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Un ghid pentru a trai cu fibroza pulmonara




CE ESTE
FIBROZA
PULMONARA?

Fibroza pulmonara (FP) este o boala
progresiva si incurabila care afecteaza
tesutul fragil al plamanilor. Aceasta are ca
rezultat cicatrizarea plamanilor si duce la
un declin al functiei pulmonare si la o lipsa
de aer din ce Tn ce mai mare. FP poate

fi de cauza cunoscuta sau de origine
necunoscuta,

cum ar fi fibroza pulmonara idiopatica
(FPI). FP apare de obicei la persoanele
care au peste 45 de ani, iar varsta medie
a pacientilor este de 65 de ani.

Aproximativ 400.000 de persoane din
Europa sufera de fibroza pulmonara,
iar aproximativ 100.000 de pacienti mor
in fiecare an din cauza acestei boli.

Fibroza pulmonara este ireversibila,
iar tratamentul nu poate decét sa
incetineasca progresia bolii. In medie,
pacientii cu fibroza pulmonara mor in
termen de 3-7 ani de la diagnosticare.
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Tipuri comune de fibroza pulmonara

» Fibroza pulmonara idiopatica (FPI)

* Pneumonie interstitiala nespecifica
(NSIP)

* Pneumonita de hipersensibilitate
cronica

» PID* asociata artritei reumatoide

» PID asociata sclerodermiei

» Sarcoidoza fibrotica

* PID neclasificabila

CUM SE INTAMPLA FP?

In FP, deteriorarea celulelor care
captusesc sacii de aer, sau “alveolele”,
din plaméani duce la formarea de tesut
cicatricial, care ingreuneaza trecerea
oxigenului catre fluxul sanguin. Ca
urmare, este posibil ca creierul, inima
si alte organe vitale sa nu primeasca
cantitatea de oxigen de care au nevoie
pentru a functiona corect. Cantitatea de
tesut cicatricial creste de obicei in timp,
desi viteza cu care acesta progreseaza
variaza.

*PID: pneumopatie interstitiald difuza, care cauzeaza
cicatrizarea pldmanilor



CARE SUNT SIMPTOMELE?

Simptomele FP se dezvolta in timp si pot
varia de la o persoana la alta.

in momentul diagnosticarii, cele mai
frecvente simptome ale FP sunt
dificultati de respiratie, tuse uscata
persistenta si oboseala. in timp, tusea
devine adesea productiva, iar in etapele
ulterioare ale bolii, apar si alti factori,
cum ar fi pierderea poftei de mancare,
dureri articulare si musculare si
pierderea treptata si inexplicabila in
greutate.

Aproximativ jumatate dintre persoanele
cu FP pot prezenta, de asemenea,
degete hipocratice (largirea si rotunjirea
varfurilor degetelor de la maini sau de la
picioare).

Atunci cand cineva foloseste un
stetoscop pentru a asculta plamanii unei
persoane cu PF, poate auzi crepitatii

in plamani asemanatoare cu cele

din “velcro”. Acestea sunt sunete de
“deschidere” care sunt produse de caile
respiratorii mici in inspir si pot fi auzite in
ambii plamani.

CUM SE DIAGNOSTICHEAZA
FP?

Daca se suspecteaza ca aveti

FP, sunt necesare mai multe
investigatii, incepand cu o
tomografie computerizata a
plamanilor, dar si teste functionale
ventilatorii, lavaj bronhoalveolar,
analize de sange sau o biopsie.

Diagnosticul intarziat al FP este
frecvent si poate aparea in toate
stadiile. Tn medie, este nevoie de 7-8
luni pentru ca un pacient sa primeasca
un diagnostic, iar la 40% dintre
pacienti este nevoie de peste un an.
Acest lucru se poate datora faptului

ca simptomele FP sunt asemanatoare
cu cele ale altor boli pulmonare sau
cardiace mai frecvente.

Pacientii pot intarzia sa se adreseze
medicului de familie odata ce prezinta
simptome. Este posibil ca medicii

de familie sa nu indrume pacientii
catre specialisti pneumologi suficient
de repede si pot exista intarzieri in
asteptare.

pentru o programare la spital si
efectuarea testelor necesare pentru
a obtine un diagnostic corect.

in plus, 37% dintre pacienti sunt
diagnosticati gresit cel putin o data.
Daca nu va simtiti confortabil cu
medicul dumneavoastra sau nu va
simtiti tratat in cel mai bun mod
posibil, ati putea dori sa obtineti
o a doua opinie.
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CARE SUNT FACTORII
DE RISC?

Nu stim cu exactitate care sunt cauzele
care duc la dezvoltarea FP. Cu toate
acestea, exista mai multe lucruri

care cresc riscul unei persoane de a
dezvolta PF.

Acestea includ:

Fumatul de
tigarete

Expuneri 5
o0o de mediu si CE ESTE O ECHIPA
(o) ocupationale MULTIDISCIPLINARA?
precum poluarea
aerului Echipele multidisciplinare (MDT) sunt

alcatuite din persoane specializate

miﬁgsgf;ni in diferite competente medicale.
(infectie virala Diagnosticul FP este multidisciplinar,
Cro'nicé) ceea ce inseamna ca se bazeaza

pe clinicieni, radiologi si patologi
experimentati pentru a diagnostica
FP. Prin urmare, acestia trebuie sa

Boala de reflux lucreze Tmpreund pentru a confirma
Q gastro-esofagian

(GERD) dlagnostlcul si pentru ava oferi cel
mai bun tratament posibil.

Istoricul familial i

variantele genetice La nivel international, s-a dovedit

ca aceasta abordare imbunatateste
acuratetea diagnosticului.
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CENTRE DE EXPERTIZA
2 ) PENTRU PNEUMOPATII
INTERSTITIALE DIFUZE SI FP

Centrele de expertiza
(CE) sunt centre cu experienta

in managementul si ingrijirea pacientilor
cu boli rare. Centrele de expertiza pentru PID/
FP sunt specializate in bolile interstitiale pulmonare.
Scopul lor este de a oferi pacientilor cu PID/FP (printre altele)
cele mai inalte standarde de ingrijire si de a oferi un diagnostic
in timp util, tratamente adecvate si urmarire. De asemenea, acestia
contribuie la cercetare si colaboreaza cu diferite parti interesate, inclusiv
cu organizatiile de pacienti.

Mai mult, Comisia Europeana a organizat retele europene de referinta
(ERN), care au ca scop abordarea bolilor si afectiunilor complexe sau rare
care necesita tratament si resurse foarte specializate. Acestea reunesc mai
multe CE si ofera avize de specialitate, consiliere si trimitere pentru ingrijire
transfrontaliera, atunci cand este cazul.

fn martie 2017 a fost lansat un ERN privind bolile respiratorii, inclusiv
PID fibrozante: ERN-LUNG. ERN-LUNG (gasiti mai multe informatii
aici) este alcatuita din mai multe organizatii europene, centre de
expertiza (a se vedea aici), dar nu toate. Va recomandam
cu tarie sa va adresati autoritatilor locale, grupului de
pacienti sau medicului de familie in legatura cu
cel mai apropiat centru recunoscut la
nivel national.
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https://ern-lung.eu/
https://www.orpha.net/consor/cgi-bin/Clinics_Search_Simple.php?lng=EN&LnkId=7029&Typ=Pat&CnsGen=n&fdp=y&from=rightMenu

CUM VA

EVOLUA
BOALA?

Progresia FP variaza de la persoana Unii pacienti se pot confrunta cu o

la persoana si este imposibil de a agravare acuta imprevizibila (brusca

prezice cu exactitate cat de repede va si pe termen scurt) a bolii lor, numita

progresa FP pentru dumneavoastra. exacerbare acuta, care se poate
intdmpla in orice moment. Un astfel de

Majoritatea persoanelor cu FP se eveniment poate fi fatal sau poate I&sa

confrunta cu o inrautatire lenta, dar o persoan cu FP cu boala substantial

constanta a bolii lor. Daca aveti FP care agravata. Adesea, o persoana nu este
progreseaza lent, puteti avea simptome diagnosticata cu FP pana la prima

mult timp inainte de a fi diagnosticat $i  exacerbare acuta. Principalul factor de
atunci boala dumneavoastra ar putea risc pentru exacerbarea acuta a FP este
progresa in continuare relativ lent. boala avansati.

Pericolul unei exacerbari acute face ca monitorizarea regulata de catre
medicul dumneavoastra sa fie esentiala pentru a putea urmari evolutia
bolii si pentru a vedea cum raspundeti la tratament.

ALTE AFECTIUNI PE CARE LE POT AVEA
PACIENTII CU FP (COMORBIDITATI)

FP poate fi o afectiune debilitanta, deoarece, pe langa
efectele adverse ale FP, multi pacienti cu FP au si alte
afectiuni asociate, asa-numitele comorbiditati.

Acestea pot avea un efect negativ asupra calitatii vietii
dumneavoastra si asupra prognosticului. Acesta este
motivul pentru care medicii trebuie sa identifice si sa
trateze orice comorbiditati pe care le puteti dezvolta.
Aceste afectiuni pot afecta plamanii (comorbiditati
pulmonare) sau alte parti ale corpului dumneavoastra
(comorbiditati nepulmonare).

Puteti gasi definitiile comorbiditatilor



https://erj.ersjournals.com/content/46/4/1113

CE TRATAMENTE

SUNT
DISPONIBILE?

Pentru a va gestiona PF, se recomanda
atat tratamente farmacologice (pe baza
de medicamente), cat si tratamente
non-farmacologice. De asemenea, ar
trebui sa va supuneti unor controale si
examinari medicale regulate. De indata
ce sunteti diagnosticat cu FP, ar trebui
sa vi se ofere sprijin psihologic.

Poate doriti sa luati legatura cu grupurile
de pacienti, care va pot sprijini in toate
etapele bolii. Dacé aveti reactii adverse, de
exemplu diaree sau pierdere in greutate,
adresati-va medicului dumneavoastra sau
asistentei medicale specializate.

A TRATAMENTE
FARMACOLOGICE

Deciziile privind tratamentele farmacologice
depind de diagnostic si de evolutia bolii.
Medicamentele antifibrotice (Pirfenidona

sau Nintedanib) sunt recomandate pentru
fibroza pulmonara. Acestea ajuta la
prevenirea cicatrizarii tesuturilor si s-a
demonstrat ca incetinesc progresia bolii in
timp si pot creste speranta de viata.

Pentru unii pacienti cu FP, imunomodularea
(substante care afecteaza functionarea
sistemului imunitar) este, in general,
recomandaté& ca tratament initial. In cazul
in care boala continua sa progreseze,

se poate lua in considerare un tratament
antifibrotic, cum ar fi Nintedanib.

STUDII CLINICE

Un studiu clinic este un studiu
care testeaza eficacitatea
si siguranta unei noi terapii
pe oameni. Au existat mai
multe studii clinice privind
tratamentele concepute pentru
a trata FP - ar trebui sa verificati
cu medicul dumneavoastra
daca exista vreun studiu in curs
de desfasurare la care ati putea
lua parte.

Puteti gasi, de asemenea,
informatii mai ample
despre studiilclinice in curs
de desfasurare utilizand

(la nivel

mondial), EU-PFF
sau Registrul UE
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https://clinicaltrials.gov/
https://trials.eu-ipff.org/
https://www.clinicaltrialsregister.eu/

B TRATAMENTE NON-FARMACOLOGICE

in timp ce un transplant de plamani este singura metoda de vindecare pentru
o persoana cu FP, exista mai multe tratamente non-farmacologice care pot
contribui la imbunatatirea calitatii vietii dumneavoastra.

Include diferite activitati de ameliorare
a simptomelor FP si de imbunatatire

a calitatii generale a vietii, cum ar fi
exercitiile fizice, consilierea nutritionala,
strategii de respiratie. Educatia si
reabilitarea pulmonara pot fi deosebit
de eficiente in ameliorarea simptomelor,
in cresterea gradului in care puteti face
exercitii fizice si in reducerea perioadei
in care este posibil sa trebuiasca sa
ramaneti in spital.

Deoarece FP face ca oxigenul din
plamani sa fie mai putin capabil sa se
ajunga in fluxul sanguin si in tot corpul,
puteti suferi de niveluri anormal de
scazute de oxigen in sange si de lipsa
de aer. Va puteti confrunta cu acest lucru
in timp ce faceti un efort, va odihniti sau
dormiti. Prin urmare, este posibil sa

primiti oxigen suplimentar printr-un
concentrator de oxigen (un mic aparat
electric), sisteme fixe si portabile de
oxigen gazos sau lichid (conectate prin
masti de fata sau tuburi nazale).

30%

din transplanturile de
plamani sunt efectuate

pe pacienti cu PID
fibrozant

Traind cu fibroza pulmonara

Transplantul de plaméani este singura
procedura de interventie chirurgicala care
poate intoarce progresia FP, imbunatatind
calitatea vietii si speranta de viata.
Aproximativ 30% dintre transplanturile
pulmonare din intreaga lume sunt
efectuate la pacienti cu FP. Din nefericire,
mai putin de 5% din toti pacientii cu FP

se califica pentru un transplant pulmonar,
deoarece criteriile de selectie ca si
candidat viabil la transplant sunt destul de
stricte. Acestea iau in considerare o serie
de factori, cum ar fi varsta pacientului,
starea generala de sanatate, gravitatea si
evolutia FP. Le puteti gasi



https://pulmonaryfibrosisnews.com/pulmonary-fibrosis-lung-transplant

Ingrijirea paliativa este o abordare
imbunatati calitatea vietii pacientilor pe
tot parcursul bolii lor. Aceasta are ca
scop sa va ofere o usurare atat a durerii
fizice,

precum si a stresului si problemelor
mai largi asociate cu afectiunea
dumneavoastra.

Pentru pacientii cu FP, aspectele cheie

secundare ale medicamentelor si a
simptomelor precum tusea si lipsa de aer,
sprijin psihologic, reabilitare pulmonara si
ingrijire la sfarsitul vietii.

ingrijirea paliativa poate implica
activitati fizice, mentale, sociale sau
spirituale - in functie de nevoile si
preferintele dumneavoastra.

Capacitatea de a va gestiona tusea
joaca un rol important in gestionarea
FP, deoarece tusea va poate face sa va
simtiti izolat si jenat daca nu o puteti
controla.

Este foarte important sa invatati cum sa
reduceti, sa faceti fata si sa gestionati
lipsa de respiratie, deoarece aceasta
poate face o

mare diferenta in ceea ce priveste
calitatea vietii dumneavoastra. Emotiile
va pot afecta respiratia, iar anxietatea
legata de lipsa de aer va poate inrautati
si mai mult respiratia. Relaxarea poate
ajuta la reducerea lipsei de aer si este
utila pentru ameliorarea anxietatii.

Puteti gasi mai multe sfaturi despre
cum sa gestionati lipsa de aer.
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https://www.actionpf.org/information-support/managing-a-cough
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CE SA M
INTREB
MEDICUL

Poatg fi dificil s?g,ti’gi ce sa Tntrebg’;i ) Cel mai bine de
medicul Qe famllle, as!stenta medlcala intrebat

sau specialistul. Este important sa va

ganditi la intrebarile pe care ati dori s& British Lung Foundation
le puneti pe masura ce consultati diferiti a alcatuit

profesionisti din domeniul sanatatii pe de intrebari pe care
parcursul diagnosticului si tratamentului. pacientii le pot pune

in diferite momente pe
parcursul diagnosticului

Traind cu fibroza pulmonar si tratamentului.


https://www.blf.org.uk/support-for-you/pulmonary-fibrosis/questions-to-ask

CUM POT SA

AM GRIJA DE
MINE?

Este esential sa va ocupati singur de unele parti ale acestei afectiuni
complexe. Acest lucru va permite sa va controlati ingrijirea, sa va stabiliti
obiective realiste si sa va pregatiti pentru viitor.

® Renuntati la fumat

g Sau evitati expunerea la fumatul pasiv, astfel incat sa

\ puteti creste nivelul de oxigen din sange, sa va reduceti
tensiunea arteriala si ritmul cardiac si s& va reduceti riscul
de cancer si boli de inima.

® Ramaneti activi

Daca faceti exercitii fizice regulate si moderate, nu numai
ca va ajuta sa va mentineti o greutate sanatoasa, dar

va intareste si muschii si va mentine corpul eficient in
functiune. Aceasta poate include exercitii ghidate de un
fizioterapeut, dar si exercitii independente.

® Mancati sanatos

O dieta echilibrata si nutritiva va poate ajuta sa va
mentineti cat mai sanatosi cu putinta. Aceasta poate
include fructe, legume, cereale integrale, carne slaba sau
produse lactate cu continut scazut de grasimi si ar trebui
sa aiba un continut scazut de grasimi saturate, sodiu
(sare) si zahar.

® Adaptati-va casa

Adaptati-va locuinta pentru a oferi siguranta si pentru

a permite o viatd autonoma, de exemplu prin instalarea
unui ascensor pentru scari, a unor balustrade sau a unei
bai adaptate. Serviciul national de sanatate, companiile
de asigurari de sanatate sau agentiile locale va pot oferi
subventii si asistenta.

\&
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P4 e Odihniti-va din belsug

Y 4 Somnul este esential pentru stimularea sistemului imunitar si
pentru imbunatatirea starii generale de bine.

® Ramaneti la zi cu vaccinarea

De asemenea, trebuie sa evitati expunerea la infectii,
deoarece acestea pot agrava FP. Puteti face acest lucru
spalandu-va pe maini, evitdnd aglomeratiile mari si transportul
public si fiind la zi cu vaccinurile impotriva gripei, pneumoniei
si Covid-19.

o Evitati stresul

Daca sunteti relaxat din punct de vedere fizic si emotional,
acest lucru va poate ajuta sa evitati consumul excesiv de
oxigen. Tehnicile de relaxare va pot invata, de asemenea, sa
gestionati panica ce poate aparea odata cu lipsa de aer.

® Relaxare si constientizare

Exista diferite tehnici de relaxare care va pot ajuta sa faceti
fata provocarilor emotionale si psihologice care pot aparea
odata cu un diagnostic de FP. Starea de bine mentala va poate
ajuta sa gestionati provocarile fizice si de stil de viata pe care
le presupune traiul cu FP si pentru a va calma atunci cand
sunteti nelinistit, descurajat, speriat sau suferind.

® Yoga si activitati similare

Yoga este benefica pentru pacientii cu FP, deoarece poate
stimula plamanii prin respiratie concentratd. De asemenea,
ajuta la antrenarea diafragmei (muschiul care actioneaza
plamanul). Exercitiile de respiratie de baza pot imbunatati
functia pulmonara si pot usura problemele de respiratie.

I
Puteti gasi mai
Trebuie sa colaborati indeaproape cu multe informatii
echipa de ingrijire pentru a va asuma despre cum s3 ai
un rol activ si pozitiv in procesul de mai multa grija de
tratament si in rezultatele acestuia. tine si sa traiesti
cu FP
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https://www.actionpf.org/information-and-support/living-with-pulmonary-fibrosis

SUPORTUL
PSIHOLOGIC




LUATI LEGATURA CU O ORGANIZATIE
DE PACIENTI SI ALATURATI-VA UNUI

GRUP DE SPRIJIN PENTRU PACIENTI

Inscrierea intr-un grup de sprijin local
poate fi utila pentru dumneavoastra,
deoarece puteti intalni alti pacienti cu
FP, partenerii si ingrijitorii lor si puteti
discuta si impartasi cu ei experientele
dumneavoastra. Sprijinul din partea

familiei si a prietenilor este esential, dar
apropierea de alti pacienti care trec
prin aceeasi experienta

poate fi deosebit de -

EUIPFESS

covID - 19 and Pulmonary

About Pulmonary Fibrosis

benefica. Multe grupuri

de sprijin sunt organizate in cadrul
spitalelor sau in comunitatea locala -
medicul dumneavoastra sau asistenta
respiratorie ar trebui sa va poata oferi
mai multe informatii.

Traind cu fibroza pulmonara

De asemenea,
puteti lua legatura
cu pacientii din tara
dumneavoastra prin
intermediul organizatiilor
numerate pe

Aflarea cat mai multor informatii
despre FP va poate ajuta sa va
simtiti mai stapéan pe situatie.
Organizatiile de pacienti sunt

un bun punct de plecare,
deoarece ofera informatii
dedicate persoanelor care
traiesc cu FP, precum si
sprijin reciproc.



https://www.eu-ipff.org/who-we-are

SFATURI GENERALE

PENTRU
INGRIJITORI

ingrijirea unei persoane cu FP este o sarcina dificila si solicitanta, atat emotional,
cét si fizic. Daca ingrijiti o persoana care sufera de FP, anuntati medicul de
familie, pentru ca acesta sa va poata consilia cu privire la propria sénatate si sa
va indrume cétre un sprijin specializat, daca aveti nevoie. De multe ori, exista
grupuri nationale de sprijin pentru ingrijitori.

Nu uitati sa aveti grija de Exista multe organizatii de sprijin pentru
dumneavoastra, deoarece viata de zi ingrijitori care va pot ajuta sa treceti prin
cu zi a unui ingrijitor poate fi dificila. Nu aceasta experienta. In unele tari din

va fie teama sa le cereti medicilor si UE, persoanele care ingrijesc un bolnav
asistentelor care va ingrijesc ruda sau pot beneficia de asistenta financiara
prietenul cu FP sfaturi specifice despre sau de prestatii Tn natura - medicul

cum sa fi ajutati cel mai bine. dumneavoastra va va putea oferi mai

multe informatii.
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https://www.actionpf.org/information-and-support/carer-family-friends

CONTACT:

EU-PFF AISBL
Abstratt 127

3090 Overijse, Belgium
secretariat@eu-pff.org
www.eu-pff.org
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