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COINVOLGIMENTO POLMONARE NELLE MALATTIE
AUTOIMMUNI: UN MODELLO ORGANIZZATIVO DI RIFERIMENTO

Dott.ssa Simona Dei
Direttrice Sanitaria Ausl Toscana Centro
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Malattie interstiziali del polmone

Interstitial Lung Diseases (ILDs) other than Idiopathic Pulmonary Fibrosis (IPF) J
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"Solo attraverso l'unione di competenze
diverse possiamo affrontare la
complessita delle patologie fibrosanti
del polmone:la collaborazione
multidisciplinare € 1l primo passo verso
una cura personalizzata ed efficace."
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Definizione e classificazione delle malattie interstiziali
del polmone

4 La fibrosi polmonare idiopatica (IPF) (ICD-10:]84.1) € una pneumopatia h

interstiziale diffusa ad eziologia sconosciuta ad andamento cronico e progressivo,
limitata ai polmoni ed associata al tipico quadro istologico di polmonite
\ interstiziale usuale (Usual Interstitial Pneumonia, UIP). )

( )
La mediana della sopravvivenza dal momento della diagnosi € paragonabile a

. quella di alcune neoplasie, essendo compresa tra 3 e 6 anni. )

4 )

In Italia la sua prevalenza risulta compresa tra 25.6 e 31.6/100.000 abitanti e
I'incidenza tra 7.5 e 9.3/100.000. Questi dati epidemiologici la fanno rientrare tra ~
le malattie rare, anche se a livello nazionale € stata riconosciuta come tale solo nel L\f’ Ruisoda ]

. . ox o y T
\ 2017, mentre in Toscana e Piemonte lo era gia in precedenza. Yy 277 e

ervizio S;lliuflo della Tosca
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Scheda percorso Diagnostico, Terapeutico e Assistenziale (PDTA) relativo a:
FIBROSI POLMONARE IDIOPATICA / RHGO10
(Denominazione/codice di esenzione come da DGR 962/2017 (DPCM del 12 gennaio 2017 |
vedi www.malattierare.toscana.it) Y —

Le linee guida internazionali sottolineano con molta enfasi il ruolo della discussione multidisciplinare per porre una corretta diagnosi
di IPE. Il gruppo multidisciplinare si deve riunire con cadenza settimanale o quindicinale per la discussione dei pazienti affetti da

sospetta IPF.

Viene collegialmente ripercorsa la storia clinica del paziente e rivalutate le immagini radiologiche ed istologiche quando disponibili. A
conclusione di ogni incontro viene redatto un documento conclusivo con il parere diagnostico definitivo del gruppo multidisciplinare.

I Gruppi Multidisciplinari per la diagnosi di IPF riconosciuti ed accreditati dalla Regione Toscana possono svolgere anche un ruolo di
"Hub", o comunque di riferimento per una seconda opinione, nei casi in cui venga richiesto un parere, nell'ambito dell’ Area Vasta di
riferimento, cosi come per pazienti provenienti da altre Regioni o da altre Nazioni. Agli incontri € prevista anche la partecipazione di
colleghi pneumologi, radiologi, anatomo-patologi o di altre discipline provenienti da altre strutture ospedaliere/ambulatoriali su richiesta

di discussione collegiale di casi di sospetta IPF......
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Percorso diagnostico terapeutico

Prove
funzionalita [
respiratorie Torace In Italia la prevalenza risulta compresa

\ \ tra 25.6 e 31.6/1000 abitanti
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Fibrosi polmonare progressiva
Necessario inquadramento multidisciplinare

ATS/ERS/JRS/ALAT

Fibrosi polmonare idiopatica [un aggiornamento] e LINEE GUIDA UFFICIALI ‘
Fibrosi polmonare progressiva negli adulti PER LA PRATICA CLINICA

PID

Fela=iens) TABELLA 4. DEFINIZIONE DI FIBROSI POLMONARE PROGRESSIVA

Definizione di PPF

Inun paziente con ILD di origine nota o non nota oltre alla IPF con evidenza radiologica di fibrosi polmo-
nare, PPF & definita come almeno due dei seguenti tre criteri awenuti entro I'anno passato senza una
spiegazione alternativa®:

1) peggioramento dei sintomi respiratori

FIBROSI 2) evidenza funzionale di progressione di malattia (uno dei seguenti)
a) declino assoluto della FVC > 5% del predetto entro 1anno di follow-up
POLMONARE b) declino assoluto della Dies (corretta per Hb) > 10% del predetto entro 1anno di follow-up

3) evidenza radiologica di progressione di malattia (uno o pit dei seguenti)
a) aumentata estensione o severita delle bronchiectasie e bronchioloectasie da trazione
Farmaci Esposizione b) nuove aree a vetro smerigliato con bronchiectasie da trazione

(Amiodarone) antigeni ¢) nuove fini reticolazioni

d) aumentata estensione o grossolanita delle alterazioni reticolari

e) nuovo 0 aumentato honeycombing

f) aumentata perdita di volume lobare b Azienda
. | e usL
Malattie Abbreviazioni: ILD = malattie interstiziali del polmone; IPF =fibrosi polmonare idiopatica; PPF = fibrosi polmonare ' %8 Toscana

granulomatose progressiva centro
*Anche se & decisivo escludere cause afternative di peggioramento per tuttii pazienti con sospetta progressione, ervizio s“m:,h della Toscan
& particolamente importante nei pazienti con peggioramento dei sintomi respiratori e/o declino della D, data la
pilt bassa specificita di queste variabili per le PPF rispetto alla FVC e alla TC del torace.

#ForumRisk9 6Xe0
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Discussione multidisciplinare (IMDD)

Patient suspected of having IPF

|

( Potential cause/associated condition )

No l Yes

( Chest HRCT pattern )—

l

l ‘ Yes

UIP or Indeterminate for UIP or
probable UIP* alternate diagnosis
l

No r Confirmation of specific
Ldiagnosis (including with HRCT)

MDD )

l
-

( MDD )

v Y
IPF ( Alternative diagnosis )

Figure 10. Diagncetic algorithm for idiopathic pulmonary fibrosis (IPF), developed using consensus by discussion. “Patients with a radiologic
pattern of probable usual interstitial pneumnonia (UIP) can receive a diagnosis of IPF after multidisciplinary discussion (MDD} without
confirmation by lung biopsy in the appropriate clinical setting (e.g., 60 yr old, male, smoker). BAL may be appropriate in some patients with &
probable UIP pattemn. "BAL may be performed before MDD in some patients evaluated in experienced centers. *Transbronchial lung cryobicy
(TBLC) may be preferred to surgical lung biopsy (SLB) in centers with appropriate expertise and/or in some patient populations, as describet
the text. A subseguent SLB may be justified in some patients with nondiagnostic findings on TBLC. Adapted from Reference 2. HRCT = high-
resolution computed tomography.

American Journal of Respiratory and Critical Care Medicine Volume 205 Number 9 | May 1 2(

N APO Fibrosi polmonare idiopatica [un aggiomamento] e
‘ Fibrosi polmonare progressiva negli aduli

V4

\ [/
[ CONSIDERAZIONI TERAPEUTICHE | MONITORAGGIO DELLA PROGRESSIONE
DI MALATTIA
FARMACOLOGICHE
+ Nintedanid Considerare i test di funzionalita respira-
+ Firfenidone toria eiltest del cammino in 6 minuti ogni
4-6mesio prima se clinicamente indicato
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Figura 11. Percorso schematico per la gestione clinica dei pazienti con fibrosi polmonare
idiopatica (IPF), sviluppato utilizzando il consenso mediante discussione. Le considera-
zioni terapeutiche dovrebbero includere terapie sia farmacologiche (nintedanib e pirfeni-

Un inquadramento
diagnostico
tempestivo &
fondamentale per
iniziare
precocemente una
terapia e avere
maggiori probabilita
di rallentare il
declino della
funzione polmonare e
incidere sulla
sopravvivenza del

paziente.
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"Il lavoro in rete tra specialisti non € solo
una scelta organizzativa, ma una
necessita per garantire diagnosi

tempestive, piani terapeuticl integrati e
migliorare la qualita di vita dei nostri
pazientl."
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GIM Firenze

AOU - Careggi: la Struttura Organizzativa Dipartimentale Pneumologia e Fisiopatologia toraco-polmonare gestisce
il Gruppo Multidisciplinare per le Malattie Polmonari Interstiziali (GIM) per la discussione dei casi clinici, per la
diagnosi e la cura del paziente che siriunisce ogni settimana anche in via telematica (piattaforma Zoom AOU -
Careggi)

Radiologi, Pneumologi, Broncologi, Anatomopatologi, Reumatologi, Immunologi, Medicina del Lavoro, Chirurghi
Toracici della AOUC e dell’Area Vasta Toscana Centro. Le conclusioni della discussione del caso vengono registrate
e utilizzate al fine di stabilire il corretto iter diagnostico-terapeutico

CRITICITA’: la discussione delle immagini TC € da tempo possibile solo spedendo il CD dell’esame o recapitando
di persona I’esame del paziente presso Careggi, con conseguente difficolta da parte dei medici dell’ASL a
partecipare alla discussione. Gli unici casi discutibili telematicamente sono quelli in cui il paziente abbia svolto
I’esame TC presso ’AOUC.

8§ | [Aienda
& |Yst
» Toscana
M centro

ervizio S:nliurlo della Toscan




7
[\
Forum Risk Management

o /// R Jement AREZZO FIERE E CONGRESS!

Dati statistici RT

-
N H ioni Cerca nel sito
=\, ' Rete Toscana Percorso del RTMR - Dati Informazioni _:]
S S 2% Regione Toscana 0 o . . e .
f - ‘ 9 Malattie Rare Paziente Statistici
—®

> Tu sei qui: Rete Toscana Malattie Rare » Dati statistici » Numero casi per malattia Ricerca scheda Malattia Rara

Numero casi per malattia

(Dati aggiornati al 07 Ottobre 2024)

A

Anno da Anno a

2023 2024

Codice esenzione Malattia Totale casi

RG0120 IPERTENSIONE POLMONARE FAMILIARE 1

RG0120 IPERTENSIONE POLMONARE ARTERIOSA IDIOPATICA 68

RHOO011 SARCOIDOSI (ESENZIONE DA RICONFERMARE DOPO | PRIMI 12 MESI, SOLO PER LE FORME PERSISTENTI) 861

RHO0020 EMOSIDEROSI POLMONARE IDIOPATICA 1

RHO0021 PROTEINOSI ALVEOLARE POLMONARE IDIOPATICA 2

RHG010 FIBROSI POLMONARE IDIOPATICA 638

RHGO10 MALATTIE INTERSTIZIALI POLMONARI PRIMITIVE 357

\ Azienda
RHGO11 ONDINE, SINDROME DI 2 USL
RN0950 KARTAGENER, SINDROME DI 167 Toscana
centro
> sy
RNG110 DISCINESIE CILIARI PRIMARIE (ESCLUSO: KARTAGENER, SINDROME DI codice RN0950) 83 ervizio Sanitario della Toscan

#ForumRisk19 0O X [ » [l www.forumriskmanagement.it
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B\, "4 o Rete Toscana Percorso del RTMR - Dati News Informazioni Cerca nel sito
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N . Paziente Statistici

> Tu sei qui: Rete Toscana Malattie Rare Ricerca scheda Malattia Rara

RG0120 IPERTENSIONE POLMONARE FAMILIARE )

RG0120 IPERTENSIONE POLMONARE ARTERIOSA IDIOPATICA )

RH0011 SARCOIDOSI 63

RH0020 EMOSIDEROSI POLMONARE IDIOPATICA )

RH0021 PROTEINOSI ALVEOLARE POLMONARE IDIOPATICA )

RHGO010 FIBROSI POLMONARE IDIOPATICA )

RHG010 MALATTIE INTERSTIZIALI POLMONARI PRIMITIVE 0

RHGO11 ONDINE, SINDROME DI ) Adend
i Toscana

RNO0950 KARTAGENER, SINDROME DI 0 centro

RNG110 DISCINESIE CILIARI PRIMARIE 0
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B\, "4 o Rete Toscana Percorso del RTMR - Dati News Informazioni Cerca nel sito
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> Tu sei qui: Rete Toscana Malattie Rare Ricerca scheda Malattia Rara

SOC/SOS Aziendale di riferimento Ruolo Numero casi

Dermatologia Prato - Pistoia CONTROLLO 1

Dermatologia Firenze CONTROLLO 2

Nefrologia Santa Maria Annunziata CONTROLLO 1

Allergologia e immunologia clinica CONTROLLO 1

Fisiopatologia respiratoria Firenze CONTROLLO 39

Pneumologia Prato CONTROLLO 11 e
= |usL

Reumatologia Prato CONTROLLO 6 | Toscana

Reumatologia Firenze CONTROLLO 2
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Tempi di Attesa e Catchment Index e Televisita
Visita Pneumologica AUSLTC

Trend Televisita- confronto gennaio-ottobre 2023 vs 24

Trend Catchment Index Visita Pneumologia 140 -
AUSL TC maggio-ottobre 2024 190 +—u
80,0%
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70,0% '—’—*’/’/\&%—' 65,5%
60,0% 63,7%
e 59,7%
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30,0%
20,0%
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0,0% 2023 w2024
MAGGIO GIUGNO LUGLIO AGOSTO SETTEMBRE OTTOBRE

TEMPI DI ATTESA TEMPI DI ATTESA

PRESTAZIONE OTTOBRE 2024
GENNAIO-OTTOBRE 2023 GENNAIO-OTTOBRE 2024

VISITA PNEUMOLOGICA 75.4% 80.8% 88.1%

#ForumRisk19 | PG » Y wxciorumricknansoement
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Alcuni casi piu complessi vengono esposti durante incontri
periodici che riuniscono 1 principall centrl universitarl dedicati
alle malattie rare.

PNEUMOPATIE INTERSTIZIALI
E MALATTIE RARE:
LA DISCUSSIONE

MULTIDISCIPLINARE

GIM TOSCANA

SIENA FIRENZIE PISA

INCONTRI REGIONALI PER LA DISCUSSIONE DEI

SIENA 21 MARZO 2024

AULA DIDATTICA
UOC DIAGNOSTICA PER IMMAGINI

L’approccito l!:ultic::_sciplinare AOU Siena

SeiFalG ot AisgAESiics PISA 6 GIUGNO 2024

delle Pneu patie H

|;e?si€;?:|?3§?ﬁ;i e delle AQL Fisana -

Malattie Rare Polmonari, la 1‘ Azienda
idi i 4 USL

B FIRENZE 9 OTTOBRE 2024 L RO ]

a terapie sperimentali SALA MULTIDISCIPLINARE H PIANO PAD.8b 7Y centro

promettenti e innovative e N lc 3 AU LA 1 1 P IANO TERRE N ervizio Sanitario della Toscan

una corretta e tempestiva === 2R
presa in carico globale AOU Careggi
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Associazioni di pazienti

PROFONDI RESPIRI ONLUS
contatti: cell 327 230547; email info@profondirespirionlus.org
Sito internet: www.prodondirespirionlus.org

UN SOFFIO DI SPERANZA. IL SOGNO DI EMANUELA ONLUS

contatti: cell 335 6365602; email ilsognodiemanuela@gmail.com; PEC
unsoffiodisperanza@pec.it

Sito internet: http://www.unsoffiodisperanza.it/

Pagina facebook: https://www.facebook.com/unsoffiodisperanza.onlus/

MARIO CRIVARO ONLUS -Associazione Pazienti Fibrosi Polmonari
Sito internet: http://www.mariocrivaroonlus.it/
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"Il team multidisciplinare non €
semplicemente una somma di
professionisti, ma una sinergia di
esperienze che trasforma la cura delle
malattie fibrosanti del polmone,
rafforzando la rete e offrendo una
speranza concreta per il futuro."

GRAZIE PER LATTENZIONE  [G4E3




	Slide 1
	Slide 2: Malattie interstiziali del polmone
	Slide 3
	Slide 4: Definizione e classificazione delle malattie interstiziali del polmone
	Slide 5
	Slide 6
	Slide 7: Fibrosi polmonare progressiva Necessario inquadramento multidisciplinare
	Slide 8: Discussione multidisciplinare (MDD)
	Slide 9
	Slide 10: GIM Firenze
	Slide 11: Dati statistici RT
	Slide 12
	Slide 13
	Slide 14
	Slide 15
	Slide 16
	Slide 17

