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Resumo

Introducdo: As doengas pulmonares intersticiais (DPI) sdo um grupo heterogéneo de mais
de 200 condicbes que afetam o tecido pulmonar, causando problemas respiratorios,
consequentemente, dispneia, reducdo da capacidade de exercicio e impacto na qualidade de
vida. Reconhecer que as DPI sdo doencgas crénicas e progressivas é essencial. A reabilitacdo
respiratéria (RR) é uma abordagem abrangente que personaliza tratamentos, como
exercicios, educacdo e mudancas comportamentais, para melhorar a salde fisica e
psicolégica dos doentes com doencas respiratorias crénicas. A RR tem sido bem-sucedida
em doentes com doenca pulmonar obstrutiva crénica (DPOC), proporcionando o controlo de
sintomas, autonomia nas atividades diarias e qualidade de vida melhorada. No contexto das
DPI, a RR pode ser uma intervencado valiosa, embora ainda precise de mais pesquisa e

adaptacdo para maximizar os seus beneficios.

Objetivo: Esta revisao bibliografica tem como objetivo determinar de que forma a RR, como
um coadjuvante do tratamento ja estabelecido, pode influenciar a evolugdo da doenca nos
doentes com DPI.

Metodologia: Para a realizacdo desta dissertacéo, procedeu-se a uma pesquisa bibliogréafica
nas bases de dados PubMed, Elsevier, Cochrane Library e Web of Science, com os termos
“instersticial lung diseases” e “respiratory rehabilitation” e os operadores booleanos “AND” e
MOR”.

Concluséo: Apesar de algumas varia¢des nos estudos, ha evidéncias claras de que a RR
traz beneficios para os doentes com DPI, melhorando a qualidade de vida, a capacidade de
exercicio e reduzindo os sintomas como dispneia, fadiga e ansiedade. Esses beneficios
assemelham-se aos observados na DPOC e podem até retardar a deterioragdo da funcéo
pulmonar. E fundamental continuar a pesquisar a eficacia da RR nas DPI, determinando a
duracdo ideal dos programas e os componentes mais eficazes. Estas pesquisas podem ajudar
a prescrever a RR mais adequada e promover melhorias duradouras. Torna-se crucial
promover politicas publicas que conscientizem sobre estas intervengdes e que as incorporem

como procedimento padrdo dos servigos de saude.

Palavras-chave: DOENCAS DO INTERSTICIO PULMONAR;REABILITACAO
RESPIRATORIA.



Abstract

Background: /nterstitial lung diseases (ILD) comprise a heterogeneous group of over 200
conditions affecting lung tissue, leading to respiratory problems, consequently resulting in
dyspnea, reduced exercise capacity and an impact on quality of life. Recognizing ILD as
chronic and progressive diseases is essential. Respiratory rehabilitation (RR) is a
comprehensive approach that customizes treatments, such as exercises, education, and
behavioral changes, to improve the physical and psychological health of patients with chronic
respiratory diseases. RR has been successful in patients with chronic obstructive pulmonary
disease (COPD), providing symptom control, autonomy in daily activities, and enhanced
quality of life. In the context of ILD, RR can be a valuable intervention, although further
research and adaptation are still needed to maximize its benefits.

Aim: This literature review aims to determine how RR, as an adjunct to established treatment,
can influence the progression of the disease in patients with ILD.

Methods: For the completion of this dissertation, a literature search was conducted on the
PubMed, Elsevier, Cochrane Library and Web of Science databases, using the terms
‘interstitial lung diseases” and ‘respiratory rehabilitation”, along with the Boolean operators
“AND” and “OR”.

Conclusion: ILD are progressive conditions that significantly impact patients' daily lives. It is
crucial to consider additional therapies, such as RR, which has demonstrated benefits in other
pulmonary diseases. Despite some variations in studies, there is clear evidence that RR
provides advantages for patients with ILD, improving quality of life, exercise capacity, and
reducing symptoms such as dyspnea, fatigue and anxiety. These benefits are comparable to
those observed in chronic obstructive pulmonary disease (COPD) and may even delay the
deterioration of lung function. Continued research is essential to determine the optimal duration
of RR programs and the most effective components for ILD. Such investigations can aid in
prescribing the most suitable RR and promoting lasting improvements. It is crucial to advocate
for public policies that raise awareness of these interventions and incorporate them as

standard procedures in healthcare services.

Keywords: INTERSTITIAL LUNG DISEASES;RESPIRATORY REHABILITATION.
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1. Introducéo

As doencas pulmonares intersticiais (DPI) englobam um vasto niumero (>200) de condi¢des
heterogéneas que afetam o parénquima pulmonar com graus variaveis de inflamacao e
fibrose.}2 As principais consequéncias traduzem-se num comprometimento das trocas
gasosas, resultando em dispneia, diminuicdo da tolerancia ao exercicio fisico e reducdo da
gualidade de vida. As manifestacbes variam, consideravelmente, entre cada uma das
diferentes DPI.3

Reconhecer que a DPI € uma doenca refrataria e progressiva é necesséario. Além disso,
devemos identificar a DPI como a doenca respiratdria mais distinta e limitante em termos de
atividade fisica e diaria, em comparagdo com outras doencgas respiratdrias crénicas, como a
DPOC.?

Em algumas condicdes, pode ocorrer reversibilidade ou estabilizagdo espontanea, mas
infelizmente, em muitos doentes com DPI, especialmente nas que apresentam fibrose
pulmonar progressiva, a insuficiéncia respiratéria e a morte sdo uma realidade.*

Desta forma, € deveras pertinente investigar e adequar outro tipo de modalidade de

tratamento, de forma a tornar-se um adjuvante da terapéutica ja instituida.*

A RR, é uma intervencdo abrangente, baseada numa avaliagdo completa dos doentes,
seguida de terapias personalizadas para cada doente, que incluem, mas néo se limitam, a
pratica de exercicio fisico, educacdo e mudanca de comportamento, com o0 objetivo de
melhorar a condicéo fisica e psicolégica das pessoas com doengas respiratérias cronicas e
promover a adesdo a comportamentos benéficos para a saude a longo prazo.® E
implementada por uma equipa dedicada e interdisciplinar, que inclui médicos e outros
profissionais de salde, podendo esta incluir fisioterapeutas, terapeutas respiratdrios,
enfermeiros, psicologos, especialistas em comportamento, fisiologistas do exercicio,
nutricionistas, terapeutas ocupacionais e assistentes sociais.? Esta abordagem tem sido
amplamente desenvolvida no dmbito da DPOC, devido aos seus excelentes resultados no
controlo dos sintomas, na autonomia para a realizacdo das atividades do dia a dia e na

melhoria da qualidade de vida dos doentes.?

Nesta perspetiva, torna-se essencial aplicar esta estratégia de tratamento a outros grupos de
doencas, para além da DPOC, comecando a instituir-se também nas DPI, como alguns
estudos tém vindo a demonstrar, apesar de, atualmente, ser ainda subutilizada.®

Sob esta Otica, este trabalho, através de pesquisa bibliogréfica, tem como principal objetivo

determinar de que forma a RR, como um coadjuvante do tratamento ja estabelecido, pode



influenciar a evolucdo da doenca nos doentes com DPI, em relacdo aos doentes que nao

utilizam esta abordagem.
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2. Materiais e métodos

No ambito da realizacdo do presente artigo de revisdo, procedeu-se a uma investigacao
bibliogréafica de artigos cientificos nas bases de dados PubMed, Elsevier, Cochrane Library e

Web of Science, durante um periodo compreendido entre Julho e Outubro de 2023.

Para este fim, foram utilizadas as seguintes palavras-chave: ‘“intersticial lung diseases” e
‘respiratory rehabilitation”. Aplicaram-se também os operadores booleanos “AND” e “OR” para

as combinag¢des dos termos.

Deu-se preferéncia as publica¢des dos ultimos dez anos, contudo, sempre que o conteudo
dos artigos, fora desse espaco temporal, fosse pertinente, foi considerado para o trabalho.

A pesquisa foi enriquecida pela andlise de referéncias bibliogréficas dos artigos encontrados,
pela consulta de livros relacionados com o tema e pela revisdo de documentos provenientes

de entidades cientificas.
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3. Discusséao

3.1. Doenca Pulmonar Intersticial

3.1.1. Definicao e classificacéo

As DPI, por vezes denominadas doencgas parenquimatosas difusas, descrevem um conjunto
heterogéneo de distintas patologias pulmonares, classificadas com base em fatores clinicos,
radiograficos, fisiolégicos e/ou histolégicos. O que torna dificil compreender este grupo de
doencas, € aterminologia confusa. A sequéncia patogenética, na realidade, envolve uma série
de inflamacdo e fibrose que se estende para além da perturbacgéo do leito intersticial, tal como
o parénquima (alvéolos, ductos alveolares e bronquiolos). A lista de causas de doencas
infiltrativas € intermindvel. Muitas sdo extremamente raras. O padrdo de disseminagcdo da
doenca varia entre 0s grupos, e, por essa mesma razao, estabelecer o diagndstico correto é

vital.”

As DPI podem ser amplamente categorizadas em idiopéticas, relacionadas com doencas
autoimunes, com exposicao, incluindo iatrogénicas, em DPI com quistos ou com
preenchimento de espaco, sarcoidose e doengas 0rfés (Tabela 1). Dentro destas respetivas
categorias, o inicio da doenca pode variar desde insidioso até agudo e, por vezes, ser

potencialmente fatal.?*8

O diagnéstico e a classificacdo sdo baseados numa combinagéo de informagdes clinicas,
radioldgicas e, por vezes, histologicas. As DPI idiopaticas e secundarias partilham padrbes
radiol6gicos e histopatologicos semelhantes, sendo os padrbes mais frequentemente
encontrados a pneumonia intersticial tipica, a pneumonia intersticial ndo especifica e
pneumonia organizada (Tabela 2).*° Por exemplo, o padrdo de pneumonia intersticial tipica,
€ um pré-requisito para o diagndstico de fibrose pulmonar idiopatica (FPI), mas também pode
ser encontrado em alguns doentes com DPI associada a artrite reumatoide (AR) e em alguns

com pneumonite por hipersensibilidade (PPH) (Tabela 2).#1°

O padréo de pneumonia intersticial ndo especifica € mais comumente observado em doentes
com DPI associada a esclerose sistémica (ES) e com DPI induzida por medicamentos mas,
se nao se puder associar a nenhuma, é definido como pneumonia intersticial idiopatica nédo

especifica.*10

A integracdo dos dados clinicos, radioldgicos e histolégicos, por meio de discussao
multidisciplinar, é recomendada para aumentar a confianga no diagnéstico.**
No entanto, deve ser reconhecido que, em 15 a 20% dos doentes com DPI, de acordo com

os critérios de diagnostico atuais, podem nao conseguir ser classificados, mesmo apds uma

12



investigacdo exaustiva e discussdo multidisciplinar. Para evitar o niilismo terapéutico, este

grupo tem sido designado, nas diretrizes atuais da doenc¢a, como DPI néo classificada.?
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Tabela 1: Classificacdo das DPI *

Agudo Subagudo Crénico

FPI

Pneumonia intersticial
o o Pneumonia idiopatica néo especifica
Pneumonia intersticial

T aguda organizativa Pneumonia intersticial
Idiopatica 9 criptogénica .
descamativa

especifica

Fibroelastose
pleuroparenquimatosa

DPI nao classificada

_ . DPI associada a DTC (por exemplo, AR,
DPI rapidamente progressiva (por | s, miopatias inflamatérias idiopaticas,
exemplo, dermatomiosite sindrome anti-sintetase, sindrome de
Autoimune associada a anticorpo anti-MDAS Sjogren e outras)
e hemorragia alveolar difusa na
vasculite associada a ANCA ou no | P! relacionada com vasculite associada
IGpus eritematoso sistémico) a ANCA (autoanticorpos anticitoplasma
de neutrdfilos)
PPH
Pneumoconioses
DPI associada a bronquiolite
Exposicéo

Les&o pulmonar induzida por toxicos

Lesdo pulmonar induzida por radiacao

DPI p6s infecéo
Histiocitose das células de Langerhans

Doenca pulmonar

intersticial com ) .
. Linfangioleiomiomatose (LLM)
quistos ou
reenchimento de .
P Proteinose alveolar pulmonar (PAP)
espago
Sarcoidose Sarcoidose
Pneumonia . C L,
s Pneumonia eosinofilica crénica
eosinofilica aguda
Outros

DPI associada a doencas malignas (por
exemplo, linfangite carcinomatosa)

Legenda: FPI- Fibrose Pulmonar Idiopatica; AR- Artrite Reumatoide; ES- Esclerose Sistémica; PHH-
Pneumonite Por Hipersensibilidade; DTC- Doencas do tecido conjuntivo.
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Tabela 2: Padrées de DPI mais comuns*

Pneumonia intersticial
tipica

Pneumoniaintersticial
nédo especifica

Pneumonia organizativa
criptogénica

Imagem
tipica

Fibrose em favo de mel (*)
com ou sem
bronquiectasias de tracéo
periférica (+), numa
distribuicdo predominante
subpleural e basal, muitas
vezes heterogénea.

(D

ﬁ

i_.

3
- o)
L__A

\

Opacidades em vidro
despolido () com
bronquiectasias de tracao
(+), frequentemente com
predominéancia
peribroncovascular (>),
poupando a regido
subpleural ().

Consolidagéao periférica
com broncogramas aéreos
(<), distribuicdo
broncocéntrica, padrdo
perilobular, sinal do halo
invertido (=) e
consolidagbes em faixa ()
também podem ser
observados.

Histologia
tipica

Fibrose acentuada,
distorcéo arquitetural com
ou sem fibrose em favo de

mel (*), distribuicdo

predominantemente
subpleural ou parasseptal,
presenca de envolvimento
irregular e areas de tecido
pulmonar normal
preservado (+). Presenca

Espessamento difuso das
paredes alveolares devido
a fibrose uniforme (rosa
palido) com preservagao
da arquitetura alveolar e
leve inflamacéo intersticial
(roxo).

Distribuicdo irregular,
preenchimento das vias
aéreas distais e alvéolos
adjacentes com tampdes

fibromixoides (=) de tecido
de granulagdo com
uniformidade temporal.
Preservacéo relativa da
arquitetura pulmonar

subjacente. Pode haver
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de focos de fibroblastos

inflamacéo intersticial leve

Presente
em

(>) e auséncia de a moderada.
caracteristicas que
sugiram um diagnéstico
alternativo.
Frequentemente:

Frequentemente: FPI ou
DPI associada a AR.

Por vezes: PPH, DPI
associada a ES,

sarcoidose ou asbestose.

Frequentemente: DPI
associada a DTC,
especialmente a DPI
associada a ES, DPI
relacionadas com a
exposi¢do ou tratamento
ou pneumonia intersticial

idiopatica ndo especifica.

Por vezes: PPH.

pneumonia organizativa
criptogénica, DPI
relacionada com a
exposicao ou tratamento,
DPI associada a DTC,
especialmente a DPI
associada a
dermatomiosite.

Por vezes: PPH, vasculite

ou como um epifenébmeno
associado.

3.1.2. Epidemiologia

Os dados epidemioldgicos disponiveis mostram uma ampla variacdo na incidéncia das DPI
em diferentes faixas etérias, géneros, etnias e regides geograficas. A FPI esta associada a
idades mais avancadas (>60 anos) e ao sexo masculino, com estimativas de incidéncia que
variam entre 0,9 e 9,3 casos por 100 000 pessoas por ano, na Europa e América do Norte,
entre 3,5 e 13,0 casos por 100 000 pessoas por ano, na Asia e América do Sul.’?'® Em
contraste com a FPI, mais de 50% dos casos de pneumonia intersticial idiopatica ndo
especifica e DPI associada a DTC ocorrem em mulheres de meia-idade (com idades entre 40

e 60 anos) ou mais velhas.* Poucos estudos tém relatado a incidéncia de outras DPI.

A maioria das estimativas disponiveis sugere que, outras DPI, séo individualmente menos
comuns do que a FPI (por exemplo, 0,8 casos por 100 000 pessoas por ano de pneumonia
intersticial ndo especifica idiopatica, 2,7 a 4,3 casos por 100 000 pessoas por ano de DPI
associada a DTC, 0,6 a 1,1 casos por 100 000 pessoas por ano de PPH, e 4,9 casos por 100
000 pessoas por ano de sarcoidose com DPI).>” A prevaléncia global da DPI é estimada
entre 6,3 e 76,0 casos por 100 000 pessoas. A interpretacdo dos dados epidemiolégicos
relacionados com as DPI, é complicada por limitagées na codificacdo das doencas, diferencas
nos métodos de estudo e variagdes no acesso aos cuidados de saude e no uso de registos

eletronicos de saulde entre diferentes territorios.**
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3.1.3. Fisiopatologia

De todos os 6rgédos internos, os pulmdes sdo 0s Unicos que se encontram expostos ao
ambiente externo. Os adultos inalam aproximadamente, uma quantidade de 8000 litros de ar
por dia, que, por sua vez, interage com uma superficie alveolar com 75 m2 de area. O ar
ambiente contém inUmeras microparticulas, incluindo poluentes, micro-organismos e

oxidantes, todos capazes de causar diretamente lesdes na estrutura do epitélio alveolar.*

Consequentemente, o pulmdo € protegido por componentes especificos do sistema
imunoldgico inato e adaptativo. A superficie epitelial do pulmé&o funciona como uma barreira
fisica, e possui a capacidade de detecao de agentes patogénicos. Lesdes no epitélio alveolar
ou desregulacdo da resposta imune, altamente adaptada do pulméo, podem resultar numa
ampla gama de distarbios.* A maioria das DPI, é caracterizada por inflamagao ou fibrose, ou
uma combinacgéo desses dois mecanismos, como quando a inflamacéo inicial progride para
fibrose. Algumas DPI muito raras, tém mecanismos de patogenicidade distintos, que séo
caracterizados por fenétipos de doenca Unicos. Esses mecanismos variados, sdo importantes
porque podem prever o progndstico e orientar a escolha da farmacoterapia.*

Inflamacé&o

A inflamacé@o na DPI pode estar relacionada com varias causas, sendo mais comumente
associada com as doengas autoimunes, estando, dentro destas, a mais bem compreendida,
a AR. Nesta, reconhece-se que, em individuos geneticamente suscetiveis, a citrulinizacédo
anormal (substituicdo do amino&cido arginina por citrulina) de proteinas celulares estruturais,
predisp6e ao desenvolvimento de uma grande variedade de autoanticorpos, através da
ativacdo do sistema imunoldgico adaptativo.*® A presenca de autoanticorpos, por sua vez,
ativa macréfagos especializados e células do estroma, resultando na libertacdo de varias
citocinas, incluindo o TNF, a interleucina 1 e 6 e prostaglandinas. Nao esta ainda definido se
a DPI surge em doentes com AR, devido a lesfes diretas mediadas por anticorpos das células
pulmonares residentes, ou através dos efeitos paracrinos de citocinas e fatores de
crescimento circulantes.*'® QOutras doencas autoimunes, como a ES e as miosites
inflamatorias idiopaticas, tém algumas semelhancas relativamente a patogénese da AR, mas
apresentam diferentes autoanticorpos. Em casos de ES e miosites inflamatorias idiopaticas,
a probabilidade e o padrdo de ocorréncia de DPI sdo influenciados pela presenca de
autoanticorpos especificos, sugerindo que a leséo direta mediada por anticorpos desempenha
um papel importante no desenvolvimento da inflamagdo intersticial e subsequente no

desenvolvimento de fibrose.*2%:2!
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Outra manifestagdo comum é a formagédo de granulomas.*?? Os granulomas s&o constituidos
por macrofagos agrupados, que formam células multinucleadas grandes. Na sarcoidose, uma
doenca multissistémica, a inflamacdo granulomatosa ndo caseosa é uma caracteristica
frequente, em que mais de 90% dos doentes apresentam envolvimento pulmonar. Os
granulomas tipicos da sarcoidose contém células T auxiliares CD4+ e sdo cercados por
células T reguladoras, fibroblastos e células B densamente condensadas, 0 que sugere gue,
tanto a ativacdo imunolégica inata como a adaptativa, contribuem para o desenvolvimento da

doenca.*?3

Fibrose

A fibrose pulmonar, especialmente na FPI, é resultado de danos excessivos do epitélio
alveolar devido a exposicao, através da inalacao, de agentes prejudiciais, do envelhecimento
e da suscetibilidade genética. Em consequéncia, resulta o envelhecimento prematuro das
células epiteliais alveolares e uma resposta de cicatrizacdo anormal das lesdes. A falha na
regeneracao do epitélio, leva a producao descontrolada de colageno e de matriz extracelular,
permitindo a formacdo de fibrose progressiva e desorganizacdo dos espacos aéreos
alveolares. Além disso, ocorre remodelacdo da vascularizagdo pulmonar, favorecendo o
desenvolvimento de hipertensao pulmonar secundaria. As vias patogénicas envolvidas podem
sobrepor-se noutras formas de DPI fibrética, embora as causas iniciais possam ser

diferentes.*2425

Associagdes genéticas com as DPI

Véarias DPI sdo hereditarias, podendo membros da mesma familia desenvolver diferentes
formas de fibrose pulmonar. Estudos genéticos em doentes com FPI e outras DPI
identificaram polimorfismos de um Gnico nucleotideo associado a fibrose progressiva. Esses
polimorfismos afetam vias importantes que estdo relacionadas com o comprimento dos
teldmeros, a biogénese do surfactante, a mitogénese celular e a defesa do hospedeiro. Genes

localizados na regido MHC foram associados ao desenvolvimento de PPH e sarcoidose.*25

Torna-se relevante verificar que os genes relacionados com o desenvolvimento de fibrose
pulmonar parecem ser os mesmos que predizem o risco de FPI, independentemente dos

genes envolvidos na doenca inflamatéria subjacente.*?728

Outros mecanismos da fisiopatologia das DPI
As DPI orfds tém fenétipos distintos. Avancos no tratamento foram alcancados ao
compreender a patogénese dessas doencas. Por exemplo, a LLM resulta da ativagédo

constante do sinal mMTOR nas células musculares lisas. Inibidores da mTOR maximizam o

18



tratamento. A PAP é causada pela falha do sinal GM-CSF para os macréfagos, podendo assim
ser tratada com uma substituicdo da GM-CSF. A histiocitose de células de Langerhans esta
ligada a mutac6es nos genes BRAF e MAPK, sugerindo que inibidores especificos podem ser

eficazes no tratamento.*2%-3!

3.1.4. Fisiologia dalimitacdo no exercicio fisico

A intolerancia ao exercicio fisico, em doentes com DPI, pode ser devida a restricdes da
ventilacdo, anomalias na troca de gases nos pulmdes, disfuncdo muscular periférica,
disfungdo cardiaca ou qualquer combinacéo desses fatores. A ansiedade, a depressao e a
falta de motivagdo também podem contribuir para a intoleréncia ao exercicio, contudo, nestas

situacdes, ainda nao foi estabelecida uma associacéo direta.?

Limitacdo da ventilagéao

Na DPI as necessidades de ventilagdo, durante o exercicio fisico, sdo frequentemente mais
elevadas do que o esperado, devido ao aumento do trabalho respiratério, da ventilagdo do
espagco morto, da troca gasosa comprometida e da maior procura de ventilacdo, como
consequéncia do descondicionamento e disfungéo dos musculos periféricos. Adicionando-se
a esta maior procura, had também a limitacdo da ventilagdo maxima durante o exercicio,
resultante da restricdo do fluxo expiratério, levando assim a uma sensacéo intensificada de

dispneia.?

Limitacdo da troca de gases

A hipoxia aumenta diretamente a ventilagdo respiratoria através do acréscimo da saida dos
guimiorrecetores periféricos e, indiretamente, através da estimulacdo da producdo de acido
latico. A acidemia latica, resultante do metabolismo anaerébio pelos musculos durante o
exercicio de maior intensidade, contribui para a falha das tarefas musculares e aumenta a
ventilagdo pulmonar, uma vez que o tamponamento do &cido latico resulta num aumento na

producéo de diéxido de carbono e a acidose estimula os corpos carotideos.?

Disfun¢é@o muscular

Alguns constituintes inflamatdrios que contribuem para a patogénese das DPI podem levar a
disfuncao muscular periférica. Em doentes com FPI, a capacidade antioxidante esta reduzida
e a resposta ao excesso de espécies reativas de oxigénio no trato respiratorio inferior, esta
diminuida, causando stress oxidativo. A producdo de espécies reativas de oxigénio também
esta associada a uma diminuicdo da capacidade antioxidante total plasmética, apds o

exercicio, em doentes com FP|.3233
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Além disso, os doentes com DPI podem ser propostos a tratamentos com corticosteroides e
terapia imunossupressora, que sdo conhecidos por causar miopatia induzida por
medicamentos. O uso diario de corticosteroides por mais de 1 ano diminui significativamente

a funcdo muscular em doentes com doenca respiratéria crénica.®

A disfuncdo muscular também pode estar relacionada com a nutricdo e o envelhecimento,
ndo se sabendo ainda se esta mesma relacédo é um fator de risco para a disfuncdo muscular
em pessoas com DPI.333* Os estudos sobre a disfuncdo muscular em DPI, até a data, tém
limitagbes. Pesquisas futuras com investigagdo direta da estrutura muscular, utilizando a
biopsia muscular e o exame histolégico do tipo e tamanho das fibras, podem ser justificadas.
Novas evidéncias sobre a causa fisiopatologica da disfungdo muscular nas DPI podem
influenciar a prescricdo, tanto do treino fisico, como da terapia de oxigénio na RR.%3

3.1.5. Manifestac@es clinicas
A apresentacao clinica das DPI ndo é especifica. Os sintomas mais comuns séo a dispneia,
frequentemente até para pequenos esforcos, a tosse e a fadiga. Alguns doentes podem

apresentar sintomas durante varios meses, ou até anos antes do diagnéstico.*

Durante o exame fisico, & possivel averiguar a presenca de crepitacdes bibasais tele-

inspiratérias, em 60-79% dos doentes com DPI.*

Sintomas extrapulmonares podem indicar a possibilidade da DPI fazer parte de um disturbio
sistémico. O envelhecimento precoce do cabelo, sinais de insuficiéncia da medula 6ssea, ou
cirrose hepética, podem sugerir telomeropatias e formas hereditarias de DPI. Anormalidades
na pele, nas maos, nas articulagdes ou nos musculos, podem indicar uma DTC subjacente.

Na avaliacéo de individuos com DTC confirmada, deve haver um alto nivel de suspeita clinica
de DPI. DPI assintomaticas precoces podem ser detetadas incidentalmente em tomografias

computadorizadas ou radiografias toracicas realizadas para outras indicagdes.*3%-3’

3.1.6. Diagndstico

O diagnéstico das DPI requer uma abordagem multidimensional, integrando descobertas
clinicas, radioldgicas, fisiolégicas e, por vezes, histoldégicas. Um exame clinico detalhado e a
andlise cuidadosa da histéria clinica do doente sdo etapas essenciais para confirmar a
presenca da doenca e direcionar o diagnostico. A exposicdo a antigénios organicos,
medicamentos pneumotdxicos ou poeiras conhecidas por induzir pneumoconiose, sugere
possiveis causas externas da doenca. Testes de funcdo pulmonar geralmente mostram um
padrdo restritivo e capacidade de difusdo reduzida, embora, por vezes, outros padrbes

possam ser observados. A identificacdo de autoanticorpos no soro pode ajudar a diagnosticar
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DTC subjacentes. A radiografia toracica pode mostrar sinais de DPI, mas alteracdes subtis
podem passar por despercebidas. A tomografia computadorizada de alta resolucéo do térax
€ 0 exame chave, em doentes com suspeita de DPI, permitindo o diagnéstico em muitos

casos, quando combinado com as descobertas clinicas.*38-40

7

A andlise celular do liquido de lavagem broncoalveolar é util para suspeitas de DPI ndo
relacionadas com a FPI. A linfocitose na lavagem broncoalveolar € uma caracteristica
importante da PPH, enquanto a eosinofilia sugere pneumonia eosinofilica ou lesdo pulmonar
induzida por medicamentos.*?*4! Outras descobertas na lavagem podem ajudar a fazer
diagnosticos especificos, como a PAP ou a histiocitose de células de Langerhans, e excluir
infecdes e malignidades.*4!

Nos casos sem diagnéstico claro, apés avaliagcao clinica, radiolégica e broncoscopica, deve-
se considerar a avaliacao histopatolégica. A bidpsia pulmonar cirargica € o gold standard para
identificar padrBes histopatoldgicos de DPI, mas apresenta riscos importantes. A criobidpsia
pulmonar transbrénquica é uma alternativa menos invasiva, com menor incidéncia de
complicagcdes e com precisdo diagnostica similar, quando combinada com abordagem
multidisciplinar. Em centros com experiéncia adequada, a criobidpsia representa uma boa

alternativa.**!

A avaliacdo cuidadosa e a experiéncia de uma equipa multidisciplinar sdo cruciais para um
diagnostico preciso, devido a sobreposi¢cdo de caracteristicas histolégicas em algumas
DPI.442

ApOs o diagnostico, € essencial avaliar a gravidade da doenga para prever o progndstico e
definir a estratégia de tratamento. Doentes com DPI podem ter comorbidades intrapulmonares
ou extrapulmonares, como hipertensdo pulmonar, cancro do pulmé&o, doenca de refluxo
gastroesofagico, apneia obstrutiva do sono e doencga cardiovascular, que afetam sua evolugéo
clinica e qualidade de vida.*** A detecdo precoce dessas comorbidades, através de exames
especificos como a ecocardiografia e questionarios, pode melhorar o curso clinico e a
sobrevida, embora ndo existam orientacdes baseadas em evidéncias para o seu rastreio e

gestdo em pessoas com DPI.#44

3.1.7. Tratamento

Compreender o diagnéstico subjacente e o prognéstico esperado da doenca € importante,
pois isso determina as expectativas de tratamento e a escolha da terapia. As recomendacdes
de tratamento baseadas em evidéncias existem apenas para algumas DPI, e o uso de

tratamentos fora das indicacdes aprovadas é bastante comum. Neste contexto, a educacao
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do doente e a tomada de decisao partilhada, que equilibram os potenciais riscos e beneficios
da terapia, sdo de extrema importancia. Algumas DPI, como aquelas associadas a vasculite
associada a anticorpos anticitoplasma de neutréfilos, lUpus eritematoso sistémico e
dermatomiosite amiopética positiva para anticorpo anti-MDA5, podem ser potencialmente
fatais no momento da apresentacdo e exigem abordagens de tratamento imediatas e

agressivas. 44546

Algumas DPI tém alta probabilidade de resolugéo espontanea sem tratamento farmacoldgico,
enquanto outras requerem abordagens terapéuticas multidisciplinares. Para doentes com DPI
associadas a doencas sistémicas, como DTC ou sarcoidose, o tratamento deve ser
considerado levando em conta as manifestacbes extrapulmonares da doenga. O apoio de
gestao multidisciplinar € essencial para casos de DPI progressivas, como FPI, que afetam
negativamente a qualidade de vida e podem levar a problemas fisicos e emocionais, tais como

ansiedade e depress&o.+4748

Tratamento farmacoldgico

Na ultima década, ocorreram avancgos significativos no tratamento de diversas DPI. Ensaios
controlados randomizados em doentes com FPI levaram ao desenvolvimento de
medicamentos antifibréticos, como o nintedanib e a pirfenidona, enquanto a terapia
imunossupressora foi considerada prejudicial.**°*° Por outro lado, DPI caracterizadas por
inflamacédo, como a DPI associada a DTC, a PPH e a sarcoidose, frequentemente beneficiam

de terapia imunossupressora ou de outras terapias especificas.*4%%0

Algumas DPI, como a PAP e a LLM, possuem tratamentos especificos altamente eficazes.

Para tais casos raros é recomendada a consulta num centro de especialistas em DPI.*

Embora o uso de diferentes agentes imunomoduladores seja comum, existem poucos dados
de ensaios controlados randomizados e diretrizes baseadas em evidéncias sdo escassas. No
entanto, para sarcoidose e DPI associada a DTC, existem algumas evidéncias de

tratamento.*>°

O tratamento da sarcoidose geralmente envolve o uso de prednisolona como terapia de
primeira linha, seguida de metotrexato ou azatioprina. Para a DPI associada a ES, tanto o
micofenolato mofetil como a ciclofosfamida, mostraram estabilizar a fun¢éo pulmonar ao longo
de 52 semanas de tratamento, sendo o micofenolato mofetil mais bem tolerado do que a

ciclofosfamida.*4%-51

Em DPI associadas a AR ndo ha dados de ensaios clinicos randomizados disponiveis. No

entanto, alguns ensaios retrospetivos indicam algum efeito benéfico de diferentes agentes
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imunossupressores, embora seja necessario 0 uso cauteloso, devido ao potencial risco de
agravar a fibrose pulmonar. A DPI associada a miopatias inflamatérias idiopéaticas é
caracterizada por progressao na maioria dos casos, e as recomendacdes de especialistas

incluem o uso de varias abordagens imunossupressoras.*49-52

Para outras DPI associadas a DTC, como lupus eritematoso sistémico e sindrome de Sjogren,
bem como para a PPH, ha uma escassez de tratamentos baseados em evidéncias, sendo

que os médicos costumam tratar com base na gravidade e progresséo da doenca.*5%-52

A PPH é a DPI mais comum relacionada com a exposi¢do. No tipo ndo fibrético, os
corticosteroides podem ser benéficos, enquanto no tipo fibrético, o micofenolato mofetil e a
azatioprina podem melhorar a capacidade de difusdo de monoxido de carbono, mas sem
beneficio na sobrevida. O uso de micofenolato mofetil e azatioprina esta associado a menos

efeitos adversos que a prednisolona.*49-52

Apesar dos avancos na terapéutica, as DPI ainda apresentam desafios no tratamento,
especialmente devido a falta de diretrizes e de ensaios clinicos robustos. O tratamento é
muitas vezes adaptado ao tipo especifico de doenc¢a e ao seu comportamento, e a consulta

com especialistas é recomendada nos casos mais complexos e/ou raros.*#%-52

Apoio ao tratamento, acompanhamento e resultados

As principais necessidades para os doentes com DPI, e que hem sempre sao primeiramente
consideradas, incluem o diagndstico oportuno, a educagdo sobre a doenga, o alivio dos
sintomas e o melhor acesso aos cuidados paliativos (CP). A educacgédo e a prevengdo séo
essenciais no tratamento dessas doencas, com énfase na identificacdo e evicgdo de causas
ambientais e/ou ocupacionais. As vacinas virais e pneumocdcicas sao recomendadas para

prevenir infecdes respiratérias que podem desencadear exacerbacdes.*>3

O tratamento das comorbidades associadas pode melhorar a qualidade de vida e a
capacidade funcional, especialmente quando iniciado precocemente. No entanto, a falta de

ensaios clinicos e diretrizes baseadas em evidéncias, ainda é uma limitacéo significativa.*>3

Para DPI progressivas, como a FPIl, o planeamento avancado de cuidados e o
acompanhamento cuidadoso sao cruciais, pois 0 curso da doenca pode ser imprevisivel.
Monitorizar regularmente a fungdo pulmonar, os sintomas e os efeitos colaterais do tratamento

é fundamental para ajustar a terapia conforme necessario.*>3
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E necesséaria uma equipa multidisciplinar para atender as necessidades dos doentes,
garantindo assim o diagndstico precoce, a educacédo, o tratamento adequado e o apoio nos

CP, visando melhorar os resultados e a qualidade de vida dos doentes com DP].445:53:54

3.2. Reabilitacdo Respiratoéria

3.2.1. Definicéo

A RR é uma intervencgdo abrangente, baseada numa avaliacao detalhada do doente, seguida
por terapias personalizadas que incluem, mas néo se limitam, a exercicio fisico, educagéo e

mudanga comportamental.®

A aplicacdo do Programa de Reabilitacdo Respiratéria (PRR) baseia-se em principios
conceituais que visam restabelecer, manter ou aprimorar os niveis fisioldégicos, psicolégicos,
sociais, ocupacionais e emocionais essenciais para o bem-estar dos doentes com doenca

respiratéria.>®

Segundo a American Thoracic and European Respiratory Society (ATS/ERS), a RR é definida
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como uma “...intervengdo baseada na evidéncia, multidisciplinar e compreensiva para
pacientes com doengas respiratorias cronicas que se encontram sintomaticos e
frequentemente tém um declinio da capacidade para as atividades da vida diaria. Foi
concebida para reduzir os sintomas de forma integrada com o tratamento individual de cada
doente, optimizar o status funcional, incentivar a participagdo e reduzir os custos dos sistemas

de saude através da estabilizagdo ou reversdo das manifestagées sistémicas da doenga.”. 2

Tem havido um crescente interesse nos PRR, impulsionado, ndo apenas pelo aumento do
conhecimento sobre a fisiopatologia das doencas pulmonares e suas manifestacdes
sistémicas, mas também devido aos avancos dos tratamentos farmacolégicos e cirurgicos,
bem como o aumento da expectativa de vida dos doentes com doengas pulmonares. Tem
contribuido, significativamente, para despertar 0 interesse e a pesquisa nessa area,
proporcionando maior atencao e beneficios aos portadores de doencas respiratérias, para

além da DPOC, como no caso das DPI.%®

3.2.2. Objetivos
Com base nos objetivos pessoais do doente e na avaliagdo da equipa multidisciplinar do PRR,
é adotada uma abordagem holistica com os seguintes propoésitos:®®-°¢
o Integrar a adesdo a longo prazo dos planos terapéuticos do doente, tanto de
reabilitacdo como de tratamento médico;
e Melhorar a qualidade de vida do doente e dos seus familiares, envolvendo-os no

plano;
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e Implementar e executar um plano de tratamento individualizado;

o Controlar e aliviar a sintomatologia e as complicacdes fisiopatolégicas da limitacdo
respiratoria;

¢ Reduzir sintomas psicologicos, tais como a ansiedade e a depressao;

e Aumentar a for¢a, endurance e tolerancia a atividade fisica;

e Capacitar, incentivar e reabilitar o doente para que alcance o maximo de autonomia e
independéncia nas atividades quotidianas;

¢ Diminuir o impacto financeiro da doeng¢a pulmonar na sociedade, através da reducdo
das exacerbacdes agudas, internamentos hospitalares, recurso ao servico de
urgéncia e periodos prolongados de recuperacao;

e Promover a consciencializagdo da populacdo e dos profissionais de saude sobre a
importancia da saude pulmonar, da RR e da detecdo precoce de doenca pulmonar;

e Elevar o conhecimento da populacdo sobre os danos causados pelo tabaco, a
dependéncia a nicotina, os efeitos do fumo passivo e as opcdes de tratamento
disponiveis para auxiliar no abandono do tabagismo.

3.2.3. Equipa multidisciplinar e contextos de aplicagdo

Os PRR séo conduzidos por uma equipa multidisciplinar que pode abranger uma variedade
de profissionais, dependendo dos objetivos do programa, tais como: assistentes sociais,
enfermeiros, farmacéuticos, fisiologistas, especialistas dos CP, fisioterapeutas, médicos,
nutricionistas, psicélogos clinicos, técnicos de cardiopneumologia, terapeutas da fala e

terapeutas ocupacionais.>®5’

A RR pode ser realizada tanto em ambiente hospitalar, com doentes internados, como em

doentes em regime ambulatério ou mesmo no domicilio.>>8

A duracdo minima recomendada para um programa de reabilitacdo € de 6 semanas, mas
pesquisas indicam que resultados mais favoraveis podem ser alcangados com programas de
duragdo mais prolongados. Mesmo quando um programa estruturado de reabilitacéo ndo esta
disponivel para certos doentes, é importante aconselha-los a praticar exercicio fisico, como
por exemplo, caminhar durante 20 minutos diariamente. Embora ainda ndo haja evidéncias
cientificas solidas que sustentem esse conselho, € amplamente conhecido os beneficios de

uma pratica regular de exercicio fisico.>>>8
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3.2.4. Componentes do Programa de Reabilitacdo Respiratdria

3.2.4.1. Exercicio fisico

Os principios gerais da pratica de exercicio fisico, em doentes com doenca respiratéria, ndo
diferem dos principios aplicados a individuos saudaveis ou até mesmo atletas. Para que o
treino fisico (TF) seja eficaz, a carga total de treino deve refletir as necessidades especificas
de cada individuo, devendo exceder as cargas encontradas na vida diaria, para melhorar a
capacidade aerobica e a forca muscular, e deve progredir a medida que ocorre a melhoria.
Varios métodos de treino sdo necessarios para melhorar a resisténcia cardiorrespiratoria, a

forca e/ou a flexibilidade.?

Treino fisico aerdbico

Os objetivos do treino fisico aerdbio (TFA) sdo condicionar os musculos, tanto dos membros
inferiores como dos membros superiores, e melhorar a aptidao cardiorrespiratria para
permitir um aumento na atividade fisica associada a uma reducao da falta de ar e fadiga. O
treino de endurance de alta intensidade € comumente utilizado nos PRR. No entanto, para
alguns doentes, pode ser dificil atingir a intensidade ou a duragéo do treino desejado, mesmo
com supervisdo. Nessa situagéo, o treino de endurance de baixa intensidade ou o treino

intervalado so alternativas.?>%%!

Recentemente, o nimero de passos por dia tem sido sugerido como um alvo alternativo e
concreto de treino. O treino de endurance na forma de exercicios de ciclismo ou caminhada

é a modalidade de exercicio mais comumente aplicada na RR.25%-61

Treino de reforgco muscular

O treino de reforco muscular (TRM) é uma prética de exercicio na qual se treinam grupos
musculares especificos, através da repeticéo de levantamento de pesos capazes de provocar
esforco ao individuo. Este tipo de treino € considerado importante pois promove um
envelhecimento saudavel, sendo igualmente recomendado para doentes com doencas
respiratérias que, geralmente, apresentam reducdo da massa muscular e fragueza nos
musculos periféricos, em comparacdo com individuos saudaveis. Além disso, a reducao da
massa muscular e a fraqueza muscular séo fatores de risco para quedas, dai o fortalecimento

muscular ser um objetivo essencial da reabilitacdo nessa populacéo.6263

O TRM requer um menor nivel de consumo de oxigénio e de ventilacdo por minuto, ndo
favorecendo uma elevada sensacao de falta de ar. No contexto clinico, torna 0 TRM uma
opcao excelente e viavel para doentes com doen¢a pulmonar avancada ou com

comorbidades, que apresentam maior dificuldade em completar os exercicios de alta
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intensidade, devido a dispneia intoleravel. Também pode ser uma opc¢ao de treino durante as

exacerbag6es da doenga.?64°

Treino dos musculos inspiratérios

Atualmente, diversos estudos descrevem o uso do treino dos musculos inspiratérios (TMI)
como adjuvante do tratamento de doentes com doencgas pulmonares, tais como, DPOC, asma
e DPI.%6

Apesar do TRM resultar em melhorias significativas no aumento da toleréncia ao exercicio
fisico e na reducao da dispneia, ndo parece ter um impacto positivo na capacidade de gerar
pressdo pelos masculos inspiratorios, uma consequéncia que os doentes com doenca
pulmonar possuem. Provavelmente, deve-se ao facto da carga de ventilagdo durante o
exercicio fisico ndo ser suficiente para desencadear uma adaptacdo no treino desses
musculos. Por esse motivo, tem havido interesse em aplicar uma carga especifica de TMI em
individuos com défice nessa area, com o objetivo de melhorar a capacidade de exercicio e
reduzir a sensacdo de falta de ar.? Sendo assim, este treino consiste em aumentar o nimero
de fibras musculares e a atividade mitocondrial dos musculos respiratorios, levando a redugéo

do stress oxidativo e ao aumento do tempo até a fadiga muscular respiratéria.®®

A abordagem mais comum para o TMI utiliza dispositivos que imp8em uma carga resistiva ou
de limiar. Utilizando cargas iguais ou superiores a 30% da pressao inspiratéria maxima

individual, origina um aumento na forca e na resisténcia dos misculos inspiratérios.?

Estimulacéo Elétrica Neuromuscular

A Estimulacdo Elétrica Neuromuscular (EEN) envolve a aplicagdo de uma corrente elétrica
através de elétrodos que sado colocados na pele sobre os musculos-alvo, despolarizando
assim os neurénios motores e, por sua vez, induzindo contracdes musculares esqueléticas.®
E uma técnica de reabilitacéo alternativa, em que a contragdo muscular é induzida e certos
musculos podem ser treinados sem a necessidade de exercicios convencionais. Essa
estimulacao elétrica é aplicada de acordo com um protocolo especifico, onde a intensidade,
frequéncia, duracdo e formato do estimulo sao escolhidos para alcancarem a resposta
muscular desejada. A intensidade do estimulo elétrico determina a forca da contracao
muscular.? A contracdo muscular induzida pela EEN n&o provoca dispneia, requer um esforco
cardiorrespiratério minimo e evita os fatores cognitivos, motivacionais e psicolégicos

associados ao exercicio convencional, que podem dificultar ou impedir um treino eficaz.?%’

Portanto, € uma opcao adequada para doentes com limitagdes significativas na funcdo

respiratoria e/ou cardiaca, inclusive aqueles hospitalizados com exacerbacdes agudas da
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doenca ou insuficiéncia respiratéria. Os estimuladores elétricos utilizados sédo pequenos,
relativamente baratos e portateis, o que também os torna adequados para uso doméstico,
beneficiando assim os doentes que tém dificuldade em sair de casa e que necessitam de

ventilacdo mecanica em casa ou néo tém acesso a PRR.?

Treino de flexibilidade

Apesar de ser frequentemente incluido em muitos programas de treino e de RR, até agora
ndo existem estudos clinicos que comprovem a eficicia do treino de flexibilidade neste
contexto especifico. No entanto, melhorar a mobilidade toracica e a postura pode aumentar a
capacidade vital em doentes com doencas respiratérias.?° Visto que a respiracdo e a postura

estdo interligadas, é importante realizar uma apreciacdo minuciosa que inclua, tanto a

avaliagdo, como o tratamento dos doentes.?®®

Algumas deficiéncias posturais comuns incluem cifose torécica, aumento do diametro
anteroposterior do térax, elevacdo e protrusdo dos ombros e flexdo do tronco.>”® Estas
anomalias posturais estdo associadas a uma diminuicdo da funcéo pulmonar, reducdo da
gualidade de vida, baixa densidade mineral 6ssea e aumento do esforgco respiratério. Além
disso, desvios posturais podem alterar a mecanica corporal, levando a lombalgias, toracalgias

e cervicalgias, o que, por sua vez, afeta 0 mecanismo da respiracéo.>"*

Uma abordagem na RR € incorporar exercicios de flexibilidade, tanto para a parte superior,
como para a parte inferior do corpo, incluindo alongamentos dos principais grupos
musculares, como gémeos, isquiotibiais, quadriceps e biceps, bem como exercicios para
melhorar a amplitude de movimento do pescogo, ombros e tronco. Estes exercicios devem

ser realizados pelo menos 2 a 3 dias por semana.?"?

3.2.4.2. Paraalém do exercicio fisico

Educacéo

A educacao sobre a doenca pode fornecer as ferramentas necessarias para que os doentes
compreendam a sua condico e participem ativamente na gestdo da mesma. E recomendado
gue a educacao personalizada, durante RR, inclua tépicos especificos, como a superviséo de
exacerbacdes, 0 incentivo a autonomia, o controlo dos sintomas e das questdes emocionais,
0 uso adequado de medicamentos, a possibilidade de transplante pulmonar e 0 apoio para as

questdes relacionadas com os cuidados no final da vida.*?
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Cessacdo tabagica

O tabagismo € um dos principais fatores de risco para as doencas respiratorias e, desta forma,
€ necessario tornar a cessacao tabagica numa prioridade no tratamento destes doentes. Além
disso, doentes que continuam a fumar apds o diagndéstico da doenca, geralmente, apresentam
pior qualidade de vida e mais sintomas quando comparados com nao fumadores, no mesmo
estadio da doenca. Parar de fumar retarda o declinio da funcdo pulmonar, melhora os
sintomas e parece reduzir o risco de exacerbac¢fes. Portanto, € necesséria uma intervencéo
eficaz, que pode incluir sessdes de aconselhamento com o préprio médico ou outros
profissionais de saude, além da terapia de reposi¢cao de nicotina, envolvendo o doente num
ambiente que favoreca a cessacéo tabagica.”

Suporte Psicolégico

A depressdo e a ansiedade sdo prevalentes nos doentes com doencas pulmonares,
especialmente cronicas. Niveis elevados de dispneia foram um preditor independente de
ansiedade, e maior dispneia e comorbidades foram preditores independentes de depresséo.
Embora o impacto da RR no humor nos doentes ainda néo tenha sido estudado em ensaios
clinicos randomizados, dados nao controlados sugerem que a RR pode ser benéfica. O
mecanismo pelo qual a RR melhora o humor néo esté claro, mas pode estar relacionado com

a melhoria dos sintomas e com a sensacéo de controlo sobre a doenca.*

Controlo dos sintomas

Muitos doentes tém uma elevada carga de sintomas, incluindo dispneia, tosse e fadiga. A RR,
através de especialistas no controlo de sintomas, incluindo equipas de CP, pode ter um papel
fundamental em abordar as necessidades substanciais e ndo satisfeitas dos doentes, em

termos de controlo de sintomas e apoio psicossocial.*

3.2.4.3. Abordagens complementares

Cuidados Paliativos

Algumas doencas pulmonares séo altamente incapacitantes, causando uma grande carga de
sintomas e afetando significativamente a qualidade de vida dos doentes. Estes tém, a maioria
das vezes, necessidades fisicas e psicologicas nao atendidas enquanto convivem com a
doenca. Nesse contexto, os CP desempenham um papel crucial no tratamento abrangente do
desconforto, dos sintomas e do stress associados a doencas graves, devendo ser iniciados

desde o momento do diagnéstico.’#7®

O principal objetivo dos CP € melhorar e manter a qualidade de vida. Isso inclui abordagens

centradas nos sintomas, apoio adequado, gestdo voltada para cuidadores, cuidados para
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estabilizacdo da doenca, gestdo centrada no doente e cuidados de fim de vida. Os CP podem
ser fornecidos por um membro da equipa clinica ou por uma equipa interdisciplinar, sendo
importante integrar CP primarios e especializados para obter os melhores resultados.’-"®

E importante enfatizar que os CP n&o substituem os tratamentos curativos, mas devem ser
oferecidos em conjunto. Embora existam desafios ha implementacédo dos CP especializados,
devido a recursos limitados, é essencial encontrar solu¢des para garantir um atendimento de

qualidade. "4-7®

s

A introducdo precoce dos CP € especialmente importante para doentes com DPI,
considerando a natureza imprevisivel da doenga, como no caso da FPI. A abordagem de
"esperar o melhor, mas preparar-se para o pior", pode ajudar a iniciar discussdes sobre o
planeamento antecipado dos cuidados, envolvendo o doente e seu cuidador nesse

processo.’578

3.3. Reabilitacdo Respiratéria na Doenca Pulmonar Intersticial

Tém sido, ao longo dos anos, realizados varios estudos, de forma a perceber se a RR traz
beneficios para os doentes com DPI, juntamente com a terapéutica ja estabelecida, quer seja
a curto ou longo prazo, no controlo dos sintomas, na aquisicao de autonomia para a realizagédo
das tarefas do dia a dia, como na melhoria da qualidade de vida, em comparagdo com doentes

gue nao fizeram parte de um PRR."®

De forma a avaliar os parametros necessarios, 0s varios estudos utilizaram o teste de 6
minutos de marcha (T6MM) para a capacidade funcional do treino fisico. Para compreender
também as consequéncias na qualidade de vida dos doentes, foram utilizados o Chronic
Respiratory Questionaire (CRQ) e o St. George’s Respiratory Questionaire (SGRQ), e ainda,
para avaliar a dispneia e outros sintomas, como a fadiga, a ansiedade e a depressao, mediu-
se a pontuacado do Medical Research Council (MRC) e do Hospital Anxiety and Depression
Scale (HADS), na maioria dos estudos. Para além destes, alguns estudos utilizaram outros

parametros.’

Sarcoidose

Relativamente a sarcoidose, foram realizados alguns estudos em 2013, 2018 e 2020, tendo
comparado dois grupos de doentes com esta patologia, em que apenas um grupo esteve
sujeito a um PRR. O estudo de Baradzina et al., procedeu a avaliacdo dos doentes antes,
depois da intervencao e 5 anos apoés, sendo que depois desta, houve melhoria nos sintomas
clinicos e no T6MM mas, apés 5 anos, descreveu-se uma normalizacdo da imagem

radiolégica, uma melhoria da fung&o pulmonar e auséncia de exacerbac¢des nos doentes que
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participaram na RR, tendo sido concluido que a RR tem efeitos positivos a curto e a longo
prazo nos doentes com sarcoidose. No estudo de Naz et al., os doentes encontravam-se no
estadio 3 e 4 de sarcoidose, e foram avaliados antes e depois do PRR, mas obtiveram
igualmente um aumento da distancia no T6MM, uma melhoria na percec¢éo de dispneia, fadiga
e ansiedade através da pontuacdo do SGRQ e do MRC, em comparacdo com o grupo de
controlo, e, conclui-se que o tratamento dos doentes com sarcoidose no estadio 3 e 4 deve
integrar a RR. Ja no estudo de Wallaert et al., um estudo prospetivo randomizado, selecionou
apenas doentes com sarcoidose no estadio 4 e avaliou os parametros dos doentes, aos 6 e
aos 12 meses apos o PRR, mas apenas concluiu que, embora a RR ndo tenha demonstrado
melhorias na atividade fisica, reduziu a pontuacdo, no MRC, da dispneia aos 6 meses e da
fadiga aos 12 meses.80#2

Pneumoconiose

Em 2014, realizaram um estudo envolvendo doentes com DPI por exposi¢cdo ocupacional,
como asbestose, em que avaliaram a performance dos doentes através do T6MM, antes e
depois do PRR de 8 semanas, tendo este aumentado em rela¢éo ao grupo de controlo. Além
disso, houve melhoria da pontuacéo do SGRQ, refletindo a melhoria na qualidade de vida dos
doentes. Voltaram a ser avaliados os parametros 26 semanas depois, tendo-se verificado que
estes se mantinham, concluindo que a RR tem beneficios a curto e longo prazo, tanto na
capacidade funcional como na qualidade de vida dos doentes com asbestose e outras

pneumoconioses.®

DPI de diferentes etiologias

Outros estudos foram realizados sem fazer distincdo no tipo de DPI, tendo-se verificado em
todos que o estado de saude dos doentes melhorou naqueles que participaram no PRR, de
acordou com o aumento do T6MM, a diminuicdo da pontuacdo no SGRQ e no MRC. A
conclusao desses estudos resume-se a evidéncia de eficacia da RR nos doentes com DPI de
diferentes etiologias e severidade.8%8 Outro estudo observacional prospetivo de Sciriha et al.,
com metodologia semelhante, apenas tendo sido acrescentado testes de fungdo pulmonar
concluiu que, apesar de ndo terem existido alteracdes na funcdo pulmonar, estudos adicionais
sédo recomendados, pois a RR para DPI, pode ter impacto tanto a nivel individual, como em

niveis organizacionais/financeiros globais.®°

No estudo de Dowman et al., a metodologia foi diferente, pois conseguiram destacar os
doentes com DPI associada a DTC, sendo os resultados igualmente diferentes, quando
comparados com doentes que também integraram num PRR, mas com outros tipos de DPI

ndo especificadas. Avaliaram os doentes antes, depois das 8 semanas de RR e 6 meses
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apos, tendo observado que, passadas as 8 semanas, 0s doentes que apresentavam DTC
obtiveram menores resultados no T6MM e no SGRQ em relacdo aos doentes com DPI de
outras etiologias. No entanto, passados 6 meses, 0s beneficios nos doentes diminuiram,
exceto nos doentes com DTC. Também foi estabelecido que, aos 6 meses, as melhorias na
T6MM e nos sintomas, estavam associadas a uma melhor funcdo pulmonar inicial e menor

hipertenséo pulmonar.®

FPI

A maioria dos restantes estudos foram realizados através de doentes com FPI, tendo
apresentado a mesma metodologia. Sao ensaios clinicos randomizados, em que avaliaram a
capacidade funcional, os parametros de qualidade de vida e a percecdo de melhoria dos
sintomas, através dos mesmos métodos (T6MM, SGRQ e MRC), comparando o0 grupo que
participou ho PRR com o grupo que nao participou, variando apenas na duragdo. Estes
concluiram, através dos resultados obtidos, que o estado de saude, a capacidade funcional
do treino fisico, a percecdao de melhoria de sintomas e de qualidade de vida, foram
significativamente mais notorios no grupo sujeito a RR, e que esta deveria ser considerada no
tratamento padrdo dos doentes com FPI.°2-% Além destes, e ainda sobre a FPI, ha alguns
estudos que se destacam, como € o caso do de Jarosch et al., realizado em 2020, pois
conseguiu concluir ainda que, para além dos beneficios a curto prazo, a RR em regime de
internamento é eficaz em promover melhorias a médio prazo na qualidade de vida na FPI, e
que os doentes, nas fases iniciais da doenca, parecem beneficiar mais da RR.%” Outro estudo
de realcar, de Gaunaurd et al., que difere dos outros, foi utilizado o International Physical
Activity Questionnaire (IPAQ) para medir o aumento da atividade fisica, e o Borg Dyspnea
Index (BDI) para avaliar a percecéo de melhoria de sintomas. Concluiu-se que a RR, durante
3 meses, melhorou significativamente os sintomas e os niveis de atividade fisica (IPAQ) em

individuos com FPI, enquanto participavam ativamente no programa.®

Posteriormente, em 2021, o estudo de Shen et al., foi mais além, avaliando também a funcéo
pulmonar através da capacidade vital forcada (FVC), do volume expiratério maximo no 1°
segundo (FEV1) e da capacidade de difusao pulmonar do monéxido de carbono (DLCO), aos
6 e 12 meses de um PRR, tendo concluido que a RR pode atrasar o declinio da funcéo
pulmonar dos doentes com FPI. Este artigo permitiu também determinar as diferencas entre
0 grupo que teve acesso a RR e o grupo de controlo, relativamente a taxa de incidéncia de
exacerbacdes e a taxa de mortalidade em 1 ano, sendo, respetivamente, 7,69% e 2,56% nos

doentes sujeitos a RR, e 20,9% e 9,3% no outro grupo.*®
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DPI com marcada fibrose

Um estudo mais recente, publicado em 2022 no Egipto, destacou os doentes com DPI com
marcada fibrose, classificados por imagens de alta resolucdo de uma tomografia
computorizada. Dez doentes foram aleatoriamente designados para um programa de TRM
apenas nos membros inferiores, e outros 10 para um programa de TRM dos membros
superiores e inferiores, e ainda, 11 doentes, que recusaram participar no programa, foram
considerados como grupo de controlo. Todos os doentes foram submetidos ao SGRQ, ao
T6MM, a espirometria forcada e ao teste de exercicio cardiopulmonar (TECP), antes e ap0s
os programas de treino. Observou-se que o T6MM e o0 SGRQ melhoraram significativamente,
apés ambos os programas de treino, 0 consumo maximo de oxigénio, tanto apos o treino nos
membros inferiores, como apds o treino nos membros superiores e inferiores e, além disso, a
carga maxima de trabalho e a ventilagcdo por minuto melhoraram consideravelmente apos
ambos os tipos de treinos. No entanto, nem o equivalente de ventilagdo, nem a percentagem
de FVC, melhoraram apés o treino, e ndo houve diferencas estatisticamente significativas e
importantes entre os programas de treino nos membros inferiores e nos membros superiores
e inferiores em relacéo aos parametros do T6MM, SGRQ ou TECP, concluindo assim que o
TF associou-se a melhorias na capacidade de exercicio e na qualidade de vida nos doentes

com DPI com elevada fibrose, independentemente do tipo de programa fornecido.'®

FPI em tratamento especifico com nintedanib
O estudo mais recente encontrado, publicado em 2023, foi realizado com doentes com FPI,
em tratamento especifico com o nintedanib, tendo sido criados 2 grupos, em que apenas um

esteve sujeito a um PRR durante 12 semanas e, posteriormente, 40 semanas ja no domicilio.

Conclui-se que a combinag&o de nintedanib com a RR, em doentes com FPI, ndo resultou em
diferencas significativas na distancia percorrida no T6MM, mas apresentou um melhor
resultado no tempo de endurance. Estudos adicionais com estratégias, como programas de
manutencédo a longo prazo mais sofisticados, sao necessarios antes que a RR com nintedanib

possa ser reconhecida como um protocolo de tratamento robusto para doentes com FP|.10!
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Tabela 3: Estudos epidemiolégicos e respetivas conclusdes gerais

Autor e ano Estudo Pardmetros Tipos de DPI Duracdo | Componentes Conclusdes gerais
avaliados dos PRR
Baradzina et. Ensaio clinico T6MM, SGRQ, Sarcoidose 8 TFA, TRM, A RR tem efeitos positivos a curto e longo
al. 201380 randomizado func&o pulmonar semanas educacéo e prazo no estado de saude e na qualidade de
e radiografia do suporte vida nos doentes com sarcoidose.
térax psicol6gico
Naz et. al. Ensaio clinico T6MM, SGRQ, Sarcoidose 12 TFA, TRM e O TF melhora a capacidade funcional, a
20188t randomizado MRC e HADS semanas TM™I forca muscular, a dispneia, a qualidade de
vida, a ansiedade e a fadiga em doentes
com sarcoidose nos estagios 3e 4.0
tratamento padrédo para doentes com
sarcoidose em estagios avancados deve
incorporar RR.
Wallaert et. Ensaio clinico T6MM, SGRQ e Sarcoidose 8 TFA, TRM, Este ensaio ndo conseguiu demonstrar um
al. 202082 randomizado MRC semanas educagéo e efeito benéfico da RR na atividade fisica
suporte diaria em doentes com sarcoidose, mas
psicol6gico houve reducédo da dispneia e da fadiga, aos
6 e 12 meses apos, respetivamente.
Sugere-se que programas de longo prazo
podem ser necessarios para complementar
a evidéncia da eficacia da RR.
Dale et.al. Ensaio clinico T6MM, SGRQ e Pneumonicose 8 TFA O TF melhorou a capacidade de exercicio a
201483 randomizado CRQ semanas

curto e longo prazo e a qualidade de vida

relacionada a saide em doentes com
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doencas respiratérias pleurais e intersticiais

relacionadas com a poeira.

Ku et. al. Ensaio clinico T6MM e SGRQ DPI estaveis 8 TFA, TRM, A RR melhora a capacidade de exercicio e a
201787 randomizado semanas | TMI, educacédo | qualidade de vida relacionada com a saude
e suporte em doentes com DPI estaveis.
psicolégico
Tonelli et. al. Estudo T6MM, SGRQ e DPI de diferentes 3 TFA, TRM, O presente estudo confirma que a
201786 prospetivo MRC etiologias semanas | TMI, educacéo | reabilitacdo abrangente € viavel e eficaz em
observacional e suporte doentes com DPI de diferentes gravidades e
psicol6gico etiologias. A capacidade de exercicio
subméxima inicial esta inversamente
correlacionada com os ganhos funcionais e
sintométicos nessa populacao heterogénea.
Dowman et. Ensaio clinico T6MM, SGRQ e DPI de diferentes 8 TFA e TRM O TF é eficaz em doentes com diversos
al. 20179 randomizado CRQ etiologias semanas tipos de DPI, com beneficios clinicamente
significativos na asbestose e na FPI. A
progressdo bem-sucedida do exercicio
maximiza as melhorias e os efeitos
sustentados do tratamento favorecem
agueles com doenca mais leve.
Perez-Bogerd | Ensaio clinico T6MM, SGRQ e DPI de diferentes 24 TFA e TRM A RR melhora a toleréncia ao exercicio, o
et. al. 20188 randomizado CRQ etiologias semanas estado de saude e a forca muscular nas

DPI. Os beneficios sdo mantidos no

acompanhamento de 1 ano.
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Sciriha et. al. Estudo T6MM, SGRQ, DPI de diferentes 12 TFA, TRM, O PRR resultou em melhorias nos aspetos
201989 prospetivo funcéo pulmonar etiologias semanas | TMI, educacdo | funcionais para os doentes com DPI, mas
observacional e BDI e suporte sem melhorias na fun¢éo pulmonar.
psicolégico Recomendam-se estudos adicionais, uma
vez que a RR para as DPI pode ter impacto
tanto a nivel individual como a nivel
organizacional/financeiro global.
Paixao et. al. Estudo T6MM, MRC e DPI de diferentes 12 TFA e TRM A RR nos doentes com DPI apresenta
202188 retrospetivo HADS etiologias semanas beneficios semelhantes a DPOC. Mais
observacional estudos sdo necessarios para personalizar e
disseminar a RR em doentes com DPI.
Brunetti et. Ensaio clinico T6MM, SGRQ e DPI de diferentes 4 TFA, TRM, A RR pode melhorar a dispneia, a
al. 202184 randomizado MRC etiologias semanas | TMI, educagéo capacidade de exercicio e a fadiga em
e suporte doentes com DPI de diferentes etiologias e
psicol6gico niveis de gravidade. Os efeitos a longo
prazo precisam ser estabelecidos.
Holland et. al. Ensaio clinico T6MM, MRC e FPI 8 TFA e TRM O TF melhora a capacidade de exercicio e
2008102 randomizado CRQ semanas 0s sintomas em doentes com FPI, mas
esses beneficios ndo sdo mantidos apos 6
meses da intervencao.
Nishiyama et. | Ensaio clinico T6MM, SGRQ, FPI 10 TFA, TRM e A RR melhora tanto a capacidade de
al. 2008° randomizado MRC e fungéo semanas ™I exercicio como a qualidade de vida

pulmonar

relacionada com a saude em doentes com
FPI.
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Vainshelboim Ensaio clinico T6MM, SGRQ, FPI 12 TFA, TRM, O TF melhora a tolerancia ao exercicio, a
et. al. 2014 randomizado MRC e funcao semanas treino de capacidade funcional, a funcao pulmonar, a
pulmonar flexibilidade, dispneia e a qualidade de vida em doentes
educacéo e com FPI, sugerindo eficacia a curto prazo
suporte para melhoria clinica, e deve ser
psicoldgico considerado como um tratamento padréo
para a FPI.
Jackson et. Ensaio clinico T6MM e MRC FPI 12 TFA, TRM, A RR manteve eficazmente o consumo de
al. 2014 randomizado semanas treino de oxigénio durante o exercicio por 3 meses e
flexibilidade, aumentou o tempo de exercicio em carga
educagéo e constante em doentes com FPI
suporte moderadamente grave.
psicol6gico
Gaunaurd et. Ensaio clinico SGRQ, IPAQ e FPI 12 TFA, TRM, Um PRR de 3 meses melhorou
al. 2014 randomizado BDI semanas treino de significativamente os sintomas e os niveis
flexibilidade e de atividade fisica em doentes com FPI
educacéo enguanto participavam ativamente do
programa.
Lanza et. al. Ensaio clinico T6MM, SGRQ e FPI 12 TFA, TRM e O TF melhora a tolerancia ao exercicio, a
20199% randomizado func&o pulmonar semanas TM™I capacidade funcional, a funcdo pulmonar, a
dispneia e a qualidade de vida em doentes
com FPI e deve ser considerado um dos
tratamentos padréo para a FPI.
Jarosch et. Ensaio clinico T6MM e CRQ FPI 3 TFA, TRM, Além dos beneficios a curto prazo, a RR em
al. 20207 randomizado semanas | TMI, educacdo | regime de internamento, é eficaz em induzir

melhorias de qualidade de vida a médio
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e suporte prazo em pacientes com FPI. A RR nas
psicol6gico fases iniciais da doenca parece proporcionar
melhores beneficios.
Cerdan-De- Ensaio clinico T6MM, SGRQ, FPI 12 TFA, TRM e A VAPA parece ser Util em doentes com
las-heras et. randomizado funcdo pulmonar semanas educagédo do FPI. A capacidade de exercicio foi melhor
al. 2021% e agente de doente em no acompanhamento de 3 e 6 meses em
fisioterapia telereabilitacdo | comparacdo com o grupo de controlo. Ndo
virtual (VAPA) houve alteracéo na qualidade de vida.
Shen et. al. Ensaio clinico T6MM, SGRQ FPI 52 TM™I Um PRR pode atrasar o declinio da funcéo
202199 randomizado func&o pulmonar semanas pulmonar em doentes com FPI e melhorar a
e radiografia do sua qualidade de vida.
torax
Essam et. al. Ensaio clinico T6MM, SGRQ e DPI com marcada 6 TFA, TRM e O TF esteve associado a melhorias na
2022100 randomizado TECP fibrose semanas T™I capacidade de exercicio e na qualidade de
vida em doentes com DPI com marcada
fibrose, independentemente do tipo de
programa fornecido.
Kataoka et. Ensaio clinico T6MM, SGRQ, FPI em tratamento 52 12 semanas Embora a RR em doentes que estdo a fazer
al. 2023101 randomizado MRC e HADS especifico com semanas | de TFA e TRM tratamento especifico com nintedanib ndo
nintedanib no hospital e tenha melhorado significativamente, a
40 semanas distancia percorrida no T6MM, a longo
de TRM no prazo, resultou numa melhoria prolongada
domicilio no tempo de endurance.
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4. Conclusao

As DPI sdo um grupo de doencas respiratérias progressivas e que provocam bastante
limitacdo na vida diaria dos doentes, quer a niveis de atividade fisica como de qualidade de
vida.® Desta forma, torna-se imperativo tentar implementar terapéuticas auxiliares, que ja

mostraram o seu beneficio noutras doencas pulmonares, como no caso da DPOC.

Embora algum dos estudos comparados entre si possam mostrar algumas discrepancias, eles
sugerem uma clara associacao benéfica entre a RR, como terapéutica adjuvante, nos doentes

com DPI.

Com base em varios estudos, a RR mostrou uma melhoria significativa na qualidade de vida
dos doentes, na tolerancia ao exercicio fisico, nos sintomas de dispneia, fadiga e ansiedade,
e no estado de saude. Os seus beneficios parecem ser semelhantes a RR na DPOC e podem
ainda atrasar o declinio da fun¢éo pulmonar nos doentes com DPI.

Esta revisdo destaca ainda a importancia de continuar a investigar o beneficio da RR nestas
doencas, principalmente, tentar perceber qual deve ser o minimo da duracdo destes
programas, assim como o tipo de componentes da RR que podem trazer mais melhorias, e

também explorar ainda mais aprofundado, os seus efeitos a curto e longo prazo.

Em ultima analise, o conhecimento adquirido através destas futuras pesquisas pode contribuir
para prescri¢do do tipo de PRR ideal para os doentes e promover melhorias mais duradouras,
destacando a importancia de implementar novas politicas publicas que incentivem a
conscientizacdo sobre estas intervencdes, de forma a facilitarem a sua incorporacdo como

procedimentos padrdo nos servi¢cos de saude.
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