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Resumen

Obijetivo. Determinar el perfil Clinico-Epidemiolédgico de los pacientes con fibrosis pulmonar
idiopatica atendidos en el Hospital Regional de Ica 2023.

Metodologia. La investigacién obedece a un tipo descriptivo, es observacional, transversal y
retrospectiva, en una muestra de estudio de 91 pacientes con fibrosis pulmonar idiopatica.
Resultados. El 68.1% de los pacientes con fibrosis pulmonar idiopatica experimentaron tos
productiva. El 68.1% experimentaron disnea leve, el 19.8% de los pacientes desarrollaron
disnea moderada, el 12.1% no presentaron disnea. El 79.1% de los pacientes presentaron
crepitantes pulmonares. El 3,3% de los pacientes fueron de las edades 30 a 40 afios, 23,1% entre
41 a 60 afios y en su mayoria 73,6% fueron mayores de 60 afios. El 61,5% de los pacientes
fueron de sexo masculino, mientras que 14,3% obtuvieron el grado de instruccion primaria,
39,6% secundaria y en su mayoria 46,2% obtuvieron grado de instruccion superior. Los
pacientes con fibrosis pulmonar idiopatica en su mayoria tuvieron antecedentes de consumir
tabaco 59,3%, mientras que el 56% estuvieron expuesto al humo de lefia, el 17% estuvieron
expuestos a la quema de biomasa.

Conclusién. El perfil clinico-Epidemiolégico de los pacientes con fibrosis pulmonar idiopatica
atendidos en el Hospital Regional de Ica 2023 es gue presentan tos productiva, con disnea leve,
y presencia de crepitantes, son mayores de 60 afios, de sexo masculino y de grado de instruccion
superior. Su menor parte estuvieron expuestos a la quema de biomasa, la mayoria consumieron

tabaco y estuvieron expuestos al humo de lefa.
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Abstract

Objective. Determine the Clinical-Epidemiological profile of patients with idiopathic
pulmonary fibrosis treated at the Regional Hospital of Ica 2023.

Methodology. The research is descriptive, observational, cross-sectional and retrospective, in a
study sample of 91 patients with idiopathic pulmonary fibrosis.

Results. 68.1% of patients with idiopathic pulmonary fibrosis experienced productive cough.
68.1% experienced mild dyspnea, 19.8% of patients developed moderate dyspnea, 12.1% did
not experience dyspnea. 79.1% of patients experienced pulmonary crackles. 3.3% of the patients
were aged 30 to 40 years, 23.1% were aged 41 to 60 years and the majority 73.6% were older
than 60 years. 61.5% of the patients were male, while 14.3% had primary education, 39.6% had
secondary education and the majority 46.2% had higher education. Patients with idiopathic
pulmonary fibrosis mostly had a history of tobacco use 59.3%, while 56% were exposed to
wood smoke, 17% were exposed to biomass burning.

Conclusion. The clinical-epidemiological profile of patients with idiopathic pulmonary fibrosis
treated at the Regional Hospital of Ica 2023 is that they present productive cough, with mild
dyspnea, and presence of crackles, they are older than 60 years, male and have higher education.
They were exposed to biomass burning, most of them consumed tobacco and were exposed to

wood smoke.
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I. INTRODUCCION

Planteamiento del problema

La fibrosis pulmonar suele afectar principalmente a hombres mayores de 50 afios y se
manifiesta con dificultad para respirar durante el esfuerzo y una tos seca. En los Gltimos
tiempos, ha habido un aumento en la frecuencia de esta enfermedad, probablemente debido a
mejoras en los métodos de diagndstico y al incremento en la esperanza de vida®.

La frecuencia y la aparicion de la fibrosis pulmonar idiopatica (FPI) varian considerablemente
segun los criterios utilizados para definir la enfermedad, el disefio y método de estudio, asi
como la edad y ubicacion geografica de la poblacion. Uno de los principales desafios para
determinar la incidencia y prevalencia de la FPI es que los criterios diagndsticos de la
enfermedad no se establecieron y unificaron hasta el afio 20007,

En Espafia, se calcula que hay aproximadamente de 8,000 a 12,000 pacientes con fibrosis
pulmonar idiopatica (FPI). La prevalencia de la FPI en el Per( varia entre 0.5 y 27.9 casos por
cada 100,000 habitantes, mientras que la incidencia anual fluctGa entre 0.22 y 8.8 casos por cada
100,000 habitantes. Ademas, se observa una prevalencia de 13 casos por cada 100,000 mujeres
y 20 casos por cada 100,000 hombres.>.

En Europa, la prevalencia de la fibrosis pulmonar idiopatica (FPI) oscila entre 1.25 y 23.4 casos
por cada 100,000 habitantes, mientras que la incidencia anual se situa entre 0.22 y 7.4 casos por
cada 100,000 habitantes. En Europa y Norteamérica, la incidencia anual de la FPI se estima
entre 3 y 9 casos por cada 100,000 habitantes®.

En el Reino Unido, la incidencia de la fibrosis pulmonar idiopéatica ha aumentado a una tasa del
5% anualmente®.

La fibrosis pulmonar idiopatica es una enfermedad crénica y progresiva que afecta a los
pulmones, caracterizada por la formacion excesiva de tejido cicatricial en los pulmones. Esta
condicién puede tener un impacto significativo en la calidad de vida de los pacientes, limitando
su capacidad pulmonar, disminuyendo la capacidad de ejercicio y aumentando la susceptibilidad
a infecciones respiratorias. Ademas, la fibrosis pulmonar puede generar una carga econémica
considerable tanto para los pacientes como para el sistema de salud en general.

A pesar de que la fibrosis pulmonar es una enfermedad conocida, aln existen diversas lagunas
en la comprensién de sus causas y efectos. Este estudio se centré en identificar y evaluar los

factores clinico-epidemioldgicos asociados con la fibrosis pulmonar idiopatica.

Antecedente de la investigacién

Internacionales

Cuzzolino A. 2020. Argentina. Andlisis de las caracteristicas clinicas y evolucion de pacientes
hospitalizados con insuficiencia respiratoria aguda debido a enfermedad pulmonar intersticial

difusa. Objetivo: Describir las caracteristicas clinicas y la evolucion de los pacientes
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diagnosticados con esta enfermedad. Resultados: Se analizaron un total de 45 pacientes, con una
mediana de edad de 65 afios. Los principales factores que desencadenaron la hospitalizacion
fueron el avance de la enfermedad en etapa terminal y la necesidad de un trasplante pulmonar.
La mediana del puntaje APACHE Il fue de 13 (rango intercuartilico: 11-16), con una tasa de
mortalidad esperada del 16.53%. Ademas, se observd un indice de Charlson de 4 (rango
intercuartilico: 2-5) puntos. Conclusion: Los pacientes presentaron una enfermedad en una etapa

avanzada, con una alta necesidad de trasplante pulmonar y una tasa de mortalidad elevada®.

Qiu M. 2018. Beijing China. Factores de riesgo para la exacerbacion aguda de la fibrosis
pulmonar idiopatica: un andlisis sistematico y metaandlisis. Método: Se llevaron a cabo
investigaciones sobre los factores de riesgo asociados con la fibrosis pulmonar idiopatica. El
metaanalisis incluyd 7 estudios que abordaron 14 factores de riesgo especificos de la
enfermedad. Resultados: Se identificaron varios factores de riesgo que contribuyen a la
exacerbacion de la fibrosis pulmonar idiopatica, como una capacidad vital disminuida (DMP -
10.58), una capacidad vital forzada incrementada, una capacidad vital total reducida y una
oxigenacion diferencial alvéolo-arterial anormal. Por otro lado, la edad, el sexo, el indice de
masa corporal (IMC), las variaciones en la capacidad de difusion pulmonar del monoéxido de
carbono (DLCO), los cambios estacionales, y la exposicién a la contaminacion del aire y las
infecciones virales se asociaron con la exacerbacion de la fibrosis pulmonar idiopatica.
Conclusiones: Se observo que la disfuncion pulmonar y la hipertension pulmonar secundaria

aumentan el riesgo de exacerbaciones en pacientes con esta enfermedad’.

Hunninghake G. 2020. EEUU. Enfermedad pulmonar intersticial en familiares de pacientes con
fibrosis pulmonar: estudio realizado. Objetivo: Determinar la prevalencia de anomalias
pulmonares intersticiales en familiares de pacientes con enfermedad pulmonar intersticial.
Métodos: De los 105 familiares participantes en el estudio, se encontrd que el 31% (33
personas) presentaban anomalias pulmonares intersticiales, mientras que el 69% (72 personas)
no mostraban dichas anomalias o las tenian sin diagnosticar. De los 33 familiares con anomalias
pulmonares intersticiales, el 58% (19 personas) también presentaban evidencia adicional de
alteraciones pulmonares evidentes (determinadas por una combinacién de hallazgos en
imagenes y pruebas de funcion pulmonar anormales). En el analisis multivariado, no se
encontré evidencia de diferencias en la prevalencia de anomalias pulmonares intersticiales o
evidentes entre los 46 familiares con fibrosis pulmonar familiar y los 59 familiares con fibrosis
pulmonar idiopatica esporadica. Sin embargo, se observo6 que los familiares con disminucién del
volumen pulmonar total o difuso tenian mas de nueve veces méas probabilidades de presentar
anomalias pulmonares intersticiales (OR de 9.6, intervalo de confianza del 95%: 3.1 a 29.8; p <

0.001). Conclusiones: Se sugiere que la fibrosis pulmonar idiopética no diagnosticada puede
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estar presente en mas de uno de cada seis familiares de primer grado de pacientes con fibrosis
pulmonar. Tanto los familiares de pacientes con fibrosis pulmonar idiopatica familiar como los
de pacientes con fibrosis pulmonar idiopatica esporadica parecen tener un riesgo similar. Estos
hallazgos indican que puede ser justificada la deteccion de fibrosis pulmonar en familiares de
pacientes afectados®.

Pomares-Avalos A. 2017-2018. Cienfuegos, Cuba. Prevalencia del consumo de tabaco en
pacientes con enfermedad pulmonar obstructiva crénica. Objetivo: Investigar la frecuencia con
la que los pacientes con enfermedad pulmonar obstructiva cronica son fumadores. Métodos: Se
llevé a cabo un estudio de serie de casos. Resultados: Se encontré que la gran mayoria de los
fumadores eran hombres (79.5%), tenian educacién secundaria completa o superior (68.4%) y
provenian de areas rurales (76.5%). Los pacientes que habian fumado durante 40 afios 0 mas
representaban el mayor porcentaje (51.8%) y la mayoria de ellos fumaban hasta una cajetilla de
cigarrillos al dia (68.5%). La hipertension arterial fue la enfermedad crénica mas comin que
coexistia con el tabaquismo (64.8%). Conclusiones: A pesar de los efectos negativos para la
salud relacionados con el consumo de tabaco, se observd una alta prevalencia de tabaquismo

entre los pacientes con enfermedad pulmonar obstructiva cronica®.

Nacionales

Yamunaqué-Camperén, D. 2018. Lima, Perd. Mortalidad, funcionalidad epidemiologia
pacientes con fibrosis pulmonar idiopatica en un Hospital Nacional. Objetivo: Caracterizar la
mortandad epidemiologia y funcionalidad de un grupo de pacientes con fibrosis pulmonar
idiopatica. Materiales y Métodos: Pacientes con diagnostico de fibrosis pulmonar idiopatica y se
les realizé un seguimiento durante 24 meses. La informacion se obtuvo de las historias clinicas
y entrevistas. Resultados: Se estudiaron veintiséis pacientes con fibrosis pulmonar idiopatica,
con una edad promedio de 72.61+6.15 afios. ElI 73% eran hombres. El 42.31% tenia
antecedentes de residir en zonas de gran altitud. EI 30.77% tenia antecedentes de tabaquismo. El
34% reportd sintomas de enfermedad por reflujo gastroesofagico. Durante el estudio, el 30% de
los pacientes fallecid. La duracién promedio de las muertes relacionadas con la enfermedad fue
de 53.63 meses. Conclusiones: Se observaron altas tasas de mortalidad, asi como cambios

funcionales y clinicos en el seguimiento de los pacientes con fibrosis pulmonar idiopatica®®.

Rodriguez-Hidalgo LA. 2021. Trujillo, Pert Caracterizacién clinica-tomografico de pacientes
con enfermedad pulmonar intersticial en el Hospital Regional Docente. El objetivo del estudio
fue conocer las caracteristicas de la tomografia en los enfermos de fibrosis pulmonar. Se llevo a
cabo una serie de casos utilizando datos tomograficos y clinicos de pacientes con neumonia

intersticial. Los resultados se obtuvieron de 103 pacientes, de los cuales el 60,2% eran mujeres
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y el 39,8% hombres. La edad promedio en ambos grupos fue de 72 afios. La clinica mas comun
incluyé tos (82,5%), disnea (76,7%), artralgia (43,7%), pérdida de peso (40,8%), crujidos tipo
velcro (35%) y latigazos (28,2%). La exposicion al humo de lefia se observéd en el 46,6%,
exposicion a polvo inorgénico en el 12,6% y posesion de aves en el 9,7%. Treinta, uno (30,1%)
pacientes presentaban comorbilidades, siendo la artritis reumatoide y la hipertension arterial las
mas comunes. Se identifico un patron de neumonia intersticial inespecifica en el 26,2% de los
casos, probable neumonia intersticial comdn en el 16,5%, tipo organizado en el 12,6% y patrén
intersticial regular en el 10,7%. El 2,9% y el 27,1% de las lesiones intersticiales agudas no
mostraron un patréon tomografico claro. En conclusién, las caracteristicas clinicas y
tomograficas de la enfermedad pulmonar intersticial en la poblacion estudiada varian en
magnitud y morfologia. El género femenino y la exposicion a combustibles fueron factores

frecuentes, y la enfermedad del colageno también podria explicar los resultados del estudio®*.

Chumpitaz-Alejos, B. 2017-2018. Lima, Peru. Perfil clinico y epidemiolégico de los pacientes
de 18 a 65 afios con fibrosis pulmonar atendidos en el Hospital Maria Auxiliadora. El objetivo
de este estudio fue describir las caracteristicas clinico-epidemiolégicas en el rango de edad de
18 a 65 afios tratados en el Hospital Maria Auxiliadora durante el periodo mencionado. Se
llevaron a cabo estudios observacionales, descriptivos, retrospectivos y transversales, utilizando
una muestra de 136 pacientes seleccionados segun criterios de inclusién y exclusion. Los
resultados mostraron que las mujeres fueron las mas afectadas, con una proporcion de 2 mujeres
por cada hombre. El grupo de edad mas comin fue de 61 a 65 afos, y el 59% de los pacientes
tenian antecedentes de exposicion al humo de lefia. Las manifestaciones clinicas fueron la tos no
productiva (77%) y la disnea (93%). En conclusién, Los relevantes fueron la edad entre 61 y 65
afios, mujeres y alta exposicion al humo de lefia. En cuanto a las manifestaciones clinicas, la tos

no productiva y la disnea fueron las mas comunes®?.

Tite-Andi, S. 2018. Ecuador. Caracteristica epidemioldgica y clinica de pacientes de 40 afios y
mas con diagndstico de enfermedad pulmonar obstructiva cronica Hospital Pablo Arturo Suarez
durante enero a julio de 2018. El objetivo de este estudio fue analizar las caracteristicas clinicas
y epidemioldgicas de los enfermos de patologia obstructiva pulmonar. Se llevé a cabo un
estudio descriptivo de tipo transversal, utilizando datos recopilados de registros médicos
estadisticos correspondientes a 243 pacientes. El 62,6% de los pacientes fueron hombres, el
60,1% provenian de areas urbanas y el 76,1% tenia educaci6n primaria. En cuanto a los factores
de riesgo, el 41,2% tenia antecedentes de exposicién al humo de tabaco, el 37% habia estado
expuesto a la quema de biomasa, el 12,8% habia tenido exposicion ocupacional, el 2,1% tenia
antecedentes de tuberculosis y el 7% habia sido diagnosticado previamente con asma. EI 50,2%

de los pacientes presentaba una clasificacion GOLD 1 y predominaba el patrén obstructivo en el
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68,3% de los casos. En cuanto al tratamiento médico, el 71,2% recibia broncodilatadores, el
14,8% utilizaba corticoides inhalados, el 17,3% recibia un tratamiento combinado y el 9,5%
requeria oxigeno suplementario. En conclusion, no se observaron diferencias significativas entre
las caracteristicas de los pacientes analizados en este estudio y las descritas en la literatura

médica®®.

Mejia-Galoc, M. 2022. Chiclayo, Perl. Factores de riesgo asociados a la enfermedad pulmonar
obstructiva crénica en adultos mayores. El propésito de este estudio consiste en identificar los
factores de riesgo vinculados a la enfermedad pulmonar obstructiva crénica en adultos mayores
atendidos en hospitales de Trujillo durante el periodo comprendido entre 2020 y 2022. EI disefio
del estudio fue retrospectivo, no experimental y de casos y controles. La muestra incluy6 a 240
pacientes adultos de 60 afios 0 mas, de los cuales 80 fueron casos y 160 fueron controles. Se
encontré que el 25,4% de los pacientes pertenecian a zonas urbanas. Ademas, el 14,2%
presentaba antecedentes de enfermedad cardiopulmonar, el 12,1% padecia hipertension arterial,
el 6,7% tenia insuficiencia cardiaca, el 2,5% presentaba enfisema, el 7,9% sufria de diabetes, el
3,3% tenia asma y el 8,8% eran fumadores. En conclusion, los factores de riesgo asociados a la
enfermedad pulmonar obstructiva crénica en adultos mayores son los antecedentes de

enfermedad cardiopulmonar, la diabetes y el tabaquismo®*.

Locales

No se encontraron estudios locales en los repositorios de las universidades publicas y privadas.

Marco teorico

Definicion. - La enfermedad pulmonar intersticial difusa (EPID) engloba diferentes
enfermedades de origen desconocido o secundarias a otras enfermedades gque comparten
sintomas clinicos, radioldgicos y respiratorios comunes y afectan las estructuras alvéolo-
intersticiales. Este grupo se caracteriza principalmente por la presencia de tos y disnea®.

Estas enfermedades afectan el tejido pulmonar y pueden provocar inflamacién, fibrosis y
alteracion de la estructura pulmonar. Aunque el estroma pulmonar se encuentra especificamente
en el espacio microscopico entre las membranas basales de las células epiteliales y
endoteliales'®.

La fibrosis pulmonar idiopatica (FPI) es una forma especifica de neumonia intersticial
idiopatica caracterizada por una fibrosis crénica y progresiva, con el patron radiolégico y/o
histolégico tipico de la neumonia intersticial. La causa de esta enfermedad es compleja.
Inicialmente, se propuso que la inflamacién era el origen que posteriormente desencadenaba la
reaccion fibrética, basdndose en modelos animales. Sin embargo, el modelo méas aceptado en la

actualidad sugiere que las células epiteliales alveolares anormalmente activas desencadenan la
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proliferacion de fibroblastos y su diferenciacion en miofibroblastos, lo cual resulta en la
acumulacion excesiva de matriz extracelular. Esta acumulacién de matriz extracelular provoca
dafio irreversible en la estructura de las micro lesiones recurrentes en las paredes alveolares y
las vias respiratorias distales. Aunque se ha propuesto que la activacion epitelial y la transicion
epitelio-mesenquimal requieren micro lesiones recurrentes, no se ha identificado un factor
externo claro como la causa de la enfermedad. Sin embargo, se considera que el tabaquismo, las
infecciones virales, los contaminantes ambientales, la aspiracion crénica y la predisposicion
genética podrian actuar como desencadenantes potenciales®

Las caracteristicas principales de la fibrosis pulmonar idiopatica incluyen la acumulacion
gradual de sustancias extracelulares y un desequilibrio entre los mediadores que promueven e
inhiben la formacion de tejido cicatricial. Estos mediadores han sido identificados y se han
utilizado como objetivos terapéuticos. Gracias a estos avances, en los Gltimos afios se han
desarrollado nuevas moléculas, siendo la pirfenidona la mas notable. Recientemente, la Agencia
Europea del Medicamento (EMA) ha aprobado el uso de esta molécula debido a los resultados
positivos obtenidos en ensayos clinicos, convirtiéndola en el tratamiento preferido para
pacientes con fibrosis pulmonar idiopatica leve a moderada®,

La gran mayoria de las enfermedades pulmonares intersticiales difusas (EPID) son
individualmente poco frecuentes, pero en conjunto representan mas del 15% de los casos
atendidos en clinicas respiratorias. La incidencia de EPID varia entre 3 y 7 casos por cada
100.000 habitantes por afio, siendo la enfermedad pulmonar intersticial idiopatica (PIl) la mas
comun, representando alrededor del 40% de los casos. Dentro de la Pll, la fibrosis pulmonar
idiopatica (FPI) es la forma mas prevalente, constituyendo entre el 50% vy el 60% de todas las
enfermedades pulmonares intersticiales (NII), con una prevalencia de 13 casos por cada 100.000
mujeres y 20 casos por cada 100.000 hombres. En general, las EPID mas frecuentes son la FP1y
la sarcoidosis, con una incidencia de 7,4 a 15 casos por cada 100.000 habitantes, lo cual
representa aproximadamente la mitad de todas las EPID. La neumonitis por hipersensibilidad
asociada a enfermedades del colageno (NPH) y las DILD también son frecuentes. Por otro lado,
enfermedades como la proteinosis alveolar y la microlitiasis alveolar tienen una incidencia muy
baja en la poblacion general®®,

La caracteristica principal de la fibrosis pulmonar idiopatica (FPI) es su progresién constante. El
dafio inicial al revestimiento epitelial y la liberacion de citoquinas pueden tener efectos
duraderos en los fibroblastos’.

Las clasificaciones tradicionales se enfocan principalmente en las causas subyacentes
conocidas, como:

a) Enfermedades del coladgeno (ETC).

b) Enfermedades granulomatosas.

c) Exposiciones ambientales.
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d) Inducida por drogas.

e) Entidades relacionadas con el tabaquismo.

f) Y, por supuesto, el grupo que incluye la neumonia intersticial idiopatica. Dentro de este
altimo grupo se encuentra una de las condiciones mas comunes, la fibrosis pulmonar idiopatica
(FPD)®.

La dltima actualizacion de las pautas de practica clinica para la fibrosis pulmonar idiopatica
(FPI) de la ATS/ERS/JRS/ALAT propone un nuevo enfoque para clasificar los patrones
histopatoldgicos en 4 tipos: definitivo, probable neumonia intersticial usual (NIU),
posiblemente NIU vy alternativa a NIU indeterminada. Se observa una remodelacién fibrosa
heterogénea de la arquitectura pulmonar normal, con formacion de cicatrices destructivas en
forma de "panal de abeja", asi como la presencia de focos fibroblasticos que se distribuyen
predominantemente de manera subpleural y paraseptal, en un patrén crénico. La escasa
presencia de infiltrados intersticiales inflamatorios y la ausencia de indicios sugestivos de
causas secundarias, como distribucion central bronquial, predominio de infiltrados inflamatorios
estromales y granulomas aplasicos, llevan a la seleccion de FPI dentro de un contexto clinico y
radioldgico apropiado?.

Un historial médico detallado, el uso de cuestionarios validados, una evaluacion reumatica
cuidadosa y un seguimiento continuo son importantes en este proceso diagndstico. Los patrones
radiolégicos desempefian un papel crucial y a menudo pueden dificultar un diagnostico preciso
de la FP1.2122,

Sintomatologia.

Los sintomas mas comunes en fumadores mayores o ex fumadores son la tos cronica y la
dificultad respiratoria progresiva. Como resultado, es comin que se produzca un retraso en el
diagnostico. La atencion primaria es el primer punto de contacto del paciente con el sistema de
atencion médica® %,

Es crucial contar con un enfoque multidisciplinario para lograr un diagnéstico preciso y permitir
el inicio temprano del tratamiento. Esto tiene un impacto significativo en el prondstico del
paciente al aumentar la supervivencia y reducir el riesgo de exacerbaciones. Se publican
regularmente pautas de consenso para ayudar a los médicos a mejorar los enfoques de
diagnostico y a conectar las diferentes piezas del rompecabezas. La fibrosis pulmonar idiopética
(FPI) es la forma mas comun de neumonia intersticial idiopatica, representando el 50-60% de
los casos. Tiene una prevalencia de 13-20 por 100.000 habitantes, un pronéstico desfavorable y
una mediana de supervivencia de 3 a 5 afios después del diagnostico™®.

Aunque algunos pacientes pueden no presentar sintomas durante 2-3 afios, la mayoria
experimenta una progresion lenta de la enfermedad y muestra un deterioro clinico y funcional a
largo plazo. En algunos casos, pueden producirse periodos de relativa estabilidad intercalados

con exacerbaciones, agudizaciones u otras complicaciones que contribuyen a una alta
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morbimortalidad. Ademds, un pequefio grupo de pacientes presenta sintomas acelerados, con
una progresion mas répida de la enfermedad y una duracion mas corta. Esta enfermedad
desconocida se caracteriza por el patron radioldgico y/o histopatolégico tipico de la neumonia
intersticial comun (NIU), que se manifiesta con fibrosis pulmonar progresiva y restriccion
pulmonar, lo que conduce a insuficiencia respiratoria. En presencia de signos y sintomas
sistémicos, se debe sospechar otro diagnostico. En el examen clinico, es comun auscultar
crepitantes secos en el 90% de los pacientes y observar latigazos en el 50%2,
La deteccion temprana de la fibrosis pulmonar idiopatica (FPI) es crucial para facilitar el uso de
tratamientos efectivos. Esto resultara en mejores resultados para los pacientes, mejorando su
pronostico y calidad de vida. El retraso en el diagndstico de la FPI tiene un impacto negativo en
la supervivencia del paciente. Se estima que aproximadamente 7.500 personas en Espafia seran
afectadas por esta enfermedad®.
La fibrosis pulmonar intersticial es una enfermedad prevalente con un mal prondstico. El tiempo
transcurrido entre el inicio de los sintomas y el diagndstico final puede variar de 6 meses a 2
afios. Por lo general, se diagnostica en pacientes mayores de 50 afios y la expectativa de vida
después del diagnostico es de 3 a 5 afios. Actualmente, no existe un tratamiento eficaz aparte del
trasplante®.
Dado que la fibrosis pulmonar intersticial plantea desafios significativos para los médicos, la
sospecha clinica y el diagndstico temprano son especialmente importantes en esta enfermedad.
El desarrollo de nuevas terapias y la implementacion de programas de deteccidén son puntos
clave para el diagndstico precoz, junto con un enfoque interdisciplinario. El tratamiento
temprano mejora la supervivencia y reduce la frecuencia de sintomas y exacerbaciones en la
fibrosis pulmonar intersticial. Ademas, el diagndstico debe descartar otras enfermedades
pulmonares intersticiales difusas®.
En la préactica clinica, sigue existiendo controversia en la planificacion del tratamiento y, a pesar
de que las directrices internacionales establecen estdndares para los procedimientos de
diagnostico, a menudo se producen errores o retrasos. Se recomienda solicitar una radiografia de
térax y una evaluacién por parte de un especialista si el paciente presenta alguna de las
siguientes caracteristicas:

o Edad mayor de 50 afios

o Disnea persistente durante el esfuerzo

o Tos persistente

o Sonidos crepitantes secos en ambos lados del térax (como el sonido de velcro)

o Dedos en forma de palillo de tambor
Espirometria con patrén restrictivo (aunque esta prueba tiene una baja sensibilidad diagndstica),

es importante realizarla y estar al tanto de esta enfermedad.
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La fibrosis pulmonar intersticial puede confundirse con otras condiciones médicas, por lo que es
crucial tener en cuenta esta enfermedad independientemente de su etapa de desarrollo. El retraso
en la derivacion al especialista, sin importar en qué etapa se encuentre la enfermedad, se asocia
con una alta tasa de mortalidad®.
La deteccion de crepitantes secos es un indicador importante para el diagnostico temprano de la
fibrosis pulmonar idiopatica (FPI). La presencia de estos sonidos tiene una alta sensibilidad y
especificidad en el enfoque diagndstico de la enfermedad. Aunque no son especificos de la FPI,
deben tenerse en cuenta en pacientes que presentan los siguientes criterios:

o Persistencia después de varias respiraciones profundas al final de la inspiracion

o Mayor prominencia durante la fase inspiratoria

o Persistencia durante semanas

o Edad mayor de 60 afios

o Presencia bilateral predominante
Si estos hallazgos se observan durante el examen clinico y aln no se ha realizado o no se ha
realizado recientemente una radiografia de torax, se debe realizar una tomografia computarizada
de alta resoluciéon y se recomienda remitir al paciente a un especialista en enfermedades
respiratorias. El escaneo con TAC de alta resolucion (TACAR) es una herramienta Util en este

proceso diagnostico®.

Fisiopatologia.

Durante un largo periodo, se creia que la inflamacion era el mecanismo subyacente responsable
de la fibrosis pulmonar idiopatica (FPI). Sin embargo, a principios de este siglo, se descubri6
que la enfermedad se desarrolla debido a una cicatrizacion anormal gue provoca una respuesta
excesiva del epitelio alveolar a microtraumatismos recurrentes. En este proceso, los fibroblastos
y los miofibroblastos juegan un papel fundamental al generar areas focales de fibrosis®.

Nuevas perspectivas sobre las causas de esta enfermedad han llevado a la adopcion de enfoques
innovadores en la busqueda de tratamientos. Aungue todavia no se comprende completamente
la fisiopatologia de esta enfermedad, los avances en la investigacion genética han revelado
diversas alteraciones patogénicas relacionadas con factores como la reduccion de la longitud de
los telémeros, las proteinas surfactantes y los mecanismos de defensa celular, entre otros. Se ha
observado que aproximadamente el 40% de los pacientes con FPI presentan polimorfismos en el
gen MUCS5B, siendo esta mutacion genética la mas asociada con la enfermedad. Curiosamente,
los pacientes con FPI que poseen esta mutacion parecen experimentar un curso de la

enfermedad mas lento?’.
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Epidemiologia.

La FPI representa del 20% a la mitad de todos los casos de enfermedad pulmonar intersticial
(EPI) y representa la forma més comun y grave de neumonia intersticial idiopatica (NII), un
grupo de EPI de causa desconocida [Cuatro]. Aunque la fibrosis pulmonar idiopatica se
considera una enfermedad rara (incidencia <5 por 10 000 afios-persona), su carga es
significativa. Solo en Europa, cada afio se diagnostican unos 40.000 nuevos casos. La fibrosis
pulmonar idiopatica es una enfermedad clinicamente heterogénea con un prondstico
generalmente pobre, con una mediana de supervivencia de 3-4 afios. Teniendo en cuenta todo lo
anterior, la FPI también es una enfermedad costosa, con costos directos de tratamiento de
aproximadamente $25,000 por afio, que es alto en comparacion con el cancer de mama y
muchas otras afecciones graves®.

Asimismo, la tasa de mortalidad presenta una diferencia de 150 veces, con valores que van
desde 10,5 por 100.000 en Japon hasta 0,064 por 100.000 en Burkina Faso. Las estimaciones
combinadas de morbilidad y mortalidad, conocidas como afios de vida ajustados por
discapacidad (AVAD), también presentan una amplia variacion, siendo de 173,1 por 100.000 en
Guam a 2,7 por 100.000 en otros paises. Se ha observado una alta incidencia de la enfermedad
en algunos paises de Europa occidental y también en América del Norte, especificamente en
Per(, Bolivia y Chile, posiblemente asociada a factores como la mineria, el tabaguismo, la

exposicion a biomasa, factores genéticos 0 una combinacion de estos®.

Incidenciay prevalencia de la fibrosis pulmonar idiopatica

La fibrosis pulmonar idiopatica (FPI) representa aproximadamente el 17-37% de todos los casos
de enfermedad pulmonar intersticial (EPI). Sin embargo, la prevalencia e incidencia de la FPI
varian considerablemente segin estudios nacionales e internacionales debido a diversas
limitaciones. Una de las principales limitaciones es la falta de una definicion uniforme y
coherente de la FPI en el pasado, antes de la Declaracion de Consenso de 2000. Ademas, se han
utilizado diferentes métodos para determinar los casos de diferentes diagnosticos, utilizando
cédigos de la Clasificacion Internacional de Enfermedades (CIE), registros de defuncion vy
encuestas a médicos de diferentes especialidades y antecedentes. Estas diferencias en los
disefios de estudio dificultan la comparaciéon directa de resultados y conclusiones de
investigaciones previas®,

Un estudio realizado en beneficiarios del programa Medicare de Estados Unidos, que consistio
en personas mayores de 65 afios, revelé una incidencia mas alta de fibrosis pulmonar idiopética
(FPI) en comparacién con estudios anteriores. La tasa de incidencia fue de 93,7 por 100,000
personas por afio, y la prevalencia fue de 202,2 por 100,000 personas, en contraste con los 494,5
por 100,000 personas reportados en 2011. Otros estudios han sefialado un aumento en la

prevalencia de FPI en diferentes lugares, mientras que la incidencia se ha mantenido estable o
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ha experimentado un ligero aumento. La mayoria de los estudios han concluido que tanto la
prevalencia como la incidencia de FPI aumentan en hombres y con el incremento de la edad,
especialmente después de los 75 afios®.

Ademas, se ha observado que la FPI es mas comln en no caucasicos. Por ejemplo, un estudio
realizado en la region de Hokkaido, Japon, encontrd una prevalencia de 10 casos por 100,000
personas por afio y una incidencia de 2.23 casos por 100,000 personas. También se identificd
que la FPI es més frecuente en hombres y aumenta con la edad. La investigacion sobre posibles
variaciones étnicas en las tasas de FPI es un tema que deberia ser explorado en futuros

estudios®.

Mortalidad

Las estadisticas de mortalidad, al igual que la prevalencia y morbilidad, presentan sesgos en
relacion a la fibrosis pulmonar idiopatica (FPI), ya que esta condicién suele ser subreconocida y
mal diagnosticada, lo que puede llevar a una subestimacion de casos en el momento del
fallecimiento®®.

A pesar de la subestimacion mencionada anteriormente, se observa un aumento constante en la
mortalidad por FPI a nivel mundial. En el afio 2014, se estima que hubo entre 28,000 y 65,000
muertes en Europa y entre 13,000 y 17,000 muertes en los Estados Unidos®®.

Al igual que la prevalencia y la incidencia, la mortalidad por FPI es mayor en hombres que en
mujeres y tiende a aumentar con la edad. Un estudio realizado por Olson y colaboradores
examind la mortalidad por FPI en los Estados Unidos entre 1992 y 2003, y encontrd una tasa de
mortalidad ajustada por edad y sexo de 50.8 por 100,000 personas por afio. Durante ese periodo
de 12 afos, la tasa de mortalidad masculina fue de 28.4, con un aumento del 41.3% en el
transcurso del afio®®,

Existen varios factores que podrian explicar el aumento en la mortalidad por FPI. Entre ellos se
considera una mejor deteccion y diagnéstico de casos potenciales. En un estudio realizado en
los Estados Unidos que analiz6 las causas de muerte, se encontrd que la insuficiencia
respiratoria fue la causa mas comun de fallecimiento, representando aproximadamente el 60%
de los casos, seguida de enfermedades cardiovasculares (8.5%) y cancer de pulmén (2.9%).
Curiosamente, un estudio realizado en Okinawa, Jap6n, report6 una proporcién
significativamente alta (40%) de exacerbacion aguda de la FPI como causa de muerte, lo cual
no se observa en otros estudios®®.

La fibrosis pulmonar idiopatica (FPI) cumple con los criterios para ser considerada una
enfermedad rara, pero su epidemiologia sigue siendo un desafio en comparacion con otras
enfermedades respiratorias. Esto se debe a la heterogeneidad en los estudios mas antiguos, que
utilizaban metodologias diferentes y no siempre féciles de comparar, asi como a las revisiones

periodicas de las definiciones de caso mediante consensos®®,
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Sin embargo, es innegable que la prevalencia e incidencia de la FPI estan en aumento. La
incidencia se estima generalmente en alrededor de 10 casos por cada 100,000 personas por afio,
lo que la clasifica como una enfermedad rara antes de los 50 afios y mas comdn después de los
60 afios. Los hombres tienen una mayor prevalencia que las mujeres, y la enfermedad afecta a
personas de todas las razas y origenes étnicos, aunque se observa una considerable variabilidad
en este aspecto’®,

La historia natural de la FPI sigue evolucionando constantemente, como se describe en el
siguiente capitulo. Sin embargo, la variabilidad clinica es frecuente a nivel de cada paciente, y
las exacerbaciones de la enfermedad aun son impredecibles. Una mejorada epidemiologia de la
FPI puede ayudarnos a comprender mejor la carga y las necesidades no satisfechas de esta

enfermedad, tanto en la actualidad como en un futuro cercano®®.

Historia Natural

La fibrosis pulmonar idiopatica (FPI) es una enfermedad cuya causa se desconoce, aunque se ha
observado que existe una interaccion entre factores de riesgo genéticos y ambientales®.
Diversas alteraciones genéticas estan asociadas con un mayor riesgo de FPI. Entre ellas se
encuentran el acortamiento de los telomeros, el dafio oxidativo, la disfuncion del surfactante
(SFTPC, SFTPA2), la desregulacion de la proliferacion de proteinas, el estrés del reticulo
endoplasmico y la disminucién de la proliferacion de células epiteliales, asi como la alteracién
de la funcion mitocondrial que lleva a la secrecion de sustancias profibréticas. Ademas,
mutaciones en genes como TERT, TERC, PARN y RTELI1, que estdn involucrados en el
mantenimiento de la longitud de los telémeros, se asocian con un mayor riesgo de desarrollar
FPI. Asimismo, las mutaciones en genes como DSP, AKAP13, CTNNA y DPP9, que estan
relacionados con la adhesion celular, la integridad y el mecano transduccién (generacion de
sefiales eléctricas a partir de estimulos mecénicos), también predisponen a la FPI®,

Un cambio en el ADN conocido como polimorfismo de un solo nucledtido (SNP) en la region
promotora de MUC5B ha demostrado aumentar significativamente el riesgo de fibrosis
pulmonar idiopatica (FP1). MUC5B es el gen que codifica la mucina 5B, una glicoproteina
esencial para la eliminacion de las vias respiratorias y la respuesta inmunitaria innata a las
bacterias. El alelo menos comun del SNP rs35705950 causa una sobreexpresion de mucina 5B
en las células epiteliales de las vias respiratorias mas pequefias. Este hallazgo se ha observado
de manera universal en pacientes con FPI, independientemente de su genotipo MUC5B. Aunque
los mecanismos que relacionan la sobreexpresion de mucina 5B con el riesgo de FPI ain no se
comprenden completamente, algunos investigadores creen que una eliminacion anormal del
moco ciliar puede llevar a cambios en el microbioma pulmonar y respuestas inmunitarias

innatas que promueven el desarrollo de la FPI*.
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Varios estudios también han establecido una relacion entre el riesgo de fibrosis pulmonar
idiopatica (FPI), la diversidad de microbiomas, las vias de defensa del huésped (como MUC5B,
ATP11A, TOLLIP) y la progresion de la enfermedad.

El término "epigenética" se refiere al proceso mediante el cual se altera la actividad de los genes
sin modificar la secuencia de ADN. Cada vez hay mas evidencia que sugiere que los factores
epigenéticos, como la metilacion del ADN, las modificaciones de las histonas y las alteraciones
del ARN no codificante, contribuyen a la desregulacion de la expresion génica en la FPI. Lo
mas importante es que los factores de riesgo asociados con el desarrollo de la FPI, como la
edad, el sexo, el consumo de tabaco y las mutaciones genéticas, también afectan las vias
epigenéticas. Se han observado asociaciones entre la metilacion del ADN, las modificaciones de
las histonas y la presencia de enfermedad y fibroplasia en la FPI. Ademas, los microARN
(miARN), que son moléculas de ARN no codificante cortas de aproximadamente 20
nucledtidos, también desempefian un papel en la regulacion de la expresion génica al inhibir la
expresion de ARN diana en el nivel postranscripcional®?,

Las células alveolares en los pulmones de pacientes con IPF35 experimentan cambios en la
expresion de diferentes microARNSs. Por ejemplo, Let-7d, miR-200 y miR-32, que apuntan a la
via TGFP y otras vias relacionadas con la fibrosis, se reducen, mientras que miR-21, que
promueve la transicion de células epiteliales a mesenquimales, aumenta™®,

En el diagndstico diferencial de adultos con sintomas como disnea de esfuerzo inexplicada, tos
seca cronica y sonidos crepitantes en el examen, los médicos deben considerar la enfermedad
pulmonar intersticial (EPI). La disnea de esfuerzo tiende a empeorar gradualmente durante
meses 0 incluso afios. A menudo, a los pacientes con enfermedades pulmonares intersticiales
(ILD) se les diagnostica inicialmente insuficiencia cardiaca o enfermedad pulmonar obstructiva
crénica, lo que sugiere que los médicos no siempre consideran la posibilidad de EPI en
pacientes con dificultades respiratorias. En algunos casos, los pacientes informaron de disnea y
tos seca hasta 5 afios antes de recibir el diagnéstico de EPI%,

Existen varios motivos por los cuales puede haber demoras en la derivacién de pacientes con
sospecha de fibrosis pulmonar idiopatica (FPI) a centros especializados. En primer lugar, los
pacientes a menudo esperan durante meses, o incluso mas tiempo, antes de consultar a un
médico general debido a los sintomas mas comunes de la FPI, como tos y disnea de esfuerzo.
En segundo lugar, los médicos que trabajan en atencién primaria pueden pasar por alto la
posibilidad de esta enfermedad considerada "rara", y también pueden no reconocer su principal
signo clinico, que es el crepitante pulmonar detectado durante la auscultacion. En tercer lugar,
las derivaciones inadecuadas y la falta de informacién clinica relevante, como antecedentes de
tabaquismo, historial laboral y detalles sobre medicamentos previos, pueden dificultar las
referencias a centros especializados y ocasionar demoras en la programacion de citas, lo que a

su vez puede resultar en retrasos y evaluaciones insuficientes®.
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Identificar y diagnosticar de manera temprana mejora los resultados al prevenir el uso de
terapias potencialmente perjudiciales, como los glucocorticoides para la fibrosis pulmonar
idiopatica (FPI), y permite iniciar rapidamente tratamientos efectivos, como los antifibroticos,
incluso en las primeras etapas de la enfermedad?®.

Fenotipos

Un fenotipo se refiere a la expresion observable de uno o mas genes, y puede involucrar
diversos sistemas de 6rganos. Es dinamico y puede cambiar con el tiempo 0 en respuesta a
factores ambientales. Sin embargo, en el &mbito clinico, el término "fenotipo" se define como
"una caracteristica Unica o0 una combinacién de caracteristicas de una enfermedad que
representan diferencias significativas entre individuos con la enfermedad en términos de
resultados clinicamente relevantes". Esta definicion plantea la pregunta de cuanta variacion
dentro de cada fenotipo es tolerable antes de considerarlo una entidad separada. Esta distincion
es importante, ya que tiene un impacto significativo en los resultados para los pacientes y en la
gestion de casos por parte de los médicos®.

La evidencia es solida en cuanto a la posibilidad de identificar distintos tipos de manifestaciones
externas de la fibrosis pulmonar idiopatica (FPI) que presentan tasas de progresion de la
enfermedad diferentes. Estos fenotipos incluyen la combinacion de enfisema y fibrosis
pulmonar, formas familiares y agresivas, hipertension pulmonar y caracteristicas autoinmunes.
Algunos de estos fenotipos se asocian con biomarcadores especificos®.

Fibrosis pulmonar idiopéatica rapidamente progresiva

El curso y prondstico de la fibrosis pulmonar idiopéatica (FPI) varian de manera impredecible
entre los pacientes, mostrando una heterogeneidad significativa. Por un lado, algunos pacientes
presentan una funcién pulmonar relativamente conservada, con valores de FVC (capacidad vital
forzada), TLC (capacidad pulmonar total) y DLCO (capacidad de difusién de monoxido de
carbono) relativamente altos. Estos pacientes suelen tener un indice de masa corporal (IMC)
elevado y una esperanza de vida de mas de 5 afios. Por otro lado, algunos pacientes pueden
experimentar un deterioro clinico y funcional acelerado, manifestando un fenotipo distinto. La
progresion rapida de la enfermedad se asocia con varios factores, entre ellos, disminuciones en
los valores de FVC y DLCO, asi como la implicacién de genes relacionados con la movilidad
celular, la diferenciacién de miofibroblastos, la coagulacion, el estrés oxidativo y el desarrollo
(como los anticuerpos contra TLR9, CCL18, HSP70 y KL-6). También se cree que el

microbioma pulmonar esta asociado con un deterioro mas rapido de la funcién pulmonar?®*,

Familiar
La fibrosis pulmonar familiar (FPF) se define como la presencia de fibrosis pulmonar en al
menos dos individuos de una misma familia. Aunque la mayoria de los casos son de fibrosis

pulmonar idiopatica (FPI), esta definicion no se limita Unicamente a la FPI, ya que se han
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observado asociaciones de fibrosis pulmonar familiar con otras enfermedades pulmonares
intersticiales (EPI) en algunas familias. Se estima que aproximadamente del 2 al 20% de los
pacientes con FPI tienen un familiar de primer grado con alguna forma de EPI. Varios estudios
han demostrado que el factor de riesgo mas importante para el desarrollo de la FPF es tener
antecedentes familiares de la enfermedad. La fibrosis pulmonar familiar es mas comin en
hombres y en fumadores, y su incidencia aumenta con la edad. El patrén radiol6gico y
patoldgico mas cominmente observado en la FPF es la neumonia intersticial usual, presente en
aproximadamente el 80% de los casos. El curso y prondstico de la FPF suelen ser similares a los
de la FPI esporadica®.

Se cree que la fibrosis pulmonar familiar (FPF) sigue un patrén de herencia autosémico
dominante. Se han identificado varios genes asociados con este fenotipo:

Mutaciones en genes del complejo de la telomerasa (TINF2, TERT, TERC) que resultan en una
longitud méas corta de los telémeros.

Mutaciones en genes especificos de proteinas surfactantes, conocidos como SFTPA, SFTPB,
SFTPC y SFTPD. Entre estas mutaciones, la mas cominmente informada en la FPF es la del
gen SFTPC.

Se han descrito otros sindromes con fibrosis pulmonar que estan asociados con trastornos
monogenicos y presentan manifestaciones extrapulmonares. Los ejemplos mas comunes son el
sindrome de Hermansky-Pudlak (caracterizado por albinismo oculocutdneo y tendencia al
sangrado) y la neurofibromatosis tipo | (que se caracteriza por neurofibromas cutaneos, lesiones
"café con leche" en la piel y hamartomas pigmentarios del iris).

Ademas de los trastornos monogénicos heredados segun las leyes de Mendel, también se han
identificado varios polimorfismos genéticos asociados con la FPF. EI mas conocido es el
polimorfismo en el gen MUC5B, pero también se han encontrado asociaciones con otros genes
como TLR9 y TERT en la fibrosis pulmonar idiopatica (FP1)®.

Las modificaciones epigenéticas, como los cambios en la metilacion de genes especificos y los
microARN, también se encuentran relacionadas con la fibrosis pulmonar familiar (FPF)?.
Combinacién de Fibrosis Pulmonar y Enfisema (CPFE)

Varios estudios indican que la neumonia intersticial idiopatica (NII) esta cominmente asociada
con una combinacién de fibrosis pulmonar y enfisema (CPFE), y esta asociacion se observa
predominantemente (entre el 28% y el 35%) en casos de fibrosis pulmonar idiopatica (FPI). No
esta claro si las enfermedades enfisematosas y fibréticas progresan de forma independiente o si
una condicion es consecuencia de la otra. La alta prevalencia de tabaquismo entre los pacientes
con FPI puede explicar la frecuente presencia de enfisema. No obstante, la fisiopatologia precisa
de este sindrome aun no se ha identificado por completo. Existen varias hipotesis que relacionan

este sindrome con la exposicion a sustancias quimicas, la sobreexpresion de TNF-o y PDGF-f,
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polimorfismos en ciertos genes (como MMP-1 o SFTPC) y la presencia de telémeros
acortados®.

La combinacion de fibrosis pulmonar y enfisema es mas frecuente en hombres mayores de 65
afios que han sido fumadores, tanto actuales como anteriores. Esta condicion se caracteriza por
una disnea severa, una capacidad de transferencia de monoxido de carbono significativamente
reducida, preservacion del volumen pulmonar e hipoxemia durante el ejercicio. El diagnéstico
se basa en la tomografia computarizada de alta resoluciéon (TCAR), ya que se observan cambios
fibréticos mas pronunciados en los lébulos inferiores y componentes enfisematosos en los
I6bulos superiores®,

La combinacion de fibrosis pulmonar y enfisema (CPFE) a menudo se presenta con hipertension
pulmonar en aproximadamente el 50% de los casos y tiene un prondstico mas desfavorable que
la fibrosis pulmonar idiopética (FPI) por si sola, con una mediana de supervivencia de alrededor
de 25 meses®.

No existen recomendaciones de tratamiento especificas para la CPFE. Puede ser apropiado
tratar ambos componentes con broncodilatadores para abordar la obstruccion asociada con el
enfisema, y utilizar agentes antifibréticos para tratar la fibrosis pulmonar. Aunque no hay
recomendaciones especificas sobre qué agente antifibrético utilizar, los anlisis de subgrupos
post hoc de los ensayos INPULSIS demostraron que el nintedanib retrasé la progresiéon de la
enfermedad, independientemente de la presencia de enfisema al inicio del estudio®.
Hipertensién pulmonar

La hipertension pulmonar (HP) es frecuente en pacientes con fibrosis pulmonar idiopatica (FPI)
y su incidencia aumenta a medida que la FPI se vuelve méas grave. La prevalencia exacta de HP
sigue siendo desconocida y las estimaciones varian considerablemente debido a la
heterogeneidad de la poblacion estudiada, la gravedad de la enfermedad subyacente, la
definicion de la enfermedad y las diferentes herramientas de diagndstico utilizadas. Las
estimaciones de prevalencia van desde el 3% hasta el 86%%.

La presencia de HP esta asociada con un mayor riesgo de mortalidad, especialmente cuando la
presién arterial pulmonar sistdlica (PAPS) medida mediante ecocardiografia es mayor a 50
mmHg o la presién arterial pulmonar media (PAPm) medida mediante cateterismo cardiaco
derecho (CCD) es mayor a 20 mmHg. La mediana de supervivencia desde el diagnostico de FPI
en pacientes con HP varia aproximadamente de 2 a 3 a 4 afios™.

La ecocardiografia es la prueba més efectiva para detectar hipertension pulmonar (HP), pero su
precision puede ser limitada en pacientes con enfermedad pulmonar avanzada. El cateterismo
cardiaco derecho (CCR) proporciona un diagnéstico definitivo de HP.

Actualmente, no existe un tratamiento especifico para la HP asociada a la fibrosis pulmonar
idiopatica (FPI). La evidencia publicada sobre la terapia farmacolégica dirigida a la HP en

pacientes con FPI es limitada, y no se dispone de pruebas de ensayos clinicos aleatorizados que
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demuestren mejoras en los sintomas u otros resultados. Por lo tanto, hasta que haya mas
evidencia disponible, se debe evitar el uso de medicamentos aprobados para tratar la HP en
pacientes con FPI, a menos que estén participando en ensayos clinicos que investiguen dichas
terapias®.

En cambio, en pacientes con enfermedad pulmonar caracterizada por anomalias leves del tejido
pulmonar, sintomas inexplicables a través de anomalias mecéanicas pulmonares y un perfil
hemodinamico de HP grave con alta resistencia vascular pulmonar (PVR) y baja salida cardiaca
(CO), se deben considerar las recomendaciones de HP. Es importante tener en cuenta el posible
impacto de la enfermedad pulmonar concomitante en los sintomas y la respuesta al tratamiento.
Ademas, el uso de terapias especificas para la HP, como ambrisentan y riociguat, esta
contraindicado en pacientes con FPI. Por lo tanto, estos pacientes deben ser referidos a centros
especializados para recibir un tratamiento individualizado®®.

Enfermedades del tejido conectivo

Las enfermedades del tejido conectivo (CTD) son un grupo de enfermedades que se caracterizan
por manifestaciones sistémicas y se cree que estan asociadas con autoanticuerpos circulantes y
dafio autoinmune en o6rganos. Estas enfermedades incluyen artritis reumatoide, esclerosis
sistémica, poli/dermatomiositis, lupus sistémico, sindrome de Sjégren y enfermedad mixta del
tejido conectivo. Muchas de estas enfermedades pueden presentar enfermedad pulmonar
intersticial (DILD), como la neumonia intersticial usual que se observa principalmente en la
artritis reumatoide. Sin embargo, estrictamente hablando, la fibrosis pulmonar asociada con
estas enfermedades no se considera idiopatica, por lo tanto, estos casos no deben clasificarse
como fibrosis pulmonar idiopatica (FPI). Sin embargo, existen informes de un pequefio nimero
de pacientes que presentan una combinacién de enfermedad pulmonar intersticial y otras
caracteristicas clinicas, seroldgicas y/o morfolégicas pulmonares, posiblemente derivadas de
una enfermedad autoinmune sistémica subyacente. A esta caracteristica se le denomina
neumonia intersticial con caracteristicas autoinmunes (IPAF) porque no cumple con los criterios
reumaticos actuales para ser clasificada como una enfermedad del tejido conectivo definida®’.
ATS y ERS han propuesto criterios para la neumonia intersticial con caracteristicas
autoinmunes (IPAF) que abarcan diferentes aspectos clinicos, seroldgicos y morfoldgicos. Sin
embargo, existe debate sobre si la neumonia intersticial usual deberia incluirse en estos criterios,
ya que es uno de los patrones mas comunes de enfermedad pulmonar intersticial asociada a
enfermedades del tejido conectivo (CTD). Al adoptar la terminologia de IPAF, se permitiria
estudiar cohortes mas homogéneas en el futuro, pero se dejaria atrds la terminologia
previamente aceptada. Es necesario realizar estudios prospectivos de manera urgente para
validar los criterios de clasificacion propuestos y comprender la historia natural y las

implicaciones clinicas de la clasificacion de IPAF?°,
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En términos de tratamiento, la IPAF se maneja de manera similar a las CTD, principalmente con
el uso de esteroides sistémicos y/o inmunosupresores para abordar la fibrosis pulmonar
intersticial®.

Factores de riesgo

La fibrosis pulmonar idiopatica (FPI) es la enfermedad pulmonar intersticial mas comdn,
incapacitante y mortal en términos de grupo de edad y género. Suele manifestarse entre los 50 y
60 afios de edad y es mas frecuente en hombres™,

Por otro lado, la sarcoidosis, otra forma de enfermedad pulmonar intersticial (EPI), se presenta
mas comunmente en personas de entre 20 y 40 afios de edad. La linfangioleiomiomatosis y la
EPI asociada a enfermedades del tejido conjuntivo son mas prevalentes en mujeres, siendo la
esclerosis sistémica progresiva la enfermedad del tejido conjuntivo mas asociada con EPI®,

Los antecedentes familiares juegan un papel importante en la aparicion de EPI y pueden
proporcionar informacion relevante. Por ejemplo, enfermedades como la esclerosis tuberosa y la
sarcoidosis se han relacionado con antecedentes familiares®®,

Fumar aumenta significativamente el riesgo de desarrollar fibrosis pulmonar idiopéatica y
también esta relacionado con otras enfermedades pulmonares intersticiales (EPI) como la
neumonia intersticial descamativa, la histiocitosis X y la bronquiolitis respiratoria. La
exposicion al humo de tabaco ambiental, tanto al inhalar el humo exhalado por los fumadores
como al estar expuesto al humo emitido directamente por la combustion del tabaco, también
puede tener efectos perjudiciales. Este humo de segunda mano puede afectar especialmente a los
nifios, quienes pueden seguir el ejemplo de sus padres y convertirse en fumadores activos,
ademas de sufrir los efectos negativos directos de la exposicion al humo. Varios estudios han
demostrado que la exposicion al humo de segunda mano reduce la funcién pulmonar, como el
volumen espiratorio forzado en el primer segundo y la capacidad vital forzada, y aumenta el
riesgo de exacerbaciones en nifios con enfermedades pulmonares cronicas como el asma, la
fibrosis quistica y las bronquiectasias. Ademas, el humo de segunda mano desencadena una
respuesta inflamatoria y la formacién de radicales libres, lo que puede activar los fibroblastos y
provocar cambios en la matriz extracelular®.

Exposicion al humo de lefia: Los efectos de la exposicion se evallan midiendo el tiempo de
exposicion al humo de lefia dividido por la cantidad de afios en los que el individuo estuvo
expuesto®.

Exposicion al humo de la quema de basura: La quema de basura, tanto al aire libre como en
incineradores, emite sustancias quimicas tdxicas al aire, mientras que las cenizas depositan
sustancias quimicas téxicas en el suelo y el agua. El sistema respiratorio de los nifios es
especialmente susceptible a la contaminacién del aire, ya que la exposicion temprana al humo

de lefia puede afectar el crecimiento pulmonar y comprometer la funcion pulmonar®.

26



Las enfermedades respiratorias relacionadas con el medio ambiente engloban las infecciones
virales agudas, enfermedades hipobacterianas y exacerbaciones de enfermedades respiratorias
cronicas. La enfermedad pulmonar intersticial difusa se desarrolla en pulmones expuestos a
factores genéticos y ambientales durante su crecimiento y desarrollo. Estos factores incluyen el
tabaquismo, la exposicion al humo de lefia y la quema de basura. Estas influencias dafian el
epitelio alveolar y la membrana basal, desencadenando la liberacion de citocinas Th2 y factor de
necrosis tumoral. Esto provoca la transformacion de células mesenquimales alveolares en
fibroblastos y la remodelacién de la matriz extracelular. Segin un estudio realizado por van
Kosinets, los pacientes expuestos al humo de lefia, el humo de segunda mano y la incineracion
de basura presentaron sintomas respiratorios mas graves y mayores complicaciones en
comparacion con aquellos no expuestos®.

Antecedentes laborales y ocupacionales La exposicion a diversos polvos organicos e
inorganicos puede dar lugar a varias enfermedades pulmonares profesionales. Una de las mas
comunes es la asbestosis causada por la exposicion al amianto crisotilo, aunque su incidencia ha
disminuido debido a la legislacién actual. Es importante mantener registros completos del
historial laboral, que incluyan descripciones detalladas de las tareas realizadas y evaluaciones de
riesgo. También es crucial considerar la proteccién respiratoria, la duracion de la exposicion y
las caracteristicas de los patdgenos a los que se estuvo expuesto. Todas las actividades laborales
deben registrarse en orden cronoldgico para un analisis exhaustivo®.

Uso de medicamentos Como se menciond anteriormente, algunos trastornos del tejido conectivo
se asocian con enfermedades pulmonares intersticiales (EPI), y entre los medicamentos
utilizados para tratarlos se encuentra el metotrexato, que puede estar relacionado con EPI.
Ademas, se debe considerar la relevancia de medicamentos como la amiodarona, la bleomicina
y la nitrofurantoina. Por lo tanto, es importante investigar los medicamentos que se suelen
tomar, las dosis y la duracion del tratamiento*,

Radioterapia Dependiendo de la sesion de radioterapia, la ubicacién y la dosis de radiacion
administrada, puede existir una relaciéon con el desarrollo de enfermedades pulmonares
intersticiales. Es importante evaluar estos factores en relacion con la enfermedad pulmonar®.
Enfermedades sistémicas Las enfermedades sistémicas, especialmente los trastornos del tejido

conectivo, estan estrechamente relacionadas con las enfermedades pulmonares intersticiales*.

Un estudio de pruebas de funcion pulmonar registré cambios limitados en la espirometria, con
capacidades vitales forzadas inferiores al 80% de los valores predichos. Se observaron
disminuciones en las presiones inspiratorias y espiratorias maximas, que persistieron durante 6
semanas después del alta hospitalaria y se mantuvieron hasta la completa recuperacion en el
hospital. EI 80% de los casos ocurrieron después de 1 afio de seguimiento. Estos hallazgos

sugieren que la debilidad muscular puede ser uno de los principales factores que contribuyen a
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la alteracion de la funcion pulmonar en estos pacientes, posiblemente relacionada con el uso de
altas dosis de esteroides, reposo prolongado o debilidad fisica residual, entre otros factores
sistémicos de enfermedad grave®?.

Ademas, se descubrié que hasta el 30% de los pacientes tenian una capacidad de difusion de
monoxido de carbono inferior al 80% de los valores predichos, aunque el 80% de los casos se
recuperaron después de aproximadamente 1 afio de seguimiento. Estos hallazgos sugieren que la
disfuncion pulmonar causada por el SARS puede mejorar espontaneamente con el tiempo. Por
otro lado, en un estudio de tomografia computarizada de alta resolucion (TCAR) del térax, se
observo que, a las 5 semanas del alta hospitalaria, el 62% de los pacientes presentaban cambios
radiolégicos compatibles con fibrosis pulmonar. Sin embargo, esta fibrosis era irregular y no
extensa, y no se observaron impactos significativos en la funcion pulmonar®,

En otras cohortes, se observo persistencia de fibrosis pulmonar en el 21% de los pacientes a los
9 meses y en el 28% a los 12 meses. Las anomalias radiograficas mas frecuentes observadas en
los sobrevivientes del sindrome de distrés respiratorio agudo (SDRA) durante el primer mes
después de la recuperacion fueron opacidades en vidrio esmerilado. En los controles realizados
a los 3 y 6 meses, se observaron lesiones reticulares, confirmando signos de fibrosis en el 36%
de los casos, junto con infiltrados pulmonares en el 30% de los pacientes en cada periodo de
control*,

La mayoria de los datos disponibles indican una alta tasa de mortalidad a los 5 afios y un
prondstico desfavorable. Sin embargo, en la realidad clinica, es comln encontrar pacientes que

tienen una supervivencia mucho mayor de la que se ha descrito®.
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Formulacion del problema

Problema general
¢Cual es el perfil Clinico-Epidemiolégico de los pacientes con fibrosis pulmonar
idiopéatica atendidos en el Hospital Regional de Ica 2023?

Problemas especificos

o ¢Cudles son los sintomas y signos mas frecuentes de tos, disnea y crepitantes de los
pacientes con fibrosis pulmonar idiopatica atendidos en el Hospital Regional de Ica
2023?

o ¢Cudles son las caracteristicas sociodemograficas como edad, sexo, grado de
instruccion y procedencia de los pacientes con fibrosis pulmonar idiopéatica atendidos en
el Hospital Regional de Ica 2023?

o ¢Cudl es la frecuencia del consumo de tabaco, exposicién al humo de lefia y quema de
biomasa de los pacientes con fibrosis pulmonar idiopatica atendidos en el Hospital
Regional de Ica 2023?

Justificacion de la investigacion

La fibrosis pulmonar es una enfermedad croénica y progresiva que afecta predominantemente a
adultos, caracterizada por la formacion excesiva de tejido cicatricial en los pulmones. Esta
condicién compromete la funcion pulmonar, dificulta la respiracion y disminuye la calidad de
vida de los pacientes. A pesar de los avances en la comprension de la enfermedad, todavia
existen importantes vacios en el conocimiento sobre los factores de riesgo, las causas
subyacentes y las opciones de tratamiento para la fibrosis pulmonar en adultos. Por lo tanto, la
realizacion de un estudio exhaustivo y riguroso en esta area se justifica por las siguientes
razones:

Impacto de la enfermedad: La fibrosis pulmonar en adultos es una afeccion grave que tiene un
impacto significativo en la salud y el bienestar de los pacientes. Esta enfermedad crénica se
asocia con una reduccion progresiva de la funcién pulmonar, lo que conduce a la disnea, fatiga
y limitaciones en las actividades diarias. El deterioro de la calidad de vida y la alta tasa de
mortalidad asociada con la fibrosis pulmonar resaltan la necesidad de una mayor investigacion
en esta area.

Justificacion metodoldgica. — La investigacion seleccion6 adecuadamente a la muestra de
estudio para obtener datos objetivos que conduzcan a resultados contundentes, de utilidad para
comparacion y conocimiento de otros investigadores.

Justificacion tedrica. — Aungue se ha identificado la exposicion a ciertos irritantes ambientales
y ocupacionales como un factor de riesgo para la fibrosis pulmonar, ain no se comprenden

completamente las causas subyacentes y los mecanismos patoldgicos involucrados en el
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desarrollo de la enfermedad. Un estudio enfocado en la fibrosis pulmonar en adultos puede
ayudar a identificar y evaluar factores de riesgo adicionales, como el historial médico, y otras
enfermedades concomitantes. Ademas, una mejor comprension de las causas subyacentes podria
permitir el desarrollo de enfoques de prevencion y tratamiento mas efectivos.

Justificacién social. — El diagndstico temprano y preciso de la fibrosis pulmonar en adultos es
crucial para mejorar los resultados clinicos y la supervivencia de los pacientes. Sin embargo, los
métodos de diagnostico actuales a menudo son invasivos, costosos O requieren una toma de
muestras complicada. Por lo tanto, existe una necesidad de investigar y evaluar nuevos métodos
de diagnostico no invasivos, como biomarcadores en sangre o técnicas de imagen avanzadas,
que podrian facilitar la deteccion temprana y el seguimiento de la progresion de la enfermedad.
Un estudio centrado en estos aspectos podria proporcionar informacion valiosa para mejorar las
estrategias de diagnostico y prondstico en la fibrosis pulmonar en adultos.

Justificacién préactica. — Actualmente, no existe una cura para la fibrosis pulmonar en adultos y
las opciones de tratamiento se centran principalmente en el manejo de los sintomas y la
desaceleracion de la enfermedad. Es esencial llevar a cabo investigaciones para comprender
mejor los mecanismos moleculares.

Importancia de la investigacion

Los pacientes con fibrosis pulmonar se ven afectados de manera significativa en su calidad de
vida por la disminucidn progresiva del tejido pulmonar que trae consigo un déficit constante y
secuencial del oxigeno a los tejidos, por lo que investigar los factores relacionados a esta
patologia es importante para poder dirigir las actividades preventivas sobre los determinantes de
esta enfermedad que si bien es idiopatica puede tomarse las medidas preventivas por parte del
paciente para no incrementar la probabilidad de desarrollarlo y mejorar y prolongar su calidad

de vida en beneficio de los pacientes.
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Objetivos
Objetivo general
Determinar el perfil Clinico-Epidemiolégico de los pacientes con fibrosis pulmonar idiopética
atendidos en el Hospital Regional de Ica 2023.
Obijetivos especificos
o ldentificar los sintomas y signos mas frecuentes de tos, disnea, crepitantes de los
pacientes con fibrosis pulmonar idiopatica atendidos en el Hospital Regional de Ica
2023.
o ldentificar las caracteristicas sociodemograficas como edad, sexo, grado de instruccion
y procedencia de los pacientes con fibrosis pulmonar idiopatica atendidos en el Hospital
Regional de Ica 2023.
o ldentificar la frecuencia de consumo de tabaco, exposicién al humo de lefia y quema de
biomasa de los pacientes con fibrosis pulmonar idiopatica atendidos en el Hospital
Regional de Ica 2023.

Hipotesis y variables de la investigacion

Hipdtesis

o No aplica por ser descriptivo

Variables
Variable dependiente — Perfil clinico de pacientes con Fibrosis Pulmonar Idiopatica
o Tos: productiva — no productiva
o Disnea: leve, moderada y severa.

o Crepitantes: Con crepitantes - sin crepitantes.

Variable independiente: Perfil epidemioldgico
o Edad: 30 - 60 afios
o Sexo: Masculino — Femenino
o Procedencia: Zona Urbana — Zona Rural
o Grado de instruccion: Primaria — Secundaria - Superior.
o Consumo de tabaco
o Exposicion al humo de lefia

o Exposicion a la quema de biomasa

31



Il. ESTRATEGIA METODOLOGICA

La investigacion obedece a un tipo descriptivo pues se limité a determinar las caracteristicas de
los pacientes con fibrosis pulmonar, es observacional porque no se interviene en las variables,
transversal en razon de que los datos se obtuvieron en un determinado tiempo y por unica vez y
retrospectiva pues son datos que se encuentran en las historias clinicas de donde fueron
obtenidas.

Disefio. Cuantitativo.

Poblacién. Son los pacientes con fibrosis pulmonar idiopatica diagnosticados en el Hospital
Regional de Ica en el afio 2023, que son 180 pacientes.

Muestra

La muestra se obtendra con la siguiente formula.

n= N* z2 x P x Q

d?*(N-1) + z2* P *
N= 180
p=0.115 = Proporcidn de pacientes con sintomatologia
g=1-0.115=0.885
Z=1.96
d=5% = 0.05

n= 180 (1.96 )2 (0.115) (0.885)

(0.05)2 (180 — 1) + (1.96)2 (0.115) (0.885)

n= 84
Ajustando el tamafio de muestra a 8% de pérdidas se obtiene 91 pacientes.
CRITERIOS DE INCLUSION
e Paciente con fibrosis pulmonar idiopatica atendido en el Hospital Regional de Ica en el
afo 2023.

¢ Paciente que tenga en su historia clinica todos los datos necesarios para el estudio

CRITERIOS DE EXCLUSION
e Paciente con cancer pulmonar.
e Paciente con tuberculosis pulmonar.
e Paciente con tumores benignos en pulmones.

e Paciente que tuvieron Covid-19.
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Muestreo. — La muestra sera seleccionada por muestreo probabilistico al azar simple

La técnica: Documental debido a que los datos se obtuvieron de los registros clinicos de los
pacientes en estudio, las que se consigui6 previa aprobacion del Comité de Etica del Hospital
Regional de Ica a través de la Oficina de Docencia e Investigacion.

Instrumento: El instrumento es una ficha de datos utilizada y validada en el estudio de Tite-
Andi, S. Perfil epidemiolégico y caracteristicas clinicas de las personas de 40 afios y mas con
diagndstico de enfermedad pulmonar obstructiva crénica en el servicio de neumologia del
Hospital Pablo Arturo Suarez 2018,

Procesamiento de datos

Los datos que obtuvimos desde las historias clinicas fueron digitadas debidamente codificadas
al programa estadistico SPSSv24 y haber obtenido desde aqui las tablas descriptivas, asi como
los estadisticos descriptivos como son los valores absolutos y relativos.

Etica

La investigacion se rigio estrictamente bajo las normas éticas establecidas en los principales
cddigos como son las de Nuremberg, Reporte Belmont o normas de Helsinki, de tal manera que
se cumpliréd con el principio de no maleficencia al no tener contacto directo con los participantes
pues del estudio se desarrolld en las historias clinicas, ademas el principio de beneficencia se
cumplié pues el proposito del estudio es mejorar la calidad de vida del paciente con fibrosis
pulmonar al tener un diagnostico oportuno que mejora el pronéstico del paciente sobre la base
de los resultados de este estudio. La justicia se cumpli6 al tratar a todos los participantes de
manera igual sin discriminaciones y respetando el anonimato al ser identificado con un numero

correlativo.
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I1l.- RESULTADOS
Tabla 1. Perfil Clinico-Epidemioldgico de los pacientes con fibrosis pulmonar idiopatica
atendidos en el Hospital Regional de Ica 2023: Sintomas y signos mas frecuentes.

Sintomatologia Frecuencia Porcentaje
Tos productiva 62 68.1%
Tos no productiva 29 31.9%
Total 91 100,0%
Con disnea leve 62 68.1%
Con disnea moderada 18 19.8%
Sin disnea 11 12.1%
Total 91 100,0%
Con crepitantes 72 79.1%
Sin crepitantes 19 20.9%
Total 91 100,0%

Fuente: Elaboracion propia

El 68.1% de los pacientes con fibrosis pulmonar idiopatica experimentan tos seca. Esto significa
que mas de un tercio de los pacientes en este grupo tienen este sintoma. EI 68.1% de los pacientes
presentan disnea leve. La disnea es la dificultad para respirar, y en este caso, casi una quinta parte
de los pacientes la experimentan en una forma leve. El 19.8% de los pacientes desarrollan disnea
moderada. La disnea moderada indica que un poco mas del 10% de los pacientes tienen
dificultades para respirar en un grado mas significativo que aquellos con disnea leve. El 79.1% de
los pacientes presentan crepitantes pulmonares. Los crepitantes pulmonares son ruidos anormales

en los pulmones, y este sintoma se encuentra en alrededor del 80% de los pacientes.

Figura 1. Perfil Clinico-Epidemiologico de los pacientes con fibrosis pulmonar idiopatica

atendidos en el Hospital Regional de Ica 2023: Sintomas y signos mas frecuentes.
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Tabla 2. Perfil Clinico-Epidemioldgico de los pacientes con fibrosis pulmonar idiopatica

atendidos en el Hospital Regional de Ica 2023: Caracteristicas sociodemogréaficas.

Caracteristicas sociodemograficas. Frecuencia Porcentaje
30 a 40 afios 3 3,3%
41 a 60 arfios 21 23,1%
> de 60 afios 67 73,6%
Total 91 100,0%
Masculino 56 61,5%
Femenino 35 38,5%
Total 91 100,0%
Primaria 13 14,3%
Secundaria 36 39,6%
Superior 42 46,2%
Total 91 100,0%

Fuente: Elaboracion propia

Respecto a las caracteristicas sociodemogréaficas el 3,3% de los pacientes tienen edades entre 30 a

40 afios, 23,1% entre 41 a 60 afios y en su mayoria 73,6% son mayores de 60 afios, el 61,5% de

los pacientes son de sexo masculino, mientras que 14,3% tienen grado de instruccion primaria,

39,6% secundaria y en su mayoria 46,2% tienen grado de instruccion superior.

Figura 2. Perfil Clinico-Epidemioldgico de los pacientes con fibrosis pulmonar idiopatica

atendidos en el Hospital Regional de Ica 2023: Caracteristicas sociodemograficas.
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Tabla 3. Perfil Clinico-Epidemiol6gico de los pacientes con fibrosis pulmonar idiopatica
atendidos en el Hospital Regional de Ica 2023: Tabaquismo, exposicion al humo de lefia y quema

de biomasa.
Consumo de Tabaco Frecuencia Porcentaje
Consumio tabaco 54 59,3%
No consumio tabaco 37 40,7%
Con exposicion a humo de lefia 51 56,0%
Sin exposicién a humo de lefia 40 44,0%
Con quema de biomasa 17 18,7%
Sin quema de biomasa 74 81,3%
Total 91 100,0%

Fuente: Elaboracion propia

Los pacientes con fibrosis pulmonar idiopatica en su mayoria tienen antecedentes de consumir
tabaco 59,3%, mientras que el 56% estan expuestos al humo de lefia y menos de la tercera parte,

el 17% estan expuestos a la quema de biomasa.

Figura 3. Perfil Clinico-Epidemioldgico de los pacientes con fibrosis pulmonar idiopatica
atendidos en el Hospital Regional de Ica 2023: Tabaquismo, exposicion al humo de lefia y quema

de biomasa.
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IV. DISCUSION

Respecto a los aspectos sociodemogréaficos, se trata de pacientes que en su gran mayoria son
adultos mayores de 60 afios, sin embargo, también un porcentaje significativo son pacientes
adultos jovenes, la edad es un factor de riesgo importante para el desarrollo de la FPI, pues a
medida que las personas envejecen, tienen un mayor riesgo de desarrollar la enfermedad,
considerando que la FPI es una enfermedad progresiva, lo que significa que con el tiempo, la
funcién pulmonar se deteriora gradualmente, la progresion de la enfermedad puede ser mas rapida
en personas mayores y se asocia con un pronéstico menos favorable, también es de considerar
que los pacientes mayores con FPI a menudo tienen un mayor nimero de comorbilidades, como
enfermedades cardiacas o diabetes, lo que puede complicar ain mas el manejo de la enfermedad,
esta asociacion con las edades avanzadas fue determinada también en el estudio de Cuzzolino®, y
también el estudio de Rodriguez*".

En su mayoria son pacientes del sexo masculino lo que se explica porque este sexo tiene una tasa
de incidencia ligeramente mas alta en comparacion con las mujeres, la FPI tiende a diagnosticarse
en hombres a una edad ligeramente mas temprana en comparacion con las mujeres y algunas
investigaciones sugieren que los hombres pueden experimentar una progresién mas rapida de la
enfermedad, debe considerarse que en un porcentaje considerable esta patologia se asocia a
antecedentes familiares lo que podria indicar una asociacién a ambientes similares o a herencia,
como lo indica en su estudio Hunninghake®, y segtn el estudio de Yamunaqué® la gran mayoria
de los pacientes eran del sexo masculino.

En relacion al grado de instruccion se ha encontrado que los pacientes con grado de instruccion
superior son los que mas propensos estan a desarrollar la enfermedad, aunque cualquier individuo
con diferentes niveles de educacion puede presentarlo ya que la enfermedad no discrimina segln
el nivel educativo, sin embargo los pacientes con niveles superior de instruccion mayormente
estan sujetos a trabajos de estrés que provocan que el paciente consuma tabaco 0 que se exponga
a sustancias irritantes propias del ambiente laboral, mientras que los de grado de instruccién
inferiores son pacientes que tienen a estar en el campo donde la contaminacion ambiental y el
smog es minimo, resultado similar encuentra Tite’* que manifiesta que los pacientes en su

mayoria son de zonas urbanas donde la contaminacién del ambiente es mayor.

Finalmente, los pacientes en una alta mayoria consumen tabaco, el tabaquismo ha sido
identificado como un factor de riesgo potencial, pues se ha observado que los fumadores tienen
un mayor riesgo de desarrollar FPI en comparacion con los no fumadores, el tabaquismo también
puede influir en la progresion de la FPI, se ha informado que los pacientes fumadores con FPI
pueden experimentar una progresion mas rapida de la enfermedad en comparacion con los no

fumadores, la exposicion al humo del tabaco y otros productos quimicos toxicos del tabaco puede
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exacerbar la inflamacion y el dafio pulmonar en pacientes con FPI, es asi que en el estudio de
Qiu’ demuestra que los cambios estacionales y la contaminacion ambiental son factores que
incrementan la probabilidad de desarrollar la enfermedad, tal como demuestra Pomares® en la que
concluye en su estudio que la mayoria de los pacientes con fibrosis pulmonar idiopatica habian
fumado por mas de 40 afos, y en el estudio de Chumpitaz*? se encuentra que la exposicion a
humo de lefia fue muy frecuente en estos pacientes. Mejia* encuentra también esta asociacion

con el tabaquismo.
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V. CONCLUSIONES

1. El perfil clinico encontrado en nuestra investigacion fue que la mayoria presentaron
disnea en diferentes grados (88%), seguido de la presencia de crepitantes (79%) y tos
productiva (69%) de los casos.

2. Dentro de las caracteristicas epidemiolégicas el 74% eran mayores de 60 afios, el sexo
predominante fue el masculino con el 62% y con respecto al grado de instruccion el

46.2% tenian estudios superiores.
3. EI 60% de los pacientes de nuestro estudio tenian antecedentes de tabaquismo, el 56%

fueron expuestos al humo de lefia y mientras que el 19% estuvieron expuestos a la quema

de biomasa.
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VI. RECOMENDACIONES

1. Realizar charlas informativas dirigidas a la poblacion que fomente buenos estilos de vida
eh informando el dafio que produce el consumo de tabaco, exposicion al humo de lefia y
quema de biomasa. De la misma manera realizando despistajes de sintomatologias
compatibles con la enfermedad a fin de poder detectar a tiempo y brindarles un

tratamiento oportuno.

2. Concientizar a los familiares de pacientes con fibrosis pulmonar idiopatica a realizarse un
tamizaje a temprana edad, para que de esta manera lograr un diagnéstico precoz y mejor

seguimiento de la enfermedad.

3. Capacitar al personal médico que labora en atencidn primaria de salud sobre los sintomas
mas comunes de la FPI, como tos y disnea de esfuerzo para la derivacién oportuna a
establecimientos de mayor complejidad para la deteccion precoz de esta enfermedad en

estadios iniciales que mejoraria el prondstico.
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Matriz de consistencia

Problema Objetivo Hipotesis Operacionalizacion Método
Variable
Problema general Objetivo general Hipotesis Variable dependiente Tipo.
¢Cuél es el perfil Clinico- | Determinar el perfil Clinico- | No aplica e Tos: Productiva — no | La investigacion obedece a un tipo descriptivo
Epidemioldgico de los pacientes | Epidemiol6gico de los pacientes con productiva pues se limita a determinar las caracteristicas de
con fibrosis pulmonar idiopatica | fibrosis pulmonar idiopatica e Disnea: leve — moderada — | los pacientes con fibrosis pulmonar, es
atendidos en el Hospital | atendidos en el Hospital Regional de severa. observacional porque no se interviene en las

Regional de Ica 2023?

Problemas especificos

¢Cuéles son los sintomas y
signos mas frecuentes de tos,
disnea y crepitantes de los
pacientes con fibrosis pulmonar
idiopatica atendidos en el
Hospital Regional de Ica 2023?
¢Cuales son las caracteristicas
sociodemograficas como edad,
sexo, grado de instruccién vy
procedencia de los pacientes
con fibrosis pulmonar idiopética
atendidos en el Hospital
Regional de Ica 2023?

¢Cuédl es la frecuencia del
consumo de tabaco, exposicion
al humo de lefia y quema de
biomasa de los pacientes con
fibrosis pulmonar idiopética
atendidos en el Hospital
Regional de Ica 2023?

Ica 2023

Obijetivos especificos

Identificar los sintomas y signos
mas frecuentes de tos, disnea y
crepitantes los pacientes con fibrosis
pulmonar idiopéatica atendidos en el
Hospital Regional de Ica 2023
Identificar las caracteristicas
sociodemograficas como edad, sexo,
grado de instruccion y procedencia
de los pacientes con fibrosis
pulmonar idiopética atendidos en el
Hospital Regional de Ica 2023
Identificar la frecuencia de consumo
de tabaco, exposicion al humo de
lefia y quema de biomasa de los
pacientes con fibrosis pulmonar
idiopética atendidos en el Hospital
Regional de Ica 2023

e Crepitantes: Con crepitantes —
Sin crepitantes.

Variable independiente
Edad: 30 — 60 afios.
Sexo: Masculino — Femenino.
Procedencia: Zona Urbana —

Rural.
e Grado de instruccion:
Analfabeto — Primaria —

Secundaria — Superior.

Consumo de Tabaco

Exposicién al humo de lefia.
e  Quema de biomasa

variables, transversal en razon de que los datos se
obtendran en un determinado tiempo y por Gnica
vez y retrospectiva pues son datos que se
encuentran en las historias clinicas de donde seran
obtenidas.

Disefio Cuantitativo.

Poblacion.  Son los pacientes con fibrosis
pulmonar idiopatica diagnosticados en el Hospital
Regional de Ica en el afio 2023, que son 180
pacientes.

Muestra
n=91

La técnica: Documental debido a que los datos
se obtendran de los registros en las historias
clinicas de los pacientes en estudio, las que se
conseguiran previa aprobacion del Comité de Etica
del Hospital Regional de Ica a través de la Oficina
de Docencia e Investigacion.

Instrumento:  El instrumento es una ficha de
datos utilizada y validad den el estudio de Tite-
Andi, S. Perfil epidemioldgico y caracteristicas
clinicas de las personas de 40 afios y mas con
diagnostico de enfermedad pulmonar obstructiva
cronica en el servicio de neumologia del Hospital
Pablo Arturo Suarez 2018%.
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Operacionalizacion de variables

Variable Definicion Conceptual Definicién Operacional Indicadores Escala | Fuente
V. Dependiente Enfermedad caracterizada por la | Variable obtenida al identificar | Cansancio a medianos esfuerzos Nominal | Historia
Fibrosis pulmonar presencia exagerada de tejido | un patrén radioldgico | Imagenes tomogréaficas compatibles clinica
fibrético que obstruye | caracteristico y disminucién de | Cuadro clinico compatible.
progresivamente la luz de los | la saturacion de oxigeno
bronquios y bronguiolos
Signos y sintomas Sintomatologia y signos que | Variable obtenida de las | Tos (Tos productiva — Tos no Nominal | Historia
presentan los pacientes con | historias clinicas productiva) clinica
fibrosis pulmonar idiopéatica Disnea (Leve — Moderada — Severa)
Crepitantes (Con crepitantes — Sin
crepitantes).
V. Independiente Tiempo de vida de una persona Obtenida de la historia clinica | 30 a 40 afios Nominal | Historia
Edad 41 a 60 afios clinica
> 60 afios
Sexo Caracteristicas sexuales de una | Obtenida de la historia clinica | Masculino Nominal | Historia
persona segun lo indicado en ella Femenino clinica
Procedencia Area geografia de donde procede | Segin lo indicado en la | Ica distrito Nominal | Historia
el paciente historia clinica Ica otros distritos clinica
Grado de instruccion | Grado de instruccién obtenido por | Segun lo indicado en la | Analfabeto Nominal | Historia
el paciente historia clinica Primaria clinica
Secundaria
Superior
Consumo de tabaco | Consumo cronico de tabaco al | Indicado en los antecedentes | Si Nominal | Historia
menos por 6 meses del paciente No clinica
Exposicion al humo | EI uso de lefia con fines | Indicado en los antecedentes | Si Nominal | Historia
de lefa gastronémicos, otros. del paciente No clinica
Quema de biomasa Quema de wun conjunto de | Indicado en los antecedentes | Si Nominal | Historia
materiales como plastico, cartdn, | del paciente No clinica

minerales, envases, tela, otros.
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Instrumentos de recoleccién de informacion <

0
A

\VERS
oW 0,

FICHA DE RECOLECCION DE DATOS

(validad den el estudio de Tite-Andi, S*°.)
1.- Fecha:
2.- Fibrosis pulmonar idiopética (Cansancio a mediano esfuerzo. Imégenes tomogréficas compatibles. Cuadro
clinico compatible.)

o PRESENTE
o AUSENTE

3.- Sintomas y signos
Sintomas
Tos
o productiva
o no productiva

Cansancio (Disnea)

o Leve

o Moderada

o Severa
Signos

Crepitantes
o Con crepitantes
o  Sin crepitantes

4.- Edad
o 30 a40 afios
o 41 a60 afios
o >60afos

5.- Sexo
o Masculino
o Femenino

6.- Procedencia
o Zonaurbana
o Zonarural

7.- Grado de instruccion
o Primaria
o Secundaria
o  Superior

8.- Consumo de Tabaco
o SlI
o NO

9.- Exposicién al humo de lefia
o Sl
o NO

10.- Exposicion a la Quema de biomasa
o SlI
o NO
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