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RESUMO

Neste capitulo, discutiremos o que sdo as doencas pulmonares fibrosantes, que se caracterizam por um disturbio pulmonar
restritivo progressivo associado a uma diminuicao da difusdo da membrana alvéolo-capilar pulmonar, expressando-se clini-
camente por dispneia e hipoxemia cada vez mais intensas. A doenga mais representativa desse grupo é a fibrose pulmonar
idiopdtica, mas a pneumonia intersticial ndo especifica, as doencas intersticiais associadas a doengas do coldgeno, sarcoi-
dose, pneumonia de hipersensibilidade crénica e asbestose também podem cursar de maneira fibrogénica progressiva. O
reconhecimento de cada uma dessas doencas e da possibilidade de o padrédo histolégico de pneumonia intersticial usual
estar ocorrendo é de fundamental importancia para a orientacdo dos pacientes sobre a pior evolucdo temporal e a pior
resposta ao tratamento medicamentoso. Em pacientes com menos de 65 anos, o transplante pulmonar pode ser uma opcao
terapéutica.

Descritores: Fibrose pulmonar; Doencas pulmonares intersticiais; Transplante de pulmao.

ABSTRACT

In this chapter, we'll discuss the meaning of fibrotic lung diseases, that are characterized by a restrictive lung disorder associ-
ated with a progressive decrease in the diffusion of the alveolar-capillary pulmonary membrane, the clinical manifestations
of which are dyspnea and hypoxemia that progressively increase in severity. The disease most representative of this group
is idiopathic pulmonary fibrosis, although the same fibrogenic activity can be seen in nonspecific interstitial pneumonia,
interstitial diseases associated with collagen vascular diseases, sarcoidosis, hypersensitivity pneumonitis, and chronic asbes-
tosis. It is extremely important to recognize each of these diseases and to be aware of the possibility that the usual interstitial
pneumonia histological pattern can occur, in order to provide guidance to patients regarding the poor prognosis, in terms
of the course of the disease and the response to drug treatment. In patients below 65 years of age, lung transplantation can
be a therapeutic option.
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Doencas pulmonares fibrosantes sdo aquelas que
cursam com o comprometimento do parénquima/in-
tersticio pulmonar e aumento da quantidade do tecido
conjuntivo intersticial (1,2). Ocorre a ativacdo de fibro-
blastos situados no espaco interalveolar e 0 aumento
da producao de coldgeno, tornando os pulmdes cada
vez menos complacentes e com progressivo déficit
nas suas trocas gasosas. Os volumes pulmonares, es-
pecialmente o volume residual e a CPT, vao se tornan-
do cada vez menores, fazendo com que a respiracao
dos pacientes se torne cada vez mais dificil. Com o es-
pessamento do espaco intersticial pulmonar, hd uma
progressiva diminuicdo da capacidade de difusdo da
membrana alvéolo-capilar, tornando os niveis de oxi-
genacao arterial dos pacientes cada vez menores e sua
capacidade de executar exercicios cada vez mais com-
prometida (1-6).

Dentre as doencas pulmonares fibrosantes, a mais
caracteristica desse grupo € a fibrose intersticial pul-
monar idiopatica ou pneumonia intersticial usual (PIU),
que costuma incidir em individuos acima de 40 anos
que apresentam o sintoma de dispneia, inicialmen-
te sé aos esforcos, e posteriormente progressiva até
a0 repouso (4-8). A tosse seca é também um sintoma
da doenca, especialmente a inspiracdo profunda. No
exame fisico do paciente, observam-se estertores de
finas bolhas em ambas as bases pulmonares. A des-
saturacao periférica de oxigénio ocorre inicialmente
aos esforcos e é acompanhada da queixa de cansago
dos pacientes. Na radiografia de térax, nota-se um es-
pessamento dos septos interlobulares de predominio
basal e cistos periféricos, o que costuma ser mais bem
caracterizado na andlise da TC de térax com cortes de
alta resolucao ou com 1 mm de espessura (4). Na prova
de funcao pulmonar completa, ocorre uma diminuicao
da CVF, do volume residual, da CPT e da capacidade de
difusao, com a preservacao dos fluxos pulmonares. Na
bidpsia pulmonar a céu aberto, observa-se um espes-
samento do espaco intersticial com infiltrado linfocita-
rio heterogéneo e focos de fibroblastos. O padrao his-
topatoldgico da fibrose pulmonar é conhecido como
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PIU e compreende uma proliferacdo anormal de célu-
las mesenquimais, graus variados de fibrose, producao
exagerada e deposicao desorganizada de colageno e
matriz extracelular, distorcdo da arquitetura pulmonar
e formacdo de cistos subpleurais, conhecidos como
cistos em favo de mel. Focos de fibroblastos sdo forma-
dos por concentracdes de fibroblastos e miofibroblas-
tos que sao caracteristicos do padrédo PIU. A resultante
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que é altamente interconectado e se estende da pleu-
ra até o parénquima pulmonar subjacente. Na fibrose
pulmonar idiopatica, foram relatados efeitos signifi-
cantes do tratamento de pacientes, comparados a con-
troles, com pirfenidona, nintedanibe e N-acetilcisteina.
Evolugdes recentes no entendimento da fisiopatologia
da doenca estdo contribuindo de maneira expressiva
na busca de novas medicag¢des que possam controlar
a evolucao da doenca no futuro. No momento, o trans-
plante de pulmdo pode ser uma opcao interessante
para os pacientes acometidos pela doenga com idade
inferior a 65 anos e que nao apresentem comorbida-
des importantes (4-10).

O padrao PIU, caracteristico das doencas pul-
monares fibrosantes, as quais costumam evoluir para
fibrose progressiva com diminuicdo dos volumes
pulmonares e da troca gasosa, também pode ocorrer
nas doencas intersticiais associadas a doencas do co-
ldgeno, pneumonia intersticial ndo usual, sarcoidose,
pneumonia de hipersensibilidade crénica e asbesto-
se. O reconhecimento de cada uma dessas doencas
e da possibilidade do padrao PIU estar ocorrendo é
de fundamental importancia para a orientacdo dos
pacientes sobre a pior evolucao temporal desse tipo
de doenca e sobre a pior resposta terapéutica. Assim,
na avaliacdo dos pacientes portadores de doencas
intersticiais pulmonares, é importante observar a
evolucéo clinica, tomogréfica e funcional (1-10). Se o
paciente evoluir com restricdo pulmonar progressiva
e dessaturacdo aos esforcos, deve ser suspeitado de
doenca pulmonar fibrosante, e o paciente deve ser
acompanhado como tal.
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