Doencas restritivas
pulmonares e extra-pulmonares
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Objectivos

Diferenciar, através da espirometria, a alteracao ventilatoria obstrutiva e

restritiva

Caracterizar as alteracoes das doencas restritivas nas provas de funcao

respiratoria (espirometria, pletismografia, DLCO, gasometria)
Reconhecer os principais sindromes restritivos e as suas principais causas
Descrever os principais sinais e sintomas das doencas restritivas

Descrever os mecanismos de insuficiéncia respiratéria no contexto de

doencas restritivas pulmonares e extra-pulmonares



Ventilacao
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Fluxo =0 Fluxo a favor do gradiente
Pao = (

Ppi = -5
Pa=10

A B C
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Figure 9-1 Respiratory pressures during a breathing cycle. Ppl = pleural pressure; PA = pressure in the alveoli;
Pao = pressure at the airway opening. A. End expiration. B. During inspiration. C. End inspiration.

= Ciclo respiratorio resulta de um gradiente de pressdes gerado pela atividade dos
musculos respiratorios e as condi¢cOes elasticas da caixa toracica e parénquima
pulmonar.
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Espirometria
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IRV  Volume de Reserva Inspiratoria (~3000 mL) VC  Capacidade Vital (IRV + V1 + ERV)
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Koeppen & Stanton: Berne and Levy Physiology, 6th Edition.
Copyright © 2008 by Mosby, an imprint of Elsevier, Inc. All rights reserved



Restritivo

Normal

Obstrutivo

In: Murray JF, Nadel JA, eds. Textbook of respiratory medicine. 3d ed. Philadelphia: Saunders, 2000:805.

Alteracoes ventilatorias
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Alteracoes ventilatorias

Normal Restritivo Obstrutivo




A definicao do sindrome restritivo
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Controlo da ventilacao
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Funcao muscular

nose
hard palate
upper lip

Inspiratory

Intercostals lower kp soft palate
teeth
Y saiivary glands PRy
‘ulf )
epiglotts
Diaphragm
trachea
ocesophagus

Musculos inspiratorios Musculos expiratorios Musculos bulbares — fungao glotica

Acto de ventilacao Expiracao forcada Degluticdo / Discurso
Inspiragao voluntaria Aumento da pressao intratoracica

Tosse
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Disfuncao muscular

Sternomastoids
Scalenes

Inspiratory
Intercostals

Diaphragm

Dispneia, ortopneia Reducao da clearance
Insuf. respiratoria brénquica
hipoventilacdo alveolar Infecgdes respiratorias
hipercapnia recorrentes

nose

hard palate
upper lip

lower kp

teeth

salivary glands

soft palate

pharynx

trachea

ocesophagus

Incapacidade de comer, beber, falar
Microaspiracoes

Reducao da clearance brbnquica
Infecgdes respiratorias recorrentes
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Doencas Neuromusculares

Neuropatias

Esclerose Lateral Amiotréfica
Poliomielite

Esclerose multipla

LesOes espinhais medulares
Paralisia diafragmatica

Sindr. Guillain-Barré
Charcot-Marie-Tooth (hereditaria)

Doencas da jungcao neuromuscular
Miastenia gravis

Miopatias

Distrofias musculares de Duchenne, Becker, ...
Distrofia miotdnica de Steinert

Miopatias metabdlicas (Pompe, Mitocondriais, ...)
Atrofia muscular espinhal

12



Paralisia do diafragma

INSPIRATION WITH INSPIRATION WITHOUT Hp. H T
DIAPHRAGM ALONE DIAPHRAGM ParahSla dlafragmatlca
Movements (paralisia bilateral, posicao supina)

Contracao dos musculos intercostais e acessorios

-
=

da inspiracao, com expansao da caixa toracica e

diminuicao da pressao intra-pleural

Respiracao
paradoxal

Na posico de ortostatismo, a contragdo dos Mobilizacao passiva do diafragma cranialmente

musculos na parede abdominal provoca a elevagao

do diafragma no final da expiracao

@ Diminuicao da pressao intra-abdominal, causando

Quando a contracdo abdominal cessa, o diafragma . .
¢ s um movimento paradoxal da parede abdominal

desce passivamente no inicio da inspiragao ,
simulando a contragdo normal do diafragma

(a respiracao paradoxal nao é notoria)

Gibson GJ, Thorax 1989 13



Etiologia de paralisia do diafragma

Causas neuroldgicas

Seccao medular (tetraplegia)

Poliomielite

ELA

Espondilose cervical
Esclerose multipla
Atrofia muscular espinhal
Siringomielia

Sindrome de Guillain-Barré

Doenca de Lyme

Disfuncao do do nervo frénico
Compressao tumoral
Pds-viral (herpes zoster)
Cirurgia cervical e cardiaca (traumatismo, frio)

Radioterapia

Amiotrofia neurdlgica
Doenca Charcot-Marie-Tooth
Idiopatica

Causas da jun¢ao neuro-muscular

Causas miopaticas
Distrofia muscular
Miosite

Deficiéncia de maltase acida (Doenca de Pompe)

Distrofia das cinturas pélvica e escapular

Hipertiroidismo e hipotiroidismo

Alteracoes metabdlicas (HipoK, HipoMg, HipoP, HipoCa)
Malnutricao

Polineuroparia e miopatia do doente critico

Glucocorticoides
Amiloidose

Doencas do tecido conjuntivo
LES
Dermatomiosite/Poliomiosite
Doenga mista do tecido conjuntivo

Miopatia idiopatica

Miastenia gravis, Sindrome Lambert-Eaton, Botulismo, Organofosfatos, Farmacos (aminoglicosideos)

McCool FD, N Engl J Med 2012, Uptodate 2014
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Hipoventilagao

Alvéolo

18



kPa mmHg

Hypoventilation
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Hyperventilation

Hipoxemia Pa0O, <80 mmHg
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Hipoventilacdo — Mecanismos fisiopatologicos

Mecanismo

Local

Patologia

Diminuigdo do
drive central

Receptores centrais e
periféricos

Neurdnios do tronco
cerebral

Disfuncdo do corpo carotideo, trauma

Hipdxia prolongada

Alcalose metabdlica

Poliomielite bulbar, encefalite, isquemia, trauma,
desmielinizacdo, degeneracao

Drogas

Hipotiroidismo

Sindr hipoventilacao alveolar 12

Doenca
neuromuscular

Espinal medula e nervos
periféricos

Musculos respiratorios

Trauma cervical alto, poliomielite, d¢ca do neurdnio motor,
neuropatia periférica

Mistenia gravis, Distrofia m., Miopatia cronica

Aumento da
trabalho
ventilatorio e
desiquilibrio

v/Q

Parede toracica

Pulmao e via aérea

Cifoescoliose
Fibrotdrax
Sindr Hipoventilacao obesidade

Estenose laringea a traqueal

Sindr apneia obstrutiva do sono
DPCO, asma




Taquipneia compensatoria
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Alteracoes da ventilacao induzidas por estimulos quimicos:
A estimulacao da ventilacado ocorre com uma pequena subida do CO,,
mas requer uma queda maior na Pa0,



Sinais e sintomas de hipoventilacao

Sintomas: Sinais:

=Ortopneia = Taquipneia

=Dispneia de esforco = Taquipneia subita em supino
=Sonoléncia diurna excessiva = Respiracao paradoxal

=Fadiga = Sinais de dificuldade respiratéria
=Depressao

=Cefaleias matinais

Consequéncias:

Hipoxemia

Hipercapnia

Cor pulmonale

Hipertensao pulmonar

McCool FD, N Engl J Med 2012, Uptodate 2014 22



Doencas Pulmonares Difusas
“Doencas do Intersticio”

Consequéncias funcionais:

= Aumento de retraccao elastica pulmonar

= Diminuicdo da compliance pulmonar (doencas
restritivas)

= Discordancia V/Q e shunt

= Aumento da espessura da membrana alvéolo capilar
(déf. difusdo)

Flow [Us] FIV ex

FVC 47%
FEV1 52%
IT 88%
TLC 45%

ot

104

L — . DLCO 41%

Provas funcionais respiratérias de doente com Pneumonite de
Hipersensibilidade croénica (fibrética)

F/Vin 23



Grupo heterogéneo de doencas

@ Algumas de etiologia conhecida, outras
idopaticas

@ Podem envolver o intersticio, alvéolos, vias
aéreas periféricas ou vasos

@ Acumulacao variavel de células efectoras
inflamatodrias e de matriz extracelular

@ Causam alteragdes da fisiologia pulmonar (geralmente
restritivo) e nas trocas gasosas

@ Apresentacao clinica aguda ou cronica (mais comum)

@ Doenca definida por critérios clinicos, radiologicos e
patologicos




Doencas Pulmonares Difusas

Causa conhecida Pneumonias Granulomatosas Qutras
*  Conectivites intersticiais * Sarcoidose * Proteinose a'veolar pu'monar
*  Toxicidade farmacologica TR T * Pneumonite de * Pneumonia eosinofilica
*  Ocupaciona' (oneumoconioses) idiopaticas hipersensididade * LAM
*  nduz'da por rad'agdo * Beriliose * Histiocitose pu'monar de celu'as
' * ‘jascu'ites (Wegener, de Langerhans
Churg-Strauss) .
Siauanae Relacionada Raras
com o tabaco Aguda/subaguda

Fiorose Pu'monar Bronquiolite respiratoria P .
\diopatica (FP!) (RB-ILD) l “e"'m_"f“r Pneumonia Intersticial
('A‘;‘;‘"‘" Aguda Linfocitica (LIP)
Pneumonia Intersticia' Nao  Pneumonia 'ntersticial
. Pn ia Organizati Fibroelast
Esoec fica (NS'P) Descamativa (D'?) ce:: ::to na ic;g(aggp)va um:;;P:;:;;
Inclassificavel

ERS/ATS, Am J Respir Crit Care Med Vol 188, Iss. 6, pp 733—748, Sep 15, 2013; King et al. Am J Respir Crit Care Med. 2000;161:646; 2. Travis et al. Am J Respir Crit Care Med. 2002;165:277. 3. ATS/ERS Guideline. IPF:
Diagnosis and Treatment. 2000; 4. ATS/ERS Guideline. Classification of the Idiopathic Interstitial Pneumonias. 2002; 5. Harrison’s Principles of Internal Medicine 17 ed.



Alteracoes da difusao

Interstitial
space

Capillary
endothelium

Surfactant
layer

O,

Alveolar
epithelium

Epithelial
basement
membrane

Capillary
basement
membrane

Capillary lumen "

Componentes da membrana alvélolo-capilar:
eritrocito /A
endotélio
membrana basal endotelial
espaco intersticial
membrana basal epitelial
epitélio alveolar
surfactante
espaco alveolar

\4

Factores determinantes na difusao:
1. Superficie e espessura da membrana
2. Gradiente de pressodes parciais dos gases

Outros factores:
solubilidade do gas em meio liquido
capacidade de difusao do gas
tempo de contacto

concordancia ventilacao/perfusao
26



sim _ PaCO, T| Nio

Hipoventilagaol PAO, - Pa0, T|
Sim Nao
PAO2 - PaO2 T | FEICpI IR |PO, inspirada|
corrigida com O, -
Nao Sim
Nao
Somente Hipoventilacao Sim
Hipoventilagcao| + outro mecanismo
Shunt |
Alteracao A(:It.t:raci:ao
V/Q ifusao




Insuf respiratoria — Mecanismos fisiopatoldgicos

Mecanismo Local P02 PCO02 (A-a)02 (A-a)02
com 02
Hipoventilagdo Extrapulm J T N N
Heterogenidade Pulmonar J N, J{, T ™M N
ventilagdo-perfusdo
Shunt Pulm, J N ou | ™ ™
extrapulm

Alteracdo da difuséo  Pulmonar NK N ou | ™ N
Inalagdo de mistura Extrapulm J Nou J N N
de gads hipoxico (alta altitude)
Dessaturagdo Extrapulm NK N ou | N N
anormal do sangue (febre, | DC)

venoso
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PULMONAR

EXTRA-PULMONAR

Pulmao
normal

A

Pulmao
restritivo

Local

Centros
respiratorios

cerebrais

Nervos

Juncéo
neuromuscular

Musculos
respiratorios

Caixa toracica

Cavidade pleural

Fisiopatologia

Redugéo do drive respiratorio
central

Interrupgcéo do estimulo
nervoso ao musculo
respiratério

Redugéo da transmisséo
neuromuscular

Fraqueza muscular

Deformidade ou limitagéo do
movimento

Encarceramento do volume
pulmonar

Exemplos

Traumatismo cerebral,
opiaceos, ...

Traumatismo vertebral,
polio, sind Guillain-Barré

Miastenia gravis
Distrofia muscular

Cifoscoliose, obesidade
severa

Derrame pleural,
pneumotorax
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