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INTRODUCCIÓN 

La Enfermedad Pulmonar Intersticial Difusa (EPID) se refiere a un grupo 

heterogéneo de enfermedades que afectan el intersticio pulmonar y están 

caracterizadas por diversos grados de inflamación pulmonar y fibrosis. La mayoría 

de los casos son considerados idiopáticos, sin embargo, la EPID puede ser causada 

por muchos factores exógenos, como enfermedades del tejido conectivo, polvo 

orgánico, polvo inorgánico y ciertos fármacos (1). 

Acorde con la actualización de la clasificación de las Neumonías Intersticiales 

idiopáticas (NII) establecida en el año 2013 se reconoce a ocho distintas entidades 

con diferente prevalencia y pronóstico (1). De estas entidades la más prevalente y 

de mayor pronóstico adverso es la Fibrosis Pulmonar Idiopática (FPI). Esta 

clasificación tiene una relevante utilidad clínica dado que ha permitido realizar 

estudios epidemiológicos y ensayos clínicos con el objetivo de entender el 

pronóstico y el tratamiento de la EPID (2).  

 

Debido a la complejidad en el diagnóstico de la EPID, el abordaje debe ser 

multidisciplinario y requiere una estrecha comunicación entre clínicos, radiólogos y 

patólogos con experiencia en enfermedades intersticiales (3). La falta de integración 

multidimensional genera retrasos en el diagnóstico con repercusión en múltiples 

esferas pronósticas, incluyendo la expectativa de vida (4,5). 

 

La mayoría de los datos epidemiológicos de la EPID derivan de población no Latina. 

Se desconoce la verdadera incidencia de la EPID, pero estudios europeos previos 

han informado incidencias entre 4,6 y 7,6 por 100.000 habitantes / año (6,7). Un 

estudio de EE. UU. informó incidencias de 31,5 por 100.000 entre hombres y 26,1 

por 100.000 entre mujeres. En todos los estudios, la FPI y la sarcoidosis fueron los 

diagnósticos más frecuentes (6). 

 

Se cuentan con algunos estudios a nivel mundial, que reportan diferencias en la 

epidemiología de las enfermedades pulmonares intersticiales (8,9,10,11,12). 



Comparación de enfermedades pulmonares intersticiales en diferentes países 

 Arabia 
Saudita 
(n= 330) 

Grecia 
(n= 
259) 

España 
(n= 511) 

Flanders 
(n= 264) 

Alemania 
(n= 234) 

Nuevo 
México 
(n= 202) 

Duración de 
estudio en 
meses 

48 12 12 48 12 48 

FPI 77 (23.3) 52 
(20.1) 

197 
(38.6) 

50 (18.9) 76 (32.5) 63 
(31.2) 

Enfermedad de 
tejido conectivo 

115 (34.8) 30 
(11.6) 

51 (9.9) 19 (7.2) 5 (2.1) 18 (8.9) 

Sarcoidosis 67 (20) 60 
(23.2) 

76 
(14.9) 

69 (26.1) 83 (35.5) 16 (7.9) 

Neumonitis por 
hipersensibilidad 

21 (6.3) 7 (2.7) 34 (6.7) 32 (12.1) 31 (13.2) 3 (1.5) 

EPID inducida 
por drogas 

4 (1.2) 4 (1.5) 17 (3.3) 12 (4.5) 6 (2.6) 7 (3.5) 

No clasificables 6 (1.8) 40 
(15.4) 

26 (5.1) 27 (10.2) 12 (5.1) 60 
(29.7) 

Otras 40 (12.1) 66 
(25.5) 

110 
(21.5) 

55 (20.8) 21 (8.9) 35 
(17.3) 

Si bien la información disponible debe considerarse como referente, también tiene 

que emplearse con cautela debido a la existencia de posibles factores de confusión 

en la población evaluada, incluyendo factores genéticos, antecedentes laborales y 

tabaquismo, entre otros que son comunes en los países emergentes (13). A pesar 

de las diferencias, la mayoría de los informes coinciden en un incremento gradual 

tanto en la incidencia como en la mortalidad de la EPID, considerándola como un 

problema de salud pública. En Latinoamérica, la información disponible sobre la 

EPID es limitada. Se han explorado algunos apartados relacionados con límites de 

infraestructura para integrar el abordaje diagnóstico, y se ha encuestado sobre el 

nivel de conocimiento médico acerca del tratamiento. En México, los datos 

disponibles sobre la EPID se enfocan en analizar la tendencia de la mortalidad, y se 

enfatiza sobre necesidades no resueltas en información epidemiológica (14).  

 

En nuestro país, se cuenta con un estudio que evaluó la tendencia de la mortalidad 

en el periodo comprendido entre 2000 y 2010 en el Instituto Nacional de 

Enfermedades respiratorias, en el cual se reporta un total de 22,600 muertes 

debidas a enfermedades pulmonares intersticiales; de acuerdo con el CIE 10, la 



causa más reportada fue aquella con el código J84 que corresponde a “otras 

enfermedades pulmonares intersticiales” y que representó el 80.2% de las muertes 

en este periodo (18,127/22,600).  

Los resultados principales de este estudio son: a) la tendencia en la tasa de 

mortalidad por enfermedades pulmonares intersticiales tiene una tendencia al 

incremento durante el período de 2000 a 2010; b) los hombres presentan tasas de 

mortalidad significativamente más altas durante todo el período, en comparación 

con las mujeres (15). 

 

 



 

 

 

 

En el año 2021, se publicaron los resultados del panorama actual de las 

enfermedades pulmonares intersticiales en el sureste de nuestro país, en el cual se 

concluyó que, en dicha región, la enfermedad intersticial es más frecuente en las 

mujeres en la sexta y la séptima décadas de la vida. La principal causa de la EPID 

fue la relacionada con la Enfermedad del Tejido Conectivo (ETC). La FPI representó 

la tercera causa de atención y predominó en los varones con historia de tabaquismo 

y patrón tomográfico de la neumonía intersticial usual (16). 

 

 

 

 

 

 

 

 



PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA 

 

En el Instituto Nacional de Enfermedades Respiratorias, es el principal centro de 

atención a pacientes con EPID sin embargo no se conoce con precisión la 

prevalencia y la evolución de los pacientes. Se han reportado estadísticas de 2009 

a 2013 donde la EPID representan el cuarto lugar de hospitalizaciones con 1923 

egresos hospitalarios durante el periodo mencionado, que corresponde a 8.7% (17); 

sin embargo, no se ha realizado una caracterización de las diferentes causas de 

EPID y de igual forma se desconocen los desenlaces clínicos y la posibilidad de 

supervivencia posterior a establecerse un diagnóstico etiológico definitivo. En 2018 

se realizó un metaanálisis que incluyó 34 estudios y en el cual se describieron los 

factores de riesgo asociados a mortalidad de enfermedades pulmonares 

intersticiales difusas en la unidad de cuidados intensivos, concluyendo que los 

principales factores asociados a mayor mortalidad fueron en primer lugar el 

requerimiento de ventilación mecánica invasiva; otros factores de riesgo asociados 

fueron la hipoxemia y la escala APACHE. Se encontró que la fibrosis pulmonar 

idiopática fue asociada a mayor mortalidad entre las EPID. Además, se concluyó 

que, a pesar de que existe mejoría en la supervivencia hospitalaria, la mortalidad 

general continúa siendo elevada (18, 19).  

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



JUSTIFICACIÓN 

 

Reconocer y caracterizar las principales causas de la EPID en el servicio clínico 1 

del INER permitirá identificar el estado clínico actual de los pacientes ingresados a 

la clínica de EPID, esto ayudará a identificar la oportunidad de referencia para 

diagnóstico temprano y permitirá reorganizar los protocolos de diagnóstico actuales 

en la clínica de enfermedades intersticiales. Además, reconocer la prevalencia de 

la EPID permitirá conocer las principales causas de morbi-mortalidad hospitalaria 

en este grupo de pacientes. Conocer estos datos también resulta de gran utilidad 

en el primer nivel de atención, ya que identificar factores de riesgo de manera 

temprana permitirá la búsqueda de manera intencionada de enfermedades 

pulmonares intersticiales difusas. De igual manera, el seguimiento de los pacientes 

atendidos en el servicio clínico 1 del INER identificará los principales factores 

pronósticos y ayudará a diseñar los futuros ensayos clínicos de tratamiento.  

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



OBJETIVOS 

 

a) Conocer la prevalencia y características clínicas de las principales causas 

de EPID en los pacientes atendidos en el área hospitalaria de la Clínica 

de Enfermedades Intersticiales del 1 de enero de 2018 al 31 de diciembre 

de 2018.  

b) Reconocer la supervivencia y factores pronósticos en el seguimiento de 

los pacientes con EPID atendidos en el área hospitalaria de la Clínica de 

Enfermedades Intersticiales del 1 de enero de 2018 al 31 de diciembre de 

2018. 

 

MATERIAL Y MÉTODOS 

Diseño 

Estudio de cohorte retrospectivo que incluye a pacientes hospitalizados con el 

diagnóstico de EPID desde enero de 2018 a diciembre de 2018 en el servicio clínico 

1 del Instituto Nacional de Enfermedades Respiratorias. 

Población: Todos los pacientes diagnosticados con EPID durante su hospitalización 

en el servicio clínico 1 del periodo de enero de 2018 a diciembre de 2018.  

 

Criterios de inclusión  

- Pacientes hospitalizados en el servicio clínico 1 del periodo de enero de 2018 

a diciembre de 2018. 

- Pacientes con estudio de tomografía del tórax de alta resolución concluyente 

de enfermedad pulmonar intersticial difusa realizado durante la 

hospitalización en el 2018. 

- Pacientes con diagnóstico definitivo de EPID realizado por los médicos 

tratantes expertos en enfermedades intersticiales del servicio clínico 1.  

Criterios de exclusión 

- Pacientes hospitalizados en el pabellón 1 en el periodo de enero de 2018 a 

diciembre de 2021 que no concluyeron en diagnóstico de EPID. 



- Pacientes sin un diagnóstico definitivo de EPID realizado por los médicos 

tratantes expertos en enfermedades intersticiales del servicio clínico 1.  

 

Criterios de eliminación 

- Pacientes sin estudio de tomografía del tórax de alta resolución durante su 

hospitalización en el año 2018.  

- Pacientes sin expediente clínico disponible. 

 

Evaluación clínica  

De cada caso documentado con EPID, se revisó en los expedientes clínicos las 

siguientes variables: edad, género, historia de exposición a polvos, sustancias 

orgánicas e inorgánicas, historia de tabaquismo, así como índice tabáquico, 

exposición a biomasa. También se obtuvieron antecedentes familiares y personales 

de enfermedad de tejido conectivo. Se consiguieron también datos como tiempo de 

evolución de los síntomas, el grado de disnea y la presencia de signos o síntomas 

sugerentes de enfermedad reumatológica. Dentro de los análisis de laboratorio, se 

incluyeron Anticuerpos antinucleares, su título y patrón de tinción, ANCAS, anti 

MPO, anti PR3, anti MBG, anti CCP, anti Ro, anti La, factor reumatoide, SCL 70, 

anti SM, anti DNA dc, anti JO1, antígeno aviario (20) y panel de miositis y esclerosis 

(EUROLINE) (21). Se registró también las pruebas de función pulmonar incluyendo 

espirometría, DLCO, caminata de 6 minutos (23) y gasometría. Se recolectó 

información de los pacientes que contaban con estudio de ecocardiograma, de este 

estudio de recabó PSAP, TAPSE, diámetro de la pared libre del ventrículo derecho 

(24). También se registró los resultados de los pacientes que contaban con lavado 

bronquioloalveolar y su celularidad, los cuales son analizados por un médico 

patólogo experto (MOGG) (25). Finalmente se tomó registro de los pacientes que 

requirieron intervención a través de biopsia pulmonar para confirmar la etiología de 

EPID. 

 

 



Evaluación de la tomografía de tórax de alta resolución (TACAR) 

La TCAR se realizó con cortes axiales de 1,0 o 1,5 mm de grosor la cual se tomó a 

intervalos de 1 cm en el tórax y se reconstruyó utilizando un algoritmo de alta 

frecuencia espacial. Se adquirieron entre 20 y 25 imágenes de TC de cada paciente. 

Las exploraciones de TCAR fueron evaluadas por un experto cegado a los datos 

clínicos (MEMA). Cada TCAR se calificó de acuerdo con la puntuación de Gho en 

su componente fibrótico y en la extensión de las opacidades en vidrio deslustrado 

(22). Los patrones de la TCAR se clasificaron de acuerdo con la Clasificación de 

Consenso Multidisciplinario Internacional de las Neumonías Intersticiales 

Idiopáticas de la Sociedad Torácica Americana / Sociedad Respiratoria Europea 

como patrón definido de NIU. También se informan pacientes con características de 

TCAR asociadas con un patrón de neumonía inespecífica (NINE), patrón de 

neumonía organizada (NO) o patrón de neumonía intersticial linfoide (NIL), 

neumonitis por hipersensibilidad (NH). Algunas exploraciones de TCAR tenían 

patrones superpuestos de neumonías intersticiales y se clasificaron como patrones 

superpuestos.  

 

Diagnóstico etiológico 

Este se obtuvo de la nota de egreso del expediente (Estos habitualmente son 

establecidos en consenso multidisciplinario: neumólogo, patólogo, radiólogo y 

reumatólgo). Un neumólogo experto (HNMT) confirmó o reclasificó los diagnósticos 

etiológicos basados en las guías internacionales actuales para el diagnóstico de la 

fibrosis pulmonar idiopática (26), la neumonitis por hipersensibilidad (27) y la 

clasificación actual para las neumonías intersticiales idiopáticas (28). El caso de las 

enfermedades reumatológicas, un reumatólogo experto en enfermedades 

intersticiales del pulmón (JRS) confirmó o reclasificó el diagnóstico basado en los 

criterios vigentes del American College of Rheumatology. El diagnóstico de 

exacerbación aguda se consideró cuando hubo deterioro agudo clínicamente 

significativo que se desarrollara en menos de 1 mes sin una causa clínica obvia 

como sobrecarga de líquidos, insuficiencia cardíaca izquierda o embolia pulmonar 

(29). El diagnóstico de entidad fibrosante progresiva se consideró cuando se 



cumplían los siguientes criterios: una disminución relativa de la FVC ≥10%, una 

disminución relativa de la capacidad de difusión del pulmón para el monóxido de 

carbono ≥15% o una disminución relativa de la FVC ≥5% pero <10 % en 

combinación con empeoramiento de los síntomas o hallazgos radiográficos en los 

últimos 24 meses. Mientras tanto, los criterios de elegibilidad propuestos para el 

ensayo INBUILD fueron los siguientes: una disminución relativa de la FVC ≥10%, 

una disminución relativa de la FVC ≥5% pero <10% en combinación con un 

empeoramiento de los síntomas respiratorios o un mayor grado de fibrosis 

observable en altas -tomografía computarizada de resolución (TCAR), o 

empeoramiento de los síntomas respiratorios combinado con un mayor grado de 

fibrosis observable en la TCAR en los últimos 24 meses (30). 

 

Análisis estadístico.  

Las variables continuas se describen usando la media ± DE o bien, la mediana 

(RIQ= de acuerdo con su distribución. Rango Intercuartil. Las variables dicotómicas 

se describen usando frecuencias y porcentajes. Se hizo una estimación de la 

prevalencia de cada uno de los principales diagnósticos de los casos de EPID. 

Posteriormente se estimó la función de supervivencia de cada uno de los diferentes 

diagnósticos de EPID utilixando el método de Kaplan y Meier y se comparó la 

supervivencia entre los diferentes grupo con la prueba de Log Rnk. Se estimó la 

fuerza de asociación de los diferentes factores de riesgo analizados utilizando el 

Hazard ratio (HR). Para el análisis estadístico se utilizará el programa estadístico 

SPSS statistics versión 25. 

 

RESULTADOS 

Para este estudio, se contó con los pacientes hospitalizados en servicio clínico 1 

durante 2018. Se obtuvo un total de 360 pacientes, de los cuales 224 cumplían con 

diagnóstico de EPID. 7 de ellos, cumplían alguno de los criterios de eliminación, por 

lo que la cantidad final de pacientes incluidos en este estudio fue de 217 (fig. 1). Las 

características generales y síntomas se muestran en la tabla 1. 



TOTAL CASOS 
2018

n=360

Criterios de 
inclusión

EPID
n=224

Criterios de 
eliminación

n=7

Casos EPID para 
análisis
n=217

Criterios de 
exclusión

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Figura 1 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Otras causas (n = 136) 

Infección sistémica, n (%) 1 (0.7) 

Vasculitis sistemica primaria, n (%) 3 (2.2) 

Enfermedad neuromuscular, n (%) 1 (0.7) 

Neoplasias, n (%) 19 (14) 

Tromboembolismo pulmmonar, n (%) 4 (2.9) 

Hemorragia alveolar difusa, n (%) 1 (0.7) 

Patología de la pleura, n (%) 15 (11) 

Infección pulmonar, n (%) 33 (24.3) 

Trastornos del dormir, n (%) 5 (3.7) 

Cardiopatía isquémica, n (%) 3 (2.2) 

Patologías de la vía aérea, n (%) 47 (34.6) 

Sano pulmonar, n (%) 1 (0.7) 

Alteraciones estrcuturales del tórax, n (%) 1 (0.7) 

Embolismo por biopolímeros, n (%) 2 (1.5%) 



Tabla 1. CARACTERÍSTICAS GENERALES (n = 217)  

Género femenino / masculino, n (%)  118 (54%) / 99 (46%) 

Edad, media ± DE  62 ± 14 

EPID familiar, n (%)  9 (4%) 

ETC familiar, n (%)  10 (5%) 

Exposición a aves, n (%)  105 (48%) 

Asbesto, n (%)  27 (12.4%) 

Tabaquismo previo o activo, n (%)  77 (36%) 

Enfermedad del tejido conectivo, n (%)  27 (12%) 

Artritis reumatoide, n (%)  15 (7%) 

Síndrome de Sjögren, n (%)  5 (2.3%) 

Miopatía inflamatoria, n (5)  2 (0.9%) 

Esclerosis sistémica, n (%)  2 (0.9%) 

Lupus eritematoso sistémico, n (%)  1 (0.5%) 

Hipertensión arterial sistémica, n (%)  65 (30%) 

Diabetes, n (%)  33 (15%) 

Tiempo de síntomas en años, mediana RI  2 (1-3) 

Tos, n (%)   208 (98.6%) 

Expectoración, n (%)  92 (42%) 

Disnea, n (%)  205 (94.5%) 

mMRC 0, n (%)  8 (3.7%) 

mMRC 1, n (%)  12 (5.5%) 

mMRC 2, n (%)  91 (42%) 

mMRC 3, n (%)  81 (37%) 

mMRC 4, n (%)  22 (10.1%) 

Acropaquias, n (%)  21 (9.7%) 

Estertores crepitantes, n (%)  64 (29.5%) 



Para la evaluación de las características funcionales se tomaron en cuenta pruebas 

de función respiratoria (espirometría, DLCO y caminata de 6 minutos); cabe 

mencionar que no todos los pacientes contaban con todos los estudios (Tabla 2) 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Características tomográficas 

Sobre los estudios de imagen, el 100% de los pacientes incluidos contaban con 

tomografía de alta resolución. De estos, el patrón que se observó más 

frecuentemente fue el de neumonía intersticial no específica fibrótica, el segundo 

lugar en frecuencia fue la neumonía intersticial usual (NIU) típico. De lo patrones 

menos comunes se encontró la neumonitis por hipersensibilidad no fibrótica y a la 

fibroelastosis pleuropulmonar. 

También se determinó la extensión total, así como extensión de inflamación y de 

fibrosis con el uso del índice de Goh (tabla 3, figura 2). 

 

 

 

Tabla 2. CARACTERÍSTICAS FUNCIONALES (n=217)  

Pruebas de función respiratoria  

  
FVC % del valor de referencia, media ± DE  

(n=167) 
56.4 ± 23.4 

  
DLCO % del valor de referencia, media ± DE  

(n = 151) 
41.9 ± 26.5 

  
Metros recorridos en C6M, media ± DE  

(n=133) 
270 ± 186 

Ecocardiograma  

  
PSAP mmHg, media ± DE  

(n=162) 
41 ± 17 

  
TAPSE mm, media ± DE  

(n=104) 
24 ± 5.2 

  
PLVD mm, media ± DE  

(n=105) 
5.8 ± 3.7 



Tabla 3. CARACTERÍSTICAS TOMOGRÁFICAS (n = 217)  

Extensión por índice de Goh  

Extensión total, media ± DE  61.8 ± 21.6  

Extensión inflamación, media ± DE  41.4 ± 22.7  

Extensión fibrosis, media ± DE  20.1 ± 15.2  

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Figura 2. 

 

 

 

 

 

 

NIU: Neumonía intersticial usual 
NINE: Neumonía intersticial no específica 
NH: Neumonitis por hipersensibilidad 
NIL: Neumonía intesrticial linfoidea 
NO: Neumonía organizada 
EPID-BL: Enfermedad pulmonar intersticial difusa-bronquiolitis 



Etiología de la EPID 

Para determinar la etiología de las EPID, se hizo una división de 3 grupos, 

organizándolas en neumonías intersticiales idiopáticas, enfermedades 

reumatológicas y otras, siendo el grupo de neuminías intersticiales idiopáticas el 

grupo con más casos, encabezando la lista la fibrosis pulmonar idopática, solo un 

caso arriba de la NINE fibrótica; en cuanto a las enfermedades reumatológicas, la 

más prevalente fue el síndrome antisintetasa y el el grupo de otras EPID encabeza 

la lista las no clasificables (Tabla 4, Fig. 3) 

Tabla 4. Etiología de la EPID  (n = 217)  

Etiología   

Neumonias Intersticiales Idiopáticas  
Fibrosis pulmonar idiopática, n (%)  44 (20.3)  

NINE fibrotica, n (%)  43 (19.8)  

NINE inflamatoria, n (%)  4 (1.8)  

Neumonia organizada, n (%)  6 (2.8)  

NINE / Neumonía organizada, n (%)  4 (1.8)  

EPID / Bronquiolitis, n (%)  7 (3.2)  

Neumonía intersticial linfoidea, n (%)  1 (0.5)  

Neumonitis por hipersensibilidad   

Crónica, n (%)  22 (10.1)  

Aguda, n (%)  4 (1.8)  

Enfermedades reumatológicas  
Síndrome de Sjögren, n (%)  12 (5.5)  

Antisintetasa, n (%)  17 (7.8)  

Artritis reumatoide, n (%)  14 (6.5)  

Esclerosis sistémica, n (%)  9 (4.1)  

Lupus eritematoso sistémico, n (%)  3 (1.4)  

Otras  
EPID extensa no caracterizable, n (%)  9 (4.1)  

Proteinosis alveolar, n (%)  1 (0.5)  

Síndrome de Hermansky Pudlak, n (%)  1 (0.5)  

EPID fármacos, n (%)  1 (0.5)  

No clasificables, n (%)  11 (5.1)  
 



 

Figura 3. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



Para el análisis univariado se analizaron las variables que se consideraron tendrían 

mayor efecto en la mortalidad. De estas, las que dieron un valor con más 

significancia estadística fueron la edad, DLCO, patrón tomográfico de NINE 

fibrótica, la exacerbación aguda, el puntaje de fibrosis de Gho y la presencia de 

EPID fibrótica progresiva. De las que menor valor tienen se encuentran los 

antecedentes exposicionales tales como exposición a aves y a humo de leña, así 

como la presencia de IPAF. 

Tabla 5. Análisis univariado  

Variable Riesgo IC 95 % p 

Género  0.89  0.61 - 1.29  0.546  

Edad (años)  1.02  1.00 - 1.04  0.002  

Exposición a aves  1.0  0.69 - 1.45  0.997  

Exposición a humo de leña  0.99  0.66 - 1.51  0.997  

Diabetes   1.76  1.09 - 2.84  0.019  

Hipertension arterial 
sistemica  

1.07  0.72 - 1.61  0.711  

FVC basal  0.99  0.98 - 1.00  0.064  

DLCO  0.98  0.97 – 0.99  0.001  

Metros C6M  0.99  0.99 – 1.00  0.239  

PSAP  1.01  0.99 - 1.02  0.126  

Patrón NIU  1.57  1.00 - 2.47  0.049  

Patrón NINE fibrótica  1.89  1.29 - 2.78  0.001  

Patrón fibrótica extensa  2.35  1.08 - 5.11  0.031  

Exacerbación aguda  6.14  4.15 - 9.08  0.000  

Patrón NO  0.08  0.01 - 0.63  0.016  

Patrón EPID-BL  0.56  0.24 - 1.29  0.178  

Patrón NINE inflamatoria  0.22  0.03 - 1.57  0.132  

Patrón NH aguda  0.04  0.00 - 30.59  0.357  

Patrón 
NIU indeterminado temprano  

0.31  0.04 - 2.89  0.256  

Patrón NIU indeterminado 
verdadero  

0.68  0.36 - 1.32  0.262  

Puntaje Total de Gho  1.01  1.01 - 1.02  0.000  

Puntaje de inflamación de 
Gho  

1.00  0.99 - 1.01  0.421  

Puntaje de fibrosis de Gho  1.02  1.01 - 1.03  0.000  

Fibrótica progresiva  5.73  3.21 - 10-25  0.000  

Neumotórax/  
Neumomediastino  

2.75  1.27 - 5.95  0.010  

IPAF  0.92  0.60 - 1.43  0.739  



 

 
Figura (4). El grupo predominante fibrótico se integró por los patrones tomográficos de Neumonía intersticial 
usual (NIU), Neumonía intersticial no especifica fibrótica (NINE fibrótica), Neumonía intersticial fibrótica 
extensa no clasificable y Típico de neumonitis por hipersensibilidad crónica (NH crónica). El grupo fibrótico / 
inflamatorio se integró por los patrones tomográficos de Neumonía intersticial 
usual indeterminado verdadero, Neumonía intersticial linfoidea (NIL), Sobreposición Neumonía intersticial no 
especifica / neumonía organizada (NINE/NO), Asociado a Silicosis, Enfermedad pulmonar 
intersticial con bronquiolitis y Fibroelastosis pleuropulmonar. El grupo predominante inflamatorio se integró 
por Neumonía intersticial usual indeterminada temprana, Neumonía intersticial no específica inflamatoria, 
Neumonía Organizada y Típico no fibrótico de Neumonitis por hipersensibilidad aguda (NH aguda).  
 La supervivencia media del patrón tomográfico predominante fibrótico resulto en 19 meses IC 95% (16 – 22 ), 
del patrón fibrótico / inflamatorio 29 meses IC 95% (25 – 33)  meses y del patrón predominante inflamatorio 
en 37 meses IC 95% (35 – 39) para un Log Rank (Mantel-Cox) de p = 0.000. Tomando como referencia el grupo 
predominante inflamatorio el Hazard ratio ajustado por edad para el grupo predominante fibrótico resulto 
en 15 IC 95% (3.71 – 61.59) P 0.000 y para el grupo fibrótico / inflamatorio resulto en 7.38 IC 95% (1.75 – 31.08) 
P 0.006.  

 

 

 

 

 

 

 

 



DISCUSIÓN 

En el presente trabajo se determinó cuáles son las principales EPID atendidas en el 

área de hospitalización del Instituto Nacional de Enfermedades Respiratorias 

durante el año 2018. Se encontró que esta institución, es la fibrosis pulmonar 

idiopática la que más se atiende, seguida de la NINE fibrótica. En comparación con 

otro estudio sobre prevalencia en nuestro país publicado en 2021, donde se 

encontró que la EPID asociada a ETC, nuestros resultados muestran a la FPI como 

principal causa de EPID; esto podría deberse a que el centro donde se realizó dicho 

estudio se trata de un hospital donde se atienden diferentes patologías sistémicas 

mientras que en nuestro centro se atienden padecimientos exclusivamente 

respiratorios lo que podría representar un sesgo.  

En cuanto a las características generales se puede decir que: 

-Las EPID se presentan más en mujeres que en hombres 

-Se presentan mayormente en la séptima década de la vida 

-La FPI es la principal causa de enfermedad 

-El patrón tomográfico más frecuente es el de NINE fibrótica 

-Entre las pruebas de función respiratoria, la DLCO en su mayoría muestra 

disminución grave, la espirometría revela un patrón sugerente de restricción. 

-Entre los principales factores asociados a mayor mortalidad se encuentra un índice 

de Gho de fibrosis mayor a 20% y las EPID fibróticas progresivas.  

 

Para la evaluación de supervivencia, se dividieron los diagnósticos en 3 grandes 

grupos, lo cuales fueron predominantemente fibrótico, fibrótico/inflamatorio y 

predominantemente inflamatorio. De aquí se puede decir que aquellos con patrón 

predominantemente inflamatorio son los que presentan un mejor pronóstico a 

diferencia de aquellos con patrón predominantemente fibrótico que presentan una 

mayor mortalidad. El grupo fibrótico/inflamatorio presenta una mortalidad intermedia 

entre los grupos previamente mencionados lo cual nos indica que es en este grupo 

donde se podría incidir mayormente en cuanto supervivencia, ya que nos da la pauta 

a que se investiguen nuevos tratamientos que puedan evitar su progresión y así 

mejorar el pronóstico en este grupo. De igual manera, observamos que el tiempo de 



evolución entre el inicio de síntomas y el diagnóstico es en promedio de 2 años, lo 

cual nos da una ventana de oportunidad para mejorar los programas de detección 

en primer nivel de atención. 

 

El presente registro tiene algunas limitantes; entre ellas, el empleo de expedientes 

clínicos como fuente de parte de la información, pero los datos obtenidos 

corresponden con las evaluaciones que se sugieren en el abordaje de la EPI. Del 

mismo modo podemos señalar como limitante que los resultados derivan de un área 

de hospitalización que atiende exclusivamente enfermedades intersticiales; por 

tanto los hallazgos deben aplicarse con cautela debido al riesgo de sesgos 

asociados con las características demográficas en otras regiones. Entre las ventajas 

de ser un registro unicéntrico podemos señalar que los procesos diagnósticos son 

uniformes y estrictamente apegados a los lineamientos vigentes. Finalmente, a 

pesar de que existe información que denota un bajo nivel de conocimiento médico 

sobre la enfermedad intersticial en México, y entre los factores se incluyen la falta 

de una infraestructura óptima para realizar diagnósticos certeros, es el primer 

registro integral de la enfermedad intersticial en la población mexicana. 

 

CONCLUSIONES 

 

En el INER, la enfermedad intersticial es más frecuente en mujeres de la séptima 

década de la vida. La principal causa de atención es la fibrosis pulmonar idiopática 

seguide de la NINE fibrótica; entre los patrones tomográficos más comunes se 

encuentra la NINE fibrótica seguido de neumonía intersticial usual típica. Las 

enfermedades intersticiales con patrón predominantemente inflamatorio son las que 

muestran mejor pronóstico, sin embargo, las más observadas son aquellas con 

patrón predominantemente fibrótico, por lo que se deben implementar programas 

para una detección más temprana en el primer nivel de atención médica. 

Finalmente, el grupo fibrótico/inflamatorio es aquel que presenta una supervivencia 

intermedia lo que indica que las intervenciones terapéuticas no han sido adecuadas 

y por tanto la hace susceptible de estudio para nuevas pautas de tratamiento. 
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