EDITORIAL

Guias chilenas de fibrosis pulmonar idiopatica, 2019

Chilean clinical practice guidelines for idiopathic pulmonary fibrosis, 2019

La fibrosis pulmonar idiopdtica (FPI) es una enfermedad pulmonar intersticial (EPI) fibrosante
progresiva y finalmente fatal de causa desconocida’. Es una de las EPI mds comunes, grupo que tam-
bién incluye a la neumonitis por hipersensibilidad (NHS) y a las EPI asociadas a las enfermedades del
tejido conectivo (EPI-ETC), entre otras.

Aunque el curso es variable, su progresion se caracteriza por el deterioro de la funcion pulmonar,
de la disnea, de la capacidad de ejercicio y de la calidad de vida. Las hospitalizaciones son comunes
en pacientes con FPI, con tasas de mortalidad altas.

Publicaciones sobre pacientes chilenos con FPI nos muestran que la enfermedad se ve principalmen-
te en hombres, la mayoria sobre 60 arios, recurriendo a confirmacion con biopsia pulmonar quirurgica
en 18% de los casos®. La mediana de supervivencia de una cohorte chilena del Instituto Nacional del
Torax de 142 pacientes con FPI confirmados con biopsia fite de 80 meses (RIQ 35-117)3.

La tasa de mortalidad por FPI en Chile ha ido aumentando progresivamente desde 18,5 x 100.000 en
2002 a 24,6 x 100.000 el ario 2015, con diferencias regionales significativas como la tasa muy elevada
que se observa en la XV region (Arica-Parinacota)’.

JEsta aumentando la incidencia de la FPI en el mundo?

A simple vista pareciera que si. Basta considerar en nuestros hospitales el numero de pacientes
ingresados por exacerbaciones o por necesidad de procedimientos en estos dias, con los que veiamos
hace algunos arios atras, o bien el numero de pacientes ambulatorios que controlamos, para afirmarlo.
Sin embargo, esto pudiera tener otras explicaciones, siendo tal vez la mas importante, la mejoria en los
medios diagnosticos y el mejor conocimiento de la enfermedad de los neumologos en los ultimos arios.
Hay, sin embargo, estudios en el Reino Unido’ y en los Estados Unidos® que lo demuestran.

Lo que si es claro es que la incidencia de la enfermedad aumenta dramaticamente con la edad y en
cada decenio la prevalencia y la incidencia de la enfermedad crece.

JPor qué se produce la enfermedad?

En los ultimos afios ha habido un aumento vertiginoso de las publicaciones sobre FPI en todos
sus aspectos. Se conoce que hay claras alteraciones genéticas que condicionan su aparicion, y/o sus
exacerbaciones’ cuando ciertos promotores actuan®. Esto ocurre especialmente en el envejecimiento
normal donde se producen cambios moleculares que condicionan su aparicion’. Basicamente se trata
de una alteracion del mecanismo de reparacion de la membrana basal alveolar sometida a multiples y
repetidas microlesiones. Se produciria un fenomeno por el cual varias células pulmonares desarrollan
conductas aberrantes llevando al desarrollo y la manutencion del proceso fibrotico'.

Durante mas de 20 arios se utilizo en el mundo un tratamiento equivocado que solo recientemente se
demostro que, mas que inutil, fue perjudicial, lo cual es dramdtico considerando el ominoso prondstico
de la enfermedad". Lo aleccionador fue que todo ese error se derivé de una concepcion equivocada
del mecanismo de produccion pues consideraba la fibrosis pulmonar como secundaria a un proceso
inflamatorio y eso demoré décadas en investigacion y trabajo para demostrar al fin que no era asi”.

Recién en 2005 y 2009 los autores japoneses primero’>'* y posteriormente grandes ensayos multina-
cionales, dieron la gran noticia: contabamos con medicamentos que, cumpliendo todas las condiciones
que exige la evidencia en medicina, eran eficaces en cambiar el curso de la enfermedad enlenteciendo
el avance de la misma y permitiendo ganar aiios de vida a una mayoria importante de pacientes. Lo
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mds notable es que casi simultdneamente aparecieron la Pirfenidona'*' y el Nintedanib"’, dos antifibro-
ticos diferentes, ambos eficaces, y se ha abierto una gama de nuevas moléculas que se estan probando
y seguramente en los proximos anos dispondremos de nuevas drogas utiles’s.

Lamentablemente los pacientes con FPI sufren un desamparo especial en Chile debido a que la en-
fermedad no estd cubierta por ninguna ley de salud extraordinaria (AUGE o Ricarte Soto) y el costo de
estos medicamentos le impide a la gran mayoria de los pacientes adquirirlos. Pensamos que esto debe
cambiar ya que es dramdtico no poder ofrecer a nuestros pacientes un medicamento util y no contar
con otra alternativa de terapia eficaz. Agrava esta realidad el hecho demostrado que muchos pacientes
son enviados tardiamente al especialista y que aun en manos de éstos, el diagnostico demora varios
meses en establecerse y esta claro que tiene fundamental importancia el inicio precoz de tratamiento
para la mayor supervivencia de los pacientes'*?.

La presente guia chilena de manejo de esta enfermedad, en la cual han colaborado un importante
numero de neumologos chilenos, es un primer paso y el segundo es conseguir la posibilidad que estos
nuevos medicamentos puedan ser accesibles precozmente para los pacientes portadores de esta terrible
y fatal enfermedad.
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