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Las enfermedades intersticiales constituyen un grupo hetero-
géneo de entidades nosolégicas, algunas de las cuales pueden
progresar hacia la fibrosis provocando insuficiencia respiratoria,
limitacién en las actividades cotidianas, y pudiendo llevar incluso
a la muerte. Entre estas enfermedades destaca la fibrosis pulmonar
idiopatica (FPI), una neumonia intersticial fibrosante de origen des-
conocido, que condiciona importante morbilidad y cuyo prondstico
es todavia pobre!. En los tltimos afios ha aumentado el interés por
esta entidad debido a avances en el conocimiento de su fisiopato-
logia y en las técnicas de imagen, asi como la aparicién de nuevos
tratamientos (i. e., nintedanib, pirfenidona), que pueden retardar el
avance de la fibrosis'. Aunque se conoce desde hace tiempo que la
FPI puede limitar la capacidad de ejercicio de los pacientes debido
a la afectaciéon pulmonar, es menos conocido el impacto de dicha
limitacion en su actividad fisica diaria. Si nos guiamos por lo que
sucede en otras enfermedades respiratorias, sabemos que factores
extrapulmonares se van afiadiendo sucesivamente a la limitacién
funcional pulmonar. Es el caso del decondicionamiento de otros sis-
temas (cardiovascular, musculoesquelético) debido a la reduccién
en la actividad fisica. Otro aspecto muy relacionado con el anterior
y poco estudiado es el estado nutricional de los pacientes, que a su
vez pudiera derivar también en problemas musculares. La preva-
lencia de trastornos en el estado nutricional de enfermos con FPI
e hipoxemia se ha estimado en un 30%2, llegando al 56% en los
que ya son candidatos a trasplante pulmonar>. El perfil nutricional
que predomina en la enfermedad avanzada es el de peso normal,
pero con descenso en la masa magra?, disparidad que se explica
por la presencia frecuente de un elevado porcentaje de grasa. Tanto
la pérdida de peso como de masa magra son factores pronésticos
independientes de la enfermedad>#, lo que hace imprescindible
una correcta evaluacién de los enfermos no solo mediante el cal-
culo del indice de masa corporal (IMC), sino con determinacién de
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la composicién corporal (p. ej., con impedanciometria). Una conse-
cuencia importante de la pérdida de masa magra es la disfuncién
muscular. A pesar de ello, solo unos pocos estudios han dedicado su
atencion a este aspecto de la enfermedad, demostrando claramente
la presencia de debilidad tanto en los misculos respiratorios como
en los periféricos®~7, lo que sin duda contribuye a la reduccién en
la actividad fisica y a una peor calidad de vida de los pacientesS.

La pérdida de peso y masa magra en la FPI se explicaria por el
decondicionamiento y las dificultades en la ingesta debidas ambas
fundamentalmente a la disnea, pero también por la presencia de
estrés oxidativo e inflamacién pulmonary sistémica, que aumentan
en las exacerbaciones?, la hipoxia, el envejecimiento y las comor-
bilidades mas frecuentes en la FPI, como la diabetes mellitus tipo
11 (10-35% de los pacientes)'?, todos ellos factores inductores de
pérdida de contenido proteico'!. Es conocido también que hasta
un 30% de sujetos con FPI presentan ademas enfisema pulmonar!?,
entidad asociada a alteraciones nutricionales. Finalmente, esta el
efecto deletéreo de determinados tratamientos, como los corticoi-
des sistémicos, que provocan un balance proteico negativo y son
capaces ademas de inducir miopatias aguda y crénica. El ninte-
danib, a su vez, puede facilitar una pérdida de peso debido a sus
efectos secundarios gastrointestinales y anorexigenos. La inhibi-
cién del apetito también puede aparecer con la pirfenidona, pero
este farmaco por el contrario podria tener incluso un efecto posi-
tivo sobre el estado nutricional al inhibir el factor de crecimiento
transformante beta (TFG-[3), que ha sido implicado en la pérdida de
peso y masa muscular en diversas enfermedades!'>.

A pesar de todo lo expuesto no existen recomendaciones
especificas para el manejo de las alteraciones nutricionales y
la disfuncién muscular en la FPI'4!>, Parece l6gico recomendar
un buen control de la enfermedad pulmonar, un estilo de vida
saludable, con dieta y nivel de actividad fisica adecuados, evitando
las exacerbaciones y el uso inadecuado de corticoides sistémicos.
Todavia no se ha planteado de forma sistematica el uso de suple-
mentos nutricionales en estos enfermos, aunque seria razonable su
uso en casos avanzados de desnutricién. Tampoco existe consenso
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sobre el uso de farmacos anabolizantes. Lo que si ha demostrado
mejoria, al menos en la funcién del musculo esquelético, es el
entrenamiento general y muscular®.

En resumen, el clinico debe estar atento no solo a la evolucién
de la enfermedad pulmonar en la FP], sino al estado nutricional
y funcién muscular de los pacientes, ya que sus alteraciones son
frecuentes y condicionan el pronéstico. Una vez detectado el pro-
blema, se deberan recomendar habitos de vida saludables, evitar
en la medida de lo posible las exacerbaciones, hipoxia y tratamien-
tos lesivos, iniciando programas de entrenamiento adaptados a las
posibilidades del paciente, y suplementos nutricionales o incluso
farmacos anabolizantes en algunos casos.
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