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11. ; Como realizar el seguimiento de los pacientes con
fibrosis pulmonar idiopatica?
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How to monitor patients with idiopathic pulmonary fibrosis?

Idiopathic pulmonary fibrosis (IPF) has been classified as mild or early - moderate - severe or
advanced disease, with no cut-off points in clinical, functional or imaging parameters. There is no
consensus yet on which is the main parameter to be measured although the functional variables such
as forced vital capacity (FVC), carbon monoxide diffusion capacity (DLco) and 6-minute walk test,
have been routinely used in clinical practice and in the main clinical studies of treatment, are often
not representative of the clinical evolution. Therefore, composite indices or scores such as the GAP
(Gender-Age-Physiology) scale have been developed that could be useful in the follow-up of patients.
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Resumen

La fibrosis pulmonar idiopatica (FPI) se ha clasificado en enfermedad leve o temprana-moderada-
severa o Avanzada, sin puntos de corte en parametros clinicos, funcionales o imagenologicos. No existe
aun consenso en cual es el principal parametro que se debe medir. Si bien las variables funcionales
como la capacidad vital forzada (CVF), capacidad de difusion de monoxido de carbono (DLco) y test
de caminata de 6 minutos se han utilizado de forma rutinaria en la practica clinica y en los principa-
les estudios clinicos de tratamiento muchas veces no son representativos de la evolucion clinica. Por
lo anterior se han desarrollado, indices o puntajes compuestos como la escala GAP (Gender-Age-
Physiology) que podrian ser utiles en el seguimiento de los pacientes.

Palabras clave: Fibrosis pulmonar idiopadtica; Estudios de Seguimiento; Capacidad Vital;, Prueba
de Caminata.

Tradicionalmente la fibrosis pulmonar idiopa- * Identificar tendencias para el inicio de diferen-
tica (FPI) se ha clasificado en enfermedad leve o tes tratamientos, como farmacos antifibréticos,
temprana-moderada-severa o Avanzada, sin pun- oxigeno o derivacion a trasplante, sobretodo
tos de corte en parametros clinicos, funcionales en lugares con recursos limitados.

o imagenologicos. La ausencia de herramientas ¢ Protocolos-unificar criterios.

validadas o adoptadas en general son la manifes-

tacion de falta de consenso en esta area. Sabemos que, observando su evolucion en el
tiempo, podemos tener distintas velocidades de
progresion (Figura 1). Puede tener un curso rapi-

JPorque etapificar al paciente? do desde su inicio, puede tener una o varias exa-
cerbaciones que aceleren el deterioro funcional y

* Entrega de informacion pronostica a paciente lleven a insuficiencia respiratoria o bien tener una

y a su familia. evolucion lenta través de varios afos'.
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No existe ain consenso en cual es el principal
parametro que medir para los trabajos clinicos
en FPI. Se han utilizado, por ejemplo, tasas de
hospitalizacion, tasas de exacerbaciones, para-
metros funcionales como capacidad vital forzada
(CVF), capacidad de difusion de monoxido de
carbono (DLco) y test de caminata de 6 min. Se
han desarrollado por otro lado, ante la falta de un
parametro ideal, indices o puntajes compuestos
que han demostrado ser ttiles en el seguimiento
de estos pacientes.

A continuacion, discutiremos los principales
parametros utilizados tanto en la practica clinica
como en los trabajos de investigacion en FPI.

Disnea

Casi todos los pacientes con FPI experimen-
tan una disnea progresiva que produce un gran
impacto en su calidad de vida. La presencia de
disnea y el cambio en su intensidad son un pre-
dictor independiente de supervivencia.

Para evaluar la disnea en FPI se recomienda
utilizar la escala de mMRC (Medical Research
Council modificada) que, si bien no fue disefiada
para enfermedades pulmonares intersticiales, se
ha utilizado en la estratificacion de los pacientes
con FPI y como predictor de progresion en me-
diciones longitudinales?. Por otro lado, es una
herramienta de bajo costo y simple que puede
ser utilizada en cada control clinico del paciente.

Tos

También se ha relacionado con progresion y
pronostico en esta enfermedad. Su evaluacién no
es rutinaria ni se ha estandarizado en las guias
actuales, pero si existen cuestionarios para su
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Figura 1. Representacion
esquematica de posibles cur-
sos clinicos de pacientes con
fibrosis pulmonar idiopatica.
La tasa de disminucion y pro-
gresion a la muerte puede ser
rapida (linea A), lenta (lineas
Cy D) o mixta (curva B), con
periodos de estabilidad y exa-
cerbaciones (estrella). Grafico
adaptado de Ley, et al'.

evaluacion como el Leicester Cough Question-
naire que ha demostrado ser sensible a cambios
en la progresion de la enfermedad. Se considera
una herramienta para evaluar resultados en tra-
bajos de FPI. No se utiliza en la practica clinica
diaria.

Pruebas de funcion pulmonar

Los estudios funcionales pulmonares son sen-
cillos, ampliamente disponibles y por lo tanto fa-
ciles de obtener durante las visitas de seguimiento
de rutina de pacientes con FPI3,

La reproducibilidad de la espirometria, espe-
cialmente la CVF, es generalmente buena ya que
el 90% de los pacientes puede repetir la prueba
con un 5% de variacion®. La variabilidad de DLco
es mayor. Un cambio anual absoluto en la CVF
mayor a 10% y/o un cambio de DL¢o del 15%
son marcadores de progresion de enfermedad>.
Por lo anterior, parece ser apropiado monitorear
el curso de la enfermedad con CVF y DL a in-
tervalos de 3 a 6 meses. Un subgrupo de pacien-
tes con progresion rapida o empeoramiento agudo
pueden no ser identificados en plazos largos de
control®. El intervalo de tiempo 6ptimo para la
repeticion de CVF y DL¢o no se ha investigado
formalmente, por lo que un enfoque flexible de
monitoreo de progresion podria ser util para al-
gunos pacientes.

Escalas compuestas

Estos sistemas de puntuacion compuesta inclu-
yen evaluaciones clinicas, radiologicas y fisiolo-
gicas para desarrollar un modelo de prediccion
integrado, que es probable que sea mas preciso
que cualquier prueba individual’.
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Indice fisiolégico compuesto (IFC, CPI en por
sus siglas en inglés)

Wells et al desarrollaron el IFC, basado en el
grado de enfermedad en la tomografia de térax,
con un modelo de regresion multivariado con va-
riables fisioldgica y concluyeron se correlaciona
mas fielmente con la mortalidad que cualquier
indice de funcion pulmonar individual’.

Indice de GAP (Gender-Age-Physiology)

Ley et al.® crearon este indice que es una regla
de prediccion clinica de mortalidad, basado en
etapificar en tres grupos de riesgo, basado en
variables medidas en tres afios consecutivos. Asi
la mortalidad en grupo de bajo riesgo a los 3 afios
es de 16% y en el grupo de alto riesgo es de 77%.
El indice de GAP se realiza entonces al inicio de
la evaluacion del paciente y luego anualmente
(Tabla 1).

Estrategia de riesgo (ROSE)

Mura et al desarrollaron el sistema de puntua-
cion ROSE, que considera disnea (mMRC), test
de caminata de 6 min (TC6M) e IFC para deter-
minar la supervivencia a 3 afios. ROSE predijo
la mortalidad a 3 afios con sensibilidad de 39%
y especificidad de 100%°. Adema4s, en cuanto a
la progresion de categorias, el ROSE inicial y a
los 6 meses fue predictor de mortalidad a 3 afios
(sensibilidad de 94% y especificidad de 40%).
Por lo anterior se puede sugerir seguimiento con
ROSE inicial, 6 meses y anual por 3 afios.

El indice multidisciplinario ideal o sistema de
estratificacion tendrd que ser simple de calcular,
incluir pardmetros que son faciles de medir, se-
guros y validados. Este sistema multidimensional
aun no se ha definido y atin debe ser incorporado
en las directrices de consenso de FPI.

Por su simpleza y experiencia en su uso reco-
mendamos el uso de escala GAP al momento del
diagnostico del paciente y en forma anual.

Evolucion diagndstica y seguimiento con
tomografia computada da alta resolucion
(TCAR)

Estudios de seguimiento con TCAR y analisis
multivariado solo demuestran asociacion entre
la velocidad de progresion y la extension de la fi-
brosis en el TC basal, incluso casos con patron de
posible neumonia intersticial usual en TC siguen
curso similar a los que tenian patron NIU defini-
tivo (incluso con NIU histoldgica). En estos casos
el desarrollo de panal no se asocia a diferencias
en prondstico'?.

Por lo tanto, se recomienda el uso de TCAR
de térax en el momento del diagndstico y fren-
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Tabla 1. Escala GAP

Parametro Puntos
Género Hombre 1
Edad 61-65 1
> 65 2
Fisiologia CVF 50-75% pred* 1
< 50% pred 2
DLco 36-55% pred 1
< 36% pred 2
No pudo 3
Total 0-3: Etapa I Mortalidad 3 afios:
16%
4-5: Etapa II Mortalidad 3 afios:
42%
6-8 puntos: Etapa III Mortalidad 3 afios:
77%

*% del valor normal predeterminado.

te a exacerbaciones agudas o franco deterioro
funcional en el seguimiento. No se recomienda
como un pardmetro de seguimiento clinico para
la evaluacion de la progresion de la FPI, sino
mas bien como seguimiento anual de pesquisa de
cancer pulmonar.
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