبات ,غسالة قصبية عند قرار إجراء  1-2-6

 خيصالتفريقية المحتملة.التشا 

 .الحالة المرضية للمريض مع وجود أي أمراض مرافقة 

 تقييم المريض بصورة دورية.إذا كان من غير الممكن وضع تشخيص مؤكد ,يجب إعادة  1-2-7

 

 المعلومات والدعم: 1-3

 ان أخصائي الامراض الصدرية أو الممرض المتخصص بأدواء الرئة الخلالية يجب أن يزود 1-3-1
المريض المصاب بتليف رئوي مجهول السبب بمعلومات دقيقة و واضحة )مكتوبة وشفهية ( ويزود عائلته 

وطاقم رعايته بهذه المعلومات بعد موافقة المريض ويجب أن تحوي معلومات عن الاستقصاءات , التشخيص 
 , العلاج.

العناية الطبية لتزويد المريض  يجب أن يتوفر ممرض متخصص بأدواء الرئة الخلالية في كل مراحل 1-3-2
 المصاب بتليف رئوي مجهول السبب بالمعلومات و دعمه.

 تقديم النصح , الدعم والعلاج للمرضى المصابين بتليف رئوي مجهول السبب للإقلاع عن التدخين. 1-3-3

 



 

 الإنذار: 1-4

بمعدلات التدهور اللاحقة , قياس معدل التدهور البدئي في حالة المريض , والتي يمكن أن تساعد  1-4-1
 باستخدام اختبارات وظائف الرئة عند:

 .التشخيص •

 .شهر بعد التشخيص 12أشهر و  6 •

 .ثم إعادة اختبار وظائف الرئة بمعدلات أقصر اذا كان هناك توجه أن حالة المريض تتدهور بسرعة

تعاطفي وأورد معلومات ناقش الإنذار مع المرضى المصابين بتليف الرئة مجهول السبب بأسلوب  1-4-2
 عن:

 .خطورة المرض ومتوسط البقيا •

 .تفاوت مسارات تطور المرض ومجال البقيا •

 .الخيارات العلاجية المتاحة •

 .الانذارلا تستخدم اختبار المشي لستة دقائق في تقييم 1-4-3

 

 العلاج: 1-5

 العلاج الفيزيائي للصدر:

السبب عند التشخيص للبدء بالعلاج الفيزيائي للصدر , يجب تقييم المصابين بتليف الرئة مجهول  1-5-1
يمكن اجراء هذا التقييم عبر اختبار المشي لستة دقائق )مع قياس مسافة المشي والاشباع بواسطة جهاز 

 الاكسجة( وتقييم نوعية حياة المريض.

 6جهول السبب بعد يجب إعادة التقييم من أجل العلاج الفيزيائي للصدر عند المصابين بتليف رئة م 1-5-2
 شهر. 12أشهر و 

اذا كان المريض مرشح لإجراء العلاج الفيزيائي للصدر بعد كل تقييم , يعرض على المريض البدء  1-5-3
بالعلاج الفيزيائي للصدر متضمنا التمارين والمحتويات التعليمية التي يحتاجها مرضى التليف الرئوي مجهول 

 السبب بالعموم.

العلاج الفيزيائي للصدر حسب احتياجات كل مريض تليف رئة مجهول السبب على  يجب أن يقرر 1-5-4
حدة , وأن يكون مكان اجراء العلاج الفيزيائي للصدر سهل الوصول اليه ومزود بمنافذ جيدة للمرضى 

 المقعدين.



 

 توفير أفضل علاج داعم:

السبب منذ وضع التشخيص  يجب تقييم افضل علاج داعم للمرضى المصابين بتليف الرئة مجهول 1-5-5
ويجب أن تخطط هذه الخدمات بناء على شدة المرض , معدل التدهور , وتفضيلات المريض ويجب أن 

 تحوي :

 المعلومات والدعم العلاج العرضي •

 علاجات للمرافقات المرضية •

 إيقاف العلاجات المتوقع كونها غير مجدية أو تسبب أذى للمريض •

 عناية مراحل الحياة الأخيرة •

 اذا كان لدى المريض زلة تنفسية على الجهد يجب تقييمه من أجل: 1-5-6

 سبب الزلة التنفسية و درجة نقص الاكسجة. مع •

 استخدام العلاج طويل الأمد بالأوكسجين. مع/بدون •

 العلاج الفيزيائي للصدر. •

 

 اذا كان لدى المريض زلة تنفسية على الراحة:1-5-7

 معية و درجة نقص الاكسجة.تنفسالتقييم لمعرفة سبب الزلة ال •

 التقييم حول ضرورة استخدام العلاج طويل الأمد بالاوكسجين. مع •

الاحتياجات النفسية للمريض وإحالة المريض لتلقي الخدمات المتعلقة بالمرض قبل الرعاية التلطيفية.  •
 مع

 .يةالعلاج الدوائي المخفف للأعراض باستخدام البنزوديازيبين مع/أو المسكنات الأفيون •

تقييم حاجة المريض واستخدام العلاج طويل الأمد بالاوكسجين لدى المرضى المقبولين بالمشفى  1-5-8
 بسبب تليف الرئة مجهول السبب قبل تخريجهم من المشفى.

 اذا كان المريض يعاني من السعال يجب:1-5-9

 .علاج الأسباب الأخرى )القلس المعدي المريئي , السيلان الأنفي الخلفي ( •

 .العلاج بالمسكنات الأفيونية اذا كان السعال شديدا  •



 

مناقشة العلاج بالثاليدومايد مع أخصائي الأمراض الصدرية المتخصص بأدواء الرئة الخلاليةاذا كان  •
 .السعال مستعصيا

التأكد من أن المرضى المصابين بتليف الرئة مجهول السبب وعائلاتهم وطاقم الرعاية الصحية  1-5-10
إمكانية الاستفادة من كافة الخدمات المقدمة من فرق الرعاية التلطيفية و التأكد من وجود تنسيق بين لديهم 

 الأخصائيين المعالجين , الخدمات الاجتماعية و فرق الرعاية التلطيفية .

 .) في الملحق(Nintedanibوالمرشد العلاجي لاستخدام  pirfenidoneالمرشد العلاجي لاستخدام  1-5-11

لا تستخدم أي من الادوية التالية لوحدها أو مجتمعة لتعديل تطور المرض في تليف الرئة مجهول  1-5-12
 السبب:

• Ambrisentan 

• Azathioprine 

• Bosentan 

• Co-trimoxazole 

• Mycophenolatemofetil 

• Prednisolone 

• Sildenafil 

• Warfarin 

 

 

 

 الفموي يستخدم في العلاج ولكن فائدته غير مؤكدة . N_acetylcystinالمريض أن دواء إعلام 1-5-13

او  Prednisoloneاذا كان المرضى المصابون بتليف الرئة مجهول السبب يستخدمون ال  1-5-14
Azathioprine  .يجب مناقشة منافع ومخاطر إيقاف العلاج , الاستمرار بالعلاج , او تبديل العلاج 

 أفضل العلاجات المتبعة.مراض المرافقة حسب علاج الأ 1-5-15

 



 

 :زرع الرئة

يجب مناقشة زرع الرئة كخيار علاجي لدى المرضى المصابين بتليف الرئة مجهول السبب وليس  1-5-16
 لديهم مضاد استطباب مطلق كالتالي:

  .بين الشهر الثالث والسادس بعد التشخيص أو قبل ذلك اذا كان هناك استطباب سريري 

  أن يكون مدعوما من قبل ممرض متخصص في أدواء الرئة الخلالية. 

  توضيح مخاطر ومنافع زرع الرئة. 

  اشتراك العائلة والطاقم الطبي مع موافقة المريض. 

إحالة المرضى بتليف الرئة مجهول السبب لإجراء تقييم لإمكانية زرع الرئة في حال رغبتهم بذلك  1-5-17
 4اب مطلق و يطلب من مركز الزرع الحصول على جواب مبدئي خلال عند عدم وجود مضاد استطب

 .أسابيع

 التهوية:

مراض الصدرية و الممرض المتخصص بأدواء الرئة الخلالية حول لأائي اصيجب النقاش بين اخ 1-5-18
ة مجهول العقابيل المترتبة على التهوية الآلية )بما فيها التهوية الآلية غير الغازية( لدى مرضى تليف الرئ

السبب المصابين بقصور تنفسي بين الشهر الثالث والسادس بعد التشخيص أو قبل ذلك اذا كان هناك استطباب 
 سريري.

لا يستطب روتينيا اجراء التهوية الآلية )بما فيها التهوية الآلية غير الغازية ( لدى مرضى تليف  1-5-19
 للحياة.الرئة مجهول السبب الذين طوروا قصور تنفسي مهدد 

 المراجعة وإعادة التقييم: 1-6

 عند مواعيد المراجعة لدى مرضى تليف الرئة مجهول السبب يجب: 1-6-1

  تقييم وظائف الرئة. 

  التقييم من اجل العلاج بالأوكسجين. 

  التقييم من أجل العلاج الفيزيائي للصدر. 

  تقديم النصح حول إيقاف التدخين. 

  سابقة في المشفى تحري وجود هجمة حادة و قبولات. 



 

   اعتبار إحالة المريض للتقييم حول إمكانية اجراء زرع رئة في حال عدم وجود مضاد استطباب
 .مطلق

  اعتبار الاحتياجات النفسية للمريض واحالته للرعاية المتخصصة. 

  اعتبار إحالة المريض للرعاية التلطيفية. 

  ( القلق, الاكتئاب, التوسع القصبي, الداء تقييم المريض حول وجود أمراض مرافقة والتي تشمل
 .السكري, داء القلب الاقفاري, أورام الرئة, فرط التوتر الشرياني الرئوي(

 مواعيد إعادة التقييم للمرضى المصابين بتليف الرئة مجهول السبب: 1-6-2

 أشهر أو قبل في حال وجود تدهور سريع بسير المرض أو نكس شديد بالأعراض. أو 3كل  •

 أشهر أو قبل في حال كان المرض مستقر 6كل  •

أشهر بعد التشخيص في حال كان المرض مستقر ثم سنويا في حال استقرار المرض بعد سنة  6كل  •
 واحدة.

 

 توصيات البحث: -2

ان المجموعة المطورة لهذا المرشد العلاجي قامت بوضع التوصيات التالية اعتمادا على مراجعة الدلائل 

 .......... والعناية بالمرضى في المستقبل.لتحسين مرشدات 

 

 العلاج الفيزيائي للصدر لتحسين النتائج لدى مرضى تليف الرئة مجهول السبب: 2-1

 هل يحسن العلاج الفيزيائي للصدر النتائج عند مرضى التليف الرئوي مجهول السبب؟

العلاج الفيزيائي للصدر, لكن  هناك دليل على أن مرضى تليف الرئة مجهول السبب يمكن أن يستفيدوا من

 هذا الدليل غالبا مشتق من برامج صممت لمرضى داء الرئة الانسدادي المزمن.

يجب أن تجرى تجارب منضبطة عشوائية....... لتحديد نتائج العلاج الفيزيائي للصدر المصمم لمرضى تليف 

 يا من حيث تأثيرها على:الرئة مجهول السبب مقارنة مع برامج العلاج الفيزيائي المتوفرة حال

 نوعية الحياة 



 

 مسافة المشي 

 وظائف الرئة 

 مع تحليل جيد لتعديل العوامل المحيرة بشكل دقيق.

يجب أن تحلل التجارب فوائد الجوانب المختلفة للعلاج الفيزيائي للصدر بما فيها المكونات، إعدادات ومكان 

 البرنامج وفوائد العناية الصحية المشاركة.

قييم يمكن ان يكون اختبار المشي لستة دقائق، تقييم الزلة التنفسية، قياس نوعية الحياة المتعلقة معيار الت

 بالصحة، الوفيات، الاستشفاء, وظائف الرئة.

 الاوكسجين المتنقل لتحسين النتائج في مرضى تليف الرئة مجهول السبب: 2-2

 جهول السبب؟هل يحسن الاوكسجين المتنقل النتائج في مرضى تليف الرئة م

يعاني مرضى تليف الرئة مجهول السبب عادة من نقص الاشباع بالأوكسجين خلال الجهد رغم عدم وجود 

 نقص اكسجة في حالة الراحة.

يزود هؤلاء المرضى بالأوكسجين المتنقل لتحسين قدرتهم على أداء الجهود, تحسين الحركة, تحسين نشاطات 

 الحياة اليومية لتحسين الحياة.

لا يوجد تجارب منضبطة عشوائية تؤكد ان استخدام الاوكسجين المتنقل يحقق هذه الأهداف لدى  ولكن

 مرضى تليف الرئة مجهول السبب.

 وهذا يجب أن يتضمن البروتوكول الأساسي لتقييم الجهد مثل اختبار المشي لستة دقائق.

ة التنفسية، قياس نوعية الحياة المتعلقة معايير التقييم ممكن أن تكون اختبار المشي لستة دقائق، تقييم الزل

 بالصحة.

 

 الادوية المضادة للقلس كعلاج في تليف الرئة مجهول السبب: 2-3

 هل الأدوية المضادة للقلس فعالة كعلاج في تليف الرئة مجهول السبب؟



 

ض هناك بعض الدراسات تشير الى ان استنشاق بعض محتويات )المعدة/ المريء( تساهم في تطور المر

 ويمكن ان تكون سببا في الإصابة بتليف الرئة مجهول السبب.

لا يوجد تجارب منضبطة عشوائية حول استخدام الادوية المضادة للقلس لدى مرضى تليف الرئة مجهول 

 توصف عادة لعلاج اعراض القلس. (PPI)السبب ولكن مثبطات مضخة البروتون

شهر لتحديد الفوائد  12ولفترة أكثر من  (Placebo)لوهمي يجب القيام بتجارب عشوائية مقارنة مع الدواء ا

والآثار الجانبية للأدوية المضادة للقلس بما فيها مثبطات مضخة البروتون لدى المرضى المشخصين بتليف 

 الرئة مجهول السبب.

ييم الزلة معايير التقييم ممكن أن تكون: الوفيات، الاستشفاء، وظائف الرئة، اختبار المشي لستة دقائق, تق

 التنفسية, قياس نوعية الحياة المتعلقة بالصحة.

 

 : 1ملحق 

 في علاج تليف الرئة مجهول السبب:  (pirfenidone)المرشد العلاجي لإستخدام

 كخيار في علاج تليف الرئة مجهول السبب لدى البالغين فقط في حال:  (pirfenidone)يستخدم 

 FVC  من القيمة المتوقعة.80-%50بين % 

  يوقف العلاج إذا كان هناك ما يشير لإستمرار تطور المرض  ) تدني قيمFVC  10أكثر من %
 شهر من العلاج(. 12خلال أي 

 : 2ملحق 

 في علاج تليف الرئة مجهول السبب:  (Nintedanib)المرشد العلاجي لإستخدام

 فقط في حال: كخيار في علاج تليف الرئة مجهول السبب لدى البالغين  (Nintedanib)يستخدم 

 FVC  من القيمة المتوقعة.80-%50بين % 

  يوقف العلاج إذا كان هناك ما يشير لإستمرار تطور المرض  ) تدني قيمFVC  10أكثر من %
 شهر من العلاج(. 12خلال أي 
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YYour responsibilityour responsibility

The recommendations in this guideline represent the view of NICE, arrived at after careful

consideration of the evidence available. When exercising their judgement, professionals and

practitioners are expected to take this guideline fully into account, alongside the individual needs,

preferences and values of their patients or the people using their service. It is not mandatory to

apply the recommendations, and the guideline does not override the responsibility to make

decisions appropriate to the circumstances of the individual, in consultation with them and their

families and carers or guardian.

Local commissioners and providers of healthcare have a responsibility to enable the guideline to be

applied when individual professionals and people using services wish to use it. They should do so in

the context of local and national priorities for funding and developing services, and in light of their

duties to have due regard to the need to eliminate unlawful discrimination, to advance equality of

opportunity and to reduce health inequalities. Nothing in this guideline should be interpreted in a

way that would be inconsistent with complying with those duties.

Commissioners and providers have a responsibility to promote an environmentally sustainable

health and care system and should assess and reduce the environmental impact of implementing

NICE recommendations wherever possible.
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This guideline is the basis of QS79.

IntroductionIntroduction

Idiopathic pulmonary fibrosis is a chronic, progressive fibrotic interstitial lung disease of unknown

origin. It is a difficult disease to diagnose and often requires the collaborative expertise of a

consultant respiratory physician, radiologist and histopathologist to reach a consensus diagnosis.

Most people with idiopathic pulmonary fibrosis experience symptoms of breathlessness, which

may initially be only on exertion. Cough, with or without sputum, is a common symptom. Over time,

these symptoms are associated with a decline in lung function, reduced quality of life and

ultimately death.

The median survival for people with idiopathic pulmonary fibrosis in the UK is approximately

3 years from the time of diagnosis. However, about 20% of people with the disease survive for more

than 5 years. The rate of disease progression can vary greatly. A person's prognosis is difficult to

estimate at the time of diagnosis and may only become apparent after a period of careful follow-up.

This guideline contains recommendations on the diagnosis of idiopathic pulmonary fibrosis and

delivery of care to people with idiopathic pulmonary fibrosis, from initial suspicion of the disease

and referral to a consultant respiratory physician, to best supportive care and disease-modifying

treatments.

The guideline will assume that prescribers will use a drug's summary of product characteristics to

inform decisions made with individual patients.

This guideline recommends some drugs for indications for which they do not have a UK marketing

authorisation at the date of publication, if there is good evidence to support that use. The

prescriber should follow relevant professional guidance, taking full responsibility for the decision.

The patient (or those with authority to give consent on their behalf) should provide informed

consent, which should be documented. See the General Medical Council's Good practice in

prescribing and managing medicines and devices for further information. Where recommendations

have been made for the use of drugs outside their licensed indications ('off-label use'), these drugs

are marked with a footnote in the recommendations.
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PPatient-centred careatient-centred care

This guideline offers best practice advice on the care of people with idiopathic pulmonary fibrosis.

Patients and healthcare professionals have rights and responsibilities as set out in the NHS

Constitution for England – all NICE guidance is written to reflect these. Treatment and care should

take into account individual needs and preferences. Patients should have the opportunity to make

informed decisions about their care and treatment, in partnership with their healthcare

professionals. If someone does not have the capacity to make decisions, healthcare professionals

should follow the Department of Health's advice on consent and the code of practice that

accompanies the Mental Capacity Act and the supplementary code of practice on deprivation of

liberty safeguards. In Wales, healthcare professionals should follow advice on consent from the

Welsh Government.

NICE has produced guidance on the components of good patient experience in adult NHS services.

All healthcare professionals should follow the recommendations in Patient experience in adult NHS

services.
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KKeey priorities for implementationy priorities for implementation

The following recommendations have been identified as priorities for implementation.

Awareness of clinical features of idiopathic pulmonary fibrosis

Be aware of idiopathic pulmonary fibrosis when assessing a patient with the clinical features

listed below and when considering requesting a chest X-ray or referring to a specialist:

age over 45 years

persistent breathlessness on exertion

persistent cough

bilateral inspiratory crackles when listening to the chest

clubbing of the fingers

normal spirometry or impaired spirometry usually with a restrictive pattern but

sometimes with an obstructive pattern.

Diagnosis

Diagnose idiopathic pulmonary fibrosis only with the consensus of the multidisciplinary team

(listed in table 1), based on:

the clinical features, lung function and radiological findings (see recommendation 1.2.1)

pathology when indicated (see recommendation 1.2.4).

TTable 1 Minimum composition of multidisciplinary team inable 1 Minimum composition of multidisciplinary team invvolvolved in diagnosing idiopathiced in diagnosing idiopathic

pulmonary fibrosispulmonary fibrosis

Stage of diagnostic care pathStage of diagnostic care pathwawayy Multidisciplinary team composition (allMultidisciplinary team composition (all

healthcare professionals should hahealthcare professionals should havvee

eexpertise in interstitial lung diseasexpertise in interstitial lung disease))
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After clinical evaluation, baseline lung function

and CT

Consultant respiratory physician

Consultant radiologist

Interstitial lung disease specialist nurse

Multidisciplinary team coordinator

When considering performing bronchoalveolar

lavage, and/or transbronchial biopsy or surgical

lung biopsy

Only some patients will have bronchoalveolar

lavage or transbronchial biopsy but they may be

being considered for surgical lung biopsy

Consultant respiratory physician

Consultant radiologist

Consultant histopathologist

Thoracic surgeon as appropriate

Interstitial lung disease specialist nurse

Multidisciplinary team coordinator

When considering results of bronchoalveolar

lavage, transbronchial biopsy or surgical lung

biopsy

Consultant respiratory physician

Consultant radiologist

Consultant histopathologist

Interstitial lung disease specialist nurse

Multidisciplinary team coordinator

See chapter 6.5 (Multidisciplinary Team) in full guideline for more information on the expertise

of the multidisciplinary team.

Information and support

The consultant respiratory physician or interstitial lung disease specialist nurse should provide

accurate and clear information (verbal and written) to people with idiopathic pulmonary

fibrosis, and their families and carers with the person's consent. This should include

information about investigations, diagnosis and management.

An interstitial lung disease specialist nurse should be available at all stages of the care pathway

to provide information and support to people with idiopathic pulmonary fibrosis and their

families and carers with the person's consent.

Pulmonary rehabilitation

Assess people with idiopathic pulmonary fibrosis for pulmonary rehabilitation at the time of

diagnosis. Assessment may include a 6-minute walk test (distance walked and oxygen

saturation measured by pulse oximetry) and a quality-of-life assessment.
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Best supportive care

Offer best supportive care to people with idiopathic pulmonary fibrosis from the point of

diagnosis. Best supportive care should be tailored to disease severity, rate of progression, and

the person's preference, and should include if appropriate:

information and support (see recommendation 1.3.1)

symptom relief

management of comorbidities

withdrawal of therapies suspected to be ineffective or causing harm

end of life care.

If the person is breathless on exertion consider assessment for:

the causes of breathlessness and degree of hypoxia andand

ambulatory oxygen therapy and long-term oxygen therapy and/orand/or

pulmonary rehabilitation.

Disease-modifying pharmacological interventions

For guidance on pirfenidone, see the NICE technology appraisal on pirfenidone for the

treatment of idiopathic pulmonary fibrosis. For guidance on nintedanib, see the NICE

technology appraisal on nintedanib for the treatment of idiopathic pulmonary fibrosis.

Do not use any of the drugs below, either alone or in combination, to modify disease

progression in idiopathic pulmonary fibrosis:

ambrisentan

azathioprine

bosentan

co-trimoxazole

mycophenolate mofetil

prednisolone
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sildenafil

warfarin.

Lung transplantation

Refer people with idiopathic pulmonary fibrosis for lung transplantation assessment if they

wish to explore lung transplantation and if there are no absolute contraindications. Ask the

transplant centre for an initial response within 4 weeks.

Review and follow-up

In follow-up appointments for people with idiopathic pulmonary fibrosis:

assess lung function

assess for oxygen therapy

assess for pulmonary rehabilitation

offer smoking cessation advice, in line with Smoking cessation services (NICE public

health guidance 10)

identify exacerbations and previous respiratory hospital admissions

consider referral for assessment for lung transplantation in people who do not have

absolute contraindications (see recommendations 1.5.16 and 1.5.17 )

consider psychosocial needs and referral to relevant services as appropriate

consider referral to palliative care services

assess for comorbidities (which may include anxiety, bronchiectasis, depression,

diabetes, dyspepsia, ischaemic heart disease, lung cancer and pulmonary hypertension).
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11 RecommendationsRecommendations

The following guidance is based on the best available evidence. The full guideline gives details of

the methods and the evidence used to develop the guidance.

The wording used in the recommendations in this guideline (for example, words such as 'offer'

and 'consider') denotes the certainty with which the recommendation is made (the strength of

the recommendation). See About this guideline for details.

1.1 Awareness of clinical features of idiopathic pulmonary fibrosis

1.1.1 Be aware of idiopathic pulmonary fibrosis when assessing a patient with the

clinical features listed below and when considering requesting a chest X-ray or

referring to a specialist:

age over 45 years

persistent breathlessness on exertion

persistent cough

bilateral inspiratory crackles when listening to the chest

clubbing of the fingers

normal spirometry or impaired spirometry usually with a restrictive pattern but

sometimes with an obstructive pattern.

1.2 Diagnosis

1.2.1 Assess everyone with suspected idiopathic pulmonary fibrosis by:

taking a detailed history, carrying out a clinical examination (see

recommendation 1.1.1 for clinical features) and performing blood tests to help exclude

alternative diagnoses, including lung diseases associated with environmental and

occupational exposure, with connective tissue diseases and with drugs andand

performing lung function testing (spirometry and gas transfer) andand

reviewing results of chest X-ray andand
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performing CT of the thorax (including high-resolution images).

1.2.2 Diagnose idiopathic pulmonary fibrosis only with the consensus of the

multidisciplinary team (listed in table 1), based on:

the clinical features, lung function and radiological findings (see

recommendation 1.2.1)

pathology when indicated (see recommendation 1.2.4).

1.2.3 At each stage of the diagnostic care pathway the multidisciplinary team should

consist of a minimum of the healthcare professionals listed in table 1, all of

whom should have expertise in interstitial lung disease.

TTable 1 Minimum composition of multidisciplinary team inable 1 Minimum composition of multidisciplinary team invvolvolved in diagnosing idiopathiced in diagnosing idiopathic

pulmonary fibrosispulmonary fibrosis

Stage of diagnostic care pathStage of diagnostic care pathwawayy Multidisciplinary team composition (allMultidisciplinary team composition (all

healthcare professionals should hahealthcare professionals should havvee

eexpertise in interstitial lung diseasexpertise in interstitial lung disease))

After clinical evaluation, baseline lung function

and CT

Consultant respiratory physician

Consultant radiologist

Interstitial lung disease specialist nurse

Multidisciplinary team coordinator

When considering performing bronchoalveolar

lavage, and/or transbronchial biopsy or surgical

lung biopsy

Only some patients will have bronchoalveolar

lavage or transbronchial biopsy but they may be

being considered for surgical lung biopsy

Consultant respiratory physician

Consultant radiologist

Consultant histopathologist

Thoracic surgeon as appropriate

Interstitial lung disease specialist nurse

Multidisciplinary team coordinator

When considering results of bronchoalveolar

lavage, transbronchial biopsy or surgical lung

biopsy

Consultant respiratory physician

Consultant radiologist

Consultant histopathologist

Interstitial lung disease specialist nurse

Multidisciplinary team coordinator
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See chapter 6.5 (Multidisciplinary Team) in full guideline for more information on the expertise

of the multidisciplinary team.

If a confident diagnosis cannot be madeIf a confident diagnosis cannot be made

1.2.4 If the multidisciplinary team cannot make a confident diagnosis from clinical

features, lung function and radiological findings, consider:

bronchoalveolar lavage or transbronchial biopsy and/orand/or

surgical lung biopsy, with the agreement of the thoracic surgeon.

1.2.5 Discuss with the person who may have idiopathic pulmonary fibrosis:

the potential benefits of having a confident diagnosis compared with the uncertainty of

not having a confident diagnosis andand

the increased likelihood of obtaining a confident diagnosis with surgical biopsy

compared with bronchoalveolar lavage or transbronchial biopsy andand

the increased risks of surgical biopsy compared with bronchoalveolar lavage or

transbronchial biopsy.

1.2.6 When considering bronchoalveolar lavage, transbronchial biopsy or surgical

lung biopsy take into account:

the likely differential diagnoses andand

the person's clinical condition, including any comorbidities.

1.2.7 If a confident diagnosis cannot be made continue to review the person under

specialist care.

1.3 Information and support

1.3.1 The consultant respiratory physician or interstitial lung disease specialist nurse

should provide accurate and clear information (verbal and written) to people

with idiopathic pulmonary fibrosis, and their families and carers with the

person's consent. This should include information about investigations,

diagnosis and management.
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1.3.2 NICE has produced guidance on the components of good patient experience in

adult NHS services. Follow the recommendations in Patient experience in adult

NHS services (NICE clinical guideline 138).

1.3.3 An interstitial lung disease specialist nurse should be available at all stages of

the care pathway to provide information and support to people with idiopathic

pulmonary fibrosis and their families and carers with the person's consent.

1.3.4 Offer advice, support and treatment to aid smoking cessation to all people with

idiopathic pulmonary fibrosis who also smoke, in line with Smoking cessation

services (NICE public health guidance 10).

1.4 Prognosis

1.4.1 Measure the initial rate of decline in the person's condition, which may predict

subsequent prognosis, by using lung function test results (spirometry and gas

transfer) at:

diagnosis andand

6 months and 12 months after diagnosis. Repeat the lung function tests at shorter

intervals if there is concern that the person's condition is deteriorating rapidly.

1.4.2 Discuss prognosis with people with idiopathic pulmonary fibrosis in a sensitive

manner and include information on:

the severity of the person's disease and average life expectancy

the varying courses of disease and range of survival

management options available.

1.4.3 Do not use the 6-minute walk distance at diagnosis to estimate prognosis. (The

6-minute walk test may be useful for other purposes, see

recommendation 1.5.1.)
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1.5 Management

Pulmonary rehabilitationPulmonary rehabilitation

1.5.1 Assess people with idiopathic pulmonary fibrosis for pulmonary rehabilitation

at the time of diagnosis. Assessment may include a 6-minute walk test (distance

walked and oxygen saturation measured by pulse oximetry) and a quality-of-life

assessment.

1.5.2 Repeat the assessment for pulmonary rehabilitation for people with idiopathic

pulmonary fibrosis at 6-month or 12-month intervals.

1.5.3 If appropriate after each assessment, offer pulmonary rehabilitation including

exercise and educational components tailored to the needs of people with

idiopathic pulmonary fibrosis in general.

1.5.4 Pulmonary rehabilitation should be tailored to the individual needs of each

person with idiopathic pulmonary fibrosis. Sessions should be held somewhere

that is easy for people with idiopathic pulmonary fibrosis to get to and has good

access for people with disabilities.

Best supportivBest supportive caree care

1.5.5 Offer best supportive care to people with idiopathic pulmonary fibrosis from

the point of diagnosis. Best supportive care should be tailored to disease

severity, rate of progression, and the person's preference, and should include if

appropriate:

information and support (see recommendation 1.3.1)

symptom relief

management of comorbidities

withdrawal of therapies suspected to be ineffective or causing harm

end of life care.

1.5.6 If the person is breathless on exertion consider assessment for:
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the causes of breathlessness and degree of hypoxia andand

ambulatory oxygen therapy and long-term oxygen therapy and/orand/or

pulmonary rehabilitation.

1.5.7 If the person is breathless at rest consider:

assessment for the causes of breathlessness and degree of hypoxia andand

assessment for additional ambulatory oxygen therapy and long-term oxygen therapy

andand

the person's psychosocial needs and offering referral to relevant services such as

palliative care services andand

pharmacological symptom relief with benzodiazepines and/or opioids.

1.5.8 Assess the oxygen needs of people who have been hospitalised with idiopathic

pulmonary fibrosis before they are discharged.

1.5.9 If the person has a cough consider:

treatment for causes other than idiopathic pulmonary fibrosis (such as gastro-

oesophageal reflux disease, post-nasal drip)

treating with opioids if the cough is debilitating

discussing treatment with thalidomide
[1]

with a consultant respiratory physician with

expertise in interstitial lung disease if the cough is intractable.

1.5.10 Ensure people with idiopathic pulmonary fibrosis, and their families and carers,

have access to the full range of services offered by palliative care teams. Ensure

there is collaboration between the healthcare professionals involved in the

person's care, community services and the palliative care team.

Disease-modifying pharmacological intervDisease-modifying pharmacological interventionsentions

There is no conclusive evidence to support the use of any drugs to increase the survival of people

with idiopathic pulmonary fibrosis.
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1.5.11 For guidance on pirfenidone, see the NICE technology appraisal on pirfenidone

for the treatment of idiopathic pulmonary fibrosis. For guidance on nintedanib,

see the NICE technology appraisal on nintedanib for the treatment of idiopathic

pulmonary fibrosis.

1.5.12 Do not use any of the drugs below, either alone or in combination, to modify

disease progression in idiopathic pulmonary fibrosis:

ambrisentan

azathioprine

bosentan

co-trimoxazole

mycophenolate mofetil

prednisolone

sildenafil

warfarin.

1.5.13 Advise the person that oral N-acetylcysteine
[2]

is used for managing idiopathic

pulmonary fibrosis, but its benefits are uncertain.

1.5.14 If people with idiopathic pulmonary fibrosis are already using prednisolone or

azathioprine, discuss the potential risks and benefits of discontinuing,

continuing or altering therapy.

1.5.15 Manage any comorbidities according to best practice. For gastro-oesophageal

reflux disease, see Managing dyspepsia in adults in primary care (NICE clinical

guideline 17).

Lung trLung transplantationansplantation

1.5.16 Discuss lung transplantation as a treatment option for people with idiopathic

pulmonary fibrosis who do not have absolute contraindications. Discussions

should:
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take place between 3 and 6 months after diagnosis or sooner if clinically indicated

be supported by an interstitial lung disease specialist nurse

include the risks and benefits of lung transplantation

involve the person's family and carers with the person's consent.

(See recommendations 1.5.5 – 1.5.10 about best supportive care.)

1.5.17 Refer people with idiopathic pulmonary fibrosis for lung transplantation

assessment if they wish to explore lung transplantation and if there are no

absolute contraindications. Ask the transplant centre for an initial response

within 4 weeks.

VVentilationentilation

1.5.18 A respiratory physician or specialist nurse with an interest in interstitial lung

disease should discuss the poor outcomes associated with mechanical

ventilation (including non-invasive mechanical ventilation) for respiratory

failure with people with idiopathic pulmonary fibrosis. These discussions should

ideally take place between 3 to 6 months after diagnosis or sooner if clinically

indicated. (See recommendations 1.5.5 – 1.5.10 about best supportive care.)

1.5.19 Do not routinely offer mechanical ventilation (including non-invasive

mechanical ventilation) to people with idiopathic pulmonary fibrosis who

develop life-threatening respiratory failure.

1.6 Review and follow-up

1.6.1 In follow-up appointments for people with idiopathic pulmonary fibrosis:

assess lung function

assess for oxygen therapy

assess for pulmonary rehabilitation

offer smoking cessation advice, in line with Smoking cessation services (NICE public

health guidance 10)
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identify exacerbations and previous respiratory hospital admissions

consider referral for assessment for lung transplantation in people who do not have

absolute contraindications (see recommendations 1.5.16 and 1.5.17 )

consider psychosocial needs and referral to relevant services as appropriate

consider referral to palliative care services

assess for comorbidities (which may include anxiety, bronchiectasis, depression,

diabetes, dyspepsia, ischaemic heart disease, lung cancer and pulmonary

hypertension).

1.6.2 Consider follow-up of people with idiopathic pulmonary fibrosis:

every 3 months or sooner if they are showing rapid disease progression or rapid

deterioration of symptoms oror

every 6 months or sooner if they have steadily progressing disease oror

initially every 6 months if they have stable disease and then annually if they have

stable disease after 1 year.

More information

You can also see this guideline in the NICE pathway on idiopathic pulmonary fibrosis.

To find out what NICE has said on topics related to this guideline, see our web page on

respiratory conditions.

See also the guideline committee's discussion and the evidence reviews (in the full guideline),

and information about how the guideline was developed, including details of the committee.

[1]
At the time of publication (June 2013), thalidomide did not have a UK marketing authorisation for

this indication. The prescriber should follow relevant professional guidance, taking full

responsibility for the decision. Informed consent should be obtained and documented. See the

General Medical Council's Good practice in prescribing and managing medicines and devices for

further information.

[2]
At the time of publication (June 2013), N-acetylcysteine did not have a UK marketing

authorisation. The prescriber should follow relevant professional guidance, taking full
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responsibility for the decision. Informed consent should be obtained and documented. See the

General Medical Council's Good practice in prescribing and managing medicines and devices for

further information.
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22 Research recommendationsResearch recommendations

The Guideline Development Group has made the following recommendations for research, based

on its review of evidence, to improve NICE guidance and patient care in the future. The Guideline

Development Group's full set of research recommendations is detailed in the full guideline.

2.1 Pulmonary rehabilitation to improve outcomes in people with idiopathic

pulmonary fibrosis

Does pulmonary rehabilitation improve outcomes for people with idiopathic pulmonary fibrosis?

WhWhy this is importanty this is important

There is evidence that people with idiopathic pulmonary fibrosis may benefit from pulmonary

rehabilitation. However this evidence is mostly derived from programmes designed principally for

people with chronic obstructive pulmonary disease. It is likely that the needs of people with

idiopathic pulmonary fibrosis and chronic obstructive pulmonary disease differ. Randomised

controlled trials should be carried out to determine the effects of pulmonary rehabilitation

programmes tailored to idiopathic pulmonary fibrosis, compared with currently offered pulmonary

rehabilitation programmes, on quality of life, walking distance and lung function with analysis

adjusting for confounding factors appropriately. Trials should analyse benefits of the different

aspects of pulmonary rehabilitation including the components, setting and location of the

programme, and healthcare resources involved. End points may include: 6-minute walk distance;

breathlessness score; a measure of health-related quality of life (ideally employing a tool validated

in people with idiopathic pulmonary fibrosis); mortality (all-cause and idiopathic pulmonary

fibrosis-related); hospitalisation (all-cause, non-elective and idiopathic pulmonary fibrosis -

related); lung function (vital capacity and diffusion capacity for carbon monoxide). Studies should

be of sufficient power and duration and include a health economic evaluation.

2.2 Ambulatory oxygen to improve outcomes in idiopathic pulmonary fibrosis

Does ambulatory oxygen improve outcomes in idiopathic pulmonary fibrosis?

WhWhy this is importanty this is important

People with idiopathic pulmonary fibrosis frequently demonstrate a fall in oxygen saturation during

exercise even though they are not hypoxic at rest. In such people, ambulatory oxygen is often

provided to improve exercise capacity, enhance mobility and enable activities of daily living in order
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to improve quality of life. However, there are no randomised controlled trials to demonstrate that

ambulatory oxygen therapy is effective in achieving these aims in patients with idiopathic

pulmonary fibrosis. A randomised controlled trial should be conducted to determine the effects of

ambulatory oxygen on quality of life in people with idiopathic pulmonary fibrosis and consideration

given to the use of a placebo arm. This should include a standardised protocol for assessing exercise

such as the 6-minute walk test. The end points may include 6-minute walk distance; breathlessness

score; a measure of health-related quality of life (ideally employing a tool validated in idiopathic

pulmonary fibrosis patients). Phase III trials should have a duration of greater than 12 months and

include a health economic evaluation.

2.3 Anti-reflux therapy as a treatment for idiopathic pulmonary fibrosis

Is anti-reflux therapy an effective treatment for idiopathic pulmonary fibrosis?

WhWhy this is importanty this is important

There is evidence from observational studies, and uncontrolled interventional trials, that

microaspiration of gastric/oesophageal contents contribute to disease progression, and perhaps

even cause idiopathic pulmonary fibrosis. There have been no randomised controlled trials of anti-

reflux therapy in idiopathic pulmonary fibrosis but proton-pump inhibitors are often prescribed for

symptoms of acid-reflux. A randomised, placebo-controlled trial of adequate power and duration of

greater than 12 months should be undertaken to determine the benefits and side effects of anti-

reflux therapy, including proton pump inhibition in people with a confirmed diagnosis of idiopathic

pulmonary fibrosis. Appropriate end points may include mortality (all-cause and idiopathic

pulmonary fibrosis-related); hospitalisation (all-cause, non-elective and idiopathic pulmonary

fibrosis-related); lung function (vital capacity and diffusion capacity for carbon monoxide);

6-minute walk distance; breathlessness score; a measure of health-related quality of life (ideally

employing a tool validated in idiopathic pulmonary fibrosis patients). Phase III trials should include

a health economic evaluation.
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Update informationUpdate information

MaMay 2017:y 2017: Recommendation 1.5.11 was amended to add a link to the NICE technology appraisal on

nintedanib for the treatment of idiopathic pulmonary fibrosis. Two outdated research

recommendations were removed.

ISBN: 978-1-4731-0179-1
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الخدمات الطبيةإدارة   

 
  استمارة التدقيق السريري

 

 

 

 

 (مجهول السبب )تليف الرئة استمارة خاصة بالتدقيق السريري
 الاسم:                                                            الهاتف: 

 العمر:                                  الجنس: 
 ملاحظات لا نعم  

لتليف مع االأعراض والعلامات السريرية هل تتوافق   .1
 ؟ مجهول السببالرئوي 

   

    وظائف رئة حسب توصيات المرشد المعتمد؟ اجراءهل تم   .2

ء صورة صدر حسب توصيات المرشد اجراهل تم   .3
 المعتمد؟

   

طبقي محوري عالي الوضوحية للصدر حسب  اجراءهل تم   .4
 توصيات المرشد المعتمد؟

   

هل تم التشخيص بعد اجتماع فريق متعدد الاختصاصات   .5
 توصيات المرشد المعتمد؟حسب 

   

في حال لم يتم التشخيص بعد اجتماع فريق متعدد   .6
الاختصاصات هل تم تطبيق توصيات المرشد المعتمد في 

 استكمال الاستقصاءات؟

   

في حال عدم التوصل لتشخيص مؤكد هل تم تنسيق مراقبة   .7
 دورية للمريض حسب توصيات المرشد المعتمد؟

   

 
                                                                                                                                الطبيب المقيم: 

 الطبيب الاخصائي: 
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