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Editorial

¢Es la fibrosis pulmonar idiopatica una entidad diferente del resto de
las fibrosis? Propuesta para buscar las causas

-
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Identifying The Causes
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Liebow! realiz6 en 1969 la primera clasificacién de las
enfermedades pulmonares intersticiales (EPI) idiopaticas. Saldafa
comentaba que el profesor, tras la visualizacién al microscopio de
las biopsias de las EPI, en muchas decia: «pon el informe de esta
en el montén de las usuales», es decir, en el grupo de las que no
tenian las caracteristicas de alguna de las otras entidades; de aqui
el nombre de usual o habitual, del que ha derivado el nombre de
«neumonia intersticial usual» (NIU).

{Como se llego historicamente a individualizar a la
neumonia intersticial usual?

En el afio 2000 se publicé el consensus ATS/ERS sobre la fibro-
sis pulmonar idiopatica (FPI)”. En él se afirmé que «la FPI es ahora
reconocida como una entidad clinica diferente», y se definié como
«enfermedad de origen desconocido, limitada al pulmén, con histo-
logia de NIU, debiéndose excluir las colagenosis, firmacos y causas
ambientales»” (pero no el tabaco). Con ello se dej6 fuera a los
pacientes con fibrosis que no tienen los criterios histolégicos de
NIU, a quienes actualmente hallamos en el grupo de las unclassifia-
ble interstitial pneumonias®, o en el de posible NIU o no NIU,

En este consensus del 20002, al crecomendar efectuar una biopsia
quirdrgica en la mayoria de los casos», los promotores de la entidad
FPI se apoyan en algunos estudios en los que paradéjicamente solo
al 33% de los pacientes diagnosticados de FPI se les habia practicado
la biopsia quirtrgica.

Las persistentes dudas diagnésticas de la FPI condujeron a
«consensuar» unas nuevas guias en el afio 2002, en las que ya se
acepta que una TCAR de NIU puede verse en casos de asbestosis,
colagenopatias, neumonitis por hipersensibilidad (NH) y en algu-
nos estadios avanzados de sarcoidosis>.

En el afio 2011, al cabo de 10 afios, al persistir las dificulta-
des diagnésticas los expertos redactan un nuevo posicionamiento
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(statement)* en el que se efectia una gradacién de la evidencia
publicada, calificindola por votacién de: alta, moderada, baja o muy
baja. Después, también por votacién, se realizan las recomendacio-
nes, que podian consistir en un «si fuerte» o un «si débil, o en un «no
fuerte» o «no débil».

Con este democratico procedimiento, el statement concluye que,
después de excluir las causas conocidas de EPI, se puede diagnos-
ticar a un paciente de FPI meramente con una TCAR caracteristica
(o con la combinacién de TCAR y biopsia). En todo caso los autores,
reconociendo que las imagenes de la TCAR pueden no ser tan tipi-
cas, las dividen en patrén (definitivo) de NIU, en posible NIU y en
no NIU. Los autores también subdividen a los patrones histolégicos
de NIU en: patrén (definitivo) de NIU, probable, posible y de no
NIU4.

Todas estas gradaciones y subdivisiones ponen de manifiesto
la dificultad de asegurar el diagnéstico de la FPI, incluso para los
expertos. En efecto, hoy sabemos que la concordancia diagnéstica
de un patrén de TCAR de NIU entre radiélogos” y de patrén de NIU
entre pat6logos® es, como maximo, moderada. Ante estas dificul-
tades diagndsticas, los autores recomiendan actualmente que en
cada centro se establezca un nuevo «consenso» diagnéstico multi-
disciplinario entre el radi6logo, el patélogo y el neumdlogo para la
calificacién final en NIU o no NIU%,

Con todas estas recomendaciones consensuadas/votadas de las
guias, las forzadas subdivisiones en la calificaciéon de las imagenes
y la necesidad de consensos multidisciplinarios, se puede deducir
que la diferenciacién entre FPI/NIU y fibrosis no NIU, tal como
ocurre diariamente, no sera facil de establecer en muchos casos.

Si ademas tenemos en cuenta que, si se efectia un exhaustivo
estudio diagnéstico, al menos un 42% de pacientes diagnosticados
de FPI son NH crénicas’, la FPI/NIU como entidad clinica propia es
adn mas dudosa. Esta duda se acentuara incluso mas si tenemos en
cuenta que algunas FPI (NIU/enfisema) son secundarias al habito
tabaquico.

¢Qué sucede con los pacientes con fibrosis pulmonar que no
cumplen los criterios de FPI? ;Tienen diferente causa, pruebas
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analiticas o evolucion, o es solo una cuestion morfoldgica? De hecho
son también fibrosis idiopaticas (porque en caso contario hubiesen
sido diagnosticados de NH o de asbestosis, colagenopatia, fibro-
sis/enfisema, etc.), pero segln las normativas se las diagnosticara
de fibrosis pulmonar no NIU o unclassifiable idiopathic interstitial
pneumonia®. ;Se puede decir que este grupo es diferente de la FPI?
Y con los imprecisos criterios diagnésticos que hemos ido repa-
sando ;podemos discriminar a estos pacientes y no administrarles
los corticosteroides, antifibréticos, etc.?

Ante la dificil diferenciacién entre los patrones de NIU y no
NIU por histologia y TCAR, lo que hace dudar de la identidad
de la FP], la propuesta es:

Buscar la causa de la fibrosis pulmonar, tanto si tiene criterios de
NIU como si no. Para ello se debera tener organizado en los centros
de referencia el estudio completo, que consistira en realizar una
exhaustiva y repetitiva historia clinica por parte de un experto,
una analitica que incluya la bateria de anticuerpos antitejido y
determinacién de anticuerpos IgG especificos (ELISA) frente a un
panel de hongos, suero (no heces) de diferentes aves, frente al
extracto de plumas, etc.”. Légicamente se realizard una TCAR y
sistematicamente un lavado broncoalveolar y criobiopsias. Si se
sospecha de algin material (plumas, humedades en las paredes,
etc.), se procedera al cultivo del mismo para hongos. Finalmente, si
existen fundadas sospechas de que la causa es de origen organico, se
realizard una prueba de broncoprovocacion frente a este antigeno
con el fin de confirmar la relacién causal. Tras los tGltimos estudios
publicados, la prueba de broncoprovocacién en la neumonitis (y en
la fibrosis) se puede considerar validada®.

Por otro lado, también se debera descartar que la FPI sea secun-
daria al tabaco, siguiendo los criterios diagnésticos recomendados
por los expertos!?.

Si se lleva a cabo este estudio sistematico, la biopsia quirdrgica
serd mucho menos necesaria y con ello evitaremos sus inconve-
nientes, sus complicaciones y la eventual mortalidad.

La importancia de efectuar un diagnéstico causal de las fibrosis,
si es posible sin biopsia quirtirgica'', radica en la posibilidad de

prevenir nuevos casos, evitar o disminuir la exposicién al antigeno,
lo que mejora el pronéstico'?, y en poder adaptar el tratamiento, ya
que en el caso de diagnosticar una NH crénica serd recomendable
el uso de corticosteroides.
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