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Resumo

Introducao: A fibrose pulmonar idiopatica (FPI) € uma pneumonia intersticial idiopética cronica,
progressiva, sem cura, com morte entre 3 meses a 4 anos apoés o diagnostico. A qualidade de
vida (QV) dos individuos com FPI é baixa, com muitos sintomas respiratérios. Tém-se
demonstrado que a melhora da QV e dos sintomas pode ocorrer com a reabilitacdo pulmonar
(RP). Contudo, existem poucos estudos nacionais sobre o assunto sendo esta conduta pouca
realizada no Brasil. Objetivos: Investigar evidéncias cientificas sobre a RP em individuos com
FPIl. Métodos: Revisdo sistematica de estudos secundarios: diretrizes, guidelines e revisdes
sistematicas, em inglés e portugués, publicados entre 2000 e 2016 nas bases de dados: BVS,
Cochrane Library, PEDro, PubMed, Scielo Org. Os descritores e seus correlatos foram
identificados no Medical Subject Headings e nos Descritores em Ciéncias da Salde. A questéo
PICO foi: P: individuo com FPI, I: reabilitacdo pulmonar, O: tempo livre de piora, dispneia,
distancia percorrida no teste de caminhada de 6 minutos, saturac@o periférica de oxigénio
(Sp0y), QV, capacidade vital forcada (CVF) e sobrevida. A qualidade metodoldgica foi avaliada
através do Preferred Reporting Items for Systematic Reviews and Meta-Analyses (PRISMA) e
do Revised Assessment of Multiple Systematic Reviews (R-AMSTAR). O grau de
recomendacgdo e a sugestao da préatica foram baseados no United States Preventive Services
Task Force (USPSTF). Resultados: Seis artigos foram incluidos com boa qualidade
metodolégica. A RP foi recomendada para a maioria dos individuos com FPl — grau de
recomendagdo B. Conclusdo: A RP foi capaz de melhorar positivamente a maioria dos
desfechos analisados, devendo ser incluida no rol de condutas terapéuticas para individuos
com FPI que desejarem realiza-la.

Palavras-chave: reabilitacdo, fiborose pulmonar idiopética, exercicios respiratorios, terapia por
exercicio.

Abstract

Introduction: Idiopathic pulmonary fibrosis (IPF) is a chronic, progressive and idiopathic
interstitial pneumonia, uncured, with fatal issue in 3 months to 4 years after diagnosis. Quality of
life (QOL) of patients with IPF is weak, with many respiratory symptoms. Improving QOL and
symptoms can occur with pulmonary rehabilitation (PR). However, there are few national
studies on the subject and this rehabilitation has little place in Brazil. Objectives: To investigate
scientific evidence available on the RP in patients with IPF. Methods: Systematic review of
secondary studies: policies, guidelines and systematic reviews in English and Portuguese,
published between 2000 and 2016 in the data bases: BVS, Cochrane Library, PEDro, PubMed,
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Scielo Org. Descriptors and their specific correlates were identified in the Medical Subject
Headings (MESH) and the Descriptors in Health Sciences (DECS). The question PICO was: P:
individual with IPF, I: pulmonary rehabilitation, O: outcome: worsening of free time, dyspnea,
distance walked in 6-minute walk test, oxygen saturation (SpO,), QOL, forced vital capacity
(FVC) and survival. Methodological quality was assessed using the Preferred Reporting Items
for Systematic Reviews and Meta-Analyses (PRISMA) and the Revised Assessment of Multiple
Systematic Reviews (R-AMSTAR). The degree of recommendation and practical suggestions
were based on the United States Preventive Services Task Force (USPSTF). Results: Six
articles were included with good methodological quality. The RP is recommended for most
individuals with IPF - degree of recommendation B. Conclusion: The RP was able to positively
improve most of the outcomes and should be included in the list of therapeutic approaches for
individuals with IPF who want to achieve it.

Key-words: rehabilitation, idiopathic pulmonary fibrosis, breathing exercises, exercise therapy.

Introducao

A fibrose pulmonar idiopéatica (FPI) € a mais comum das doencas pulmonares
intersticiais (DPI) e a que carrega pior prognostico [1-3]. Acomete o parénquima pulmonar de
forma progressiva, caracterizando-se por infiltracdo celular inflamatéria cronica e variaveis
niveis de fibrose intersticial, com caracteristicas clinicas, radiologicas e fisiopatoldgicas
particulares [2,4-6].

A sobrevida média de individuos com FPI é de aproximadamente 3 anos a partir do
diagnéstico [2,4-8]. A prevaléncia é estimada em + 30cas0s/100.000 individuos, aumentando
com a idade: mais de 100 individuos/100.000 em idade = 75 anos [5]. Acomete mais homens,
20 cas0s/100.000, do que mulheres, 13 casos/100.000 [5,9]. Os dados epidemiolégicos
relativos a FPI sdo raros na literatura nacional [4,10].

Os sinais e sintomas incluem dispneia, altera¢des funcionais ventilatérias compativeis
com quadro restritivo, infiltrados pulmonares difusos ao RX de térax e ausculta pulmonar com
crepitacfes difusas, acompanhadas de reducdo da capacidade de difusdo pulmonar de
monoéxido de carbono (DLCO) e hipoxemia em repouso e/ou durante o exercicio, com aspecto
histopatolégico compativel com auséncia de infeccdo, granuloma ou processo neoplasico que
possa indicar outra entidade ou fator desencadeante para a fibrose pulmonar [4,10].

A maioria das evidéncias disponiveis ndo relatam beneficios suficientes que apoiem
qualquer terapia medicamentosa especifica capaz de mudar a histéria natural da doenca [9,11].
Contudo, atualmente, existe forte evidéncia (revisdo sistematica com metandlise) que a
Pirfenidona, farmaco antifibrético, seja a melhor opgdo, uma vez que aumenta o tempo livre de
piora dos sintomas, a distancia percorrida no teste de caminhada de seis minutos (TC6m), a
saturacdo de pulso de oxigénio (SpO;) no TC6m e em repouso, a DLCO, reduzindo o % de
piora da capacidade vital forcada (CVF) e a dispneia, devendo ser considerada como um
farmaco de primeira linha para o tratamento da FPI [12].

A Reabilitagdo Pulmonar (RP) é uma intervencéo que tem sido associada a melhora da
qualidade de vida (QV) e das variaveis cardiopulmonares em doentes pulmonares cronicos
[3,13]. Programas de RP para estes individuos resultam em melhora na habilidade de
realizacdo das atividades de vida diaria (AVD), na capacidade de realizar exercicios, na
reducdo dos sintomas respiratérios, na ansiedade e na depresséo [3,13]. Contudo, pouco ainda
se sabe sobre a RP em individuos com FPI, sendo que no Brasil, a maioria destes individuos
ndo é encaminhada para esta terapéutica.

Em virtude disso, o objetivo deste estudo foi investigar evidéncias cientificas sobre a
RP em individuos com FPI e responder se esta terapéutica deve ou ndo ser recomendada a
individuos com FPI.

Métodologia

Revisdo sistematica de estudos secundarios: diretrizes, guidelines e revisdes
sistematicas publicados entre os anos de 2000-2016, em inglés e portugués. A questdo PICO
foi P - paciente: individuo com FPI, | - intervencédo: reabilitagdo pulmonar, C — controle: s6
foram incluidos estudos secundéarios que analisaram ensaios clinicos randomizados e
controlados, O - desfecho: dispneia, exacerbacéo aguda, distancia percorrida no TC6m, SpO,,
QV, CVF, DLCO, tempo livre de piora e sobrevida. Foram pesquisadas as bases de dados BVS,
Cochrane Library, PEDro, PubMed e Scielo Org, no periodo de 1 de junho a 1 de setembro de
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2016, utilizando os descritores: Rehabilitation, Idiopathic Pulmonary Fibrosis, Breathing
Exercises e Exercise Therapy e seus correlatos especificos identificados no Medical Subject
Headings (MESH): Habilitation, Idiopathic Pulmonary Fibroses, Usual Interstitial Pneumonitis,
Cryptogenic Fibrosing Alveolitis, Exercise Breathing, Respiratory Muscle Training, Muscle
Respiratory Training, Training Respiratory Muscle, Exercise Therapies, Therapy Exercise e nos
Descritores em Ciéncias da Saude (DECS): Reabilitacdo, Fibrose Pulmonar Idiopatica,
Exercicios Respiratdrios e Terapia por Exercicio em portugués e inglés. A busca dos artigos em
inglés e portugués foi realizada separadamente.

Para a pesquisa nas bases de dados BVS, Cochrane Library, PubMed e Scielo Org os
termos foram combinados entre si através do operador booleano “OR”. A base de dados PEDro
ndo admitiu o uso dos dois operadores booleanos ao mesmo tempo. Assim, as pesquisas
nesta base foram feitas pela combinacéo individual dos termos e seus correlatos através do
operador booleano AND. Quando possivel foram utilizados os filtros: ano (2000-2016),
pesquisa em seres humanos na area tematica da saude, com os desenhos metodolégicos:
diretrizes, guidelines e revisdes sistematicas com ou sem metanalise. Quando néo foi possivel
utilizar a opc¢éo de filtro, a selecéo foi realizada pela leitura dos titulos dos artigos.

A busca dos artigos em inglés resultou em: BVS (1.062.080 artigos), Cochrane Library
(34.764 artigos), PEDro (8 artigos), PubMed (476.797 artigos) e Scielo Org (730 artigos).
Destes, foram descartados os que ndo contemplavam os desenhos metodol4gicos propostos e
publicados antes do ano 2000, restando 23 artigos que foram selecionados e lidos na integra.
Desses, 17 foram descartados por ndo abordarem as questdes clinicas de interesse. Para esta
revisdo foram incluidos seis artigos em inglés (5 Guidelines e 1 revisdo sistematica), conforme
descrito no Quadro 1.

A busca dos artigos em portugués resultou em: BVS (4.482 artigos), Cochrane Library
(2 artigos), PEDro (0 artigos), PubMed (554 artigos) e Scielo Org (83 artigos). Foram
descartados os artigos que ndo contemplavam os desenhos metodolégicos propostos e
agueles publicados antes do ano 2000, ndo restando artigos em portugués para serem
incluidos nesta revisdo, conforme descrito no Quadro 2.

Um revisor extraiu os artigos selecionados para a inclusdo e o segundo revisor repetiu
a busca para melhorar a acuracia. As analises foram realizadas por trés revisores de maneira
independente. Os revisores discutiram o nivel de evidéncia e a avaliagdo das recomendacdes.
Discordancias foram resolvidas através de discussao até o consenso. Quando necessario, 0s
autores dos estudos foram contatados informacdes. Outros estudos além dos seis incluidos
para a revisdo sistemética foram utilizados para a discussdo, ndo servindo como base para a
recomendac¢éo baseada na evidéncia.

Avaliacdo da qualidade metodoldgica e analise da evidéncia

A avaliagdo da qualidade metodolégica dos artigos incluidos foi baseada no Preferred
Reporting Items for Systematic reviews and Meta-Analyses (PRISMA) [14] e no Revised
Assessment of Multiple Systematic Reviews (R-AMSTAR) [15]. O grau de recomendacao e a
sugestdo da préatica foi baseada no United States Preventive Services Task Force (USPSTF)
[16].

O PRISMA Checklist 2009 € uma evolucdo do QUOROM guidelines utilizado para
avaliar revisdes sistematicas e metanalises com intervengdes em saude [14]. Consiste de 27
itens em checklist num diagrama de quatro fases, cujo objetivo é avaliar se os estudos
selecionados incluem itens essenciais para a transparéncia necessaria a uma boa revisdo
sistematica [14]. O R-AMSTAR ¢é um instrumento validado para avaliar a forca da evidencia
cientifica de revisdes sistematicas através da analise metodolégica [15]. Possui onze dominios,
com pontuacdo maxima de 44 pontos [15]. E classificado da seguinte maneira: Qualidade A —
melhor evidencia possivel — 100-90% - nota: 44-40 pontos; Qualidade B — de 89-80% - nota:
39-36 pontos; Qualidade C — de 79-70% - nota: 35-31 pontos; Qualidade D — menor que 69% -
nota menor que 31 pontos [15].

O USPSTF é uma escala de recomendacfes baseada em critérios explicitos avaliados
ponto a ponto, facilitando a tomada de decisédo baseada na melhor evidéncia disponivel [16].
Este instrumento permite a revisdo das evidéncias, estimando a magnitude dos beneficios e
maleficios [16]. O USPSTF avalia o grau de forca da evidéncia como: "A" (fortemente
recomendado) oferecer/providenciar este procedimento, "B" (recomendado)
oferecer/providenciar este procedimento, "C" (recomendacdo depende de cada paciente)
oferecer/providenciar apenas se outras considera¢gfes indicarem este procedimento a um
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paciente individualmente, "D" (ndo recomendado) desencorajar o uso deste procedimento, ou

"I" (evidéncias

insuficientes para recomendar a favor ou contra) acompanhar novas

consideracfes clinicas sobre esta recomendacdo. Se este procedimento é oferecido, o
paciente deve compreender a incerteza do risco/beneficio e do prejuizo atribuido a esta
conduta [16]. Para cada questéo clinica os resultados foram analisados e discutidos ponto a
ponto, sendo a recomendacao baseada na evidéncia conforme o USPSTF.

Extracdo dos dados e analise dos dados

Os dados foram extraidos por desfechos e separados por estudo. As caracteristicas
relevantes de cada artigo foram apresentadas de maneira descritiva no Quadro Ill.

Quadro 1 - Fluxograma de busca em lingua inglesa.

-~

IDENTIFICACAO

PubMed: 476 %7
BVS: 1082080

Busca eletronica na lingua inglesa
Artizos identficados n2s tesas da dados:
Cochrans Library: 34764 PEDxo: 8
Scizlo Org: T30
Total: 1.574379

ELEGIBILDADE

Base de dados que permitiram filtro
Artigos excluidos por 130 conkemplzrem o

dezenho metodalogico:
Puthl=d: 451 820
BVS: 1.060812
Cochranz Librany 34242
Scielo Org: 20

Total: 1.556.894

Os artizos das bases de dados
nz3 queis nio foram permitidos
filtros d2 paaquis saguiam para

< > - =lzg3o dz leiturz da timskos

Selecdo para a leitura d os titulos
PubM=d 14977
BVS: 12&
Cochrane Library: 522
Scielo Org: 710
PEDro: 8
E stud os exclnidos pelo titulo Total 17.485
DubMzd: 14856
BVS: 1268 <
Cochrane Library: 522
Scislo Org: W09
PEDro: 7 Selecdo para a leitura do texto
Totak 17.462 ey
Put=d:21
z BVS: 0
D.Lb.\[ei:’lu g e Cochrane Library: 0
BVS: 0 Sciso Ofgi 1
Cochrzne Library: 0 PEDro: 1
Scislo Org: 1 Total: 23
PEDro: 0
Total: 17 < |
Incluidos
PutM=d: 5
BVS: 0
Cochrane Library. 0
Scislo Org: 0
PEDra 1
Total: 6
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Quadro 2 - Fluxograma de busca em lingua portuguesa.

Artigos excluidos por ndo contemplarem o d esenho metodologico
o Busca eletronica na ingua portuguesa
'S. Artizos identficados n2 3 tesas de dados
g DubM=d: 554 Cocheane Library: 2 PEDro: 0
= BVS: 4482 ScisloOrg 83
z Totak 3121
]
Q
Base de dados que permitiram filtro Os artisos das tess
w BVS: 4471 nzo0 foram permitidos
) Cochrans Library: 2 <_P filtros d=  pesquisz
é ScisloOrg: 5 : " Eguiram  parz 2
- Total: 5.026 =i de kitura de
nhdaz
Selecdo para a kitura dos titulos
PubMzd: &
BVS:11
Cochrane Library. 0
ScisloOrg 78
= PEDro: 0
Estudos exclmdos Total: 95
a PubMed: §
g BVS: 11
S Cochrans Library: 0
a Scislo Org: 78
— PEDro: 0
2 Total 95
-
]
Selecao para a leitura do texto
conpleto
= PubMzd: 0
E studos excluidos BVS:0
PubMed: 0 Cochrane Library: 0
g:_jio o Scislo Orz: 0
chrane Library: .
Scislo Ore 0 o (o AR
PEDro: 0
Total: 0
8 Incluidos
2 Putad:0
3 BVS: 0
o Cochrane Library: 0
d Scislo Org: 0
2% PEDra: 0
Totak 0
Resultados

Quadro 3 — Aspectos relevantes dos seis artigos incluidos (ver no final do artigo).

Foram analisados seis artigos com boa qualidade metodolégica, sendo cinco guidelines
e uma revisdo sistematica com meta-analise, cujos aspectos mais relevantes foram descritos
no quadro 3. As avaliagdes metodolégicas dos estudos incluidos segundo o PRISMA e R —
AMSTAR estéo descritas na Tabela I.
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Tabela | - Resultado da avaliagdo da qualidade metodolégica dos estudos incluidos segundo
PRISMA e R-AMSTAR.

PRISMA

Estudo Pontuacao Pontuagdo maxima
Raghu G et al. [11] " 27

Raghu G [20] 10 27

Xaubet A et al. [9] 14 27

National Clinical Guideline Centre [18] 12 27

Cottin V et al. [8] 23 27

Loveman E &t al. [17] 23 27

R-AMSTAR Pontuagao Pontuagdao maxima Classificagao
Raghu G et & [11] 21 44 D
Raghu G [20] 18 44 D
Xaubet A et al. [9] 2 44 D
National Clinical Guideline Centre [18] 18 44 D
Cottin V et al [8] 39 44 B
Loveman E & al. [17] 38 44 B

Discusséo

A FPI € uma doenca devastadora, progressiva, rapida e fatal. Nao existem farmacos
gue possam mudar a histéria natural da doenca. Contudo, melhorar a QV e reduzir os sintomas
sdo desfechos relevantes na vida destes individuos. Atualmente, existe apenas um farmaco
com esta capacidade. Por isso, a possibilidade de mais estratégias terapéuticas torna-se
relevante. Como a RP tem demonstrado bons resultados em individuos com doencgas cronicas,
a questdo clinica que norteou este estudo foi avaliar se existem evidéncias da RP em
individuos com FPI [17].

O National Clinical Guideline Centre investigou revises sistematicas, ensaios clinicos
randomizados e estudos de coorte comparando a RP versus nenhum tratamento ou o
tratamento convencional em individuos com DPI e encontrou treze estudos que demonstraram
beneficios [18]. Contudo, os desfechos clinicos para documentar a resposta terapéutica foram
controversos [9,11]. Sistemas mistos de classificagdo que combinam sintomas e achados
clinicos como, RX de térax, tomografia computadorizada de alta resolucéo, avaliagdo da CVF
e % de reducéo da CVF e TC6m tém sido utilizados [9,11].

Reabilitacdo pulmonar

Segundo a American Thoracic Society e a European Respiratory Society a RP é um
conjunto de procedimentos realizados por uma equipe multidisciplinar. Ela inclui educacdo em
saude, suporte psicossocial, nutricional e reabilitacdo fisica, sendo esta Ultima a parte mais
importante [3,13,19]. Evidéncias tém demonstrado, contudo, que mesmo em programas de RP
com menos profissionais da salde, como acontece na maioria dos programas brasileiros, os
resultados podem ser satisfatérios, desde que sejam capazes identificar e suprir as
necessidades individuais dos pacientes [3,13,19].

De acordo com Loveman et al. [17], a RP é uma intervencdo bem estabelecida para
individuos com doenca pulmonar obstrutiva cronica (DPOC) com objetivos de reducdo do
impacto fisico e emocional da doenc¢a no individuo. Para estes individuos a prioridade deve ser
0 condicionamento aerébio, mas deve-se incluir o fortalecimento da musculatura de membros
superiores e inferiores e exercicios de flexibilidade e respiratoérios. Com isso espera-se melhora
da capacidade funcional com maior tolerancia ao esforco, reducdo da dispneia e melhores
condicdes para que o individuo realize suas AVDs, melhorando assim a QV [3,8,9,11,13,17,19].

Apesar de existirem poucos estudos que abordaram a RP na FPI, as evidéncias
existentes sdo suficientes para que esta terapéutica seja incluida para os individuos que
desejem realiza-la. No caso da RP em individuos com FPI, segundo a American Thoracic
Society e a European Respiratory Society ela pode ser realizada em qualquer nivel de atengdo
com beneficios consistentemente obtidos nos trés niveis [3,19]. A maioria dos estudos
analisados realizou RP ambulatorial, ressaltando que a RP domiciliar vem adquirindo grande
importéncia para se conseguir uma maior abrangéncia de tratamento aos doentes [19]. Uma
revisdo em colaboracdo com a Cochrane demonstrou que a RP é segura em individuos com
DPI, incluindo individuos com FPI, melhorando a distancia percorrida no TC6ém, a dispneia e a

QV [9].
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A maioria dos estudos afirma que como ndo existe ainda um programa de RP
especifico para os individuos com FPI, a RP realizada foi bem semelhante aquela realizada em
individuos com DPOC, incluindo um pacote de exercicios supervisionados por fisioterapeutas,
exercicios respiratérios, técnicas de conservacdo de energia e suporte educacional por um
periodo de 6 a 8 semanas. Eles discutem que é importante incluir uma avaliacdo da saude
relacionada principalmente a dispneia, QV, SpO, em repouso e durante o TC6min, inclusive
para se avaliar a necessidade de suplementagdo de O, durante o exercicio e para a realizagao
das AVDs [9,11,17].

Dispneia e qualidade de vida

De acordo com Loveman et al. [17], a dispneia progressiva € considerada uma
importante variavel subjetiva, sendo sua avaliagdo encorajada por ferramentas validadas.
Dispneia, fadiga e reducao da tolerancia ao exercicio sdo sintomas frequentes em individuos
com FPI e todos prejudicam fortemente a QV [8]. Sendo assim, a avaliacdo destas variaveis é
essencial para quantificar o impacto da FPI na vida do individuo, além de ser um importante
parametro de avaliagdo da terapéutica e do prognostico [9,11,17,20]. A dispneia e a QV estédo
correlacionadas e podem ser um marcador de sobrevida nestes individuos [9,11,17,20].

De acordo com Xaubet et al. [9], em dois estudos com evidéncias de baixa qualidade
metodolégica demonstrou-se que a RP pode ser clinicamente eficaz na reducdo da dispneia
imediatamente apds a sessao, em comparacdo com aqueles que nao realizaram a reabilitagcao.
Raghu [11] analisou dois ensaios clinicos randomizados que demonstraram que a RP causou
melhora & curto prazo da dispneia e da QV de individuos com FPI, especialmente naqueles
com pior estado funcional inicial. Segundo Nascimento et al. [19] apés um programa de RP os
individuos com FPI melhoram a QV, aumentam o tempo gasto com as AVDs, diminuem a
dispneia e aumentam a tolerancia ao exercicio.

Capacidade vital forcada e difusao pulmonar de mondéxido de carbono

Segundo Raghu et al. [11], Xaubet et al. [9], Loveman et al. [17] e Selman et al. [22], €
recomendado que avaliacdo da CVF e da DLCO sejam realizadas durante a monitorizacéo de
rotina de individuos com FPI. Para eles a diminuicdo da CVF é a medida da fun¢&o pulmonar
que melhor prediz a mortalidade nesses individuos.

Evidéncias confirmam que reducdo de 10% na CVF (com ou sem concomitante
mudanca da DLCO) ou redugdo de 15% na DLCO (com ou sem alteracdo concomitante da
CVF) sédo marcadores de mortalidade considerados como piora ou progressdo da FPI
[9,11,17,22]. Contudo, o intervalo de tempo ideal para esta monitorizacdo ndo tem sido
formalmente investigado [1]. Sugere-se que intervalos de 3 a 6 meses sejam adequados. Mas
existe um subconjunto de individuos com rapida progressao ou agravamento agudo que pode
nao demonstrar progressao durante este intervalo e ainda assim piorar rapidamente [11]. Desta
maneira, uma abordagem flexivel para o0 monitoramento da progresséo da doenca é necessdria,
com maior frequencia de avaliagao em individuos com piora da dispneia [11].

De acordo com Xaubet et al. [9], Raghu et al. [11], e Loveman et al. [17], a progressao
da doenca correlacionada com os niveis da CVF e da DLCO indicam um pior progndstico e um
declinio agudo do quadro respiratério quando a DLCO apresenta valores < 40% do valor
previsto no momento do diagnéstico e diminuicdo = 10% da CVF e = 15% da DLCO em 6-12
meses. Recentemente, Bois et al. [21], demonstraram que pacientes com uma diminuicdo = 10%
na CVF em 24 semanas tém quase 5 vezes mais risco de morrer no ano seguinte, e aqueles
com 5-10% de diminui¢do da CVF tem mais do dobro do risco de morte no ano seguinte.

Os estudos incluidos para essa revisdo ndo analisaram os impactos da RP na CVF e
na DLCO. O National Clinical Guideline Centre também relata que estes desfechos nédo foram
investigados na RP de individuos com FPI [17]. Contudo, este guideline sugere uma moderada
melhora na reducéo % dos niveis de CVF e da DLCO por meio de um pacote supervisionado
de RP incluindo, exercicios aerdbicos e de flexibilidade por um periodo de 6 a 8 semanas [17].
De acordo com Raghu [11] e Selman et al. [22], as evidéncias relativas a alteracdo da CVF e
da DLCO com a RP em individuos com FPI foram insuficientes para a determinacdo da
progressdo da doenca. Contudo, mudangas menores que 5% da CVF e menores que 10% da
DLCO devem ser interpretadas com cautela [11,22]. Desta maneira, mais estudos sédo
necesarios para analisar o impacto da RP na CVF e na DLCO de individuos com FPI.
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Teste de caminhada de 6 minutos e dessaturacédo de oxigénio

O TC6m é amplamente utilizado na pratica clinica. Contudo, varios autores discutem
que seu valor prognéstico € limitado em individuos com FPI devido a falta de valores de
referéncia [9,11,17,20]. De acordo com National Clinical Guideline Centre, 0 TC6m deve ser
utilizado para avaliacdo e analise de individuos com FPI, especialmente para avaliar a
necessidade de suplementacdo de oxigénio (O,) e a resposta terapéutica, ndo devendo ser
utilizado para progndstico [18].

Segundo Xaubet et al. [9], Raghu et al. [11] e Loveman et al. [17], a maioria dos
estudos sugere que a dessaturacao (diminuicdo da SpO, para menos de 88%) durante o TC6m
€ um marcador de risco aumentado de mortalidade. Estima-se que uma redug¢éo > 50 m na
distancia percorrida no TC6m em 24 semanas esta associada a um aumento quatro vezes
maior do risco de morte em um ano [9,11,17,20]. Sendo assim, discute-se que a dessaturacdo
discrimina o parametro funcional mais adequado para o acompanhamento do TC6m nestes
individuos [17,20].

Em individuos com SpO, < 88%, uma reduc¢do de > 15 % na DLCO em 6 meses é 0
melhor preditor de mortalidade, enquanto naqueles com SpO, > 88%, o0 parametro mais
importante € a diminuicdo > 10% na CVF [9,11,17,20]. Segundo Raghu et al. [11], o
monitoramento da dessaturacdo durante o TC6m € util, e em individuos com intolerancia
significativa ao exercicio & necessério avaliar a necessidade de O, suplementar.

A importancia da recuperagdo da frequéncia cardiaca apdés o TC6m também foi
observada [9,17,20]. Uma diminuicdo menor que 14 batimentos ap0s o primeiro minuto € um
fator independente de mau progndstico [9]. O TC6m apresentou uma boa correlacdo com o
volume méaximo de oxigénio (VO,max) Medido no teste de esfor¢co cardiopulmonar nestes
individuos. Um VO,,.« abaixo de 8,3 ml.kg-1.min-1 esta associado com um maior risco de
mortalidade [9,17,20].

Conclusao

A RP foi recomendada para a maioria dos individuos com FPI: Grau de recomendacao
B, ou seja, existe certeza que o beneficio € moderado ou ha moderada certeza de que o
conjunto de beneficios é de moderado a substancial.

A quantidade de estudos que abordam o tema FPl é escassa e a qualidade
metodolégica varia. Alguns pontos especificos da RP em individuos com FPI ainda
permanecem sem respostas, como tempo, frequéncia e a melhor conduta. Sendo assim, torna-
se importante que mais estudos sejam realizados e as recomendacdes sejam frequentemente
atualizadas.
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Quadro 3 - Aspectos relevantes dos seis artigos incluidos.
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Autor

Raghu G et al. [11]

Raghu G. [20]

Xaubet A et al. [9]

National Clinical
Guideline Centre [18]

Cottin V et al. [8]

Loveman et al. [17]

E fortemente E fortemente E recomendado em E recomendado N&o citado
recomendada a recomendando a utilizacdo dispneia em repouso: oxigenoterapia a longo prazo
utilizagdo da a longo prazo da avaliar acausa e a com hipoxemia severa ao
oxigenoterapia a oxigenoterapia em Recomenda-se que a possibilidade de hipoxia, repouso: PaO, < 55-60
longo prazo em pacientes com hipoxemia oxigenoterapia a longo | avaliar a possibilidade de | mmHg, SpO; < 88% em
pacientes com significativa em repouso. prazo deve ser adicionar O a longo repouso.
hipoxemia administrada quando prazo, avaliar as
clinicamente houver hipoxemia em necessidades
significativa em repouso ou apresentar | psicossociais e
repouso, geralmente Sp0O, <88% no encaminhar para servigos
definida por uma TC6min. competentes, tais como
SpO, de repouso de servigos de cuidados
< 88 %. N&o se sabe N&o ha dados paliativos, considerar o
se a oxigenoterapia conclusivos sobre a alivio dos sintomas
Oxigenoterapia suplementar a longo uti_lizat;éo da_ atraves dg medidas
para pacientes com FPI prazo melhora a oxigenoterapia para far_macploglcas como a
sobrevida. pacientes que utlizacéo de
dessaturam apenas benzodiazepinas e / ou
durante o exercicio, opioides.
sem insuficiéncia Avaliar a necissidade de
respiratoria em O; para individuos com
repouso. FPI que foram
Recomendacgéo hospitalizados antes que
consistente, mas recebam alta.
com muito baixa E recomendado em
qualidade de casos de dispneia ao
evidéncia. esforgo avaliar a causa e
considerar o uso da
oxigenoterapia a longo
prazo.
Reabilitagiio Pulmonar (RP) E recomendado a E recomendado a RP. Seria aconselhavel E recomendado que no E recomendado RP para o
maioria dos Fraca recomendagéo. realizar RP antes que momento do diagnéstico pacientes com o diagndstico | Evidéncias

para pacientes com FPI

pacientes. Contudo,

a doenca atinga um

gue o paciente seja

confirmado, especialmente

insuficientes para a




Fisioterapia Brasil 2017;18(1):97-108 107

pode nao ser uma estagio avancado. avaliado para a RP. A 0s que possuam limitagdes recomendacao.
escolha razoavel para Fraca recomendacdo. | avaliacdo deve ser na capacidade do exercicio
uma minoria. Fraca repetida em um intervalo que resultem em significativo
recomenadagao. de 6 ou 12 meses. A RP prejuizo.

Os beneficios a longo deve ser adaptada para

prazo da RP as necessidades

permanecem individuais de cada

indefinidos. O comite paciente com FPI, as

reconhece que 0s sessdes devem ser em

componentes da RP um lugar facil de se

podem precisar ser chegar e com bom

adaptados estes acesso para pessoas

pacientes. com deficiéncia.

Individuos com dispneia,
avaliar a causa e a
possibilidade de hipoxia.

Aumento do nivel de Dispneia progressiva. Aumento no grau de Piora do quadro de Piora do quadro de dispneia | Aumento do nivel de
dispneia. dispneia. O Medical dispneia. dispneia.
Research Council
(MRC), sistema de
Dispneia medida util para

Fatores determinar a

indicativos da progresséo da doenca.

piorano

prognostico

de pacientes Exacerbacéo Progresséao da fibrose pelo | Combinacao clinica de | Nao citado A presenca de exacerbacao Os fatores de risco

com FPI aguda Inexplicavel piora da exame de tomografia agravamento de aguda indica uma piora do para a exacerbacéo
dispneia dentro de 1 computadorizada de alta dispneia em menos de qguadro, sendo recomendado | aguda incluem baixos
més, hipoxemia, resolucdo em auséncia de | 4 semanas para se diagnosticar a niveis da CVF e DLCO.
alteracdes alveolares | qualquer outro causa, na e achados radiol6gicos exacerbacéo, verificar o Deve-se verificar 0
radiogréficas e uma auséncia de outra causa na tomografia agravamento recente de quadro de dispneia e
auséncia de causa identificavel. computadorizada de dispneia (<30 dias), exames de imagem.
explicavel alternativa alta resolucéo. associada com opacidades
como infecgéo, adicionais sobre a imagem,
embolismo pulmonar, depois de outras possiveis
pneumotdrax ou causas da piora da fungéo
insuficiéncia cardiaca. respiratoria forem

descartadas.
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Distancia
percorrida no
teste de
caminhada de
seis minutos
(TC6m) e SpO;

Dessaturagéo < 88%
durante o TC6m.

Para o TC6m deve ser
avaliada a necessidade O;
suplementar por meio da
oximetria de pulso em
repouso e esforco.

Uma reducao de > 50
metros no TCém,
associado com um
valor inferior de SpO; <
88%.

Uma reducao >24 — 45
metros no TC6m com
SpO; <88%.

Uma diminuic¢éo de 50
metros no TC6m com valor
inferior < 88% da SpO, em
ar ambiente.

Uma reducao da SpO;
abaixo de 88% no
TC6m.

DLCO

DLCO <40% previsto.

N&o citado

N&o citado

Diminuicao de DLCO < 35 —

DLCO <40%

DLCO < 40% do 40%.
previsto no
diagnostico.
CVF 10% de diminuigao Diminuig&o de 5% do valor
Diminuicdo na CVF 2 da CVF absoluta, 15% de | Diminuigdo = 10% na Diminuigcdo 215 DLCO. absoluto ou 10% do valor Diminuigcao = 10% na
10% do valor diminuicdo do DLCO CVF e 2 15% no DLCO absoluto ou relativo da CVF | CVF
absoluto, e absoluto. ( porcentagem do valor por mais de 6 meses. Diminuicao = 15% na
diminui¢éo do DLCO preditivo) em 6 — 12 DLCO.
= 15% do valor meses.
absoluto
Sobrevida 2-3 anos a partir do Prognostico precario com 3 anos a partir do A sobrevida variade 1 a3 2 a5 anos a partir do
diagndstico. nivel de sobrevida de 3-5 Varia de acordo o diagndstico anos podendo ser previsto diagnastico.

anos depois do diagnostico
confirmado.

diagndstico e o tempo
de seguimento da
doenca. Para 1 ano, 9
— 14%, para 1 a 3 anos
21 —24%, e 3-6
meses 60 — 70 % de
mortalidade.

usando o GAP* (sexo, idade,
fisiologia) pontuacéo com
base na idade, sexo, CVF e
DLCO.




