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SUMARUL RECOMANDARILOR

Diagnosticul pneumonitelor interstitiale idiopatice este efectuat prin:

- excluderea cauzelor cunoscute de PID (expunerile domiciliare sau profesionale, colagenozele si
vasculitele (inclusiv prin serologie) si toxicitatea medicamentoasi);

- evaluarea pattern-urilor imagistice apreciate la HRCT pulmonara in corelatie cu pattern- urile
morfologice, atunci cand este efectuata biopsia pulmonara (descrise pentru fiecare varianta de PII in
C.2.3.3);

- abordarea complexd prin discutii interdisciplinare (DID) intre pneumologi, radiologi si
anatomopatologi experimentati in diagnosticul PID, este actualmente considerata standardul de aur
indiagnosticul P11. Atunci cand DID nu sunt accesibile sau fezabile in clinicile locale, vor fi incurajate
DID in centre republicane.

Procedurile de diagnostic obligatorii in PIl: Examenul radiologic al cutiei toracice in 2 incidente;

HRCT pulmonara; Pulsoximetria; Teste functionale respiratorii: spirometrie, bodypletismografie,

DLCO, 6MWT; Laborator: hemoleucograma, sumarul urinei, proteina C reactiva, ureea, Creatinina;

Electrocardiograma; Analiza generalda a sputei; Analiza sputei la BAAR; Bronhoscopia cu LBA si

biopsie transbrongica. Examinarea LBA atat pentru profilul celular dominant, cat si pentru examenul

bacteriologic.

Investigatii recomandate: Gazometria sangelui arterial, EcoCG, Biopsia pulmonara chirurgicala,

Laborator: LDH, calciul seric/urina 24 ore, ALT, AST, fosfataza alcalind; Analizele serologice pentru

depistarea bolilor autoimune: anticorpii antinucleari (ANA), factorul reumatoid (FR) si anti-peptidele

citrulinate ciclic (anti-CCP); anti-scleroderma (anti-SCL-70) precum si LE celule, anti-ADN;
precipitinele specifice (pentru anumiti antigeni in functie de expunerile evidentiate prin anamneza: ex.:

IgG Anti-Aspergillus fumigatus in caz de expunere la mucegai).

Stabilirea diagnosticului de PII poate fi efectuat in baza criteriilor clinice, de laborator si radiografice,

care in anumite conditii pot Inldtura necesitatea biopsiei pulmonare chirurgicale.

Biopsia transbronsica este utila n excluderea infectiilor, neoplasmelor si n diagnosticul sarcoidozei -

nivel de evidenta C, grad de recomandare clasa Ila

Biopsia pulmonara trebuie practicata atunci cand clinic se suspecta un alt proces, sau daca datele CT

sunt atipice pentru UIP.

Pentru pacientii depistati cu PID de cauza aparent necunoscutd, care sunt clinic suspectati de FPI si

care au un pattern la HRCT de “UIP probabil”, ,nedeterminat pentru UIP” sau ,,diagnostic de

alternativa” este recomandata biopsia pulmonara — nivel de evidenta C, grad de recomandare clasa

Ila.

La pacientii depistati cu PID de cauza aparent necunoscuta, care sunt clinic suspectati de FPI si care

au un pattern la HRCT de ,,UIP” NU este recomandata biopsia pulmonara - nivel de evidenta C, grad

de recomandare clasa IlI.

Tratamentul farmacologic la pacientii diagnosticati cu FPI va fi initiat cat mai precoce posibil, la

personalele eligibile si in lipsa contraindicatiilor.

Tratamentul farmacologic pentru FPI consta in administrarea Pirfenidonei sau Nintedanib-ului. Clasa

de recomandare lla, nivel de evidenta B.

Indiferent de tipul de PII, pacientilor la care SaO2 in repaus este <88% le este recomandata terapia de

lungd durata cu oxigen (cel putin 15 ore in zi). Clasa de recomandare I, nivel de evidenta C

Corticosteroizii pe termen scurt sunt tratamentul potrivit pentru exacerbarile acute de FPI. Clasa de

recomandare lla, nivel de evidenta C.

Pacientii care se prezinta cu sindrom obstructiv ar putea beneficia de tratament cu bronhodilatatoare.

La pacientii cu Pll altele decat FPI, la care simptomele persista, corticoterapia in doze mici

(prednisolon 5-10 mg/zi) poate fi benefica.




ABREVIERILE FOLOSITE TN DOCUMENT

AIP pneumonita interstifiald acuta

ANA anticorpi antinucleari

BAAR bacil alcoolo-acidorezistent

BPC biopsie pulmonara chirurgicala

BPCO bronhopneumopatie cronica obstructiva

CS glucocorticosteroizi

CSlI glucocorticosteroizi inhalatori

DLCO capacitatea de difuziune a gazelor (a oxidului de carbon)
DAD leziune alveolara difuza

DIP pneumontita interstitiald descuamativa

DID discutii interdisciplinare

HRCT tomografie computerizata cu cupe fine (High Resolution Computed Tomography)
COP pneumonita organizanta criptogenica

CVF capacitatea vitala fortata

FBS fibrobronhoscopia

FPI fibroza pulmonara idiopatica

LBA lavaj bronhoalveolar

LDH lactat dehidrogenaza

LIP pneumontita interstitiald limfocitara

EcoCG ecocardiografie

FCC frecventa contractiilor cardiace

FR frecventa respiratiei

ICA insuficientd cardiacd acuta

IR insuficienta respiratorie

IRA insuficienta respiratorie acuta

NSIP pneumonita interstitiala nespecifica

PaCO./ PaO; presiune partiald a bioxidului de carbon/oxigenului Tn sangele arterial
PCR proteina C reactiva

PEF debit expirator de varf (peak expiratory flow)

PID pneumopatii interstitiale difuze

Pl pneumonite interstitiale idiopatice

PH pneumonita prin hipersensibilizare

RB-ILD pneumonita interstitiald asociata bronsiolitei respiratorii
Sa0; saturatie cu oxigen a sangelui arterial sistemic

SATI sectia anestezie si terapie intensiva

SDRA sindromul de detresa respiratorie acuta la adult

TEAP trombembolismul arterelor pulmonare

VEMS/ FEV1 volum expirator maxim in prima secunda/ forced expiratory volume in 1 sec
VATS toracoscopie videoasistata

UlIP pneumonita interstitiald comuna (usual interstitial pneumonia)
6MWT testul de mers de 6 minute (6 Minute Walk Test)




PREFATA

Acest protocol a fost elaborat de grupul de lucru al Ministerului Sanatatii, Muncii si Protectiei

Sociale al Republicii Moldova (MS RM), constituit din specialistii Departamentului Medicina
Interna, Disciplina de Pneumologie si Alergologie a Universitatii de Stat de Medicina §i Farmacie
,Nicolae Testemitanu”. Protocolul national este elaborat n conformitate cu ghidurile internationale
actuale privind pneumonitele interstitiale idiopatice la persoanele adulte si va servi drept baza pentru
elaborarea protocoalelor institutionale (extras din protocolul national aferent pentru institutia data,
fara modificari de structura, pagina, capitole, tabelele, figuri, casete etc.), in functie de posibilitatile
reale ale fiecdarei institutii in anul curent. La recomandarea MSMPS, pentru monitorizarea
protocoalelor institutionale pot fi folosite formulare suplimentare, care nu sunt incluse in protocolul
clinic national.

A. PARTEA INTRODUCTIVA

A.1 Diagnosticul: Pneumonita interstitiala idiopatica.

Exemple de diagnostice clinice:
Pneumonita interstitiala idiopatica. Fibroza pulmonara idiopaticd evolutie progresiva. IR 11.
Pneumonita interstitiald idiopaticd. Fibroza pulmonard idiopaticd exacerbare. IRA
(20.10.2012).
Pneumonita interstitiala idiopaticad. Pneumonita interstitiald nespecifica forma fibrotica. IR II.
Pneumonita interstitiald idiopatica. Pneumonita organizantd criptogenica.
Pneumonita interstitiala idiopaticd. Pneumonitd interstitiald limfocitara. IR |.
Pneumonita interstitiala idiopaticd. Pneumonita interstitiald descuamativa. IR 1.

1.
2.

o oA~ w

A.2 Codul bolii (CIM 10): E84.0

A.3 Utilizatorii:

prestatorii serviciilor de asistentd medical primara;

prestatorii serviciilor de asistenta medical specializata de ambulator (ftiziopneumologi);
sectiile de boli interne ale spitalelor raionale, municipale si republicane (medici internisti);
sectiile de imagistica ale spitalelor municipale si republicane (medici imagisti);

sectiile morfopatologie ale spitalelor municipale si republicane (medici morfopatologi);
sectiile de pneumologie ale spitalelor municipale si republicane (ftiziopneumologi).

A.4 Scopurile protocolului

1.
2.

3.

A spori proportia pacientilor cu pneumopatii interstitiale difuze diagnosticati precoce.

A spori calitatea examinarii clinice si a celei paraclinice a pacientilor cu pneumonite
interstitiale idiopatice.

A spori numarul de pacienti la care se asigura diagnosticul si tratamentul adecvat al bolii Tn
conditii de ambulatoriu.

A.5 Data elaborarii protocolului: 2013

A.6 Data actualizarii: 2020, Data urmatoarei actualizari:2025



A.7 Listele si informatiile de contact ale autorilor si ale persoanelor care s-au implicat
n elaborarea protocolului:

Numele Functia
\ictor Botnaru d.h.s.m., profesor universitar, sef Disciplind Pneumologie si
Alergologie, USMF ,Nicolae Testemitanu”
Oxana Munteanu d.s.m., conferentiar universitar, Disciplina de Pneumologie si
Alergologie, USMF , Nicolae Testemitanu”
Diana Calaras d.s.m., conferentiar universitar, Disciplina de Pneumologie si

alergologie, USMF , Nicolae Testemitanu”

Protocolul a fost discutat aprobat si contrasemnat:

Denumirea institutiei Persoana responsabila, semnatura
Seminarul de profil Boli interne (pulmonologie). Victor Botnaru
Ftiziopneumologie Alergologie

Deparatamentul medicoina internd. Disciplina pneumologie Victor Botnaru

si alergologie, USMF ,Nicolae Testemitanu”

IAgentia Medicamentului si Dispozitivelor Medicale Zinaida Bezverhni

Consiliul de experti al MSMPS RM Aurel Grosu

Compania Nationala de Asigurari in Medicina lurie Osoianu

A. 8 Definitiile folosite in document

Pneumopatii interstigiale difuze - grup mare si eterogen de afectiuni, caracterizate prin ingrosarea
difuza a peretilor alveolari ce se datoreaza infiltratiei celulare, fibrozei si/sau dezorganizarii
arhitectonicii parenchimului pulmonar.

Pneumonitele interstitiale idiopatice (subgrupul pneumopatiilor interstitiale difuze) sunt definite
ca un grup eterogen de afectiuni cu etiologie necunoscuta, caracterizate prin afectarea difuza a
interstitiului pulmonar exprimata printr-un un grad variat de inflamatie si fibroza.

Fibroza pulmonarda idiopaticd este definitd ca o forma specificd de pneumonitd interstitiala
fibrozanta cronica de cauza necunoscuta, ce apare la adulti, limitata la plamani si asociata cu aspectul
histopatologic si/sau radiologic de pneumonita interstitiala obisnuita (usual interstitial pneumonia -
UlIP).

Pneumonita organizantd morfologic este definitd prin prezenta in spatiile aeriene distale a
mugurilor din tesut de granulatie, ce apar predominant in interiorul spatiilor alveolare, dar destul de
frecvent sunt prezente si in lumenul bronhiolelor (bronsiolita obliteranta).

Sindromul radiologic de condensare pulmonara - atenuare sporitd omogena a tesutului pulmonar
(opacitate) ce nu face posibild vizualizarea vaselor subiacente, aparuta ca rezultat al afectarii spatiilor
aeriene distale de bronhiola lobulard prin dislocuirea aerului alveolar de catre lichid, celule sau o
substanta amorfa.

Sindromul radiologic interstitial reprezintd un ansamblu de semne radiologice ce indicd o
afectare a tesutului interstifial pulmonar, exprimatd radiologic prin opacitati: liniare, reticulare,
nodulare, reticulonodulare, “sticla mata®, aspect de "fagure de miere".

Sindromul radiologic de diseminare este reprezentat de opacitati nodulare (focare) multiple
raspandite pe ariile pulmonare uni- sau bilateral.

Opacitate tip ,,sticla mata” - atenuare slaba, neomogena a tesutului pulmonar, ce nu ascunde
vasele subiacente, este datd de imaginile nodulare si reticulare extrem de fine, ce apar in stadiul de
debut al atingerii interstifiului pulmonar.

Noduli - opacitati nodulare cu margini clare.

wFagure de miere” - aspect imagistic constituit din opacitati liniare sau curbilinii mai mult sau
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mai putin groase (2-3 mm), care se intersecteaza, delimitand spatii chistice polimorfe (hexagonale,
rotunde sau ovalare), cu diametrul intre 3-10 mm; spatiile chistice reprezinta lobuli pulmonari
deformati, plini cu aer, la nivelul carora septurile inter-alveolare au disparut, consecutiv unor leziuni
interstitiale severe.

Chisturi - hipertransparente circumscrise rotunde cu peretii bine delimitati.

Distorsionarea arhitectonicii - dislocarea anormald a bronhiilor, vaselor pulmonare, fisurilor
interlobare si septurilor interlobulare.

Bronsiectazii de tractiune - dilatri brongice neregulate in interiorul sau in apropierea
anormalitatilor parenchimului pulmonar.

Notii: In cadrul PII sunt recunoscuti ca si sinonime termenii idiopatic sau criptogenic, pneumonia si
pneumonita.

A.9 Informatie epidemiologica

v Pneumopatiile interstitiale difuze (PID) in toate tarile dezvoltate constituie 15% din pacientii
consultati de catre pneumologi, avand o incidentd de 32 pentru barbati si 26 pentru femei la
100 mii populatie pe an, iar prevalenta estimata fiind de 81 cazuri la 100 mii populatie pentru

barbati si 67 cazuri la 100 mii populatie pentru femei [5,7,8,9].

v' Incidenta fibrozei pulmonare idiopatice se estimeaza a fi 10,7 cazuri pentru barbati si 7,4

cazuri pentru femei la 100 000 populatie pe an [5,7,8,9].

v’ Prevalenta fibrozei pulmonare idiopatice variaza de la 2 la 29 cazuri la 100 000 populatie
generala [5,7,8,9].

v’ Incidenta formei idiopatice de pneumonitd organizantd (COP) nu este cunoscutd, insd n

statisticile spitalelor mari se raporteaza 6-7 cazuri la 100 000 spitalizari [5,6].



B. PARTEA GENERALA

Prezentare generala Repere Modalitati de realizare
1. Profilaxia

1.1. Profilaxia primara a PII e Exista probe care aratd cd expunerea la fumul de | Obligatoriu:
tigard, Tnainte si dupd nastere, faciliteaza aparitia
unor afectiuni respiratorii.

e Prevenirea primara a FPI, NSIP, LIP, COP, AIP
deocamdata nu este posibild, dar se cerceteazd mai
multe ipoteze de perspectiva.

e RB-ILD si DIP se dezvolta la fumatorii inveterati, n
celelalte variante de PII legatura cu tabagismul
nu a fost determinata.

e Evitarea fumatului activ si celui pasiv.

1.2. Profilaxia secundari a PII |e Micsorarea numarului de exacerbari ale FPI si e Evitarea fumatului activ si celui pasiv.

recidive ale celorlalte variante de PII. e Respectarea dozelor si duratei tratamentului steroidian.

e Vaccinarea profilacticd  (antigripald, anti  H.influenzae i
antipneumococica)

2. Screening-ul
C.22 e Depistarea precoce a pacientilor cu PIl va permite | Efectuarea radiografiei toracice si spirometriei va permite

preintdmpinarea formelor severe cu fibroza extinsa | identificarea sindromului interstitial/diseminat radiologic si a

si reducerea numarului de invalidizari. modificarilor functionale (casetele 4,5).

Obligatoriu:

Persoanelor cu:
v' dispnee progresiva cu sau fara tuse persistenta mai mult de 3 saptamani
Recomandat:
Persoanelor cu:
v pneumonii repetate bilaterale
v’ simptome respiratorii ce nu se amelioreaza dupa tratamentul indicat
conform patologiei pulmonare diagnosticate anterior
v’ simptome respiratorii Tn cadrul unei patologii desistem.

3. Diagnosticul




3.1 Suspectarea diagnosticului Diagnosticul de PII va fi stabilit doar in consiliu cu

de PII
C231-C.234

Algoritmul C.1.1

discutii interdisciplinare (clinician, imagist,
morfopatolog) in clinicile cu experienta in diagnosticul
pneumopatiilor interstitiale difuze.

Obligatoriu:

Anamneza (casetele 8,9).
Examenul clinic (casetele 10-16).
Investigatiile paraclinice obligatorii:

v Examenul radiologic al cutiei toracice in 2 incidente.

v" Pulsoximetria.

v Teste functionale respiratorii: spirometrie, 6MWT

v' Laborator: hemoleucograma, sumarul urinei, proteina C reactiva,

ureea, creatinina.

v" Electrocardiograma.

v' Analiza generala a sputei.

v’ Sputa BAAR.

Investigatiile paraclinice recomandate

v EcoCG.

v' Laborator: LDH, ALT, AST, fosfataza alcalina.

v Analizele serologice pentru depistarea bolilor autoimune: anticorpii
antinucleari (ANA), factorul reumatoid (FR) si anti-peptidele
citrulinate ciclic (anti-CCP), anti-scleroderma (anti-SCL70) precum si
LE celule, anti-ADN.

Diagnosticul diferential cu alte PID (caseta 34).
Consultatia reumatologului (algoritmul C.1.1).

3.2. Deciderea consultatiei la

ftiziopulmonolog
spitalizarea

C.2.3.6

si/sau

Obligatoriu:

Consultatia la ftiziopulmonolog se va recomanda pacientilor:
cu sindrom radiologic interstitial/diseminat
cu PII primar depistati;
cu dificultati de diagnostic diferential;
cu exacerbare a FPI,;
cu recidiva a PII altele decat FPI.
Evaluarea criteriilor de spitalizare (casetele 36, 37,38).

ANANENENRN

4. Tratamentul la domiciliu va fi efectuat sub supravegherea medicului de familie si a ftiziopneumologului C.2.3.7

4.1. Tratamentul
nefarmacologic

eSe recomanda evitarea stresului, efortului fizic,
fumatului, includerea in programele de reabilitare
pulmonara, oxigenoterapiec de lungd durata Ila
domiciliu la necesitate.

Obligatoriu:

Acordarea de asistenta educationala bolnavului si familiei acestuia
(anexa 5).

Identificarea si reducerea factorilor de risc (caseta 8)

Aprecierea necesitatii oxigenoterapiei de lunga durata ladomiciliu
Includerea in programele de reabilitare pulmonara.
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4.2. Tratamentul medicamentos

e Se va administra conform schemelor recomandate n

fiecare variantd de PII de catre ftiziopneumologul
de la nivelul centrului consultativ republican.

(casetele 39-45, tabelul 3, anexa 3).

5. Supravegherea C.2.3.8

e Supravegherea pacientilor se va efectua in

comun cu medicul specialist ftiziopneumolog si medicul

de familie

Se va elabora un plan individual de supraveghere, in functie de varianta de
PII (casetele 46-51).

6. Recuperarea

Prezentare generala

Repere

e Conform programelor existente de recuperare sirecomandarilor
specialistilor.

Modalitati de realizare

1. Profilaxia

1.1. Profilaxia primara a PII

Exista studii care arata ca expunerea la fumul de
tigara, Tnainte si dupa nastere, faciliteaza aparitia
unor afectiuni respiratorii.

Prevenirea primara a FPI, NSIP, LIP, COP, AIP
deocamdata nu este posibild, dar se cerceteaza mai
multe ipoteze de perspectiva.

RB-ILD si DIP se dezvolta la fumatorii inveterati,
n celelalte variante de PII legatura cu tabagismul
nu a fost determinata.

Obligatoriu:
e Evitarea fumatului activ si a celui pasiv.

1.2. Profilaxia secundara a PII

Micsorarea numdarului de exacerbari ale FPI si
recidive ale celorlalte variante de PII

e Evitarea fumatului activ si a celui pasiv.
e Respectarea dozelor si duratei tratamentului steroidian.

e Vaccinarea profilactici  (antigripala, anti  H.influenzae  si
antipneumococica)

2. Diagnosticul
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2.1. Suspectarea diagnosticului de
Pl

C.23.1-C.234
Algoritmul C.1.1

Diagnosticul de PII va fi stabilit doar in consiliu cu
discutii  interdisciplinare  (clinician,  imagist,
morfopatolog) in clinicile cu experienta 1n
diagnosticul pneumopatiilor interstitiale difuze.

Obligatoriu:

Anamneza (casetele 8,9).

Examenul fizic (casetele 10-16).

Investigatiile paraclinice obligatorii
Examenul radiologic al cutiei toracice in 2 incidente.
Pulsoximetria.
Teste functionale respiratorii: spirometrie, 6MWT
Laborator: hemoleucograma, sumarul urinei, proteina C reactiva,
ureea, creatinina.

v" Electrocardiograma.

v' Analiza generala a sputei.
v" HRCT pulmonara.

v
v
v
v

Investigatiile paraclinice recomandate

v EcoCG.

v' Laborator: LDH, ALT, AST, fosfataza alcalina.

v" Analizele serologice pentru depistarea bolilor autoimune: anticorpii
antinucleari (ANA), factorul reumatoid (FR) si anti-peptidele
citrulinate ciclic (anti-CCP), anti-scleroderma (anti-SCL70) precum si
LE celule, anti-ADN.

v" Precipitinele specifice (pentru anumiti antigeni). (casetele 17-33).
Diagnosticul diferential (caseta 34).
Evaluarea criteriilor de spitalizare (casetele 36,37,38).

2.2 Deciderea  consultatiei la
ftiziopulmonolog din centru de nivel
tertiar si/sau spitalizarea

Toti pacientii cu suspectie de PII vor fi indreptati la
consultatia  ftiziopneumologului  din  centrul
consultativ specializat republican.

Obligatoriu:

Toti pacientii cu suspectie de PIl vor fi indreptati la consultatia
ftiziopneumologului din centrul consultativ specializat republican.
Evaluarea criteriilor de spitalizare (casetele 36,37,38).

2.3 Decizia asupra tacticii de
tratament: stationar versus
ambulatoriu  la  pacientii cu
diagnosticul de P11 stabilit

C.2.3.6

Determinarea necesitatii de spitalizare.

Tratamentul in conditii de ambulatoriu

indicat pacientilor cu PII (FPI, NSIP, DIP, RB-ILD, COP, LIP) evolutie
stabild

Criterii de spitalizare:

Exacerbarea FPI

AIP

Aparitia complicatiilor.

Boli concomitente severe/avansate. (caseta 36-37).

3. Tratamentul la domiciliu va fi efectuat sub supravegherea medicului de familie si a ftiziopneumologului C.2.3.7.
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3.1. Tratamentul nefarmacologic

Se recomandd evitarea stresului, efortului fizic,
fumatului, includerea in programele de reabilitare
pulmonard, oxigenoterapie de lungd durata la
domiciliu la necesitate.

Acordarea de asistentd educationala bolnavului si familiei acestuia
(anexa 5).

Identificarea si reducerea factorilor de risc (caseta 1)

Aprecierea necesitatii oxigenoterapiei de lunga durata ladomiciliu
Includerea in programele de reabilitare pulmonara.

3.2. Tratamentul medicamentos

Se va administra conform schemelor recomandate in fiecare varianta de PII (casetele 39-45,

tabelul 3, anexa 3).

4. Supravegherea C.2.3.8.

1. Diagnosticul

Supravegherea pacientilor se va efectua in comun cu | Obligatoriu:

medicul specialist ftiziopneumolog si medicul de
familie.

e Sevaelabora un plan individual de supraveghere, in functie de
varianta de PIl (casetele 46-51).

Confirmarea diagnosticului P11
C.23.1 - C.235
Algoritmul C.1.1.

Diagnosticul de PII va fi stabilit doar in consiliu cu
discutii  interdisciplinare  (clinician,  imagist,
morfopatolog) in clinicile cu experientd 1n
diagnosticul pneumopatiilor interstitiale difuze 1in
baza datelor anamnestice, rezultatelor examenului
clinic, ale investigatiilor instrumentale si de laborator.

Obligatoriu:

e Anamneza (casetele 8, 9).

e Examenul fizic (caseta 10-16).

¢ Investigatiile paraclinice obligatorii si recomandate (la necesitate)
(casetele 17-33).

¢ Diagnosticul diferential (caseta 34).

e Evaluarea interdisciplinara/multidisciplinara (ftiziopneumolog,
radiolog, morfopatolog) (caseta 6)

2. Tratamentul C.2.3.7.

2.1. Tratamentul nefarmacologic

Se recomanda evitarea stresului, efortului fizic,
fumatului, includerea in programele de reabilitare
pulmonard, oxigenoterapie de lunga durata la
domiciliu la necesitate.

Acordarea de asistentd educationala bolnavului si familiei acestuia
(anexa 5).

Identificarea si reducerea factorilor de risc (caseta 8)

Aprecierea necesitatii oxigenoterapiei ladomiciliu

Includerea in programele de reabilitare pulmonara.

2.1. Tratamentul farmacologic

Se va administra conform schemelor recomandate Tn
fiecare varianta de PII.

Se va elabora un plan de tratament conform schemelor recomandate n
fiecare varianta de PlI (casetele 39-45, tabelul 3, anexa 3).

3. Supravegherea C.2.3.8.
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P11 sunt incluse in grupul patologiilor pulmonare rare,
ceea ce dicteazd includerea pacientilor primari
diagnosticati in registrul national la nivelul centrului
consultativ specializat republican si monitorizarea
acestor pacienti la anumite intervale de timp prin
examen clinic si paraclinic.

e Pacientii primar diagnosticati cu PII vor fi inclusi in registrul national
la nivelul centrului consultativ specializat republican.

e Se va stabili data urmatoarei consultatii la ftiziopneumolog nivel
consultativ specializat republican. (casetele 46-51).

Prezentare generala

Repere

Modalitati si conditii de realizare

1. Spitalizarea

e Confirmarea diagnosticului de PII
e Stabilizarea starii pacientilor si reevaluarea
schemei de tratament

Criteriile de spitalizare in sectiile de profil terapeutic general,
pneumologie (niveluri raional, municipal):

e Exacerbarea FPI

e AIP

e Complicatii ale Pl

Sectiile Pneumologie, Ftiziopneumologie (nivel republican)

e (azurile in care nu este posibild stabilirea diagnosticului si/sau
necesita investigatii invazive, consultatia specialistilor cu experienta
in diagnosticul pneumopatiilor interstitiale difuze accesibile doar la
acest nivel. (casetele 36-37)

2. Diagnosticul
Algoritmul C.1.1

2.1. Confirmarea
diagnosticului de PII
C.2.3.1-C.2.35.

e Diagnosticul de PII va fi stabilit doar in consiliu prin
discutii  interdisciplinare  (clinician,  imagist,
morfopatolog) 1n clinicile cu experienta in
diagnosticul pneumopatiilor interstitiale difuze in
baza datelor anamnestice, rezultatelor examenului
clinic, ale investigatiilor instrumentale si de laborator.

Obligatoriu:

e Anamneza (casetele 8,9).

Examenul fizic (caseta 10-16).

Examenul paraclinic (casetele 17-33).

Diagnosticul diferential (caseta 34).

Evaluarea interdisciplinara/multidisciplinara (ftiziopneumolog,
radiolog, chirurg toracic, morfopatolog) (caseta 6)

3. Tratamentul C.2.3.7

3.1. Tratamentul
nefarmacologic

Se recomanda oxigenoterapie.

Aprecierea necesitatii oxigenoterapiei de lunga durata.
Includerea in programele de reabilitare pulmonara.

3.2. Tratamentul farmacologic

Se va administra conform schemelor recomandate Tn
fiecare varianta de PII

e Sevaelabora un plan de tratament conform schemelor recomandate n
fiecare varianta de PII (casetele 39-45, tabelul 3, anexa 3).
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4. Externarea

e Externarea insotitd de indreptare pentru tratament si
supraveghere continua, nivel primar.

e Pacientii cu PII primar diagnosticati vor fi indreptati
la ftiziopneumolog nivel consultativ specializat
republican pentru a fi inclusi in
registrul national si elaborarea planului de
supraveghere la acest nivel.

Obligatoriu:
Extrasul va contine:

Diagnosticul complet.

Rezultatele investigatiilor si ale tratamentului efectuat.
Recomandari explicite pentru pacient.

Recomandari pentru medicul de familie si ftiziopneumolog.
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C. 1. ALGORITMI DE CONDUITA

C 1.1. Algoritmul diagnostic al pneumonitelor interstiziale idiopatice

Clinica
Prima vizits - Anamnestica
* Anamnezafamilisla
¥ * Simptomea sugastivada PID (dispnes
Evaluare > prograsivd, tuse parsistanta)
* Boliasociata (colagenoza, sarcoidozs)
3 - ¥ * Factori de mediualergeni, tabagism
* Radiografic sindrom ® MNeadicatia anterioard
disaminat/intarstitial - Fizics
* Spirografic sindromrastrictiv * Hipocratismdigital
* Hipoxemiz Sa0,<95%, sau " Crepitatii sonore
desaturar severi duwd 6MWT Paraclinick
¥ - Obligator
Data sugastvive * Hamolsucograma
pantru colagenoza ¢  Sumarulurinsi
* Bactarioscopia sputei pantru bacilul Koch
Da Nu * Examenul radiologic al toraceluiin 2
incidanta
» ECG
Consultatia Consultatia * Spirografia
raumatologului ftiziopnaumologuhsi * Bodypletismografia
® DLco
/ * Pulsoximatria
= e — i s SNMWT
Pnsumopatia interstifiald difuza - Optional
¢ EcoCG
‘_l_‘ ®  (Gazimetria singalui artenal
: ® Protaina Creactiva
Byontiosmpie EEA HRCT pulmonar * Latex test, antiADN, LE celula
/ \ * Pracipitine spacifics (pantru amimiti
antigani)
NU  |le— Diasnostic o DA
precizat Pattarn imagistic pentru
L Suspectie PII Scor imagistic NSIP, DIP, RB-ILD, AIP,
fibroza <3 > LIP, COP
I sticlamata =10
Scorimagistic } v
fibroza =3 Abordare interdisciplinara Nu Da
sticld pata =10 Clinician, radiolog, morfopatolog

—

\ Biopsie pulmonara
Pattern imagistic cart Evalueazi in context clinic,
pentru FPI / \ \ imagistic 5i morfologic
UIP NSIP DIP RB-ILD || AIP COP LIP
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C. 2. DESCRIEREA METODELOR, TEHNICILOR SI A PROCEDURILOR

C.2.1 Clasificarea pneumonitelor interstiziale idiopatice

Caseta 1. Clasificarea pneumonitelor interstigiale idiopatice:

Fibroza pulmonara idiopatica

Pneumonita interstitiala acuta (sindrom Hamman-Rich)
Pneumonita interstifiala descuamativa

Pneumonita interstiiala nespecifica

Pneumonita interstitiala limfocitara

Pneumonita interstitiala asociatd brongiolitei respiratorii
Pneumonita organizanta criptogenica

Caseta 2. Clasificarea PII in functie de evolutie

e PII cu evolutie cronica (FPI, NSIP fibrotica)
e PII cu evolutie subacutd (NSIP celulara, COP, DIP, RB-ILD, LIP)
e PII cu evolutie acutd (AIP)

Caseta 3. Clasificarea pneumonitei interstitiale nespecifice

e NSIP celulara
e NSIP fibrotica
e NSIP mixta

C.2.2 Screening-ul P11

Caseta 4. Obiectivele screening-ului pneumonitelor interstigiale idiopatice:

e Bolnavii cu PII nu prezinta simptome respiratorii specifice, astfel deseori sunt eronat diagnosticati cu
alte patologii pulmonare mai frecvent intalnite cum ar fi BPCO, astmul bronsic, pneumonia.

e Depistarea precoce este menita sa asigure stoparea evolutiei si a dezvoltarii leziunilor pulmonare
ireversibile datorate fibrozei.

e Diagnosticarea timpurie vor permite majorarea calitatii vietii si reducerea riscului de invalidizare.

Caseta 5. Screening-ul pneumonitelor interstigiale idiopatice:

Screening-ul primar prevede depistarea pacientilor cu PII prin efectuarea radiografiei toracice si a
testelor functionale respiratorii.
In grupul tinta pentru screening-ul radiologic si functional se califica persoanele cu:

v' dispnee progresiva cu sau fara tuse persistentda mai mult de 3 saptamani

v pneumonii repetate bilaterale

v simptome respiratorii ce nu se amelioreaza dupa tratamentul indicat conform patologiei pulmonare

diagnosticate anterior
v’ simptome respiratorii in cadrul unei patologii de sistem.

C.2.3. Conduita pacientului cu P11

Caseta 6. Obiectivele procedurilor de diagnostic in PII:

e Abordarea complexa cu discutii interdisciplinare (DID) intre pneumologi, radiologi si
anatomopatologi experimentati Tn diagnosticul PID vor creste si mai mult probabilitatea unui
diagnostic corect.

e Atunci cand DID nu sunt accesibile sau fezabile in clinicile locale, vor fi incurajate DID in centre
republicane cunoscute pentru experienta n evaluarea si managementul PID, cu scopul de a stabili
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diagnostice corecte, mai ales atunci cand combinatiile de pattern-uri HRCT si bioptice sunt diferite de
cele clar de UIP.

e Excluderea cauzelor cunoscute de PID se bazeaza pe un istoric minutios si examen clinic, menite sa
excluda expunerile domiciliare sau profesionale, colagenozele si vasculitele (inclusiv prin serologie) si
toxicitatea medicamentoasa.

e Confirmarea sindromului interstitial/diseminat la radiografia toracelui.

e Evaluarea la HRCT pulmonara a pattern-ului imagistic (UIP, COP, NSIP, RB-ILD, DIP, LIP, AIP), a
extinderii leziunilor pulmonare.

e A estima necesitatea biopsiei pulmonare pentru confirmarea diagnosticului.

e A aprecia daca boala este stabila sau cu posibilitate de progresare.

e A estima beneficiile versus riscurile in urma administrarii tratamentului steroidian.

Caseta 7. Procedurile de diagnostic in P1I:

Anamneza

Examenul clinic

Investigatiile de laborator

Pulsoximetria

6MWT

Examenul radiologic al cutiei toracice si analiza arhiveiradiologice
Spirografia

Bodypletismogtafia

DLCO

ECG

HRCT pulmonara

Bronhoscopia cu LBA si biopsie transbronsica
Biopsia pulmonara

C.2.3.1. Anamneza

Caseta 8. Factori de risc potengiali

e tabagismul;

e factorii ocupationali (fermierii, coaforii, lucratorii la carierele de piatra, cei din industria avicola,
legumicultorii, metalurgii etc.);

e poluantii atmosferici;

e refluxul gastroesofagian cu aspiratie cronica;

e unele medicamente (www.pneumotox.com);

e virusii (proteinele virale si/sau anticorpii antivirali): Epstein-Barr, gripal A, paragripal 1 si 3,
hepatitei C, HIV-1.

Caseta 9. Repere anamnestice

e Evolutia naturala/cronologica a bolii pana la actuala adresare
v’ acutd <3 saptamani
v’ subacuta (saptamani sau luni)
v' cronica (luni, ani).
e Elucidarea potentialilor factori de risc (caseta 8) sau agentietiologici.
e Antecedentele heredocolaterale (fibroza pulmonard familiala).
e Severitatea simptomelor si evolutia acestora in timp:

v’ este important a aprecia impactul dispneei asupra activitatii fizice (gradarea dispneei prin
anamnestic de rutind, chestionare speciale sau teste de efort) pentru evaluarea severitatii bolii §i
evolutiei sub tratament (anexa 1).

e Evaluarea arhivei radiologice si a medicatiei administrate anterior.
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C.2.3.2. Tabloul clinic

Caseta 10. Tabloul clinic in fibroza pulmonari idiopatica (FPI)

Fibroza pulmonara idiopatica, de reguld, debuteaza insidios la varsta de 50-70 ani, cu o usoara

prevalenta la barbati.

Pacientii cu varsta sub 50 ani sunt rar intalniti si, de obicei, au 0 anamneza familiala de pneumopatie

interstitiala difuza.

Cel mai pronuntat si invalidizant simptom este dispneea progresiva, insotita de tuse seaca (sau cu sputa

n cantitati mici), deseori paroxistica si refractara la medicatia antitusiva.

Dispneea este cu o durata de cel putin 6 luni (durata medie 24 luni) pana la stabilirea diagnosticului,

pacientii fiind frecvent diagnosticati si tratati cu altd boala (bronsita cronica, astm bronsic, insuficienta

cardiacd, pneumonie).

Inspectia:

v hipocratismul digital, desi este un semn sugestiv pentru FPI si prezent T 25-50% cazuri, totusi nu
este foarte specific: poate fi observat in pneumofibroza din cadrul altor boli (pneumonita prin
hipersensibilitate, azbestoza, artrita reumatoida etc.);

v’ tahipnee

Auscultativ:

v murmur vezicular diminuat sau respiratie aspra

v/ crepitatia, initial depistata la baze, ulterior se ausculta pe toata aria pulmonara ("plaman de celofan").

Odata cu progresarea maladiei si dezvoltarea hipertensiunii pulmonare secundare poate aparea

accentul zgomotului Il Tn focarul pulmonarei.

Manifestarile de insuficienta cardiaca dreapta apar in stadiile tardive.

Caseta 11. Tabloul clinic in pneumonita organizanta criptogenica (COP)

Aproximativ 50% dintre pacienti se prezinta initial cu semne de gripa, urmate de o perioada scurta de
cateva luni, caracterizata prin tuse persistenta neproductiva, dispnee de efort, subfebrilitate, anorexie
si scadere ponderala.

Simptome mai rare sunt junghiul toracic si hemoptizia.

In pneumonita organizanti idiopatica, tusea si dispneea de obicei sunt moderat exprimate.

Au fost raportate putine cazuri cu hemoptizie si detresa respiratorie.

Examenul fizic al cutiei toracice releva sindromul de condensare pulmonara (crepitatii fine prezente
la majoritatea pacientilor).

Hipocratismul digital nu este caracteristic.

Caseta 12. Tabloul clinic Tn pneumonita interstitiala acuta (AIP)

Apare la persoane de diverse varste (in medie 50 ani), fara prevalente de gender.

Nu este asociata cu tabagismul.

Pacientii deseori prezinta un prodrom asemanator cu o infectie virala a cailor respiratorii superioare,
cu mialgii, artralgii, febra, frisoane, stare de rau general.

Dispneea severa de efort se instaleaza in céteva zile si la prima adresare la medic (timpul de la
aparitie a simptomelor pana la adresare este pana la 3 saptamani).

Este asociata cu semne de consolidare pulmonara extinsa.
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Caseta 13. Tabloul clinic in pneumonita interstitiala asociati bronsiolitei respiratorii (RB-1LD)

e Are trasaturi clinico-morfopatologice similare cu pneumonita interstitiala descuamativa.

e Mai frecventa la barbati (2:1), fumatori, in decadele 4-5 cu peste 30 pachet-an (pot fi afectati si
tinerii, de regula, cu un anamnestic de tabagism sever - cel putin 30 pachet-an).

e Majoritatea pacientilor au un tablou clinic modest (doar DLco redus usor sau moderat la testarea
functionala respiratorie).

e Rareori boala este simptomatica - dispnee treptat progresiva, tuse, dereglarea testelor functionale
pulmonare si modificari radiologice.

e Hipocratismul digital de regula este absent.

e Majoritatea manifestarilor clinice Se amelioreaza dupa stoparea fumatului.

Caseta 14. Tabloul clinic in pneumonita interstitiala descuamativa (DIP)

Afecteaza preponderent fumatorii in a patra sau a cincea decada a vietii, mai frecvent barbatii (raportul
B:F de 2:1).

Majoritatea pacientilor prezinta debut lent (luni sau saptamani) cu dispnee si tuse, care pot progresa
pana la insuficienta respiratorie.

Hipocratismul digital se dezvolta in aproximativ 50% cazuri.

Manifestarile clinice se pot ameliora sub corticoterapie si/sau la stoparea fumatului.

Datorita similitudinilor histologice si asocierii frecvente cu tabagismul unii autori considera DIP
finalul RB-ILD.

Caseta 15. Tabloul clinic Tn pneumonita interstitiala nespecifica (NSIP)

Durata medie a manifestarilor pana la prezentare este cuprinsa intre 18-30 luni.

Tabloul clinic al NSIP este slab definit, din cauza grupului de bolnavi foarte heterogen.

Diferentierca NSIP de alte PII doar Tn baza datelor clinice este imposibila.

Varsta medie a pacientilor este cuprinsa intre 40 si 50 ani (poate fi diferita de la caz la caz, daca pentru
FPI nu este caracteristica dezvoltarea la copii, pentru NSIP acest lucru este posibil).

Printre cazurile de pneumonitd interstitiald nespecifica din cadrul bolilor tesutului conjunctiv
predomina femeile, iar de NSIP idiopatic sunt afectati in egala masura femeile si barbatii.

Nu este stabilita legatura cu fumatul.

Debutul mai des este insidios, dar este posibil si un tablou subacut.

Dispneea, tusea si fatigabilitatea sunt simptomele de baza; jumatate dintre bolnavi prezinta o pierdere
ponderald (in medie 6 Kkg).

Un numadr important de cazuri prezintd eruptii cutanate.

Febra este semnalatd foarte rar.

Hipocratismul digital - Tn 10-35% cazuri.

Crepitatia decelata initial doar bazal, ulterior poate deveni raspandita.
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Caseta 16. Tabloul clinic in pneumonita interstitiala limfocitara (LIP)

Prezentarea clinica ramane rau definita.

Se intdlneste mai des la femei.

Desi poate debuta la orice varsta, mai frecvent este diagnosticata in decada a 5-a.

Mai putin de 5% dintre pacienti sunt asimptomatici.

Cele mai frecvente simptome n LIP sunt tusea (70% cazuri) si dispneea (60% cazuri) lent

progresiva (luni-ani, pana la 2 ani anterior diagnosticarii)

e Mai pot fi prezente pierderea ponderala (15%), febra (10%), durerile pleurale (5%),
fatigabilitatea, artralgiile.

e Crepitatia poate fi observata in stadiile avansate.

e Limfadenopatia este mai frecventa in cazurile asociate cu sindromul Sjégren, in care se pot observa

si alte manifestari ale bolii de baza: hepatosplenomegalia, marirea glandelor salivare, artrite.

C.2.3.3. Investigatiile paraclinice in PIl

Caseta 17. Investigatiile paraclinice

Investigatiile obli rii:

Examenul radiologic al cutiei toracice in 2 incidente.

Pulsoximetria.

Teste functionale respiratorii: spirometrie, bodypletismografie, DLCO, 6MWT

Laborator: hemoleucograma, sumarul urinei, proteina C reactiva, ureea, creatinina.

Electrocardiograma.

Analiza generala a sputei.

Analiza sputei la BAAR.

HRCT pulmonara.

Bronhoscopia cu LBA si biopsie transbrongica. Examinarea LBA atét pentru profilul celular

dominant cat si pentru examenul bacteriologic.

L o e jate:

e Gazometria sangelui arterial.

e EcoCG.

e Biopsia pulmonara chirurgicala.

e Laborator: LDH, calciul seric/urina 24 ore, ALT, AST, fosfataza alcalina.

e Analizele serologice pentru depistarea bolilor autoimune: anticorpii antinucleari (ANA), factorul
reumatoid (FR) si anti-peptidele citrulinate ciclic (anti-CCP); anti-scleroderma (anti-SCL-70)
precum si LE celule, anti-ADN.

e Precipitinele specifice (pentru anumiti antigeni in functic de expunerile evidentiate prin
anamneza: ex.: |gG Anti-Aspergillus fumigatus in caz de expunere la mucegai).

Radiografia toracica

v" Radiografia toracica adesea este modificata, dar luatd separat, de cele mai multe ori nu este
diagnostica in PID.

v" Se va analiza arhiva radiografica personald pentru a aprecia tempoul progresarii leziunilor.

v" Pana la 20% dintre bolnavii cu afectiune clinic important, la prezentare au radiografia normala.

v’ Supraaprecierea radiografiei nemodificate poate conduce la progresarea bolii pana la un stadiu
ireversibil. De aceea, toti pacientii simptomatici cu radiografia nemodificatd necesita un examen
paraclinic complet.

v" Modificarile radiografiei toracelui, de obicei, se incadreaza in sindromul interstitial, in sindromul
umplerii alveolare sau prezinta trasaturi ale ambelor (modificari mixte).

v Sindromul interstitial se prezinta prin opacitati nodulare, reticulonodulare, imagine "in sticla mata"
sau aspect de "fagure de miere". Deseori se observa o Imbinare a opacitatilor alveolare cu opacitati
interstitiale.
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e Tomografia computerizati cu cupe fine (HRCT) are sensibilitatea si specificitatea cea mai mare dintre

metodele imagistice In evaluarea pacientilor cu PID si este indicatd ca parte componenta a evaluarii
initiale.
Depistarea anumitor tipuri de modificari (spre exemplu, opacitati tip "sticla mata" sau aspect de "fagure
de miere") coroborata cu distributia lor (bazal, cortical, posterior etc.) poate delimita un grup mic de
leziuni sau chiar defini leziuni specifice. Pentru aprecierea caracterului leziunilor interstitiale se accepta
sectiuni de cel mult 1,3mm grosime.

eElectrocardiografia - este, de reguld, nemodificatd in absenta hipertensiunii pulmonare si a
comorbiditatilor cardiace importante.

e Ecocardiografia. Hipertensiunea pulmonara poate complica PID avansate si se asociaza cu o scadere a
sperantei de viata.

o Testele functionale respiratorii la momentul prezentarii sunt modificate In majoritatea cazurilor. Se

recomandd in fiecare caz spirometria (inclusiv proba cu bronhodilatator), determinarea capacitatii de
difuziune a gazelor (DLCO) si o estimare a oxigenarii sangelui (de exemplu, puls-oximetrie in repaos
si la testul de efort). Modificarea doar a DLCO, cat si diminuarea saturatiei la efort, pot fi primii indicii
ai leziunii.
Cel mai des se atesta modificarile de tip restrictiv cu reducerea capacitatii pulmonare totale (CPT), a
capacitatii reziduale functionale (CRF) si scaderea volumului rezidual (VR). La fel scad si volumul
expirator maxim in prima secunda (VEMS) si capacitatea vitala fortata (CVF), proportional cu scaderea
volumelor pulmonare, insa raportul lor (VEMS/CVF - indicele Tiffeneau) este, de reguld, normal sau
chiar crescut. Cu avansarea bolii, complianta pulmonara scade si volumele pulmonare se reduc
progresiv. Scaderea DLCO este determinata, in parte, de ingrosarea membranei alveolocapilare, insa
ntr-o masura mai mare de modificarea raportului ventilatie/perfuzie alveolara.

e Testul de mers de 6 minute - pacientii sunt instruifi si meargd pe o suprafata plana, intr-un mod
confortabil pentru ei timp de 6 minute, fiind apreciate SaOa, pulsul, TA, gradul dispneei cuantificat dupa
Borg pana la test si imediat dupa finisarea testului, precum si distanta parcursa. Testul este stopat daca
pacientii prezinta semne de fatigabilitate pronuntata si/sau insista la stoparea testului din cauza agravarii
dispneei. Rezultatele testului se apreciaza in baza distantei parcurse, timpului si SaO, ce au fost
inregistrate la sfarsitul testului.

Distanta prezisa este determinata dupa formula:
6MWD prezisia =218 + (5,14 x inaltimea (cm) — 5,32 x varsta (ani)) - (1,8 x inaltimea (cm)) + (51,31
X gender), unde gender: 1- pentru barbati si 0 - pentru femei.

e Gazometria sangelui arterial arata valori normale sau atesta hipoxemia (secundar modificarii
raportului ventilatie/perfuzie alveolard) si alcaloza respiratorie.

e Hemoleucograma, de regula, este normald. Prezenta neutrofiliei poate semnala infectiile
concomitente.

e Bronhoscopia - se efectueaza pentru inspectarea cailor acriene, prelevarea lichidului de LBA si
prelevarea de tesut prin biopsie endobronsica sau transbronsica. Lavajul bronhoalveolar nu extinde
cu mult bronhoscopia de rutina. Este necesard examinarea LBA atit pentru identificarea profilul
celular dominant cat si pentru examenul bacteriologic.

e Semnificatia biopsiei pulmonare transbronsice este mai mare pentru diagnosticul diferential,
permitdnd excluderea sarcoidozei, unor infectii, neoplazii (limfangitei carcinomatoase),
proteinozei alveolare - afectiuni, ce se pot depista prin aceasta metoda.

e Lavajul bronhoalveolar (LBA) poate furniza informatii importante pentru diagnostic in special in
infectii sau malignitati. Pentru PII are rol orientativ prin prisma tabloului celular dominant si este
util in diagnostic diferential. De ex.: un lavaj cu cca 35% limfocite va orienta in directia unei
sarcoidoze sau unei pneumonite de hiperesensibilitate; cca 25% eozinofile — pneumonita
eozinofilica, etc. Totusi, LBA trebuie interpretat in contextul clinic.
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e Biopsia pulmonard nu este strict necesara pentru toate cazurile suspecte de PID.

Indicatii pentru biopsie sunt:

- stabilirea diagnosticului specific, in special, la pacientii cu semne/simptome atipice sau progresive
(varsta sub 50 ani, febrda, scadere ponderala, hemoptizie, manifestari de vasculitd), tablou
radiologic normal sau atipic, manifestari extrapulmonare inexplicabile, hipertensiune pulmonara
sau cardiomegalie inexplicabile, deteriorare clinica rapida, modificari recente si severe la
radiografie;

- evaluarea activitatii bolii;

- excluderea neoplaziilor si proceselor infectioase, care mimeaza uneori PID;

- identificarea unor boli curabile;

- stabilirea diagnosticului definitiv si evaluarea prognosticului inaintea Tnceperii unor tratamente cu
efecte adverse importante.

Contraindicatii relative sunt:

- boli cardiovasculare avansate;

- manifestari radiologice de afectiune pulmonara difuza avansata, de exemplu, "fagurele de miere";

- insuficienta respiratorie severa sau alte situatii cu risc operator major (in special la varstnici);

- probabilitatea 1inalta a imposibilitatii obtinerii specimenelor multiple si de dimensiuni
satisfacatoare din mai multi lobi (de regula doi).

Caseta 18. Particularitafile examenului imagistic in diagnosticul P11

e Radiografia toracelui are o sensibilitate joasa si furnizeaza date nespecifice pentru diagnosticul PII.

e Evaluarea imagistica prin HRCT reduce mult lista de diagnostic diferential, iar in unele cazuri
permite evitarea examenului histologic.

e Pattern-ul imagistic este caracterizat de tipul opacitatilor (alveolare, reticulare, reticulo-nodulare),
distributie, leziunile radiologice asociate.

e Evaluarea scorurilor imagistice (anexa 2) este utila in diagnosticul diferential si in aprecierea
necesitatii BPC.

Caseta 19. Leziunile patologice detectate la HRCT ce indicd prezenta PII
Leziunile imagistice pot fi grupate in:
1. focare cu sporirea densitatii tesutului pulmonar
e opacitati liniare
opacitati reticulare
opacitatati “in sticla mata”
consolidari
noduli centrolobulari
distorsionare a arhitectonicii pulmonare
2. focare de reducere circumscrisa a densitatii normale
e transparentele chistice sau “fagure de miere”
e modificari de “capturare a aerului” - air trapping
e Dbronsiectazii de tractiune
e emfizem pulmonar
Toate aceste leziuni pot fi determinate in fiecare din tipurile de pneumonite interstitiale idiopatice, dar
unele din ele tind sa predomine ntr-o anumita forma.

Caseta 20. Trasdturile imagistice ale fibrozei pulmonare idiopatice
Radiografia toracelui
e Majoritatea pacientilor prezinta radiografia toracelui modificata la momentul adresarii.
e Leziunile cele mai frecvente sunt opacitatile liniare si reticulare periferice (cortical), care
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frecvent se manifesta ca opacitati difuze cu distributie predominant bazala si posterioara (necesara

radiografia de profil). Reticulatia grosiera si modificarile fibrochistice (pattern reticular grosier cu

hipertransparente de la 0,5 pana la 1,0 cm in diametru — imaginea "in fagure de miere") mai
exprimate subpleural si n zonele inferioare sunt leziuni imagistice ce apar tardiv si presupun un
prognostic nefavorabil.

e Micsorarea volumului pulmonar este adeseori prezentd, cu exceptia cazurilor de asociere a
obstructiei pulmonare.

e Implicarea pleurald nu este caracteristica pentru FPI, iar cand este prezenta sugercaza un alt
diagnostic: colagenoza (in special, artrita reumatoida sau lupusul eritematos de sistem), boala
mitrald, insuficienta cardiacd, azbestoza, infectia, carcinomatoza limfangitica, fibroelastoza
pleuroparenchimatoasa.

HRCT pulmonara
FPI/UIP incepe cu o fazd initiald exsudativa, caracterizata prin opacitati "in sticla mata" (care insa
pot fi datorate si fibrozei!). Implicarea parenchimului are distributie periferica, in focare cu insule
de plaman normal interpuse intre zonele afectate, formand un aspect "vargat". Deseori se atestd o
adenopatie mediastinala, nelegata de infectii sau de malignitafi.

e Instadiile avansate apar ingrosarea neuniforma a septurilor interlobulare si intralobulare, pattern-
ul liniar nonseptal, benzile intralobulare, benzile parenchimale (liniile groase parenchimale),
"fagurele de miere™ (honeycombing) cu bronsiectazii de tractiune si distorsionare aarhitectonicii.

e Modificari reticulare predominant subpleural bazale, modificari fibrochistice ("fagure de miere")
si bronsiectazii de tractiune sunt foarte caracteristice (aproape patognomonice) si permit stabilirea
diagnosticului cu un grad mare de certitudine.

e (data cu extinderea craniald a leziunii, modificarile fibrochistice raman subpleural, dar capata o
localizare tot mai antero-laterala; astfel ca in zonele superioare ele sunt situate mai mult anterior,
spre deosebire de localizarea posterioara la bazele pulmonare.

Caseta 21. Trasdaturile imagistice ale pneumonitei organizante criptogenice
Radiografia toracelui
e Radiologic in pneumonita organizanta se descriu trei pattern-uri de baza: multiple opacitati
alveolare (COP tipica), opacitate solitara (COP focald) si opacitati infiltrative (COP infiltrativa).
e Radiologic COP se prezinta prin arii de condensare pulmonara unilateral sau bilateral, avand o
distributie subpleurala sau peribronhiala

HRCT pulmonard

e La HRCT intensitatea opacitatilor variaza de la opacitate "in sticla mata" pana la consolidari tipice,
fiind detectate un numar mai mare de opacitati (si mai extinse) fata de radiografia toracelui.

e Trasaturile imagistice ale COP adeseori sunt intr-atdt de tipice, incat permit stabilirea
diagnosticului doar in baza tabloului imagistic.

e Pattern-ul focal nu este frecvent intalnit si diagnosticul COP este stabilit in baza examenului
histologic al nodulului sau masei excizate in suspectia unui carcinom bronsic.
Pneumonita organizanta criptogenica infiltrativa

e Consolidarea spatiilor aeriene este decelata in peste 90% cazuri, deseori cu bronhograma aerica.
Opacitatile "in sticla matd" sunt frecvente. Mai rar modificarile HRCT sunt de tip opacitéti
micronodulare sau prezinta ingrosari/dilatari ale peretilor bronsici.

e Distributia leziunilor este subpleurala ori peribronhiala in peste 50% cazuri. Zonele inferioare sunt
cel mai frecvent afectate.

e Mai pot fi decelate placi pleurale, spiculi, ingrosari pleurale, benzi parenchimatoase.

e Dupa tratamentul steroidian majoritatea modificarilor imagistice se amelioreaza sau se rezolva.
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Caseta 22. Trasaturile imagistice ale pneumonitei interstitiale nespecifice
Radiografia toracelui

e La majoritatea absolutd a pacientilor (peste 90% cazuri) cu NSIP radiografia toracelui apare
modificata.

e Spectrul modificarilor este foarte vast: de la infiltrate predominant interstitiale, pana la opacitati
mixte interstitiale si alveolare sau izolat alveolare, distributia fiind predominant bazala si in
campurile medii.

e Aceasta varietate de modificari radiologice reflecta morfologia celor trei tipuri de pneumonita
interstitiala nespecifica: celular, fibrotic si mixt.

HRCT pulmonara

e La HRCT pot fi detectate leziuni mult mai extinse fata de ceea ce se vede la radiografia toracelui.
Opacitatea "In sticla mata" este cea mai frecventa leziune in NSIP, iar la 1/3 pacienti este unica
modificare, avind o distributie difuzd, relativ simetrica sau maculoasa (in pete), uneori
predominant subpleurala.

e Opacitatile liniare si reticulare sunt inregistrate la ¥ cazuri si pot fi asociate cu bronsiectazii de
tractiune.

e Zonele de consolidare si "fagurele de miere" se observa foarte rar si sunt minim exprimate.

e In forma fibrotici de NSIP prezenta opacitatilor liniare neregulate si a bronsiectaziilor de tractiune
cu o usoara distorsionare a arhitectonicii pulmonare reflectd predominanta procesului de fibroza,
ceea ce face dificila diferentierea acestei forme de pneumonita interstitiald comuna (UIP) fara
biopsie.

e Forma celulara de NSIP se manifesta prin opacitati ,,in sticlda mata” si absenta modificarilor
caracteristice fibrozei.

Caseta 23. Trasdturile imagistice ale pneumonitei interstifiale descuamative
Radiografia toracelui

e Examenul radiologic toracic pentru detectarea DIP este putin sensibil, la 10-25% dintre pacientii
cu biopsii "pozitive" aspectul radiologic este normal.

e Printre modificarile radiologice pot fi opacitatile "in sticla mata" (situate cu predilectie Tn zonele
inferioare si, uneori, periferic), eventual insotite de modificari nodulare. Opacitatile "in sticla mata"
pot avea o textura granulara sau nodulara.

HRCT pulmonarda

e Pattern-ul HRCT in toate cazurile este de opacitati "in sticla matd" in focare (25%), localizate n
zonele inferioare (70%), periferic (60%) si doar la circa 20% - uniform si difuz.

e Opacitatile neregulate liniare si reticulare sunt observate frecvent (60%), dar cu o raspandire
limitata. "Fagurele" este observat in mai putin de 1/3 cazuri, fiind periferic si limitat.

e Opacitatile liniare neregulate si ,,fagurele” coreleaza cu gradul de fibrozd pulmonara.

e Uneori se pot observa chisturi cu peretii subtiri, de forma rotunda si cu diametrul pana la 2 cmin
absenta distorsionarii parenchimului (provenite din dilatarea ducturilor alveolare sibronsiolelor).

Caseta 24. Trasaturile imagistice ale pneumonitei interstitiale asociate bronsiolitei respiratorii
Radiografia toracelui
e Modificarile radiologice nu sunt specifice si includ ingrosarea peretilor bronhiilor centrale (76%)
si periferice (67%), opacitati "in sticla mata" (60%).
e Lacirca 15-20% dintre pacienti radiografia toracelui ramane nemodificata.
HRCT pulmonara
e HRCT evidentiaza noduli centrolobulari prost delimitati (inflamatia cronicd si acumularea
macrofagelor in bronsiolele respiratorii), focare de opacitati "in sticld mata" (acumularea
macrofagelor in spatiile alveolare si in ducturile alveolare), ingrosarea peretilor cailor aeriene

centrale si periferice.
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Emfizemul centrolobular in lobii superiori este caracteristic, insa nu este sever.
Ingrosarea septurilor si ”fagurele de miere” nu sunt caracteristice.
Pattern-ul HRCT al DIP se deosebeste de RB-ILD prin zone mai extinse si difuz raspandite de

-

opacitati "in sticla mata" si prin lipsa nodulilor centrolobulari.

Caseta 25. Trasaturile imagistice ale pneumonitei interstitiale acute
Radiografia toracelui

Radiografia toracelui evidentiaza opacitati alveolare bilaterale cu bronhograma aerica in aproape
toate cazurile, cu distributie maculoasa, respectand unghiurile costofrenice.

Schimbarile interstitiale de tipul liniilor septale si mansoanelor peribronhiale, de regula, lipsesc.
Odata cu progresarea bolii de la stadiul exsudativ spre cel de organizare, pulmonii tind sa devina
difuz consolidati, iar radiografia prezintd mai putine opacitati de consolidare alveolara si apar
opacitatile "in sticla mata" si cele liniare neregulate.

Colectiile pleurale nu sunt tipice.

HRCT pulmonara

HRCT evidentiaza o combinatie de opacitati alveolare si opacitati "in sticla mata", dilatari bronsice,
distorsiuni ale arhitectonicii.

Exista corelatii stranse intre cele trei stadii histologice ale AIP (exsudativa, proliferativa, fibrotica)
si pattern-urile de la HRCT.

Zone de opacitati "in sticla mata" se depisteaza in toate trei stadii ale bolii: exsudativ, proliferativ,
fibrotic.

Opacitatile ,,in sticlda mata” in stadiile initiale sunt bilaterale, Tn focar, cu arii de lobuli neafectati,
fapt ce confera un tablou ”geografic” caracteristic [155].

Ariile de consolidare (mai putin caracteristice decat opacitagile "in sticla mata") la un pacient cu
AIP clasica sunt dispuse in zonele dependente - sugereaza inchiderea spatiilor alveolare din cauza
greutatii tesutului pulmonar situat supraiacent si presiunii hidrostatice.

Opacitatile liniare intralobulare si ”fagurele” subpleural sunt observate laun numar mic de pacienti.
In stadiul mai tardiv, de organizare, AIP se asociaza cu distorsionarea fasciculelor bronhovasculare
si bronsiectazii de tractiune. Zonele de consolidare tind sa fie inlocuite de opacitati in sticlda mata”.
Examenul CT in dinamica la pacientii care au supravietuit demonstreaza substituirea infiltratelor
prin opacitati reticulare, indicand o fibroza reziduala.

Caseta 26. Trasaturile imagistice ale pneumonitei interstifiale limfocitare

Radiografia toracelui

Pe radiografia toracelui LIP prezinta modificari nespecifice.

Predomina opacitatile reticulare bazal bilateral, dar a fost descris si un pattern nodular.
Infiltrarea spatiilor alveolare confera un pattern mixt cu opacitati interstitiale si alveolare.
Bronhograma aerica poate fi observata in leziunile extinse, de tipul masei pulmonare.
Imaginea in "fagure de miere" apare in stadiile avansate.

HRCT pulmonara

HRCT prezintd opacitafi "in sticlda matd" bilateral, de obicei difuz, opacitdti nodulare
(corespunzator foliculilor peribronhiolari din cadrul formei histologice predominant cu foliculi) si,
uneori, chisturi cu distributie predominant perivasculara, si nu subpleurala cum este in cazul FPI.
HRCT permite aprecierea extinderii leziunilor pulmonare, evidentiaza structura hilului si
implicarea pleurei in proces.

Opacitatile "in sticla mata", nodulii centrolobulari si ingrosarea interstitiului sunt depistate des.
Prezenta chisturilor pulmonare este frecventa la pacientii cu LIP si nu este caracteristica pentru
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cei cu limfom.
e Ingrosarile si colectiile pleurale sunt rar intalnite la pacientii cu LIP, iar prezenta limfadenopatiei
mediastinale si hilare este sugestiva pentru un proces malign.

Tabelul 1. Criterii HRCT pentru diagnosticarea pattern-ului de UIP [28]

Aspect tipic de
“UIP”

“UIP probabil”

“Nedeterminat pentru

UIP”

Diagnostic de alternativa

e localizarea
predominant
bazala,
subpleurala

e opacitdti
reticulare

e ““fagure de
miere” cu sau
fara
bronsiectazii
de tractiune

e lipsa criteriilor
incluse n
“nedeterminat
pentru UIP”

e Jlocalizarea
predominant
bazala,
subpleurala

e opacitafi
reticulare

e lipsa criteriilor
incluse n
“nedeterminat
pentru UIP”

e localizare predominant in
campurile pulmonare
superioare sau medii

elocalizare  predominant
peribronhovasculara

e opacitati tip “sticla mata”
extinse (ocupa zone mai
extinse comparativ cu
opacitatile reticulare)

emicronodulatie  difuza
(bilateral predominant in
lobii superiori)

e chisturi pulmonare
discrete (multiple,
bilaterale, nelegate de
zonele cu ““fagure de
miere”

e atenuare mozaica difuza/
air-trapping (bilateral, n
3 sau mai multi lobi)

e consolidari
segmentare/lobare

Semne sugestive de alte
diagnostice ce includ:
« Semne CT:
chisturi,
atenuare mozaica marcata
sticla matd predominanta
micronodulatie difuza
noduli centri-lobulari
noduli
consolidari
e Distributia dominanta:
Peribronhovasculara
Perilimfatica
Apicala si in campurile
pulmonare medii

o Altele:

- Placi subpleurale (posibil
azbestoza)

- Esofag dilatat (posibil o
colagenoza)

- Eroziuni claviculare distale
(posibil AR)

- Limfadenopatie extinsa

(alte diagnostice)

- Pleurezii, ingrosare pleurala
(posibil colagenozele/
toxicitatea medicamentelor)
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Caseta 27. Biopsia pulmonara in diagnosticul PII

Criteriile clinice, de laborator si radiografice pot inlatura necesitatea biopsiei pulmonare
chirurgicale.

Dintre multiplele proceduri diagnostice invazive, utilizate in diagnosticul PIl (LBA, biopsia
pulmonara transbronsicd, biopsia pulmonard prin criobiopsie, biopsia pulmonard deschisd si
biopsia prin VATS), doar ultimele 3 permit prelevarea unui volum adecvat de tesut pulmonar
pentru analiza histologica.

Biopsia trebuie efectuatd in stadiile precoce ale bolii nu doar din motivul reducerii factorilor de
risc, dar si din faptul reducerii informativitatii rezultatului histologic in stadiile finale ale bolii.
Bronhoscopia cu biopsie transbronsica comporta mai putine riscuri si este mai usor de efectuat, dar
rareori permite stabilirea diagnosticului de PII, deoarece piesa obtinuta este foarte mica cu trasaturi
morfologice insuficiente.

Biopsia transbrongicd este utila Tn excluderea infectiilor, neoplasmelor si in diagnosticul
sarcoidozei - nivel de evidenta C, grad de recomandare clasa lla.

Biopsia pulmonara este precedatd de HRCT, ceea ce permite alegerea zonelor active ale procesului,
evitand prelevarea tesutului cu fibroza pulmonara avansata.

Biopsia pulmonara trebuie practicata atunci cand clinic se suspecta un alt proces, in special
pneumonita prin hipersensibilizare (anamnestic de expunere la anumiti alergeni, simptome
sistemice manifeste, limfocitoza Tn LBA) sau daca datele CT sunt atipice pentru UIP.

Pentru pacientii depistati cu PID de cauza aparent necunoscuta, care sunt clinic suspectati de FPI
si care au un pattern la HRCT de “UIP probabil”, ,,nedeterminat pentru UIP” sau ,,diagnostic de
alternativa” este recomandata biopsia pulmonara — nivel de evidenta C, grad de recomandare clasa
Ila.

La pacientii depistati cu PID de cauza aparent necunoscuta, care sunt clinic suspectati de FPI si
care au un pattern la HRCT de ,,UIP” NU este recomandata biopsia pulmonara - nivel de evidentd
C, grad de recomandare clasa llI.
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Tabelul 2. Criterii morfologice pentru diagnosticarea pattern-ului de UIP [28]

Aspect de “UIP”

e prezenta fibrozei marcate/ distorsionarea  arhitecturii
pulmonare, +“fagure de miere”

distributie predominant subpleurald/paraseptala a fibrozei
distributie focala a fibrozei la nivelul parenchimului pulmonar
prezenta focarelor fibroblastice

lipsa criteriilor ce ar sugera un “diagnostic de alternativa”

(toate 4 criterii)

Cateva dintre caracteristicele histologice de UIP, dar care nu
sunt suficiente pentru a defini un UIP

“UIP probabil” SI

e lipsa criteriilor ce ar sugera un “diagnostic de alternativa”
SAU

e doar leziuni tip “fagure de miere”

e fibroza cu sau fara distorsionarea arhitecturii parenchimului
pulmonar, cu semne ce ar sugera fie un pattern diferit de UIP,
sau UIP secundar altor cauze*.

“Nedeterminat pentru UIP” | ¢ Citeva semne histologice caracteristice pentru ,,UIP tipic”, dar

cu alte caracteristici, ce sugereaza un diagnostic de
alternativa**

e Semne histologice sugestive pentru alte PII (absenta focarelor
de fibroblasti, sau fibroza usoard) in toate piesele bioptice
e Semne histologice ce indica alte patologii (pneumonita de

Diagnostic de alternativa hipersensibilitate, histiocitoza cu celule Langerhans,

sarcoidoza, limfangioleiomiomatoza)

* - granuloame, membrane hialine (altele decét cele asociate cu exacerbarea FPI), leziuni centrate
preponderent la nivelul cailor respiratorii, sectoare de inflamatie interstitiala fara fibroza asociata,
pleurita fibrotizanta cronica marcata, pneumonitd organizanta.

** - infiltratie marcata cu celule inflamatorii Tn afara ariilor cu fagure, hiperplazie limfoida
proeminenta, inclusiv centre germinative secundare si distributie bronhiolocentricd care ar putea
include metaplazie peribronhiolard extinsa.

Caseta 28. Criteriile morfologice ale pneumonitei interstitiale descuamative

Semnele distinctive:

Nu

e 6 6 o6 o6 N o o o o o o

acumularea uniforma in alveole a unui numar mare de macrofage alveolare pigmentate;
caracterul difuz, uniform al leziunilor morfologice (absenta aspectului pestrit);
omogenitatea temporald a leziunilor morfologice;

fibroza si ingrosarea moderata, uniforma a septurilor alveolare;

proliferarea alveolocitelor de tip I1;

infiltratia limfoida cu un numar neinsemnat de plasmocite a septurilor alveolare

unt caracteristice:

fibroza severa a tesutului pulmonar;

proliferarea tesutului muscular neted in peretii alveolelor;
degenerarea "in fagure" a tesutului pulmonar;

aparitia focarelor fibroblastice §i a pneumonitei organizante;
aglomerari focale de eozinofile in infiltratul celular intraseptal.
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Caseta 29. Criteriile morfologice ale pneumonitei interstitiale asociate bronsiolitei respiratorii

Semnele distinctive:
e caracterul maculos al leziunilor morfologice cu dispozitia caracteristica bronhiolocentrica;
e acumularea macrofagelor alveolare pigmentate in lumenul bronhiolelor respiratorii si al
alveolelor adiacente peribronhiolare;
e absenta unui proces inflamator interstitial sever;
e uniformitatea (omogenitatea) temporala a leziunilor morfologice.

Nu sunt caracteristice:
e fibroza interstitiala masiva;
o focare fibroblastice;
e degenerarea "in fagure" a tesutului pulmonar;
e aglomerdri difuze de macrofage alveolare.

Caseta 30. Criteriile morfologice ale pneumonitei organizante criptogenice

Semnele distinctive:
e organizarea depozitelor de fibrind n lumenul alveolelor (corpusculi Mason) si cailor aeriene
mici
distributia maculoasa a leziunilor;
caracterul temporal omogen al leziunilor
pastrarea arhitectonicii pulmonare;
¢ inflamatia interstifiald cronicd moderat exprimata.
Nu sunt caracteristice:

prezenta leucocitelor neutrofile Tn lumenul alveolelor;

semne de bronsiolita acuta;

formarea granuloamelor;

focare de necroza a tesutului pulmonar;

e membrane hialine sau depozite masive de fibrina n spatiile aeriene;
e infiltratia pronuntata cu eozinofile;

e inflamatia si fibroza interstitiala severa.

Caseta 31. Criteriile morfologice ale pneumonitei interstigiale nespecifice
Semnele distinctive:

e distributia difuza alveolar-septala a leziunilor morfologice;

e omogenitatea temporala a leziunilor;

e pastrarea arhitectonicii tesutului pulmonar (absenta degenerdrii fibrochistice)
Nu sunt caracteristice:

e fibroza interstitiala difuza severa;

e membrane hialine;

e hiperplazia celulelor musculare netede;

e aglomerari de eozinofile in infiltratul inflamator;

e formarea granuloamelor.
In dependenta de prevalenta unui sau altui component morfologic se disting doud forme de NSIP:

v' forma celulara, in care predomina inflamatia interstitiala cu celularitate bogata, fibroza fiind
slab pronuntata sau absenta;

v' forma fibrotica, in care predomina procesele de fibroza septala, iar inflamatia interstitiala
este minima.
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Caseta 32. Criteriile morfologice ale pneumonitei intersti fiale acute
Semnele distinctive:
extinderea difuza a leziunilor morfologice;
omogenitatea temporala a leziunilor;
prezenta membranelor hialine Tn alveole;
ingrosarea difuza omogena a septurilor alveolare;
proliferarea tesutului de granulatie in alveole datorita organizarii fibrinei intraalveolare
(poate avea caracter difuz sau maculos).
Nu sunt caracteristice:
e formarea granuloamelor;
focare de necroza a tesutului pulmonar;
pneumonii exsudative;
abcese pulmonare;
prezenta eozinofilelor si leucocitelor neutrofile in infiltratul celular.

Caseta 33. Criteriile morfologice ale pneumonitei intersti fiale limfocitare

Semnele distinctive:

infiltratia interstitiala limfoida pronuntata cu formarea frecventa a agregatelor limfoide
foliculi limfoizi;

distributia predominant septala a infiltratiei celulare;

caracterul difuz al leziunilor;

omogenitatea temporala a leziunilor;

restructurarea morfologica si deformarea chistica a tesutului pulmonar.

C.2.3.4. Diagnosticul diferential

Caseta 34. Pneumopatii interstifiale difuze insofite de dispnee gi/sau de sindrom

interstitial/diseminat ce necesitd a fi diferentiate de pneumonite interstigiale idiopatice

Afectiuni pulmonare primare

e sarcoidoza

e histiocitoza X

e limfangioleiomiomatoza
Leziuni pulmonare din cadrul afectiunilor reumatice

e artrita reumatoida
lupusul eritematos sistemic
sclerodermia
polimiozita/dermatomiozita
sindromul Sjogren
boala mixta a tesutului conjunctiv

e spondilita anchilozanta
Legate de medicamente/tratamente

e antibiotice (nitrofurantoin, sulfasalazina, etambutol)
antiinflamatoare (saruri de aur, penicilamina, AINS)
medicamente cardiovasculare (amiodarona, tocainida)
antineoplazice (bleomicina, mitomicina C, ciclofosfamid, busulfan, clorambucil, melfalan,
azatioprina, metotrexat, procarbazin, citozina arabinozid, etopozid etc.)
suplimente dietetice (L-triptofan)
bromcriptina
oxigenul
radioterapia
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Din factori ai mediului/profesionali
Substante organice (pneumonite prin hipersensibilizare - peste 40 substante cunoscute,
fungi)

o plamanul de fermier
o plamanul crescatorului de pasari
o bagasoza
Substante neorganice
o azbestoza
o silicoza
o antracoza
o berilioza etc.
Gaze/fum/vapori
o oxizi de azot
o bioxid de sulf
o oxizii metalelor
o hidrocarburi
Tulburari de umplere alveolara
e hemoragie alveolard difuza
e sindromul Goodpasture
e hemosideroza pulmonara idiopatica
e proteinoza alveolara
e pneumonita eozinofilica cronica
Asociate de vasculite
e granulomatoza cu poliangeita

e sindromul Churg-Strauss

e vasculita de hipersensibilitate

e granulomatoza sarcoida necrotizanta
Infectii

e virusuri (citomegalovirus)
e Dacterii (Bacillus subtilis, B. cereus, Pneumocystis jiroveci)
e fungi (Aspergillus, Criptostroma corticale, Aureobasidium pullulans, Penicillium species,
Macropolyspora faeni, Thermactinomyces vulgaris, T. sacchari)
Boli genetice
scleroza tuberoasa
boala Gaucher
boala Newmann-Pick
sindromul Hermansky-Pudlak
Diverse
e edemul pulmonar cronic
uremia cronica
limfangita canceromatoasa
amiloidoza
aspiratia cronica
e boala venoocluziva

Droguri
e cocaina
e heroina
e metadona
e propoxifen
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C.2.3.5. Stabilirea diagnosticului de pneumonita interstitiala idiopatici

Caseta 35. Diagnosticul pneumonitelor interstigiale idiopatice este facilitat prin:

excluderea cauzelor cunoscute de PID bazata pe un istoric amanuntit si examen clinic, menite
sa excluda expunerile domiciliare sau profesionale, colagenozele si vasculitele (inclusiv prin
serologie) si toxicitatea medicamentoasa;

evaluarea pattern-urilor imagistice apreciate la HRCT pulmonara n corelatie cu pattern- urile
morfologice atunci cand este efectuata biopsia pulmonara (descrise pentru fiecare varianta de
PIl'in C.2.3.3);

abordarea complexda cu discutii interdisciplinare (DID) intre pneumologi, radiologi si
anatomopatologi experimentati in diagnosticul PID, actualmente considerata standardul de
aur in diagnosticul PII.

C.2.3.6. Criteriile de spitalizare

Caseta 36. Criteriile de spitalizare a pacientilor cu PII:

Pacientii ce necesita investigatii invazive pentru precizarea diagnosticului sau estimarii
eficacitatii tratamentului.

Exacerbarea fibrozei pulmonare idiopatice (caseta 37).

Aparitia complicatiilor cu risc vital (IRA, TEAP, pneumotorace, SDRA, ICA, asocierea infectiei,
tromboza venoasa profunda).

Comorbiditati Severe/avansate.

Determinarea gradului de incapacitate de munca.

Caseta 37. Exacerbarea fibrozei pulmonare idiopatice:

Exacerbarea a FPI este definitd ca o deteriorare rapida a FPI pe parcursul evolutiei sale ce nu poate
fi atribuitd infectiei, embolismului pulmonar sau insuficientei cardiace; cu o ratd inaltd a
mortalitatii (60-70%) peste 3-6 luni.

Exacerbarea FPI poate aparea oricand pe parcursul bolii, iar riscul dezvoltarii sale nu pare a fi legat
de nivelul deteriorarii functiei pulmonare, varsta sau anamnesticul de fumator
Markerul morfologic al exacerbarii FPI este leziunea alveolara difuza (DAD) suprapusa pe
pattern-ul morfologic de UIP caracteristic pentru FPI

Proteina C reactiva si LDH sunt considerati markeri de severitate ai leziunii.

Exacerbarea FPI trebuie suspectata in cazurile cand pe parcursul unei luni se atesta:

v
v

v

agravarea dispneei;

aparitia opacitatilor "in sticld mata" sau opacitatilor infiltrative bilateral pe radiograma cu
agravarea tabloului radiologic preexistent;

reducerea importanta a PaOs.

Caseta 38. Factorii asociagi cu un risc sporit de deces in fibroza pulmonard idiopatici
Factorii de baza

Gradul de dispnee

DLCO <40% din prezis

Desaturarea <88% la 6MWT

Extinderea "fagurelui de miere" la HRCT
Hipertensiunea pulmonara

Factori adifionali

Cresterea gradului de dispnee

Descresterea CVF >10% in valori absolute
Descresterea DLco >15% 1n valori absolute
Agravarea fibrozei la HRCT.
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C.2.3.7. Tratamentul

Caseta 39. Principiile de tratament al fibrozei pulmonare idiopatice

e Nu se cunoaste nici un tratament medicamentos dovedit a vindeca boala, medicamentele

disponibile pot doar sd incetineasca progresia FPI.

Interventiile terapeutice farmacologice si nefarmacologice (suplimentarea oxigenulul,
reabilitarea pulmonara) trebuie sa se bazeze pe recomandari (tabelul 3).

Tratamentul farmacologic va fi initiat cat mai precoce posibil, la pacientii eligibili si 1n lipsa
contraindicatiilor.

Regimul de dozare al Pirfenidonum™*:

e La initierea tratamentului, doza trebuie crescuta treptat pana la doza zilnica recomandata de
noud capsule pe zi (3 capsule in 3 prize) in decursul unei perioade de 14 zile, dupa cum
urmeaza:

« Zilele 1-7: o capsula de trei ori pe zi (801 mg/zi)
* Zilele 8-14: doua capsule de trei ori pe zi (1602 mg/zi)
« Incepand cu ziua 15: trei capsule de trei ori pe zi (2403 mg/zi)

e Doza zilnica recomandatd de Pirfenidonum* pentru tratamentul de intretinere este de trei
capsule de 267 mg de 3 ori pe zi impreuna cu alimente, in total 2403 mg/zi.

e Reactiile adverse frecvente la Pirfenidonum*sunt fotosensibilitatea si reactiile dispeptice, de
aceea recomandatd este evitarea expunerii la soare sau eventual utilizarea cremelor de
protectie solara pe perioada tratamentului.

In cazul reactiilor dispeptice doza de Pirfenidonum* poate fi redusi la 1-2 capsule (267 mg-
534 mg) de doua sau trei ori pe zi impreund cu alimente, cu reluarea cresterii dozei pana la
doza zilnica recomandata in functie de tolerabilitate.

Regimul de dozare al Nintetanibum*

e Doza recomandati de nintedanib este de 150 mg de doua ori pe zi, administrata la interval de
aproximativ 12 ore. Doza zilnicd de 100 mg de doua ori pe zi este recomandata a fi utilizata
numai la pacientii care nu tolereaza doza zilnica de 150 mg de doua ori pe zi.

e Reactiile adverse frecvente la Nintetanibum* sunt in mare parte reactiile dispeptice.

Recomandat este micsorarea dozei la 100 mg de 2 ori pe zi cu hidratare optimd si corijare

electroliticd atunci cand e cazul. In cazuri severe se va suspenda.

Remarca
e Pacientii eligibili pentru initierea tratamentului farmacologic sunt cei care au CVF>50% din

prezis si DLCO >30% din prezis.

Eficienta medicamentelor este similara, de aceea optarea in favoarea unui sau altui preparat
farmacologic se va face in functie de disponibilitatea acestora, de stilul de viata al pacientului
(cu sau fard expuneri la soare) si de efectele adverse aparute.

Tratamentul farmacologic ar trebui sa fie limitat la pacientii care sunt dispusi sa accepte efecte
adverse posibile, chiar daca beneficiul asteptat este relativ redus.

Cu precautie se vor administra medicamentele mentionate la pacientii ce administreaza
anticoagulante.

Pacientii cu risc crescut de mortalitate ar trebui sa fie in evidenta pentru transplant pulmonar.
Pacientilor la care SaO2 in repaus este <88% le este recomandata terapia cu oxigen de lungd
duratd (cel putin 15 ore in zi).

Corticosteroizii pe termen scurt sunt tratamentul potrivit pentru exacerbarile acute.

Controlul simptomelor (ingrijirea paliativa) se concentreaza pe reducerea simptomelor (tuse,
dispnee) pentru a oferi confort pacientilor si nu pentru a trata boala.

Pacientii care administreaza monoterapie cu Acetylcysteinum fara careva semne de toxicitate pot
continua administrarea fiind informati in prealabil de recomandarile ghidurilor - clasa de
recomandare IIb, nivel de evidentd C

Luand in consideratie faptul ca nu se cunosc interventii farmacologice eficiente pana in prezent,
pacientii trebuie informati despre studiile clinice disponibile, pentru posibilitatea inrolarii lor Tn
toate stadiile bolii.

33




Tabelul 3 Recomandari de tratament al fibrozei pulmonare idiopatice bazate pe dovezi [18]

DA puternic - clasa de recomandare |
Implicatii pentru pacient: majoritatea pacientilor vor dori sd primeasca
urmatoarele interventii terapeutice si doar o mica proportie nu vor dori.
1. Oxigenoterapie de lunga durata la pacientii cu FPI cu semne tipice de hipoxemie de repaus,
nivel de evidenta C.
2. Transplant pulmonar la pacientii potriviti - nivel de evidenta C.

DA conditionat — clasa de recomandare Ila
Implicatii pentru pacient: majoritatea pacientilor vor dori urmatoarele interventii terapeutice,
dar multi nu le vor dori. Neutilizarea lor ar putea fi o optiune rezonabila la o minoritate.

Nintetanibum*- nivel de evidenta B.

Pirfenidonum™ - nivel de evidenta B.

Corticosteroizi pentru exacerbarile acute ale FPI. - nivel de evidenta C
Tratamentul refluxului gastro-esofagian asimptomatic - nivel de evidenta C.
Reabilitarea pulmonara - nivel de evidenta C.

N

NU puternic - Clasa de recomandare 111
Implicatii pentru pacient: cei mai mul{i pacienti nu vor dori urmatoarea interventie si doar o
mica proportie le-ar dori.
1. Tratamentul anticoagulant - nivel de evidenta C.
2. Combinatie de corticosteroizi + Azathioprinum + Acetylcysteinum- nivel de evidenta C.
3. Antagonisti selectivi de endotelina (Ambrisentanum*) - nivel de evidenta C.

NU conditionat — clasa de recomandare 11b
Implicatii pentru pacient: majoritatea pacienfilor nu vor dori urmadtoarea interventie
terapeuticd, dar multi o vor dori; urmatoarele interventii nu trebuie folosite la majoritatea
pacientilor cu FPI, dar ar putea fi o optiune rezonabild pentru o minoritate.
1. Inhibitorii de fosfodiesteraza (sildenafil) - nivel de evidenta B
2. Antagonostii duali ai receptorilor de endotelina (Macitentanum*, Bosentanum®*) - nivel
de evidenta C.
3. Monoterapie cu acetilcisteina - nivel de evidenta C.
4. Tratamentul hipertensiunii pulmonare secundare FPI — nivel de evidenta C.
5. Ventilatie mecanicd la pacientii cu insuficienta respiratorie datorata FPI - nivel de
evidenta C.

“DA” este “pentru” folosirea unui anume tratament. “NU” este “impotriva”
folosirii unui anume tratament.

* - medicamentele nu sunt inregistrate in Nomenclatorul de Stat al Medicamentelor.
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Caseta 40. Principii de tratament ale pneumonitei interstitiale asociate bronsiolitei respiratorii

e RB-ILD are o evolutie favorabila.

e Este obligatorie stoparea fumatului, fiind posibild rezolvarea simptomatologiei si a leziunilor
imagistice fara tratament medicamentos.

e Pacientii care se prezinta cu sindrom obstructiv ar putea beneficia de tratament cu bronhodilatatoare:
Salbutamolum, Salmeterolum, Ipratropiu bromid, Metilxantine.

e Lapacientii, la care simptomele persista, corticoterapia in doze mici (prednisolon 5-10 mg/zi) poate
fi benefica.

Caseta 41. Principii de tratament ale pneumonitei interstifiale descuamative

e DIP are o evolutie favorabila.

e Este obligatorie stoparea fumatului, fiind posibila rezolvarea simptomatologiei si a leziunilor
imagistice fara tratament medicamentos.

e Pacientii care se prezintd cu sindrom obstructiv ar putea beneficia de tratament cu bronhodilatatoare:
Salbutamolum, Salmeterolum, Ipratropiu bromid, Metilxantine.

e Pacientii cu disfunctie respiratorie severa sau evolutie progresiva, de obicei necesita corticoterapie
per os, dozele initiale variind de la 20 la 60 mg/zi prednisolon cu un raspuns bun in majoritatea
cazurilor.

Caseta 42. Principii de tratament ale pneumonitei organizante criptogenice

e Se recomanda tratament steroidian nu mai putin de 6 luni, pentru a reduce riscul recidivelor.

e Schema recomandata: — Clasa de recomandare Ila, Nivel de evidenta C
tab. Prednisolonum 0,75-1,0 mg/kg — 4 saptamani,

0,5 mg/kg — 4 saptamani;
20 mg zilnic — 4 saptamani;
10 mg zilnic — 6 saptamani;
5 mg zilnic — 6 saptamani

e Scaderea dozei se face treptat cu maximum de Smg la 2 saptamani.

e Reducerea treptata a dozei se incepe dupa 4-8 saptamani de tratament. Doza de 0,5 mg/kg pe zi se
mentine minimum 6 saptamani. Reducerea treptata a dozei pana la zero se poate decide in cazurile
cu rezolvare sau ameliorare radiologica doar dupa 4-6 luni.

e In cazul recidivelor tratamentul steroidian se initiaza dupi aceeasi schemi, dar durata tratamentului
va fi minimum 12 luni, ultimele 6 luni fiind cu doze mici (5 mg prednisolonum zilnic).

e La pacientii cu afectiune severa si rapid progresiva se recomanda puls-terapia cu metilprednisolon
500-1000 mg/zi intravenos 3 zile, ulterior tab. Prednisolonum 20 mg/zi cu reducerea ulterioara a
dozei functie de evolutia clinica.

Remarca

- Tratamentul cu corticosteroizi sistemici va fi efectuat in asociere cu inhibitorii de pompa protonica,
pe toatd durata, pentru a evita efectele adverse gastrointestinale.

- COP are o0 evolutie favorabila, pacientii raspund bine (pana la rezolvare) la corticoterapie, dar la un
numar semnificativ de bolnavi apar recurente peste 1-3 luni: atunci cand corticoterapia este sistatd
sau doza de prednisolon este redusa (de regula, sub 15 mg).

- Peste 50% din pacienti vor avea doar o singurd recadere, iar aparitia recidivelor nu pare sa
influenteze prognosticul de durata.

- O mica parte din pacienti Se restabilesc spontan.

- Prognosticul este mai bun in cazurile cu opacitati de tip consolidare fata de cazurile cu opacitati
interstitiale.
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Caseta 43. Principii de tratament ale pneumonitei interstitiale acute

Este recomandata puls-terapia cu metilprednisolon 750-1000 mg/zi intravenos 3 zile consecutiv,
lar ulterior functic de evolutia clinica se va continua terapia peroral cu prednisolon 0,5-1,0
mg/kg/zi — Clasa de recomandare Ila, nivel de evidenta C

De obicei raspunsul la corticoterapie se va aprecia la a 5-7-a zi si se va analiza necesitatea asocierii
altui agent imunosupresiv (Cyclophosphamidum intravenos in dozi de 600-650 mg/m?) — Clasa
de recomandare Ila, nivel de evidenta C

Remarca

Tratamentul cu corticosteroizi sistemici va fi efectuat in asociere cu inhibitorii de pompa
protonicd, pe toata durata, pentru a evita efectele adverse gastrointestinale.

AIP are o evolutie nefavorabild, actualmente nu este confirmata eficienta tratamentului,
mortalitatea raimanand foarte inalta (peste 60%).

Toti pacientii necesita tratament suportiv, inclusiv cu ventilatie asistata in majoritatea cazurilor.
Majoritatea decesurilor survin intre 1 si 2 luni de la debutul bolii.

Rareori sunt posibile recurente ale bolii.

Supravietuitorii pot avea restabilire aproape totald a functiei respiratorii sau deficit functional
Sever.

Caseta 44. Principii de tratament ale pneumonitei interstigiale limfocitare

Doza optima si durata tratamentului steroidian nu este cunoscuta.

Este recomandata administrarea 0,75-1,0 mg/kg (nedepasind 100 mg/zi) intr-o priza unica
matinald timp de 8-12 siptimani cu reevaluarea ulterioara a dozei. In caz de ameliorare, peste
6-8 saptamani doza se reduce la 0,25 mg/kg si se mentine la acest nivel 6-12 saptamani — Clasa
de recomandare Ila, nivel de evidenta C

Remarca

Tratamentul cu corticosteroizi sistemici va fi efectuat in asociere cu inhibitorii de pompa
protonica, pe toata durata, pentru a evita efectele adverse gastrointestinale.

Evolutia naturala si prognosticul LIP sunt cunoscute prost din cauza numarului mic de pacienti.
Este posibila rezolvarea spontand, rezolvarea sub tratament steroidian sau alfi agenfi
imunosupresivi, progresarea spre limfom sau progresarea spre fibroza pulmonara cu
insuficienta respiratorie si deces in pofida tratamentului cu corticosteroizi.

Corticosteroizii in monoterapie sau combinat cu alte preparate se utilizeaza in LIP simptomatic,
desi eficacitatea lor nu a fost demonstrata prin studii controlate. Unii pacienti raspund la acest
tratament, iar altii pot deceda spontan.

Sistarea precoce a tratamentului este o cauza relativ frecventa de recidive la pacientii ce au avut
initial un raspuns pozitiv.

Utilizarea medicamentelor antivirale a demonstrat eficacitate limitata la copiii cu LIP HIV-
infectati. Terapia antiviralda la adultii HIV-infectati nu s-a dovedit eficientad, de aceea
corticoterapia ramane singura abordare.
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Caseta 45. Principii de tratament ale pneumonitei interstiziale nespecifice

Conduita pacientilor cu trasaturi clinice ale FPI si distributie a leziunilor asemanatoare cu cea a FPI
la HRCT (NSIP fibrotica si NSIP mixta) va fi ca si al pacientilor cu FPI (vezi tabelul 3). Acest grup
de pacienti are un prognostic mai bun fata de FPI, dar o mortalitate si un declin functional mai mare
comparativ cu NSIP celulara. Nu se recomanda corticosteroizii In doze mari pentru timp indelungat
— Clasa de recomandare Ila, Nivel de evidenta C.

Atunci cand trasaturile clinice, HRCT si histologice se suprapun cu COP, a fost observat un efect
terapeutic foarte bun la doze mari de corticosteroizi. Astfel, la acesti pacienti este justificat regimul
steroidian recomandat pentru COP (vezi caseta 40), dar cu o durata mai mare a tratamentului cu doze
de sustinere pentru a preintdmpina progresarea leziunilor fibrotice — Clasa de recomandare Ila, Nivel
de evidenta C.

Remarca

Tratamentul cu corticosteroizi sistemici va fi efectuat in asociere cu inhibitorii de pompa
protonica, pe toata durata, pentru a evita efectele adverse gastrointestinale.

Din cauza heterogenitatii acestei variante de pneumonitd interstitiald idiopatica, a confuziilor
diagnostice si terminologice ale NSIP, precum si a similitudinilor acesteia cu FPI (deseori fiind eronat
interpretata ca si FPI) nu este cunoscuta evolutia naturala a acestei variante de pneumonita si nu exista
recomandari validate pentru durata si regimul terapeutic optimal.

Corticosteroizii, cu sau fara imunosupresoare, au stat la baza tratamentului in cele mai multe serii
publicate si a fost observat un rezultat mai bun comparativ cu FPI.

Actualmente se recomanda abordarea terapeutica a NSIP functie de profilele clinico-radiologice ale
bolii si similitudinile cu pattern-urile imagistice ale UIP, COP sau PH.

La un numdr mai mic de pacienti au fost determinate trasdturi clinico-radiologice asemanatoare celor
din PH, pentru care este acceptat regimul terapeutic recomandat in PH.
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C.2.3.8. Supravegherea pacientilor

Caseta 46. Supravegherea pacientilor cu fibroza pulmonarda idiopatica

Fibroza pulmonara idiopatica este recunoscuta ca o entitate clinica foarte complexa asociata cu un
prognostic prost si o supravietuire la 5 ani de sub 45%.

La majoritatea pacientilor boala evolueaza constant si lent pe parcursul catorva ani, aceasta poate
varia: unii pacienti urmeaza un curs mult mai stabil, n timp ce o subpopulatie pot avea un declin
rapid, iar altii pot manifesta declin respirator acut (exacerbari ale FPI) in ciuda unei evolutii stabile
pentru perioade lungi de timp.

Monitorizarea la intervale de 3 luni si un abord flexibil pentru determinari mai precoce la pacientii
cu dispnee progresiva.

Pacientii cu tratament farmacologic vor fi evaluati la intervale de 1-3 luni cu monitorizarea
functiei ventilatorii pulmonare, transferului gazos si a eventualelor toxicitdti: enzimele hepatice
(alanin aminotransferaza (ALT), aspartat aminotransferaza (AST), fosfataza alcalina (FAL), gama
glutamiltransferaza (GGT) si bilirubina).

Monitorizarea pentru identificarea necesitatii suplimentdrii oxigenului prin pulsoximetrie de
repaus si efort/test de mers (6MWT) si se faca la intervale de 3 luni, cu atentie suplimentara pentru
semnalul prost dat de circulatia periferica deficitara.

Monitorizarea continui este esentiald in atingerea scopurilor terapeutice. In timpul acestor vizite,
se analizeaza indicatorii de progresie ai bolii (caseta 47) si se modificad schemele de tratament.
Pacientii care au un declin al CVF peste 10% in jumatate de an comporta un pronostic nefavorabil
si o mortalitate inaltad. Acestia vor fi evaluati mai des cu ajustdri in tratament in functie de
necesitate.

Monitorizarea aparitiei complicatiilor pe baza unui indice ridicat de suspiciune clinica (emboli
pulmonari, trombozd venoasa profundd) si sda se inregistreze comorbiditatile (emfizem,
hipertensiune pulmonara, cancer pulmonar) la momentul diagnosticului FPI si/sau de-a lungul
urmaririi $i monitorizarii evolutiei bolii.

Pacientii care au administrat doze mari de CS per 0s sunt inclusi in grupul de risc pentru
osteoporoza si fracturi (este necesara efectuarea tomodensitometriei osoase in dinamicad si
administrarea bifosfonatilor).

Caseta 47. Indicatori ai progresiei bolii la pacientii cu fibroza pulmonard idiopaticd

Dispneea progresiva.

Reducerea constanta cu 10% fatad de masuratorile initiale ale capacitatii vitale fortate (CVF) in
valoare absoluta.

Reducerea constanta cu 15% a valorii absolute a capacitatii de difuziune pulmonare a
monoxidului de carbon (DLco, corectata cu hemoglobina).

Progresia aspectului de fibroza la imaginile HRCT fatad de momentul initial.

Manifestarile de exacerbare acuta si decesul prin insuficienta respiratorie Tn absenta altei cauze

Caseta 48. Supravegherea pacientilor cu NSIP

Monitorizarea la intervale de 3-6 luni si un abord flexibil pentru determindri mai precoce la
pacientii cu dispnee progresiva.

Monitorizarea pentru identificarea necesitatii suplimentdrii oxigenului prin pulsoximetrie de
repaus si efort/test de mers sa se faca la intervale de 3-6 luni.

Tn timpul acestor vizite, se analizeaza indicatorii de progresie ai bolii (CVF, DLCO, VR, TLC,
Sa0y) si se modifica schemele de tratament.

Monitorizarea aparitiei complicatiilor la momentul diagnosticului NSIP si/sau de-a lungul
urmaririi $i monitorizarii evolutiei bolii.

Pacientii care au administrat doze mari de CS per 0s sunt inclusi in grupul de risc pentru
osteoporoza si fracturi (este necesard efectuarea tomodensitometriei osoase in dinamica si
administrarea bifosfonatilor).
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Caseta 49. Supravegherea pacientilor cu COP

Pneumonita organizanta criptogenica are o evolutie favorabila si un raspuns bun la corticoterapie.
Majoritatea pacientilor prezinta rezolvare radiologica la 3-4 luni de tratament steroidian.
Monitorizarea la intervale de 1 luna primele 6 luni, apoi la fiecare 3 luni pana la 1 an cu efectuarea
radiografiei toracice, spirometriei, hemogramei, proteinei C reactive.

Repetarea HRCT la 6 luni sau la 1 an conform deciziei ftiziopneumologului la nivel republican.
Pacientii care au administrat doze mari de CS per 0s sunt inclusi n grupul de risc pentru
osteoporoza si fracturi (este necesard efectuarea tomodensitometriei osoase in dinamica si
administrarea bifosfonatilor).

Caseta 50. Supravegherea pacientilor cu RB-1LD, DIP, LIP

Monitorizarea la intervale de 3-6 luni si un abord flexibil pentru determinari mai precoce la
pacientii cu dispnee progresiva.

Monitorizarea pentru identificarea necesitafii suplimentarii oxigenului prin pulsoximetrie de
repaus si efort/test de mers sa se faca la intervale de 3-6 luni.

Tn timpul acestor vizite, se analizeaza indicatorii de progresie ai bolii (CVF, DLCO, VR, TLC,
Sa0») si se modifica schemele de tratament.

Monitorizarea aparitiei complicatiilor la momentul diagnosticului PII si/sau de-a lungul urmaririi
si monitorizarii evolutiei bolii.

Pacientii care au administrat doze mari de CS per 0s sunt inclusi n grupul de risc pentru
osteoporoza si fracturi (este necesara efectuarea tomodensitometriei osoase in dinamica si
administrarea bifosfonatilor).

Caseta 51. Supravegherea pacientilor cu AIP

AIP are un prognostic nefavorabil cu o rata inalta a mortalitatii.

Monitorizarea la intervale de 1 luna primele 3 luni dupa externare, iar ulterior la intervale de 3-6
luni si un regim flexibil de monitorizare pentru determinari mai precoce la pacientii cu dispnee
progresiva.

Monitorizarea pentru identificarea necesitafii suplimentarii oxigenului prin pulsoximetrie de
repaus si efort/test de mers sa se faca la intervale de 3-6 luni.

Tn timpul acestor vizite, se analizeaza indicatorii de progresie ai bolii (CVF, DLCO, VR, TLC,
Sa0y) si se modifica schemele de tratament.

Monitorizarea aparitiei complicatiilor la momentul diagnosticului AIP si/sau de-a lungul urmaririi
si monitorizarii evolutiei bolii.

Pacientii care au administrat doze mari de CS per 0s sunt inclusi in grupul de risc pentru
osteoporoza si fracturi (este necesara efectuarea tomodensitometriei osoase in dinamicd si
administrarea bifosfonatilor).
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D. RESURSE UMANE SI

MATERIALE NECESARE PENTRU RESPECTAREA

PREVEDERILOR PROTOCOLULUI

D.1. Institutiile de
asistentd medicald
primard

Personal:

medic de familie;
asistenta medicului de familie;
laborant.

Dispozitive medicale:

tonometru;

fonendoscop;

electrocardiograf;

radiograf;

laborator clinic standard pentru realizarea urmatoarelor investigatii: hemoleucograma,
sumar al urinei, examen bacterioscopic al sputei la BAAR.

Medicamente:

D. 2. Institutiile/sectiile
de asistentid medicald
specializati de
ambulator si
spitaliceasca
municipala

e Glucocorticosteroizi sistemici.

e Agenti citotoxici.

e Bronhodilatatoare.

e Acetilcisteina.

e Inhibitorii pompei de protoni.
Personal:

ftiziopneumolog;
medic functionalist;
medic imagist;
medic bronholog;
medic morfopatolog;
medic de laborator;
asistente medicale.

(sectiile de pneumologie
din Chisindu)

Dispozitive medicale:

tonometru;

fonendoscop;

puls-oximetru;

cabinet de diagnostic functional dotat cu spirograf, bodypletismograf;
cabinet radiologic;

electrocardiograf;

fibrobronhoscop;

laborator clinic standard pentru determinarea: hemoleucogramei, sumarului urinei,
indicilor biochimici;

laborator microbiologic;

laborator imunologic

laborator morfopatologic.

Medicamente:

e Glucocorticosteroizi sistemici.
Agenti citotoxici.
Bronhodilatatoare.
Acetylcysteinum.

Inhibitorii pompei de protoni.
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D.3 Sectia
consultativa
specializatd
republicana si
institutia de asistenta
medicala
spitaliceasca

Personal:

internist;

ftiziopneumolog;

medic functionalist;

medic imagist;

medic bronholog;

medic morfopatolog;

medic de laborator;

asistente medicale;

e acces la consultatii calificate: reumatolog

specializata

Dispozitive medicale:

este identic cu cel din sectiile consultativ-diagnostice raionale si municipale.

Medicamente:

Glucocorticosteroizi sistemici.

Agenti citotoxici.

Bronhodilatatoare.

Acetylcysteinum

Inhibitorii pompei de protoni.

Oxigen.

Medicamente pentru tratamentul complicatiilor.

D.4. Sectiile de
pneumologie ale
spitalelor municipale
si republicane

Personal:

ftiziopneumologi;

alergologi;

medici specialisti In diagnostic functional;

medic imagist;

medici de laborator;

asistente medicale;

acces la consultatii calificate (chirurg toracic, reumatolog).

Dispozitive medicale:

tonometru;

fonendoscop;

puls-oximetru;

fibrobronhoscop;

electrocardiograf;

Eco-cardiograf cu Doppler;

cabinet de diagnostic functional dotat cu spirograf, bodypletismograf;

cabinet radiologic;

tomograf computerizat spiralat;

laborator clinic standard pentru realizarea de: hemoleucograma, sumar al urinei, indici
biochimici serici (proteina C reactiva, glicemie, LDH, transaminaze, ionograma,
creatinind si uree), examen gazimetric al sdngelui arterial;

laborator microbiologic si imunologic;

serviciu morfologic cu citologie;

serviciu de chirurgie toracica, toracoscop (videoasistat).

Medicamente:

Glucocorticosteroizi sistemici.

Agenti citotoxici.

Pirfenidonum*

Nintetanibum*

Cyclophosphamidum

Bronhodilatatoare

Acetylcysteinum

Inhibitorii pompei de protoni.

Oxigen.

Medicamente pentru tratamentul complicatiilor.
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E. INDICATORI DE MONITORIZARE A IMPLEMENTARII PROTOCOLULUI

cu diagnosticul stabilit de

pneumonitd  interstitiald
idiopaticd, supravegheati
conform  recomandarilor

protocolului clinic national

,,Pneumonitele
idiopatice la adult”.

interstitiale

diagnosticul stabilit de pneumonita
interstitiala idiopatica, care au fost
supravegheati conform
recomandarilor protocolului clinic
national ,,Pneumonitele interstitiale
idiopatice la adult”, de catre
medicul de familie si
ftiziopneumolog

stabilit de sarcoidoza, care au fost
supravegheati conform
recomandarilor protocolului clinic
national ,,Pneumonitele interstitiale
idiopatice la adult”, de catre medicul
de familie si ftiziopneumolog pe
parcursul ultimului an x 100.

No Obiecti Indi Metoda de calculare a indicatorului
128017 Loikao] Numaritor Numitor
1. | Depistarea precoce a | Ponderea pacientilor suspectati | Numarul pacientilor diagnosticati cu | Numarul total de pacienti cu
pacientilor cu diagnosticul de | corect ~ cu  diagnosticul ~ de | pneumonita interstitiala idiopatica la | suspectie de pneumonita
pneumonita interstitiala | pneumonita interstitiala idiopatica ftiziopneumologul  din institutia | interstitiald idiopatica indreptati la
idiopatica republicand, pe parcursul unui an x | Institutul de Ftiziopneumologie
100 de catre ftiziopneumologul din
CMF/AMT pe parcursul unui an.
2. | A spori calitatea examinarii 2.1 Ponderea de pacienti | Numarul de pacienti cu diagnosticul | Numarul total de pacienfi cu
clinice si paraclinice a diagnosticati cu PII si supusi | de PII, aflati sub supraveghere si | diagnosticul de PII, ce se afla sub
pacientilor cu pneumonite examenului  standard, conform | supusi examenului standard, conform | supravegherea  medicului  de
interstitiale idiopatice recomandarilor protocolului clinic | recomandarilor protocolului clinic | familie pe parcursul ultimului an
national ,,Pneumonitele interstitiale | national ,,Pneumonitele interstitiale
idiopatice la adult”, pe parcursul a 1 | idiopatice la adult”, pe parcursul a 1
an de catre medicul de familie an x 100 de catre medicul de familie
2.2 Ponderea de pacienti | Numarul de pacienti cu diagnosticul | Numarul total de pacienti cu
diagnosticati cu PII si supusi | de PII, aflati sub supraveghere si | diagnosticul de PII, ce se afla sub
examenului  standard, conform | supusi examenului standard, conform | supravegherea medicului
recomandarilor protocolului clinic | recomandarilor protocolului clinic | ftiziopneumolog pe parcursul
national ,,Pneumonitele interstitiale | national ,,Pneumonitele interstitiale | ultimului an
idiopatice la adult”, pe parcursul a 1 | idiopatice la adult”, pe parcursul a 1
an de catre medicul ftiziopneumolog | an x 100 de catre medicul
ftiziopneumolog
3. | A spori numarului de pacienti | 3.1 Ponderea pacientilor cu Numadrul pacientilor cu diagnosticul | Numarul total de pacienti cu

diagnosticul  stabilit  de
pneumonita interstitiala
idiopatica, care se afla la
supravegherea medicului de
familie s1 ftiziopneumolog pe
parcursul ultimului an.
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ANEXE

Anexa 1. Scorurile pentru evaluarea dispneei

Scorul MRC (Medical Research Council)

gradul 0 - fara dispnee
gradul 1 - dispnee la eforturi mari
gradul 2 - dispnee la alergat pe suprafete plane sau la urcarea unui deal cu panta mica
gradul 3 - mers mai incet decat persoanele de aceeasi varsta pe suprafete plane
gradul 4 - oprirea pentru a facilita respiratia dupa parcurgerea a 100 m
gradul 5 - dispnee prea marcata pentru a putea parasi casa sau cand se efectueaza

activitati curente

Scorul MMRC (Modified Medical Research Council)

gradul 0 - dispnee la eforturi mari
gradul 1 - dispnee la alergat pe suprafete plane sau la urcarea unui deal cu panta mica
gradul 2 - mers mai incet decat persoanele de aceeasi varsta pe suprafete plane
gradul 3 - oprirea pentru a facilita respiratia dupa parcurgerea a 100 m
gradul 4 - dispnee prea marcata pentru a putea parasi casa sau cand se efectueaza

activitati curente

Scara Borg modificata

o

nu este

foarte foarte neinsemnata

o
ol

foarte neinsemnata

neinsemnata

moderata

mai intensiva

intensiva

foarte intensiva

O| O N| O O | W N| P~

[HEN
o

foarte foarte intensiva
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Anexa 2. Scoruri imagistice determinate prin HRCT pulmonar la pacientii cu PI1

Scorul Caracteristicile
Scorul opacitatii “in sticla mata”
0 lipsa opacitatilor “in sticla mata”
1 opacitatile “in sticla mata” implica <5% din lob
2 opacitatile “in sticla mata” implica 5-<25% din lob
3 opacitatile “in sticla mata” implica 25-49% din lob
4 opacitatile “in sticla mata” implica 50-75% din lob
5) opacitatile “in sticla mata” implica >75% din lob
Scorul fibrozei
0 lipsa fibrozei
1 ingrosarea septurilor interlobulare,lipsa “fagurelui de miere”
distinct
2 “fagure de miere” (cu sau fard ingrosarea septurilor
interlobulare) implicd <25% din lob
3 “fagure de miere” (cu sau fara ingrosarea septurilor
interlobulare) implica 25-49% din lob
4 “fagure de miere” (cu sau fara ingrosarea septurilor
interlobulare) implica 50-75% din lob
5 “fagure de miere” implica >75% din lob

Nota: Fiecare lob este apreciat pe scala de la 0 la 5 puncte in funtie de procentajul implicarii in
procesul patologic si de tipul leziunilor pulmonare, opacitatile ,in sticlda matd” fiind atribuite
leziunilor alveolare, iar opacitatile reticulare si ,,fagurele de miere” — leziunilor interstitiale.
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Anexa 3. Medicamentele utilizate in tratamentul P11

Medicamente Dozaj Doza zilnici/24 ore Numarul de
(mici, medie, mare) | administriri zilnice

Bronhodilatatoare
Pe-agonisti cu actiune rapidda (inhalatori)

Salbutamolum 100 ug 600-800 ug 3-4

Fenoterolum 100 ug 100 — 600- 800 ug 3-4
Metilxantine

Aminophyllinum 2,4%- 5 ml 0,24 g-10,0 1-2

0,5¢g/ziilv

2 - agonisti cu durati lunga de actiune

Salmeterolum 25 ug 50 ug 2

100 ug

Anticolinergice

Ipratropium 20 ug 40-160- 240 2-4
Corticosteroizi sistemici

Methylprednisolonum | comp. 4 mg, 16 mg 4-60 mg/zi 1-3

fiole 20, 250 mg
Prednisolonum comp. 5 mg, 5-80 mg/zi per os 1-2

fiole 30 mg/1ml

Citostatic din grupul oxazafoforinelor

Cyclophosphamidum Flacoane cu pulbere| 10-15mg/kg sau 400- 1

pentru sol.perfuzabila 600 mg/m? ~ utilizare

200mg, 500mg, 1000gm | intermitenta 2-5 zile
Inhibitori de tirozin kinaza

Nintedanibum* caps. 150 mg, 100mg | 200-300 mg/zi 2
Inhibitori de precursori ai factorului de crestere
Pirfenidonum* | caps.267 mg | 801-1602-2403mg/zi | 3
Altele
Mucolitice
Acetylcysteinum | comp. 200, 600 mg | 600-1800 mg/zi | 1-3
Inhibitori de pompa protonica
Omeprazolum caps. 20, 40 mg 20-40 mg/zi 1-2
Lanzoprazolum Caps 15, 30 mg 15 -30 mg/zi 1
Pantoprazolum Comp. 20mg 20mg 1
Rabeprazolum Comp. 10, 20 mg 10-20mg 1

*Preparatele medicamentoase nu sunt inregistrate ihn Nomenclatorul de Stat al Medicamentelor, dar recomandate
de Ghidurile internationale bazate pe dovezi.
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Anexa 4. Formular de consultatie la medicul de familie

Pacientul (a) barbat/femeie; Anul de nastere

(Pneumonite interstitiale idiopatice)

Factorii evaluati

Data Data Data

Data

Tusea (da/nu)

Expectoratiile (da/nu, specificati)

Febra (da/nu, specificati)

Dispneea (scala BORG, MMRC)

FR (specificati)

FCC (specificati)

(specificati)

Nivelul TA sistolice si celei diastolice

Crepitatii (da/nu, specificati)

Fumatul (da/nu, pachet-an)

Analiza generala a singelui

Analiza generald urina

Spirografia (specificati)

Glucoza in singe a jeun

Radiografia toracica in 2 incidente

Sindrom interstitial/diseminat (da/nu)

Examenul sputei la BAAR

Sa0;

Distanta parcursd la 6 MWT
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Anexa 5. Fisa standardizata de audit medical bazat pe criterii stipulate in PCN

""Pneumonitele interstitiale idiopatice la adult”

Domeniul Prompt

Definitii si note

Caz

Denumirea IMSP evaluata prin audit

Denumirea oficiala

Persoana responsabild de completarea fisei

Nume, prenume, telefon de contact

Numele medicului curant

Nume, prenume, telefon de contact

Ziua, luna, anul de nastere a pacientului/ei

data (ZZ-LL-AAAA); necunoscut =9

Sexul pacientului/ei

masculin = 1; feminin =2

Mediul de resedinta al pacientului/ei

urban = 1; rural = 2; necunoscut =9

Diagnosticare

Institutia medicald unde a fost solicitat
ajutorul medical primar

AMP = 2; AMU = 3; sectia consultativa = 4; spital
= 6; institutie medicala privata = 7; alte institutii =
8; necunoscut =9

Data debutului bolii

Data (ZZ: LL: AAAA); necunoscut = 9

Data adresarii primare dupa ajutor medical

data (ZZ: LL: AAAA); ora (00:00); necunoscut =9

Starea pacientului/ei la examinarea primara
(gravitatea)

usoard = 2; medie = 3; severa = 4; necunoscut =9

Directionat spre Sectia Consultativd de
profil pneumologic de nivel tertiar

nu = 0; da = 1; necunoscut =9

Data si ora indreptarii la internare

data (ZZ: LL: AAAA); ora (00:00); necunoscut = 9;
nu a necesitat internare =5

Respectarea criteriilor de spitalizare

nu = 0; da = 1; necunoscut =9

Investigatii paraclinice obligatorii realizate

nu = 0; da = 1; necunoscut =9

Investigatii  paraclinice  recomandabile | nu = 0; da = 1; partial = 3; necunoscut = 9;
realizate

Consultat de alti specialisti nu = 0; da = 1, nu a fost necesar = 5; necunoscut= 9
Evaluarea  clinica  pentru  afectiuni | nu = 0; da = 1; nu se cunoaste = 9

reumatologice

Evaluarea comorbiditatilor

nu = 0; da = 1; nu se cunoaste =9

Evaluarea posibilelor expuneri a pacientului
(pulberi, medicamente, etc)

nu = 0; da = 1; nu se cunoaste =9

Tratamentul

Unde a fost initiat tratamentul

AMP = 2; AMU = 3; sectia consultativa = 4; spital
= 6; institutiec medicala privata = 7; alte institutii =
8; necunoscut =9

Tratamentul corespunde recomandarilor

PCN

nu = 0; da = 1; nu se cunoaste =9

Screening-ul complicatiilor

nu = 0; da = 1; nu se cunoaste =9

Data reexaminarii radiologice

Data (ZZ: LL: AAAA); necunoscut =9

Data reexaminarii functionale

Data (ZZ: LL: AAAA); necunoscut = 9; nu a
decedat =0

Controlul infectiei specifice pe perioada
administrarii ~ tratamentului  cu  CS,
imunomodulatoare

Data (ZZ: LL: AAAA); necunoscut = 9;
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Anexa 6. Ghidul pacientului cu pneumonite interstitiale idiopatice
Pneumonitele interstitiale idiopatice la adulti (ghid pentru pacienti)
Cuprins
Asistenta medicald de care trebuie sa beneficiati
Pneumonitele interstitiale idiopatice diagnostic si tratament.
Introducere
Acest ghid include informatii despre asistenta medicala si tratamentul persoanelor cu pneumonita interstitiala
idiopatica in cadrul serviciului de sanatate din Republica Moldova. Este destinat persoanelor cu pneumonita
interstitiald idiopatica, dar poate fi util si familiilor acestora si pentru celor care doresc sd cunoascé cit mai
mult despre aceasta afectiune.
Ghidul va va ajuta sa intelegeti mai bine optiunile de ingrijire si de tratament disponibile in Serviciul de
Sanatate. Ghidul nu ofera prezentarea maladiei in detaliu sau analizele si tratamentul necesar. Aceste aspecte
le puteti discuta cu medicul de familie sau medicul ftiziopneumologul.

Asistenta medicala de care trebuie sa beneficiati

Tratamentul si asistenta medicald de care beneficiati trebuie sd {ind cont de necesitatile si preferingele dvs.
personale, aveti dreptul sa fiti informat pe deplin si s luati decizii impreuna cu cadrele medicale care va
trateaza. in acest scop, cadrele medicale trebuie si va ofere informatii accesibile si relevante, si va trateze cu
respect, sensibilitate si sd va explice pe Inteles ce este pneumonita interstitiala idiopatica si care este tratamentul
care vi se recomanda.

Informatia oferitd de cadrele medicale trebuie sd includa detalii despre avantajele si eventualele riscuri in
administrarea diferitor tratamente. In tratamentul si in asistenta medicald de care beneficiati, e necesar s se
tind cont si de alte aspecte: religie, etnie, etc., precum si de alti factori suplimentari, cum sunt dizabilitatile
fizice, problemele de vedere sau de auz, dificultatile de vorbire.

Pneumonitele interstitiale idiopatice (PII) sunt afectiuni ale plaminilor din grupul patologiilor pulmonare
rare, a caror cauza nu este cunoscutd, fiind suspectati mai multi factori de risc (tabagismul; factorii
ocupationali: fermierii, coaforii, lucrdtorii la carierele de piatrd, cei din industria avicola, legumicultorii,
metalurgistii; poluantii atmosferici; refluxul gastroesofagian cu aspiratie cronicé; unele medicamente; virusii:
Epstein-Barr, gripal A, paragripal 1 si 3, hepatitei C, HIV-1) implicati in declansarea bolii. PII nu au simptome
ce le-ar putea diferentia de alte patologii pulmonare mai frecvent intilnite, cum sunt bronsitele, pneumoniile.
Cele mai frecvente simptome sunt tusea si dispneea progresiva care nu cedeaza la tratamentul administrat.
Sunt cunoscute 7 forme de pneumonite interstitiale idiopatice:

e Fibroza pulmonara idiopatica
Pneumonita interstitiala acuta (sindrom Hamman-Rich)
Pneumonita interstitiald descuamativa
Pneumonita interstitiala nespecifica
Pneumonita interstitiald limfocitara
Pneumonita interstitiala asociata bronsiolitei respiratorii
Pneumonita organizanta criptogenica
Fibroza pulmonara idiopaticd este cel mai frecvent Intdlnitd si are un prognostic nefavorabil prin
evolutia sa rapid progresivd spre fibroza ireversibild si raspuns slab la tratamentul cu corticosteroizi.
Pneumonita interstitiala acuta este rar intalnitd si are un prognostic nefavorabil prin rata nalta a mortalitatii si
severitatea evolutiei. Celelalte forme de PII au o evolutie mai favorabila si un raspuns mai bun la tratamentul
cu corticosteroizi. Pentru pneumonita interstitiala asociata bronsiolitei respiratorii i pneumonita interstitiala
descuamativa a fost demonstrat ca se dezvolta la fumatori cu un stagiu mare, iar abandonarea fumatului are
efect terapeutic cat si preintdmpina evolutia spre fibroza ireversibila.

Pentru diagnosticarea PII sunt necesare mai multe investigatii dintre care un rol important ii revine
tomografiei computerizate de inalta rezolutie. Deseori pentru diagnosticul PII se recurge la biopsie pulmonara,
metoda ce necesita interventie chirurgicalda pentru a obtine tesut pulmonar care va fi analizat la microscop.
Masurarea functiei respiratorii, este foarte importantd pentru a cunoaste si a trata o patologie pulmonara si se
va efectua prin spirometrie si bodypletismografie.

Tratamentul PII este de lunga durata si se va efectua dupd schema care va fi elaboratd de medicul
ftiziopneumolog, va necesita evaluarea eficacitatii si modificarea schemei la anumite intervale de timp pe care
le va stabili medicul ftiziopneumolog.
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Anexa 7. Recomanddri pentru implementarea metodelor de investigatii, tratament §i
supraveghere in conduita pacientilor cu pneumonite interstitiale idiopatice

1 HRCT pulmonara este decisivd in stabilirca diagnosticului de PII la nivel de specialist
(ftiziopneumologul care examineaza pacientii primar depistati, pacientii cu dificultati de
diagnostic diferential), la nivel de stationar (pacientii spitalizati). Metoda permite documentarea
sindromului interstitial/diseminat cu evidentierea anumitor pattern-uri imagistice ce permit
stabilirea diagnosticului fara examen histologic sau alegerea locului de unde se va preleva tesut
pulmonar in cazurile ce necesita biopsie pulmonara pentru diagnostic.

Considerim necesard implementarea obligatorie la nivel de specialistul ftiziopneumolog si de
stationar, a acestei investigatii.

2. Puls-oximetria si 6MWT in mod rapid si neinvaziv ne ofera informatii despre saturatia singelui
periferic cu oxigen, astfel completind criteriile de spitalizare prin confirmarea insuficientei
respiratorii. De asemenea puls-oximetria este recomandata ca si metoda obligatorie de investigare
a pacientilor spitalizati in toate ghidurile internationale.

Consideram necesara implementarea obligatorie la nivel de medic de familie, de specialist
(ftiziopneumolog) si de stationar a acestei investigatii.

3. Concentrator de oxigen este un aparat care poate furniza oxigen la concentratii mai mari (20-
90%) decat cea din aerul ambiant dupa separarea azotului prin anumite filtre. Poate fi folosit
alternativ la buteliile de oxigen medical, fiind mai ieftine si neprezentand riscul unor incendii Tn
cazul scurgerilor necontrolate de oxigen.

Consideram necesara aprovizionarea stationarelor de ftiziopneumologie si pneumologie cu
concentratoare de oxigen.

4. Registru national de inregistrare a pacientilor diagnosticati cu pneumonite interstitiale
idiopatice.
Consideram necesari crearea unui registru national de inregistrare a pacientilor diagnosticati cu
pneumonite interstitiale idiopatice la nivelul sectiei consultative a IFP ""Chiril Draganiuc”.
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Anexa 8. lerarhia gradelor de recomandare §i nivelului de dovezi

Clasificarea recomandarilor:
e Clasa I: Conditii pentru care exista evidente si /sau consens general cd acea procedura sau

tratament este benefica, utila si eficientd;
e Clasa Il: Conditii pentru care exista evidente conflictuale, si/sau opinii divergente despre
utilitatea /eficacitatea procedurii sau a tratamentului specific;
- Ila - evidentele /opiniile sunt in favoarea procedurii/tratamentului;
- I1b - evidentele/opiniile sunt in defavoarea procedurii/tratamentului;
e Clasa Ill: Conditii pentru care evidentele/opiniile sunt ca acea procedurd/tratament nu este

utild/eficientd si ca in anumite cazuri poate fi chiar ddunatoare;
Nivele de evidenta:
- Nivel de Evidenta A: date obtinute din multiple trialuri clinice randomizate sau metaanalize

- Nivel de Evidenta B: date provenite dintr-un singur studiu randomizat clinic sau studii nerandomizate

- Nivel de Evidenta C: date provenite prin opinia de consens a expertilor, studii de caz sau observatii
clinice;
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