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>»» RESUMO

Doencas pulmonares intersticiais (DPI) fibrosantes constituem um grupo heterogéneo de patologias pulmonares
caracterizadas por inflamacdo e fibrose no intersticio pulmonar. A tomografia computadorizada (TC) tem papel
fundamental no diagnéstico das DPI fibrosantes, auxiliando na definicdo da necessidade de bidpsia pulmonar, bem
como na caracterizacdo de progressdo de doenca. O diagnéstico diferencial dessas condi¢des requer uma abordagem
multidisciplinar que incorpore dados clinicos, laboratoriais, de imagem e histopatoldgicos.
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>»» ABSTRACT

Fibrosing interstitial lung diseases (ILD) constitute a heterogeneous group of lung pathologies characterized by inflammation
and fibrosis in the lung interstitium. Computed tomography (CT) has a role fundamental in the diagnosis of fibrosing
ILD, helping to define the need for lung biopsy, as well as as well as characterizing disease progression. The differential
diagnosis of these conditions requires a multidisciplinary approach that incorporates clinical, laboratory, imaging and
histopathological data.
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>»» INTRODUCAO

As doencas pulmonares intersticiais (DPI) en-
globam um grupo heterogéneo de pneumopatias
que podem ser idiopaticas ou de etiologia multi-
fatorial, com desfechos clinicos variados. As DPI
possuem em comum a inflamac&o do intersticio
pulmonar, com ou sem fibrose, com consequente
reducdo da fungéo pulmonar e prejuizo da qualidade
de vida"**. As DPI fibrosantes séo caracterizadas por
alteracdes histopatoldgicas compativeis com fibrose
e na tomografia computadorizada de alta resolucéo
(TCAR) pela presenca de padrdo reticular associado
a bronquiectasias de tracdo, com ou sem faveola-
mento. A fibrose pulmonar idiopatica (FPI) é consi-
derada o protétipo das DPI fibrosantes, com répida
evolucdo e mau prognostico, sendo de causa néo
identificavel*. Além da FPI, outras DPI com etiologia
conhecida podem evoluir para um padréo fibrético,
sendo as mais comuns as associadas a doencas do
tecido conjuntivo como a artrite reumatoide (AR) e a
esclerose sistémica (ES). Adicionalmente, sarcoidose
cronica, pneumonite de hipersensibilidade fibrosante
(PHf) e pneumonia intersticial ndo especifica (PINE)
também sdo consideradas DPI fibrosantes®. Inde-
pendentemente da etiologia da injria pulmonar,
as DIP que evoluem para fibrose possuem aspectos
em comum relacionados ao mecanismo patogénico,
resultando em perda irreversivel da integridade do
parénquima pulmonar, destruicdo da arquitetura e
perda de funcao®.

O diagnostico diferencial das DPI fibrosantes
requer uma abordagem multidisciplinar incor-
porando aspectos clinicos, laboratoriais, histo-
patolégicos e de imagem. A TCAR ¢ a principal
ferramenta de imagem para o diagndstico e acom-
panhamento da evolucdo e progressao das DPI
fibrosantes, além de (til para definir a necessidade
de estudo histopatoldgico por bidpsia.

Recentemente, o termo “fibrose pulmonar
progressiva” (FPP) tem sido aplicado as DPI (ex-
ceto a FPI) que preencham critérios radiol6gicos,
clinicos e funcionais de progressdo, apesar do
tratamento adequado*>¢. Nestes dltimos anos
o0 uso de novas terapias com drogas antifibroti-
cas vem demonstrando beneficios tanto na FPI
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quanto em outras DPI fibrosantes e, portanto, o
diagndstico correto de progresséo é fundamental
para definicdo de conduta'®.

A seguir abordaremos as caracteristicas de
imagem das principais DPI fibrosantes.

1- FIBROSE PULMONAR IDIOPATICA <(<

A fibrose pulmonar idiopética (FPI) é uma
pneumonia intersticial cronica fibrosante, rapida-
mente progressiva e de causa desconhecida. Ocorre
principalmente em adultos (> 60 anos), mais co-
mumente em homens tabagistas ou ex tabagjistas,
com quadro clinico de dispneia, tosse seca e piora
progressiva da fun¢do pulmonar. A mortalidade é
alta, com sobrevida de cerca de 3-4 anos apés o
diagnostico>’. A FPI é caracterizada pelo padréo
radiol6gico e histopatolégico de pneumonia inters-
ticial usual (PIU) e ap6s excluidas outras causas de
DPI fibrosante. A avaliacéo clinica e multidisciplinar
é fundamental para descartar causas alternativas,
como pneumonite de hipersensibilidade fibrosante
(PHf) ou doencas do colageno, como a artrite
reumatoide (AR). Fatores de risco para FPl incluem
tabagismo, doenca do refluxo gastroesofégico,
apneia do sono e histérico familiar. Estudos recen-
tes vém avaliando a possibilidade de marcadores
genéticos e moleculares auxiliarem no diagnéstico
da FPY". Provas de funcdo respiratéria contribuem
para o diagndstico e o sequimento da doenca e
a TCAR tem papel central na suspeita diagnéstica
e possui o potencial de definir os casos em que a
bi6psia pulmonar é necessaria?.

Aspectos tomogrdficos da FPI

Os critérios que definem o padréo de PIU na
TCAR foram descritos pelo comité multidisciplinar
e internacional das sociedades ATS\ESR\JRS\ALAT
e publicado em 2022. Foram definidas quatro
categorias para o diagndstico de FPI: padréo tipico
para PIU, provavel PIU, indeterminado para PIU e
diagnéstico alternativo (tabela 1)'.

Padrdo tipico para PIU: caracteriza-se pela
presenca de faveolamento com ou sem bronquiec-
tasias e bronquiolectasias de tracdo e reticulacdo
irregular, geralmente associada a opacidades em
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vidro fosco, com distribuicdo predominantemente
subpleural e nas bases pulmonares (figura 1). As
alteracdes podem ser heterogéneas e assimétricas,
com areas de parénquima normal de permeio
(hoterogeneidade temporal).

Padréo provavel para PIU: as mesmas carac-
teristicas do padréo tipico para PIU, no entanto,
neste padrdo ndo se identificam édreas de faveo-
lamento (figura 2).

Padrdo indeterminado para PIU: neste padrao
identificam-se sinais de fibrose de distribuicao difu-
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sa, sem predominio subpleural, sem caracteristicas
especificas para nenhuma etiologia (figura 3).
Achados na TCAR sugestivos de diagndsticos
alternativos: neste grupo ha sinais tomogréficos
que sugerem outros diagndsticos, como PINE,
sarcoidose ou PHf (descritos abaixo). Achados
parenquimatosos de cistos, atenua¢do em mo-
saico, predominio de vidro fosco, nédulos e con-
solidacdes também devem levar o radiologista a
considerar um diagnéstico alterativo a FPI.

Tabela 1. Padrdes da fibrose pulmonar idiopatica (FPI) na TCAR

Predominio basal e

Predominio superior
Poupa regides subppleurais

tomogréficos

discretas OVF

Pode haver Né&o h4 regido subpleural
ossificacdo poupada
pulmonar

Pode haver OVF leve

subpleural. Predominio basal e . > ~
o . Difusa ou varidvel | Extensa atenuacdo em
Distribuicao Pode ser difuso. subpleural . . X
Sem predominio mosaico
Geralmente Frequentemente .
. . subpleural Peribroncovascular;
assimétrica e heterogénea Sl
. perilinfatica
heterogénea R
Frequentemente heterogénea
Faveolamento Padrao cistico
com ou sem Atenuacdo em mosaico ou
bronquiectasias de | Padrao reticular com . ) em trés densidades
5 . X Sinais de fibrose .
tracao. bronquiectasias de Predominio de OVF
i - - pulmonar que ) ,
Aspectos Reticulacdo com tracao Micronédulos

nao sugerem
diagnéstico
especifico

centrolobulares
Nédulos
Consolidacoes
Placas pleurais
Esofago dilatado

Baseado em Raghu et al (1). PIU: pneumonia intersticial usual; OVF: opacidades em vidro fosco.

4

Figura 1. Padréo PIU tipico. Homem, 84 anos. TC nos planos (A) axial e (B) sagital demonstram opacidades reticulares e areas de
faveolamento com predominio nas regides subpleurais dos lobos inferiores.

PulmaoR|

Pulmso R] 2024;32(1): 39-49



42

DIAGNOSTICO POR IMAGEM DAS DOENCAS PULMONARES
INTERSTICIAIS FIBROSANTES

Rodrigues RS, Barreto MM

Figura 2. Padrdo provavel PIU. TC no plano axial (A) demonstra reticulacdo irregular, opacidades em vidro fosco e bronquiectasias de
tracdo, com predominio nas regides subpleurais dos lobos inferiores, porém com auséncia de faveolamento. (B) Reconstru¢ao MinIP destaca
bronquiectasias e bronquiolectasias de tragao.

Figura 3. Padrdo indeterminardo’ bara PIU. TC plano axial
demonstra alteracdes intersticiais caracterizadas por reticulacdo
irregular e opacidades em vidro fosco sem predominio de
distribuicao. Bronquiectasias de tracao e distorcao arquitetural séo
observadas no pulmao esquerdo.

O achado de padrao tipico de PIU na TCAR
pode ser considerado como diagndstico de FPI,
apo6s excluidas outras causas de DPI fibrosantes,
ndo havendo indicacéo de confirmacdo por bidp-
sia. Nos casos de padréo provéavel PIU é necessa-
ria a avaliagdo multidisciplinar e a bidpsia pode
ser dispensada quando o contexto é apropriado.
Atualmente, a criobidpsia transbronquica é capaz
de obter amostras do tecido pulmonar maiores
que a bidpsia transbronquica convencional, porém
ainda é considerada menos efetiva que a bidpsia
cirdrgica'. As caracteristicas tomograficas da PIU
se correlacionam com caracteristicas histoldgicas.
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Correlagdo patoldgica-radiélogica da PIU

O critério histopatoldgico que caracteriza
PIU é definido por éreas focais de fibrose, injdria
epitelial, focos de fibroblastos, distor¢do arqui-
tetural (fibrose destrutiva com faveolamento),
predominio nas regides subpleural e paraseptal e
auséncia de outros achados que levem a supeicdo
de diagnésticos alternativos?.

Estudos de correlacéo patoldgica-radiélogica
demonstraram que bronquiolectasias de tracao e
cistos de faveolamento possuem estreita relacao .
O faveolamento corresponde a cistos bronquiolares
que se formam apés o colapso do septo alveolar
fibrético e da dilatacdo de vias aéreas terminais'.
Embora o padrdo PIU histopatoldgico seja carac-
teristico da FPI, seus aspectos também podem
também ser encontrados em outras DPI fibrosantes
como a PH fibrética, doenca do tecido conectivo e
DPI relacionadas a exposicdo de agentes nocivos.

2- PNEUMONIA INTERSTICIAL NAO €K«

ESPECIFICA

A pneumonia intersticial ndo especifica
(PINE) é caracterizada histologicamente por
alteracbes inflamatdrias com ou sem fibrose
e pode ser classificada como do tipo celular
(melhor prognéstico), fibrético ou misto. A
PINE apresenta como carateristica a homoge-
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neidade temporal das alteracdes pulmonares
ao contrério da PIU*.

Embora a PINE possa ser idiopatica, € mais
frequentemente associada a doencas autoimunes,
sobretudo a esclerodermia, podendo também estar
relacionada a outras condi¢des como a PHf e reacdo a
drogas. A PINE idiopética € um diagndstico de exclu-
séo responséavel por cerca de 25% das pneumopatias
intersticiais. £ mais frequente no sexo feminino entre
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40-50 anos e o progndstico € melhor que o da FPIE.
A PINE fibrética na TCAR é caracterizada por
reticulacdo irregular, opacidades em vidro fosco e
bronquiectasias de tracao de distribuicao perifé-
rica, basal, simétrica. Pode haver consolidagdo e
perda de volume nos lobos inferiores. Geralmente
ndo sdo caracterizados cistos de faveolamento.
Em cerca de 30 a 60% dos casos as alteracdes
poupam as regides subpleurais (figura 4)"8.

Figura 4. Paciente feminina 46 anos portadora de pneumonia intersticial com aspectos autoimunes. TC no plano axial e reconstrucao sagital

(A e B) demonstram reticulacao irregular, opacidades em vidro fosco e bronquiolectasias de tragédo, associados a extensas opacidades em
vidro fosco, com predominio na periferia dos tercos inferiores dos pulmées, porém poupando as regides subpleurais (setas). PINE associada

a doenca de base.

>>» 3-ARTRITE REUMATOIDE

Artrite reumatoide (AR) caracteriza-se por al-
teracoes inflamatérias e destruicdo das articulagdes
sinoviais e afeta principalmente mulheres em torno
dos 60 anos. A manifestacdo extra-articular mais
comum é o envolvimento pulmonar que pode ocor-
rer em até 60% dos pacientes com AR. Qualquer
compartimento pulmonar pode ser afetado sendo
a DPI mais prevalente, seguida por doenca de vias
aéreas, derrame pleural, ndédulos reumatdides e
vasos (vasculite e hipertensdo pulmonar)’.

A DPIfibrosante na AR ocorre em aproximada-
mente 10% dos casos e é uma das principais causas
de morbidade e mortalidade. Embora a AR seja
mais comum em mulheres a DPI-AR ocorre mais
em homens. Acredita-se que ocorra uma ativacao
imunolégica cronica que se associa a inflamagao,

Pulma@oR]

com fibroproliferacdo no parénquima pulmonar
de individuos geneticamente suscetiveis®.

No diagnéstico de DPI na AR deve ser afas-
tada lesdo pulmonar induzida por drogas, como
os inibidores do fator de necrose tumoral-OL, que
sao conhecidos por causar toxicidade pulmonar®.
Na histopatologia a DPI-AR pode apresentar varios
padroes, inclusive com sobreposicdes de mais
de um padrdo. Na maioria dos casos de DPI-AR
os padrdes PIU e PINE sdao mais frequentes, e a
coexisténcia desses dois tipos é comum.

Na TCAR, embora vérios padrdes possam
ocorrer, a manifestacdo mais comum da DPI-AR
€ o padrdo PIU. Em um estudo de pacientes
com AR e DPI, os quatro padrdes mais encon-
trados foram PIU (37%) (figura 5), PINE (30%),
bronquiolite obliterante (17%) e pneumonia em
organizacao (8%)°.

Pulma@o R] 2024;32(1): 39-49
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Figura 5. Feminino, 60 anos, com diagndstico de artrite reumatoide. TC (A e B) demonstram reticulacdo e exuberantes cistos de
faveolamento, predominando na periferia dos tergos inferiores dos pulmdes, compativel com padréo PIU tipico. Destaca-se em (A) e na
reconstrucdo sagital MinIP (C) acometimento da regido anterior dos lobos superiores, achado mais frequentemente observado em PIU

associada a doencas do tecido conjuntivo (setas).

A DPI-AR normalmente progride mais rapi-
damente em pacientes com PIU do que outros
subtipos, embora as taxas de mortalidade sejam
varidveis®. A maioria dos pacientes com DPI-AR
com PIU tem um prognéstico um pouco melhor
em comparacao a FPI.

>>» 4- ESCLEROSE SISTEMICA

A esclerose sistémica (ES) ou esclerodermia,
€ uma doenca do coldgeno autoimune carac-
terizada por vasculopatia de pequenos vasos,
havendo inflamag&o, dano microvascular e fibrose
progressiva da pele e outros 6rgdos. Ocorre mais
frequentemente em mulheres entre 30 e 70 anos.
O pulmao é comumente afetado e a DPI fibrosante
é responsavel por cerca de um terco das mortes
relacionadas a doenca. A patogénese da DPI fi-

brosante associada a ES (DPI-ES) envolve lesao
epitelial e ativacéo de fibroblastos com acimulo
de matriz extracelular e fibrose pulmonar®.

Na TCAR o padrdo PINE é mais o frequen-
temente relacionado a ES podendo ser do tipo
celular ou fibrética. A PINE celular apresenta pre-
dominio de opacidades em vidro fosco, distri-
buicdo subpleural e basal com menor extensdo
de reticulacdo. As bronquiectasias de tracdo e
distorcdo arquitetural sdo caracteristicas da PINE
fibrética, como ja descritas. O padrdo PIU com
presenca de faveolamento também pode ocorrer
na ES, nesses casos com pior prognéstico. A ex-
tensdo da doenca na TCAR demonstrou ser um
preditor independente de mortalidade®. O achado
tomografico de DPI, principalmente PIU e PINE,
associado a dilatacdo esofageana deve levantar
a suspeita de ES (figura 6).

Figura 6. Paciente feminina, 58 anos portadora de esclerose sistémica. TC no plano axial demonstra extensas bronquiectasias de tracéo
predominando nos tercos inferiores dos pulmdes, associada a discreta reticulacao irregular e a opacidades em vidro fosco. O aspecto é de

PINE fibrética. Destaca-se ainda dilatagdo do es6fago distal (setas).
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>»» 5- PNEUMONITE DE

HIPERSENSIBILIDADE

A PH é uma doenca inflamatéria e/ou fibrética
que afeta o parénquima pulmonar e pequenas vias
aéreas. Caracteristicamente é uma reacao imuno-
l6gica que ocorre em individuos suscetiveis ap6s a
exposicdo a um agente externo. O diagnéstico defi-
nitivo pode ser dificil pois em cerca de 60% dos casos
néo é possivel identificar o antigeno causal. A PH
apresenta caracteristicas comuns a outras doencas
pulmonares agudas e cronicas e deve ser considerada
no diagnostico diferencial de todo paciente com DPI,
sendo fundamental a avaliagdo multidisciplinar'.
Os aspectos de imagem na TCAR, histéria clinica,
questionarios, testes soroldgicos de IgG para an-
tigenos em potencial, lavado broncoalveolar para
andlise de linfocitos e, por fim, a bidpsia pulmonar
contribuem para o diagnéstico.

Pelas atuais diretrizes do comité formado pela
American Thoracic Society (ATS)/ Japanese Respira-
tory Society (JRS)/ Asociacién Latinoamericana del
Torax (ALAT), a PH é classificada nos subtipos PH
ndo fibrética e PH fibrética'®. A PH néo fibrética é
puramente inflamatdria e a PHf possui componente
inflamatério e fibrético ou puramente fibrético.
A presenca de fibrose pode ser determinada por
imagem radioldgica ou por histopatologia.

Na suspeita diagnéstica de PH é necessario
caracterizar o acometimento das vias aéreas. Assim
sendo, a TCAR deve ser realizada em inspiracdo
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méxima e expiracdo prolongada para a correta
identificacdo de aprisionamento aéreo. Pelas atuais
diretrizes'®, os achados para PH néo fibrdtica e
PH fibrética sdo categorizados como: 1- tipico,
2- compativel e 3- indeterminado.

Padrdo tipico de PH fibrética requer a
superposicao de sinais de fibrose e de obs-
trucdo bronquiolar. Os sinais de fibrose na
PHf manifestam-se na TCAR pela presenca
de reticulacdo irregular e grosseira e distor-
¢do arquitetural. Bronquiectasias de tracdo e
faveolamento podem ser observados, sendo
geralmente discretos, embora mais raramente
possam ser extensos. A obstrucdo bronquiolar
pode manifestar-se como o “padrédo das trés
densidades” que é definido como a combinacédo
de vidro fosco (areas de infiltracdo), l6bulos
secundarios com hipoatenuacédo (doenca de
vias aéreas) e areas de pulmao normal (figura
7). O aprisionamento aéreo néo é especifico
e pode ocorrer com DPI de outras etiologias,
como a sarcoidose e DPI associadas a doencas
do coldgeno. Em relacéo a distribuicdo, as alte-
racdes podem ser randdmicas (sem predominio
axial ou craniocaudal), predominar no terco
médio ou poupar relativamente as bases. Os
aspectos na TCAR da PHf podem ser muito
semelhantes aos da FPI e o diagnéstico dife-
rencial por imagem pode ser dificil (figura 8).
Um padréo de “provével PIU” frequentemente
€ observado em pacientes com PHf.

Figura 7. Paciente com pneumonite de hipersensibilidade. TC plano axial (A) e reconstrucdo MinlIP (B) demonstram padrdo da tripla
densidade caracterizada por dreas alternadas de vidro fosco, aprisionamento aéreo e parénquima normal (setas).

PulmaoR|
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Figura 8. Paciente com pneumonite de hipersensibilidade fibrética. TC plano axial (A e B) demonstram opacidades reticulares irregulares e
bronquiectasias de tragdo, com acentuada distor¢ao arquitetural. Em (A) nota-se também érea de aprisionamento aéreo a direita (asteriscos).

>»» 6- SARCOIDOSE

A sarcoidose é uma doenca inflamatéria mul-
tisistémica de etiologia desconhecida relacionada
a uma resposta imunoldgica cronica em individuos
geneticamente suscetiveis, com quadro clinico e
evolucdo heterogéneas. Aproximadamente 90%
dos pacientes apresentam envolvimento pulmonar
e cerca de 20% desenvolvem fibrose pulmonar
com evolugdo varidvel, por vezes progressiva com
complicagdes como a hipertensdo pulmonar e
insuficiéncia respiratéria e morbidade e morta-
lidade significativas®''2.

Os aspectos da TCAR na sarcoidose pulmonar
com fibrose sao variaveis. Os principais achados séo
as bronquiectasias de tracao, opacidades reticula-
res irregulares, faixas fibréticas e cistos aéreos com

distorcdo arquitetural centrada nas vias aéreas. As
alteracdes predominam nos lobos superiores (mais
nos segmentos posteriores) e nos tercos médios. Os
achados podem ser semelhantes a PHf, porém éreas
de aprisionamento aéreo e nddulos centrolobulares
sa0 mais comumente descritos na PHf*™. O faveola-
mento € relativamente incomum e a fibrose tende a
seguir os feixes broncovasculares. Quando presente,
o faveolamento predomina nos tercos médios e su-
periores. A progressao da fibrose pode resultar em
massas conglomeradas peribroncovasculares, enfise-
ma paracicatricial e cavidades que ocasionalmente
podem evoluir com colonizac@o flngica. Achados
associados podem ser observados como micronédu-
los perilinfaticos, aprisionamento aéreo e atenuacao
em mosaicos decorrentes do envolvimento das vias
aéreas pelos granulomas™'* (figura 9).

Figura 9. Paciente feminina 51 anos portadora de sarcoidose . TC plano axial

CALTARES

demonstra opacidades reticulares irregulares e bronquiectasias de

tracdo com distorcéo arquitetural sem predominio no plano axial e acometendo as regides peribroncovasculares. Padréo inconsistente com PIU.
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>>> 7- DPI RELACIONADA A EXPOSICAO

OCUPACIONAL

A exposicdo ocupacional e inalacdo de uma
grande variedade de agentes e poeiras podem
levam a DPI. As mais comuns sé@o a inalacdo das
fibras de asbesto (asbestose) e exposicéo a silica
(silicose). O diagndstico geralmente é feito pela
histéria ocupacional e aspectos de imagem?.

Na silicose complicada com fibrose obser-
vam-se multiplos pequenos nédulos predomi-
nando nos tercos superiores dos pulmdes que
coalescem para formar massas conglomeradas e
fibrose macica progressiva nos lobos superiores,
semelhante a sarcoidose. Em alguns casos de si-
licose com fibrose pulmonar os aspectos podem
ser semelhantes ao padréo PIU3.

Na doenca pulmonar relacionada ao asbes-
to, podem ser observadas alteracdes intersticiais
fibrosantes similares a FPI. O diagnéstico de doen-
¢a pulmonar relacionada ao asbesto pode ser
sugerido quando se observam placas pleurais
calcificadas, inclusive na face diafragmatica, em
associacao a DPI cronica.

>>» 8- FIBROSE PULMONAR

PROGRESSIVA (FPP)

O termo FPP é usado para DPI fibrosantes,
exceto a FPl, que evoluam com sinais de pro-
gressdo da doenca, sendo caraterizada por piora
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de sintomas respiratérios, piora progressiva das
provas de funcdo respiratéria e/ou achados na
TCAR indicando progressao da fibrose. FPP se
caracteriza pela presenca de pelo menos dois de
trés critérios demonstrados abaixo, ocorridos no
Gltimo ano e sem outro fator causal.
1- Piora dos sintomas respiratérios
2- Piora das provas de funcéo respiratéria:
a. Declinio da FVC >5% em 1 ano ou
no controle
b. Declinio absoluto do DLCO >10% em
1 ano ou controle

3- Evidéncia radioldgica de progressao da

doenca (1 ou mais dos critérios abaixo) (figura 10):

a. Aumento da extensdo das bronquiec-
tasias e bronquiolectasias de tracdo

b. Novas areas de opacidades em vidro
fosco associadas as bronquiectasias

¢. Novas areas de reticulacao

d. Aumento da extensdo ou piora da re-
ticulagao

e. Surgimento ou piora do faveolamento

f. Aumento da perda de volume.

A FPP pode ser a evolugdo de vérias DPIs
fibréticas, com grande impacto na morbidade e
mortalidade desses pacientes. Deve ser destacado
que FPP ndo é um diagnéstico, mas sim um indi-
cativo de evolugdo de condicdo pré-existente'. As
DPIs com fenétipo de fibrose progressiva podem
ter apresentacdes tomogréficas e histopatoldgicas
variadas, porém possuem muitas caracteristicas

=

Figura 10. Fem 65 anos portadora de FPI evoluindo com piora da dispneia. TCs evolutivas (A e B) com intervalo de 8 meses demonstram
novas areas de reticulagao irregular no aspecto posterior do segmento superior do lobo inferior direito (setas) e surgimento de faveolamento
na lingula (cabecas de setas). A associagao de piora clinica e radiol6gica indicam fibrose pulmonar progressiva.
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que sdo semelhantes a DPI fibrosante cléssica
representada pela FPI. A utilizagdo dos critérios
de FPP permite identificar popula¢bes de pacien-
tes nos quais a DPI fibrética tenha progressdo
similar e possibilita estratificar os pacientes por
prognéstico'. Terapia antifibrética, embora ainda
seja objeto de estudos e pesquisa neste grupo

Rodrigues RS, Barreto MM

de pacientes, vem demonstrando beneficios no
tratamento das DPIs fibrosantes.

Finalmente, deve-se destacar novamente que
o diagnéstico correto de uma doenca pulmonar
intersticial fibrosante, embora um grande desafio,
é crucial para a conduta e tratamento, e deve ser
sempre abordado de forma multidisciplinar.
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