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DEFINICION

Las Enfermedades Pulmonares Intersticiales Difusas (EPID) constituyen un

grupo heterogéneo de desoérdenes (mas de 160 en la actualidad), en las que

las principales alteraciones anatomopatologicas afectan las estructuras alveolo-

intersticiales, la pequefia via aérea y la vasculatura pulmonar. Se ha

considerado como un solo grupo al poseer en comun diversas caracteristicas

clinicas, radiolégicas y funcionales, ademéas de compartir algunos mecanismos

patogénicos y rasgos histopatolégicos.

La fibrosis pulmonar idiopatica es la neumonia intersticial idiopatica mas

frecuente y la de peor prondstico. La mediana de supervivencia para esta

enfermedad, segun la nueva clasificacion, es de 2-3 afos, y del resto

aproximadamente 5 afios.

El avance mas importante durante la Gltima década es la nueva clasificacion

histoldgica, que ha contribuido a entender la historia natural de la enfermedad,

el prondstico y muchas de las alteraciones biol6gicas. Desafortunadamente

estos avances no se han visto acompafnados de un progreso similar en el

tratamiento salvo confirmar que los farmacos actuales no aumentan la

supervivencia ni mejoran la calidad de vida en esta enfermedad.

En la literatura se describe una incidencia anual de entre 26.1 y 31.5 casos por

100.000 habitantes. Se desconocen datos nacionales de la prevalencia de esta

enfermedad.

CRITERIOS DIAGNOSTICOS

Cuadro Clinico

Las enfermedades pulmonares intersticiales difusas (EPID) en el paciente

adulto, determinan sintomas respiratorios, fundamentalmente disnea y tos seca

pertinaz. Habitualmente se descubren tras analizar una radiografia de torax

realizada como consecuencia de sintomas respiratorios (especialmente disnea)

0 como examen de rutina ante la sospecha de un desorden sistémico.

Evaluacion inicial

Historia clinica

- Antecedentes familiares de enfermedades que pueden manifestarse con
neumopatias intersticiales (Neurofibromatosis, esclerosis tuberosa,

Niemann-Pick, Gaucher), historia familiar de Fibrosis Pulmonar.



Historia ocupacional y habitos personales (asbestosis, silicosis, alveolitis
alérgica extrinseca). Algunas EPID, son frecuentes en fumadores como la
Neumonitis Intersticial descamativa y la Histiocitosis X.

Uso de medicamentos (amiodarona, bleomicina, &cido acetilsalicilico,
nitrofurantoina, ciclofosfamida)

Padecimientos de enfermedades con capacidad de afectar el paréquima
pulmonar (colagenosis)

Historia de recibir radioterapia toracica.

Examen fisico

Polipnea.

Estertores crepitantes, con frecuencia bibasales.

Existencia de acropaquias.

Lesiones cutaneas (sarcoidosis, histocitosis X, esclerosis tuberosa,
eurofibromatosis, colagenosis)

Hepatoesplenomegalia y adenopatias (sarcoidosis)

PRUEBAS DIAGNOSTICAS BASICAS O CONFIRMATORIAS, O AMBAS
(Normativas SEPAR 2003)

Pruebas de funcion respiratoria

El empeoramiento de la funcion pulmonar supone el progreso de la

enfermedad; las PFR normales no excluyen el diag-néstico de EPID.

Espirometria forzada: Patron funcional: trastorno restrictivo. Algunas EPID
cursan con alteracion ventilatoria obstructiva: alveolitis alérgicas
extrinsecas, sarcoidosis, histiocitosis X, neumonia eosindfila, y linfangio
leiomiomatosis. Capacidad pulmonar total y diferentes volumenes
pulmonares estan disminuidos.

Capacidad de transferencia pulmonar del CO (DLCO) esta disminuida,
es uno de los indicadores mas sensibles de las EPID y la Kco (cociente
DLCO/volumen alveolar) suele ser normal o moderadamente baja.
Gasometria arterial muestra aumento del (A-a)O, (gradiente alveoloarterial
de O;) con moderada hipocapnia. La hipoxemia arterial s6lo aparece de
forma evidente en las fases avanzadas de la enfermedad, y la hipercapnia,
en las fases finales.

Pruebas de esfuerzo es frecuente la limitacion de la tolerancia al esfuerzo

por disnea asociada a hipoxemia por el ejercicio.



Imagenologia

- Radiografia de térax: Puede realizarse una aproximacion diagnéstica en
base a la consideracion de modelos radiolégicos, distribucion de lesiones en
los pulmones y existencia de anomalias adicionales:

e Patron radioldgico nodular (silicosis)

e Patrén radioldgico reticular (asbestosis y fibrosis pulmonar idiopatica)

e Patron reticulonodular (sarcoidosis y procesos granulomatosos)

e Patron radiologio alveolar (Sindrome Hemorragia Pulmonar, Neumonia
Eosinodfila y Proteinosis Alveolar)

e 10 % de los casos cursa con una radiografia de térax normal.

- Tomografia axial computarizada: muestra en mayor detalle el parénquima
pulmonar que la radiografia de térax: Detecta la Enfermedad Intersticial en
etapas mas tempranas y en aquellos con radiografia de térax normal.

e Precisar el grado de extension de las lesiones parenquimatosas y hallar
anomalias adicionales.

e Facilita identificar el sitio mas conveniente para realizar la biopsia
transbronquial o a pulmén abierto

- Ecocardiograma
e Permite identificar las principales complicaciones de la enfermedad: la

Hipertensién pulmonar y el cor pulmonale cronico.

Diagnéstico histoldgico

Una vez confirmado la existencia de una EPID con elementos clinicos,

imagenologicos y funcionales, debemos evaluar la tolerancia del enfermo para

someterse a estudios invasivos que permitan el diagndstico histolégico de la
enfermedad intersticial. Se dispone de técnicas broncoscépicas y quirargicas.

- Lavado broncoalveolar constituye una técnica endoscopica que permite
“lavar” el tracto respiratorio inferior mediante el fibrobroncoscopio y solucion
salina estéril con la finalidad de obtener células inflamatorias e inmunes asi
como componentes solubles que cubren la superficie eptelial del
parénquima pulmonar, partiendo del concepto de que las células y proteinas
derivadas de la superficie epitelial alveolar son similares en tipo, proporcion
y funcién a los componentes efectores dentro del intersticio alveolar. El

recuento diferencial de células en el lavado broncoalveolar resulta util, pero



en la mayoria de los casos tiene un valor orientativo, permitiendo apoyar un
diagnéstico provisional o sugerir una alternativa. Este estudio se considera
diagnostico sélo en Proteinosis Alveolar, Histiocitosis X y en las Eosinofilias
pulmonares.

Biopsia pulmonar transbronquial: es el método usado mas habitualmente
para obtener tejido pulmonar con finalidad diagndstica en la Enfermedad
Pulmonar Intersticial. La mayor limitacion que posee esta técnica es el
pequefio tamafio del tejido removido, y que la muestra proviene de areas
periféricas del pulmon y evita las zonas centrales; ademas de diversas
estructuras importantes como arterias, venas y pequefas vias aéreas no
estan incluidas habitualmente en el espécimen. Esta técnica tiene bajisima
morbilidad pero pobre rendimiento diagnéstico.

Biopsia abierta de pulmdn: Permite diagnostico en 92 % de los casos para
estimar el grado de alveolitis y la severidad de la fibrosi. Conlleva molestias
y riesgos, usandose por ello una sola ocasion en el curso de la enfermedad.
Se puede tomar la muestra mediante cirugia toracica videoasistida o
mediante una minitoracotomia. El estudio andtomo-patoldgico de la muestra
de parénquima pulmonar, en correlacion clinico, radiolégico y funcional

permitira al neumologo clasificar la enfermedad.

CLASIFICACION DE LAS EPID (segln ATS/ARS 2002)

Neumonias intersticialesidiopaticas

Fibrosis pulmonar idiopatica

Neumonia intersticial aguda

Neumonia intersticial no especifica

Bronquilitis respiratoria con enfermedad pulmonar intersticial (bronquiolitis
respiratoria/EPID)

Neumonia intersticial descamativa

Neumonia organizada criptogenética

Neumonia intersticial linfocitica

De causa conocida o asociadas

Asociadas a enfermedades del colagenoCausadas por polvos inorganicos
(neumoconiosis)
Inducidas por farmacos y radioterapia

Causadas por polvos organicos (alveolitis alérgicas extrinsecas)



Asociadas a enfermedades herediatarias (enfermedad de Hermansky-
Pudlak, etc.)

Primarias o asociadas a otros procesos no bien definidos

Sarcoidosis

Proteinosis alveolar

Microlitiasis alveolar

Linfangioleiomiomatosis

Eosinofilias pulmonares

Histiocitosis X (granulomatosis de células de Langerhans)
Amiloidosis

Otras EPID

RECOMENDACIONES TERAPEUTICAS
Una vez diagnosticada y clasificada de la enfemedad se tomaran las siguientes

medidas:

Si el paciente tiene una EPID de causa conocida o asociada a otra
enfermedad, se comenzard el tratamiento especifico para cada caso,
(Grupo 1l de la Clasificacion)

Si el paciente Tiene una Enfermedad Primaria (Grupo Il de la Clasificacion),
se tratard& en consecuencia al diagnéstico definido, pues existen
recomendaciones terapéuticas para cada una de ellas.

Si se diagnostica una Neumonitis Intersticial Idiopatica (Grupo | de la
Clasificacion), se seguird el siguiente algoritmo terapéutico, teniendo en
cuenta la notable variabilidad evolutiva de cada caso, lo cual no permite

establecer unas pautas terapéuticas uniformes en todos los pacientes.

En todos los casos se recomendara incorporacion a un programa integral de

Rehabilitacion Respiratoria, la realizacion frecuente de ejercicios fisicos para

evitar la obesidad, el abandono radical del tabaco y una dieta balanceada rica

en calorias que garantice los requerimientos energéticos para una eficaz

mecéanica ventilatoria.

Glucocorticoides (prednisona o equivalente) 0,5 mg/kg de peso/dia, via oral,
4 semanas, luego 0,25 mg/kg de peso/dia, 8 emanas. Disminuir la dosis
hasta 0,125 mg/kg de peso/dia 0 0,25 mg/kg de peso/dias alternos

Azatioprina 2-3 mg/kg de peso/dia. Dosis maxima: 150 mg/dia. Dosis inicial:

25-50 mg/dia. Incrementar la dosis 25-50 mg cada 1-2 semanas



- Ciclofosfamida 2 mg/kg de peso/dia. Dosis maxima: 150 mg/dia. Dosis

inicial: 25-50 mg/dia. Incrementar la dosis 25-50 mg cada 1-2 semanas.

- Interferén alfa y gamma se indicaran al incluir al paciente en el Ensayo
Clinico del CIGB.

Complicaciones mas frecuentes

Insuficiencia respiratoria

Son especialmente vulnerables a las infecciones respiratorias.
Hipertensién Pulmonar

Cor pulmonale

Tromboemblismo pulmonar

Asociacion a cancer de pulmoén o pleura.

ALGORITMO DEL PROCESO TERAPEUTICO DE LAS ENFERMEDADES

INTERSTICIALES PULMONARES DIFUSAS



Confirmacién anatomo-patologica
Diagnostico clinico-funcional-TAC
Ausencia demostrada de infeccién

/\

Estabilidad clinica
0
Extenso patron
radiolégico en panal de |

Evaluar comenzar el
tratamiento

~ abejas Corticoesteroides +

Pacientes ancianos azatioprina

Ausencia de Mejoria con

respuesta respuesta

No tratar l I
Medidas de soporte Asociar Mantener por
Sequimiento evolutivo acetilcisteina un afo

Progresion

Ciclofosfamida
Interferén alfay ganma
Colchicina, ciclosporina

Valoracion clinico funcional

Progresion

[ Soporte/trasplante pulmén ]

Seguimiento

1. Control trimestral durante el primer afio: Valoracion de la sintomatologia
(en especial la disnea, utilizando escalas validadas) y evaluar tolerancia y
eficacia del tratamiento.

2. Control semestral: Radiografia de torax.y exploracion funcional respiratoria
(Espirometria forzada, volimenes pulmo-nares, DLCO y gasometria arterial en
reposo).

3. Control anual: TACAR. y Ecocardiograma

EVALUACION DE LOS RESULTADOS

Indicadores de estructura Estandar (%) |




Recursos humanos

% personal calificado disponible para la aplicacion del PA >80
Recursos materiales
% disponibilidad estudios necesarios en laboratorios >90
segun PA B
% disponibilidad equipos médicos para la aplicacién >80
del PA B
% disponibilidad medicamentos necesarios para >80
aplicar el PA B
Recursos organizativos
% Disponibilidad de locales y equipos no médicos
para la aplicacién del PA >95
% Planilla de Recoleccién Datos/paciente atendido 100
% disponibilidad Base de Datos para procesar la 100

informacion

Indicadores de proceso

Estandar (%)

% Cumplimiento de la consulta pre-ingreso para la

clasificaciéon adecuada de los pacientes. >95
% Aplicaciéon del algoritmo diagndstico y terapéutico en los 595
pacientes incluidos.
% Lograr el diagndstico histoldgico preciso, siempre que el
estado clinico del paciente lo permita. >30
% Evaluar las posibilidades de inclusion en el PA terapéutico
el CIGB >30
% Cumplimiento del seguimiento de los casos segun los 505
intervalos propuestos en el PA.
% Recoleccion sistematica de la informacion en la HC, 90

introducida en la Base de Datos del PA.

Indicadores de resultados

Estandar (%)

% pacientes tratados con estabilizacion lesional y funcional >60
% pacientes tratados con aumento de la supervivencia >40
% disminucion de los reingresos por descompensaciones <30
agudas
% adherencia al tratamiento lograda en pacientes diagnos-
ticados. >80
% Evaluacion anual de la relacion médico-paciente-familiar 595

y grado de satisfaccion con la atencion medica recibida.
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