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8. Discusion multidisciplinaria para el diagnodstico
de la fibrosis pulmonar idiopatica

MATIAS FLORENZANO V.*, FELIPE REYES C.** y ALVARO UNDURRAGA P.*#*

Multidisciplinary discussion for the diagnosis of idiopathic pulmonary fibrosis

Prior to the publication of the 2002 ATS / ERS classification of idiopathic interstitial pneumonias
(IIP), the histopathological evaluation was considered the gold standard for the diagnosis of intersti-
tial lung diseases (ILD). However, several subsequent studies showed that interobserver concordances
between expert lung pathologists were surprisingly poor, since histopathological appearances may
overlap between different entities. Therefore, a new diagnostic system that serves as a gold standard in
patients with ILD became necessary. This is how the concept of multidisciplinary discussion was born,
to refer to a meeting that allows the integration of all the clinical, radiological and pathological data
available for an individual patient and thus be able to determine a working diagnosis.

Key words: Idiopathic Pulmonary Fibrosis, Pathologists, Idiopathic Interstitial Pneumonias; Lung
Diseases, Interstitial.

Resumen

Antes de la publicacion de la clasificacion ATS/ERS 2002 de las neumonias intersticiales idiopati-
cas (NII), la evaluacion histopatologica se consideraba la referencia de oro para el diagnostico de las
enfermedades pulmonares intersticiales (EPI). Sin embargo, varios estudios posteriores mostraron que
las concordancias interobservador entre anatomopatologos expertos tordcicos eran sorprendentemente
pobres ya que las apariencias histopatologicas pueden superponerse entre entidades distintas. Por
lo anterior, se hace necesario un nuevo sistema diagnostico que sirva de patron de oro en pacientes
con EPI. Es asi como nace el concepto de discusion multidisciplinaria, para referirse a una reunion
que permita la integracion de todos los datos clinicos, radiologicos y patologicos disponibles para un
paciente individual y asi poder determinar un diagnostico de trabajo.

Palabras clave: Fibrosis pulmonar idiopatica; Patologos; Neumonias Intersticiales Idiopdticas;
Enfermedades Pulmonares; Intersticiales.

Antes de la publicacion de la clasificacion
2002 ATS/ERS de las neumonias intersticiales
idiopaticas (NII), la evaluacion histopatoldgica se
consideraba la referencia de oro para el diagnosti-
co de las enfermedades pulmonares intersticiales
(EPI)!. Sin embargo, varios estudios posteriores
mostraron que las concordancias inter-observador
entre anatomopat6logos expertos toracicos eran
sorprendentemente pobres® ya que las aparien-

cias histopatoldgicas pueden superponerse entre
entidades distintas. Flaherty y cols.> demostraron
que el 26% de los pacientes tenian diferentes
diagnosticos histopatologicos asignados a dife-
rentes l6bulos y que la presencia de un patron
neumonia intersticial usual (NIU) en cualquier
muestra conferia un mal prondstico. En términos
practicos un diagnoéstico clinico basado exclusi-
vamente en la histologia puede ser inexacto. Del
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mismo modo, la concordancia interobservador
entre los patrones radioldgicos de la tomografia
computada (TC) de toérax es moderada a alta s6lo
para el patron de NIU*; los otros patrones distan
mucho de esta buena correlacion.

Por lo anterior, se hace necesario un nuevo
sistema diagndstico que sirva de patron de oro en
pacientes con EPI. Es asi como nace el concepto
de discusion multidisciplinaria, para referirse a
una reunion que permita la integracion de todos
los datos clinicos, radiologicos y patolégicos dis-
ponibles para un paciente individual y asi poder
determinar un diagndstico de trabajo. El objetivo
principal del comité multidisciplinario (CMD) es
discutir y establecer el diagnostico y las estrate-
gias de los tratamiento adecuados, por ejemplo, la
prescripcion de terapia antifibrotica en pacientes
con fibrosis pulmonar idiopatica (FPI) u otras en-
fermedades pulmonares fibrosantes progresivas.

.Quiénes deben participar en el Comité
multidisciplinario?

La respuesta no estd absolutamente zanjada:
neumologos, radidlogos y patdlogos son im-
portantes en el proceso diagndstico. En nuestra
opiniéon es de vital importancia la presencia
de un reumat6logo. En un estudio reciente se
informa que la inclusion del reumat6logo en el
CMD en la evaluacion de una EPI de reciente
diagnoéstico permitid la reclasificacion del 21%
de los pacientes’. Los diagnoésticos de vasculitis
ANCA, sindrome antisintetasa e IPAF (interstitial
pneumonia with autoimmune features) fueron los
diagnodsticos mas frecuentes realizados posterior
a la evaluacion por reumatologia. La inclusion
inicial del reumat6logo en el CMD, podria evitar
la realizacion de procedimientos diagnosticos
adicionales como la biopsia pulmonar.

Para que el CMD cumpla efectivamente su
papel deberia formarse en sitios donde existan
los especialistas con experiencia en el manejo
de enfermedades pulmonares difusas y tengan
un numero de casos que aseguren mantener y
aumentar dicha experiencia.

La participacion de un CMD en la evaluacion
de pacientes EPI ha mostrado altos niveles de
confianza en el diagnostico de FPI y EPI asocia-
das a enfermedades del tejido conectivo (ETC).
Esto es menor en otras entidades como neumoni-
tis por hipersensibilidad (NHS) o de neumonias
intersticiales no especificas (NINE) idiopéticas,
a pesar de lo cual la contribucion del CMD es
mayor que la opinion por separado del grupo de
expertos (es decir, neumoélogo, radidlogos, patod-
logos o reumatologo) de forma aislada®.
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. Todos los casos con EPI deben ser discutidos
en Comité multidisciplinario?’

La respuesta no es absoluta y dependera de la
experticia del grupo. Podriamos recomendar que
los grupos menos experimentados sesionaran de
forma periddica pues la discusion enriquece el
conocimiento y el ejercicio docente, sin embargo,
en la realidad nacional es poco probable llevar
esto acabo. Nosotros recomendamos que, en la
medida de lo posible, se presenten en discusion
todos aquellos casos que generen dudas sobre el
diagnéstico, la necesidad de estudios complemen-
tarios o una decision terapéutica que agreguen
mayor costo tanto de recursos como riesgos para
el paciente.

Un simple ejemplo resaltard este punto: el
patron radioldgico definitivo de NIU en la
tomografia computada (TC) de térax de alta
resolucion es altamente predictor de patron NIU
histologico, lo que permite obviar una biopsia
quirargica. Por lo tanto, si no hay causas secun-
darias identificadas (drogas, exposiciones, enfer-
medades del tejido conectivo) un patrén tipico
de NIU en TC de alta resolucion es diagnostico
de FPI®. Un patron “NIU probable” (igual al
definitivo, pero sin panal de abejas), también
es sugerente de un patron histologico de NIU,
sobre todo, en adultos mayores con bronquiecta-
sias por traccion profusas®. Sin embargo, la pre-
sencia de un patréon indeterminado o elementos
alternativos para NIU deben levantar sospecha
de otra enfermedad pulmonar intersticial como
neumonitis por hipersensibilidad, NINE, sar-
coidosis u otra!®. La discusion en CMD de estos
casos se hace fundamental.

La propuesta del ultimo consenso interna-
cional'' es plantear la reunién del CMD en dos
momentos del proceso: para definir necesidad de
fibrobroncoscopia y/o biopsia quirtrgica y luego
para definir diagnoéstico final de trabajo con la
informacioén de la histologia (Figura 1).

En estos casos el CMD puede proponer, estu-
dios complementarios adicionales. La fibrobron-
coscopia (FBC) para lavado bronquioloalveolar
(LBA) y biopsias transbronquiales (BTB). El
LBA es particularmente 1til al demostrar linfoci-
tosis ante diagnostico diferencial de NHS y sar-
coidosis o eosinofilia en neumonia eosinofilica.
En general, en aquellos patrones radiologicos pre-
dominantemente periféricos se prefiere la biopsia
quirtrgica por videotoracoscopia. En aquellas
enfermedades intersticiales peribroncovasculares
o difusas se puede empezar por fibrobroncoscopia
para LBAy BTB.

El rendimiento diagndstico de la BTB en la
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Figura 1. Algoritmo
diagnoéstico en pa-
cientes con sospecha
de FPI (segiin Raghu,
et al'!).

FPI es especialmente util cuando hay sospecha
de diagnosticos alternativos, como algunas NHS,
la neumonia eosinofilica, la neumonia en orga-
nizacion o el cancer (linfangitis carcinomatosa),
la sarcoidosis o infeccion. En manos de expertos
se logran obtener muestras adecuadas en 77,6%
(IC95% 74,6-80,3%) y diagndsticos especificos
en el 36% (IC95% 33,4-38,9%) casos. El resto
son inespecificos o inclasificables!.

En los ultimos afios se ha desarrollado la téc-
nica de criobiopsias pulmonares broncoscopicas'?
para obtencion de muestras mas grandes que las
obtenidas en las transbronquiales clasicas. El
reciente estudio COLDICE'3, compar6 el uso
de criobiopsia vs biopsia por videotoracoscopia
ambos asociadas a la evalaucion por CMD. La
adicion de informacion de biopsia se consi-
der6 util si cambiaba el diagnostico de baja a
alta confianza o definitivo, o proporcionaba un
diagnoéstico no anticipado. En 74% de los casos
la criobiopsia aporté informacion y cambio de
diagndstico o terapia en el CMD y en 77% de la
biopsias quirurgicas. Este estudio mostr6 un alto
nivel de concordancia entre ambos procedimien-
tos, siempre apoyado con un CMD. Por lo que
podria ser una opcion a considerar, aunque aun
con limitaciones en la implementacion, el costo
y la disponibilidad en centros.
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Cuando la combinacion de la informacion cli-
nica, serologica y radiologica no permite llegar a
un diagnostico de confianza, se debe considerar
la realizacioén de una biopsia pulmonar quirtrgica
por videotoracoscopia, si se piensa que su resulta-
do va a influir en la decision terapéutica.

Siempre es recomendable tomar muestras de
multiples 16bulos, evitando las areas mas severa-
mente afectadas con fibrosis avanzada, probable-
mente no diagnoéstica. La biopsia por videotora-
coscopia debe evitarse en pacientes muy fragiles,
con multiples comorbilidades, con necesidad de
oxigeno en reposo, con hipertension pulmonar
severa y DLco severamente reducida (< 35%)'.
Se prefiere la técnica toracoscopica video-asistida
en 2 o 3 lobulos. El rendimiento para diagnostico
especifico es de 88,2% (IC95% 86,9-89,4%). La
Tabla 1 compara la frecuencia de complicaciones
de las distintas formas de obtener histologia utili-
zadas actualmente en paciente con EPI.

La combinacién de la informaciéon emanada
del andlisis del patron tomografico y el histopato-
légico permite cruzarlos para decidir diagnosticos
finales de FPI o no FPI (Tabla 2).

Alrededor de un 10% de casos que son cla-
sificados como inclasificables. Esto se refiere a
aquellos casos que el CMD encuentra conflictos
insolubles entre los hallazgos clinicos, radiold-
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Tabla 1. Comparacion de complicaciones por procedimientos para obtener histopatologia*

Complicaciones
Infeccion respiratoria
Exacerbacion
Neumotorax

Fuga aérea prolongada
Cualquier sangrado
Sangrado significativo
Dolor neuropatico
Curacion tardia de herida
Mortalidad general 0%

Mortalidad relacionada al procedimiento

Biopsia transbronquial

Criobiopsia
0,7% (1C95% 0,2-2%)
1,2% (IC95% 0,2-7%)

Biopsia quiriargica
6,5% (IC95% 5-9%)
6,1% (IC95% 5-7%)

10,2% (IC95% 4-22%) 16,5% (IC95% 14-20%)
6,1% (1C95% 2-16,5%) 13,4% (IC95% 10-17%) 5,9% (IC95% 5-7%)

5,2% (1C95% 4-7%)
0,7% (1C95% 0,3-2%)

0,8% (1C95% 0,4-2%)
0,2% (1C95% 0,04-1,2%)
4,5% (1C95% 2-12,5%)
3,3% (1C95% 2-5,4%)
2,7% (1C95% 2-4%)  3,5% (IC95% 3-4%)
0,2% (1C95% 0,04-1,3%) 1,7% (1C95% 0,8-3,5%)

*Se presentan valores en porcentajes promedios de estudios agrupados, segin Raghu et al''.

Tabla 2. Diagnéstico de Fibrosis Pulmonar Idiopatica basado en patrones tomogrificos e histologicos!

Sospecha de FPI
NIU Probable NIU
Patron NIU FPI
tomografico  ppaple NIU FPI
Indeterminado FPI
Alternativo FPI (probable)*/
Dg No FPI

Patron histopatolégico

Indeterminado Alternativo
FPI FPI Dg No FPI
FPI FPI (probable)* Dg No FPI
FPI (probable)* Indeterminado Dg No FPI
para PFI**
Dg No FPI Dg No FPI Dg No FPI

*FPI es diagnostico (Dg) probable cuando esta presente cualquiera de los siguientes:
» Bronquiectasias/bronquiolectiasias por traccion moderadas a severas (leves en 4 o mas loébulos incluyendo la lingula
como 16bulo; 0 moderadas a severas en 2 o mas lobulos) en un hombre > 50 afios o en una mujer > 60 afios.

* Reticulacion extensa (>30%) en TC torax > 70 afios.

* Aumento de neutrdfilos y/o ausencia de linfocitosis en LBA.

* El CMD llega a un diagnoéstico de confianza de FPI.

**En el caso indeterminado no es posible hacer un diagnostico porque no se puede llegar a diagnéstico sin una biopsia
adecuada y cuando la hay, puede ser reclasificada como un diagndstico mas especifico, después de CMD y/o consultas

adicionales.

gicos o histopatologicos o cuando por diversas
razones no pueden realizarse procedimientos
diagnosticos. El seguimiento de estos casos ha
demostrado que tienen mejor sobrevida que
los de NIU/FPI (HR 0,62, p = 0,04) y los fac-
tores independientes de sobrevida son la DLco
(p =0,001) y el puntaje de fibrosis en la radiolo-
gia (p =0,02)".

Es importante recalcar que aunque existe una
gran cantidad de literatura que informa sobre los
beneficios del CMD para el diagnostico de las
EPI, y esto ha sido también nuestra experiencia
de afios, queda un debate considerable sobre qué
constituye la mejor practica o si existe un tnico
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modelo ideal de CMD. Las recomendaciones de
la guia dejan, por lo tanto, sin responder muchas
preguntas relacionadas con la practica de la
DMD.

Es de destacar que, a pesar de muchos afios
de investigacion que destaca los beneficios del
diagnéstico multidisciplinario de la EPI, la pre-
gunta fundamental de cémo se valida la precision
del diagndstico multidisciplinario no ha recibido
respuesta. Por ahora en nuestra opiniéon el CMD
debe ser el pilar fundamental en la toma de de-
cisiones clinicas en los pacientes con EPI, sobre
todo cuando estos plantean un reto diagnostico
individual.
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