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Fibrosis Pulmonar Idiopdtica

Incluida entre las EPID denominadas Neumonias Intersticiales
|diopdticas

1. Esla NIl mas prevalente

2. Fibrosante

3. Progresiva

. Limitada al pulmon

5. Conduce a IRy muerte ;Cudndo pensarla?

Edad > 60 anos

Disnea y tos inexplicables
Rales fipo velcro
Clubbing

Espirometria “restrictiva”
DLCO disminuida

V V V V V V



;. Como debemos proceder segun las Guias ATS/ERS/JRS/ALAT 2018?

Definir el contexto clinico

L

Describir patron de TACAR

[l

Describir patron histologico

v

Discutir en el equipo multidisciplinario




El Problema

v Las EPID en general y la FPl en particular significan una carga

creciente para los sistemas de salud publica

v Necesidad de optimizar los recursos

v Demora de 2 anos entre el inicio de los sinfomas vy la

derivacion a especialista en EPID y a Equipos MDD

v' Dificultades en el acceso a los medicamentos antifibroticos

actualmente disponibles.




Objetivos

FPI: Estado de Situacidon actual entre los neumonodlogos de las provincias que

conforman la Regién NOA de la AAMR, que permita :

1. Conocer cudntos pacientes con FPI fueron diagnosticados por los

neumonologos del NOA.

2. Las caracteristicas de [os mismos.

3. Cudles son las dificultades diagndsticas, de fratamiento y de seguimiento
en |las provincias del NOA.

4. Cudles son las dificultades para implementar las recomendaciones de |la

guia de las cuatro sociedades.




Materiales y Métodos

Se diseno una encuesta
simple, autocumplimentada, con 23 items que Nos
permitan definir lo mejor posible los objetivos

propuestos.

Los datos fueron representados como proporcion de
encuestados y sobre el total de pacientes con

diagndstico de FPI.

REGISTRO DE PACIENTES CON FPI DEL NOA

1- PROVINCIA

Jujury Salta sgo. del Catamarca L3 Tucuman
Estero Rioja

2-Tiene Ud, Pacientes con diagnastico de FPI? [5 ] [me T

Iniciales [Apeliido y Nombre): | DnI [Ultimos 3 nros):

Talla : [ Peso: [ inMc: [Sena [ F: IR

3- Fecha del diagnastico de FPI [mes y afo):

4-5u paciente vive actualmente? [5 ] [no |

Encazode responder MO, sila causa de muerte fue por FRI, sobrevida en anos dexde la fecha
del diagndstico:

5-Tabaquismo [5 ] [ ExTEQ | [no |

Paguetes/ano:

6~ EXposicion de riesgo? [51 ] [mo T

Cual?

7- Caracteristicas clinicas al momento del diagnostico

- RalesVeloro 5i No ~Clubbing Ei No

- Toscronica -5p0; bazal =o0% <20%

- Dismea -Manifestaciones i No
extrapulmonares cual?

B-TAC AR [T pulmonar con cortes de alta resolucion) 2l momento del diagnostico

- Predominio de Vidrio esmerilado i No

- Bronguiectasias y/o bronguiclectasis por traccion

- Reticulado o engrosamiento de septos interlobulillares

- Penalizacion

9- perfil Inmunclogico al momento del diagnostico

- FAN+ i No Titula: | Fatron:
- Anti DNA =i Ho FR: IENEE
- Anti CCP 50 No Otros AC (detallar los positivoz)
10- Estudio Funcional respiratoric al momento del diagnostico (% predicha)
- FWC [ =50% Entre 50-80% [ zB0%
- FEV1 [=35% [ 35-50% Entre 50-50% | Entre 50-80% [ z80%
- FEVL/FVC [post B2) <70% [ =70%
- TIC [ =35% [ 35-50% Entre 50-50% [ Entre 60-80% [ =60%
- DLCD [ =ao% Entre 40-50% [ =s0%
- TMEM] 5 [ Mo [ Desaturaenlamarcha [Si [ Mo [ mits recorridos:
11- Otros hallazgos al momento del diagnostico
- Ecocardiograma NO i Signos o HTP [5i [mo
- REE [diagnostico dinioo) [ 5i
- Asoriacon con Enfisema Mo i
- Otros:
12- El diagnostico fue establecido por:
- clinica + TAGC [ [ linica +TAC + Biopsia pulmonar [
13- El diagndstico fue convalidado
MO: i, -Equipo de Discusion Multidizciplinario [MDD)
Con: -0tros profesionales [(Margue con una cruz todas las opoiones gue

conzidere necssarias)
- Neumondlogo
- Imagendlogo
- Reumatdlogo




REGISTRO DE PACIENTES CON FPI DEL NOA

- Cirujano toracion

1- PROVINCILA

Jujury salta Szo. oel Catamarca La Tucuman
Eztero Rigja

2-Tiene Ud, Pacientes con diagnostico de FPI? 5i | [ No |

Iniciales [Apellido v Nombre): | DK [Utimeoz 3 nros):

Talla : | pezo: [ 1mc: sexn | F [ ma:

3- Fecha del diagnostico de FPI [mes y anio):

4- 5u paciente vive actualmente? IE [ no

En caso de responder MO, sila causa de muerte fue por PRI, sobrevida en anos desde la fecha
del diagnostico:

5- Tabagquismo [si ] | ExTBO | [mo ]

Paguetes/ano:

&- Exposicion de riesgo? [5i | I

Cual?

7- Caracteristicas clinicas al momento del dizgnostico

- FRalezvelro i No -Clubbinz Si Mo

- TosCronica -5p0; basal z20% <00

- Diznes -Manifestaciones 50 o
extrapulmonares Cual?

B-TAC AR [Tomografia pulmonar con cortes de alta resolucion) al momento del dizgnostico

- Predominio de Vidrio esmerilado 5l o

- Bronguiectazias y/o bronguiolectasis por traccion

- PReticulado o engrosamiento de septos interlobulillares

=0tro
14- Actualmente su paciente recibe tratamiento? [si | [ Mo |
- Fecha deinicio de Tratamiento [mes y anol:
- PIRFEMIDONA | | - MINTEDANIE | Entramite
15- Tuvo necesidad de suspender el tratamiento? [5i | | No
Definitivamente | | Retomo a menor dosis | | Retomo 3 dosis plena
16- Su paciente presento Exacerbacion Aguda de su FPI? i Mo
17- Su paciente esta adherido a un plan de Rehabilitacion i Mo
Respiratoria
18- Su paciente utiliza Oxigeno Domiciliario? 5i Mo
19- Conoce las guias actuales de Diagnostico y Tratamientode | Si MO
la FP1 [ATS/ERS/IRS /ALAT)
20- Enisu provincia se informan las TACAR segin las Guias i Mo
ATS/ERS/IRS/ALAT?? [LIP definitiva, posible, indeterminada o
alternativa)
21- Cuenta &n su provincia con MDD? 5i Mo
- Sizurespuests == 51, trabaja con =l MDD? i Mo
- Sizurespussta &5 NO:
conoce la existencia en suregion de un MDD Ei NO
Considera importante la formacion de un MDD en su region i Mo

- Penalizacion

g- perfil Inmunclogico al momento del dizgnostico

22- Cuzles considera UD, son las limitaciones mas importantes para el dizgnostico y

seguimiento de los pacientes con FPI? [margue conuna cruz todas l3s opoiones gue considers

neCssarias)

- Capacitacion del Neumonolozo

- Mejora al acoesoa MDD locales y regionales

- Mejora alacoesode TAC AR

- Mejora al acceso de Biopsia guirurgion

- Mejora al acceso de Criobiopsia

- Mejora al acceso de Anatomia Patologica

- {ampanaz de difusion en la poblacion para consulta temprana

- Capacitacion de medicos de primer nivel de atencion para derivacion temprana

- Dificultad para la aprobacion de la medicacion por parte de Obras sociales y
prepagas

- Otras:

- FANM+ 5i Mo Titulo: | Patrom:

- Anti DN& H o FR: IELE

- Amnti CCP i Mo Otros &C (detallar bos positivos)

10- Estudio Funcional respiratorio al momento del diagnastico [% predicho)

- FWE | =s0% Entre 50-80% B

- FEVL [ s35% | 35-50% Entre 50-50% | Entre 50-80% | zB0%
- FEVL/FWC[post B2] =T0% [ =70%

- Te [ =35h% 35-50% Entre 50-50% | Entre60-E0% | =60%
- DLED [ sac% Entre 30-50% =50%

- TWMEM |5 | WNo | Desstraenlamarcha [5i [ No Kts recorridos:
11- Otros hallazgos al momento del diagnostico

- Ecocardicgrama MO i Signos de HTP [5i [ no
- REE [diagnostico clinico) MO i

- A=zpriacion con Enfizema Mo =i

- Otros:

12- El diagnostico fue establecido por:

- Chinica + TAC | | clinica + TAC + Biopsia pulmonar |

13- El diagnostico fue convalidado

MO =i, -Equipo de Discusion Multidisciplinario (MDD)
Coin: -Otros profesionales (Margue con una cruz todas las opriones gue
considere necesarias)

- Meumondlogo

- Imagendlogo

- Reumatologo

23-Observaciones

Medico Responsakble:

Muchas Gracias!




| rowc | uewmin Casnare_sole w505, s

Neumondlogos

Completaron
encuesta

Encuestas
enviadas

% Participacion

\\

117
30 2 ] 4 4 2 43
68 10 ] 4 4 12 99
40 % 66 % 6 % 36 % 40 % 50 % 37 %



Pacientes con diagndstico de FPI: N 84

Variable Total %
Edad 49 a85anos M=70,5
Sexo Caracteristicas Clinicas
. Vorpnes 65 75,6 % (afirmativo) N 86
. .'V\UJere,S | 21 244 7% Velcro 85 98,87
Habito Toboqwclo Clubbing 32 37.2%
« Nunca fumo 25 29 % Tos 75 87 2%
« Fumador actuadl / 8.1% Disn 79 91 8%
- Ex fumadores 54 62,9 % sned =70
Exposicion SpO, basal
> N 8/ 17575 > 90 61  70,9%
 Si 16 18,6% < !
* No respondieron 3 3.4% =90 29.9%
HTP por Ecocardiograma 30 34,8 %
RGE 36 41,8%
Asoc. con ENFISEMA 26 30,2%

Perfilinmunoldgico Negativo 77 89.5%




TAC-AR/PATRONES

N 86
Sin Vidrio deslustrado 93.0%
Bronquiectasias/ B- 75 87.,2%
fraccion
Reticula 82 95.3%

Panal 76 88,3%
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Estudio Funcional Respiratorio

65.7%

48,8%

33,7%

10.4%

>80%

80%-50%

FVC

<50%

6,9%

>80%

80%-607% 607%-507% 50%-35%

TLC

>60%

60%-40%

DLCO

<40%



Test de marcha de 6 minutos

No

realizan .
Realizan

55 Desaturan |
\ 63,90% ’




Dlagnoshco > Convalldado

- 84/86
CLINICA E[ TACAR
(97.6%)

CONVALIDARON EL DIAGNOSTICO

58 pacientes (67%)

Con otros profesionales
(Neumo y/o Radiol y/o Reumato)

21 (36%) 37 (64%)

Con equipo MDD



Tratamiento

NINTEDANIB
3 (47%)

Tiempo medio de inicio de tratamiento 8,6 meses




Evolucion

Evolucion de los pacientes

Exacerbacion Aguda 26 30,2 %
Rehabilitacion 39 (no responden 7)

O. C.D. 30 33,7 %
Muerte 17 19,7 %

N 56: Suspendieron tfratamiento 35 pacientes, 62,5%.

Retomaron con menor dosis 31 de los 35 pacientes.




Situacion del Neumonologo

Tucuman
Provincias

100 - 96,67

80 -

70 -

60 -

40 ~

30 -

10 -

Conoce Guias

MEDICOS
Conoce Guias 43
lInf. TACAR/ Guias 31
Cuenta MDD Provincia 32
Trabaja MDD 19
Imp. Formacién MDD 36
96,67 96,67

15138

Inf. TACAR/Guias

1 5,38

Cuenta MDD Provincia

N |
100
72,09
74,42
44,19
83,72

46,67

NO

27,91
25,58
55,81
16,28

7,69

Trabaja MDD

Blanco

83,33

Imp. Formacion MDD



Dificultades para el diagnostico y seguimiento

Capacita Neumo  Acc. MDD Mejora TACAR Acc. Bio-Qx Acc. Crio-Bio  Acc. Ana/Pat  Dif. Poblacion  Cap. Med 1° Aprob. Med




Conclusiones

1. Las caracteristicas de la poblacidon estudiada en cuanto a edad, sexo, hdbito
tabdaquico exposicion, presentacion clinica, asociacion con enfisema, HTP y
RGE coincide con lo descripto en la literatura.

2. Debemos destacar que los hallazgos tomograficos reportados en la encuesta
n consistentes con el diagndstico de FPI, segun las guias.

. La mayoria de los pacientes tenian al momento del diagndstico un defecto
restrictivo y alteracion de DLCO de grado moderado, lo que revelaria la
necesidad de llegar a un diagnostico mds temprano.

4. Pese ala tedrica accesibilidad de la PM6M (sencilla y de bajo costo) destaca
la relativamente baja proporcion de pacientes que la llevaron a cabo.




> Nuestro estudio arrojo un diagndstico por clinica y TACAR del 97% vy solo 2
pacientes requirieron biopsia.

> Para facilitar el diagndstico temprano y tomar decisiones adecuadas con respecto
al tratamiento es imprescindible abordar estos pacientes de manera
multidisciplinaria. Sin embargo en nuestra muestra, en solo el 36 % de los pacientes
se convalidod el diagndstico con un equipo multidisciplinario MDD

La pirfenidona fue el tratamiento de eleccion observdndose un elevada
suspension temporaria del fratamiento reftomando el mismo con menor dosis.

» Los Neumondlogos del NOA refieren un alto conocimiento de las guias, consideran
importante la necesidad de formacion de equipos multidisciplinarios, a pesar de la
escasa consulta a los mismos.

> Solo el 37 % de los Neumonodlogos respondieron a la encuesta, lo cual muestra un
bajo nivel de participacion.
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