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Resumen

Introduceidn: Las enfermedades pulmonares intersticiales difusas (EPID) son un grupo
de enfermedades raras que, si bien comparten ciertas caracteristicas clinicas, tienen un
pronostico muy diferente. La fibrosis pulmonar idiopdtica (FPI) es la mds prevalente en
muchos paises y su diagndstico puede ser dificultoso. Luego de los resultados expuestos
en el consenso sobre diagnostico y manejo de laFPI, y 1a llegada de nuevas drogas como
la pirfenidona, se ha modificado el enfoque de esta enfermedad. Se realizé una encuesta
a neumondlogos argentinos, con el fin de evaluar 1a aceptabilidad e implementacion de
estas gufas en Argentina.

Materiales y métodos: Se disefié una encuesta con 24 preguntas. Entre los datos
que se recolectaron en el cuestionario estaban demografia de los encuestados, lugar de
trabajo (instituciones publicas, privadas, grandes o pequefios centros o instituciones),
frecuencia con la que evaluaban pacientes con FPI, disponibilidad de pruebas diagndsticas
y estrategias diagndsticas empleadas para pacientes con EPID. Por Gltimo, la encuesta se
focalizd en las recomendaciones terapéuticas en 10s pacientes diagnosticados como FPI.
Dicha encuesta fue completada durante el Congreso Argentino de Medicina Respiratoria
que se realizd en el 2013 en la ciudad de Mendoza. La misma metodologia y cuestionario
fueron utilizados previamente en el Congreso Argentino de Medicina Respiratoria del 2011.
Resultados: Un total de 252 médicos respondieron la encuesta en el 2013, lo que repre-
sento alrededor del 20% de los concurrentes al congreso. EI método complementario de
mayor disponibilidad fue la prueba de marcha de 6 minutos (PM6M). El método comple-
mentario més utilizado fue la tomografia computada de torax (86.9% de los encuestados
la realizaban ante la sospecha de EPID) y solo el 44.4% de los encuestados realizaban
difusion de monoxido de carbono (DLCO) en todos sus pacientes. Cerca del 50% de los
encuestados consultaban a centros de referencia en menos del 30% de sus casos con
sospecha de EPID. Menos del 20% de los respondedores consideraban que llegaban
a un diagnostico definitivo de EPID en més del 60% de sus pacientes. La distribucion
final de los diagnadsticos fue heterogénea. Notablemente, casi el 50% de los encuestados
consideraba que la FPI habfa sido el diagndstico final en menos de 30% de sus pacientes.
Solo el 30% de los encuestados prescribieron pirfenidona como tratamiento de eleccion
en la FPl'y mas del 60% todavia continuaban prescribiendo tratamientos que inclufan
diferentes combinaciones de corticoides & inmunosupresores.

Conclusiones: Nuestra encuesta sugiere que existen dificultades en el abordaje
diagnostico de estas entidades, que existe un bajo porcentaje de pacientes que son
evaluados en centros de referencia y que hay una baja proporcion de estos que reciben
tratamiento especifico.

Palabras clave: enfermedad pulmonar intersticial difusa, fibrosis pulmonar idiopatica,
enfermedad del tejido conectivo, pirfenidona, encuesta
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Introduccion

Abstract

Management of Interstitial Lung Diseases in Argentina: a Survey to Pulmonologists
Background: Diffuse interstitial (or parenchymal) lung diseases (ILDs) are a very large
group of diseases that although they share certain clinical features, have a very different
prognosis. Idiopathic pulmonary fibrosis (IPF) is the most prevalent in many countries
and its diagnosis can be difficult. After the results shown in the consensus on diagnosis
and management of IPF, and the arrival of new drugs such as pirfenidone, the approach
to this disease have changed. A survey was performed to argentine pulmonologists in
order to evaluate the acceptability and implementation of these guidelines in Argentina.
Material and Methods: A survey of 24 questions was designed. Among the data collected
in the questionnaire were demographics of respondents, workplace (public or private
healthcare facilities, referral center, large or small healthcare centers or institutions),
frequency at which IPF patients were examined, availability of diagnostic tests, and
diagnostic strategies used with ILD patients. Finally, the survey focused on therapeutic
recommendations for patients diagnosed with [PF. The survey was completed during the
Argentine Congress of Respiratory Medicine held in 2013 in the city of Mendoza. The
same methodology and questionnaire were previously used in the Argentine Congress
of Respiratory Medicine in 2011.

Results: In 2013, a total of 252 physicians completed the survey, which represented
approximately 20% of Congress attendees. The complementary test of higher avail-
ability was the the six minutes walk test (6BMWT). The most widely used supplementary
method was thoracic computed tomography (CT) as 86.9% of the responders used it
if they suspected ILD, and only 44.4% of the responders used diffusing capacity of the
lungs for carbon monoxide (DLCO) with all their patients. Almost 50% of the responders
consulted referral centers for less than 30% of patients with suspected ILD. Less than
20% of the responders considered that they reached a final diagnosis of ILD in over 60%
of their patients. Final distribution of diagnosis was heterogeneous. Interestingly, almost
50% of the responders considered IPF as the final diagnosis in less than 30% of their
patients. Approximately 50% of the responders answered that less than 20% of their IPF
patients received specific treatment for the disease.

Conclusions: Our survey suggests that there are difficulties in the diagnostic approach
of ILDs, there is a low percentage of patients that are evaluated in referral centers and
there is a low proportion of IPF patients receiving specific treatment

Key words: Diffuse interstitial (or parenchymal) lung diseases, |diopathic pulmonary
fibrosis, Connective Tissue Disease, Pirfenidone

tico de las NII, ya que en muchos casos el patrén
tomografico, en un contexto clinico adecuado, es

Las enfermedades pulmonares intersticiales di-
fusas (EPID) representan un amplio grupo que
abarca mas de 200 entidades diferentes y muchas
de ellas son llamadas enfermedades “huérfanas” o
raras. El consenso ATS/ERS (American Thoracic
Society/ European Respiratory Society)! clasifica
a las neumonias intersticiales idiopaticas (NII) en
siete entidades clinico-patolégicas. Esta clasifica-
cién, que esta mayormente basada en la histopa-
tologia, depende ademaés de una estrecha relacién
entre clinicos, radi6logos, patélogos y un enfoque
multidisciplinario. La tomografia computada de
térax con cortes de alta resolucién (TCAR) es una
herramienta fundamental en el abordaje diagnos-

suficiente para arribar a un diagndstico definitivo.
La fibrosis pulmonar idiopatica (FPI) es una
enfermedad fibrosante progresiva que lamentable-
mente, a la fecha, no cuenta con un tratamiento
curativo y tiene una supervivencia media de 2
a 5 anos luego del diagnéstico®. La busqueda de
un tratamiento efectivo ha implicado numerosos
ensayos de investigacion clinica sin éxito alguno
hasta el 2011, cuando en Europa fue aprobado el
primer tratamiento para la FPI, la pirfenidona2.
El diagnéstico de las EPID puede ser muy di-
ficultoso, especialmente cuando se trata de una
FPI o neumonia intersticial no especifica (NINE).
Diferentes sociedades (ATS, ERS, JRS y ALAT)
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han revisado extensamente la literatura y las
guias disponibles sobre las recomendaciones para
el diagnéstico y manejo de la FPI. Nueva infor-
macién ha estado disponible desde el 2011 luego
de la aprobacién de la pirfenidona y los resultados
negativos del tratamiento con el “triple esquema”
de corticoides-azatioprina y n-acetil-cisteina®.

La aceptabilidad y las dificultades sobre la im-
plementacion de estas guias no han sido valoradas
en Argentina.

Se realiz6 una encuesta entre neumondlogos
argentinos en general que asistieron al Congreso
Argentino de Medicina Respiratoria llevado a cabo
en octubre del ano 2013 con el fin de evaluar la
aceptabilidad e implementacion de estas guias en
Argentina. Los criterios que utilizaban los diferen-
tes encuestados para el diagnéstico de FPI previo
al consenso del 2011 no fueron especificados. Los
resultados de esta encuesta fueron comparados
con otra encuesta similar dirigida por la sesién
de enfermedades intersticiales en la Asociacion
Argentina de Medicina Respiratoria realizada dos
anos antes.

Materiales y métodos

Se disen un cuestionario de 24 items para carac-
terizar los patrones de practica clinica actuales con
respecto a la disponibilidad de recursos, evaluacion
de las EPID y tratamiento de los pacientes con FPI
por parte de los neumondlogos. El cuestionario
estuvo disponible en un escritorio durante el Con-
greso Argentino de Medicina Respiratoria llevado
a cabo en la ciudad de Mendoza en el ano 2013.
Se recolectaron los siguientes datos: demografia
de los encuestados, lugar de trabajo (instituciones
publicas, privadas, grandes o pequenos centros o
instituciones), frecuencia con la que evaluaban
pacientes con FPI, disponibilidad de pruebas
diagnosticas y estrategias diagnosticas empleadas
para pacientes con EPID. Por dltimo, la encuesta
se focaliz6 en las recomendaciones terapéuticas en
los pacientes diagnosticados como FPI. La misma
metodologia y cuestionario fueron utilizados pre-
viamente en el Congreso Argentino de Medicina
Respiratoria del 2011.

Los datos fueron representados como proporcién
de encuestados. La comparacién entre los médicos
que trabajan mas del 50% de su tiempo en insti-
tuciones de alta complejidad y pequenos centros
fue hecha por la pruebas de chi cuadrado. Los

respondedores de las encuestas en el 2013y el 2011
fueron comparados usando también chi cuadrado.

Encuestas (2011 y 2013) ANEXO I y II al
final del articulo.

Resultados

Un total de 252 médicos respondieron la encuesta
en el 2013, lo que represent6 alrededor del 20% de
los concurrentes al Congreso. En el afno 2011, se
encuestaron 155 médicos.

Maés del 60% de los encuestados en el 2013 eran
mujeres menores de 50 anos (Tabla 1) y vivian en
grandes ciudades (Figura 1). E1 90% eran neumo-
nélogos (12% con alguna especialidad relacionada
como medicina interna o terapia intensiva). El
29% de los encuestados declararon que ejercian la
medicina (en mas del 50% del tiempo) en centros
publicos y el 25% en centros privados de referencia.
Los restantes encuestados, definieron sus practicas
sblo en instituciones pequenas o privadas. Mas del
80% de los encuestados estaban involucrados en
menos de 20 casos anuales de EPID (Figura 2). El

TABLA 1. Edad de los participantes

Edad n Porcentaje
<40 87 34,5
41-50 78 31,0
51-60 73 29,0
61-70 14 5,6
Total 252 100,0

Lugar de residencia (%) (n=252)

PUEBLO O AREA RURAL: 1

CABA: 21

OTROS GRANDES
CENTROS URBANOS:
40

CIUDAD
PEQUENA: 2

GBA:16

Figura 1. Lugar de residencia de los participantes.
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método complementario de mayor disponibilidad
fue la prueba de marcha de 6 minutos (PM6M)
(Figura 3). El1 método complementario més utili-
zado fue la tomografia computada de térax (86.9%
de los encuestados la realizaban ante la sospecha
de EPID) y solo el 44.4% de los encuestados rea-
lizaban difusién de monéxido de carbono (DLCO)
en todos sus pacientes (Tabla 2). La frecuencia de

Porcentaje de encuentados

mas de 30

21a31

11a20

5a10

Cantidad de EPID al afio

menos de 5

0% 5% 10% 15% 20% 25% 30% 35% 40%

Figura 2. Cantidad de EPID asistidas por afio.

uso de otros métodos diagndsticos se muestra en
la Tabla 3.

Disponibilidad de métodos complementarios
90
80
70
8 60
T
8
g 50
S
g
o 40
o
-]
® 30
20
10
0
si
B Tiene TAC Tiene DLCO [ Tiene volimenes pulmonares [l Tiene caminata 6m.

Figura 3. Disponibilidad de métodos complementarios.

TABLA 2. Uso de los métodos complementarios en el estudio de las EPID

% de pacientes a
quienes realiza

TC (n = 244)
% de respuestas

DLCO (n =

% de respuestas

243) PM6M (n = 243) volumenes pulmonares

% de respuestas (n=243)

el estudio % de respuestas
0 2,0 23,0 4,9 25,1
5 0,4 0,8 0,8 3,3
10 0,4 4.1 1,2 1.2
20 0,4 1,6 2,1 3,7
40 0,8 3,3 2,1 0,8
50 0,4 7,8 4,5 7,4
60 0,8 0,8 3,3 1,6
70 0,8 3,3 4,1 2,9
80 3,7 9,0 7,0 6,6
90 3,28 1,6 2,5 2,1
100 86,9 44,4 67,5 45,3
Total 100,0 100,0 100,0 100,0

TABLA 3. Uso de otros métodos complementarios en el estudio de las EPID (n = 243)

Porcentaje Anticuerpos FBC Ecocardiograma Test de ejercicio  Biopsiaquirdrgica

del uso del (% de encuestados) (% de Doppler (% de (% de (% de
método encuestados) encuestados) encuestados) encuestados)

<30 31,7 34,2 13,6 55,1 59,3

30-50 10,7 32,9 14,0 15,2 31,7

51-70 2,1 8,6 9,1 6,6 2,9

> 70 55,6 24,3 63,4 23,0 6,2
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La razo6n de la no utilizacion de los diferentes
métodos diagnoésticos fue variable, pero una alta
proporcién de encuestados contest6 que la limitan-
te para solicitar ciertas pruebas era su alto costo o
la falta de disponibilidad (Tabla 4).

En caso de realizarse una biopsia quirargica,
aproximadamente sélo un tercio de los encuestados
enviaban siempre o frecuentemente sus muestras
para ser examinadas por un patélogo experto en
patologia pulmonar (Figura 4). Cerca del 50% de
los encuestados consultaban a centros de referen-
cia en menos del 30% de sus casos con sospecha de
EPID (Figura 5). Entre los 190 encuestados que
explicaron las razones de esto, 58.4% no consultaba
porque no lo creia necesario y el 41.5% porque no
tenia facil acceso a dichos centros.

Menos del 20% de los respondedores conside-
raban que llegaban a un diagnéstico definitivo de
EPID en mas del 60% de sus pacientes (Figura 6).
La distribucién final de los diagnésticos fue hete-
rogénea. Notablemente, casi el 50% de los encues-
tados consideraba que la FPI fue el diagnéstico
final en menos de 30% de sus pacientes. (Tabla 5).
Entre los diagnésticos alternativos habia una gran
proporciéon de enfermedad intersticial asociada a
enfermedades del colageno. Alrededor del 50%
de los encuestados declar6 que menos del 20% de
sus pacientes con FPI recibia algin tratamiento
especifico para la enfermedad (Figura 7).

Sélo el 30% de los encuestados prescribieron
pirfenidona como tratamiento de eleccién en la FPI
y mas del 60% todavia continuaban prescribiendo

TABLA 4. Razones para no utilizar los métodos en los casos en que no se utiliza

Razones para TC DLCO Volimenes  PM6M Testde  Ecocardiograma FBC  Anticuerpos Biopsia

no usar (n=36) (n=112) pulmonares (n=44) ejercicio (n=122) (n=114) (n=86) (n=145)
el método (n=107) (n=122)

Es de muy dificil  33,3%  69,6% 66,4% 27,3% 59,8% 20,0% 22,8% 55,8% 34,5%

acceso

Es muy costoso  16,7%  11,6% 11,2% 2,3% 4,9% 10,9% 9,6% 8,1% 9,0%

No lo creo 50,0%  18,8% 22,4% 70,5% 35,2% 69,1% 67,5% 36,0% 56,6%

necesario

Manejo de la muestra de biopsia quirurgica

Figura 4. Manejo de la biopsia quirtrgica
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mas de 60%

% de casos que consulta

menos de 30%

Porcentaje de casos que consulta con una institucion especializada

% de encuestados (n=239)

30 40 50 60

Figura 5. Proporcién de pacientes con EPID que consultan en centros especializados

% de las EPID que tienen diagnéstico final FPI

o
wul
S
&

Porcentaje de las EPID que tienen diagnéstico final FPI

% de respuestas (n=233)

Figura 6. Porcentaje de casos en que se llega a un diagndstico definitivo

TABLA 5. Distribucion de los diagndsticos de EPID

Proporcion de Proporcién de EPID Proporcion de

las consultas asociadas a ETC EPID que son
(n =236) (n =233)
Less than 30% 33,5% 49,8%
30-50% 40,3% 27,9%
51-70% 18,2% 4,7%
>70% 8,1% 17,6%

tratamientos que incluian diferentes combinacio-
nes de corticoides e inmunosupresores (Tabla 6).
Mas del 90% de los encuestados refirieron que

Tratamiento de los pacientes con FPI

50%

45%

~  40%

S

No35%

c

% 30%

k)

8 25%

3

g 20%

4

g 5%

= 0%
5%
0%

menos 20% 20 a40% 41a60% 61a80% mas del 80%

% de pacientes con FPI que reciben tratamiento especifico

Figura 7. Proporciéon de pacientes con FPI que reciben trata-
miento especifico.
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menos de 3 pacientes al afio eran enviados para
evaluacion a trasplante. Las razones por las que
no eran referidos fueron las siguientes: no lo con-

TABLA 6. Tratamientos indicados para la FPI

Tratamiento para la FPI % de respuestas

(n =188)
AZA + acetilcisteina 0,5
AZA 0,5
Corticoides + AZA 9,3
Corticoides + acetilcisteina 6,0
Corticoides + AZA + acetilcisteina 18,1
Corticodes 22,0
Corticoides + AZA + Metotrexate 0,5
Corticoides + AZA + Colchicina 0,5
Corticoides + n- acetilcisteina + 0,5
protector gastrico
Corticoides+ ciclofosfamida 1.6
N —acetilcisteina 9,3
Pirfenidona 29,7
Pirfenidona + ambrisentan + nac 0,5
Tobramicina 0,5
Total 100,0

sideraban como una opcién de tratamiento (3.9%),
bajo nimero de pacientes severos en su poblacion
(72.5%) y la creencia de que recibir el trasplante
pulmonar en nuestro pais es extremadamente
bajo (23.5%).

Cuando se compararon aquellos neumondélogos
que trabajaban mas de 50% de su tiempo en insti-
tuciones de media y alta complejidad con aquellos
de baja complejidad o pequenas instituciones, la
Unica diferencia en cuanto a la indicacién de los
meétodos diagnosticos fue la mayor frecuencia en la
determinacion de los auto-anticuerpos (Tabla 7).
Los neumondlogos de grandes instituciones tienen
mayor prevalencia de EPID asociadas a enfer-
medades del tejido conectivo y una menor tasa
de prescripcion de regimenes terapéuticos que
incluyan corticoides e inmunosupresores para el
tratamiento de la FPI (Tabla 8). No hubo diferen-
cias entre los neumondélogos que asistieron mas o
menos de 20 EPID por ano (Figura 8 y 9).

Los resultados de las encuestas en el 2011 y
2013 no fueron enteramente comparables ya que,
la prevalencia de los encuestados que trabajaban
mas del 50% en instituciones de referencia fue
mayor en el 2011 (64.7% vs 50.2% p: 0.004). Por
lo tanto, elegimos comparar los encuestados segiin

TABLA 7. Uso de los métodos complementarios segun complejidad de la institucion en la que trabaja

la mayor parte del tiempo

Realiza en mas del
60% de sus

Méas del 50% trabaja en
instituciones de mediana o alta

Méas del 50% trabaja en p
instituciones de baja

pacientes complejidad (publica o privada) complejidad (publica o privada)
TC 95,1% 95,8% 1,000
DLCO 62,5% 55,7% 0,298
PM6BM 86,7% 82,0% 0,378
Volumenes pulmonares 63,3% 53,3% 0,120
Dosaje de anticuerpos 64,2% 50,8% 0,038

TABLA 8. Distribucion de los diagndsticos segun complejidad de la institucion en la que trabaja la

mayor parte del tiempo

Mas del 50% trabaja en
instituciones de mediana o
alta complejidad
(publica o privada)

Mas del 50% trabaja en P
instituciones de baja
complejidad
(publica o privada)

Méas del 50% corresponden a ETC
Menos del 30% corresponden a FPI
El tratamiento indicado para la FPI
incluye esteroides e IS

53,8%
53,0%
51,6%

29,7% < 0,001
46,2% 0,358
67,0% 0,049
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Uso de estudios complementarios en neumondlogos
que ven mas o menos de 20 EPID por afio

1009

90% ——

80% ——

70% ——
w
[
B
krd 60% —
GJ
=]
v
i =
o 50% — |
T
)
o)
d:) 40% —
M
=]
[-9

30% ——

20% ——

10% ——

0% —

TAC DLCO TC6m Voltimenes Dosaje de
pulmonares anticuerpos
Asiste menos de 20 EPI por afio . Asiste mas de 20 EPI por afio

Figura 8. Neumondlogos que asisten mas o menos de 20 EPID por afo

Distribucién de diagnosticos y tratamientos en neumondlogos que asisten mas y menos de 20 EPID por afio

Tratamiento para FPI con esteroides e IS
p=0,745

Menos de 30% corresponden a FPI
p=0,418

Més del 50% corresponden a ETC

I I

0% 10% 20% 30% 40% 50% 60% 70%

% de Encuestados

Asisten mas de 20 EPID por afio H Asisten menos de 20 EPID por afio

Figura 9. Distribucién de diagnésticos y tratamientos en neumondlogos que asisten mas
y menos de 20 EPID por afio.

la complejidad de los centros en los que trabajan.  bajan en centros de mediana y alta complejidad
Verificamos una disminucion en la disponibilidad (Tabla 9 y 10). En ambos tipos de instituciones,
y, en consecuencia, en la medicién de la DLCO la distribucién del diagnéstico definitivo no fue
entre 2011 y 2013 en los encuestados que tra- diferente (Tabla 11).
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La proporcién de pacientes que recibieron corti-
coides y/o inmunosupresores para el tratamiento de
la FPI disminuy0 significativamente. Sin embargo,

TABLA 9. Comparacion de encuestas 2011y 2013 (médicos
que trabajan mas del 50% de su tiempo en instituciones de
mediana o alta complejidad)

esta disminucién no se acompané ni fue sustituida
por nuevas opciones de tratamiento (Tabla 12).

TABLA 10. Uso de estudios en las encuestas 2011 y
2013 (médicos que trabajan méas del 50% de su tiempo en
instituciones de mediana o alta complejidad)

Método (% de encuestados 2011 2013 p
que lo solicita en mas del

Método 2011 2013 p 60% de los casos)
(% de disponibilidad)
TC 96,0% 95,8% 1,000

TC 69,3% 86,5% 0,02 DLCO 77,0% 62,5% 0,028
DLCO 67,3% 44.4% 0,001 Volumenes pulmonares 75,5% 63,3% 0,06
Volimenes pulmonares 65,3% 48,4% 0329  PM6M 86,0% 86,7% 1,000
TC6m 93,0% 84,1% 0,062 Anticuerpos 65,3% 64,2% 0,888

TABLA 11. Distribucion de diagnodsticos en 2011 y 2013

Instituciones de baja complejidad

Diagndsticos 2011 2013 p

% de encuestados que obtienen diagnéstico de certeza en 34,6 23,1 0.133

mas del 60% de sus pacientes

% de encuestados en quienes mas del 50% de sus EPID 35,3 29,7 0.476

son asociadas a ETC

% de encuestados en que menos del 30% de sus EPID 33,3 46,2 0.343

son FPI

Instituciones de alta complejidad

Diagndsticos 2011 2013 p

% de encuestados que obtienen diagndstico de certeza en 42,3 31,9 0.153

mas del 60% de sus pacientes

% de encuestados en quienes mas del 50% de sus EPID son 41,9 53,8 0.997

asociadas a ETC

% de encuestados en que menos del 30% de sus EPID 51,7 53,0 1.000

son FPI

TABLA 12, Tratamiento de la FPl en 2011y 2013

Instituciones de baja complejidad 2011 2013 p

% de encuestados en quienes mas del 60% de sus 58,3 26,6 < 0,001

pacientes reciben tratamiento especifico para la FPI

Tratamiento de la FPI con corticoides y/o inmunosupresores 100,0 67,0 < 0,001

(% de pacientes que lo recibe)

Instituciones de alta complejidad 2011 2013

% de encuestados en quienes mas del 60% de sus 57,8 24.8 < 0,001

pacientes reciben tratamiento especifico para la FPI

Tratamiento de la FPI con corticoides y/o inmunosupresores 94,2 51,6 < 0,001

(% de pacientes que lo recibe)
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Discusion

Durante los Gltimos anos, el diagnéstico de las en-
fermedades intersticiales y, en particular, de la FPI
ha experimentado numerosos cambios. Quiz4 esto
se deba, al menos en parte, al mayor entendimiento
de la fisiopatologia, al advenimiento de nuevas
drogas y fundamentalmente a la publicacién del
ultimo consenso! del 2011 referido al diagnéstico y
manejo de la FPI. Una linea trazada en un “antes
y un después” obligd a tomar un cambio de rumbo
con estos pacientes. Ademas de quedar expuestas
las fortalezas y debilidades de las diferentes opcio-
nes terapéuticas, dos hechos fundamentales son,
por un lado, el aporte que brinda la tomografia
computada de térax de alta resolucion (TCAR)
en el diagnostico, muchas veces de certeza, y la
necesidad imperiosa de abordar a estos pacientes
de manera interdisciplinaria.

Si bien en diferentes paises se evalué cual ha
sido el impacto de estas guias en el manejo de los
pacientes con FPI?58 la aceptabilidad e imple-
mentacién de dichas guias no ha sido evaluada en
nuestro pais.

Aprovechando la alta concurrencia que tiene en
Argentina el Congreso Anual de Medicina Respira-
toria, se disen6 un cuestionario para tal fin y fue
administrado en los afios 2011 y 2013 con objeto
de verificar cuél fue el impacto de la publicaciéon
del Consenso del 20111.

En cuanto a la poblacién estudiada (253 médi-
cos encuestados en 2013 y 155 en 2011), debemos
tener en cuenta que solo algo méas de la mitad de
los encuestados trabajaba en centros puablicos o
privados de referencia, mientras que el resto se
dedicaba a la practica privada exclusivamente o
trabajaba en pequenos centros de salud. Este es un
dato importante, ya que (como se mencioné antes),
el diagnéstico de la mayoria de las enfermedades
intersticiales requiere un enfoque multidiscipli-
nario y esto implica contacto e interacciéon entre
diferentes areas (neumondlogos, imagendlogos y
patdlogos). Este enfoque permite facilitar el diag-
noéstico mas temprano de la enfermedad (como
el caso de la FPI) y tomar decisiones adecuadas
con respecto al tratamiento®. El lugar donde ejer-
cian frecuentemente sus actividades los médicos
contrasta con las encuestas internacionales. Por
ejemplo en una encuesta Francesa® publicada re-
cientemente, donde participaron alrededor de 1244
neumonologos (de estos el 41% estaba involucrado

en el manejo de enfermedades intersticiales), la
mayoria de los neumondlogos trabajaba en hospi-
tales generales (68%), en practica privada (23%)
y en practica privada/mixta (9%).

En una encuesta realizada en el 2013 en Lati-
noamérica-ALAT 2013'°, en donde se encuestaron
un total de 185 (la gran mayoria neumondlogos), el
76% de los encuestados superaban los 40 afnos. En
nuestra encuesta, mas del 60% de los encuestados
eran mujeres menores de 50 anos. Esto quiere de-
cir que en ambas encuestas los médicos tenian al
menos, 10 anos de experiencia en la especialidad.

En la encuesta realizada en 2013, del analisis
de la cantidad de pacientes con FPI que atendia
anualmente cada médico encuestado, surgié que
el 80% evaluaba menos de 20 pacientes con EPID
por ano (el 55% atendia 10 o menos por ano). Aqui
también se observa una diferencia importante con
las encuestas internacionales, en la AIR? (Advan-
cing IPF Research) y la francesa®, las medias de
atencion son de 39 y 56 por médico de pacientes
con FPI por ano, respectivamente. En la encuesta
latinoamericana'®, el 50% de los encuestados refirié
que el 1 al 5% de los pacientes de su practica clinica
tenian EPID. Esto refleja la dispersion geografica y
el escaso nivel de estratificacién por niveles de com-
plejidad que presenta la Argentina y que debe ser
tenido en cuenta a la hora de disenar estrategias
de educaciéon médica continua en EPID, asi como
expresa la necesidad de generacion de estructuras
de apoyo, en forma virtual o presencial, para una
gran cantidad de médicos que trabajan en centros
con menor disponibilidad de medios de diagnéstico
y de discusion multidisciplinaria.

Con respecto a la disponibilidad de los estudios
complementarios, del total de los encuestados,
el 86.9% tenia acceso a la TC, el 67% a la PM6M
y sélo el 44% a la DLCO. Datos muy similares
se observaron en la encuesta latinoamericana'®,
donde la TC estaba disponible en el 85% y la
DLCO en el 40%. La TC de alta resolucién es muy
importante en el diagnéstico de la FPI, ya que un
patrén tomografico caracteristico de UIP evitaria
la necesidad de confirmacién por biopsia quirtr-
gica. Nuestro estudio no interrogé sobre el acceso
a la consulta de las imagenes con un imagenologo
especializado en térax ni tampoco como realizaban
el diagnéstico aquellos pacientes en los que no se
contaba con la TC.

En Argentina, existen muy pocas instancias
de formacion de posgrado formal en radiologia
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toracica, sin embargo, esta variable no permite
predecir la existencia de radi6logos que puedan
haber acudido a otras instancias de capacitacién
médica continua y tener experiencia porque con-
centran este tipo de patologia. Aunque la evalua-
cién cuantitativa de este fenémeno es muy dificil
de cuantificar, es poco probable que casi el 50%
de los médicos que trabajan en centros pequenos
(y/o en localidades pequenas) tengan acceso pre-
sencial a un radidlogo con oportunidad de ver la
gran cantidad de casos que le permitan mantener
el nivel de entrenamiento independientemente de
su formacién inicial. Una limitacién adicional de
una encuesta de este tipo es que, necesariamente,
no puede evaluar la calidad de las imagenes (es-
pecialmente en el formato de alta resolucién) y
por tanto la verdadera exactitud en el diagndstico
que se puede esperar del aporte de las iméagenes.
En cuanto a los estudios complementarios
realizados, se destaca la relativamente baja pro-
porcion de médicos que realizaban DLCO de
manera rutinaria en todos sus pacientes (44%),
hecho probablemente debido a, segiin refirieron
los propios encuestados, la falta de disponibilidad
(69%) y/o al alto costo (11.6%). En cuanto a la
DLCO, este estudio es sumamente necesario para
evaluar la severidad de la patologia, ademas de
ser importante a la hora de analizar el riesgo qui-
rargico en caso de requerir una biopsia. Un dato
llamativo es que cuando se les pregunté a los que
no realizaron estudios complementarios cudl era
el motivo, respondieron que no lo consideraron
necesario (18.8%). Pese a la tedrica accesibilidad
de la PM6M (sencilla y de bajo costo) solamente
el 67.5% la llevaba a cabo rutinariamente y el
70% de quienes no lo hacian argument6 que no lo
consideraba necesario. La PM6M tiene una enor-
me utilidad tanto para la deteccion de defectos
iniciales, cuando no se cuenta con DLCO, asi como
para la prediccion de la evolucion de la enfermedad
en pacientes con FPI. Estudios en nuestro medio
han demostrado que la sensibilidad es insuficien-
te para descartar la presencia de la caida de la
DLCO!!, pero es un sustituto facilmente disponible
y altamente especifico. Por otra parte, la caida de
la saturacién de pulso de O, correlaciona con la
caida de la capacidad vital forzada (CVF) pero no
puede predecirse por los valores de DLCO, ni por
las anomalias encontradas en la TC de térax, por
lo cual su medicién es importante en la toma de de-
cisiones terapéuticas referidas a la administracién

o no de oxigenoterapia suplementaria'!. Adicional-
mente, la PM6M ha mostrado ser til para definir
pronéstico de la FPI, ya sea mediante la distancia
recorrida asi como la presencia y magnitud de la
caida en la saturacién de oxigeno!2. Un estudio®?
demostré que la caida de la saturacion, més que
los metros caminados, predecia un aumento del
riesgo de mortalidad, atin ajustado para la edad,
el sexo y la DLCO basal. Otro estudio', en cambio,
mostré que la distancia caminada no fue efectiva
para predecir mayor riesgo de mortalidad una vez
que la caida de la saturacion era tenida en cuenta.
Estas diferencias probablemente estén relaciona-
das con los diferentes protocolos de caminata y
con el uso o no de oxigeno suplementario, pero en
cualquier caso, el aporte diagnéstico y prondstico
de este estudio sencillo y econémico es indudable.
Llamativamente, no encontramos diferencias
significativas entre los médicos que trabajaban
en instituciones de mediana o alta complejidad y/o
que atienden mas pacientes al ano, con respecto
a los demas profesionales en la frecuencia de uso
de los estudios considerados de rutina, con la sola
excepcion de la determinacion de auto-anticuerpos
que si fueron més solicitados por los primeros.
Con respecto al diagnéstico interdisciplinario,
solamente un tercio de los encuestados enviaba
siempre o frecuentemente la biopsia para ser exa-
minada por un pat6logo experimentado en patolo-
gia intersticial (37%). Esto marca una diferencia
con otras encuestas ya que en AIR esta practica se
realiza de manera sistematica en mas del 90% de
los casos y en el 66% en la encuesta francesa. En
dichas encuestas, cabe remarcar que solamente en
el 7%y el 3%, respectivamente, nunca requieren el
aporte ya sea de otro colega, radiélogo o patélogo,
para realizar el diagnéstico de FPI. En la encuesta
latinoamericana'®, més de la mitad de los encues-
tados (59%) no contaba con un patélogo entrenado
en el diagnéstico de EPID en su centro. Datos
como estos, tanto en nuestro pais como en Latino-
ameérica, hacen que debamos pensar en difundir o
facilitar la comunicacién con aquellos centros que
consideramos de referencia para el manejo de las
EPID. Si bien estas diferencias se explican por la
diferente composicion de la muestra, sin duda tiene
enorme influencia la gran dificultad que existe en
nuestro medio para enviar preparados en consulta.
Difundir y garantizar el acceso a la consulta de
patélogos experimentados es una prioridad que
deben tener los grupos interesados en el estudio de
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estos pacientes a fin de facilitar la tarea de quienes
no cuentan con patélogos entrenados en patologia
pulmonar en sus centros, independientemente del
nivel de complejidad.

En nuestra encuesta, menos del 50% consulta
con un centro de referencia. Quizas esta baja tasa
de interconsulta explique (al menos en parte) que
solo el 20% de los encuestados llegue a un diag-
néstico definitivo en la mayoria de sus pacientes.
Existen en la Argentina métodos presenciales y
virtuales para consultar sin costo a centros especia-
lizados. Sin embargo, es evidente que por falta de
confianza o por falta de conocimiento de que este
acceso es posible, la tasa de consulta en centros
especializados es muy baja. Es tarea de la Seccién
Enfermedades Intersticiales de la AAMR mejorar
la accesibilidad y difundir de manera méas amplia
y enfatica la necesidad de estas consultas, sobre
todo en pacientes en quienes no se llega facilmente
a un diagnoéstico definitivo.

Otro aspecto llamativo es la baja proporcion de
médicos que declararon que la FPI es el diagnés-
tico mas frecuente entre sus pacientes, declarando
una mayor frecuencia de enfermedades del tejido
conectivo (ETC). Cuando se evaltan diferentes
series de otros paises (Francia, Japon, USA, etc.) el
diagnéstico méas prevalente y que representa mas
del 50% de los casos de EPID es la FPI. Asi tam-
bién se observé en la encuesta de Latinoamérica,
en donde la EPID mas frecuente fue la FPI (59%).
Este fenémeno puede estar relacionado a la inclu-
sién dentro de la categoria de EPID de pacientes
con trastornos inespecificos o que terminan siendo
enfermedades no tradicionalmente incluidas en
el grupo de EPID como infecciones, o enfermeda-
des ocupacionales, o bien a una tasa elevada de
diagnésticos incorrectos. No puede descartarse
que exista un sesgo por el tipo de instituciones
incluidas. Sin embargo, excepto en hospitales
especializados, la baja prevalencia de las EPID
asociadas a ETC hace poco probable que estas sean
la causa mas frecuente. Un aspecto positivo de este
dato es el mayor nivel de alerta que existe entre la
comunidad de médicos reumatdlogos que envian de
forma frecuente y temprana a sus pacientes para
evaluacién de compromiso pulmonar, aunque, de
todas maneras, esto seguramente refleja también
el subdiagnéstico de la FPI.

En cuanto al tratamiento, es digno de men-
cionar el bajo porcentaje de pacientes que recibe
tratamiento especifico. Menos de un tercio de los

médicos prescribia pirfenidona como tratamiento
de elecciéon. La pirfenidona es considerada en la
actualidad la iinica droga disponible en el mercado
argentino que ha demostrado resultados positivos.
El estudio ASCEND (Assessment of Pirfenidone
to Confirm Efficacy and Safety in Idiopathic
Pulmonary Fibrosis)' es un estudio aleatorizado
fase III controlado con placebo, doble ciego, con
pirfenidona para el tratamiento de la FPI. En
este estudio, llevado a cabo por primera vez en
Japon, el tratamiento con pirfenidona redujo la
declinacién de la CVF a la semana 52 y mejoré la
supervivencia de la enfermedad. Posteriormente,
se condujeron estudios multicéntricos en Estados
Unidos, los estudios CAPACITY 004 y 006'¢, en
donde la variable primaria del estudio era la CVF
(diferencia entre basal y final a la semana 72). Se
alcanzd la variable en el PIF 004, pero no en el 006.
El tratamiento con pirfenidona se asoci6é con una
disminucién de la declinaciéon de la CVF (8 vs 12%),
asi como con un nimero menor de muertes en los
pacientes tratados con 2403 mg/d. Por esta razén,
ha sido incluida en las recomendaciones de trata-
miento de distintas guias internacionales'”'°. M4s
preocupante es que més del 60% de los encuestados
continuaba indicando distintas combinaciones de
corticoides e inmunosupresores, que no sélo no son
eficaces sino que pueden resultar perjudiciales. El
estudio PANTHER-IPF? evalu6 la respuesta de
la FPI a tres esquemas terapéuticos diferentes:
prednisona, azatioprina y n-acetilcisteina versus
n-acetilcisteina monoterapia versus placebo. Un
analisis de resultados parciales realizado antes de
la semana 60° demostré que, en comparacién con el
grupo placebo, la combinacién de los tres medica-
mentos (prednisona, azatioprina y n-acetilcisteina)
se asoci6 a una mayor tasa de mortalidad (1% vs
11%), mayor frecuencia de internaciones (8% vs
29%) y mayor frecuencia de efectos adversos graves
(9% vs. 31%).

En la encuesta latinoamericana, la mayoria de
los colegas continuaba usando el triple esquema
como opcién terapéutica. En la encuesta AIR (rea-
lizada en 2013), la pirfenidona fue prescripta en
el 81% de los pacientes, luego del oxigeno (96%).
La n-acetilcisteina como monoterapia (76%) y
los corticoides representaban solo el 34%. Es
evidente que el alto costo y la dificil accesibilidad
influyen en nuestro medio sobre la limitacion de
administracién del tratamiento. Sin embargo, es
también posible que el concepto instalado de la
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FPI como una enfermedad inevitablemente fatal
en el corto plazo influya en la decisién de los
médicos tratantes de adoptar conductas activas
con estos pacientes. Es necesario garantizar la
difusion del rol correcto de la pirfenidona (con sus
indicaciones, pero también sus contraindicaciones
y limitaciones de efectividad) para que médicos
y pacientes puedan tomar decisiones adecuada-
mente informadas sobre la utilidad o no del uso
de pirfenidona y futuros tratamientos disponibles
para enlentecer la progresion de la enfermedad.

En la encuesta francesa (2011-2012), el trata-
miento con corticoides se estim6 en un 49%. Esta
alta proporcién de uso de corticoides, observada
tanto en nuestra encuesta como en la francesa,
nos obliga a enfatizar la necesidad de educacién y
actualizaciones frecuentes en el manejo de la FPI.
Otro punto a remarcar y que no debemos olvidar es
cuando ha llegado la pirfenidona a nuestro pais, ya
que contamos con este farmaco desde hace relati-
vamente poco tiempo: desde el ano 2013. Aspectos
como la resistencia al cambio, el desconocimiento
tanto del consenso como de las nuevas drogas,
asi como también las demoras en la cobertura de
la misma por parte de la salud puablica y privada
podrian ser parte de la explicacion de estos datos.

Cuando se comparan las encuestas del 2011
y 2013, llama la atencién la disminucién en la
disponibilidad y, en consecuencia, en la realiza-
cion de DLCO a los enfermos con EPID. Este
dato es paraddjico dado que es conocido que en
los dltimos anos ha aumentado la disponibilidad
de estudios de funcién pulmonar de alta comple-
jidad en el interior de la Argentina. Otro dato
relevante que surge de la comparacion de ambas
encuestas es que disminuyé el uso de corticoides
e inmunosupresores (probablemente debido a la
difusién de la toxicidad de los mismos), pero esto
no fue acompanado de mayor uso de tratamientos
especificos, dado que el porcentaje de prescripcion
de estos tltimos también cayé. Sin embargo, es
altamente preocupante que atin (51.6% de los que
trabajan en grandes hospitales y centros de alta
complejidad vs 67% de los que trabajan en centros
de baja complejidad) los neumondlogos argentinos
encuestados (la mitad de los cuales declara ver
no pocos pacientes con FPI al afo) todavia indica
corticoides e inmunosupresores, tratamiento que
no sblo ha demostrado no ser efectivo sino que
ha sido enfaticamente desaconsejado por haber
aumentado la mortalidad®.

La publicacién del consenso 2011y las activida-
des de educacién médica continua llevadas a cabo
por la Asociacién Argentina de Medicina Respirato-
ria no han tenido todavia el impacto esperado en la
reduccion del uso de drogas inttiles o la blisqueda
de consultas multidisciplinarias. Las diferencias
de actitud diagnéstica y terapéutica (significativa-
mente diferentes en la literatura y la comunidad de
especialistas), asociadas a la publicacién del con-
senso primero y de los estudios pivotales sobre los
distintos tratamientos utilizados, no ha significado
un cambio tan evidente en el comportamiento de
los neumondlogos encuestados como hubiera sido
deseable. Obviamente, enfatizar en la educaciéon
meédica continua del manejo de estas enfermedades
es parte capital de cualquier programa que preten-
da mejorar el cuidado de estos pacientes.

Entre las limitaciones de la presente encuesta
se deben senalar, entre otras, el bajo porcentaje de
respuestas en algunos items por parte de algunos
encuestados y la definicién arbitraria de centros
de altay baja complejidad. La comparacién con las
otras encuestas es solo estimativa, ya que se trata
de diferentes disefios y poblaciones. Ademas, como
se mencion6 previamente, en dichas encuestas
estaban implicados médicos comprometidos en el
manejo de enfermedades intersticiales.

Sin embargo, vale la pena destacar que la can-
tidad de encuestados representa casi una tercera
parte de los neumondlogos de nuestro pais, ya que
se estima que hay en Argentina aproximadamente
entre 900 a 1000.

Como desafio y compromiso queda evaluar e
identificar los fundamentos de las dificultades que
proponen el diagnéstico y tratamiento de estas
entidades en nuestro medio. La difusion de centros
de referencia, la creacién de encuestas para iden-
tificar problemas, la traduccion de la bibliografia
a nuestro idioma y el uso de la tecnologia como
medio de comunicacién online (via mail o sistema
de videoconferencias) podrian ser el comienzo de
una mejor implementacion de las recientes guias
de practica publicadas a nivel internacional.
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ANEXO |

ENCUESTA DE LA SECCION ENFERMEDADES INTERSTICIALES DE LA AAMR SOBRE MANEJO DE LAS ILD

Edad:
Trabaja en: CABA O GBA O Otros grandes centros urbanos [0 Ciudad pequena [0 Pueblo o drea rural O

Su especialidad es: neumonologia [ medicina interna O terapia intensiva O otra:

oW o=

Ud. distribuye su practica en % de su tiempo laboral:

Tipo de institucion % del tiempo

Institucion publica de mediana o alta complejidad

Institucion privada de mediana o alta complejidad

Institucion publica de mediana o baja complejidad

Institucion privada de mediana o baja complejidad

Consultorio

5. Cuantas enfermedades intersticiales ve Ud. al ano?
< deb 5-10 10-20 20-30 30 6 mas
Las siguientes preguntas se refieren a la institucion a la que Ud. dedica LA MAYOR PARTE de su tiempo laboral

a) Cuenta Ud. con tomografia computada de alta resolucion en la instituciéon? si no
b) Cuenta Ud. con medicién de DLCO? si no
c¢) Cuenta Ud. con mediciéon de volimenes pulmonares? si no
Si contesté que si:  pletismografia O método de wash-out O
d) Se realiza rutinariamente caminata de 6 minutos? si no

Cuando Ud. asiste en CUALQUIERA de sus lugares de practica, un paciente con sospecha de enfermedad in-

tersticial pulmonar en qué porcentaje aproximado de los casos realiza:

Procedimiento %

TAC de alta resolucion

DLCO

Caminata de 6 min

Volumenes pulmonares

Test de ejercicio

Eco-doppler

Anticuerpos para descartar ETC

Fibrobroncoscopia con BAL y biospsia

Biopsia quirdrgica
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En los pacientes en quienes NO realiza estos estudios, la principal causa es (marcar con una cruz):

Procedimiento No lo cree necesario Es muy costoso Es de muy dificil acceso

TAC de alta resolucion

DLCO

caminata de 6 min

Volumenes pulmonares

Test de Ejercicio

Eco-doppler

Anticuerpos para descartar ETC

Fibrobroncoscopia con BAL y biopsia

Biopsia quirdrgica

e) Si Ud. indica una biopsia quirdrgica, el analisis del material es llevado a cabo:
solamente por el patélogo de la institucién O ocasionalmente por un patélogo en consulta [
frecuentemente por un patélogo en consulta O siempre por un patélogo en consulta [
6. Una vez que ha llegado al diagnéstico de una ILD: Qué porcentaje de sus pacientes son consultados o refe-
ridos a una institucién especializada para discutir el manejo o el diagnéstico? % :

7. Qué porcentaje de pacientes con enfermedad intersticial en el dltimo afo tuvieron diagnéstico de certeza? %:

8. Qué porcentaje de sus pacientes con ILD corresponden a enfermedades del tejido conectivo? % :
9. Qué porcentaje de sus pacientes con ILD corresponden a fibrosis pulmonar idiopatica (FPI)? %
10. De los pacientes con FPI: cuantos se hacen diagnéstico por biopsia? % :
11. Qué porcentaje de sus pacientes con FPI es referido para una segunda opinién sobre tratamiento? % :

En los pacientes que Ud. NO realiza una segunda consulta es porque: no lo considera necesario [ no tiene facil acceso O
12. Qué porcentaje de sus pacientes con FPI recibe tratamiento farmacolégico especifico? % :

13. Qué esquema de tratamiento indica Ud. habitualmente a sus pacientes con FPI?

Droga Dosis

14. Ha utilizado otras drogas de manera excepcional en sus pacientes con FPI? si no
Cuales?
15. Cual cree Ud. que es la mediana de supervivencia de un paciente con FPI? Anos

16. Le comunica Ud. a sus pacientes la verdadera expectativa pronéstica de su enfermedad?

siempre [ frecuentemente O ocasionalmente ] nuncal]
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ANEXO II

ESTA ES UNA ENCUESTA DE LA SECCION ENFERMEDADES INTERSTICIALES DE LA AAMR PARA IDEN-
TIFICAR LAS PRACTICAS REALES DE MANEJO DE NUESTROS PACIENTES EN DIFERENTES CIUDADES
E IMPLEMENTAR ACCIONES QUE AYUDEN A OPTIMIZAR LAS MISMAS. LE AGRADECEMOS MUCHO SU

PARTICIPACION

Edad:
Lugar de trabajo:

CABA O GBA 0O Otros grandes centros urbanos [0 Ciudad pequena [0 Pueblo o area rural O]

Su especialidad es:

neumonologia O medicina interna O terapia intensiva O otra:

Ud. distribuye su practica en % de su tiempo laboral:

Tipo de institucion % de su tiempo laboral

Institucion publica de mediana o alta complejidad

Institucion privada de mediana o alta complejidad

Institucion publica de baja complejidad

Institucion privada de baja complejidad

Consultorio

Cuantas enfermedades intersticiales ve Ud. al ano?
< deb 5-10 10-20 20-30 > 30
Las siguientes preguntas se refieren a la institucién a la que Ud. dedica LA MAYOR PARTE de su tiempo laboral

6. Cuenta Ud. con tomografia computada de alta resolucion en la institucién? si no

10.

Cuenta Ud. con medicion de DLCO? si no

. Cuenta Ud. con medicién de volimenes pulmonares? si no

Si contesté que si: pletismografia O método de wash-out O]
Se realiza rutinariamente caminata de 6 minutos? si no

Cuando Ud. asiste en CUALQUIERA de sus lugares de practica, un paciente con sospecha de enfermedad
intersticial pulmonar en qué porcentaje aproximado de los casos realiza:

Procedimiento %

TAC de alta resolucioén

DLCO

Caminata de 6 min

Volumenes pulmonares

Test de ejercicio

Eco-doppler

Anticuerpos para descartar ETC

Fibrobroncoscopia con BAL y biospsia

Biopsia quirdrgica
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11.

En los pacientes en quienes NO realiza estos estudios, la principal causa es (marcar con una cruz):

Procedimiento No lo cree necesario Es muy costoso Es de muy dificil acceso

TAC de alta resolucion

DLCO

caminata de 6 min

Volumenes pulmonares

Test de Ejercicio

Eco-doppler

Anticuerpos para descartar ETC

Fibrobroncoscopia con BAL y biopsia

Biopsia quirtrgica

12.

13.

14.

15.

16.

17.

18.

19.

20.

Si Ud. indica una biopsia quirirgica, el analisis del material es llevado a cabo:

e solamente por el patélogo de la institucién O
e ocasionalmente por un patélogo en consulta O
e frecuentemente por un patélogo en consulta O
e siempre por un patélogo en consulta O

Una vez que ha llegado al diagnéstico de una enfermedad difusa: Qué porcentaje de sus pacientes son con-
sultados o referidos a una institucion especializada para discutir el manejo o el diagnéstico?

% :

Qué porcentaje de los pacientes con enfermedad intersticial que vio en el dltimo afno tuvieron diagnéstico
de certeza?

% :

Qué porcentaje de sus pacientes con enfermedad intersticial corresponden a enfermedades del tejido conectivo?
% :

Qué porcentaje de sus pacientes con enfermedad intersticial corresponden a fibrosis pulmonar idiopatica?
%

De los pacientes con FPI: cuantos se hacen diagnéstico por biopsia?

% :

Qué porcentaje de sus pacientes con FPI es referido para una segunda opinién sobre tratamiento?

% :

En los pacientes que Ud. NO realiza una segunda consulta es porque:

no lo considera necesariol] no tiene fécil acceso O

Qué porcentaje de sus pacientes con FPI recibe tratamiento farmacolégico especifico?
% -

Qué esquema de tratamiento indica Ud. habitualmente a sus pacientes con FPI?

Droga Dosis
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21.

22.

23.

24.

Ha utilizado otras drogas de manera excepcional en sus pacientes con FPI? si no

Cuaéles?

Cual cree Ud. que es la mediana de supervivencia de un paciente con FPI?

supervivencia: anos

Le comunica Ud. a sus pacientes la verdadera expectativa pronéstica de su enfermedad?

siempre [ frecuentemente [Jocasionalmente O nunca O

Cuantos pacientes ha derivado Ud. para transplante de pulmén en los dltimos 5 anos?
numero:
Si no ha derivado més pacientes es porque:

e 1o tiene pacientes con criterios de severidad suficiente O

O

e 1o cree que el transplante es una buena opcién
e cree que el transplante es inviable en nuestro medio O



