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L ARTICULOS DE INTERES I

FIBROSIS PULMONAR IDIOPATICA
Dr. Abuna Flores Rodrigo Paolo?
INTRODUCCION

La fibrosis pulmonar idiopatica (FPI) es una
enfermedad del parénquima pulmonar que se
caracteriza por fibrosis intersticial progresiva.
Esta definida como una forma especifica de
neumonia intersticial fibrosante croénica, limitada
al pulmoén y asociada con apariencia histologica
de neumonia intersticial usual en la cirugia de
biopsia pulmonar [1]. Un sinénimo utilizado en
Europa es; alveolitis fibrosante criptogénica y
debido a su media de supervivencia de 2 a 5
aflos desde su identificacion es considerada una
patologia devastadoral’?], asi mismo la
epidemiologia de esta enfermedad indica que no
existe diferencia entre raza, grupo étnico o social,
afectando a por lo menos 5 millones de
personas, de los cuales la incidencia indica que
por cada 100.000 habitantes 10,7 son hombres y
7,4 son mujeres; no obstante, puede dudarse de
esta informacion porque los estudios se
realizaron en la época de criterios diagnosticos
definidos [,

ETIOLOGIA Y PATOGENIA

De causa desconocida, el tejido cicatricial se
forma en ausencia de cualquier provocacion
conocida . En su patogénesis hace algunos
afios se inferia que era una reaccibn no
controlada a partir de un factor pro-fibrético; sin
embargo, ahora se sugiere que esta fibrosis es
independiente de una reaccién inflamatoria, y se
ha planteado su desarrollo como consecuencia
de una anomalia epitelial - mesenquimal a partir
de una lesion crénica del epitelio alveolar 13-4,
También se ha abierto la posibilidad de una
etiologia ambiental, dada la relacién de casos
control con enfermedades como la asbestosis,
consumo del tabaco y la exposicion a otros
agentes ocupacionales . Actualmente, el
paradigma desconoce las razones del dafio
epitelial alveolar, pero acepta un inmediato
estallido de mediadores pro-inflamatorios y fibro-
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proliferativos [2-6l. Recientes estudios muestran
relaciones  genéticas que desencadenan
alteraciones histologicas especificas, mientras
gue otros asocian la infeccion de subtipos
especificos de virus, especialmente la familia de
los herpes M. Se plantea que los linfocitos tienen
un rol crucial, del tipo TH2, eosindfilos,
mastocitos que producen IL4 e IL13, los
macréfagos (TGF-1), cuyas acciones incluyen la
estimulacién de la transcripcion de los genes de
colageno y su produccion -5

CARACTERISTICAS CLINICAS.

La descripcién del cuadro clinico indica un inicio
insidioso y gradual, tos no productiva, disnea
progresiva, tos seca paroxistica, cianosis,
malestar y fatiga con hallazgos clinicos
especificos como taquipnea, estertores
crepitantes, segundo ruido pulmonar acentuado,

edema periférico, acropaquia y pérdida de peso
[1-6],

Los hallazgos de laboratorio son; policitemia,
hipoxemia croénica, hipercapnea, velocidad de
sedimentacion globular, hipergamaglobulinemia,
elevacion de DHL -1,

Existe evidencia del incremento del enfisema en
la FPI, por el consumo de tabaco [ Asi mismo, el
enfisema esta relacionado con una mayor
mortalidad de los pacientes con FPI en
comparacion con aquellos con FPI sin enfisema,
y todo este cuadro esta por lo menos
parcialmente asociado al desarrollo de una
hipertensién arterial pulmonar grave (8!

DIAGNOSTICO

Ante la sospecha diagnoéstica de FPI, debe
realizarse la historia clinica meticulosa, que
descarte entidades de cuadro clinico similar, se
puede proceder con una prueba de funcién
pulmonar para la evidencia de restriccion e
intercambio de gas deteriorado, se contemplan
los hallazgos tomograficos como opacidades
reticulares y basales en parche, imagen en vidrio
despulido en TACAR, y de ser necesario biopsia
pulmonar. Pero también, existen criterios
denominados menores que valoran la edad
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mayor a 50 afios, disnea de inicio insidioso,
tiempo del cuadro clinico y presencia de
estertores crepitantes secos inspiratorios 'y
basales [

El diagnostico diferencial abarca todas las
patologias de la clasificacion de la enfermedad
pulmonar intersticial.

TRATAMIENTO Y PRONOSTICO

La premisa de que la remisién espontanea no
ocurre, produce dos claras alternativas vigentes,
la primera estda encaminada al control de la
inflamacion con el uso de corticosteroides y
citotéxicos, extrapolando la idea de un prondstico
desfavorable, la segunda es el transplante de
pulmén 02, Actualmente estdn en marcha
estudios con células madre mesenquimales
adultas que puedan llegar a ser una opcién
terapéutica valiosa en la reparacion del tejido
pulmonar en la FPI, basada en su disponibilidad
y efectos inmunomoduladores ademas de la
capacidad de diferenciaciéon celular [9], por otro
lado se estan usando biomarcadores moleculares
en el suero, denominados pneumo-proteinas,
gue relativamente faciles de obtener han sido
replicados de manera independiente para la
prediccion y prondstico de FPI 101,
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