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O diagnóstico das pneumonias intersticiais idiopáticas (PIIs) envolve um cenário multidisciplinar no qual o radiologista assume 
papel fundamental. A última atualização (2013) da classificação das PIIs pela American Thoracic Society/European Respiratory 
Society propõe algumas mudanças importantes em relação à classificação original de 2002. Dentre as novidades, destacam-se o 
acréscimo de uma nova doença (fibroelastose pleuroparenquimatosa idiopática) e a subdivisão das PIIs em quatro grupos princi-
pais: PIIs crônicas fibrosantes (fibrose pulmonar idiopática e pneumonia intersticial não específica); PIIs relacionadas ao tabagismo 
(pneumonia intersticial descamativa e bronquiolite respiratória com doença intersticial pulmonar); PIIs agudas/subagudas (pneu-
monia em organização e pneumonia intersticial aguda); PIIs raras (pneumonia intersticial linfocítica e fibroelastose pleuroparenqui-
matosa idiopática); além das ditas “inclassificáveis”. Foram revisadas, de forma didática neste estudo, as principais características 
clínicas, tomográficas e patológicas de cada uma das PIIs.

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

The diagnosis of idiopathic interstitial pneumonias (IIPs) 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 IIPs (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 IIPs (lymphoid interstitial pneumonia and idiopathic pleuroparenchymal fibroelastosis); and the so-called “unclassifiable” IIPs. 
In this study, we review the main clinical, tomographic, and pathological characteristics of each IIP.
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um cenário multidisciplinar no qual o radiologista assume 
papel fundamental. A tomografia computadorizada de alta 
resolução do tórax tem sido motivo de recentes publicações 
na literatura radiológica brasileira(1–7). Não obstante esta 
abordagem integrada, em alguns casos a classificação final 
e o diagnóstico definitivo podem não ser alcançados. Tais 
casos não preenchem critérios para classificação em uma 
das outras pneumopatias intersticiais clássicas, sendo por 
isso ditas “inclassificáveis” e permanecendo como um de-
safio para toda a equipe envolvida.

A última atualização (2013) da classificação das PIIs 
pela American Thoracic Society/European Respiratory So-
ciety(8,9) propõe algumas mudanças importantes em rela-
ção à classificação original de 2002. Dentre as novidades, 
destacam-se a subdivisão das PIIs em quatro grupos princi-
pais (crônicas fibrosantes, relacionadas ao tabagismo, agu-
das/subagudas e raras) e o acréscimo de uma nova doença: 
a fibroelastose pleuroparenquimatosa idiopática.

INTRODUÇÃO

As pneumonias intersticiais idiopáticas (PIIs) fazem 
parte de um amplo e heterogêneo grupo de doenças pul-
monares intersticiais que engloba mais de 200 doenças 
agudas ou crônicas, com graus variados de inflamação e/ou 
fibrose. Diante da vastidão de aspectos clínicos, radioló-
gicos e patológicos, bem como da constante necessidade 
de análise evolutiva das PIIs, é imprescindível que o diag-
nóstico e seguimento dessas doenças sejam firmados em 
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Neste estudo realizamos uma breve descrição clinico-
patológica de cada um desses quatro grupos de PIIs, em 
paralelo à apresentação de suas principais características 
radiológicas (Tabela 1), incluindo achados tomográficos, 
padrões de distribuição e os principais diagnósticos dife-
renciais. As imagens apresentadas foram selecionadas do 
arquivo didático de nossa instituição, de casos com padrão 
tomográfico típico de cada PII, com confirmação anatomo-
patológica.

PIIs CRÔNICAS FIBROSANTES

Fibrose pulmonar idiopática (Figura 1)
Entidade mais comum entre todas as PIIs(10), repre-

senta uma pneumopatia intersticial sem causa definida, 
caracterizada histologicamente pelo padrão de pneumonia 
intersticial usual(11,12), com focos fibroblásticos dispersos 
e envolvimento heterogêneo do parênquima, alternando 
áreas de preservação tecidual com áreas de inflamação 
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 prognóstico, com sobrevida 
estimada em menos de cinco anos a partir do diagnóstico. 
Os pacientes costumam ter melhora da exacerbação aguda 
quando tratados com ciclosporina associada a corticos-
teroides, sendo a maioria deles considerada candidatos a 
transplante pulmonar após o diagnóstico(10). Em um ce-
nário clínico apropriado (achados clínicos e radiológicos 

típicos), o diagnóstico de fibrose pulmonar idiopática pode 
ser firmado sem a necessidade de biópsia(10).

Pneumonia intersticial não específica (Figura 2)

Caracterizada histologicamente por inflamação ho-
mogênea e expansão das paredes alveolares, com ou sem 
achados de fibrose, pode ser classificada nos subtipos ce-
lular (menos comum e com melhor prognóstico), fibrótica 
(pior prognóstico) ou mista(11). A pneumonia intersticial 
não específica pode ser idiopática, embora, na maioria das 
vezes, represente uma manifestação pulmonar associada às 
doenças do colágeno (sobretudo esclerodermia), à pneu-
monia por hipersensibilidade, às reações medicamentosas 
ou ao dano alveolar difuso. Ocorre mais comumente em 
mulheres entre 40 e 50 anos de idade, com sintomas simi-
lares à fibrose pulmonar idiopática, porém, em geral, mais 
leves. O tratamento é direcionado para a doença de base e 
pode incluir a associação de corticosteroides sistêmicos e 
drogas citotóxicas, podendo ser bem sucedido em boa parte 
dos casos(10). Os achados tomográficos da fibrose pulmonar 
idiopática e da pneumonia intersticial não específica são 
muitas vezes similares, cabendo ao radiologista experiente 
saber as principais diferenças entre elas(13) (Tabela 1).

PIIs RELACIONADAS AO TABAGISMO

Pneumonia intersticial descamativa (Figura 3)
Doença rara fortemente associada ao tabagismo, pode 

em alguns casos evoluir para insuficiência respiratória e 

Tabela 1—Padrão de distribuição, achados tomográficos e principais diagnósticos diferenciais da cada PII.

PII

PIIs crônicas fibrosantes

Fibrose pulmonar idiopática

Pneumonia intersticial não 
específica

PIIs relacionadas ao tabagismo

Pneumonia intersticial des-
camativa

Bronquiolite respiratória com 
doença intersticial pulmonar

PIIs agudas/subagudas

Pneumonia em organização

Pneumonia intersticial aguda

PIIs raras

Pneumonia intersticial linfo-
cítica

Fibroelastose pleuroparen-
quimatosa idiopática

Padrão de distribuição

Periférico, subpleural, basal

Periférico, basal, simétrico

Campos inferiores, predo-
minantemente periférico

Principalmente campos su-
periores, centrolobular

Subpleural, peribrônquico

Difusa ou focal

Predomina nos campos pul-
monares inferiores

Periférico, campos superio-
res

Achados tomográficos

Opacidades reticulares; cistos de faveola-
mento; mínimo vidro fosco; distorção arqui-
tetural

Extenso vidro fosco; opacidades lineares irre-
gulares; bronquiectasias de tração; preserva-
ção subpleural

Atenuação em vidro fosco; cistos; opacidades 
reticulares

Espessamento das paredes brônquicas; nó-
dulos centrolobulares; opacidades em vidro 
fosco

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

Consolidações; opacidades em vidro fosco; 
bronquiectasias de tração

Cistos (paredes finas); nódulos centrolobula-
res; atenuação em vidro fosco; espessamento 
septal peribroncovascular

Espessamento pleural; alterações fibróticas 
subpleurais

Diagnóstico diferencial

Doenças do colágeno; pneumonia por hiper-
sensibilidade; pneumoconioses

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

Bronquiolite respiratória com doença intersti-
cial pulmonar; pneumonia intersticial não es-
pecífica; pneumonia por hipersensibilidade

Pneumonia intersticial descamativa; pneu-
monia intersticial não específica; pneumonia 
por hipersensibilidade

Infecção; aspiração; pneumonia eosinofílica; 
vasculites

Edema hidrostático; síndrome da angústia 
respiratória aguda; hemorragia alveolar

Pneumonia intersticial não específica; sar-
coidose; histiocitose X; doenças pulmonares 
císticas

Pneumoconioses; pneumonia por hipersensi-
bilidade; fibrose pulmonar familiar
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fibrose pulmonar avançada(8). Os achados histopatológi-
cos incluem espessamento homogêneo dos septos alveo-
lares e acúmulo intra-alveolar de macrófagos pigmenta-
dos(11). Homens entre 30 e 50 anos de idade compõem a 
maioria dos pacientes, havendo significativa melhora após 
cessação do tabagismo e corticoterapia(11).

Bronquiolite respiratória com doença intersticial 
pulmonar (Figura 4)

Caracterizada classicamente pela associação de doença 
intersticial com bronquiolite respiratória, seus achados 
histológicos típicos incluem o acúmulo de macrófagos pig-
mentados em bronquíolos respiratórios, ductos alveolares 
e alvéolos adjacentes, associado a mínima fibrose e infil-

trado inflamatório(11). Os pacientes costumam ser homens 
entre 30 e 50 anos de idade, geralmente oligo ou assinto-
máticos. O tratamento também consiste em interrupção 
do tabagismo e corticoterapia(10).

PIIs AGUDAS/SUBAGUDAS

Pneumonia em organização (Figura 5)
Antigamente conhecida como bronquiolite obliterante 

com pneumonia em organização, é caracterizada histo-
logicamente por pólipos de tecido de granulação dentro 
dos ductos alveolares e alvéolos adjacentes, associados a 
infiltrado inflamatório crônico envolvendo o interstício 
e os espaços alveolares(8). É um padrão comum de res-
posta a vários tipos de lesão pulmonar, sendo encontrado 

Figura 1. Fibrose pulmonar idiopática. Paciente do sexo masculino, 66 anos, tabagista. Imagem axial de tomografia de alta resolução do tórax (A) e reformata-
ção coronal (B). Em A, opacidades reticulares finas (seta cheia), com bronquiectasias e bronquioloectasias de tração e cistos de faveolamento (seta vazada). 
Em B, padrão de distribuição predominantemente periférico e basal.

Figura 2. Pneumonia intersticial não específica. Paciente do sexo feminino, 51 anos, com esclerodermia. Imagem axial de tomografia de alta resolução do 
tórax (A) e reformatação coronal (B). Em A, atenuação em vidro fosco, com opacidades reticulares lineares (seta cheia), bronquiectasias e bronquioloectasias 
de tração. Nota-se discreta preservação subpleural dos achados (seta vazada). Em B, padrão de distribuição predominantemente basal e simétrico.
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mais comumente em associação a doenças do colágeno, 
reações pulmonares medicamentosas, pneumonia por hi-
persensibilidade, processos infecciosos e aspiração, entre 
outros. Quando uma causa não é identificada, denomina-se 
pneumonia em organização criptogênica(10). Predomina 
em indivíduos entre 50 e 70 anos de idade, sem predi-
leção por sexo, que apresentam sintomas com duração 
média de um a três meses, muitas vezes precedida por 
infecções do trato respiratório(11). O tratamento com cor-
ticosteroides costuma ter excelente resposta(9).

Pneumonia intersticial aguda (Figura 6)

Doença intersticial aguda idiopática extremamente 
grave, este tipo de pneumonia caracteriza-se pelo padrão 

histopatológico de dano alveolar difuso, cuja fase exsu-
dativa é definida por edema intersticial e intra-alveolar, 
formação de membranas hialinas e infiltração alveolar 
difusa de células inflamatórias. Apresenta péssimo prog-
nóstico (mortalidade maior que 50%) e normalmente aco-
mete pacientes com idade entre 50 e 60 anos previamente 
hígidos, causando dispneia severa de instalação abrupta 
(menos de três semanas), usualmente progredindo para 
necessidade de ventilação mecânica(10). Os achados clíni-
cos, radiológicos e histológicos são idênticos aos encon-
trados na síndrome da angústia respiratória aguda(11). O 
tratamento é basicamente de suporte, com suplementa-
ção de oxigênio, sendo eficaz o uso de corticosteroides na 
fase aguda(10).

Figura 3. Pneumonia intersticial descamativa. Paciente do sexo masculino, 65 anos, tabagista. Imagem axial de tomografia de alta resolução do tórax (A) e 
reformatação coronal (B). Em A, opacidades lineares reticulares (seta cheia), com áreas em vidro fosco esparsas bilateralmente (seta vazada). Em B, padrão 
de distribuição predominantemente periférico.

Figura 4. Bronquiolite respiratória com doença intersticial pulmonar. Paciente do sexo masculino, 53 anos, tabagista. Imagem axial de tomografia de alta reso-
lução do tórax (A) e reformatação coronal (B). Em A, opacidades centrolobulares difusas (seta cheia), com espessamento das paredes brônquicas e enfisema 
parasseptal/centrolobular (seta vazada). Em B, padrão de distribuição predominantemente nos campos superiores.
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PIIs RARAS

Pneumonia intersticial linfocítica (Figura 7)
Na grande maioria dos pacientes, a pneumonia in-

tersticial linfocítica está associada a alterações sistêmi-
cas autoimunes ou de imunodeficiência, como doenças 
do colágeno (sobretudo síndrome de Sjögren, tireoidite 
autoimune e cirrose biliar primária). É considerada extre-
mamente rara na sua forma idiopática. Histologicamente, 
é caracterizada por infiltração difusa do interstício por 
linfócitos policlonais, histiócitos e número variável de cé-
lulas plasmáticas, além de folículos linfoides reativos dis-
tribuídos pelas regiões peribroncovasculares, com intensa 
inflamação associada(11). Acomete principalmente mulhe-

res entre 50 e 70 anos de idade, com sintomas inespecí-
ficos de tosse e dispneia crônicas (em geral por mais de 
três anos). A resposta ao tratamento com corticosteroides 
é imprevisível(10).

Fibroelastose pleuroparenquimatosa idiopática  
(Figura 8)

Doença rara que afeta a pleura e os pulmões, é carac-
terizada histologicamente por fibrose subpleural homogê-
nea e fibras elásticas abundantes, com inflamação variável 
e agregados linfocíticos. Atualmente, não há consenso a 
respeito dos seus critérios diagnósticos, tampouco sobre o 
fato de se tratar de uma entidade nova(14). Com pouco mais 

Figura 5. Pneumonia em organização. Paciente do sexo feminino, 62 anos, com dispneia há um ano e piora dos sintomas há dois meses. Imagem axial de 
tomografia de alta resolução do tórax (A) e reformatação coronal (B). Em A, opacidades em vidro fosco/consolidações esparsas bilateralmente (setas vazadas). 
Em B, padrão de distribuição subpleural e peribrônquico bilateral.

Figura 6. Pneumonia intersticial aguda. Paciente do sexo feminino, 32 anos, internada por dispneia severa há duas semanas. Imagem axial de tomografia de 
alta resolução do tórax (A) e reformatação coronal (B). Em A, padrão de atenuação em vidro fosco difuso, notando-se algumas bronquiectasias de tração (seta 
vazada) e opacidades reticulares (seta cheia). Em B, padrão de distribuição difuso e bilateral simétrico.
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de 40 casos descritos na literatura até o presente momento, 
esta entidade tem sido descrita em associação com infec-
ções, transplante de medula óssea, doenças autoimunes e 
predisposição genética. Seus sintomas são inespecíficos 
(tosse seca e dispneia) e acredita-se que sua evolução seja 
lentamente progressiva (10 a 20 anos), com opções tera-
pêuticas limitadas além do transplante pulmonar(15).

CONCLUSÃO

O correto diagnóstico e classificação das PIIs envolve 
um amplo debate multidisciplinar, ainda com inúmeras la-
cunas. Tendo em vista a similaridade dos achados clínicos e 
anatomopatológicos, seu diagnóstico diferencial complexo 

e da constante necessidade de acompanhamento evolutivo, 
a tomografia computadorizada de alta resolução tem papel 
fundamental na propedêutica dessas doenças.
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