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FIBROSIS PULMONAR IDIOPATICA

La FPI es una enfermedad pulmonar rara y mortal

Es un tipo de neumonia fibrosante, progresiva y cronica, que afecta al intersticio
(tejido y espacio alrededor de los alveolos), de causa desconocida (‘idiopatica’) y
asociado con patrones radiolégicos y/o histopatolégicos especificos. Tiene una
prevalencia estimada en Espafia entre 13 casos por cada 100.000 habitantes en
mujeres y 20 por cada 100.000 en varones.Los pacientes con FPI tienen una

1
supervivencia media de 2 a 5 anos tras su diagndstico , menor que la de muchos
canceres2:3

La FPI se diagnostica, frecuentemente, en fase avanzada®:9. Su diagnostico es a
menudo complicado, debido a que presenta sintomas similares a los de la enfermedad
pulmonar obstructiva crénica (EPOC), el infarto de miocardio u otras enfermedades

pulmonares4’5
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Un hallazgo frecuente en estos pacientes son las acropaquias.

Existe una notable variabilidad en el deterioro inter e intra-individual“®por lo que la
historia natural de la enfermedad es impredecible en el momento del diagndstico
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Auscultacion de la FPI

En la FPI, los crepitantes se localizan fundamentalmente en la parte basal y posterior
de los pulmones. Se detectan mejor durante la inspiracién de una respiracion lenta y

7
profunda

Hallazgos en la radiologia a los que debemos prestar
atencion:

¢ Manchas/Cambios intersticiales
e Fibrosis
* Predominio en l6bulos inferiores
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TAC pulmén sano TAC pulmén FPI
El valor predictivo positivo de un diagnéstico por TCAR es de 90 a 100%

Diagnostico diferencial neumonias intersticiales idiopaticas

Enfermedad
Pulmonar

Obstructiva
(EPOC, asma)

Granulomatosis Causas conocidas

(sarcoidosis, micobacterial) (inhaladas, inducidas por drogas,
enf. Tejido conectivo, cancer)

=50/ Otras NllIs
=y | (Neumonia intersticial
idiopatica)

NINE EPI-BR

(Neumonia intersticial no 2 (Enfermedad Pulmonar intersticial
especifica) bronquiolitis respiratoria)

28%

NIA NID

i
<2 (Neumonia intersticial aguda) ™ (Neumonta intersticial
descamativa)

NOC : NIL

i 1 "l";.l

(Neumonia organizativa = (Neumonia intersticial
criotogenética) linfocitica)
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Es importante identificar aquellos pacientes que presentan las manifestaciones clinicas
tipicas de FPI, para que puedan ser derivados rapidamente al neumdlogo

6
Existe tratamiento para la FPI , y un diagnéstico precoz puede marcar la diferencia.

Existe terapia farmacoldgica aprobada para el tratamiento de la FPI, hay varias
terapias que estan en ensayos clinicos para el tratamiento de la FPI. El conocimiento
de las condiciones patolégicas que atribuyen una preeminencia de base fibrotica en
detrimento de un concepto previo de base inflamatoria, ha condicionado una nueva
vision del tratamiento de la fibrosis con el abandono de los farmacos antiinflamatorios
e inmunomoduladores y la utilizacion de farmacos antifibréticos. El estudio PANTHER
descartd la indicacion clasica del tratamiento basado en la triple terapia (NAC +
azatioprina + glucocorticoides). La terapia corticoidea es utii en fases de
agudizaciones.

La N-Acetilcisteina (NAC) es un potente antioxidante que modula la respuesta fibrética.
A pesar de ello, su indicacién en FPI es controvertida.

La pirfenidona posee propiedades antifibréticas y antiinflamatorias, es el tratamiento
de eleccion en pacientes diagnosticados de FPI de intensidad leve-moderada
(FVC>50% y DLco>35%)

Se contempla la oxigenoterapia para pacientes con FPl y una hipoxemia resistente
clinicamente significativa y el trasplante pulmonar sélo disponible para un pequefio
numero de pacientes con FPI
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