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Diagnéstico precoz de la fibrosis pulmonar idiopatica

.
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Early diagnosis of idiopathic pulmonary fibrosis

La fibrosis pulmonar idiopatica (FPI) es la enfermedad pul-
monar intersticial difusa (EPID) mas frecuente. De origen
desconocido, es probable que se desarrolle como consecuen-
cia de la interaccion entre factores genéticos y ambientales.
La desestructuracion del tejido pulmonar y el desarrollo
de fibrosis son el resultado de la agresion continuada de
las células epiteliales alveolares que condiciona una ree-
pitelizacion anémala y la activacion y apoptosis de estas
células, produciéndose un reclutamiento y activacion de los
fibroblastos, y la acumulacion progresiva de proteinas de la
matriz extracelular. La FPI afecta generalmente a adultos
mayores de 50 afos y se asocia a un patrén radiolégico en la
tomografia computarizada de alta resolucion y/o un patrén
histologico de neumonia intersticial usual’?2.

Por su baja incidencia y prevalencia se incluye dentro
del grupo de las enfermedades raras, huérfanas o minorita-
rias (< 5 casos/10.000 habitantes)?. Se calcula que en Espafia
puede estar afectando a 7.000-12.000 pacientes siendo mas
frecuente en varones. El prondstico es malo (peor que en la
mayoria de tipos de cancer) y la supervivencia media oscila
entre 2-5 afos desde el inicio de los sintomas’.

Por todo lo anterior, la FPI supone para el clinico un
auténtico reto y su sospecha clinica y diagnostico precoz
resultan de especial relevancia®.

El cuadro clinico es de comienzo insidioso y se caracte-
riza por disnea de esfuerzo progresiva, en muchas ocasiones
acompanada de tos improductiva. El inicio de los sintomas es
lento, pero van empeorando con el tiempo. La demora entre
el inicio de la sintomatologia y el diagnostico final es varia-
ble y puede estar entre los 6 meses y los 2 afos. La presencia
de sintomas sistémicos debe hacer sospechar un diagnostico
alternativo. Se auscultan estertores crepitantes secos inspi-
ratorios (crackles) bibasales en el 90% de los pacientes y se
objetivan acropaquias en el 50%"2.

El diagnostico definitivo de FPI requiere: a) la exclu-
sién de otras entidades clinicas definidas o enfermedades
parenquimatosas pulmonares difusas de causa conocida
(p. ej., neumonitis por hipersensibilidad, neumopatia por

http://dx.doi.org/10.1016/j.semerg.2014.03.002

exposicion a polvos inorganicos, enfermedades del tejido
conectivo, toxicidad por farmacos, radioterapia, etc.), y b)
la presencia de un patron histolégico de neumonia inters-
ticial usual en muestras adecuadas de biopsia pulmonar,
la evidencia radioldgica de patron neumonia intersticial
usual en la tomografia computarizada de alta resolucion o
ambos’-2.

Una valoracion multidisciplinar en la que participen neu-
mologos, radidlogos y patoélogos expertos en el diagnostico
y manejo de las EPID consigue aumentar la precision diag-
nostica, siendo en el momento actual una recomendacion
ampliamente aceptada para establecer el diagnéstico (inte-
raccion dinamica, integrada, multidisciplinar)’2.

Corresponde al médico de atencion primaria el diagnos-
tico inicial de sospecha ante un paciente con FPI>°, Esta
sospecha de la enfermedad en sus fases iniciales y la deri-
vacion de estos pacientes a un servicio de neumologia con
experiencia en EPID son hoy en dia clave, teniendo en
cuenta que ya hay disponibles farmacos capaces de modi-
ficar el curso natural de la enfermedad y que son eficaces
cuando la enfermedad no estd ain en fase avanzada. En
este punto, el papel del médico de atencion primaria es
crucial: «hay que pensar en FPI, para diagnosticar FPI». La
sospecha diagndstica y la derivacion precoz constituyen un
elemento decisivo para el manejo de estos pacientes®. Por
el contrario, el retraso en la derivacion se asocia a una
mayor mortalidad sea cual sea el estadio evolutivo de la
enfermedad.

Aunque el diagnodstico precoz es facil de recomendar,
no es facil de conseguir. Los sintomas inespecificos que a
menudo confunden la FPI con otras patologias pulmonares
mas prevalentes como la EPOC hacen que el retraso diag-
nostico sea casi la norma. Se deberia concienciar al médico
de atencién primaria para que intente proceder de igual
manera con la FPI que ante la sospecha de malignidad.
Si bien los datos obtenidos de la clinica y exploracion
fisica son bastante inespecificos, ante un paciente mayor
de 50 anos con disnea progresiva, tos seca y estertores
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crepitantes inspiratorios bibasales debemos pensar en una
neumopatia intersticial difusa, siendo la mas frecuente y la
de peor pronostico la FPI. Si a ello unimos una radiografia
de tdérax con patrén intersticial y/o un patrén restrictivo
en la espirometria, resulta obligado derivar al paciente a la
mayor brevedad posible.

Tan importante se considera el papel del médico de
atencion primaria que el National Institute for Health and
Care Excellence (NICE) ha publicado en junio de 2013 unas
guias para el diagnostico y manejo ante la sospecha de FPI
(NICE clinicalguideline 163)”. Estas guias van encaminadas
a ofrecer asesoramiento sobre «buenas practicas clinicas»
para el cuidado de pacientes con FPl y cubren todos los
aspectos del manejo de pacientes, desde su sospecha y diag-
nostico hasta el tratamiento farmacoldgico y cuidados de
soporte.

La FPI no es un tema que se incluya de rutina en las
actividades de educacion médica continuada y desarrollo
profesional en atencién primaria. Las principales socieda-
des de atencion primaria (SEMERGEN, SemFYC y SEMG) y el
Grupo de Respiratorio de Atencion Primaria (GRAP), en cola-
boracion con el Programa Integrado de Investigacion (PIl) de
EPID de SEPAR, han elaborado un documento de consenso
sobre el diagndstico y manejo de la FPI, adaptado a las
recomendaciones de la Normativa SEPAR sobre diagnostico
y tratamiento de la FPI y que se publica en este nimero
de la revista SEMERGEN-MEDICINA DE FAMILIAZ.Se pretende que este
documento, junto con un material de formacion que ya esta
disponible, supongan el punto de partida que nos permita
dar respuesta al reto y el compromiso que supone conside-
rar la FPI como una de las enfermedades que requieren una
rapida actuacion.
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