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La fibrosis pulmonar idiopatica (FPI) ha pasado, en la dltima
década, de ser un cajén de sastre donde estaban incluidas diferentes
enfermedades intersticiales, a ser una entidad mucho mejor defi-
nida. Es tras los consensos de los expertos en FPI, publicados en
los afios 2000! y 20112, que se ha establecido con mayor preci-
sién el diagnoéstico de esta entidad. En efecto, en este siglo xx1 se
hallan ya separadas de las fibrosis pulmonares (FP) llamadas idio-
paticas o individualizadas dentro de ellas, la neumonia intersticial
no especifica (NINE), la neumonia intersticial a células gigantes (por
exposicion a metales duros), la fibrosis pulmonar por tabaco y las
neumonitis por hipersensibilidad crénicas (NHC) que cursan con
clinica de FPI y patrén histolégico de neumonia intersticial usual
(NIU).

Sin embargo, en el dltimo consenso internacional del afio 2011
de los expertos en FPI2, al describir las recomendaciones para el
estudio de esta entidad, segiin mi criterio, no se hace atn suficiente
énfasis en recomendar que, de manera exhaustiva, se intente buscar
una eventual causa de la FP que, en caso de no encontrar ninguna
etiologia, después llamaremos idiopatica (FPI). En efecto, si bien
se recomienda efectuar la bisqueda inicial de una eventual causa
del cuadro, no se insiste en que esta basqueda debera seguir siendo
concienzudayrepetitiva en las visitas sucesivas. Tampoco en el con-
senso internacional se recomienda la determinacién sistematica de
las IgG especificas, que acertadamente si se recomienda en la nor-
mativa espafiola sobre el diagnéstico y el tratamiento de la FPI3
publicada en el presente nimero de Archivos y que ha motivado
este editorial. Es mas, seria incluso recomendable, por su sensi-
bilidad y especificidad, que se efectiien pruebas de estimulacién
linfocitarias? frente a los antigenos sospechosos de estar en el ori-
gen de la fibrosis, en un intento de buscar de modo sistematico una
causa de NHC.

Asimismo, las 2 normativas adolecen de no resaltar el frecuente
papel etiolégico del tabaco en la fibrosis pulmonar (idiopatica).
El papel del tabaco, en la normativa internacional del 2011,
se menciona en el apartado de factores de riesgo?, y en la
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normativa espafiola, en el de etiologia y factores de riesgo>. Es
evidente que en muchos pacientes, que concomitantemente se
acompaiian de enfisema (paraseptal), y algunos ademdas muestran
un lavado broncoalveolar con un predominio macrofagico (pigmen-
tados), y un nimero aumentado de estas células, no se encuentra
ninguna otra exposicién ambiental ni causa potencial de fibrosis
que no sea el habito tabaquico.

Por otro lado, es bien conocida la presentacion en forma de
FPI, en ocasiones también con patrén histolégico de NIU, de algu-
nas NHC>. Esta constatacién debe conducir a intentar descartar
de forma sistemadtica las causas ambientales/ocupacionales de NH.
Este estudio sistematico debe comprender las exploraciones que
hemos citado mas arriba: anamnesis exhaustiva y repetitiva y estu-
dio inmunolégico y, en caso de querer confirmar la sospecha de
NHC, se debera indicar, ademas, una prueba de broncoprovoca-
cién especifica frente al antigeno sospechoso de producir el cuadro,
naturalmente siempre que la funcién pulmonar del paciente lo per-
mita (capacidad vital forzada [FVC] >50% y capacidad de difusién
de monoéxido de carbono [DLCO] > 40%)5.

También puede ser discutible el criterio diagndstico generali-
zado de FPI recomendado tanto en la normativa internacional?
como en la normativa espafiola3, en base inicamente de una TC
toracica de alta resolucién (TCAR) tipica de FPI. Parece poco fiable
diagnosticar una FPI solo por una TCAR tipica si, como dice la misma
normativa espafiola, «las neumonitis por hipersensibilidad créni-
cas, el asbesto y las conectivopatias pueden cursar con un patrén
de NIU en la TCAR». Es conocido, ademas, que la concordancia entre
expertos en la interpretacion de la TCAR en FPI es inicamente del
0,40 (indice de Kappa)”. En nuestro sistema sanitario piblico, en el
que el paciente muestra en general una gran confianza en su médico
y en aras a un diagnéstico preciso accede a la realizacién de proce-
dimientos invasivos, la recomendacién de basar el diagndstico en
el tripode clinico, radiol6gico y patolégico parece mucho mas fiable
a la hora de realizar un diagnéstico definitivo de certeza.

También aqui es pertinente destacar el papel del lavado bron-
coalveolar que, aunque no suficientemente recomendado en las
normativas®3, nos ayuda en muchos casos a la orientacién de la
entidad subyacente al cuadro de fibrosis. Nuestro criterio es que
debe practicarse el lavado en todos los casos, maxime cuando, con
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la reciente introduccién de la criobiopsia, la broncofibroscopia se
convertira posiblemente en una exploracién atin mas imprescin-
dible que podra evitar en un buen niimero de pacientes la biopsia
quirdrgica.

La importancia de ser estrictos a la hora de realizar un diag-
néstico preciso de FPI conducird, por un lado, a poder prescribir
el tratamiento mas indicado en cada caso, y también a evitar atri-
buir a la genética aquellos casos familiares cuya causa ha sido la
exposicion a los mismos o a diferentes antigenos eventualmente
productores de NHC/fibrosis. Los estudios genéticos deberian ini-
ciarse tras la confirmacién, después de varias visitas, de que
realmente se trata un paciente con FPI y no de una posible FP
secundaria. Finalmente, la precision diagnéstica nos llevara, en los
casos con una etiologia concreta, a poder fomentar la prevencién,
asi como el tratamiento precoz de los casos iniciales de esta enfer-
medad grave llamada FP.

Creemos que, por ahora, esta conducta diagnéstica estricta es
la mejor arma terapéutica ya que, asegurando el tipo de FP, que
podra ser consecuencia de una NHC o bien secundaria a otra enti-
dad o, en dltimo término, calificada de idiopatica, se contribuira
en algunos pacientes a poder evitar la causa, a utilizar en algunos
casos corticosteroides y, en otros, a evitarlos. En los pacientes en los
que no es posible identificar la entidad predecesora de la fibrosis ni
la causa, el diagnéstico quedara como FPI, y en estos casos debere-
mos prescribir los farmacos antifibréticos que, como la pirfenidona,
han demostrado un efecto favorable en el enlentecimiento de la
progresion de la enfermedad8-1°. Mas adelante, cuando finalice el
desarrollo farmacoldgico de otros medicamentos que actualmente
estan en estudio, si se confirma su efectividad, los afiadiremos a la
pirfenidona en un intento de detener el proceso, que es lo que tanto
deseamos los neumoélogos que nos dedicamos, desde hace afios, a
la asistencia de estos pacientes.
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