Introduccién.

La combinacion de fibrosis pulmonar y enfisema (CFPE] se ha definido recdentemente como un sindrome caracterizado por enfisema centrolobulillar y/o paraseptal a nivel de
los Idbulos superiores y fibrosis pulmonar a nivel de los |dbulos Inferkores.

La prevalencia es del 5 al 10 % de las enfermedades pulmonares intersticiales. Es mas frecuente en hombres, mayores de 65 alhos y fumadores intensos.
El diagndstico se basa en caracteristicas clinicas confirmandose a través de la tomografia de alta resolucidn

Caso clinico

SM, 45 ahos.

A P: tabaquista intenso, IPY 120. Enfisema pulmonar diagnosticado hace 15 afios, EPOC con tratamlento Irregular. Disnea de esfuerzo clase funcional 3(M MRC), Brongquitico
crdnico. Exacerbador frecuente.

5in antecedentes laborales nl ambientales relevantes.

Ultimo Iingreso a servicio de neumologia en abril del 2013, por progresidn de su disnea habltual que se hace de reposo, acompa hado de aumento de su tos y expectoracion
habitual y sensacidn febril. 5in otra sintomatologia.

EF: polipnea 32 rpm, tirajes altos y bajos, clanosis central. Hipocratismo digital en manos y pies, sin adenomegalias. Pleuro Pulmonar: murmullo alveolo vesicular disminuido,

estertores velcro en terclo inferior de ambos campos pulmonares, sibllancias y roncus difusos. Cardiovascular ritmo regular de B0 cpm |, sin soplos. Ingurgitacidn yugular,
reflujo hepatoyugular y edemas de miembros inferiores hasta tercio medio .

Gasometria basal FIO2 0,21: saturacidn 79%, Pa02 44, PaCo2 36, Ph 7.44

Funcional respiratorio: patrdn funcional obstructive de grado moderado. udo reallzar vol nes ni
Ecocardiograma doppler: dilatacidn severa de cavidades derechas, hipertensidn pulmonar severa con PSAP estimada de 68 mmHg. FEVI normal.

Anticuerpos anti citrulinados, ANA , ANCA y FR negativos

Discusion

La enfermedad tabaquica ademas de ser |la principal causa de la enfermedad pulmonar obstructiva crdnica, cancer y neumotdrax espontaneo idiopatico, se asocla a
enfermedades pulmonares intersticiales como la fibrosis pulmonar idiopatica.

La combinacion de fibrosis pulmonar y enfisema se ha definido como un sindrome caracterizado por enfisema centrolobulillar yf o paraseptal a nivel de los lédbulos superiores
y fibrosis pulmonar a nivel de los inferiores.

La hipertensidn pulmonar es mas frecuente y severa que en la FPI y el enfisema por separado. Es un factor de severidad y mal prondstico. Se han descrito mayor prevalencia
de enfermedad ateroesclerdtica y de insuficiencla diastdlica ventricular derecha. Los paciente con CFPE tlenen mayor riesgo de desarrollar cancer de pulmdn que aquellos
pacientes solo portadores de EPOC

Un aspecto caracteristico de esta enfermedad es la presencla de un funclonal respiratorio pseudonormal con vef 1 conservado. Se observa un descenso severo de la DLCO
La mortalidad de esta enfermedad es alta, se describe en algunas series sobrevida media de 2.1 y B.5 afhos

Las opciones terapéuticas son limitadas. La cesacidn del tabaguismo es fundamental. La oxigenoterapia es necesaria para el tratamiento de la hipoxemia.

El uso de drogas especificas para el tratamiento de la hipertensidn pulmonar aun permanece en revisidn, El trasplante pulmonar se debe considerar como posible
tratamiento, sobre todo en las formas mas graves.

-El sindrome CFPE es uno entidod severa con peor prondstico que la EPOC o lo FPI alslodas.

-Los hallazgos de la TC AR son caracteristicos.

-El estudio funclonal respiratorio puede ser seudonormal por la asoclacidn de restriccldn y atrapamiento aéreo.
-El sindrome CFPE asocio hipertension pulmonar severa.

-El tratamiento se limita ol manejo terapéutico del EPOC y la FPI siendo el trasplante pulmonar una opcidn @ considerar en la afeccidn severa.
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