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DefinicAo

mAs doencas pulmonares intersticiais (DIP) constifuem um
grupo heterogéneo de situacdoes que levam a um
acometimento difuso dos pulmoes, com Iinflamacdo e
cicatrizacQo progressiva .

m Apesar das principais alteracoes acometerem o tecido de
sustentacdo pulmonar (intersticio) a arquitetura alveolar e
das vias aéreas estdo freqUentemente alteradas.



Fibrose pulmonar idiopc¢

m Definicdo: FPI € uma doenca infersticial crénica e
progressiva (restrita ao pulmdao) de causa desconhecidaq,
caracteriza-se por uma infilfracdo celular inflamatoéria
cronica em graus variaveis de fibrose intersticial.

m Fpidemiologia: dados epidemioldgicos sGo raros na
iteratura nacional, variondo de 3-20 casos por 100.000
habitantes



Fibrose pulmonar idiopc¢

B A exposicdo prolongada a inalantes ambientais, tais
COmMo poeiras orgdnicas ou inorgdnicas € uma variedade
de gases irritantes ou toxicos.

m Determinados antibidticos e quimioterapicos

m A radiacdo, como o utilizado para tratamento ao cdncer
de mama.



Fibrose pulmonar idiopc¢

B Acomete homens/mulheres (igual proporcdo), raca
branca e na faixa etdria 50-60 anos.

m A apresentacdo € insidiosa, normalmente com mais de 06
meses antes do diagnostico, com sensacdo de cansaco,
perda gradual de peso, dispneia progressiva e tosse seca.

mEm casos avancados: insuficiéncia  respiratoria e
insuficiéncia cardiaca congestiva.



Fibrose pulmonar idiopc¢

m No exame fisico:
= Presenca de estertores crepitantes em bases

m Bagueteamento
® Taquipnéio

m Sinais de hipertensdo pulmonar

(O obito ocorre cerca de 05 anos apds o inicio dos
sinfomas e 02 anos apods diagnostico)



Imagem

m RX ftorax (infilfrado reticular difusos mas com predominio
nas periferias e bases).

m Tomografia do torax (lesdes sub pleurais e inferiores) c/
presencao de bronquiectasias de tracdo e
“faveolamento”. Presenca de regioes “vidro despolido’=
Areas de maior celularidade /atividade)



CT de Torax

Pigura 6 - Favcolamento em um paciente com fibrose
pulmonar idiopatica. Os cistos subpleurais compartilham
paredes ¢ alguns se empilham sobre os outros.



Funcao Pulmonar

m Padrdo restritivo (diminuicdo volumes pulmonares)

m Reducdo capacidade difusdo do monoxido de carbono

m Desaturacdo durante o exercicio.



Lavado Bronco-alveo

m Alveolite (aumento expressivo de cels. Inflamatorias)

m Predominio neutrdfilos/ eosindfilos: pior prognostico (menor
resposta terapéutica)

m Predominio de linfocitos: melhor progndstico (inflamacado
moderada e faveolamento pulmonar pouco intenso)
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Diagnostico

Quadro clinico,
Funcional,
Exames de imagem

Bidpsia pulmonar - videotoracoscopia.




Tratamento

B NJo existem evidéncias de fratamento efetivo, 0s
CONsSensos preconizam terapéutica combinada
(corticdide + imunosupressor), visando prevenir Novas
cicatrizacoes.

m Prednisona: visando retardar o processo inflamatorio.

B Azatioprind: IMUNOSUPressor.



Sarcolidose

m Definicdo: doenca granulomatosa multisistémica  de
efiologia desconhecida, mais comumente atfingindo
pessoas  jovens e  apresentando  habitualmente
adenopatias hilares bilaterais, infiltracdo pulmonar e lesoes
cutdneas ou oculares.

m O diagnostico de sarcoidose requer um achado de
granulomas ndo-necrotizantes na bidpsia, aliado a
achados clinicos e radioldgicos que sejam consistentes
com a doenca.



Sarcolidose

m Epidemiologia: acomete o adulto jovem (20-40 anos), ¢/
predomindncia em mulheres e da raca negra.

m Efiologia  desconhecida  (hipotese de relacdo ¢/
tuberculose).



Sarcolidose

O exame ao microscopio de uma amostra de tecido de
um doente com sarcoidose revela a presenca dos
granulomas.

mEstes granulomas podem no fim desaparecer por
completo ou converter-se em tecido cicatricial.



Sarcolidose

m Aparecem com frequéncia nos gdnglios linfaficos,
pulmoes, figado, olhos e pele; e com menor frequéncia,
no baco, 0ssos, articulacdes, musculos, coracdo e sistema
Nervoso.



Patogenia/ po’ro\ogi_c.

m Estudos de populacoes celulares no LBA evidenciaom que
a sarcoidose ativa pode iniciar-se como uma alveolite
infocitica (grande aumento de linfécitos T ativados e
macrofagos). Sendo que a reacdo CD4/CD8 pulmonar é
de 1,8:1, nesses casos pode elevar-se de 10:1 ou mais.



Patogenia/ patolo

m No quadro histoldgico usualmente se encontra granuloma
de células. Epitelidides sem necrose caseosa (granuloma
sarcoide). A maior parte dos granulomas regridem sem
sequelas, mas qguando ocorre evolucdo desfavordavel
ocorre proliferacdo de fibras reticulares com hialinizacdo e

fibrose.



Sarcoidose

Figura 4 - Sarcoidosc. Granulomas linfaticos extensos
de sarcoidose podem ser vistos nesta fotomicrografia.
Os granulomas cstdo presentes na pleura ¢ ao longo
dos scptos interlobulares, formando nodulos irregulares,
tornando-se as vezes confluentes. Os nodulos também

estdo presentes no centro dos lobulos ao longo dos feixes
broncovasculares onde os vasos linfaticos atravessam
o pulméo. O linfoma pulmonar podc apresentar uma
distribuicdo idéntica. (Hematoxilina ¢ cosina; aumento,
x12,5).




Quadro clinico

® Doenca multisistémica podendo comprometer
simultaneamente varios orgdos e ter as mais variadas

manifestacoes clinicas.

m Sinfomas gerais: febre, fadiga e perda de peso.



Quadro clinico

m Sarcoidose toracica: alteracoes presentes em mais de 90%
dos casos podendo apresentar tosse seca, dispnéia e dor
toracica. O envolvimento pulmonar é classificado em 05

tipos radioldgicos:



Classificacao

mlipo zero (5 a 10% casos): RX térax normal e
aparentemente s6 hd doenca extratordcica.

m [po | (40 a 60% casos): linfadenomegalia hilar bilateral

Forma mais frequente da doenca, paciente c/poucas
manifestacdes ou assinfomatico.

mipo Il (25 a 35% casos): associacao de linfadenomegalia
hilar bilateral + infiltrado pulmonar (prefere os 1/3 médios e
peri hilares).



Classificacao

mlipo Il (6 a 15% casos): alteracdes exclusivas do
parengquima pulmonar. Envolvimento pulmonar difuso e
bilateral, podendo evoluir p/fibrose pulmonar (sarcoidose
progressivay.



Sarcoidose Extra-toraci

m Sistema linfoide: 1/3 pacientes c/linfonodos periféricos
palpdveis.

B Coracao: 5% apresentam envolvimento sistémico
(arritmias, blogueios e morte subita).

mPele: 25% apresentam eritema nodoso ou  outras
alteracoes.

m Ocular: uveite (mais frequente).

m Endocrina: hipercalemia (2-10%) e hipercalciuria (30%)

m Renal: nefrocalcinose, calculose renal e insuficiéncia
renal.
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Diagnostico

Historia e exame fisico: exame atencdo p/os locais mais
acometidos (pulmoes, pele e olhos)

Radiografia Torax
Avaliacdo da imunidade celular (teste fuberculinico)
Pesquisa BAAR/fungos no escarro

Calcemia e calciuria de 24hs.
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10.

Diagnostico

Prova funcdo pulmonar
Eletfrocardiograma
Bidpsia (principal método diagnostico)

Teste de KVEIM: injecdo intradérmica de solucdo salina
contendo tecido humano sarcoide (baco ou ganglios)
leitura 3-6 semanas

Lavado bronco alveolar: CD4/CD8 (4:1)

Bidpsia transbronquica: granulomas ndo caseosos/ valor
preditivo positivo (100%)



Tratamento

v

m fratfamento  sistémico €  indicado gquando  hd
comprometimento cardiaco, neuroldgico, ocular ou
hipercalcemia.

B A lesdo pulmonar deve ser fratada quando:
m Sintftomass respiratorios
m Alteracao funcional significativa e progressiva

mSinais de fibrose pulmonar ou auséncia remissdo
espontdnea



Tratamento

® Prednisona:
20-40 mg/dia (0,5 mg/kg/dia) 2-3 meses
5-10 mg/dia (12 meses) ou

40mg de prednisona (dias alternados, a cada 3 meses
pode serreduzido 10 mg de cada dose).

mCasos de infolerdncia ao corticoide ou auséncia de
resposta:

®s METOTREXATE (10-25 mg/semana)
m AZATIOPRINA (50-200 mg/diq)
m HIDROXICLOROQUINA (200-400 mg/dia)



