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1. 

L as enfermedades intersticiales difusas 
del pulmón (EPID) constituyen un 
grupo muy heterogéneo de afecciones 
que tienen manifestaciones clínicas, 

radiológicas y funcionales comunes, en las cuales 
las principales alteraciones anatomopatológicas 
afectan a estructuras alveolointersticiales, es 
decir, afectan al epitelio, las paredes alveolares, 
al endotelio capilar y al tejido conjuntivo 
comprendido entre los septos y situado en el 
tejido peribronquial y peribronquiolar. 1,2

El objetivo del presente documento es poner en valor la 
necesidad de establecer, en el ámbito de la planificación 
sanitaria, un modelo que ayude a priorizar las interven-
ciones que permitirían hacer más eficiente las fases de 
sospecha y diagnóstico de las personas con enfermedad 
pulmonar intersticial (EPID), especialmente de la fibrosis 
pulmonar idiopática (FPI) que es la EPID más frecuente.

Recientemente se ha descrito que las enfermedades 
respiratorias crónicas representan la tercera causa de 
muerte a nivel global, solo por detrás de la enfermedad 
cardiovascular y los neoplasmas. Si bien la FPI es una 
enfermedad rara, en su conjunto las enfermedades 
intersticiales representan la 3ª causa de enfermedad 
respiratoria crónica por detrás de la EPOC y el asma.3

La FPI, a pesar de tratarse de una enfermedad rara y, por 
tanto, presentar una baja prevalencia, tiene un elevado 
impacto en las personas que la padecen. Se presenta 
con síntomas incapacitantes, como la disnea y la tos, que 
afectan a la calidad de vida de los pacientes a nivel físico, 
social, emocional y laboral, así como a la capacidad de 
llevar a cabo actividades cotidianas y tiene un pronóstico 
y supervivencia muy pobre.4

Por este motivo, es imprescindible asegurar una adecua-
da gestión del paciente en las diferentes fases de su paso 
por el sistema sanitario. Especialmente, es clave asegu-
rar un rápido acceso al diagnóstico y a su tratamiento, 
por la rápida evolución y pronóstico fatal de la FPI.

Para la elaboración de este documento, se ha trabajado 
en dos fases. En la primera, se han establecido grupos 
focales en seis comunidades autónomas:  Andalucía, 
Cataluña, Galicia, Madrid, Valencia y País Vasco. En ellos 
se ha analizado la situación del abordaje de los pacientes 
con EPID en cada uno de los territorios, y se han priori-

1
zado acciones que a corto-medio plazo podrían permitir 
mejorar el manejo de los pacientes con EPID. En una 
segunda fase, se ha recopilado toda la información sur-
gida de las reuniones regionales, y un grupo de expertos 
ha trabajado para sintetizar cuáles son los puntos que 
tendrían que considerarse en la puesta en marcha de un 
plan asociado a la mejora en el manejo estos pacientes.

La FPI, la EPID más frecuente, precisa de esta interven-
ción preferente, ya que una demora en el diagnóstico 
está directamente asociada a un peor pronóstico. 

En estos últimos meses, debido al carácter de urgencia 
de las intervenciones destinadas a la gestión por las per-
sonas afectadas por COVID-19, se ha incrementado en 
muchos casos la demora en la derivación y diagnóstico 
de FPI y otras EPID5. A estos pacientes, que deben ser 
atendidos en las consultas de patología intersticial, se le 
añaden los pacientes con afectación pulmonar post-CO-
VID que también son gestionados en estas consultas.

La Sociedad Española de Neumología y Cirugía Torácica 
(SEPAR) advierte que, de persistir esta situación, los 
pacientes con FPI pueden llegar en fase avanzada de la 
enfermedad a las consultas neumológicas especializadas 
y, por tanto, con menos opciones terapéuticas dirigidas a 
la enfermedad.5 Por todo ello, desde el ámbito de la plani-
ficación sanitaria, es prioritario evaluar cómo se manejan 
actualmente pacientes con EPID, y cuáles son los retos 
de futuro a los que se enfrentará el sistema sanitario.

Para mejorar el manejo de estos pacientes, es especial-
mente relevante optimizar aquellas etapas de la enfer-
medad (identificación, derivación y diagnóstico) en las 
que una buena gestión clínica puede traducirse en mejo-
res resultados en salud, calidad de vida y supervivencia. 

Este documento, que resume la perspectiva de expertos 
clínicos referentes en el manejo de pacientes con EPID, 
se encuentra dividido en 2 bloques: En el primero, se rea-
liza una breve introducción sobre la importancia de la FPI, 
la EPID más frecuente, y de su impacto asistencial. En el 
segundo bloque, se revisan los principales puntos sobre 
los que es imprescindible intervenir para mejorar la de-
mora en la derivación, diagnóstico e inicio del tratamiento 
de estas personas. En aquellos puntos del proceso en los 
que se han detectado áreas de mejora, se han introducido 
una serie de iniciativas, propuestas por los profesionales 
que atienden a estos pacientes, destinadas a impulsar 
una gestión de la enfermedad más eficiente.

Introducción
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Enfermedad pulmonar intersticial 2,4,6

Signos y Síntomas2,3

Retos en el manejo y diagnóstico de pacientes con fibrosis pulmonar 6

Pulmón con EPID

Tos seca 

Resultados encuesta europea
79% de pacientes con �brosis 
pulmonar (86% FPI y 14% otro 
tipo de �brosis pulmonar); 
21% de cuidadores

Tiempo de derivación desde 
Atención Primaria a Neumología

de los pacientes en 
el plazo de un mes

Disminución
de la tolerancia

al esfuerzo

Crepitantes 
bibasales 

"en velcro"

Puede aparecer
hipertensión

pulmonar

Dedos en palillo
de tambor

Disnea/
Di�cultad 

respiratoria

O₂ CO₂
Alvéolo

pulmonar
Capilar

pulmonar

Espacio
intersticial

Epitelio
capilar

Membrana
basal

Las EPID constituyen un grupo muy heterogéneo de afecciones que tienen manifestaciones 
clínicas, radiológicas y funcionales comunes. 
La �brosis pulmonar y su forma más común, la FPI, son trastornos crónicos y progresivos que 
resultan un deterioro progresivo de la función pulmonar, de la calidad de vida y de la 
supervivencia.

45% 
de los pacientes 
tardó más de 1 año16% 

Tiempo de derivación a 
centro especializado* en EPID

de los pacientes en 
el plazo de un mes

Datos de encuesta realizada a pacientes y profesionales sanitarios realizada por la European Idiopathic Pulmonary Fibrosis and 
Related Disorders Federation (EU-IPFF) en 14 países europeos

*Consulta especializada en España

de los pacientes con 
�brosis pulmonar 
tuvo al menos un 
diagnóstico previo 
incorrecto

de los pacientes tardó 
más de un año en ser 
correctamente 
diagnosticado

33% 
37% 

de los pacientes 
tardó más de 1 año20% 
de los pacientes 
considera que el 
proceso fue complicado

20% 50% 
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2. 2

L as estimaciones de prevalencia de la 
enfermedad pulmonar intersticial a 
nivel europeo varían según la literatura 
disponible; desde 1,73 por 10.000 

habitantes hasta 9,76 por 10.000 habitantes. 7,8

Un sugbgrupo de pacientes con EPID presentan 
fibrosis pulmonar. La mayoría de formas de fibrosis 
pulmonar se caracterizan por presentar un fenotipo de 
fibrosis progresiva, que se asocia a una elevada carga 
de la enfermedad y tiene consecuencias devastadoras 
para los pacientes y sus familias. La fibrosis pulmonar 
idiopática es la forma más frecuente de ellas.9-12

La FPI —enfermedad pulmonar intersticial más fre-
cuente— es una enfermedad rara de causa desconoci-
da. Se estima que la incidencia de la Fibrosis Pulmonar 
Idiopática (FPI) varía entre 4,6 y 7,4/100.000 habitan-
tes y la prevalencia se sitúa entre 13/100.000 habitan-
tes en mujeres y 20/100.000 habitantes en varones. 
De acuerdo con estos datos, se estima que en España 
la FPI puede estar afectando a unas 7.500 personas.4 

La historia natural de la FPI es variable e impredecible 
en el momento del diagnóstico 4. La tasa de descenso 
y progresión a muerte en pacientes con FPI puede 
tomar diferentes formas clínicas: lento deterioro fisio-
lógico con empeoramiento de la gravedad de la disnea, 
deterioro rápido y progresión a muerte, o periodos de 
relativa estabilidad intercalados con periodos de de-
terioro respiratorio agudo algunas veces manifestado 
por hospitalizaciones por fallo respiratorio agudo.13 En 
general, la supervivencia media sin tratamiento es de 
2-5 años desde el inicio de los síntomas.4

En los últimos años, se viene observando una ten-
dencia al alza de la prevalencia de FPI, que puede 
explicarse, no solo por una mayor sensibilidad de 
los profesionales hacia las EPID y el desarrollo de 
mejores métodos diagnósticos, sino probablemente 
relacionada con el envejecimiento progresivo de la 
población, el incremento de la polución y cambios en 
el perfil genético.14

La etiología de la FPI no se conoce, aunque proba-
blemente es debida al efecto de diversos factores en 
sujetos con  predisposición genética.4

Los síntomas fundamentales de las EPID son la disnea 
de esfuerzo progresiva y tos, habitualmente seca.

La enfermedad pulmonar 
instersticial difusa (EPID)

La historia natural de la FPI es variable e 
impredecible en el momento del diagnóstico4
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Los signos más frecuentes son los crepitantes inspira-
torios tipo velcro, que pueden auscultarse en el 90% 
de pacientes con FPI, y las acropaquias o dedos en 
palillo de tambor, aunque estos no están presentes en 
todos los pacientes.2,4 

En opinión de los expertos, el conocimiento por parte 
de los profesionales de los primeros niveles asisten-
ciales de esta sintomatología, con auscultación siste-
mática de cualquier paciente que acuda a la consulta 
por disnea y tos, y de la importancia de la derivación 
precoz, permitiría mejorar el pronóstico de estos 
pacientes que, como se ha comentado previamente, 
presentan con frecuencia una evolución muy rápida de 
la enfermedad.

Además de estos síntomas, y en función de la etiología 
de la fibrosis pulmonar, podemos encontrar afectación 
de otros órganos como en la fibrosis pulmonar asocia-
da a enfermedades autoinmunes o en la sarcoidosis.2

Muchas enfermedades pulmonares intersticiales 
evolucionan a una forma fibrosante del parénquima 
pulmonar, que conduce a una pérdida de la arquitectura 
del parénquima y su capacidad de intercambio gaseo-
so, produciéndose daños del epitelio alveolar que no 
se reparan correctamente. Ello explica los síntomas 
de disnea progresiva que, a medida que la enfermedad 
progresa, se convierte en disnea de reposo con grave 
repercusión en la calidad de vida. En las fases finales, 
habrá una insuficiencia respiratoria, que puede aso-
ciarse a hipertensión pulmonar e insuficiencia cardiaca 
derecha y a fracaso respiratorio que desencadene 
la muerte del paciente.1-3 La fibrosis pulmonar es la 
primera causa de trasplante pulmonar en España, pero 

debido a la edad y las comorbilidades de muchos pa-
cientes, apenas lo están recibiendo entre un 2 o 3%.5 

El diagnóstico definitivo de una enfermedad pulmonar 
intersticial en muchas ocasiones es difícil, debiendo 
integrarse de forma sistemática los datos clínicos, 
radiológicos y anatomopatológicos. Por ello a nivel de 

un centro hospitalario, se requiere, como mínimo, de 
un especialista en neumología con acreditada dedica-
ción asistencial específica a EPID (unidad monográfica 
o experta en enfermedades intersticiales), servicio de 
radiodiagnóstico con capacidad de realizar e informar 
tomografías computadorizadas de alta resolución 
(TCAR) y acceso a anatomía patológica y cirugía torá-
cica.15 Los síntomas iniciales son similares a otras en-
fermedades más prevalentes y la mayoría de pacientes 
que refieren síntomas al médico de atención primaria 
reciben tratamiento sintomático y sólo cuando per-
sisten sin mejora, son derivados al neumólogo.14 Este 
puede ser uno de los motivos por el que el diagnóstico 
de fibrosis pulmonar puede demorarse y producirse 
años después del inicio de los síntomas.6

Por otro lado, cuando la puerta de entrada del pacien-
te en el sistema es a través de la identificación casual 
de una alteración radiológica sugestiva de fibrosis 
pulmonar, no se dispone de un circuito de derivación 
que permita el diagnóstico multidisciplinar rápido en 
un centro especializado en la gestión de estas enfer-
medades. 

Por tanto, el paciente deambula por el sistema sin en-
contrar solución a su problema de salud y, en opinión 
de los expertos, teniendo en cuenta la baja esperanza 
de vida sin tratamiento de estos pacientes, la demora 
diagnóstica empeora su supervivencia.

En función de la etiología de la fibrosis 
pulmonar, podemos encontrar afectación de 
otros órganos como en la fibrosis pulmonar 
asociada a enfermedades autoinmunes o en 
la sarcoidosis. 2
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3. 3

P ara poder dar respuesta a esta 
pregunta, es clave identificar los 
puntos críticos en los que se producen 
desajustes en la eficiencia de la 

gestión del paciente con EPID, sobre todo en la 
fibrosis pulmonar progresiva, como la FPI, que 
presentan una evolución más rápida y tienen un 
peor pronóstico.

Teniendo en cuenta cómo circulan los pacientes con 
FPI por el sistema sanitario, podemos identificar cinco 
fases bien delimitadas: la fase de sospecha, el proce-
so diagnóstico, la instauración de los tratamientos, el 
seguimiento del paciente y, finalmente, el acompaña-
miento del paciente y su familia al final de la vida.

SOSPECHA
El primer punto crítico, y uno de los dos que abordamos 
en el presente documento, es cómo se dirige al paciente 
hacia la unidad monográfica de EPID en la que pueda es-
tablecerse el diagnóstico preciso. Como se ha comenta-
do, los síntomas de la EPID, son similares y coincidentes 
con los de otras enfermedades respiratorias y, frecuen-
temente, los pacientes son diagnosticados erróneamen-
te de entidades más frecuentes, como EPOC o asma, 
cuando en realidad presentan algún tipo de EPID. 

Por este motivo, es muy importante que, en la puerta 
de entrada al sistema sanitario, en cualquier paciente 
que acuda a consulta por disnea y tos, se ausculte 
sistemáticamente en búsqueda de crepitantes tipo 
velcro que orienten el diagnóstico hacia una fibrosis 
pulmonar y que, en caso de sospecha, se disponga de 
vías de acceso preferente a las unidades expertas en 
EPID, que faciliten un diagnóstico y atención rápida 
acorde a la gravedad de esta patología. 

DIAGNÓSTICO
En general, el diagnóstico de la enfermedad pulmonar 
intersticial es complejo y precisa de un equipo multi-
disciplinar de profesionales que puedan valorar tanto 
la clínica que presenta el paciente, como las diferentes 
pruebas complementarias imprescindibles para su 
diagnóstico preciso.

En prácticamente la totalidad de las ocasiones, el 
equipo diagnóstico incluye un neumólogo, un radiólo-
go, un anatomo-patólogo y, en muchos casos, también 
un reumatólogo, y un cirujano torácico, constituyendo 
este equipo de profesionales el comité multidisciplinar 
diagnóstico de enfermedades intersticiales. 

La complejidad asociada a estos diagnósticos hace re-
comendable una programación específica de la unidad 
de enfermedades intersticiales, disponer de sistemas 
que permitan acortar el tiempo de espera de los resul-
tados de pruebas complementarias y que las reunio-
nes del comité multidisciplinar estén protocolizadas y 
con una frecuencia establecida. Con estos requisitos, 
se permitiría optimizar e incrementar el diagnóstico 
preciso y un tratamiento adecuado. 

Cómo aborda el sistema sanitario la 
gestión de los pacientes con EPID

Es muy importante que, en la puerta de 
entrada del paciente al sistema sanitario, se 
disponga de unas vías de acceso preferente 
a las unidades expertas en EPID, que facili-
ten un diagnóstico y atención rápida.
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SOSPECHA Y DERIVACIÓN

TRATAMIENTO SEGUIMIENTO ACOMPAÑAMIENTO

DIAGNÓSTICO

Es importante su 
implantación a 
nivel hospitalario 
para la revisión de 
los casos con 
sospecha de EPID.

Equipos
multidisciplinares

Es preciso su 
priorización y facilitar 
el uso para estos 
pacientes de los 
circuitos diagnósticos 
rápidos que ya 
existen para otras 
patologías.

Exploraciones 
complementarias

Es necesario 
establecer redes 
colaborativas que 
permitan un 
diagnóstico y 
manejo de los 
pacientes con 
EPID optimizando 
los recursos.

Redes
colaborativas

Es preciso 
establecer  
tiempos de espera 
máximos para las 
diferentes pruebas 
diagnósticas.

Circuitos 
de diagnóstico

Es necesario que los 
profesionales de este 
nivel asistencial 
tengan bien de�nidos 
los criterios de 
sospecha clínica para 
una rápida 
identi�cación y 
derivación de los 
pacientes.

Derivación desde 
Atención Primaria

La posible falta de 
habilidades especí�cas 
para el diagnóstico de 
estas patologías en los 
profesionales provoca 
que los pacientes con 
sintomatología no sean 
derivados rápidamente 
y se generen demoras 
diagnósticas.

Derivación desde 
otras especialidades

Frecuentemente la derivación no se 
produce hasta no disponer de todas 
las pruebas complementarias. Además,  
faltan vías de comunicación 
organizadas y hay derivaciones sin 
especi�car el carácter urgente. Todo 
ello puede generar demora 
diagnóstica.

Derivación desde consultas 
ambulatorias de Neumología

El complejo mapa de la experiencia del 
paciente con EPID en el sistema de salud 
El tránsito del paciente con EPID por el sistema 
sanitario puede dividirse en 5 fases principales. 
Las dos primeras son las más complejas y se 
hace imprescindible la coordinación entre los 
profesionales para que el paciente sea derivado 
a las unidades de enfermedades intersticiales 
que realizarán el diagnóstico .
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TRATAMIENTO
Una vez se diagnostica al paciente, el proceso de se-
lección e instauración del tratamiento habitualmente 
está más estructurado, pues en centros hospitalarios 
especializados existen protocolos bien establecidos 
entre las consultas de enfermedades intersticiales, el 
servicio de farmacia, fisioterapia, nutrición, etc.

SEGUIMIENTO
En la fase de seguimiento, es necesario poner en valor 
el trabajo de todos los agentes que acompañan al pa-
ciente, con la implicación del entorno familiar, ya que 
son los responsables de la gestión de la enfermedad 
en el día a día. 

En esta fase, en los centros que tienen enfermería de 
cuidados en Neumología, ésta toma un papel relevante 
ya que, en coordinación con el neumólogo, controlarán 
la evolución de la enfermedad, incluyendo la eficacia y 
la tolerabilidad de los tratamientos instaurados.

Por otra parte, en esta fase es muy importante que 
haya una excelente coordinación con Atención Pri-
maria, clave para gestionar posibles comorbilidades y 
tratamientos concomitantes.

Es frecuente que en esta fase se incorporen profe-
sionales del ámbito de la salud mental y, en muchos 
casos, también de la atención sociosanitaria.

ACOMPAÑAMIENTO
La fase de final de vida en los pacientes con fibrosis 
pulmonar es compleja y dura, sobre todo por el impac-
to de la disnea de reposo, de difícil manejo. A veces, 
se asociará también la tos seca incoercible y de muy 
difícil control. En esta fase, los pacientes y sus fami-
liares sufren un elevado nivel de angustia. Además, 
frecuentemente se clasifica al paciente como crónico 
complejo avanzado y se le asigna un nivel de atención 
sociosanitario. De este modo, en muchas ocasiones, 
puede perderse el contacto con todos los referentes 
clínicos que el paciente ha tenido hasta entonces a lo 
largo de toda su enfermedad, sobre todo de la unidad 
de enfermedades intersticiales.

La actual situación de crisis sanitaria, asociada a la 
pandemia por COVID-19, ha puesto en evidencia la 
fragilidad de los procesos asociados a la gestión de los 
pacientes con fibrosis pulmonar ya que, a los retos que 
han tenido que abordar los profesionales para realizar 
el seguimiento de las personas ya diagnosticadas, se 
han sumado las demoras en la realización de pruebas 

diagnósticas y visitas, con la subsiguiente falta de 
diagnóstico, en personas que por su sintomatología 
deberían haberse derivado por sospecha de fibrosis 
pulmonar. A esto, es preciso sumar toda la nueva acti-
vidad generada que han tenido que absorber las unida-
des especializadas en patología intersticial asociada a 
las secuelas pulmonares post-COVID. 

Como ya hemos comentado, la evolución de algunas 
entidades englobadas dentro de las EPID, como la FPI, 
implica que demoras en el diagnóstico se asocien a un 
peor pronóstico para los pacientes. La actual situación 
de pandemia ha puesto en evidencia que la falta de 
planificación del sistema en la gestión de estas perso-
nas conduce a una demora diagnóstica y de tratamien-
to que puede comprometer seriamente su pronóstico.
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4. 4

P or distintos motivos, tanto la fase 
de sospecha como la de diagnóstico 
de las EPID son complejas, ya que 
en ellas se hace imprescindible la 

coordinación entre los profesionales de los 
distintos niveles asistenciales. Por ello, y dada 
su importancia pronóstica, es especialmente 
relevante dinamizar las primeras fases de este 
flujo del paciente por el sistema, para evitar que 
se produzca una demora en el diagnóstico, y que 
el paciente acceda a la atención especializada 
cuando la enfermedad esté muy avanzada.

Para mejorar la eficiencia en el diagnóstico del pa-
ciente con EPID, sería conveniente impulsar iniciativas 
para implementar circuitos y vías de acceso prefe-
rente a las unidades monográficas especializadas 
en patología intersticial en las fases de sospecha y 
diagnóstico. 

El impacto en la supervivencia de enfermedades como 
la FPI, similar e incluso peor que algunos tipos de 
cáncer, hace necesario establecer procesos similares 

a los de cáncer de pulmón, que dispone de circuitos 
rápidos de derivación y diagnóstico, en los que, desde 
la sospecha, el diagnóstico se realiza en un tiempo 
máximo de 15 a 30 días, mientras que en la FPI el 
tiempo medio es de 7 meses, llegando a veces a ser de 
más de 3 años, empeorando así el pronóstico de estos 
pacientes. 

En este documento se han analizado, desde la vi-
sión de los expertos, los distintos puntos críticos del 
tránsito del paciente en el sistema sanitario donde 
se han identificado que se producen las demoras en 
el diagnóstico. Para cada bloque se han realizado 
propuestas para implementar mejoras en el manejo de 
estos pacientes.

4.1. Sospecha de enfermedad pulmonar 
intersticial 

En este primer bloque revisaremos las iniciativas apor-
tadas por los expertos que puedan mejorar la deriva-
ción del paciente hasta las unidades especializadas en 
patología intersticial, para la valoración y diagnóstico 
de posible EPID. 

Importancia de la priorización de las 
fases de sospecha y diagnóstico de 
los pacientes con EPID en el SNS
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Se ha objetivado que la derivación a la consulta 
especializada en EPID, globalmente, procede de tres 
orígenes distintos:

 n Dispositivos de Atención Primaria

 n Otras especialidades del entorno hospitalario

 n De consultas ambulatorias de Neumología

4.1.1. Sospecha y derivación desde Atención 
Primaria

En el proceso diagnóstico de la FPI y EPID en general 
es necesario que los profesionales del primer nivel 
asistencial tengan bien definidos cuáles son los crite-
rios de sospecha, y puedan derivar de forma efectiva 
a los pacientes hasta las consultas monográficas de 
enfermedades intersticiales. Con este fin, los puntos 
críticos que deben abordarse son:

1.  Falta de habilidades específicas en Atención Prima-
ria para sospechar presencia de una EPID en pacien-
tes con sintomatología respiratoria.

2. Dificultad en la solicitud de pruebas complementa-
rias específicas para el cribaje o diagnóstico de EPID 
con carácter de urgencia.

3. Imposibilidad de derivación directa a la consulta es-
pecializada de enfermedades intersticiales ante la  
sospecha de una patología intersticial.

4. Falta de protocolos claros de criterios de derivación 
hacia las consultas especializadas de enfermedades 
intersticiales.

5.  Falta de herramientas que permitan una e-interconsul-
ta que facilite la priorización de la derivación a las con-
sultas especializadas de enfermedades intersticiales.

6. No derivación de personas en las que se ha produ-
cido hallazgo casual de patrón radiológico pulmonar 
intersticial.

7.  Falta de habilidades específicas para la sospecha de 
enfermedad pulmonar intersticial en la unidad de ra-
diología general.

Para cada uno de estos retos, se han definido un 
conjunto de iniciativas que permitan mejorar el tiempo 

transcurrido hasta la llegada del paciente con EPID a 
unidades especializadas en el diagnóstico y manejo de 
esta enfermedad. A continuación, podemos ver accio-
nes que podrían impulsar cada uno de estos puntos.

1.  Falta de habilidades en Atención Primaria (AP) para 
sospechar presencia de una EPID o FPI en pacientes 
con sintomatología respiratoria

a. Seguir impulsando la formación de los profesiona-
les de Atención Primaria en los síntomas de sospe-
cha claves para la derivación de la EPID.

• Esta formación debe repetirse periódicamen-
te a los equipos de AP, al producirse rotación 
en los profesionales de los centros de refe-
rencia, y al ir asociado a un proceso de deriva-
ción, es importante actualizar a los equipos.

• Dentro de los programas formativos de los 
equipos, oficializar la formación y vincularla a 
una acreditación.

• La formación debe centrarse en la sospecha 
y en la derivación. Al tratarse de una patología 
poco prevalente, la eficiencia en el manejo del 
paciente se centra en la habilidad de identifi-
car los síntomas clave.

b. Generar materiales que sirvan de apoyo a los pro-
fesionales de AP cuando aparezca un paciente con 
sintomatología de EPID.

2.  Dificultad en la solicitud de pruebas complementa-
rias específicas para el cribaje o diagnóstico de EPID 
con carácter de urgencia.

a. Establecer una vía urgente (prioritaria) para la so-
licitud de pruebas complementarias en caso de 
sospecha.

3.  Imposibilidad de derivación directa a la consulta 
monográfica de enfermedades intersticiales ante la  
sospecha una patología intersticial.

Al tratarse de una patología poco 
prevalente, la eficiencia en el manejo 
del paciente se centra en la habilidad de 
observar los síntomas.
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a. Establecer criterios de derivación claros para que, 
ante sospecha de EPID, los médicos de AP puedan 
derivar directamente a la unidad especializada, sin 
necesidad del paso previo por neumología ambu-
latoria o neumología general.

b. Definir qué pruebas e información mínima debe 
asociarse para la derivación a la consulta especia-
lizada: Síntomas, radiografía de tórax y espirome-
tría.

c. Impulsar el uso de la consulta virtual para realizar 
interconsultas entre los profesionales de AP y la 
unidad especializada, para valorar las personas en 
las que se sospecha una EPID. 

d. Crear agendas para realizar las e-interconsultas 
para poder validar las sospechas de EPID.

e. Preparar los sistemas informáticos para poder de-
rivar directamente a los casos de sospecha valida-
dos (por interconsulta o prueba diagnóstica).

4.  Falta de protocolos claros de los criterios de deri-
vación hacia las consultas monográficas de enferme-
dades intersticiales.

a. Definir claramente los criterios de derivación y los 
de no derivación preferente entre Atención Prima-
ria y la consulta de enfermedades intersticiales. 

b. Incluir en la historia clínica electrónica los criterios 
de derivación, para poder priorizar, a través de una 
vía preferente, a la persona con sospecha de EPID.

5. No existen herramientas que permitan una e-inter-
consulta que facilite la priorización de la derivación a 
consultas monográficas de enfermedades intersti-
ciales.

a. Aprovechar las herramientas que se han impulsa-
do durante la pandemia de la COVID-19, para es-
tablecer plataformas virtuales, entre la atención 
primaria y la unidad especializada, que permitan 
eliminar falsas sospechas y agilicen los casos en 
los que los patrones de enfermedad pulmonar in-
tersticial son más claros.

b. Generar un protocolo preferente para la derivación 
de los posibles casos a través de la e-interconsul-
ta. Cuando se considere que es urgente, deben es-
tablecerse tiempos máximos de derivación.

6. No identificación/derivación de personas en las 
que se ha producido hallazgo casual de patrón radio-
lógico pulmonar intersticial

a. Definir un circuito para que las pruebas en las que 
se sospeche una EPI se puedan derivar desde Ra-
diología a las consultas especializadas de enfer-
medades intersticiales.

b. Establecer protocolos claros de derivación de las 
pruebas, que incluyan la necesidad de remitir la 
prueba a la unidad de enfermedades intersticiales 
si hay sospecha de patología intersticial.

7. Falta de habilidades para la sospecha de EPI en la 
unidad de radiología general

a. Uno de los principales focos de sospecha de EPID 
son las pruebas radiológicas y TACs, que se reali-
zan a nivel general, y que presentan un patrón cla-
ro de enfermedad pulmonar intersticial/fibrosis 
pulmonar. Para poder detectar el máximo número 
de sospechas de EPID, derivarlas a unidades de ra-
diología especializadas y que así puedan incluirse 
para su discusión en las consultas monográficas 
de intersticio, se deben establecer protocolos cla-
ros de derivación de las pruebas radiológicas.

b. Generar programas de formación para neumólo-
gos, para que estos puedan interpretar una tomo-
grafía computarizada de alta resolución (TCAR) 
pulmonar y disminuir, en la medida de lo posible, la 
carga asistencial de los radiólogos torácicos.

c. Formar a los radiólogos jóvenes sobre la radiología 
de la patología intersticial.

d. Estructurar los servicios de radiología para poder 
asignar radiólogos especializados en tórax a la pa-
tología intersticial.

e. Valorar la incorporación de programas de lectura 
automática de TCARs para descongestionar las 
listas de espera de las pruebas radiológicas.

4.1.2. Sospecha y derivación desde otras 
especialidades

Las demoras en el diagnóstico también se producen, en 
ocasiones, en las derivaciones desde otras especialida-
des médicas a la unidad monográfica de enfermedades 
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intersticiales. Dentro de las especialidades que remiten 
personas con sospecha a la unidad especializada vemos 
que, además de la radiología general (que ya hemos 
abordado) y la neumología ambulatoria (que abordare-
mos posteriormente), existen otras especialidades que 
ven pacientes con sintomatología de EPID, pero que, 
debido a la falta de habilidades, no acaban derivándo-
se rápidamente y se generan demoras diagnósticas. 
Los puntos críticos donde se han identificado áreas de 
mejora son:

1.  Falta de habilidades específicas de algunas espe-
cialidades para identificar los criterios de sospecha 
como EPID, que acaban generando interconsultas a 
neumología general.

2. Los sistemas internos de derivación del hospital no 
permiten la derivación directa a unidad monográfica 
de EPID.

3. No se realiza una revisión de zonas en las imágenes 
radiológicas fuera de la circunscrita a la patología 
de estudio en los TCAR torácicos de otras especia-
lidades/patologías, para detectar posibles patrones 
intersticiales.

Para mejorar estos puntos se propone:

1.  Falta de habilidades específicas de algunas espe-
cialidades para identificar los criterios de sospecha 
de EPID, por lo que se generan interconsultas a neu-
mología general.

a. En especialidades (ej. medicina interna, cardiolo-
gía, reumatología y cirugía) en las que pueden de-
rivarse pacientes a neumología, formación en los 
criterios de sospecha de EPID para facilitar la deri-
vación directa a la unidad especializada.

b. Generar herramientas de ayuda para facilitar la 
sospecha diagnóstica de EPID para las distintas 
especialidades.

2.  Los sistemas internos de derivación del hospital no 
permiten la derivación directa a la unidad monográfi-
ca de enfermedades intersticiales.

a. Diseñar un protocolo interno de derivación o inter-
consulta de pacientes desde consultas externas 
a la unidad especializada cuando se sospecha de 
una EPID.

b. Protocolo interno de derivación o interconsulta de 
pacientes en urgencias con posible patrón de EPID 
a consulta especializada.

c. Establecer criterios de sospecha en pacientes 
post-COVID que presenten sintomatología de en-
fermedad pulmonar intersticial, para su derivación 
a la unidad especializada.

3.  No se realiza una revisión de zonas en las imágenes 
radiológicas fuera de la circunscrita a la patología de 
estudio en los TCAR torácicos de otras especialida-
des/patologías, para detectar posibles patrones in-
tersticiales.

a. Establecer criterios para seleccionar perfiles de 
pacientes que tengan mayor probabilidad de pre-
sentar un patrón intersticial, e informar para que 
los radiólogos valoren la EPID en el informe.

4.1.3. Derivación desde Neumología 
ambulatoria

En la derivación desde la neumología ambulatoria a la 
unidad especializada de enfermedades intersticiales, 
también pueden producirse demoras. Por este motivo, 
al revisar los puntos críticos a considerar para minimizar 
los tiempos hasta el diagnóstico de la EPID, debemos 
abordar de una forma preferente la derivación desde la 
neumología ambulatoria. Los puntos relevantes en este 
apartado son: 

1.  Se generan demoras en la derivación a la consulta 
especializada de enfermedades intersticiales has-
ta disponer de todas las pruebas complementarias 
(principalmente TCAR).

2. Se producen derivaciones genéricas sin orientación 
diagnóstica al Servicio de Neumología y sin especifi-
car el carácter urgente.

3. Dificultad para valorar el carácter de urgencia y/o la 
necesidad de derivación a la unidad monográfica de 
enfermedades intersticiales.

4. Falta de vías de comunicación organizadas y esta-
blecidas entre hospitales comarcales y unidades de 
referencia.

Las iniciativas establecidas para mejorar la demora en 
la derivación desde neumología ambulatoria serían:
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1.  Se generan demoras en la derivación a la consulta 
especializada de EPID hasta disponer de todas las 
pruebas complementarias (principalmente TCAR).

a. Establecer una hoja de consulta dentro del servi-
cio, en el caso de sospecha, en la que se incluyan 
las últimas pruebas complementarias. Durante la 
crisis sanitaria de la COVID-19, se han generado 
hojas de consulta dentro del servicio que han re-
ducido los tiempos de respuesta de una media de 
un mes, a gestionarse en horas. Esta es una prácti-
ca que podría extenderse a otras EPID/FPI.

b. Definir vías preferentes para pruebas complemen-
tarias en pacientes con sospecha de EPID que se 
han derivado a la consulta monográfica.

2.  Se producen derivaciones genéricas sin orienta-
ción diagnóstica al Servicio de Neumología, y sin es-
pecificar el carácter urgente.

a. Definir criterios de derivación en los que se genere 
una vía preferente para las unidades especializa-
das de enfermedades intersticiales.

3.  Dificultad para valorar el carácter de urgencia y/o 
la necesidad de derivación a la unidad monográfica de 
enfermedades intersticiales.

a. Creación de una e-interconsulta para poder valo-
rar el carácter de urgencia y la necesidad de deri-
vación a la unidad monográfica de enfermedades 
intersticiales.

b. Agendar e-interconsulta en la consulta monográ-
fica de enfermedades intersticiales para revisar 
los casos que se considera necesario derivar para 
diagnóstico.

c. Definir las pruebas necesarias para poder realizar 
la e-interconsulta.

4.  Falta de vías de comunicación organizadas y esta-
blecidas entre hospitales comarcales y unidades de 
referencia.

a. En los casos en los que existan consultas de enfer-
medades intersticiales en hospitales comarcales, 
pero sin capacidad de diagnóstico, es importante 
establecer vías de comunicación con las unidades 
de referencia, y protocolos rápidos de diagnósti-
co-seguimiento.

b. Establecer una red entre las unidades de referencia 
de EPID y los hospitales sin capacidad de diagnós-
tico especializado de enfermedades intersticiales, 
para evaluar casos de sospecha de la misma.

4.2. Diagnóstico de enfermedad 
pulmonar intersticial

La fase de diagnóstico de EPID, en general, está más 
desarrollada que la fase de derivación, al existir una 
red de unidades especializadas en la patología inters-
ticial, que se ha ido implementando en los últimos 15 
años. Sin embargo, las diferencias existentes entre la 
organización de las distintas regiones hacen que sea 
importante revisar los puntos donde se pueden pro-
ducir demoras en el diagnóstico de EPID en el entorno 
hospitalario. Los puntos críticos detectados son: 

1.  Implantación de los equipos multidisciplinares a ni-
vel hospitalario, que permitan la revisión de los ca-
sos con sospecha de EPID para su diagnóstico.

2. Ausencia de priorización de las exploraciones com-
plementarias, que conlleva retraso diagnóstico.

3. Falta de equipos o comités diagnósticos multidisci-
plinares en toda la extensión del territorio. 

4. Necesidad de disponer de circuitos que mejoren los 
tiempos en todo el proceso de diagnóstico dentro 
del hospital y los movimientos del paciente dentro 
del sistema sanitario.

Las iniciativas para impulsar estos  puntos serían:

1.  Implantación de los equipos multidisciplinares a ni-
vel hospitalario, que permitan la revisión de los casos 
con sospecha de EPID para su diagnóstico (aun exis-
tiendo unidades muy consolidadas, es importante 
seguir impulsando la estructuración de las unidades 
que se están creando actualmente). 

a. Definir los componentes que forman parte del Co-
mité de enfermedades intersticiales.

• Indispensable: Neumología, Radiología, Anato-
mía Patológica.

• Recomendable: Medicina Interna y/o Reumato-
logía, Farmacia Hospitalaria, Enfermería.

• Según necesidad: broncoscopista y cirugía torácica.
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b. Disponer de un comité multidisciplinar estable y ca-
lendarizar una  frecuencia de reuniones para la re-
visión de nuevos casos (preferentemente semanal).

c. Definir indicadores de seguimiento de la actividad 
del Comité multidisciplinar y establecer mejoras 
en base al resultado.

d. Establecer agendas específicas para EPID en los 
servicios que dan soporte al diagnóstico. Disponer 
espacios de agenda que permita la programación 
de pacientes con sospecha de EPID/FPI.

e. Definir un modelo de reuniones del comité on-line. 
Con la situación de la pandemia por COVID, se ha 
puesto de manifiesto que en muchos hospitales 
no se han llevado a cabo las reuniones necesarias.

f. Potenciar la interconexión entre hospitales, para 
facilitar que los equipos más pequeños aprove-
chen los recursos de las unidades especializadas 
en enfermedades intersticiales.

2.  Ausencia de priorización de las exploraciones 
complementarias, que conlleva retraso diagnóstico.

a. Establecer mecanismos para que los pacientes en 
estudio de una EPID puedan realizarse las explora-
ciones necesarias en poco tiempo:

• TCAR tórax. 

• Requerimientos técnicos para EPID (equipo y 
aparataje).

• Priorización semejante a cáncer de pulmón 
y/o espacios de agenda TCAR de tórax para la 
programación de pacientes con sospecha de 
EPID.

b. Disponer de pruebas funcionales respiratorias 
(PFRs), como máximo de un mes de antigüedad.

c. Disponer de una analítica con un perfil específico 
de autoinmunidad completa e IgGs específicas, 
para hacer screening de diferentes causas de 
EPID.

d. Facilitar que se puedan utilizar en el hospital los 
circuitos rápidos ya existentes en otras patologías, 
para las pruebas complementarias necesarias para 
el diagnóstico de estos pacientes (TCAR y PFR).

e. Estandarización de los informes de las pruebas 
complementarias siguiendo las guías internacio-
nales.

3.  Falta equipos/comités diagnósticos multidiscipli-
nares en toda la extensión del territorio.

a. Establecer redes colaborativas para hacer más 
eficiente el diagnóstico y manejo de los pacientes 
con EPID, optimizando recursos.

b. Definir un modelo de trabajo en red entre las dife-
rentes unidades de enfermedades intersticiales 
del territorio, para apoyar y favorecer el proceso 
diagnóstico de los casos complejos.

c. En los centros en los que no existe un centro de re-
ferencia de enfermedades intersticiales, crear una 
consulta monográfica semanal/periódica especia-
lizada en patología intersticial.

d. Asegurar y mantener las transiciones y continui-
dad asistencial, integrando la información de los 
niveles asistenciales de Primaria y Hospitalaria.

4.  Establecer circuitos que mejoren los tiempos en 
todo el proceso de diagnóstico dentro del hospital y 
los movimientos del paciente dentro del sistema sa-
nitario.

e. Creación de un proceso de diagnóstico preferente 
dentro de un plan específico de EPID, con tiempos 
de espera máximos para las diferentes pruebas 
diagnósticas. 

f. Compromiso de todas las especialidades implica-
das e inversión requerida.



Recomendaciones para la gestión del  
PACIENTE CON ENFERMEDAD PULMONAR INTERSTICIAL EN EL SNS

18

C omo último punto, se proponen una 
serie de indicadores de seguimiento 
que nos permitan evaluar si los 
objetivos marcados para el impulso de 

las iniciativas propuestas en este documento se 
están alcanzado. 

Estos indicadores serían:

1.  Número de pacientes con sospecha de EPID atendi-
dos en consulta de Neumología en un plazo ≤ 15 días 
tras la solicitud de interconsulta o sistema de alerta 
radiológica.

2. Tiempo medio de demora desde la generación de 
alerta de sospecha o interconsulta hasta la primera 
consulta de EPID.

3. Tiempo medio desde la solicitud del TCAR hasta su 
realización.

4. Tiempo medio desde la solicitud del TCAR hasta la 
emisión informe.

5. Tiempo medio desde la sospecha de EPID (fecha in-
forme radiológico) hasta la toma de decisión en co-
mité (fecha comité).

6. Tiempo medio desde la emisión del informe final de 
indicación e inicio de tratamiento.

5. 5 Indicadores de mejora del proceso de 
sospecha y diagnóstico de EPID



6. 6

 nLas EPID son un grupo heterogéneo de enfer-
medades pulmonares, que se caracterizan por 
afectación de las estructuras alveolo-intersticia-
les con infiltración por células inflamatorias, pro-
liferación celular y fibrosis. La fibrosis pulmonar 
idiopática (FPI) es el arquetipo y la más frecuente 
de estas enfermedades pulmonares intersticia-
les fibróticas.

 nLa FPI es una enfermedad rara que tiene un ele-
vado impacto en las personas que la padecen. 
Se presenta con síntomas incapacitantes, como 
la disnea y la tos, que afectan a la calidad de vida 
de los pacientes a nivel físico, social, emocional y 
laboral, así como a la capacidad de llevar a cabo 
actividades cotidianas, y tiene un pronóstico y 
supervivencia muy pobre. 

 nLos síntomas iniciales de las EPID son similares 
a otras enfermedades respiratorias más preva-
lentes. Este es uno de los motivos por el que e 
diagnóstico de fibrosis pulmonar puede demo-
rarse y producirse años después del inicio de los 
síntomas.

 nEs imprescindible asegurar una adecuada ges-
tión del paciente en las diferentes fases de su 
paso por el sistema sanitario. Especialmente, 
es clave asegurar un rápido acceso al diagnósti-
co y tratamiento, por la posible rápida evolución y 
pronóstico fatal de las fibrosis pulmonares.

 nTeniendo en cuenta el tránsito de los pacientes 
con EPID por el sistema sanitario, podemos iden-
tificar cinco fases bien delimitadas: la fase de 
sospecha /derivación, el proceso diagnóstico, la 
instauración del tratamiento, el seguimiento del 
paciente y, finalmente, el acompañamiento del 
paciente y su familia al final de la vida.

 nEs muy importante que, en la puerta de entrada 
del paciente al sistema sanitario, se conozcan 
las características y el impacto de esta enfer-
medad y que, en caso de sospecha, se disponga 
de unas vías de acceso preferente a las uni-
dades expertas en enfermedades pulmonares 
intersticiales, que faciliten un diagnóstico y aten-
ción rápida, acorde a la gravedad de la patología. 

 nEl diagnóstico de la EPID es complejo y preci-
sa de un equipo o comité multidisciplinar de 
profesionales que puedan valorar, tanto la clínica 
que presenta el paciente como las diferentes 
pruebas complementarias, imprescindibles para 
su diagnóstico preciso.

 nLa complejidad asociada a estos diagnósticos 
hace recomendable una programación específi-
ca de la consulta de EPID, disponer de sistemas 
que permitan acortar el tiempo de espera de 
los resultados de pruebas complementarias y 
que las reuniones de la comisión multidiscipli-
nar estén protocolizadas y con una frecuencia 
establecida.
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