
Resumen

Introducción: la fibrosis pulmonar idiopática (FPI) es la más frecuente de las neumonías intersticiales 
idiopáticas con peor pronóstico. La incidencia y prevalencia, así como las características de los pacien-
tes, varían en el mundo y no son muy bien conocidas. Con el objetivo de obtener datos regionales de La-
tinoamérica, el departamento de enfermedades intersticiales de la Asociación Latinoamericana de Tó-
rax (ALAT) planteó, en 2014, realizar el primer registro regional de fibrosis pulmonar idiopática, llamado 
REFIPI. 
Metodología: REFIPI es un estudio multicéntrico, multinacional, transversal y descriptivo, en el que se re-
gistraron variables: demográficas, clínicas, laboratorio, función pulmonar, tomografía del tórax, biopsia 
pulmonar, tratamientos administrados, eventos adversos por antifibróticos y mortalidad.  
Resultados: entre 2014 y 2019 se desarrolló la plataforma digital y el registro de 974 casos de FPI, con la 
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participación de 14 países de Latinoaméri-
ca, lo que fue el primer registro regional de 
FPI. Esto fue posible gracias a la participa-
ción de 157 médicos especialistas en neu-
mología que aportaron pacientes al pro-
yecto.
Conclusiones: el desarrollo del registro de 
FPI dejó de ser un sueño y se convirtió en 
una realidad. Aportó valiosa información 
de datos demográficos y clínicos de la en-
fermedad, así como carencias y necesida-
des en diferentes países del continente la-
tinoamericano. 

 

 Palabras claves: fibrosis pulmonar idiopática (FPI), registro lati-

noamericano de FPI (REFIPI), enfermedad pulmonar intersticial.

Abstract
 
Introduction: idiopathic pulmonary fibrosis 
(IPF) is the most common of the idiopath-
ic interstitial pneumonias with the worst 
prognosis. The incidence and prevalence, 
as well as the characteristics of the pa-
tients, vary throughout the world and are 
not very well known. To obtain regional da-
ta from Latin America, the department of 
interstitial diseases of the Latin American 
Thorax Association (ALAT) proposed, in 
2014, to carry out the first regional regis-
try of idiopathic pulmonary fibrosis, called 
REFIPI.
Methodology: REFIPI is a multicenter, mul-
tinational, cross-sectional and descriptive 
study, where variables were recorded: de-
mographic, clinical, laboratory, lung func-
tion, chest tomography, lung biopsy, treat-
ments administered, adverse events due to 
antifibrotic agents and mortality.
Results: between 2014 and 2019, the dig-
ital platform and the registry of 974 IPF 
cases were developed, with the partici-
pation of 14 Latin American countries, be-
ing the first regional IPF registry. This was 
possible thanks to the participation of 157 
pulmonology specialists who contributed 
patients to the project.
Conclusions: the development of the IPF 

registry ceased to be a dream and became 
a reality, providing valuable information on 
demographic and clinical data on the dis-
ease, as well as deficiencies and needs in 
different countries of the Latin American 
continent. 

 Keywords: Pulmonary Hypertension, RELAHP II – HAPred.co, 

WHO FC, right heart catheterization.

Introducción 
La fibrosis pulmonar idiopática (FPI) es la más fre-
cuente de las neumonías intersticiales idiopáticas 
(NII), se asocia con el envejecimiento y afecta más a 
hombres que a mujeres en una relación de 2:1, es la 
NII de peor pronóstico, debido a la imposibilidad de 
curarla.1-3  En el mejor de los casos, desde 2014, con 
el advenimiento de los fármacos antifibrosantes se ha 
logrado retrasar la progresión de la enfermedad4-6 y 
con el trasplante pulmonar que solo algunos países 
tienen de manera sistemática, mejorar la calidad de 
vida de los pacientes.7,8

La incidencia y prevalencia es variable a nivel glo-
bal9-11 y para el año 2014, se planteó la necesidad de 
crear registros globales que permitieran conocer, en 
tiempo real, más características de esta enfermedad, 
en las diferentes regiones del mundo.12-14

En 2020 se publicaron los resultados del primer re-
gistro nacional de FPI en Chile que se realizó a través 
de una encuesta electrónica con la participación de 
40 neumólogos de 13 regiones del país, abarcó 700 
pacientes e identificó que el 73% tenía un patrón de-
finitivo de neumonía intersticial usual en tomografía, 
la mayoría eran mayores de 60 años y solo el 16% re-
quirió biopsia para el diagnóstico.15 Mientras que en 
el registro de la India se reportó un bajo porcentaje de 
biopsias 7,5% de 1084 pacientes del registro que re-
lacionaron con una deficiencia de cirujanos de tórax y 
patólogos con experiencia en diagnosticar enferme-
dades intersticiales.16 La importancia de los registros 
queda clara para conocer la situación específica de 
la región y los potenciales puntos de mejora para el 
diagnóstico de esta enfermedad que sigue siendo le-
tal a pesar de los tratamientos antifibróticos. 

En Latinoamérica, el departamento de enfermeda-
des intersticiales de ALAT planteó, durante el congre-
so Medellín 2014, realizar un registro regional llama-
do REFIPI. (Figura 1). 
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Objetivos 
Los objetivos del registro incluyeron conocer la situa-
ción de FPI en Latinoamérica y específicamente: de-
terminar características demográficas de la FPI en la 
región; promover la creación de registros nacionales; 
determinar características clínicas y uso de pruebas 
de diagnóstico como son la tomografía de tórax de al-
ta resolución e histopatología; describir tratamientos 
utilizados y la respuesta a ellos en la “vida real”, so-
brevida y causas de muerte; así como identificar las 
barreras que enfrentan los neumólogos en Latinoa-
mérica para la atención de pacientes con fibrosis pul-
monar idiopática. 

Metodología
El proyecto se desarrolló con base en una estrategia 
de 6 fases:  

Fase I Identificación del potencial y factibilidad del 
registro.  
Se creó un grupo inicial de trabajo con los ex directo-

res del departamento de enfermedades intersticiales: 
doctores Moisés Selman, Alvaro Undurraga, Ronaldo 
Kairalla, Mayra Mejía, Pablo Curbelo y directivos de 
ese momento: doctores Lorena Noriega, Ivette Buen-
día y Fabián Caro, que luego de intercambio de comu-
nicaciones confirmaron la necesidad de realizar el re-
gistro para apoyar la mejora de recursos diagnósticos 
y tratamiento. 

Fase II Presentar el proyecto a miembros del 
departamento. 
Durante el congreso-Wasog 2015 en Brasil, en reu-
nión del departamento de enfermedades intersticia-
les, se presentó la primera propuesta del proyecto y 
se recibió retroalimentación y recomendaciones pa-
ra mejorar y garantizar visibilidad de todos los parti-
cipantes.  

Fase III Protocolo y estructura ejecutiva del 
registro
En el 2016, en Panamá, se realizó una reunión de tra-

Figura 1. 
Departamento enfermedades intersticiales ALAT, gestión 2014–2016.
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bajo (figura 2) en la que se definieron variables a re-
gistrar,  se diseñó una plataforma virtual y se estable-
ció la estructura del comité permanente del registro y 
sus funciones. Quedó conformada de la siguiente for-
ma (figura 3): representantes ante el comité ejecutivo 
de ALAT,  director y vicedirector vigentes del depar-
tamento de enfermedades intersticiales; sus funcio-
nes incluyen: realizar trámites administrativos y brin-
dar reportes periódicos al comité ejecutivo de ALAT.

Coordinadores generales del registro: serían 
miembros del departamento que trabajan activa-

mente para dar continuidad al proyecto. Dentro de 
sus funciones están realizar: reuniones periódicas pa-
ra coordinar, invitar y dar soporte a médicos de dife-
rentes países para incluir en el registro, conseguir re-
querimientos del proyecto, trabajar de la mano con el 
soporte técnico ALAT para mantener la plataforma 
en funcionamiento, brindar soporte a los coordinado-
res de país, revisar periódicamente los avances en el 
proyecto y estar en contacto estrecho con los respon-
sables y dar aprobación final de los casos. 

Asesores clínicos del registro: fueron los profeso-

Figura 2. 
Reunión de trabajo en Panamá.

Figura 3. 
Organigrama.
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res que brindaron aportes significativos durante to-
das o alguna fase, sus funciones son orientar y su-
gerir en temas de logística, protocolo y ejecución del 
proyecto.

Coordinadores de país: fueron médicos activos 
que organizaron en su país los centros participantes.  
Dentro de sus funciones estaba trabajar con los coor-
dinadores generales del registro, realizar trámites con 
comités de ética locales, ingresar pacientes y apro-
bar los pacientes ingresados por otros médicos en el 
país, confirmando que se trataba de casos de FPI, de 
acuerdo con las Guías de diagnóstico ATS/ERS/JRS/
ALAT 201117 y resolver otros temas internos del país. 

Consultores externos: profesionales que brinda-
ron asesoría en temas específicos: radiología, esta-
dística, metodología de investigación. 

Médicos especialistas: fueron la parte fundamen-
tal del registro, quienes atienden a los pacientes, ha-
cen los diagnósticos y los incluyen al sistema. 

Fase IV. Integración de los países al proyecto.  
Se realizó invitación vía correo electrónico del depar-
tamento de enfermedades intersticiales ALAT a todos 
sus socios y sociedades neumológicas de Latinoamé-
rica, también se invitó durante la sesión del depar-
tamento de intersticiales en el congreso ALAT Chile 
2016.

Fase V. Base de datos y financiamiento del 
registro. 
El registro no recibió financiamiento directo para nin-
guna de sus fases. La plataforma inicial fue desarro-
llada por Boehringer-Ingelheim México, traspasa-
da al departamento de enfermedades intersticiales 
en 2017 y actualmente la base de datos recabada es 
propiedad intelectual de ALAT. 

Fase VI. Ejecución del registro 
El 7 de noviembre de 2017 se dio apertura a la pla-
taforma a través de la página oficial de ALAT, siendo 
Chile el primer país en ingresar un caso.  

Diseño y población de estudio
El REFIPI es un estudio multicéntrico, multinacional, 
transversal y descriptivo. El protocolo fue aprobado 
por los comités de ética de cada centro/país partici-
pante y todos los participantes firmaron su consen-
timiento informado, el cual se mantiene en su centro 
bajo resguardo de su médico tratante. Al momento de 
registrar el caso a la plataforma, ingresa un código 

compuesto por las iniciales del país, la abreviatura del 
nombre del paciente y la fecha de nacimiento.

La población de estudio fue la de los pacientes con 
diagnóstico de fibrosis pulmonar idiopática a par-
tir del protocolo diagnóstico basado en las guías de 
diagnóstico de las sociedades ATS/ERS/JRS/ALAT 
2011.15

Procedimiento del registro
Los médicos neumólogos interesados en participar en 
el registro, ingresaban a la plataforma, colocaban sus 
datos personales, profesionales y su país en https://
refipi.alatorax.org/registro, creando un usuario y con-
traseña, posteriormente con estos datos ingresaban 
a la plataforma para registrar pacientes en https://re-
fipi.alatorax.org/login. 

Previo consentimiento informado de cada pacien-
te, se ingresan variables demográficas, clínicas, fun-
ción pulmonar, 5 cortes de tomografía y el informe de 
biopsia en caso de que lo tuviesen. Tabla 1. 

Demográficas

Sexo

Masculino

Femenino

Edad                                                                       en años

País, estado/provincia                                        nombre

Clínicas

Tiempo de síntoma                                               en meses 

Historia de tabaquismo y el índice paquete-año
No fumador 
Fumador 
Exfumador

Historia de otras exposiciones 
Aves u otras

Índice de disnea 
De acuerdo a mMRC en 0,1,2,3,4 

Síntomas que sugieren otras enfermedades 
Ojo y boca seca
Fenómeno de Raynaud
Síntomas articulares
Debilidad muscular

Signos al examen físico
Hipocratismo digital
Estertores o crepitantes tipo velcro

Síntomas y/o antecedente de reflujo gastroesofágico

Antecedente de familiares con enfermedad intersticial

Tabla 1. 
Variables de pacientes con fibrosis pulmonar idiopática regis-
tradas en el REFIPI.
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Análisis y resultados esperados del registro
En dos años de registro, desde noviembre de 2017 
hasta noviembre de 2019, se registraron en total 974 
casos, gracias a la participación de 153 médicos de 
14 países que son: Argentina, México, Chile, Perú, 
Brasil, Colombia, Panamá, Paraguay, República Do-
minicana, Uruguay, Ecuador, Guatemala, Bolivia y Ve-
nezuela, constituyéndose en un registro regional re-
presentativo en forma. 

La información inicial del registro dará pauta para 
contestar los objetivos generales de REFIPI y sin duda, 
dada la respuesta obtenida por los diferentes países 
participantes, se podrán analizar diferentes temas de 
interés, por ejemplo, separando las poblaciones por 
sexo, por países que cuentan con centros especiali-
zados en enfermedades intersticiales versus los que 

no cuentan con ellos, se determinará qué diagnósti-
cos diferenciales confunden a los médicos de acuerdo 
a los casos que durante el proceso de confirmación se 
determinó que no cumplían los criterios de FPI, entre 
otras preguntas que irán surgiendo. 

Conclusión
Sin duda el desarrollo de este registro dejó de ser un 
sueño y actualmente es una realidad que está esti-
mulando el conocimiento tanto de datos epidemioló-
gicos, como carencias y necesidades en diferentes re-
giones del continente. Será la piedra angular que nos 
aportará valiosa información para realizar activida-
des que permitan mejorar el diagnóstico, tratamiento 
y calidad de vida en los pacientes afectados con FPI 
y permitirá a cada país tener información válida y re-
al para la solicitud de diferentes apoyos en los gobier-
nos, siempre en beneficio de los pacientes.
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Laboratorios

Anticuerpos antinucleares (FAN/ANA)
Patrón y dilución

Factor reumatoideo 
Positivo o negativo

Tomografía del tórax (5 cortes o niveles)

Arco aórtico – origen de grandes vasos
Carina principal
Venas pulmonares
Entre venas pulmonares y diafragma
Encima del diafragma derecho

Informe de biopsia pulmonar

Presión sistólica de arteria pulmonar 

Función pulmonar 

FVC - Capacidad vital forzada (Litros y %)
FEV1 - Volumen espiratorio en el primer segundo 

CPT –    Capacidad pulmonar total 
VR –      Volumen residual 
DLCO – Difusión de monóxido de carbono

Test de caminata de 6 minutos
Distancia en metros 
Saturación basal
Saturación final
Uso o no de oxígeno

Tratamiento
Para reflujo gastroesofágico
Nintedanib
Pirfenidona 
Triple terapia (esteroides, N-acetilcisteína, azatioprina)
Presencia de eventos adversos 

Exacerbación
Trasplante
Fallecimiento 

Tabla 1. 
Continuación.



Respirar. 2022; 14 (1): 19

ARTÍCULO ORIGINAL / I. Buendía-Roldan, F. Caro, L. Noriega-Aguirre
Historia de REFIPI

no hay ningún conflicto de intereses ni hu-
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tiempo de los autores.

Contribución de los autores: LNA: Desa-
rrollo del protocolo, estructuración de fa-
ses de avance, inicio de trámites adminis-
trativos 2014-2016, invitaciones a países y 
neumólogos a participar como coordina-
dores y neumólogos del proyecto. Coordi-
nación en el país y carga de casos en re-
gistro. Escritura de manuscrito Historia del 
REFIPI y revisión de manuscrito de resulta-
dos de REFIPI. 
IBR: Desarrollo del protocolo, creación de 
base de datos e interfase digital, continui-
dad en trámites administrativos y obten-
ción de cesión de derechos de plataforma 
de REFIPI para ALAT 2016-2018, invitacio-
nes a países y neumólogos a participar co-
mo coordinadores y neumólogos del pro-
yecto. Coordinación en el país y carga de 
casos en registro. Escritura de manuscrito 
historia del REFIPI y revisión de manuscrito 
de resultados de REFIPI. 
FC: Desarrollo del protocolo, continuidad 
en trámites administrativos 2018-2020, in-
vitaciones a países y Neumólogos a par-
ticipar como coordinadores y neumólo-
gos del proyecto. Coordinación en el país, 
carga de casos en registro. Revisión, de-
puración y análisis de datos, escritura de 
manuscrito del REFIPI y revisión de manus-
crito historia de REFIPI. 

Los editores en jefe, Dres. Carlos Luna y 
Francisco Arancibia, aprobaron este tra-
bajo.
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