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Resumo: Introducdo: A fibrose pulmonar idiopética (FPI) é uma patologia intersticial cronica,
progressiva, sem cura, com expectativa de mortalidade entre 3 meses a 4 anos ap6s o diagndstico. A
qualidade de vida (QV) dos individuos portadores de FPI é baixa, com muitos sintomas respiratorios.
Objetivos: Investigar evidéncias cientificas sobre a RP em individuos com FPI. Métodos: O estudo trata-
se de uma revisdo de literatura e para tal utilizou-se as bases de dados, Lilacs, PubMed, SCIELO,
Medline. Os seguintes descritores foram utilizados: Reabilitagdo (Rehabilitation), Fisioterapia
(Physiotherapy), Fibrose Pulmonar, Exercicios respiratorios e Terapia por exercicio. Na construcéo do
estudo constam artigos publicados em portugués, espanhol e inglés, publicado entre os anos de 2013 a
2018. Resultados: Seis artigos foram encontrados, porém apenas 3 se encaixavam nos requisitos
metodoldgicos. Conclusdo: Reabilitagdo Pulmonar é recomendada para maioria de pacientes com FPI,
porém seu grau de recomendacéo esta no nivel B, ou seja, existe uma certeza que o beneficio é moderado
ou pode haver uma moderada certeza de que o conjunto de beneficios varia de modo moderado a
substancial.

Palavras-chave: Reabilitacdo (Rehabilitation), Fisioterapia (Physiotherapy), Fibrose Pulmonar,
Exercicios respiratorios e Terapia por exercicio.

Abstract: Introduction: Idiopathic pulmonary fibrosis (IPF) is a chronic, progressive idiopathic
interstitial pneumonia, with no cure, with death between 3 months to 4 years after diagnosis. The quality
of life (QOL) of individuals with IPF is low, with many respiratory symptoms. Objectives: To investigate
scientific evidence about PR in individuals with FPI. Methods: The stud was carried out based on a
literature review, based on the databases, Lilacs, PubMed, SCIELO Medline. By the following
descriptors: Rehabilitation, Physiotherapy, Pulmonary Fibrosis, Respiratory exercises and Exercise
therapy. The search was limited to articles published in Portuguese, Spanish and English, from 2013 to
2018.Results: Six articles were found, but only 3 fit the methodological requirements.

Conclusion: Pulmonary rehabilitation is recommended for most patients with IPF, but its level
of recommendation is at level B, that is, there is a certainty that the benefit is moderate or there
may be a moderate certainty that the set of benefits varies moderately the substantial

Keywords: Rehabilitation, Physiotherapy, Pulmonary Fibrosis, Respiratory exercises and
Exercise therapy.

INTRODUCAO

A fibrose pulmonar idiopatica (FPI) € uma pneumonia intersticial idiopatica cronica,
progressiva, sem cura, com morte entre 3 meses a 4 anos apos o diagndstico. A qualidade de
vida (QV) dos individuos portadores de FPI é baixa, com muitos sintomas respiratorios. Sendo
0s sinais e sintomas incluem dispneia, alteracdes funcionais ventilatorias compativeis com
quadro restritivo, infiltrados pulmonares difusos ao RX de térax e ausculta pulmonar com
crepitacdes difusas, acompanhadas de reducéo da capacidade de difuséo pulmonar de monoéxido
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de carbono (DLCO) %él_:?m ml§ repouso e/ou durante o exercicio, com aspecto
0 C

histopatoldgico compati alde infecgdo, granuloma ou processo neoplastico que

possa indicar outra entidade ou &olr gﬁcaeilxpaﬁ fibrose pulmonar. 12
A definicdo de FPI asserIEGNQLt@&A oldgicos de Pneumonia

Intersticial Usual (P1U) sem causa aparente para g;s)tgpggr;éo. @) mg to da doenca na vida dos

MAIS LON

doentes é elevado com tosse, dispneia e uma afetacao significativa da qualidade de vida. 12
Embora rara, é a pneumonia intersticial idiopatica mais importante epidemiologicamente, cuja
prevaléncia tem vindo a aumentar. A prevaléncia para pneumonia idiopatica, estima-se de cerca
de 14-43 por 100.000 habitantes nos Estados Unidos, a prevaléncia na Unido Europeia, em
2012, foi cerca de 26 por 100.000 e estima-se que aproximadamente 40.000 novos casos de FPI
possam vir a ser diagnosticados, por ano. >*°® Nos idosos com mais de 75 anos, a prevaléncia
pode exceder os 175 por 100.000. Embora rara, € uma doenca importante, pois é a que tem
maior impacto epidemioldgico e pior prognostico de entre todas as pneumonias intersticiais
idiopaticas (PII).”

A sua incidéncia, prevaléncia e mortalidade parecem ter vindo a aumentar e € maior no
sexo masculino, fumadores, idosos, com idade média de diagnostico de 66 anos, sendo
incomum antes dos 50 anos de idade. “®°1° A maior causa de morte, neste doentes, é
insuficiéncia respiratoria, embora haja evidéncia de aumento da incidéncia de outras patologias,
tais como o cancro pulmonar e doencas cardiovasculares (angina, sindromes coronarios agudos
e trombose venosa profunda). °

Destarte, 0 presente artigo visa uma revisdo de literatura sobre Fibrose Pulmonar
Idiopética, esclarecendo métodos de tratamento fisioterapéutico e medicamentoso, dando
énfase a reabilitagdo pulmonar.

DESENVOLVIMENTO

A etiologia da fibrose pulmonar idiopéatica ndo € conhecida, embora se pense que resulte
de um efeito total de varios fatores em pessoas geneticamente predispostos. Entre os anos 70 e
80, muito se pensava que era a inflamacdo persistente que conduzia a fibrose; contudo, a
ineficacia dos agentes anti-inflamatdrios provou o contrario. Assim, na ultima década, enfim
urgiu um novo modelo patogénico centrado na lesdo epitelial e perda da integridade da
membrana basal alvéolo-capilar, em um colapso das estruturas alveolares.'*

A consequente deposicdo excessiva de matriz extracelular (coldgeno fibronectina)
resulta em um processo cronico fibrosante que conduz a fibrose pulmonar idiopética. 8° A
importancia da melhor compreensao dos processos que levam a fibrose, € marcada pelo advento
de novos agentes terapéuticos que visam impedir uma via fibrética, pois esta afecgdo acomete
0 parénquima pulmonar de forma progressiva, caracterizando-se por uma infiltracdo lesiva
epitelial cronica, com varios niveis de fibrose intersticial, com caracteristicas clinicas,
radioldgicas e fisiopatoldgicas particulares.1:20:2

A avaliacdo do paciente com doenca pulmonar intersticial (DPI) deve incluir uma
histdria clinica cuidada, seguida de exames fisicos, imagiologia do torax e testes de funcao
pulmonar. A TAC do térax de alta resolucdo apresenta um papel muito importante no
diagnostico e progndstico da fibrose pulmonar idiopatica e, quando ainda restam duvidas na
identificacdo do padrdo de pneumonia intersticial usual, a op¢do de bidpsia pulmonar cirdrgica
assume também um importante lugar de destaque, permitindo um diagnostico multimodal mais
conclusivo. Outros exames auxiliares de diagndstico podem ser Uteis para se obter um
diagnostico diferenciado, como: Lavagem broncoalveolar, testes seroldgicos ou até entdo para
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uma melhor avaliacédo (PI% a Een(;a e um possivel prognostico, podem se valer dos
testes de funcéo respiratoria; exercicio e biomarcadores.

O Unico tratamento farm@fﬁwm oulalguma evidéncia foi 0 uso da medicacéo
Pirfenidona que se tornou 0™ a %r do, com priedades antipiréticas,
analgésicas, anti-inflamatorias, Tlﬁ@%@ﬁ!ﬁ parece ter impacto na
sobrevida. Até o momento, ndo paréce haver qu r tratamenter farmacoldgico curativo,
embora recentemente tenha havidoa introducao-de-farmacos gue'demonstram limitar o declinio
da fungdo pulmonar.*!” Salienta-se a importancia do tratamento das comorbilidades, uma
possivel introducdo da oxigenoterapia em doentes com hipoxemia no exercicio ou repouso,

reabilitacdo pulmonar, que possui um alivio dos sintomas muito Util, além da melhoria na
qualidade de vida.

A Reabilitacdo Pulmonar (RP) é uma intervencdo que tem sido associada a melhora da
qualidade de vida (QV) e das variaveis cardiopulmonares em doentes pulmonares cronicos.*
Programas de RP para estes individuos resultam em melhora na habilidade de realizacdo de
atividade de vida diaria (AVD), na capacidade de realizar exercicios, também na reducdo dos
sintomas respiratdrios, podendo atuar na diminuigdo da ansiedade e depressédo. 134 Entretanto,
pouco ainda se sabe sobre a RP em individuos com Fibrose Pulmonar Idiopatica, sendo que no
Brasil, a maioria destes pacientes infelizmente ndo é encaminhada para esta terapéutica.

Contudo, o transplante pulmonar € a Unica terapia disponivel para os pacientes em estado
final, que exigem uma cuidada selecdo de doentes. Os cuidados paliativos podem focar-se,
essencialmente, no tratamento da dor, dispneia e tosse.

METODOLOGIA

O estudo trata-se de uma revisao de literatura e para tal utilizou-se as bases de dados,
Lilacs, PubMed, SCIELO, Medline. Os seguintes descritores foram utilizados: Reabilitacdo
(Rehabilitation), Fisioterapia (Physiotherapy), Fibrose Pulmonar, Exercicios respiratorios e
Terapia por exercicio. Na construcdo do estudo constam artigos publicados em portugués,
espanhol e inglés, publicado entre os anos de 2013 a 2018. Resultados: Seis artigos foram
encontrados, porém apenas 3 se encaixavam nos requisitos metodologicos

RESULTADOS

Ainda ndo se achou um tratamento eficaz para pacientes portadores de FPI, em parte
devido ao desconhecimento da patogénese, pelo fato que muitos doentes recebem referéncia
para realizar transplante pulmonar. 2 O curso clinico da FPI é variavel, podendo permanecer
estavel, sofrer algum declinio gradual ou até mesmo apresentar periodos de exacerbacdo aguda
(Figura 1). 34922

Comumente, a doenca pode evoluir de maneira assintomatica por longos anos, a medida
em que a fibrose pulmonar aumenta, podendo conduzir o paciente a dependéncia de
oxigenoterapia e, entdo por fim, a morte por faléncia respiratoria ou complicacGes de
comorbilidades, estadio tardio em que apresenta um padrao imagiologico em “Favo de Mel”
junto a fibrose irreversivel.
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Figura 1. Histéria natural da FPI. Existem varias possibilidades de historia natural na FPI. A maioria, dos doentes, tem uma “progressao
lenta”, alguns permanecem “estaveis”, enquanto outros doentes t€ém um “declinio acelerado”. A minoria dos doentes pode ainda, ter uma
“deterioragdo aguda” e imprevisivel por razdes desconhecidas ou complicagdes, como a pneumonia. Esta, pode ser fatal ou levar a um
agravamento substancial da doenga. A frequéncia relativa de cada uma das histdrias naturais é desconhecida.? — Gréafico de Ana Sofia Mour&o
Bastos Pereira

Testes e estudos foram realizados com um paciente portador de Fibrose pulmonar
idiopatica, do sexo masculino com idade de 72 anos. Entre varios estudos somados a resultados
imagioldgico, os estudos funcionais respiratorios sugeriram uma limitagdo funcional moderada,
com padrao restritivo moderado os valores da Capacidade Vital Funcional (CVF), marcaram
entre 55,3% e 77,2%, houve também uma diminuicdo da capacidade de difusdo do mondxido
de carbono DLCO marcou entre 37,1% e 45% do valor previsto e a hipoxemia de repouso pO..

de 72mmHg (Figuras 2 — 5)
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Como a Reablllt@%%@lm?gaK@P) tem demonstrado bons resultados em individuos

com doencas crbnicas, a questdo inca que. norteou. este estudo foi avaliar se existem

evidéncias da RP em |nd|V|duo@l1EFNBC | A E
H& um crescente nﬁE@N@h@GIAEO pela National Clinical

Guideline Centre, que atribuemr=umrbom:beneficio:arreabilitagao pulmonar nos pacientes
portadores da fibrose pulmonar idiopética. A abordagem multidisciplinar pode envolver
condicionamento aerdbico, flexibilidade, treino de forga, intervengdes nutricionais e apoio
psicossocial. 8 A reabilitacdo se faz segura e eficaz, alivia sintomas, reduz a duragdo das
hospitalizagdes, pode aumentar a tolerancia ao exercicio, também h& aumento da qualidade de

vida podendo diminuir a ansiedade e depresséo. 23242

Uma RP bem sucedida pode comecar a exigir algumas alteragdes comportamentais,
como a perda de peso, uma boa adogdo de exercicio regular, aprendizagem de técnicas para
utilizacdo da respiracdo, uma boa conservacao de energia e uma compreensdo a utilizacdo de

medicamentos e do oxigénio suplementar.

Esta terapéutica é muito Util nos doentes em estadios mais precoces e, em contraste,

parece haver beneficios mais pronunciados em pacientes com pior estado funcional,810:2226:24.27

REABILITACAO PULMONAR

De acordo com Loveman et al. ?" a reabilitagdo pulmonar se caracteriza por uma
intervencdo bem estabelecida para individuos com doenca pulmonar obstrutiva crénica
(DPOC), tem por objetivos a reducdo do impacto fisico e emocional da doenca no paciente.
Para estes doentes a prioridade deve ser o condicionamento aerébio, mas pode-se incluir
fortalecimento da musculatura de membros superiores e inferiores somados a exercicios de
flexibilidade e respiratdrios. Dado isso, espera-se uma melhora significativa na capacidade
funcional com maior tolerancia a esforcos, reducdo de dispneias e melhores condicGes para que
0 paciente realize suas atividades de vida diaria, resultando entdo na melhora da qualidade de

vida.

Embora existam poucos estudos que abordam a RP na FPI, existem evidéncias
suficientes para que esta terapéutica seja compreendida para pacientes que desejem realiza-la.
Na questdo da RP em pacientes com fibrose pulmonar idiopética, segundo a American Thoracic
Society e a European Respiratory Society a terapéutica pode ser realizada em qualquer nivel de
atencdo com beneficios consistentemente obtidos nos trés niveis. 138 A maioria dos estudos

analisados foi realizado RP ambulatorial, ressaltando que a reabilitacdo pulmonar domiciliar
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pacientes.'® Uma revisdo em colabor@ao com.a Cochrane demonstrou que a RP é eficaz em

doentes com DPI, incluindo paGl&N@II AlhEando a distancia percorrida em TC6m,
o : : o
a dispneia e a qualidade de vida. 1TEC: N O LOG IA

TROCAR CONHECIMENTO PARA IR MAIS LONGE
QUALIDADE DE VIDA E DISPNEIA.

Segundo Loveman et al. 2’ dispneia progressiva ¢ tida como importante variavel, mas
observa-se que pelos resultados ela ndo foi tdo importante assim. Porém ainda é encorajada por
uma avaliacdo com ferramentas validadas. Fadiga, dispneia e reduc¢éo da tolerancia ao exercicio,
séo sintomas frequentes em pacientes com fibrose pulmonar idiopatica e todos estes sintomas
podem prejudicar fortemente a qualidade de vida 2°. Contudo, avaliar estas variaveis ¢ essencial
para quantificar o impacto da FPI na vida do paciente, além de ser um parametro bastante

importante para avaliagdo do progndstico e da terapéutica do doente. %302

Xaubet et al.® mostra em dois estudos com evidéncias de baixa qualidade metodoldgica
que a Reabilitacdo pulmonar clinicamente se demonstra eficaz na redugdo da dispneia
imediatamente apds a sessdo, comparado com aqueles que ndo realizaram a reabilitacdo. Ja
Raghu * viu em dois ensaios clinicos randomizados, demostrando que a RP ocasionou melhora
a curto prazo da dispneia e qualidade de vida do paciente com FPI, em especial naqueles com
pior estado funcional.

Segundo Nascimento et al.*® logo ap6s um programa de Reabilitagdo Pulmonar os
doentes com fibrose pulmonar idiopatica aumentam o tempo gasto com as AVDs, melhoram a

qualidade de vida, aumentam a tolerancia ao exercicio e diminuem a dispneia.

A DESSATURACAO DE OXIGENIO E TESTE DE CAMINHADA DE 6 MINUTOS

O teste de caminhada de 6 minutos é amplamente utilizado em préticas clinicas. Porém,
varios autores discutem que o valor prognostico € limitado nos doentes com fibrose pulmonar
idiopatica, devido a falta de valores de referéncia.'®3%? De acordo com a National Clinical
Guideline Centre, 0 TC6m pode ser utilizado para avaliagdo e analise de pacientes com FPI, em
especial para avaliar a necessidade de suplementacdo de oxigénio junto a resposta terapéutica,
n&o sendo utilizado para progndstico.3
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Em individuos CW%@U %iﬁjma boa reducgédo > 15% na DLCO em até 6 meses é 0

melhor preditivo de mortalidade, se cgmparado aqueles com SpO, > 88%.193028

Segundo Raghu et al. Zs,c;rl'ngmag;l Adegaturagéo durante o TC6m ¢é (til, e em
pacientes com intolerancia ao eeriE@N@L@@IrAgdade de Oz suplementar.

O TC6m expds uma boa correlagao-como:volume imaximosderexigenio (VO2 max) medido no
teste de esforco cardiopulmonar nestes pacientes.%2

CONCLUSAO

A Fibrose Pulmonar Idiopatica € uma afeccdo de cunho crescente, que representa cerca
de 55% de todas as pneumonias intersticiais idiopaticas. Apesar de uma grande variabilidade
no tipo de evolucdo, é uma patologia devastadora, infelizmente sem cura e que esta
inevitavelmente associada a um mau prognostico. Reabilitagdo Pulmonar é recomendada para
maioria de pacientes com FPI, porém seu grau de recomendacao esta no nivel B, ou seja, existe
uma certeza que o beneficio € moderado ou pode haver uma moderada certeza de que o conjunto

de beneficios varia de modo moderado a substancial.
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