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Glosario

FPI = Fibrosis pulmonar idiopatica

EPID = Enfermedades pulmonares intersticiales difusas
OMS = Organizacion Mundial de la Salud

CVRS = Calidad de vida relacionada con la salud

NIU = Neumonia intersticial usual/habitual

CVF = Capacidad vital forzada

TACAR = Tomografia axial computada de alta resolucion
RGE = Reflujo gastroesofagico

RX = Radiografia

PFR= Prueba de funcion respiratoria

CPT= Capacidad pulmonar total

VR = Volumen residual

DLco = Capacidad de difusion del dioxido de carbono

CP = Cuidados Paliativos

RR/RP = Rehabilitacion respiratoria/ Rehabilitacion Pulmonar
ATS= American Thoracic Society

ERS= European Respiratory Society

JRS= Japanese Respiratory Society

ALAT= Latin American Thoracic Association

TM6M= Prueba de marcha de 6 minutos



1. Introduccion

La fibrosis pulmonar idiopatica (FPI) es una enfermedad pulmonar intersticial
fibrosante cronica poco frecuente comparada con otras enfermedades respiratorias, que
se caracteriza por una pérdida progresiva de la funcion pulmonar, y sintomas que
incluyen disnea y tos. Su curso clinico es variable y de mal prondstico, con una mediana
de supervivencia de 3 a 4 afos. La prevalencia de la enfermedad aumenta con la edad,
y un diagnostico temprano es importante para permitir que los pacientes reciban
tratamientos que reduzcan la progresion de la enfermedad. En ausencia de una cura, los
objetivos de la atencion del paciente son retrasar la progresion de la enfermedad,

preservar la calidad de vida y mejorar la supervivencia.(1)

En este tipo de patologias cronicas irreversibles, los cuidados paliativos tienen como
objetivo mejorar o mantener la calidad de vida relacionada con la salud (CVRS) en la
medida de lo posible, aliviando sintomas y brindando apoyo a los pacientes y sus
cuidadores.(2) El proposito del movimiento paliativo es conseguir que los enfermos en
fase terminal vivan lo mejor posible el tiempo que les queda, mediante un manejo
adecuado del dolor y de otros sintomas. Se trata de disminuir el impacto de la
enfermedad y conseguir que este periodo final no sea de sufrimiento y de espera
angustiosa de la muerte.(3) Es necesario saber que la evaluacion fisioterapéutica es de
suma importancia para dirigir la intervencion y la evaluacion clinica del paciente desde
el instante de la prevision hasta el progreso que conlleva a la muerte. El fisioterapeuta
serd parte de un equipo multidisciplinario en las unidades de cuidados paliativos, en
donde se requieren objetivos y metas definidas, buscando mejorar la calidad de vida.
Los principales roles del kinesidlogo son promover la actividad corporal, generar
comodidad, ayudar al paciente a mantener su identidad, apoyarlo en el mantenimiento
de la vida activa hasta la muerte, entrenar las habilidades remanentes, mantener la
autonomia de los pacientes, incentivar la convivencia con la familia y amigos, orientar

a los cuidadores, disminuir el dolor, mitigar las complicaciones y evitar sufrimiento.(4)

El programa de rehabilitacion respiratoria, aunque parezca paraddjico por el corto
pronostico de los enfermos, es una parte esencial en el cuidado de los pacientes para

ayudarlos a mantener o mejorar sus actividades de la vida diaria, potenciar al maximo



la autoestima y conservar su sentido de dependencia y dignidad, a la vez que se apoyan
en sus familias. En los ultimos tiempos, la medicina y la rehabilitacion siguen una
orientacion biopsicosocial de la salud y la enfermedad, y el ejercicio desempeiia un

papel positivo en la vida de los pacientes. (3)

En 2002, la Organizacion Mundial de la Salud (OMS) anuncio el ultimo concepto de
cuidados paliativos, en los siguientes términos: el cuidado paliativo es un trato que
fomenta la calidad de vida de pacientes y familiares que presentan una enfermedad
meramente fatal, por medio de la prevencion y el alivio del sufrimiento. Por esto, se
acude a la determinacion y evaluacion temprana, tratamientos indispensables para el

dolor y otros problemas de naturaleza fisica, psicosocial y espiritual. (4)

Los cuidados paliativos no tratan especificamente la FPI, sino que son cuidados que
estan encaminados a mejorar los sintomas de los pacientes con enfermedad crénica
avanzada. Por consiguiente, son apropiados para cualquier paciente que experimente
molestias a causa de la FPI. (5) Los marcos de cuidados paliativos para pacientes con
FPI son raros y la derivacion ocurre generalmente al final del curso de la enfermedad,
a pesar del creciente consenso de que los cuidados paliativos deben ofrecerse en todas

las etapas de la enfermedad. (1)

Las intervenciones paliativas abarcan un amplio espectro terapéutico que incluye
educacion, el apoyo de pacientes y cuidadores, y el manejo temprano de los sintomas

con el objetivo de mejorar o mantener la calidad de vida. (2)

La kinesiologia, es una forma de asistencia en los cuidados paliativos debido a que
pueden producir considerables mejoras en la funcion y calidad de vida de los enfermos

y de sus familias, ademas de reducir el sufrimiento psicologico y espiritual. (4)

Los planes terapéuticos deben incluir terapias de apoyo como el uso del programa de
rehabilitacion pulmonar, el alivio sintomadtico (por ejemplo, de la tos y la ansiedad) y
el oxigeno suplementario. Hay suficientes pruebas de que el programa de rehabilitacion

respiratoria ayuda a los pacientes disneicos. (5)



La rehabilitacion respiratoria (RR) es una intervencion multidisciplinaria e integral que
incluye entrenamiento de resistencia, ejercicios aerdbicos, entrenamiento de los
musculos respiratorios, oxigenoterapia, intervencion nutricional, educacion,
autocuidado, etc. En los ultimos afios la RR se ha utilizado ampliamente en la
intervencion y el tratamiento de enfermedades respiratorias cronicas, desempefiando

un papel importante en mejorar la capacidad del ejercicio, la disnea y la CVRS. (6)

Cabe destacar que, respecto al entrenamiento fisico, no existe una dosificacion
establecida para pacientes con FPI, ya que va a depender del tipo de ejercicio que se le
prescribird y en la fase en la que se encuentre, como también su patologia de base y

comorbilidades.

Las guias internacionales incluyen una recomendacion débil para la rehabilitacion
pulmonar en la mayoria de los pacientes con FPI. No se han establecido los efectos a
largo plazo de la rehabilitacion respiratoria en pacientes con esta enfermedad, pero
existe un creciente cuerpo de evidencia que demuestra beneficios a corto plazo
(incluidas mejoras en capacidad del ejercicio, disnea y calidad de vida). Ademas, los
pacientes informan que valoran la terapia de apoyo respiratorio como parte de su

régimen de tratamiento. (7)

2. Problema de Investigacion

Quizas uno de los grandes problemas de los cuidados paliativos es el desconocimiento
por parte de los propios profesionales sobre este campo de la medicina. Otro de los
grandes obstaculos es que los cuidados paliativos se han ligado al cancer y mas
concretamente, a los ultimos dias de vida. Sin embargo, los cuidados paliativos estan
enfocados a pacientes en fase avanzada, es decir, aquellos que no respondan al
tratamiento especifico y en los que se espera, por lo tanto, que la enfermedad provoque
su fallecimiento. Los pacientes con FPI se encuentran habitualmente en esta situacion,
pero la mayoria no son remitidos a programas de cuidados paliativos, al menos no

tempranamente. (5)

Pocos estudios han evaluado el impacto de los cuidados paliativos en pacientes con

FPI, la mayoria de estos han mostrado resultados positivos. Se ha demostrado que una



menor actividad fisica diaria se asocia con peores tasas de supervivencia.(7)El papel
de la terapia de apoyo respiratorio, sin embargo, ha recibido todavia poca atencion en

la literatura paliativa por lo que faltan estudios que revisen su eficacia.

Por lo tanto, surge como pregunta de investigacion: ;Cual es el rol del kinesidlogo en
las unidades de cuidados paliativos de adultos mayores con fibrosis pulmonar

idiopatica?
III. Objetivos

III.1. General

- Identificar el rol del kinesidlogo en las unidades de cuidados paliativos, en

pacientes adultos mayores con fibrosis pulmonar idiopatica.

I11.2. Especificos
- Describir fibrosis pulmonar idiopatica en adultos mayores.
- Detallar y analizar los resultados y la evaluacion técnica del programa de
rehabilitacion respiratoria en pacientes con fibrosis pulmonar idiopatica.
- Describir y analizar el manejo clinico 0ptimo de pacientes adultos mayores con
fibrosis pulmonar idiopatica del equipo multidisciplinario en los cuidados
paliativos.

IV. Marco Tedrico
IV.1 Sobre las enfermedades pulmonares intersticiales difusas

IV.1.a Definicion de enfermedad pulmonar intersticial difusa

Las enfermedades pulmonares intersticiales difusas (EPID) son un grupo heterogéneo
de entidades con ciertas caracteristicas clinicas, funcionales y radiologicas en comun.
Aunque se consideran patologias poco frecuentes, en la practica neumoldgica
representan hasta un 15% de las consultas. Se han publicado recientemente guias
internacionales donde se analiza la evidencia existente y se hacen recomendaciones
con respecto al diagnostico y tratamiento de estas enfermedades, especialmente de

Fibrosis Pulmonar Idiopatica (FPI), la mas prevalente del grupo.(8,9)



Independientemente de sus diferencias, las EPID como grupo genera en los pacientes

intolerancia al ejercicio, disnea, y una disminucion de la calidad de vida relacionada

C

I

on la salud (CVRS).

V.1.b Clasificacion general de las EPID

Las enfermedades pulmonares intersticiales difusas (EPID) constituyen un grupo muy

amplio y heterogéneo de entidades que afectan predominantemente a las estructuras

alveolo-intersticiales del pulmoén y, a menudo a las vias respiratorias y a la vasculatura

pulmonar presentando manifestaciones comunes en la clinica, radiologia y funcion

respiratoria.(5)

\

Neumor
* Enfermedad de Tejido Conjuntivo (E1C) | Comunes Raras
* Polvos Inorgénicos (Neumoconiosis] | + Fibrosis Pulmanar Idiopatica * Neumonia Intersticial Linfoidea
+ FArmacos « Neumaonia Intersticial No Especifica + Fibroelastosis Pleuropulmonar
* Radioterapia * Bronguiolitis Respiratoria asociada a EP) i
* Polvos Organicos (Neumonitis * Neumonia Intersticial Descamativa _—

porin it * Neumonia Organizada Criptogénica

+ Enfermedades Hereditarias

(&}, Enfermedad Hermansky-Pudlak) P

* Sarcoidosis

* Histiocitosis X (granulomatasis
de células de Langerhans)

* Proteinosis Alveolar

* Microlitiasis Alveolar

* Linfangioleiomiomatosis
* Eosinofilias Pumonares
* Amiloidosis

Cuadro 1. Clasificacion general de las enfermedades pulmonares intersticiales

difusas(8.,9).

La FPI representa, en algunos lugares, hasta un 50 a 60% de la serie de neumonias

intersticiales idiopaticas.

* Fibrosis Pulmonar Idiopética

* Neumonia Intersticial No Especifica

+ Neumonia Intersticial Descamativa

» Bronquiolitis Respiratoria - Enfermedad Pulmonar Intersticial
* Neumonia Organizada Criptogénica

« Neumonia Intersticial Aguda

\* Neumonia Intersticial Linfoidea

47-64%
14-36%
1017 %
1017 %
4-12 %
<2%
<2%




Cuadro 2. Frecuencia relatada de enfermedades pulmonares intersticiales difusas,

clasificadas como comunes.(8,9)

IV.2 Fibrosis pulmonar idiopatica

En el afio 2000 se publico el consenso ATS/ERS sobre la fibrosis pulmonar idiopatica
(FPI). En ¢l se afirmé que “la FPI es ahora reconocida como una entidad clinica
diferente”, y se definié como “enfermedad de origen desconocido, limitada al pulmon,
con histologia de NIU, debiéndose excluir las colagenosis, farmacos y causas
ambientales” (pero no el tabaco). Con ello se dejo fuera a los pacientes con fibrosis que
no tienen los criterios histoldgicos de NIU(10) Se presenta principalmente en adultos
mayores, es progresiva, cronica e irreversible. Tiene un patron radioldgico y/o

histopatologia de la neumonia intersticial habitual (NIU).

Es una enfermedad que se asocia invariablemente con un mal pronoéstico y suele acabar
con la vida del paciente, aunque su historia natural es variable e impredecible. En este
contexto, la supervivencia media es de tres afios, pero puede haber pacientes con una

supervivencia individual que puede oscilar entre unos pocos meses a casi una década.

Esta entidad representa el tipo mas frecuente de enfermedad intersticial pulmonar. Se
caracteriza por un proceso de cicatrizacion anormal del tejido pulmonar produciéndose
un exceso de tejido fibrético o cicatricial que va sustituyendo al tejido pulmonar sano.
Las causas de este proceso alterado de cicatrizacion son desconocidas, por ello se
denomina idiopatica, aunque se postulan diversos factores de riesgo que pueden estar
asociados al desarrollo de la enfermedad. No hay sintomas especificos importantes al
inicio de la enfermedad y éstos solo se hacen evidentes cuando ésta evolucionada la
enfermedad y el tejido fibrotico o cicatricial ha sustituido gran parte del tejido

pulmonar sano, afectando asi a la respiracion.(11,12)

IV.2.a Patogenia

Histoéricamente se aceptaba que la FPI era consecuencia de un proceso inflamatorio.
En la actualidad estd demostrado que la desestructuracion del tejido pulmonar y la

formacion de fibrosis son resultado de una reparacion anomala de lesiones del epitelio
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alveolar dando lugar a una acumulacién progresiva de proteinas de la matriz
extracelular, a una disminucion entre el equilibrio fibroblastos-miofibroblastos y a la
muerte continuada de las células epiteliales, sin evidencia de inflamacion previa. Por
lo tanto, se considera que las células epiteliales, los fibroblastos y los miofibroblastos

son los principales efectores en la progresion de la enfermedad. (13)

El diagndstico histolégico de neumonia intersticial habitual se hace con mayor
precision cuando hay evidencia de enfermedad cronica activa. La cronicidad esta
representada por fibrosis y la imagen microscdpica de "panal de abeja", y la actividad

esta representada por focos de fibroblastos.

El “panal de abeja” consiste en una serie de espacios alveolares irregulares, de
diferentes tamafios, con paredes delgadas, revestido con epitelio cubico; estos espacios
luego a menudo lleno de mucina y restos celulares, macrofagos y neutréfilos, estdn
rodeados por una densa fibrosis que a menudo muestra musculo liso intercalado. Los
focos de miofibroblastos suelen estar entre la interfaz de fibrosis periférica densa y
tejido pulmonar menos comprometido. Estos focos estdn compuestos de fibroblastos
dentro de una matriz edematosa mixoide; los fibroblastos a menudo se organizan con
su nlcleo fusiformes paralelos a la superficie alveolar donde en forma superpuesta

estan delineados por células epiteliales cuboideas reactivas.(8,9)

Patrén NIU | Probable NIU Posible NIU

1) Evidencia de fibrosis marcada/ | 1) Evidencia de fibrosis marcada, | 1)Parche o involucro difuso del j}MembranasHialinas

distorsion de_la arqunecturag distarsion de_la arquitectura + plarénlqmma pullm_nnar pnr“ 2) Neumonia organizada

Panal de abeja de predominio panal de abeja fibrosis con o sin inflamacion

subpleural/distribucitn 2) Ausencia de cualquier parcheo | Interstcil 3)Granulomas

paraseptal focos de fibroblastos perono | 2) Ausencia de otros criterios para | % Marcada inflamacién lejos de
2) Presencia de parches de pulmén | ambos NIU (ver el patrn NIU) penalizacin

y fibrosis 3) Ausencia de caracteristicasen | 3) Ausencia de caracteristicasen | 3) Centrado alavia aérea
3) Presencia de focos de contra de NIU (ver cuarta contra de NIU (ver cuarta B) Otras caracteristicas sugestivas

fibroblastos columna) o s6lo cambios de columna) de un diagndstico alternativo

1) Ausencia de caracteristicas en | Tanal de abeja

contra del diagnéstico de NIU
\ (ver la cuarta columna) J

Cuadro 3. Caracteristicas histologicas. Las caracteristicas especificas del patron

NIU, establecen el diagnostico de FPI. (8,9)
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IV.2.b Etiologia

El mecanismo por el cual se produce este proceso alterado de cicatrizacion no es bien
conocido. La teoria actualmente aceptada consiste en que determinados estimulos
externos no bien establecidos producen un dafio o lesion en las células que estan en los
alveolos (epitelio-intersticiales). Como respuesta a esta lesiéon se produce una
reparacion anémala con un aumento de células (miofibroblastos y fibroblastos) y
sustancias quimicas que dan lugar a un tejido de cicatrizacion sin funcion respiratoria,
que va destruyendo y reemplazando al tejido pulmonar sano impidiendo que el oxigeno
llegue a la sangre. De esta manera los pulmones se hacen mas duros y rigidos

provocando al paciente dificultad para respirar. (12)

Probablemente la enfermedad sea la consecuencia de la accion de diversos factores en
sujetos con predisposicion genética. La relevancia de la predisposicion genética esta
fundamentada en la existencia de formas familiares de la enfermedad. Entre el 2,2 y el
3,7% de las FPI son familiares. El tabaquismo, la exposicion al silice, laton, acero y
polvo de madera, las actividades laborales en ganaderia y en agricultura, y la
construccion de casas de madera son considerados factores de riesgo. El reflujo
gastroesofagico (RGE) tiene probablemente un rol en la patogenia de la FPI y en su
historia natural ya que predispone a aspiraciones o micro aspiraciones del contenido
gastroesofagico que podrian constituir factores desencadenantes del dafio del epitelio
alveolar que caracteriza a la FPI. La posible contribucion de la autoinmunidad se basa
en que el patron histologico y radiologico de la neumonia intersticial usual puede
asociarse a enfermedades del tejido conectivo, sobre todo la artritis reumatoide. Se ha
sugerido que la FPI es consecuencia del envejecimiento del pulmén o de algunos
mecanismos patogénicos que se desarrollan con mayor facilidad a partir de
determinada edad. Se han descrito multiples casos de personas mayores de 75 afos, sin
ningln sintoma respiratorio, que presentan alteraciones sugestivas de enfermedad
intersticial cuando se les practica una tomografia axial computarizada de alta
resolucion (TACAR) por otro motivo, no estando bien definido si esos cambios son

efectos del envejecimiento del pulmoén o una verdadera enfermedad intersticial.(13)
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Predisposicion genética

Tabaquismao

Exposicion a plomo, latén y acero

Exposicion a polvo de madera

Actividades laborales en ganaderia y agricultura
Construccion de casas de madera

Infecciones viricas

Reflujo gastroesofagico

Auroinmunidad

Envejecimiento

Cuadro 4: Factores que se han asociado con la etiologia de la fibrosis pulmonar

idiopatica(13)

IV.2.d Cuadro clinico

El cuadro clinico es de inicio insidioso y se caracteriza por disnea de esfuerzo
progresiva y tos seca persistente. La exploracion fisica muestra estertores crepitantes
en el 90% de los casos y acropaquia en el 50%. En la radiografia de térax se observan
opacidades reticulares asociadas o no a imagenes en panal, de distribucion basal y
periférica y bilateral. La exploracion funcional respiratoria muestra una alteracion
ventilatoria restrictiva con disminucion de los volimenes pulmonares y de la capacidad
de difusion para el monoxido de carbono (DLco). La prueba de la marcha de los 6
minutos es una sencilla prueba de esfuerzo que se utiliza para valorar la tolerancia al
ejercicio. La hipoxemia estd presente en las fases avanzadas de la enfermedad y la

hipercapnia, en las fases finales.(13)

La FPI no tiene sintomas ni signos especificos de la enfermedad. Sus sintomas son
bastante generales y suelen ser similares a los de otros pacientes con otras
enfermedades pulmonares como Enfisema Pulmonar, Asma Bronquial vy
extrapulmonares como la Insuficiencia Cardiaca. Ademas, la FPI puede coexistir con
otras enfermedades respiratorias. Por ese motivo, a veces, puede ser dificil de
diagnosticar sobre todo en las etapas iniciales de la enfermedad y muchos pacientes
pueden pasar hasta 2 afios desde la aparicion de los sintomas iniciales que suelen ser

tos seca y sensacion de ahogo (disnea) hasta que la FPI se diagnostica por primera vez.

Tipicamente los sintomas y signos mas frecuentes en los pacientes con FPI son:
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Sensacion de ahogo (disnea): es el sintoma mas frecuente. Inicialmente aparece
al realizar algun esfuerzo fisico intenso como por ejemplo hacer deporte,
correr, subir cuestas pronunciadas o varios tramos de escalera. La sensacion de
ahogo suele aumentar conforme la enfermedad progresa incluso llegando a
aparecer cuando el paciente estd en reposo en la fase final de la enfermedad

afectando a la capacidad de la persona para comer, hablar, asearse, etc.

Tos crénica y persistente: habitualmente es una tos seca, irritativa y molesta

que no suele ir acompafiada de secreciones.

Dolor toracico: algunos pacientes presentan molestias inespecificas en la
region toracica y espalda, con frecuencia asociado a problemas musculares

intercostales provocados por la propia tos.

La falta de oxigeno en la sangre puede provocar una coloracion azulada en la
piel y las ufias de los dedos de las manos a lo que se le llama cianosis periférica.
Ademas, en algunos pacientes, suele aparecer un ensanchamiento de las yemas
de los dedos y un engrosamiento del blanco de las ufias que se curvan tomando
apariencia en forma de vidrio de reloj antiguo a lo que se llama dedos en palillo

de tambor o acropaquias.

En las fases avanzadas de la enfermedad, los pacientes pueden experimentar
retencién de liquidos en piernas, manos y abdomen, a lo que se le llama
edemas, que suelen aparecer por afectacion secundaria de la parte derecha del

corazon.(12)

IV.2.e Historia natural y fenotipos

La evolucion es muy variable. La enfermedad puede permanecer asintomatica durante

2-3 afos y en ocasiones es estable durante largos periodos de tiempo. En algunos casos

los sintomas pueden preceder el diagnostico durante 6-24 meses. La evolucion mas

comun es la progresion lenta, aunque existen formas aceleradas que conducen a

insuficiencia respiratoria en 6-12 meses. En el transcurso de la enfermedad pueden

presentarse exacerbaciones agudas que empeoran el prondstico. La supervivencia

media clasicamente descrita es de 2-5 afios desde el inicio de los sintomas, aunque con
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la reciente introduccion de farmacos antifibréticos el tiempo libre de progresion de la

enfermedad se esta alargando.(13)

El intento de describir diferentes fenotipos en pacientes con FPI se debe a la necesidad
de encontrar pistas que permitan predecir el comportamiento clinico, el prondstico y la
respuesta al tratamiento. La posibilidad de agrupar a los pacientes con FPI segtn la
presencia de determinadas caracteristicas clinicas conformes a los fenotipos, tal vez

nos permita en un futuro realizar tratamientos mas personalizados y efectivos.

La heterogeneidad que presenta la FPI, los complejos mecanismos patogénicos y los
diferentes fenotipos de la progresion nos obliga a pensar que, como en otras
enfermedades respiratorias, es poco probable que exista un tratamiento eficaz para

todos los pacientes por igual.

La historia natural de esta enfermedad es dificil de predecir. Hipotéticamente hay

cuatro fenotipos diferentes seglin la evolucion de la enfermedad.

’ Inicio de los
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i s Exacerbaciones
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2y
=
g
3
Curso
E nfl.‘_'Pl Lentamente
Curso Hr Progresivo
Rapidamente
Progresivo
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Figura 1: La FPI es una entidad que muestra diferentes formas de presentacion

clinica, la cual influye en el prondstico del paciente, de ahi que actualmente se

reconocen diferentes fenotipos de esta.(8,9)

Si bien es posible reconocer retrospectivamente estos diferentes patrones de
comportamiento, hasta ahora no existe una herramienta definitiva que nos permita

reconocer cudl serd el patron de comportamiento evolutivo de cada paciente individual
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prospectivamente. El reconocimiento de predictores clinicos y/o serologicos para
identificar diferentes fenotipos conductuales puede permitir una mejor adaptacion a las

estrategias terapéuticas.

Los diferentes fenotipos de FPI seglin su evolucion se describen con mas detalle a

continuacion.
1) Pacientes con progresion lenta, “progresos lentos”

La mayoria de los pacientes con FPI progresan con un deterioro lento y progresivo de
la funcién pulmonar. Al momento del diagnostico reportan sintomas que dure mas de
24 meses, o que sobreviva mas de 3 anos después del diagnodstico. Estos pacientes
pueden tener una mediana de supervivencia de hasta 6 afios (en comparacion con una
mediana de supervivencia de 3 afios). En relacion con la evolucion funcional, suelen
mostrar una disminucién sutil de CVF (capacidad vital forzada), con una caida anual
de aproximadamente 130 a 210 ml por afo. Del 5 al 20% de estos pacientes pueden
tener exacerbaciones (exacerbacion aguda) que puede precipitar una fase final de la

enfermedad.
2) Pacientes con progresion rapida, “progresos rapidos”

Una minoria de pacientes, entre el 10 y el 15%, presenta un rapido deterioro de los
sintomas y de la funcion pulmonar. Al momento del diagnostico refieren sintomas
menores de 6 meses de evolucion, con deterioro significativo de sus pruebas de funcion
respiratoria o aquellas que muestren una caida en la CVF de mas del 10% en 6-12
meses. Esta rdpida progresion puede llevar al paciente a insuficiencia respiratoria en
un periodo de unos meses hasta 1 o 2 afos (frente a la mediana de supervivencia de 3
afos de progresos lentos). En comparacion con el fenotipo de progresion lenta, en estos
los pacientes generalmente dominan aiin mas el género masculino, antecedentes de

tabaquismo y presentan un perfil diferente de expresion génica.
3) FPI con evolucion indistinta, que presentan “exacerbaciones agudas”

Pacientes que, independientemente del tipo de progresion, tengan alterada su evolucion
por episodios de deterioro sin causa aparente (exacerbaciones agudas de la FPI). Esta

exacerbacion puede llevar a la muerte, pero si no es asi, inevitablemente te lleva a un
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nivel inferior, a una menor funciéon pulmonar que antes. Afecta del 5 al 20% de los

pacientes con FPI en su evolucion.

La “exacerbacion aguda” de la FPI se define como un empeoramiento rapido de la
enfermedad sin una causa clara e infeccién, embolia pulmonar, insuficiencia cardiaca,
etc. La importancia de las exacerbaciones agudas se debe a la alta tasa de mortalidad,
superior al 60%. Ademas, los pacientes que sobreviven pueden tener una mortalidad

anual hasta el 90% después del alta hospitalaria.

‘1. Presencia de reflujo gastroesofagico

2. Sobrepeso u obesidad

3. Baja reserva de funcion respiratoria

4. Procedimientos invasivos (biopsia y/o broncoscopia)

5. Ventilacién mecénica (alto volumen corriente y/o alta Fi02)

6. Balance positivo de fluidos

o _

Cuadro 5: Existen varios factores predisponentes para que un paciente con FPI
tenga mayor riesgo de presentar una exacerbacion aguda, la cual influye

negativamente en supervivencia. (8,9)
4) FPI con enfisema “sindrome combinado”

La asociacion de fibrosis pulmonar idiopética con enfisema ha sido descrita como un
nuevo sindrome, con caracteristicas clinicas y funcionales de pronéstico propias. Su
presentacion clinica incluye disnea, antecedentes de tabaquismo (actual o previo) en el
90% de los casos, enfisema en los lobulos superiores, fibrosis en los 16bulos inferiores
y cambios en el intercambio gaseoso. Los estudios funcionales muestran una capacidad
pulmonar total conservada con un volumen residual aumentado. También se ha descrito
una CVF inicial més alta, con respecto a un paciente que tiene solo FPI, y una caida
menor en la CVF en el seguimiento, sin embargo, el intercambio de gases esta
gravemente comprometido desde el diagndstico inicial. A menudo se asocia con
hipertension pulmonar, lo que le confiere un peor prondstico (con una supervivencia al

afio del 60%).(8.9)
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IV.2.f Diagnostico

El diagnostico de la FPI a menudo requiere el enfoque de varios especialistas como
neumoélogos, radidlogos y anatomopatodlogos; expertos en el campo de las

enfermedades que afectan al intersticio pulmonar (EPID). (12)
Los criterios diagnosticos consisten en:
a) Exclusion de otras causas de enfermedad pulmonar intersticial.

b) Presencia del patron histologico de neumonia intersticial usual en las muestras de
biopsia pulmonar o bien la evidencia del patrén de neumonia intersticial usual en la

TACAR o0 ambas.

La biopsia esta indicada en los casos en que la TACAR no ponga de manifiesto los
hallazgos tipicos de neumonia intersticial usual. El diagndstico de FPI es clinico-
patoldgico. Una valoracion multidisciplinar en la que participen neumologos,
radidlogos y patdlogos expertos en FPI aumenta la precision diagnostica. En todos los
casos deben realizarse los analisis serologicos de las enfermedades del tejido conectivo
ya que el patron de neumonia intersticial usual puede presentarse en estas

enfermedades.(13)

Con frecuencia, las personas con FPI se quejan de tos seca y dificultad para respirar
(disnea), siendo este el motivo por el que los pacientes acuden al médico. Durante la
visita, el médico realizard una exploracion fisica y determinard si sus pulmones
producen algun sonido anormal al respirar (este sonido es parecido al que se hace
cuando se abre un velcro). La falta de oxigeno en la circulacion sanguinea puede
producir una coloracidn azulada en la piel y ufias de los dedos de la mano. Ademas, un
50 % de los pacientes con FPI tendran las yemas de los dedos engrosadas y ensanchadas
(dedos en palillos de tambor); y las ufias adquieren forma de vidrio de reloj antiguo
(unas hipocraticas o acropaquia). Tras realizar la historia clinica y el examen fisico, el

médico realizard una serie de pruebas analiticas y diagndsticas.(12)

Este debe ser sistematicamente, solo se usard después de la eliminacion de toda otra
enfermedad pulmonar intersticial difusa (EPID). Este paso requiere un interrogatorio

muy cuidadoso (antecedentes exposiciones personales y familiares, incluso
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exposiciones ambientales antiguas, a drogas, a radioterapia dirigida al campo toracico)
y un examen clinico muy completa, en busca de cualquier signo de enfermedad

sistémica.

Puede ser dificil de establecer de forma rapida un diagnostico debido a que los sintomas
y las alteraciones de las radiografias son muy parecidos a otras enfermedades
respiratorias. Esta dificultad del diagnostico viene dada porque muchos de los sintomas
precoces de la FPI, como son la tos seca y la disnea, son similares a los de otras
enfermedades del pulmén. Una vez determinado que el paciente tiene una fibrosis
pulmonar (FP), antes de catalogarlo como idiopatico (FPI), los médicos deben descartar
todas las causas conocidas de enfermedad pulmonar fibrotica. Para ello se debe realizar
una detallada historia clinica que incluya: historia de tabaquismo, los antecedentes
familiares de FP, exposicion ambiental, antecedentes laborales, la existencia de
animales (aves, palomas), uso de medicamentos, y tratamientos previos con
quimioterapia y/o radioterapia, infecciones previas, y la existencia de algunas

enfermedades reumatologicas (artritis reumatoide, esclerodermia, etc.).

El diagnostico se basard entonces en una imagen de TC compatible, posiblemente

complementada por la apariencia histopatologico. (14)

e Técnica de diagnostico por imagen
La Radiografia de torax es una prueba simple e indolora, que proporciona una imagen
de los pulmones, y permite ver los cambios que se producen en el tejido pulmonar (en
forma de densas areas blancas), su extension y distribucion. Normalmente es
inespecifica y puede que no se vean estas anormalidades en los estadios iniciales de la
FPI. Por lo que para mayor precision el médico solicitard otras técnicas mas sofisticadas

como es el escaner con tomografia axial computarizada de alta resolucion (TACAR).
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Rx de térax Normal Rx de torax con FPI

Figura 2: La radiografia postero-anterior de torax (RXPA) es una herramienta util

para determinar que un paciente con disnea (de esfuerzo progresiva) y/o tos, tiene

una EPID.(8)

La TACAR muestra los hallazgos tipicos de la neumonia intersticial usual, que
consisten en afectacion pulmonar de predominio basal y subpleural, y presencia de
imagenes reticulares y de panalizacion con o sin bronquiectasias/bronquiolectasias de

traccion. La presencia de vidrio deslustrado debe ser minima o inexistente. (13)

La Tomografia Computarizada de Alta Resolucion (TACAR) de térax es la prueba de
imagen, fundamental en el diagndstico de FPI, y permite diagnosticar la enfermedad
en una fase temprana. Esta proporciona imagenes mas nitidas y detalladas de los
pulmones (al ser tomadas en muchas y delgadas secciones) que un scanner

convencional o una radiografia de torax. Su sensibilidad diagnostica es superior al 90%.

En la TACAR podemos observar la presencia de multiples lineas finas y espacios
aéreos quisticos distribuidos preferentemente en la parte inferior de los pulmones y en
la periferia, que dan lugar a una imagen en forma de panal de abeja, siendo estos
hallazgos muy tipicos de la FPI y estan delimitados por parénquima pulmonar normal

en otras zonas del pulmoén.(12)

Los signos mas especificos de fibrosis son el panal y las densidades reticulares con
bronquiectasias por traccion. “El panal de abeja” es una de las caracteristicas mas
consistentes para el diagnostico de FPI sin necesidad de corroboracion histoldgica de

la enfermedad, consiste en espacios aéreos quisticos de diametros variables (3-20 mm)
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agrupados en varias hileras, en donde estos quistes comparten paredes bien definidas,
hallazgo imprescindible para diagnosticar con certeza el patron NIU (neumonia

intersticial habitual).(8)

Figura 3: Corte axial de TC bajo el nivel de la carina, muestra formaciones quisticas
con contenido aéreo agrupadas y adosadas a la superficie pleural, con paredes

compartidas, bien definidas y gruesas.(9)

Con frecuencia el panal se asocia a opacidades en vidrio esmerilado y reticulo
intralobulillar que, con el tiempo, el reticulo intralobulillar aumenta y gradualmente
aparecen bronquiectasias por traccion, que corresponden a la dilatacion de bronquios y
bronquiolos dentro del lobulillo por la fibrosis retractil del parénquima circundante.
Cualquiera sea el mecanismo de formacion, las bronquiectasias constituyen un signo
altamente especifico de fibrosis pulmonar, incluso en presencia de enfisema.
Dependiendo de la orientacion del corte también pueden presentarse como formaciones

quisticas con contenido aéreo dificiles de distinguir del panal.
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Figura 4: De izquierda a derecha se observa progresion del reticulo con aparicion
creciente de estructuras con contenido aéreo, correspondientes a dilatacion de
brongquiolos intralobulillares (bronquiectasias por traccion). En la imagen del
extremo derecho se observan varias formaciones quisticas agrupadas que
corresponden a bronquiolos dilatados en corte axial. Puede confundirse con panal,
pero a diferencia del panal, en muchas se puede ver parénquima pulmonar entre

ellas (no comparten pared).(9)

e Pruebas funcionales respiratorias

1) Gasometria:

Esta prueba consiste en realizar una puncion con aguja fina de la arteria radial para
medir el oxigeno en la sangre y se correlaciona con la funcién pulmonar. En la fase

inicial de la enfermedad ésta suele ser normal.

La pulsioximetria en reposo y tras el ejercicio es una prueba que puede sustituir a la
gasometria para detectar la existencia de desaturacion, siendo esta muy sencilla de
realizar. Se utiliza un pequefio dispositivo (pulsioximetro) que se coloca en el dedo

para medir la saturacion de oxigeno en la sangre.

La prueba de 6 minutos (TM6M)), sirve para medir la limitacién al ejercicio de manera
activa, es poco molesta y facil de realizar. En esta prueba medimos la distancia que el
paciente puede realizar en 6 minutos y la saturacion de oxigeno antes de iniciar la
prueba y al finalizar, y observar si existen cambios en cuanto a disminucién de la
saturacion de oxigeno, antes y después de la prueba. Esta prueba ha sido recientemente
establecida no so6lo como prueba imprescindible para el control evolutivo sino también

como factor pronostico de la enfermedad.
2) Las Pruebas de Funcion Respiratoria (PFR):

Estas pruebas determinan como funcionan los pulmones en general. Las pruebas miden
la cantidad de aire de los pulmones (el volumen de aire en los pulmones), lo rapido que
puede mover el aire dentro y fuera de los pulmones (el movimiento del aire inhalado y
exhalado de los pulmones) y el movimiento del oxigeno desde los pulmones a la sangre.

Estas pruebas son ttiles para determinar de manera objetiva el efecto que la FPI tiene
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en la funcién pulmonar a lo largo del tiempo, siendo el resultado el reflejo de la

severidad del grado de afectacion pulmonar.

Los resultados de las pruebas nos informan de la gravedad de la enfermedad y nos van
a ser muy utiles para monitorizar la evolucién de la enfermedad, ya que el médico
realizara las PFR de manera peridédica para compararlas con el resultado inicial y poder

determinar el avance de la enfermedad.
3) Espirometria

Esta prueba mide el flujo de aire, y se realiza con un espirdmetro (es un aparato con
una boquilla por la que se respira) que detecta la cantidad de aire que se puede inspirar
y expirar, y el grado de obstruccion bronquial (al medir la rapidez con la que se puede

expulsar el aire).

El valor més relevante que sirve como factor pronodstico y evolutivo es la Capacidad
Vital Forzada (CVF), que es la cantidad de aire que puede ser expulsado tras realizar

una inhalacion profunda, y en esta enfermedad este valor suele estar reducido.
4) Pruebas de funcion pulmonar que miden los volimenes pulmonares

El volumen pulmonar es el aire que se puede inhalar y exhalar de los pulmones. La
Capacidad Pulmonar Total (CPT) indica la maxima cantidad de gas que los pulmones
pueden mantener después de haber inhalado tanto aire como se pueda. En la FPI, la
CVF y la CPT suelen estar disminuidas porque los pulmones estan rigidos. Igualmente,
el volumen residual o de reserva (VR), que es la cantidad de aire que queda en los
pulmones después de que se haya exhalado tanto aire como se pueda, también esta

disminuido en la FPI.
5) Pruebas que miden la capacidad de difusion

La capacidad de difusion del dioxido de carbono (DLco) refleja el estado del espacio
intersticial, donde se realiza el intercambio de gases, la facilidad con la que el oxigeno
pasa de los pulmones (alvéolos) al sistema sanguineo y a la inversa, la facilidad con la
que el CO> pasa del sistema sanguineo a los alveolos para ser expulsado con la

respiracion. La mayoria de los pacientes con FPI tienen una DLco reducida.
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La CVF y la DLco son importantes indicadores de la gravedad de la enfermedad.
Podemos clasificar la gravedad de la FPI en enfermedad leve o moderada cuando la
CVF es mayor del 50% y DLco mayor o igual de 35%. A la vez estas pruebas

funcionales también sirven para seguir la evolucion de la enfermedad del paciente. (12)

IV.2.g Curso evolutivo de la fibrosis pulmonar idiopatica

Los estudios de funcion pulmonar evidencian la gravedad al momento del diagndstico,
tienen valor prondstico y evolutivo, permiten el monitoreo de la respuesta al
tratamiento y ayudan a definir el momento de referencia para el trasplante pulmonar.
Los estudios funcionales en la evaluacion diagnodstica inicial deberan ser lo mas
completos posibles, incluyendo espirometria, volimenes pulmonares, difusion de
monoxido de carbono (DLco) y prueba de caminata de 6 minutos con oximetria de

pulso.

La FPI muestra en forma caracteristica un patron restrictivo con disminucion en la
CVF, CPT, indice VEF1/CVF > 80% y compromiso de la transferencia de gases con
disminucion de la DLco, e hipoxemia de reposo que se exacerba con el ejercicio, o
presion parcial de oxigeno normal de reposo con aparicion de hipoxemia con el

ejercicio.

Los parametros de seguimiento y monitoreo del tratamiento que han sido mas
empleados incluyen la CVF y la DLco. Distintos estudios han demostrado una buena
correlacion entre ambos parametros con el curso clinico y la supervivencia de los
pacientes con FPI. Una caida de la CVF del 10% y/o DLco del 15% en un periodo de
6 meses, son predictores de progresion acelerada de la enfermedad y de mortalidad
temprana. Sin embargo, ambos parametros tienen sus limitaciones. La CVF puede dar
valores mas elevados al inicio y mostrar menor caida temporal en pacientes que asocian
enfisema. Por otro lado, la DLco es menor en los pacientes que asocian enfisema o
hipertension pulmonar. De ambos parametros, se recomienda la CVF como parametro
de seguimiento dado que es el parametro mejor estudiado, que retine mayor evidencia
respecto a seguridad, validez y sensibilidad. Por otro lado, los escasos ensayos clinicos
positivos en FPI han mostrado un efecto favorable sobre la CVF y no han mostrado

mejoria del descenso de la DLco. Ademas, la CVF es una maniobra sencilla y no tiene
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las dificultades técnicas que plantea la DLco, ya que la CVF no presenta limitaciones

en cuanto a su accesibilidad ni costo.

La CVF debe realizarse cada 6 meses, el seguimiento puede completarse con prueba
de caminata de 6 minutos. Asimismo, debe realizarse como parametro de seguimiento
en pacientes en plan de rehabilitacion respiratoria.(8,9)

|
* Espirometria

Estudios funcionales al diagnastico * Difusion de Mondxido de Carbono (Dico)
* Prueba de caminata de 6 minutos

* Capacidad Vital Forzada (CVF) cada 6 meses

* Prueba de caminata de 6 minutos, cada 6 meses
Estudios funcionales al seguimiento™* o segin programa de rehabilitacion respiratoria

\ * DLco de acuerdo a criterio médico

Cuadro 6: Para conocer la estabilidad o progresion de la FPI, los parametros

funcionales deben realizarse al diagnostico y durante el seguimiento.(8,9)

El curso clinico de la FPI es dificil de predecir por su variabilidad entre paciente, en el
seguimiento de la evolucidn, las exploraciones a realizar dependeran del estado del
paciente. Los estudios funcionales de seguimiento deben practicarse en periodos mas

cortos de tiempo si existen sintomas y signos de progresion de la enfermedad.(13)

La TACAR puede realizarse en el seguimiento si el paciente experimenta un deterioro
progresivo y rapido en ese momento, pero si esta estable, los controles pueden

realizarse cada dos afios.(12)
IV.2.h Complicaciones y comorbilidades

Los pacientes con FPI pueden presentar complicaciones y comorbilidades que

modifican el curso clinico y el pronostico.
e Enfisema pulmonar

La coexistencia de enfisema y FPI es considerada como una entidad distinta que
representa un sindrome clinico. Es mas frecuente en el sexo masculino con una fuerte
relacion con el tabaquismo. La radiografia de torax y la TCAR muestran enfisema de

los lobulos superiores € imagenes de fibrosis pulmonar en los lobulos inferiores. Su
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prevalencia es del 30 al 47% en pacientes con FPIL. La espirometria y los volimenes
pulmonares estdin minimamente disminuidos debido al efecto opuesto entre la
hiperinsuflacion debida al enfisema y la pérdida de volumen debida a la fibrosis, pero
hay un descenso marcado y desproporcionado de la DLco e hipoxemia severa durante
el ejercicio, debido al efecto aditivo del enfisema y la fibrosis. La hipertension
pulmonar (HP) es mas frecuente y marcada, y es el principal determinante del mal

pronostico, que es peor que el de la FPI sin enfisema.
e Hipertension pulmonar

La HP en la FPI se desarrolla por diversos factores, principalmente la vasoconstriccion
inducida por la hipoxia crénica y la destruccion del lecho capilar pulmonar por la
fibrosis. La HP suele aparecer en fases avanzadas de la FPI y es generalmente leve, con
una prevalencia del 30-45%. El desarrollo de HP se asocia con disnea mas marcada,
deterioro funcional (en especial de la DLco) y una capacidad de ejercicio disminuida.

Ademas, empeora de forma significativa el prondstico de la enfermedad.
e Exacerbacion aguda

La exacerbacion de la FPI se define como un empeoramiento agudo de los sintomas
respiratorios, sin claro desencadenante, y que condiciona una hipoxemia severa y
empeoramiento del prondstico a corto plazo. No tiene relacion con la evolucion previa
de la enfermedad, ya que puede ser la forma de presentacion. El examen histologico
del parénquima pulmonar muestra dafio alveolar difuso en la mayoria de los casos,
aunque puede evidenciarse neumonia organizativa o acumulacion de fibroblastos,

ademas de las alteraciones propias de la neumonia intersticial usual.
e Sindrome de apneas e hipopneas durante el suefio

Mas de un tercio de los pacientes con FPI presentan el sindrome de apneas e hipopneas
durante el suefo y otros trastornos durante el suefio que influyen sobre la calidad de
vida de los pacientes. No se ha observado ninguna relacion entre la gravedad del
sindrome de apneas e hipopneas durante el suefio y las alteraciones en las pruebas

funcionales respiratorias.
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e Reflujo gastroesofagico

El RGE tiene un rol en la patogenia de la FPI y en su historia natural. Se ha demostrado
que la prevalencia de RGE en la FPI es del 90%, aunque solo la mitad de los pacientes

presentan sintomas.
e Cancer de pulmon

La prevalencia de cancer de pulmon varia ente el 15 y el 20%, y aumenta con el tiempo
de evolucion de la enfermedad y en los pacientes con coexistencia de enfisema y FPIL
El habito tabaquico y la expresion aumentada de las moléculas p53 y p21 en las células
epiteliales alveolares que podrian influir en la carcinogénesis. Los tumores predominan

en los 16bulos inferiores, zonas en que se localizan las lesiones fibroticas. (13)

IV.3 Cuidados Paliativos

IV.3.a Estado terminal de la enfermedad

La proximidad de la muerte, su eminencia, inevitabilidad e irreversibilidad afectan
directamente las relaciones entre enfermos, familiares y profesionales de salud,
causando impacto en todo el sistema de salud. Para que sea posible la realizacién de un
cuidado de calidad, es necesario que la relacion paciente-familiar este bien amparada
por el equipo profesional. La fase terminal es considerada una de las fases mas dificiles
para el equipo de salud, y en ella los principales problemas de los pacientes son:
administracion del dolor, insuficiencia respiratoria y confusion mental, seguidos de los
cuadros de ansiedad y depresion. Aunque las necesidades de estos pacientes sean
clasificadas como prioritarias, la atencion a los acompanantes y familiares también
debe ser resaltada debido al gran impacto emocional que estos sufren. La familia es
responsable por proveer proteccion psicosocial al paciente, torndndose el principal
apoyo durante el proceso de enfermedad. La vulnerabilidad de los familiares y
cuidadores de pacientes terminales estd asociada al surgimiento de determinadas
manifestaciones psiquicas: visidn negativa sobre la enfermedad, dificultades de
relacion con el paciente, ausencia de una red de soporte, entre otros. Vale destacar que
el acompafiante constituye una pieza fundamental en la fase final de la enfermedad, y

estd expuesto a los mas variados tipos de sentimientos, como el miedo, la angustia e
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impotencia delante de la proximidad de la muerte de la persona a la cual dirige los
cuidados. La Organizacion Mundial de la Salud (OMS) prioriza la atencion a las
necesidades de los cuidadores y familiares de pacientes en situacion terminal,
resaltando la importancia de un sistema de apoyo durante el proceso de enfermedad y
luto. La satisfaccion familiar con los cuidados al final de la vida es frecuentemente
utilizada como medida de evaluacion de los cuidados paliativos, teniendo en cuenta
que se trata de un importante indicador de la calidad del servicio de salud. Siendo asi,
las organizaciones hospitalarias deben reconocer la importancia en la inclusion de los

cuidados a los acompanantes y familiares de estos pacientes. (15)
IV.3.b Definicion de Cuidados paliativos

Los cuidados paliativos fueron definidos por la Organizacion Mundial de la Salud en
2002, como: un método que mejora la calidad de los pacientes y sus familias,
afrontando los problemas asociados con enfermedades graves a través de la prevencion
y el alivio del sufrimiento, por medio de la pronta identificacion y correcta valoracion
y tratamiento del dolor y de otros problemas, fisicos, psicologicos y espirituales. Pero
incluso la definicion de los cuidados paliativos también ha evolucionado a lo largo del
tiempo, paralelamente a su aparicion en diferentes paises. No son definidos en
referencia a un o6rgano, ni a la edad, ni a un tipo de enfermedad, ni a una patologia
especifica, sino en relacion con una evaluacion del prondstico probable y con la debida
atencion a las necesidades de un paciente individual y de su familia. Si en el pasado se
consideraba que los cuidados paliativos solo se podrian administrar cuando la muerte
fuera inminente, hoy en dia se acepta que éstos tienen mucho que ofrecer en etapas

muy anteriores del curso de las enfermedades progresivas.

Se refieren a los cuidados médicos dedicados a prevenir y aliviar el sufrimiento y dar
apoyo de la mejor calidad posible a las personas con una enfermedad que pone en
peligro su vida, con especial énfasis en la comunicacion interdisciplinar y en la

coordinacion entre los valores del paciente y de su familia.

La valoracion del estado del enfermo es un elemento bésico de la actuacion profesional
tanto para confirmar la etapa en que se encuentra, conocer sus necesidades de control

de sintomas, su nivel de sufrimiento y el de sus allegados, asi como evaluar su potencial
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de salud, de rehabilitacion y elaborar un plan de tratamiento tanto del paciente como
de su familia. El peso de la enfermedad tiende a aumentar si confluyen diversos
sintomas, aspectos psicosociales no solucionados y otros elementos que inciden sobre

la respuesta al tratamiento.

Un diagnoéstico del estado de salud puede tener influencia sobre su potencial de
rehabilitacion, se refiere a su capacidad para cooperar en un programa de este tipo que
le ayude a mantener su autoestima. Situarnos correctamente ante lo que afecta al
enfermo nos posibilitara trabajar mas en el alivio y en el consuelo a través de la puesta

en practica de medidas paliativas que no abandonen a la persona a su propia suerte.(16)

IV.3.c Fases de la terminalidad

Con relacion a las fases de la terminalidad se considera que, tras el diagnostico, existe:

a) Una etapa inicial de estabilidad: en la que el paciente no presenta sintomas intensos

ni alteracion del estado funcional.

b) Una etapa sintomatica o de estado: caracterizada por la presencia de complicaciones
generadoras de sufrimiento, con mayor o menor grado de alteracion funcional que no

afecta a la realizacion de las actividades basicas de la vida diaria.

c¢) Una etapa de declive: en la que las complicaciones estan presentes de forma continua
o0 se objetiva un deterioro funcional importante, que altera en mayor o en menor medida

la capacidad del sujeto para realizar las actividades basicas de la vida diaria.

d) Una etapa final o agdnica: con prondstico de vida inferior a 1 - 5 dias. La entrada en
la agonia esta precedida normalmente por un periodo de postracion progresiva en cama
con astenia profunda, somnolencia- confusion, indiferencia a estimulos, poca ingesta,
disminucion del estado de alerta, retencion urinaria y fiebre, con la aparicion de

alteraciones respiratorias y de signos y sintomas nuevos.(16)

IV.3.d Paciente terminal

La enfermedad terminal, que es aquella enfermedad incurable y progresiva con
posibilidades limitadas de respuesta al tratamiento especifico, asociada a la presencia

de sintomas multiples; con importante impacto emocional tanto en el enfermo, como
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en la familia e incluso en el equipo sanitario y que condiciona un pronoéstico de vida

limitado.

En esta situacidn, en la que resulta imposible plantear la curacion del enfermo como
meta a conseguir, nuestro objetivo se centrara en mejorar su calidad de vida mediante
un adecuado control de sintomas y el apoyo emocional que tanto el enfermo como su

familia precisen.

Aunque la mayoria de los enfermos tratados en Unidades de Cuidados Paliativos
padecen enfermedades avanzadas oncoldgicas, (probablemente la explicacion de esta
situacion viene dada porque la mayoria de las Unidades de Cuidados Paliativos han
nacido en el entorno de los servicios de Oncologia,) cada vez con mas frecuencia en
los ultimos afios vamos observando como pacientes con enfermedades avanzadas no

oncoldgicas son tratados en estas unidades.(16)

IV.3.e Bases de los cuidados paliativos

Segtin la OMS las bases de los Cuidados Paliativos serian las siguientes:

— Proporcionar alivio al dolor y otros sintomas que produzcan sufrimiento.

— No tratar de acelerar la muerte ni retrasarla.

— Integrar los aspectos psicosociales y espirituales en los cuidados del enfermo.

— Ofrecer apoyo a los pacientes para vivir de la forma mas activa posible hasta la

muerte.
— Ofrecer apoyo a las familias y allegados durante la enfermedad y en el duelo.
— Mejorar la calidad de vida del enfermo.

— Son aplicables a las fases tempranas de la enfermedad, las terapias dirigidas a

prolongar la vida (como quimioterapia, radioterapia, etc.)

— Incluyen también las investigaciones necesarias para comprender mejor y manejar

situaciones clinicas complejas.
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— Utilizan una aproximacion de equipo para responder a las necesidades de los

pacientes y de sus familias.

El aforismo de L. de Crescenzo que dice “muchos estudian la forma de alargar la vida
cuando lo que habria que hacer es ensancharla” define lo que tiene que ser el espiritu
de funcionamiento de aquellos profesionales que se dediquen al campo de la Medicina

Paliativa.(16)

IV.3f Rol del kinesiologo en los cuidados paliativos

Es necesario saber que la evaluacion del kinesi6logo es de suma importancia para
dirigir la intervencion y la evolucion clinica del paciente desde el diagnostico hasta el
progreso de muerte. Donde se requieren objetivos y metas definidos para las unidades
de cuidados paliativos, asi como en el equipo multidisciplinario, buscando mejorar la

calidad de vida y, proporcionando promocion, prevencion, intervencion y habilitacion.

Una evaluacion en los CP es consecutiva por la confirmacion del hemograma, presion
arterial (PA), frecuencia cardiaca y respiratoria (FC y FR), saturacién de oxigeno
(SatO2) y analisis del prontuario, verificando los métodos precisos de acuerdo con la
condicion y la necesidad del paciente. Para esto, se supone que el tratamiento del
kinesiologo debe estar incorporado para otorgar sus contribuciones en contra del
avance de la patologia. Debido que, la kinesiologia es esencial para suscitar
independencia y funcionalidad a los paciente con diferentes alteraciones; ayudandolos,
a llevar a cabo actividades de la vida diaria dentro de su capacidad, mediante diferentes
técnicas como la liberacion miofascial, ejercicios aerdbicos, estimulacion eléctrica
transcutdnea, mantenimiento de la fuerza muscular asi como también la relajacion
muscular, y entre muchas técnicas mas que en la actualidad han demostrado tener
impacto positivo sobre diferentes enfermedades que a largo plazo podrian con llevar al

paciente a unos CP.

La kinesiologia, es una forma de asistencia en los cuidados paliativos debido que puede
producir considerables mejoras en la funcion y calidad de vida de los enfermos y de
sus familias. Ademads, de reducir su sufrimiento psicoldgico y espiritual. Cabe destacar

que, respecto al entrenamiento fisico, no existe una dosificacion establecida para este
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tipo de pacientes, ya que va a depender del tipo de ejercicio que se le prescribird y en
la fase en la que se encuentre, como también su patologia de base y comorbilidades.
Asi mismo, los principales roles del fisioterapeuta en un grupo multidisciplinario
destacados son; promover la actividad corporal, generar comodidad, ayudar al paciente
a mantener su identidad; apoyarlo en el mantenimiento de la vida activa hasta la muerte;
entrenar las habilidades remanentes, mantener la autonomia de los pacientes; incentivar
la convivencia con la familia y amigos; orientar a los cuidadores, disminuir el dolor,
mitigar las complicaciones y evitar sufrimiento. Ademads, los principales sintomas
encontrados en los pacientes, sobre los cuales la fisioterapia puede actuar, fueron:
pérdida de funcionalidad, fatiga, disnea, edema, déficit de locomocion, ansiedad,
espasmo muscular, dolor, debilidad, acimulo de secrecion, ulcera de presion, pérdida

del equilibrio, contracturas, estrefiimiento intestinal y depresion.

Se logré determinar que una de las razones por las que los pacientes no contintian con
una terapia de rehabilitacion, es por la falta de interés, complicaciones médicas, tiempo
e intensidad de la intervencion, programas de tratamiento demasiado largo, etapa de la
enfermedad y problemas de traslado. Es de gran importancia saber que la intensidad y
la duracion del programa de ejercicios deben ajustarse de manera que no canse ni aburra
al paciente, especialmente cuando se trata de pacientes en etapa terminal. Es por esto,
que es dificil determinar qué tipo de ejercicio se le dard a cada paciente y de qué
manera. No existe dosificacion sobre el tipo, frecuencia, intensidad y la duracién de
los ejercicios que se deben administrar a los pacientes, ni tampoco en qué etapa de la

enfermedad se debe administrar y de qué manera.(17)
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Objetivos de los cuidados paliativos Objetivos de la fisioterapia

|. Favorecer la calidad de vida e intervenir |, Preventivo: disminuye las posibles
verdaderamente en el lapso de la discapacidades causadas por la
enfermedad. enfermedad o sus tratamientos.

|. Mantenery restaurar la movilidad y la
funcion.

II. Restaurativo: reduce o elimina la

enfermedad a través del tratamiento.
G L Il. Mantenery restaurar la integridad de |a

Il. Aiadir puntos espiritualesy psicoldgicos : : :
P P YPSICOBIC0S o eivaal paciente a nivelesanterioresde

al cicado del padente funcion fisica, social, psicologicay pie,
vocacional.
IIl. Emplear un método multidisciplinario
para sobrellevar lasnecesidadesdelos Il De apoyo: Permitirque [z personase Il Mantenery restaurar las funciones
pacientesy sus familiares, afadiendoel  adapte a suenfermedad. cardiorrespiratorias.

proceso del duelo.

IV. Designar un método de apoyo que incite IV. Paliativo: minimiza lascomplicacionesy, IV. Mantenery restablecer el
alapersonaatenerunavidamésdgily — porlotanto, mantiene una buenacalidad  funcionamiento adecuado del sistema

|laboriosas, hasta el momento de sumuerte. devida. musculoesquelético.
V. Otorgar la mejora del dolory de otros V. Para prevenir cualquier complicacion
sintomas molestos. vascular,

V. Brindar un plan de apoyo paraayudara

losfamiliaresen el proceso de la VL. Controlar el dolor tanto como sea
enfermedad del pacienteyen la etapa de pasible.
duelo.

VII. Apoyar lavida y enfrentar a muerte

G fmid s g G VI Gestionary minimizar la fatiga.

VIIl. No anticipar la muerte. VIIl. Alcanzar la méxima funcion posible.

IX. Educacion del pacientey de [a familia.

Cuadro 7: Objetivos y metas de los cuidados paliativos.(17)
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IV.4 Rehabilitacion Paliativa

La inclusion dentro del cuidado paliativo (CP) de un mayor nimero de enfermos no
oncologicos y con otras incapacidades cronicas (enfermedades cardiacas, EPOC,
hepaticas, neurologicas avanzadas, insuficiencia renal), ha abierto nuevos horizontes
de trabajo para los kinesiologos, porque estos pacientes se enfrentan a muchos
problemas fisicos y psicoldgicos causados tanto por el tratamiento como por la propia

enfermedad.

La rehabilitacion en este periodo es una parte esencial de su cuidado para ayudarle a
mantener o mejorar sus actividades de la vida diaria, potenciar al maximo la autoestima
y conservar su sentido de dependencia y dignidad, a la vez que se apoya a sus familias.
El papel de la rehabilitacion, sin embargo, ha recibido todavia poca atencion en la

literatura paliativa por lo que faltan estudios que revisen su eficacia. (18)

IV.4.a Tipos de rehabilitacion

La kinesiologia en CP intenta aumentar la calidad de vida del paciente, a través de una
mejoria de la funcion en sus actividades de la vida diaria o, si esto no es posible,
acrecentar la capacidad del paciente y del cuidador para enfrentarse con el deterioro

producido por la enfermedad.

Seglin el momento y la situacion de la enfermedad pueden aplicarse cualquiera de estos

cuatro tipos de rehabilitacion:

e Preventiva: Reducir el impacto y la severidad de las incapacidades esperadas y
ayudar a los pacientes y cuidadores a afrontar mejor la situacion.

e Restaurativa: Conseguir que los pacientes retornen a su estado premorbido sin
incapacidades significativas.

e De soporte: limitar los cambios funcionales y proveer apoyo a los pacientes
conforme la enfermedad progresa y entra en sus fases avanzadas. Intenta
reducir la incapacidad o pérdida de funcién y facilitar a los individuos lo que
les permita sobreponerse a las dificultades, reteniendo una sensacion de control
y de eleccion. Procura més la adaptacion a las circunstancias que han cambiado

antes que a la propia rehabilitacion.
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e Paliativa: Intenta limitar el impacto de la enfermedad avanzada con un
tratamiento realista basado mas en satisfacer las necesidades del paciente y
reducir la intensidad de sus sintomas. Procura promover su independencia y

participacion cuando sea posible.(18)

IV.4.b Campos de accion de la rehabilitacion paliativa
Un abordaje rehabilitador paliativo intentara conseguir beneficios en el alivio de
sintomas, en la salud psicologica y calidad de vida, a través de cubrir tres dominios

separados pero complementarios entre si:

1) Fisico: programa de ejercicios que el paciente debe seguir que incluye numero, su

duracion y el nivel de dificultad.

2) Funcional: mejorar sus actividades de vida diaria y permitirle entretenimientos y

cultivo de intereses.

3) Social: para estimular las actividades sociales placenteras (por €j. visita de amigos,
ir a la iglesia o cines, pasear). Este abordaje mas global contribuye a restaurar un
sentido de esperanza al paciente paliativo y a evitar sentimientos de abandono

comunmente experimentados en este grupo.(18)

IV.S  Sobre el programa de rehabilitacion pulmonar o respiratoria

IV.S.a Definicion

La American Thoracic Society (ATS) y la European Respiratory Society (ERS) han
definido la RR como “una intervencion integral basada en una minuciosa evaluacion
del paciente seguida de terapias disefiadas a medida, que incluyen, pero no se limitan,
al entrenamiento muscular, la educacion y los cambios en los habitos de vida, con el
fin de mejorar la condicion fisica y psicologica de las personas con enfermedad
respiratoria cronica y promover la adherencia a conductas para mejorar la salud a largo

plazo”.(19)
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IVS.b  Composicion

Un equipo de RR estara constituido al menos por un médico neumologo, un
kinesi6logo, un enfermero entrenado en la patologia respiratoria y, si es posible,
ademas, por un terapista ocupacional y un nutricionista. Es deseable contar también
con un trabajador social y un psicélogo, o al menos tener una relacion fluida con ellos.
En el reciente consenso de la ATS/ERS se considera que, dada la naturaleza
multidisciplinar de la RR, lo realmente importante es que el equipo esté¢ formado por
profesionales motivados y relacionados con las enfermedades respiratorias cronicas.
La composicion de este equipo podré variar segun el pais, pero sobre todo segun las
posibilidades de cada centro, sin que se haya demostrado que existan equipos mejores

que otros.(19)
IV.S.c  Ciriterios de seleccion

Para conseguir el beneficio esperado de la RR es necesario realizar una cuidadosa
seleccion de pacientes. Las guias internacionales sefialan que la RR deberia ser
asequible a todo paciente con enfermedad respiratoria cronica independientemente de
la edad o el grado de enfermedad, siendo fundamental adaptar el programa a cada
paciente de forma individualizada. No son candidatos para incluir en un programa de
RR los pacientes con trastornos psiquidtricos o de conducta que condicionen la
colaboracion con el programa, aquellos con patologia cardiovascular aguda o inestable
que limite la realizacion de ejercicio, y los pacientes con enfermedades del aparato

locomotor que sean incompatibles con el entrenamiento muscular. (19)
IV.S.d Valoracion de los resultados

La valoracién de los resultados de la RR en los pacientes esta estandarizada. Se trata
de cuantificar los cambios en los aspectos de la enfermedad que son susceptibles de ser
modificados por la RR, fundamentalmente la percepcion de la disnea, la calidad de vida

relacionada con la salud (CVRS) y la capacidad de esfuerzo.

1.Para evaluar la disnea en las actividades de la vida diaria se pueden utilizar distintas

escalas, tales como la escala modificada del MRC (mMRC) que es la mas utilizada por
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su simplicidad y su reproducibilidad. Para la evaluacion de la disnea al esfuerzo la
escala mas utilizada es la de BORG, aplicada en este caso antes y después de una prueba

de esfuerzo. (ANEXO 2)

2. Para la evaluacion de la CVRS se pueden utilizar distintos cuestionarios. El Saint
George Respiratory Questionnaire (SGRQ) permite medir el efecto de la RR en la
calidad de vida, considerandose 4 puntos como el cambio minimo clinicamente
significativo. Otros cuestionarios que se utilizan en RR son el cuestionario de salud
genérico SF o su version reducida SF1 y, mas recientemente, el Chronic Obstructive

Pulmonary Disease Assessment Test (CAT).

3. Los cambios en la capacidad de esfuerzo se determinan mediante la distancia
recorrida en la prueba de marcha de los 6 min, considerandose 35 m como el cambio

minimo clinicamente significativo.(19)
IV.S.e Componentes

Los componentes fundamentales de los programas de RR son el entrenamiento
muscular, la educacion y la fisioterapia respiratoria, siendo aconsejable también
contemplar la terapia ocupacional, el soporte psicosocial y la intervencion nutricional.
Los programas domiciliarios han demostrado igual eficacia que los hospitalarios. La
duracién de los programas de RR no debe ser inferior a 8 semanas o 20 sesiones. La
RR iniciada precozmente, incluso durante las exacerbaciones, ha demostrado ser eficaz
y segura. La utilizacion de oxigeno o ventilacion no invasiva durante el entrenamiento

es controvertida y dependiente de la situacion del paciente.(19)

Ejercido fisico

ntervencion educaconal
Apoyo psicosocial

Entrenamiento misculos
respiratonos

[ratamiento numconal
Fisioterapia

Terapia ooupadonal
fratamiento suplementano
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Figura 5: Componentes de la rehabilitacion respiratoria. En color, los componentes
fundamentales del programa de rehabilitacion, con el ejercicio fisico como nuicleo de

este, al que se pueden anadir los demas.(20)
IV.S.e.a  Entrenamiento muscular general

La musculatura esquelética es el objetivo terapéutico principal de la RR, y los
programas de entrenamiento muscular son la Unica intervencién que se ha mostrado
capaz de mejorar la disfuncion muscular periférica. El ejercicio fisico aplicado como
terapia implica provocar una sobrecarga de forma adecuada y progresiva para inducir
las adaptaciones funcionales que se persiguen. En los pacientes con enfermedades
respiratorias cronicas el entrenamiento muscular general debe estar dirigido tanto a

mejorar la capacidad aerobica como la fuerza muscular periférica. (19)
¢ Entrenamiento tipo aerdbico o de resistencia

Es la modalidad de ejercicio mas utilizada en RR, existiendo la maxima evidencia para
su recomendacion. El ejercicio aerdbico es un esfuerzo submaximo que implica a
grandes masas musculares y se mantiene durante un tiempo prolongado. Mejora la
resistencia muscular y consigue una mejor adaptacion a nivel cardiovascular. El
entrenamiento de endurance de miembros superiores es de gran importancia por la
implicacion de estos en numerosas actividades de la vida diaria ha alcanzado la maxima
evidencia en la actualidad, puede hacerse mediante el uso de cicloergdémetros de brazos
0 con pesos pequetios.(20) En general, el ejercicio aerdbico se debe realizar como
minimo 3 veces a la semana y durante 20-30 min de manera continua o en intervalos,

esto ultimo especialmente recomendado para pacientes mas sintomaticos. (19)
e Entrenamiento intervalico

Se trata de una modificacion del entrenamiento aerdbico estdndar en el que periodos
cortos (de uno o 2 min de duracién) de ejercicio de alta intensidad se alternan de forma
regular con periodos de igual duracion de descanso o de trabajo a menor intensidad.
De este modo, los pacientes alcanzan niveles altos de esfuerzo, pero con menor disnea
y fatiga, y consiguiendo beneficios equivalentes a los del entrenamiento aerdbico

clasico. Como se ha mencionado anteriormente, esta adaptacion estd especialmente
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recomendada para pacientes mds sintomaticos e incapacitados y que no puedan

mantener periodos de ejercicio continuo.(19)

e Entrenamiento tipo fuerza

Siguiendo el “principio de especificidad” del entrenamiento fisico, la adicion de un
entrenamiento tipo fuerza al programa de RR aumenta la fuerza y las masas musculares,
con un grado de evidencia actual méximo. Los beneficios también se reflejan en
mejoras en la distancia recorrida en la prueba de 6 minutos o en el VO2msax, asi como en
disnea y calidad de vida. Habitualmente, para un entrenamiento de fuerza se recurre a
los ejercicios de levantamiento de pesas con cargas elevadas (al 70- 85% del peso
maximo que se puede movilizar en una unica maniobra o test IRM) y pocas
repeticiones.(20) La evidencia disponible apoya el uso del entrenamiento de fuerza en
combinacion con el entrenamiento general aerdbico, ya que consigue incrementos
adicionales en la fuerza muscular periférica. Ademas de mejorar la funcion muscular,
el entrenamiento de fuerza puede tener efecto en el mantenimiento o incremento de la
densidad mineral 6sea en los enfermos con patologia respiratoria cronica. Una
prescripcion recomendable seria realizar 1-3 series de 8-12 repeticiones de estos
ejercicios en 2-3 sesiones por semana. El entrenamiento de fuerza requiere una mayor
supervision del paciente y un adiestramiento adecuado del personal, para asegurarnos
una correcta cumplimentacion y evitar dafios potenciales. En el &mbito domiciliario se

recomienda el uso de mancuernas y bandas elasticas por su facil aplicacion.(19)
e Entrenamiento de los musculos respiratorios

El entrenamiento de los musculos inspiratorios no es hoy por hoy un componente
esencial de la RP ya que no afiade beneficios al entrenamiento en general. El
entrenamiento inspiratorio es barato y puede realizarse con distintos dispositivos y
procedimientos y su aplicacion debe limitarse a aquellos pacientes en los que se
constate o se sospeche debilidad de la musculatura inspiratoria. El entrenamiento
muscular inspiratorio puede reducir la disnea, mejorar la funcion muscular inspiratoria

e incluso provocar adaptaciones fisiologicas y estructurales a nivel muscular. (20)
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IV.5.e.b Intervencion educacional

La educacion es uno de los principales componentes de los programas de RR, a pesar
de que es dificil cuantificar su impacto directo en los beneficios alcanzados por los
programas de RR. Su objetivo fundamental es conseguir que el paciente y sus
cuidadores conozcan, acepten la enfermedad y se impliquen en su manejo, avanzando
en el terreno de los autocuidados y la autogestion. Recientemente se ha demostrado que
su aplicacion supone un beneficio adicional al entrenamiento, ademas de contribuir a

mejorar la CVRS y a la menor utilizacion de los servicios sanitarios.(20)

* El autocuidado es un término aplicado en los programas educacionales que se
relaciona con la ensefianza de las aptitudes y habilidades necesarias para realizar un
correcto cumplimiento terapéutico, guiar un cambio de conducta de salud y dar apoyo
emocional a los pacientes a fin de controlar su enfermedad y vivir con la mayor

autonomia funcional posible.

+ La autogestion, por otra parte, se centra en el tratamiento farmacologico, a fin de que
el paciente y sus cuidadores conozcan como manejar los fArmacos en la rutina diaria y

en las situaciones en que aparecen signos de alarma. (19)
IV.S.e.c  Fisioterapia respiratoria

La FR es también considerada un componente importante de los programas de RR. Las
técnicas de fisioterapia respiratoria se dividen en 2 tipos basicamente: técnicas
facilitadoras de la expectoracion y ejercicios respiratorios. Las primeras estan indicadas
en procesos hipersecretores, en las alteraciones de las propiedades del moco, disfuncién
ciliar y alteraciones del mecanismo de la tos para mantener la via aérea libre de
secreciones, son Utiles en pacientes con abundante produccion de secreciones o en caso

de reagudizacion.(20)

Ademas, las técnicas de relajacion respiratoria favorecen el autocontrol de la
hiperventilacion y la disnea producidas como consecuencia de la ansiedad generada

por la propia patologia. (19)
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IV.S.e.d  Soporte psicosocial

Los pacientes tienen una alta incidencia de depresion y ansiedad. La falta de autonomia
y el grado de invalidez que se deriva de su situacion clinica favorece estos sintomas.
Estas alteraciones psicosociales pueden producir cambios cognitivos, alteracion en la
CVRS y en la capacidad de realizar las actividades de la vida diaria, asi como
dependencia de los servicios sanitarios. Ademas, la ansiedad puede inducir cambios en
el patron ventilatorio e incrementar la hiperinsuflacion dindmica, siendo el resultado
una mayor disnea. El objetivo fundamental del tratamiento psicosocial es conseguir
que el individuo asuma su enfermedad, adquiera la maxima independencia y

autoestima dentro de sus limitaciones y tenga una buena ayuda de su entorno. (19)

Los programas de RR que incluyen intervencion psicologica mejoran mas la ansiedad
y depresion que aquellos con Unicamente entrenamiento al ejercicio. En cambio, su
eficacia como tratamiento aislado es escasa. Dentro de los programas de RR, el
tratamiento psicologico también supone un apoyo fundamental en las terapias de

deshabituacion tabaquica para los pacientes que continllan fumando.(20)
IV.5.e.e  Soporte nutricional

Las alteraciones en la composicion corporal de los pacientes con enfermedades
respiratorias cronicas constituyen un marcador sistémico de gravedad. En estos
pacientes el bajo peso corporal se ha asociado, ademas, a deterioro de la funcion
pulmonar, reduccion de la masa muscular diafragmética y menor capacidad de
ejercicio. Las guias internacionales recomiendan la incorporacion del apoyo nutricional
dentro de los programas de RR. El método mas apropiado para determinar el
diagnostico nutricional de los pacientes que ingresan en un programa de RR es el indice

de masa corporal (IMC).(19)
IV.S.e.f Oxigenoterapia

Se debe distinguir entre los efectos inmediatos del oxigeno en el desarrollo de un
egjercicio y su utilidad como componente del entrenamiento. El suplemento de oxigeno

durante el esfuerzo, sobre todo en los pacientes con hipoxemia, incrementa la capacidad
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de e¢jercicio, disminuye los requerimientos ventilatorios, reduce la frecuencia
respiratoria y la hiperinsuflacion dinamica, mejora la disnea y la CVRS. La terapia

suplementaria con oxigeno durante el ejercicio debe ser valorada en 2 situaciones:

- Pacientes con hipoxemia: por razones de seguridad, existe una justificacion para
administrar oxigeno suplementario durante la practica de entrenamiento para pacientes
con hipoxemia en reposo o durante el ejercicio, de forma que se recomienda que la
SpO2 durante el entrenamiento se mantenga por encima del 90%. Sin embargo, aunque
el uso de la oxigenoterapia mejora el rendimiento del ejercicio de forma aguda, los
resultados son inconsistentes en cuanto a su efecto sobre los pardmetros del

entrenamiento.

- Pacientes sin hipoxemia. La administracion de oxigeno suplementario durante los
programas de entrenamiento de alta intensidad en pacientes sin hipoxemia inducida por
el ejercicio puede provocar ganancias en la resistencia al esfuerzo, aunque en la
actualidad todavia no esta claro si esto se traduce en una mejora de los resultados

clinicos.(19)
V.  Estrategia Metodologica

El presente Trabajo es un Informe de Investigacién logrado mediante una busqueda
bibliografica y supeditado a la siguiente Pregunta de Investigacion: ;Cual es el rol del
kinesiologo en las unidades de cuidados paliativos de adultos mayores con fibrosis

pulmonar idiopéatica?

Para llevar a cabo la busqueda y responder a los objetivos planteados, se identificaron
un conjunto de Palabras Clave relacionadas a la Pregunta precedentemente enunciada.
La bibliografia recolectada se bas6 en articulos de revistas cientificas nacionales e

internacionales, libros, tesis de grado y sitios web.

Las Bases de Datos consultadas fueron: PUBMED, LILACS, NCBI, WILEY,
SCIENCE DIRECT y PEDRO (PHYSIOTHERAY EVIDENCE DATABASE).
Ademas, se consultd en la Administraciéon nacional de laboratorios e institutos de salud

de la Republica Argentina, y en la Guia de diagndstico y tratamientos de American
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Thoracic Society/European Respiratory Society/Japanese Respiratory Society/Latin

American Thoracic Association.

Con relacion a la estrategia de busqueda, se identificaron cuatro categorias relevantes,

vinculadas a la Pregunta de Investigacion: Fibrosis pulmonar idiopatica, Cuidados

Paliativos, Kinesiologia y Calidad de vida relacionada con la salud. En el cuadro se

exponen los términos libres (en espafol e inglés), los términos indexados y las etiquetas

Decs y Mesh.
Palabra | Termino libre | Termino libre Decs Mesh
en espaiol en ingles
#1 Fibrosis Idipathic Fibrosis "Idipathic
Pulmonar Pulmonary Pulmonar Pulmonary
idiopatica Fibrosis Idiopatica Fibrosis' [Mesh]
#2 Rehabilitacion | Respiratory
respiratoria Rehabilitation
#3 Calidad de vida | Quality of Calidad de Vida | "Quality of
Life Life'" [Mesh]
#4 Cuidados Palliative Cuidados "Palliative
paliativos Care paliativos Care' [Mesh]
#5 Medicina Palliative Medicina "Palliative
Paliativa Medicine Paliativa Medicine'" [Mesh]
#6 Rehabilitacion | Pulmonary
Pulmonar Rehabilitation
#7 FPI IPF
#8 Fisioterapia Physiotherapy | Modalidades de | "Physical Therapy
fisioterapia Modalities" [Mesh]
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Cuadro 8: Palabras Clave ligadas a cuatro categorias, a saber: Fibrosis
Pulmonar Idiopatica, Calidad de Vida, Cuidados Paliativos, Rehabilitacion
Respiratoria y Fisioterapia.

V.1 Criterios de inclusion

Los criterios de inclusion fueron determinados por las siguientes condiciones: que la
publicacion no tenga mas de 15 afios de antigliedad (afio 2007 a la actualidad); que el
objeto de estudio sean las intervenciones paliativas en adultos mayores con FPI o
aquellos pertinentes al area de Salud Mental, también, abordajes kinésicos y/o el uso
de las herramientas que tiene la Kinesiologia para la atencion de los adultos mayores
con FPI o aquellos pertinentes al area de Salud Mental; que los articulos cientificos

estén completos y que los ensayos sean en humanos.

V.2 Criterios de exclusion
Los criterios de exclusion estuvieron determinados por articulos sobre intervenciones
paliativas en pacientes con enfermedades pulmonares que no sean intersticiales difusas;

aquellos articulos de afios anteriores al 2007, y los textos duplicados.

Finalmente, la busqueda consisti6 en la combinacion de los términos con los

operadores booleanos “AND” y “OR”, como se indica en el cuadro 5.

NUMERO COMBINACIONES RESULTADOS
1 #1 AND (#2 OR #6) 65
2 #1 AND #3 166
3 #1 AND #4 45
4 #1 AND #8 34
5 #6 AND #4 46
6 #2 AND #3 58
7 #6 AND #3 782
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8 #7 AND (#2 OR #6) 84
9 #7 AND #3 154
10 #7 OR #4 34
11 #4 AND #8 178
12 #7 AND #8 27

Cuadro 9: lista de combinaciones con los correspondientes operadores

booleanos.

V1 Contexto de Analisis

VI.1 Epidemiologia y estadisticas en Argentina (1997-2015)

En 2015 se registraron 900 muertes en mayores de 40 afios por Fibrosis Pulmonar
Idiopatica en Argentina, 7,78% mas que en 2014; cuando se registraron 835 muertes.
La tasa de mortalidad ajustada fue, en 2015, 5,87 por 100.000 habitantes, lo que
representd un aumento de 4,70 % con respecto a 2014, cuando fue 5,61 por 100.000

habitantes.

Se observo un aumento de 77,52% de la tasa de mortalidad por FPI ajustada por edad
y sexo entre 1997 y 2014, de 3,31 a 5,87 muertes por 100.000 habitantes
respectivamente. Esto contribuyd a mantener la tendencia al aumento que se registra

desde 1997, con una variacion anual promedio de 2,34% anual.
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Figura 6: Tendencia de la Mortalidad por Fibrosis Pulmonar en Poblacion de 40
anos y mas. Tasas Ajustadas por Edad y Sexo por 100.000 habitantes. Argentina
1997-2015(21).

Si bien, al igual que en 2014, la mayor proporcion de muertes se produjo en personas
de 75 o mas afios, en 2015, el 45,8% de las muertes (410 defunciones) ocurrieron en
personas entre 40 a 74 afios, por lo que se consideran muertes prematuras. La
mortalidad por FPI fue mayor en varones que en mujeres con una tasa ajustada por

edad de 6,50 y 5,23 muertes por 100.000 habitantes, respectivamente. (21)
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Figura 7: Mortalidad por Fibrosis Pulmonar en Poblacion de 40 Afios y mas, por
Grupos de Edad y Sexo. Tasas Bianuales por 100.000 Habitantes. Argentina 2014-
2015.(21)

En comparacion, datos del 2017 dicen que en Europa la prevalencia puede ser tan alta
como 23 pacientes por 100.000 habitantes, mientras que en Estados Unidos puede
superar 60 pacientes por 100.000 habitantes, y la prevalencia que se informa que Japon

tiene solo 10 pacientes por cada 100.000 habitantes.(22)

VI.2  Concepto y evaluacion de la calidad de vida relacionada con
la salud

Esencialmente incorpora la percepcion del paciente, como una necesidad en la
evaluacion de resultados en salud, debiendo para ello desarrollar los instrumentos
necesarios para que esa medida sea valida y confiable y aporte evidencia empirica con
base cientifica al proceso de toma de decisiones en salud. La aplicacion, a veces
indiscriminada de nuevas tecnologias, con capacidad de prolongar la vida a cualquier
precio, la complicada decision de cantidad versus calidad de la vida, y el terrible dilema
ético de la distribucion de los recursos econdmicos en salud, ponen sobre el tapete la

necesidad de conocer las opiniones de los pacientes.(23)
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Las enfermedades pulmonares intersticiales (EPI) se asocian a una disminucién de la
calidad de vida relacionada con la salud (CVRS). La herramienta utilizada para
cuantificar estos aspectos es comun a las utilizadas en otras enfermedades respiratorias
como el cuestionario Saint George (SGRQ) para medir calidad de vida. Este ultimo es
un cuestionario autoadministrado con 3 dominios que exploran diferentes aspectos de
la enfermedad, incluyendo uno especial para evaluar los sintomas provocados por la
misma. En estudios realizados recientemente se pone en evidencia que la utilidad de
este cuestionario para evaluar la calidad de vida en pacientes con fibrosis pulmonar
idiopatica (FPI) dista de ser 6ptima, por encontrar defectos sobre todo en el area que
explora los sintomas. Este hallazgo posiblemente se deba a que esta area del
cuestionario interroga sobre sintomas como la presencia de tos, esputo, sibilancias y
crisis respiratorias, que no son frecuentes en pacientes con FPI. Recientemente se ha
publicado la validacion de una version modificada de este cuestionario especifica para
evaluar CVRS en pacientes con FPI, el SGRQ-I (ANEXO1). Este cuestionario mostrd
buena consistencia interna y correlacion con variables prondsticas y de severidad de la

enfermedad. (24)

Los alentadores avances farmacoldgicos en el tratamiento estan limitando las tasas de
mortalidad y aumentando el tiempo de supervivencia. Ahora el tratamiento puede
retrasar tanto la progresion de la enfermedad como el deterioro funcional, cuando se
inicia temprano, y el porcentaje de CVF (capacidad vital forzada) previsto es de al
menos el 50 %. Ademas, el trasplante de pulmén puede aumentar la supervivencia
posquirtirgica hasta en 10 anos. A medida que se alarga la supervivencia, la calidad de

vida es cada vez de mayor importancia.

En este momento no hay medidas curativas para FPI, por lo que la calidad de vida se

convierte en nuestro objetivo clinico.(22)

VI.3 Predictores de la mortalidad en la progresion de la FPI segun

ensayos clinicos.

La progresion de la FPI generalmente se refleja en una disminucioén de la capacidad

vital forzada (CVF), empeoramiento de la disnea, reduccion de la capacidad de
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gjercicio y deterioro de la calidad de vida relacionada con la salud (CVRS). La
disminucion de la CVF es un fuerte predictor de mortalidad en pacientes con FPIL
Pacientes con CVF baja, también tienen mas probabilidades de experimentar una

exacerbacion aguda.

Si bien estos datos de ensayos clinicos son utiles para caracterizar la progresion de la
FPI a nivel poblacional, para un paciente individual la situacion es mucho mas
compleja. En la actualidad, no hay forma de hacer una prediccion del curso de la

enfermedad para un paciente individual.

Un periodo de estabilidad en CVF no significa que la enfermedad no esta progresando
a un nivel subclinico, o que el paciente no esta en riesgo de una exacerbacion aguda o
muerte. Un estudio encontré que incluso en pacientes con CVF estable durante 6 meses
la mediana de supervivencia fue solo de 3 anos. Por lo tanto, es importante que otras
medidas se tengan en cuenta en la evaluacion de la progresion de la enfermedad en un

paciente individual.

El intercambio de gases, medido por la capacidad de difusion de los pulmones para el
mondxido de carbono (DLco), se reduce en pacientes con FPI y disminuye a medida
que avanza la enfermedad. Una disminucion en DLco > 15 % prevista durante 6 a 12
meses se asocia con un riesgo significativamente mayor de mortalidad en pacientes con
FPI. En la practica, es una herramienta util para evaluar la progresion de la enfermedad

en un paciente individual.

El deterioro funcional que se produce a medida que avanza la FPI se refleja en una
disminuciéon de la capacidad de ejercicio. En un estudio de 748 pacientes, una
reduccién en la distancia durante una prueba de caminata de 6 min de >50 m durante
24 semanas se asocid con un aumento de casi tres veces en la mortalidad durante el afio

siguiente.

La desaturacion de oxigeno durante el ejercicio (reduccion de >10% desde el inicio)
también se ha asociado con un aumento significativo del riesgo de mortalidad. Un
requerimiento de oxigeno suplementario, inicialmente durante el esfuerzo y luego

también en reposo, es un marcador de enfermedad avanzada en pacientes con FPI y un
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fuerte predictor de mortalidad. En una cohorte del mundo real de 167 pacientes con
FPI, la mediana de supervivencia después del inicio de la oxigenoterapia fue <18
meses, en comparacion con aproximadamente 49 meses para los pacientes que no

usaban oxigeno suplementario.

Los sintomas de la FPI, en particular la tos y la disnea, empeoran invariablemente a
medida que avanza la enfermedad. Se ha demostrado que la tos es un predictor
independiente de progresion de la enfermedad en los siguientes 6 meses. Un aumento
en la severidad de la disnea también es un predictor de mortalidad. La tos y la disnea

son los principales determinantes de la CVRS entre los pacientes con FPI.

Cada vez hay mas pruebas de que la extension de la fibrosis en TACAR, y de
caracteristicas especificas evidentes como patrones reticulares con distorsion
arquitectonica y estructuras relacionadas con vasos, y los cambios en estos a lo largo
del tiempo son predictores de mortalidad en pacientes con FPI. Sin embargo, en la
préctica clinica, actualmente no es posible utilizar cambios en las exploraciones
TACAR como un medio para evaluar la enfermedad progresion. Se necesita mas
investigacion para validar los sistemas de calificacion computarizados contra los

resultados.(2)

VI.4 Guia oficial sobre diagnéstico y tratamiento de la fibrosis

pulmonar idiopatica

La fibrosis pulmonar idiopatica (FPI) ha pasado, en la tltima década, de ser un cajon
de sastre donde estaban incluidas diferentes enfermedades intersticiales, a ser una
entidad mucho mejor definida. Es tras los consensos de los expertos en FPI, publicados
en los afios 2000 y 2011, que se ha establecido con mayor precision el diagnostico de
esta entidad. Sin embargo, en el ultimo consenso internacional del afo 2011, al
describir las recomendaciones para el estudio de esta entidad, no se hace aun suficiente
énfasis en recomendar que, de manera exhaustiva, se intente buscar una eventual causa
de la FP que, en caso de no encontrar ninguna etiologia, después llamaremos

idiopatica.(25)
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En 2011, la Sociedad Toracica Americana (ATS), Sociedad Respiratoria Europea
(ERS), Sociedad Respiratoria Japonesa (JRS), y Sociedad Latinoamericana de Toracica
(ALAT) colaboraron para desarrollar una guia de clinica practica para el diagndstico y
manejo de FPI. Esta guia basada en la evidencia proporciond criterios de diagnostico
para la FPI en base a los hallazgos radioldgicos e histologicos. Sin embargo, los
criterios diagnosticos de 2011 han demostrado que tiene importantes limitaciones en la
practica clinica. Numerosos estudios observacionales y los ensayos aleatorios, ahora

nos permiten mejorar en los criterios diagnosticos de 2011.

Las recomendaciones de la guia del 2018 son revisiones y recomendaciones a la guia
de 2011. Esta guia estd destinada a ayudar a los médicos a realizar un diagndstico
preciso de la FPI y empoderarlos para implementar cursos de accion en el contexto de
los valores y preferencias del paciente, particularmente decisiones con respecto a qué

intervenciones seguir.(26)

Los paises cuentan con lineamientos locales que se basan principalmente en las
recomendaciones mencionadas anteriormente. Las guias clinicas de FPI de la Sociedad
Espafiola de Neumologia y Cirugia Tordcica (SEPAR) y la Asociacién
Latinoamericana de Toérax (ALAT) se fundamentan en la evidencia cientifica actual.
El principal objetivo de las recomendaciones es estandarizar el proceso de diagnostico.
Esto es actualmente muy complejo, ya que la FPI es solo uno de los muchos tipos de
enfermedades pulmonares intersticiales difusas (EPID), y no se puede diagnosticar con
una sola prueba patognomonica. No cabe duda de que estas recomendaciones clinicas
han facilitado el trabajo de los grupos involucrados en el diagndstico de las EPID y
promovid la creacion de unidades multidisciplinares. También han mejorado acceso de
los pacientes a nuevos tratamientos farmacologicos y, ademds, han contribuido
significativamente a la investigacion clinica. Sin embargo, en muchos casos, las
directrices no son mas que declaraciones de consenso de expertos que proponen un
conjunto de maximas alejadas de la situacién real en casos, entornos o paises
especificos, y como tal, a veces puede ser dificil de aplicar en términos practicos. Es
importante, entonces, adaptar estas recomendaciones a nuestras necesidades

especificas.(27)
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VI.S  Manejo del paciente con FPI

Los modelos actuales de atencion de la FPI enfatizan los equipos multidisciplinarios,
el diagndstico precoz, el uso de la terapia antifibrotica, y el seguimiento de la

progresion de la enfermedad.

El manejo de la disnea, la tos y el sufrimiento psicoldgico, que casi todos los pacientes
con FPI desarrollan, son aspectos importantes de la atencion. Es necesario un enfoque
de atencion integral que incluya farmacologia, el tratamiento no farmacoldgico, los
cuidados paliativos, la educacion del paciente y un mayor apoyo a lo largo del curso de
la enfermedad. Los modelos de atencion centrados en la enfermedad se centran en
tratamientos especificos para la FPI, pero no cumplen adecuadamente con la necesidad
de todos los pacientes y sus cuidadores. Ademas de controlar la enfermedad, los
objetivos para brindar la atencién deben incluir mejorar la calidad de vida, disminuir
carga de sintomas, proporcionar apoyo a los cuidadores y reducir la carga econémica

de la FP1.(28)

Actualmente, los objetivos de la atencion paliativa al paciente son mejorar los
resultados para los pacientes al retardar la progresion de la enfermedad, prolongar la

vida y mejorar la calidad de vida.

El diagnostico rapido y preciso es importante para permitir que los pacientes reciban
tratamiento temprano en el curso de la enfermedad y ser considerado para un trasplante
de pulmon. La investigacion continia sobre nuevos tratamientos y combinaciones de

tratamientos que pueden mejorar resultados para los pacientes con esta enfermedad.(1)

52



MEDICACION
CON
‘ ANTIFIBROTICOS SUPRESION

EJERCICIO REGULAR |

DEL TABACO
REHABILITACION 6 9

MANEJO DE SINTOMAS ¥
CUIDADOS PALIATIVOS

@ ® MANEJO DE LAS
COMORBILIDADES
PULMONAR
TERAPIA DE TRASPLANTE
OXIGENO MANEJO DEL DE PULMON
SUPLEMENTARIO
PACIENTE CON FPI

APOYO
PSICOSOCIAL

VACUNAS

NUTRICION PREPARATIVOS
PARA EL FINAL
EDUCACION EXACERBACIOMNES FPI DE LA VIDA

Figura 8: Descripcion general de un enfoque de gestion multifacético de la FPI.(28)
VI.5.a Manejo de las comorbilidades

La identificacion y el manejo de las comorbilidades es una parte importante de la
optimizacion de los resultados y CVRS en pacientes con FPI. Muchos pacientes con
FPI tienen enfermedades comorbidas respiratorias y no respiratorias que complican su
enfermedad, como hipertension pulmonar, enfermedad pulmonar obstructiva cronica,
enfisema, enfermedad por reflujo gastroesofagico, enfermedad cardiovascular, apnea

obstructiva del suefio y depresion.(2)

Los pacientes con FPI tienden a ser ancianos y suelen tener comorbilidades. Una
revision reciente de las historias clinicas de 272 pacientes con FPI en un centro de
atencion terciaria encontr6 que el 12% no tenia comorbilidades, E1 58% tenia de 1 a 3

comorbilidades y el 30% tenia de 4 a 7 comorbilidades.

Las comorbilidades comunes en pacientes con FPI incluyen pulmonar hipertension,
apnea obstructiva del suefio, cancer de pulmoén, cronica enfermedad pulmonar

obstructiva (EPOC)/enfisema, cardiopatia isquémica y ERGE. La identificacion y
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tratamiento proactivo de comorbilidades puede ayudar a mejorar la salud, la calidad de

vida y la supervivencia de los pacientes. (1)
VIL.S.b Vacunas

Las infecciones respiratorias pueden desencadenar exacerbaciones agudas de la FPIL.
Por lo tanto, el estado de vacunacion de los pacientes debe ser juzgado. No hay estudios
especificos sobre vacunas en pacientes con FPI. Las politicas y recomendaciones de
vacunacion especificas varian de un pais a otro sobre calendarios de vacunacion anual.
Los médicos deben consultar las pautas locales.(28) Vacunas contra infecciones
respiratorias como el neumococo y la gripe deben considerarse parte de la atencion

general de los pacientes con FPI para reducir la morbilidad.(1)
V1.S.c Manejo de sintomas

Un componente importante del manejo de los sintomas es educar a los pacientes sobre
los sintomas comunes que surgen si en la enfermedad ocurre la progresion, y como
pueden monitorear mejor sus sintomas. Es mas probable que los pacientes realicen un
autocontrol si entienden por qué se producen los sintomas y cudl es su rol
administrandolos. Sintomas clave para discutir incluyen dificultad para respirar, fatiga,
tos, ansiedad y depresion, ademas es importante asegurarse de que los pacientes

entiendan sus necesidades de oxigeno. (28)

Para muchos pacientes con FPI, la oxigenoterapia, si bien es una carga, es una parte
integral de su régimen de tratamiento para aliviar la brevedad de aliento Las guias
internacionales recomiendan enfaticamente el uso a largo plazo de oxigeno
suplementario para pacientes con FPI e hipoxemia en reposo clinicamente significativa.
No hay recomendaciones sobre el uso de oxigeno suplementario en pacientes que
muestran sélo hipoxemia de esfuerzo, aunque los datos sugieren que el oxigeno

suplementario puede mejorar la capacidad de ejercicio en estos pacientes.

Las guias internacionales incluyen una recomendaciéon débil para rehabilitacion
pulmonar en la mayoria de los pacientes con FPI, pero hay un creciente cuerpo de

evidencia que demuestra los beneficios a corto plazo, incluidas las mejoras en la
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capacidad de ejercicio, la disnea y la calidad de vida. Los pacientes informan que

valoran la rehabilitacion pulmonar como parte de su régimen de tratamiento.

La disnea es un sintoma muy comun en pacientes con FPI y es asociado con una calidad
de vida reducida y un peor prondstico. Hay algo de evidencia de baja calidad para
apoyar el uso de opioides como terapia para disnea severa, pero los pacientes deben ser

monitoreados cuidadosamente por sus efectos adversos.

La tos cronica es muy comun en pacientes con FPI y tiene un efecto negativo sobre la
calidad de vida. Si bien no tiene tratamiento, el uso de corticosteroides y talidomida ha
demostrado ser eficaz en pacientes con FPI. Los opiaceos pueden considerarse para la

tos cronica grave.(1)
VI.5.d Educacion del paciente y apoyo emocional.

Es importante que el personal de rehabilitacion respiratoria conozca y comprenda la
fisiopatologia y las intervenciones terapéuticas adecuadas para la FPI que pueden
precisar RR. En general, los programas educacionales deben contemplar la formacion
y la capacitacion de los pacientes en conocimientos y habilidades sobre los siguientes

aspectos:

- La anatomia y la fisiologia bésicas del pulmoén y la respiracion.

- Las caracteristicas de la enfermedad y el manejo de los sintomas.

- Los habitos de vida saludables (alimentacion, ejercicio, actividades, vacunas. etc.).

- Los factores de riesgo tales como exposicion a tabaco u otros contaminantes

ambientales.

- El tratamiento médico requerido en cada momento de la enfermedad (terapia inhalada,
antibioticos, oxigeno, ventilacion...), tanto sus beneficios como sus efectos
secundarios, manejando las estrategias necesarias para afianzar y mantener la

adherencia.

- Los sintomas de alarma, para poder prevenir y tratar de forma precoz las

exacerbaciones.
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- El conocimiento de las técnicas de ahorro de energia.
- El tratamiento de las posibles comorbilidades.

- El conocimiento de los recursos de la comunidad y medios de contacto con el personal

asistencial.
- La atencion y la orientacion en la toma de decisiones al final de la vida.(19)

Un estudio que examina los sentimientos y percepciones de pacientes con IPF

identifico tres fases emocionales que requerian diferentes tipos apoyo:

e llegar a un acuerdo (diagndstico),
e afrontamiento reactivo (aceptacion)

e afrontamiento proactivo (apropiacion de la condicion)

Se identificaron cuatro areas de preocupacion para los pacientes: el problema fisico,
apoyo familiar, interacciones con el médico, y esperanza para la investigacion. Las
preocupaciones en estas areas también han sido destacadas en otros estudios
cualitativos en pacientes con FPI. Los sintomas depresivos son comunes,

particularmente en aquellos con peor disnea y calidad del suefio.

Es importante que los médicos que atienden a pacientes con FPI proporcionen la
informacion precisa, y dirigirlos a donde se pueda encontrar, ya que la mayor parte de
la informacion sobre FPI proporcionada en Internet no es fiable. Segin un estudio,
aunque los pacientes con FPI necesitan informacion en el momento del diagnostico,
prefieren recibir informacion sobre su prondstico a medida que avanza la

enfermedad.(1)

La educacion sobre la enfermedad debe abordar las preocupaciones de los pacientes
sobre la progresion de la enfermedad y el deterioro de la salud, asi ayudarlos a
prepararse para el futuro. Componentes importantes de la educacion incluyen el

empoderamiento del paciente para hacer frente y vivir bien con FP1.(28)

Es esencial que los médicos expliquen a los pacientes y a sus cuidadores que la FPI es
una enfermedad intrinsecamente progresiva, para que entiendan el valor de tomar

terapias que retrasen la progresion de la enfermedad. En particular, los pacientes deben
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ser conscientes de que un historial de enfermedad relativamente estable no descarta una
disminucion significativa en la funciéon pulmonar en un futuro proximo o la aparicion

de una exacerbacion aguda.

La atencion de apoyo se puede proporcionar individualmente, a través de grupos de
apoyo para pacientes, como parte de los programas de rehabilitacion pulmonar, o

dentro un entorno de hospitalizacion.

Dado el curso impredecible de la FPI, la atencién de apoyo debe integrarse en las
conversaciones con los pacientes y sus cuidadores en una etapa temprana. La
planificacion del “fin de la vida” puede ser un tema dificil para los pacientes y sus
familias para discutir, el momento y el volumen de informacion debe ser

individualizado segun las necesidades del paciente.(2)
V15.e Cuidados paliativos en FPI

Los cuidados paliativos tienen como objetivo frenar o estabilizar la progresion de la
enfermedad(29); mejorar la calidad de vida de los pacientes y sus familias/cuidadores;
el control de los sintomas; el apoyo psicologico y social; la rehabilitacion; y la

planificacion del final de la vida.

Los objetivos de la integracion temprana de los cuidados paliativos para los pacientes

con FPI son:
(1) Establecer un seguimiento regular y optimizar el manejo de sintomas.

(2) Introducir los medicamentos apropiados, con una estrecha vigilancia y titulacion

de dosis.
(3) Ayudar a los pacientes a comprender la trayectoria de la enfermedad.

(4) Participar en debates sobre los objetivos de la atencion, incluidos objetivos a largo

plazo y planificacion anticipada de la atencion.

(5) Facilitar la transicion de la atenciéon ambulatoria y/u hospitalaria a la atencion

domiciliaria o de hospicio, segin corresponda.
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(6) Discutir el final de la vida, las expectativas de cuidado con el paciente y familiares,

y para movilizar recursos cerca del hogar para apoyar la atencion al final de la vida.

(7) Organizar el traslado a lugares alternativos si no es posible brindar una atencion

optima en el hogar del paciente.
(8) En ultima instancia optimizar la calidad de vida tanto como sea posible.

La evidencia preliminar sugiere un beneficio de iniciar los cuidados paliativos
temprano después de un diagndstico de FPI, porque la enfermedad es progresiva y

limita la vida de los enfermos.

Se debe proporcionar los cuidados paliativos efectivos, y el manejo de sintomas

centrados en el paciente e individualizado.(28)

La derivacion para cuidados paliativos generalmente ocurre tarde en el curso de la FPI,
a pesar de un creciente consenso de que los cuidados paliativos deben ofrecerse en
todas las etapas de la enfermedad.(1,30) El manejo de los pacientes FPI exige mucha
atencion al final de la vida. Algunos pacientes son diagnosticados demasiado tarde para
hacer un tratamiento antifibrotico, y todo lo que se puede hacer es ofrecer apoyo para

el manejo de los sintomas.

La disponibilidad de nuevos tratamientos ha marcado un “antes y después en el manejo
de la patologia”. Los antifibroticos permiten ralentizar la enfermedad de forma
significativa, lo que repercute en disminucion de las comorbilidades asociadas, el
nimero de ingresos hospitalarios y mejorar no solo la calidad de vida sino la
supervivencia en forma absoluta. Es importante considerar desde el principio las
expectativas del paciente, incluso de aquéllos en los que estd indicado un tratamiento
especifico, ya que los beneficios de los tratamientos pueden ser escasos en la mayoria
de ellos. Se debe asegurar que las personas con FPI, sus familiares y los cuidadores
tengan acceso a toda la gama de servicios ofrecidos por los equipos de cuidados
paliativos, garantizando la necesaria colaboracion entre los profesionales de salud
involucrados. Se sugiere comenzar de forma multidisciplinaria los cuidados paliativos
tan pronto como los pacientes estén sintomaticos. El principal objetivo de los cuidados

paliativos es mejorar la calidad de vida del paciente.
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Quizas uno de los grandes problemas de los cuidados paliativos es el desconocimiento
por parte de los propios profesionales sobre este campo de la medicina. Otro de los
grandes obstaculos es que los cuidados paliativos se han ligado al cancer y mas
concretamente a los tltimos dias de la vida. Sin embargo, los cuidados paliativos estan
enfocados a pacientes en fase avanzada, es decir, a aquéllos que no respondan al
tratamiento especifico y en los que se espera, por lo tanto, que la enfermedad provoque
su fallecimiento. Es obvio que los pacientes con FPI se encuentran habitualmente en
esta situacion, pero no son remitidos a programas de cuidados paliativos, al menos
tempranamente. Un tercer problema deriva de las dificultades de los profesionales para
comunicar adecuadamente a los pacientes el prondstico y evolucion de la enfermedad.
Con frecuencia se evita esa dolorosa conversacion probablemente por carencia de
formacion o de herramientas de comunicacion médico-paciente. Pero cuando la
conversacion se ha realizado en un entorno y forma adecuada, los pacientes se han
mostrado agradecidos por conocer su realidad y poder programar adecuadamente el
final de su vida. Por lo tanto, es vital que los facultativos involucrados en el manejo de
pacientes con FPI detecten adecuadamente la progresion de la enfermedad,
comuniquen la situacion a sus pacientes y los deriven tempranamente a programas de

cuidados paliativos.

Un aspecto que si se ha evaluado en los pacientes con FPI es el lugar elegido para
morir. La mayoria de los pacientes morian en el hospital, sin que previamente hubiera
una derivacion al equipo de cuidados paliativos o una discusion sobre las preferencias
al final de la vida. Ademads, cuando la derivacion se habia producido, ésta se habia
realizado en el tltimo mes de vida. Los cuidados paliativos pueden ayudar a solventar
esta limitacion asistencial, proporcionando a los pacientes y a sus familias una atencion
integral, y garantizando a los pacientes una muerte digna y conforme a sus preferencias.
Por ultimo, un aspecto crucial en los programas de cuidados paliativos es su
multidisciplinariedad. Generalmente los equipos incluyen médicos, enfermeros,
kinesiologos, psicologos, y trabajadores sociales. Gracias a ello se pueden abordar los

diversos problemas de pacientes y familia de forma integral.(29)
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VI.S.f  Exacerbaciones agudas de la FPI

Los deterioros agudos de la funcion respiratoria pueden ocurrir en cualquier tiempo en
pacientes con FPI, pero son mas comunes en pacientes con enfermedad avanzada y se
asocian con una morbilidad considerable y mortalidad. Factores de riesgo de estas
exacerbaciones agudas de la FPI incluyen CVF baja/empeorada, ERGE, mayor area de

la enfermedad en TACAR y la contaminacion del aire.

Ningln tratamiento ha demostrado ser eficaz en el tratamiento de exacerbaciones
agudas. Los pacientes generalmente requieren hospitalizacion y recibir oxigeno
suplementario y antibidticos de amplio espectro. Las guias internacionales de
tratamiento incluyen una recomendacion débil para el uso de dosis altas de
corticosteroides en el tratamiento de pacientes con exacerbaciones agudas, basado en

evidencia de muy baja calidad, siendo la atencion de apoyo el pilar del tratamiento.(1)

Las exacerbaciones de la FPI también se caracterizan por nuevas opacidades en vidrio
deslustrado bilaterales en TACAR, con posible edema pulmonar hidrostatico
(insuficiencia cardiaca y sobrecarga de liquidos). Una radiografia de torax se puede
utilizar como prueba de diagnostico inicial para eliminar diagnosticos diferenciales,

como atelectasia, neumonia, neumotorax o insuficiencia cardiaca congestiva.

Las exacerbaciones de la FPI son relativamente poco frecuentes (riesgo anual de 5-
15%), pero tienen una mortalidad a corto plazo muy alta (50%); por lo tanto, la
prevencion, el diagndstico oportuno y el manejo de las exacerbaciones de la FPI son

muy importantes.

Altas presiones durante ventilacion mecénica y el alto uso de oxigeno durante la
anestesia se han propuesto como posibles causas de lesion alveolar lo que lleva a una
exacerbacion de la FPI. Por lo tanto, si se requiere anestesia o ventilacion mecanica,
debe haber un uso juicioso de oxigeno donde se recomienda presiones bajas. Otras
medidas preventivas propuestas para evitar las exacerbaciones de la FPI son el uso de
antiacidos, antifibroticos (para ralentizar la progresion de la FPI a estadios avanzados),

y la prevencidn con vacunas contra la gripe y el neumococo.
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La dificultad para respirar, fatiga, tos nueva o que empeora, ansiedad o depresion y una
disminucioén en la SaO; son indicadores que el profesional de salud debe tener en
cuenta. Si un paciente nota algunos cambios en los sintomas, deben informar al
profesional de turno porque el cambio podria indican una exacerbacion aguda de la
FPI. Los pacientes deben buscar atencion médica inmediata para cualquier

empeoramiento repentino de disnea o aumento de las necesidades de oxigeno.(28)
VI.S.g Tratamiento farmacologico de la FPI

Muchas drogas, solas o en combinacion, han sido usadas. Algunas fueron abandonadas
por falta de eficacia y/o toxicidad intolerable. (14) A pesar de los esfuerzos constantes,
muchos enfoques terapéuticos fracasaron hasta que la terapia antifibrotica
fundamentalmente alterd el abordaje terapéutico en la FPI. Actualmente, hay dos

terapias antifibroticas disponibles: pirfenidona y nintedanib.(31)

En el afio 2008 la pirfenidona se convirtid en el primer farmaco antifibrotico especifico
aprobado para el tratamiento de dicha enfermedad, y en el afo 2012 fue aprobada en
Argentina para su uso en pacientes con FPI leve a moderada. Dicha aprobacion se
sostuvo en los resultados del ensayo clinico ASCEND, que confirmé una reduccion en
la declinacion de la capacidad vital forzada (CVF) y una mejoria en la sobrevida libre

de progresion y la tolerancia al ejercicio.(32)

La pirfenidona ha demostrado un impacto significativo en la pendiente de caida de
CVF, en la DLco, en la prueba de marcha de 6 minutos, en la disnea y en consecuencia
en la progresion de la enfermedad y las hospitalizaciones. Su prescripcion actualmente
es en casos siempre que sea de leve a moderado la enfermedad (CVF > 50% y DLCO
> 35% valores tedricos). Sus efectos secundarios son nausea, tos, diarrea, infeccion del
tracto respiratorio superior, fatiga, dolor de cabeza y erupcion cutanea. Otros
problemas gastrointestinales notificados fueron dispepsia, ERGE y vOmitos. Los
ensayos clinicos relacionados con la piel mostraron efectos de fotosensibilidad y

erupcion cutanea. (14,31)

La nintedanib, es un inhibidor de la tirosina quinasa en el que en los analisis in vitro

han demostrado efectos inhibitorios sobre la proliferacion y diferenciacion de
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fibroblastos. Los estudios describieron efectos significativos en la reduccion del
deterioro funcional pulmonar, en la reducciéon de la disminucion de la CVF
independientemente del patron radiologico subyacente, presencia de enfisema u otras
caracteristicas basales importantes, y fue eficaz en pacientes con enfermedad mas
avanzada. En el caso de sus efectos secundarios los mas frecuentes fueron diarrea y
nauseas. Otros efectos gastrointestinales son vomitos y disminucién del apetito.
También se observaron efectos cardiovasculares y eventos hemorragicos. Este
antifibrotico tiene una adecuada seguridad y perfil de tolerabilidad, los ensayos han
demostrado su capacidad para limitar la degradacion funcional y el numero

exacerbaciones. (14,31)
VL5.h  Supresion del tabaco

La FPI es mas frecuente en fumadores y se han propuesto diversos mecanismos por los
cuales el cigarrillo podria participar en las repetidas micro injurias del epitelio
respiratorio. Es por lo tanto indispensable que el paciente deje el cigarro al momento

del diagnostico. (33)

El médico puede aconsejar distintos métodos para ayudar a dejar de fumar. Dado que
el humo ambiental de los cigarrillos puede ser daiiino, el paciente no debe permitir que
otras personas fumen cerca de ¢l y debe evitar estar expuesto a ambientes contaminados

por el humo del tabaco, humos de fabricas, aves, y solventes.(12)

Al momento actual existe suficiente informacion con relacion al tabaquismo y algunas
formas de EPID, en donde la FPI se presenta en forma estadisticamente mas frecuente

en fumadores vs no fumadores, tanto en formas esporadicas como familiares.
VIS.i  Oxigeno suplementario

Si el paciente no puede mantener la cantidad de oxigeno necesaria en su sangre arterial
para repartirlo por todo el cuerpo, debido a la FPI que padece, el médico le recetara el
oxigeno suplementario. Este solo es necesario cuando el oxigeno en la sangre esta por
debajo de 90% de saturacion de O, por lo que en las revisiones se realizarad

periddicamente una pulsioximetria.
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El uso de oxigeno no puede detener el dafio pulmonar, pero puede hacer que la
respiracion y el ejercicio sea mas facil, y permita al paciente continuar con su vida lo
mas activo posible y, ademas, puede prevenir o disminuir las complicaciones asociadas
a los bajos niveles de oxigeno en sangre (que hace que el paciente se sienta cansado o
débil), y asi mejorar el suefio y la sensacion de bienestar. Una falta cronica de oxigeno
hace que el corazon trabaje mas de lo necesario y pueda causar un aumento de la tension

anormal en la arteria pulmonar.

Hay varios sistemas que suministran oxigeno. El médico sugerira el mas adecuado
segun la situacion clinica y clase de vida del paciente, y el flujo de oxigeno que
necesita, basandose en sus niveles de saturacidon y segun el nivel de actividad, ya que
mientras mira la television, por ejemplo, necesita menos oxigeno que mientras

pasea.(12)

En etapas relativamente avanzadas de la enfermedad, los pacientes pueden presentar
una saturacion basal de la hemoglobina muy poco alterada, pero cae en forma
manifiesta con el ejercicio y esta caida debe ser el parametro usado para indicacion de
oxigenoterapia. No obstante, es experiencia compartida por muchos médicos que tratan
estos pacientes que la oxigenoterapia mejora la capacidad de ejercicio y de la calidad
de vida. En algunos pacientes que presentan apneas durante el suefio, con bruscas

caidas de la saturacion de oxigeno, es conveniente usarlo al dormir.(8,9)

Se debe instituir oxigenoterapia nasal a largo plazo en casos de hipoxemia comprobada
en reposo (Sa02 < 88%) esto es alin mas asociado con un hematocrito alto (> 55%) y/o

una hipertension pulmonar documentada.(14)
VI.5.j Trasplante pulmonar

El trasplante de pulmoén puede aumentar la supervivencia posquirtrgica hasta en 10
afos, aunque lamentablemente, la mortalidad entre los pacientes con FPI que esperan
un trasplante de pulmon es tan alta como 44%, con un tercio de esas muertes por

exacerbaciones agudas.(22)

Se plantea con objeto de mejorar la supervivencia y la calidad de vida. Es el tratamiento

de eleccion en aquellos pacientes con FPI que tienen una reduccion de la capacidad
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vital forzada (CVF) > 10% en seis meses y una saturacion de oxigeno < 88%, o que

requieren oxigeno en reposo.(29)

Sin embargo, es una terapia cara que solo se realiza en pocos centros y que requiere
que el candidato permanezca cerca del lugar donde se realiza el procedimiento, antes y
después del trasplante por plazos no menores a un afio. Por lo tanto, debe considerarse
en forma muy prudente esta indicacidn para evitar viajes, gastos y falsas expectativas

en los pacientes.(33)

De acuerdo con las guias internacionales, todos los pacientes con FPI deben ser
considerados para trasplante de pulmon en el momento del diagnostico. Sin embargo,
no todos los pacientes con FPI son elegibles para un trasplante. El tiempo en la lista de
espera de trasplante para pacientes con FPI en EE. UU. disminuy6 de 4,1 meses en
2005 a 2,1 meses en 2011. Sin embargo, mientras que los pacientes con FPI tienen una
mediana mas corta tiempo en lista de espera que los pacientes con otros diagnosticos,
tienen mayor mortalidad en lista de espera. Los pacientes con FPI que reciben
trasplante bilateral de pulmon estd aumentando, aunque no estd asociado con una

mayor supervivencia.(1)

Muchos pacientes con FPI mueren después de la inclusion y antes de recibir un

trasplante de pulmoén debido a la escasez de 6rganos de donantes(28)

El trasplante de pulmodn es una parte integral del arsenal terapéutico a desplegar para
todos los pacientes con FPI grave y/o que empeora rdpidamente (DLCO< 35% o CVF

perdiendo mas del 10% de su valor en 6 meses) siempre que sea menor de 65 afios.(14)
VI.S.k  Alteraciones nutricionales y disfuncion muscular

Aunque se conoce desde hace tiempo que la enfermedad puede limitar la capacidad de
ejercicio de los pacientes debido a la afectacion pulmonar, es menos conocido el
impacto de dicha limitacién en su actividad fisica diaria. Si nos guiamos por lo que
sucede en otras enfermedades respiratorias, sabemos que factores extrapulmonares se
van afadiendo sucesivamente a la limitacion funcional pulmonar. El sistema
cardiovascular y musculoesquelético van empeorando debido a la reduccion en la

actividad fisica, y otro aspecto muy relacionado y poco estudiado es el estado
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nutricional de los pacientes, que a su vez pudiera derivar también en problemas

musculares.

La prevalencia de trastornos en el estado nutricional de enfermos con FPI se ha
estimado en un 30%, llegando al 56% en los que ya son candidatos a trasplante
pulmonar. Una consecuencia importante de la pérdida de masa magra es la disfuncion
muscular. A pesar de ello, solo unos pocos estudios han dedicado su atencion a este
aspecto de la enfermedad, demostrando claramente la presencia de debilidad tanto en
los musculos respiratorios como en los periféricos, lo que sin duda contribuye a la
reduccioén en la actividad fisica y a una peor calidad de vida de los pacientes. La pérdida
de peso y masa magra en la FPI se explicaria por las dificultades en la ingesta debido
fundamentalmente a la disnea, la presencia de estrés oxidativo, la inflamacion
pulmonar y sistémica (que aumentan en las exacerbaciones), la hipoxia, el
envejecimiento, y las comorbilidades mas frecuentes en la FPI; todos ellos son factores
inductores de pérdida de contenido proteico. Es conocido también que hasta un 30%
de sujetos con FPI presentan ademds enfisema pulmonar, entidad asociada a
alteraciones nutricionales. El nintedanib, a su vez, puede facilitar una pérdida de peso

debido a sus efectos secundarios gastrointestinales y anorexigenos.

A pesar de todo lo expuesto no existen recomendaciones especificas para el manejo de
las alteraciones nutricionales y la disfuncion muscular en la FPI. Parece logico
recomendar un buen control de la enfermedad pulmonar, un estilo de vida saludable,
con dieta y nivel de actividad fisica adecuados, evitando las exacerbaciones. Todavia
no se ha planteado de forma sistematica el uso de suplementos nutricionales en estos
enfermos, aunque seria razonable su uso en casos avanzados de desnutricion. Lo que
si se ha demostrado, al menos en la funcion del musculo esquelético, es que el
entrenamiento general y muscular mejoran el estado de salud. En resumen, el
profesional debe estar atento no solo a la evolucion de la enfermedad pulmonar en la
FPI, sino al estado nutricional y la funcion muscular de los pacientes, ya que sus
alteraciones son frecuentes y condicionan el prondstico. Una vez detectado el
problema, se deberdn recomendar habitos de vida saludables, evitar en la medida de lo

posible las exacerbaciones, hipoxia y tratamientos lesivos, iniciando programas de
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entrenamiento adaptados a las posibilidades del paciente, y suplementos nutricionales

o incluso farmacos anabolizantes en algunos casos.(34)
VL5.1 Preparativos para el final de la vida

Los cuidados al final de la vida deben discutirse lo antes posible para asegurar que los
pacientes y sus familias tengan el apoyo que necesitan para ayudar al paciente a vivir
lo mas plena y comodamente posible. Esta atencion se puede proporcionar en multiples
entornos, incluyendo un hospital, un centro de cuidados paliativos o el hogar del

paciente.

La documentacion de los objetivos de atencion de un paciente debe incluir informacion
especifica sobre sus valores, deseos y creencias; su nivel deseado de intervenciones
médicas; el sitio preferido de atencion; y sus preferencias de soporte vital. Estas son
discusiones dindmicas que debe comenzar temprano en la enfermedad y continuar a lo
largo del curso de la enfermedad, especialmente en los puntos de transicion, como
empeoramiento significativo del estado pulmonar o una disminucion de las

capacidades funcionales del paciente.(28)
VILS.m Programa de RR para pacientes con FPI.

Los programas de rehabilitacion respiratoria incluyen condiciones aerdbicas, ejercicios
de fuerza y flexibilidad, charlas educativas, intervenciones nutricionales y soporte
psicosocial.(33) La rehabilitacion pulmonar es la estrategia de manejo no

farmacologico mas efectiva disponible en la actualidad. (22)
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OBJETIVOS DE LA REHABILITACION

e Programar ejercicios que pueden mejorar el
bienestar psicologico y fisico y disminuyen la
ansiedad y la depresion.

¢ Controlar o aliviar los sintomas.

Aumentar la tolerancia al ejercicio.

e Aprender la manera de llevar a cabo las activida-
des diarias.

* Mejorar la calidad de vida.

Reducir los ingresos hospitalarios.
Promover la interaccion social.

Cuadro 10: Objetivos de la Rehabilitacion pulmonar. (12)

La evidencia existente apoya claramente el entrenamiento fisico para prevenir o
retardar el declive progresivo de la enfermedad. Si la capacidad funcional y la
capacidad respiratoria pueden mantenerse durante un tiempo con un efecto
concomitante sobre la calidad de vida, entonces mas pacientes con FPI pueden

finalmente tener acceso a tratamientos como el trasplante de pulmén que prolongan su

vida. (22)

No existen pautas especificas para la rehabilitacion pulmonar en pacientes con FPI.
Antes y después de la inscripcion de pacientes en un programa de RP, se debe alentar
a los pacientes a mantenerse activos mediante la realizacion de un ejercicio aerobico
coincidiendo con su interés y capacidad (por ejemplo, caminar, nadar, y ciclismo). Sin
embargo, es importante evaluar la necesidad de oxigeno suplementario durante el

esfuerzo.(28)

Este enfoque multifacético requiere de la existencia de un equipo de profesionales de
la salud que debe incluir un médico, un profesional de la enfermeria, un kinesiologo,

un nutricionista y un trabajador social.(12)

Sin embargo, estos programas no estan al alcance facilmente en la mayoria de los
paises, ya que son de alto costo y requieren de personal especializado, ademas el

consenso de 2011 recomienda a la rehabilitacion pulmonar para FPI con un grado de
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evidencia débil. Aunque la RP no esté¢ disponible en algunas unidades, el médico
tratante tiene el recurso de motivar e insistir al paciente que, en la medida de sus
posibilidades, mantenga un plan de ejercicio simple, basado en caminata diaria con
oxigeno, lo cual puede paliar las condiciones de atrofia muscular que muchos de estos
pacientes tienen en etapas mas avanzadas de su enfermedad.(8,9) La rehabilitacion
pulmonar puede traer un beneficio real a los pacientes con discapacidades respiratorias

y limitacion de la actividad.(14)

V1.6 Estudios clinicos

VI1.6.a Ensayo clinico 1:

Se trata de un estudio retrospectivo en una cohorte de pacientes con enfermedad
pulmonar intersticial difusa (EPID) sometida a rehabilitacion respiratoria (RR) durante
los afnos 2012 a 2015 en el Hospital de Rehabilitacion Respiratoria Maria Ferrer de
Argentina. Se compararon los resultados entre pacientes con fibrosis pulmonar

idiopatica (FPI) y otras EPID.

Se incluyeron todos los pacientes que tuvieron diagnostico de EPID realizado por su
médico de cabecera. Se consignaron datos demograficos (edad y sexo), el diagnostico
especifico de EPID y datos del examen funcional respiratorio al inicio: capacidad vital
forzada (CVF), en litros y porcentual de un valor tedrico. Los estudios de funcion

respiratoria se realizaron acorde a los criterios propuestos por la ATS/ERS.

Se evaluaron los siguientes parametros al ingreso al programa de RR y luego del

mismo: calidad de vida con el SGRQ, tolerancia al ejercicio con el TM6M.

La intervencion consistid en 4 meses de RR, basada en entrenamiento aerdbico y
fortalecimiento muscular de extremidades y tronco. Concurrieron a RR 3 veces por
semana a sesiones de una hora y media de duracion (un total de 48 sesiones). No se
realiz6 ningin método de seguimiento activo especifico. Se excluyeron aquellos

pacientes que no cumplieron con por lo menos un 70% de programa (32 visitas).

Asociado al programa de RR los pacientes concurrieron a § reuniones educativas sobre

temas relacionados con la patologia, como ser: promocion de actividad fisica,
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oxigenoterapia, reconocimiento de sintomas, etc. Semanalmente asistian a una reunion
de apoyo psicologico, llevada a cabo por especialistas del hospital. El estudio fue
aprobado por el comité de ética del Hospital de Rehabilitacion Respiratoria Maria

Ferrer de Buenos Aires, Argentina.

Ingresaron al programa un total de 93 pacientes (49.5% hombres), de los cuales 42
(44.09%) completaron la cantidad minima de sesiones establecida. Los demas
pacientes fueron excluidos del analisis. Al comparar los datos funcionales, de
tolerancia al ejercicio y de CVRS entre los que adhirieron al programa y los que fueron
excluidos encontramos que estos ultimos presentaron peor calidad de vida en todas las

areas del SGRQ y el total, con diferencias estadisticamente significativas.

La distribucion segun diagnoéstico fue: FPI 36%, neumonia intersticial no especifica
13.98%, Neumonitis por Hipersensibilidad 11.83%, Histiocitosis X 3.23%; otros
16.13% y enfermedad intersticial inclasificable 16.13%. (35)

VI1.6.b Ensayo clinico 2:

El objetivo de esta investigacion es observar la tasa de finalizacion de la RP en
pacientes con FPI derivados para trasplante de pulmon, entre enero de 2008 y octubre
de 2010, para analizar si la gravedad de la enfermedad influye en la respuesta de RP y
si hay alguna diferencia entre los sujetos que pueden o no pueden completar con éxito
el programa. E1 Comité de Etica de la Santa Casa de Porto Alegre aprobé el estudio en

Brasil.

Pacientes con FPI derivados a trasplante pulmonar (n = 48) se inscribieron en un
programa ambulatorio de RP que incluia 3 veces por semana de entrenamiento fisico
supervisado durante 12 semanas. Se evalué un cuestionario de calidad de vida
relacionada con la salud (CVRS) de formato corto de 36 items y una prueba de distancia

de caminata de 6 minutos antes y después de la RP.

Se encontré que el 64,5% de los pacientes completaron con €xito la RP (31/48). No
hubo diferencia entre quienes completaron y no completaron el programa. La prueba

de 6 minutos de caminata y varios dominios del cuestionario de CVRS mejord
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significativamente. No se encontrd asociacion significativa entre los marcadores de

gravedad de la enfermedad (CVF, DLco y disnea) y mejoria en los resultados clinicos.

Dos tercios de los pacientes con FPI avanzada que estaban en lista de trasplante
pulmonar acudieron con éxito a RP, y mejoraron la capacidad de ejercicio y CVRS, sin
asociacion con marcadores de la gravedad de la enfermedad. No se encontraron
diferencias en comparacion con los sujetos que no pudieron completar el programa.
Sin embargo, estudios con investigaciones sobre los predictores de beneficio después
del programa de RP para pacientes con FPI mostraron beneficios mayores y mas
sostenidos cuando la enfermedad es leve, observandose poco beneficio en sujetos con
disnea mas severa. Por lo tanto, concluyeron que se debe considerar la derivacion

temprana a RP para pacientes con FPI.

El tipico candidato a trasplante de pulmoén generalmente tenia una esperanza de vida
<18 meses, generalmente dependia de oxigeno suplementario, con intolerancia severa
al ejercicio y mala calidad de vida relacionada con la enfermedad pulmonar terminal.
En tales condiciones, estos sujetos parecian ser candidatos idoneos para recibir los

beneficios para los que se disefio la RP.

En conclusion, en la presente cohorte de pacientes con FPI avanzada remitidos para
trasplante de pulmon, alrededor de dos tercios de los sujetos realmente completaron el
programa de RP sin ninguna diferencia funcional basal en comparacion con aquellos
que no completaron el programa. Los sujetos lograron beneficios clinicos significativos

y la gravedad de la enfermedad no se relacioné con la magnitud de su mejoria.(36)
VI1.6.c Ensayo clinico 3:

Los objetivos de esta investigacion era determinar si la rehabilitacion pulmonar
aumentaba la actividad fisica, mejora la calidad de vida y la disnea. Para esto se
utilizaron medidas de evaluacion como el cuestionario internacional de actividad fisica
(IPAQ), el cuestionario de Saint George para FPI (SGRQ-I) y el indice de disnea de
Borg (BDI) respectivamente.

Los sujetos que cumplian con los criterios actuales de FPI se asignaron al azar a un

programa de rehabilitacién pulmonar de 3 meses de programa (n 11) o a un grupo de
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control (n 10). El grupo de rehabilitacién participd en sesiones de ejercicio de 90
minutos dos veces por semana (24 sesiones en total). El grupo de control mantuvo su
anterior actividad fisica habitual. Todos los sujetos se sometieron a pruebas de
caminata de 6 minutos (para evaluar el BDI posterior al esfuerzo), al cuestionario
SGRQ-I, y a una autoevaluacion de salud de 5 puntos que se completaron al inicio del
estudio, después de 3 meses de intervencion u observacion, y después de 3 meses de
seguimiento. Todos los sujetos completaron el IPAQ semanalmente. La Junta de
Revision del Sistema de Salud de Asuntos de Veteranos de Miami Institucional aprobo

este estudio (Estados Unidos).

Los sujetos del grupo de rehabilitacion mantuvieron niveles significativamente mas

altos de actividad a lo largo del programa de rehabilitacion de 3 meses.

Las puntuaciones de los dominios de los sintomas del SGRQ-I mejoraron
considerablemente en el grupo de rehabilitacion, mientras que en el grupo de control
empeoraron. Durante los 3 meses de seguimiento, auto informado los niveles de
actividad fisica en el grupo de rehabilitacion fueron demostrando una inversion
sustancial de la actividad en el grupo de rehabilitacion. Las puntuaciones BDI después

de las pruebas de caminata de 6 minutos no cambiaron significativamente.

En conclusion, un programa de rehabilitacion de 3 meses mejoro significativamente
los sintomas (SGRQ-I) y los niveles de actividad fisica (IPAQ) en sujetos con FPI

mientras participaban activamente en el programa.(37)
VI1.6.d Metaanalisis:

Se trata de un metaanalisis realizado en China, donde el objetivo del estudio fue evaluar
la eficacia y seguridad de la rehabilitacion pulmonar (RP) en pacientes con FPI. Se
incluyeron ensayos controlados aleatorios (ECA) que investigaron los efectos de la RP
en pacientes con FPI. Se utilizaron los resultados de siete estudios (190 participantes)
que fueron incluidos. La RP tuvo un efecto significativo en la distancia de caminata de
seis minutos, la capacidad vital forzada (CVF%) fue mayor, el cuestionario respiratorio

de St. George (SGRQ)/especifico de FPI fue mas baja, y no se encontraron efectos
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significativos para la capacidad de difusién pulmonar determinada por la técnica de

respiracion unica (DLco%).

Todos los estudios incluidos fueron, publicados entre 2008 y 2016. Los cinco ensayos
se llevaron a cabo en cinco paises diferentes en tres continentes (Asia, Europa y
América del Norte). El nimero de participantes es de 190: se asignaron 95 pacientes al
grupo de RP, mientras que los otros se administraron al grupo control. El nimero de
participantes en los estudios incluidos oscil6 entre 21 y 32 y entre 10 y 12 semanas en
el programa de rehabilitacion pulmonar. El programa al menos incluia ejercicio de

entrenamiento, conferencias educativas o autoadministradas.

Todo el estudio proviene de 5 paises, 3 continentes, en tres idiomas, reduciendo atn
mas el sesgo regional y el sesgo lingiiistico. Los sujetos incluidos en el estudio fueron
todos pacientes con FPI y los criterios de diagndstico estaban todos en linea con los
estandares relevantes formulados por el ATS/ERS, lo cual fue propicio para la
evaluacion de la eficacia de la RP en la FPI. Los resultados se incluyeron en indicadores

de evaluacion razonables y estandar.

TM6Mes una medida confiable, efectiva y reactiva del estado de la enfermedad y un
criterio de valoracion eficaz para los ensayos clinicos de FPI. Se ha descubierto que
ayuda a evaluar la gravedad del estadio de la enfermedad, proporciona informaciéon

sobre los resultados terapéuticos y predecir la morbilidad y mortalidad.

El SGRQ/SGRQ-I es una medida util de la calidad de vida en pacientes con FPI. El
SGRQ-I, revisado de SGRQ a 34 elementos, contiene el mismo dominio y rango de
puntuacion total. La puntuacion total de estos dos cuestionarios estd entre 0 y 100, y

cuanto mayor sea la puntuacion, peor la calidad de vida relacionada con la salud.

CVF% y DLco% son ampliamente utilizados en el diagnostico, clasificacion,
tratamiento, seguimiento y prondstico en pacientes con FPI. En esta revision, el % de
CVF y el % de DLco fueron solo disponibles en 3 articulos y mostré un efecto
significativo del tratamiento en CVF%, pero se limit6 a apoyar el efecto de PR en
mejorar las funciones pulmonares en pacientes con FPI. Sin embargo, no habia ninguna

mejora estadisticamente significativa en DLco% entre dos grupos. (35)
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VII Resultados

VII.1 Datos hallados a nivel nacional

Los datos obtenidos en el Hospital Maria Ferrer revelan el primer trabajo en nuestro
pais en reportar los resultados de la RR en pacientes con EPID en un grupo amplio de
pacientes. Ademads, arroja resultados que se encuentran en concordancia con lo
publicado hasta la fecha por investigadores de otros paises, y aporta evidencia acerca
de la utilidad de la rehabilitacion respiratoria en pacientes con enfermedades
pulmonares intersticiales. El grupo FPI present6 peor CVRS al inicio del programa,
aunque ésta no fue estadisticamente significativa. Al estudiar la diferencia en el SGRQ
pre y post RR comparando FPI con otros diagnosticos, no se hallaron diferencias
estadisticamente significativas entre FPI y otras EPID en las diferentes areas de
cuestionario. También encontramos que mejoro los metros caminados en el TM6M en
el subgrupo de pacientes que camina menos de 400 metros antes de iniciar el mismo.
En el andlisis discriminando por diagnostico (FPI vs otros diagndsticos) no se

encontraron diferencias significativas pre y post RR.(35)

En el afio 2008 la pirfenidona se convirtio en el primer farmaco antifibrotico especifico
aprobado para el tratamiento de dicha enfermedad, y en el afo 2012 fue aprobada en
Argentina para su uso en pacientes con FPI leve a moderada. Dicha aprobacion se
sostuvo en los resultados del ensayo clinico ASCEND, que confirm¢é una reduccion en
la declinacion de la capacidad vital forzada (CVF) y una mejoria en la sobrevida libre

de progresion y la tolerancia al ejercicio.(38)
VIL.2  Datos hallados en la region latinoamericana

Los paises latinoamericanos difieren ampliamente en términos de sus sistemas de
atencion médica, condiciones econdmicas, bienestar social y, en el acceso individual a
la sanidad publica y privada. Sin embargo, hay temas que necesitan ser discutidos en
profundidad, como los requisitos técnicos y los recursos humanos necesarios para
implementar adecuadamente los criterios de diagnostico propuestos asociados con la
especializacion requerida en neumologia. Desafortunadamente, por razones

economicas, el acceso a estos tramites estd limitada en muchos paises
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latinoamericanos, lo que a su vez reduce la posibilidad de obtener un diagnostico
correcto. Por todas estas razones, los expertos ahora sugieren que los pacientes deben
ser diagnosticada en centros expertos. El problema es que en muchos paises

latinoamericanos no existen centros expertos oficialmente reconocidos.

La realidad socioecondmica también es un factor determinante en el acceso a nuevos
farmacos antifibroticos. Desafortunadamente, estos tratamientos son actualmente
demasiado costoso para muchos pacientes, una situacion injusta y un problema
complejo que impide alcanzar las metas clinica pautadas. La comunidad cientifica
probablemente necesita ser mas contundente en denunciar la situacion y ayudar a
encontrar soluciones efectivas para los pacientes En caso contrario, las directrices se
elaboraran exclusivamente para los paises desarrollados, excluyendo asi no solo a
muchos paises latinoamericanos, pero también a gran parte de la poblacion mundial.
En definitiva, las guias sobre el diagnostico y tratamiento de la FPI suponen un paso
adelante. Sin embargo, el siguiente paso debe ser aplicarlos correctamente en lugares
donde el acceso a asesoramiento médico experto, técnicas de diagnostico apropiadas y
medicamentos recomendados es mas dificil. La creacion de centros de referencia que
permitan una implementacion optima de las recomendaciones de las guias se vuelve
aun mas urgente Esto tendra claramente un efecto positivo en los pacientes, y es el

objetivo principal de todas las guias clinicas. (27)
VIL.3  Datos hallados por fuera de la region latinoamericana

En el presente nimero de Respirology, Glaspole et. publico la primera gran poblacién
analisis de nivel de calidad de vida relacionada con la salud en pacientes con FPI del
Registro Australiano de FPI. Los datos, incluyen la calidad de vida, la disnea, la
ansiedad y la depresion. se recogieron de mas de 500 pacientes cada 6 meses durante
aproximadamente 2,5 afios. Mas de un tercio de los pacientes experimentaron una
clinicamente una disminucion significativa en la calidad de vida que estuvo

acompafiada por una disminucion del 5% en la funcion pulmonar (% CVF)

Los hallazgos actuales del Registro Australiano de FPI de 2017, se pueden utilizar para
informar la practica y brindar orientacion para la gestion continua de la FPI dirigida a

mantener y mejorar la funcion respiratoria, la disnea y, por tanto, la calidad de vida.
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Uno de los puntos fuertes de los datos del Registro Australiano es que se obtienen de
una poblacion grande y heterogénea, y asi puede generalizarse en mayor medida que
las muestras de estudio mas pequefias y limitadas geograficamente. Estos datos nos
dicen que la calidad de vida en pacientes con FPI es predominantemente determinada
por la disnea. El entrenamiento fisico mejora la disnea en pacientes con FPI. Aunque
las recomendaciones actuales para el manejo de la FPI incluyen la rehabilitacion,
parece que no hay datos sobre tasas de participacion. Si bien la rehabilitacion pulmonar
es un beneficio médico cubierto en muchos paises, nos preguntamos si los médicos que
tratan a pacientes con FPI estan completamente consciente de los beneficios. Se deben
realizar derivaciones a rehabilitacion pulmonar rutinariamente para pacientes con FPI
y basado en los beneficios a largo plazo los programas tal vez deberian repetirse

anualmente si no se mantiene el ejercicio regular.(22)

Por otro lado, el metaanalisis realizado en China, el cual fue descripto, es una revision
sistemadtica que tiene tres ventajas. En primer lugar, la extensa literatura, el nimero de
investigaciones y el nimero de los sujetos de admision, son la mayor parte del
metaanalisis de los FPI en el tratamiento de rehabilitacion respiratoria. En segundo
lugar, los sujetos incluidos en el estudio fueron todos pacientes con FPI y los criterios
de diagndstico estaban todos en linea con los estandares relevantes formulados por el
ATS/ERS, lo cual fue propicio para la evaluacion de la eficacia de la RP en la FPI. En
tercer lugar, se incluian los resultados en indicadores de evaluacion razonables y
estandar. Las 5 investigaciones analizadas provienen de Asia, Europa y América del
Norte y todas concluyen que la RP puede aumentar la capacidad de ejercicio y mejorar
la calidad de vida en pacientes con FP1. Ademas, puede también retrasar la disminucion

de la funcion pulmonar de los pacientes con FPI. (35)
VII.4  Recomendaciones de instituciones internacionales

Las pautas de tratamiento de 2011 ATS/ERS/JRS/ALAT recomienda encarecidamente
la remision temprana de trasplante de pulmén para los pacientes con la FPI. Los
pacientes deben estar adecuadamente educados, con discusiones que comienzan en el
momento del diagnostico, sobre expectativas apropiadas, las realidades de la vida

después del trasplante y el manejo de contraindicaciones. El uso previo de
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antifibroticos no compromete la cicatrizacion de heridas en pacientes sometidos a
trasplante de pulmoén; por lo tanto, los pacientes que estdn en lista para trasplante
pueden recibir antifibroticos. Finalmente, cuando es referido para trasplante, los
pacientes también deben ser derivados para RP y alentarlos a hacer ejercicio
regularmente mientras espera una evaluacion de trasplante para mantener su funcion
fisica como sea posible. Las Guias ATS/ERS/JRS/ALAT establecen que la
recomendacion de RR en FPI es débil y que, si bien deben ser usadas en la mayoria de
los pacientes, en una minoria de ellos no estaria indicada, planteando dudas sobre los
beneficios a largo plazo. Resta establecer cuales son los programas de ejercicios mas

beneficiosos para este grupo de pacientes.

Segun estas pautas de tratamiento de 2011, la rehabilitacion pulmonar debe ser
utilizado en la mayoria de los pacientes con FPI y recomendado inmediatamente
después del diagnostico antes de que se reduzcas su estado funcional por la progresion
de la enfermedad. Los objetivos de la RP son reducir la disnea, depresion, ansiedad y

fatiga; y mejorar la capacidad de ejercicio, calidad de vida y funcidn cognitiva. (22)

En las guias de consenso (ATS/ERS/JRS/ALAT) recomiendan el seguimiento clinico
cada 4 a 6 meses, el tratamiento de oxigeno a largo plazo si hay hipoxemia, la
rehabilitacion pulmonar (RP), y el tratamiento de comorbilidades, asi como la seleccion
de pacientes para el trasplante de pulmon. En 2015, se afiadi6 el uso condicional de

terapias antifibrdticas aprobadas, que retrasan la progresion de la enfermedad.

VILS Datos hallados sobre la Rehabilitacion respiratoria en

pacientes con FPI.

Clésicamente, se recomendaba limitar el ejercicio fisico en los pacientes con FPI. Sin
embargo, en la actualidad las evidencias disponibles sugieren que la RR puede ser un

tratamiento efectivo y seguro.

Durante anos, se ha considerado que la rehabilitacion pulmonar tiene un efecto limitado
en pacientes con enfermedades pulmonares crénicas como la FPIL, principalmente
debido al bajo numero de articulos sobre rehabilitacion, el pequefio nimero de

pacientes evaluados y la falta de estandarizacion de la duracion e intensidad de los
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programas de rehabilitacion pulmonar, lo que dificulta las comparaciones. Después de
una extensa y creciente investigacion en esta area, la rehabilitacion pulmonar ahora se
reconoce como un componente integral y esencial del manejo de pacientes con FPI y,
por lo tanto, es una caracteristica importante de las recomendaciones en las guias

nacionales e internacionales.(31)

Un metaanalisis en pacientes con FPI encontré que la RP tiene beneficios a corto plazo
en la capacidad de ejercicio y la calidad de vida relacionada con la salud, pero no
efectos detectables en el seguimiento a largo plazo (6-12 meses). Por el contrario, un
estudio reciente en 60 pacientes con FPI mostr6 beneficios en el ejercicio y en la salud
con un programa de RP de 6 meses, que persistieron durante 6 meses adicionales

después de la finalizacion. (28)

Lamentablemente, segun los autores, la rehabilitacion pulmonar no estd universalmente
disponible en muchas regiones y estd restringida a los pacientes con enfermedad
pulmonar obstructiva cronica (EPOC), en quienes los efectos son més conocidos y bien

documentados.
VIII. Conclusiones

La derivacion temprana hacia los cuidados paliativos es importante para aliviar los
sintomas y preservar la calidad de vida en los pacientes con FPI. Las pautas de
tratamiento destacan la importancia de la atencion individualizada, el cuidado y la toma
de decisiones compartida con los pacientes. El uso de un enfoque multidisciplinario en
todos los aspectos del manejo del paciente con FPI a lo largo del curso de la enfermedad
garantiza que los pacientes reciban una atencion adecuada, integral y centrada en la
medida posible. Uno de los aspectos mas importantes en los cuidados paliativos es el
uso del programa de rehabilitacion respiratoria encargada principalmente por el

kinesidlogo del equipo.

El entrenamiento fisico serd evaluado por el profesional, este deberd ser indicado de
manera individualizada teniendo en cuenta el esfuerzo respiratorio y cardiaco del

paciente y también las comorbilidades asociadas. Aunque los protocolos de ejercicio
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mas adecuados aun no han sido bien establecidos, en general se recomienda un

entrenamiento aerébico de baja intensidad y limitado por los sintomas.

Comunicaciones frecuentes debe ocurrir con el paciente y la familia para asegurar la
comprension de la enfermedad, los objetivos del tratamiento, y los planes del paciente.
Particularmente en torno a mejorar el rendimiento fisico, lograr técnicas de ahorro de
energia, guiarlos hacia habitos saludables, disminuir la carga de los sintomas, tratar los
efectos adversos de los medicamentos, conocer los signos de alarma para prevenir y
tratar de forma precoz las exacerbaciones, y discutir la atencion del final de la vida que

desea recibir.

Continuan las investigaciones sobre regimenes de tratamiento que mejorara los

resultados clinicos y mejorara la vida de los pacientes con FPIL.

Actualmente se estan realizando varios ensayos clinicos centrdndose en nuevos
enfoques terapéuticos sobre los cuidados paliativos en estos pacientes. Ademas, el
campo de investigacion en FPI se esta expandiendo a enfoques para mejorar las
terapias no farmacoldgicas y asi mejorar la calidad de vida, como la rehabilitacion,
manejo de sintomas, manejo mejorado de comorbilidades y una mejor comprension de
los efectos de las medicaciones. El manejo optimo de la FPI requiere un enfoque

multidisciplinario, que incluya tanto terapia farmacologica como de apoyo.
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X. Anexos

X.1 Anexo 1

Cuestionarios especificos validados para evaluar Calidad de Vida Relacionada con la

Salud. SGRQ L.

Fuente: Gimnasio de Rehabilitacion Respiratoria. Hospital Maria Ferrer

CUESTIONARIO DE CALIDAD DE VIDA SAINT GEORGE
ESPECIFICO PARA FIBROSIS PULMONAR IDIPOATICA (FPI)

SGRO-1
PREGUNTAS
SGRO-I componente de Sintomas:
1. Yoioso

a. Casi todos los dias
b. Sole durante infeceiones
¢, Mada en absoluto

2. Yo expecioro (tengo flemas)
a. Casi todos los diss
b, Solo durante infecciones
c. Nada en absoluio

e

+ Me falta el aire (me agito)
a. Casi todos los dias
b. Selo durante infecciones
©. Nada en absoluto

4. Tengo ataques de silbidos
4, Casi todos los dias
b, Selo durante infeeciones
©. Mada en absoluto

5. Cuantas crisis respiratorias ha tenido

6. Cunnios dias buenos tengo habitualmente.
a. Tedos los dies
b. Unos pocos dias
c. MNinguno

Pagina 1

SGROQ-1 componente de actividades
falta itaci

Actividad Verdadero Falso
| | Bafiarse o vestirse
|2 | Caminar dentro de |a casa
3 | Caminar fuera de la casa en terreno

|\ Nlano
4 | Subir un piso por escalera
5 | Hacer alpin deporte o juego activo | i |

Al ueden I SuS

respiratorios.

[ [Actividad Verdadero |  Falso |
{6 | Las tareas del hogar me llevan mucho
tiempo

7 | Al subir un piso por escalera, tengo
que ir despacio o parar.

£ | Si me apuro o camino rapido, tengo
|| queir mds despacio o parar.

9 | Mis problemas respiratorios me
dificultan hacer cosas como subir una
cuesta,

10 | Mis problemas respiraterios me
dificultan hacer cosas coma tareas

manuales muy pesadas. |

pagina 2

SGRO-I componente de Impacto

1. Si alguna vez tuvo trabajo L : s
a. Mis prablemas respiratorios interfirieron o me obligaren a dejar
de trabajar. 3
b. Mis problemas respiratorios no me afectan en mi trabajo.

i =, Verdadero

Falso |
2 | Toser me hace doler
|3 |Tosermeagota L e e
|4 | Me falta el nire ¢uando hable |
5 | Me falia el aire cuando me | ‘
T
!
[

agacho
6 | La 105 o I respiracion me
molestan cuando duere

TMesiaavergonzadeen | |

Soy una maolestia para mi |

&
| | pubhico —
9
familia .

01 | Sicnio pinico o miedo [
11 | No puedo controlar mis
| problemas respiraiorios el [ S _|_

12 | Ejercitarme es peligroso mi I
13 | Todo parece un esfuerzo |
EXCERIVO l —— |

pagina 3

1 Verdadero Falso |

14 | No puedo hacer depertes
15 Nopuadnsalirdemmluwrln

16 | No haullusmreasdelm_. —= - -

17 | No puedo alejarme de la cama o de la
silla

18 ;Ctmo describiria mejor sobre como Je afectan sus problemas
respiratonos?

2 Nome afectan

b. Me afectan una o dos cosas

¢. Me afectan la mayoria de las cosas

& Me afectan en todo lo que quiero hacer

pagina 4
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X.2 Anexo 2
A) Escala de disnea de la MRC modificada.

B) Escala de disnea de Borg.

A

- Me quedo sin aliento solo tras ejercicio intenso.

- Me cuesta respirar cuando me apresuro en terreno llano
o subo una cuesta ligera.

- Ando mas despacio que la gente de mi edad debido a mi ahogo,
o tengo que pararme para tomar aliento cuando ando a mi ritmo
habitual por terrenc llano.

- Me paro para recuperar aliento después de andar unos 100 metros
o al cabo de unos minutos por terreno llano.

- Mi ahogo me impide salir de casa o me quedo sin aliento al vestirme
o desvestirme.

B 0 nada
0.5 muy, muy ligera
1 muy ligera
2 ligera
3 moderada
4 un poco intensa
5 intensa
6
7 muy intensa
8
9
10 muy, muy intensa
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