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Fibrosis pulmonar idiopatica

Dra. Karla Sanchez Vallejos?, Dr. Alfredo Guerreros Benavides?

Paciente mujer de 40 afos de edad, ama de casa, acude
a consultorio externo de neumologia por presentar ‘silbido
de pecho’ de tres meses de evolucion, tos episodica no
productiva, disnea a moderados esfuerzos y sensacion
de ‘flema pegada’; sintomas que no interfieren con sus
actividades diarias, tiene como pasatiempo tejer.

Antecedentes patoldgicos: Hipertension arterial vy
arritmia cardiaca. Niega antecedentes broncopulmonares y
antecedentes reumatoldgicos. Sin habitos nocivos.

Al examen fisico: Frecuencia respiratoria de 16
respiraciones por minuto y frecuencia cardiaca de 70 latidos
por minuto; murmullo vesicular pasa en ambos hemitorax,
espiracion prolongada, crépitos gruesos y escasos en ambas
bases pulmonares. Resto de examen fisico dentro de limites
normales.

Radiografia de torax inicial: Patron intersticial difuso
bilateral.

Se realizaron diversos examenes para descartar enfermedad
pulmonar intersticial difusa, entre ellos:

Tomografia de torax de alta resolucion:
Discreto engrosamiento intersticial difuso con predominio
subpleural bibasal.

Espirometria:
Restriccion leve.

Fibrobroncoscopia:
Vias aéreas sin alteraciones.

Aspirado bronquial:
Leucocitos ++ a predominio de mononucleares.

Aspirado y post aspirado bronquial:
BK directo y cultivo negativos.

Test de difusion:
Normal.

Factor reumatoideo y Anticuerpo antinucleares:
Positivos a titulos bajos.

Pletismografia:
Normal.

Biopsia pulmonar por videotoracoscopia:
Consistente con neumonia intersticial usual.

DIAGNOSTICO DEFINITIVO:
Fibrosis pulmonar idiopatica

Se le propone esquema de tratamiento: Prednisona mas
Azatioprina y N-acetilcisteina, se deriva a la paciente a
Essalud para ser considerada en lista de trasplante pulmonar.

La fibrosis pulmonar idiopatica (FPIl) es la mas frecuente
de las EPID, con una prevalencia estimada de 20/100.000
habitantes en varones, y de 13/100.000 en mujeres'. Su
etiologia es desconocida y dentro de las neumonias
intersticiales idiopaticas, es la de peor pronostico.

Histopatoldgicamente, la FPI se caracteriza por la presencia
de neumonia intersticial usual en la biopsia pulmonar de un
paciente en el que se han excluido otras causas conocidas
de EPID, y que presenta alteraciones clinico-funcionales
compatibles y hallazgos caracteristicos en la tomografia
computarizada de alta resolucion (TACAR).

El patron anatomopatologico de la neumonia intersticial
usual es heterogéneo, con areas de fibrosis pulmonar
que coexisten con focos de proliferacion fibroblastica. Los
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focos de fibroblastos se localizan en el intersticio pulmonar,
habitualmente en la frontera entre el tejido sano y el tejido
pulmonar fibroso, y se caracterizan por la proliferacion de
fibroblastos y miofibroblastos, disminucion de la apoptosis
e hiperrespuesta a citocinas fibrogénicas. EI componente
inflamatorio de la neumonia intersticial usual es poco
relevante®*,

Los signos de fibrosis pulmonar en la TACAR incluyen:
Patron reticular, panalizacion, distorsion de las estructuras
broncovasculares, bronquiectasias y bronquiolectasias de
traccion1.

La FPI suele evolucionar hacia un deterioro progresivo de
la funcion pulmonar y del intercambio gaseoso, con un
pronostico fatal en un periodo relativamente corto, aunque en
una minoria de pacientes el deterioro es mas rapido (meses
en la forma acelerada de la FPI).

De las estrategias terapéuticas, la tnica que ha demostrado
TEM de torax evidencia compromiso intersticial ser Util para mejorar ligeramente la supervivencia es la
subpleural y basal sin enfisema. asociacion de glucocorticoides y Azatioprina.

Lanormativa de la Sociedad Espafiola de Neumologiay Cirugia
Toréacica y los paneles de expertos de la American Thoracic
Society y la European Respiratory Society, recomiendan
administrar glucocorticoides asociados a Ciclofosfamida o
Azatioprina; esta Gltima se utiliza mas debido a que produce
menos efectos secundarios. La duracién del tratamiento
es variable, pero se aconseja mantener la pauta inicial
al menos durante 6 meses. La Colchicina, farmaco con
propiedades antifibréticas, puede representar una alternativa
en los pacientes con mala tolerancia a glucocorticoides e
inmunodepresores.

En la actualidad, constituye un auténtico reto intelectual y
cientifico la necesidad de encontrar alternativas terapéuticas
mas selectivas y eficaces.
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