Fibrose Pulmonar Idiopatica - FPI: Atuacdo nos CSP

A FPI é uma doenca pulmonar desafiante, tem um prognéstico reservado e um tempo de sobrevida de 3-5 anos apés o
diagnéstico. Insere-se dentro de um grupo heterogéneo das doencas do intersticio pulmonar’, cujas causas podem ser:

Desconhecidas — FPI
Conhecidas
. Medicamentosa (amiodarona, metotrexato, bleomicina, nitrofurantoina)
. Ocupacionais (ex silicio, latdo, aco, chumbo, p6 de madeira e trabalhos agricolas?)
. Doencas auto-imunes (colagénio, vasculites, artrite reumatoide...),
. Pneumonites hipersensibilidade (reaccao alérgica a exposicdo pulmonar a antigénios especificos de proteinas),
. Radiacdo

Estima-se uma prevaléncia entre 14-27,9/100 000 habitantes. O diagnéstico é de exclusao. Desconhece-se se existe algum impacto geografico, étnico,
cultural ou racial'. O tempo médio desde o inicio dos sintomas até ao diagndstico leva cerca de 2,2 anos?.

A FPI caracteriza-se por uma fibrose crénica e progressiva do parénquima pulmonar, mediada por uma proliferacdo fibrobléstica que se diferencia em
miofibroblastos, mediada por secrecdo de fatores de crescimento.
Clinicamente, traduz-se por perda da fungdo pulmonar com tosse seca e dispneia, que se agrava ao longo do tempo, acompanhando-se de fadiga.

O doente tipico:
=>50anos
- homens > mulheres
- predisposicdo genética/historia familiar
- histéria de tabagismo, especialmente > 20 UMA’
- exposicao a farmacos
- exposi¢ao ocupacional
- Relagao com Refluxo gastro-esofagico (RGE)
- relagdo com auto-imunidade (em estudo)’

As comorbilidades mais frequentes sdo: HTA, doencgas cardiovasculares e diabetes. Podem constituir fator de confusdo e atrasar a suspeita do
diagndstico de FPI.
A SAOS, o RGE e a depressdo tém um impacto negativo na progressao da doenca.

Ao exame objetivo atencao a:
- tosse seca: fator independente de progressao da doenca e de tempo até ao transplante ou morte*
- crepitagoes: sinal cardinal, tipicamente tipo “velcro’, audivel nos campos inferiores desde fases precoces da doenca ° ‘,))
- dispneia: preditor de sobrevida e mortalidade*
- dessaturagao para pequenos esforcos objetivavel na oximetria
- hipocratismo digital

Exames auxiliares de diagnéstico:
- Rx térax: padrao compativel com fibrose pulmonar
- Provas funcionais respiratérias: padréo restritivo (pode aparecer precocemente)*® com reducao da FVC; FEV1/FVC normal ou aumentado
porque os volumes pulmonares estdo simetricamente reduzidos. Pode ser encontrada uma diminuicdo da DLCO.
- TAC Pulmonar de alta resolucao: alteragdes reticulares de localizagdo subpleural e basal em favo de mel, com ou sem bronquiectasias.
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A FPI vai progredir rapidamente com declinio da funcdo pulmonar, conduzindo & morte em poucos anos. As agudizagdes no decurso da doenca
tém grande impacto negativo na sua evolucdo e sdo, frequentemente, fatais. Caracterizam-se por agravamento da dispneia nos ultimos 30 dias,
alteragdes de novo na TAC (padrdao em vidro despolido, condensacao ou padrdo em favo de mel), inexisténcia de sinais infeciosos em aspirado
endotraqueal ou lavado broncoalveolar. Deve ser considerada ap6s exclusdo de outras causas como insuficiéncia cardiaca, tromboembolismo

pulmonar ou outra causa identificadvel de lesdo pulmonar.*

Qual a melhor abordagem em MGF?

Referenciar o mais precocemente possivel para a Pneumologia \
Intervencéo anti-tabagica (se fumador ativo)

Vacinagao anti-gripal e anti-pneumocdcica

Optimizacao de comorbilidades como RGE, DPOC, SAQS, IC, HTP, Enfisema, Depressao

Reabilitacdo Pulmonar

Oxigenoterapia

Antecipacao de cuidados de fim de vida

Quais os tratamentos disponiveis?

A FPI é uma doenca progressiva. Existem alguns firmacos que podem atrasar a progressdo da doenca - antifibréticos: Pirfenidona e

Nintedanib. O transplante pulmonar podera ser considerado.
FPI e Medicina Geral e Familiar

O Médico de Familia tem uma abordagem holistica dos seus doentes. A FPI ndo é uma doenca frequente, mas a incidéncia esta a aumentar o
que esta também relacionado com o envelhecimento global da populagédo °. Tem um prognéstico reservado, com ma qualidade de vida e um
tempo de sobrevida curto. E importante que o MF tenha conhecimento desta entidade e que a coloque na lista de diagnésticos diferenciais
em doentes com o perfil e sintomas caracteristicos, embora inespecificos. Deve codificar a FPI no ICPC 2 com R99 e no CID10 com J84.

A educacgdo dos médicos nesta tematica provou uma melhoria no reconhecimento e referenciacdo dos doentes. Este guia pratico pretende
contribuir para esse objetivo. A FPI é uma doenca progressiva. Existem alguns farmacos que podem atrasar a progressao da doenca — antifibréticos:
Pirfenidona e Nintedanib. O transplante pulmonar podera ser considerado.
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