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RESUMEN

Introduccion y Objetivos: la Enfermedad Pulmonar Intersticial
Difusa (EPID) es una entidad compleja que requiere protocolos
especificos. El objetivo fue analizar el perfil de los pacientes en una
consulta monografica (2016-2022), determinar la demora en la
valoracidn, antecedentes ambientales, relacién entre diagndstico y
patrones radioldgicos, y la necesidad de técnicas invasivas.

Material y Métodos: estudio observacional descriptivo
realizado en el Hospital Universitario de Jaén. Se incluyeron
pacientes en sequimiento por EPID, analizando variables
demograficas, clinicas, radioldgicas y terapéuticas. Se utilizo el test
exacto de Fisher y Chi cuadrado para el andlisis estadistico.

Resultados: se estudiaron 89 pacientes (58,4% muijeres,
edad media 64,55 afios). La Fibrosis Pulmonar Idiopatica (FPI) fue
significativamente mads frecuente en hombres y la NINE en mujeres
(p <0,05). Existi6 una correlacién significativa entre el patron
radioldgico NIU y el diagndstico de FPI (p <0,001). El tiempo medio
hasta la primera visita fue de 6,17 meses. El uso de antifibréticos fue
significativamente mayor en pacientes con FPI (p <0,01).

Conclusiones: las caracteristicas de [a muestra coinciden con la
literatura: predominio de FPI en hombres de edad avanzada y EPID
autoinmunes en mujeres. La demora de valoracion es adecuada
(<6 meses). El tratamiento antifibrético es predominante en FPI,
aumentando su uso como sequnda linea en EPID autoinmunes.

Palabras clave: EPID, Antifibréticos, panal, patrones
radioldgicos, lavado broncoalveolar.

INTRODUCCION

La Enfermedad Pulmonar Intersticial Difusa (EPID) es
una entidad compleja que engloba una gran cantidad de
patologias entre estas la Fibrosis Pulmonar Idiopatica (FPI)
que sigue siendo hoy en dia una de las mas frecuentes.
Existen otras muchas patologias intersticiales idiopaticas,
asi como otras asociadas a un agente causal conocido
como polvos orgdnicos, inorganicos o enfermedades
autoinmunes. Dada su alta complejidad en los ultimos
afos se ha comenzado a establecer clasificaciones
mas especificas y protocolos mas concretos para su
diagndstico y control'.
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ABSTRACT

Introduction and Objectives: diffuse Interstitial Lung
Disease (DILD) is a complex condition that requires specific protocols.
The objective was to analyze the profile of patients in amonographic
consultation (2016-2022), determine the delay in assessment,
environmental history, relation ship between diagnosis and
radiological patterns, and the need for invasive techniques.

Materials and Methods: descriptive observational study
conducted at the University Hospital of Jaén. Patients under going
follow-up for DILD were included, analyzing demographic, clinical,
radiological, and therapeutic variables. Fisher's exact test and chi-
square test were used for statistical analysis.

Results: eighty-nine patients (58.4% women, mean age
64.55 years) were studied. Idiopathic pulmonary fibrosis (IPF) was
significantly more frequent in men and NINE in women (p <0.05).
There was a significant correlation between the NIU radiological
pattern and the diagnosis of IPF (p <0.001). The mean time to the
first visit was 6.17 months. The use of antifibrotics was significantly
higher in patients with IPF (p <0.01).

Conclusions: The characteristics of the sample are consistent
with the literature: a predominance of IPF in older men and
autoimmune IPE in women. The delay in assessment is adequate
(<6 months). Antifibrotic treatment is predominant in IPF, with its
use increasing as a second-line treatment in autoimmune IPE.

Keywords: EPID, antifibrotic agents, honeycomb pattern,
radiological patterns, bronchoalveolar lavage.

La Neumonitis por Hipersensibilidad (NH) es una
causa conocida muy frecuente y en nuestro medio esta
asociada en la mayoria de los casos al contacto con
plumas, excremento y suero de aves.

Entre las enfermedades del tejido conectivo la artritis
reumatoide y la esclerosis sistémica son de las que mas
frecuentemente cursan con EPID y son asi mismo las que
mas pueden evolucionar hacia fibrosis?.

Existen multiples patrones radioldgicos en las EPID,
siendo el patron de Neumonia Intersticial Usual (NIU) de los
mas graves por su evolucién en ausencia de tratamiento.
Otros patrones frecuentes son el de Neumonia Intersticial
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No Especifica (NINE) o el de Neumonia Organizada (NO).
Estos patrones no son patognoménicos de una sola
enfermedad y asi para el caso del patron NIU que es el
que presenta la FPI esta también presente en la EPID de la
Artritis Reumatoide entre otras causas®.

No cabe duda de que la biopsia quirurgica es el Gold
standard del diagnéstico definitivo de la EPID, pero
afortunadamente, gracias al avance de las técnicas
radioldgicas aunadas a la historia clinica del paciente en
numerosas ocasiones no es necesario llegar a ella en el
proceso diagndstico. Asi, hoy en dia y segun las ultimas
guias, por ejemplo, ante un patrén NIU tipico o probable
no es necesaria la confirmacién histolégica“.

También hay una serie de procedimientos broncoscépicas
que en ocasiones habra que realizar para obtener un
diagnostico,entreloscualesestanellavadobroncoalveolar
(LBA), la biopsia transbronquial convencional y Ila
criobiopsia transbronquial. Estos nos dan informacién del
perfil celular e histolégico de la patologia. EI LBA se realiza
instilando suero en un bronquio subsegmentario y es una
técnica segura y que nos puede dar mucha informacién
sobre todo en algunas patologias como la Neumonia
Eosinofilica (NE), Sarcoidosis, NH, proteinosis alveolar o
Histiocitosis de células de Langerhans®.

La biopsia transbronquial en EPID es atil cuando existen
dudas acerca del diagnéstico definitivo y para evitar
procedimientos mas invasivos. Pero lo cierto es que la
prueba no permite en ocasiones muestras suficientes para
el diagndstico y su rendimiento es mayor para aquellas
patologias en las que la afectacién predominante es la
centrolobulillars.

Con el objetivo de mejorar el rendimiento diagnéstico
de la biopsia transbronquial, surgié la toma de biopsias
broncoscépicas a través de sondas de crioterapia,
mediante la congelacién del tejido sobre el que se va a
obtener la muestra’.

No obstante, a la hora de determinar el diagndstico de
estas patologias y el tratamiento oportuno en cada caso,
se hace necesario que estas decisiones se hagan en el
marco de un comité multidisciplinar®?®,

A la hora de tratar estas enfermedades siempre esta
presente el paradigma inflamacién-fibrosis que nos
va a determinar el tratamiento a seguir en cada caso.
El panal de abeja implica la destruccién y fibrosis del
tejido pulmonar. Este hallazgo estd presente en fases
avanzadas de muchas de estas enfermedades e implicara
un tratamiento basado en un antifibrético™.
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Se realizé un estudio observacional, descriptivo
y retrospectivo que incluyé a todos los pacientes
en seguimiento por la consulta monogrifica de
Enfermedades Pulmonares Intersticiales Difusas (EPID)
del Hospital Universitario de Jaén, durante el periodo
comprendido entre 2016 y 2022.

Se analizé la demora hasta la primera valoracién en la
consulta y hasta el inicio del primer tratamiento, asi como
la proporcién de pacientes que requirieron un segundo
tratamiento segun su patologia. Asimismo, se recogieron
los antecedentes de exposicién ambiental, el diagnéstico
en la primera valoracién, los patrones radiolégicos en la
tomografia computarizada de alta resolucién (TCAR) y la
necesidad de realizar procedimientos invasivos, como la
biopsia transbronquial (BTB) o el lavado broncoalveolar
(BAL), para establecer el diagnostico final. También se
cuantificé el numero anual de pacientes presentados al
comité multidisciplinar de EPID.

El andlisis estadistico descriptivo se realizé expresando
las variables categdricas mediante frecuencias y
porcentajes, y las variables continuas como medias. Para
el analisis bivariante, la asociacién entre las variables
categdricas (como las exposiciones ambientales, el
tipo de diagndstico inicial, los hallazgos en la TCAR y la
necesidad de BTB o BAL) se evalué mediante la prueba
de chi-cuadrado de Pearson o la prueba exacta de Fisher,
segun correspondiera. Para la comparacién de variables
continuas entre multiples grupos independientes, como
la edad en funcién del diagnéstico de EPID, se empled la
prueba no paramétrica de Kruskal-Wallis. Por ultimo, se
utilizé la prueba de chi-cuadrado de Pearson para analizar
la tendencia temporal del volumen de casos presentados
al comité multidisciplinaralo largo del periodo de estudio.
Se consideré significacién estadistica un valor de p <0,05.

La cohorte de estudio incluy6 un total de 89 pacientes,
con una ligera predominancia femenina (58,4%; n =
52) y una edad media de 64,55 afios. En cuanto a las
exposiciones y comorbilidades previas, un 37% de los
pacientes eran fumadores, el 33,7% referia sintomas
de reflujo gastroesofagico y el 20,2% presentaba
antecedentes de contacto con aves. Las caracteristicas
clinicas y radioldgicas basales se detallan en la Tabla 1.

Los patrones radiolégicos mas frecuentes en la
tomografia computarizada de alta resoluciéon (TCAR)
fueron la neumonia intersticial no especifica (NINE) en el
33,7% de los casos (n = 30) y la neumonia intersticial usual
(NIU) en el 31,3% (n = 28) (Figura 1). Se observo una fuerte
asociaciéon entre el patrén radioldgico y el diagnéstico
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final (p <0,001); concretamente, el 64,3% de los patrones
NIU correspondieron a Fibrosis Pulmonar Idiopatica
(FPI) y el 60% de los patrones NINE a NINE idiopatica. El
hallazgo de panalizacion se asocié significativamente
a los diagnésticos de FPlI y neumonia intersticial con
caracteristicas de autoinmunidad (IPAF) frente a otras
etiologias (p <0,001) (Figura 2).

Tabla 1. Variables.

Variable Frecuencia (n) | Porcentaje
/ Media (%) /RIC*

Edad (afios) 64,55 -

Sexo

Mujeres 52 58 4%

Hombres 37 41.6%

Habitos y exposiciones

Fumadores 33 37.0%

Sintomas de reflujo | 30 33.7%

(ERGE)

Contacto con aves 18 20.3%

Distribucién de Patrones Radiolégicos (Pacientes)

28

Numero de Pacientes

NINE NIU NH NO NEC
Patron

Figura 1. Distribucion de Patrones Radiolégicos (Pacientes).
Distribucion segun Panal
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Figura 2. Distribucién segun Panal.

El andlisis bivariante mostré diferencias significativas
en la distribucion por sexos segun la patologia. La
FPl y la neumonitis por hipersensibilidad (NH) fueron
mas frecuentes en varones (p = 0,023 y p = 0,005,
respectivamente), mientras que la NINE predominé
en el sexo femenino (p = 0,005) (Figura 3). Asimismo,

115

Aspectos referentes al diagndstico de las enfermedades pulmonares intersticiales en una consulta monogrdfica-Y.. Portillo Gutiérrez

los pacientes con FPI presentaron una edad media
significativamente mayor que aquellos con EPID de causa
autoinmune (70,16 vs. 61,29 anos; p = 0,041).

Prevalencia de Diagnésticos por Sexo

31.5% Hombres
30 4 Mujeres

26.9%

18.9%

Porcentaje (%)

1.5%

38%

o

FPI NH NINE

Figura 3. Prevalencia de Diagnésticos por Sexo.

Para alcanzar el diagnéstico, se requirié la realizacion
de biopsia transbronquial (BTB) en 26 pacientes y lavado
broncoalveolar (BAL) en otros 26, realizandose la mayoria
de estos procedimientos (73,1%) en el grupo de "otras
EPID". Aunque no se encontré relaciéon global entre el
diagnéstico final y la necesidad de BTB o BAL (p = 0,105),
en el subgrupo de pacientes con NH la realizaciéon de
BAL fue significativamente mas frecuente (p = 0,007),
fuertemente ligado a la exposicion previa a aves (p
<0,001) (Tabla 2).

Tabla 2. Pardmetros clinicos y evolutivos valorados durante el
estudio.

Parimetro clinico / Evolutive Valor
Tiempos de demora (medias)

Diagndstico inicial hasta 1* visita 6,17 meses
1* visita hasta primer tratamiento 17,17 dias
1° tratamiento hasta 2° tratamiento 100,78 dias
Procedimientos invasivos requeridos

Biopsia Transbronquial (BTE) 26 (29.2%)
Lavado Broncoalveolar (BAL) 26 (29.2%)
Evolucién y morbimortalidad

Dertvacion a trasplante pulmonar 7(7.9%)
Mortalidad global 12 (13,6%)
Tiempo medio diagnostico-fallecimiento 2.33 afios
Presentacién en Comité Multidisciplinar | 35 (40,7%)

El tiempo medio desde el diagnéstico inicial hasta la
primera valoracién en la consulta monogréficafue de 6,17
meses, conuninicio de tratamiento temprano establecido
en una media de 17,17 dias tras dicha primera visita. En
los casos que requirieron intensificacion terapéutica, el
tiempo medio hasta la instauraciéon de una segunda linea
fue de 100,78 dias. En cuanto al enfoque farmacolégico,
el uso de terapia antifibrética varié significativamente
segun la etiologia; su prescripcion fue mayor en los
pacientes con FPI en comparacién con aquellos con EPID
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de causa autoinmune (p <0,01). Durante el periodo de
estudio, la mortalidad global de la serie se situ6é en un
13,6%, con un tiempo medio desde el diagnéstico hasta
el éxitus de 2,33 afios. Un 7,9% de los pacientes requirié
derivaciéon para valoracion de trasplante pulmonar.
Finalmente, 35 pacientes (40,7%) fueron presentados
al comité multidisciplinar de EPID, observandose una
tendencia de evaluacion variable a lo largo de los afnos
(Tabla 2).

DISCUSION

El presente estudio refleja la realidad asistencial y el
manejo clinico en una consulta monogréfica de EPID.
Nuestros resultados principales evidencian una alta
prevalencia de patrones radiolégicos NINE y NIU, una
clara diferenciacion demografica segun la etiologia
subyacente y, de manera destacable, apoyada por una
consolidacion progresiva del comité multidisciplinar.

Las caracteristicas basales de nuestra cohorte
concuerdan con los registros nacionales e internacionales
previos'. Hemos constatado un  predominio
estadisticamente significativo de la FPI en varones de
mayor edad, mientras que la NINE fue mas frecuente
en mujeres, reflejando el comportamiento clasico de
las EPID asociadas a patologia autoinmune''. Asimismo,
la fuerte asociacion observada entre la neumonitis por
hipersensibilidad (NH), la exposicién avicola y la mayor
indicacion de lavado broncoalveolar (BAL) en este
subgrupo, subraya la importancia de una anamnesis
exhaustiva y respalda las recomendaciones de las guias
clinicas actuales para el diagndstico de la NH™.

El valor predictivo de la tomografia computarizada
de alta resoluciéon (TCAR) queda patente en nuestra
cohorte. La asociacidon altamente significativa entre el
hallazgo de panalizacion y los diagnésticos de FPI e IPAF
reafirma a la TCAR como el pilar diagnéstico no invasivo
fundamental’. El hecho de que las técnicas invasivas (BTB
y BAL) se reservaran mayoritariamente para el grupo de
"otras EPID" demuestra una optimizacion de los recursos
y una adecuacién a los algoritmos diagnésticos, evitando
pruebas de riesgo en pacientes con patrones radiologicos
definitivos de NIU.

El andlisis de la gestion asistencial fue uno de los
puntos fuertes de nuestro estudio. El tiempo de demora
hasta el primer tratamiento (media de 17 dias tras la
primera visita) refleja una alta eficiencia de la consulta
monografica. Respecto al abordaje farmacoldgico,
la prescripcién significativamente mayor de terapia
antifibrotica en pacientes con FPI respecto a las EPID
de causa autoinmune es coherente con las indicaciones
terapéuticas aprobadas y financiadas de forma
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mayoritaria durante el periodo de estudio (2016-2022)".
Ademés, la tendencia creciente en la presentacién de
casos al comité multidisciplinar refleja la adopcién del
gold standard en el manejo de estos pacientes, un factor
que la literatura asocia a mayor precision diagnéstica y
mejor prondstico™.

CONCLUSION

Este estudio presenta las limitaciones inherentes a su
disefio retrospectivo y unicéntrico, asi como un tamafo
muestral que, aunque representativo para una consulta
monografica de nuestra area, impide generalizar algunos
hallazgos. No obstante, su principal fortaleza radica
en mostrar datos de practica clinica real, aportando
informacion valiosa sobre la supervivencia y la gestion
de tiempos. La centralizacién del manejo de las EPID
a través de consultas monograficas y la evaluacién
sistematica mediante comités multidisciplinares resultan
fundamentales en la practica clinica diaria.Los datos
de nuestra cohorte demuestran que este enfoque
protocolizado permite optimizar la indicacién de técnicas
diagnésticas invasivas y garantiza una alta eficiencia en
los tiempos de demora, facilitando un inicio terapéutico
precoz y adecuado al perfil del paciente.
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