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Introduccio

La Geréencia de Processos Integrats i Programa de Malalties Minoritaries del CatSalut
ha sol-licitat a 'Agéncia de Qualitat i Avaluacié Sanitaries de Catalunya (AQUAS)
'avaluacid de l'espirometria domiciliaria en pacients amb fibrosi quistica (FQ) i

malalties respiratories croniques.

D’acord amb el peticionari s’ha proposat la realitzacié d’'un informe rapid d’avaluacio
de la seguretat, eficacia i efectivitat de I'espirometria telematica autoadministrada al
domicili pel seguiment de la malaltia en la poblacio infantil i adulta amb FQ o asma i
en la poblaci6 adulta amb malaltia pulmonar obstructiva cronica (MPOC), tot prioritzant

la poblacié amb FQ.

Davant la possible poca evidéncia al respecte en la poblaci6 amb FQ i donada la
necessitat de tenir una resposta rapida, s’ha acordat I'elaboracié de dos productes per
part de 'AQUAS:

1) Informe de resposta rapida sobre I'is de I'espirometria telematica autoadministrada
en el seguiment de pacients amb FQ basat en documents de consens (recomanacions
i posicionaments actuals d’experts), en que es prioritzin aquells que tinguin en compte

el context actual de la pandemia per COVID-19.

2) Informe rapid d’avaluacio sobre la seguretat, eficacia i efectivitat de I'espirometria
telematica autoadministrada al domicili pel seguiment de la malaltia en pacients amb
FQ, MPOC i asma.

Aquest document correspon al primer producte descrit.

La FQ, també coneguda com a mucoviscidosi, és la malaltia d’'origen genétic més greu
i freqlient en la poblacié caucasica (1). La FQ és una malaltia progressiva que causa

infeccions pulmonars persistents i limita la capacitat de respirar amb el pas del temps
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(2). La preséncia de mutacions al gen del regulador de conductancia transmembrana
de la fibrosi quistica (cystic fibrosis transmembrane conductance regulator, CFTR) fa
gue la proteina CFTR sigui disfuncional i doni lloc a la malaltia de la FQ. En les cél-lules
normals, la proteina CFTR actua com un canal que permet a les cel-lules alliberar
clorur i altres ions. Les mutacions causants de la FQ (n’hi ha al voltant de 1.995
d’identificades) provoquen que la proteina CFTR sigui defectuosa i impedeix a les
cél-lules l'alliberament d’ions. El resultat és un equilibri de sal inadequat a les cél-lules

que condueix a la generacié d’'un moc espés i enganxds en diversos organs (1,3).

Als pulmons, el moc obstrueix les vies respiratories i atrapa els germens, com ara els
bacteris, que provoquen infeccions, inflamaci6, insuficiencia respiratoria i altres
complicacions. Per aquest motiu, minimitzar el contacte amb gérmens és una de les
preocupacions principals per a les persones amb FQ (2). Amb el pas del temps,
'acumulacié de moc i les infeccions poden provocar danys permanents als pulmons,
inclosa la formacié de teixit cicatricial (fibrosi) i bronquiectasis difuses (4,5). Al
pancrees, l'acumulacio de moc impedeix lalliberament d'enzims digestius que
permeten una correcta absorcié dels nutrients, fet que pot causar desnutricié i mal
creixement en els infants. Al fetge, la mucositat pot bloquejar el conducte biliar i

provocar malalties hepatiques (2).

La simptomatologia associada a la FQ pot incloure: deshidratacido per pérdua
excessiva de sal, tos persistent, infeccions pulmonars freqients, sibilancies o
dificultats per respirar, creixement baix, pérdua de pes, femtes greixoses i

voluminoses, dificultat en la motilitat intestinal i infertilitat masculina (5,6).

Actualment, el tractament de la malaltia té com a objectiu alleujar-ne els simptomes i
sol incloure: I'aclariment de les vies respiratories, medicacio per mantenir obertes les
vies respiratories /o amb antibiotics subministrats mitjancant nebulitzadors,
suplements d’enzims pancreatics per millorar I'absorcié de nutrients, plans d’exercici i

suplements nutricionals (2,5).

La Food and Drug Administration (FDA) als Estats Units i la European Medicines
Agency (EMA) han aprovat alguns medicaments anomenats moduladors CFTR per a

persones amb mutacions especifiques del gen CFTR (2,7) que poden aportar un canvi
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remarcable a la historia natural de la malaltia vers el tractament simptomatic. La

investigacio continua se centra a trobar una cura per a la malaltia (2).

S’estima que 70.000 persones arreu del mén son afectades per FQ (2), amb 2.320
persones afectades per la malaltia a 'Estat espanyol segons dades recopilades 'any
2018 al registre de pacients de la European Cystic Fibrosis Society (ECFS) (8).
S’estima que la incidéncia a Catalunya se situa al voltant d’1/6.496 nadons nascuts

vius (3).

Finalment, la supervivéncia mitjana dels pacients amb FQ, segons dades de la
fundacié nord-americana Cystic Fibrosis Foundation (CFF), és de 40,7 anys. Aixo0 fa
que la FQ hagi passat de ser una malaltia que afectava només els infants a formar

part de les malalties que també afecten I'adult (3).

L’Asociacion Espafiola de Pediatria recomana que es facin visites programades en
nounats diagnosticats amb FQ amb una periodicitat mensual durant el primer any de
vida i cada 2-3 mesos durant el segon any. Els diferents tests per valorar I'estat
pulmonar son un cultiu respiratori en cada visita, una broncoscopia opcional als 12
mesos i una radiografia i tomografia computeritzada de torax als 24 mesos de vida (9).
També existeix la possibilitat de dur a terme proves de funcié respiratoria en lactants
als 6, 12 i 24 mesos (9). Aquestes proves poden incloure I'estudi de fluxos espiratoris
forcats mitjancant la deflacié forcada o el métode de compressié toracoabdominal
rapida (RTAC) (10).

Segons I’American Thoracic Society i la European Respiratory Society, en edat
preescolar, el seguiment de la funcié pulmonar és técnicament viable mitjancant
I'espirometria, la mesura de la respiracio tidal, la técnica d’interrupcio (interrupter
technique), la técnica de l'oscil-lacié forgada (FOT), técniques de gas washout i tests

de resposta bronquial (11).

El National Institute for Health and Care Excellence (NICE, Regne Unit) recomana la

realitzacio de revisions rutinaries periodiques en la poblacié infantil i adulta amb FQ i
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evidencies cliniques de malaltia pulmonar cada 8 setmanes en nens i joves i cada 3

mesos en adults. Aquest seguiment ha d’incloure (12):

Una avaluaci6 clinica que inclogui la revisio de la historia clinica i d'adheréncia a

la medicacié i un examen fisic amb la mesura del pes, la longitud o l'alcada.

» Mesura de la saturacié d’oxigen.

= Presa de mostres de secrecio respiratoria per a investigacions microbiologiques,
si és possible amb mostres d’expectoracio, frotis o aspirat faringonasal.

*= Proves de funcié pulmonar amb espirometria en adults i en infants i joves amb la
capacitat de fer-ho. Es recomana iniciar el seguiment per espirometria a partir dels
3 anys, en funci6 de I'estat de desenvolupament dels infants (13).

» Sil'espirometria és normal en una revisio rutinaria, cal considerar la possibilitat de

mesurar I'index d’aclariment pulmonar.

A més, cada any els pacients haurien de dur a terme (12):

» Una avaluacio de fisioterapia.

*» Una radiografia de torax.

*= Analisis de sang, inclosos el recompte de globuls blancs, la serologia i IgE sérica
d'Aspergillus.

= Presa de mostres de secrecid respiratoria per a investigacions microbiologiques

(inclosos els micobacteris no tuberculosos).

La malaltia pulmonar causada per la FQ cursa de forma progressiva i cronica amb
episodis intermitents d'empitjorament agut dels simptomes, anomenats freqtientment
“‘exacerbacions pulmonars agudes”. Aquestes exacerbacions acostumen a requerir la
intervencié meédica i I'administracié de terapies més intensives (14). Els métodes per
predir correctament la progressio futura de la malaltia pulmonar en pacients amb FQ,
com ara I'espirometria, son essencials per dirigir un tractament per disminuir la perdua

de la funcio pulmonar i la insuficiéncia respiratoria en fase final (15).

Quan existeixen simptomes d’exacerbacié en pacients amb FQ, es poden dur a terme

proves addicionals com ara (12):

* Presa de mostres de secrecio respiratoria per a investigacions microbiologiques,

si és possible amb mostres d’expectoracio, frotis o aspirat faringonasal.
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= Analisis de sang per mesurar el recompte de globuls blancs i marcadors

inflamatoris, com ara la proteina C reactiva en adults.

L’espirometria és una prova que estudia la funcionalitat pulmonar mitjangant I'analisi,
en circumstancies controlades, de la magnitud absoluta dels volums pulmonars i la

rapidesa amb que es mobilitzen. Els parametres espirometrics principals son (16):

= Capacitat vital forcada (FVC o CVF): volum maxim d’aire exhalat amb un maxim
esfor¢ des d’una posicio d’'inspiracié maxima.

» Volum espirat maxim en el primer segon de I'espiracié forgada (FEV1 o VEMS):
volum exhalat en el primer segon durant la maniobra d’espiracié forgada.

= Relacié6 FEV1/FVC (FEV1): percentatge de FVC que s’exhala en el primer segon
durant la maniobra d’espiracio forgada.

» FEF o FEM 25-75 %: flux respiratori maxim forcat entre el 25i 75 % de la FVC.

La valoracié de les dades d’espirometria forcada és la seguent (16,17):

* FEV1/FVC: valor mitja. Normal si és = 70 % en adults i al voltant de 80-85 % en
nens.

» FVC: percentatge respecte al teoric (3,14). Normal si és = 80 % del teoric.

= FEV1: percentatge respecte al teoric (2,49). Normal si és = 80 % del teoric.

» FEF o FEM 25-75 %: percentatge respecte al teoric (2,6). Normal si és > 80 %;

alterat si és < 60 %.

L’espirometria presenta contraindicacions absolutes i relatives (16).
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La telemedicina permet combinar I'experiéncia medica i les tecnologies de la
informacio i la comunicacié (TIC) per tal de realitzar examens medics, aixi com el
seguiment i tractament de malalties des de casa dels pacients (18). Han estat
impulsors de la telemedicina la creixent necessitat de tractaments a llarg termini (18) i
la necessitat de connectar persones de I'ambit rural amb els serveis assistencials de

forma satisfactoria (19).
Els serveis de telemedicina permeten, entre d’altres activitats (18):

» Larealitzacio de videoconferéncies en linia amb els professionals sanitaris.

» |’enregistrament de simptomes o mesures en dispositius electronics des de casa,
com ara les lectures d’espirometria pel seu seguiment en remot per part dels
professionals sanitaris.

» L[’autogesti6 de la propia malaltia, per exemple, en la deteccié precog
d’exacerbacions pulmonars (20,21).

» |’accés a informacid sanitaria en linia i a xarxes socials de persones amb
condicions similars.

» La gestié d’'urgéncies mediques mitjangant centrals de trucades (call-centers).

Les persones amb FQ pateixen un risc elevat d’'infeccié creuada, fet que durant els
darrers anys ha motivat la cerca de solucions alternatives a les consultes rutinaries en
centres d’atencio primaria i hospitals, incloent les consultes mitjangant telemedicina i
video, el subministrament d’equips de control domestic com ara espirometres per
mesurar la funcié pulmonar, I'is de dispositius intel-ligents per motivar i mesurar

I'adheréncia al tractament i la recerca en el diagnostic telematic d’infeccions (22).

La pandemia per COVID-19 ha causat una acceleraci6 massiva en I'is de la
telemedicina, especialment en els laboratoris de funcié pulmonar, on la monitoritzacié
i el control telematic de I'espirometria domiciliaria autoadministrada no es consideren
lluny de la implementacié. En aquest sentit, malalties com la FQ, I'asma i la MPOC,
aixi com el seguiment posttransplantament de pulmé, poden ser monitoritzades a

distancia des de casa (23).
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La implementaci6 de la telemedicina en el seguiment de la FQ mitjancant
I'espirometria domiciliaria autoadministrada comporta un seguit de consideracions
(22):

» La precisié i la qualitat de les mesures de I'espirometria obtingudes a casa
comparades amb les mesures obtingudes sota la supervisio d’'un professional.

» La reproductibilitat i I'equivaléncia de resultats emprant els diversos dispositius
espirometres disponibles al mercat.

» Les implicacions de la telemedicina en la salut mental i el benestar personal dels
pacients.

» La disponibilitat i el cost de la tecnologia necessaria per dur a terme I'espirometria
domiciliaria per tal que no augmenti la bretxa en la salut entre pacients amb
recursos economics mes alts i més baixos.

» L[’adequacié de la metodologia pel seguiment dels infants amb FQ.

Diversos estudis en pacients de FQ han demostrat que I'espirometria domiciliaria
autoadministrada pot ser eficac en el seguiment de la funcié pulmonar i la deteccio
preco¢ d’exacerbacions (20,21,24), també en el context actual de la pandemia per
COVID-19 (25).

Pel que fa a la poblacié infantil, existeixen estudis d’efectivitat de I'espirometria
domiciliaria autoadministrada en nens d’entre 6 i 17 anys supervisats exclusivament
pels seus familiars (26,27) o bé sota supervisio addicional d’'un professional sanitari

per videoconferencia (19).
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Objectius

Analitzar les recomanacions sobre I'is de I'espirometria telematica autoadministrada
en el seguiment de pacients amb FQ d’acord amb les guies de practica clinica,
documents de consens publicats i posicionaments de les societats cientifiques, posant

emfasi en aquelles que facin referéncia al context de la pandémia per COVID-19.

1. Analitzar 'evidéncia i posicionaments referents a I'is de I'espirometria telematica

autoadministrada en el seguiment de pacients adults amb FQ (a partir de 18 anys).

2. Analitzar I'evidéncia i posicionaments referents a I'is de I'espirometria telematica
autoadministrada en el seguiment de pacients pediatrics amb FQ (menors de 18

anys).
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Metodologia

S’ha inclos com a resultats de 'informe:

e Guies de practica clinica, documents de consens o recomanacions de societats
cientifiques publicades referents al seguiment de la FQ en poblacié adulta i
pediatrica que abordin qualsevol aspecte relacionat amb la telemedicina,
I'espirometria domiciliaria o els plans personalitzats de seguiment.

La informacio recollida a les pagines web de les societats cientifiques de rellevancia
més alta en I'ambit de la FQ a Catalunya, I'Estat espanyol, Europa i els EUA referent
a la telemedicina, I'espirometria domiciliaria o els plans personalitzats de seguiment
en el marc de la pandémia per COVID-19, incloguin 0 no un posicionament al

respecte.

S’han exclos de I'informe les guies de practica clinica, altres documents de consens i
recomanacions de societats cientifiques referents a malalties pulmonars diferents de
la FQ.

Per una banda, la cerca dels diferents documents i materials s’ha dut a terme per part
de les dues autores de I'informe i s’han revisat conjuntament per tal de decidir-ne la
inclusio o exclusid. En cas de discrepancies, s’han resolt per consens. L’execucio de

la cerca es va fer el dia 2 de febrer de 2021.

Per altra banda, s’ha dut a terme una revisio externa per part de quatre professionals
experts: en aquesta revisié s’han valorat les fonts i documents aportats a I'informe i
s’han suggerit nous documents que, tot i no complir els criteris d’inclusié, han permés

ampliar la introduccio del document amb dades rellevants per entendre’n el context.
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Les bases de dades i repositoris consultats en la cerca de guies de practica i altres

documents de consens han estat els seguents:

» |nstitut Catala de Salut (ICS) (28)

» Biblioteca Virtual de Salut (29)

» GuiaSalud (30)

» Emergency Care Research Institute (ECRI) (31)

= The National Institute for Health and Care Excellence (NICE) (32)
» Health Quality Ontario (33)

= Trip database (34)

* PubMed (35)

S’ha dut a terme la cerca de recomanacions i posicionaments emesos per
professionals experts en el seguiment de la FQ, en qué s’ha prioritzat el context de la
pandemia per COVID-19 a través de les pagines web de les societats cientifiques

seglents:

» Sociedad Espafiola de Neumologia y Cirugia Toracica (SEPAR) (36)
» European Cystic Fibrosis Society (ECFS) (37)

» Sociedad Espariola de Fibrosis Quistica (SEFQ) (38)

» Federacién Espafiola de Fibrosis Quistica (39)

» Associacié Catalana de Fibrosi Quistica (40)

» Cystic Fibrosis Foundation (CFF) (41)

L’extraccié de les dades s’ha dut a terme mitjancant una lectura a text complet dels
documents i fonts per part de les dues autores i s’han identificat els apartats que donen
resposta a les questions plantejades als objectius. L’'extraccié de les dades es
presenta a I'apartat 6 Annexos de forma literal i sense traduir de l'idioma original

(anglés o espanyol). Aquella informacié més rellevant s’ha destacat en negreta.
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En el cas d’obtenir un nombre elevat de guies de practica clinica s’ha acordat valorar-
ne la qualitat i emprar la dimensi6 de rigor metodologic de I'eina AGREE Il per tal de

prioritzar aquelles guies de qualitat més alta (28).

S’ha dut a terme una sintesi qualitativa de les recomanacions descrites en guies de
practica clinica i documents de consens dels professionals, posant émfasi en les

recomanacions dins el context actual de pandemia per COVID-19.
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Resultats

S’han inclds en aquest informe dues guies de practica clinica elaborades per la NICE
del Regne Unit (12,29), un document de consens elaborat per la Cystic Fibrosis
Foundation (CFF) (13) dels EEUU, un document informatiu d'una innovacio
medicotecnica de la NICE (30) i una declaracio tecnica de la American Thoracic

Society i la European Respiratory Society (31) (Taula 1).

Degut a I'obtencio d’'un nombre limitat de guies de practica clinica, no s’ha dut a terme

la valoracio de la seva qualitat, en no ésser necessari dur a terme una prioritzacio.

Guiade
practica
clinica

Guia de
practica
clinica

Document
de consens

Medtech
innovation
briefing

Technical
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COVID-19 rapid
guideline: cystic
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Cystic fibrosis:
diagnosis and
management

Clinical Practice
Guidelines From
the Cystic
Fibrosis
Foundation for
Preschoolers
With Cystic
Fibrosis

CFHealthHub for
managing cystic
fibrosis during
the COVID-19
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Standardization
of Spirometry
2019 Update. An
Official American
Thoracic Society
and European
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Society
Technical
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NICE

NICE
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2020

2017

2016

2020
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(29)

(12)

(13)

(30)

(31
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Taula 1. Guies de practica clinica i altres documents inclosos en l'informe. (Poblacié: A: Adulta;
P: Pediatrica).

La guia COVID-19 rapid guideline: cystic fibrosis (29) ha estat elaborada per la NICE
seguint la seva propia metodologia descrita per a I'elaboracié de guies de resposta
rapida davant la pandemia de la COVID-19 (32). Es caracteritza per no incloure una
revisié sistematica ni classificaci6 GRADE de l'evidéncia i per tenir en compte
informacio relativa a altres infeccions com la severe acute respiratory syndrome
(SARS), el Middle East respiratory syndrome (MERS) i la pandemia de la grip
(influenza) (32).

La Cystic Fibrosis: Diagnosis and management €s una guia basada en l'evidéncia,
elaborada per la mateixa institucio (12). Compta amb la definicié de la cerca per la
revisié sistematica, el llistat d’estudis inclosos i exclosos i la valoracié que se'n fa
segons el sistema GRADE. L’evidéncia completa emprada esta disponible en linia
(33).

La Clinical Practice Guidelines From the Cystic Fibrosis Foundation for Preschoolers
With Cystic Fibrosis és un document de consens elaborat per un comité
multidisciplinari convocat per la CFF per tal de desenvolupar una base completa

d’evidéncies i recomanacions de consens (13).

El CFHealthHub for managing cystic fibrosis during the COVID-19 pandemic és un
document d’innovacié medicotécnica elaborat per la NICE en el context de la
pandemia per COVID-19 (30).

L’Standardization of Spirometry 2019 Update és un document tecnic elaborat per
I’American Thoracic Society and European Respiratory Society en qué es va dur a
terme una revisido exhaustiva de l'evidéncia disponible i es va desenvolupar una

enquesta per recollir les experiencies dels pacients en 'ambit de I'espirometria.

Respecte a les societats cientifigues consultades, la Sociedad Espafiola de Fibrosis
Quistica (SEFQ) i la Cystic Fibrosis Foundation (CFF) aporten recomanacions
expresses referents a la telemedicina i/o I'espirometria domiciliaria en el marc de la
pandémia per COVID-19 a les pagines web respectives (34-36), mentre que no s’han

identificat recomanacions especifiques per part de la European Cystic Fibrosis Society
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(ECFS), la Sociedad Espafiola de Neumologia y Cirugia Toracica (SEPAR), la
Federacion Esparfiola de Fibrosis Quistica i 'Associacié Catalana de Fibrosi Quistica
(37-40).

S’han inclds a l'informe quatre documents publicats referents a la poblacié adulta i
pediatrica amb FQ. Cap d’ells fa una mencié explicita a I'espirometria domiciliaria
autoadministrada, pero si a I'espirometria domiciliaria, sense especificar qui seria el
responsable de la seva administraci6. No s’ha observat en la poblacié adulta i

pediatrica amb FQ cap posicionament contrari a I'espirometria telematica domiciliaria.

La guia COVID-19 rapid guideline: cystic fibrosis en recomana especificament I'is en
el context actual de la pandemia (29) (ANNEX 1).

La guia Cystic Fibrosis: Diagnosis and management proposa I'opcio de la telemedicina
en aquells casos en que es consideri més apropiada que I'assisténcia médica

presencial o bé si el/la pacient ho prefereix (12) (ANNEX 2).

El document d’innovacié CFHealthHub for managing cystic fibrosis during the COVID-
19 pandemic descriu la utilitat d’'una plataforma de telemedicina pel seguiment de
I'adheréncia a la medicacié en pacients amb FQ com a mesura de prevencio contra la
COVID-19 i indica la seva capacitat d’incorporar les mesures d’espirometria
domiciliaria (30) (ANNEX 3).

El document técnic Standardization of Spirometry 2019 Update remarca la necessitat
de desenvolupar estandards actualitzats per poder dur a terme I'espirometria
domiciliaria i exposa I'efectivitat de la formacié dels professionals meédics no
especialitzats de I'atencié primaria en la dispensacié d’espirometria telematica (31)
(ANNEX 4).

Pel que fa al posicionament de les societats cientifiques consultades, la Sociedad
Espafiola de Fibrosis Quistica (SEFQ) remet a les recomanacions de la Cystic Fibrosis
Foundation (CFF), que aposta per la telemedicina i especificament per I'espirometria

domiciliaria com a mesures de seguretat envers la pandemia per COVID-19 (34,35)
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(ANNEXOS 5 i 6, respectivament). La CFF aposta per la implementacié i 'expansio
de la telemedicina a la societat nord-americana més enlla de la COVID-19, com a
model de futur (35). En concret, ha acordat proporcionar més de 10.000 espirometres
domestics a pacients i families dels EUA per permetre als pacients de FQ I'accés a un
seguiment complet i de qualitat durant la pandémia per COVID-19. El programa de la
CFF s’enfoca a ampliar 'accés i normalitzar la telemedicina mitjangant politiques que
permetin (36) (ANNEX 6):

e Donar suport a I'atencié especialitzada d’alta qualitat a través dels diversos
mecanismes d’assisténcia.

e Retribuir adequadament els serveis de teleassisténcia oferts pels professionals
sanitaris.

e Avancar cap a un model nacional més sostenible i equitatiu de telemedicina.

A més dels quatre documents descrits a I'apartat anterior referents a la poblacié adulta
i pediatrica amb FQ, s’ha inclds a I'informe un document en qué la poblacié d’interés
és d’edat pediatrica (13). Aquest document, la Clinical Practice Guidelines From the
Cystic Fibrosis Foundation for Preschoolers With Cystic Fibrosis (13), no fa referencia
a l'adequacié de la telemedicina ni I'espirometria domiciliaria autoadministrada en

infants de 2 a 5 anys, tot i recomanar plans de seguiment individualitzats (ANNEX 7).

Finalment, no s’ha observat cap recomanacié ni oposicio referent a la telemedicina i
I'espirometria domiciliaria autoadministrada dirigida de forma explicita a la poblacio
infantil amb FQ en cap de les guies de practica clinica, documents de consens i
recomanacions de les societats cientifiques, pel que pot interpretar-se que els seus
posicionaments respecte a la poblacié pediatrica amb FQ sén comuns als de la
poblacié adulta amb FQ (12, 29-31, 34-36).
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Conclusions

Les guies i documents de consens consultats referents a I'espirometria telematica
domiciliaria en el seguiment de la FQ mostren una evidencia limitada i no especifiquen
si és autoadministrada o si bé requereix I'assisténcia per part d’algun familiar o
professional sanitari. Existeix la possibilitat que, en cas de no indicar el contrari, se
n‘assumeixi 'autoadministracio o bé el suport familiar en el cas de la poblacio

pediatrica.

No s’ha observat cap posicionament contrari a I'espirometria telematica domiciliaria
en poblacié adulta ni pediatrica afectada de FQ. En concret, la SEFQ, la CFF i la NICE
aposten especificament per la telemedicina i I'espirometria domiciliaria en la poblacio
afectada de FQ com a mesura de seguretat envers les infeccions per SARS-CoV-2
durant la pandémia per COVID-19. La CFF a més considera que l'espirometria
domiciliaria podria permetre als pacients amb FQ un accés més equitatiu i de qualitat
a l'atencié médica, sobretot en casos en que I'accés a I'atencié sanitaria presencial no

estigui garantit, tal com va passar durant la pandemia per COVID-19.

S’espera que mitjangant una revisié sistematica de la literatura es pugui obtenir un
grau d’evidencia més elevat pel que fa a I'adequacié de I'espirometria domiciliaria
autoadministrada en el seguiment rutinari de la funcid pulmonar en la poblacio
pediatrica i/o adulta amb FQ. També sera d’interes valorar I'evidéncia disponible en
una poblacié més amplia que inclogui pacients afectats per altres malalties pulmonars

com ara la MPOC i I'asma.
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Annexos

La FQ s'inclou a la llista de grups extremadament vulnerables descrits a la Guidance
on shielding and protecting people who are clinically extremely vulnerable from
COVID-19 (41).

Aquesta guia, elaborada per NICE, és especifica pel seguiment de la FQ en el context
de la pandemia per COVID-19 i recomana de forma expressa I'espirometria telematica

en els apartats seguents:
1. Communicating with patients and minimising risk (pag. 6)
1.3 Minimise face-to-face contact to reduce the risk of infection by:

= using telephone, video or email consultations whenever possible

» cutting non-essential face-to-face appointments

» contacting patients via text message, telephone or email

» using electronic prescriptions rather than paper

= providing home spirometry and, where appropriate, weighing scales

» providing facilities to collect samples remotely

» using different methods to deliver prescriptions and medicines to patients, for
example, pharmacy deliveries, postal services, NHS Volunteer Responders, or
introducing drive-through pick-up points for medicines. However, note that

routine childhood vaccinations should continue to take place at the GP surgery.

3. Modifications to usual care and service delivery (pag. 10)

Only carry out lung function tests in hospital if the results will have a direct impact on

patient care. Use home spirometry if possible.
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Aquesta guia, elaborada per NICE I'any 2017, menciona a l'apartat Context la
rellevancia de les infeccions pulmonars per diversos patdbgens com ara
Staphylococcus aureus i Pseudomonas aeruginosa en la morbiditat de pacients amb
FQ. En aquest sentit, exposa la dificultat d’alguns centres per seguir els protocols per
minimitzar aquestes infeccions i el risc d’'infeccions creuades. Per aquest motiu, tot i
que no esmenta explicitament I'espirometria, suggereix la telemedicina als apartats

seguents:
1.3 Service delivery. Service configuration (pag. 9)

1.3.6 Consider telemedicine or home visits for routine monitoring when they are
more appropriate than outpatient visits and if the person with cystic fibrosis

prefers it.

1.6 Pulmonary monitoring, assessment and management. Pulmonary monitoring (pag.
15)

1.6.6 For people with cystic fibrosis with lung disease who have symptoms that are
concerning them or their family members or carers (as appropriate), consider which of
the following may be useful: Depending on the assessments that are needed,

decide whether to provide a remote telemedicine or face-to-face assessment.

AN Generalitat Agéncia de Qualitat i Avaluacio
{UlY de Catalunya Sanitaries de Catalunya

22



Aquest document informatiu d'una innovacié medicotécnica (Medtech innovation
briefing) elaborat per NICE en el context de la pandemia per COVID-19 descriu la
utilitat del CFHealthHub: una plataforma desenvolupada per ajudar els pacients de FQ
en l'adheréncia al tractament amb eFlow nebulisers i fer el seguiment de la seva

malaltia.

A més, el document menciona que I'is d’aquesta plataforma pot anar lligada a I'is de
I'espirometria domiciliaria i en presenta una analisi economica. També remarca la
rellevancia del seguiment a distancia de I'adheréncia a la medicacié com a mesura de

prevencio dels contagis pel virus de la COVID-19:
Summary (pag. 1)

The innovative aspects are that it allows remote access to monitor medicines
adherence. This is done by analysing usage data that is recorded and transmitted by
the 2 most widely used nebulisers. This allows people to attend virtual clinics and
supports people with CF while they are shielding from COVID-19. CFHealthHub
also includes educational and behaviour change tools to support people to increase
their knowledge, skills and confidence when managing their own health and care

(patient activation).
The technology (pag. 2)

This allows daily and weekly adherence to nebulised CF medicine to be viewed by
patients and their clinical team. Users can add their body weight and home-
spirometry measurements to CFHealthHub, and these can also be viewed by
their clinical teams. Spirometers with open application programming interfaces
(APIs) are being added to the CFHealthHub system to allow remote lung function

monitoring with automated data upload.
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Current care pathway (pag.4)

People with CF should minimise face-to-face contact to reduce the risk of infection. For
people who still need to attend face-to-face appointments, existing arrangements to
prevent cross-infection should include measures relating to COVID-19. Many CF
services have provided home-spirometry equipment to patients for home-
monitoring during the COVID-19 pandemic, and have arranged home collection of

airway culture samples while people with CF are shielding.
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Aquest document de consens elaborat per 'American Thoracic Society i la European
Respiratory Society l'any 2019 menciona la necessitat d’elaborar estandards
actualitzats per a I'espirometria domiciliaria i posa en valor I'efectivitat de la formacio
en telemedicina realitzada als centres d’atencié primaria pel que fa a la qualitat de

I'espirometria.

Further Studies (Pag. 15)
“‘Updated standards are required for unattended home monitoring spirometry.”

“Studies have shown that ongoing supervised training using a telemedicine
system is effective and valid for assessing and monitoring the quality of the

spirometry tests performed in primary health centers in a public health System.”

AN Generalitat Agéncia de Qualitat i Avaluacio
{UlY de Catalunya Sanitaries de Catalunya

25



En referéncia a la seguretat d’acudir a les visites de seguiment, la SEFQ indica:
¢ Es seguro para mi / mi ser querido continuar yendo a las visitas a la clinica?

» Las personas con FQ deben mantener sus regimenes regulares de cuidado
diario.

» Las visitas de cuidado preventivo de rutina deben realizarse mediante
servicios de telesalud o posponerse siempre que sea posible. Se ha
pedido a los equipos de atencion que piensen de manera creativa, como
atender situaciones médicas usando llamadas telefonicas, para evitar
riesgos innecesarios de exposicion y para reducir la presién sobre el

equipo de atencion médica.
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La Cystic Fibrosis Foundation (CFF) emet les recomanacions seguents (35):

CF Care: Clinic Visits

Is it safe for me/my loved one to continue going to clinic visits?

In areas that are highly affected by COVID-19, care centers are offering
telehealth visits for routine care, connecting by phone or video to avoid
unnecessary risk of exposure and pressure on their patients and families,
in staff, and health care institutions.

Care teams in areas that are reopening are gradually resuming in-person visits
based on how common COVID-19 is in the local area, as well as
recommendations by local and state public health agencies.

Different centers may take different approaches, but in the early stages of
reopening, most care teams will work with you to help you determine if an
in-person visit is recommended for you.

Care teams will also implement processes and procedures to reduce the risk of
exposure to COVID-19.

How should we handle medical appointments that can't be avoided, such as blood

draws?

Hospitals are using stricter infection control practices during the pandemic.
Beyond regular precautions, like wearing a mask and practicing handwashing,
your care team is the best source of information on how to minimize your risk of
exposure to COVID-19 if you need to be seen for an appointment.

In some instances, you may be able to attend appointments virtually; and
many labs have implemented strategies to decrease the risk of exposure to
COVID-19, such as allowing patients to wait outside the lab until they receive a

text message that notifies when it is time for their test.
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La CFF ha posat en marxa el programa segtent (36):

Over 10,000 Home Spirometers Provided for Virtual Care Visits Through CF

Foundation Program

The Cystic Fibrosis Foundation has arranged for over 10,000 home spirometers to be
provided to care centers to support continued access to high quality, comprehensive

care during the COVID-19 pandemic.

Since the start of the pandemic, the CF care center network has seen a five-fold
increase in virtual care visits, allowing most people with CF to maintain vital
connections to their care teams without the risk of contracting COVID-19. To support
this shift and the CF community's continued access to high quality, specialized care
during COVID-19 and beyond, the Cystic Fibrosis Foundation has arranged to provide
more than 10,000 home spirometers to patients and families across the country.

The program reflects the Foundation's heightened focus on expanding access to and
normalizing telehealth. Currently, the Foundation is advocating for telehealth policies
that:

= Support access to high-quality, specialized care across a range of delivery
mechanisms

» Adequately reimburse clinicians for valuable services that are delivered in a
virtual setting

= Move toward a more sustainable, equitable nationwide model for telehealth

The expansion of telehealth can extend routine, preventative care for people with CF
who may otherwise delay or forego their recommended quarterly care visits --
potentially preventing or delaying disease progression, improving outcomes, and

impacting the long-term sustainability of the CF care model.

Dr. Mike Boyle, President and CEO of the Foundation detailed the benefits of continued
virtual care for people with chronic conditions in a recent op-ed. He argues that there
should be no rolling back the telehealth flexibilities afforded to Americans during the
pandemic, and that decision-makers need to act now to build the telehealth model of

the future.
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As the Foundation continues advocating for expanded telehealth policies, we also plan
to extend the availability of home spirometers through care centers as more supply

becomes available. Consult your care team for more information.
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Aquesta guia elaborada per la CFF emet recomanacions de consens basades en
l'evidéncia per la cura dinfants amb FQ en edat preescolar, de 2 a 5 anys.
L'espirometria es recomana a partir dels 3 anys, depenent de l'estat de
desenvolupament de l'infant i se suggereix el Multiple-Breath Washout com a metode
alternatiu, toti que finalment el comité no l'inclou al llistat de recomanacions per manca
d’evidéncia. Per acabar, la guia no menciona la telemedicina ni I'espirometria

domiciliaria, tan sols la recomanacié d’establir plans de seguiment personalitzats.

Recommendation Statements (Table 1): “6. For children with CF ages, 2 through 5y,
the CF Foundation recommends that parents and a CF health care professional review
treatment goals and individualized care plans quarterly to assess and address
barriers to CF care” (pag. 3).
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Abreviacions

FQ: fibrosi quistica

MPOC: malaltia pulmonar obstructiva cronica

CFTR: cystic fibrosis transmembrane conductance regulator

FDA: Food and Drug Administration

EMA: European Medicines Agency

ECFS: European Cystic Fibrosis Society

CFF: Cystic Fibrosis Foundation

RTAC: metode de compressio toracoabdominal rapida

FOT: tecnica de l'oscil-lacié forcada

NICE: National Institute for Health and Care Excellence

FVC o CVF: capacitat vital forcada

FEV1 o VEMS: volum espirat maxim en el primer segon de 'espiracio forgada
FEV1: Relacié FEV1/FVC

FEF o FEM 25-75 %: flux respiratori maxim forcat entre el 25i 75 % de la FVC
TIC: tecnologies de la informacio i la comunicacio

COVID-19: Coronavirus disease 2019

SEPAR: Sociedad Espafiola de Neumologia y Cirugia Toracica

SEFQ: Sociedad Espafiola de Fibrosis Quistica

SARS: severe acute respiratory syndrome

MERS: Middle East respiratory syndrome
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