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Fatores prognosticos em fibrose pulmonar idiopatica’

ADALBERTO SPERB RUBIN', JOSE DA SILVA MOREIRA2, NELSON DA SILVA PORTO3,
KLAUS LOUREIRO IR10N*, RAFAEL FRANCO MOREIRA®, BRUNO SCHEIDT®

Com o objetivo de avaliar quais fatores progndsticos sdo significativos na sobrevida de pacientes com
fibrose pulmonar idiopatica (Fp1), foram estudados 117 casos com comprovacdo histoldégica da doenca,
internados no Pavilhdo Pereira Filho entre 1970 e 1996. Todos os pacientes realizaram radiologia
convencional de torax, espirometria e preencheram um questionario padronizado no momento da
internacdo. Foram também realizados medida da difusdo (34 casos), capacidade pulmonar total (28),
gasometria (106), lavado broncoalveolar (39), provas reumatismais (45) e tomografia computadorizada
de tdrax (24). Para uma analise mais especifica, os pacientes foram dividos em dois grupos: grupo A
(sobrevida até dois anos) - 55 pacientes e grupo B (sobrevida maior que cinco anos) - 24 pacientes,
sendo estas caracteristicas também analisadas de acordo com a significincia em relacdo a sobrevida.
Foram considerados fatores indicativos de pior progndstico a idade avancgada, a duracdo prolongada
de sintomas, a gravidade da dispnéia, a redugdo da cvr, da pco, da PaO, e da Sa0,, a intensidade do
faveolamento e o grau de profusdo do padrdo reticular na TCAR. Estiveram também associados a
menor sobrevida os valores menores de VEF, e CPT. A utilizacdo destes critérios de gravidade que
apresentaram significancia estatistica, quando utilizados em conjunto, pode determinar uma avaliacdo
progndstica mais apurada em pacientes portadores de FPl, com implicacOes terapéuticas e sociais
relevantes para seu manejo e acompanhamento. (J Pneumol 2000;26(5):227-234)

Prognostic factors in idiopathic pulmonary fibrosis

In order to evaluate which prognostic factors were significant to the survival of patients with
idiopathic pulmonary fibrosis (IPF), 121 histologically confirmed cases of the disease were studied
at the Pereira Filho Hospital from 1970 to 1996. All patients were submitted to a standard
thorax X-ray and spirometry and answered a standardized questionnaire when admitted to
hospital. They also underwent diffusion tests (34 cases), total lung capacity (28), blood gas
analysis (106), bronchoalveolar lavage (39), rheumatoid analyses (45), and thoracic cr (24). For
further analysis, the patients were classified into two groups: group A (2-year survival) with 55
patients, and group B (more than 5-year survival) with 24 patients; these features were also
analyzed according to their significance to survival. Age, increased dyspnea index, long
symptomatic period, Fvc, pco, PaO, and Sa0, reduction, honeycombing intensity, and greater
profusion of the reticular pattern on HRCT were considered indicative of worse prognosis. A
reduced FEV, and TLC were also associated with shorter survival. The use of those criteria which
had shown statistical significance when evaluated together may determine a more accurate
prognostic evaluation of IPF patients resulting in social and therapeutic
benefits to patient management.

* Trabalho realizado no Pavilhdo Pereira Filho, ISCMPA, FFFCMPA- 4. Médico do Departamento de Radiologia do Pavilhdo Pereira Filho.
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INTRODUCAO

A fibrose pulmonar idiopdatica (FP1) é a mais comum
entre todas as doencas intersticiais cronicas que acome-
tem o pulmao. Sua histéria natural compreende uma evo-
lucdo progressiva do processo fibrotico com eventuais
respostas terapéuticas. Seu curso, porém, na maioria das
vezes, € inexoravel rumo ao obito por insuficiéncia respi-
ratoria e hipoxemia grave ou outras enfermidades rela-
cionadas com a fibrose pulmonar. As maijores séries da
literatura-Y relatam sobrevida média, apds o surgimento
dos primeiros sintomas, inferior a cinco anos, e de 30
meses apos o diagndstico estabelecido. Alguns pacien-
tes, com nenhuma ou pouca resposta ao tratamento, vdo
ao Obito entre seis e 12 meses®*9. Uma série de fatores
progndsticos tem sido relacionada com a evolugdo e a
sobrevida de pacientes portadores de Fpi. Estes fatores
seriam importantes na definicdo progndstica da doencga,
bem como apresentariam implicagdes terapéuticas, inclu-
sive na definicdo de qual grupo de pacientes seria subme-
tido a terapias mais agressivas, como imunossupressores
ou transplante pulmonar. Assim como no diagndstico da
FPI, varios fatores podem e devem ser analisados também
em conjunto, aumentando a sensibilidade dos achados e
sua correlacdo com o prognéstico™.

Em estudos da literatura®@38-'2 fatores como idade,
sexo, tempo de sintomas, padrdo histoldgico, provas fun-
cionais, lavado broncoalveolar e achados radioldgicos tém
sido considerados fatores progndsticos em Fpri. O objeti-
vo do presente estudo ¢é identificar quais as caracteristicas
encontradas em nossa populagdo de pacientes portado-
res de FPI estdo relacionadas ao progndstico e sobrevida
nesta doenca.

METODOLOGIA

Foram analisados, retrospectivamente, os prontuarios
de todos os pacientes internados no Pavilhdo Pereira Fi-
Tho, Servico de Doengas Pulmonares, da lrmandade San-
ta Casa de Misericordia de Porto Alegre, com diagnosti-
co de fibrose pulmonar idiopatica, no periodo entre 1970
e 1996. Neste periodo, foram diagnosticados histologi-
camente 132 casos de FP1 (120 por bidpsia a céu aberto e
12 por bidpsia transbrénquica). Trés pacientes foram sub-
metidos a transplante pulmonar unilateral e de oito fo-
ram perdidas as informacdes a respeito da sobrevida até
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Siglas e abreviaturas utilizadas neste trabalho
FP1 - Fibrose pulmonar idiopatica

PIU - Pneumonia intersticial usual

PIN — Pneumonia intersticial ndo-especifica

PID - Pneumonia intersticial descamativa

dezembro de 1997, data estipulada para o término do
estudo. Em quatro casos o diagnostico histoldgico foi com-
pativel com pneumonia intersticial descamativa, enquan-
to nos restantes 117 casos estava presente o padrdo com-
pativel com pneumonia intersticial usual. O presente tra-
balho fundamenta-se nos 117 pacientes que tiveram o
seguimento completo.

Foram considerados como portadores de FPI os pacien-
tes que apresentaram caracteristicas clinicas, radiologicas
e funcionais compativeis com a doenca®, comprovacio
histolégica por bidpsia e sem evidéncia de dano pulmo-
nar secundario a exposicdo ambiental ou a doenga sisté-
mica. O padrdo histolégico de pneumonia intersticial usual
foi considerado o substrato anatomopatoldégico dos casos
de fibrose pulmonar idiopatica. Também ndo havia histé-
ria de tratamento com corticosterdides ou qualquer outra
droga imunossupressora previamente ao achado histold-
gico. Todos os pacientes apresentavam dispnéia em re-
pouso ou aos esforcos efou tosse, infiltrado intersticial
na radiologia convencional de térax e avaliagdo funcional
com um disturbio ventilatorio restritivo ou com redugdo
da cvr efou da difusio.

Em todos os pacientes foram obtidas informacdes cli-
nicas contidas em prontuarios padronizados no momen-
to da internacdo. Todos eles efetuaram radiologia con-
vencional de torax e espirometria simples. Foram tam-
bém realizadas gasometria arterial em 106 pacientes,
medida do coeficiente de difusdo para o co (pDco) em 34,
determinagdo da capacidade pulmonar total (cPT) com
hélio em 28, tomografia computadorizada de tdérax de
alta resolucdo (TCAR) em 24, andlise da celularidade do
lavado broncoalveolar (LBA) em 39 e provas reumatismais
séricas em 45.

Foram excluidos os casos de pacientes com padrdo his-
tolégico de fibrose pulmonar, mas que eram portadores
de colagenoses como artrite reumatdide, esclerodermia,
lupus eritematoso, etc. Também foram excluidos pacien-
tes com padrdo histolégico compativel com pneumonia
intersticial descamativa.

Foram analisadas as seguintes caracteristicas clinicas
deste grupo de 117 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 térax foi verificada a
presenca de faveolamento (imagens cisticas com cerca de
Tem de didmetro) em 16 areas pulmonares (oito areas
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em cada pulméo), redugdo da capacidade pulmonar total
(hemicupula diafragmatica na altura ou acima do quinto
espago intercostal anterior) e alargamento da traquéia in-
tratoracica (quando a relacdo entre a traquéia cervical e
traquéia toracica fosse maior que 1). Na Tc de tdrax foi
observado o grau médio de profusdo do padrdo reticular
e de granularidade (vidro despolido). Na avaliagdo funcio-
nal, foram avaliados CVF, VEF, DCO e CPT. Na andlise ga-
sométrica, verificaram os resultados da PaO,, PaCO, e
Sa0,. A anadlise do LBA informou sobre a celularidade
diferencial do mesmo. Fator reumatdide, FAN, proteina C
reativa e presenca de célula LE foram determinados nos
casos que tiveram provas reumatismais estudadas.

Para uma analise mais detalhada, os pacientes foram
estratificados em trés grupos, de acordo com o tempo de
sobrevida apds o diagnostico, tomando-se os dois grupos
extremos para comparagdo: grupo A (55 pacientes) -
sobrevida até dois anos (24 meses); grupo B (24 pacien-
tes) — sobrevida maior que cinco anos (60 meses).

Nesta analise, algumas varidveis foram verificadas em
um numero menor de pacientes. No grupo A, a Dco foi
estudada em 15 pacientes, a cPT em 14, a Pa0, e PaCO,
em 48, a Sa0, em 43, o 1LBA em 18, e a TCAR em 20. No
grupo B, a nco foi estudada em cinco pacientes, a CPT
em trés, a Pa0O, e PaCO, em 21, a Sa0, em 20, o LBA
em nove e a TCAR em cinco.

Quanto a analise estatistica, a comparacdo entre as
caracteristicas analisadas e a sobrevida foi realizada por
meio de teste de X2 ou por correlagdo. Andlise de varian-
cia (ANOVA) ou teste ¢ de Student foram empregados para
comparacdo entre varidveis categoricas. Para correlacdo
entre varidveis numéricas utilizou-se o coeficiente de cor-
relagdo de Spearman(¥. Os programas estatisticos utili-
zados foram o EPI-INFO e o SPss. O nivel de significancia
de 5% foi estabelecido para todos os procedimentos esta-
tisticos.

RESULTADOS

As caracteristicas encontradas nestes 117 pacientes
estdo demonstradas na Tabela 1.

Algumas destas caracteristicas foram analisadas quan-
to a sua graduacdo ou intensidade. A graduacdo da dis-
pnéia apresentou a seguinte classificagcdo: minima, 48
(41,0%); moderada, 34 (29,1%) e grave, 35 (29,9%). A
presenca de faveolamento foi observada de acordo com
o comprometimento do parénquima pulmonar, sendo cada
pulméo dividido em oito zonas, num maximo possivel de
16. A média de zonas comprometidas foi de 6,5% (dp =
6,1). A intensidade de reducdo da capacidade pulmonar
total vista na radiologia convencional apresentou a se-
guinte distribuicdo: normal, 19 (16,2%); leve, 22 (18,8%);
moderada, 56 (47,9%); e grave, 20 (17,1%).
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As caracteristicas verificadas em cada um dos 117 pa-
cientes foram comparadas com o tempo de sobrevida
encontrado para esta doenca (Figura 1), sendo realizados
testes de significancia estatistica procurando definir quais
os fatores progndsticos relacionados a mortalidade por
FPI.

Foram consideradas significativas, indicando pior prog-
ndstico, as seqguintes informacdes: idade avancada (p =
0,03), maior tempo de sintomas (p = 0,007), intensidade
da dispnéia (p = 0,018), reducdes da capacidade vital for-

TABELA 1
Caracteristicas clinicas em 117 pacientes
com fibrose pulmonar idiopatica

Caracteristica Ne % Méedia e desvio
padrio (+)
1dade (anos) 56 + 15,4
Sexo masc. 70 59,8
fem. 47 40,2
Tabagismo 55 47,0
Estertores teleinsp. 93 79,4
Hipocratismo 62 53,0
Dispnéia 117 100
Tosse 79 67,5
CVF (%) 62,1 + 21,7
VEF, (%) 69,8 + 23,2
DCO (n = 34) (%) 44,6 + 20,4
CPT (n = 28) (%) 77,6 + 21,2
Pa0, (n = 106) 67,6 + 13,5
PaC0, (n = 106) 39,4 + 7,3
Sa0, (n = 100) 92,3 + 4,11
LBA (n = 39)
macrofagos (%) 83,8 + 13,4
neutrdfilos (%) 9,1 + 9,6
linfocitos (%) 6,1 + 8,5
eosindfilos (%) 0,6 + 1,4
FR+ (n = 42) 5 11,9
FAN+ (n = 33) 6 18,2
Prot. C+ (n = 20) 3 15,0
Célula LE+ (n = 21) 0 0
Faveolamento 71 60,7
CPT reduzida 98 83,8
Alargamento T1 43 36,7
P. reticular (n = 24) 42,3 + 25,9
P. de granular. (n = 24) 43,6 + 22,5

* As médias dos valores funcionais estdo em percentagem do previsto e dos valores gaso-
métricos estdo em mmHg.
** As médias do padrdo reticular e granularidade estdo expressas em grau de profusdo ra-
diologica.
*** As varidveis com n menor que 117 casos estjo identificadas na tabela.
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Figura 1 — Curva de sobrevida em fibrose pulmonar idiopatica

cada (p = 0,013), do coeficiente de difusdo para o CO (p
= 0,015), da PaO, (p = 0,003) e da saturagdo de O, (p =
0,005), intensidade do faveolamento (p = 0,000), e grau
de profusdo do padrido tomografico reticular (p = 0,03).
Também foram considerados significativos, na analise
estratificada, os menores VEF, (p = 0,04) e cPT (p = 0,002).
Na Tabela 2 encontram-se as andlises estatisticas de to-
das as variaveis relacionadas ao tempo de sobrevida, bem
como sua freqliéncia na amostra estudada.

Como ja mencionado, os pacientes foram dividos em
dois grupos para melhor andlise progndstica.

Dentre as caracteristicas avaliadas em relacdo aos dois
grupos isolados (grupo A com sobrevida até dois anos e
grupo B com sobrevida maior que cinco anos) encontra-
mos os seguintes fatores prognosticos relacionados a so-
brevida dos pacientes: tempo de sintomas, dispnéia, ca-
pacidade vital forcada, volume expiratorio forcado no 1°
segundo, capacidade difusiva para o CO, capacidade pul-
monar total, Pa0,, faveolamento e padrdo reticular na
TCAR.

Na Tabela 3 encontram-se as analises estatisticas de
todas as varidveis relacionadas ao tempo de sobrevida,
quando estudados comparativamente os dois grupos.

DiscussAo

A presente série seguiu critérios bastante rigidos quan-
to ao diagnostico de fibrose pulmonar. Em todos os pa-
cientes foi realizada bidpsia e ndo foram incluidos pacien-
tes com processos fibroticos secundarios a fatores exoge-
nos ou a colagenoses. E possivel, todavia, que entre ca-
sos de padrdo usual estivessem alguns pacientes portado-
res de padrdo nio especifico>'%, cujo progndstico e evo-
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lucdo sdo melhores. A utilizagdo de corticosterdides como
terapia unica utilizada, bem como a exclusdo de pacien-
tes transplantados, também tornou a analise da sobrevi-
da homogénea quanto a resposta terapéutica.

Em nossa série, pacientes mais idosos apresentaram
menor sobrevida, o que ja havia sido descrito pela maio-
ria das séries®3'0189), 1sso se deve ao fato de que pacien-
tes mais idosos sdo acometidos por outras doengas como
neoplasias, AvC e doengas cardiocirculatérias. Também
os efeitos colaterais da corticoterapia nesses pacientes
costumam ser mais intensos e a resposta a ela menor do
que em jovens. Quanto ao sexo, ndo encontramos, assim
como em outras séries'”'% associa¢do com a sobrevida.
Nao houve associacdo entre tabagismo e sobrevida. Em-
bora o fumo seja responsavel pela redugcdo da sobrevida
na populacdo geral, € possivel que nossos pacientes com
sintomas respiratorios e tabagistas procurassem atendi-

TABELA 2
Associagiio entre os fatores prognosticos e o tempo
de sobrevida em fibrose pulmonar idiopatica

Caracteristica N Significancia (p)
Sexo 117 0,848
ldade 17 0,03
Tabagismo 117 0,106
Tempo de sintoma 117 0,007
Dispnéia 17 0,018
Hipocratismo digital 117 0,150
Estertores teleinsp. 117 0,566
CVF 117 0,013
VEF, 17 0,091
DCO 31 0,015
CPT 26 0,254
PaO2 106 0,003
PaCo, 106 0,653
Sat 0, 100 0,005
LBA macréfagos 39 0,319

neutrofilos 39 0,270

linfocitos 39 0,667

eosinofilos 39 0,580
Fator reumatoide 42 0,960
FAN 36 0,242
Proteina C reativa 21 0,522
Faveolamento 117 0,000
CPT 17 0,488
ATI1 117 0,813
Padrdo reticular 24 0,030
Padrdo de granularidade 24 0,186
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mento médico mais precocemente, e com isso haveria
um equilibrio na evolugdo entre fumantes e ndo fuman-
tes. Na amostra estudada, também houve associacdo en-
tre tempo de sintomas antes do diagnéstico e sobrevida,
sendo o mesmo relatado por outros autores®®2Y, Quanto
maior o tempo de evolucdo da doenga, maior a prolifera-
cdo fibroblastica e maior envolvimento pulmonar por fi-
brose colagénica nio responsiva a corticoterapial’, o que
leva a menor sobrevida.

Pacientes com dispnéia de grau grave apresentaram
menor sobrevida em relacdo aqueles com dispnéia mini-
ma. Watters ef a/” ja haviam encontrado uma associa-
cdo entre gravidade da dispnéia e intensidade do infiltra-
do intersticial observado pela radiologia. Consideramos,
pois, importante a avaliacdo da intensidade da dispnéia

TABELA 3

Aspectos prognosticos estratificados em fibrose pulmonar idiopatica:
correlacio com o tempo de sobrevida (pacientes com sobrevida ate
dois anos x pacientes com sobrevida maior que cinco anos)

na apreciacdo prognodstica de pacientes portadores de fi-
brose pulmonar. Nido foi verificada associagdo entre hi-
pocratismo digital e estertores teleinspiratdrios e a sobre-
vida. Resultados semelhantes foram observados em ou-
tras séries da literatura®29 em que estes fatores, embo-
ra bastante caracteristicos de fibrose pulmonar, nao fo-
ram considerados preditivos do prognostico da doencga.

Nido encontramos associacdo entre sobrevida e provas
reumatismais no grupo de pacientes submetidos a estes
testes. Alguns autores referem que a presenca de com-
plexos imunes seria observada em pacientes mais jovens
e com isso com melhor progndstico®”. A presente série,
assim como outras®?, ndo verificou tal associacéo.

No presente estudo, encontramos uma boa associagdo
entre as medidas de fungdo pulmonar e a sobrevida para
pacientes com FPl. Esta associacao
foi positiva, embora ndo intensa,
para VEF, e CPT, sendo bastante sig-
nificativa para a CvF, pco, Pa0, e
Sa0,. Nao foi verificada associagdo
entre a PaCO, e a sobrevida.

Na série de Stack et al®, com

Caracteristica Grupo A Grupo B Significancia (p) .
96 pacientes, quase todos os com
0 .
Pacientes 55 24 CVF menor que 60 ./0 do previsto
apresentaram sobrevida menor que
1dade (anos) 59,1 + 15,2 52,6 + 14,3 0,346 .
dois anos. Os resultados encontra-
Sexo Masc. 33 (609%) 14 (58,3%) ~
dos estdo de acordo com o relata-
Fem. 22, (400%) 10 (41,7%) 0,889 . . . 1793
) do na literatura internacional?17.23-
Tabagismo 27 (49,1%) 8 (33,3%) 0,194 28)
, na qual os volumes pulmonares
Tempo de sintomas 25,4 meses + 19,5 16 meses + 17,3 0,04 iniciais em pacientes com FPI sdo
Hipocratismo 32 (58,2%) 11 (45,8%) 0,310 fatores progndsticos significativos
Estertores 46 (83,6%) 19 (79,2%) 0,874 em relacdo a mortalidade nesta

Dispnéia grave
CVF

VEF,

DCO

CPT

Pa0,

PaCo,

Sa0,
Macrofagos
Neutrofilos
Linfocitos
Eosinofilos
Faveolamento
Reducio CPT
AT

Padrdo reticular

Padrdo granular

25 (45,5%)
58,2% + 22,6
64,7% + 22,9
35,2% + 19,4
72,9% + 21,8
63,8mmHg + 14,4
39,6mmHg + 7,9
90,7% + 4,9
86,800 + 9,8
6,6% + 8,8
5,8% 5,4
0,7% + 1,7

44 (800%)

48 (87,3%)

22 (40%)

48,4% + 23,8
45% + 24,5

+

=+

1 (4,2%)
75% + 19,9
83,3% + 22,0
72,9% + 21,8
88,3% + 15,0
70,7mmHg + 13,4
38,7mmHg + 7,0

93,4% + 2,5
78,9% + 16,4%
10,9% + 9,0
10,1% 13,7
0,1% + 0,3

7 (29,2%)

16 (66,7%)

7 (29,2%)
20,3% + 26,3
50% + 17,3

I+

=+

0,02 doenca, pois traduzem o grau de
comprometimento fibrotico do pa-

0,002

0,001 rénquima pulmonar e estdo relacio-
0.001 nados ao estagio da doenca no mo-
’ mento do diagndstico. Quanto a
0,002 associagcdo entre fluxos pulmona-
0,04 res, especialmente VEF,, com a so-
0,631 brevida em FPI, 0 numero de estu-
0,076 dos é menor. Sua redugdo seria de-
0,848 vida apenas a redugdo concomitan-
0,854 te da cve(1:232930 " sendo por isso
0.854 sua importancia na avaliagdo prog-
0.065 nostica ndo bem aceita por varios
’ autores®?, Nossa série contou, no
0,0001 entanto, com um numero bastante
0,066 expressivo de pacientes e podemos
0,506 considerar ter estabelecido uma as-
0,02 sociacdo, embora ndo marcante,
0,92 entre VEF, inicial e sobrevida em FpI.

* As médias dos valores funcionais estdo em percentagem do previsto e dos valores gasométricos estdo em mmHg.
** As médias do padrdo reticular e granularidade estdo expressas em grau de profusdo radioldgica.
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da pco e sua influéncia na mortali-
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dade, parece haver uma consenso na literatura interna-
cional®?” de que sua associacdo ¢ significativa. Em nos-
sa série, na qual 34 pacientes realizaram a medida da
DCO, houve uma significativa associacdo entre reducdo
da pco (r = 0,43) e mortalidade. Schwartz et all®9 en-
contraram associacdo entre reducdo da DCO e mortalida-
de e progressao da doenca. Em sua série, pacientes com
DCO reduzida apresentavam maior dispnéia e menor res-
posta terapéutica. Em casos nos quais se verifica progres-
sdo da doenca ou faléncia terapéutica, € comum a obser-
vacdo de reducdo da DCO em relagdo aos valores inicial-
mente encontrados®'72134, A reducdo da pco reflete a
perda de volume capilar pulmonar, espessamento da
membrana alvéolo-capilar e anormalidades na ventilagdo-
perfusdo e estas alteracdes estdo associadas a estagios
avancados da doenga, com maior comprometimento fi-
brético do parénquima e, conseqlientemente, menor res-
posta terapéutica e sobrevida reduzida.

Quanto a medida dos gases sanguineos, encontramos
associagdo entre sobrevida e medida da Pa0, e Sa0, em
repouso e sem oxigénio suplementar. Quanto a PaCO,,
ndo foi verificada nenhuma associacdo com prognostico.
Na literatura, as opinides sobre a relevancia dos valores
iniciais gasométricos como fatores prognosticos de mor-
talidade sao controversas. A numerosa série de Turner-
Warwick et a/l? demonstrou que pacientes com PaO,
altas apresentavam maior sobrevida, assim como outros
autores®>3%), Qutras séries"'319 ndo verificaram esta cor-
relagdo. Esta falta de associacdo seria verificada por me-
canismos de compensacdo que manteriam, mesmo em
casos mais graves, as medidas gasométricas equilibradas,
principalmente em relagdo a PaCO,,. E reconhecido, no
entanto, que a hipoxemia estd presente em um numero
significativo de pacientes no momento do diagndstico e
tende a aumentar com a evolugdo da doenca, sendo res-
ponsavel, na maioria dos casos, pela incapacidade fun-
cional associada a deterioragdo clinica dos pacientes®'?),
Existe uma auséncia de dados nas séries internacionais
quanto a medida da Sa0, em repouso, embora saibamos
que a Sa0, guarda uma relativa correlagdo com valores
de Pa0, em repouso e por este motivo deva estar asso-
ciada a evolugdo da doenca.

Varios autores!'4042 tém descrito a correlacdo entre a
celularidade do lavado broncoalveolar e o predominio his-
tolégico em pacientes portadores de FPl, bem como sua
utilizagdo como critério progndstico de evolugdo da doen-
ca. Neste estudo, no entanto, a percentagem de neutrofi-
los, eosindfilos e linfocitos encontrada em 39 pacientes
submetidos a 1LBA ndo apresentou associa¢do com a so-
brevida. Tal observacdo também foi feita por outros auto-
res como Schwartz et all® e Wells et a/*?, que ndo veri-
ficaram associacdo entre a celularidade do 1BA e a sobre-
vida ou a progressdo da doenca. Outras séries“0449) en-
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contraram, no entanto, associagdo entre as taxas de neu-
trofilos, eosinodfilos e linfocitos e a progressdo e sobrevi-
da da doenca. Acreditamos que, no futuro, uma avalia-
¢do de um numero maior de pacientes e uma padroniza-
¢do da técnica poderdo tornar este método de grande
auxilio no fornecimento de informacdes sobre o estagio,
evolucdo e resposta terapéutica em FPl, sendo talvez uma
alternativa, em conjunto com outros exames, a realiza-
¢do de bidpsia pulmonar, principalmente em casos em
que a idade avancada e o comprometimento do estado
geral do paciente ndo permitam tal procedimento.

Das trés caracteristicas radiologicas estudadas na pre-
sente série, verificamos que somente a presenca e inten-
sidade de faveolamento estiveram associadas a sobrevi-
da, constituindo-se em fator de risco importante para FPI.
Quanto mais segmentos pulmonares estavam acometi-
dos por faveolamento, menor a sobrevida de nosso gru-
po de pacientes. Tal afirmacdo estd alicercada no fato de
que a presenca de faveolamento na radiografia de tdérax
apresenta boa correlagdo com achados histologicos(?3%
40470 faveolamento aparece no parénquima pulmonar
em estagios avancados da doenca, em que o desarranjo
das estruturas pulmonares pela progressdo da fibrose leva
a formagdo de massa de tecido fibrotico, entremeado por
espagos cisticos. Qutros autores também consideram a
presenca de faveolamento indicativo de mau progndsti-
co(®71343:48) Njo encontramos associacdo entre avalia-
¢do radioldgica da cPT e a sobrevida. Embora tenha sido
descrito que esta avaliagcdo tivesse boa correlagdo com a
sua determinacdo funcional®, nio foi encontrada asso-
ciagcdo entre a gravidade da redugdo da CPT e a progres-
sdo da doenca. O mesmo também foi verificado na série
de Stack et al® e de outros autores“’#%), porém sem apre-
sentarem dados isolados sobre a medida da cpT. Conside-
ramos que esta falta de associacdo deva estar relacionada
a falta de especificidade deste método em relagdo a medi-
da da cPT por métodos funcionais. Também nao encon-
tramos associacdo entre a presenca de ATI e o progndsti-
co da doenca. Esta caracteristica, por ser pouco estudada
em outros centros, ndo ¢é descrita em outras séries da
literatura. Consideramos, no entanto, util verificar sua exis-
téncia por tratar-se de caracteristica singular desta doen-
ca, de pouca reprodugdo em outras entidades®?.

Como ja era esperado, observamos uma nitida associa-
cdo entre a sobrevida e o grau de profusdo do padrio
reticular na TCAR. Este padrdo estd associado a presencga
de predominio fibrético muitas vezes em estagio bastante
avancado como quando da presenca de faveolamento e
bronquiectasias de tracdo. Tal aparéncia € reconhecida
com “pulmio em estagio terminal”, o que ja descreve a
possivel evolucdo destes casos. A associacdo entre o pa-
drdo reticular e a sobrevida apresenta consenso na litera-
tura@7215159, Na série de Wells et a/“%, de 205 pacien-
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tes, a mortalidade esteve independentemente associada a
extensdo da doenca na TCAR, principalmente quando o
padrdo reticular era predominante. Mais recentemente,
Gay et al®¥, em sua série de 38 casos (37 com Piu),
verificaram associacdo significativa entre o padrdo reticu-
lar e a resposta ao tratamento e sobrevida. Considera-
mos, pois, que o grau de profusdo do padrio reticular
encontrado na TCAR consiste em significante fator de ris-
co associado a mortalidade em pacientes portadores de
FPl. Tanto a profusdo como o predominio do padrdo reti-
cular devem ser arbitrados em todos os casos com diag-
néstico de FPI. Em nossa série ndo encontramos uma as-
sociacdo entre o padrio de granularidade (vidro despoli-
do) e a sobrevida de nossos pacientes. Ao contrario do
observado em algumas séries, a extensdo do padrdo de
granularidade encontrado na TCAR apresentou uma cor-
relagdo negativa, embora ndo significativa, com a evolu-
cdo da doenca. Muitos autores®?>® tém afirmado que a
presenca de areas extensas de granularidade esta asso-
ciada a melhor progndstico por representarem zonas de
atividade da doenca com componente inflamatério supe-
rior ao fibrdtico e, conseqiientemente, com melhor res-
posta terapéutica. J& Hartman et a/b” verificaram que
pacientes com padrdo PIU apresentam evolucdo das areas
de granularidade a despeito do tratamento, ao inverso do
observado em padrido PID. Remy-Jardin et a/®® também
observaram que mesmo no padrdo tomografico de gra-
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