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RESUMO

INTRODUCAO: As doencas pulmonares intersticiais fibrosantes podem evoluir com progresséo da fibrose e perda
funcional, tornando relevante avaliar o uso de antifibréticos na pratica clinica. OBJETIVO: Caracterizar a
experiéncia de mundo real com antifibréticos em pacientes com doenca pulmonar intersticial fibrosante
acompanhados em centro de referéncia da Paraiba. METODO: Estudo observacional, retrospectivo e descritivo,
baseado na revisdo de prontuarios de pacientes acompanhados em ambulatério especializado de pneumologia.
Foram incluidos casos com uso registrado de nintedanibe e/ou pirfenidona. Avaliaram-se dados demogréficos,
diagnéstico etioldgico, sintomas, MMRC, achados tomogréaficos, tratamentos concomitantes e espirometria pré-
broncodilatador. Nos pacientes com exames seriados, compararam-se a primeira e a Ultima espirometria
disponiveis. RESULTADOS: Entre 21 pacientes avaliaveis, seis (28,6%) utilizavam antifibréticos, todos homens,
com mediana de idade de 64,5 anos e tempo mediano de sintomas de 48 meses. Quatro apresentavam fibrose
pulmonar idiopatica, isolada ou associada a DPOC, um DPI associada a sindrome de Sjogren/enfisema e um
esclerose sistémica; trés tinham fibrose pulmonar progressiva. O nintedanibe foi registrado em todos e a
pirfenidona em um. Dispneia e tosse ocorreram em todos. Entre cinco pacientes com TCAR avalidvel, reticulacdo
e bronquiectasias de tracdo estavam presentes em todos, e faveolamento em quatro. A CVF inicial mediana foi
74,5% do previsto, com variagao individual mediana de -4 pontos percentuais. DISCUSSAQ: O predominio do
nintedanibe e a frequéncia de sintomas e altera¢@es fibréticas sugerem uso em pacientes com doenca estabelecida.
A interpretacio €é limitada pelo desenho retrospectivo e pela pequena amostra. CONCLUSAOQ: Os antifibréticos
foram utilizados em subgrupo selecionado, predominantemente com nintedanibe, e a evolu¢do funcional
heterogénea reforga a importancia do acompanhamento espirométrico padronizado.
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ABSTRACT

INTRODUCTION: Fibrosing interstitial lung diseases may progress with worsening fibrosis and functional
decline, making it relevant to evaluate the use of antifibrotic therapies in clinical practice. OBJECTIVE: To
characterize real-world experience with antifibrotic therapy in patients with fibrosing interstitial lung disease
followed at a referral center in Paraiba, Brazil. METHOD: Observational, retrospective, and descriptive study
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based on medical record review of patients followed at a specialized pulmonology outpatient clinic. Patients with
documented use of nintedanib and/or pirfenidone were included. Demographic data, etiological diagnosis,
symptoms, modified Medical Research Council scale, tomographic findings, concomitant treatments, and pre-
bronchodilator spirometry were assessed. In patients with serial examinations, the first and last available
spirometry results were compared. RESULTS: Among 21 evaluable patients, six (28.6%) used antifibrotic therapy;
all were men, with a median age of 64.5 years and a median symptom duration of 48 months. Four had idiopathic
pulmonary fibrosis, either isolated or associated with chronic obstructive pulmonary disease, one had interstitial
lung disease associated with Sjogren syndrome/emphysema, and one had systemic sclerosis; three had progressive
pulmonary fibrosis. Nintedanib was documented in all cases and pirfenidone in one. Dyspnea and cough were
present in all patients. Among five patients with evaluable high-resolution computed tomography, reticulation and
traction bronchiectasis were present in all, whereas honeycombing was observed in four. Median baseline forced
vital capacity was 74.5% of predicted, with a median individual change of -4 percentage points. DISCUSSION:
The predominance of nintedanib and the high frequency of symptoms and fibrotic abnormalities suggest its use in
patients with established disease. Interpretation is limited by the retrospective design and small sample size.
CONCLUSION: Antifibrotic therapies were used in a selected subgroup of patients, predominantly nintedanib,
and the heterogeneous functional course reinforces the importance of standardized spirometric follow-up.

Keywords: Interstitial Lung Diseases. Antifibrotic Agents. Idiopathic Pulmonary Fibrosis. Nintedanib.
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INTRODUCAO

As doencas pulmonares intersticiais (DPI) constituem um grupo heterogéneo de doencas
que podem evoluir com fibrose progressiva, piora dos sintomas respiratorios e reducdo da
funcdo pulmonar.! A progressdo fibrotica estd associada a maior morbidade e mortalidade,
tornando fundamental o reconhecimento precoce da deterioracdo clinica, funcional e
radiologica.'.> Nesse contexto, os antifibroticos nintedanibe e pirfenidona modificaram o
tratamento da fibrose pulmonar idiopatica, enquanto o nintedanibe também apresenta beneficio

demonstrado em outras DPI com fibrose pulmonar progressiva.'.?

Apesar das evidéncias provenientes de ensaios clinicos, os pacientes acompanhados na
pratica assistencial apresentam maior heterogeneidade quanto a etiologia, gravidade,
comorbidades e tratamentos concomitantes. Estudos de mundo real, portanto, sdo importantes
para compreender como os antifibroticos sdo utilizados fora de populacdes altamente
selecionadas.>* Embora registros latino-americanos tenham ampliado o conhecimento sobre a
fibrose pulmonar idiopatica,* ainda sdo relevantes dados que contemplem diferentes etiologias
de DPI fibrosante e realidades regionais brasileiras, justificando a avaliacdo da experiéncia de

centros especializados.

Diante disso, este estudo teve como objetivo caracterizar a experiéncia de mundo real
com antifibréticos em pacientes com doenca pulmonar intersticial fibrosante acompanhados em
um centro de referéncia da Paraiba, descrevendo seu perfil clinico, etiolégico, tomografico e

funcional, as terapias concomitantes e a evolucdo espirométrica durante o seguimento.

METODO



Trata-se de estudo observacional, retrospectivo e descritivo, realizado a partir da revisao
de prontuérios de pacientes com doenca pulmonar intersticial (DPI) fibrosante acompanhados
em ambulatério especializado de pneumologia do Hospital Universitario Lauro Wanderley, em
Jodo Pessoa, Paraiba, entre 2012 e 2026. A populacdo do estudo foi constituida por pacientes
com DPI fibrosante acompanhados no servico, sendo selecionados, para a presente analise,
aqueles com registro de uso de terapia antifibrotica, incluindo nintedanibe e/ou pirfenidona.

Foram incluidos pacientes com diagndstico de DPI fibrosante e registro em prontuério
de tratamento com pelo menos um dos antifibréticos avaliados. Foram excluidos pacientes sem
confirmacdo de doenca pulmonar intersticial fibrosante, registros duplicados, casos com
diagndstico alternativo que nao configurasse DPI fibrosante e prontuéarios com informacdes
insuficientes para a caracterizagdo clinica minima necessaria ao estudo. A auséncia isolada de

determinado exame ou variavel ndo determinou a excluséo do paciente.

A coleta foi realizada por meio da revisao sistematizada dos prontuarios, com obtencao
de dados demogréficos, clinicos, etiologicos, tomograficos, terapéuticos e funcionais. Foram
analisados idade, sexo, tempo de sintomas, diagnéstico etioldgico, sintomas respiratorios,
intensidade da dispneia pela escala modificada do Medical Research Council (mMRC), achados
da tomografia computadorizada de alta resolucdo (TCAR), uso de nintedanibe e pirfenidona,
tratamentos concomitantes e desfechos registrados durante o seguimento. A avaliacéo funcional
pulmonar considerou as espirometrias pré-broncodilatador disponiveis, com énfase na
capacidade vital forcada (CVF) e no volume expiratério forcado no primeiro segundo (VEF1),
expressos em percentual do previsto. Nos pacientes com exames seriados, foram comparadas a

primeira e a ultima espirometria disponiveis durante o acompanhamento.

Os dados foram analisados por meio de estatistica descritiva. As variaveis categoricas
foram expressas em frequéncias absolutas e relativas, enquanto as variaveis continuas foram
apresentadas por mediana e amplitude. O estudo foi conduzido em conformidade com os
principios éticos aplicaveis as pesquisas envolvendo seres humanos e recebeu aprovacdo do
Comité de Etica em Pesquisa, sob 0 CAAE n° 88433824.0.0000.5178.

RESULTADOS

Entre os 21 pacientes com doenca pulmonar intersticial fibrosante avaliados, seis
(28,6%) apresentavam registro de uso de antifibroticos. Todos eram do sexo masculino, com

mediana de idade de 64,5 anos (55-74) e tempo mediano de sintomas de 48 meses (36-60).



Quanto a etiologia, quatro pacientes apresentavam fibrose pulmonar idiopatica (FPI), isolada
ou associada a doenca pulmonar obstrutiva cronica, um apresentava DPI associada a sindrome
de Sjogren/enfisema e um, esclerose sistémica. Trés pacientes (50,0%) estavam classificados

como portadores de fibrose pulmonar progressiva.

Dispneia e tosse ocorreram em todos 0s pacientes, enquanto a expectoracdo foi
registrada em quatro (66,7%). Entre aqueles com registro da escala mMMRC, os valores variaram
entre 2 e 3, evidenciando limitacdo funcional relacionada a dispneia. A TCAR estava disponivel
para cinco pacientes, sendo observadas reticulacdo e bronquiectasias de tragdo em todos os
exames avaliaveis e faveolamento em quatro (80,0%), demonstrando predominio de alteracdes

fibréticas estruturais.

O nintedanibe foi registrado nos seis pacientes, enquanto a pirfenidona esteve presente
em um caso. Entre os pacientes com informacdes terapéuticas disponiveis, trés utilizavam
corticoterapia, um azatioprina e um rituximabe, evidenciando a coexisténcia de terapias
imunomoduladoras em parte da amostra, especialmente nos casos associados a doencas

sistémicas.

A avaliacdo funcional pulmonar encontra-se sintetizada na Tabela 1. Todos os pacientes
apresentavam pelo menos uma espirometria disponivel, e cinco possuiam exames seriados
durante o acompanhamento. A CVF inicial apresentou mediana de 74,5% do previsto e 0 VEF1

inicial, de 78,0% do previsto.

Tabela 1. Avaliacédo funcional pulmonar dos pacientes com uso de antifibréticos (n=6)

Parametro Resultado

Espirometria disponivel 6/6 (100%)
Espirometria seriada 5/6 (83,3%)
CVF inicial, mediana (min-max), % previsto 74,5 (52-120)
VEF, inicial, mediana (min-max), % previsto 78,0 (61-118)
Varialt;éo ind'ividu:all da CVF nos casos seriados, -4 (-17 a +14)
mediana (min-max), pontos percentuais

Fonte: Dados da pesquisa, ambulatorio especializado de pneumologia do Hospital Universitario Lauro Wanderley,
Jodo Pessoa, Paraiba, 2012-2026.

DISCUSSAO
O perfil dos pacientes em uso de antifibroticos apresentou semelhancas com estudos

prévios, especialmente pelo predominio do sexo masculino e pela maior frequéncia de fibrose

pulmonar idiopatica. No registro latino-americano REFIPI, também houve predominancia



masculina entre pacientes com FPI, embora a populacdo apresentasse idade média superior a
observada nesta amostra.* A presenga de diferentes etiologias no presente estudo reforga a

heterogeneidade das doencas pulmonares fibrosantes encontradas na prética clinica.

O nintedanibe foi o antifibrético predominante, achado coerente com as evidéncias
atuais, considerando sua indicagdo tanto para fibrose pulmonar idiopatica quanto para outras
doencas pulmonares intersticiais que desenvolvem fibrose pulmonar progressiva.!.®> A presenga
frequente de reticulacdo, bronquiectasias de tracdo e faveolamento evidencia comprometimento
fibrotico estabelecido e reforca a importancia da integracdo entre achados clinicos, funcionais

e tomogréficos no acompanhamento desses pacientes.!

A evolucéo da capacidade vital forcada mostrou-se heterogénea. Estudos de mundo real
também demonstram diferentes trajetorias funcionais durante o tratamento com nintedanibe.®
Em uma coorte publicada em 2026, Vicens-Zygmunt et al.° observaram estabilizacdo ou
melhora da CVF em 63,4% dos pacientes com fibrose pulmonar progressiva ap6s um ano de
tratamento, embora a reducéo da taxa de declinio funcional ndo tenha alcancado significancia
estatistica. Dessa forma, a variacdo da CVF observada neste estudo ndo deve ser interpretada
isoladamente como evidéncia de efetividade ou falha terapéutica, reforcando a importancia do

acompanhamento espirométrico longitudinal.

Entre as principais limitacdes destacam-se o desenho retrospectivo, o pequeno tamanho
amostral, a incompletude de alguns registros e a auséncia de padronizacdo dos intervalos entre
as espirometrias. Além disso, a inexisténcia de grupo comparador impede atribuir as alterac6es
funcionais diretamente aos antifibroticos. Estudos prospectivos, com amostras maiores e
seguimento padronizado, poderdo avaliar de forma mais robusta os desfechos associados a essas

terapias.

CONCLUSAO

O estudo permitiu caracterizar a experiéncia de mundo real com antifibroticos em
pacientes com doenca pulmonar intersticial fibrosante acompanhados em um centro de
referéncia da Paraiba, evidenciando predominio do uso de nintedanibe em pacientes com
sintomas respiratorios persistentes, alteracdes tomograficas fibroticas estabelecidas e evolugédo
funcional heterogénea. Sua principal contribui¢do consiste em fornecer dados provenientes da
pratica clinica regional sobre o perfil dos pacientes submetidos a terapia antifibrética,

complementando as evidéncias obtidas em ensaios clinicos e grandes coortes.



Na prética, os achados reforcam a importancia do acompanhamento longitudinal e
padronizado da funcdo pulmonar, associado a avaliacdo clinica e tomogréfica, para monitorar
a evolucdo desses pacientes. Estudos prospectivos, multicéntricos e com maior nimero de
participantes, além de avaliages funcionais em intervalos padronizados, poderédo esclarecer de
forma mais robusta os desfechos associados ao uso de antifibréticos em diferentes etiologias de
doenca pulmonar intersticial fibrosante.
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