Fibrose Pulmonar ldiopatica

O que é?

E uma das formas mais comuns entre as chamadas doengas intersticiais pulmonares.
E uma doenca cronica néo infecciosa, de causa desconhecida e limitada aos pulmées,
em gue vai ocorrendo substituicdo do pulmao normal por fibrose (cicatrizes),
prejudicando a sua capacidade para realizacdo das trocas gasosas (oxigenacgao do
sangue).

Como a doenga evolui?

Ha grande variagdo na evolucao entre os portadores de fibrose pulmonar idiopatica, a
doenca podendo evoluir lentamente, ao longo de anos, ou apresentar uma progressao
mais rapida, de alguns meses. Na maioria das vezes, ela apresenta evolugéo lenta e
progressiva, porém fatal, de modo que, em média, os portadores da doenca
sobrevivem entre 2 e 4 anos ap6és o diagndstico.

Realidade no Brasil

N&o existem estudos descrevendo o nimero de pacientes acometidos pela doenca no
Brasil. Trabalhos oriundos de outros paises relatam que a doenca acomete cerca de
10 a 20 para cada 100 mil pessoas.

Impacto na saude

A maioria dos individuos atingidos apresenta idade superior a 60 anos e a maior parte
€ do sexo masculino, fumante ou ex-fumante. Os sintomas mais comuns sédo falta de
ar, com piora progressiva, e tosse seca, por mais de seis meses. Os individuos podem
apresentar dedos em baqueta de tambor e, com o tempo, pode haver reducéo da
oxigenacdo, com coloracdo azulada das extremidades (por exemplo, das pontas dos
dedos). Pode haver periodos agudos de piora importante dos sintomas, relacionados a
propria doenga, que podem surgir até mesmo nos primeiros meses apoés o diagndéstico.
Esses periodos sdo chamados de exacerbacdes agudas. Com o tempo, pode haver
necessidade de suplementacédo de oxigénio.

Como se faz o diagnostico?

O diagnostico leva em conta a histéria, o exame clinico, alteracdes identificadas em
exames que avaliam a fung¢do pulmonar e as alteracdes radiologicas (sendo
fundamental a realizacéo de tomografia computadorizada de térax com cortes de alta
resolucéo). Quando o diagndstico ndo é confirmado pelos exames anteriores, é
necessaria a realizacao de biopsia pulmonar por cirurgia, isto €, retirada de um
pequeno fragmento do pulm&o doente para estudo microscépico. E importante ainda
avaliar o comportamento do paciente durante o exercicio (por exemplo, realizando-se
teste de caminhada de 6 minutos).

Como prevenir?



Até o momento nao existe qualquer medida capaz de prevenir a doenca. Entretanto, o
fumo esta fortemente associado ao problema, devendo ser evitado. Existe uma forma
familiar da doenca, que ocorre em até 20% dos casos, onde dois ou mais membros da
familia sdo acometidos. Nesse contexto, se o individuo tem um familiar com fibrose
pulmonar idiopética e apresenta algum dos sintomas descritos, deve procurar auxilio
médico para avaliacao.

Tratamento

Até o momento, ndo existe nenhum tratamento capaz de curar a fibrose pulmonar
idiopéatica. Dois medicamentos novos séo eficazes em reduzir o ritmo de progressao
da doenga, mas os seus efeitos sobre a sobrevida ainda n&o estdo completamente
esclarecidos. Essas duas medicacdes, nintedanibe e pirfenidona, podem provocar
efeitos colaterais sérios e ndo estdo indicadas para outras formas de doencas
intersticiais pulmonares como, por exemplo, fibrose pulmonar por artrite reumatoide ou
pneumonites de hipersensibilidade. Além disso, sdo medicagdes de alto custo.
Portanto, a prescricédo de tais medicamentos e o0 acompanhamento a longo prazo dos
pacientes devem ficar a cargo de médicos pneumologistas, familiarizados com o
diagnostico e tratamento de pacientes com doengas intersticiais pulmonares.

Refluxo gastroesofagico é bastante comum nos pacientes com fibrose pulmonar
idiopatica, recomendando-se trata-lo com medica¢des e mudancas comportamentais,
mesmo nos pacientes que nao apresentam sintomas dessa complicagéo.

O tratamento com suplementag&o de oxigénio esta indicado para aqueles que
apresentam reducédo da oxigenacao sanguinea. Em alguns pacientes, essa queda na
oxigenacado s6 ocorre aos esforgos e existem dispositivos portateis de oxigénio que
podem ser utilizados nessa situagéao.

No momento oportuno, alguns pacientes podem ser encaminhados para avaliacdo em
centros que realizam transplantes pulmonares. Esse tipo de cirurgia pode promover
melhor qualidade e maior tempo de vida para um pequeno grupo de pacientes
altamente selecionados.



