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Introduccion: la fibrosis pulmonar idiopdtica (FPI) es la mds frecuente de las neumonias intersticiales
idiopdticas con peor prondstico. La incidencia y prevalencia, asi como las caracteristicas de los pacien-
tes, varian 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 Asociacion Latinoamericana de To-
rax (ALAT) planted, en 2014, realizar el primer registro regional de fibrosis pulmonar idiopdtica, llamado
REFIPI.

Metodologia: REFIPI es un estudio multicéntrico, multinacional, transversal y descriptivo, en el que se re-
gistraron variables: demogrdficas, clinicas, laboratorio, funcién pulmonar, tomografia del térax, biopsia
pulmonar, tratamientos administrados, eventos adversos por antifibréticos y mortalidad.

Resultados: entre 2014 y 2019 se desarrollé la plataforma digital y el registro de 974 casos de FPI, con la
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participacion de 14 paises de Latinoaméri-
ca, lo que fue el primer registro regional de
FPI. Esto fue posible gracias a la participa-
cion de 157 médicos especialistas en neu-
mologia que aportaron pacientes al pro-
yecto.

Conclusiones: el desarrollo del registro de
FPI dejo de ser un suefio y se convirtié en
una realidad. Aportd valiosa informacion
de datos demogrdficos y clinicos de la en-
fermedad, asi como carencias y necesida-
des en diferentes paises del continente la-
tinoamericano.

Palabras claves: fibrosis pulmonar idiopatica (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

Historia de REFIPI

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 Il - HAPred.co,
WHO FC, right heart catheterization.

Introduccidn

La fibrosis pulmonar idiopdtica (FPI) es la mds fre-
cuente de las neumonias intersticiales idiopdticas
(NI1), se asocia con el envejecimiento y afecta mds a
hombres que a mujeres en una relacién de 2:1, es la
NIl de peor prondstico, debido a la imposibilidad de
curarla.r®* En el mejor de los casos, desde 2014, con
el advenimiento de los fdrmacos antifibrosantes se ha
logrado retrasar la progresion de la enfermedad*® y
con el trasplante pulmonar que solo algunos paises
tienen de manera sistemdtica, mejorar la calidad de
vida de los pacientes.”®

La incidencia y prevalencia es variable a nivel glo-
bal®*!y para el afio 2014, se planted la necesidad de
crear registros globales que permitieran conocer, en
tiempo real, mds caracteristicas de esta enfermedad,
en las diferentes regiones del mundo.tz4

En 2020 se publicaron los resultados del primer re-
gistro nacional de FPI en Chile que se realizd a través
de una encuesta electrénica con la participacion de
40 neumdlogos de 13 regiones del pais, abarcé 700
pacientes e identificé que el 73% tenia un patrén de-
finitivo de neumonia intersticial usual en tomografia,
la mayoria eran mayores de 60 afios y solo el 16% re-
quirié biopsia para el diagndstico.’®> Mientras que en
el registro de la India se reporté un bajo porcentaje de
biopsias 7,5% de 1084 pacientes del registro que re-
lacionaron con una deficiencia de cirujanos de térax y
patdlogos con experiencia en diagnosticar enferme-
dades intersticiales.® La importancia de los registros
queda clara para conocer la situacion especifica de
la regidn y los potenciales puntos de mejora para el
diagndstico de esta enfermedad que sigue siendo le-
tal a pesar de los tratamientos antifibroticos.

En Latinoamérica, el departamento de enfermeda-
des intersticiales de ALAT planted, durante el congre-
so Medellin 2014, realizar un registro regional llama-
do REFIPI. (Figura 1).
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Figura 1.
Departamento enfermedades intersticiales ALAT, gestion 2014-2016.

Objetivos

Los objetivos del registro incluyeron conocer la situa-
cién de FPI en Latinoamérica y especificamente: de-
terminar caracteristicas demogrdficas de la FPIl en la
regidn; promover la creacidn de registros nacionales;
determinar caracteristicas clinicas y uso de pruebas
de diagndstico como son la tomografia de térax de al-
ta resolucidn e histopatologia; describir tratamientos
utilizados y la respuesta a ellos en la “vida real”, so-
brevida y causas de muerte; asi como identificar las
barreras que enfrentan los neumdlogos en Latinoa-
mérica para la atencién de pacientes con fibrosis pul-
monar idiopdtica.

Metodologia
El proyecto se desarrollé con base en una estrategia
de 6 fases:

Fase | Identificacion del potencial y factibilidad del
registro.
Se cred un grupo inicial de trabajo con los ex directo-

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

Fase Il Presentar el proyecto a miembros del
departamento.

Durante el congreso-Wasog 2015 en Brasil, en reu-
nién del departamento de enfermedades intersticia-
les, se presentd la primera propuesta del proyecto y
se recibid retroalimentacion y recomendaciones pa-
ra mejorar y garantizar visibilidad de todos los parti-
cipantes.

Fase lll Protocolo y estructura ejecutiva del
registro
En el 2016, en Panamd, se realizd una reunién de tra-
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Figura 2.
Reunién de trabajo en Panama.

]
a

|

bajo (figura 2) en la que se definieron variables a re-
gistrar, se disend una plataforma virtual y se estable-
cié la estructura del comité permanente del registro y
sus funciones. Quedd 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 trdmites administrativos y brin-
dar reportes periddicos al comité ejecutivo de ALAT.
Coordinadores generales del registro: serian
miembros del departamento que trabajan activa-

Figura 3.
Organigrama.

‘Cv ALAT ------------- Tramites oficiales

mente para dar continuidad al proyecto. Dentro de
sus funciones estdn realizar: reuniones periddicas pa-
ra coordinar, invitar y dar soporte a médicos de dife-
rentes paises 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 pais, revisar periédicamente los avances en el
proyecto y estar en contacto estrecho con los respon-
sables y dar aprobacidn final de los casos.

Asesores clinicos del registro: fueron los profeso-

Representantes ante ALAT - Directores del departamento de intersticiales
Periodos: 2014-2016; 2016-2018; 2018-2020; 2020-2022

i CONSULTORES EXTERNOS i
ASESORES COORDINADORES GENERALES |~ | Comite de Radiologia |
cLiNICOS DEL REGISTRO | Revisores de Estadistica = |

Cordinadores de pais

Médicos especialistas

‘ 153 Especialistas
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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 logistica, protocolo y ejecucién del
proyecto.

Coordinadores de pais: fueron médicos activos
que organizaron en su pais los centros participantes.
Dentro de sus funciones estaba trabajar con los coor-
dinadores generales del registro, realizar trdmites con
comités de ética locales, ingresar pacientes y apro-
bar los pacientes ingresados por otros médicos en el
pais, confirmando que se trataba de casos de FPI, de
acuerdo con las Guias de diagndstico ATS/ERS/JRS/
ALAT 2011" y resolver otros temas internos del pais.

Consultores externos: profesionales que brinda-
ron asesoria en temas especificos: radiologia, esta-
distica, metodologia de investigacion.

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

Fase IV. Integracién de los paises al proyecto.

Se realizé invitacion via correo electrénico del depar-
tamento de enfermedades intersticiales ALAT a todos
sus socios y sociedades neumoldgicas de Latinoamé-
rica, también se invitd durante la sesién del depar-
tamento de intersticiales en el congreso ALAT Chile
2016.

Fase V. Base de datos y financiamiento del
registro.

El registro no recibié 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. Ejecucidn del registro

El 7 de noviembre de 2017 se dio apertura a la pla-
taforma a través de la pdgina oficial de ALAT, siendo
Chile el primer pais en ingresar un caso.

Diseiio y poblacion de estudio

El REFIPI es un estudio multicéntrico, multinacional,
transversal y descriptivo. El protocolo fue aprobado
por los comités de ética de cada centro/pais 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 cddigo

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

La poblacidn de estudio fue la de los pacientes con
diagndstico de fibrosis pulmonar idiopdtica a par-
tir del protocolo diagndstico basado en las guias de
diagndstico de las sociedades ATS/ERS/JRS/ALAT
2011.®

Procedimiento del registro

Los médicos neumdlogos interesados en participar en
el registro, ingresaban a la plataforma, colocaban sus
datos personales, profesionales y su pais en https://
refipi.alatorax.org/registro, creando un usuario y con-
trasena, 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 demogrdficas, clinicas, fun-
cién pulmonar, 5 cortes de tomografia y el informe de
biopsia en caso de que lo tuviesen. Tabla 1.

Tabla 1.
Variables de pacientes con fibrosis pulmonar idiopatica regis-
tradas en el REFIPI.

Demograficas

Sexo

Masculino

Femenino

Edad en afios

Pais, estado/provincia nombre

Clinicas

Tiempo de sintoma en meses

Historia de tabaquismo y el indice paquete-afio
No fumador

Fumador

Exfumador

Historia de otras exposiciones
Aves u otras

indice de disnea
De acuerdo a mMRCen0,1,2,3,4

Sintomas que sugieren otras enfermedades
Ojoy bocaseca

Fenémeno de Raynaud

Sintomas articulares

Debilidad muscular

Signos al examen fisico
Hipocratismo digital
Estertores o crepitantes tipo velcro

Sintomas y/o antecedente de reflujo gastroesofagico

Antecedente de familiares con enfermedad intersticial

Respirar. 2022; 14 (1): 17
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Tabla 1.
Continuacién.

Laboratorios

Anticuerpos antinucleares (FAN/ANA)
Patrény dilucién

Factor reumatoideo
Positivo o negativo

Tomografia del térax (5 cortes o niveles)

Arco aortico - origen de grandes vasos
Carina principal

Venas pulmonares

Entre venas pulmonares y diafragma
Encima del diafragma derecho

Informe de biopsia pulmonar

Presién sistélica de arteria pulmonar

Funcién pulmonar

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

CPT - Capacidad pulmonar total
VR - Volumen residual
DLCO - Difusién de mondéxido de carbono

Test de caminata de 6 minutos
Distancia en metros
Saturacién basal

Saturacién final

Uso o no de oxigeno

Tratamiento

Para reflujo gastroesofagico

Nintedanib

Pirfenidona

Triple terapia (esteroides, N-acetilcisteina, azatioprina)
Presencia de eventos adversos

Exacerbacién
Trasplante
Fallecimiento

Anadlisis y resultados esperados del registro
En dos anos de registro, desde noviembre de 2017
hasta noviembre de 2019, se registraron en total 974
casos, gracias a la participaciéon de 153 médicos de
14 paises que son: Argentina, México, Chile, Perd,
Brasil, Colombia, Panamd, Paraguay, Republica Do-
minicana, Uruguay, Ecuador, Guatemala, Bolivia y Ve-
nezuelad, constituyéndose en un registro regional re-
presentativo en forma.

La informacidn inicial del registro dard pauta para
contestar los objetivos generales de REFIPIy sin duda,
dada la respuesta obtenida por los diferentes paises
participantes, se podrdn analizar diferentes temas de
interés, por ejemplo, separando las poblaciones por
sexo, por paises que cuentan con centros especiali-
zados en enfermedades intersticiales versus los que

no cuentan con ellos, se determinard qué diagndsti-
cos diferenciales confunden a los médicos de acuerdo
a los casos que durante el proceso de confirmacion se
determind que no cumplian los criterios de FPI, entre
otras preguntas que irdn surgiendo.

Conclusion

Sin duda el desarrollo de este registro dejo de ser un
suefo y actualmente es una realidad que estd esti-
mulando el conocimiento tanto de datos epidemiold-
gicos, como carencias y necesidades en diferentes re-
giones del continente. Serd la piedra angular que nos
aportard valiosa informacién para realizar activida-
des que permitan mejorar el diagndstico, tratamiento
y calidad de vida en los pacientes afectados con FPI
y permitird a cada pais tener informacién vdlida y re-
al para la solicitud de diferentes apoyos en los gobier-
nos, siempre en beneficio de los pacientes.
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