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INTRODUCAO

A pandemia a SARS-CoV-2 impde varios desafios, no que concerne a orien-
tagao diagnodstica e terapéutica das doencas difusas do pulméao. Tendo em
conta que estas doengas pulmonares ocorrem frequentemente em doen-
tes com idade superior a 70 anos, com comorbilidades e sob terapéutica
imunossupressora, torna-os particularmente vulneraveis a COVID-19, pelo
gue se considerou importante emanar recomendagdes para a sua melhor
orientagéo durante a fase pandémica.

As presentes recomendacgoes tém por base a opinido de clinicos dedicados
a esta area, pelo que devem ser encaradas apenas como linhas de orienta-
gao, podendo atitudes diferentes ser tomadas pelo clinico, conjuntamente
com o doente, tendo em conta as diferentes realidades encontradas no pais.
As recomendacdes abaixo expostas ndo substituem as medidas gerais de
higiene e prevencao de infecgdo por SARS-CoV-2 divulgadas pela Diregao
Geral da Saude e outras entidades competentes. Estas medidas, bem como
o correto uso de mascara cirtrgica, devem ser adoptadas (com cuidados
redobrados) nos individuos com doenga pulmonar difusa.

A impossibilidade de prever o regresso a atividade clinica normal obriga a
delinear um plano de cuidados ajustado a conjuntura atual e que apenas
pode ser alicergado na razoabilidade e experiéncia de gestéo clinica destes
doentes. As recomendagdes que se seguem procuram minimizar os efei-
tos desta pandemia tentando conjugar os condicionamentos logisticos e a
gestdo do “risco” com o superior interesse do doente. Salvaguarda-se que
a imprevisibilidade da evolugdo da pandemia no nosso pais podera futura-
mente levar a modificacdes na estratégia diagndstica e terapéutica delinea-
da no presente documento.




1. ESTRATEGIA DIAGNOSTICA

1.1 PRIMEIRAS CONSULTAS

Sendo a histdria clinica detalhada um dos pilares fundamentais no diag-
néstico de doencgas difusas do pulmao, recomenda-se que as primeiras
consultas sejam feitas presencialmente. A informagéo obtida pela anam-
nese minuciosa e pelo exame objetivo detalhado sdo essenciais para uma
orientagao diagndstica adequada, por vezes permitindo o estabelecimento
de um diagnéstico definitivo.

Contudo, as consultas presenciais devem ser precedidas, sempre que pos-
sivel, por contacto telefénico efetuado pelo clinico ou enfermeiro de apoio a
esta consulta, com o objetivo de evitar a deslocagao de doentes suspeitos
de COVID-19 ao hospital (questionar sintomas - tosse/dispneia agravada ou
de novo, febre, mialgias, cefaleias, anosmia, disgeusia, entre outros), bem
como contactos com casos confirmados de COVID-19. A chegada, reco-
menda-se que seja aferida a temperatura aos doentes. Sempre que possivel
deve evitar-se a vinda de acompanhante (ou a sua entrada na sala de espe-
ra ou gabinete de consulta) a ndo ser que a sua presenca seja considerada
imprescindivel, podendo mesmo nestes casos ser equacionado um contac-
to telefonico.

Admite-se, no entanto, que em algumas situagdes (diagndstico ja estabele-
cido previamente, com elevada confianga, por exemplo), as primeiras con-
sultas possam ser realizadas em regime de teleconsulta. Nos hospitais em
que a atividade assistencial presencial de consulta tenha sido interrompida,
recomenda-se a realizagao de teleconsulta com intuito de aferir a gravida-
de/urgéncia de remarcacgéo, bem como a orientagéo para exames comple-
mentares de diagndstico de particular relevancia.




1.2. EXAMES COMPLEMENTARES DE DIAGNOSTICO

Em muitos casos é necessaria a realizacao de métodos diagndsticos inva-
sivos com vista a estabelecer um diagndstico definitivo com elevado grau
de confianga (broncovideoscopia com lavagem broncoalveolar [LBA], bidp-
sia brénquica/transbronquica, EBUS-TBNA, criobiopsia transbrénquica e/
ou bidpsia pulmonar transtordcica ou cirdrgica) e considerar o contributo
da avaliacao funcional respiratéria basal para fundamentar decisdes diag-
noésticas, terapéuticas e prognosticas.

Tendo em consideragdo que algumas doengas difusas tém um prognéstico
semelhante ao de algumas neoplasias, apesar da atual redugao significati-
va da atividade dos setores envolvidos, devem ser tomadas as diligéncias
no sentido de manter a atividade diagnodstica, a semelhanca da atitude ado-
tada para a doenga oncoldgica.

1.3.CONSULTAS MULTIDISCIPLINARES DE DOENGAS DIFUSAS DO PULMAO

A discussao multidisciplinar é considerado o gold-standard para o diagnosti-
co de doencas difusas do pulmao. Esta é também um importante momento
de partilha de conhecimento e aprendizagem entre as diferentes especiali-
dades participantes. Para além do diagndstico, nestas reunides é também
discutida a melhor abordagem terapéutica para cada caso.

Como tal, deve ser estimulada a manutengao das mesmas, quer presen-
cialmente (respeitando o distanciamento social e o uso de mascara pelos
profissionais de saude, de acordo com as recomendagdes da comissao de
controlo de infegdo), quer através do recurso a plataformas informéaticas
(ex.: Microsoft Teams®, Skype®, etc.). A videoconferéncia permite a manu-
tengdo destas consultas (e, consequentemente, a qualidade assistencial
prestada ao doente), com visualizagao, em tempo real, de imagens de to-
mografia computorizada de alta resolugéo (TCAR) do térax e de histologia.




Permite, ainda, a participagao de clinicos de hospitais distintos, obviando
a sua deslocagao numa légica de reduzir o risco de infecao e os encargos
inerentes a mesma, quer econémicos, quer de tempo gasto.

2. MONITORIZACAO E ESTRATEGIA
TERAPEUTICA

2.1. AVALIAGAO EM CONSULTAS SUBSEQUENTES

As consultas subsequentes, quando possivel, devem ser feitas de forma nao
presencial (regime de teleconsulta). Pode ser considerado o adiamento da
consulta em doentes estaveis, sem tratamento dirigido, nomeadamente te-
rapéutica imunossupressora e/ou antifibrética.

Nos casos de doentes sob tratamento dirigido, e nos quais € necessaria a
realizagao de controlos analiticos, deve ser agilizada a colheita de sangue
ou outros produtos no hospital, previamente a teleconsulta, por forma a re-
duzir o tempo de permanéncia na instituicdo de saude. Nos casos em que
tal seja possivel, pode considerar-se a possibilidade de colheita de produtos
em laboratdrio local, sendo a requisigao efetuada em articulagdo com os
Cuidados de Saude Primarios.

Prevendo a reducgao da resposta por parte dos laboratérios de exploragéo
funcional, devem ser identificados os exames prioritarios, com vista a mi-
nimizar o impacto na qualidade assistencial prestada. Deve ainda ser dis-
ponibilizado um canal facilitador para o contacto utente/servigo de saude
(nimero de telefone ou e-mail para esclarecimento de duvidas, partilha de
resultados de exames subsidiarios realizados no exterior ou exposi¢ao de
problemas), obviando a necessidade de se deslocar a instituicao.




2.2. TERAPEUTICA ANTIFIBROTICA

2.2.1. INIiCIO DE TERAPEUTICA — FIBROSE PULMONAR IDIOPATICA (FPI)
Tendo em conta o progndstico da FPI, o inicio da terapéutica ndo deve ser
protelado, desde que seja acautelada a necessidade de vigilancia clinica (pre-
ferencialmente por teleconsulta) e analitica para a adequada gest&o de efei-
tos adversos. Caso tal ndo seja possivel, recomenda-se protelar o seu inicio.
A cedéncia da medicagéo deve sequir as normas dos servigos farmacéuticos
da instituicdo e, sempre que possivel, ser entregue a um familiar ou amigo do
doente para evitar a sua deslocagao ao hospital.

2.2.2. INIiCIO DE TERAPEUTICA — OUTRAS PNEUMONIAS INTERSTICIAIS
FIBROSANTES PROGRESSIVAS

Apesar de presentemente ndo constarem como indicagao em RCM, o uso de
farmacos antifibréticos no contexto destas doengas, a luz da evidéncia gera-
da por ensaios clinicos recentes (ulLD e INBUILD), j& se encontra a ser feito
em alguns centros em regime de off-label, associados ou ndo a terapéutica
imunossupressora. No atual contexto pandémico devem ser equacionados
0s riscos e beneficios do seu inicio, atendendo ao comportamento temporal
da doenca e ao risco de toxicidade inerente ao uso desses mesmos farma-
cos em associagao. Devem ser acauteladas as condigbes adequadas para
infcio e monitorizacao regular clinica (privilegiando os meios ndo presenciais)
e analitica.

2.2.3. MANUTENGAO DE TERAPEUTICA

Até a data, ndo existe evidéncia de que os farmacos antifibréticos atualmente
disponiveis (nintedanib e pirfenidona) aumentem o risco de infeg&o por SAR-
S-CoV-2, pelo que devem ser mantidos nos doentes que ja os iniciaram.

A reducgéao dos recursos e capacidade de resposta dos laboratérios de explo-
ragao funcional limita a monitorizagao da resposta a terapéutica. No entanto,
tendo em consideragao que estes farmacos apenas atrasam a progressao da
doenga, na auséncia deste estudo deve manter-se a terapéutica antifibrética.




2.2.4. DOENTES SOB TERAPEUTICA ANTIFIBROTICA DIAGNOSTICADOS
COM COVID-19

O risco/beneficio de manter a medicagao antifibrética deve ser ponderado
e discutido com um pneumologista dedicado a doencgas difusas do pulméo.
Se por um lado pode prevenir o desenvolvimento de exacerbagao aguda da
doencga de base, por outro, alterages por vezes observadas na infegcdo por
SARS-CoV-2 (trombocitopenia, coagulopatia, disfuncédo renal ou hepatica)
podem representar um risco acrescido, ou constituir mesmo contraindica-
gao a utilizagao destes farmacos. Admite-se a suspensao temporaria dos
farmacos antifibréticos (4-8 semanas), caso necessario. Da mesma forma, a
sua reintrodugao deve ser supervisionada por especialista.

Na auséncia de melhor evidéncia, o tratamento da exacerbagdo aguda da
doengca intersticial deve seguir as recomendacoes atuais.

2.3. TERAPEUTICA IMUNOSSUPRESSORA

De uma forma geral e a semelhanca do que ja era habitual em fase ndo pan-
démica, deve realizar-se o rastreio de tuberculose latente, a prevengao de os-
teoporose cortisonica e a profilaxia de infegdes oportunistas.

Na atual fase pandémica, antes do inicio de terapéutica imunossupressora
pode equacionar-se a pesquisa de SARS-CoV-2 por PCR no exsudado nasofa-
ringeo ou no LBA, quando este é obtido por necessidade de estudo diagnds-
tico da doenca difusa subjacente.

A semelhanca do recomendado para os doentes oncoldgicos, sugere-se a
pesquisa de SARS-CoV-2 por PCR no exsudado nasofaringeo antes de cada
administragao de imunossupressor intravenoso.

2.3.1. INICIO DE TERAPEUTICA - DOENGA NAO RAPIDAMENTE PROGRESSIVA
Muitos dos doentes seguidos em consulta tém um agravamento clinico, fun-
cional ou radioldgico progressivos ao longo de meses ou anos. Neste sentido,
deve ponderar-se protelar o inicio de imunossupressdo para uma fase em
gue os mecanismos de resposta a pandemia estejam melhor organizados




ou esta ultrapassada. Esta atitude deve ser considerada particularmente nas
situagbes em que a evidéncia de eficacia da terapéutica imunossupressora
é duvidosa.

Perante situacdes inadidveis, deve considerar-se o inicio de corticosterdides
em doses baixas em monoterapia (inferiores a 20mg/dia de prednisolona),
protelando o inicio de outros imunossupressores, uma vez que tém um efeito
mais duradouro no tempo (ex.. metotrexato, micofenolato de mofetil, rituxi-
mab) e requerem monitorizacgao clinica e analitica mais apertadas.

2.3.2. INICIO DE TERAPEUTICA — DOENGA RAPIDAMENTE PROGRESSIVA

Em algumas situagdes, ndo é possivel tomar uma atitude expectante (ex.:
vasculites, algumas doencas pulmonares intersticiais associadas a doenca
do tecido conjuntivo), sendo necesséria a pronta instituicao de terapéutica
imunossupressora. Os riscos e beneficios devem ser considerados e discu-
tidos com o doente. Perante faléncia da corticoterapia no controlo da doen-
¢a, deve ser ponderado o uso de imunossupressores por via intravenosa (1V)
como a ciclofosfamida. Atendendo ao efeito muito prolongado no tempo do
rituximab 1V, o seu uso é desencorajado em fase de pandemia, podendo no
entanto ser considerado quando esgotadas as outras opgdes terapéuticas.

2.3.3. MANUTENGAO DE TERAPEUTICA

Nos doentes estdveis sob terapéuticas imunossupressoras, sem questdes
relevantes de tolerabilidade e com controlo da sua doenga pulmonar, reco-
mendamos a manutencdo da mesma. Considera-se que a redugao da imu-
nossupressao em doentes estaveis podera ter como consequéncia o descon-
trolo da doencga pulmonar, a qual se pode repercutir no recurso a consultas
nao programadas, urgéncias hospitalares e mesmo internamentos, com 0s
riscos inerentes. Os doentes devem ser instruidos no sentido de contactar
por meio nao presencial (telefone/e-mail) o seu médico perante qualquer evi-
déncia de deterioragao clinica ou sintomas de infegéo respiratéria, para uma
avaliagcdo adequada e atempada.




2.3.4. DOENTES SOB TERAPEUTICA IMUNOSSUPRESSORA
DIAGNOSTICADOS COM COVID-19

Embora ndo existam dados na literatura que possibilitem uma recomenda-
gao formal, o risco/beneficio deve ser ponderado e avaliada a gravidade da
manifestacdo clinica da infe¢cdo. Se o doente se mantiver assintomatico para
COVID-19, pode considerar-se manter a corticoterapia na menor dose possi-
vel ou suspendé-la, bem como os outros imunossupressores, por um periodo
minimo de 2 semanas, com reintroducdo dependente da evolucdo clinica.
Em caso de manifestacao clinica de COVID-19, deve ponderar-se suspender
toda a imunossupressao (evitando a suspensdo abrupta da corticoterapia),
especialmente num cenario de linfopenia, febre persistente ou pneumonia.
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