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Chronic interstitial lung disease in children

Doenca pulmonar intersticial crénica na crianca

Maria Aparecida S. S. Paival, Sandra M. M. Amaral2

Resumo

Objetivos: Descrever aspectos clinicos, diagndsticos e resultados de
conduta terapéutica em um grupo de pacientes pediatricos com doenga
pulmonar intersticial crénica.

Métodos: Estudo retrospectivo de 25 pacientes imunocompetentes,
de 2 meses a 17 anos, com doenga pulmonar intersticial crénica,
internados no Setor de Pneumologia, Servigo de Pediatria do Hospital dos
Servidores do Estado, por um periodo de 20 anos (1984-2004). Seguiu-se
protocolo para pneumopatias crénicas persistentes e selecionaram-se os
casos de doenga intersticial. Foram avaliados aspectos clinicos,
laboratoriais e de imagem, diagndstico final e tratamento.

Resultados: Vinte e cinco pacientes tiveram diagndstico de doenca
pulmonar intersticial cronica, 13 menores de 2 anos e 17 do sexo
masculino. O diagnodstico foi realizado pela histéria, exame fisico e
exames de rotina em um paciente, por exames mais complexos em trés
pacientes e por exames invasivos em 21 pacientes (20 por bidpsia e um
por lavado broncoalveolar).

Com excegdo do paciente com linfangiectasia pulmonar, o
tratamento consistiu de corticoterapia, em seis casos associada a
hidroxicloroquina e foi prolongado (1 a 7 anos). Quatro pacientes
necessitaram oxigenoterapia domiciliar.

Foram realizadas de seis a oito consultas de acompanhamento/ano
pelas autoras. Evolugdo dos pacientes: boa (15); regular, com sequela
leve (4); ruim, com sequiela grave (3); dois 6bitos e um perdido.

Conclusdo: As doengas pulmonares intersticiais cronicas
constituem um grupo raro, porém relevante dentre as pneumopatias
cronicas na crianga, em razdo da possivel evolugdo para fibrose pulmonar.
Sdo importantes para a evolugdo o diagndstico oportuno e o
acompanhamento especializado e prolongado do paciente. Os pediatras
devem ser alertados, pois certamente muitos casos ndo sdo
diagnosticados nem tratados adequadamente.

J Pediatr (Rio J). 2007,;83(3):233-240: Doengas pulmonares
intersticiais cronicas, crianga.

Abstract

Objectives: To describe clinical and diagnostic features and the
results of therapeutic conduct in a group of pediatric patients with chronic
interstitial lung disease.

Methods: A retrospective study of 25 immunocompetent patients,
aged 2 monthsto 17 years, with chronicinterstitial lung disease, admitted
to the Pediatric Pulmonary Section, Department of Pediatrics, Hospital
dos Servidores do Estado, over a 20-year period (1984-2004). A routine
protocol for persistent chronic pneumonias was used and the patients
with interstitial lung disease were selected. Clinical, laboratory and
imaging data were analyzed.

Results: Twenty-five patients were diagnosed with chronic
interstitial lung disease, 13 were aged lessthan 2 yearsand 17 were male.
Diagnoses were made based on history, physical examination and routine
tests in one case, based on more complex tests in three cases and based
on the results of invasive tests in 21 cases (20 by lung biopsy and one by
bronchoalveolar lavage). Except for one patient with pulmonary
lymphangiectasia, the long-term treatment (1 to 7 years) consisted of
corticosteroid, in six cases associated with hydroxychloroquine. Four
patients required home oxygen therapy. The authors followed the
patientsin the outpatient department (6 a 8 visits/year). Patient outcome
was: good (15); regular, with mild sequelae (4); and poor, with severe
sequelae (3). One patient was lost in the follow-up period and two died.

Conclusions: Chronic interstitial lung diseases in children are a
group of rare pulmonary disorders, but a relevant one because of the
possible progression to pulmonary fibrosis. Early diagnosis and a
long-term, specialized treatment and follow-up are important for the
patient outcome. Pediatricians should be aware of these diseases because
in many cases diagnosis and treatment are overlooked.

J Pediatr (Rio J). 2007;83(3):233-240: Chronic interstitial lung
diseases, children.
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Introducao

O grande grupo das doencas intersticiais pulmonares na
crianga inclui um subgrupo de pneumopatias raras, de evolu-
cdo cronica, caracterizado por infiltrado pulmonar difuso, al-
teragdes funcionais restritivas, hipoxemia e
hipodesenvolvimento pondero-estatural. Nas formas clinicas
mais avancadas, estdo presentes deformidade toracica, ba-
queteamento digital e comprometimento cardiolégico com
sinais de cor pulmonale. Compreende um grupo heterogéneo
de doencgas de etiologia conhecida ou ndo, com alteragao dos
espacos alveolares e das vias aéreas distais, além de espes-
samento da parede alveolar. Seu conhecimento é clinica-
mente relevante devido a alta morbidade e mortalidade,
podendo evoluir para fibrose pulmonar, e o diagnoéstico dife-
rencial constitui-se num desafio, envolvendo mais de 100
causas®3.

Essas doengas continuam sendo de manejo muito dificil,
porque sua raridade limita consideravelmente a coleta sufici-
ente de casos para estudos clinicos ou de pesquisa®®.

A necessidade de padronizagao internacional da nomen-
clatura e diagnéstico motivou o estabelecimento de uma clas-
sificagdo elaborada por um grupo multidisciplinar da
American Thoracic Society/European Respiratory Society
(ATS/ERS), em consenso concluido em 2001, sendo refor-
cada a importancia da interagdo clinico-radioldgica-histopa-
tolégica no estudo dessas doencas®. Na Figura 1, ¢é
apresentado o esquema do Consenso, sendo inseridas para
esta publicacdo as formas proprias da infancia descritas re-
centemente: glicogenose pulmonar’-8, pneumonite crénica
da infancia®, taquipnéia persistente do lactente com hiper-
plasia das células neuroenddcrinas’-*° e anormalidades ge-
néticas do surfactante’ 1!, que devem ser do conhecimento
dos pediatras.

Ndo encontramos nenhuma publicacdo brasileira sobre
casuistica de doengas pulmonares intersticiais crénicas no
grupo pediatrico.

Objetivamos descrever os aspectos clinicos, o diagnds-
tico e os resultados da conduta terapéutica em um grupo de
pacientes pediatricos com essas doencas.

Métodos

Avaliamos nossa experiéncia com doenga pulmonar in-
tersticial cronica (DPIC) através de estudo descritivo obser-
vacional retrospectivo de 25 pacientes internados no Setor de
Pneumologia do Servigo de Pediatria do Hospital dos Servido-
res do Estado (HSE), os quais diagnosticamos e acompanha-
mos por um periodo de 20 anos (janeiro de 1984 a janeiro de
2004). Esta amostra de conveniéncia contém todos os casos
consecutivos identificados através de sistema de registro de
todos os pacientes internados, preenchido sistematicamente
pela equipe médica, contendo dados demograficos, diagnds-
tico inicial e final. H& ainda um protocolo para pneumopatias
cronicas preenchido durante o diagnostico e acompanha-
mento. As informacdes retiradas deste protocolo e dos pron-
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tuarios incluiram dados clinicos, laboratoriais, radioldgicos e
funcionais, assim como o diagndstico e a evolugdo.

Os pacientes foram referenciados por outros hospitais,
por nosso ambulatdrio de pneumologia e pelos outros setores
do Servigo de Pediatria que nos solicitam parecer. Os critérios
de inclusdo foram idade (< 18 anos), presenca de dispnéia
(taquipnéia e/ou esforgo respiratério), estertores ou imagem
de infiltrado intersticial difuso pulmonar e persisténcia de
qualquer destes achados por um periodo minimo de 1 més*2,
Foram excluidos pacientes com imunodeficiéncia, fibrose cis-
tica, displasia broncopulmonar, bronquiolite obliterante e ne-
oplasias.

Na anamnese, enfatizamos a gravidade e progressao da
dispnéia e o comprometimento do desenvolvimento soma-
tico (perda de peso ou parada do crescimento). Nos lacten-
tes, o esforco respiratorio foi observado nos momentos de
mamada ou choro para caracterizar dispnéia aos esforgos.
Foram inquiridas a presenca e as caracteristicas da tosse
(seca ou produtiva, escarro hemoptdico). O questionario
também incluiu histéria de infeccdo prévia ou recorrente, in-
ternagbes anteriores por doenca pulmonar, histéria ambien-
tal, familiar, ingestdo de medicamentos, sintomas sugestivos
de sindrome aspirativa e relacionados a doencas sistémicas
como articulares, de pele, renais e neuroldgicos.

No exame clinico, destacamos, pela relevancia, os se-
guintes dados: febre, palidez, cianose, taquipnéia, sinais de
esforco respiratorio (tiragens, geméncia e/ou batimentos das
asas do nariz), estertores crepitantes “em velcro”, sibilos, hi-
podesenvolvimento (peso abaixo de 90%), deformidade to-
racica com achatamento do didmetro antero-posterior (AP),
baqueteamento digital e sinais de hipertensao pulmonare/ou
cor pulmonale (hiperfonese de segunda bulha, taquicardia,
ritmo de galope, turgéncia jugular, hepatomegalia e edema
dos membros inferiores).

Orientados pela histdria e exame fisico, selecionamos se-
qliencialmente os exames indicados'3, inicialmente n&o-in-
vasivos, como hemograma, gasometrias em repouso e,
quando possivel, apos esforco, exame radioldgico, sorologias
para HIV e citomegalovirus, pesquisa de infeccGes congéni-
tas nos lactentes, perfil imunoldgico, investigagdo para sin-
dromes aspirativas e para colagenoses, teste do suor,
avaliagdo cardioldgica e, nos maiores, as provas de fungdo
respiratéria. Os exames radioldgicos convencionais foram
feitos regularmente, porém a tomografia computadorizada
de alta resolugdo (TCAR) ndo estava disponivel em nosso
meio nos casos iniciais, motivo pelo qual os pacientes iniciais
ndo a realizaram. Foram indicadas cintilografias perfusionais
pulmonares para avaliagdo da gravidade e, quando possivel,
a cintilografia com galio-67 para detectar presenca de alveo-
lite.

Foram decididos em seqliéncia os exames invasivos e as
pesquisas a serem feitas com o material obtido. O lavado
broncoalveolar (LBA) nao foi feito de rotina para avaliar celu-
laridade, por necessitar de sedagdao em criancas e pelo poten-
cial risco de agravamento da hipoxemia. Foi indicado na
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Figura 1 - Consenso da American Thoracic Society/European Respiratory
Society® acrescido das formas exclusivas da infancia’-**

suspeita de doengas como pneumonia aspirativa por 6leo mi-
neral, hemossiderose, proteinose alveolar e para pesquisa de
agentes infecciosos, evitando a biépsia em um caso.

A bidpsia pulmonar foi realizada quando um diagnoéstico
especifico ndo pdde ser feito com os exames anteriores. Pos-
teriormente, os resultados dos exames histopatoldgicos fo-
ram revistos a luz da classificacdo do consenso da ATS/ERS de
2001.

O tratamento seguiu orientagGes da literatura para con-
trolarainflamagao, com prednisona 1 a 2 mg/kg por dia, dose
Unica matinal por 3 a 6 meses, passando para a metade da
dose por mais 6 meses, em tratamento prolongado variando
de 1 a7 anos, geralmente em dias alternados a partir de uma
melhora mantida®1%:1>, Utilizamos hidroxicloroquina em do-
ses diarias de 10 mg/kg quando houve resposta inadequada
ou efeitos colaterais importantes do corticosterdide, visando
sua reducdo ou suspensdo* 1, Em um paciente, a opcéo foi
pulsoterapia (metilprednisolona -10 mg/kg/dia, 3 dias/més,
6 meses) em razdo de efeitos colaterais da corticoterapia
oral, evoluindo com boa resposta e tolerancia*#'”. Os efeitos
colaterais foram monitorizados com ajuste de doses ou mu-
dancga no esquema, e nao evidenciamos situagdes que invia-
bilizassem o tratamento. Quando conseguimos definir a
etiologia, adotamos condutas especificas. Outras medidas

terapéuticas incluiram, quando necessario, oxigenotera-
pia'®, suporte nutricional, hemotransfusao, fisioterapia res-
piratéria e apoio psicoldgico.

A evolugdo foi considerada boa quando o paciente ndo
apresentava limitagdes na atividade fisica; regular, com se-
quela leve, quando havia dispnéia aos moderados e grandes
esforgos; e ruim, com seqtiela grave se havia dispnéia aos es-
forgos leves.

Resultados

Os 25 pacientes tinham idades entre 2 meses e 17 anos
(média de 34 meses e mediana de 19 meses), sendo 13 me-
nores de 2 anos e 17 do sexo masculino (Tabela 1). Em dois
pacientes, diagnosticamos outro caso de DPIC na familia
(mae e irmao).

A apresentacao clinica foi varidvel. Ressaltamos, na Ta-
bela 2, os dados de anamnese e exame clinico que considera-
mos de maior importancia nessas doencas, embora os
protocolos dainternagdo contivessem um exame clinico com-
pleto. Onze criangas apresentavam sinais clinicos de hiper-
tensdo pulmonar com hiperfonese de segunda bulha,
confirmados por eletrocardiograma (ECG) e ecocardiogra-
ma. Em somente um paciente (17 anos), com pneumonia in-
tersticial descamativa e fibrose acentuada, havia sinais
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clinicos de insuficiéncia cardiaca. Hipoxemia (saturagdo <
90%) foi verificada em 22 pacientes e policitemia em 14, cor-
relacionando-se com hipoxemia mais grave e prolongada.

Conseguimos um diagndstico sem bidpsia em cinco paci-
entes. Diagnosticamos pneumonite de hipersensibilidade so-
mente pela historia altamente sugestiva e exames simples
em um paciente, descartadas posteriormente outras hipote-
ses, com boa resposta ao afastamento do ambiente e ao tra-
tamento antiinflamatorio. A bidpsia pulmonar foi realizada
em 20 casos, em 18 por toracotomia e em dois por videotora-
coscopia com recuperacdo mais rapida. Ndo houve evento
desfavoravel neste procedimento, mesmo em pacientes com
hipoxemia e estando dois deles em ventilagdo mecanica. Os
diagnosticos finais e como foram conduzidos constam da Ta-
bela 3.

O tratamento foi feito com corticosterdide em 24 pacien-
tes (umrecebeu pulsoterapia) e, em seis casos, utilizamos hi-
droxicloroquina. Os pacientes com silicose pulmonar e
pneumonia de hipersensibilidade foram afastados do ambi-
ente, além de receberem tratamento antiinflamatorio. Duas
criangas foram submetidas a cirurgia para refluxo gastroeso-
fagico, uma também com correcdo cirlrgica de pectus exca-
vatum grave. No paciente com linfangectasia pulmonar,
foram feitas pungdo pleural e dieta especial. Vinte e dois pa-
cientes necessitaram oxigenoterapia no inicio do tratamento
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por tempo variavel. Quatro receberam oxigénio domiciliar
por um periodo de 6 meses a 2 anos, e 11 fizeram tratamento
medicamentoso para hipertensdo pulmonar.

Observamos boa evolugao em 15 pacientes (60%), com
retorno ao desenvolvimento, boa qualidade de vida e sem
dispnéia aos esforgos, e quatro apresentaram evolugdo regu-
lar com sequela leve. Um paciente com sindrome aspirativa
cronica de diagndstico tardio associada a pectus excavatum
grave e outro com hemossiderose pulmonar evoluiram para
fibrose pulmonar e, embora com melhora, tém progndstico
reservado, sendo acompanhados até o momento atual. Uma
paciente com pneumonia intersticial linfocitica (LIP) fez tra-
tamento irregular e posteriormente suspenso por decisao
materna e apresentou recidiva, reiniciando-o agora, porém
também com seqiiela grave e imagens sugestivas de fibrose e
faveolamento na TCAR. Registramos dois dbitos. Um paci-
ente com pneumonia intersticial descamativa (DIP), fibrose
pulmonar e cor pulmonale desde a internagédo faleceu apds 6
anos de melhora com o tratamento, e uma paciente com di-
agnostico de hemossiderose pulmonar faleceu em sua ci-
dade, para onde foi contra-referida apds tratamento em
nosso servigo por 10 meses, com bons resultados iniciais. Um
paciente abandonou o tratamento antes da alta ambulatorial,
porém com boa resposta inicial. Nenhum deles apresentou
evolugdo compativel com doenga renal ou colagenose du-
rante o acompanhamento.

Tabela 1 - Dados demograficos referentes aos 25 pacientes com doenga pulmonar intersticial

cronica
Variavel Nuamero de pacientes
Sexo
Feminino 8
Masculino 17
Cor
Branca 17
Preta 4
Parda 4
Idade
<1lano 9
> 1-2 anos 4
> 2-6 anos 9
> 6-10 anos 2
> 10 anos 1
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Discussdo

O Servigo de Pediatria do Hospital dos Servidores do Es-
tado do Rio de Janeiro, que é setorizado, tem um sistema de
registro de todos os pacientes internados e cada setor possui
seu registro especifico.

O Setor de Pneumologia interna 260 pacientes/ano e
atende, em média, 1.140 pacientes/ano no ambulatdrio es-
pecializado. Séo internados os pacientes com pneumopatias
agudas ou cronicas que ndo tém indicagdo para unidade de
tratamento intensivo (UTI), visitados diariamente pelos
pneumologistas com os residentes do setor e seguidos pelo
mesmo especialista até alta ambulatorial, possibilitando-nos
observar pessoalmente suas evolugdes. Todos 0s casos sao
registrados pela equipe médica. Os pacientes dos outros se-
tores que desenvolvem problemas respiratérios graves ou
persistentes s&o avaliados pelo nosso setor. E possivel que al-

Jornal de Pediatria - Vol. 83, N°3, 2007 237

gum paciente com DPIC tenha evoluido para ébito ou rece-
bido alta, principalmente dos setores de UTI e bergario, sem
avaliacdo dos pneumologistas e sem diagnéstico, mas a pro-
babilidade de perda é pequena devido a estrutura do servigo e
a raridade da doenca.

Ressaltamos que estudos de carater retrospectivo e de
longa duragao apresentam limitagdes. A qualidade de nossa
informacdo é garantida pela existéncia do sistema de registro
e do preenchimento do protocolo concomitante ao acompa-
nhamento do caso. Outras limitagdes sao referentes a alguns
meétodos diagndsticos ndo disponiveis, principalmente du-
rante a fase inicial, contudo consideramos relevante a comu-
nicagdo em fungdo da inexisténcia de dados nacionais
publicados.

Nosso estudo corrobora que as DPIC representam um
grupo heterogéneo de doencas raras que devem ser destaca-

Tabela 2 - Sintomas e sinais de apresentagdo nos 25 pacientes com doenga pulmonar intersticial

cronica

Numero de pacientes

Sintomas

Perda de peso ou parada de crescimento

Dispnéia em repouso
Tosse seca
Cianose
InfecgGes recorrentes
Chiado
Febre
Dispnéia somente aos exercicios
Tosse produtiva

Sinais
Taquicardia ou galope
Hipodesenvolvimento
Taquipnéia
Baqueteamento digital
Palidez
Deformidades toracicas
Hiperfonese de P2
Sibilos/estertores crepitantes

Turgéncia jugular

23
19
14
13
10

19
19
19
15
13
12
11
11
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das no grupo das doengas pulmonares cronicas por necessi-
tarem de encaminhamento para servigos especializados com
recursos para investigagao.

Avaliamos nossos pacientes e comparamos com algumas
casuisticas publicadas!®*°-2°, O seguimento de uma rotina
de histéria e exames seqlenciais permitiu um diagndstico
muito sugestivo ou especifico em todos. Conforme dados da
literatura, 13 pacientes eram menores de 2 anos'® e seis
apresentaram sintomas desde o primeiro més de vida. Inves-
tigamos rotineiramente DPIC em recém-nascidos a termo ou
proximo do termo que apresentam tosse persistente ou difi-
culdade de desmame da ventilagdo mecanica sem evidéncias
de doengas infecciosas.

Perda de peso ou parada de crescimento foi fator rele-
vante na histdria, ndo sendo queixa espontanea em muitos
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casos, assim como a dispnéia aos esforgos, e esses sintomas
devem ser inquiridos aos pais. A taquipnéia, presente em 19
pacientes, é considerada o principal sintoma e é frequente-
mente a primeira e Unica manifestacdo clinica®. Em 22 paci-
entes, havia estertores crepitantes, mas a ausculta pulmonar
pode ser normal, como ocorreu em trés pacientes. Sibilos sdo
menos comuns, mas foram observados em 11 dos nossos ca-
S0S.

Nos 13 casos de maior gravidade, havia cianose, e dois
pacientes encontravam-se em ventilagdo mecanica no mo-
mento da suspeita diagndstica. Em analise estatistica de si-
nais e sintomas de 99 pacientes, Fan et al.'? estabeleceram
um “escore” de gravidade, no qual o grau de hipoxemia e a hi-
pertensdo pulmonar foram os fatores de gravidade melhor

Tabela 3 - Diagndsticos finais nos 25 pacientes com doenga pulmonar intersticial crénica e modo de

diagndstico

Diagnéstico Método Numero de pacientes
LIP Bidpsia 8
DIP Bidpsia 4
NSIP Bidpsia 4
Ccop Bidpsia 1
Silicose Bidpsia 1
Hemossiderose Bidpsia 1
Sindrome aspirativa/RGE Bidpsia 1
Pneumonite Historia 1
de hipersensibilidade Gasometria
TCAR
Prova de fungdo respiratoria
Hemossiderose Anemia 1
Raio X de térax seriado
Pesquisa de sideréfagos
no lavado gastrico
Linfangiectasia pulmonar TCAR 1
Liquido pleural
Sindrome aspirativa/éleo mineral Histdria 1
Raio X
LBA
Sindrome aspirativa/RGE TCAR 1
pHmetria

Seriografia esofagogastrica
com deglutograma

COP = pneumonia organizada criptogénica; DIP = pneumonia intersticial descamativa; LBA = lavado broncoalveolar;
LIP = pneumonia intersticial linfocitica; NSIP = pneumonia intersticial ndo especifica; RGE = refluxo gastroesofagico;

TCAR = tomografia computadorizada de alta resolugdo.
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relacionados ao prognostico, sendo que verificamos o mesmo
em nossos pacientes. Mais observagées sdao necessarias.

A radiografia convencional demonstra infiltrado intersti-
cial, geralmente bilateral, mas pode ser normal em cerca de
10% dos casos de DPIC em adultos. Isso ocorreu em um de
nossos pacientes, mas a presenga de cianose aos esforgos
motivou a investigagao. A TCAR foi introduzida como a mais
importante técnica de imagem para o diagndstico e manuseio
das DPIC em criangas em 1994 e, em nosso hospital, esteve
disponivel a partir de 1997. Devido a isso, cinco casos ndo a
realizaram e sete, somente no seguimento. Nos 13 pacientes
que realizaram o exame, inicialmente verificamos predomi-
nio da imagem em vidro fosco, orientando o local da bidpsia.
Dois pacientes evoluiram com imagem de faveolamento. Re-
centemente, com o progresso nas técnicas de imagem, os ar-
tefatos decorrentes da taquipnéia em lactentes tém sido
evitados com um novo método descrito por Long et al.?! e co-
nhecido como TCAR com ventilagao controlada, podendo ser
estudada a fungdo respiratdria concomitantemente. Realiza-
mos cintigrafia perfusional em 12 pacientes com graus vari-
aveis de hipoperfuséo, sendo normal em apenas dois. Em trés
casos, tentamos avaliagdo evolutiva pela cintilografia com
galio-67, anormal em um paciente, sendo mantido o trata-
mento.

O LBA necessita de sedagao ou anestesia em criangas, sua
capacidade diagnédstica nos pacientes imunocompetentes é
limitada??, e a padronizacdo em criancas ainda estd em dis-
cussdo. Recomendagdes técnicas para o LBA em criangas, va-
lores normais e areas para os estudos futuros foram
publicadas em 2000 pela forca-tarefa da ERS?3. Neste grupo
de pacientes, graves e hipoxémicos, quando tivemos que op-
tar por um exame invasivo, indicamos a bidpsia pulmonar,
por agregar informacgGes mais objetivas, inclusive progndsti-
cas, com avaliacdo do grau de fibrose. Contudo, o lavado
pode oferecer muitas possibilidades para diagndstico®* e
acompanhamento na dependéncia do centro em que os paci-
entes estdo sendo avaliados, e muitos dos exames hoje rea-
lizados nos paises desenvolvidos ndo estdo ainda disponiveis
na pratica clinica em nosso meio. Em nossa casuistica, con-
tribuiu para o diagndstico especifico em um caso de pneumo-
nia por aspiracdo de 6leo mineral (Tabela 3).

A bidpsia é considerada padrao-ouro por informar a pre-
sencga de inflamacgao intersticial, com espessamento da pa-
rede alveolar com diferentes tipos de células inflamatorias
e/ou fibrose*?>. Em nossa experiéncia, foi 0 exame que mais
contribuiu com informagdes. O progndstico e as decisdes te-
rapéuticas de cada caso dependeram da correlagdo dos dados
clinicos, radioldgicos e histopatoldgicos. Sempre procuramos
discutir pessoalmente as possibilidades diagnosticas com os
patologistas. Verificamos, em nossos casos, que o predomi-
nio de celularidade inflamatéria sobre o grau de fibrose nos
achados de bidpsia correlacionou-se com melhor resposta te-
rapéutica e evolugdo. A indicagdo da bidpsia deve ser precoce
diante da suspeita de DPIC assim que os exames ndo-invasi-
vos forem esgotados, mesmo em pacientes graves, antes que
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se instale a fibrose pulmonar, fator irreversivel de gravida-
de?5:2, Realizamos apenas os estudos histopatoldgicos con-
vencionais, mas as pesquisas recentes que possibilitam a
identificagdo das DPIC especificas da infancia vieram nos
alertar no futuro para a necessidade de estudos especiais
como imunohistoquimica, microscopia eletrdnica e técnicas
imunoldgicas com analise das proteinas do surfactante. Em
publicacdo recente, Monaghan recomenda a realizacdo de bi-
Opsias em varios locais?”.

Em seis pacientes, utilizou-se hidroxicloroquina como
droga substituta ou poupadora de corticosterdide e pulsote-
rapia em um paciente. A resposta aos antiinflamatorios é va-
riavel, porém o tratamento preconizado atualmente
permanece inalterado, com modificacbes dependendo da
resposta do paciente ou de efeitos colaterais importantes.

N&o ha consenso sobre um esquema de tratamento para
os casos que evoluem parafibrose. Varias drogas estdao sendo
testadas?®2°, e ndo as utilizamos em nenhum paciente. Atu-
almente, o nimero de criangas em fase avangada de DPIC
submetidas a transplante pulmonar tem aumentado, e a so-
brevivéncia é similar a de outras patologias?°-3°.

Nos pacientes com evolugao boa ou regular, verificamos
melhora no desenvolvimento pondero-estatural e psicomo-
tor, parametros importantes em estudos observacionais no
grupo pediatrico.

Conseguimos, na maioria das vezes, boa adesdo dos fa-
miliares ao tratamento prolongado com esclarecimento so-
bre a doenga e empenho em uma boa relagdo médico-
paciente, fundamental no acompanhamento das patologias
cronicas.

A pesquisa epidemioldgica das doencas intersticiais pul-
monares em criangas é dificil porque as informacdes sdo es-
cassas. O conhecimento dessas doencas no grupo pediatrico
é fragmentado, ndo sendo conhecida a sua prevaléncia, por-
que os estudos sistematizados em criangas somente tém sido
publicados recentemente. Sdo apontados como problemas
para o seu melhor conhecimento a falta de casuisticas agru-
padas com padronizagdo de diagnodstico e tratamento e os
poucos relatos com acompanhamento prolongado®1°2°, Um
grupo de pneumologistas pediatricos da ERS organizou-se
em uma forga-tarefa que encaminhou questionarios a todos
os centros de pneumologia europeus e avaliou registros de
185 pacientes, no periodo de 1997-2002'°. Os dados clinicos
e exames complementares invasivos e nao-invasivos permi-
tiram o diagndstico em 177 (95,6%) pacientes. Em 67 casos
biopsiados, o diagndstico relatado ndo era compativel com a
classificagdo padronizada ja citada. Embora o estudo do
grupo europeu seja o maior encontrado na literatura, seus
autores prosseguem com varios questionamentos, sendo en-
fatizada como principal problema a necessidade de ser esta-
belecida uma classificagdo para as doencas intersticiais
pulmonares pediatricas. Ndo sabemos se os estudos feitos
em pacientes adultos e em modelos animais podem ser apli-
cados sem restrigdes as criangas, pois elas apresentam ca-
racteristicas imunoldgicas peculiares de defesa e reparacéo,
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além de estarem completando seu desenvolvimento pulmo-
nar. Estdo sendo formados grupos multicéntricos para estu-
dos tanto prospectivos como retrospectivos, visando melhor
compreensdo do problema e obtengdo de coortes maiores
para ensaios terapéuticos®.

Torna-se necessario um estudo semelhante no Brasil e na

América Latina para estudo de nossos dados epidemioldgi-
cos, clinicos e de evolugdo.
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