Comprendre
la fibrose
pulmonaire







Bienvenue,

Cette brochure a pour but
de vous informer en détail sur
la «fibrose pulmonairen.

Vous y trouverez des informations
completes sur cette maladie et sur
la maniere d’y faire face.

A la fin de cette brochure,

vous trouverez un espace ou
vous pourrez noter vos questions.
Prenez le temps de la parcourir
avec votre médecin et/ou

votre équipe médicale afin

de discuter avec eux

de vos préoccupations.







Qu’'est-ce que

pulmonaire ?







Une maladie
peu connue

Cette affection touche un nombre limité de
personnes et est peu connue. La fibrose pulmonaire
fait d’ailleurs partie des maladies dites «rares». Il n’est
des lors pas toujours facile de tout comprendre et de
tout retenir lors de votre visite chez le médecin.

Vous trouverez dans ce chapitre

quelques explications supplémentaires

sur cette maladie et ses caractéristiques. e
Ceci vous permettra également

d’en parler et de 'expliquer

a vos proches.
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Il faut se concentrer sur des
choses positives, ¢ca vous aidera
a traverser cette épreuve ¥
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définition
Qu’'est-ce que
la fibrose pulmonaire?

La fibrose pulmonaire

est la formation de tissu cicatriciel dans les
poumons. Elle désigne un groupe d'affections
appelées maladies pulmonaires interstitielles (MPI)
(ou ILD, du nom anglais Interstitial Lung Diseases).

Cela signifie que le tissu et I'espace autour

des alvéoles de vos poumons sont affectés.

Une combinaison d'inflammation chronique et
de cicatrisation rend les parois des alvéoles plus
épaisses et plus rigides. De ce fait, les poumons
perdent leur élasticité.

L'épaississement de la paroi des sacs alvéolaires
empéche le passage de 'oxygene (O,) dans le
sang. Différentes zones des poumons peuvent
étre touchées, ce qui entrave I'apport d’oxygene
au sang. Cela se manifeste, entre autres, par des
difficultés respiratoires et une toux seche.

La fibrose pulmonaire est donc le terme qui
désigne le phénomene de cicatrisation. Il peut

en découler plusieurs pathologies. Pour certaines
affections, nous ne connaissons pas la cause et
nous les appelons «idiopathiques ». D’autres ont
une cause sous-jacente. Avec le temps, I'affection
peut s’aggraver, on parle alors de «fibrose
pulmonaire progressive ».




Ou se trouvent
les poumons?

Les poumons sont des organes en forme
d’éponge remplis d’air. Ils sont situés de part
et d’autre de la poitrine. Le coeur se trouve
entre les deux poumons.

Lorsque nous inspirons de l'air par le nez et
la bouche, nos poumons se gonflent comme
des ballons. Les poumons s’agrandissent au fur
et a mesure que les parties les plus profondes
des poumons sont remplies d’air. Lorsque nous
expirons et que I'air s’échappe de nos poumons,
ceux-ci redeviennent plus petits.

Le nez et la bouche sont reliés aux poumons
par la gorge, a partir de la trachée.

La trachée se ramifie en voies

respiratoires de plus en plus

petites. Celles-ci transportent

I’'air vers les poumons gauche

et droit.

Dans les deux poumons, ces

voies respiratoires rétrécies

se vident dans des alvéoles,

ou alvéoles pulmonaires. Gorge

Trachée

Voies respiratoires

Les alvéoles pulmonaires
ne sont pas mentionnées
dans ce dessin




Comment fonctionnent
les poumons ?

Les poumons sont des organes importants qui assurent
la circulation de l'air a I'intérieur et a 'extérieur du
corps. Lorsque nous inspirons, 'oxygene (O,) pénetre
dans les alvéoles des poumons. Elles sont entourées de
vaisseaux sanguins. IIs peuvent absorber I'O, que nous
inspirons et le transporter vers les cellules de notre
corps. Ces cellules ont besoin de cet O, pour survivre.
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La fibrose pulmonaire
est-elle frequente?

La fibrose pulmonaire fait partie d'un groupe
d’affections appelées maladies pulmonaires
interstitielles. Ces troubles appartiennent

au groupe des maladies rares. Ce qui signifie
que la maladie se manifeste chez moins d’'une
personne sur 2000. En Belgique, environ 1000!
personnes sont diagnostiquées chaque année
avec une fibrose pulmonaire.

1. Salciccioli, J. D., Marshall, D. C., Goodall, R., Crowley, C., Shalhoub, J., Patel, P. & Molyneaux, P. L. (2022).
Interstitial lung disease incidence and mortality in the UK and the European Union: an observational study,
2001-2017. ER] Open Research, 8(3), 00058-02022. https://doi.org/10.1183/23120541.00058-2022
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Quels sont
les symptomes de
la fibrose pulmonaire?

Les personnes atteintes de fibrose pulmonaire
peuvent, au départ, ne présenter aucun symptéome
ou seulement des symptomes légers. Lorsque

la fibrose pulmonaire s’aggrave, ils peuvent
rencontrer un ou plusieurs de ces problemes:

e Essoufflement accru lors
d’'un effort modéré

* Toux seche persistante et dans certains
cas, toux avec expectoration

* Fatigue
* Perte de poids

* Forme anormale des ongles (doigts en
forme de baguette de tambour)

Un changement dans vos symptémes peut étre
une indication que votre état se dégrade.?
Parlez de vos symptomes a votre médecin et
mentionnez lui tout changement que

vous pourriez remarquer.

2. Bosello SL et al. Interstitial Lung Disease associated with autoimmune rheumatic diseases:
checklist for clinical practice. Frontiers in Medicine. October 2021. Volume 8. Article 732761.
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Quelles sont les causes
de la fibrose pulmonaire?

Parfois, les médecins ne peuvent pas vous donner avec
certitude la cause de votre fibrose pulmonaire. Si elle
reste inconnue, elle est qualifiée d’«idiopathique ».
Certains facteurs sont associés a un risque plus élevé
de développer une fibrose pulmonaire, par exemple :3

* Les facteurs professionnels et
environnementaux: exposition intense
a la silice, a 'amiante, a la poussiere, etc ...

* Les traitements par radiations: par exemple,
pour le cancer du sein ou du poumon

* Les médicaments: certains médicaments
de chimiothérapie ou les anti-inflammatoires,
les antibiotiques et les médicaments pour le coeur

* Les conditions médicales sous-jacentes:
par exemple, les maladies auto-immunes,
la sclérose systémique, la polyarthrite rhumatoide,
la myosite, le lupus érythémateux systémique et
la sarcoidose

La maladie n’est souvent pas détectée pendant

des années car ses symptomes ressemblent a ceux
d’autres affections plus courantes.

7/ Le saviez-vous ?
~ On dénombre prés de
~ 200 affections pulmo-
naires interstitielles*

3. Raghu G et al. Am ] Respir Crit Care Med 2022;205:e18—-e47.

4. Cottin V, Hirani NA, Hotchkin DL, et al. Presentation, diagnosis
and clinical course of the spectrum of progressive-fibrosing
interstitial lung diseases. Eur Respir Rev. 2018;27(150):180076
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Un diagnostic pas
toujours simple

Les symptomes des fibroses pulmonaires étant
souvent similaires a ceux d’autres pathologies,

il est, des lors, possible que votre médecin effectue
plusieurs tests afin d’éliminer ces autres maladies.

Lorsque le médecin écoute vos poumons a l'aide
d’un stéthoscope, il peut entendre un bruit sec et
craquant comme |'ouverture d’un velcro.

C’est typique de la fibrose pulmonaire.

La fibrose pulmonaire est souvent traitée par une
équipe multidisciplinaire composée d'un pneumo-
logue, d’'un rhumatologue, d'un radiologue, d'une
infirmiere, d'une équipe de revalidation, d'un
psychologue, d'une diététicienne ...




Un bon contact et une bonne communication avec
votre médecin et votre équipe de soignants sont
importants pour maintenir un bon état de santé.
Vous avez fait un premier pas important pour

vous informer sur votre maladie. Posez toutes les
questions nécessaires et parlez de vos préoccupations
au personnel soignant.

Contactez toujours
votre médecin si

vous présentez I'un
de ces symptomes:

e Difficulté anormale a
respirer ou essoufflement”

* Douleur ou pression dans
la poitrine

* Toux incontrolée ou
crachement de sang

e Impression inhabituelle
de faiblesse

Lisez attentivement la notice
pour plus d’informations sur
les effets secondaires.







Comment

votre
maladie?







La fibrose pulmonaire

et ses conséquences
sur votre quotidien

Votre fibrose pulmonaire et ses
traitements peuvent avoir différentes
conséquences sur votre quotidien.
Nous aborderons dans ce chapitre
différents symptomes que vous
pourriez ressentir et nous vous
proposerons des conseils pour vous
aider a diminuer leur impact.

Il est important de toujours rapporter
ces différents symptoémes a votre
médecin car il existe des solutions pour
vous aider. Ceci peut nécessiter une
adaptation de votre traitement.

En ce qui me concerne,

la vie ne s'arréte pas la, \
je profite toujours de la

viel Je sors, je voyage, je
rencontre des gens. Je vous
dis: n'abandonnez pas, —
vraiment, n'abandonnez
pas!




Comment gérer
votre toux ?

Voici quelques exercices
pratiques qui peuvent vous
aider au quotidien.

En cas de toux persistante:

. Evitez certains facteurs
déclencheurs tels que la
cigarette, le parfum, ...

Essayez de faire des phrases
courtes et faites attention

a votre respiration quand
vous parlez

Gardez votre gorge humide
en buvant de I'eau tout au
long de la journée

Un bonbon a la menthe
ou aux herbes peut
également supprimer
le réflexe de la toux

Planifiez votre journée,
surtout quand vous
devez étre actif(ve)

Essayez différents exercices
de respiration pour vous
aider a diminuer I'envie

de tousser




Comment

faire face aux
difficultés a
respirer (souffle court)

Quelques exercices de respiration:

Inspirez par le nez
pendant environ 2 sec

Pincez les levres
(comme pour souffler
une bougie)

Expirez tout
doucement en gardant
les levres pincées
pendant 4 secondes

Répétez cette
séquence 1 a 3 fois
jusqu’a ce vous soyez
plus détendu(e)
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Exercice de respiration

Allongez-vous, placez
une main sur votre poitrine
et lautre sur votre ventre

e ) B

Inspirez doucement par le nez en gonflant
votre cage thoracique (la main qui est sur votre
ventre monte doucement)

»
A
*s
a

el @,




Truc et astuce
Entrainez-vous
avec un proche
qui pourra vous
aider en cas

de besoin

Expirez tout doucement en gardant les levres
pincées et en pressant doucement votre main
sur votre ventre pour vous aider a pousser votre
diaphragme et vider vos poumons

“t

L J
-

Répétez cette séquence
1 a 3 fois jusqu’a ce vous
soyez plus détendu(e)




Lutter contre la perte
de poids souvent
associée a une fibrose
pulmonaire

Quels sont les facteurs qui peuvent étre a
'origine de votre perte de poids?

Une perte d’appétit, une distorsion du
golt, une sécheresse de la bouche

Ceci peut également étre exacerbé par la
prise de certains traitements qui peuvent
aussi provoquer des diarrhées, nausées
ou vomissements

En raison de votre maladie pulmonaire,
votre corps utilise plus d’énergie.

En cas de diarrhées persistantes,
de nausées ou de vomissements,
contactez votre médecin.




Adaptez votre régime
alimentaire pour
lutter contre la perte
de poids

Maintenir un poids idéal est important
pour garder votre masse musculaire: un
facteur clé pour les personnes atteintes
de problemes pulmonaires.

Comment augmenter le contenu de
votre repas d’environ 100 calories?

Salé Snack

Rajoutez une petite Une petite poignée
poignée de fromage de fruits secs

rape Une banane
Une cuillere a soupe

. 3 carrés de chocolat
de mayonnaise

au lait

2 cuilleres Un verre de jus d’orange

9
d h(t)urnous oude (sauf en cas de diarrhées)
pesto ou de coca

! / ‘ Des chips

—_—

~ Truc et astuce
Essayer d'augmenter votre apport
caloriqgue d’environ 500kcal.
Un(e) diététicien(ne) peut vousy aider.
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Dépression:
souvent associée
a la fibrose
pulmonaire

Compte tenu de la gravité

de 'affection, les symptémes

de la dépression ne sont pas
exceptionnels. Ne paniquez pas,
vous ne devez pas en avoir honte
mais il est important d’en parler
a votre équipe médicale.

Ils peuvent vous aider.

Quels sont les symptomes ?
Tristesse quotidienne

Perte d’intérét pour

vos hobbys et amis
Symptomes d’irritabilité
et de colere

Perturbation du sommeil
et manque d’appétit




'

Essayez de:

* Maintenir vos hobbys et
contacts avec vos proches

* N'ayez pas peur d’en parler
avec vos proches
* Envisager de rejoindre

un groupe de soutien/
une association de patients

* Bouger et maintenir
une activité méme légere







Vous
n'etes







Vous n'etes
pas seul(e)

Trouvez du soutien aupres

de personnes se trouvant dans
une situation similaire et partagez
vos expériences:

Association belge francophone
contre la Fibrose Pulmonaire

Email: info@fibrosepulmonaire.be
Tél.: 0471/36 25 25
www.abffp.be

Vous cherchez plus d’'informations sur
la fibrose pulmonaire ?

European Pulmonary Fibrosis Federation

https://www.eu-ipff.org/

LIFE with Pulmonary Fibrosis
www.lifewithpulmonaryfibrosis.com/

Pulmonary Fibrosis Foundation
www.pulmonaryfibrosis.org/

European Lung Foundation
www.europeanlung.org/en/

EURORDIS: Rare Diseases Europe
www.eurordis.org/

Breathing Matters
www.breathingmatters.co.uk/




Questions
fréequentes

Quel traitement existe-t-il ?

Il y a plusieurs types de traitements,
pharmacologiques ou non. Votre
médecin sera le mieux a méme de
pouvoir vous guider, mais sachez que

la revalidation pulmonaire, la thérapie
par l'oxygene, une transplantation
pulmonaire pourraient étre des options.

Par qui se faire suivre ?

Une équipe multidisciplinaire vous
suivra. Souvent, elle sera composée
d’'un pneumologue, d’'un rhumatolo

de votre généraliste, d'un psychologu
d’une infirmiere, de kinésithérapeutes, ...

Puis-je voyager ?

Oui, vous pouvez voyager, mais il est
impératif d’en discuter d’abord avec
votre médecin pour s’assurer que tout
soit bien planifié. Il faut également
s’assurer que les conditions dans
lesquelles vous allez voyager et 'endroit
ou vous comptez vous rendre ne
présentent pas de contre-indications.
L’altitude et le voyage en avion peuvent
aggraver les symptomes de dyspnée.




Questions
fréequentes

Puis-je faire de I'’exercice?

Oui vous pouvez faire de I'exercice.
Ceci vous aidera a garder votre
condition physique et votre santé
mentale. Il est important d’adapter
votre activité a votre niveau et de ne
pas vous forcer. Demandez conseil a
votre médecin ou kinésithérapeute.

Que puis-je faire pour moi?
N’oubliez pas de vous faire vacciner.
Restez actif(ve) en vous fixant de petits
objectifs réguliers atteignables.

Puis-je transmettre ma maladie?
Non, ce n’est pas une maladie
infectieuse.

Suis-je plus a risque en cas

de COVID-19?

Non, mais vous appartenez au groupe
des patients a haut risque. Cela
signifie que I'impact du COVID-19
est beaucoup plus sévere pour vous.
Il est donc important de se protéger
correctement par la vaccination et les
mesures d’hygiene.
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