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Pneumonia intersticial usual: um padrdo ou uma doenca?
Reflexdo sobre o assunto

Usual interstitial pneumonia: a pattern or a disease?
A reflection upon the topic

Leticia Kawano-Dourado, Ronaldo Adib Kairalla

“A historia da medicina é a historia da distincdo de uma doenga da outra. ”Lester S. King

Ao Editor:

Ha muitas maneiras pelas quais um conjunto de
variaveis bioldgicas (varidveis clinicas, laboratoriais
ou histoldgicas) pode caracterizar uma doenca
distinta. Na medicina moderna, uma entidade
nosoldgica é mais comumente determinada pelo
principal fator responsavel pela doenca. No entanto,
quando o fator etiologico ¢ desconhecido, adota-se
uma abordagem sindromica a fim de estabelecer
o diagnostico.

Foram recentemente publicadas as Diretrizes
de Doencas Pulmonares Intersticiais da Sociedade
Brasileira de Pneumologia e Tisiologia.!! Em
conformidade com a declaracdo oficial de 2011
da American Thoracic Society, a fibrose pulmonar
idiopatica (FP1) é definida como uma forma
especifica de pneumonia intersticial fibrosante
progressiva, cronica e de causa desconhecida,
que ocorre principalmente em adultos mais
velhos, € restrita aos pulmdes e esta associada ao
padrio histopatoldgico/radiologico da pneumonia
intersticial usual (P1U), sendo necessario excluir
outras formas de pneumonia intersticial a fim de
estabelecer o diagnostico de FPL.0»? Trata-se de
uma abordagem diagndstica sindromica, ja que o
fator etiologico essencial permanece desconhecido.

As diretrizes de dado assunto tipicamente
agrupam as informacdes mais relevantes disponiveis
na ocasido e propiciam uma excelente oportunidade
para uma analise critica do assunto em questao.
Nesse contexto, gostariamos de iniciar um debate
perguntando o seguinte: a PIU seria considerada
uma doenca propriamente dita se as evidéncias
acumuladas fossem vistas de maneira diferente?

Como a PIU tem um padrdo histoldgico deveras
peculiar, a TCAR de torax ¢ capaz de prever as
caracteristicas histoldgicas da PIU com grande
grau de confianca em alguns casos tipicos, sem
necessidade de bidpsia.?)

A singularidade da PIU ¢ determinada pelo
processo de formacio de fibrose (periférica, com

heterogeneidade temporal e espacial e inflamacéo
minima). Trata-se de um processo de reparo mal
adaptado, independentemente de ser idiopatico
ou relacionado a outras doencas.”) Esse processo
fibrotico Unico é chamado de FP1 quando néo esta
associado a outras doencas. Entretanto, do ponto
de vista nosoldgico, a verdadeira diferenca entre
a PIU relacionada a outras doencas (tais como
doencas vasculares do colageno e pneumonite
de hipersensibilidade) e sua forma “idiopatica”
nao ¢ clara.

Retomemos agora nossas consideragoes
iniciais. Quando propusemos que a PIU fosse
considerada uma doenca propriamente dita,
levamos em consideracdo as caracteristicas que
definem uma entidade nosoldgica. As caracteristicas
histoldgicas da PIU sdo distintivas o suficiente
para caracterizar uma doenca:

e A PIU ¢ uma doenca do processo de reparo
pulmonar que resulta em uma forma peculiar
de deposicdo fibrotica, ndo obstante sua
relacdo com outras doencas (alids, o contexto
em que isso ocorre ¢ de pouca importincia).

® Essa forma peculiar de deposicdo fibrdtica
pode ser diagnosticada por meio de histologia
e TCAR de torax.

Todas as caracteristicas supracitadas sdo
suficientes para caracterizar uma doenca na
medicina moderna, embora a patogénese completa
da PIU ainda nao seja totalmente compreendida.

De fato, ¢ preciso cautela ao atribuir tamanho
poder diagndstico a PIU: ¢ imperativo que se
reconheca a PIU corretamente. Em alguns casos, 0s
patologistas podem ter dificuldade em distinguir
a PIU de outras lesdes, semelhantes a ela.”? Um
padrio semelhante a PIU comumente apresenta
caracteristicas especiais, tais como inflamacéo fora
de areas de faveolamento,® fibrose centrolobular,®
menos areas de faveolamento,” pontuacio maior
para hiperplasia linfoide® e centros germinativos.”
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Deve-se buscar diligentemente a distincdo precisa
entre PIU e lesdes semelhantes a PIU, pois estas
sdo manifestacdes de outras doencas, as quais
podem responder a terapia imunossupressora.

As consequéncias de se considerar a PIU uma
doenca propriamente dita sdo as seguintes:

® Uma andlise interina publicada recentemente

mostrou que as taxas de mortalidade e
hospitalizacdo foram mais elevadas no
grupo de pacientes com FPI tratados com
azatioprina, prednisona e N-acetilcisteina
que no grupo de pacientes tratados com
placebo.® Se a terapia imunossupressora é
prejudicial a pacientes com FPI, ¢ possivel
que também seja prejudicial a pacientes com
PIU que ndo receberam diagndstico de FPI
simplesmente porque a PIU esté associada a
outra doenga, embora esses pacientes possam
apresentar o mesmo processo fibrotico
apresentado por aqueles que receberam
o diagnostico de FPI1. Infelizmente, ainda
ndo estad claro na literatura se ¢ esse o
caso. Portanto, aconselha-se cautela até
que novos estudos tenham determinado se
a PIU se comporta como uma doenca e,
portantoportanto, responde uniformemente
mal a imunossupressdo independentemente
de ser idiopatica ou ndo.

® Medicamentos como a pirfenidona estdo

sendo atualmente testados em pacientes com
FP1. Se qualquer um desses medicamentos
for de fato benéfico, podera também ser
testado e considerado para uso em pacientes
com P1U (lato sensu).

Nas doencgas pulmonares intersticiais, os
conceitos sobre padrdes e doencas mudam
constantemente a medida que o conhecimento
aumenta. Considerar a PIU uma doenca tem um
impacto direto na assisténcia médica atual; embora
seja preciso mais cuidado com o uso de terapias
imunossupressoras, 0s pesquisadores tém maior
liberdade para estudar o uso de drogas anti-FPI em
pacientes com PIU. Esse novo modo de ver a PIU
pode melhorar seu manejo enquanto continuam
os esforcos para compreendé-la melhor. Ainda
estdo faltando muitas pecas desse quebra-cabeca,
e a grande pergunta a ser respondida para que
a PIU possa ser completamente compreendida
¢ a seguinte: qual ¢ a for¢a motriz por tras da
peculiar e implacavel proliferacdo de fibroblastos?
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