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A IMPORTANCIA DO DIAGNOSTICO PRECOCE DE FIBROSE PULMONAR
IDIOPATICA: UMA REVISAO DE LITERATURA

Thifanny Ketlani Tavares?

RESUMO: A fibrose pulmonar idiopatica € uma doenca de carater progressivo rapido, que provoca a
rigidez do tecido pulmonar. Sua etiologia € desconhecida, entretanto sua patogenia aponta o
desenvolvimento a partir do encurtamento dos teldbmeros, que pode ser causado a partir de inimeras
formas inclusive envelhecimento. Porém sem muita veracidade cientifica estudada ainda. Seus
sintomas incluem tosse, dispneia, hipoxemia, distirbios do sono, cansaco, depressao e ansiedade. O
prognéstico varia de 2 a 5 anos de acordo com o tempo de diagnéstico podendo variar se feito de forma
precoce. A terapia farmacologicamente disponivel para FPI sdo antifibréticos: Nintedanibe e
Perfinidona que impedem o crescimento progressivo de fibrose no pulméao. Seu diagndstico dispbe de
uma equipe multidisciplinar exames visuais como TCAR e BPC e a partir deles havera dados
histolégicos. Objetivo deste artigo € fazer uma revisédo bibliografica evidenciando a relevancia do
diagnostico precoce. A revisdo foi feita através das plataformas digitais: Scielo, Medline, Pub Med,
Google Académico, Revistas, Livros e Bibliotecas online. Observou-se entdo a importancia do
diagnéstico precoce que traz o beneficio da insercdo da terapia de forma sedia impedindo o avango
rapido e progressivo da doenca proporcionando uma qualidade de vida e progndéstico favoravel ao
paciente.

Palavras chaves: Fibrose pulmonar idiopéatica, Nintedanibe, Perfinidona, Beneficios do diagnéstico
precoce.

ABSTRACT: Idiopathic pulmonary fibrosis is a rapidly progressive disease that causes pulmonary
tissue stiffness. It's etiology is unknown, however it's pathogenesis points from the shortening of the
teromerers, which can be caused from inumerous forms including aging, but with no scientific veracity
studied yet. It's symptoms includes coughing, dyspnea, hypoxemia, sleep disorder, tiredness,
depression and anxiety. The prognosis vary from 2 to 5 years according from the time of diagnosis and
may vary if done early. The pharmacologically therapy available for IPF are antifibortics: Nintedanib
and Perfinidone which can hinder the progressive growth of fibrosis in the lung. It's diagnosis has a
multidisciplinary team of visual examinations such as computed tomography (CT) and biopsy from them
will have histologic data. This article's goal is to make a literature review pointing the relevance of early
diagnosis. This article has been made from the following digital platforms: Scielo, MedLine, Pub Med,
Google Scholar, Magazines, Books and Online Libraries. Has been observed the importancy of an early
diagnosis that brings the benefit of the insertion of therapy in a serious way hindering the rapidly and
progressive advance of the disease providing a better quality of life and a favorable prognosis for the
patient.

1 Thifanny Ketlani Tavares, graduanda em Farmacia do Centro Universitario S&o Lucas Ji-Parand, 2020.
Thifannyfarm@gmail.com
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1.INTRODUCAO

A Fibrose Pulmonar Idiopatica (FPI) € uma doenca que provoca a rigidez do
tecido pulmonar. Descrita como fibrose progressiva e de etiologia inexplorada devido
a multiplos fatores que estéo relacionados a sua causa, que envolvem como exemplo
estilo de vida, ambiente e idade. Qualificada como rara segundo dados
epidemioldgicos secundarios, ela tem demonstrado um aumento significativo de
incidéncia, prevaléncia e letalidade (MARTINEZ et al.,2015; PEREIRA, 2016).

Caracterizada pela deterioracéo do tecido pulmonar que na maioria das vezes
€ agravado pelo diagnostico tardio, o paciente enfrenta uma qualidade de vida
regredida, pois os pulmdes terdo suas fungdes afetadas sendo incapazes de concluir
0S movimentos respiratorios de forma adequada, devido ao enrijecimento do tecido
pulmonar que impedira a inspiracdo e expiracdo adequada e completa do orgao,
impossibilitando a oxigenacdo de percorrer e oferecer suprimento aos demais 6rgaos
utilitarios (MOISES et al., 2015; RICHELDI, 2017; HORTA, 2018).

O publico alvo é de idosos e na maioria dos casos do sexo masculino, o
prognostico € a partir dos 55 anos de idades com prevaléncia projetada de 9.986 a
16.109 casos anuais, que equivale a 5,1 a 8,3 a cada 100.000 habitantes. Entretanto
chega afetar um ndimero exorbitante a partir da sétima década de vida (MARTINEZ,
2015; XAUBET, 2016).

O tempo de sobrevida varia de acordo com o diagnostico, qualificando
intensidade dos sintomas, ades&o do paciente ao tratamento entre outros fatores. E
necessario saber quanto o pulméo estd comprometido para se obter o progndstico
correto das capacidades pulmonares, outro fator importante é o controle dos niveis de
oxigenacao e saturacdo que revelam as condicdes fisioldgicas do paciente, entretanto,
mesmo levando em conta todos esses fatores sua predicédo tem sido em média de 2
a 5 anos (BUSTAMANTE et al., 2017; NEVES, 2018).

A principio o desenvolvimento da doenca ndo apresenta sintomas complexos,
pois 0s mesmos se assemelham com o0 sedentarismo e as limitacfes de uma vida
idosa como: cansaco, debilidade muscular, artrite, disfagia, manifestacdes oculares,
ulceragbes orais e rigidez matinal. Levando os profissionais de saude a um

diagndstico correlativo paralelo a outras patologias que inconsequentemente se



assemelham a FPI, delongando o acesso ao tratamento e invalidando a resposta
terapéutica adequada (MATIAS et al., 2019).

Outros fatores correlacionados ao diagnéstico tardio sdo em relacdo ao
paciente, pois o desenvolvimento da doenca tem um progndstico desagradavel,
acerca do tempo de vida e a regressao fisica acelerada, e o mesmo nédo achara que
0s sintomas iniciais sdo uma necessidade médica, principalmente em casos de
tabagismo. Submetendo-se a um processo de quadro clinico irreversivel,
comprometendo parcial ou até totalmente o pulm&o e na maioria dos casos levando a
Obito por inconsciéncia, negligéncia ou até mesmo auséncia da averiguacao correta
dos sintomas (OLIVEIRA et al., 2016; MORAIS,2019; ALMEIDA et al., 2019).

s

O diagnostico de FPI é considerado de alta complexidade e conta com
avaliacdo de varios profissionais ao mesmo tempo, ficando ainda mais dificil nos
primeiros anos de desenvolvimento da doenca, jA que o0 paciente conta com
manifestacdes clinicas visiveis e relevantes para o reconhecimento final da patologia
(ALMEIDA et al., 2019).

Sendo assim, o presente estudo se propfe a descrever e a estudar a
preeminéncia do diagndstico precoce e seus beneficios ao serem analisados da forma
mais precoce possivel, detalhando os aspectos da doenca para melhor compreenséao
da equipe multidisciplinar, correlacionado terapias atualmente utilizadas expondo a
patogenia e sintomas, apontando as diretrizes e protocolos para que haja o

diagndstico correto através de uma revisao bibliogréfica.



2. MATERIAIS E METODOS

2.1 DELINEAMENTO DE ESTUDO

O estudo baseou-se em uma revisdo bibliografica qualitativa de producéo
cientifica que aborda aspectos clinicos e de diagnostico da Fibrose Pulmonar
Idiopética do ano de 2015 a 2020.

2.2 TAMANHO DA AMOSTRA

Amostra compreende conforme nos estudos encontrados a estratégia de busca

gue preencha os critérios objetivados.

2.3 METODOS DE EXECUCAO DE DADOS

2.3.1 Base de Dados

GOOGLE ACADEMICO (de 2015 até 2020), PUBMED (de 2015 até 2020) e
SCIELO (de 2015 até 2020)

2.3.2 Periodo considerado na Busca

A coleta dos dados da pesquisa foi executada no periodo de margco de 2019
até junho de 2020, considerando os critérios de inclusdo e de execucdo das
publicacdes, a populacéo dos estudos e as estratégias de busca na base de dados. A
busca considerou artigos originais, resumos, guias, livros e artigos publicados de 2015
até 2020.



2.3.3 Estratégia de Busca

Para a selecdo das literaturas, a estratégia de busca se deu através do uso
de operadores booleanos (delimitadores), representados pelos termos conectores
AND (combinacdo restritiva), OR (combinacdo aditiva) e NOT (combinagéo

excludente) que sédo utilizados com os descritores. (MOKHLES et al., 2016).

Esses termos possibilitam efetuar combinacdes dos descritores que sao
usados na busca, sendo AND uma, OR uma e NOT uma. Seguidamente, a selecao
dos termos de busca e o emprego dos operadores booleanos para todos os quatro
componentes da estratégia deve possibilitar um inter-relacionamento dos termos
através da seguinte estratégia final: (P) AND (I) AND (C) AND (O). Essa estratégia
deve ser introduzida na caixa de busca (searchbox) das bases de dados, para que
sejam localizadas as publicacdes apropriadas (MOKHLES et al., 2016).

2.3.4 Estratégia de Pesquisa no PubMed, SciELO, Google académico

Optou-se pela adocdo dos descritores obtidos no Medical Subject Headings
(MeSH). Tal opcao ocorreu devido a vantagem de aplicacdo de descritores, tendo em
vista que eles proporcionam a recuperacao de registros com termos variantes em seus
campos semanticos, como por exemplo os sinbnimos. Os descritores utilizados foram

os termos Mesh.

a) Pesquisa de termo MeSH:
* 1”7 Idiopathic pulmonar fibrocis”
« 2” Diagnosis”
« 3” Etiology and prognosis”
* 4” Early diagnosis”
*5%1)OR (2)” OR “(1) AND (3)” OR “(1) AND (4)”

b) Pesquisa por palavra-chave direta:
* 6 “Nintedanib”
* 7 “ Perfinidona”



* 8“Usual interstitial pneumonia’
* 9 “Symptoms”

* 10 “TCAR Patter”

* 11. “ Prognosis”

* 12 “Lung tissue”

+ 13. “ Physiological conditions”
* 14. “ Oxygen

* 15 “(7) AND (8)” OR “(7) AND (9)” OR “(7) AND (10)” OR “(7) AND (11)” OR
“(7) AND (12)” OR “(7) AND (13)” OR “(7) AND (14)” OR “(7) AND (15)” OR “(7)
AND (16)”

2.3.5 Etapas de Selecéo

Os seguintes critérios foram utilizados para a selecéo dos estudos: Critérios de

Incluséo

* Review (estudo de reviséo)
* Estudos de acesso livre

* Artigos completos

* Resumos de artigos

» Citagdes duplicadas

* Relatos de casos

* Estudos de acesso limitado

* Artigos incompletos ou ndo compativeis com tema



3. DESENVOLVIMENTO

PATOGENIA

A caracterizacdo da patologia é definida como o reparo epitelial anormal que
leva a producéo de fibroblastos. Atualmente os estudos apontam ciclos repetitivos de
leséo epitelial sem uma causa determinada, a inflamacé&o induz a resposta das células
T do tipo Th2 que possuem a presenca de eosindéfilo e mastécitos nas lesbes, no
hemograma por exemplo serd visivel a presenca dos eosinofilos causando eosinofilia
(HUSAIN, 2010).

A etimologia determinada a doenga como idiopatica refere-se a um padréao que
ocorre de forma natural e espontanea ou sem razao aparente, podendo indicar varios
fatores que procederiam o seu desenvolvimento como: “Tabagismo; exposigdes virais;
refluxo gastrico; envelhecimento; autoimunidade; construcdo de casas de madeira;
predisposicdo genética; exposicdo a chumbo latdo e aco e atividades de trabalho em
pecuaria e agricultura” (XAUBET, 2016; DIAS, 2019).

Os fatores supracitados sdo agentes determinantes da etiologia da doenca,
portanto o diagndstico de FPI ndo se baseia em uma etiologia especifica, antes
compreende-se uma combinacdo de fatores genéticos, comportamentais e
ambientais, que cooperam para o desenvolvimento de um fenétipo fibrético que gera
a remodelacdo pulmonar. Com tantas variantes etiolégicas e nenhuma predisposicao
concreta a respeito de uma causa determinada especifica, se torna impossivel
correlaciona-la a um fator em especifico tornando sua denominacdo como idiopatica
(XAUBET, 2016; COLLARD, 2016; SANCHEZ, 2017; FELIX, 2018).

Anteriormente a patogenia de FPI era conceituada como uma agressao que
desencadeava inflamacao crénica resultando assim a fibrose. A partir desta teoria,
terapias anti-inflamatérias foram introduzidas ao paciente. Durante anos sustentou-se
0 uso de corticosteroides como terapia padronizada que resultou, em efeitos
colaterais, elevacdo de comorbidades e o aumento de exacerbacdes agudas
(HUSAIN, 2010; MARTINEZ et al., 2015; XAUBET et al., 2017; Morais, 2019).

O reparo anormal evidencia TGF-f1 como a proteina estimuladora de

fibroblastos ja que o mesmo é considerado um fibrinogénio liberado das células



epiteliais alveolares. O TGF-B1 ativado pela lesao epitelial inibe a caveolina-1 que €
uma proteina estrutural que atua como inibidor endégeno que impede a deposicao de
coldgeno na matriz extracelular, que resumidamente faria a reparacdo epitelial
alveolar. Sem acdo da caveolina-1 havera a deposi¢cdo de coldgeno na matriz e a
formacéo de fibroblastos que se transformaréo em miofibroblastos levando aos focos
de fibrose e consequentemente o desarranjo pulmonar (PERES et al., 2014; HORTA,
2018; FELIX, 2018).

Todo esse processo € desencadeado inicialmente pelo encurtamento dos
telomeros que sdo sequéncias de DNA repetitivas existentes nas extremidades de
todos os cromossomos. Os teldmeros sédo responsaveis pela replicacdo celular, seu
encurtamento ndo possui causa determinada especifica, denominando sua etiologia
como desconhecida, podendo ser considerado até mesmo o envelhecimento do
individuo, fatores ambientais, exposicdes natural e estilo de vida (BLASCO et al.,
2017; HORTENSE, 2018; DIAS, 2019).

A auséncia da replicacdo celular € desencadeada de forma subita e causa
apoptose e senescéncia alveolar. A partir desta reacdo havera entdo o
desenvolvimento de fibrose pulmonar, o paciente passara a sentir o inicio dos

sintomas e a amplificacéo frenética dos mesmos (GRUN 2015).

SINTOMATOLOGIA

Capaz de produzir um impacto profundo a qualidade de vida, a FPI causa o
declinio rapido das func¢des pulmonares sendo considerada fatal na maioria dos casos
(OLSON., 2016).

Seus sintomas incluem:
e Dispneia

O desconforto respiratorio conhecido popularmente como falta de ar,
classificado como um dos principais sintomas que tendem a sofrer um declinio rapido
devido a progressao da doencga, que ao causar o enrijecimento do tecido pulmonar
diminui a saturacao e a capacidade de inspiracao e expiragao que garantem a entrada
de ar no corpo e liberacdo do gés carbdnico, sendo considerado como exacerbagéao
aguda (JONES et al., 2016; BACCI et al., 2017; ARIMURA, 2017).



e Tosse e Refluxo

Definida como reflexo do aparelho respiratdrio a tosse € cotidiana nos pacientes
e pode estar relacionada ao refluxo gastroesofagico que é uma comorbidade comum
secundéaria acompanhante de FPI, onde pacientes aspiram microparticulas do
conteudo gastrico que causa dano ao epitélio alveolar principalmente em estagio
avancado da doenca (CARVAO, 2017; COSTA et al., 2018).

e Hipoxemia e dor no Térax

Caracterizada pela restricdo de oxigénio no sangue a hipoxemia causa
sobrecarga ao coracdo entre outros 6rgaos lesando os tecidos e causando morte
celular (RIBEIRO et al., 2018).

o Depressao e Ansiedade

Quanto maior o grau de dispneia, maior a limitacdo do paciente e mais impacto
0 mesmo sofre em relacéo a sua qualidade de vida abrangendo a depressao, podendo
um sintoma acarretar diversos quadros clinicos. As alteracbes no humor por exemplo
sdo0 sugestivas para a ndo adesdo e adequacao do paciente ao tratamento, onde o
mesmo se encontra apatico em relacdo a vida e a capacidade de melhora (MARTINEZ
et al., 2015; KREUTER et al., 2017; FERREIRA, 2018).

¢ Disturbios do sono

Os disturbios do sono também sdo sintomas ocasionados por outros sintomas
como apneia, tosse noturna e adesdo ao tratamento que provocam a insonia
frequente. O tratamento envolve avaliacdo dos sintomas de forma individual que

podem trazer melhora a qualidade de sono do paciente (MARTINEZ et al., 2015).
e Cansaco

E caracterizado pelo esforco fisico e idade avancada em que as atividades
desempenhadas normalmente costumam ser executadas com dificuldade, entretanto
em paciente com FPI o cansaco esta associado a ambos os fatores, mas também ao
comprometimento dos pulmdes que auxiliam diretamente no desempenho fisico
(MARTINEZ, 2017).



e Perda de peso

“Considerado uma condicado que vem da inflamagao crénica, estresse oxidativo,
perda de massa muscular por inatividade, associado ao progresso da doenca e suas
complicagdes” (NAKATSUKA et al., 2018).

Os sintomas podem ser inespecificos, podendo ser semelhantes a inUmeras
patologias, gerando o atraso ao diagndstico e a identificagdo ao tratamento correto. E
necessario que haja uma explanagéo milimetra dos sintomas e dos laudos de TCAR,
gue seja avaliada de forma conjunta aos sintomas e atividades que costumavam ser
desempenhadas com exceléncia e passam a ndo serem mais executadas
normalmente pelo paciente (ESPOSITO et al., 2015; GRANEY, 2017; ZOU et al.,
2020).

Toda a capacidade multidisciplinar de profissionais da saude que possam
auxiliar pacientes acometidos com FPI baseia-se na qualidade de vida do paciente, e
na adesao ao tratamento. Conforme ha a progressado da doenca muitos sintomas
aleatorios sucedem e agridem até as funcdes mais simples desempenhadas por eles
(MERMIGKIS, 2017).

PROGNOSTICO

O prognoéstico da FPI estabelece-se em idosos acima dos 55 anos de idade.
Mesmo sendo classificada como rara os numeros identificados sdo de bastante
relevancia e preocupacdo, sendo a FPI a patologia mais prevalente dentro da
classificacdo da PIU (Pneumonia Intersticial Usual), (OLIVEIRA et al., 2016).

Levando a morte, pode ser associada a patologias de grande relevancia
mundialmente como o cancer, podendo ser tdo letal quanto, devido declinio abrupto
das func@es pulmonares (BUSTAMANTE, 2018).

O tempo médio de vida varia de 2 a 5 anos, podendo ser quantificado de acordo
com a predominancia e veeméncia dos sintomas considerando também a adeséo do

paciente a terapéutica abordada e tempo de diagndstico. Suas variagdes implicam



substancialmente a necessidade do direcionamento do diagndstico sedio ou tardio

gue sugira as condi¢des pulmonares do paciente (MARTINEZ et al., 2015).

As condicdes fisiopatolégicas do paciente também devem ser avaliadas
juntamente para definicdo do progndstico, sendo estabelecido a probabilidade de
alternancia do progndstico. Se estas condi¢Bes forem reveladas antes do declinio
associado ao desenvolvimento rdpido da patologia ou seja a descoberta de forma
sedia podera ocorrer uma divergéncia com a base de dados e um prolongamento no
tempo médio, contudo é considerado significativamente complexo, que haja esta
variante, tendo em vista que a definicao e diagndstico se tornam mais especificos com
0 maior comprometimento do tecido pulmonar em graus mais avancados da doenca,
portando definido pelo diagndstico na maior parte das vezes tardio (XAUBET, 2016;
RICHELD, 2017; NEVES, 2018).

Sua prevaléncia é de 30 casos para cada 100.000 pessoas podendo chegar a
mais de 100 a cada 100.000 pessoas em uma populacdo especifica de idosos com

idade igual ou superior aos 75 anos (SILVA et al., 2016).

Para que haja um aprimoramento do progndstico em um contexto geral, sera
necessario a coleta de dados de incidéncia, prevaléncia e letalidade, obtendo uma
base de dados confiavel que podera influenciar até mesmo amostras sobre o impacto
econdmico que a FPI tem causado. Sendo imprescindivel que haja o registro nacional
da doenca que disponibilizara embasamento a importancia do diagndéstico precoce
através do conhecimento e conscientizacdo primaria por profissionais da saude e
garantira a definicAo de forma precisa do verdadeiro progndstico através de um
fundamento concreto e sem alternancias (MARTINEZ et al., 2015; BALDI, 2017).

TRATAMENTO

Terapia medicamentosa

A terapéutica farmacolégica com beneficios e comprometimento cientifico
sdo de medicamentos antifibroticos. Atualmente existem dois medicamentos
utilizados para FPl aprovados pela Agéncia Nacional de Vigilancia Sanitaria

(ANVISA): esilato de nintedanibe e perfinidona, sendo o nintedanibe o primeiro



aprovado no Brasil em outubro de 2016 pela Resolugéo n°2.954, e a perfinidona foi
aprovada para os demais paises em junho de 2016 usada apenas em outros paises
como Estados Unidos, Japéo e paises da Europa. Sdo medicamentos de alto custo
podendo chegar até R$ 21.000,00 dependendo de sua apresentacdo farmacéutica
(CONITEC, 2018).

Segundo os autores de uso e eficacia do medicamento:

O esilato de nintedanibe liga-se competitivamente ao sitio de ligacdo da
adenosina trifosfato (ATP) desses receptores e bloqueia a sinalizacdo
intracelular, que é necessaria para proliferacéo, imigracédo e transformacao
de fibroblastos que sdo essenciais para FPl. O bloqueio da sinalizacdo
intracelular favorece a sobrevivéncia de células endoteliais. Sua
farmacocinética pode atingir concentracdes plasmaticas maximas de 2 a 4
horas ap6és a administracdo oral. ele se encontra apenas em uma
apresentacao farmacéutica que sdo capsulas gelatinosas de 100mg e 150mg
sendo administradas de 12 em 12 horas. Quanto ao metabolismo o
nintedanibe faz clivagem hidrolitica por esteases resultando na porcao de
acidos livres e sua eliminacao ocorre dentro de 48 horas (EISEN et al., 2013;
RICHELD et al., 2014, p.2081; RECK et al., 2014; p.154; p.1291).

As reacdes adversas incluem diarreia, nadusea, vomitos que levam a
desidratacéo e perda de eletrdlitos. Quanto as funcdes hepaticas podem haver uma
elevacdo das enzimas devendo ser identificado os niveis de transaminases durante

todo o tratamento, incluindo complicaces gastrintestinais (ANVISA).

A perfinidona atualmente ndo é usada no Brasil, e seu mecanismo de acao
dispde de acdo anti-inflamatéria que atua nos receptores de TNF-a e TGF-j,
estimulante na oxidacdo celular. Seu objetivo principal € inibir a proliferacdo de
fibroblastos reduzindo-os assim da mesma forma que ocorrera com a deposicao de
colageno (MARTINEZ et al., 2020).

Tratamento Secundario

O tratamento secundario inclui medicamentos que ndo sao antifibréticos e
combatem apenas o0s sintomas, o que é de grande valia e impacto a qualidade de vida

do paciente, pois todo tratamento se resume ao uso paliativo. Conforme vao surgindo
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0s sintomas € necessario uma avaliacdo de paciente a paciente conforma sua

caréncia e apresentacdo clinica (BARBOSA, 2020).

Algumas comorbidades acompanham a FPI e é consideravelmente normal a
equipe multidisciplinar lidar com elas. Disturbios do sono por exemplo podem ser
tratados com ansioliticos assim como a depressdo também pode ser tratada com
benzodiazepinicos que fazem parte da classe de ansioliticos; no caso de refluxo é
sugerido, antiacido ou inibidores da bomba de prétons, e em episddios de emese
(vémito e ansia) que também estédo classificados como efeito adverso do nintedanibe
faz-se o uso de antiemético (JEZLER, 2017; OLIVEIRA, et al., 2016)

Evidenciando-se como supero na forma de melhorar a qualidade de vida e
por ser considerado como a principal causa da morte dos pacientes possuintes de
FPI, a oxigenoterapia € a introducdo de oxigénio de forma mecanica em pacientes
com niveis de saturacdo baixa. Sendo conspicuo de tratamentos paliativos, ja que
uma vez perdida as capacidades pulmonares, diminui o suprimento de todos o0s
orgaos dependentes, levando ao desenvolvimento de uma regressdo das suas
capacidades naturais, que se nao introduzido de forma urgente e prioritaria causa o
Obito por insuficiéncia respiratoria (LIMA et al., 2016; CODINARDO et al., 2016).

A reabilitacdo pulmonar sugere uma melhora significativa a qualidade de vida
do paciente considerando o acometimento do parénquima pulmonar que é
caracterizado pela invasao de células inflamatorias crénicas. A terapia dispbe de
mecanismos como oxigenoterapia e fisioterapia respiratoria seus beneficios incluem
diminuicdo da falta de ar, aumento de tolerancia a exercicios, sensacao de bem-estar

e diminuicdo dos nimeros de hospitalizacbes (CORTEZ et al 2017).

Transplante pulmonar

O transplante de pulmao € a ultima alternativa em caso de FPI, mesmo sendo
a alternativa mais eficaz, capaz de proporcionar uma sobrevida melhor do que a
esperada dos tratamentos terapéuticos farmacologicos. Contudo a FPI tem a maior
taxa de mortalidade na lista de espera de transplante e € por isso que o transplante
se torna a Gltima opcao, ainda hd uma grande discrepancia das exigéncias (indicacdes

e contraindicagfes) para o transplante e os sintomas da doencga (FLORIAN, 2017).



A idade é a primeira delas, ndo podendo ser feito transplante em pacientes
com idade superior a 65 anos de idade, tendo em vista que os dados epidemioldgicos
em que ha um ndmero de prevaléncia exorbitante & exatamente acima dos 65 anos;
o segundo € o nivel de saturagcdo do oxigénio que nao pode estar inferior a 88%, sendo
gue o comprometimento do tecido pulmonar ocasionado pela doenca e as
exacerbacfes agudas acometem primeiro a saturacdo; entre todas ainda ha
observacoes relativas a comorbidades como hipertenséao, diabetes e osteoporose que
sdo doencas que agridem especificamente esta faixa etaria sendo comum a terceira
idade lidar com essas patologias tornando o transplante a Gltima ou nem mesmo uma
alternativa a esse publico alvo (MARTINEZ et al., 2015).

A terapéutica liberada para a patologia farmacologicamente ndo dispde de
resultados em relacdo ao seu uso a longo prazo ou em relacdo aos relatos dos
pacientes, e € com énfase nessa condi¢cdo que o conjunto de variados profissionais
gue alinham-se de forma a contribuir cada um em sua especialidade determinada a
combater os sintomas mais prejudiciais a doenca que compde desde a ajuda fisica a
psicologica (YOUNT et al., 2016; GRANEY., 2018).

As comorbidades associadas a FPI sdo variadas e embora os tratamentos
terapéuticos antifibréticos foram desenvolvidos para que houvesse uma melhora na
gualidade de vida dos pacientes, e sejam eficazes, ndo anula as atividades
profissionais e alternativa de um tratamento abrangente que possam qualificar os
resultados relacionados a saude (KREUTER et al., 2017).

Como a doenca discorre de um padréo imprevisivel quanto a sintomatologia, e
estilo de vida de cada paciente a terapéutica abordada podera variar de acordo com
a preméncia de cada individuo (JEZLER, 2017).

PADRAO DE DIAGNOSTICO DA FPI

Classificada como Pneumonia intersticial usual, a FPI é considerada
dentro da classificacdo da PIU como a de maior relevancia e diagnostico entre elas,
por estabelecer o pior prognostico e prevaléncia entre as pneumonias intersticiais
cronicas. Seguindo este principio com base em sua estimativa frequente é evidente a

necessidade de se estabelecer um padréo de diagnéstico que envolve a averiguacao



do tecido pulmonar radioldgica e histolégica (TOMASSETTI et al., 2015; MARTINEZ
et al., 2015; MANCANO., 2018).

O prognostico de FPI ndo segue um padrdo etiologico, podendo variar de
acordo com o tempo de diagndéstico e terapia adquirida pelo paciente, tudo dependera
do nivel de deterioracdo do tecido pulmonar que sera definida por um conjunto de
especialistas multidisciplinares que abordardo ou ndo o diagndstico final, pois sera
necessario a exclusao de patologias classificadas dentro da PIU que se associam com
0 mesmo padrao patogénico de FPI, eliminando qualquer possibilidade de erro, néo
somente de diagndéstico como também na abordagem de um tratamento terapéutico
(OLIVEIRA et al., 2016; TORRES, 2017).

Para que seja estabelecido o diagnoéstico sera necessario a aplicabilidade dos
protocolos determinados em 2011, pelas diretrizes da Sociedade Toracica Americana
(ATS), Sociedade Respiratoria Europeia (ERS), Sociedade Respiratéria Japonesa
(JRS) e Associacao Latino Americana do Torax (ALAT) que inclui exames como
tomografia computadorizada de alta resolucdo (TCAR) e biopsia pulmonar cirdrgica
(BPC), que pode variar de acordo com o tempo de desenvolvimento da doenca. Se o
mesmo tiver um comprometimento elevado do tecido pulmonar ndo sera necessario e
relevante ao mesmo a BPC; tendo como maior objetivo a caracterizacao histologica,
sendo assim, se os resultados de TCAR forem relevantes e obterem conclusdes
prévias, elimina a exposicao e desgaste fisico do paciente a uma BPC (RAGHU et al.,
2011; RAGHU, 2011; RAGHU et al., 2018; LYNCH et al., 2018; ALMEIDA et al., 2019).

Existe um padrdo PIU passivel de informacdes que podem ou néo determinar a FPI,
gue envolve predominio basal subpleural, alteracfes reticulares, bronquiectasias de
tracado e faveolamento (RAGHU et al., 2011; MARTINEZ et al., 2015).

O faveolamento do tecido pulmonar € a principal caracteristica de dissencéo das
demais patologia da PIU para o diagnoéstico de FPI nos exames de TCAR.
Determinado pela representatividade visual de cistos pulmonares, que sao originados
da destruicdo dos espacos aéreos distais. Eles acometem de forma explicita o aspecto
aparente das unidades funcionais do pulméao, que se arranjam naturalmente de forma
uniforme, tornando-os desarranjados fisiologicamente apds o inicio da patogenia
(MARCHIORI et al., 2017; RIBEIRO et al., 2018; OLIVEIRA et al., 2018).



O estabelecimento do diagnostico varia de acordo com a preméncia de cada
paciente, que devera obter uma abordagem de acordo com suas necessidades. E sdo
essas instancias que determinardo os métodos de diagnéstico que podem ser feitos
através de um padrdo histologico, TCAR ou até mesmo a BPC, tornando a
padronizacdo uma variante para os profissionais especializados para de acordo com
as prioridades estabelecidas, mas ndo descartando a padronizagcdo que 0s norteia
cientiicamente (MARTINEZ et al., 2015).

O padréo PIU baseia-se nas diretrizes internacionais, o perfil padrdo nas
diretrizes brasileira de doencas intersticiais pulmonares também é baseado nas
diretrizes internacionais que seria a combinacdo de TCAR com a BPC identificando
se a fibrose identificada tem predominio no padréo histologico (LYNCH et al., 2018).

Os critérios de TCAR e histologicos em PIU sdo a comparacdo com achados
gue nado séo considerados PIU, como anormalidade foscas, micronodulos, cistos,
consolidacdo peribronquicas ou lobares (referente a TCAR); areas extensas de
pneumonia em organizacgao, qualquer achado ausente de faveolamento, membranas
hialinas, alteracdes centradas em vias areas e granulomas (referente a BPC) qualquer
achado destes citado acima elimina o possivel diagnostico em FPI podendo classificar
como outra patologia (RAGHU et al., 2018; LEDERER, 2018; COSTA et al., 2018).

Alternativas utilizadas recentemente sédo feitas por eliminacéo das pneumonias
alternativas e de hipersensibilidade com avaliacdo de linfocitose. A criobidpsia por
exemplo tem sido bastante relevante para os aspectos de diagndstico, e é importante
ressaltar a exclusao do declinio pulmonar por outras doencas como artrite e esclerose
(MARTINEZ et al., 2015; MARTINEZ et al., 2018).

Os desafios encarados frequentemente para que haja o diagndstico concreto
de FPI sdo muitos, mas ndo impossivel e bastante eficaz em quadro clinicos avaliados
precocemente, levando em conta os dados farmacodinamicos e farmacocinéticos da
terapia utilizada e correlacionadas tem proporcionado um aumento significativo a
gualidade de vida e o tempo determinado (MARTINEZ et al., 2018; MELO, 2020).

Nenhum tratamento disponivel impede o 6bito por FPI, que est4 associado a
parada cardiorrespiratoria e insuficiéncia respiratdria, entretanto a ciéncia disponibiliza
de inUmeros meios para o tratamento precoce que retarda o declinio das funcbes
pulmonares (ALGRANTI et al., 2017; PEREIRA et al., 2019).



A criacdo do programa de acesso expandido (PAE) para diagndstico precoce,
os dados obtidos através desse programa demonstram a capacidade vital de cada
paciente a partir do uso de Nintedanibe incluindo reagbes adversas, com sobrevida
maior do que 5 anos nos pacientes estudados (MARTINEZ et al., 2019).

A avaliacdo consiste em quatro meses de triagem disponivel em mais de 8
centros médicos no pais (BRASIL), baseada nas diretrizes internacionais, e no uso e
eficdcia de nintedanibe como antifibrético, associando a sua terapia a qualidade de
vida e perspectiva mais abrangente de progndstico a partir de um diagndstico e

insergéo da terapia precoce (MARTINEZ et al., 2019).



4. CONCLUSAO

A FPI tem um prognéstico que leva o paciente ao Obito, sendo de suma
importancia o diagndstico precoce,considerando os aspectos da doenca e o fato do
seu tratamento ser paliativo. O inicio da terapia de forma sedia proporciona uma
melhora a qualidade de vida do paciente e € partir do diagnostico precoce que havera
a insercdo da oxigenoterapia, tratamentos secundarios e os antifibroticos adequados

de acordo com especificidade de cada paciente.

O retardo ocasionado através das terapias antifibréticas, proporcionara ao
individuo acometido com a doenca uma melhora a perspectiva da sua qualidade de
vida, adequando assim um prognadstico variante dentro das pesquisas cientificas que

se estabelecem de 2 a 5 anos para mais tempo.

A rapida evolugdo para um quadro clinico irreversivel tem sido um dos maiores
fatores levantados para conscientizacdo dos profissionais de saude e a populacdo

com relacdo as consequéncias da progresséo da doenca.

Devido se igualarem a sintomas corriqueiros do dia a dia principalmente na
faixa etaria dos idosos em que cansaco e desgaste fisico sdo tdo comuns, sendo
averiguados apenas em casos de exacerbacdo aguda, e sua etiologia desconhecida

faz com que nao hajam medidas preventivas.

Embora o diagnéstico de FPI seja considerado de alta complexidade, ndo é
impossivel seu diagnoéstico precoce quando feito de forma minuciosa, com a
comparacao dos laudos de TCAR, Biopsia, juncado dos sintomas e testes da aptidao
pulmonar, ha relatos de pacientes que evidenciaram a doenca de forma precoce e

usufruiram de aumento da qualidade de vida e tempo de suas realizacfes pessoais.

O diagnéstico precoce nao isenta o paciente do 6bito, entretanto o impede de
acontecer a curto prazo, proporcionando o desenvolvimento da doenca de forma que
nao seja abrupta, e ndo haja o declinio definitivo de suas funcBes desenvolvidas
habitualmente melhorando o prognéstico promovendo ao mesmo 0 objetivo de

gualquer profissional da saude o aumento do tempo e qualidade de vida.
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