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4. Diagnostico diferencial de la fibrosis pulmonar
idiopatica
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4. Differential diagnosis of idiopathic pulmonary fibrosis

For the accurate diagnosis of idiopathic pulmonary fibrosis (IPF), the presence of a definitive
tomographic pattern of usual interstitial pneumonia (UIP) is of vital importance, in an appropriate cli-
nical context. Targeted interrogation, the use of valid questionnaires, an acute rheumatologic evaluation
and complementary examinations are important to rule out secondary causes such as hypersensitivity
pneumonitis (HP), connective tissue diseases (CTD), drug toxicity and some pneumoconiosis that can
mimic the radiological pattern and often hinder a clear diagnosis of IPF.
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Resumen

Para el diagndstico certero de fibrosis pulmonar idiopdtica (FPI) es de vital importancia la pre-
sencia de un patron tomogrdfico definitivo de neumonia intersticial usual (NIU), en un contexto clinico
adecuado. El interrogatorio dirigido, el uso de cuestionarios validados, una evaluacion reumatologica
acuciosa y examenes complementarios son importantes para descartar causas secundarias de fibrosis
pulmonar como neumonitis por hipersensibilidad (NHS), enfermedades del tejido conectivo (ETC),
toxicidad por drogas y algunas neumoconiosis que pueden imitar el patron radiologico y muchas veces
dificultar un diagnostico adecuado de FPI.

Palabras clave: Fibrosis Pulmonar Idiopatica; Alveolitis Alérgica Extrinseca; Neumoconiosis;
Enfermedades del Tejido Conectivo; Efectos Colaterales y Reacciones relacionadas a Drogas; En-
cuestas y Cuestionarios.

Frente a la sospecha de fibrosis pulmonar
idiopatica (FPI), los siguientes criterios deben
aplicarse para el diagnostico!:

Es necesaria la presencia del punto 1 mas punto 2
0 3 para el diagnéstico definitivo de NIU.
En muchas oportunidades este algoritmo no es

1. Exclusion de otras causas de enfermedad tan sencillo y es necesaria la evaluacion de un
pulmonar intersticial (EPI), exposiciones equipo multidisciplinario para el diagnostico
ambientales ocupacionales y domésticas, en- definitivo.
fermedades del tejido conectivo, toxicidad por
drogas. El protocolo de tomografia computada de alta

resolucion (TCAR) de torax implica, idealmente,
un estudio volumétrico de alta resolucién, en
supino en fin de inspiracion, en supino en fin de

2. La presencia de patron tomografico definitivo
de neumonia intersticial usual (NIU).

3. Combinaciones especificas de patrones to- espiracion y, en algunos casos, en prono en fin de
mograficos e histopatologicos en pacientes inspiracion (el analisis de las imagenes en FPI se
sometidos a biopsia pulmonar. describe en detalle en el capitulo 5).

*  Hospital Padre Hurtado, Clinica Alemana de Santiago y Universidad del Desarrollo. Santiago, Chile.
** Instituto Nacional del Torax, Facultad de Medicina Universidad de Chile. Clinica Santa Maria. Santiago, Chile.
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DIAGNOSTICO DIFERENCIAL DE LA FIBROSIS PULMONAR IDIOPATICA

El diagnéstico diferencial de FPI mas frecuen-
te y dificil es el de neumonitis por hipersensibi-
lidad crénica (NHS) crénica®. Es por esto que es
importante obtener una historia estandarizada con
énfasis en exposiciones ambientales permanentes,
en casa, trabajo o pasatiempos a elementos fibro-
génicos como hongos, aves, plumones, animales,
polvo de metales (laton, plomo, acero), polvo
de madera (pino), polvo vegetal, exposicion a
ganado, corte y pulido de piedra. Conviene hacer
uso de cuestionarios validados, idealmente adap-
tados a la realidad de cada region. En el Anexo
2, se adjunta cuestionario modificado de NHS de
la Universidad de California en San Francisco
(UCSF):.

Si bien el antecedente de exposicion es de
vital importancia en la sospecha de NSH croni-
ca, en hasta un 60% de los casos no es posible
identificarla. Los estudios complementarios
para identificar el antigeno (IgG especificas o
precipitinas séricas) podrian tener un papel. Sin
embargo, dados los problemas de sensibilidad y
estandarizacion de estas técnicas, es controversial
solicitarlas a todos los pacientes®.

En la historia clinica el antecedente de uso
de farmacos es de mucha importancia. El posi-
ble papel de medicamentos neumotoéxicos (p.j.
amiodarona, nitrofurantoina, bleomicina, etc.)
se puede revisar en la informacion contenida en
la padgina www.pneumotox.com. Es fundamental
buscar factores de riesgo FPI, como tabaquismo,
historia familiar de fibrosis pulmonar (sindrome
de teldbmeros cortos con anemia macrocitica, dafio
hepatico crénico, canicie precoz) y enfermedad
por reflujo gastroesofagico.

La fibrobroncoscopia (FBC) para lavado
broncoalveolar (LBA) y/o realizaciéon de biopsia
transbronquial es util cuando existe la sospecha
de un diagnéstico alternativo a FPI, en la evalua-
cion de ciertas patologias mas centradas en las
cercanias de la via aérea como neumonitis por
hipersensibilidad o sarcoidosis. Sin embargo, su
papel en FPI es limitado, por lo que no se sugiere
su realizacion de forma rutinaria®®.
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La evaluacion reumatologica de los pacientes
en estudio por FPI se describe mas adelante (ca-
pitulo 7). No existe consenso universal sobre qué
serologias se deben solicitar y si se debe hacer
tamizado a todos los pacientes o solo de acuerdo
a la sospecha clinica-radiolédgica, lo cual depende
también de los recursos disponibles. En nuestra
opinion se debe ser exhaustivo en buscar los
elementos clinicos de enfermedad reumatoldgica
y conocer los patrones tomograficos propios de
cada una de esas enfermedades. Frente a los casos
dudosos o con elementos incompletos, el comité
multidisciplinario debe ser el punto de discu-
sion y acuerdo entre los distintos especialistas
involucrados, para definir la mejor conducta o
tratamiento para cada paciente.
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