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Resumo O diagnostico das pneumonias intersticiais idiopaticas (Plls) envolve um cenario multidisciplinar no qual o radiologista assume
papel fundamental. A Gltima atualizacao (2013) da classificacao das Plls pela American Thoracic Society/European Respiratory
Society propde algumas mudancas importantes em relacao a classificacao original de 2002. Dentre as novidades, destacam-se o
acréscimo de uma nova doenca (fibroelastose pleuroparenquimatosa idiopatica) e a subdivisdo das Plls em quatro grupos princi-
pais: Plls crénicas fibrosantes (fibrose pulmonar idiopatica e pneumonia intersticial nao especifica); Plls relacionadas ao tabagismo
(pneumonia intersticial descamativa e bronquiolite respiratéria com doenca intersticial pulmonar); Plls agudas/subagudas (pneu-
monia em organizacao e pneumonia intersticial aguda); Plls raras (pneumonia intersticial linfocitica e fibroelastose pleuroparenqui-
matosa idiopatica); além das ditas “inclassificaveis”. Foram revisadas, de forma didatica neste estudo, as principais caracteristicas
clinicas, tomograficas e patologicas de cada uma das Plls.

Unitermos: Pneumonias intersticiais idiopaticas; American Thoracic Society; European Respiratory Society.

Abstract The diagnosis of idiopathic interstitial pneumonias (lIPs) involves a multidisciplinary scenario in which the radiologist assumes a
key role. The latest (2013) update of the IIP classification by the American Thoracic Society/European Respiratory Society proposed
some important changes to the original classification of 2002. The novelties include the addition of a new disease (idiopathic pleu-
roparenchymal fibroelastosis) and the subdivision of the IIPs into four main groups: chronic fibrosing 1IPs (idiopathic pulmonary fibro-
sis and nonspecific interstitial pneumonia); smoking-related IIPs (desquamative interstitial pneumonia and respiratory bronchiolitis-
associated interstitial lung disease); acute or subacute IIPs (cryptogenic organizing pneumonia and acute interstitial pneumonia);
rare |IPs (lymphoid interstitial pneumonia and idiopathic pleuroparenchymal fibroelastosis); and the so-called “unclassifiable” 1IPs.
In this study, we review the main clinical, tomographic, and pathological characteristics of each IIP.
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INTRODUCAO

um cendrio multidisciplinar no qual o radiologista assume

As pneumonias intersticiais idiopaticas (Plls) fazem papel fundamental. A tomografia computadorizada de alta

parte de um amplo e heterogéneo grupo de doencas pul-
monares intersticiais que engloba mais de 200 doencas
agudas ou cronicas, com graus variados de inflamacdo e/ou
fibrose. Diante da vastiddo de aspectos clinicos, radiol6-
gicos e patolégicos, bem como da constante necessidade

resolucdo do térax tem sido motivo de recentes publicacdes
na literatura radiolégica brasileira’~". Nao obstante esta
abordagem integrada, em alguns casos a classificacio final
e o diagnéstico definitivo podem nio ser alcancados. Tais
casos ndo preenchem critérios para classificacio em uma
1 . . . . das outras pneumopatias intersticiais cléssicas, sendo por
de andlise evolutiva das Plls, é imprescindivel que o diag- | ] “,p . P T, ’ p
- . . isso ditas “inclassificaveis” e permanecendo como um de-
nostico e seguimento dessas doencas sejam firmados em : )

safio para toda a equipe envolvida.

A ultima atualizacdo (2013) da classificacdo das Plls
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pela American Thoracic Society/European Respiratory So-
ciety(s’g)
¢do a classificacdo original de 2002. Dentre as novidades,

propde algumas mudancas importantes em rela-

destacam-se a subdivisdo das Plls em quatro grupos princi-
pais (cronicas fibrosantes, relacionadas ao tabagismo, agu-
das/subagudas e raras) e o acréscimo de uma nova doenca:
a fibroelastose pleuroparenquimatosa idiopatica.
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Neste estudo realizamos uma breve descricio clinico-
patolégica de cada um desses quatro grupos de Plls, em
paralelo a apresentacdo de suas principais caracteristicas
radiolégicas (Tabela 1), incluindo achados tomograficos,
padroes de distribuicdo e os principais diagnésticos dife-
renciais. As imagens apresentadas foram selecionadas do
arquivo didético de nossa institui¢do, de casos com padrio
tomografico tipico de cada PII, com confirmagio anatomo-

patolégica.

PIIs CRONICAS FIBROSANTES
Fibrose pulmonar idiopatica (Figura 1)

Entidade mais comum entre todas as PIIs"'?) repre-
senta uma pneumopatia intersticial sem causa definida,
caracterizada histologicamente pelo padrio de pneumonia
1L12) " com focos fibroblasticos dispersos
e envolvimento heterogéneo do parénquima, alternando
areas de preservacdo tecidual com dreas de inflamacio

intersticial usual’

intersticial e faveolamento. Ocorre principalmente em
adultos fumantes ou ex-fumantes, com idade superior a 50
anos, que apresentam, comumente, dispneia progressiva e
tosse seca. Em geral, tem mau prognéstico, com sobrevida
estimada em menos de cinco anos a partir do diagnéstico.
Os pacientes costumam ter melhora da exacerbacdo aguda
quando tratados com ciclosporina associada a corticos-
teroides, sendo a maioria deles considerada candidatos a

(10)

transplante pulmonar apés o diagnéstico''”. Em um ce-

nario clinico apropriado (achados clinicos e radiol6gicos

tipicos), o diagnéstico de fibrose pulmonar idiopatica pode
ser firmado sem a necessidade de biépsia!?,

Pneumonia intersticial ndo especifica (Figura 2)

Caracterizada histologicamente por inflamacido ho-
mogénea e expansdo das paredes alveolares, com ou sem
achados de fibrose, pode ser classificada nos subtipos ce-
lular (menos comum e com melhor prognéstico), fibrética
(pior prognéstico) ou mista’". A pneumonia intersticial
ndo especifica pode ser idiopética, embora, na maioria das
vezes, represente uma manifestacio pulmonar associada as
doencas do coldgeno (sobretudo esclerodermia), a pneu-
monia por hipersensibilidade, as rea¢oes medicamentosas
ou ao dano alveolar difuso. Ocorre mais comumente em
mulheres entre 40 e 50 anos de idade, com sintomas simi-
lares a fibrose pulmonar idiopatica, porém, em geral, mais
leves. O tratamento é direcionado para a doenca de base e
pode incluir a associa¢do de corticosteroides sistémicos e
drogas citotéxicas, podendo ser bem sucedido em boa parte
dos casos'?. Os achados tomograficos da fibrose pulmonar
idiopética e da pneumonia intersticial ndo especifica sdo
muitas vezes similares, cabendo ao radiologista experiente
saber as principais diferencas entre elas'® (Tabela 1).

PIIs RELACIONADAS AO TABAGISMO
Pneumonia intersticial descamativa (Figura 3)

Doenca rara fortemente associada ao tabagismo, pode
em alguns casos evoluir para insuficiéncia respiratéria e

Tabela 1—Padrao de distribuicdo, achados tomograficos e principais diagnésticos diferenciais da cada PII.

Pl Padrao de distribuicao

Achados tomograficos

Diagnostico diferencial

Plls cronicas fibrosantes

Fibrose pulmonar idiopatica  Periférico, subpleural, basal

tetural

Pneumonia intersticial ndo Periférico, basal, simétrico

especifica

Plls relacionadas ao tabagismo

Opacidades reticulares; cistos de faveola-
mento; minimo vidro fosco; distor¢cdo arqui-

Extenso vidro fosco; opacidades lineares irre-
gulares; bronquiectasias de tragao; preserva-
¢ao subpleural

Doengas do colageno; pneumonia por hiper-
sensibilidade; pneumoconioses

Pneumonia intersticial usual; pneumonia in-
tersticial descamativa; pneumonia em orga-
nizacao; pneumonia por hipersensibilidade

Pneumonia intersticial des-
camativa

Campos inferiores, predo-

minantemente periférico reticulares

Bronquiolite respiratéria com
doenca intersticial pulmonar

Principalmente campos su-
periores, centrolobular
fosco

Plls agudas/subagudas

Atenuacao em vidro fosco; cistos; opacidades

Espessamento das paredes bronquicas; no-
dulos centrolobulares; opacidades em vidro

Bronquiolite respiratéria com doenca intersti-
cial pulmonar; pneumonia intersticial nao es-
pecifica; pneumonia por hipersensibilidade

Pneumonia intersticial descamativa; pneu-
monia intersticial ndo especifica; pneumonia
por hipersensibilidade

Pneumonia em organizagao  Subpleural, peribronquico

Pneumonia intersticial aguda Difusa ou focal

Plls raras

Opacidades focais em vidro fosco; consolida-
¢oes; sinal do halo invertido

Consolidacoes; opacidades em vidro fosco;
bronquiectasias de tracao

Infecgao; aspiracdo; pneumonia eosinofilica;
vasculites

Edema hidrostatico; sindrome da angustia
respiratéria aguda; hemorragia alveolar

Pneumonia intersticial linfo-
citica

Predomina nos campos pul-
monares inferiores

Fibroelastose pleuroparen- Periférico, campos superio-

quimatosa idiopatica res subpleurais

Cistos (paredes finas); nédulos centrolobula-
res; atenuacao em vidro fosco; espessamento
septal peribroncovascular

Espessamento pleural; alteragées fibréticas

Pneumonia intersticial ndo especifica; sar-
coidose; histiocitose X; doengas pulmonares
cisticas

Pneumoconioses; pneumonia por hipersensi-
bilidade; fibrose pulmonar familiar
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Figura 1. Fibrose pulmonar idiopatica. Paciente do sexo masculino, 66 anos, tabagista. Imagem axial de tomografia de alta resolugao do térax (A) e reformata-
¢ao coronal (B). Em A, opacidades reticulares finas (seta cheia), com bronquiectasias e bronquioloectasias de tragao e cistos de faveolamento (seta vazada).

Em B, padrao de distribuicdo predominantemente periférico e basal.

Figura 2. Pneumonia intersticial ndo especifica. Paciente do sexo feminino, 51 anos, com esclerodermia. Imagem axial de tomografia de alta resolucédo do
térax (A) e reformatacéo coronal (B). Em A, atenuacao em vidro fosco, com opacidades reticulares lineares (seta cheia), bronquiectasias e bronquioloectasias
de tracdo. Nota-se discreta preservacao subpleural dos achados (seta vazada). Em B, padrao de distribuicdo predominantemente basal e simétrico.

fibrose pulmonar avancada®. Os achados histopatolégi-
cos incluem espessamento homogéneo dos septos alveo-
lares e actimulo intra-alveolar de macréfagos pigmenta-
dos""V. Homens entre 30 e 50 anos de idade compdem a
maioria dos pacientes, havendo significativa melhora apés
cessacdo do tabagismo e corticoterapia'?).
Bronquiolite respiratéria com doenca intersticial
pulmonar (Figura 4)

Caracterizada classicamente pela associacdo de doenca
intersticial com bronquiolite respiratéria, seus achados
histolégicos tipicos incluem o actimulo de macréfagos pig-
mentados em bronquiolos respiratérios, ductos alveolares
e alvéolos adjacentes, associado a minima fibrose e infil-
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trado inflamatério" V. Os pacientes costumam ser homens
entre 30 e 50 anos de idade, geralmente oligo ou assinto-
maticos. O tratamento também consiste em interrupc¢io
do tabagismo e corticoterapia'?.

PIIs AGUDAS/SUBAGUDAS
Pneumonia em organizacao (Figura 5)

Antigamente conhecida como bronquiolite obliterante
com pneumonia em organizacdo, é caracterizada histo-
logicamente por pélipos de tecido de granula¢do dentro
dos ductos alveolares e alvéolos adjacentes, associados a
infiltrado inflamatério crénico envolvendo o intersticio
e os espacos alveolares®. E um padrdo comum de res-
posta a vdrios tipos de lesdo pulmonar, sendo encontrado
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Figura 3. Pneumonia intersticial descamativa. Paciente do sexo masculino, 65 anos, tabagista. Imagem axial de tomografia de alta resolucéo do térax (A) e
reformatacao coronal (B). Em A, opacidades lineares reticulares (seta cheia), com areas em vidro fosco esparsas bilateralmente (seta vazada). Em B, padrao

de distribuicdo predominantemente periférico.

.

A

Figura 4. Bronquiolite respiratoria com doenca intersticial pulmonar. Paciente do sexo masculino, 53 anos, tabagista. Imagem axial de tomografia de alta reso-
lugdo do torax (A) e reformatagao coronal (B). Em A, opacidades centrolobulares difusas (seta cheia), com espessamento das paredes bronquicas e enfisema
parasseptal/centrolobular (seta vazada). Em B, padrao de distribui¢ao predominantemente nos campos superiores.

mais comumente em associa¢do a doengas do coldgeno,
reacdes pulmonares medicamentosas, pneumonia por hi-
persensibilidade, processos infecciosos e aspiracdo, entre
outros. Quando uma causa nio € identificada, denomina-se
pneumonia em organizacdo criptogénica(lo). Predomina
em individuos entre 50 e 70 anos de idade, sem predi-
lecdo por sexo, que apresentam sintomas com duragido
média de um a trés meses, muitas vezes precedida por
infecgdes do trato respirat(’)rio(”). O tratamento com cor-
ticosteroides costuma ter excelente resposta‘®.

Pneumonia intersticial aguda (Figura 6)

Doenca intersticial aguda idiopdtica extremamente
grave, este tipo de pneumonia caracteriza-se pelo padrio

324

histopatolégico de dano alveolar difuso, cuja fase exsu-
dativa é definida por edema intersticial e intra-alveolar,
formacdo de membranas hialinas e infiltracdo alveolar
difusa de células inflamatdérias. Apresenta péssimo prog-
nostico (mortalidade maior que 50%) e normalmente aco-
mete pacientes com idade entre 50 e 60 anos previamente
higidos, causando dispneia severa de instala¢do abrupta
(menos de trés semanas), usualmente progredindo para
necessidade de ventilacdo mecanica'?. Os achados clini-
cos, radioldgicos e histoldgicos sdo idénticos aos encon-
trados na sindrome da angistia respiratéria aguda?. O
tratamento é basicamente de suporte, com suplementa-
¢do de oxigénio, sendo eficaz o uso de corticosteroides na

fase aguda'?.
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Figura 5. Pneumonia em organizacdo. Paciente do sexo feminino, 62 anos, com dispneia ha um ano e piora dos sintomas ha dois meses. Imagem axial de
tomografia de alta resolucao do térax (A) e reformatacéo coronal (B). Em A, opacidades em vidro fosco/consolidagdes esparsas bilateralmente (setas vazadas).

Em B, padrao de distribuicdo subpleural e peribronquico bilateral.

Figura 6. Pneumonia intersticial aguda. Paciente do sexo feminino, 32 anos, internada por dispneia severa ha duas semanas. Imagem axial de tomografia de
alta resolucao do térax (A) e reformatacao coronal (B). Em A, padrao de atenuacao em vidro fosco difuso, notando-se algumas bronquiectasias de tracao (seta
vazada) e opacidades reticulares (seta cheia). Em B, padrao de distribuicédo difuso e bilateral simétrico.

PIIs RARAS
Pneumonia intersticial linfocitica (Figura 7)

Na grande maioria dos pacientes, a pneumonia in-
tersticial linfocitica estd associada a alteracdes sistémi-
cas autoimunes ou de imunodeficiéncia, como doencgas
do coldgeno (sobretudo sindrome de Sjogren, tireoidite
autoimune e cirrose biliar primaria). E considerada extre-
mamente rara na sua forma idiop4tica. Histologicamente,
é caracterizada por infiltracdo difusa do intersticio por
linfécitos policlonais, histiécitos e ntimero variavel de cé-
lulas plasmaticas, além de foliculos linfoides reativos dis-
tribuidos pelas regides peribroncovasculares, com intensa
inflamacéo associada'?. Acomete principalmente mulhe-
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res entre 50 e 70 anos de idade, com sintomas inespeci-
ficos de tosse e dispneia cronicas (em geral por mais de
trés anos). A resposta ao tratamento com corticosteroides
é imprevisivel 1%,

Fibroelastose pleuroparenquimatosa idiopatica
(Figura 8)

Doenga rara que afeta a pleura e os pulmaes, é carac-
terizada histologicamente por fibrose subpleural homoge-
nea e fibras elasticas abundantes, com inflamacao variavel
e agregados linfociticos. Atualmente, ndo hd consenso a
respeito dos seus critérios diagnésticos, tampouco sobre o
fato de se tratar de uma entidade nova''*. Com pouco mais
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B

Figura 7. Pneumonia intersticial linfocitica. Paciente do sexo feminino, 62 anos, portadora de sindrome de Sjégren. Imagem axial de tomografia de alta resolu-
¢ao do térax (A) e reformatacgao coronal (B). Em A, espessamento difuso das paredes bronquicas (setas cheias), algumas opacidades em vidro fosco e cistos
de paredes finas e tamanhos variados, com distribuicao difusa e bilateral (setas vazadas). Em B, padrao de distribuicao predominantemente nos campos

inferiores.

Figura 8. Fibroelastose pleuroparenquimatosa idiopatica. Paciente do sexo masculino, 80 anos, tabagista, com dispneia aos pequenos esforgos ha um ano.
Imagem axial de tomografia de alta resolugdo do térax (A) e reformatacao coronal (B). Em A, espessamento pleural com alteragdes fibréticas subpleurais
(setas cheias). Em B, padrao de distribuigao periférico assimétrico nos campos superiores.

de 40 casos descritos na literatura até o presente momento,
esta entidade tem sido descrita em associacio com infec-
¢oes, transplante de medula 6ssea, doengas autoimunes e
predisposicdo genética. Seus sintomas sdo inespecificos
(tosse seca e dispneia) e acredita-se que sua evolugio seja
lentamente progressiva (10 a 20 anos), com op¢des tera-
péuticas limitadas além do transplante pulmonar'®,

CONCLUSAO

O correto diagnéstico e classificacdo das Plls envolve
um amplo debate multidisciplinar, ainda com intimeras la-
cunas. Tendo em vista a similaridade dos achados clinicos e
anatomopatoldgicos, seu diagnéstico diferencial complexo
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e da constante necessidade de acompanhamento evolutivo,
a tomografia computadorizada de alta resolucdo tem papel
fundamental na propedéutica dessas doencas.
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