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RESUMO

O objetivo do presente estudo foiavaliar as alteragcdes encontradas na prova de funcdo pulmonar completa, bem como no teste
de caminhada de seis minutos, relacionando também a importancia dos aspectos funcionais no diagnéstico, na avaliacdo de
resposta ao tratamento e no progndstico das doengas pulmonares fibrosantes. Assim, nas doencas pulmonares fibrosantes
com padrdo obstrutivo na prova de funcdo pulmonar completa, deve-se pensar em sarcoidose, linfangioleiomiomatose,
pneumonite de hipersensibilidade, histiocitose de células de Langerhans, bronquiolite constritiva e pneumonia intersticial
idiopatica combinada com enfisema pulmonar. Ja na avaliacao de resposta ao tratamento, considera-se como ma resposta
ao tratamento a queda da CVF = 10% e da DLCO > 20%. Em relagdo ao prognéstico, os pacientes com critérios de ma resposta
ao tratamento e/ou SpO, < 88% no teste de caminhada de seis minutos apresentam uma pior sobrevida.

Descritores: Espirometria; Fibrose pulmonar; Teste de esforco.

ABSTRACT

The objective of this review was to evaluate alterations identified on complete pulmonary function tests and on the six-
minute walk test in individuals with fibrotic lung diseases. We also address the importance of functional aspects in making
the diagnosis, monitoring of response to therapy and determining the prognosis in such individuals.

When patients with fibrotic lung disease show obstruction on complete pulmonary function tests, the diagnoses that come
to mind include sarcoidosis, lymphangioleiomyomatosis, hypersensitivity pneumonitis, pulmonary Langerhans cell histiocy-
tosis, constrictive bronchiolitis, and idiopathic interstitial pneumonia with pulmonary emphysema. In such diseases, a poor
response to treatment is defined as a > 10% drop in FVC or a > 20% drop in DLCO. Survival is lowest for patients who respond
poorly to treatment or have an SpO, < 88% during the six-minute walk test.
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INTRODUCAO

Neste artigo, iremos avaliar os aspectos funcio-
nais relacionados as doencas pulmonares fibrosantes
(DPFs), especialmente as pneumonias intersticiais idio-
paticas (Plls) (1-3). Tais aspectos funcionais serao abor-
dados nos seguintes tépicos: alteracdes fisioldgicas,
papel no diagnoéstico das Plls, papel na determinacdo
de resposta a tratamento nas Plls, papel na determina-
cado da progressao das Plls e papel no prognéstico das
Plls.

ALTERACOES FISIOLOGICAS

Idealmente, a avaliacdo das alteragdes fisiologi-
cas nas DPFs é realizada com prova de funcdo pul-
monar completa (PFPC). A PFPC inclui a espirometria,
com a determinacao de VEF;, CVF, relagcdo VEF,/CVF e
volumes pulmonares (com a determinacgdo de CPT e
volume residual), assim como a de DLCO (1-6).

Tipicamente, encontra-se o padrdo restritivo
nas DPFs e nas Plls (1-6). Esse padrao é sugerido ini-
cialmente na espirometria, que mostra uma relacao
VEF,/CVF normal ou alta e CVF baixa, e é confirmado
com a determinacao dos volumes pulmonares, que
demonstra CPT baixa. Entretanto, em casos de DPF,
especificamente de fibrose pulmonar idiopatica (FPI)
associada a enfisema pulmonar, a CVF e a CPT podem
estar paradoxalmente normais (1-3).

Ja a presenca de padrdao obstrutivo nas DPFs
(determinada por VEF,/CVF baixa na espirometria) é
sugestiva de um subgrupo de doencas. O Quadro 1
relaciona as DPFs que apresentam padrao obstrutivo
na PFPC (1-3).

Quadro 1 - Doengas pulmonares fibrosantes com padrao obstrutivo
na funcdo pulmonar.

Sarcoidose

Linfangioleiomiomatose
Pneumonite de hipersensibilidade
Histiocitose de células de Langerhans

Pneumonia intersticial idiopatica combinada com enfise-
ma pulmonar (DPOC)

Bronquiolite constritiva

Outra importante alteracao fisioldgica nas DPFs
é areducdo da DLCO. Tal reducao decorre da diminui-
¢do das unidades capilares e alveolares, bem como
do mismatch da ventilacdo-perfusao (3). Eimportante
frisar que a DLCO diminui precocemente em relacao a
CVF e CPT, e que a reducao da DLCO ocorre em maior
magnitude do que a reducao de CVF e CPT. A presen-
¢a de reducdo moderada a grave da DLCO (DLCO <
60%) na presenca de CVF e CPT normais nos pacien-
tes com DPF sugere alguns diagndsticos, listados no
Quadro 2 (1-3). Entretanto, em algumas DPFs, como a
sarcoidose, pode haver uma importante reducdo da
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CPT e da CVF e/ou hipoxemia grave na presenca de
uma DLCO normal ou minimamente reduzida.

Quadro 2 - Doengas pulmonares fibrosantes com redugao moderada
a grave da DLCO (DLCO < 60%) na presenca de CVF e CPT normais.

DPF + enfisema pulmonar (DPOC)

DPF + doenca vascular pulmonar (especialmente na
esclerodermia e outras colagenoses)

Histiocitose de células de Langerhans
Linfangioleiomiomatose

DPF: doenca pulmonar fibrosante.

A gasometria arterial (GASA) realizada em repou-
so e em exercicio pode nos ajudar no diagnostico das
DPFs. A GASA em repouso pode ser normal em esta-
gios precoces das DPFs e, conforme a DPF progride,
passa-se a ver hipoxemia e alcalose respiratéria em
repouso (a retencdo de diéxido de carbono nas DPFs
acontece como manifestacao de doenca em estagio
muito avancado ou terminal, marcando assim um
progndstico reservado). Ja a GASA (ou oximetria ndao
invasiva) realizada durante o teste de caminhada de
seis minutos (TC6) marca o progndstico e a resposta
ao tratamento nas DPFs. Na FPI, quando a SpO, cai
para 88% ou menos no TC6, isso se associa com uma
sobrevida média de 3,2 anos comparada com uma
sobrevida de 6,6 anos nos casos com SpO, = 89% (7).
Esses dados sdao baseados num estudo que envolveu
197 pacientes com FPI (7).

PAPEL NO DIAGNOSTICO DAS PIIS

A PFPC deve ser usada em conjunto com acha-
dos clinicos, achados radiolégicos e estudo histopa-
toldégico para se chegar a um diagnéstico especifico
entre as DPFs. Assim, é muito importante a interacao
estreita e forte entre o pneumologista, o radiologis-
ta e o patologista (8). Entretanto, a presenca de uma
PFPC dentro da normalidade ndo exclui a presenca de
uma DPF (4). Portanto, o papel da PFPC no diagnésti-
co das Plls é limitado (Quadros 1 e 2).

PAPEL NA DETERMINACAO DA PROGRESSAO
DAS PIIS

Para a exata compreensao de como a PFPC pode
acompanhar a progressao e a resposta ao tratamento,
é preciso, primeiramente, entender qual é a variabili-
dade fisiologica desses testes. Mudancas na CVF, ao
longo do tempo, em torno de 11%, sdo normais; en-
tretanto, a variabilidade “normal” da DLCO podera ser
ainda maior do que a encontrada na CVF (9). Assim,
geralmente se aceita que mudancas clinicamente sig-
nificativas para pacientes com FPI sejam alteragdes
na CVF excedendo 10-15%, assim como mudancgas >
20% na DLCO (10-17).



PAPEL NA DETERMINACAO DE RESPOSTA AO TRA-
TAMENTO NAS PIIS

Stack et al. acompanharam 96 pacientes com
FPI. Durante o acompanhamento daqueles pacientes,
houve um aumento da sobrevida para os pacientes
com FPI que tiveram ganho = 10% na CVF com o uso
de corticoterapia — sobrevida de 5 anos de 67% vs.
20% (16). Ja Hanson et al. estudaram 58 individuos
com FPI que sobreviveram até 1 ano apds o inicio do
tratamento. Tal pesquisa mostrou que a sobrevida foi
maior naqueles pacientes que apresentaram melhora
ou estabilidade da CVF (ou seja, ou a CVF aumentou
ou, se a CVF reduziu, tal reducao foi < 10%) em 1 ano
em comparacao com aqueles que apresentaram uma
piora = 10% na CVF (12).

Ja em relacdo a DLCO, a maioria dos estudos
mostra que a sobrevida dos pacientes com DPF foi
pior naqueles com declinio na DLCO = 20% apds 1
ano de tratamento (12).

PAPEL NO PROGNOSTICO DAS PIIS

Na PFPC, a reducdo da DLCO é o elemento que
se correlaciona melhor com a maior extensao da Pll/
DPF na tomografia, superando a reducao de CPT e
de CVF. A redugao de DLCO e de CVF também esta
associada com a reducdao da sobrevida, especial-
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