Unitat Funcional d’Interstici Pulmonar

Comité d’experts de la Unitat Funcional Multidisciplinaria d’Interstici Pulmonar

La Unitat Funcional d’Interstici Pulmonar (UFIP) compta
amb un comite multidisciplinari d’experts clinics, radiolegs,
anatomopatolegs, cirurgians toracics, reumatoleg i
fisiopatolegs respiratoris que estudien les malalties
pulmonars intersticials difuses (MPID), i que coordina la
Dra. Maria Molina-Molina des del Servei de Pneumologia
(Dra Salud Santos Pérez), i atén anualment a més de 1000
pacients amb aquestes malalties.

Les activitats de la UFIP se centren en el diagnostic i
tractament terapéutic d’excel-lencia de les diferents
entitats pulmonars intersticials.

Els tipus de MPID meés freqlientment avaluades son:
la fibrosi pulmonar idiopatica (FPI), la fibrosi pulmonar
associada a malalties autoinmunes sistemiques, FP
Induida, la sarcoidosi i la pneumonitis per hipersensibilitat.

També s’hi inclouen moltes altres patologies menys
prevalents, com ara diferents pneumonies intersticials
idiopatiques (NINE, NID, BR/EPID, NIA, NIL, fibroelastosi
pulmonar), eosinofiiques (NEA, NEC), quistiques
(limfangioleiomiomatosi-LAM i histiocitosi de cel-lules de
Langerhans), microlitiasi pulmonar o proteinosi pulmonar.
La UFIP participa en assajos clinics que donen opcio a fer
tractament antifibrotic combinat i coordina com a promotor
d’assajos clinics per limfangioleiomiomatosi-LAM
(LORALAM)iFibrosi Puimonar post-COVID (FIBROCQOVID).

La UFIP es supporting Partner de la ERN-Lung ILD group
(pendent d’acreditacié CSUR quan s’obri la convocatoria |
participaactivamente en activitats formativesacademiques
nacionals i internacionals.

Servei de Pneumologia Servei de Reumatologia
Dra. Maria Molina-Molina Dr. Javier Narvaez

Dra. Vanesa Vicens

Dra. Lurdes Planas

Dra. Guadalupe Bermudo

Dr. Guillermo Suarez

Dr. Jaume Bordas

Dra. Rosa Lépez

Josep Palma (Infermeria DUE)
Cristina Subirana (Infermeria DUE)
Eva Rubio (Infermeria DUE)

Dra. Ana Montes (Biologa)

Dr. Carlos Machahua (Bioleg)
Leonor Garcia (Gestor Casos, Administrativa)

Servei de Radiologia
Dr. Patricio Luburich
Dra. Belen del Rio

Dr. Santiago Bolivar

Dr. Héctor Ignacio Jofre

Servei de Cirurgia Toracica
Dr. Ignacio Escobar

Dr. Francisco Rivas

Dr. lvan Macia

Activitat assistencial transversal

e Consulta monografica de patologia intersticial (5 blocs set-
manals, incloent-hi 'amiant i la fibrosi pulmonar familiar i
EPID associada a artritis reumatoide(AR)).

e Hospital de dia de Pneumologia (educacién sanitaria, aten-
cié a aguditzacions, avaluacié urgent, titracid d’oxigen per
esfors, inici i control de terapia antifibrotica o assajos clinics).

e Exploracions complementaries (fibrobroncoscopia, criobiop-
sia-RBA, PFRs, WTem, TACAR torax, PET-TC, EBUS).

e Hospitalitzacio.
e Hospital de Dia (Planta 1, Modul A, Box A17).

e Comite Multidisciplinari d’Interstici Pulmonar
(primer i tercer dimarts del mes).

¢ | aboratori; estudi genetic, avaluacié resposta cel-lular.
e Assajos clinics nous medicaments.
e Recerca: clinica i basica (IDIBELL).
e Suport Psicologic: Dr. Francisco Gil (ICO).
Atencié online: ufip@bellvitgehospital.cat

Servei d’Anatomia Patologica

Dr. Roger Llatjos

Dr. Eduard Dorca

Dra. Rosa Maria Penin Dr. Matias Guiu

Servei de Rehabilitacio
Dra. Rosa Planas

Suport Psicologic
Dr. Francisco Gil (Psico-Oncologia)

Laboratori Clinic
Nuria Lletja

Geneética Clinica
Dra. Lurdes Planas

Programa d’activitats

e Xerrades informatives dirigides a pacients,
familiars, professionals i persones interes-
sades (programa d’Educacio Sanitaria a la
Comunitat) que es fan a la sala d’actes de
I’Hospital Universitari de Bellvitge.

o #Twitter: UFIP — Pacients.

e Marxa Nordica.

AFEFPI. Asociacion de Familiares

vy Enfermos de Fibrosis Pulmonar

Idiopatica

e Asociacion de Familiares y Enfermos de
Fibrosis Pulmonar Idiopatica

e Entrevista de la Dra. Molina i Alicia Boquete
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https://twitter.com/YFibrosis
http://fibrosispulmonar.es/
http://fibrosispulmonar.es/
https://www.youtube.com/watch?v=QgPHYbesoAs
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Quée és la Fibrosis Pulmonar Idiopatica (FPI)?

Es una forma cronica especifica de pneumonia intersti-
cial fibrosant progressiva, de causa desconeguda, que
apareix primariament en adults, limitada als pulmons.

Representa el 50-60% de les pneumonies intersticials
idiopatiques, i la prevalenca estimada és de 13-20 pa-
cients/100000 habitants. Entre un 5-20% dels casos
presenten agregacio familiar (fibrosi pulmonar familiar)
Els simptomes més frequents sén I'ofec progressiu i la
tos seca. Semioldgicament destaca I’existencia de cre-
pitants secs bibasals a 'auscultacid.

El diagnostic requereix haver descartat totes les causes
de fibrosi pulmonar com a primer requeriment. Actual-
ment, la identificacio d’un patré de NIU al TACAR torax,
en absencia d’altres causes, permet el diagnostic sense
necessitat de biopsia pulmonar quirurgica.

Guia de informacion para el paciente con fibrosis pulmonar
e (Guia para pacientes con fibrosis pulmonar idiopatica
e Manual de procediments en Malaltia Pulmonar Intersticial

e Normativa per al diagnostic i tractament de la FPI

FPIl en I’era COVID 19:

e Us de mascaretes, rentat mans, distancia social.

e Vacunacio COVID19 (Pfizer o Moderna). Es recomana vacuna-
cid perque la COVID19 en FPI incrementa la mortalitat i es con-
sidera d’alt risc.

¢ \ideos de la Unitat de FPI
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Activitats realitzades

1. Aguditzacions en FPI. Qué fem? Que significa? Com tractem?
Data: 21 de marg¢ de 2013, a les 15.30h Ponent: Dra. Vanesa Vicens

Objectius:
e Educar al pacient per identificar quan pot presentar una aguditzacié |
quée ha de fer

e Determinar una serie de parametres diagnostics i terapeutics a realitzar
de forma estandarditzada per aquest tipus de patologia

¢ \/ideos

e Prevenir: Vacunacid anti-gripal anual i mesures anti-refluxe gastroeso-
fagic

2. Mantenir la capacitat fisica i
exercici.
Programes de Marxa Nordica
e Facilitem link perque els pacients
no deixin de fer exercici encara
que sigui en linea

3. Tractament antifibrotic

La FPI ha estat durant molts anys una patologia no només minoritaria
sind també orfe de tractaments enfocats especificament a inhibir la pro-
gressio de la malaltia. Els avencos en recerca translacional que han per-
mes entendre millor la patogenia de la FPI han donat peu a obrir una nova
era enfocada a inhibir la progressio de la malaltia; “I’era antifibrotica”. En
aquest sentit, tot i que de moment no hi ha una estrategia terapeutica que
permeti millorar la supervivencia global, al 2011 es va aprovar a Europa
el primer farmac que inhibeix la progressié de la malaltia; la pirfenidona.
A més, son multiples els assajos clinics amb antifibrotics que es porten
a terme en aguests moments, i és possible que en la propera decada
puguem aspirar a realment oferir una millor supervivencia amb combina-
cions terapeutiques antifibrotiques efectives. D’entrada, la introduccié de
pirfenidona ens obliga a plantejar I’enfocament terapeutic de forma més

especifica. Molts pacients hauran de conviure amb aquest farmac i se-
gurament amb altres que puguin venir, amb els beneficis que comporten
| els possibles efectes secundaris.

¢ Viure amb Nintedanib i Perfenidona

e Assajos clinics antifibrotics per combinacion terapéutica.

Tractament integral

Programa Integral de Suport a Pacient (PSPi). S’ha liderat la validacio
| evaluacidon de I'efecte d’un programa de suport domiciliari que inclou
acompayament al paciente, activitat fisica amb fisioterapeuta especialit-
zada, control d’oxigen i potencial dubtes o efectes secundaris del tracta-
ment antifibrotic. L'equip domiciliari forma part d’Esteve Teijin, coordinat
amb la UFIP, i ha demostrat millorar la qualitat de vida (ERS 2020, ERS
2021, article pendent de publicacion).

Oxigenoterapia Ambulatoria en Fibrosi Pulmonar

Un dels punts dificils de tractar en FPI és el moment en el que I’oxige-
noterapia ambulatoria es fa necessaria. Per una banda, la dessaturacio
a I’esfor¢ de la FPI sovint no s’associa amb la sensacié d’ofec en el
pacient. A més aquest fet pot apareixer mentre que el pacient és actiu
fins i tot laboralment. Aquesta situacio fa que sigui dificil que el pacient
faci correctament la presa d’oxigenoterapia en els moments indicats, |
meés encara quan no hi ha cap evidéncia cientifica sobre el benefici en
aquests casos.

D’altra banda, la pauta i guies d’oxigenoterapia es van determinar en
el seu moment per a pacients respiratoris majoritariament obstructius
(EPOC principalment), per als quals els requeriments a priori no s’adap-
ten a les condicions especifiques de la FPI (flux elevat, no autoflux, ...).
Els aparells d’oxigen portatil lleugers no permeten una autonomia du-
rant més de 2 hores a fluxos elevats, i els que permeten autonomia de
3-4 hores solen ser pesants i dificils de tranportar per part d’aquests
pacients. Aquestes i altres questions associades es pretenen abordar
en aquest bloc.
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https://www.separ.es/node/933
http://fibrosispulmonar.es/wp-content/uploads/2017/10/Guia-FPI-Federaci%25C3%25B3n-Europea.pdf
https://issuu.com/separ/docs/manual24?mode=window
https://issuu.com/separ/docs/normativa61-fpi_j
http://ics.gencat.cat/ca/ICSfluencers/histories_icsfluencers/malalties/unitat-post-covid/
http://ics.gencat.cat/ca/ICSfluencers/histories_icsfluencers/malalties/unitat-post-covid/
http://www.getphy.com/ipf-and-me
https://bellvitgehospital.cat/sites/default/files/inline-files/2%20arxius%20FT.pdf



