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EDITORIAL

dpp

A fibrose pulmonar idiopatica (FPI) se caracteriza
como uma doenga pulmonar fibrosante progressiva,
de evolucdo variavel, restrita aos pulmdes, e que esta
classificada dentro das pneumopatias intersticiais
idiopaticas.*? Apesar da realizacdo de grandes avancgos
nos Ultimos anos, que permitiram um maior entendimento
da fisiopatologia da doenca, além do estabelecimento
de critérios diagndsticos mais restritos e da aprovagao
de duas medicagdes antifibrosantes (pirfenidona e
nintedanibe) para seu tratamento, existem diversos
aspectos relacionados que precisam ser otimizados,
especialmente no Brasil.(*->
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No estudo de Algranti et al., publicado no presente
nimero do JBP, observou-se um aumento da mortalidade
por FPI no Brasil no periodo entre 1979 e 2014.©
Apesar de os resultados apresentados refletirem a
tendéncia global e serem bastante interessantes, com
um amplo periodo de avaliagdo, existem alguns pontos
que merecem ser destacados. Conforme discutido pelos
autores, alguns fatores podem explicar os resultados
encontrados, como o aumento da expectativa de vida
da populacdo e a ampliacao da disponibilidade da TCAR,
determinando o aumento do niumero de pacientes e a
maior especificidade do diagndstico da doenca nos ultimos
anos. Adicionalmente, os critérios mais restritos para o
diagnéstico de FPI foram definidos em 2000 e reajustados
em 2011.%7) Nesse contexto, nas avaliagdes dos dados
no periodo inicial do estudo, muitos pacientes devem
ter sido incluidos equivocadamente como portadores de
FPI, porém apresentavam na realidade outras doengas
pulmonares fibrosantes, que seguramente possuem um
progndstico melhor que a FPI, contribuindo para subestimar
a mortalidade nas fases mais precoces. Isso é reforcado
pelo fato de cerca de 10% dos 6bitos apresentados terem
ocorrido em individuos com menos de 50 anos, faixa
etdria em que o diagnostico de FPI é menos provavel.
Portanto, houve de fato um aumento da mortalidade
da doenga nos ultimos anos, mas possivelmente o nivel
observado esté superestimado.®

Conforme descrito em um artigo recentemente
publicado, ainda ndo ha dados robustos de incidéncia,
prevaléncia e mortalidade da FPI no Brasil, o que, além da
importancia epidemioldgica, é fundamental do ponto de
vista econémico para que sejam previstos os custos com
sua abordagem, uma vez que existem drogas aprovadas
para tratar a doenga.® Assim, é fundamental que futuros
estudos sejam realizados para que se determine de
maneira mais confidvel os dados epidemioldgicos da
FPI em nosso pais, principalmente a partir do momento
em que os critérios para o diagndstico estdo mais bem
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estabelecidos. Nesse contexto, é urgente a criagdo de
um registro nacional da doenca.

Existe ainda no Brasil um limitado nimero de centros
de referéncia capacitados para a abordagem das doengas
pulmonares intersticiais. Nos centros em questdo, a
realizagdo de discussGes multidisciplinares, envolvendo
pneumologistas, cirurgies, radiologistas e patologistas, é
imprescindivel para se otimizar a abordagem diagnostica,
tendo em vista que diversas doengas pulmonares
fibrosantes entram no diferencial da FPI, com a pneumonite
de hipersensibilidade (PH) cronica, aquelas secundarias
a doengas do tecido conjuntivo, entre outras.(*°-12)

Em um estudo publicado muito recentemente por
Lynch et al.,*® foi apresentada uma nova classificagao
tomografica para a FPI. Nessa descricdo, o padrdo de
pneumonia intersticial usual provavel foi caracterizado pela
presenca de opacidades reticulares e bronquiolectasias de
tragdo, de predominio basal e periférico, sem faveolamento
e sem outras caracteristicas sugerindo um diagndstico
alternativo. Segundo os autores, esse padrdo tomografico
tem um alto valor preditivo para FPI em individuos com
mais de 60 anos, tabagistas ou ex-tabagistas, sem
sugestdo para a presenca de outras potenciais causas de
doenca pulmonar intersticial fibrosante, como PH cronica
ou doenga do tecido conjuntivo, e sem necessidade de
confirmacdo do diagndstico por bidpsia pulmonar.t® A
tendéncia com essa classificacdo, em que foi ampliada a
possibilidade da confirmagdo de FPI sem bidpsia pulmonar,
é de que ocorra um aumento do nimero de diagndsticos
da doenca, porém trazendo-se maiores riscos de que
pacientes com outras doengas pulmonares fibrosantes,
como, por exemplo, PH cronica e pneumonia intersticial
ndo especifica fibrdtica, sejam equivocadamente definidos
como portadores de FPI. Esse aspecto é extremamente
relevante no Brasil, tendo em vista a alta prevaléncia
de PH cronica, inclusive com padrdo tomografico de
pneumonia intersticial usual provavel, e da frequéncia
indeterminada de FPI em nosso meio, de modo que se
deve ter cuidado na aplicagdo do critério tomografico em
questdo para nossa populagdo com doenga pulmonar
fibrosante.(®*%

Recentemente, duas drogas antifibrosantes, pirfenidona
e nintedanibe, foram aprovadas pela Agéncia Nacional de
Vigilancia Sanitaria para o tratamento da FPI no Brasil,
uma vez que determinam redugdo do declinio funcional
associado a doenga.*® Entretanto, hé a necessidade de
se estabelecerem o acesso e a maior disponibilizacdao
dessas medicagdes em nosso meio, com financiamento
governamental. Outro aspecto preocupante no Brasil é o
limitado nimero de centros capacitados para a realizagdo de
transplante de pulmao, que é uma alternativa terapéutica
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para os pacientes com FPI, que pode ser unilateral
ou bilateral, determinando o aumento da sobrevida,
assim como a melhora funcional e da qualidade de
vida.(1:21516) Somam-se ainda como fatores criticos o
encaminhamento tardio dos pacientes para sua avaliagdo
nos centros de referéncia em transplantes e a escassez
de doadores de pulmao, abaixo do nimero necessario
para os individuos em lista de espera.('®)

Em resumo, apesar da evolucdao no conhecimento da
fisiopatologia da FPI e em sua abordagem diagndstica e
terapéutica, existem diversos aspectos que necessitam
ser aprimorados notadamente no Brasil, incluindo:
1) ampliar a divulgagao da doenga; 2) criar um registro

nacional para tentar definir dados mais robustos sobre
sua incidéncia, prevaléncia e mortalidade; o registro em
questdo esta proximo de ser iniciado e sera necessario
conscientizar os profissionais para a inclusao dos dados;
3) ampliar a disponibilizacdo e a experiéncia com o uso
das drogas antifibrosantes; e 4) ampliar o numero de
centros de referéncia para a abordagem multidisciplinar
das doengas pulmonares fibrosantes e de centros de
transplante de pulmao. A partir desses aperfeicoamentos,
sera possivel caracterizar com maior exatiddo os dados
epidemiolégicos nacionais relacionados a doenga,
incluindo a perspectiva de se determinar o impacto das
drogas antifibrosantes sobre a mortalidade.
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