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IPF World Week

16 - 24 Septémélv



Perché e importante la Settimana
Mondiale della Fibrosi Polmonare?



La Settimana Mondiale dell'IPF € un appuntamento
Importante per:

= portare |'attenzione su questa patologia
= sottolineare l'urgenza della ricerca

= diffondere maggiore informazione e formazione
dei medici

= sottolineare l'importanza di non sentirsi soli e
sapere a chi rivolgersi e dove trovare supporto



Malattie Rare Polmonari e non solo-1lIPolr ('
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PNEUMOLOGIA 2016

Milano, 16 - 18 giugno 2016 - Centro Congressi Palazzo delle Stelline




Il prossimo appuntamento

PNEUMOLOGIA 2018

Milano, 14 - 16 giugno 2018 - Centro Congressi Palazzo delle Stelline




Malattie Rare Polmonari
Esperienza dell’'Ospedale San Giuseppe (1999 - 2017)

Tot. 1326 pts

150 PVD 82 others 649 IIP
449 IPF

50 Hx

152 LAM

112 OP

131 Sarc.

Centro di riferimento regionale delle malattie rare polmonari



Lavoro d’equipe con discussione
periodica dei casi



IPF team —
riunione multidisciplinare

Una volta al mese







Epidemiologia dell’IPF in Lombardia -
Inquinamento atmosferico e IPF: fattore di
rischio?

Antonella Caminati
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Quando una malattia e rara?

Furopa: una malattia e considerata rara
quando interessa meno di 1 persona
ogni 2000



I/ riconoscimento dello status di malattia rara

L'inserimento della IPF nell’elenco delle malattie rare
significa, per i pazienti, diritto all’esenzione dalla
partecipazione al costo delle prestazioni sanitarie
necessarie per la diagnosi ed Il trattamento della patologia

In Italia, I'elenco delle malattie rare hon era aggiornato
(risaliva al 1998): I'IPF era esclusa, cosi come
I'ipertensione arteriosa polmonare e la sarcoidosi

L’aggiornamento dell’elenco italiano ha fatto capolino,
comprensivo di IPF, a fine governo Prodi, con il DPCM LEA
2007, ritirato dal nuovo governo per mancanza di
copertura



Dal 18 marzo 2017 I'IPF e stata finalmente
inclusa nell'elenco delle "malattie rare
esentate dalla partecipazione al costo", con
uno specifico codice di esenzione: RHGO010.

La nuova legge € entrata in vigore dal 15
settembre 2017



In materia di malattie rare, il Decreto Ministeriale
(DM) 279/2001 dispone che vengano erogate in
esenzione tutte le prestazioni specialistiche
(diagnostiche e terapeutiche) appropriate ed
efficaci per il trattamento, il monitoraggio e la
prevenzione degli ulteriori aggravamenti.



Aumento della pre

During 2010, in Italy:

-GCD: 21.900 people with IPF
-BCD: 14.600

-NCG: 8.250

40.0

Si stima che ci siano circa 30-35000 nuove

diagnosi di fibrosi polmonare/anno nei Paesi
Europei




Prevalenza e incidenza dell’IPF in Lombardia nel
periodo 2005-2010

Prevalence rate
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I nostri dati confermano che I'IPF € piu frequente negli uomini,
in eta avanzata

Le donne hanno una storia di malattia piu lunga e vengono
ospedalizzate piu tardi

Numerose comorbidita sono associate all'IPF, in particolare
BPCO e malattie cardio-vascolari



Qual e la causa della fibrosi polmonare?

La causa della fibrosi polmonare resta un
mistero

Si pensa che sia coinvolta |'alterazione dei
normali meccanismi di riparazione polmonare

I pazienti con fibrosi polmonare sembrerebbero

Le acquisizioni piu recenti sulla patogenesi della fibrosi
polmonare tendono a considerare la malattia collegata

ad un invecchiamento prematuro del polmone o
comungue ad un’alterazione dei meccanismi di
invecchiamento




Qual e la causa della fibrosi polmonare?

Fattori di rischio possono essere:

Fumo di sigaretta

esposizione professionale a polveri ambientali
(polveri di metalli ecc)

predisposizione genetica (10-15% dei casi)
iInfezioni polmonari virali o batteriche

Reflusso gastro-esofageo



Selected incident cases, n 2,093
Drop-out, n (%) 18 (0.86)
Deaths, n (%) 824 (39.37)
Subjects with at least a hospital admission, n (%) 1,340 (64.02)

Survival time, years

Mean (95% Confidence Interval) 3.7 (3.5 -3.8)
Time to first hospitalization, years

Mean (95% Confidence Interval) 1.7 (1.6 — 1.8)




Concentrazione media di O3

I <100 ppb

100 - 105 ppb
105 - 110 ppb
110 - 115 ppb

B > 115 ppb

No coverage



Concentrazione media di NO2

< 30 pg/m?3
30 - 35 pg/m?3
35 - 40 pg/m?
40 - 45 pug/m?
45 - 50 ug/m?®
> 50 pg/m?3

No coverage



Standardized incidence rate
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Conclusioni

Il nostro studio mostra per la prima volta una forte associazione
tra I'esposizione all’'NO2, un inquinante associato al traffico, e
Iincidenza dell'IPF

Altri studi hanno evidenziato una correlazione tra incremento di
NO2 ed O3 ed episodi di peggioramento acuto dell'IPF e
peggioramento funzionale



La criobiopsia: un nuovo approccio
diagnostico

Sergio Harari
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Che cos’e la fibrosi polmonare?

m E’ una malattia ad andamento cronico,
caratterizzata da progressiva cicatrizzazione
dei polmoni e da conseguente difficolta
respiratoria



Si tratta di una patologia di

difficile individuazione, i sintomi
~ Spesso possono essere confusi

. con quelli di altre malattie ma la
oy diagnosi precoce €
fondamentale per poter
intervenire tempestivamente
con le cure per rallentarla



In queste zone si accumula il muco e questo favorisce
bronchiti, infezioni respiratorie e tosse, prevalente al mattino

Alterazioni reticolari Bronchiectasie da trazione  Honeycombing



Raghu, G et al. Am J Respir Crit Car Med 2011; 183; 788-824

Stable
A

Slow progression | ”
H Acute [
,worsening '
I

! ;
I
Rapid
progression

Periodo asintomatico




Parola d’ordine: diagnosi precoce!’

Negli ultimi anni si sta ponendo sempre piu attenzione
ad un rilievo clinico obiettivo: il riscontro all'esame
obiettivo toracico di rantoli crepitanti “a velcro

distaccato”

Si sta cercando di sensibilizzare gli specialisti e |
medici di famiglia al rilievo di questo dato obiettivo
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Quadro HRCT del torace tipico




Fibrosi polmonare iniziale




Fibrosi polmonare
Collagenopatie
Tossicita da farmaci

Polmoniti da
ipersensibilita

Asbestosi

Fibrosi polmonare
familiare

Sindrome di
Hermansky-Pudlak



Tanto piu la diagnosi € precoce, tanto piu e difficile

Negli stadi precoci € molto piu evidente il problema
delle diagnosi differenziali e diventa importante
I'accertamento istologico

L'accertamento istologico diventa indispensabile
anche quando il quadro TAC torace € atipico



La criobiopsia



La procedura viene eseguita in sala operatoria con assistenza
dell’anestesista

Il paziente e sottoposto ad anestesia generale ed intubato

Il paziente viene dimesso generalmente il giorno successivo
alla procedura
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Criobiopsia: la tecnica

Images from Google




TBB Criobiopsia Biopsia
chirurgica




Le complicanze

Pneumotorace

Sanguinamento



La nostra esperienza

Da maggio 2015 al luglio 2017 sono state eseguite 48
criobiopsie

6 casi di biopsie non diagnostiche: 12.5% di prelievi non
diagnostici

Complicanze:

1 sanguinamento life-treatening ed 5 episodio di emoftoe

1 episodio di pneumomediastino a risoluzione spontanea

2 episodio di pneumotorace con necessita di posizionamento
di tubo di drenaggio e 3 pnx a risoluzione spontana



In questa procedura e molto importante
I'esperienza dell'anatomo-patologo nella lettura di

guesto tipo di prelievo

Esequita revisione dei casi istologici piu difficili



Medico del

Flaherty 2004




Studi attivi c/o la nostra U.O.



STUDIO MA29957 - ROCHE: Studio di fase IIb, volto a valutare
'efficacia, la sicurezza e la tollerabilita di sildenafil in
aggiunta a pirfenidone in pazienti affetti da fibrosi polmonare
idiopatica in fase avanzata e con probabilita intermedia o
elevata di ipertensione polmonare di gruppo 3

STUDIO BIBF 1199.36 — BOEHRINGER: Studio di 24 settimane
volto a valutare |'efficacia e la sicurezza di nintedanib in
associazione a sildenafil per via orale rispetto al trattamento
con nintedanib in monoterapia in pazienti affetti da fibrosi
polmonare idiopatica (FPI) con compromissione avanzata della
funzione polmonare

-STUDIO MA39189 — ROCHE: Studio di fase II multicentrico,
internazionale, in doppio cieco, a due bracci, randomizzato e
controllato con placebo sull’'uso di pirfenidone in pazienti
affetti da ILD fibrosante progressiva inclassificabile



STUDIO BIBF 1199.222 — BOEHRINGER: Studio di 12 settimane
in aperto, randomizzato, a gruppi paralleli per valutare la
sicurezza, la tollerabilita e la farmacocinetica (PK) della
somministrazione orale di nintedanib in combinazione a
pirfenidone confronto alla mono terapia con nintedanib, in
pazienti con fibrosi polmonare idiopatica (IPF).

STUDIO: RIFF — ROCHE: Studio di fase II, randomizzato, in
doppio cieco, controllato con placebo e pirfenidone, per
valutare efficacia e sicurezza di lebrikizumab in pazienti con
fibrosi polmonare idiopatica



Cosa puo fare il paziente con fibrosi
polmonare?

Smettere di fumare quanto prima

Vaccinazione anti-influenzale ed anti-
pneumococcica

Contattare il proprio medico ogni qual volta nota
gualcosa di nuovo e diverso

Utilizzare correttamente I'Ossigeno, quando
prescritto (che rappresenta un supporto ed un
aluto)

Partecipare a cicli di FKT respiratoria (da
proseguire anche al domicilio)

Assumere una dieta adeguata



www.ipfcharter.org

EUROPEAN IPF

INVITO ALL'AZIONE
Patto di partenariato nella promozione e divulgazione
della Carta Europea del Paziente con IPF

rivolta a tufti i portatori d'interesse verso il tema trattato

Attraverso la Carta Europea del Paziente con Fibrosi
Polmonare Idiopatica, le organizzazioni europee di pazienti
con IPF si appellano ai decisori politici, alle aziende sanitarie
ed ai governi nazionali per attuare misure volte a
sensibilizzare il pubblico sulla IPF e stabilire standard di cura
volti a migliorare la qualita e I'accesso alle cure in Europa.



I goals di una terapia efficace per I'TPF

e Riabilitazione resp
Migliorare | sintomi e Ossigeno

Migliorare la tolleranza

Necessari huovi

all’esercizio approcci!??

Migliorare lo stato di salute Terapia
} sperimentale in

Prevenire e trattare complicanze

. . RCT
Prevenire e trattare esacerbazioni =

Prevenire la progressione  }

Redurre la mortalita ]-

Questi goals dovrebbero essere raggiunti con il minimo di effetti collateral

derivanti dalla terapia
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Non e importante quanto vai veloce,
I'importante e che non ti fermi




