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2. -RESUMEN

La fibroelastosis pleuroparenquimatosa (FEPP) es una enfermedad pulmonar
intersticial, recientemente descrita y clasificada hasta hace dos décadas. En Sudamérica
se han reportados casos como en Brasil y Argentina; pero en el Perd, se encuentra
infradiagnosticada. Pero hay una gran posibilidad diagnéstica de FEPP es los estudios
de torax con tomografia computarizada de alta resolucion (TACAR) en Lima.

El objetivo principal es: Determinar las caracteristicas tomograficas de alta
resolucion asociadas a la sospecha de fibroelastosis pleuroparenquimatosa en pacientes
con afectacion pleuroparenquimal de ambos lobulos superiores, atendidos en el
Hospital Nacional Cayetano Heredia (HNCH) durante el periodo 2024. Es un estudio
de tipo descriptivo, transversal de cohorte retrospectiva por revision de estudios
tomograficos de 106 pacientes con sospecha de fibroelastosis pleuroparenquimatosa
atendidos en el servicio de tomografia de un hospital en Lima en el periodo desde enero
a diciembre de 2024. Se analizaran los estudios tomograficos de todos los pacientes
donde se hallan descritos lesiones en ambos 16bulos pulmonares superiores y cumplan
con criterios clinicos caracteristicos de esta entidad. Toda la informacion se anotara en
las fichas de recoleccion de datos. Las variables cuantitativas se expresaran en
medianas y rangos intercuartilicos. Las variables cualitativas se reportaran mediante
proporciones. El andlisis estadistico estard sustentado mediante la utilizacion del
programa informatico Microsoft Excel 2016.

Palabras claves: Fibroelastosis pleuroparenquimal, enfermedad pulmonar

intersticial, fibrosis pulmonar, tomografia computarizada de alta resolucion.



3.- INTRODUCCION

La fibroelastosis pleuroparenquimatosa (PPFE) es una neumonia intersticial
fibrosante cronica poco frecuente que predomina en el 16bulo superior bilateral. El
diagndstico se basa principalmente en la tomografia computarizada tordcica de alta
resolucion. (1) La PPFE es un trastorno de progresion lenta y se caracteriza por fibrosis
pleural y parenquimatosa subyacente predominantemente en el l6bulo superior, siendo
esta ultima intraalveolar y acompafiada de elastosis de las paredes alveolares. (2) Se
desconoce la incidencia y prevalencia reales de la PPFE, debido a los diagnosticos
erroneos y a la ausencia de criterios consensuados para su identificacion, ademas de la
superposicion con otras causas (3,4) La mayoria de los pacientes se presentan entre 30
y 70 anos de edad, pero también se ha informado de FEPP en nifios y mayores de 70
afios (5). No presenta una clara predileccion por el sexo ni se relaciona con el
tabaquismo (6). El prondstico de la EPPP es muy variable. Si bien los hallazgos
manifestaron que la tasa de supervivencia puede ser relativamente estable durante hasta
cinco afios, pero en algunos pacientes, la EPPP puede progresar con mayor rapidez en
otros (7). Aunque inicialmente se clasificé como una neumonia intersticial idiopatica
poco frecuente, muchos casos se relacionan con factores de riesgo conocidos, en
particular el trasplante de células madre hematopoyéticas y de pulmon, o se observan
en asociacion con otras EPI (5). El diagnostico de FEPP se realiza con mayor
frecuencia mediante la identificacion de anomalias caracteristicas en tomografias
computarizadas (8).

Desde el 2013 hacia el 2019, se han ampliado los criterios radioldgicos

propuestos para la PPFE idiopatica, sin patologia a partir del unico punto de tiempo



para la categoria: PPFE radiologica y fisioldgicamente probable: Multiples focos
subpleurales de consolidacion del espacio aéreo con bronquiectasias por traccion de
localizacion predominante en los 16bulos superiores bilaterales en la TCAR. Exclusion:
imitadores con causa identificable. Desplazamiento ascendente bilateral de las
estructuras hiliares en las radiografias y/o pérdida de volumen de los 16bulos superiores
en las imagenes de TC (lo que implica cronicidad y progresion). Tos seca o disnea de
esfuerzo de inicio insidioso. Porcentaje de los valores previstos de la relacion entre el
volumen residual y la capacidad pulmonar total (RV/TLC % pred.) > 115% o Indice
de masa corporal <20y RV/TLC % pred. > 80% (9,10).

Los cambios mas tempranos se localizan sistematicamente en los lobulos
superiores, cerca de los dpices pulmonares, los mismos lugares donde la progresion
posterior de la enfermedad también es mas evidente. Existe un amplio consenso entre
los criterios diagnosticos propuestos respecto a los hallazgos caracteristicos de la TC
de la FEPP: engrosamiento pleural predominantemente en el 16bulo superior y fibrosis
subpleural, que se manifiesta como una densa consolidacion o reticulacion subpleural
con bronquiectasias por traccion que aumenta con el tiempo y conduce a una pérdida
progresiva de volumen en el 16bulo superior. En pacientes con FEPP en etapa temprana,
los hallazgos de la TC pueden solaparse con los de casquetes apicales; en estos casos,
la caracteristica distintiva de la FEPP es su progresion con el tiempo. Es probable que
las formas leves pasen desapercibidas (11).

La clinica mas caracteristica es comun al resto de enfermedades intersticiales
siendo el sintoma mas frecuente la disnea progresiva de esfuerzo, la aparicioén de tos

no productiva y la pérdida de peso, esta ultima asociada al aumento del trabajo



respiratorio, en este caso mas acentuada por la pérdida de volumen de los 16bulos
superiores con disminucion del didmetro anteroposterior del torax (platitorax), siendo
este ultimo, el unico que presenta mayor especificidad en el diagndstico de PPFE (2).

Los diagnosticos diferenciales se pueden plantear con tractos fibrosos
biapicales, también conocidos como casquetes apicales bilaterales, frecuentemente
encontrados en multiples TC de toérax y de dudoso valor patologico, presentando mayor
prevalencia con la edad. En varias ocasiones es muy dificil llevar a cabo el diagndstico
diferencial de estas entidades, sobre todo en estadios iniciales de la fibroelastosis
pleuroparenquimatosa. (12) Es fundamental la evaluacion cronoldgica, ya que la FPPE
progresara en el tiempo y podremos ver dicha progresion y la presencia del resto de
hallazgos radioldgicos de esta entidad. (12)

La complicacion mas reportada de la EPPP es el neumotorax, con una tasa de
incidencia que oscila entre el 30 % y el 75 %. La biopsia, cuando se obtiene, muestra
hallazgos benignos: fibrosis pleural densa , fibrosis intraalveolar y elastosis septal.
(13) Considerada en el pasado como una entidad de progresion lenta, ahora se reconoce
que algunos pacientes con FEPP siguen una evolucion inexorablemente progresiva que
culmina en insuficiencia respiratoria irreversible y muerte prematura. (14) Ante la falta
de un tratamiento farmacologico eficaz, el trasplante de pulmon sigue siendo la nica
opcidn terapéutica para este trastorno. (15)

La fibroelastosis pleuroparenquimatosa (PPFE) es una enfermedad intersticial
pulmonar rara, de dificil diagndstico y mal pronostico, que evoluciona hacia
insuficiencia respiratoria terminal y presenta complicaciones graves como neumotorax

recurrente. Su prevalencia es aproximadamente del 10% a nivel mundial, pero



probablemente esta subdiagnosticada por el escaso reconocimiento de sus hallazgos
radiolégicos. En el Peru no existen suficientes estudios que la describan. Por lo
expuesto anteriormente en el presente trabajo, se plantea la pregunta de investigacion:

(Cudles son las caracteristicas tomograficas que orientan a la sospecha de
fibroelastosis pleuroparenquimatosa en pacientes con afectacion pleuroparenquimal de
ambos lobulos superiores descritas mediante tomografia computada de alta resolucion
en el Hospital Nacional Cayetano Heredia (HNCH) durante el periodo 20247

En ese sentido, el presente estudio se justifica por su aporte cientifico y clinico,
al constituir una investigacion pionera en nuestro medio sobre esta entidad poco
reconocida, fortaleciendo la capacidad diagnoéstica en el ambito radioldgico y clinico,
y contribuyendo a la literatura nacional e internacional sobre enfermedades

intersticiales pulmonares.

4.- OBJETIVOS

Objetivo general

Identificar las caracteristicas tomograficas que orientan a la sospecha de
fibroelastosis pleuroparenquimatosa en pacientes con afectacion pleuroparenquimal de
ambos lobulos superiores descritas mediante tomografia computada de alta resolucion
en el Hospital Nacional Cayetano Heredia (HNCH) durante el periodo 2024

Objetivos Especificos

e  Determinar la frecuencia de hallazgos compatibles con fibroelastosis

pleuroparenquimatosa en pacientes con afectacion pleuroparenquimal de

l6bulos superiores.



e  Describir los patrones tomograficos predominantes observados en la
sospecha de fibroelastosis pleuroparenquimatosa mediante tomografia
computada de alta resolucion.
e Caracterizar las manifestaciones clinicas y demograficas de los pacientes
con hallazgos sugestivos de fibroelastosis pleuroparenquimatosa.
MATERIAL Y METODOS
a) Diseifio de estudio

Es un estudio descriptivo, de tipo transversal retrospectivo.
b)  Poblacion

Pacientes atendidos en el area de tomografia y que la TACAR documente
afectacion pleuroparenquimal de ambos lobulos superiores (presencia
unilateral no incluida) en un hospital en Lima, durante el periodo enero a
diciembre del 2024.

Criterios de inclusion:

Pacientes con edades entre 30 y 70 afios y que la TACAR documente
lesiones en ambos lobulos pulmonares superiores como engrosamiento
pleural y subpleural, engrosamiento intersticial subpleural, disminucioén de
volumen pulmonar, o se hayan planteado diagnostico de casquete apical
bilateral, o enfermedad pulmonar intersticial.

Criterios de exclusion

e Pacientes cuyas TACAR fueron de mala calidad técnica o que hayan

presentado cortes gruesos que impidan apreciacion del espesor pleural



e Pacientes con diagnéstico alternativo que explique la afectacion
pleuroparenquimal apical y sea excluyente segun criterio clinico o
radiologico

e Pacientes con algun antecedente de lobectomia, neumonectomia o
reseccion apical previa al estudio que impida evaluaciéon de ambos
apices.

e Pacientes con alguna infeccidn respiratoria aguda previa y no resuelta
en el momento del TACAR

¢) Muestra:

El Servicio de Estadistica e Informatica del Hospital en especifico en donde

se llevara a cabo el estudio, registrd en el servicio de tomografia a 954

pacientes nuevos con lesiones en ambos lobulos pulmonares superiores en

el periodo enero a diciembre del 2024 (N = 954). Segun estudios
epidemiologicos, la prevalencia de la sospecha de fibroelastosis
pleuroparenquimatosa es de 10% (Ver Anexo 01). Se realizard un muestreo
probabilistico de tipo aleatorio simple.
d) Definiciones operacionales
Ver Anexo 03
e) Procedimientos y técnicas
Para la realizacion del presente estudio se solicitara autorizacién en primer
lugar a la direccion del HNCH, luego se procedera a pedir la autorizacion al
jefe de archivo, al jefe del departamento estadistica, para poder acceder a las

historias clinicas. Posteriormente, el investigador, tomara informacion a través



de una ficha (elaborada para el presente estudio, de la poblacion a estudiar de
pacientes en edades de entre 30-70 afios), de las historias clinicas brindadas por
el area de archivo, los cuales deban cumplir con los criterios de inclusion y
exclusion del presente proyecto.

Se pedird permiso mediante una carta al jefe del departamento de
diagnostico por imagenes del respectivo hospital, solicitando la relacion de los
pacientes que se hayan realizado una tomografia pulmonar dentro del periodo
de enero a diciembre del 2024, con sus respectivas imagenes, y que presenten
en el informe lesiones en ambos lobulos pulmonares superiores como
engrosamiento pleural y subpleural, engrosamiento intersticial subpleural,
disminuciéon de volumen pulmonar, o se hayan planteado diagndstico de
casquete apical bilateral, o enfermedad pulmonar intersticial. Se har4 la revision
de los informes radioldgicos de cada estudio y se contrastard con otro control
realizado por otro radidlogo con experiencia en imagenes de térax. Los datos
seran consignados en la ficha de recoleccion de datos, para su posterior analisis
por programas estadisticos para obtener los resultados. Las iméagenes seran
obtenidas mediante la base de datos del departamento de diagndstico por
imagenes del HNCH. Se solicitara al area de archivo, la revision de historia

clinicas para la toma de los datos clinicos

f)  Aspectos éticos del estudio
Se solicitara autorizacién al Comité de Etica e Investigacion de la

Universidad Peruana Cayetano Heredia. La transparencia: El presente estudio



6.-

tendrd un rigor cientifico, porque se sustenta en teorias existentes refrendadas en
articulos cientificos no mayores a 5 afios de antigiiedad. Para guardar la
respectiva confidencialidad que amerita la investigacion se utilizaran las iniciales
de los pacientes y la fecha de nacimiento (Nombres y apellidos completos y el
formato de fecha DD/MM/AA). El acceso al archivo de este trabajo es solamente
para los participantes de este estudio, de este modo se protegera la privacidad e

integridad de los pacientes.

g) Plan de analisis
Se realizard el analisis de la informacién recolectada de acuerdo con la
naturaleza de las variables. Las variables cuantitativas se expresaran con medidas
de tendencia central, asi como la eclaboracion de cuadros de distribucion de
frecuencia de una entrada. Las variables cualitativas se reportaran mediante
proporciones. La informacion obtenida en el estudio sera ordenada y procesada en

el programa Microsoft Excel 2016.
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7.- PRESUPUESTOS Y CRONOGRAMA
Este estudio se hara con recursos propios
a. Presupuesto
Tipo Categoria Recurso Descripcion Monto
Recursos fisicos | Infraestructura Equipo Equipo de Laptop |S/.3000.00
Movilidad S/. 762.00
Viaticos Transporte interno | S/ 200.00
Gastos de trabajo de Ahrnenjtacwn S/ 600.00
Recursos CamDo Mascarillas
logisticos y de p Material de | Protector facial S/.45.00
oficina Proteccion | Alcohol en gel T
Mamelucos
Ma}enal@ de. ,oﬁcma y Papel Para imprimir | o, 5
de investigacion informe y otros
Total S/ 4,657.00
b. Cronograma de actividades
2025
ACTIVIDADES
Julio Agosto Septiembre | Octubre Noviembre | Diciembre
Eleccion del Tema
Revision
Bibliografica X X
Elaboracion de X X
Proyecto
Presentacion del X X
Proyecto
Coordinacién con X
entidad hospitalaria
Organizar
instrumentos de
.y X
recoleccion de
informacion
Recoleccion de
.y X
Informacion.
Procesamiento de la
informacion

11




Elaboracion del X
informe final
Presentacion o
o X
publicacion
8.- ANEXOS

Anexo 1: Calculo de la muestra

El célculo del tamaiio de la poblacion se hard aplicando la siguiente formula:
n=NZ2pq/d2 (N-1)+Z2 pq

Siendo:

N: 954

p: proporcion aproximada de pacientes con sospecha de fibroelastosis
pleuroparenquimatosa con afectacion pleuroparenquimal de ambos 16bulos superiores
=10%

q: proporcion aproximada de pacientes sin sospecha de fibroelastosis
pleuroparenquimatosa con afectacion pleuroparenquimal de ambos l6bulos superiores
=90%

Z: nivel de confianza al 95% = 1.96
d: nivel de precision absoluta = 0.05

El resultado da un nimero de n = 106 pacientes.
Anexo 02.- Tabla de criterios radiolégicos propuesto por Watanabe et al. 2019

Ficha N°:
Edad: afios
Sexo:M () F()
Marcar con aspas si tiene los siguientes hallazgos:
Hallazgos en examen tomografico (TCAR):
o Engrosamiento pleural apical bilateral
o Fibrosis subpleural que se manifiesta como consolidacion o reticulacion
subpleural.

o Bronquiectasias por traccion en ambos 16bulos superiores

12



O

O

O

Disminucion del volumen de ambos 16bulos superiores
Disminucion del didmetro anteroposterior del torax (platitorax)
Distorsion arquitectural

Escotadura supraesternal profunda

Hallazgos clinicos y pruebas funcionales (revision en historia clinica):

O

O

O

O

Disminucion del didmetro anteroposterior del torax (platitorax)
Tos seca no productiva

Pérdida de peso

Relacion entre el volumen residual y la capacidad pulmonar total (VR/CPT)

mayor o igual al 115%

Asociado a otra neumonia intersticial idiopatica

O

O

O

O

Neumonia intersticial usual (NIU)
Neumonia intersticial no especifica (NINE)
Neumonitis por hipersensibilidad (NH)
Otros

Los resultados seran categorizados segun los hallazgos clinicos y radiologicos en:

O

O

O

FEPP Radioldgicamente posible
FEPP Radiologicamente probable
FEPP radiologica y fisiologicamente probable

Anexo 03.- TABLA DE OPERACIONALIZACION DE VARIABLES

vivido una persona
expresada en afios.

VARIABLE DEFINICION TIPO DE ESCALA DE | FORMA DE
OPERACIONAL | VARIABLE | MEDICION | REGISTRO
Sexo Caracteristica Cualitativo Nominal 1: Masculino
biologica que 2: Femenino
diferencia a las
personas en
masculino y
femenino.
Edad Tiempo que ha Cuantitativo | Razon En Afos
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Indice de Masa
Corporal

Sirve como una
herramienta de
deteccion facil y
para clasificar el
estado nutricional
ayudando a
identificar riesgos
para la salud
asociados.

Cuantitativo

Razoén

kg/m?

PPFE
radiologicamen
te posible

Multiples focos
subpleurales de
consolidacion del
espacio aéreo con
bronquiectasias
por traccion de
localizacion
predominante. en
los l6bulos
superiores
bilaterales en la
TCAR. Exclusion:
imitadores con
causa
identificable.

Cualitativa

Nominal

SI-NO

PPFE
radiolégicamen
te probable

Las dos
caracteristicas
anteriores, mas:
Desplazamiento
ascendente
bilateral de las
estructuras hiliares
en las radiografias
y/o pérdida de
volumen de los
lobulos superiores
en las imagenes de
TC (lo que implica
cronicidad y
progresion). Tos
seca o disnea de
esfuerzo de inicio
insidioso

Cualitativa

Nominal

SI-NO

PPFE
radiologica y

Las cuatro
caracteristicas

Cualitativa

Nominal

SI-NO
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fisiologicamente
probable

anteriores, mas
una de: Porcentaje
de los valores
previstos de la
relacion entre el
volumen residual
y la capacidad
pulmonar total
(RV/TLC % pred.)
> 115%. Indice de
masa corporal <
20y RV/TLC %
pred. > 80%
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