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Resumo:

Fibrose Pulmonar é conhecida como Pneumonia intersticial que causa uma inflamacgé&o no alvéolo,
caracterizado pelo endurecimento da parede pulmonar, reducdo do tamanho pulmonar. Este fenémeno
compromete a troca gasosa e encurtamento da musculatura respiratoria. E a fisioterapia visa atingir a
reabilitacdo pulmonar, que é o ponto principal para o tratamento dos pacientes, pois promove um melhor
condicionamento aerébico, flexibilidade e melhora da musculatura pulmonar e fortalecimento da
musculatura periférica.

Publicacdes sobre a temética no periodo dos Ultimos 8 anos (2013 — 2020) nas plataformas Scielo,
PEDro e Pubmed, utilizando se como descritores a Linguagem Inglesa e Linguagem Portuguesa. Buscou
— se estudos sobre Fibrose Pulmonar e Fibrose Pulmonar Idiopatica e seu tratamento e o fortalecimento da
musculatura periférica.

Palavra-chave: Fibrose Pulmonar; Fibrose Pulmonar Idiopatica; Fisioterapia em Fibrose Pulmonar e
Fortalecimento da Musculatura Periférica; Ventilagdo Pulmonar.

Abstract:

Pulmonary Fibrosis is known as interstitial pneumonia that causes inflammation in the alveolus,
characterized by hardening of the lung wall, reduction in lung size. This phenomenon compromises
gas exchange and shortening of the respiratory muscles. And physiotherapy aims to achieve pulmonary
rehabilitation, which is the main point for the treatment of patients, as it promotes better aerobic
conditioning, flexibility and improvement of the pulmonary musculature and strengthening of
peripheral muscles.

Publications on the subject in the period of the last 5 years (2013 — 2020) on Scielo, PEDro, and
Pubmed platforms, using English and Portuguese languages as descriptors. Studies on Pulmonary
Fibrosis and Idiopathic Pulmonary Fibrosis and their treatment and strengthening of peripheral
muscles were sought.

Keywords: Pulmonary fibrosis; Idiopathic Pulmonary Fibrosis; Physiotherapy in Pulmonary Fibrosis
and Strengthening of the Peripheral Musculature; Pulmonary ventilation.
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Introducéo

O pulméo é um 6rgdo como outro qualquer
essencial e vital, existe para realizar a troca
gasosa e sua funcao é permitir que o oxigénio se
mova do ar até o sangue venoso e que o didxido
de carbono fagca 0 movimento contrario. Tem
outras fungcbes como metabolizar alguns
compostos, filtra materiais ndo desejados da sua
circulacdo e age como um reservatorio para o
sangue. No entanto, a sua funcdo primordial €
trocar gases. Portanto, abordaremos
inicialmente a membrana alvéolo-capilar, onde
ocorre a troca gasosa. O oxigénio e o didxido de
carbono se movem entre o ar e 0 sangue por
difusdo simples, isto é, de uma area de pressdo
parcial alta para outra de presséo parcial baixa,
assim como a agua flui morro abaixo. A lei de
Fick (da difusao) afirma que a quantidade de gas
que se move através de uma lamina de tecido é
proporcional a area dessa ldamina, mas inversa a
sua espessura. A membrana alvéolo-capilar é
muito fina e tem uma &rea entre 50 e 100 m2
portanto, € bem capacitada para a sua funcao de
troca gasosa. !

H& em torno de 500 milhdes de alvéolos no
pulmdo humano, cada um com cerca de 1 /3 de
mm de didmetro. Se eles fossem esféricos, sua
area superficial total deveria ser de
aproximadamente 85 m2, mas seu volume seria
somente de 4 litros. Do contrério, uma unica
esfera com esse volume deveria ter uma &rea
superficial interna de apenas 1/100 m2.
Portanto, o pulmdo cria sua grande area de
difusdo se dividindo em uma miriade de
unidades. O ar atinge um lado da membrana
alvéolo-capilar através das vias aéreas e 0 outro
pelos vasos sanguineos. As vias aéreas
consistem em uma serie de tubos ramificados
que, quanto mais se aprofundam no parénquima
pulmonar, mais se tornam estreitos, curtos e
numerosos. A traqueia se divide em brénquio
principal direito e brénquio principal esquerdo,
0s quais, por sua vez, se dividem em brénquios

lombares e, apds, em brénguios segmentares.
Esse processo continua até os bronquiolos
terminais, que sdo as menores vias aéreas sem
alvéolos. Todos esses brénquios formam os
dutos condutores. Sua funcdo é levar o gas
inspirado para as regides pulmonares de troca
gasosa.

Segundo a American Thoracic Society e
a European Respiratory Society a reabilitacdo
respiratéria € uma intervencdo abrangente e
adaptada, sendo baseada na avaliagdo do
paciente, podendo incluir exercicios, educacdo e
mudancas de comportamento, entre outros
componentes, de forma a mudar a condicédo
fisica e psicoldgica do paciente e promover a
adesdo a longo prazo de comportamentos que
melhoram o estado de saude (Spruitet al.,
2013). Para tal, o tratamento do doente
respiratorio é descentralizado do médico
pneumologista e integrado numa equipe
multidisciplinar, nomeadamente ao nivel da
reabilitacdo respiratdria, onde existe uma
sinergia entre a medicina, enfermagem,
fisioterapia, terapia ocupacional, psicologia,
nutricdo, e outras &reas que Sse mostrem
necessarias. (Caetano et al, 2015). A
reabilitacdo respiratdria tem como objetivos
diminuir os sintomas, potenciar o desempenho
no exercicio, promover autonomia, aumentar a
participacao nas atividades cotidianas, melhorar
a qualidade de vida (relacionada a saude) e
efetuar a mudancga de comportamento de longo
prazo (Spruit et al., 2013). Sendo a fisioterapia
utilizada quando o movimento e a funcdo sdo
ameacados por doencas, distarbios ou condicoes
ambientais, promovendo o desenvolvimento,
manutencdo ou restauracdo do maximo
movimento e capacidade funcional (WCPT,
2018), assume um papel de extrema importancia
da reabilitacdo respiratoria de um doente
respiratério cronico (Denehy, Granger, EI-
Ansary, & Parry, 2018).

Trata-se de uma doenca que predomina
no sexo masculino, raramente acometendo
individuos com a idade inferior a 40 anos. A
causa ainda é desconhecida, no entanto os



fatores de risco ambientais mais significativos
relacionados ao desenvolvimento da Fibrose
Pulmonar sdo tabagismo e exposicao a poeira de
metais e um fator de risco pouco conhecido é o
refluxo gastroesofagico. A transmissdo genética
da doenca € identificada em torno de 5% dos
casos e tratamentos como quimioterapia e
radioterapia toracica também podem favorecer o
desenvolvimento da Fibrose Pulmonar, por fim,
algumas doencas autoimunes como artrite
reumatoide, lUpus e esclerodermia possuem
conexdo com a Fibrose Pulmonar.?

Segundo o Grupo de Interesse, em Fisioterapia
Cardiorrespiratéria, € um fisioterapeuta
especializado em fisioterapia cardiorrespiratoria
deve dominar, identificar e maximizar a
qualidade de vida e potencial de movimento
dentro da esfera da promocdo, prevencéo,
intervencgéo, habilidade e reabilitagdo. Sendo
que o seu papel na reabilitacdo
cardiorrespiratoria, baseia-se no processo da
fisioterapia  (GIFCR-APFisio, 2017). A
fisioterapia cardiorrespiratoria revela-se um
componente importante na gestdo dos sintomas
e problemas relacionados com a saude do doente
cronico (com DPOC, bronquiectacias, fibrose
cistica, doenca intersticial, asma hipertensdo
pulmonar arterial, entre outras), evoluindo
assim, das tradicionais técnicas de controlo
respiratorio e clearance pulmonar para a
prescricdo de exercicio, aumento do nivel de
atividade fisica e ensino de técnicas para
controle clinico (Denehy et al., 2018). Esta
mudanca ocorre porque no tipico doente
respiratério crénico, apresenta limitacbes ao
nivel da ventilacdo e/ou cardiovasculares, ao
nivel das trocas gasosas e musculares a nivel
periférico e dos musculos respiratorios, existe
uma diminuigdo da capacidade fisica e da
funcionalidade (A. L. Lee & Holland, 2014).

Os atuais medicamentos para o tratamento desta
doenca se baseiam exatamente para inibir os
fatores pro fibréticos e reduzir a progressao do
deposito de fibrose. Embora ndo existam dados
de prevaléncia da Fibrose Pulmonar no Brasil,
quando a doenca € letal e a sobrevida curta,
como ocorre na Fibrose Pulmonar Idiopatica, a
mortalidade pode ser utilizada como substituta

da incidéncia da doenca. Baseado nos dados do
SUS Verificou — se que desde de 1996 tanto a
incidéncia quanto a
mortalidade vém aumentando
progressivamente. A incidéncia em 1996 era de
2,6/10, chegando a 4,84/10 em 2010. Da mesma
forma, a mortalidade aumentou de 6,50/10 em
1996 para 12,11/10, em 2010. Durante os 14
anos de estudo, a idade ajustada da mortalidade
da Fibrose Pulmonar Idiopatica aumentou, e
também foi verificado que a mortalidade
associada a Fibrose Pulmonar Idiopatica se
relaciona com o aumento da idade. *

O cursoclinicoda  Fibrose  Pulmonar
Idiopatica ¢ muito varidvel e imprevisivel.
Embora a maioria apresenta progresséo lenta e
gradual, cerca de 10% podem
cursar com agudizacao do

quadro. Outros evoluem de forma mais rapida.
Além disso pacientes que estdo evoluindo de
forma lenta podem,a qualquer momento,
apresentar  um rapido declinio. Essa  grande
variabilidade faz com que ndo seja
possivel determinar curso da doenca de forma
individual, nem prever qual
paciente tera maior risco de apresentar
exacerbagdo. No entanto, sabemos que 0S
pacientes mais sintomaticos ou com muita lesdo
na tomografia computadorizada no momento do
diagnostico apresentam pior prognostico. Da
mesma  forma, 0S pacientes com
hipertensdo pulmonar ~ associada  também
cursam com prognastico reservado.®

Os dois medicamentos aprovados pela ANVISA
sdo nintadanibe e pirfenidona. O nintadanibe é
um inibidor de receptor da tirossinoquinase. O
nintadanibe é disponibilizado em cépsula,
com apresentacoes de 150mg e
100mg. Recomenda-se iniciar com 1 capsula de
150mg, 2 vezes ao dia por via oral, durante
as refeicbes. O paciente deve ser acompanhado
com dosagem de transaminase e bilirrubina
antes do tratamento e a cada més durante os seis
primeiros meses. Nos casos de aumento das
transaminases no  limite  superior da
normalidade, recomenda-se a reducdo da dose
ou suspensédo da medicagdo. Dentre os sintomas
adversos causados pela medicacgéo, a diarreia €



0 mais frequente, podendo ocorrer em mais da
metade dos casos. Na maioria dos casos, esse
evento é de leve a moderada intensidade e pode
ser facilmente manejado pelo médico assistente
através de dieta constipante, hidratacdo e
medicacdo antidiarreia. Nauseas e
vomito também podem ser tratados. Nos casos
de eventos gastrintestinais persistentes ou mais
intensos, pode ser necessario a reducgédo da dose
para 100mg, duas vezes ao dia.*

A pirfenidona embora o mecanismo de
acdo ndo esteja totalmente compreendido,
diminuiu a proliferacdo de fibroblastos, reduz
as reacOes decorrentes da ativacdo do TG-F-
beta, causando reducdo da progressdo da
fibrose.®

O medicamento é comercializado na forma
de capsulas de 267mg, que devem ser ingeridas
por via oral, 3 vezes ao dia, durante as refeicoes.
Caso aja interrupcao do tratamento por mais de
14 dias consecutivos, 0 medicamento deve ser
reintroduzido.

Os principais efeitos colaterais
do pirfenidona sdo 0s gastrointestinais, como
nauseas e vOmitos, devendo ser tratados
sintomaticamente. A dose de pirfenidona pode
ser reduzida para controle dos sintomas. Assim,
se 0 paciente estiver na segunda semana
de tratamento, usando 2capsula, 3 vezes por
semana, pode reduzir para 1 capsula em uma ou
em todas as tomadas até a melhora dos sintomas.
Posteriormente, deve-se tentar chegar
a dosagem recomendada de 9 capsula/dia. Os
pacientes podem apresentar erupcéo cutanea ou
reacOes de fotos sensibilidade ap6s exposicédo
ao sol e devem ser orientados a usar protetor
solar diariamente. A dosagem de transaminases
hepaticas deve ser realizada antes do inicio do
tratamento e uma vez por més durante os 6
primeiros meses. Posteriormente, o controle
deve ser feito a cada 3 meses. Nos casos de
aumento das transaminases > 3 vezes 0 LSN
(hepatite autoimune), recomenda-se a reducéo
da dose de pirfenidonaou suspensdo da
medicacao.

A avaliacdo inicial do paciente é de extrema
importancia na medida em que é através dela
que se traca 0s objetivos da intervencéo
consoante as necessidades do paciente. E
importante compreender que € necessario
escolhermos 0s tratamentos adequados
para detectar melhorias clinicas importantes dos
pacientes. Quando nos encontramos perante um
doente respiratdrio crénico € necessario avaliar
0s sintomas, nomeadamente a dispneia, 0 seu
impacto na capacidade de exercicio, aplicando
testes  fisicos e  escalas/questionarios
multidimensionais que avaliam a auto
percepcao das limitacbes relacionadas com a
doenga e o nivel de atividade fisica (Goldstein,
Hill, Brooks, & Dolmage, 2012). Ao aplicar
escalas/questionarios  multidimensionais, €
necessario ter em conta qual a definicdo da
diferenca minima clinicamente importante.

Papel do Fisioterapeuta

Em termos gerais, a intervencdo do
fisioterapeuta vai depender dos objetivos
tracados, e ser baseada em evidéncia, podendo
englobar (BTS., 2013; Goldstein et al.,
2012; Spruit et al., 2013):
A fisioterapia visa atingir a reabilitacdo
pulmonar, que é o ponto principal para o
tratamento dos pacientes, pois promove um
melhor condicionamento aerobico, flexibilidade
e melhora da musculatura pulmonar e
fortalecimento da musculatura periférica.

- Exercicio aerdbico;

- Fortalecimento muscular;

- Treino dos masculos respiratérios;
- Exercicios respiratorios;

- Técnicas clearance pulmonar;

- Educacéo.



Protocolo de Diagndstico

A Fibrose Pulmonar Idiopética (FPI) é
classificada através do CID-10 como J84.1 —
outras doencas pulmonares
intersticiais fibrosantes com fibrose.

O diagnoéstico é baseado na histéria
clinica (dispneia progressiva e tosse com inicio
nos ultimos 4 anos). Em alguns casos o0s
sintomas podem datar de mais tempo e,
raramente, 0s pacientes sdo diagnosticados na
fase assintomdtica (muito no inicio). “O
diagnostico de Fibrose Pulmonar Idiopética s
pode ser feito apds” a exclusdo de outras
doencas pulmonares fibrosantes,
especialmente colagenoses, doencas
relacionadas ao trabalho (pneumoconioses) e
pneumonia de hipersensibilidade.

A medida da funcdo pulmonar ¢é
importante para acompanhamento do paciente.
Os pacientes apresentam sindrome restritiva
(diminuigdo dos volumes pulmonares) podendo
apresentar aumento os fluxos e reducdo da
capacidade de difusdio do  monoxido
de carbono.

A tomografia computadorizada de tdrax
de alta resolucdo é o exame mais importante
para o diagndstico. Paciente com doenca
intersticial e padrdo de pneumonia intersticial
usual tipico ou provavel devem receber o
diagnostico de Fibrose Pulmonar Idiopatica,
caso outras doencas
pulmonares fibrosantes sejam excluidas. Casos
demonstrando outros padrbes devem ser
avaliados por equipe multidisciplinar para fins
diagnosticos.

O painel minimo de autoanticorpos a ser
solicitado deve constar de FAN, fator
reumatoide, anti-Ro, anti-La e antiScl70. Caso
haja disponibilidade, recomenda-se a incluséo
de anti-CCP, ANCA, anto-Jol, anto-RNP. A

positividade de qualquer um deles obriga a uma
avaliacdo mais cuidadosa quanto ao diagnostico
de colagenase, recomendando-se exame clinico
minucioso, de preferéncia com a participacgéo de
um reumatologista ou médico com experiéncia
em doencas autoimunes, além da solicitacdo de
mais exames complementares. A solicitacdo de
sorologia para fungos
(Histoplasmose e paracoccidioidomicose)
também pode ser de ajuda. Com relacdo a
exposicdo, consideram-se mais relevantes os
contatos com silica, asbesto, mofo, aves e
poeiras organicas. Medicamentos de uso
cronico, mesmo  organicas em  geral.
Medicamentos de uso cronico, mesmo 0s
suspensos no ultimo ano devem ser listados e
verificada a sua toxicidade pulmonar.

O laudo da tomografia computadorizada de
alta resolucdo (TCAR) deve ser dado,
preferencialmente, por radiologista com
experiéncia em doenga intersticial pulmonar.
Pneumologistas com experiéncia na area podem
verificar se o padrdo é consistente com “padrao
de pneumonia intersticial usual (PIU)”. Casos
qgue nao fechem o diagndstico, devem ser
encaminhados para discussdo multidisciplinar,
que deve contar, obrigatoriamente, da
participacdo de um pneumologista e um
radiologista experiente no tema. De acordo com
0 caso, outros especialistas como o cirurgido
toracico, o patologista ou o reumatologista
podem ser chamados para opinar.

Pacientes com Fibrose Pulmonar Idiopatica
frequentemente  apresentam  comorbidades
como enfisema, apneia obstrutiva do sono,
hipertensdo pulmonar, neoplasia do pulméo e
depressdo, entre outras, que devem ser
adequadamente diagnosticadas, e caso indicado,
tratadas.

- Avaliacéo clinica constante (antes, durante e
no fim do programa, com monitorizacdes pos-
programas, por contacto telefonico);

- Plano de exercicio, adequado as necessidades
de cada doente, que pode englobar, treino
aerobico, fortalecimento muscular, treino
funcional, entre outros;



- Técnicas de fisioterapia respiratoria de forma
a otimizar a fungéo pulmonar;

- Forte componente educacional, do paciente e
da familia. Relativamente as infraestruturas, o
AIR Care Centre® dispde de uma sala para
exercicio, com equipamentos para treino da
forca muscular, capacidade cardiorrespiratéria e
treino funcional, gabinetes para tratamentos
individuais, consultas médicas, prova de
esforco, sala de reunides e um laboratério para a
realizacdo de provas de marcha. Assim uma
forma diferente de integrar o0s pacientes
respiratérios em programas de reabilitacdo, fora
do &mbito hospitalar, sendo o primeiro centro de
reabilitacdo respiratdria de primeiro contacto
em Portugal e abrindo portas para uma vertente
nova da reabilitagéo respiratoria.

Metodologia

O presente estudo trata- sede uma
revisdo bibliogréafica, onde a busca foi realizada
uma revisao de literatura nas bases de dados
partir de agosto de 2020 no PubMed, Lilacs,
Pedro e Scielo. Para busca foram utilizados
como descritores, Fibrose Pulmonar, Fibrose

Pulmonar Idiopéatica, fortalecimento da
musculatura periférica, tratamento
fisioterapéutico na  fibrose  pulmonar

selecionados no periodo de 2013 a 2020. Foram
usados artigos na lingua inglesa e lingua
portuguesa, que correlacionam o tratamento
fisioterapéutico de fibrose pulmonar idiopatica
e o fortalecimento da  musculatura
periférica.

Discussao

A Fibrose Pulmonar se caracteriza pela
formacéo de cicatrizes no pulmao. Previamente
conhecida como alveolite fibrosante, é a forma
mais comum de pneumonia intersticial
idiopatica, doenca difusa do parénquima

pulmonar que ocorre espontaneamente. Com o
tempo, o pulmao perde a sua elasticidade e fica
rigido a ponto de restringir o processo de troca
gasosas, ocorre um endurecimento, reducdo do
tamanho dos pulmdes progressivamente,
consequentemente a respiracdo fica
comprometida, assim como o transporte de
oxigénio para células e causando uma parestesia
da musculatura comprometendo a complacéncia
e a elastancia. Os sinais e sintomas incluem,
dispneia, alteragdes funcionais ventilatdrias,
compativeis com quadro restritivo, infiltrados
pulmonares difusos na radiografia de térax, e
ausculta pulmonar com crepitacdo difusas,
acompanhadas de reducdo da capacidade de
difusdo pulmonar de monoxido de carbono e
hipoxemia em repouso e/ou durante o exercicio,
com aspecto histopatolégico compativel com
presenca de infeccdo, granuloma ou processo
neoplésico que possa indicar outra entidade ou
fator desencadeante para a fibrose pulmonar. A
Fibrose Pulmonar Idiopatica (FPI), ¢ uma forma
especifica de Pneumonia Intersticial Usual
(PIU). O dano causado aos alvéolos pulmonares
resulta em fibrose (cicatrizagdo), faveolamento
no espaco intersticial de carater progressivo e de
causa desconhecida. Uma vez confirmado o
padrdo histolégico de Pneumonia Intersticial
Usual associado a fibrose pulmonar idiopatica,
se estabelece um prognostico significativamente
pior do que o observado em outras pneumonias
intersticiais cronicas. Dai a necessidade do
estabelecimento de diagnodsticos apurado de
fibrose pulmonar idiopatica, o que sem dlvida é
um processo desafiador. Para diagnosticar a
doenca é necesséario ter como achados a fibrose,
inflamacgéo cronica e focos de fibroblastos com
alteracdes nas estruturas dos acinos e lobulos, o
que acarreta numa alteracdo da capacidade do
pulméo de realizar a troca gasosa. Aspecto
histopatol6gico compativel e com auséncia de
infeccdo, granuloma ou processo neoplésico que
possa indicar outra entidade ou fator
desencadeante do processo de fibrose.

A Reabilitacdo Pulmonar € uma intervencgdo que
tem sido associada a melhora da qualidade de
vida e das variaveis problemas
cardiopulmonares em doentes pulmonares
crénicos. Os programas de Reabilitacdo



Pulmonar para estes individuos resultam em
melhorar na habilidade de realizacdo das
atividades de vida diaria, a na capacidade de
realizar exercicios, na reducdo dos sintomas
respiratorios, na ansiedade e na depresséo.
Contudo, pouco ainda se sabe sobre a
Reabilitacdo Pulmonar em individuos com
Fibrose Pulmonar Idiopéatica, sendo que no
Brasil, a maioria destes individuos ndo é
encaminhada para esta terapéutica.

A Fibrose Pulmonar Idiopatica € uma
doenca devastadora, progressiva, rapida e fatal
ndo existem farmacos que possam mudar a
historia natural da doenca, contudo, melhorar a
qualidade de vida e reduzir os sintomas sdo
desfechos relevantes na vida destes individuos.
Atualmente, existem apenas um farmaco com
esta capacidade, por isso, a possibilidade de
mais estratégias terapéuticas torna — se
relevante. Como a Reabilitacdo Pulmonar tem
demonstrado bons resultados em individuos
com doengas crbnicas, a questdo clinica que
norteou este estudo foi avaliar se existem
evidéncias da Reabilitagdo Pulmonar em
individuos com Fibrose Pulmonar Idiopatica, e
fortalecimento muscular periférico.

O National Clinical Guideline Centre investigou
revisbes  sistematicas, ensaios  clinicos
randomizados e estudos de corte comparando a
Reabilitacdo Pulmonar, e fortalecimento
periférico versus nenhum tratamento ou o
tratamento confessional em individuos com
fibrose pulmonar e encontrou trezes estudos que
demonstraram beneficio. [18]
Contudo, os desfechos clinicos para documentar
a resposta terapéutica foram controversos
[9,11]. Sistemas mistos de classificacdo que
combinam sintomas e achados clinicos como
radiografia de torax, tomografia
computadorizada de alta resolucgéo, avaliacdo da
computadorizada de alta resolucéo, avaliacéo de
CVF e % de reducdo de CVF e teste de
caminhada 6min tém sido utilizados [9,11]. De
acordo com Loveman et al. [17], a Reabilitacéo
Pulmonar é uma intervencdo bem estabelecida
para individuos com doenca pulmonar
obstrutiva cronica (DPOC) com objetivos de
reducdo do impacto fisico e emocional da

doenca no individuo. Para estes individuos a
prioridade deve ser o condicionamento
aerdbico, mas deve-se incluir o fortalecimento
da musculatura de membro superior e inferior e
exercicios de flexibilidade e respiratérios. Com
isso espera — se melhora a capacidade funcional
com maior tolerancia ao esforco, reducdo da
dispneia e melhores condic¢des para o individuo
realize suas atividades de vida diaria,
melhorando assim a qualidade de vida. Apesar
de existirem poucos estudos que abordaram a
Reabilitacdo Pulmonar na Fibrose Pulmonar
Idiopatica as evidéncias existentes sdo
suficientes para que esta terapéutica seja
incluida para os individuos que desejem realiza-
la. No caso da Reabilitacdo Pulmonar em
individuos com Fibrose Pulmonar Idiopética,
segundo a American Thoracic Society e
a European Respiratory Society ela pode ser
realizada em qualquer nivel de atengdo com
beneficios consistentemente obtidos nos trés
niveis [3,19]. A maioria dos estudos analisados
realizou Reabilitagdo Pulmonar ambulatorial,
ressaltando que a Reabilitagdo Pulmonar
domiciliar vem adquirindo grande importancia
para se conseguir uma maior abrangéncia de
tratamento aos doentes [19]. Uma revisdo em
colaboracdo com a Cochrane demonstrou que a
Reabilitacdo Pulmonar é segura em individuos
com fibrose pulmonar, incluindo individuos
com doencas pulmonares e Fibrose Pulmonar
Idiopética, melhorando a distancia percorrida no
teste de caminhada 6min, a dispneia e a
qualidade de vida [9].

De acordo com Xaubet et al.
[9], Raghu et al. [11], e Loveman et al. [17], a
progressdao da doenca correlacionada com 0s
niveis da capacidade vital forcada (CVF) e da
difusdo do monodxido de carbono (DLCO)
indicam um pior progndstico e um declinio
agudo do quadro respiratério quando a DLCO
apresenta valores < 40% do valor previsto no
momento do diagndstico e diminui¢ao > 10% da
CVF e > 15% da DLCO em 6-12 meses.
Recentemente, Bois et al. [21], demonstraram
que pacientes com uma diminui¢ao > 10% na
CVF em 24 semanas tém quase 5 vezes mais
risco de morrer no ano seguinte, e aqueles com



5-10% de diminuicdo da CVF tem mais do
dobro do risco de morte no ano seguinte.

O National Clinical Guideline Centre também
relata que estes desfechos ndo foram
investigados na Reabilitagdo Pulmonar de
individuos com Fibrose Pulmonar Idiopatica
[17]. Contudo, este guideline sugere uma
moderada melhora na redugdo % dos niveis de
capacidade vital funcional

(CVF)e da difusdo mondxido de carbono
(DLCO) por meio de um pacote supervisionado
de Reabilitacdo Pulmonar incluindo, exercicios
aerobicos e de flexibilidade por um periodo de
6 a 8 semanas [17]. De acordo com Raghu [11]
e Selman et al. [22], as evidéncias relativas a
alteracdo da capacidade vital funcional (CVF) e
da difusdo monoxido de carbono (DLCO) com
a reabilitacdo pulmonar em individuos com
fibrose pulmonar idiopatica foram insuficientes
para a determinacdo da progressao da doenca.
Contudo, mudangas menores que 5% da
capacidade vital funcional (CVF) e menores que
10% da difusdo monoxido de carbono (DLCO)
devem ser interpretadas com cautela
[11,22]. Desta maneira, mais estudos sao
necessarios para analisar o impacto da
reabilitacdo pulmonar na capacidade vital
funcional (CVF) e na difusdo do mondxido de
carbono (DLCO) de individuos com fibrose
pulmonar idiopética. O teste de caminhada de
6min é amplamente utilizado na prética clinica.
Contudo, varios autores discutem que seu valor
prognostico € limitado em individuos com
fibrose pulmonar idiopatica devido a falta de
valores de referéncia [9,11,17,20]. De acordo
com National Clinical Guideline Centre, o teste
de caminha 6min deve ser utilizado para
avaliacdo e andlise de individuos com Fibrose
Pulmonar Idiopatica, especialmente para avaliar
a necessidade de suplementagdo de oxigénio

Resultados

(02) e a resposta terapéutica, ndo devendo ser
utilizado para progndstico [18].
Segundo Xaubet et al. [9], Raghuet al. [11]
e Lovemanet al. [17], a maioria dos estudos
sugere que a desnaturacéo (diminuicdo da SpO2
para menos de 88%) durante o teste de caminha
6émin é um marcador de risco aumentado de
mortalidade. Estima-se que uma redugdo > 50
metros na distancia percorrida no teste de
caminhada 6min em 24 semanas esta associada
a um aumento quatro vezes maior do risco de
morte em um ano [9,11,17,20]. Sendo assim,
discute-se que a desnaturacdo discrimina o
parametro funcional mais adequado para o
acompanhamento do teste de caminhada de
6min nestes individuos [17,20].
Em individuos com SpO2 < 88%, uma redugdo
de > 15 % na difusdo mondxido de carbono
(DLCO) em 6 meses € o melhor preditor de
mortalidade, enquanto naqueles com SpO2 >
88%, o0 parametro mais importante é a
diminuicdo > 10% na capacidade vital funcional
(CVF) [9,11,17,20]. Segundo Raghu et al. [11],
0 monitoramento da desnaturacgdo durante o
teste de caminhada 6min é util, e em individuos
com intolerancia significativa ao exercicio é
necessario avaliar a necessidade de O2
suplementar. A importancia da recuperacdo da
frequéncia cardiaca ap0ds o teste de caminhada
6émin também foi observada [9,17,20]. Uma
diminuicdo menor que 14 batimentos apos o
primeiro minuto é um fator independente de
mau prognastico [9]. O teste de caminhada 6min
apresentou uma boa correlagdo com o volume
maximo de oxigénio (VO2max) medido no teste
de esforco cardiopulmonar nestes individuos.
Um V2max abaixo de 8,3 ml.kg-1.min-1 esta
associado com um maior risco de mortalidade
[9,17,2].
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Combinacéo de
fibrose pulmonar e
enfisema: uma doenca
cada vez mais
reconhecida

Olivia Meira Dias;
Bruno Guedes Baldi;
André; Nathan Costa’
Carlos Roberto
Ribeiro Carvalho.
2014

O objetivo desta
revisdo é discutir o
que se sabe atualmente
a respeito da
patogénese, das
caracteristicas clinicas
e dos fatores
progndsticos da CFPE.
Como a maioria dos
dados publicados
baseia-se em anélise
retrospectiva, sao
necessarios mais
estudos sobre o papel
do enfisema e seus
subtipos, a progressao
da fibrose/enfisema e
sua correlagdo com a
inflamacéo, as opcdes
de tratamento e 0
progndstico em
pacientes com CFPE.

Os pneumologistas
estdo acostumados a
reconhecer a fibrose e
0 enfisema como duas
doencas bem
definidas. No entanto,
numerosas evidéncias
demonstram que pode
haver uma
sobreposicdo; a CFPE
é, portanto, uma nova
entidade, com
caracteristicas unicas.
Em vista do fato de
que a maioria dos
estudos que
investigaram a CFPE
foi retrospectiva, sdo
necessarios mais
estudos sobre o papel
do enfisema e seus
subtipos, a progressao
da fibrose/enfisema e
sua correlacdo com a
inflamacéo, as opcdes
de tratamento
(incluindo o
tratamento da HAP) e
0 progndstico em
pacientes com CFPE.

Melhoria de curto
prazo na atividade
fisica e composicéao
corporal ap6s
programa de
treinamento de
exercicio
supervisionado em
fibrose pulmonar
idiopética

Vainshelboim B, Fox
BD, Kramer MR,
Izhakian S, Gershman
E, Oliveira J. 2016

Examinar o efeito da
participagdo em um
programa de
treinamento fisico
supervisionado de 12
semanas sobre a
atividade fisica e a
composicéo corporal
em pacientes com
fibrose pulmonar
idiopatica.

Mudangas nos niveis
de atividade fisica
medidos pelo
Questionario
Internacional de
Atividade Fisica. Ap6s
12 semanas de
intervencao, 0s niveis
de atividade fisica
aumentaram
significativamente no
grupo treinamento
fisico, enquanto o
grupo controle
apresentou tendéncia
de deterioracéo
(diferenca mediana
entre 0s grupos




(intervalo interquartil)
2.164 (1.576) METS-
min / semana, p
<0,001).

O treinamento de
exercicio
supervisionado
melhora a funcdo
cardiovascular do
exercicio na fibrose
pulmonar idiopética

Vainshelboim B,
Kramer MR, Fox BD,
Izhakian S, Sagie A,
Oliveira J. 2017

Examinar o efeito da
participacdo em um
programa de
treinamento fisico
supervisionado (TF)
na fungéo
cardiovascular em
pacientes com FPI

O grupo ET melhorou
significativamente os
valores de pico dos
indices
cardiovasculares do
exercicio, enquanto o
grupo controle
mostrou uma
tendéncia de
deterioracéo dos
resultados.

Efeitos de curto prazo
da reabilitacéo
pulmonar abrangente e
sua manutencdo em
pacientes com fibrose
pulmonar idiopatica:
um ensaio clinico
randomizado

Jarosch I,
Schneeberger T,
Gloeckl R, Kreuter M,
Frankenberger M,
Neurohr C, Prasse A,
Freise J, Behr J, Hitzl
W, Koczulla AR,
Kenn K. 2020

Cinquenta e quatro
pacientes com FPI
foram randomizados
em um grupo que
recebeu uma RP
hospitalar abrangente
de 3 semanas. Os
resultados foram
medidos no inicio do
estudo (T1), apos a
intervencdo (T2) e 3
meses apos T2 (T3).

Além dos beneficios
de curto prazo, a RP
hospitalar é eficaz na
inducdo de melhorias
na qualidade de vida
em médio prazo na
FPI. A RP nos
estagios iniciais da
doenca parece
provocar os melhores
beneficios. 001) foi
considerado a favor do
grupo PR.

O programa de
reabilitacdo pulmonar
baseado no
treinamento fisico é
clinicamente benéfico
para a fibrose
pulmonar idiopética

Vainshelboim B,
Oliveira J, Yehoshua
L, Weiss I, Fox BD,
Fruchter O, Kramer
MR.2014

Um estudo
randomizado
controlado incluiu
trinta e dois pacientes
com FPI (com idade
de 68 +/- 8 anos) que
foram alocados no
grupo de TE (n = 15),
participando de um TE
supervisionado de 60
minutos de 12
semanas, duas vezes
por semana com base
em programa de
reabilitacdo pulmonar,
Ou para um grupo
controle (n=17)

Diferencas
significativas foram
observadas entre 0s
grupos TE e controle
nos deltas médios
brutos (delta = pos-
menos pré-
intervengao):
deltabMWD 81 m, p
<0,001; deltavVO2pico
2,6 ml/kg/ min,p=
0,002; taxa de trabalho
delta 22 W, p <0,001,
limiar anaerébio delta
3,1 ml/kg/min,p
<0,001, e deltaFVC%
previu 6%, p = 0,038.




continuando com
tratamento médico
regular sozinho.

Dispnéia, QV e
suporte de cadeira de
30 segundos também
melhoraram
significativamente
apos o0 programa

A evidéncia dos
beneficios do
treinamento fisico na
doenca pulmonar
intersticial: um ensaio
clinico randomizado
[com resumo do
consumidor]

Dowman LM,
McDonald CF, Hill
CJ, Lee AL, Barker K,
Boote C, Glaspole I,
Goh NSL, Southcott
AM, Burge AT,
Gillies R, Martin A,
Holland AE. 2017

42 participantes com
DPI (61 fibrose
pulmonar idiopatica
(FP1), 22 asbestose, 23
DPI relacionada a
doenca do tecido
conjuntivo (DTC-DPI)
e 36 com outras
etiologias) foram
randomizados para 8
semanas de
treinamento fisico
supervisionado ou
tratamento usual.
Distancia de
caminhada de seis
minutos (6MWD),
Chronic Respiratory
Disease Questionnaire

O treinamento fisico é
eficaz em pacientes
em toda a gama de
DPls, com beneficios
clinicamente
significativos em
asbestose e FPI. A
progressao bem-
sucedida do exercicio
maximiza as melhorias
e os efeitos do
tratamento sustentado
favorecem aqueles
com doengas mais
leves.

Reabilitacdo pulmonar
em individuos com
fibrose pulmonar
idiopética: qual a
evidéncia? Pulmonary
rehabilitation in
individuals with
idiopathic pulmonary
fibrosis: what is the
evidence?

Pablo Costa Cortéz,
Ft.*, Roberta Lins
Gongalves,
Ft.D.Sc.**, Ayrles
Silva Goncalves
Barbosa Mendonga,
Ft., M.Sc.***,
Rosiney de Souza
Pantoja****, Elisa
Brosina de Leon, Ft.,
D.Sc.***** Fernanda
Figueirda Sanchez,
Ft., D.Sc. 2018

Investigar evidéncias
cientificas sobre a RP
em individuos com
FPI.

Recomendada para a
maioria dos individuos
com FPI — grau de
recomendacéo

Atualizacdo no
diagnostico e
tratamento da fibrose
pulmonar idiopética

José Baddini-
Martinez, Bruno
Guedes Baldi, Claudia
Henrique da Costa3,
Sérgio Jezler, Mariana

O presente artigo de
revisdo aborda de
maneira ampla
aspectos relacionados
ao diagnostico e
tratamento da doenca.
Nele s&o listados os

Apesar desses
avancos, um numero
substancial de
necessidades e
desafios ainda
persiste, entre eles:
promocdo do aumento




Silva Lima, Rogério
Rufino. 2015

critérios atuais para o
diagndstico e sao
discutidos as
diferentes abordagens
terapéuticas agora
disponiveis, o
tratamento
sintomatico, a acdo de
novas drogas eficazes
em reduzir o ritmo de
deterioracdo funcional
pulmonar e as
indicacdes para
transplante pulmonar.

de conhecimento
acerca da doenca no
meio médico e na
sociedade como um
todo; desenvolvimento
de métodos
diagnosticos para a
doenca em fase inicial;
melhor entendimento
das bases genéticas da
moléstia e do seu
modo de interacao
com agentes
ambientais;

Diretrizes de Doenca
Pulmonares
Intersticiais da

J Bras Pneumol. V.38,
Suplemento 2, p. S1-
S133. 2012

Sociedade Brasileira
de Pneumologia e

Os principais objetivos
do presente
documento séo
fornecer aos
pneumologistas um

A decisdo do
profissional em seguir
as recomendacOes
estabelecidas nestas
diretrizes deve levar

Tisiologia. instrumento que possa | em conta também a
facilitar a abordagem | disponibilidade dos
dos pacientes com recursos no local em
DPIs, padronizando-se | que cada profissional
0s critérios a serem atua.
utilizados para a
definicdo diagnostica
das diferentes
patologias, alem de
orientar sobre o
melhor tratamento a
ser utilizado nas
diferentes situacdes.
caminho, diante de uma doenca de causa
Concluséo desconhecida. A Reabilitagdo Pulmonar foi

Podemos concluir que os pacientes acometidos
com Fibrose Pulmonar Idiopatica (FPI), através

de um rigoroso acompanhamento
fisioterapéutico, e multidisciplinar melhoram
sua capacidade vital, resgatando sua

funcionalidade e autonomia, quebrando os
mitos que esta patologia agrega. E importante
que esses pacientes mudem alguns habitos de
vida agregados com decorrer do tratamento.
Pois as limitagdes e desafios sempre estardo no

recomendada para a maioria dos individuos com
Fibrose Pulmonar Idiopatica, existe certeza que
0 beneficio é moderado ou h&d moderada certeza
de que o conjunto de beneficios é de moderado
a substancial. A quantidade de estudos que
abordam o tema Fibrose Pulmonar Idiopética é
escassa e a qualidade metodoldgica varia.
Alguns pontos especificos da Reabilitacdo em
individuos com Fibrose Pulmonar Idiopética
ainda permanecem sem respostas, como o0
tempo, frequéncia e a melhor conduta. Sendo
assim, torna-se importante que mais estudos



. 0 treinamento de

sejam realizados e as recomendacgdes sejam
frequentemente e atualizadas.
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