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Resumen

El presente estudio pretende describir los conocimientos y
actitudes respecto al diagnostico y manejo de la Fibrosis pulmonar
idiopatica por parte de los neumélogos de guayaquil. Se realiz6 un
estudio descriptivo, transversal, observacional, aplicando la encuesta
AlIRsurvey. Se seleccion6 como poblaciéon a los neumdlogos que
consten como registrados en la Sociedad Ecuatoriana de Tisiologia y
Enfermedades del Térax. Se compararon los resultados con los del
estudio para el cual se disefi6 la encuesta AlRsurvey, realizado en
europa. Se encontré6 que el manejo por parte de los médicos en
guayaquil es distinto al reportado por los médicos en Europa y no se
adhiere estrictamente a la guia de consenso internacional vigente
para el manejo de la FPI. Ademas se incluyeron 5 preguntas de
actitudes respecto al diagnéstico y manejo de la FPI, donde se
encontr6 que la mayoria de los encuestados reconocen la
importancia de la FPI como trastorno clinico y de poder reconocer a

estos pacientes.



INTRODUCCION

A pesar de que la fibrosis pulmonar idiopatica es la neumonia
intersticial idiopatica de mayor prevalencia a nivel mundial, es una
entidad clinica poco comprendida y con muchos vacios en su
conocimiento. Recientemente, se estan realizando mayor cantidad
de estudios, probablemente debido a la nueva aparicion de drogas
modificadoras de la enfermedad. Sin embargo, a nivel de
Latinoamérica no existen siquiera estudios de incidencia/prevalencia,

mucho menos ensayos terapéuticos.

El presente trabajo pretende describir la forma en que los
neumélogos de Guayaquil realizan el diagnéstico y manejo de la
Fibrosis Pulmonar Idiopatica, su opinién acerca de la importancia de
esta enfermedad y su seguridad respecto a los conocimientos que

tienen sobre dicha patologia.

Al final de este trabajo se pretendera generar el primer reporte
sobre el manejo de la fibrosis pulmonar idiopatica a nivel de
Ecuador, exponiendo a esta patologia como campo abierto para

futuras investigaciones.



CAPITULO 1

1.1 Antecedentes

Se le atribuye a William Osler el primer reporte de una
neumonia intersticial cronica hace méas de un siglo (Collard & King,
Talmadge E Jr, 2003), si bien su definicién en la época era muy
distinta a la que se utiliza en la actualidad, describiendo él una
enfermedad unilateral y mas bien consistente con la evolucién
cronica de un proceso de neumonia infecciosa aguda mas que de un
proceso fibrético idiopatico (Golden, 1992). Las descripciones
anteriores a esta tampoco corresponden a fibrosis pulmonar
idiopatica. Osler hizo referencia en multiples ocasiones al trabajo de
Jean Martin Charcot, quien estudi6 en detalle a las neumonias
cronicas y a la secuencia que llevaba del proceso agudo a una
“metamorfosis fibrosa” de los pulmones, incluyendo descripciones de
células fusiformes que probablemente correspondan a
miofibroblastos (Huard, 1982). En 1871, Wilson Fox realiz6 una
revision exhaustiva de la literatura disponible sobre neumonias
cronicas (Fox W., 1871) y encontr6 que dos tercios de los casos
ocurrieron entre las edades de 15 y 40 afos, con un inicio agudo de
los sintomas en la mayoria de los casos, frecuente hemoptisis,
compromiso unilateral con retraccion del pecho y crepitaciones en el
estadio agudo que no persistieron en la cronicidad; es muy probable
que la mayoria de estos casos correspondan a neumonias
infecciosas agudas no resueltas probables casos de tuberculosis
(Koch no describi6 el bacilo que es su eponimo hasta 1882). Es muy
importante notar que a pesar de la cuidadosa auscultacion de los

pacientes por médicos bien entrenados y la comuin préactica de



autopsias en todos los hospitales grandes, no existen reportes de
una condicion consistente con verdadera fibrosis pulmonar idiopética

hasta la segunda mitad del siglo 20.

En la década de 1930, Hammand y Rich reportaron unos
cuantos pacientes con fibrosis aguda, difusa intersticial de los
pulmones que se consider6 una entidad cercana a la fibrosis
pulmonar idiopéatica hasta la década de los sesenta (Sheridan,
Harrison, E G Jr, & Divertie, 1964) pero actualmente se etiqueta
como neumonia intersticial aguda, una entidad diferente a la fibrosis
pulmonar idiopética. Es solo a partir de la década de los cincuenta
gue aparecen reportes de casos que probablemente correspondan a
fibrosis pulmonar idiopatica, sin embargo muchos de ellos incluyen
también otros tipos de enfermedades intersticiales del pulmén, en
pacientes de todas las edades (Deremee, Harrison, E G Jr, &
Andersen, 1972; Kropachev, Protopopov, & Milovanova, 1965;
Scadding, 1960).

En 1968, Averill Liebow propuso una clasificacion patologica
de las neumonias intersticiales que incluia a la “heumonia intersticial
usual”’, que el consider6 resultaba de un dafo difuso alveolar con
membranas hialinas y proliferacion intersticial (Demedts & Thomeer,
2003). La terminologia Fibrosis Pulmonar Idiopatica fue acufiada en
los setenta. En 1978 se reportd una serie de 53 casos de neumonia
intersticial usual recolectados a lo largo de 25 afos (Carrington,
Gaensler, Coutu, FitzGerald, & Gupta, 1978), describiéndose una
estructura altamente variable que contenia tanto paredes alveolares
normales como lesiones fibroticas en estadio final dentro de la
misma muestra y un denso infiltrado pleomorfico intersticial con

abundantes linfocitos y monocitos pero relativamente pocos
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eosindfilos. Tanto la fibrosis como las lesiones en panal de abeja se
consideraron rasgos inespecificos tanto de la neumonia intersticial
usual como de la neumonia intersticial descamativa (Carrington et
al., 1978). En la década subsiguiente, el concepto prevalente era de
que los macréfagos alveolares dirigian la alveolitis asociada con
fibrosis pulmonar idiopatica, atribuyéndose a los fibroblastos un
papel limitado (Crystal, Bitterman, Rennard, Hance, & Keogh, 1984).
El advenimiento de la tomografia computarizada contribuyé a una
mejor caracterizacion de los mdultiples fenotipos de enfermedades
pulmonares intersticiales (Kim, Collard, & King, Talmadge E Jr,
2006). En la década de los 90 se termina de individualizar a la
neumonia intersticial idiopatica no especifica; no es hasta el 2008
que la fibrosis pulmonar idiopatica es definitivamente reconocida con

una entidad concretamente distinta (Travis et al., 2008).

Actualmente, la fibrosis pulmonar idiopatica se establece
como una entidad claramente definida, con criterios diagndsticos
muy especificos (Raghu et al., 2011; Wells, 2013), con un patrén
caracteristico de neumonia intersticial y rasgos patognomoénicos en
tomografia computarizada de alta resolucién, los cuales incluyen las
lesiones en panal de abeja (Travis et al.,, 2013). Sin embargo, su

causa 0 causas se mantienen elusivas.

Por la naturaleza erratica de la evolucion de esta enfermedad,
las principales sociedades médicas de neumologos y pulmondélogos
del mundo desarrollaron en 2000, guias de manejo que permitan a
los profesionales de la salud orientarse y basar sus decisiones
terapéuticas en el rigor de la evidencia cientifica ("American Thoracic
Society. Idiopathic pulmonary fibrosis: diagnosis and treatment.

International consensus statement. American Thoracic Society
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(ATS), and the European Respiratory Society (ERS)," 2000), las
cuales fueron revisadas en el 2011 (Raghu et al., 2011).

Se han realizado algunas encuestas sobre el manejo en
meédicos involucrados en el diagndstico y tratamiento de la fibrosis
pulmonar idiopética, tanto en Europa como en Estados Unidos
(Cottin, 2014a, 2014b; Cottin, Cadranel et al., 2014; Peikert, Daniels,
Beebe, Meyer, & Ryu, 2008), reportandose que solo el 67% de ellos
conoce el algoritmo diagnostico definido por las recomendaciones
internacionales del Consenso del 2011 (Cottin, 2014a); el uso
frecuente de tratamiento con corticoides por ejemplo,
inmunosupresores y/o n acetil cisteina no esta necesariamente de
acuerdo con las recomendaciones actualizadas (ATS; ERS; JRS;
ALAT, 2011). La gran mayoria de los pacientes con fibrosis

pulmonar idiopética son evaluados en un hospital general.

En Latinoamérica no existen reportes de estudios similares ni
tampoco se conoce la prevalencia de la enfermedad. Por otro lado,

no existen centros de referencia para la atencion de estos pacientes.

1.2 Planteamiento del problema

La fibrosis pulmonar idiopatica probablemente sea la
neumonia intersticial cronica idiopatica que con mayor frecuencia
afecta a la poblacion adulta (ATS/ERS, 2002). Consiste una
irreversible proliferacion de fibrosis que se limita a los pulmones, de
causa desconocida, que generalmente aparece a partir de los 60

afios pero puede presentarse a cualquier edad, siendo descrita
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incluso en pacientes antes de los 2 meses de edad (Osika et al.,
1997). Su historia natural, usualmente gradual y progresiva, puede
manifestarse con distintos grados de agresividad pero
inevitablemente lleva a un desenlace fatal (Agusti & Xaubet, 1998).
Presenta una serie de sintomas inespecificos que béasicamente
consisten en disnea croénica relacionada a los esfuerzos y tos no
productiva; las crepitaciones inspiratorias suelen estar presentes en
la auscultacion de los campos pulmonares al examen fisico (Cottin &
Cordier, 2012).

Para realizar el diagnéstico de fibrosis pulmonar idiopatica se
deben excluir todas las demas posibles causas de enfermedad
pulmonar intersticial, en presencia de un patrén comun de neumonia
intersticial en tomografia computarizada de alta resolucién o en una
biopsia. (ATS; ERS; JRS; ALAT, 2011) EIl diagnostico suele ser
mucho mas acertado si se realiza en el contexto de un equipo
médico multidisciplinario que incluya a neumdlogos, radidlogos y
patologos con experiencia en el diagnéstico y tratamiento de la
fibrosis pulmonar idiopéatica (Tomassetti, Piciucchi, Tantalocco,
Dubini, & Poletti, 2015). Hasta hace muy poco, no habia existido un
tratamiento con aparente eficacia para mejorar la situacion de los

pacientes con fibrosis pulmonar idiopatica.

Estudios han reportado la prevalencia de la fibrosis pulmonar
idiopatica en Norteamérica, algunos paises de Europa y Japon
(Nalysnyk, Cid-Ruzafa, Rotella, & Esser, 2012). No existen estudios
de incidencia fuera de Europa o Norteamérica. Algunos de los
estudios existentes reportan prevalencia como una proporcion dentro
del grupo de pacientes diagnosticados con una enfermedad

pulmonar intersticial. Se estima que la prevalencia de esta
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enfermedad es de entre 14 y 27.9/ 100,000 habitantes en Estados
Unidos (Fernandez Pérez, Evans R et al., 2010) y en poblaciones
europeas estudios la calculan directa e indirectamente, los
resultados variando desde 1.25/100,000 habitantes hasta
23.4/100,000 entre los distintos paises con informacién al respecto
(Agabiti et al., 2014); el estudio japonés no reportd la prevalencia
directamente, mas bien utilizé6 datos para calcular un estimado. La
literatura reporta una incidencia estimada entre 6.8 y 8.8/100,000
habitantes por afio en Norteamérica (Raghu, Weycker, Edelsberg,
Bradford, & Oster, 2006) y de 7.94/100,000 en Europa (Nalysnyk,
Cid-Ruzafa, Rotella, & Esser, 2012). Debido a las diferencias en
métodos de identificacion e incluso en definicion de los casos,
realizar una comparacion entre estos valores reportados es
complicado e impreciso. No existen a la fecha datos de la
enfermedad en Latinoamérica y hay pocos, si alguno, centros

especializados en fibrosis pulmonar idiopatica.

En el 2011, la American Thoracic Society, la European
Respiratory Society, la Japanese Respiratory Society y la Latin
American Thoracic Society (ATS/ERS/JRS/ALAT), en consenso,
desarrollaron la actual guia practica para la clasificacion,
nomenclatura, diagnostico y tratamiento de los pacientes con fibrosis
pulmonar idiopatica, haciendo un llamado para el uso de un equipo
multidisciplinario para el manejo de estos pacientes, basandose en
la evidencia de alta calidad de fuentes combinadas; sin embargo, en
la practica diaria no siempre es factible el acceso a un equipo de las
caracteristicas descritas en las guias (Nathan, 2005), sobre todo en
paises en vias de desarrollo como los de Latinoamérica. Por esta
razén, el manejo de los pacientes con fibrosis pulmonar idiopéatica
puede variar en un grado importante cuando es llevado a la practica,

tanto en diagnostico como en tratamiento, de médico a meédico.
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Ademas, desde la publicacion de estas guias en el 2011, nuevos
datos sobre la seguridad y eficacia de algunos tratamientos
recomendados para enlentecer la progresion de la fibrosis pulmonar
idiopatica o para aliviar sus sintomas han cambiado el conocimiento
existente (Behr et al., 2015; Cottin & Richeldi, 2014) y muchos ya no
se recomiendan por falta de eficacia e incluso evidencia de que
pueden empeorar la condicidon del paciente y/o su expectativa de

vida.

1.3 Sistematizacién del problema

1. ¢Cuél es el nivel de conocimientos que tienen los neumélogos de

Guayaquil acerca del manejo de la fibrosis pulmonar idiopatica?

2. ¢Como se sienten los neumologos de Guayaquil cuando tienen
que realizar el diagnéstico y manejo de los pacientes con fibrosis

pulmonar idiopética?

3. ¢Se adhiere el manejo de la fibrosis pulmonar idiopatica de

neumologos de Guayaquil a las guias internacionales?

1.4 Objetivos de la investigacion

1.4.1 General

Describir los conocimientos y actitudes acerca del manejo de
la fibrosis pulmonar idiopatica por parte de los neumdlogos de

Guayaquil.



1.4.2 Especificos

1. Medir mediante encuesta el conocimiento de neumadlogos
de Guayaquil en cuanto a diagndstico y manejo de la fibrosis

pulmonar idiopética.

2. Estudiar como se sienten los neumélogos de Guayaquil
cuando tienen que manejar un paciente con fibrosis pulmonar

idiopatica.

4. Determinar si hay adherencia a la guia vigente de consenso
sobre la Fibrosis Pulmonar Idiopatica por parte de los

neumologos de Guayaquil.

1.5 Justificacion

El diagnostico temprano de la Fibrosis Pulmonar Idiopatica no
habia sido una prioridad en ausencia de terapia farmacol6gica capaz
de modificar la historia natural de la enfermedad, pero desde que se
demostré la capacidad de la Pirfenidona (Noble et al., 2011) y el
Nintedanib (Richeldi et al., 2014) de enlentecer la progresion de la
enfermedad, y sobre todo del Nintedanib para disminuir el riego de
exacerbaciones (Karimi-Shah & Chowdhury, 2015; Loveman et al.,
2015), la detecciébn en etapas tempranas de la enfermedad ha

ganado mucha importancia.

La fibrosis pulmonar idiopatica tiene siempre un mal



prondstico, con una supervivencia corta a partir de la fecha de
diagnostico. Se estima que las tasas de mortalidad en Estados
Unidos son de 64.3 muertes por milldbn en los hombres y de 58.4
muertes por millén en las mujeres (Olson et al., 2007), calculandose
gque aproximadamente el 60% de los pacientes con esta enfermedad
mueren por causa de su fibrosis pulmonar y no por otras

comorbilidades que puedan coexistir (Cicchitto & Sanguinetti, 2013).

Con la excepcibn de wuna minoria que presentan
exacerbaciones agudas en estadios tempranos de la enfermedad, la
evolucion de los pacientes con fibrosis pulmonar idiopéatica sigue un
curso lento y progresivo de aparicion de disnea, tos y demas
sintomas que suelen ser subestimados tanto por el paciente como
por el médico general hasta que se vuelven severos e
incapacitantes; el retraso entre el inicio de los sintomas y la
referencia a un especialista se asocia siempre a una mayor
mortalidad, independiente de la severidad de la enfermedad (Raghu
et al., 2014). Esto vuelve al diagndéstico temprano de la FPI un reto

importante.

Este trabajo tiene como proposito medir los conocimientos y
aptitudes respecto al manejo de la fibrosis pulmonar idiopatica de
médicos de Guayaquil, para determinar si su practica se adhiere a
las guias internacionales producidas por los consensos de

diagnostico y tratamiento de dicha patologia.

El presente trabajo va a permitir conocer como se lleva a cabo

el manejo de la fibrosis pulmonar idiopatica en nuestra ciudad;
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actualmente no existen estudios al respecto, ni tampoco estudios

sobre la prevalencia de esta enfermedad, a nivel de Latinoamérica.

1.6 Propuesta

En un estudio comparable realizado en Francia, el 67% de los
meédicos encuestados conocian de la existencia de la guias de
manejo de la fibrosis pulmonar idiopatica desarrolladas por la
ATS/ERS/JRS/ALAT. Consideramos que menos del 50% de la
poblacion de nuestro estudio conocerd sobre la existencia de las

mismas.
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CAPITULO 2

2.1 Fibrosis Pulmonar Idiopética: Situacion Actual

La fibrosis pulmonar idiopatica se define como una forma
especifica de fibrosis crénica y progresiva de los pulmones de causa
desconocida, que conlleva a una neumonia intersticial. Ocurre
principalmente en adultos mayores, se limita a los pulmones y debe
de estar asociada a los hallazgos histopatolégicos y/o radiolégicos
usuales de una neumonia intersticial (ATS; ERS; JRS; ALAT, 2011).
El mecanismo celular y molecular de la misma es desconocido hasta
la fecha, y su evolucion es basicamente impredecible (Cottin, et al.,
2014). Tiene una alta mortalidad, siendo la expectativa de vida de
3.5 afios y hasta hace poco no existia un tratamiento que permita
mejorar esa sobrevida (Cottin, 2012; Khalil & O'Connor, 2004).

De las 7 neumonias intersticiales idiopaticas descritas por el
consenso de la ATS/ERS (fibrosis pulmonar idiopatica, neumonia
intersticial inespecifica, neumonia criptogenética organizante,
neumonia intersticial aguda, neumonia descamativa intersticial,
neumonia intersticial asociada a bronquiolitis y neumonia intersticial
linfoide) la fibrosis pulmonar idiopética es la mas comun (ATS/ERS,
2002).

La presentacion clinica de la fibrosis pulmonar idiopatica es
de sintomas inespecificos, que son compartidos con multiples

patologias tanto pulmonares como cardiovasculares (Chen, Zhang,
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Li, & Wang, 2013). La mayoria de los pacientes presentan un
desarrollo gradual de los sintomas (generalmente en un periodo
mayor a 6 meses), con disnea de esfuerzos y/o tos no productiva
(Wesolowski, Kus, Oniszh, & Langfort, 2001; Xaubet, Behr et al.,
2013). Manifestaciones sistémicas pueden asociarse, a pesar de ser
de rara su presentacion, e incluyen pérdida de peso, febricula, fatiga,
artralgias o mialgias (Guiot, Corhay, & Louis, 2014). Aunque los
sintomas suelen preceder al diagnoéstico en una media de 1 a 2
afos, un 5% de los pacientes no presentan sintomas a pesar de
poseer las alteraciones anatomopatolégicas de la enfermedad (Ryu
et al., 2014).

La etiologia de la fibrosis pulmonar idiopéatica se mantiene
incégnita; sin embargo, en la hipétesis actual respecto a la
patogénesis de esta patologia, la exposiciébn a un agente incitante
(por ejemplo humo, contaminantes ambientales, polvo, infecciones
virales, enfermedad por reflujo gastroesofagico, aspiracioén croénica,
etc.) en un huésped susceptible pueden llevar al inicio de la lesion
en el epitelio alveolar (Harari & Caminati, 2010). Este dafio parece
llevar a la activacion de las células epiteliales alveolares, lo que
provoca la migracién, proliferacion y activacion de células
mesenquimales para la consiguiente formacion de focos de
fibroblastos y miofibroblastos, generando una acumulacion excesiva
de matriz extracelular que conlleva a la destruccion irreversible del
parénquima pulmonar (Harari & Caminati, 2010). Otras potenciales
causas se han reconocido a través del estudio de fibrosis
pulmonares en familiares, aunque solo el 5% de estas corresponden

a fibrosis pulmonar idiopatica (Johkoh, Fukuoka, & Tanaka, 2015).

El examen fisico tipico de un paciente con fibrosis pulmonar
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idiopatica revela estertores finos bibasilares en la inspiracion
(estertores en velcro) (Cottin & Cordier, 2012; Cottin & Cordier,
2013). Un 25-50% de los pacientes pueden presentar hipocratismo
digital (Behr, 2013a). La hipertension pulmonar es una comorbilidad
frecuente en estos pacientes, estimandose que un 20-40% de los
individuos que se evallan o enlistan como candidatos a un
trasplante tienen hipertensién pulmonar en reposo (Patel, Lederer,
Borczuk, & Kawut, 2007).

La meta de todas las estrategias de manejo para esta
patologia debe incluir el diagnéstico y tratamiento de las
comorbilidades que puedan presentarse (Cottin, Crestani et al.,
2014; Raghu et al., 2011; Thomeer et al., 2008; Troy et al., 2015;
Xaubet, Ancochea et al., 2013). Entre las mas comunes se
encuentran la enfermedad pulmonar obstructiva cronica, apnea
obstructiva del suefio, enfermedad por reflujo gastroesofagico y
enfermedad de arterias coronarias; estas deben ser tratadas de

acuerdo a sus guias actuales de manejo.

Debido a la alta prevalencia de reflujo gastroesofagico en los
pacientes con fibrosis pulmonar idiopatica, se realiz0 un estudio
retrospectivo para investigar la relacién de variables asociadas al
reflujo y la sobrevida de los pacientes. En el analisis de los datos se
encontr6 que el uso de medicacion antirreflejo se encontraba

asociado a un mayor tiempo de sobrevida (Behr, 2013b).

Si bien no esta bien descrita una relacion entre el tabaquismo

y el desarrollo de esta patologia, todos los pacientes fumadores con

14



fibrosis pulmonar idiopatica deben ser aconsejados sobre la
importancia de dejar el habito tabaquico, y se les debe prescribir
terapia farmacolégica para dejar de fumar en caso de ser requerida
(Costabel & King, 2001).

Por ser grupos de riesgo, estos pacientes deben recibir
vacunacion contra Influenza y Neumococo (Luppi, Cerri, Taddei,
Ferrara, & Cottin, 2015; Olson, Swigris, Raghu, & Brown, 2009).

La posibilidad cirugia de trasplante pulmonar debe ser
prevista en todos los pacientes con fibrosis pulmonar idiopatica, por
lo que se recomienda enrolarlos en listas para evaluacion de
trasplante sin importar su capacidad vital, a menos que presenten
alguna contraindicacién, ya que pareciera que confiere un beneficio
en cuanto a sobrevida superior al de la terapia médica (Petitpierre,

Beigelman, Letovanec, Nicod, & Lazor, 2014).

Si bien la FDA de los Estados Unidos ha aprobado
recientemente el Nintedanib y la Pirfenidona como farmacos utiles en
el tratamiento de la fibrosis pulmonar idiopatica debido a que ambas
drogas bloquean multiples vias que podrian estar involucradas en el
desarrollo del tejido cicatrizal pulmonar (Cottin & Richeldi, 2014), no
se ha emitido una nueva guia de consenso internacional; en la
version vigente desde el 2011 no se encontré evidencia suficiente
para recomendar el uso de ninguna terapia farmacologica en el
tratamiento de estos pacientes debido a que ninguna presentaba
evidencia contundente que comprobara su eficacia. (ATS; ERS; JRS;

ALAT, 2011) Sin embargo, esta guia hace recomendaciones fuertes
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0 débiles en contra del uso de ciertos farmacos, estableciendo que
los que tienen evidencia débil en contra pueden causar beneficio en
ciertos pacientes pero no en todos por lo que no se recomienda su
uso de rutina (Cottin & Camus, 2013).

2.2 Guia de Consenso Internacional Para el Diagnéstico y

Manejo de la Fibrosis Pulmonar Idiopatica

Las principales sociedades internacionales del manejo de
enfermedades respiratorias, como lo son la American Thoracic
Society (ATS), la European Respiratory Society (ERS), la Japanese
Respiratory Society (JPS) y la Asociacion Latinoamericana del Térax
(ALAT), desarrollaron en el 2000 un consenso oficial para el
diagnéstico y manejo de la FPI, el cual se actualizé en el 2011
basado en la evidencia cientifica con la que se contaba hasta la
fecha, emitiendo sus recomendaciones con los grados de evidencia
que las sustentan. Se pretendi6 que estas guias fueran una
referencia mundial de forma que los médicos que traten esta
patologia puedan interpretarlas dentro del contexto individual de

cada paciente, sustentando asi sus decisiones terapéuticas.

Entre las conclusiones a las que llegaron se encuentran la
definicion de la enfermedad, donde se establece que “La FPI se
define como una forma especifica de neumonia intersticial, crénica y
progresiva, de causa desconocida que ocurre principalmente en
adultos mayores, limitada a los pulmones y asociada a los patrones
histopatoldgicos y/o radiolégicos de una neumonia intersticial usual”
(ATS; ERS; JRS; ALAT, 2011). Ademas se desarrollaron
recomendaciones para el diagnostico y tratamiento de esta
patologia, promoviendo en todo momento la evaluaciéon de cada

paciente como un caso individual debido a la evolucién impredecible
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de la misma y se determinaron también criterios que permitan

identificar su progresion.

2.3 Encuesta AlRsurvey

En el 2013 se llevo a cabo el Advancing IPF Research (AIR)
meeting en Niza-Francia, reuniendo un importante grupo de
especialistas en medicina respiratoria, neumologos y expertos en
fibrosis pulmonar idiopéatica de Europa. Una encuesta fue aplicada a
los participantes, previo a la reunion, con el objetivo de medir sus
modalidades diagndésticas respecto a la fibrosis pulmonar idiopética y
sus estrategias actuales de manejo, tanto respecto a la terapia
farmacoldgica utilizada como al manejo de comorbilidades
asociadas. Una encuesta similar fue realizada en Francia, evaluando
a 1244 neumdélogos en el 2012 (Cottin, Cadranel et al., 2014).

La encuesta AIR survey original consisti6 de 28 preguntas
relacionadas a la forma de diagnéstico y manejo clinico de los
pacientes con fibrosis pulmonar idiopética. Fue disefiada en inglés y
para ser aplicada a una poblacion europea. Fue contestada por un
total de 149 médicos, predominantemente de paises europeos. Los
resultados de la encuesta AIR survey fueron comparados con los de
una encuesta realizada en Francia por el conjunto de las French
National Reference Centre y el Network of Regional Competence
Centres for Rare Lung Diseases.

La encuesta AlRsurvey encontrd6 que el numero medio de
pacientes manejado por los médicos anualmente era de 39; la

mayoria de estos pacientes eran adultos mayores con edades entre
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66 — 80 afos, con una historia de tabaquismo (la mayoria de los
médicos contestaron que el 60% de sus pacientes habian sido
fumadores. La mayoria de los pacientes vistos por los médicos de la
encuesta tenian una enfermedad leve a moderada. Se reporté un
buen acceso tanto a patdlogos especializados como a radiélogos
especializados para discutir los casos de pacientes con probable
fibrosis pulmonar idiopatica y solo el 7% médico reportaron que sus
casos no eran nunca diagnosticados en el contexto de un equipo

multidisciplinario como lo recomienda la guia de consenso vigente.
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Gréfico i AIRsurvey: Acceso aradiodlogos especializados

Fuente: Cottin, V. (2014a). Current approaches to the diagnosis and treatment of idiopathic pulmonary
fibrosis in Europe: the AIR survey. European respiratory review: an official journal of the European
Respiratory Society, 23(132), 225-230. doi:10.1183/09059180.00001914
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Respiratory Society, 23(132), 225-230. doi:10.1183/09059180.00001914
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En cuanto a la forma del diagndstico, se reportd que los
pacientes experimentaran sintomas por un promedio de entre 9y 12
meses antes de recibir su diagnostico definitivo, y frecuentemente
habian visto 2 o mas médicos antes de la confirmacion de su FPI.
Cuando se pregunt6 por los sintomas frecuentes de debut, la disnea,
la tos, los Rales y los hallazgos incidentales en tomografia fueron
todos frecuentemente mencionados. El 94% de los encuestados
respondié que exploraba la historia familiar de sus pacientes pero
solo el 29% realizaba analisis genéticos en presencia de historia
familiar de fibrosis.
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Grafico iv AlRsurvey: Tiempo promedio entre aparicion de
sintomas y confirmacion del diagndstico.

Fuente: Cottin, V. (2014a). Current approaches to the diagnosis and treatment of idiopathic pulmonary
fibrosis in Europe: the AIR survey. European respiratory review: an official journal of the European
Respiratory Society, 23(132), 225-230. doi:10.1183/09059180.00001914
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Respecto al manejo terapéutico de pacientes con FPI leve a
moderada, se determin6é que con mayor frecuencia se realizaba en el
contexto de un equipo multidisciplinario o en consulta con otros
especialistas de pulmén. El tratamiento frecuentemente incluia a la
Pirfenidona, el oxigeno suplemental y a la N acetilcisteina (NAC),
aunque una proporcion importante de pacientes era tratado con
corticosteroides combinados con inmunosupresores.
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Fuente: Cottin, V. (2014a). Current approaches to the diagnosis and treatment of idiopathic pulmonary
fibrosis in Europe: the AIR survey. European respiratory review: an official journal of the European
Respiratory Society, 23(132), 225-230. doi:10.1183/09059180.00001914

La mayoria de los participantes reportaron que era muy
importante buscar y tratar comorbilidades y complicaciones de la
FPI; la mayoria buscaba activamente enfisema pulmonar,
enfermedad por reflujo gastroesofagico, hipertensién pulmonar y
cancer de pulmén. Una gran proporcion trataba sistematicamente
para reflujo gastroesofagico a todos sus pacientes con PFI, pero la
mayoria solamente trataba el reflujo sintomatico o a los pacientes
con una historia de reflujo. En cuanto a la hipertensién pulmonar,
solo el 4% la trataria “regularmente” si coexistiera con la FPI en sus

pacientes, pero el 64% la trataria “ocasionalmente”.
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2.4 Definiciones Relevantes

2.4.1 Fibrosis pulmonar idiopatica: se define por el
consenso de la ATS/ERS/JRS/ALAT como una forma especifica de
neumonia intersticial crénica, progresiva y fibrosante, que ocurre
primariamente en el adulto mayor, limitada siempre a los pulmones y
asociada a los hallazgos radiolégicos y anatomopatoldgicos
comunes de una neumonia intersticial usual. Por definicién, requiere
la exclusion de otras formas de neumonia intersticial, incluidas otras
neumonias intersticiales idiopaticas y enfermedades pulmonares
intersticiales asociadas a exposicion ambiental, medicacién o
enfermedades sistémicas (ATS; ERS; JRS; ALAT, 2011).

2.4.2 Neumonia intersticial: Grupo heterogéneo de
desdérdenes, con causas tanto conocidas como desconocidas, que
producen alteraciones difusas del parénquima pulmonar producto de
la fibrosis pulmonar y destruccion de los tejidos sanos. Todas se
manifiestan histologicamente dentro del compartimento intersticial
del pulmén, sin embargo algunas pueden comprometer también la
arquitectura de los alveolos y la via aérea. A pesar de incluir varias
enfermedades, estas tienen suficientes caracteristicas en comuan, en
cuanto a clinica, fisiologia y alteraciones radiograficas e
histopatolégicas como para justificar su agrupacion dentro de una
misma categoria de enfermedad (ATS/ERS, 2002). Pueden o no,
estar relacionadas a exposiciones ambientales y ocupacionales,
farmacos, radiacion, enfermedades sistémicas, autoinmunidades,

etc.
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2.4.3 Proceso apropiado y riguroso de traduccién vy
validacion de la traduccién de un instrumento: Se define como
tal, en el contexto de este proyecto, a la metodologia descrita por
Sperber en el 2004, que incluye la traduccion, retro traduccion y

validacion de la traduccién del instrumento obtenido.

2.4.4 Encuesta AlIRsurvey: Encuesta llevada a cabo por
Cottin en el 2013 previo a el Advancing IPF Research (AIR) meeting,
gue mide las modalidades practicas de diagndstico y manejo de la

fibrosis pulmonar idiopética. Consiste de 28 preguntas en inglés.

2.4.5 Actitudes respecto al manejo de la fibrosis pulmonar
idiopéatica: Medida en una escala de Likert, se refiere a que tan
comodos se sienten los médicos al momento de enfrentarse al
diagnéstico y/o tratamiento de pacientes con fibrosis pulmonar
idiopatica, ademas de que tan seguros se sienten respecto a sus
conocimientos sobre dicha patologia.
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CAPITULO 3

3.1 Disefio de la Investigacién

La investigacion se realiz6 con un disefio transversal,
observacional, descriptivo aplicando una encuesta (Cross-sectional
survey), en la ciudad de Guayaquil. Este disefio de investigacion no

requiere de hipotesis.

Se considera transversal debido a que solo se realizé una
medicion y no un seguimiento a traves del tiempo, se considera
observacional porque no se realiza intervencion si no solo medicién y
descriptivo porque trabaja con toda la poblacién de estudio y no con
una muestra; no pretende realizar ni demostrar ninguna situacion
experimental sino mas bien recolectar datos que permitan describir

la situacion en estudio.

3.2 Operacionalizacion de variables

Variable Tipo de | Opciones Valor
Variable Asignado
Numero de pacientes | Cuantitativa | num. O-Infinito

con Fibrosis Pulmonar
Idiopatica (FPI) que

usualmente atiende,
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diagnostica 0 maneja en

un (1) afio

NUumero de pacientes
con FPI que
actualmente se
encuentra atendiendo de
acuerdo a los siguientes
rangos de edad: <50

anos

Cuantitativa

O-Infinito

Numero de pacientes
con FPI que
actualmente se
encuentra atendiendo de
acuerdo a los siguientes
rangos de edad: 50-65

anos

Cuantitativa

O-Infinito

Numero de pacientes
con FPI que
actualmente se
encuentra atendiendo de
acuerdo a los siguientes
rangos de edad: 66-80

anos

Cuantitativa

O-infinito

Numero de pacientes
con FPI que
actualmente se
encuentra atendiendo de
acuerdo a los siguientes
rangos de edad: >80

anos

Cuantitativa

0-Infinito

Numero de pacientes

Cuantitativa
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gue actualmente atiende
de acuerdo a la
categoria de % teodrico
de FVC: <50%

NUumero de pacientes | Cuantitativa | num
gue actualmente atiende
de acuerdo a la
categoria de % teodrico
de FVC: 50-70%
Numero de pacientes | Cuantitativa | nm
gue actualmente atiende
de acuerdo a la
categoria de % tedrico
de FVC: 71-80%
Numero de pacientes | Cuantitativa | nm
gue actualmente atiende
de acuerdo a la
categoria de % teodrico
de FVC: >80%
En su centro, tiene | Nominal Si
acceso a radiologos Si, pero no
especializados para directament
discutir los casos e
sospechosos de FPI No
No
respuesta
En su centro, tiene | Nominal Si
acceso a patdlogos Si, pero no
especializados para directament
discutir los casos e
sospechosos de FPI No
No
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respuesta

En su centro, tiene | Nominal Siempre 1
acceso a un equipo A veces 2
multidisciplinario Nunca 3
No 0
respuesta
Resultan utiles las guias | Nominal Utiles 1
de ATS/ERS/JRS/ALAT No utiles 2
del 2011 No 0
respuesta
Proporcién de pacientes | Ordinal 0-10% 1
sus pacientes con FPI 50-30% 5
gue son fumadores o0 ex
fumadores 40-50% 3
60-70% 4
>80% 5
No 0
respuesta
Tiempo promedio entre | Ordinal Hasta 31
inicio de sintomas vy meses
diagnéstico de FPI 6 meses
9-12 meses
18-24 4
meses
Mas de 24 |5
meses
No 0
respuesta
Numero promedio de | Ordinal 1 1
meédicos que visitan sus 2 2
pacientes antes de 3 3
recibir el diagnostico de 4 4
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FPI Mas de 4
No
respuesta

En pacientes | Nominal Si

diagnosticados con FPI, No

usted ha visto alguno No

que haya debutado con respuesta

disnea

En pacientes | Nominal Si

diagnosticados con FPI, No

usted ha visto alguno No

que haya debutado con respuesta

tos

En pacientes | Nominal Si

diagnosticados con FPI, No

usted ha visto alguno No

que haya debutado con respuesta

Rales

En pacientes | Nominal Si

diagnosticados con FPI, No

usted ha visto alguno No

que haya debutado con respuesta

hallazgos tomogréaficos

Utiliza en sus pacientes | Nominal Si

diagnosticados No

definitivamente con FPI: No

02 respuesta

Utiliza en sus pacientes | Nominal Si

diagnosticados No

definitivamente con FPI: No

Corticoides respuesta

Utiliza en sus pacientes | Nominal Si
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diagnosticados No
definitivamente con FPI: No
Inmunosupresores respuesta
Utiliza en sus pacientes | Nominal Si
diagnosticados No
definitivamente con FPI: No
Corticoides + respuesta
Inmunosupresores

Utiliza en sus pacientes | Nominal Si
diagnosticados No
definitivamente con FPI: No
N-acetilcisteina respuesta
Utiliza en sus pacientes | Nominal Si
diagnosticados No
definitivamente con FPI: No
Corticoides + respuesta
Inmunosupresores + N-

acetilcisteina

Utiliza en sus pacientes | Nominal Si
diagnosticados No
definitivamente con FPI: No
Corticoides + N- respuesta
acetilcisteina

Utiliza en sus pacientes | Nominal Si
diagnosticados No
definitivamente con FPI: No
Colchicina respuesta
Utiliza en sus pacientes | Nominal Si
diagnosticados No
definitivamente con FPI: No
Ciclosporina respuesta
Utiliza en sus pacientes | Nominal Si
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diagnosticados No

definitivamente con FPI: No

Anticoagulantes respuesta

Utiliza en sus pacientes | Nominal Si

diagnosticados No

definitivamente con FPI: No

Pirfenidona respuesta

Utiliza en sus pacientes | Nominal Si

diagnosticados No

definitivamente con FPI: No

Pirfenidona + N- respuesta

acetilcisteina

Utiliza en sus pacientes | Nominal Si

diagnosticados No

definitivamente con FPI: No

Otros respuesta

Utiliza para evaluacion | Nominal Si

de la progresion de la No

FPI: escala de disnea No
respuesta

Utiliza para evaluacion | Nominal Si

de la progresion de la No

FPI: disminucion de FVC No
respuesta

Utiliza para evaluacion | Nominal Si

de la progresion de la No

FPI:  disminucion de No

DLco respuesta

Utiliza para evaluaciéon | Nominal Si

de la progresion de la No

FPI: progresion  en No
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tomografia respuesta

Utiliza para evaluacion | Nominal Si

de la progresion de la No

FPI: namero de No

exacerbaciones respuesta

Utiliza para evaluacion | Nominal Si

de la progresion de la No

FPI: tolerancia al No

ejercicio (6 minute walk respuesta

test)

Utiliza para evaluaciéon | Nominal Si

de la progresion de la No

FPI: Feedback  del No

paciente respuesta

Utiliza para evaluacion | Nominal Si

de la progresion de la No

FPI: Otro No
respuesta

Ha enrolado o esta | Nominal Si

planeando enrolar No

alguno de sus pacientes No

con FPI en los respuesta

siguientes estudios

clinicos: Pirfenidona en

FPI(CAPACITY,

ASCEND)

Ha enrolado o esta| Nominal Si

planeando enrolar NO

alguno de sus pacientes NG

con FPI en los respuesta

siguientes estudios

clinicos: Bosentdn en
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pacientes con FPI
(BUILD-1, BUILD-3)

Ha enrolado o esta| Nominal Si
planeando enrolar No
alguno de sus pacientes No

con FPI en los respuesta
siguientes estudios

clinicos: Estudio de

Sildenafil en FPI (STEP-

IPF)

Ha enrolado o esta | Nominal Si
planeando enrolar NO
alguno de sus pacientes NG

con FPI en los respuesta
siguientes estudios

clinicos: N-acetilcisteina

(NAC) en altas dosis en

FPI (IFIGENIA)

Ha enrolado o esta| Nominal Si
planeando enrolar NO
alguno de sus pacientes NG

con FPI en los respuesta
siguientes estudios

clinicos: Nintedanib

(antes llamado BIBF

1120)(TOMORROW,

INPULSIS)

Ha enrolado o esta| Nominal Si
planeando enrolar No
alguno de sus pacientes NG

con FPI en los respuesta

siguientes estudios
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clinicos: Prednisona,
azatioprina y N-
acetilcisteina

(PANTHER-IPF)

Ha enrolado o esta | Nominal Si

planeando enrolar No

alguno de sus pacientes No

con FPI en los respuesta

siguientes estudios

clinicos: Otro

Pregunta por | Nominal Si

antecedentes familiares No

de FPI a los pacientes No

con reciente diagnostico respuesta

de FPI

Realiza analisis | Nominal Si

genéticos a sus No

pacientes con FPI No
respuesta

Quien determina el | Nominal Usted

manejo de los pacientes Usted en

con FPI en su centro consenso
con otros
Equipo
multidiscipli
nario

Otro centro
especializa
do

Otros

No

respuesta
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Pregunta a sus nuevos | Nominal Si 1

pacientes por Su No

ocupacion siempre No 0
respuesta

Importancia del 1 al 5| Numérica Num.

de: Diagndstico

temprano

Importancia del 1 al 5| Numérica NUm

de: Confirmacion del

diagnéstico

Importancia del 1 al 5| Numérica NUm

de: manejo de

comorbilidades

Importancia del 1 al 5| Numérica NUm

de: crear un plan de

monitoreo

Importancia del 1 al 5| Numérica NUm

de: monitoreo de

tolerancia y eficacia del

tratamiento

Busca sintomas de | Nominal Siempre 1

enfermedad por reflujo A veces 2

gastroesofagico (ERGE) Nunca 3
No 0
respuesta

Que tan importante es el | Nominal Solo 1

manejo de ERGE en sus importante

pacientes con FPI cuando es
moderado a
severo
No 2
Importante
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Algo

importante
Muy
importante
No
respuesta
Prescribe a sus | Nominal Si
pacientes con FPl + No
ERGE: dieta y estilo de No
vida respuesta
Prescribe a sus | Nominal Si
pacientes con FPI + No
ERGE: Antiacidos No
respuesta
Prescribe a sus | Nominal Si
pacientes con FPI + No
ERGE: Anti h2 No
respuesta
Prescribe a sus | Nominal Si
pacientes con FPI + No
ERGE: IBP No
respuesta
Prescribe a sus | Nominal Si
pacientes con FPI + No
ERGE: agentes para la No
motilidad gastrica respuesta
Prescribe a sus | Nominal Si
pacientes con FPI + No
ERGE: Otros No
respuesta
En sus pacientes con | Nominal Siempre
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FPI trata activamente
ERGE

Solo
cuando hay

sintomas

Nunca

No

respuesta

Considera cirugia anti
reflujo en sus pacientes
con FPI

Nominal

Al
diagnosticar
ERGE

Después de
intentar
tratamiento

médico

Antes de un

trasplante

Después de
un

trasplante

No

respuesta

Porcentaje de pacientes
con FPI+ERGE que se
ha hecho cirugia anti

reflujo

Nominal

0%

Menos de
10%

10-50%

Mas de
50%

No

respuesta

EvalGa en sus pacientes
con FPI: ERGE

Nominal

Siempre

A veces

Nunca

No

O Wl N B
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respuesta

EvalGa en sus pacientes | Nominal Siempre 1
con FPI: enfisema A veces 2
Nunca 3
No 0
respuesta
EvalGa en sus pacientes | Nominal Siempre 1
con FPI: hipertension A veces 2
pulmonar (HTP) Nunca 3
No 0
respuesta
EvalGa en sus pacientes | Nominal Siempre 1
con FPI: céancer de A veces 2
pulmén Nunca 3
No 0
respuesta
EvalGa en sus pacientes | Nominal Siempre 1
con FPl: Apnea del A veces 2
suefno Nunca 3
No 0
respuesta
EvalGa en sus pacientes | Nominal Siempre 1
con FPl: enfermedad A veces 2
cardiovascular Nunca 3
No 0
respuesta
En sus pacientes con | Nominal Nunca 1
FPI usa tratamientos A veces 2
especificos para HTP Siempre 3
No 0
respuesta
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Prescribe a sus | Nominal Si
pacientes con FPI+HTP: No
Sildenafil o tadalafil No
respuesta
Prescribe a sus | Nominal Si
pacientes con FPI+HTP: No
Bosentan No
respuesta
Prescribe a sus | Nominal Si
pacientes con FPI+HTP: No
Ambrisentan No
respuesta
Prescribe a sus | Nominal Si
pacientes con FPI+HTP: No
derivados de No
prostanoides respuesta
Prescribe a sus | Nominal Si
pacientes con FPI+HTP: No
otros No
respuesta
Importancia FPI como | Ordinal No
trastorno clinico importante
Algo
importante
Importante
Muy
importante
Extremada
mente
importante
No
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respuesta

Importancia de
identificar pacientes con
posible FPI

Ordinal

No

importante

Algo

importante

Importante

Muy

importante

Extremada
mente

importante

No

respuesta

Me siento seguro
realizando

de FPI

diagnéstico

Ordinal

Muy en
desacuerdo

En

desacuerdo

Ni acuerdo
ni

desacuerdo

De acuerdo

Muy de

acuerdo

No

respuesta

Me siento seguro

cuando manejo

pacientes con FPI

Ordinal

Muy en

desacuerdo

En

desacuerdo

Ni acuerdo
ni

desacuerdo
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De acuerdo | 4

Muy de
acuerdo
No 0

respuesta

Me siento seguro sobre | Ordinal Muy en |1

mis conocimientos desacuerdo

respecto a FPI En 2

desacuerdo

Ni acuerdo | 3
ni

desacuerdo

De acuerdo | 4

Muy de
acuerdo
No 0

respuesta

Tabla i Matriz de Operacionalizacion de las variables

Elaborado por: Farid Adum Serrano

3.3 Poblacioén

Como poblacion se tomaron a los neumodlogos afiliados a la
sociedad ecuatoriana de tisiologia y enfermedades del térax.
(S.E.T.E.T.) que tengan realicen su practica en la ciudad de
Guayaquil — Ecuador. En la pagina de internet de la sociedad
constan 59 meédicos de distintas especialidades. Al aplicar los
criterios de inclusion y exclusion quedd un total de 29 profesionales
como poblacién, por lo que es factible realizar un estudio descriptivo
recolectando los datos de toda la poblacion. 5 médicos se negaron a
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participar de la encuesta o se encontraron fuera del pais al momento

de su aplicacion.

3.3.1 Criterios de Inclusioén

- Ser miembro de la Sociedad Ecuatoriana de Tisiologia y
Enfermedades del Torax.

3.3.2 Criterios de Exclusién

- Tener una especialidad médica distinta a la neumologia.

- Ser neumdlogo pediatra.

3.4 Instrumentos de recoleccion de datos

Para recolectar los datos se utiliz6 la encuesta AlRsurvey
disefiada por el Dr. Vincent Cottin. Se contacté al Dr. Vincent Cottin y
se obtuvo el consentimiento para utilizarla en este estudio, junto con

una copia de la encuesta en su version original.

La traduccion es el método mas frecuente utilizado para la
preparar un instrumento para su aplicacion en un grupo cultural
distinto y debe seguir un proceso apropiado y riguroso de traduccion

y validacion de la traduccion.
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La inadecuada modificacion de un instrumento de medicién
genera problemas metodolégicos especificos, generalmente
relacionados a la calidad de la traduccion y a la comparabilidad de
los resultados en distintos grupos culturales y étnicos. Estas trampas
técnicas pueden llevar a generar conclusiones de estudio erréneas,
que aunque son debidas a fallas metodoldgicas, son indetectables

como tales y pueden ser sustanciales (Sperber, 2004).

No es suficiente traducir un cuestionario literalmente. El reto
adicional que se presenta es adaptarlo para que sea culturalmente
relevante y comprensible pero retenga el significado y la intencién
original. Desafortunadamente, la traduccién de un instrumento de
estudio, como por ejemplo una encuesta, suele ser tratado como una
parte poco importante del protocolo de estudio y muchas veces se
implementa sin prestar atencién a los puntos criticos que puede
involucrar. Muchos investigadores ni si quiera estan conscientes de
gue esto existe como problema, y los que si lo abordan saben que
puede ser un proceso dificultoso. La traduccion y adaptacion de un
cuestionario para ser aplicado en un grupo distinto del para el que
fue originalmente disefiado puede ser un proceso arduo que suele
requerir una importante inversion de tiempo y dinero. Sin embargo,
es fundamental su apropiado seguimiento para asegurar la validez

de los resultados de la investigacion.

Existen distintas formas de abordar el proyecto de traduccion
de una encuesta. El método méas simple, probablemente mas comun
y seguramente menos acertado consiste en la literal o casi literal
traduccion del instrumento, usualmente por traductores no
calificados, para su utilizacion sin mas validacion. Otro método

consiste en la traduccion por un comité, donde dos o mas
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traductores trabajan juntos o por separado para producir en
consenso una traduccion del cuestionario original. Otra posibilidad es
la utilizacion de la retro-traduccién, donde el cuestionario original se
traduce al idioma deseado por un traductor calificado, luego esta
nueva version es traducida de vuelta al idioma original por otro
traductor, independiente del estudio y que no conozca la version
original del instrumento. Luego ambas versiones en el idioma original
son comparadas, y en donde difieren de forma importante se
modifican y repiten las traducciones hasta obtener cuestionarios que

en esencia recojan la misma informacion.

El proceso de traduccién siempre debe ser llevado a cabo por
traductores calificados, que conozcan de los potenciales problemas
que pueden surgir durante la adaptacion del instrumento a otra
cultura, debido a jergas, diferencias en la interpretacién de términos,
frases coloquiales y demas, y sepan solucionarlos manteniendo la
esencia original del instrumento en el producto. Esto se vuelve
incluso mas complicado en el contexto de la investigacion médica
que involucra tantos términos y areas de especialidad, sin embargo
debe ser manejado apropiadamente para obtener la mayor precision

en los resultados de la investigacion.

Luego de poseer la encuesta en el idioma deseado, se debe
llevar a cabo el proceso de validacion de la traduccion. En el método
descrito por Sperber en el 2004, después de realizar la traduccion y
retro traduccion del instrumento, al menos 30 revisores, que deben
ser independientes a la investigacion, que no incluyan a ninguno de
los dos traductores y que sean competentes o nativos en el uso del
idioma original de la encuesta, deben comparar la versién original

con la retro traduccion, tanto en comparabilidad de lenguaje como en
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similaridad de interpretacion, pregunta por pregunte y en cada item,
usando una escala de Likert que va desde 1 (extremadamente
comparable/extremadamente similar) a 7 (para nada comparable/
para nada similar). Cualquier item con puntaje mayor a 3 debe ser
retraducido. Cualquier item con puntaje entre 2.5 y 3 en cuanto a
similaridad de interpretacion también debe considerarse como
problematico y ser modificado. Este proceso permite detectar
elementos potencialmente probleméaticos para evaluar y atender su
re traduccién hasta obtener los resultados deseados. Se permite
cierta flexibilidad de forma en la traduccibn para asegurar

equivalencia en cuanto a contenido.

Se llevo a cabo el proceso adecuado y riguroso de traduccion
y validacion de la traduccion, siguiendo el método descrito por
Sperber hasta obtener una version en espafol que sea comparable
en términos de contenido e interpretabilidad de las preguntas.
Ademas, en una hoja aparte de la encuesta traducida, se incluyeron
5 preguntas sobre actitudes respecto a la fibrosis pulmonar
idiopatica; las primeras dos preguntas inquieren sobre la importancia
de la fibrosis pulmonar idiopatica como trastorno clinico y de realizar
su diagnéstico adecuado; el resto las preguntas incluidas indagan
respecto a como se sienten los neumdlogos de Guayaquil al
diagnoéstica y manejar a estos pacientes y sobre sus conocimientos

de la patologia.
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3.5 Técnicas de Investigacion y Pasos a Utilizar

Después de haber obtenido la encuesta original AIRsurvey y
el consentimiento de su autor para traducirla y aplicarla, se inici6 el
proceso de traduccion de la misma con la colaboracion de un
traductor con experiencia en el &mbito de la investigacion médica,
quien la llevd al espafiol. Luego otro traductor certificado, que no
conocia la versién original de la encuesta, retro tradujo la version en
espafiol al inglés. Finalmente, se hizo que 30 personas fluentes en el
idioma inglés comparen la versién original con la retro traduccion.
Todas las preguntas tuvieron menos de 2 en promedio en la escala
de Likert que se utilizé para puntuar la comparabilidad de lenguaje y
la similitud de interpretacion, por lo que se consideré valida la

encuesta traducida.

Ya contando con una version de la encuesta en espafiol, se
contacté a los neumélogos que constaban como miembros de la
SETER y se les pidié que llenen la encuesta, la cual empieza con un
consentimiento informado; la informacion que se recolectada se
mantuvo anénima. Una vez aplicadas el niUmero total de encuestas,
se utilizé estadistica descriptiva para compendiar las respuestas de
las preguntas individuales. Se utilizaron herramientas de andlisis
estadistico apropiadas, aplicando las pruebas estadisticas
adecuadas a los tipos de variables y se obtuvieron tablas y graficos;
las pruebas estadisticas se realizaron utilizando la version 21 de
SPSS (SPSS Inc., Chicago, lllinois, USA). Finalmente, se redacto el
informe final de la investigacidon con los resultados, discusién,

conclusiones y recomendaciones.
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CAPITULO 4

4.1 Resultados

atiende, diagnostica 0

maneja en un (1) afio

Minimum Maximum Mean Std. Deviation
Numero de pacientes con
Fibrosis Pulmonar Idiopética
(FPI) que usualmente | 0 57 11.17 14.156

Tabla ii Media de pacientes con FPI manejados anualmente

Fuente: AIRsurvey aplicada a neumdlogos de Guayaquil
Elaborado por: Farid Adum Serrano

Grupos de Edad

Sum

de acuerdo a los siguientes rangos de edad: <50 afios

Numero de pacientes con FPI que actualmente se encuentra atendiendo

18

de acuerdo a los siguientes rangos de edad: 50—65 afios

Numero de pacientes con FPI que actualmente se encuentra atendiendo

111

de acuerdo a los siguientes rangos de edad: 66—80 afios

Numero de pacientes con FPI que actualmente se encuentra atendiendo

116

de acuerdo a los siguientes rangos de edad: >80 afios

Numero de pacientes con FPI que actualmente se encuentra atendiendo

23

Tabla iii Cantidad de pacientes con FPI por grupos de edad

Fuente: AIRsurvey aplicada a neumologos de Guayaquil
Elaborado por: Farid Adum Serrano

En la tabla 1 se muestra que la media de pacientes con FPI
manejados anualmente por los neumodlogos encuestados es de
aproximadamente 11 pacientes al afio (rango entre 0-57 pacientes).
La vasta mayoria de los pacientes fueron reportados en los grupos
de edad entre 50-65 afios y 66-80 afios (Tabla 2).
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40.0%

Percent

Siempre Si, pero no directamente en mi MNea
entro

En su centro, tiene acceso a radidlogos especializados para discutir los
casos sospechosos de FPI

Gréfico vii Acceso aradidlogos especializados
Fuente: AIRsurvey aplicada a neumdlogos de Guayaquil
Elaborado por: Farid Adum Serrano

80.0%

G0.0%

Percent

40.0%

20.0%

Siempre Si, pero no directamente en mi Mo
centro

En su centro, tiene acceso a patélogos especializados para discutir los
casos sospechosos de FPI

Gréfico viii Acceso a patélogos especializados

Fuente: AlRsurvey aplicada a neumologos de Guayaquil
Elaborado por: Farid Adum Serrano
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50.0%

40.0%

30.0%

Percent

20.0%

10.0%4

Siempre A veces MNunca

En su centro, tiene acceso a un equipo multidisciplinario

Gréfico ix Acceso a EMD
Fuente: AIRsurvey aplicada a neumdlogos de Guayaquil
Elaborado por: Farid Adum Serrano

El solo el 37.5% de los médicos encuestados declard tener
siempre acceso a un radiélogo con experiencia en enfermedades
intersticiales del pulmén (grafico vii) y el 75% declaré no tener nunca
acceso a un patologo especializado en pulmén (grafico viii). El
45.83% de declar6 tener siempre acceso a un equipo
multidisciplinario para realizar el diagndstico de posibles casos de
FPI (gréfico ix), teniendo acceso a un radidlogo y un patélogo
aunque no necesariamente especialistas en enfermedades
respiratorias.

Cuando se pregunté a los neumoélogos de Guayaquil si
consideraban util la guia de consenso internacional, el 66.67%
contesto que si (grafico x).

49



Percent

(tiles Mo (tiles
Resultan utiles las guias de ATSIERS/JRSIALAT del 2011
Gréfico x Utilidad de las guias de consenso

Fuente: AIRsurvey aplicada a neumdlogos de Guayaquil
Elaborado por: Farid Adum Serrano

30.0%5

20.0%]
o
(=
o
o
=
@
o
10.0%
0.0%— T
0-10% 20-30% 40-50% 60-70% =80%
Proporcion de pacientes sus pacientes con FPI que son fumadores o ex
fumadores

Gréfico xi Proporcién de pacientes fumadores
Fuente: AIRsurvey aplicada a neumdlogos de Guayaquil
Elaborado por: Farid Adum Serrano
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40.0%

30.0%

Percent

20.0%

10.0%=

Hasta 3 meses 6 meses 9-12 meses 18-24 meses Mas de 24 meses

Tiempo promedio entre inicio de sintomas y diagnostico de FPI

Grafico xii Tiempo promedio entre inicio de sintomas y
diagndstico definitivo

Fuente: AIRsurvey aplicada a neumologos de Guayaquil

Elaborado por: Farid Adum Serrano

50.0%

40.0%—

30.0%-

Percent

20.0%

10.0%—

1 médico 2 médicos 3 médicos 4 médicos Mas de 4 médicos

MNiamero promedio de médicos que visitan sus pacientes antes de recibir el
diagnostico de FPI
Grafico xiii Numero de meédicos visitado antes de recibir
diagnéstico definitivo

Fuente: AIRsurvey aplicada a neumdlogos de Guayaquil
Elaborado por: Farid Adum Serrano
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Los gréficos xi, xii y xiii respectivamente describen la
proporcion de pacientes con diagnostico de FPI que son fumadores,
el tiempo promedio que transcurre entre el inicio de los sintomas y el
diagnéstico de FPI y la cantidad promedio de médicos que los
pacientes de los encuestados han visitado previo a recibir su
diagnostico de FPI. La gran mayoria de los médicos reportd que
menos del 50% de sus pacientes con FPI eran fumadores; el tiempo
gue con mayor frecuencia transcurre entre el inicio de los sintomas y
el diagnostico es de entre 9-12 meses y el 50% de los médicos
reportd que sus pacientes pasaban por un promedio de 3 médicos

antes de recibir un diagnostico definitivo.

Sintoma Debutante

90.00%
80.00%
70.00%
60.00%
50.00%
40.00%
30.00%
20.00%
10.00%

0.00%

Disnea Tos persistente Rales Hallazgos en tc

Gréfico xiv Sintomas con que han visto debutar la FPI de sus
pacientes

Fuente: AIRsurvey aplicada a neumélogos de Guayaquil
Elaborado por: Farid Adum Serrano

El sintoma con el que mayor frecuencia ven debutar a sus
pacientes es la tos persistente (83.33%), seguido por la disnea
(62.50%). Las alteraciones en tomografia fueron el hallazgo inicial

menos frecuente (gréafico xiv).
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Tratamientos Prescritos

100%
90%
80%
70%
60%
50%
40%
30%
20%
10%

0%

Gréfico xv Tratamientos prescritos a los pacientes con FPI
Fuente: AlRsurvey aplicada a neumélogos de Guayaquil
Elaborado por: Farid Adum Serrano

En el grafico xv se resumen la frecuencia con que se utilizan
distintos tratamientos. ElI 92% de los médicos encuestados
prescribiria terapia de oxigeno suplemental, el 54% Pirfenidona, el
50% Pirfenidona combinada con NAC. El 46% prescribirian otras

terapias. Ninguno prescribiria Colchicina ni ciclosporina.
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Utiliza para evaluar la progresion de la FPI:

80.00%
70.00%
60.00%
50.00%
40.00%
30.00%
20.00%
10.00%

0.00%

Grafico xvi Métodos que se utilizan para evaluar progresion de

la enfermedad
Fuente: AIRsurvey aplicada a neumdlogos de Guayaquil
Elaborado por: Farid Adum Serrano

El grafico xvi muestra las pruebas que los encuestados
utilizan para valorar la progresion de la enfermedad de los
pacientes. El pardmetro que se utiliza con mayor frecuencia es la
disminucién en la capacidad vital forzada (70.83%) seguida de la
tolerancia al ejercicio (54.17%), las escalas de disnea (54.17%) y la

disminucion de la capacidad de difusion de monoxido de carbono.

El porcentaje de neumdlogos que han enrolado pacientes en

algun estudio de FPI es bastante bajo (gréafico xvii).
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Ha enrolado o esta planeando enrolar algun
paciente en el estudio:

18.00%

16.00%

14.00%
12.00%

10.00%

8.00%
6.00%
4.00%
2.00%

0.00%

Gréafico xvii Numero de neumdlogos que han enrolado

pacientes en los siguientes estudios.
Fuente: AIRsurvey aplicada a neumélogos de Guayaquil
Elaborado por: Farid Adum Serrano

El 87.5% de los médicos reportaron que preguntan a sus
pacientes con reciente diagndstico de FPI por antecedentes
familiares de enfermedades intersticiales del pulmén (grafico xviii),
pero ninguno (0%) realiza pruebas genéticas como se muestra en el

gréfico xix.
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100.0%=

80.0%

60.0%

Percent

40.0%=

20.0%

Si

Pregunta por antecedentes familiares de FPl a los pacientes con reciente
diagnoéstico de FPI

Gréafico xviii Pregunta por antecedentes familiares de la
enfermedad

Fuente: AlRsurvey aplicada a neumdlogos de Guayaquil
Elaborado por: Farid Adum Serrano

100.0%

80.0%

G0.0%

Percent

40.0%

20.0%

0.0%

T
Si Mo

Realiza analisis genéticos a sus pacientes con FPI

Gréfico xix Realiza andlisis genéticos

Fuente: AIRsurvey aplicada a neumdlogos de Guayaquil
Elaborado por: Farid Adum Serrano
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En cuanto a quien decide el manejo de los pacientes con FPI,
el 41.67% reportdé que lo realizan solos, el 33.33% lo realiza en
consulta con otros neumdlogos pero ninguno decide el manejo en
consulta con un EMD (grafico xx).

50.0%

Percent

T
Usted solamente  Usted, en consulta Discusion de caso En consulta con un Ctros
con ctros con un EMD centro
especialistas de especializado
pulmaén
Quien determina el manejo de los pacientes con FP| en su centro

Gréfico xx Determinan el manejo de los pacientes con FPI
Fuente: AIRsurvey aplicada a neumdlogos de Guayaquil
Elaborado por: Farid Adum Serrano

Respecto a factores que se consideran claves en el manejo
de los pacientes con FPI, el 75% opin6 que era extremadamente
importante el diagndstico temprano de los pacientes con FPI. El
siguiente aspecto considerado extremadamente importante fue el
manejo de las comorbilidades (50%). Estos y otros aspectos claves
del manejo de la FPI se resumen en la tabla iv.
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Tabla N %
Importancia del 1 al 5 de:|No importante 0.0%
Diagnéstico temprano Algo importante 0.0%
Importante 16.7%
Muy importante 8.3%
Extremadamente importante | 75.0%
Importancia del 1 al 5 de:|No importante 0.0%
Confirmacion del diagnéstico | Algo importante 8.3%
Importante 25.0%
Muy importante 37.5%
Extremadamente importante | 29.2%
Importancia del 1 al 5 de:|No importante 0.0%
manejo de comorbilidades | Algo importante 4.2%
Importante 16.7%
Muy importante 29.2%
Extremadamente importante | 50.0%
Importancia del 1 al 5 de:|No importante 0.0%
crear un plan de monitoreo | Algo importante 12.5%
Importante 29.2%
Muy importante 29.2%
Extremadamente importante | 29.2%
Importancia del 1 al 5 de: |No importante 0.0%
monitoreo de tolerancia y |Algo importante 20.8%
eficacia del tratamiento Importante 20.8%
Muy importante 37.5%
Extremadamente importante | 20.8%

Tabla iv Factores clave en el manejo de los pacientes con FPI

Fuente: AIRsurvey aplicada a neumologos de Guayadquil
Elaborado por: Farid Adum Serrano

El 45.83% de los encuestados refirieron tratar la enfermedad
por reflujo gastroesofagico unicamente cuando sea diagnosticada o
33.33%

sistematicamente y el 20.83% lo hace rara vez o nunca (gréafico xxi)

cuando existan sintomas de la misma, el lo hace
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S0.0%

40.0%=

30.0%=

Percent

20.0%

10.0%

Sistematicamente Solo en casos en gue existen Rara vez o nunca
sintomas o un diagnastico
confirmado de reflujo

En sus pacientes con FPI trata activamente ERGE

Grafico xxi Trata activamente para reflujo gastroesofagico
Fuente: AIRsurvey aplicada a neumdlogos de Guayaquil
Elaborado por: Farid Adum Serrano

En cuanto a comorbilidades, la que con mayor frecuencia se
evalla siempre es la HTP (75%), seguida por ERGE (62.50%) y
enfermedad cardiovascular (58.33%). Solo el 4.17% de los
encuestados evalla apnea del suefio. Si bien existe una asociacion
entre cancer de pulmon y FPI, solo el 20.83% de los encuestados la

evallan siempre. Esto se detalla en graficos del xxii al xxvii
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Percent

Siempre A veces MNunca

Ewvalda en sus pacientes con FPI: ERGE

Gréfico xxii Comorbilidad: ERGE
Fuente: AIRsurvey aplicada a neumdlogos de Guayaquil
Elaborado por: Farid Adum Serrano

50.0%

40.0%

30.0%=

Percent

20.0%

10.0%

Siempre A veces Munca

Evalla en sus pacientes con FPI: enfisema
Gréfico xxiii Comorbilidad: Enfisema

Fuente: AIRsurvey aplicada a neumélogos de Guayaquil
Elaborado por: Farid Adum Serrano

60




80.0%=

Percent

Siempre A veces MNunca

Evalla en sus pacientes con FPI: hipertension pulmonar (HTP)

Grafico xxiv Comorbilidad: HTP

Fuente: AIRsurvey aplicada a neumdlogos de Guayaquil
Elaborado por: Farid Adum Serrano

60.0%—

Percent

Siempre

A veces MNunca

EvalQa en sus pacientes con FPI: cancer de pulmon

Grafico xxv Comorbilidad: Ca de Pulmoén

Fuente: AIRsurvey aplicada a neumdlogos de Guayaquil
Elaborado por: Farid Adum Serrano
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100.0%

80.0%

60.0%

Percent

40.0%=]

20.0%

Siempre A veces MNunca

Evalua en sus pacientes con FPI: Apnea del suefio

Gréfico xxvi Comorbilidad: Apnea del Suefio

Fuente: AlRsurvey aplicada a neumdlogos de Guayaquil
Elaborado por: Farid Adum Serrano

60.0%

50.0%=

40.0%

Percent

30.0%

20.0%7

10.0%—

Siempre A veces Nunca

Evalda en sus pacientes con FPI: enfermedad cardiovascular

Grafico xxvii Comorbilidad: Enfermedad Cardiovascular

Fuente: AIRsurvey aplicada a neumdlogos de Guayaquil
Elaborado por: Farid Adum Serrano

El 87.5% de los neumologos encuestados llegan a prescribir
tratamientos especificos para la hipertension pulmonar (gréafico
xxviii). De estos, el 62.5% prescribe Sildenafil o tadalafil, el 25%
prescribiria Bosentan y el 12.5% prescribiria otros tratamientos
(gréfico xxix).
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50.0%7

Percent

MNunca Ocasionalmente Regularmente

En sus pacientes con FP| usa tratamientos especificos para HTP

Grafico xxviii En pacientes con diagndstico de FPI, utiliza

tratamientos especificos para HTP
Fuente: AIRsurvey aplicada a neumélogos de Guayaquil
Elaborado por: Farid Adum Serrano

Tratamientos prescritos a
pacientes con FPI + HTP

80.00%
60.00%
40.00%
20.00%

0.00%

Grafico xxix Tratamientos adicionales prescritos para

pacientes con FPI+HTP
Fuente: AIRsurvey aplicada a neumdlogos de Guayaquil
Elaborado por: Farid Adum Serrano

Por ultimo, en cuanto a las preguntas de actitudes respecto a
la FPI, el 50% consider6 que como trastorno clinico esta es
extremadamente importante y el 45.83% opind que es
extremadamente importante la identificacion de los pacientes que
puedan padecer FPI. Solo el 37.5% se sentia muy seguro realizando
el diagndstico de FPI, aunque el 25% también se sentia seguro; el
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20.83% y el 50% se sentia muy seguro y seguro, respectivamente,
sobre su habilidad para manejar apropiadamente a los pacientes con
FPI. ElI 20.83% se sentia muy confiado sobre sus conocimientos
respecto al diagnostico y manejo de la FPI, el 50% se sentia seguro

y el 12.5% se sentia inseguro.

50.0%]

40.0%

30.0%=

Percent

20.0%

10.0%]

Mo importante Algo importante Importarte Muy importante Extremadamente
importante

Importancia FPI como trastorneo clinico
Grafico xxx Importancia de la FPl como trastorno clinico

Fuente: AIRsurvey aplicada a neumdlogos de Guayaquil
Elaborado por: Farid Adum Serrano
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50.0%

40.0%

30.0%

Percent

20.0%

10.0%

0.0%

T
Mo importarte Algo importante Importarte Muy importante Extremacdamerte
importante

Importancia de identificar pacientes con posible FPI

Grafico xxxi Importancia de realizar el diagnéstico de FPI
Fuente: AIRsurvey aplicada a neumélogos de Guayaquil
Elaborado por: Farid Adum Serrano

40.0%

30.0%
-
c
1]
o
=3
L ]
o 20.0%

10.0%=

0.0% T

Muy en desacuerdo  Endesacuerdo  Mi de acuerdo ni en De acuerdo Muy de acuerdo
desacuerds

Me siento seguro realizando diagnostico de FPI

Gréfico xxxii Seguridad realizando diagndstico de FPI

Fuente: AIRsurvey aplicada a neumélogos de Guayaquil
Elaborado por: Farid Adum Serrano
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50.0%

40.0%

30.0%

Percent

20.0%

10.0%

Muy en desacuerdo  En desacuerdo  Mi de acuerdo nien De acuerdo Muy de acuerdo
desacuerdo

Me siento seguro cuando manejo pacientes con FPI

Gréfico xxxiii Seguridad manejando pacientes con FPI

Fuente: AIRsurvey aplicada a neumologos de Guayaquil
Elaborado por: Farid Adum Serrano

50.0%

40.0%

30.0%

Percent

20.0%

10.0%7

0.0%

T
Muy en desacuerdo  Endesacuerdo  Mi de acuerdo nien De acuerdo Muy de acuerdo
desacuerdo

Me siento seguro sobre mis conocimientos respecto a FPI

Gréafico xxxiv Seguridad sobre conocimientos propios acerca
de FPI

Fuente: AIRsurvey aplicada a neumélogos de Guayaquil
Elaborado por: Farid Adum Serrano

4.2 Discusién

En el presente trabajo se describen los conocimientos vy

actitudes respecto al manejo de los pacientes FPI por parte de los
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neumoélogos de Guayaquil. El promedio de 11 pacientes al afio que
reporta la poblacion en estudio es considerablemente menor a los 39
pacientes por afio que fueron reportados por la encuesta AIRsurvey
original realizada en Europa. La mayor predominancia de la
enfermedad en adultos mayores que se observa, es acorde a la

prevalencia reportada a nivel mundial.

El bajo acceso a radidlogos y patélogos especializados en
enfermedades pulmonares, y el hecho de que solo el 45.83% de los
encuestados tiene acceso siempre a un equipo multidisciplinario
para el diagnéstico de estos pacientes, no solo es un hallazgo
opuesto al reportado por la AlRsurvey original sino que también va
en contra de la recomendacion del abordaje a través de un EMD que
indica la guia vigente y podria estar generando dificultades al

momento de estudiar a estos pacientes.

Muchos de los encuestados refirieron que la guia tiene utilidad
limitada, no solo porque necesita actualizacion si no porque propone
indicaciones que no son necesariamente viables en el contexto de

nuestro medio.

A diferencia de la AlIRsurvey original, donde los médicos
reportaron que mas del 60% de los pacientes con FPI eran
fumadores, la mayor parte de los neumélogos encuestados en este
estudio declararon que menos del 50% de sus pacientes con FPI
tenian historial de fumadores. Esto podria sugerir que existen otros
factores ambientales, por supuesto desconocidos, afectando el

desarrollo de la enfermedad. El tiempo promedio de aparicion de los
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sintomas de entre 9-12 meses fue similar al reportado por Cottin. En
el estudio local, la mayor parte de los pacientes visitaba 3 0 mas
meédicos antes de recibir un diagndstico, a diferencia de los 2 0 mas

gue reporta la AIRsurvey original.

El principal sintoma inicial reportado en este estudio fue la tos
persistente, versus la predominancia de la disnea en la encuesta
original, y hubo un escaso reporte de hallazgos tomograficos como
debut. Todos los sintomas debut fueron reportados con una
frecuencia menor que en el estudio europeo, lo cual podria atribuirse
al menor numero de pacientes con diagndstico confirmado de FPI

que se reportan en Guayaquil.

Debido a que la guia de consenso del 2011 fue publicada
antes que ciertos estudios “hito” para el manejo de la FPI, esta tiene
recomendaciones en cuanto al manejo farmacolégico de la FPI que
no van de acuerdo a la evidencia cientifica mas actual: todavia no se
definia con claridad el papel de la Pirfenidona ni del Nintedanib ni se
descartaba por completo el rol de los corticoides, la NAC y los
inmunosupresores. A pesar de que este estudio se realiza mas de un
afio después que la AlRsurvey original, en Guayaquil solo el 54% de
los neumdlogos utilizaria Pirfenidona en el manejo de sus pacientes
con FPI versus el 81% reportado por Cottin. El 29% utilizaria
corticoides, el 33% corticoides con inmunosupresores y NAC vy el
21% corticoides con NAC que, aungue ya con el estudio PANTHER
se demostré que no tienen un papel terapéutico en la FPI, la guia del
2011 no recomienda usar de rutina pero si en una minoria de los
pacientes por un aparente beneficio, fundamentado en evidencia de

mala calidad, que ya fue descartado.
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El un alto porcentaje de los médicos encuestados en este
trabajo reportaron que averiguaban por antecedentes familiares en
sus pacientes, pero ninguno de ellos realiza pruebas genéticas. Si
bien la guia no recomienda la realizacion de pruebas genéticas, este
hallazgo se debe a que no estan disponibles en el pais y no a la

adherencia a la guia.

Con mayor frecuencia los neumdlogos en Guayaquil
determinan el manejo terapéutico de los pacientes con FPI ellos
solos y aunque un porcentaje importante de médicos deciden en
consulta con otros neumaologos, no se reportd la participacion de un
EMD en tratamiento de estos pacientes, contrario a la
recomendacion de la guia y de otras fuentes de evidencia mas

actualizadas.

Ya que los tratamientos actualmente disponibles solo
permiten retrasar la progresion de la enfermedad, no es
sorprendente que el 75% de los encuestados consideren
extremadamente importante el diagnostico temprano de FPI, debido
a que este permite prolongar la calidad de vida de los pacientes.
Gran parte de los neumodlogos también consideraron importante el
manejo de las comorbilidades y condiciones asociadas que puedan
presentarse, debido al impacto que estas presentan, no tanto en la
alta e inevitable mortalidad asociada a la FPI, sino en la calidad de
vida de los pacientes. La comorbilidad que con mayor frecuencia
evallan los neumologos en todos sus pacientes es la hipertension
pulmonar y el 87.5% llegan a prescribir un tratamiento especifico

para esta (el 41.67% lo haria regularmente), de entre los cuales el
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que mas se utiliza segun los datos obtenidos es el Sildenafil. En la
encuesta AlRsurvey original solo el 4% utilizaria regularmente
tratamientos especificos para HTP, aunque el 64% lo haria
ocasionalmente. La guia del consenso indica que la HTP no deberia
ser tratada en la mayoria de los pacientes y sino solo en ciertos
pacientes, justificAndose en los altos costos y morbilidad de esta

terapia.

En las preguntas de actitudes se encontr6 que la opinidn
general de los médicos cataloga a la FPI como un trastorno clinico
importante y reconocen la importancia de poder identificar a estos
pacientes, sobre todo en estadios tempranos de la enfermedad, sin
embargo un porcentaje importante de los encuestados no se siente
realmente seguro realizando el diagnéstico ni manejando pacientes
con FPI, reportando ademas que muchos no se sienten seguros

respecto a sus conocimientos sobre la patologia.
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CAPITULO 5

5.1 Conclusiones

Al describir la situacion actual del manejo de la fibrosis
pulmonar idiopatica en Guayaquil, se puede observar que dista
considerablemente de lo que se consideraria un manejo optimo. La
indicacién de que el paciente debe ser tratado con un enfoque
multidisciplinario pareceria ser una meta irreal en nuestro contexto y
no solo existe escases de radiélogos y patdlogos sino que tampoco
existen centros especializados para la atencidon de estos pacientes.
No se comercializan en el pais los tratamientos que podrian mejorar
la sobrevida. En general la practica reportada no se adhiere
estrictamente a las guias del consenso de la ATS/ERS/JRS/ALAT, ni
a las recomendaciones actuales fundamentadas en evidencia
cientifica que surgié posterior a la guia; ademas varia mucho del
manejo reportado en Europa. La falta de acceso a herramientas
diagnésticas y tratamientos aprobados, sumado a la dificultad que
representa enrolar pacientes para un tratamiento experimental, limita
severamente las opciones terapéuticas que se pueden ofrecer a los
pacientes con FPI cuando son manejados en Guayaquil y a pesar de
qgue los neumdlogos refieren reconocer a la FPI como un trastorno
clinico importante, es probable que se trate de una patologia
subdiagnosticada en nuestro medio, la cual definitivamente no recibe

un tratamiento optimo.
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5.2 Recomendaciones

En base a los hallazgos de este trabajo, se recomienda
mejorar los conocimientos de los neumologos respecto a las
opciones para el manejo de la FPI promoviendo la difusion de la
evidencia cientifica actual. Ademas se sugiere la inclusion de la
Pirfenidona y el Bosentan al mercado nacional. Un punto clave que
se deberia promover es mejorar el acceso a un EMD tanto para
diagnéstico como para desarrollo de planes de tratamiento de estos

pacientes.

Para futuras investigaciones se recomendaria encontrar una
poblacion mas grande en donde aplicar la encuesta. Ademas se
recomendaria revisar el numero de preguntas que contiene la
AIRsurvey original ya que muchos de los encuestados la encontraron
demasiado larga; seria bueno también actualizarla en cuanto a

contenido.
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CUESTIONARIO PARA DETERMINAR LA SITUACION
ACTUAL DE DIAGNOSTICO Y MANEJO DE LA FIBROSIS
PULMONAR IDIOPATICA (FPI)

Estimado Colega

Estamos conduciendo este estudio para determinar la situacion actual del manejo de la FPI
en nuestro pais. Esto permitira dilucidar la situacion de esta patologia, para mejorar el cuidado de
nuestros pacientes con FPI. Por favor ayldenos a completar este breve cuestionario. Toda la
informacion que usted nos facilite permanecera confidencial y anonima. Su participacion es

completamente voluntaria. Por favor entregar el cuestionario completo al entrevistador. Gracias.

Por favor responder las siguientes preguntas, si no prefiere contestar una pregunta en

particular, por favor dejarla en blanco.

1. Cuéntos pacientes con Fibrosis Pulmonar Idiopatica (FPI)
usualmente atiende, diagnostica o maneja en un (1) afio?

2. Por favor indique el numero de pacientes con FPI que actualmente
se encuentra atendiendo de acuerdo a los siguientes rangos de
edad:

o Pacientes <50 afios
o Pacientes de 50-65 afios
o Pacientes de 66—-80 afios
o Pacientes >80 afios

3. Por favor indique el nUmero de pacientes que actualmente atiende
de acuerdo a la categoria de % teérico de FVC:

o FVC <50%
o FVC de 50-70%
o FVC de 71-80%
o FVC >80%

4. En su centro, tiene acceso a radidélogos especializados para
discutir los casos sospechosos de FPI?

o Si
o Si, no directamente en mi centro, pero si en mi red de
trabajo

o No
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. En su centro, tiene acceso a patdlogos especializados para
discutir los casos sospechosos de FPI?

o Si

o Si, no directamente en mi centro, pero si en mi red de
trabajo

o No

. En su centro, dispone de un equipo multidisciplinario
(neumologo, radidlogo, patélogo) involucrado en el diagnéstico de
FPI?

o Siempre
o Aveces
o Nunca

. Qué tan utiles le resultan las guias ERS/ATS (2011) para el
diagndstico y tratamiento de la FPI? / ATS guidelines (2011) for the
diagnosis and treatment of IPF?

o Utiles
o No utiles

. Qué proporcion de sus pacientes con FPI son fumadores activos o
ex-fumadores?

o 0-10%
o 20-30%
o 40-50%
o 60-70%
o >80%

. Cudl es el tiempo promedio que transcurre entre la aparicion de los
primeros sintomas en el paciente hasta que se confirma el
diagndstico de FPI, ya sea por usted mismo y/o con la ayuda de un
centro especializado?

o Hasta 3 meses

o 6 meses

o 9-12 meses

o 18-24 meses

o Mas de 24 meses
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10.Cual es el niumero promedio de médicos que, sus pacientes con un
diagnostico confirmado de FPI, han visitado antes de usted —
incluyendo el médico general y usted mismo?

o 1 médico

o 2 médicos

o 3 médicos

o 4 médicos

o Més de 4 médicos

11.En pacientes diagnosticados con FPI, usted ha visto alguno que
haya debutado con (si/no)

o Disnea de esfuerzo
o Tos persistente
o Rales tipo Velcro audibles a la auscultacion

o Hallazgos incidentales en la Tomografia Computada del
térax

12.Cuéles de los siguientes tratamientos utiliza en sus pacientes
diagnosticados definitivamente con FPI? Marque todos los items
que apliquen.

o Oxigeno suplemental

o Corticosteroides

o Azatioprina / ciclofosfamida (inmunosupresor)
o Corticosteroides + inmunosupresor

o N-acetilcisteina en monoterapia

o Combinacion de corticosteroides + inmunosupresor + N-
acetilcisteina

o Corticosteroide + N-acetilcisteina
o Colchicina

o Ciclosporina A

o Anticoagulantes

o Pirfenidona

o Pirfenidona + N-acetilcisteina

o Otros(por favor especifique):
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13.Cudles de las siguientes técnicas utiliza usted mas frecuentemente
para evaluar la progresion de la FPI? Marque todos los items que
apliquen

o Escala de disnea
o Disminucién en la FVC
o Disminucion en la DL¢o (corregida por hemoglobina)

o Progresion de la fibrosis mediante Tomografia computada
de alta definicion (HRCT)

o Exacerbaciones agudas
o Cambio en la capacidad de ejercicio (6MWT)
o Retroalimentacion del paciente

o Otros(por favor especifique):

14.Ha enrolado o esta planeando enrolar alguno de sus pacientes con
FPI en los siguientes estudios clinicos? Marque todos los items que
apliqguen

o Pirfenidona en FPI(CAPACITY, ASCEND)

o Bosentan en pacientes con FPI (BUILD-1, BUILD-3)

o Estudio de Sildenafil en FPI (STEP-IPF)

o N-acetilcisteina (NAC) en altas dosis en FPI (IFIGENIA)

o Nintedanib (antes llamado BIBF 1120)(TOMORROW,
INPULSIS)

o Prednisona, azatioprina y N-acetilcisteina (PANTHER-IPF)
o Otros (por favor especifique):

15.Usted pregunta a sus pacientes con reciente diagnéstico de FPI si
tienen antecedentes familiares de fibrosis pulmonar?

o Si
o No

16.Si su respuesta fue Si, alguna vez realiza investigaciones
geneéticas?

o Si
o No
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17.En su centro, quién determina el manejo terapéutico de los
pacientes con FPI leve a moderada?

o Usted solamente
o Usted, en consulta con otros especialistas de pulmon

o Discusion de caso en una reunion a la que asiste un equipo
multidisciplinario (p.ej. neumélogos, radidlogos, patélogos)

o En consulta con un centro especializado (si usted no se
encuentra basado en un centro especializado)

o Otros

18.Usted pregunta siempre a sus nuevos pacientes sobre su
ocupacion?

o Si
o No

19. Al respecto del manejo de pacientes con FPI leve a moderada, cree
usted que lo siguiente es: muy importante, algo importante, no muy
importante, para nada importante [0 califiquelos en una escala del
1 al 5: siendo 1 para nada importante y siendo 5 muy importante]

o Diagnostico temprano

o Confirmacion del diagnostico

o El manejo de las comorbilidades

o Desarrollo de un plan de monitoreo

o Monitoreo de la eficacia y tolerabilidad del tratamiento

20.Al momento del diagnéstico de FPI, usted busca activamente
sintomas de Enfermedad por Reflujo Gastro Esofagico (GERD)?

o Siempre
o Aveces
o Raravez o nunca

21.Qué tan importante es el manejo del GERD en sus pacientes con
FPI?

o Solo es importante en pacientes con GERD moderado a
severo

o No es importante
o Algo importante
o Muy importante
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22.Qué tratamientos adicionales prescribiria usted para pacientes con
FPIy GERD? Marque todas las que apliquen

o Consejos sobre dieta y estilo de vida
o Antiacidos

o Antihistaminicos Bloqueadores H2

o Inhibidores de la bomba de protones
o Agentes para la motilidad gastrica

o Otros (por favor
especifique):

23.Cuando diagnostica FPI, trata activamente para GERD?
o Sistematicamente

o Solo en casos en que existen sintomas de GERD o hay una
GERD diagnosticada

o Raravez o nunca

24.Cuando considera cirugia anti reflujo para sus pacientes con FPly
GERD?

o Al momento del diagnostico de GERD

o A continuacién de un intento de tratamiento medicamentoso
o Antes de trasplante

o Después de trasplante

25.Entre sus pacientes con FPl y GERD, qué proporcién ha sido
sometida a cirugia anti reflujo?

o O

o <10%

o 10-50%
o >50%

26.Cuales de las siguientes comorbilidades, condiciones asociadas o
complicaciones usted evalla en sus pacientes con FPI (siempre, a
veces, nunca)

o GERD

o Enfisema

o Hipertension Pulmonar

o Céncer de Pulmén

o Apnea del suefio

o Enfermedad Cardiovascular
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27.En pacientes diagnosticados con FPI, usted alguna vez usa
tratamientos especificos para la hipertension pulmonar?

o Nunca
o Ocasionalmente
o Regularmente

28.Qué tratamientos adicionales prescribiria para pacientes con FPI e
hipertension pulmonar? Marque todas las que apliquen

o Sildenafil o tadalafil
o Bosentan

o Ambrisentan

o Derivados de los prostanoides
o Otros (por favor especifique):
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ACTITUDES ACERCA DEL DIAGNOSTICO Y MANEJO DE
PACIENTES CON FPI

Utilizando las opciones proporcionadas para cada item por favor
marque la casilla que mejor describe su respuesta

A. Como un trastorno clinico, la FPI es:

No importante  Algo Importante  Importante  Muy Importante  Extremadamente Importante

a a a a Q

B. Identificar pacientes con una posible FPI es:

No importante ~ Algo Importante  Importante  Muy Importante  Extremadamente Importante

a d a a a

C. Me siento seguro realizando diagndstico de pacientes en con
probable FPI:

Muy en desacuerdo En desacuerdo Ni acuerdo ni desacuerdo De acuerdo Muy de acuerdo

a a a a a

D. Estoy seguro de mi habilidad para manejar pacientes con FPI

Muy en desacuerdo  En desacuerdo  Ni acuerdo ni desacuerdo De acuerdo Muy de acuerdo

a a a a a

E. Me siento confiado sobre mis conocimientos respecto al
diagndéstico y manejo de la FPI

Muy en desacuerdo  En desacuerdo  Ni acuerdo ni desacuerdo De acuerdo Muy de acuerdo

a a a a Q

MUCHAS GRACIAS POR LLENAR LA ENCUESTA
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