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Teste de Funcao Pulmonar
nas Doencas Restritivas

Pulmonary Function Test in Restrictive Disease

Compreendendo a Fisiopatologia
Pulmonar nos Restritivos

A partir da década de oitenta, apés a incorpora-
cao dos conhecimentos biomoleculares nos estudos
das doencas pulmonares, houve um acréscimo na
compreensao das mudancas fisiolégicas do pulmao.
Sabe-se, através de estudos longitudinais, que a
perda de volume pulmonar ocorre em relagdo direta
com a idade, apds os 45 anos. Porém, a funcao
pulmonar somente alcanca o seu apogeu depois do
término da adolescéncia, porvoltados 25 anos, o que
torna extremamente misteriosa a fisiologia pulmo-
nar, sob todos os aspectos. Primeiro, pelo amadureci-
mento plenotardio e, segundo, pelo envelhecimento
precoce. Neste processo natural da vida pulmonar as
doencas sistémicas com manifestagdes pulmonares
ou as doengas primérias do pulmao podem
descompassar ainda mais o tempo de vida produtiva
com a longevidade pulmonar, logo, havera desen-
volvimento de insuficiéncia respiratéria. Como ja se
sabe, o pulmao plenamente insuflado possui cercade
80% de volume de ar (mais de 300.000.000 de
alvéolos), 10% de sangue e 10% de tecido (1). Assim,
os pacientes com doencga intersticial pulmonar terdo
alteracdes nesta proporcionalidade e para a melhor
compreensdo deste universo € que se faz necessario
a existéncia do pneumologista com seu conhecimen-
to fisiopatolégico, porque, através dos exames com-
plementares, especificamente os testes de fungao
pulmonar (espirografia, capacidade de difusao ao
mono6xido de carbono, medidas das pressdes
inspiratéria e expiratéria, medidas do volume residu-
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al e capacidade pulmonar total, medidas das pres-
soes elastica pulmonar e da caixa toracica, medida
da condutdncia e resisténcia pulmonar, teste
ergométrico, teste da hiperbxia, gasometria arterial
em repouso e ao exercicio), pode desvendar mais
cedo as mdltiplas faces das doencas intersticiais
pulmonares.

Mecanica pulmonar
Complacéncia

A complacéncia tem como expressao fisica a
relacdo da variacdo do volume pulmonar pela vari-
acao de pressao transpulmonar. Representa, na pra-
tica, a facilidade com que o pulmdo alcanga a
capacidade pulmonar total (CPT). Quando existir
dificuldade de insuflagdo pulmonar até a CPT, have-
ra grande variacdo de pressao transpulmonar (pressao
alveolar subtraida pela pressdao pleural). Logo, a
complacéncia sera menor. A propriedade que se
contrapoe a ela é a elastancia, isto é, o inverso da
complacéncia (2).

Os principais determinantes da complacéncia
pulmonar sao, primeiro, as forgas de superficie da
interface ar-liquido alveolar e, segundo, as proprie-
dades fisicas do tecido pulmonar e toracico.

1- As Forcas de Superficie permitem a manutencao
da abertura alveolar, através de uma pequena pelicu-
la de substancia surfactante (contém varios
fosfolipidios, principalmente dipalmitoil-lecitina) pro-
duzida pelo pneumécito tipo Il (células cubéides),
que age sustentando a interface agua-ar no alvéolo.
Desta forma, impede o colabamento pulmonar. Isto
acontece porque as forgas de atragao das moléculas
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deste liquido sdo maiores que as forgas de atragdo
agua-ar (3).

O alvéolo pode, para fins de aprendizado fisico,

ser considerado como uma esfera perfeita. Assim
sendo, a pressao alveolar (vetores de forca vertendo
centriptamente) se relaciona diretamente com a
tensdo superficial (TS) e inversamente com o raio (r).
Esta é a conhecida lei de Laplace: P = 2T / r. Entdo,
isto significa que quanto menor for o raio ou maior a
tensdao superficial, maior também sera a pressao
alveolar. Assim, a TS tende a colabar o alvéolo,
porém, a existéncia do surfactante ird impedir este
fechamento completo. Desta forma, com volumes
pulmonares baixos (doengas restritivas parenquima-
tosas) ha maior pressao alveolar, dificultando a
expansao pulmonar.
2- As Propriedades Fisicas do pulmao dependem dos
componentes do tecido pulmonar. O Intersticio pul-
monar é definido como sendo o espago compreendi-
do entre as membranas basais endotelial e epitelial.
Normalmente ocupa, aproximadamente, 50% do
volume do septo intra-alveolar. O revestimento da
estrutura alveolar normal contém dois tipos de célu-
las epiteliais, denominadas pneumécitos tipo |
(escamosa) e pneumdcitos tipo Il (secretora). A pri-
meira reveste cerca de 95% da superficie epitelial,
possuindo formato achatado. Logo, o ar alveolar
precisara ultrapassar todo o pneumdcito tipo l e o |,
lamina basal, componentes celulares e ndo celulares
do intersticio pulmonar até alcancar o endotélio. Isto
representa décimos de micrometros, o que facilita o
transporte de oxigénio a célula (4).

Os pneumdcitos tipo Il sdo células que possuem
volume maior, com funcao de secrecao de substan-
cias necessarias a homeostase fisiolégica.

O conteltido do intersticio é composto por células
que representam 75% do volume intersticial. Estas
podem ser mesenquimais (fibroblast6ides, muscula-
res lisas e pericitos) e inflamatérias (macréfagos,
linfécitos e, em menor nGmero, os eosinéfilos e
neutréfilos). A outra parte do contelido intersticial é
composto pela matriz extracelular: membrana basal
e tecido conjuntivo (coldgeno, elastina, proteoglica-
nos, glicoproteinas). O colageno tipo |, de maior
prevaléncia (60% do total de colagenos), é o maior
responsavel pela sustentagao da arquitetura pulmo-
nar e, o tipo lll, pela mobilidade da matriz. H4 mais
de 17 tipos de colagenos, mas, até o momento, os
mais importantes para as doengas intersticiais sao os
do tipo | e Ill. Assim, em pacientes com doencga
intersticial ocorre desequilibrio da matriz extracelular,
ja que além de haver proliferacao destes dois tipos de
colageno, observa-se também modificacdo da
proporcionalidade entre os coldgenos (mais colage-
no tipo 1), da quantidade de elastina e da concentra-
¢ao de células inflamatérias (linfocitos, neutréfilos,
macréfagos e eosinéfilos), tornando os pulmdes me-
nores (volumes pulmonares menores) e “mais rigi-
dos” (pesados) (4).

Outro fator diretamente relacionado as mudancas
da mecanica pulmonar é o fluxo de ar das vias
aéreas. Este comprometimento canalicular (bronqui-
co) que pode acontecer em determinadas doencas
intersticiais através da inflamacgao e/ou fibrose peri-
bronquiolar nas pequenas vias aéreas, chega a alterar
a mecanica dinamica do sistema respiratério. Ha
duas teorias que tentam justificar a limitacdo do
fluxo de ar. A primeira e mais aceita é a da compres-
sdo dinamica das vias aéras, também conhecida
como ponto de igual pressdao. Nela, a justificativa é

Quadro 1. Fatores que Afetam a Complacéncia Pulmonar

Aspectos

Baixa Complacéncia

Alta Complacéncia

Volume alveolar Baixa estatura

Pessoas altas, atletas e asma

Surfactante pulmonar

Sindrome da angustia
respiratéria aguda

Pleural visceral

Paquipleuriz, asbestose

Volume pulmonar

Estenose mitral, Insuficiéncia
ventricular esquerda

Estenose pulmonar e hipdxia
isocapnica

Intersticio pulmonar

Doencas fibrosantes

Asma, enfisema e idade

* Adaptado de Cotes JE, Assessment and Aplication in Medicine, 5, Blackwell Scientific, 1993.

38 « PULMAO RJ Suplemento /1998



pelo conhecimento das variagdes de pressoes intra-
caniculares durante o ato de respirar. Quando o
pulmao estéa desinsuflado a pressao alveolar é sub-
atmosférica e quando alcanga a inspiracao plena
é igual a pressao atmosférica. Portanto, o fluxo de
ar (propriedade fisica expressa em volume por
unidade de tempo - L/s) é direcionado ao alvéolo.
Durante a expiracao havera decréscimo pressorico
gradual até novamente chegar a pressao alveolar
anterior, quando, logicamente, o fluxo de ar sera
zero. Todavia, este modelo possui l6gica perfeita
para tubos rigidos, s6 que nos bronquios ha varia-
coes de calibre dependentes da contratilidade
muscular, espessamento bronquiolar e retengao de
secrecoes. Assim, esta teoria acrescenta ao racio-
cinio fisico a idéia de que o fluxo de ar depende da
diferenca entre a pressao alveolar (PA) e pressoes
pleurais (Ppl) por todo o sistema canalicular. Isto €,
no inicio da expiracao a PA é maior que a Ppl e,
conforme haja progressao da expiragdo, a Ppl
torna-se progressivamente maior, enquanto a PA
diminui. Esta balanga pressérica ocorre de forma
independente em todo sistema canalicular, Ha de
se destacar que esta diferenga da PA pela Ppl ¢ a
pressdo transpulmonar, logo, quanto maior a pres-
sao transpulmonar, maior sera o fluxo de ar (5,6).
Outro ponto relevante desta teoria é que o fluxo
maximo de ar (V) se relaciona inversamente com
a resisténcia das vias aéreas (R) acima do ponto de
igual pressao (ajusante), V = PA — Ppl / R. Assim,
por esta teoria sobre alternancia de pressdes no
sistema bronquico, ocorre a cessagao do fluxo de
ar. Nas doencas que afetam o brénquio, havera
aumento da resisténcia das vias aéreas e diminui-
cao da condutancia, com limitagao do fluxo de ar
mais proxima da periférica do pulmao.

A outra teoria ¢ baseada na limitagao da propa-
gacdo da velocidade das ondas pressoricas ao
longo do bronquio. Isto €, a velocidade de propa-
gagdo ¢ proporcional a area seccional, que chega
a 2000cm* na periferia pulmonar bem superior a
observada nas areas mais centrais, como na tra-
quéia que tem area de 2,5cm?, e com a elasticida-
de do bronquio. Portanto, quando a velocidade
“linear” das moléculas de gas (do ar) igualar a
velocidade de propagacdao da onda pressérica,
ocorrera cessacao do fluxo de ar. Em ambas as
teorias, a parada do fluxo de ar ocorrera mais
centralmente (préximo dos grandes bronquios) em
grandes volumes pulmonares, e mais distalmente
em pequenos volumes, este é o caso das doencas
intersticias (8).

Teste de Fungdo Pulmonar nas Doengas Restritivas

Propriedades Elasticas do Térax e de Todo o
Sistema Respiratorio

Nos pacientes com doenca intersticial fibrosante
ha modificacdo da posicdao de equilibrio da caixa
toracica. Normalmente, a pressao de recolhimento
tera a mesma magnitude, porém em direcao oposta
a pressao de recolhimento do parénquima pulmonar,
aproximadamente 70% da CPT. Esta posigao de
equilibrio corresponde a Capacidade Residual Funci-
onal (CRF). Com as doencas intersticiais, ha maior
pressao de recolhimento pulmonar, a pressao eldsti-
ca pulmonar fica maior, modificando a posigao da
CRF, diminuindo-a (9) (quadro 2).

A principal funcao do pulmdo é a troca gasosa e,
para tanto, o oxigénio deve transpor varios obstacu-
los até alcangar a hemoglobina. Inicialmente, pela
diminuicdo dos volumes pulmonares (CPT e capaci-
dade vital - CV) ha mudangas na amplitude (volumes
correntes - VC - menores) e na freqiiéncia respiratoria
(taquipnéia). Esta ingeréncia no ato de respirar se
deve inicialmente as alteracdes da mecanica pulmo-
nar. Este é, portanto, o fato gerador da doenca
restritiva e das posteriores alteragdes das concentra-
¢oes dos gases sanglineos.

Nas fases inicias das doencas fibrosantes, a hipo-
xemia ocorre somente ao exercicio (dessaturagao ao
exercicio). Com a evolug¢ao da doenca surgem,
gradativamente, hipoxemia persistente e, em fases
terminais, hipoventilacdo alveolar (hipercapnia).
Portanto, a primeira manifestacao nahemogasometria
arterial é a hipocapnia que ird acompanhar a evolu-
¢ao clinica dos doentes com fibrose intersticial até a
normalizagdo da pressao parcial de diéxido de car-
bono e, finalmente a hipercapnia. A segunda altera-
¢ao hemogasométrica é a hipoxemia, somente aos

Quadro 2. Principais Determinantes
das Alteracoes da Mecanica
Pulmonar nas Doencas Intersticiais

Pressiao Elastica Pulmonar Aumentacda

Complacéncia Pulmonar Diminuida

Elastincia
Coligenos tipo | e |l

Celularidade alveolar e

Aumentada

Aumentados

Aumentadas
intersticial

Resisténcia das vias aéreas NMormal ou aumentada

Condutancia das vias aéreas | Normal ou diminuida

* Ventilagao, Perfusido e Transporte de Gases
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esforgos (aumento do fluxo sangiifnco capilar e
recrutamento de novas areas de perfusio, associadas
a0 menor tempo de contato da hemoglobina com o
alvéola) e, depois, perene (8). A diferenga das
pressdes parciais dos gases € percebida nos
quimioreceptores periféricos, situados nos corpos
carotideos (principalmente} e adrticos, que respon-
dem inicialmente as alteragdes de hipoxemia e,
posteriormente, com mais intensidade, a hipercapnia.
Os quimioreccptores centrais situados no tronco
cerebral sdo estimulados pelas alteracées metabdli-
cas (oscilagdes do pH no liguor).

Os receptores | {justa-capilar) que sdo nio-
mielinizados se situam no intersticio pulmonar, pro-
movem aumento da ventilagao pulmaonar por estimu-
los aferentes provocados pela presenga de composi-
coes diversas no intersticio, Estas mudancgas levam a
madificagées do modelo respiratério (9).

Com o espessamento intersticial, ou melhor,
com a mudanca dos componentes do intersticio
pulmonar, promovendo subvers3o da estrutura pul-
monar, ha a alteragdo da complacéncia pulmonar
como um todo e, especialmente, nas unidades
alvévlo-capilar. Isto promovera diferentes ventila-
¢Oes pulmonares por regiio pulmonar, alterando a
relacdo ventilagcdo/perfusdo (V/Q), que j& ndo é
uniforme, Algumas 4reas se tornam mais rigidas ¢
menes expandidas e outras, inicialmente, mais
ventiladas. Assim, ccorre a intensificacio da desi-
gualdade da relagio V/Q e, como conseqliéncia,
levando a alteragdes hemogasométricas.

A desigualdade da relagdo V/Q ¢ a principal
justificativa da hipoxemia, mas o espessamento
septal, levando ao “bloqueio” alvéolo-capilar, tam-
bém pode ocarrer, bem como o shuntintrapulmonar
e, em fases mais terminais da doenca
parenquimatosa, a hipoventilagio alveolar, Por-
tanto, ha insergdo de quase todos os fatores que
diminuem a pressiao parcial de oxigénio (8}.

A capacidade de difusio passiva do gés & feita
de uma regiao de alta concentragio para outra de
baixa concentragido sempre que existir diferenca
na concentracdo. A difusdo do gas através da
barreira alvéolo—capilar pulmonar é diretamente
proporcional a superficie de troca gasosa, coefici-
cnte de difusdo do gas, solubilidade do gis e as
difecrengas de pressées parciais do gés no alvéolo
e no capilar, porém & inversamente relacionada a
espessura da membrana alvéolo-capilar pulmaonar,
Esta (tltima ¢ que justifica a menor difuséo de gases
em pacientes com doenga intersticial puimonar (10).

Sindromes Restritivas

A defini¢do de restrigdo é baseada na diminuicéo
da CPT, valores inferiores a 80% do teérico. Isto
acontece devidu, principalmente, a diminuigic do
velume de ar mobilizavel (CV). O volume de ar
remanescente no parénguima pulmonar, o volume
residual, permancce dentro da normalidade ou leve-
mente diminuido. Assim, a CV é o dado espirométrico
de maior relcvancia para o diagnéstico da sindrome
restritiva (11).

Quadro 3. Universo das Sindromes Yentilatirias Restritivas

Orgaos e Sistemas Doencas

Sistema Nervose Central ¢ Periférico

Tumores centrais, acidenle vascular cerebral, hemorragia cerebral,
siringomielia, malformagio de Arnold-Chiari, polineurites (5. Guillain-
Barré), Doenga de Charcot-Marie-Toonth

Doengas Musculares

Miastenia gravis, poliomiosite, distrofia muscular, poliomielite, paralisia
diafragmatica uni ou bilateral, ataxia cerebelar, doengas do neurdnio
molor, desnutrigio grave

Doencas da Caixa Toricica

Escoliose, toracoplastia, espondilite anqullosante, sindrome de Marfan,
sindrome de Ehlers-Danlos, sindrome de Marequio, Pectus escavatum

Doengas PleuraisDerrame pleural, mesotelioma, empiema, paquipleuriz

Doencas do Parénquima Pulmonar

geno

Fibrose pulmonar, lumares, pneumonias, pneumonectomia, sarcoidose,
alveolite alérgica extrinseca, pneumoconioses, SARA, doencas do cali-

Qutras Situacoes

Gravidez, ascite, grandes tumores abdominais
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A CPT ir4 sempre variar conforme a pressae
elastica do pulmao, da parede toracica ¢ da forga
muscular inspiratéria. Desta forma, vérias sao as
doencas que podem determinar a sindrome
ventilatéria restritiva {quadro 3). Outra caracteristi-
ca das sindromes restritivas pulmonares € a
proporcionalidade daos fluxos pulmonares. Assim, a
doenca pulmonar se apresenta com diminuigao dos
volumes [especialmente da CV} com fluxos pulmo-
nares diminufdos ou normals, porém, se relacionados
a0 volume pulmonar, estardo aumentados.

As doencas restritivas originadas do parényuima
pulmonar possuem diminui¢do das unidades alveola-
res e modificagdes do contetdo intersticial (fibrose e
inflamacio). Neste contexto, 0 pulmic aumenta a
sua pressio de recolhimento eléstico, alterando ©
equilibrio de forgas do sistema respiratorio, diminu-
indo a capacidade residual funcional. Toras estas
alieracdes deslocam a curva pressao-volume para
baixo ¢ para a direita (8).

Nas doencas extrapulmonares restritivas nao ha,
teoricamente, o aumento da pressde derecolhimento
pulmonar e, desta forma, as alteragbes que compro-
metem o conteddo do interstlcio pulmonar. Logo, a
pressdo de recothimento pulmenar ndo se modifica,
contudo, pode existir fraqueza muscular respiratoria
(doencas musculares) cu aumento da pressdo de
recolhimento da caixa toracica {doengas
asteoarticulares). Entdo, nestes casos, as medidas das
presses inspiratérias (Pl méx.) e expiratGrias maxi-
mas (PE méx.) serdo impartantes (12).

A medida do angulo de Cobb (AC), que ¢ a
medida do anpulo externo formado pelas linhas
imaginérias tracadas sch a coluna na sua porgao
superior e inferior, quando existir a deformidade da
coluna toracica, pode justificar o distdrbio ventilatd-
rio restritivo, se a angulagdo for maior que 60° (figura
1 e quadro 4) (13).

Teste de Funcao Puimanar nas Doengas Keslrilivas

Figura 1. Férmula que correlaciona o AC com a
reducao da CV.

CV (%) = B7,6 - 0,338 x AC

Doencas Intersticiais com Obstrucao

Algumas doengas intersticiais possuem como
caracteristica o distirbio ventilatério obstrutivo, o
gque parece um contra-senso. A génese ¢ a presen-
¢a de doenga no sistema hrénquico devide ao
espessamento da parede pela doenga granuloma-
tosa efou a retencio de ar nos cistos pulmonates,
modificando o local primério do ponto de igual
pressio ¢ aumentando o volume de fechamente. A
linfangicleciomiomatose possui um aspecto peculi-
ar porque 2lém dos cistos pulmonares ha o estimulo
proliferador e hiperpldsico do madsculo liso brén-
quico, causando verdadeiras estenoses brénquicas,
limitando com precocidade o fluxe aéreo (14)
(quadro 5).

Nos pacientes gue se caracterizam pelo aco-
metimenta exclusivo do intersticio (ex. induzida
por drogas e silica) que comegam a apresentar
distarhios ventilatérios mistos, deve-se investigar
a presenga de doenga bronguiolar (a bronquiclite
obliterante) efou desenvolvimento de bronquiec-
tasias {Sindrome de Sjogren, retocolite ulcerativa
e Chron}. A artrite reumatéide pode apresentar
distdrbio ventilatério obstrutivo pela fibrose
peribrénguica, inflamacdo da parede bronquica,
infecgdes de repeticio ou alteragdes das concen-
tracdes da enzima alfa 1 antitripsina. A esclerose
sistémica pode também apresentar sindrome cbs-
trutiva pela atrofia da musculatura lisa bronquica,
associada i fibrose peribronquica, ou da parede
brénquica (8).

Nos pacientes gue apresentam disttirbios mistos,
havera a diminuicio da CV, com aumento da CRF e

Quadro 4. Diferenciacdo das Sindromes Ventilatorias Restritivas

Doengas CPT VR VR/CPT Forca muscular DLCO
Parede toricica diminufda normal normal aumentada normal

aumentada ou

discretamenta

diminuida

Parenquimatosa diminuida diminufda diminu{da normal diminufda
Plaural diminuida diminuida diminuida normal naormal
Neuromuscular diminuida diminuida diminuida diminuida normal
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do VR. Para se concluir com exatidio este distdrbia,
deve-se realizar a aferi¢iio de todos os volumes.

Identificacdo Precoce da Doencga Restritiva
e a Graduacio da Gravidade

Uma das primeiras alteragbes cxistentes é a da
troca gasosa. Desta forma, os cxames funcionais
que permitem diagnosticar precocemente as mu-
dangas gasométricas devem ser [ogo realizados,
que sdo o teste de esforco padronizado em bicicle-
ta ou esteira, com medida da oximetria de pulsc e
fou da gasometria arterial em repouso e ao final do
esforgo muscular. Considera-se como variacio sig-
nificativa da saturagdo de O, quando houver
dessaturacdo maior que 5% (15).

Deve-se também aterir o aumento do gradiente
alvéolu-arterial de oxigénio - P {A-a)Q, - nas doengas
restritivas. Como a pressao arterial de oxigénio (PaQ )
¢ obtida pela gasometria arterial, so falta a determi-
nagdo da presséo alveolar de oxigénio (PAQ,). Atra-
veés de formula matematica (figura 2) consegue-se
determinar a PAQ,, sendo considerado valores nor-
-mais até 10mmHg, cm adultos, e até 35 mmHg, em
idosos, Este método & considerade, por alguns auto-
res, mais fidedigno. O P(A-a)O, medido no repouso ¢
no exercicio deve ser até 5mmHg, quando a diferen-
¢a for maior que 15mmHg & extremamente provavel
a existéncia da doenga intersticial(75).

Figura 2. Férmula para determinagau da PAO,

PAQ = (PB - PH,0O) xFiO, - PaCO, / R

P8= Pressdo barométrica [760mmHg no nivel do mar)
PH,O= Pressio de vapor de dgua (fgual 2 47mmHg)
FiQ, = Fragao inspirada de oxigénic

R= caeficiente raspiratdrio (narmalmente de 0,8}

Outra medida atil € a afericdo do espagco morto (VDY
VT} que csté aumenitado nas doencgas gue auimentam
ou interferem com a rclagao ventilagao-perfusio
(15). A espirometria possui a capacidade de diagnos-
ticar a sindrome restritiva e serve como pardmetro de
acompanhamento da evolugdo da doenga pela me-
dida da CV. Qutros exames podem ser feitos preco-
cementc como a medida da pressac de recolhimento
elastico pulmanar e a CPT.

A capacidade de transferéncia {ou difusiao) ao
mondxido de carbono deve ser realizada em todas as
doencas restritivas (figura 3),

A gravidade dos distdrbios restritivos pode ser
relacionada pela CV, DLCO c pelo VO, no teste de
esforgo. No entanto, se preconiza primeiro a utiliza-
c¢ao da CV, por ser mais amplamente difundida e
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possivel definideora da sindrome restritiva quando os
indices de obstrugdo estiverem dentro da normalida-
de {indice de Tiffeneau e os fluxos), enquanto outros
exames informam sobre a gravidade da deenga com
mais precocidade sem, contudo, definir a sindrome
restritiva. A VO, ¢ o parametro funcional que melhor
se relaciona com a incapacidade fisica do paciente
(15). Porém, nos trabalhos de Kelley e colaboradares
& de Risk e colaboradores, a VO, somente estaria
alterada quando a DLCO for menor que 60 ou 70%,
respectivamente (17,18). Outro aspecto de relevan-
Cia ¢ que a gravidade da DLCQ ndo se correlaciona
bem com o estagio da doenca {quadro 6). Em algu-
mas doencas intersticiais, cspecialmente a sarcoido-
se, 0 paciente pode possuir redugio acentuada dos
volumes pulmonarcs corn ou sem hipoxemia severa,
mas com a DLCO reduzida discretamente. A presen-
¢a de DLCO dc moderada a acentuadamente redu-
zida com volumes pulmonares normais, pode sugerir
docnga intersticial asscciada a enfisema ou doenca
vascular (18) (guadro 7).

Sarcaidose

Na sarcoidose as alteragfes que s3a encontradas
nos testes de fungic pulmonar estio relacionadas ao
grau de acometimento do parénguima pulmonar
visto pela radiografia de térax, isto &, estagio 1 com
20% e oestagio 2 e 3de40a 70%(20, 21). Porém, no
trabatho de Carrington e colaboradores, a correlacio
das alteracées das provas de fungdo pulmonar é
pequena quando somente hd lesdes granulomatosas
(22). No entanto, o aumento da severidade e exten-
sdo da inflamagdo nas paredes alveolares, ©
espessamento da membrana alvéolo-capilar ¢ a
obliteracdo da arquitetura alveolar (23} levam a
evidente piora da fun¢do pulmonar.

Os achados funcionais da sarcoidose possuem
fraca corrclagdo com achados patoligices (23) e
melhor com a radiologia e os sintomas.

Quadro 5. Doencas intersticiais
que Podem Cursar com Obstrucin

Deencas granulomatosas: Sarcoidese, tuberculose,
preumonite de hipersensibilidade, beriliose

Doengas cisticas: Linfangioleiomiomatose,
granuloma eosinofflico, esclerose tuberosa,
Pneumonia pelo Pneumacystis carinii

Doencgas do colageno: Artrite reumatdide e esclarose
sistémico
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Figura 3. Algoritmo de diagndstico das Doengas Intersticiais Pulmonares.

A espirometria € utilizada como primeiro método
funcianal para diagnosticar o distarbio ventilatério,
que pode ser restritivo, obstrutivo ou misto.

Com a tomografia computadorizada de alta reso-
lucdo {TCAR), utilizada no diagnéstico das doengas
intersticiais, pode-se dizer que a visualizacdo do
infiltrado pulmonar pela TCAR denutara, em até
88%, alteracio em um dos seguintes parametros: CV,
DLCO e troca de gas (24).

A doenca ventilatdria restritiva é a mais comum
nos pacientes com infiltrado pulmonar difuso, grau 2
e 3 radiologicos. A doenca obstrutiva também parece
serextremamente freqiente. Notrabalho de Harrison
¢ colaboradores, realizado em 107 pacientes com
sarcoidose, o distdrhia ventilatdrio ohstrutive foi o
mais comum, mesmo na apresentacdo inicial da
doenca {25). Entretantn, este trabalho niio foi valida-
da por outras, possivelmente por utilizar critérios
mais abrangentes no diagndstico da obstrugdo, como
o fluxo instantaneo, Umtrabalho se contrapdc a este,
& o multicéntrico de Gibson e colaboradores, noqual
foram acompanhados 149 pacientes em tratamento
com corticosteréides (26). A obstrucao era mais
comum nas fases precoces da sarcoidose do que nas
fases destrutivas fibrosantes. Outros importantes da-

Quadro 6. Graduacaoe da DLCO

Graduagio DLCO (% do previsto)
Reducdo leve 80 - 61%
Reducio moderada 60 - 41%
Reducdo acentuada < 41%

Fonte: Morris AH, el al. Clinical puimonary function testing:
A manual vfuniform laboratory procedures, 2 er. Salt Lake
City, Intermountatn Thoracic Society, 1975.

dos neste trabalho sfo: a DLCO foi o primeiro exame
funcional a ser alterado; o tratamento com corticos-
terdides aumentou a CV, na média de 9%:; ¢ o0s
pacientes da raga negra apresentavam mais obstru-
cdo que os da raga branca.

Notrabalha de Dujic e colaboradores, a DLCO foi
realizada =i 41 pacientes ndo fumantes, antes ¢
apds o tratamento com esterdides {(27). Os doentes
(que apresentavam o estagio 1 radiografico possuiam
aumento de 21% da DLCO e o5 com estagio 2 ¢ 3
apresentavam diminuigdo de 11 a 27%. Estc al-
mento foi justificade pela maior capacidade de
difusdo pela membrana (33%) e do volume do leito
capilar (maior em aproximadamente 19%).

A capacidade ao exercicio estd alierada com
freqliéncia no exercicio. Em pacientes com doen-
¢a severa, pode, se o espelho da limitagdo da
mecdnica ventilatoria, porém, em pacicntes com
grau leve de doenga a capacidadec ac exercicio
maxima é reduzida, como também ha ineficiente
truca gasosa e reduzida VO.. Em alguns trabalhos
como o te Sietsema e colaboeradores, realizade em
23 pacientes, parte da anormalidade (30%) occarri-
da no metabolismo do oxigénio é relacionada &
disfungdo cardiaca do veniriculo direito com dimi-
nuicdo do débito cardiacno, redugéo do conteldo
arterial e posterior déficit de extracdo (28).

Ha ainda um grande ceticismo guanio a ajuda
dos testes de fungdo pulmonar na sarcoidose, devi-
do a falta de sensibilidade cos exames funcionais
em refletir as alteracBes patolégicas na evolugio
da doenca,

Fibrose Pulmonar Idiopatica (FPI)

Na FPl a mecanica pulmonar cncontra-se alte-
rada com reducio da complacéncia e aumento da
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pressio de recolhimento elastico pulmonar. Amenor
complacéncia era inicialmente relacionada a uni-
forme rigidez de todos os alvéolos, contudo, a teoria
mais atual € arelacionada & redugao da nimero total
de alvéolos funcionantes, provocados pelo seu pre-
enchimento por células inflamatérias ¢ /ou substitui-
¢do por tecido fibroso. Desta forma, o distirbie
restritive €, sem dlvida, o mais comum. Alguns
cstudos recentes 18m demonstrado o comprometi-
mento das pequenas vias aéreas bronguiclares por
processos inflamatdrios, no entanto n@o ha evidén-
ciaclara de distdrbios obstrutivos, podendo, isto sim,
contribuir para piorar ainda mais a desigualdade da
ventilacdo-perfusio.

A condutancia especifica das vias aéreas ¢ o
fndice de Titfencau encontram-se acima dos valores
da normalidade. Isto ocorre devido ac calibre bron-
guica que estd aumentado em relagio ao volume
pulmonar e a farga de recolhimento elastico pulme-
nar. Desta forma, € bem visualizado na curva fluxo—
volume o aspecto em forma de “bala de arma de
fogo”, no qual os fluxos instantdneos e o pico de
fluxo sao maiores do que o esperado, modificando ©
seu formato.

A CV é o parametro espirométrico utilizado como
guia no tratamento e no progndstico da doenga.
Algunstrabalhos inferem mau progndstice e insucesse
terap€utico quando a CV estd menor gue 60%.
Outros trabalhos nao conseguiram reproduzir estes
achados. No trabalho de Robertson (29), a CPT nio
se correlacionou com o prognéstico, sobrevida ocu
histologia. A dificuldade de se espelhar na CPT ou
CV, come critério de tratamento, justifica-se porque
ndo hé correlagdo com o processo inflamatério.
Somente serd conseguida esta relagio quando existir
praticamente apenas fibrose em toda a extensio
pulmonar. ‘

A gravidade da FPI possui maior correlagio com
a diferenga alvéolo-arterial de oxigénio e com &
DLCO. Em alguns estudos, a P{A-a)O, induzida pelo
exercicio consegue ter melhor correlacdo com as
anormalidades histolégicas do que a DLCO (29).

Q teste de difusdo ao monéxido de carbono &
fundamental na FPI. Estd quase sempre diminufdo
e quando estiver normal praticamente exclui o
diagnéstico. Pode-se utilizar como indice de prog-
nostico, isto &, valores inferiores a 45% do cspera-
do indicam taxa de mortalidade de 50% em 3 anos
(30).

Na ergoespirometria, a gasometria pré-teste
apresentara alcalose respiratdria e ¢ exame de-
monstrara diminuigdo do VO,, aumente do espago
morto (VB/VT), diminui¢cédo do pulso de O, e redu-
¢do da VO,

A severidade da gravidade da doenga pulmonar
se relaciona diretamente com a dessaturacio de
O, e inversamente com a CV e a DLCO (31).

Pneumaonite por Hipersensibilidade

Na pneumonite por hipersensibilidade {(PH)
diagnosticada tardiamente ou cronificada, os aspec-
tos funcionais s3o semelhantes a FPI. Assim, predo-
mina o distdrbio ventilatério restritivo e alta pressio
de recolhimento pulmonar, Existemn trabalhos de-
monstrando que a redugdo dos fluxos € maior que a
reducao dos volumes, caracterizando a concomitan-
cia de doenga obstrutiva (32), mas quando sio
realizados testes para verificar a doenga nas peque-
nas vias aéreas, como o volume de fechamento e a
condutdncia a montante, cstes exames estario den-
tro da normalidade {33).

A DLCO apresenta-se diminuida e esti inversa-
mente relacionada como grau da efuséic radiogréifica.
Os seus valores encontrados na DLCO s&o propor-
cionalmente maicres que os da FPL.

Bourke ¢ colaboradores demonstraram em do-
entes com PH, ndo fumantes, que c distdrbio
ventilatdrio predominante no contato inicial com
fezes de pombos € a doenga obstrutiva. Em alguns
casos, a pressdo dc recolhimenta pulmonar foi
menor do que a esperado, indicando evolugiio para
doenca enfisematosa (33).

A mimetiza¢do da docnga aguda com agentes
inaléveis (os testes de hiper-reatividade brénquica

Quadre 7. Graduagdo da Gravidade da Sindrome Restritiva

Gravidade CV(% do previstn) CPT{% do previsto)
Leve 80-66% 80-66%
Maderada 65-51% f5-51%
Acentuada <51% <51%

Fante: Morris AH, et al. Clinical pulmanary function testing: A manual of uniform Iaboratory procedures. 2d ed. Salt Lake City,

Intermauntain Thoracic Saciety, 1975.
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com agentes especificas) demonstram broncons-
triccao, caracterizando doenga obstrutiva (34).

Os pacientes com contato repetido ou doenga
destrutiva pulmonar possuem evolugio pulmonar
desfavorével, mesmo gquando retirados do estimule
antigénico. Felizmente, quando diagnosticado pre-
cocemenle e afastado do agente precipitador,
grande parte dos pacicntes apresenta recuperagio
da fung¢do pulmonar, porém cste retornc pode
demorar anos. A DLCQ é o Oltimo exame a norma-
lizar € o primeiro é o P(A-a)O, (35).

Pneumoconioses

Asbestose
Na asbestose, o comprometimento pulmenar e

intersticial torna csta doenga mais complexa. Nor-
malmente, o distdrbio é restritivo, com dificulda-
des na troca gasosa. Ha uma grande diferenca da
doenga para a FPl: exames como a medida da CV
e da DLCO possuem melhor relagdo com a doenga
vista na radiografia de térax, e esta com a incapa-
cidade fisica (36). A TCAR ajudeu a justificar com
mais antecedéncia a piora da difusdo e da CV (37),
¢ colaborou para demonstrar a importincia destes
exames, j& que antes da era da TC havia, em
alguns casos, incompatibilidade radiografica (RX
normal) e funcional {teste de funcdo alterados).
Varios estudos tém identificado com clareza a
correlacdo de deenga pulmonar (intersticial e al-
veolar] pelo RX e TC com o deterioramento da
troca gasosa e dos volumes pulmonares (38). Al-
guns achados ainda devem ser melhor esclareci-
dos, como porque os pacientes com placas pleurais
ou cspessamento pleural tém associado doenga
canalicular cu bronquica?l Kilburn e Warsan de-
monstraram, em seu estudo, maior queda da rela-
cdo VEF1/CVF quando havia malor expesigiio ao
ashesto. Logo, quanto mais grave for o aspecto
radiografico, maior serd a possibilidade de existir
docnca obstrutiva associada a doenca restritiva (39).

Silicose

Na sflica, por ser extremamente fibrogénica, o
disterbio ventilatério restritivo é demonstrado em
estagios mais precoces da doenga e as anormalida-
des da troca gasosa (aumento do espago morto,
dessaturagdo ac exercicio) sdo logo encontradas
no inicio da doenca (40). A DLCO também se
relacionou com a gravidade da doenga radiogréfica.

Na silicose complicada, o distdrbio restritivo &
precocemente encontrado, com comprametimen-
to funcional claramente mais grave. Ha, nestes
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pacientes, existéncia de obstrugio bronquica fun-
cional e dreas de enfisema pela TCAR (40).

Doenca do Colageno

Lupus Eritematoso Sistémico (LES)

No LES a primeira alteragdc existente € a
diminuigdo ou aumento da DLCO, ocorrendo em
até 80%. A doenca restritiva & infregliente, mas
justifica-se pelo derrame pleurzal cu espessamento,
atelectasias, fragueza muscular ou pela pneumo-
nite lOpica. O aumento da DLCO ird ocorrer ¢uan-
do existir sangramento na arvore pulmonar (hemor-
ragias alveolares) {41).

Gibson e colaboradores estudaram 30 pacientes
com lupus, identificando relagéo inversa entre o
coeficiente de difusdo e o volume pulmonar. Quanto
menor o volume pulmonar, reduzido por processos
extrapulmonar, maior seria o coeticiente de difu-
sdo pulmonar, Desta forma, sempre € necessario o
estudo das pressdes respiratdrias maximas. A mio-
patia generalizada ou a miosite diafragmatica,
sem ou com 0 uso de corticosterbides, a fibrose
frénica e a atelectasia laminar, levando a mudancas
da forca frénica, podem justificar estes achados (42),

Artrite Reumatoide (AR}

A alteracé@o dos testes de fungao pulmonar na
artrite reumatéride ocorre em aproximadamente
40 a 50% dos pacientes, Em alguns trabalhos,
demonstra-se a precocidade da fungéo pulmonar
em diagnosticar com antecedéncia as anormalida-
des da tungdo pulmonar antes que imagens radio-
graficas aparegam. Quando existir doenca inters-
ticial periférica, derrame pleural, hipertensio pul-
monar ou nédulos, notadamente, costuma ocorrer
alteracao da funcio pulmonar. © comprometi-
mento funcional pode ser tante obstrutivo quante
restritivo (43). A espirometria pode apresentar di-
minuicao dos fluxos expiratorios e diminuicio da
CV.DLCO pode estar diminufda. Quando o aspec-
to tomaografico sugerir doenca semelhante & FPI, a
DLCO sera o primeiro exame a estar alterado. Com
o seguimento do paciente, outras anormalidades
da espirometria compatfiveis a sindrome restritiva
aparecerdo. Hi casos de doenga restritiva com
radiclogia normal. Nestes casos, atribui-se A doen-
¢a misculo-esquelética ou ac espessamento pleural
a alteracao funcional. Gorini e colaboradores estu-
daram a forga muscular (Pl max) em 15 pacientes
com AR, encontrando diminuicdo em nove destes
(44). Neste trabalho, os pacientes que usavam

PULMAC Rf Suplemento /1998 « 45




Rufino R

corticéide por longo tempo tinham menores valores
de Pl max. Contudo, ndo se pode atribuir ao uso
prolongado de corticosterbides a queda da Pl méx,
porque a doenga naqueles pacientes era considerada
grave. A bronquiolite obliterante, que pode ocorrer
nos pacientes com AR, mostra-se pela espirometria
com diminuicao dos fluxos expiratérios, obstrugao
intratoracica generalizada e sem resposta
broncodilatadora. A CPT estd aumentada, com dimi-
nuicdao da DLCO e coeficiente de difusdo normal.
Nestes casos, estd associada ao tratamento com
penicilamina e, mesmo em raros casos, a AR sem a
utilizacao de medicamentos.

Esclerose Sistémica Progressiva (ESP)

O padrao da espirometria é da doenca restritiva.
Em estudos de autépsia de pacientes que tinham ESP,
quase todos apresentavam fibrose pulmonar, mesmo
0s gue apresentavam radiografia toracica normal.
Este estudo data de 1968, antes do advento da TC,
assim, novas correlagdes devem ser realizadas (40).
O aspecto funcional é semelhante a FPI, porém
Wells e colaboradores verificaram que o prognéstico
da doenca é melhor do que o da FPI.

A sindrome restritiva com DLCO e KCO diminu-
idas se constitui nos parametros funcionais mais
comuns da ESP. O espessamento da parede alveolar
e dos vasos sanglineos, a fibrose intersticial e do
sistema vascular, além da vasoconstriccao hipdxica,
sao justificativas para a diminuicdo da difusdo. A
DLCO menor que 50% do esperado também parece
estar relacionada a menor sobrevida (45). A induc¢ao
do fenbmeno de Raynaud tem mostrado a concomi-
tancia da reducao transitéria da DLCO.

A doenca obstrutiva caracterizada pelo IT baixo
também foi encontrada por Colp e colaboradores,
mas a relacdo de obstrutivos era demonstrada com
significancia maior entre os fumantes do que nos nao
fumantes (46).

A grave doencga cutanea no térax e no abdomen
esta associada com a doenca restritiva, mas mesmo
nestes pacientes ¢ evidenciado aumento da pressao
de recolhimento pulmonar.

Outras Doencas do Colageno

A Sindrome de Sjogren pode estar associada a
AR e ESP com manifestagdes funcionais da sindrome
restritiva e diminuicdo da DLCO. A evolucdo da
doenca com bronquiectasias pode significar a exis-
téncia da limitacao dos fluxos expiratérios.
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A dermatopolimiosite apresenta, com freqiién-
cia, distarbio ventilatério restritivo com déficit da
difusdo. Em alguns casos, a doenca é proveniente da
diminuigao da for¢a muscular ou mesmo da doenca
parenquimatosa semelhante a FPI.

Conclusao

Os testes de fungdo pulmonar sdo uteis no
diagnostico, tratamento e prognéstico das doencas
intersticiais. A quase totalidade apresenta sindro-
me restritiva como principal achado funcional
mas, com freqliéncia, encontramos doenca obstru-
tiva isolada ou associada a restricdo. Em alguns
casos, a prova de fungdo pulmonar serve como
estaca para o diagnéstico, como na linfangioleio-
miomatose, na qual a obstrucao dos fluxos, a
presenca de cistos pulmonares difusos e hidro-
quilotérax limitam a procura de outros diagnésti-
cos diferenciais. Varios trabalhos estao aparecen-
do com a ergoespirometria, e nos permitirdo com-
preender melhor o metabolismo aerébico e
anaer6bio das doencas intersticiais. Todavia, a
espirometria, DLCO e hemogasometria sao, ainda,
0s principais exames que permitem justificar os
achados clinicos encontrados. Logo, devem ser
realizados de forma seriada, dependendo da gravi-
dade clinica, para ajudar na modulacao ao trata-
mento abrangente e especifico da doenca.
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