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Pr()logo

Con el propésito de seguir cumpliendo uno de los objetivos
fundamentales del Consejo General de Enfermeria, que es
la difusion del conocimiento cientifico que avale la practica
clinica de las enfermeras, tenemos el placer de presentar
este documento de Recomendaciones Précticas en Enfer-
meria para la atencion a las personas con enfermedades pul-
monares intersticiales difusas (EPID).

Las EPID representan un conjunto amplio y heterogéneo
de patologias que afectan principalmente al intersticio pul-
monar, generando procesos inflamatorios y fibrosantes que
pueden conducir a un deterioro progresivo de la funcion
respiratorial. Algunas de estas enfermedades tienen una
causa conocida (como las asociadas a enfermedades autoin-
munes, exposiciones ambientales o ciertos firmacos), mien-
tras que otras, como la fibrosis pulmonar idiopatica, son de
origen desconocido?.

La prevalencia de las EPID estid en aumento, en parte re-
lacionado con los avances en su deteccion3. En Europa, se
estima una incidencia media de entre 20 y 43 nuevos casos
por cada 100.000 personas al afio#, mientras que en Espafia
se sittia entre 3 y 7 nuevos casos por cada 100.000 habitan-
tes3. La edad media de aparicion ronda de los 65 a los 70
afios, aunque puede presentarse antes en casos asociados a
enfermedades autoinmunes o exposiciones especificas3.

La clasificacion etiologica de las EPID permite orientar
el diagnostico y el tratamientoS. En los casos asociados a
enfermedades autoinmunes, como la artritis reumatoide,
la esclerosis sistémica o el lupus eritematoso sistémico, el
abordaje debe ser interdisciplinar, requiriendo de la coor-
dinacion de especialistas en Reumatologia, Neumologia,
Medicina Interna y, de manera destacada, enfermeras espe-
cializadas en estas patologias’.
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Las EPID estan, por tanto, asociadas a varios problemas
reales y potenciales, cuyo abordaje precisa un seguimien-
to continuo de su progresion, teniendo en cuenta las ca-
racteristicas de las personas que padecen la enfermedad e
incluyéndolas como agentes de cuidados durante todo el
proceso. En este contexto es donde las enfermeras tienen

un papel principal, en la atencién centrada en las personas
con EPIDS 9.

Dadas las caracteristicas clinicas de las EPID, su diagndstico
precoz es esencial para mejorar el pronostico, especialmen-
te en las formas fibrosantes con patrén de progresion. Por
ello, es importante que las enfermeras cuenten con recursos
suficientes que permitan la identificacion de sintomas y su
valoracion especifica de cara a iniciar una evaluacion clinica
dirigida desde una perspectiva interdisciplinar®.

En este contexto, la/el enfermera/o desempefa un papel
protagonista y multifacético en la atencién integral a las
personas con EPID. Su labor abarca desde la deteccion pre-
coz de signos clinicos, la educacion terapéutica personali-
zada, el acompafiamiento emocional, hasta la coordinacién
efectiva con el equipo multidisciplinar!!. La enfermera no
solo contribuye a mejorar la calidad de vida del paciente,
sino que también optimiza el manejo clinico de la enferme-
dad mediante intervenciones basadas en la evidencia.

Especial mencioén merece la figura de la enfermera gestora
de casos, quien se convierte en un referente accesible y
cercano para el paciente y su familia, facilitando la conti-
nuidad asistencial, el seguimiento clinico y la adaptacion
a los cambios que impone la evolucién de la enfermedad,
siendo necesario que esta figura se implante de forma ho-
mogénea con una regulacion nacional en todo el territorio
espafiol!2.

Este documento constituye una herramienta de consulta
indispensable para la practica enfermera, aportando infor-
macion actualizada sobre el abordaje clinico, diagnéstico,
clasificacion y cuidados especificos en EPID. Su objetivo
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es contribuir a una atencién centrada en la persona, basa-
da en la evidencia y adaptada a las necesidades reales de
los pacientes y sus familias, reconociendo y fortaleciendo
el rol esencial de la Enfermeria en cada etapa del proceso
asistencial.

Dr. Diego Ayuso Murillo
Secretario General.
Consejo General de Enfermeria de Espaiia
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Introducccién

Mireia Baiges Badia

Las enfermedades pulmonares intersticiales difusas (EPID)
representan un grupo amplio y heterogéneo de patologias
que afectan al intersticio pulmonar, pudiendo generar pro-
cesos inflamatorios y fibrosantes que conducen a un dFe)zte—
rioro progresivo de la funcion respiratorial 2.

Algunas EPID tienen una causa conocida, mientras que
otras, como la fibrosis pulmonar idiopética (FPI), son de
origen desconocido3.

La fibrosis pulmonar es un proceso en el que se genera una
cicatrizacion en el pulmon sustituyendo al tejido sano. Esto
hace que el 6rgano pierda elasticidad y se vuelva mas rigido,
con lo cual disminuye la capacidad de entrada de aire al
pulmoén y el paso de oxigeno a la sangre3.

Las EPID se incluyen dentro del grupo de enfermedades
raras, con datos de prevalencia variables geograficamente,
aunque en progresivo aumento en términos generales, fruto
de los avances en el diagnostico y el tratamiento*. Segan los
datos disponibles a nivel europeo, la incidencia media de
EPID oscila entre los 20 y los 43 casos/100.000 personas/
afo, mientras que su prevalencia se sitda entre 72 y 164
casos/100.000 personas. En el caso concreto de la FPI, la
prevalencia varia entre 8 y 24 personas/100.000 personasS.
En Espafia, la incidencia (f,e EPID se sittia entre 3 y 7 nuevos
casos/100.000 personas/ano*.

La edad media de las personas afectadas por FPI se situa
entre los 65 y los 70 anos, con mayor prevalencia en hom-
bres$. Sin embargo, puede presentarse antes en algunas oca-
siones, como en aquellas asociadas a otras enfermedades o
tratamientos (por ejemplo: enfermedades autoinmunes, in-
fecciones viricas, farmacos o radioterapia)’ 8. No obstante,
se ha observado que la tasa de supervivencia a 3 afios puede
ser similar en sujetos de mediana edad y de edad avanzada®.
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Las EPID pueden tener una base genética, especialmente en
el contexto de fibrosis pulmonar familiar, que se determina
cuando al menos dos miembros de una misma familia presen-
tan una EPID, tipicamente con patrén de neumonia intersti-
cial usual (NIU) en la tomografia de alta resolucion. Dentro
de este grupo se incluyen las formas hereditarias de EPID, que
suelen debutar a edades mas tempranas y mostrar variabilidad
clinica. Destacan los sindromes teloméricos, causados por mu-
taciones en genes como TERT (Telomerase Reverse Transcripta-
se), TERC (Telomerase RNA Component) o RTELI (Regulator
of Telomere Elongation Helicase 1), que provocan acortamiento
de los telomeros y pueden asociarse a manifestaciones extra-
pulmonares, como canicie prematura, fallo medular o hepato-
patia. Asimismo, mutaciones en genes que codifican proteinas
del surfactante C o A2 (SFTPC o SFTPA2), también se han

vinculado a formas familiares de fibrosis pulmonar?.

La identificacion de estas entidades es crucial para el diagnds-
tico, el manejo individualizado y el consejo genético familiar!0.

El prondstico de estas enfermedades es variable, desde un
buen pronostico en los casos no fibrosantes hasta un pro-
nostico infausto en la FPI o las EPID con fibrosis pulmonar
progresiva (FPP). Sin embargo, el tratamiento de estas en-
tidades esta mejorando significativamente el pronéstico!!.

Signos y sintomas mas frecuentes

SINTOMAS

® Disnea, que aparece, sobre todo, con los esfuerzos y es
progresiva3.

® Tos seca que empeora con el esfuerzo.

SIGNOS

® Crepitantes secos en la auscultacion pulmonar (sonido
similar al que se produce al despegar las dos caras de un
velcro o pisar nieve seca).
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® Alteraciones en las ufias de los dedos-acropaquias (dedos
en palillo de tambor)!.
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1 Clasificacion y diagnostico
de las enfermedades
pulmonares intersticiales
difusas

Mireia Baiges Badia

Objetivos

® Describir la clasificacion y etiologia de las enfermedades
pulmonares intersticiales difusas (EPID).

® [dentificar los métodos diagnosticos y el abordaje inter-
disciplinar de las EPID.

Clasificacion de las enfermedades pulmonares
intersticiales difusas

CONCEPTO GENERAL DE ENFERMEDAD PULMONAR
INTERSTICIAL DIFUSA

Las EPID son enfermedades que afectan principalmente al
intersticio pulmonar. Se pueden clasificar segtn su causa y
caracteristicas clinicas, radioldgicas e histoldgicas!.

CLASIFICACION ETIOLOGICA

De causa conocida

® Enfermedades autoinmunes: por ejemplo, artritis reuma-
toide (AR), esclerosis sistémica (ES)!.

® Exposicion ambiental/laboral: por ejemplo, neumonitis
por hipersensibilidad, neumoconiosis?.

® Firmacos y radioterapia: por ejemplo, amiodarona,
bleomicina3.
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FIGURA 1. ENFERMEDADES PULMONARES
INTERSTICIALES DISTINTAS DE LA FIBROSIS
PULMONAR IDIOPATICA

Clasificacion internacional multidisciplinar de las neumonias
intersticiales por la ERS/ATS

[ [ [ [ I

. EPID con
EPID Relacionadas| | quistes y/u
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exposicion de espacios
aéreos
Patron Patron ot ‘ NH ‘ ‘ HCL ‘
intersticial || alveolar ras I ‘
I I Ocupacional: L}|nfop_ro-
NIl de « Asbestosis liferativa
NOC patrones *Silicosis
combina- +«Neumoco-
BR-EPI \ carbon
Elp'Df «Beriliosis
Inclasifi- «Y muchas
cables N
NID Vasculitis otras
[
raras:
NEA y NEC, .
PAP incla- Radiacion
sificable,
neumonia Drogas
lipoidea ilicitas
(exdgenay
endogena)
Post-
infecciosas

BR-EPID’

tLa miositis incluye polimiositis/dermatomiositis/sindrome antisintetasa, que puede ser amiopitica.

tLa enfermedad pulmonar intersticial por bronquiolitis respiratoria (BR-EPI) se reconoce como consecuen-
cia de la exposicion al humo del tabaco en practicamente todos los pacientes con BR-EPI y la neumonia
intersticial descamativa (NID) suelen coexistir. Aunque la NID también estd relacionada con la exposicin al
humo del tabaco en la mayoria de los pacientes, también se observa en algunos pacientes con enfermeda-
des del tejido conectivo, sin exposicion al humo del tabaco y sin causa conocida.

AR: artritis reumatoide; DM: dermatomiositis; EMTC: enfermedad mixta del tejido conectivo; ES: esclerosis
sistémica; FEPP: fibroelastosis pleuroparenquimatosa; HCL: histiocitosis de células de Langerhans; LAM:
linfangioleiomiomatosis; LES: lupus eritematoso sistémico; NEA: neumonia eosinofilica aguda; NEC: neu-
monia eosinofilica crénica; NH: neumonitis por hipersensibilidad; NIA: neumonia intersticial aguda; NIBI:
neumonia intersticial bronquiolocéntrica idiopatica; NII: neumonia intersticial idiopatica; NIL: neumonia
intersticial linfocitica; NINE: neumonia intersticial no specifica; NOC: neumonia organizativa criptogénica;
PAP: proteinosis alveolar pulmonar.

Fuente: traducida y adaptada de las referencias 3y 4.
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Idiopéaticas

® FPI:.

® Neumonia intersticial no especifica (NINE)!.

® Neumonia organizativa criptogénica (NOC)!.

® Neumonia intersticial aguda (NIA)!.

® Otras: fibroelastosis pleuro-pulmonar, neumonia intersti-

cial descamativa, neumonia intersticial linfocitica (NIL)2.

TABLA 1. CLASIFICACION DE LAS ENFERMEDADES

PULMONARES INTERSTICIALES DIFUSAS SEGUN
ETIOLOGIA

is)

Categoria Tipo de enfermedad pulmonar intersticial difusa
De causa e Asociadas a enfermedades autoinmunes: artritis reumatoide,
conocida esclerosis sistémica, sindrome de Sjogren, lupus, etc.

e Porexposicién ambiental/laboral: neumonitis por
hipersensibilidad, neumoconiosis

e Farmacos y radioterapia: amiodarona, bleomicina, radiacién
torécica

Idiopaticas e Fibrosis pulmonaridiopatica (FPI)
mas comunes  ® Neumonia intersticial no especifica (NINE)
e Neumonfa organizativa criptogénica (NOC)
e Neumonia intersticial aguda (NIA)
e Fibroealastosis pleuroparenquimatosa (FEPP)
o Neumonia intersticial linfocitica (NIL)
¢ Neumonia intersticial no clasificable

Fuente: adaptada de la referencia 3.

DIAGNOSTICO INICIAL DE LAS ENFERMEDADES
PULMONARES INTERSTICIALES DIFUSAS

Anamnesis dirigida, pruebas funcionales respiratorias: ca-
pacidad vital forzada (CVF) y difusion de mondxido de
carbono (DLCO) y tomografia computarizada de alta reso-
lucion (TCAR) son clave para una orientacion diagnostica
precoz? 35,
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En algunos casos, pruebas invasivas, como broncoscopia y/o
biopsia pulmonar, pueden ser necesarias!.

La valoracion interdisciplinar de otras especialidades, como
Reumatologia 0 Medicina Interna, entre otras, es imprescin-
dible en los casos asociados a enfermedades sistémicas? 3.

El mejor diagnostico se alcanza en un comité interdiscipli-
nar de EPID que incluya, como minimo, a especialistas con
experiencia en Neumologia, Radiologia y Anatomia Patolo-
gica, siendo ideal la implicacion de otros especialistas, como
Reumatologia, Medicina Interna, Inmunologia, Farmacia y
Enfermeria.

FIGURA 2. ALGORITMO DIAGNOSTICO BASICO EN

ENFERMEDADES PULMONARES INTERSTICIALES

DIFUSAS

Historia clinica Examen
detallada clinico
Estudio
de funcién T;ﬁ?ﬁcgg > TCAR
pulmonar
I
] Andlisis de
Pruebas L sangre
complementarias v
Estudio de i L
biomarcadores Equipo clinico integral
genéticos ‘
Biopsia — Sin confirmacion Confirmacion
pulmonar diagnéstica diagnéstica
BAL —

BAL: lavado broncoalveolar; TCAR: tomografia computarizada de alta resolucién.
Fuente: elaboracién propia.
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IMPORTANCIA DE LA CLASIFICACION

Una correcta clasificacion es fundamental para establecer
un prondstico y guiar el tratamiento, dado que, por ejem-
plo, en aquellas EPID asociadas a enfermedad autoinmune,
el primer paso terapéutico es el de la enfermedad de base?.

Las EPID fibrosantes, especialmente con patrén de pro-
gresion, requieren un seguimiento estrecho y manejo espe-
cializado por todos aquellos especialistas implicados y por,
como minimo, una enfermera gestora especialista, ademads
de otros perfiles, como fisioterapia o nutricion!.

La enfermera desempefia un papel esencial en la deteccion
precoz, seguimiento clinico y acompafiamiento de las per-
sonas con EPID, entre cuyas funciones se incluyen®:

® [dentificacion de sintomas precoces durante la entrevista
clinica.

® Educacion al paciente y familia sobre la enfermedad, téc-
nicas de conservacion de energia y uso adecuado del oxi-
geno domiciliario.

® Control y registro de signos vitales, saturacion de oxigeno
y cambios en la disnea.

® Coordinacion con el equipo interdisciplinar, incluyendo
Neumologia, Reumatologia, Fisioterapia y Nutricion.

Enfermedad pulmonar intersticial difusa
asociada a enfermedades autoinmunes
sistémicas y a otras causas conocidas

INTRODUCCION

Las enfermedades autoinmunes sistémicas (EAS), como
la AR, la esclerosis sistémica, el lupus eritematoso sisté-
mico (LES) o el sindrome de Sjdgren, pueden cursar con
afectacion pulmonar intersticial. La EPID es una de las
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complicaciones més frecuentes y graves en este grupo de
personas! 2.

La identificacién precoz de sus signos y sintomas es esencial
para mejorar el prondstico?.

Si bien se abordan las EPID asociadas a enfermedades au-
toinmunes, resulta pertinente ampliar el enfoque inclu-
yendo otras etiologias relevantes, como las EPID de ori-
gen ocupacional (asbestosis, silicosis), la sarcoidosis, como
entidad granulomatosa con potencial evolucion fibrética,
y otras enfermedades raras con afectacion intersticial
pulmonar.

Esta ampliacion permite ofrecer una vision mas integradora
del espectro etiologico de las EPID, favoreciendo un abor-
daje clinico més completo?.

ENFERMEDADES AUTOINMUNES MAS
FRECUENTEMENTE ASOCIADAS A ENFERMEDAD
PULMONAR INTERSTICIAL DIFUSA

Dentro de las enfermedades autoinmunes que se asocian
con la aparicién de EPID, destacan las siguientes’:

Artritis reumatoide
® Presente en hasta el 10 % de personas con AR.
® Predomina el patrén de NIU.

® Se asocia a mayor mortalidad, especialmente en varones
fumadores.

Esclerosis sistémica
® Afectacion pulmonar en mas del 80 % de los casos.
® Principal causa de muerte en ES.

® Patron mas coman: NINE.
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Lupus eritematoso sistémico

® La EPID es menos frecuente, pero puede manifestarse
con disnea progresiva y tos seca.

® Otros patrones: NINE, patron en vidrio deslustrado.

Sindrome de Sjogren
® EPID presente en un 9-20 % de los casos.
® Predomina el patrén NINE y organizacion (OP).

® Puede cursar con hiperreactividad bronquial.

De origen ocupacional

® Incluye patologias como asbestosis, silicosis y otras
neumoconiosis®.

® Se relacionan con exposiciones laborales prolongadas a
polvos minerales, metales o productos quimicos.

® Aunque representan un porcentaje menor (= 5 % de los
casos en algunos registros), su impacto clinico y legal es
significativo?.

Sarcoidosis

® Enfermedad granulomatosa multisistémica de causa des-
conocida® 10,

® Afecta principalmente al pulmén en mas del 90 % de los
casos!?.

® Puede evolucionar hacia fibrosis pulmonar en fases
avanzadas8.

® Se considera una EPID primaria, con patron clinico y ra-
diolégico caracteristico®.

Otras enfermedades raras

® Linfangioleiomiomatosis, microlitiasis alveolar, histioci-
tosis X, sindrome de Hermansky-Pudlak, entre otras!® 11,

o
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® Aunque poco frecuentes, su inclusién es relevante en
contextos clinicos especializados o en unidades de refe-

rencia (CSUR).
® Algunas tienen base genética o se asocian a sindromes

sistémicos3.

MANIFESTACIONES CLINICAS RESPIRATORIAS MAS
FRECUENTES

Sintomas cardinales

® Disnea de esfuerzo progresiva: sintoma guia mas
comun?.

® Tosseca persistente: frecuente ya menudo incapacitante3.
® Fatiga: relacionada con hipoxemia crénica3.

® Dolor toricico leve: puede aparecer en ES y en LES3.

Signos clinicos relevantes

® Crepitantes inspiratorios tipo “velcro” en bases pulmo-
nares3.

® Cianosis periférica o edema de miembros inferiores en
fases con hipertension pulmonar3.

® Raynaud o telangiectasias en ES, como manifestaciones
extrapulmonares.

Evaluacion en Enfermeria

VALORACION CLIiNICA DIRIGIDA
® Registrar evolucion de la disnea, tos, fatiga3.

® Evaluar la tolerancia al ejercicio (test de la marcha de 6
minutos si procede)”.

® Observar signos extrapulmonares, como tlceras digita-
les, eritema facial o xerostomia!2.
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DETECCION PRECOZ DE SIGNOS DE ALARMA

® Cambios rapidos en la disnea o caida de saturacion basal
o en esfuerzo3.

® Tos nueva o agravadas.

® Dolor toricico con sensacion de opresion o cambios
radiolégicos3.

Conclusiones

® Las EPID comprenden un grupo diverso de enfermeda-
des clasificadas con el propésito de orientar el diagnosti-
co y tratamiento adecuado.

® El abordaje interdisciplinar es esencial para mejorar el
pronostico de los pacientes.

® Las enfermeras desempefian un rol clave que contribuye
significativamente a la calidad de vida y al manejo inte-
gral de las EPID.
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Z Fibrosis pulmonar progresiva

Mireia Baiges Badia

Objetivos

® Exponer los criterios funcionales y radiologicos que permiten
el manejo clinico de la fibrosis pulmonar progresiva (FPP).

® [ndicar las comorbilidades asociadas a la FPP y su impac-
to en el manejo integral del paciente.

Definicion
Diversas enfermedades pulmonares intersticiales difusas
(EPID), ademés de la fibrosis pulmonar idiopatica (FPI),

pueden desarrollar FPP, lo cual ocurre en una proporcion
variable en funcion de la entidad!.

La FPP no es una entidad por si misma, sino una condicién
clinica o comportamiento comtn que pueden desarrollar
diferentes EPID fibrosantes, la cual compromete el pronds-
tico del paciente!.

La FPP se identifica por criterios de empeoramiento clinico, fi-
siologico y/o radiologico durante el seguimiento del paciente!.

Identificar esta condicién clinica es esencial, ya que per-
mite establecer abordajes terapéuticos que pueden mejorar
su prondstico y mejorar la calidad de vida de las personas
afectadas?.

Criterios diagndsticos de fibrosis pulmonar
progresiva
Deben cumplirse al menos dos de los criterios que aparecen

en la figura 1, ocurridos en los tltimos 12 meses, sin expli-
cacion alternativa3.
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FIGURA 1. CRITERIOS DIAGNOSTICOS DE FIBROSIS
PULMONAR PROGRESIVA

Criterios diagnésticos de FPP
(deben cumplirse al menos 2 de los siguientes criterios
en los ultimos 12 meses)

Empeoramiento de la clinica respiratoria.

Evidencia fisioldgica de progresion de la
enfermedad:

/ e Disminucidn absoluta de la capacidad vital
D | | forzada (CVF) > 5 % en 1 afo de seguimiento
¢ Disminucion absoluta de la capacidad de

difusion del mondxido de carbono (DLCO)
>10 % en 1 aflo de seguimiento

Evidencia radioldgica de progresion de la
enfermedad. Una o mas de:

* Aumento de la extension de las
bronquiectasias de traccion

= e Nuevas opacidades en vidrio deslustrado
' con bronquiectasias de traccién
oD

* Nueva reticulacion (fina)

* Aumento de la extension o rudeza de las
reticulaciones

*« Aumento o aparicion de nuevas
panalizaciones

* Aumento de la pérdida del volumen lobar

Fuente: adaptado de referencia 3.

Comorbilidades relacionadas con la fibrosis
pulmonar progresiva

Es fundamental que el equipo de Enfermeria identifique y
supervise las comorbilidades que pueden coexistir con la
fibrosis pulmonar, ya que pueden afectar significativamente
al pronéstico y al abordaje global:

® Hipertension pulmonar: aumento de las resistencias en la
circulacion pulmonar. Se suele presentar como disnea de
esfuerzo progresiva y una desaturacion al esfuerzo des-
proporcionada a la afectacion de la fibrosis3.
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® Reflujo gastroesofagico y hernia de hiato: en la que el
contenido gastrico regresa al esofago y puede llegar a la
via aérea. El sintoma tipico es tos de predominio noctur-
no o de primera hora de la mafiana?.

® Apnea del suefio e hipoxia nocturna: trastornos de obstruc-
cion de la via aérea y de disminucion del oxigeno durante el
suefio. Se suele presentar de forma sutil, como ronquidos y
apneas nocturnas, mal descanso nocturno, suefio no repa-
rador, dolor de cabeza e irritabilidad matutinaZ.

® Cancer de pulmén: con una necesidad de manejo per-
sonalizado y precoz, valorando el riesgo/beneficio de su
tratamiento?.

® Enfermedad pulmonar obstructiva cronica (EPOC)/en-
fisema: el tabaco es un mecanismo inductor tanto de la
fibrosis pulmonar como de la EPOC, asi como del cancer
de pulmon3.

Algoritmo terapéutico

FIGURA 2. ALGORITMO DE TRATAMIENTO DE LA
FIBROSIS PULMONAR PROGRESIVA

* Considerar

Tratamiento de la - la inclusion

enfermedad de base - en ensayos
* clinicos

Antifibroticos
E ogresior
47 progresion | Sin progresion

‘ Oxigenoterapia si estd indicada ‘

Trasplante pulmonar si esta
indicado

* Nintedanib es el (inico farmaco antifibrotico aprobado en Espaiia para el tratamiento de otras
enfermedades pulmonares intersticiales (EPI) fibrosantes cronicas con un fenotipo progresivo®.

Fuente: elaboracién propia.
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Conclusiones

® La FPP es una condicién clinica comtn en diversas EPID y

su identificacion precoz es clave para mejorar el pronostico.

® El diagnéstico de FPP se basa en criterios clinicos, funcio-

nales y radioldgicos, que deben evaluarse cuidadosamen-
te durante el seguimiento.

® Las comorbilidades influyen significativamente en el ma-

nejo global del paciente, por lo que es esencial el rol de las
enfermeras en su deteccién y control.
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3 Sintomas y signos de la fibrosis
pulmonar. Pruebas diagnosticas

Ana Alonso Ledn y Susana P. Ferndndez Sanchez

Objetivos

® (lasificar los sintomas y signos clinicos caracteristicos de
la fibrosis pulmonar.

® Detallar las principales pruebas utilizadas en la evalua-
cién diagnéstica de la fibrosis pulmonar.

Introduccién

Las enfermedades pulmonares intersticiales difusas (EPID)
engloban un conjunto heterogéneo de patologias que afec-
tan al intersticio pulmonar, el espacio funcional comprendi-
do entre los alvéolos y los capilares sanguineos!.

La fibrosis pulmonar es la afectacion cronica, progresiva,
que genera una cicatrizacién del tejido intersticial, pérdida
de elasticidad, de volumen pulmonar y deterioro funcional?.

El tratamiento antifibrotico ha demostrado un enlenteci-
miento de la progresion en la fase fibrotica, con una mode-
racion y ralentizacion del deterioro funcional?.

Estos tratamientos son significativamente mas eficaces
cuando se inician en fases tempranas de la enfermedad,
por ello es muy importante el diagndstico precoz. La ines-
pecificidad de los sintomas y el desconocimiento genera-
lizado de las EPID son la principal causa del diagnostico
tardio3.

El reconocimiento de los sintomas respiratorios es funda-
mental para la deteccion precoz de las EPID, permitiendo
una evaluacion especializada mas tempranal 4. Esta de-
teccion precoz de la fibrosis pulmonar en fases subclinicas
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permite iniciar intervenciones terapéuticas o establecer un
seguimiento especializado antes de que se produzca un de-
terioro funcional irreversible!.

Se han propuesto estrategias de cribado dirigidas a pobla-
ciones con alto riesgo de desarrollar la enfermedad, entre
las que se incluyen! #:

® Familiares de primer grado de personas con fibrosis
pulmonar.

® Personas con enfermedades autoinmunes.

® Individuos con exposicién ocupacional a polvos minera-
les, metales o materiales organicos.

® Personas con enfermedades pulmonares inespecificas
que no responden al tratamiento convencional.

El cribado puede incorporar la auscultacion pulmonar (en
busca de crepitantes inspiratorios tipo “velcro”), pruebas
de funcién pulmonar periédicas y tomografia computari-
zada de alta resolucion (TCAR) en casos seleccionados.
Estudios longitudinales han evidenciado que una propor-
cion significativa de estos individuos desarrolla fibrosis
pulmonar clinicamente manifiesta en un periodo de 3 a
5 afios! 3.

El objetivo de este capitulo es describir los signos y sin-
tomas més relevantes en las EPID, asi como las pruebas
diagnosticas necesarias para la detecciéon precoz de la
enfermedad.

Sintomas y signos de la fibrosis pulmonar

DISNEA DE ESFUERZO

La disnea es uno de los principales sintomas referidos por el
paciente, y suele presentarse de forma progresiva. Aparece
inicialmente durante grandes esfuerzos, como subir escaleras
o caminar tramos con pendiente, y con el tiempo puede pro-
gresar a minimos esfuerzos e incluso presentarse en reposo 6.
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A menudo se confunde con desacondicionamiento fisico
o se relaciona con otras comorbilidades cardiovasculares,
sobre todo en personas de edad avanzada’.

La evaluacion sistemética de la disnea mediante esca-
las, como la mMRC (modified Medical Research Council),
puede facilitar su deteccion precoz y su monitorizacion y
seguimiento.

TOS SECA PERSISTENTE

La tos cronica, caracterizada por ser seca y sin producciéon
de esputo, afecta a la mayoria de las personas con fibrosis
pulmonar en un momento u otro de la enfermedad. En la
mayoria de las ocasiones se desencadena con los esfuerzos,
incluso con el habla, la risa o con cambios bruscos de tem-
peratura. Es un sintoma frecuente y clinicamente relevante,
con impacto funcional y psicosocial considerable®.

CREPITANTES INSPIRATORIOS “TIPO VELCRO”

La auscultacién pulmonar se caracteriza por la apariciéon
de crepitantes finos de tipo “velcro”. Se auscultan princi-
palmente en las bases pulmonares durante la inspiracion.
Su deteccion debe inducir a la solicitud de pruebas comple-
mentarias! 9.

ACROPAQUIAS (HIPOCRATISMO DIGITAL)

Aungque no son especificas, su presencia sugiere una enfer-
medad pulmonar cronica avanzada o hipoxemia manteni-
da; su valor diagnéstico aumenta si se asocian a sintomas
respiratorios3.

SINTOMAS SISTEMICOS

En personas con fibrosis pulmonar secundaria a enferme-
dades autoinmunes pueden presentarse sintomas como fie-
bre, mialgias, artralgias, fenomeno de Raynaud y pérdida de
peso involuntaria. Estos signos deben alertar sobre la posibi-
lidad de una EPID asociada a trastorno autoinmune!.
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Pruebas diagnodsticas

PRUEBAS DE FUNCION PULMONAR

Las personas con EPID tienen alteraciones de la mecanica
respiratoria y del intercambio gaseoso debido a la pérdida
de elasticidad y de volumen pulmonar. Las pruebas de fun-
cion pulmonar son fundamentales tanto para el diagnostico
como para el seguimiento evolutivo de estas personas!!.

En la fibrosis pulmonar se observa un patrén restrictivo ca-
racterizado por una reduccién de la capacidad vital forzada
(CVF) y de la capacidad de transferencia para el monoxido
de carbono (DLCO), que puede preceder a la alteracion de
los volamenes pulmonares, siendo una herramienta sensible
en el cribado! 1112, El seguimiento seriado de la CVF y de la
DLCO permite evaluar la progresion de la enfermedad y la
eficacia del tratamiento!3.

La fibrosis pulmonar puede cursar con insuficiencia respi-
ratoria, especialmente en fases avanzadas de la enfermedad.
En esta fase, la gasometria arterial resulta fundamental para
evaluar la hipoxemia arterial en reposo!!.

El test o prueba de la marcha de los 6 minutos (PM6M)
evalda la desaturacion durante el esfuerzo y la tolerancia
al ejercicio, no solo con la medicion de la saturacion media
de oxigeno durante la misma, sino también con la distancia
recorrida'¥, demostrando su utilidad en la evaluacién de la
progresion de la enfermedad!s.

TECNICAS DE IMAGEN: RADIOGRAFIA DE TORAX
Y TOMOGRAFIA COMPUTARIZADA DE ALTA
RESOLUCION

Aunque la radiografia de térax puede mostrar patrones
reticulares bilaterales y disminucion del volumen pulmo-
nar, su sensibilidad es baja para detectar fibrosis incipiente.
La TCAR es la técnica de eleccion, ya que proporciona ima-
genes detalladas del parénquima pulmonar y permite iden-
tificar el patron de neumonia intersticial usual (NIU) 16.
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La TCAR es la técnica de imagen de eleccién para el diag-
nostico de la fibrosis pulmonar. Una radiografia de torax
normal no excluye el diagnéstico de EPIDY7.

BIOPSIA PULMONAR

Cuando la TCAR muestra un patron indeterminado o no
NIU, y no permite un diagnostico concluyente, puede ser
necesaria una biopsia pulmonar!8,

Las ultimas guias internacionales incluyen dentro del algo-
ritmo diagnéstico la criobiopsia transbronquial (CBTB)S,
técnica menos invasiva, pero de menor rendimiento diag-
nostico si no se tiene suficiente experiencia tanto en la ob-
tencion de la muestra como en su interpretacion, y la biop-
sia quirtrgica mediante videotoracoscopia ofrece muestras
mas amplias, aunque con mayor riesgo's.

ESTUDIOS SEROLOGICOS Y AUTOINMUNES

Dado que un porcentaje significativo de EPID se asocia a
enfermedades autoinmunes, es imprescindible realizar es-
tudios serolégicos que incluyan anticuerpos antinucleares
(ANA), anticuerpos anticitoplasma (ANCA), anticuerpos
antipéptidos ciclicos citrulinados (anti-CCP), anti-Ro/La,
entre otros!?.

Conclusiones

® La fibrosis pulmonar representa un reto diagnostico por
la inespecificidad de sus manifestaciones iniciales. La dis-
nea, la tos seca y los crepitantes inspiratorios “tipo vel-
cro” son los signos y sintomas predominantes, y deben ser
interpretados en su contexto clinico, especialmente en
individuos con factores de riesgo3.

® El proceso diagnéstico de fibrosis pulmonar requiere una
valoracion clinica detallada, acompafiada de estudios de
imagen, como la TCAR, y pruebas de funcion pulmonar
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que permiten evaluar la capacidad pulmonar y la difusion
de gases!S.

® La implementacién de estrategias de cribado dirigidas a

poblaciones de riesgo permite detectar la enfermedad en
fases iniciales, donde la intervencion terapéutica es mas
eficaz, y puede modificar el manejo de esta enfermedad!.

® Promover la concienciacion sobre la fibrosis pulmonar en

el &mbito clinico general es esencial para optimizar los
resultados en salud.
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4 Manejo del paciente
con fibrosis pulmonar

Modnica Santos Arranz

Objetivos

® Enumerar las diferentes estrategias farmacologicas y no
farmacologicas para el manejo integral de la fibrosis pul-
monar (FP).

® [dentificar las necesidades clinicas, nutricionales y emo-
cionales del paciente con FP.

Recomendaciones relacionadas con el
tratamiento farmacoldgico y no farmacolégico

TRATAMIENTO FARMACOLOGICO

El tratamiento de este amplio espectro de enfermedades,
cuyos comportamientos evolutivos y respuestas terapéuti-
cas son heterogéneos, se ha basado, hasta el momento ac-
tual, en el uso de firmacos antifibréticos y formacos con
accion antiinflamatoria-inmunomoduladora!.

Tratamientos antifibréticos

Actualmente se recomiendan dos fairmacos antifibréticos
como opciones de tratamiento? (tabla 1).

Tratamientos inmunosupresores

Indicados especialmente en formas inflamatorias de la en-
fermedad. Su uso debe estar precedido por una evaluacion
cuidadosa del paciente y sus comorbilidades. A modo infor-
mativo, tener en cuenta que estos firmacos no tienen indi-
cacion en ficha técnica (tabla 2).
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TABLA 1. FARMACOS ANTIFIBROTICOS

Farmaco

Pirfenidona

Nintedanib

Indicacion

Adultos: para el
tratamiento de la FP
idiopatica (FPI)

® Adultos: parael
tratamiento de FPI

® Adultos: parael
tratamiento de
otras enfermedades
pulmonares
intersticiales (EPI)
fibrosantes cronicas con
un fenotipo progresivo

* Nifios y adolescentes (6-
17 afios de edad): para
el tratamiento de las EP!
fibrosantes progresivas
clinicamente
significativas**

® Adultos, adolescentes
y nifios a partir de los
6 afios de edad: para
tratar la enfermedad
pulmonar intersticial
asociadad a la esclerosis
sistémica (EPI-ES)#**

Mecanismo de
accion

Inhibe factores de
crecimiento profibrogénicos

Inhibidor triple de receptores
detirosina quinasa

Posologia 2.403 mg/dia vo 300 mg/dia vo
(801 mg/8h) (150 mg/12 h)
Comienzo con 267 mg/8h,  Tomarlo con las comidas
titulando hasta dosis plena
Tomarlo con las comidas
Efectos adversos Nauseas/vomitos, diarrea,  Diarrea, nduseas y/o
mas frecuentes* dispepsia, anorexia/ vémitos, dispepsia,

pérdida de peso, rash/
fotosensibilidad, alteracién
de lafuncion hepética

anorexia/pérdida de
peso, alteracién de la
funcién hepatica, eventos
tromboembdlicos

(Contintia)
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(Continuacion)
TABLA 1. FARMACOS ANTIFIBROTICOS
Farmaco Pirfenidona Nintedanib
Disminuir efectos  IBP (evitar omeprazol IBP, antidiarreicos
adversos -> usar pantoprazol o (loperamida), antieméticos
esomeprazol) (metoclopramida), harina
Fotoprotector diario, de algarroba
vestimenta apropiada
Contraindicaciones ® Hipersensibilidad al e Hipersensibilidad al
farmaco farmaco, al cacahuete,
e Angioedematraslatoma  alasojaoaalgin
e Uso concomitante con excipiente (ver ficha
fluvoxamina técnica)
o Hepatopatiao nefropatia ® Embarazo
grave
Reducen Tabaco, omeprazol, Rifampicina, carbamazepina
biodisponibilidad  rifampicina, zumo de pomelo  y fenitoina
Aumentan Ciprofloxacino, amiodarona, Ketoconazol, eritromicina o
biodisponibilidad  propafenona, fluconazol,  ciclosporina
fluoxetina o paroxetina
Parametros de e Funcién hepatica e Funcién hepatica
monitorizacion e Peso e Peso

EPI: enfermedad pulmonar instersticial; EPI-ES: enfermedad pulmonar instersticial aso-
ciada a esclerosis sistémica; FPI: fibrosis pulmonar idiopatica; IBP: inhibidores de la bom-
ba de protones; vo: via oral

*La reduccién de dosis de nintedanib a 100 mg cada 12 horas es una opcién clinica véli-
da hasta el control de sintomas, momento en que deberd intentarse restablecer la dosis
6ptima. De igual modo, si las circunstancias clinicas lo exigieran, la dosis de pirfenidona
puede reducirse o suspenderse transitoriamente hasta que cesen o se minimicen los efec-
tos adversos, momento en que deberd reconsiderarse una escalada hasta dosis plena.

**Indicaciones en estudio o sin peticién de financiacién.

#La indicacion de nintedanib para el tratamiento de la EPI-ES no esta reembolsada por el
Sistema Nacional de Salud.

Fuente: elaboracion propia adaptada de la referencia 1y de las fichas técnicas de ambos
antifibroticos.

Ficha Ficha
técnica técnica
Pirfenidona Nintedanib



https://cima.aemps.es/cima/dochtml/ft/87483/FT_87483.html
https://cima.aemps.es/cima/dochtml/ft/114979004/FT_114979004.html

€ GRPENFERMERIA « FIBROSIS PULMONAR

TABLA 2. FARMACOS INMUNOSUPRESORES

Elemento Cantidad

Corticoides (CE) 1. linea en lamayoria de EPID no FPI, EPID graves o
exacerbaciones
Prednisona = mantenimiento, metilprednisolona >
exacerbaciones

Micofenolatode  Ahorra dosis de CE prolongados o 1.7 linea en EPID
mofetilo (MMF) asociada a esclerosis sistémica

Azatioprina (AZA) Ahorrador de CE igual que MMF
e Combinacion con CE como 1. linea en EPID relacionadas
con enfermedades del tejido conectivo

Ciclosporinay 2 linea en EPID asociada a Sjogren con deterioro
tacrolimus moderado-grave

Metotrexato (MTX) 2. linea ensarcoidosis y EPID asociadas a artritis reumatoide

Ciclofosfamida 2203 linea en casos graves, progresivos y que requieren
(CYC) hospitalizacion

Rituximab (RTX)  © Neumonitis por hipersensibilidad fibrosante refractaria a
otros tratamientos

o EPID asociadas a enfermedades autoinmunes

Infliximab Sarcoidosis con enfermedad pulmonar refractaria

Tocilizumab 3 04."linea en EPID asociadas a esclerosis sistémica
temprana o enfermedades del tejido conectivo

Inhibidores de Tratamiento compasivo en algunos casos de EPID asociadas

JAK més utilizados  a enfermedades autoinmunes

(tofacitinib o

baricitinib)

AZA: azatioprina; CE: corticoides; CYC: ciclofosfamida; EPID: enfermedades pulmonares
intersticiales difusas; FPI: fibrosis pulmonar idiopatica; MMF: micofenolato de mofetilo;
MTX: metotrexato; RTX: rituximab.

Fuente: elaboracién propia.

Mds informacion sobre el manejo
de tratamientos inmunosupresores
escaneando este cédigo



https://www.ieinstituto.es/publicaciones/documentos-de-elaboracion-propia/otros-documentos-de-interes/descargar-archivo?path=Guia_practica_enfermeria-Tratamiento_enfermedades_inflamatorias_inmunomediadas.pdf
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TRATAMIENTO NO FARMACOLOGICO

Las terapias no farmacolédgicas son complementos impor-
tantes que pueden mejorar la carga de los sintomas y la cali-
dad de vida con efectos secundarios minimos o nulos!.

Rehabilitacién pulmonar

La rehabilitacion pulmonar es una intervencion clave en la FP,
ya que puede mejorar la capacidad funcional, aliviar la disnea
y favorecer la calidad de vida. A través de ejercicio adaptado,
técnicas respiratorias y educacion, ayuda a las personas a man-
tenerse activos y a manejar mejor su enfermedad? 3.

Oxigenoterapia

La oxigenoterapia desempefia un papel crucial en el ma-
nejo de las enfermedades pulmonares intersticiales difu-
sas (EPID), especialmente en las personas que presentan
hipoxemia o bajos niveles de oxigeno en sangre. El sumi-
nistro de oxigeno suplementario ayuda a mejorar la oxi-
genacion tisular y a reducir la disnea o dificultad respi-
ratoria, y puede contribuir a mejorar la calidad de vida y
la capacidad funcional en estas personas!. Su utilizacion
puede ser puntual (durante el esfuerzo o deambulacion
si se constata saturacion periférica de oxigeno < 88 %) o
continuo, segin la situacion de la enfermedad*.

Cuidados paliativos

Los estudios indican que los cuidados paliativos (CP) pue-
den mejorar el manejo de sintomas, la calidad de vida rela-
cionada con la salud (CVRS) y la atencién al final de la vida
en personas con FP, reduciendo eventos criticos, hospitali-
zaciones y costes sanitarios a través de la atencion persona-
lizada del equipo interdisciplinar>.

Trasplante pulmonar

Opcidn terapéutica para personas con FP avanzada. Es el
tinico tratamiento capaz de mejorar significativamente la
supervivencia y la calidad de vida en casos seleccionados®.
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Comorbilidades

Las comorbilidades (como cancer de pulmon, reflujo gastroe-
sofagico, enfisema, infecciones, hipertension pulmonar, trom-
boembolia de pulmon, apnea obstructiva del suefio, entre
otras) pueden manifestarse antes, durante y después del diag-
nostico de la EPID. Su correcta identificacién y su tratamien-
to podrian mejorar la calidad de vida, reducir la progresion y
disminuir la mortalidad asociada en algunos pacientes!.

Vacunacioén

Es fundamental en la prevencion de infecciones respirato-
rias que pueden agravar la FP. Se recomienda vacunacion
contra la influenza, el neumococo, el COVID-19 y el virus
respiratorio sincitial (VRS) cuando esté disponible®.

Rehabilitacion respiratoria
INTRODUCCION

La American Thoracic Society (ATS) y la European Respira-
tory Society (ERS) han definido la rehabilitacién respiratoria
(RR) como: “una intervencién integral basada en una minu-
ciosa evaluacién del paciente seguida de terapias disefiadas a
medida, que incluyen, pero sin limitarse a ellos, el entrena-
miento muscular, la educacion y los cambios en los hébitos de
vida, con el fin de mejorar la condicion fisica y psicologica de
las personas con enfermedad respiratoria crénica y fomentar
la adherencia a conductas para mejorar la salud a largo plazo”.

Los individuos que presentan una mayor reduccién de la
capacidad de ejercicio presentan una peor CVRS!. Ademas,
se ha observado que una capacidad de ejercicio deficiente se
asocia con una supervivencia mas desfavorable!.

COMPONENTES FUNDAMENTALES DE LOS
PROGRAMAS DE REHABILITACION RESPIRATORIA

® Ejercicio fisico, asociando el entrenamiento de las extre-
midades superiores e inferiores, combinando el entrena-
miento de fuerza con el de resistencia.



4. MANEJO DEL PACIENTE CON FIBROSIS PULMONAR @

® Educacién centrada en el conocimiento de la enfermedad
y su tratamiento.

® Fisioterapia respiratoria.

Es aconsejable también contemplar la terapia ocupacional,
el soporte psicosocial y la intervencion nutricional!.

El consenso de la ATS/ERS sugiere que el mantenimiento
de los beneficios a lo largo del tiempo tiene una relacién
directa con la duracion del programa, y recomienda un mi-
nimo de 20 sesiones de entrenamiento, o bien de 8 a 12 se-
manas de programa. Durante el ejercicio, se debe monito-
rear la saturacién de oxigeno y la frecuencia cardiaca para
garantizar la seguridad, utilizando oxigeno suplementario
si es necesario3.

ALGUNOS EJERCICIOS DE FISIOTERAPIA
RESPIRATORIA RECOMENDADOS (VER ANEXO I)

CONCLUSIONES

® La evidencia cientifica ha demostrado que la RR es mas
eficaz si se inicia lo antes posible’ y que es importante
buscar estrategias que consigan mantener sus efectos a
largo plazo, fundamentalmente incidiendo en los habitos
de vida y favoreciendo la actividad fisica!.

® Los programas de RR deben ser supervisados, por sim-
ples y auténomos que sean. Generalmente, se llevan a
cabo en el medio hospitalario, ya sea en el paciente hos-
pitalizado o en régimen ambulatorio, aunque se pueden
alcanzar beneficios similares cuando se realizan en el
domicilio8.

Cuidados paliativos

La integracion temprana de CP en personas con FP es esen-
cial para mejorar la calidad de vida y la satisfaccion del
paciente.
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Se sugiere comenzar los CP tan pronto como las personas
estén sintomaticas y los sintomas no cedan a pesar del trata-
miento especificol.

TRATAMIENTO ESPECIFICO DE SINTOMAS
® Tos: se trata con antitusivos y medidas ambientales (tabla 3).

® Disnea: sintoma més frecuente y limitante. Los opioides
conforman la linea terapéutica farmacolégica més impor-
tante (tabla 3).

® Fatiga: estrategias como la conservacion de energia,
el ejercicio supervisado y el soporte nutricional son
fundamentales.

® Ansiedad y depresion: comunes por la disnea persisten-
te y el deterioro funcional. El soporte psicologico y el
tratamiento farmacologico (benzodiazepinas/inhibidores
selectivos de la recaptacion de serotonina —ISRS-) deben
integrarse al plan terapéutico.

® Insomnio: buena higiene de suefio y medicacion si es ne-
cesaria (ansioliticos o hipnéticos de accion corta).

MANEJO DE EFECTOS SECUNDARIOS CON OPIOIDES

Reduccion de dosis, cambio de via de administracion, rotacion
de opioide y tratamiento sintomatico del efecto adverso: laxan-
te para estrefiimiento y antiemético para nauseas/vomitos!.

CUIDADOS AL FINAL DE LA VIDA

® En la fase terminal, se prioriza el confort! ?.

Suspension de tratamientos no esenciales! 9.

La sedacion paliativa continua puede ser considerada en
casos de disnea refractaria o sufrimiento extremo! .

Apoyo espiritual y acompafiamiento! 9.

El entorno de atencién puede ser el domicilio, hospitales

o unidades de CPL 9.
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TABLA 3. TRATAMIENTO ESPECIFICO DE LATOS Y LA
DISNEA

Tos
Medidas no farmacoldgicas MEd'd.aS famaplonicas
(ajuste gradual)
e Fisioterapia respiratoria si e Codeina: 30-60 mg/6-8 hvo

secreciones e Morfina: 5 mg/4ho 10 mg
o Cambios posturales si reflujo formulacion retardada/12 h

gastroesofagico o Dextrometorfano:

e Evitarirritantes (humo, polvo) 15-30 mg/6-8 hvo
o Hidratacién adecuada ¢ Budesonida inhalada:
400-800 mcg/12h
¢ Dexametasona: 2-4 mg/6-8ho
prednisona 5-10 mg/dia

e (abapentina: iniciar con
100-300 mg/dia

Disnea

Medidas no farmacolégicas

Medidas farmacoldgicas

Compaiia tranquilizadora

Aire fresco sobre la cara
Ejercicios respiratorios y técnicas
de relajacion

Posicion confortable
Adaptacién del estilo de

vida (actividades, barreras
arquitectonicas. ..)

Opioides (ajuste gradual):

— Morfina vo: liberacion répida
(sulfato o clorhidrato
2,5-5mg/4-6hvo)ode
liberacién prolongada (MST)
5mg/12h

— Fentanilo: parche transdérmico
6-12mcg

Farmacos adyuvantes:
— Clorpromazina o prometazina

— Oxigenoterapia: noes
imprescindible

MST: tabletas de sulfato de morfina; vo: via oral.
Fuente: elaboracion propia.
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Asesoramiento nutricional

En personas con FP se ha identificado que la carga au-
mentada sobre los miusculos respiratorios, la liberaciéon de
mediadores inflamatorios, la coexistencia de hipoxemia
y la inactividad fisica pueden impactar negativamente en
su estado nutricionall®. Se subraya la importancia de una
evaluacion nutricional no solo en el proceso diagnostico,
sino también durante el seguimiento, incluyendo la gestion
de comorbilidades y los efectos adversos gastrointestinales
inducidos por tratamientos antifibréticos, como la diarreal

(tabla 4).

TABLA 4. ALIMENTOS RECOMENDADOS
Y DESACONSEJADOS EN CASO DE DIARREA

Grupo de

alimentos

Alimentos permitidos

Alimentos a evitar

Hidratos de Patatas, arroz y pasta cocidos,

Cereales integrales, legumbres

carbono pan blanco, legumbressin piel  enteras, patatas fritas

Verduras Zanahoria, calabazas cocidas Crudas (ensaladas)

Frutas Manzana rallada o cocida, Frutas con piel, citricos, frutas
platano maduro, melocoténen  laxantes
almibar

Proteinas  Pollo, pavo, huevo cocido Carnes grasas, embutidos

Grasas Aceite de oliva en crudo (con Mantequilla, nata, fritos
moderacién)

Bebidas Agua, limonada alcalina, agua  Café, té, chocolate, bebidas con
de arroz, bebida isotonica, zumo  gas y/o alcohdlicas
sin pulpa

Lacteos Lechessin lactosa, queso fresco,  Leche entera, quesos curados

yogures

Fuente: elaboracién propia.
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La malnutricion en personas con FP puede manifestarse como
pérdida de peso, disminucién de la masa magra y debilidad
muscular, incluso en presencia de un indice de masa corporal
(IMC) normal. Esta condicion se asocia con una menor tole-
rancia al ejercicio, mayor disnea y peor calidad de vida!!.

DIETA RECOMENDADA

Los alimentos ricos en antioxidantes, fibra y proteinas son
beneficiosos, ya que combaten el estrés oxidativo y el des-
gaste muscular!2.

Se debe llevar una dieta equilibrada y buena hidratacion
(2-3 1/dia)'3 (figura 1).

FIGURA 1. EJEMPLO DE DIETA EQUILIBRADA

Grasas, aceites y azucar
Usar con moderacion

Leche, yogur y queso
2-3 raciones

Carne, pollo, pescado, huevos,
legumbres y nueces
2-3 raciones

Verduras
3-5 raciones

Frutas
2-4 raciones

o, Pan, cereales, arroz y pasta
6-11 raciones

Fuente: elaboracion propia adaptada de referencia 13.
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INDICACIONES NUTRICIONALES Y DIETETICAS SEGUN
EVENTOS ADVERSOS GASTROINTESTINALES'™

Apoyo emocional

IMPACTO EMOCIONAL DE LA FIBROSIS PULMONAR

Estudios recientes han evidenciado que las personas con FP
enfrentan diversas dificultades emocionales:

® Ansiedad y depresion: la incertidumbre sobre la progre-
sion de la enfermedad, la disnea persistente y la dependen-
cia de oxigeno generan angustia y estados depresivos!.

® Aislamiento social: la fatiga y la dificultad para respirar
limitan la participacion en actividades sociales, lo que au-
menta la sensacion de soledad!s.

® Estrés en los cuidadores: familiares y cuidadores también
experimentan altos niveles de estrés debido a la carga
emocional y fisica que implica el cuidado de una persona
con FPI6,

PRINCIPALES NECESIDADES DE APOYO EMOCIONAL

Las personas y sus cuidadores tienen necesidades de apoyo
emocional no cubiertas en varios aspectos!4 1617

® Acceso a informacién clara y comprensible: la falta de
conocimiento sobre la enfermedad genera angustia. Es
fundamental proporcionar informacién accesible sobre
el pronostico, los tratamientos y las estrategias para el
manejo de sintomas.


https://i.postimg.cc/HLZhXQ4z/Tabla-2-Indicaciones-nutricionales-y-dieteticas.jpg
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® Apoyo psicoldgico estructurado: terapias psicoldgicas, in-
dividuales o en grupo, ayudan a manejar la ansiedad y la
depresion derivadas de la enfermedad.

® Comunicacion efectiva con los profesionales de la salud:
muchas personas expresan dificultades para discutir sus
preocupaciones emocionales con los médicos, lo que re-
salta la necesidad de una comunicacion mas empatica y
abierta.

® Estrategias de afrontamiento personalizadas: las per-
sonas requieren herramientas para enfrentar el estrés,
como técnicas de mindfulness, terapia cognitivo-conduc-
tual y estrategias de autocuidado.

ESTRATEGIAS PARA MEJORAR EL APOYO EMOCIONAL

Los estudios revisados sugieren diversas intervenciones para
abordar las necesidades emocionales de estas personas y sus
cuidadores:

® Grupos de apoyo y redes comunitarias: la participaciéon
en grupos de apoyo mejora el bienestar emocional al per-
mitir a las personas afectadas compartir experiencias y
sentirse comprendidos. Ademdis, la creacion de redes de
apoyo entre pacientes y cuidadores facilita la adaptacion
a la enfermedad’s.

® Atencion psicolégica integrada: es fundamental incorpo-
rar la atencion psicologica en el tratamiento de la FP. La
terapia cognitivo-conductual y el acompafiamiento emo-
cional pueden ayudar a reducir la ansiedad y mejorar la

calidad de vida'“.

® Educacion para pacientes y cuidadores: el acceso a infor-
macion clara y recursos educativos sobre la enfermedad
disminuye la incertidumbre y permite un mejor mane-
jo emocional. Programas de educacion para cuidadores
también pueden reducir el estrés asociado con el rol de
apoyo'>.
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® Entrenamiento en comunicacion para profesionales de
la salud: los médicos y otros profesionales deben estar
capacitados para abordar las preocupaciones emocionales
de estas personas y sus familias, promoviendo una comu-
nicacion empatica y efectival’.

CONCLUSIONES

® El impacto emocional de la FP es significativo tanto para
los pacientes como para sus cuidadores.

® La ansiedad, el aislamiento social y la carga emocional
pueden afectar a la calidad de vida y al bienestar general.

® La implementacion de estrategias de apoyo emocional,
como la terapia psicologica, los grupos de apoyo, la educa-
cién y la mejora en la comunicacion profesional sanitario-
paciente, es esencial para proporcionar una atencion inte-
gral y centrada en la persona.

® Incorporar el apoyo emocional en el manejo de la FP no
solo mejora el bienestar psicolégico de las personas, sino
que también facilita la adaptacién a la enfermedad y pro-
mueve un mejor cuidado a largo plazo.

Glosario

® CVRS: se refiere al nivel de bienestar que una persona
experimenta en relacion con su salud.

® Inhibidores de la bomba de protones (IBP): son medi-
camentos para tratar la acidez estomacal, que funcionan
reduciendo la cantidad de acido gastrico producido por
glandulas en el revestimiento del estomago.

® Inhibidores de JAK: son medicamentos que bloquean
la accion de enzimas llamadas Janus quinasa (JAK), que
pueden ayudar a reducir la inflamacién y suprimir la res-
puesta inmune en diversas condiciones inflamatorias y
autoinmunes.
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® ISRS: son medicamentos usados para tratar trastornos
del estado de 4nimo y ansiedad.

Anexo |
RESPIRACION DIAFRAGMATICA

Objetivo: mejorar la eficiencia respiratoria y reducir el tra-
bajo respiratorio.

Como hacerlo:
® Acuéstate o siéntate comodamente.
® Coloca una mano sobre el pecho y otra sobre el abdomen.

® Inhala por la nariz lentamente, sintiendo como se eleva
el abdomen.

® Exhala lentamente por la boca, contrayendo el abdomen.

® Repite 5-10 veces.

FIGURA 2. RESPIRACION DIAFRAGMATICA

Fuente: banco de imdgenes de Shutterstock.
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RESPIRACION CON LABIOS FRUNCIDOS

Objetivo: evitar el colapso de las vias respiratorias y mejorar
la oxigenacion.

Como hacerlo:
® Inhala por la nariz durante 2 segundos.

® Exhala lentamente por la boca con los labios fruncidos
durante 4 segundos (como si fueras a apagar una vela).

® Repite 5-10 veces.

FIGURA 3. RESPIRACION CON LABIOS FRUNCIDOS

Fuente: banco de imagenes de Shutterstock.

EJERCICIO AEROBICO SUAVE. CAMINATAS O
BICICLETA

Recomendacion:

® Comienza con 10 minutos diarios y aumenta progresiva-
mente.

® Siempre con supervision médica y utilizando oxigeno si
ha sido indicado.
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FIGURAS 4 Y 5. EJERCICIOS AEROBICOS SUAVES

I A
© U U,

Fuente: banco de imagenes de Shutterstock.

EJERCICIO DE EXPANSION TORACICA

Objetivo: aumentar la movilidad toracica y la ventilaciéon
pulmonar.

Coémo hacerlo:
® Coloca las manos a los lados de las costillas.

® Inhala profundamente por la nariz, expandiendo el térax
hacia los lados.

® Mantener el aire FIGURA 6. EXPANSION TORACICA

durante 3 segun-

dos.
® Exhalar el aire e

lentamente por
la boca.

® Se podria reali- .‘4. .
zar con incenti- & |
vador respirato-

rio si disponibili-
dad e indicacidn.  Fuente: banco de imagenes de Shutterstock.
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EJERCICIOS DE FORTALECIMIENTO MUSCULAR
Objetivo: ayudar a mantener la independencia funcional.
Ejemplos:

® Sentadillas suaves con apoyo.

® [evantamiento de brazos con botellas de agua.

FIGURA 7. SENTADILLAS

Fuente: banco de imdgenes de Shutterstock.

FIGURA 8. LEVANTAMIENTO DE BRAZOS CON PESO

5

(\,

aAd AN

Fuente: banco de imdgenes de Shutterstock.
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Objetivo

® Desarrollar los aspectos practicos de los cuidados en
personas con enfermedad pulmonar intersticial difusa
(EPID), tanto desde la Enfermeria de Cuidados Respira-
torios como de la Enfermeria en Reumatologia.

Rol de la enfermera en la enfermedad
pulmonar intersticial difusa fibrosante

DESDE LA PERSPECTIVA DE LA ENFERMERA
ESPECIALIZADA EN ENFERMEDAD PULMONAR
INTERSTICIAL

El manejo de las EPID supone un reto clinico tanto por su
diagnostico como por su evolucion y su impacto en la calidad
de vida de estas personas. Segtin Cottin et al.!, el manejo
optimo de la EPID fibrosante requiere de un enfoque inter-
disciplinar centrado en la persona, tanto en el diagnostico
como en el seguimiento, en el cual la enfermera tiene un rol
fundamental e importante.

Las enfermeras, como profesionales de referencia de la aten-
cion continuada y del cuidado centrado en la persona, son
un pilar destacado tanto en la educacion sanitaria como en
la educacion terapéutica, en el acompafiamiento y en el se-
guimiento clinico del paciente, asi como en la coordinaciéon
con los diferentes miembros del equipo interdisciplinar y los
diferentes niveles asistenciales!.
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Funcidn clinica

Educacidén sanitaria y terapéutica

La Educacion para la Salud (EpS) y Educacion Terapéutica
(ET) tienen como objetivo comin la modificacion de cono-
cimientos, actitudes, comportamientos de salud a través del
empoderamiento de las personas sobre su proceso de salud/
enfermedad. La enfermera es la profesional de referencia de
los pacientes con patologias cronicas, y desarrolla un papel
fundamental tanto en la EpS como en la ET, contribuyendo
a la adhesion terapéutica, al autocuidado y a la mejora de la

calidad de vidaz.

La EpS incluye explicar la naturaleza cronica y progresiva
de la enfermedad, facilitando asi la comprension del diag-
nostico, el pronostico, las medidas para reconocer signos de
exacerbacion o de progresion, y fomentar los estilos de vida
saludables. La ET engloba explicar los objetivos de cada uno
de los tratamientos y sus posibles efectos secundarios, la im-
portancia del uso correcto de la oxigenoterapia domicilia-
ria, brindando al paciente los conocimientos necesarios para
comprender y participar activamente tanto en el manejo
como en la toma de decisiones sobre su patologia2 3.

Procedimientos

El rol de la enfermera en la enfermedad pulmonar inters-
ticial también incluye los procedimientos o la realizacion
de las pruebas necesarias para el diagnéstico y seguimiento
de la enfermedad, como extraccion de muestras de sangre,
recogida de cuestionarios, realizacion de pulsioximetrias,
pruebas de funcion pulmonar (PFP), prueba de la marcha
de 6 minutos (6BMWT) y el monitoreo de signos vitales, el
control del peso u otros procedimientos de Enfermeria que
necesite el equipo asistencial para el cuidado de la persona.

Control

El contacto de muchas de estas personas con el equipo sani-
tario es a través de la enfermera especializada en cuidados
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al paciente respiratorio, que puede realizar una valoracién
clinica identificando los signos o sintomas de progresion de
la enfermedad, realizando una evaluacién temprana y coor-
dinando las pruebas diagnosticas necesarias y la valoraciéon
precoz por parte del equipo interdisciplinar3. Estas evalua-
ciones periddicas permiten monitorizar la evolucion de la
enfermedad, ajustando las intervenciones a las necesidades
del paciente.

La enfermera también tiene un rol importante en la detec-
cién temprana de efectos secundarios relacionados con el
tratamiento para una gestion adecuada de estos3 . Para ello
es necesario proporcionar la informacién necesaria sobre
como manejarlosS, con el objetivo de mantener la adhesion
de estas personas al tratamiento y su calidad de vida®.

Funcidén gestora

La gestion de casos es el proceso de colaboracion mediante
el que se valoran, planifican, aplican, coordinan, monitori-
zan y evaldan las opciones y servicios necesarios para satis-
facer las necesidades de salud de una persona’. La labor de
la enfermera gestora de casos es dar respuesta a la necesidad
de mejorar la continuidad de los cuidados de los pacientes
de alta complejidad, a lo largo de los diferentes niveles asis-
tenciales y entre los diferentes proveedores de salud.

Funcidn investigadora

La enfermera especializada en enfermedades pulmonares
intersticiales puede participar en proyectos de investigacion
dentro del propio servicio, y liderar proyectos de investiga-
cion en cuidados de Enfermeria, con el objetivo de aportar
un mayor conocimiento cientifico y mejorar la calidad de
atencion a la persona.

Funcidén docente

En los altimos afios, la introduccion de tratamientos espe-
cificos para las enfermedades intersticiales ha mejorado sig-
nificativamente la supervivencia de los pacientes. Sin em-
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bargo, esto también conlleva un aumento de la morbilidad,
la comorbilidad y la complejidad, requiriendo un manejo
mas integral y especializado.

Los conocimientos sobre cuidados de Enfermeria deben
ser incorporados no solo en la formacion pregrado, sino
también en los programas de posgrado y en la capaci-
tacion de residentes de las especialidades enfermeras.
Ademais, la formacion continuada es clave para mantener
competencias actualizadas, fomentar la investigacién y
mejorar la calidad asistencial3.

TABLA 1. PAPEL GLOBAL DE LA ENFERMERA EN LAS

ENFERMEDADES PULMONARES INTERSTICIALES
DIFUSAS FIBROSANTES

Dimension Rol especifico

Educativa Explicacion de la enfermedad, tratamiento, autocuidadosy
estilos de vida saludables

Clinica Evaluacion de sintomas, seguimiento de progresion, control de
comorbilidades

Psicosocial Acompafiamiento emocional, deteccién de impacto psicolégico
yapoyo en decisiones compartidas. Valoracién del entorno
social y gestion de apoyo

Técnica Realizacién de procedimientos diagndsticos y monitorizacién
terapéutica

Coordinadora  Interlocutora entre niveles asistenciales, referente accesible
para el paciente y familia

Investigadora  Participacién o liderazgo en estudios sobre cuidados e
intervencion en enfermedades pulmonares intersticiales
difusas

Docente Formacion a otros profesionales, residentes y apoyo en
programas de educacién terapéutica

Fuente: adaptada de la referencia 1.
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DESDE LA PERSPECTIVA DE ENFERMERIA
REUMATOLOGICA

Enfermeria reumatoldgica esta presente en los Servicios de
Reumatologia en Espafia desde finales del 19808. Dentro de
los equipos, la enfermera colabora en el cuidado de las perso-
nas con enfermedades reumaticas y, de forma especifica, de
aquellos con enfermedades inflamatorias inmunomediadas®.

La EPID es frecuente (32,8 %) en enfermedades reuméticas
autoinmunes sistémicas (ERAS), como la artritis reumatoi-
de (AR), la esclerosis sistémica (ES), el sindrome antisinte-
tasa* o el sindrome de Sjogren (SS)!0. La presencia de EPID
en enfermedades autoinmunes sistémicas (EAS) es un cam-
bio importante en el pronostico, porque aumenta el riesgo
de morbilidad y mortalidad!!.

Concretamente, en personas con AR, el diagnéstico de EPID
es, frecuentemente, posterior al diagndstico reumatoldgico,
sin olvidar que es una de las manifestaciones extraarticula-
res mas frecuentes y graves en la AR!!. Con el objetivo de
un diagnostico precoz, la enfermera puede colaborar en la
deteccion de la presencia de sintomas de EPID, como son el
incremento de la disnea o la presencia de tos seca, para co-
municarlo al equipo médico. Nos puede ayudar también el
conocer aquellos factores de riesgo para EPID de las diferen-
tes enfermedades autoinmunes. Por ejemplo, los principales
factores de riesgo para el desarrollo de EPID en la AR son: el
sexo masculino, la edad avanzada, el inicio tardio de la AR,
el antecedente de tabaquismo, la actividad moderada o alta
mantenida de la enfermedad y la positividad del factor reu-
matoide y de los anticuerpos antipéptido ciclico citrulinado!!.

Debido al impacto en la calidad de vida de las personas con
EPID y EAS, el manejo debe ser interdisciplinario entre di-
ferentes especialidades y niveles asistenciales!? 13. En este

* Se conoce como sindrome antisintetasa la asociaciéon de miopatia infla-
matoria idiopatica, afeccion intersticial pulmonar, manos de mecanico,
artritis no erosiva y la presencia de anticuerpos antisintetasas en suero.
Véase (Balsa, 2022).
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contexto, la enfermera reumatoldgica juega un papel clave
en la atencion integral a estas personas y sus familias o cui-
dadores, colaborando en la vigilancia activa de la enferme-
dad, la promocion del autocuidado y la gestion de enlace
entre profesionales, con el objetivo de mejorar los resultados
y la satisfaccion de los pacientes!4.

Funcion clinica® 15 16

Educaciéon

Realizar educacion sanitaria a esta persona y su familia o
cuidadores de forma individual y/o grupal. La educacion es
vital para ayudar a las personas afectadas a comprender su
enfermedad y establecer expectativas con respecto al trata-
miento y la progresion. Los pacientes a menudo recurren a
internet para investigar su enfermedad y se alarman por lo
que encuentran, porque es inexacto, engafioso o no relevan-
te para su diagnostico especifico. Las enfermeras desempe-
fian un papel fundamental al proporcionar a los pacientes
informacién precisa, responder a sus preguntas y ofrecer
enlaces a webs fiables dirigidas a personas afectadas, como
las de sociedades cientificas, como la Fundacion Espafiola
de Reumatologia (Inforeuma), o de grupos de ayuda para
pacientes, como la Pulmonary Fibrosis Foundation!’, que
son imprescindibles.

Por ejemplo, instruir sobre:

® El proceso de la enfermedad: ayudar al paciente a com-
prender cémo la inflamacién crénica y la fibrosis pulmo-
nar afectan a su funcién respiratoria, reforzando la im-
portancia de la adherencia al tratamiento.

® El manejo de medicamentos: explicar el objetivo, los
efectos secundarios posibles (por ejemplo: toxicidad he-
patica de farmacos), la conservacion, la importancia de
la adhesion, los protocolos de autocontrol, y ensedar la
autoadministracion de dispositivos (por ejemplo: jeringas
o plumas precargadas). Proporcionar informacion escrita
de refuerzo's.
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® Autocuidado y estilos de vida: promover hébitos saluda-
bles (cese del habito tabiquico, ejercicio adaptado a las
posibilidades del paciente, nutricion adecuada) que be-
nefician la capacidad pulmonar. Formar al paciente en
técnicas de fisioterapia respiratoria bésica para aliviar la
disnea. Gestionar la necesidad de derivar a otros servi-
cios, como Rehabilitacion o Terapia Ocupacional.

® Reconocimiento de sefiales de alarma: instruir sobre
cuando consultar con el equipo de salud ante empeo-
ramiento (aumento subito de la disnea o aparicion de
fiebre), lo que permite una intervencion temprana. Re-
cordar los teléfonos o correos de contacto de Enfermeria
para informar al equipo responsable.

® Pruebas complementarias: explicar al paciente en qué
consisten y las recomendaciones para su realizacion; por
ejemplo, de las pruebas de imagen, espirometrias, prue-
bas de difusion pulmonar, pruebas de la marcha, etc., que
se le realizaran.

Estos contenidos educativos, basados en la evidencia, favo-
recen el empoderamiento de estas personas y buscan mejo-
rar la calidad de vida del paciente reumatico con afectacion
pulmonar®.

Procedimientos

Se llevaran a cabo los procedimientos, como extracciéon de
muestras, recogida de cuestionarios, realizacion de pulsioxi-
metrias, tension arterial, electrocardiogramas u otros proce-
dimientos de Enfermeria, que necesite el equipo asistencial
para el cuidado de estas personas.

Control

® Realizara un Plan de Cuidados de Enfermeria basado en
la taxonomia enfermera NANDA-I sobre las necesidades
principales detectadas, e ira evaluando de forma periodi-
ca las intervenciones realizadas.
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® Supervisara la administracion de terapias prescritas
(farmacos antiinflamatorios, inmunosupresores o an-
tifibroticos), controlando posibles efectos téxicos. En
particular, la enfermera capacitada puede llevar a cabo
la monitorizaciéon analitica sistemética requerida por
los tratamientos biologicos o inmunosupresores, reali-
zando hemogramas, determinaciones de reactantes de
fase aguda (proteina C reactiva —~PCR- y velocidad de
sedimentacion globular ~VSG-), enzimas hepaticas,
etc., y alertara al equipo médico ante alteraciones im-
portantes. Con ello, el seguimiento estrecho y estruc-
turado contribuird a minimizar eventos adversos y a
ajustar precozmente dosis o terapias ante pérdida de
eficacia.

® Colaborari en el cuidado integral de las personas: edu-
cando al paciente en la importancia de la disminucion
de las infecciones, gestionando la correcta vacunacion,
si es posible anteriormente a la introduccion de trata-
mientos inmunosupresores. Realizaré el control de in-
fecciones y la gestiéon de inmunosupresores durante la
infeccion.

® Valoracion y refuerzo de la adherencia terapéutica con
cuestionarios o entrevistas.

® Valoracion, apoyo y gestion de las comorbilidades mas
frecuentes: impacto emocional, osteoporosis, fatiga, ries-
go cardiovascular, hipertension, diabetes, dislipemias,
etc.

Soporte continuado

Dado el impacto en la calidad de vida de las personas con
EPID y ERAS, es imprescindible el acceso rapido al equi-
po cuando el paciente tiene dudas de cualquier indole re-
lacionadas con su enfermedad, facilitando el teléfono o un
correo de contacto que gestiona la enfermera de referencia
dentro del equipo de Reumatologia.
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También es imprescindible, dada la morbilidad y mortalidad
de estas personas, la gestiéon de su proceso de forma coordi-
nada con otros profesionales del propio hospital, de Aten-
cion Primaria o de PADES**, si asi lo necesitase el paciente.
Es importante destacar la figura de la gestora de casos como
persona de referencia que acompana a esta persona durante
todo el proceso; a través de los diferentes escenarios, coor-
dinando los recursos en funcion de las necesidades y de los
profesionales implicados. Sin olvidar su rol en los comités
multidisciplinares gestionando este circuito y las decisiones
que se hayan acordado.

Funcidn investigadora

La enfermera de Reumatologia puede colaborar y/o liderar
en proyectos de investigacion del propio servicio o de aspec-
tos propiamente de Enfermeria para contribuir a un mayor
conocimiento cientifico y mejores cuidados en personas con

ERAS y EPID.

Funcidn docente

El incremento de morbilidad y mortalidad que supone la
presencia de EPID en una persona con ERAS hace clave la
difusion de conocimientos sobre cuidados de Enfermeria de
estas personas a enfermeros de pregrado, posgrado y resi-
dentes de las especialidades enfermeras.

Funcién coordinadora

La enfermera coordinara y gestionard, con la ayuda de otros
profesionales, la realizacion de procedimientos que necesite
el equipo de Reumatologia en la atencion a los pacientes con

ERAS y EPID.

** Programa de Atencion Domiciliaria, Equipos Sanitarios. Son equipos
interdisciplinarios que brindan atencién paliativa a personas con enfer-
medades avanzadas en su domicilio. Estos equipos estan integrados por
profesionales de la Medicina, Enfermeria y Trabajo Social, y trabajan
coordinadamente con otros servicios para mejorar la calidad de vida de
las personas y sus familias.
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Las EPI (enfermedad pulmonar intersticial) fibrosantes tie-
nen una evolucion clinica variable*. Las enfermeras de Reu-
matologia desempenan un papel fundamental en un equipo
interdisciplinar de atencion, ayudando a estas personas a
comprender su enfermedad y su tratamiento, a gestionar las
reacciones adversas de la medicacién y a sentirse apoyados
durante toda la evolucién de su enfermedad.

TABLA 2. COMPARACION DE FUNCIONES DE
ENFERMERIA POR ENTORNO CLIiNICO

Funcion

Enfermera respiratoria

Enfermera reumatoldgica

Educacion

e Patologia: EPID fibrosante

e Tratamientos prescritos
desde Respiratorio

e Asociaciones de pacientes
e Sefiales de alarma

e Circuitos de contacto con
Enfermeria

e Patologia: ERAS (AR, ES,
SS, etc.)

e Tratamientos prescritos
desde Reumatologia

e Asociaciones de pacientes
e Sefales de alarma

o Circuitos de contacto con
Enfermeria

Procedimientos

PFP, 6MWT, pulsioximetria,
extraccion analitica,
gasometrias arteriales

Hemogramas, PCR/VSG, ECG,
pulsioximetria, extracciones
analiticas

Control clinico

e |dentificacién signos de
progresién, control de
sintomas respiratorios

e |dentificacién de signos de
agudizacion

e Adherencia, control de
efectos secundariosy
deteccion de toxicidades de
farmacos prescritos desde
Neumologia

e |dentificacion de signos de
alarma

e Adherencia, toleranciay
deteccion de toxicidades
farmacos prescritos desde
Reumatologfa

o Control de infecciones

o Control de comorbilidades
(impacto emocional,
osteoporosis, fatiga, riesgo
cardiovascular)

(Continua)
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(Continuacion)

TABLA 2. COMPARACION DE FUNCIONES DE
ENFERMERIA POR ENTORNO CLIiNICO

Funcion

Enfermera respiratoria

Enfermera reumatoldgica

Control clinico
(continuacion)

e Controly seguimiento
designosy sintomas
relacionados con
comorbilidades
(insuficiencia respiratoria,
hipertensién pulmonar)

Soporte
continuado

Acceso via correo o telefénica
del paciente/cuidador

con EPID fibrosante ante
problemas o dudas que
presente

Acceso via correo o telefénica
del paciente/cuidador con
EAS con EPID fibrosante
ante problemas o dudas que
presente

Coordinacion

Con Reumatologia y resto
de servicios del hospital,
Atencién Primaria, Trabajo
Social, Rehabilitacién
Pulmonar, Unidades de
Cuidados Paliativos

Con Neumologiay otros
servicios del hospital,
Atencién Primaria, Trabajo
Social, PADES, equipos
multidisciplinares

Investigacion

Proyectos en fibrosis
pulmonary cuidados
respiratorios

Estudios sobre ERAS y
complicaciones pulmonares

Docencia

e Formacion en EPID

e Talleres grupales para
pacientes

e Sesiones formativas a
profesionales de pre y
posgrado de Enfermeria

e Formacion en ERAS con
EPID

o Talleres grupales para
pacientes

e Sesiones formativas a
profesionales de prey
posgrado de Enfermeria

6MWT: prueba de la marcha de 6 minutos; AR: artritis reumatoide; EAS: enfermedades
autoinmunes sistémicas; ECG: electrocardiograma; ERAS: enfermedades reumaticas au-
toinmunes sistémicas; ES: esclerosis sistémica; EPID: enfermedad pulmonar intersticial
difusa; PADES: Programa de Atencion Domiciliaria, Equipos Sanitarios; PCR: proteina C
reactiva; PFP: pruebas de funcion pulmonar; SS: sindrome de Sjogren; VSG: velocidad de
sedimentacion globular.

Fuente: adaptada de las referencias 6, 15y 16.
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Conclusiones

® En resumen, la enfermera especializada en EPID des-

empefia un papel integral en el manejo de estas personas,
desde el diagnéstico hasta el seguimiento prolongado.

® Su labor no solo mejora los resultados clinicos, sino que

también humaniza la atencion, empodera al paciente y
facilita la coordinacién entre niveles asistenciales.

® Reconocer y fomentar el liderazgo enfermero en este am-

bito resulta esencial para afrontar el reto creciente que
suponen las enfermedades pulmonares intersticiales.
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6 Vivir con fibrosis pulmonar:
preguntas frecuentes

Ana Alonso Ledn y Susana P. Ferndndez Sanchez

1. ¢éQué es la fibrosis pulmonar?

La fibrosis pulmonar es una afeccién en la que los pulmo-
nes se van cicatrizando progresivamente y endureciendo, sin
poder, por tanto, hacer bien su trabajo. Por eso, cuesta mas
respirar y el oxigeno no llega bien a la sangre! (Véase “Intro-
duccion” Pag. 9).

2. ¢éPor qué tengo una fibrosis pulmonar?

Muchas veces no se sabe exactamente por qué aparece. Si
se sabe que puede ser provocada por exposicién a ciertas
sustancias (polvo, humo o algunos productos quimicos),
radioterapia, enfermedades 1lamadas autoinmunes (lupus,
artritis reumatoide, esclerodermia) o incluso ciertos medi-
camentos (antibidticos, antiinflamatorios, medicamentos
para el corazon, como la amiodarona). También puede ser
hereditaria o de causa desconocida. En este altimo caso se
denomina “idiopatica” (Véase “Capitulo 1. Clasificacion y
diagnéstico de las enfermedades pulmonares intersticiales

difusas” Pags. 13-22).

3. ¢Es lo mismo fibrosis pulmonar que cancer de
pulmén?

No, no es lo mismo. La fibrosis pulmonar no es un cancer.
Es una destruccion del tejido pulmonar normal. El cdncer
es un crecimiento anormal y descontrolado de células. Sin
embargo, ambas afectan a los pulmones y pueden dificultar
la respiracion (Véase “Comorbilidades relacionadas con la
fibrosis pulmonar progresiva” Pags. 24 y 25).

0
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4. ¢éSe cura la fibrosis pulmonar?

No tiene cura, pero si existen tratamientos que pueden
ayudarte a enlentecer la enfermedad, aliviar los sintomas y
mejorar tu calidad de vida. En algunos casos muy seleccio-
nados, cuando se dan ciertas condiciones, si la enfermedad
puede progresar, el trasplante de pulmén puede ser una al-
ternativa que puede ofrecer mas tiempo de vida y mejor
calidad de vida (Véase “Capitulo 3. Sintomas y signos de
la fibrosis pulmonar. Pruebas diagnosticas” Pags. 27 y 28).

5. ¢éVoy a necesitar oxigeno?

No siempre. Depende de cudnto estén afectados tus pul-
mones y de cuanto oxigeno necesite tu cuerpo. Muchos en-
fermos no precisan de soporte de oxigeno, algunas personas
lo usan solo cuando hacen esfuerzo, otros durante la noche
y algunos de forma continua. En fases habitualmente avan-
zadas de la enfermedad suele ser necesario un suplemento
de oxigeno para mantener una concentracion de oxigeno en
sangre en valores saludables (Véase “Tratamiento no farma-
cologico: oxigenoterapia” Pag. 39).

6. ¢Puedo hacer ejercicio si tengo fibrosis
pulmonar?

Si, y de hecho es recomendable, siempre y cuando tu mé-
dico te dé el visto bueno. Los ejercicios de respiraciéon y
los programas de rehabilitacion pulmonar pueden ayudarte
a mantenerte activo sin sobrecargar los pulmones (Véase
“Rehabilitacion respiratoria” Pags. 40 y 41; y “Ejercicio ae-
rébico suave. Caminatas o bicicleta” Pag. 50; “Ejercicio de
expansion toracica” Pag. 51).

7. ¢Puedo hacer algo para respirar mejor?

Puedes aprender técnicas de respiracion que te ayuden a
usar mejor tus pulmones, evitar ambientes con polvo o
humo, mantener una dieta saludable y seguir las indicacio-
nes de tu médico especialista (Véase “Rehabilitacion respi-
ratoria” Pags. 40 y 41; “Anexo I” Pags. 49 y 50).
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8. ¢La fibrosis pulmonar es contagiosa?

No, no es contagiosa. No se transmite de persona a persona.
Es una afeccion del pulmon, no una infeccion (Véase “In-
troduccion” Pag. 9).

9. ¢éQué puedo esperar en el futuro con esta
patologia?

La evoluciéon varia de persona a persona. Algunos casos
avanzan rapido y otros de forma mas lenta. Solo el tiempo
nos dira como va a evolucionar nuestro caso. Por eso es im-
portante seguir un estricto control médico, llevar un estilo
de vida saludable y estar al tanto de nuevos tratamientos de
los que nos informara nuestro médico (Véase “Capitulo 1.
Clasificacion y diagnéstico de las enfermedades pulmona-
res intersticiales difusas” Pags. 13-22).

10. ¢Hay algun tratamiento experimental o
estudios clinicos para la fibrosis pulmonar?

Si, constantemente se estan investigando nuevos tratamien-
tos. Tu médico puede informarte si hay estudios clinicos
disponibles en tu area o si eres candidato para recibir algin
tratamiento experimental.

1. ¢Qué sintomas pueden indicar que tengo
fibrosis pulmonar?

Algunos de los sintomas mas comunes son la dificultad
para respirar/sensacion de ahogo (disnea), la tos seca y per-
sistente, fatiga, pérdida de peso sin una razon aparente, co-
loracion azulada de la piel (cianosis) y deformidad de las
puntas de los dedos y de las ufias llamada acropaquia (son
dedos que parecen palillos de tambor) (Véase “Capitulo 1.
Clasificacion y diagnostico de las enfermedades pulmona-
res intersticiales difusas” Pags. 13-22).

12. ¢Cémo se diagnostica la fibrosis pulmonar?

El diagnéstico lo realiza un médico especialista e incluye
pruebas como la tomografia computarizada de alta resolu-
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ciéon (TCAR), pruebas de funcion pulmonar (espirometria)
y, en algunos casos, una broncoscopia, pruebas analiticas
especificas o una biopsia pulmonar, cuando el diagnéstico
no queda claro al médico (Véase “Sintomas y signos de la
fibrosis pulmonar. Pruebas diagnosticas” Pags. 27-33).

13. éPuede afectar la fibrosis pulmonar al corazén?

Si, a largo plazo puede hacer que el corazén tenga que
trabajar mas para bombear sangre a los pulmones, lo que
puede llevar a una complicacion llamada hipertension pul-
monar (Véase “Capitulo 1. Clasificacion y diagnostico de
las enfermedades pulmonares intersticiales difusas” Pégs.
13-22).

14. ¢Puedo viajar en avidn si tengo fibrosis
pulmonar?

Si, pero antes debes consultar con tu médico. En algunos
casos puede ser necesario usar oxigeno suplementario du-
rante el vuelo debido a la menor cantidad de oxigeno en
cabinaZ.

15. ¢Qué dieta es mejor para alguien que tiene una
fibrosis pulmonar?

Una dieta equilibrada, rica en nutrientes y baja en sal es
la ideal. Mantener un peso saludable es muy importante
para no sobrecargar los pulmones. Ademis, beber suficiente
agua ayuda a mantener las secreciones més fluidas (Véase
“Dieta recomendada” Pag. 45).

16. ¢El estrés puede empeorar la fibrosis
pulmonar?

El estrés no causa fibrosis pulmonar, pero puede empeorar
los sintomas. Técnicas de relajacion, respiracion profunda y
actividades como el yoga o el mindfulness pueden ayudarte
a manejarlo mejor (Véase “Apoyo emocional” Pags. 46-48).
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17. éHay algun tipo de terapia que pueda
ayudarme a respirar mejor?

Si, la rehabilitacion pulmonar. Es un programa que incluye
ejercicios, técnicas de respiracion, asesoramiento nutricio-
nal y educacién sobre coémo manejar la enfermedad y mejo-
rar la calidad de vida. Puede ayudarnos a controlar algunos
de los sintomas de la enfermedad (Véase “Rehabilitacion
respiratoria” Pags. 40 y 41; “Anexo [” Pags. 49 y 50).

18. ¢Puedo seguir trabajando si tengo una fibrosis
pulmonar?

Depende del tipo de trabajo y del estado evolutivo de tu en-
fermedad. Si tu trabajo implica esfuerzo fisico o exposicion
a polvo o productos quimicos, puede ser necesario adaptarlo
o buscar alternativas3.

19. ¢Qué pasa si tengo una infeccidn respiratoria
con fibrosis pulmonar?

Las infecciones respiratorias suelen ser mas peligrosas en
personas con fibrosis pulmonar. Por eso es importante acu-
dir al médico ante los primeros signos de infeccién y seguir
al pie de la letra sus recomendaciones (Véase “Tratamiento
no farmacologico: comorbilidades” Pag. 40).

20. ¢Existen grupos de apoyo para personas con
fibrosis pulmonar?

Si, muchos hospitales y organizaciones tienen grupos de
apoyo donde puedes recibir consejos y aprender a manejar
mejor la enfermedad. Compartir con otros tu experiencia
de la enfermedad ayuda mucho a sobrellevarla. A nivel na-
cional, la Federacion Espafiola de Asociaciones de Pacien-
tes Alérgicos y con Enfermedades Respiratorias, FENAER
(www.fenaer.es), agrupa diferentes asociaciones entre las
que puedes encontrar la mas cercana a tu lugar de residen-
cia; més especificamente, existe la Asociacion de Familia-
res y Enfermos de Fibrosis Pulmonar Idiopatica, Fibrosis
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Familiar y trastornos relacionados, AFEFPI (www.fibro-
sispulmonar.es) (Véase “Estrategias para mejorar el apoyo
emocional” Pags. 47 y 48).

21. ¢Qué vacunas son recomendables para
personas con fibrosis pulmonar?

Se recomienda la vacunacion anual contra la gripe, contra
SARS-CoV-2 y la vacuna antineumocdcica; también se
debe valorar la vacunacién contra el virus sincitial respira-
torio (VRS), segtn los protocolos vigentes, para reducir el
riesgo de infecciones respiratorias graves. Es posible que te
recomienden ademas otras vacunas (Véase “Tratamiento no
farmacologico: vacunacion” Pag. 40).

22. ¢Puedo fumar si tengo fibrosis pulmonar?

No, fumar empeora la enfermedad y puede acelerar su pro-
gresion. Es fundamental dejar de fumar y evitar la exposi-
cion al humo de tabaco (Véase “Recomendaciones relacio-
nadas con el tratamiento farmacoldgico y no farmacologico”
Pags. 35-38).

23. ¢Como afecta la contaminacion ambiental a la
fibrosis pulmonar?

La exposicion a contaminantes y particulas en el aire puede
agravar los sintomas y acelerar el dafio pulmonar. Se reco-
mienda evitar ambientes contaminados y usar mascarilla en
lugares con alta contaminacion (Véase “Tratamiento no far-
macologico” Pags. 39-40).

24. ¢Puedo tener una vida sexual activa con
fibrosis pulmonar?

Si, aunque puede ser necesario adaptar la actividad segian
tu nivel de tolerancia al esfuerzo y los sintomas que pre-
sentes. Consulta con tu enfermera experta o médico si
tienes dudas®.
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25. ¢Qué otros especialistas pueden ayudarme,
ademads del neumdlogo?

Pueden intervenir reumatologos (si hay enfermedad au-
toinmune asociada), cardiélogos (por posibles complicacio-
nes cardiacas), enfermeros expertos, nutricionistas, fisio-
terapeutas, radidlogos y psicologos (Véase “Introduccion”
Pag. 9).

26.¢Como puedo preparar mi casa para vivir
mejor con fibrosis pulmonar?

Mantener la casa limpia, libre de polvo y humo, usar humi-
dificadores si el aire es muy seco, y evitar el uso de produc-
tos de limpieza con vapores fuertesS.

27. ¢Puedo recibir la vacuna contra la COVID-19 si
tengo fibrosis pulmonar?

Si, estd especialmente recomendada para personas con
enfermedades pulmonares cronicas. Consulta con tu en-
fermera o médico sobre el mejor momento para vacunar-
te (Véase “Tratamiento no farmacoldgico: vacunacion”

Pag. 40).

28. ¢Qué hago si noto un empeoramiento
repentino de mis sintomas?

Acude al médico de inmediato, ya que puede tratarse de
una exacerbacion de la enfermedad o una infeccion, y es
importante actuar rapido (Véase “Capitulo 1. Clasificacion
y diagnéstico de las enfermedades pulmonares intersticiales
difusas” Pags. 13-22).

29. ¢Puedo participar en actividades sociales y de
ocio?

Si, mantener una vida social activa es beneficioso para tu

bienestar emocional y fisico. Adapta las actividades a tu

nivel de energia y consulta con tu médico si tienes dudas

(Véase “Apoyo emocional” Pags. 46-48).
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30.cComo afecta la fibrosis pulmonar al suefio?

Muchas de estas personas tienen dificultad para dormir de-
bido a la dificultad para respirar o a la tos. El uso de oxige-
no nocturno y ciertas medidas de higiene del suefio pue-
den ayudar (Véase “Tratamiento especifico de sintomas”
Pag. 42).

BIBLIOGRAFIA

L.

Raghu G, Remy-Jardin M, Richeldi L, Thomson CC, Inoue Y, Jo-
hkoh T, et al. Idiopathic Pulmonary Fibrosis (an Update) and Pro-
gressive Pulmonary Fibrosis in Adults: An Official ATS/ERS/JRS/
ALAT Clinical Practice Guideline. Am J Respir Crit Care Med.
2022:205(9):¢18-47.
https://www.actionpf.org/information-support/holidaying-with-pul-
monary-fibrosis
https://www.actionpf.org/information-support/can-i-carry-on-wor-
king
https://www.actionpf.org/information-support/sex-and-living-wi-
th-pulmonary-fibrosis
https://www.actionpf.org/information-support/coping-wi-
th-cold-weather#:~:text=For%20some%20people%2C%20brea-
thing%20cold,slightly%20warmer%20during%20the%20day



7 Abreviaturas

ANA:
ANCA:
Anti-CCP:

AR:
CBTB:
CVF:
DLCO:

EPID:
EPOC:
ES:

FP:
FPL:
FPP:
FT:
IMC:
LES:
mMRC:
NINE:
NIU:
PFP:
PM6M.:

anticuerpos antinucleares.
anticuerpos anticitoplasma.

anticuerpos antipéptidos ciclicos
citrulinados.

artritis reumatoide.
criobiopsia transbronquial.
capacidad vital forzada.

capacidad de difusion de monoxido
de carbono.

enfermedad pulmonar intersticial difusa.
enfermedad pulmonar obstructiva cronica.
esclerosis sistémica.

fibrosis pulmonar.

fibrosis pulmonar idiopatica.

fibrosis pulmonar progresiva.

ficha técnica.

indice de masa corporal.

lupus eritematoso sistémico.

modified Medical Research Council.
neumonia intersticial no especifica.
neumonia intersticial usual.

pruebas de funcién pulmonar.

prueba de la marcha de 6 minutos.
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RTELI:

SFTPA2:

SFTPC:

TCAR:

TERTy
TERC:

VRS:

del inglés, Regulator of Telomere Elongation
Helicase 1. Gen que da origen a una proteina
que participa en el mantenimiento de los
telémeros (extremos de los cromosomas) y
en la reparacion del ADN.

del inglés, Surfactant, Pulmonary-
Associated Protein A2. Gen que codifica la
proteina surfactante A2, cuya funcion es
inmunomoduladora y antiinflamatoria en el
pulmoén.

del inglés, Surfactant, Pulmonary-
Associated Protein C. Gen que codifica
la proteina surfactante C, esencial para
las caracteristicas del surfactante y la
homeostasis alveolar.

tomografia computarizada de alta
resolucion.

del inglés, Telomerase Reverse Transcriptase
y Telomerase RNA Component. Genes que
codifican la transcriptasa inversa de la
telomerasa y el componente de ARN de la
telomerasa, respectivamente.

virus respiratorio sincitial.
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