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Com o objetivo de avaliar as caracteristicas clinicas e sobrevida de pacientes portadores de fibrose
pulmonar idiopatica, foram analisados 132 casos com confirmagdo histoldgica, internados no Pavilhédo
Pereira Filho entre 1970 e 1996. O diagnostico foi realizado em 120 casos por bidpsia a céu aberto e
em 12 casos por bidpsia transbronquica. A idade média do grupo estudado foi de 56 anos; 78 eram do
sexo masculino; 126 eram brancos e 6, negros. O tabagismo estava presente em 61 casos. A duracdo
média dos sintomas antes do diagndstico foi de 22,7 meses. O hipocratismo digital esteve presente em

75 pacientes e estertores teleinspiratorios foram verificados em 100 casos. Dispnéia sé ndo foi
constatada em dois pacientes e tosse esteve presente em 89 casos. As provas de fungdo pulmonar
apresentaram os seguintes valores médios: CVF, 62%; VEF,, 70%; Dco, 43,4%; CPT, 76,7%; Pa0,,
67,3mmHg; PaCO,, 39,TmmHg e Sa0,, 92,3%. O lavado broncoalveolar apresentou os seguintes

valores médios: macrofagos, 83,8%; neutrdfilos, 9,1%:; linfocitos; 6,1% e eosindfilos, 0,6%. Na
radiologia convencional de torax, foi observado faveolamento em 79 casos, reducdo da capacidade
pulmonar total em 107 e alargamento da traquéia intratoracica em 50. Na Tc de térax, o grau médio

de profusdo do padrio reticular foi de 42,3% e do padrido de granularidade, de 43,6%. O padrio
histolégico usual esteve presente em 128 casos, sendo apenas quatro pacientes portadores de padrdo
descamativo. Em 121 casos foram obtidas informagdes quanto a sobrevida em dezembro de 1997. A
sobrevida média total desta série foi de 28 meses, sendo de 24 meses para os pacientes que foram a

6bito. Os pacientes desta série apresentaram caracteristicas associadas a um estdgio avancado da
doenga. Este fato, mais a presenca macica de pacientes com padrdo usual e a rigida selecdo de casos

muito provavelmente contribuiram para os resultados encontrados quanto a sobrevida.
(J Pneumol 2000;26(2):61-68)

Pulmonary idiopathic fibrosis: clinical findings
and survival in 132 histologically-proven patients

In order to evaluate the clinical findings and survival of pulmonary idiopathic fibrosis patients,
132 cases with histologically-proven biopsy were studied, coming from Pavilhdo Pereira Filho
Hospital, from 1970 to 1996. The diagnosis was made in 120 patients by open lung biopsy and in
12 cases by transbronchial lung biopsy. The average age was 56 years; 78 were male and only 6
were black. Smoking was observed in 61 cases. Mean duration of symptoms before diagnosis was
22.7 months. Digital clubbing was present in 75 patients and teleinspiratory crackles in 100.
Dyspnea was observed in all but two patients and cough was present in 89 cases. Lung function
test values were: FvC, 62%; FEV, 70%; DLCO, 43.4%; TLC, 76.7%; PaO, 67.3 mmHg; PaCO,
329.1 mmHg and Sa0, 92.3%. Bronchoalveolar cellularity values were: macrophages, 83.8%;
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neutrophils, 9.1%; [ymphocytes, 6.1% and eosinophils, 0.6%. In X-ray, honeycombing was
present in 79 cases, reduced total lung capacity in 107 and intrathoracic tracheal widening in 50.
In c1, the mean reticular pattern profusion was 42.3% and the mean granular pattern profusion
was 43.6%. The usual histologic pattern was found in 128 cases, and the descamative pattern in
only 4. Information about survival was found in 121 cases until December 1997. The mean
survival rate of all patients was 28 months and for dead patients was 24 months. Patient
characteristics in this study were associated with advanced stage of disease, which was confirmed
by small survival rates of those cases. The strong predominance of usual pattern and better
patient selection may have contributed to these results.

Siglas e abreviaturas utilizadas neste trabalho

ATl - Alargamento da traquéia intratoracica

CPT - Capacidade pulmonar total

DCO - Coeficiente de difusdo para o monoxido de carbono
FP1 - Fibrose pulmonar idiopatica

LBA - Lavado broncoalveolar

TCAR - Tomografia computadorizada de alta resolucio

INTRODUCAO

As doengas pulmonares intersticiais compreendem uma
variedade de afeccdes que possuem em comum o acome-
timento do intersticio pulmonar, por distor¢do, fibrose ou
destruicdo, sendo na maioria das vezes visualizada radio-
logicamente como um infiltrado intersticial”. Dentre to-
das as entidades, a fibrose pulmonar idiopatica (Fp1) des-
perta significativo interesse, seja por sua incidéncia eleva-
da entre as doencas intersticiais, como por suas caracte-
risticas singulares.

A fibrose pulmonar idiopatica, cuja causa ¢ desconheci-
da, acomete o parénquima pulmonar de forma progressi-
va, caracterizando-se por uma infiltracdo celular inflama-
téria cronica e variadveis graus de fibrose intersticial, mos-
trando uma série de caracteristicas clinicas, radioldgicas e
fisiopatologicas particulares®. Atualmente, o diagnostico
de FP1 € reconhecido pela maioria dos autores como uma
sindrome, em que estdo presentes os seguintes fatores®?:
dispnéia aos esforcos; infiltrado intersticial difuso na ra-
diografia de torax; alteragdes funcionais compativeis com
quadro restritivo, acompanhado de reducdo da capacida-
de difusiva e hipoxemia em repouso ou durante o exerci-
cio; aspecto histopatoldégico compativel e com auséncia
de infeccdo, granuloma ou processo neoplasico que pos-
sa indicar outra entidade ou fator desencadeante do pro-
cesso de fibrose.

Dados epidemioldgicos relativos a FPl sdo raros na lite-
ratura nacional. Dispde-se de dados referentes a infiltra-
¢coes intersticiais difusas na literatura norte-americana e
em paises industrializados, que referem incidéncia em tor-
no de 20 a 40 casos por 100.000 individuos. Em recente
trabalho, baseado em observacdes feitas no Estado de Novo
México, EUA, durante o periodo de 1988-1990@, a inci-
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déncia anual foi de 31,5 casos por 100.000 em homens
e 26,1 em mulheres, enquanto que a prevaléncia por
100.000 foi de 80,9 para homens e 67,2 para mulheres.
Caso os indices de incidéncia e prevaléncia do estudo rea-
lizado no Novo México® fossem utilizados como referén-
cia epidemioldgica para nossa populagdo, o Estado do
Rio Grande do Sul teria uma incidéncia anual de 149 ca-
sos para homens (populagdo masculina no Rs: 4.739.738)
e 128 casos para mulheres (populagdo feminina no Rrs:
4.898.304), enquanto que a prevaléncia seria de 383 casos
para homens e 329 casos para mulheres.

A historia natural da FPl compreende uma evolucdo pro-
gressiva com eventuais respostas terapéuticas. Seu curso,
porém, na maioria das vezes, é inexoravel rumo ao Obito
por insuficiéncia respiratdria e hipoxemia grave ou outras
enfermidades relacionadas a fibrose pulmonar. As maio-
res séries da literatura®? relatam uma sobrevida média,
apds o surgimento dos primeiros sintomas, inferior a cin-
co anos, e de 40 meses apds o diagndstico estabelecido.

Em nosso meio, ndo obstante o aprecidvel numero de
casos de FPI vistos a cada ano, sdo raros os estudos epide-
mioldgicos que analisam as caracteristicas clinicas mais
freqiientes da doenca e a sobrevida destes pacientes. O
presente trabalho teve como objetivo descrever as carac-
teristicas clinico-laboratoriais de pacientes portadores de
FPI em nossa populagdo e estudar a sobrevida dos mes-
mos.

METODOLOGIA

Foram analisados, retrospectivamente, os prontuarios
de todos os pacientes internados no Pavilhdo Pereira Fi-
Tho, Servico de Doencgas Pulmonares da lrmandade Santa
Casa de Misericérdia de Porto Alegre, com diagndstico
de fibrose pulmonar idiopatica, no periodo entre 1970 e
1996. Nesse periodo, foram diagnosticados 215 casos de
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FPI através de critérios clinicos, radioldgicos e funcionais,
132 dos quais foram submetidos a bidpsia pulmonar (120
a céu aberto e 12 transbrénquicas) e tiveram comprova-
cdo histoldgica da doenga. O presente estudo fundamen-
ta-se nestes 132 casos confirmados histologicamente.

Critérios de inclusao

Foram considerados como portadores de FPl os pacien-
tes que apresentaram caracteristicas clinicas, radioldgicas
e funcionais compativeis com a doenca, comprovacdo his-
toldgica por bidpsia e sem evidéncia de dano pulmonar
secundario a exposi¢do ambiental ou a doenga sistémica.
Também ndo havia histéria de tratamento prévio com
corticosterdides ou qualquer outra droga imunossupres-
sora.

Caracteristicas clinicas

Presenga de dispnéia em repouso ou aos esforcos e/ou
tosse, estertores teleinspiratérios e hipocratismo digital.
Estas informacdes foram obtidas através da revisdo do
questionario padronizado utilizado no momento da inter-
nacao.

Caracteristicas radiologicas

Presenca de uma das seguintes caracteristicas na radio-
logia simples de térax: a) infiltrado intersticial difuso bila-
teral; b) infiltrado intersticial predominante em metades
inferiores de ambos os pulmdes; ¢) diminuicdo da capaci-
dade pulmonar total.

Todos os pacientes foram submetidos a radiografia con-
vencional de torax e radiografia penetrada de mediastino.
Tomografia computadorizada de térax de alta resolucdo
(TcAr) foi realizada em 26 casos a partir do momento em
que esta técnica esteve disponivel no servigo.

Caracteristicas funcionais

Espirometria com presenca de disturbio ventilatério res-
tritivo ou com reducdo da cvr efou difusdo reduzida.

Todos os pacientes realizaram espirograma simples du-
rante os procedimentos diagndsticos, sendo utilizados como
valores de referéncia os da tabela de Knudson et a/®. Em
34 casos foi realizada a medida do coeficiente de difusdo
para o co (pco), tendo como valores de referéncia os do
estudo de Gaensler e Smith®, e em 28 a medida da capa-
cidade pulmonar total (cpT), com valores de referéncia
estabelecidos por Goldman e Becklake!'. A andlise gaso-
métrica foi realizada em 118 pacientes.

Caracteristicas histologicas

Comprovagdo de FP1 através de amostra de tecido do
parénquima pulmonar.

Todos os pacientes apresentaram comprovagdo histo-
16gica da FPl. Em 120 (90,9%) pacientes o diagnostico
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histoldgico foi obtido por bidpsia a céu aberto e em 12
(9,1%) por bidpsia transbronquica.

Critérios de exclusao

Foram excluidos os pacientes que, a despeito de apre-
sentarem as mesmas caracteristicas clinicas, radioldgicas
e funcionais de FP1, ndo realizaram bidpsia pulmonar. Tam-
bém foram excluidos casos em que o padrdo histoldgico
era compativel com fibrose pulmonar, mas o acometimento
pulmonar devido a colagenoses como artrite reumatdide,
esclerodermia, lupus eritematoso, etc.

A andlise da celularidade do lavado broncoalveolar (LBA)
foi realizada em 49 pacientes, sendo este material consi-
derado satisfatério para andlise em 42 casos. Em 48 pa-
cientes também foram realizadas provas hematologicas
reumatismais.

Foram analisadas as seguintes caracteristicas clinicas
deste grupo de 132 pacientes: idade, sexo, cor, tempo de
sintomas, tabagismo, dispnéia (minima, moderada ou gra-
ve), tosse, hipocratismo digital e estertores teleinspiratd-
rios. Na radiologia convencional de toérax foram verifica-
das a presenga de faveolamento (imagens cisticas com
cerca de Tcm de didmetro) e sua presenca em 16 areas
pulmonares (8 dreas em cada pulmio), reducdo da capa-
cidade pulmonar total (hemicupula diafragmatica na altu-
ra ou acima do quinto espago intercostal anterior) e alar-
gamento da traquéia intratoracica (quando a relagdo en-
tre a traquéia cervical e traquéia toracica fosse maior que
1). Na 1c de tdrax foi observado o grau médio de profu-
sdo do padrdo reticular e de granularidade (vidro despoli-
do). Na avaliagdo funcional, foram medidos cVvF, VEF,, DCO
e CPT. Na analise gasométrica, verificaram-se os resulta-
dos da Pa0,, PaCO, e Sa0,. A analise do LBA informou
sobre a celularidade diferencial do mesmo. Nos casos em
que foi realizada alguma prova reumatismal verificou-se a
reagéncia do fator reumatdide, FAN, célula LE e proteina
C reativa.

No seguimento dos 132 pacientes com FpPI, oito foram
perdidos (ndo localizados) e trés foram submetidos a trans-
plante de pulmio (casos censurados). Estes 11 casos fo-
ram excluidos da andlise de resultados quanto a sobrevi-
da. Foram obtidas informacdes sobre 121 pacientes até o
fim de dezembro de 1997.

Os resultados obtidos foram expressos como meédia
acompanhada do desvio-padrdo (+).

RESULTADOS

Foram estudados 132 pacientes com a seguinte distri-
buicdo: 54 do sexo feminino (41%) e 78 do sexo masculi-
no (59%). A idade média do grupo foi de 56 anos (desvio-
padrdo de 15,4 anos), com variagdo de 11 a 93 anos. Do
total de pacientes, 126 (95,4%) eram da raca branca e 6
(4,5%) da raga negra.
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Do total de pacientes, 61 (46,2%) eram tabagistas e 71
(53,8%) ndo eram tabagistas. A duracdo média dos sinto-
mas apresentada pelos pacientes antes do diagndstico foi
de 22,7 meses, variando de 1 més até 72 meses. O hipo-
cratismo digital esteve presente em 75 (56,8%) pacien-
tes. Ja& a presenca de estertores teleinspiratorios a auscul-
ta pulmonar foi identificada em 100 (75,8%) pacientes.
0 sintoma dispnéia foi relatado por 130 (98,5%) dos 132
pacientes do estudo, sendo que a gravidade do sintoma
apresentou a distribuicdo demonstrada na Tabela 1.

A presenca de tosse foi relatada por 89 (67,4%) pa-
cientes do total da amostra.

A média da cvr foi de 62% do previsto (+ 21,7%) e a
média em numeros absolutos de 2,04L. O VEF, apresen-
tou média de 70% do previsto (+ 23,2%), com média de
1,77L. A média da capacidade difusiva para o co foi de
43,4% do previsto (+ 20,4%). A medida da capacidade
pulmonar total foi realizada em 28 (21,2%) pacientes,
sendo que a média obtida foi de 76,7% do previsto
(+ 21,6%).

A distribuicdo, de acordo com a gravidade da redugdo
da pco, estd demonstrada na Tabela 2. Os resultados da
CPT apresentaram a distribuicdo representada na Tabe-
la 3.

A medida da Pa0, e a da PaCO, foram realizadas em
118 (89,4%) dos pacientes. A PaO, média foi de 67,3
mmHg (+ 13,5mmHg) enquanto que a PaCO, média foi
de 39,1mmHg (+ 7,3mmHg). A Tabela 4 demonstra a
medida da Pa0, conforme a gravidade.

A Sa0, esteve disponivel para analise em 110 (83,3%)
casos, sendo sua média de 92,3% (+ 4,11%).

Nos casos em que foi realizado 1BA, a média encontra-
da de cada célula estudada apresentou a seguinte distri-

TABELA 1
Resultados da intensidade da dispnéia

Intensidade do sintoma Pacientes Percentagem
Ausente 2 1,5%
Minima 55 41,7%
Moderada 38 28,8%
Grave 37 28%

TABELA 3

Resultados da medida da capacidade pulmonar total

Grau Casos Percentagem
Menor que 60% 7 25%
60% a menos de 80% 9 32,1%
Maior que 80% 12 42,9%

Figura 1
Aspecto
radioldgico
compativel com
faveolamento

buigcdo: macréfagos, 83,8% (+ 13,4); neutrofilos, 9,1%
(+ 9,6); linfécitos, 6,1% (+ 8,5%); e eosinofilos, 0,6%
(+ 1,4). A freqiiéncia de cada prova reumatismal, bem
como a reagéncia (positividade) de cada um, foi a seguin-
te: fator reumatdide (45 casos), 8 (17,8%) positivos; fator
antinuclear (37 casos), 7 (18,9%) positivos; célula LE (34
casos), nenhum caso positivo e proteina C reativa (22 ca-
sos), 3 (13,6%) positivos. Na andlise radioldgica, a pre-
senca de aspecto radiolégico compativel com faveolamento
(Figura 1) foi descrita em 79 (59,8%) pacientes. A média
de dreas acometidas foi de 6,5 (desvio-padrdo de 6,1%),
num total de 16 areas possiveis.

A capacidade pulmonar total foi considerada normal
(grau 0) com hemicupula diafragmatica (HD) em posicio
normal em 25 (18,9%) pacientes e alterada (Figura 2) em
107 (81,1%) pacientes.

A presenca de alargamento da traquéia intratoracica
(AT1) foi identificada em 50 (37,9%) pacientes (Figura 3).

TABELA 2
Resultados da medida do coeficiente de difusio para o CO

Grau Casos Percentagem
Menor que 50% 20 58,8%
50% a menos de 60% 5 14,7%
60% a menos de 75% 6 17,6%
Maior que 75% 3 8,8%
TABELA 4
Resultados da medida da PaO,
Grau Casos Percentagem
Menor que 40mmHg 2 1,7%
40 a menos de 60mmHg 33 28%
60% a menos de 80mmHg 63 53,4%
80mmHg ou maior 20 16,9%
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Figura 2
Aspecto
radioldgico
compativel com
reducdo da
capacidade
pulmonar total

Figura 3
Alargamento
da traquéia
intratordcica .

Figura 4
Padréo reticular ‘
na TCAR

Na TCAR, o grau médio de profusdo do padrdo reticular
(Figura 4) foi de 42,3% (+ 25,9), enquanto que o do pa-
drdo de granularidade (Figura 5) foi de 43,6% (+ 22,5).

As caracteristicas mais freqiientemente encontradas no
momento do diagndstico neste grupo de 132 pacientes
estdo listadas na Tabela 5.
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TABELA 5

Figura 5
Padrdo de
granularidade
na TCAR

Caracteristicas clinicas de 132 pacientes com FPl

Caracteristica Numero % Média
Sexo  Masculino 78 59%
Feminino 54 41%
ldade 56 anos
Tabagismo 61 46,2%
Hipocratismo digital 75 56,8%
Estertores teleinspiratorios 100 75,7%
Dispnéia 130 98,4%
Tosse 89 67,4%
CVF 62%
VEF, 70%
Dif.CO (n = 34) 43,4%
CPT (n = 28) 76,7%
Pa0, (n = 118) 67,3mmHg
PaCO, (n = 118) 39,1mmHg
5302 (n = 110) 92,3%
Lavado broncoalveolar (n = 42)
Macrofago 83,8%
Neutro6filos 9,1%
Linfocitos 6,1%
Eosinofilos 0,6%
Fator reumatéide (n = 45) 8 17,8%
FAN (n = 37) 7 18,9%
Célula LE (n = 34) 0 0%
Proteina C reativa (n = 22) 3 13,6%
Faveolamento 79 59,80
CPT reduzida 107 81,1%
Alargamento da traquéia 1T 50 37,9%
Padrio reticular (n = 26) 42,3%
Padrio de granularidade (n = 26) 43,6%

No final da analise, em dezembro de 1997, foram obti-
das informacdes sobre 121 pacientes (91,7%). Em 8 (6%)
casos, ndo foram conseguidas informacdes e 3 (2,3%)
pacientes foram submetidos a transplante pulmonar. Des-
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Curva de Sobrevida
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Figura 6 — Curva de Kaplan-Mayer em fibrose pulmonar idiopatica
(n=121)

tes 121 pacientes, 30 (24,8%) estavam vivos e 91 (75,2%)
tinham ido a dbito. Os pacientes incluidos no estudo du-
rante o ano de 1996 foram acompanhados por um ano
apos o diagnostico ou até o 6bito. A unica modalidade
terapéutica empregada foi a corticoterapia. A mediana
de sobrevida para toda a amostra foi de 28 meses, varian-
do de 1 a 319 meses, sendo melhor representada pelo
método de Kaplan-Mayer (Figura 6), sendo que os casos
em que nio foi atingido o evento final (6bito) foram deno-
minados censurados. A mediana de sobrevida nos pacien-
tes que apresentaram oObito foi de 24 meses.

DiscussAo

O numero de pacientes do presente estudo foi bastante
significativo e suficiente para tracar um perfil dos casos
de FP1 encontrados em nosso meio. Os critérios de inclu-
sdo utilizados estiveram de acordo com a literatura inter-
nacional™ e tornaram a série mais homogénea e repre-
sentativa de casos de FPI.

A idade média de 56 anos esteve de acordo com outros
estudos, em que a faixa etaria mais acometida se encon-
tra entre 50 e 60 anos®”. A predomindncia para o sexo
masculino foi comprovada com razdo de 1,5:1 em rela-
¢do ao sexo feminino, o que estd presente em outras sé-
ries!'>19, 0 predominio da raga branca (98%), também
presente em outros estudos®™'¥, deve apresentar associa-
¢do com a distribuicdo racial de nossa populacdo. O taba-
gismo foi verificado em 46,2% de nossos pacientes, sen-
do esta percentagem um pouco inferior a média de taba-
gismo da populacio de nosso Estado (56%). E possivel
que alguns pacientes rotulados como ndo-fumantes tenham
sido, na verdade, ex-fumantes.

A duracdo média de sintomas de 22,7 meses esteve
proximo a de outras séries, como a de Turner-Warwick et
al®, de 21 meses, e a de Agusti et a/(”, de 27 meses. O
sintoma dispnéia esteve presente na quase totalidade dos
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pacientes, o que também ¢é citado por outros autores!'®!7)]
sendo que a maioria dos pacientes apresentava dispnéia
de intensidade moderada ou grave, o que indica estagio
avancado da doenca. A tosse esteve presente em 67,4%
dos casos, proximo aos 73% da série de Turner-Warwick
et al®. A presenga em numero significativo de casos de
hipocratismo digital (75 pacientes) e de estertores teleins-
piratérios (100 pacientes) mostra a utilidade do exame
fisico no diagnéstico de FPi. Pacientes com infiltrado in-
tersticial na radiologia de térax acompanhado destas duas
caracteristicas tém grande probabilidade de apresentar Fpi,
uma vez que outras doencas intersticiais ndo costumam
exibir, simultaneamente, hipocratismo digital e estertores
teleinspiratorios.

O faveolamento foi descrito em quase 60% dos pacien-
tes desta série na radiologia convencional e a média de
areas acometidas situou-se em torno de 6,5, em um total
de 16 possiveis. Esta incidéncia estd um pouco acima dos
50% da série de Barroso!"” e 49,1% da série de Carring-
ton et al®, e bem acima dos 15% descritos por Johnston
et al". Consideramos que o estagio mais avancado de
pacientes em nossa série, bem como a maior acuracia na
descricdo desta caracteristica, tenham contribuido para os
resultados encontrados. Consideramos importante a des-
cricdo desta caracteristica, uma vez que estudos tém de-
monstrado uma correlagdo da mesma com achados to-
mograficos e histologicos!'®'®. Em nosso estudo, a CPT
estimada pela radiologia convencional esteve reduzida em
810 dos casos, o que deve também estar associado a
maior gravidade da doenca. O alargamento da traquéia
intratoracica foi verificado em 37,99% dos casos e, por
tratar-se de caracteristica associada com a intensa retra-
cdo elastica do parénquima pulmonar em decorréncia do
processo fibrdtico, consideramos de importante auxilio no
diagndstico diferencial da FPl com outras doengas intersti-
ciais®),

Na TCAR de térax, o grau médio de profusdo dos pa-
drdes reticular (42,3%) e de granularidade (43,6%) esteve
acima do encontrado por outros autores?'?, E possivel
que a descri¢do de padrdo de granularidade (vidro despo-
lido) também nos casos com dreas de faveolamento tenha
contribuido para esta percentagem elevada. Os resulta-
dos encontrados, no entanto, também indicam doenca mais
avancada na amostra.

Quanto a avaliacdo funcional, encontramos CVF media
de 62%, proximo aos dois tercos do previsto referido por
outros autores®?9, Quanto ao VEF,, o resultado médio de
70% esteve de acordo com outras séries da literatura®’->?)
em que os valores se encontram entre 70 e 74% do pre-
visto. Nos casos em que foi medida a cPT, encontramos
valores médios um pouco inferiores aos 80% verificados
em outras séries!!?26283032 Também a média da pco en-
contrada em nossa amostra, de 43,4% do previsto, & in-
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ferior a da maioria dos estudos>?#*'33 em que a média se
situa préximo aos 50%. Consideramos que os valores fun-
cionais encontrados em nossa série estdo de acordo com
o referido por outros autores e apresentam associagdo
com FPl em estagio mais avancgado.

Quanto a analise gasométrica, a Pa0, média de 67,3
mmHg esteve abaixo dos 70mmHg observada em outras
séries(173139, A PaCO, média de 39,1mmHg foi superior
as verificadas por Fulmer et a/P¥, 34,6mmHg, e por Pa-
dilha et a/b¥, 36mmHg. A Sa0, foi considerada bastan-
te reduzida em nossa amostra, ndo podendo ser compa-
rada com resultados de outras séries por ndo ter sido veri-
ficada nesses estudos.

Na andlise citologica diferencial do 1BA, consideramos
nossos dados semelhantes aos de outras séries®®9. A taxa
de linfdcitos, no entanto, de 6,1%, esteve abaixo dos 10 a
15% em média esperados®®?7. Alguns autores conside-
ram taxas baixas de linfécitos associados a pior prognos-
tico e estdgio mais avancado da doenca+39),

As provas reumatismais apresentaram resultados pro-
ximos aos de outras séries, em que, com excecdo da pes-
quisa da célula 1E, alguns pacientes apresentam provas
hematologicas reumatismais alteradas®®”). Tal achado iso-
lado, todavia, ndo faz o diagnoéstico de doenca do tecido
conjuntivo ou colagenose, devendo ser conseqiiéncia do
processo auto-imune envolvido na doenca fibrotica do pa-
ciente.

Na presente série, houve presenca macica de pacientes
portadores de padrdo histoldgico usual. Apenas quatro
casos mostraram padrdo descamativo. Embora as séries
iniciais tenham apresentado freqiiéncia maior deste pa-
drao®6%9 estudos mais recentes tém comprovado que o
padrdo descamativo constitui-se em entidade rara(!’32).
Defini¢des mais atuais®? tendem a considerar somente
casos de pneumonite intersticial usual como sendo com-
pativeis com FP1 “pura”. Salientamos, no entanto, que as
séries classicas da literatura®® sempre incluiram a pneu-
monite intersticial difusa como integrante da FPl, embora
consideremos, como o encontrado em nossa série, uma
entidade cada vez mais rara. Cumpre ressaltar, ainda, que
no momento do diagndstico nao era utilizada a nova clas-
sificacdo de Katzenstein e Myers“?, sendo provavel que
alguns casos inicialmente descritos como padrdo usual
pudessem ser atualmente descritos com padrdo ndo espe-
cifico. Na presente série, em apenas 12 casos a biopsia
nio foi a céu aberto e sim transbronquica. Este método,
indicado na impossibilidade de realizar bidpsia a céu aber-
to, permite afastar a presenca de outras doengas intersti-
ciais e quando associada a outras caracteristicas auxilia no
diagnostico definitivo de Fp.

A sobrevida encontrada em nossa amostra esteve pro-
xima a observada em outras séries da literatura. Na série
de 74 pacientes de Schwartz et a/l'®, 41 pacientes que
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apresentaram &bito tiveram sobrevida média de 28,2
meses. Na série de Turner-Warwick et a/®, foi verificada
uma média de 38,4 meses; na série de Bjoraker et a/l'",
33,5 meses e, na série de Barroso'”, 33 meses. Outras
séries apresentaram sobrevida maior, como a de Carring-
ton et al® e de Stack et a/”, em torno de 40 a 60 me-
ses. Consideramos a sobrevida mediana encontrada nos
pacientes que apresentaram o6bito semelhante a de algu-
mas séries, porém, proxima ao limite inferior descrito,
entre 3 e 5 anos ap6s o diagnostico. Estes dados estdo
relacionados a gravidade da doenca e a seu estagio avan-
cado, na maior parte dos casos, no momento do diagnds-
tico, sendo que o predominio do padrdo usual também
esta relacionado a esta reducdo da sobrevida. A sobrevida
média, apds o inicio de sintomas na presente série, esteve
em torno de 55,3 meses (4,6 anos), um pouco inferior
aos 59 meses da série de Wells et a/®. Do total de nos-
sos pacientes, 91 (75,2%) apresentaram 6bito durante o
seguimento, percentagem superior a que foi verificada por
Katzenstein e Myers®) em relacdo as maiores séries da
literatura, em que a mortalidade, durante o seguimento
de 383 pacientes, foi de 291 casos (68%). Na série de
205 casos de Wells et a/?) houve 142 obitos (70%) du-
rante o seguimento. E possivel que a maior mortalidade
observada, bem como menor sobrevida, esteja relaciona-
da a uma maior selecdo de casos com FPI (todos com com-
provacdo histoldgica) e a quase auséncia de casos com
padrdo descamativo em nossa série. Também ndo foram
incluidos na mesma pacientes com colagenoses associa-
das, os quais apresentam melhor prognéstico que aqueles
com FPI.

Os resultados observados no estudo da presente série
permitem concluir que a FPI em nosso meio apresenta
caracteristicas semelhantes as encontradas em outras sé-
ries da literatura internacional. Os pacientes apresenta-
ram, no entanto, critérios de gravidade mais acentuados
em relacdo aos de outras populacdes estudadas, o que,
muito provavelmente, estd associado ao estdgio mais avan-
cado da doenca no momento do diagndstico e a melhor
selecdo dos pacientes com FPIl. A FPI constitui-se em uma
doenca com altos indices de morbimortalidade e o reco-
nhecimento precoce de suas caracteristicas clinicas orien-
ta para o diagndstico da doenga em fases iniciais, em que
a intervencdo terapéutica disponivel pode trazer benefi-
cios na evolucdo e sobrevida dos pacientes.
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