“espif- L

Filiere Maladies Respiratoires Rares

MISSIONS

"

— . — -

Améliorer Impulser
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Bulletin de Recherche : Pourquoi, Pour Qui et Comment ?

POURQUOI ?

0 Diffuser les connaissances actuelles sur les
maladies respiratoires rares

G Informer les patients sur les recherches menées par
les experts des centres de référence et de
competence

G Accroitre la visibilité des centres

€) Partager les résultats de la recherche présentés lors
des congres « phares » de la pneumologie

0 Sensibiliser les patients sur lintérét des

programmes de recherche clinique

POUR QUI ?

o
e

Patients et proches

Professionnels de santé

Lien CMcommunication

COMMENT ?

Veille bibliographique (2 mois)

Sélection des publications les plus récentes et les plus
pertinentes

Prise de contact avec les investigateurs des études
sélectionnées

Avis d'experts a travers une interview

Création de rubriques et synthese vulgarisée des
études sélectionnées

Maquette graphique en interne (1 semaine)
Validations : CP, coordonnateur

Diffusion du bulletin en ligne : e-mailing, site internet,
reseaux sociaux
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* Partage d'expérience (interview)

*  Premier outil de communication a vocation « recherche »
 |Informations récentes et faciles d’acces

p FOCUS sur ...

inclus sur 30 mois

o 42
::Lr'-.\"'frj mois (durée totale
—  de l'etude)

a4
centres en France

L’etude EXAFIP
(Clinical trials, NCT02460588)

Cette etude, coordonnée par le Dr Jean-Marc Naccache, montre l'interét du
cyclophosphamide (CYS) associe aux corticostéroides dans le traitement des
EXacerbations Aigués (EA) de Fibrose Pulmonaire |diopathique (FPI).

Promue par I'Assistance Publique - Hopitaux de Paris, elle a obtenu un finance-
ment dans le cadre du Programme Hospitalier de Recherche Clinique Mational (FHRC-
NPHRC 2014-P140908 — AOM14502), avec le soutien de Roche Pharmaceuticals.

|
—".:I::— Objectif principal :

Evaluer I'efficacité du CYC versus placebo sur le taux de mortalite toute cause 3
court terme (3 mois), chez des patients traités par corticostéroides a forte dose.

Objectifs secondaires :

1 - Evaluer l'efficacite du CYC versus placebo sur la survie globale
(au 6*= et 12*™ mois), la mortalité par maladie respiratoire, la morbidi-
te respiratoire et les caractéristigues de la tomodensitometrie thoracigue
haute résolution chez des patients traités par corticostéroides a forte dose ;
2 - Determiner les facteurs pronostiques de 'EA-FPI ;

3 - Comparer la toléerance des deux groupes de fraitement au cours des six

mois de suivi.

&

Méthodologie

EXAFIP est une etude multicentrigue de phase 3, randomisee, en
double aveugle, controlee versus placebo, impliqguant plusieurs
CRMR prenant en charge les FPI.

La methodologie de cette étude a été publiee en avril 2019 dans la revue

BMC Pulmonary Medicine (hitps://doi.org/10.1186/512850-015-0830-x).

* Mission collective pour I'équipe filiere
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Pneumologue

pulmonaires rares Orphalung
Hopital Tenon AP-HP, Paris.

Comment est né le projet de cette
etude ?

Avant de debuter le projet, je travaillais
a Hopital Avicenne AP-HP, période du-
rant laquelle jai dirigé une thése sur les
exacerbations de fibrose pulmonaire
idiopathique (FPI), les résultats avaient
d'ailleurs éte publies dans la revue
Respiration (2012). Tous les patients
atteints d'exacerbations de fibrose pul-
monaire hospitalises a 'Hopital Avicenne
a cette periode avaient &te inclus ce qui
avait permis de mettre en evidence un
taux de mortalité trés important en fonc-
tion du traitement regu.

Par ailleurs, en collaboration avec le Pr
Herve Mal (Pneumologue a I'Hopital Bi-
chat AP-HP), nous avons realise une
revue de la littérature, la Revue des Ma-
ladies Respiratoires, afin de faire un état
des lieux sur la prise en charge de cette
pathologie.

A ce jour, aucune recommandation
sur le traitement des exacerbations de
fibrose pulmonaire n'existe en France
. certains utilisent uniquement des cor-
ticoides, d’autres les associent avec
FENDOXANE. Pour toutes ces raisons,
il m'a semblé intéressant de pouvoir
repondre de maniére convaincante a la
question de lefficacité dun fraitement
immunosuppresseur dans le contexte
d'exacerbation de fibrose pulmonaire
idiopathiqgue au moyen d'une étude
clinique controlée randomisee.

NTERVIEW | Dr Jean-MARc NACCACHE

Investigateur coordonnateur de I'etude EXAFIP
Centre de référence (site constitutif) des maladies

Ainsi, grace a l'implication de plusieurs
centres en France, cette étude a pu étre
menee a bien en permettant notamment
un recrutement assez rapide.

Quelles sont les spécificités des exa-
cerbations de fibrose pulmonaire
idiopathique *?

Les patients atteints de FPI sont ceux qui

sont le plus sujet a des exacerbations,
ces demniéres sont reconnues comme

un facteur de mauvais pronostic de la
maladie. Prés d'un fiers des patients
souffrant de FPI vont décéder a cause
d'une exacerbation. Des progrés sont

donc indispensables dans la prévention
et le traitement curatif des exacerbations.

Quelle est l'onginalité de cette étude 7

C'est le premier essai therapeutique
randomisé, contrélé en double aveugle
sur le fratement des exacerbations de
fibrose pulmonaire idiopathique.

Jusqu'a présent, il n'existait gqu'une
etude en cours sur ce sujet. EXAFIP a
permis de mobiliser les équipes fran-
gaises autour de ce projet ce qui a
susciteé beaucoup d'interét auprés de
la communauté medicale puisqu’ une
nouvelle étude randomisée sur ce su-
jet est en cours portée par le Pr Bruno
Crestani (Pneumoclogue a I'Hopital Bi-

chat AP-HP).

Mobilisation des experts

Inégalité de représentation des centres

Travail en équipe chronophage

Coordonnateur du réseau
Pr Marc Humbert

Hbpital Bicétre (AP-HP)
Le Kremlin-Bicétre
@ : respifil.france@aphp.fr

Retrouvez I'actualité de la filiere sur

@) respifil fr
f W In @RespiFIL

respifil.france




