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Pneumopatias Intersticiais Difusas

Sﬂb a denominacao de Pneumopatias In-
tersticiais Difusas estuda-se grande niimero he-
terogéneo de enfermidades. De modo geral,
estas enfermidades sao assim agrupadas por
apresentarem certas caracteristicas semelhan-
tes, como a queixa clinica de dispnéia, quer de
natureza aguda ou insidiosa; o acometimento
difuso ao radiograma de térax, com padrdo
predominantemente do tipo reticulo-nodular;
distarbio funcional, de maneira geral, restritivo,
embora o padrao obstrutivo possa ser identifica-
do em algumas destas enfermidades; alteragoes
citolégicas no lavado broncoalveolar, que re-
fletem o distarbio inflamatério difuso, e o aco-
metimento histopatolégico predominantemen-
te intersticial. Entretanto, o aspecto radiol6gi-
co de acometimento difuso pulmonar, algumas
vezes, aglutina sob esta denominagao um na-
mero ainda maior de enfermidades, algumas
delas com padrdo misto ou mesmo predominan-
temente alveolar, como a proteinose alveolar.
Além disso, a abordagem histopatolégica nes-
sas enfermidades demonstra claramente certa
“impropriedade” da denominagao intersticial,
pois mesmo naquelas enfermidades rotineira-
mente diagnosticadas como “pneumopatias
intersticiais” pela andlise radiolégica conven-
cional, os fragmentos de bi6psia pulmonar po-
dem exibir comprometimento alveolar associa-
do ao intersticial. Estes fatos nos levam a sugerir
para este grupo de doengas a denominacdo
mais ampla de Enfermidades Pulmonares Difu-
sas, que englobariam as pneumopatias
intersticiais difusas.

Estas enfermidades parecem também divi-
dir um mesmo mecanismo fisiopatogénico que
se caracteriza, numa primeira fase, por injuria,
de natureza conhecida ou desconhecida, ge-
rando alveolite aguda. Numa segunda fase
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haveria cronificagdo desta alveolite, que pro-
grediria para uma terceira fase de remodela-
mento intersticio-alveolar, granulomatoso e/
ou fibrético, que, persistindo, desembocaria
numa quarta fase final de destruicao
irreversivel da unidade funcional alvéolo-
capilar, com fibrose importante e formacgoes
cisticas (pulmdo em fase final - “end stage
lung”), onde nem o estudo histopatolégico,
na maioria das vezes, é capaz de identificar
a enfermidade geradora do processo. Apesar
de seqliencial, estas fases ndo ocorrem de
modo homogéneo no parénquima pulmonar,
havendo, obviamente, predominio de uma
delas. A identificacdo da fase predominante
¢ de fundamental importancia pois até a fase
Il ha regressao das lesdes, na fase Ill esta
regressao ¢ menos provavel, sendo inviavel
na fase IV.

Para apresentar de maneira didatica este
grande e heterogéneo grupo de enfermidades,
costumamos separd-las em doenga de etiologia
conhecida e desconhecida. Assim, de maneira
reduzida, dentre as pneumopatias intersticiais
de etiologia conhecida encontram-se aquelas
ocasionadas por inalantes ocupacionais e am-
bientais, como, por exemplo, as pneumoconio-
ses e as alveolites alérgicas extrinsecas ou
pneumonites de hipersensibilidade; por agentes
infecciosos, como a tuberculose (TBC), diferen-
tes fungos, virus e outros; por acometimento
neoplasico, como o carcinoma bronquiolo-al-
veolar, a linfangite carcinomatosa, as metasta-
ses pulmonares; por reagcdo a drogas como
iImunossupressores, antibiéticos, quimioterapi-
COS e outros; por venenos, radiagao e até mesmo
seqlielas da SARA e de edemas pulmonares
cronicos. Dentre as pneumopatias intersticiais
de etiologia desconhecida encontram-se a fi-
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brose pulmonar idiopatica (também chamada
de alveolite fibrosante criptogenética), isola-
da ou associada as doengas colageno-
vasculares, a sarcoidose, a histiocitose-X, as
pneumonias eosinofilicas, as vasculites pul-
monares, as enfermidades linfociticas infil-
trativas, a proteinose alveolar, a hemosside-
rose idiopéatica, a linfangioleiomiomatose e
distintas enfermidades genéticas entre ou-
tras. Embora uma imensa lista de possibilida-
des diagnosticas possa ser apresentada, na
pratica clinica diaria lidamos com um grupo
mais reduzido de doengas que se destacam da
lista original simplesmente pela maior fre-
qliéncia com que sao encontradas. A experi-
éncia profissional adquirida pelo atendimen-
to ambulatorial destes pacientes permite, por
exemplo, indicar as dez condigdes mais fre-
giientemente observadas de envolvimento
pulmonar difuso. Destarte, em nosso meio,
devemos destacar a fibrose pulmonar idiopa-
tica, a fibrose pulmonar associada as doencas
do colageno, a sarcoidose, as diferentes in-
fecgoes pulmonares (principalmente nos imu-
nocomprometidos), as pneumoconioses, a lin-
fangite carcinomatosa, as pneumonites de
hipersensibilidade, a histiocitose X, o carci-
noma bronquiolo-alveolar e a proteinose al-
veolar. Gostarfamos de acrescentar neste
grupo o edema cardiogénico recorrente que,
com freqiéncia maior do que suspeitamos,
pode ser encontrado neste grupo de pneumo-
patias com comprometimento intersticial a
radiologia simples do térax.

Diante do exposto, é indiscutivel a funda-
mental importincia de uma anamnese bem
feita e cuidadosa, assim como um exame
fisico extenso e meticuloso. A avaliagao la-
boratorial deve ser sumaria, objetiva e de acor-
do com as principais suspeitas clinico-radiol6-
gicas, que poderao ser reforcadas pela identifi-
cacdo de determinados padroes citolégicos,
evidenciados no material recolhido pelo lava-
do broncoalveolar, muito sugestivos de algu-
mas enfermidades. O radiograma simples do
torax, durante muito tempo, permaneceu como
Gnico ou principal recurso diagnéstico de
imagem nestas doengas. Recentemente, sua
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funcao (aindainestimavel, se consideradacomo
abordagem inicial) foi complementada pela
tomografia computadorizada dotérax que, aper-
feicoada pela tomografia de alta resolugao,
permitiu avangar na riqueza de detalhes ¢,
conseqiientemente, possibilitou construir cha-
ves diagndsticas mais especificas, o que certa-
mente abriu uma janela de grande valor para a
visao diagnostica neste grupo de doencgas.

O trabalho diagnéstico neste grupo de
enfermidades é tao desafiador como um jogo
de quebra-cabeca, em que a “figura
diagnostica final” ¢ composta pelo encaixe
adequado de pecgas. Estas, na pratica clinica,
correspondem aos dados clinico-laboratori-
ais, padroes identificados nos métodos de
imagem, caracteristicas do perfil funcional,
anormalidades observadas na citologia do
lavado broncoalveolar e as irregularidades
diagnosticadas pelo exame histopatolégico.
Assim, a exemplo do que também acontece
com o quebra-cabecga, em determinadas situ-
acoes a visualisacao de uma ou poucas pegas
pode, de maneira segura, determinar a “figura
diagnostica final”, entretanto, em outras situa-
coes € necessario o acimulo correto de mais
pegas paraa composi¢ao diagnoéstica. Destarte,
algumas vezes diante de quadro clinico-labora-
torial e estudo de imagem do térax adequado,
chega-se ao diagnéstico correto da enfermida-
de, porém, em outras ocasides, podem ser
necessarios estudos mais sofisticados ou
invasivos, necessitando-se, em alguns casos,
até mesmo de biépsia pulmonar a céu aberto
para se ter o diagnéstico. Elucidado o diag-
néstico, o planejamento terapéutico podera
ser adequado, visando nao apenas o trata-
mento especifico nas condigbes em que o
agente etiologico é identificado e passivel de
ser tratado, mas, também, o tratamento que
tem por objetivo o controle dos processos
inflamatérios que representam o ponto de
partida para a instalagado da fibrose pulmonar
terminal.

Estas situagdes, assim como as principais
enfermidades deste grupo, sdao competente-
mente abordadas nos diferentes capitulos deste
suplemento.

José Luiz Tavares

Coordenadores
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