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Resumo

Abstract

Manifestacoes intratoracicas das doencas
do colageno na tomografia computadorizada
de alta resolucao do torax™

Intrathoracic manifestations of collagen vascular diseases on high-resolution chest
computed tomography

C. Isabela S. Silva', Nestor L. Miiller?

As manifestacoes intratoracicas das doencas do colageno sdo bastante comuns. O padréo e a freqiiéncia de
comprometimento dependem do tipo especifico de doenca do colageno, que pode envolver um ou varios
compartimentos simultaneamente, tais como parénquima, vias aéreas, artérias pulmonares, pleura, e peri-
cardio. As manifestacdes mais importantes incluem as pneumonias intersticiais difusas e a hipertenséo pul-
monar, que em conjunto representam as principais causas de mortalidade e morbidade nesses pacientes. O
acometimento pulmonar, pleural e de via aérea pode ser também secundario a terapéutica instituida ou ser
decorrente de processos infecciosos bacterianos ou por germes oportunistas, por causa da imunossupres-
sdo. Nesta revisdo os autores sumarizam as manifestacGes intratoracicas e o diagndstico diferencial das
principais doencas do colageno na tomografia computadorizada de alta resolucédo do térax.

Unitermos: Pulmao; Doenca do coladgeno; Pneumonia intersticial; Hipertensdo pulmonar; Tomografia com-
putadorizada.

Intrathoracic manifestations of collagen vascular diseases are very common. The frequency of intrathoracic
manifestations and the pattern of abnormality are variable depending on the type of collagen vascular disease
and may simultaneously involve one or more of the following: lung parenchyma, airways, pulmonary vessels,
pericardium, and pleura. Most significant manifestations include diffuse interstitial pneumonia and pulmonary
hypertension which together represent the main causes of morbidity and mortality of these patients. Pulmonary,
airway and pleural involvement may also be secondary to the therapy adopted for management of the disease,
or result from bacterial pneumonia or opportunistic infection. In the present review, the authors summarize
the main intrathoracic manifestations of collagen vascular diseases and the differential diagnosis on high-
resolution chest computed tomography.

Keywords: Lung; Collagen vascular disease; Interstitial pneumonia; Pulmonary hypertension; Computed
tomography.
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INTRODUCAO

As doengas do colégeno (colagenoses)
correspondem aum grupo de doencas com
caracteristicas autoimunes que acometem
vérios 6rgdos, incluindo o pulmao™?. As
manifestagdes intratoracicas sdo freqlien-
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tes, podendo ser assintométicas ou sintomé-
ticas e com graus variados de gravidade. O
padréo e afreqiiéncia de comprometimento
intratoracico dependem do tipo especifico
de doenca do colageno, que pode envolver
um ou varios compartimentos simultanea-
mente, taiscomo alvéol o, intersticio, vasos,
tecidolinfético, viasaéreasepleura™™. As
manifestagdes pulmonares mais comuns
incluem as pneumonias intersticiais difu-
sas?9) e a hipertensfo pulmonar™?®, que
em conjunto representam as principais cau-
sas de mortalidade e morbidade nesses
pacientes™?, E importante salientar que as
doencas pulmonares em pacientes com
colagenose podem ser decorrentes ndo ape-
nas dapropriadoencade base, mastambém
da terapéutica instituida, ocasionando da-
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nos pulmonares medicamentosos ou infec-
¢Oes bacterianas ou por germes oportunis-
tas, como Pneumocystis jiroveci, e mico-
bacterioses atipicas por causa da imunos-
supressdot*?. As doencas do colégeno que
mais comumente cursam com comprome-
timento intersticial e que possuem maior
significancia clinicaincluem: artrite reu-
matoide, esclerose sistémica progressiva,
|Upus eritematoso sistémico, dermatopoli-
miosite, doenga mista do tecido conjuntivo
e sindrome de Sjégren?®. A radiografia
de térax representa 0 método de imagem
mais utilizado na avaliagdo inicia das
manifestacdes intratorécicas das doengas
do colégeno. A radiografia, entretanto,
apresenta baixas sensibilidade e especifi-
cidade. A tomografia computadorizada de
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ataresolugdo (TCAR) do térax € o método
de escolha para a avaliagéo das alteragdes
pulmonares nas doencas do colageno, ao
oferecer melhor correlagao clinico-histol 6-
gica, estadiamento da gravidade da doenga,
avaliagdo de progndstico e progressdo, bem
como diagndstico diferencia™. O objetivo
deste artigo é revisar as manifestacfes in-
tratoracicaseo diagnodstico diferencial prin-
cipal das doencas do colageno na TCAR.

PRINCIPAIS MANIFESTAGCOES
INTRATORACICAS DAS DOENGCAS
DO COLAGENO

1. Pneumonias inter sticiais difusas

As pneumonias intersticiais represen-
tam as manifestagbes pulmonares mais
comuns das col agenoses'*?. As doencas do
colageno podem associar-se a praticamente
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todos os padrfes de pneumonias intersti-
ciais difusas, podendo inclusive progredir
parafibrose pulmonar*=29. A classificagio
histol dgica € semel hante & das pneumonias
intersticiais de naturezaidiopaticaeinclui:
a) padrdes de evol ugdo crbnica— pneumo-
niaintersticial usual, pneumonia intersti-
cial ndo-especificae pneumoniaintersticial
linfocitica; b) padrao de evolugao subagu-
da — pneumonia em organizagdo (também
conhecida como bronquiolite obliterante
com pneumoniaem organizagdo —BOOP);
¢) padrdo deinjdria pulmonar de evolugao
aguda — dano aveolar difuso®°1,

Os achados tomogréficos das pneumo-
nias intersticiais em pacientes com doen-
¢as do colageno também sdo semelhantes
aos descritos para pacientes com doenca
idiopética (Quadro 1)*3%1_As doencas
do col&geno mais comumente associadas a

Quadro 1 Achados da TCAR das pneumonias intersticiais.

pneumonias intersticiais fibrosantes séo a
artrite reumat6ide, a esclerose sistémica
progressiva(esclerodermia) e adermatopo-
limiosite. Em geral, o padréo de pneumo-
niaintersticial mais comum em pacientes
com doenga do colageno é o de pneumo-
niaintersticial ndo-especifica(Figura1)™?.
Em pacientes com artrite reumat6ide, toda
Vvia, apesar de ainda controverso, o padréo
de pneumoniaintersticial usua (Figura 2)
parece ser 0 mais freqiiente!>”. Ja a pneu-
moniaintersticia linfocitica, emborarara,
€mais comum em pacientes com sindrome
de Sjégren (Figura 3)1212, e o padréo de
dano alveolar agudo é mais freqliente em
pacientes com dermatopolimiosite e |Gpus
eritematoso sistémico. O Quadro 2 mostra
afreguéncia de cada padréo de pneumonia
intersticial encontradanas principaisdoen-
¢as do colé&geno discutidas nesta revisdo.

nao-especifica

Pneumonia
em organizagao
(BOOP)

sias de tragdo, faveolamento ausente na
fase inicial

Consolidacé@o é o achado tipico, opaci-
dade em vidro fosco costuma acompanhar
areas de consolidacdo, padrao perilobular
ou sinal do halo invertido podem ser en-
contrados

podem estar presentes

50% dos pacientes apresentam menor
comprometimento do parénquima pul-
monar imediatamente adjacente a su-
perficie pleural (subpleural sparing)

Bilateral simétrica ou assimétrica, peri-
férica e/ou peribroncovascular em 60—
80%, predominio nos lobos inferiores

Pneumonia Opacidades em vidro fosco associadas a Pode ser difusa ou predominar nos lobos
intersticial cistos esparsos com a 1-3 ¢cm de diame- inferiores, cistos podem ter distribui¢ao
linfocitica tro subpleural e periférica

Dano Opacidades em vidro fosco difusas, padrao Bilateral e difusa, raramente multifocal
alveolar de pavimentagcdo em mosaico, areas de

difuso consolidacao bilaterais e dependentes

Padréao Achados tipicos Distribuicéo tipica Menos comum
Pneumonia Reticulado, bronquiectasias e bronquiolec- Predominio periférico, basal e posterior Distribuicao assimétrica, maior acome-
intersticial tasias de tracao, faveolamento, opacidade timento dos lobos superiores
usual em vidro fosco ausente ou minimo
Pneumonia Opacidades em vidro fosco, minimo reti- Lobos inferiores e regides periféricas. As Reticulado extenso, consolidacao (pode
intersticial culado, bronquiectasias e bronquiolecta- alteragoes podem ser difusas. Vinte a representar areas de pneumonia em

organizacao (BOOP) coexistentes), dis-
tribuicao peribroncovascular

Consolidagéo focal mimetizando mas-
sa, pode evoluir para fibrose

Cistos pulmonares isolados, opacida-
des em vidro fosco como achado iso-
lado, espessamento septal e nddulos
centrolobulares

Pode evoluir para fibrose pulmonar
com padréo tomografico semelhante a
da pneumonia intersticial nao-especi-
fica

Quadro 2 Freqliéncia das pneumonias intersticiais nas doengas do colageno.

Esclerose Lapus
Artrite sistémica Sindrome Doenca mista eritematoso
Padrao reumatoide progressiva Dermatopolimiosite de Sjogren do tecido conjuntivo sistémico
Pneumonia intersticial usual +++ + + + +
Pneumonia intersticial nao-especifica ++ +++ +++ ++ ++ ++
Pneumonia em organizacao (BOOP) ++ + +++ + +
Pneumonia intersticial linfocitica + - - ++ - +
Dano alveolar difuso + + ++ - ++

Nota: +++ representa associagdo bastante freqliente; ++ representa associagao relativamente comum; + indica que o padrdo é relativamente incomum; — indica

que o padrdo é raro ou ainda ndo-descrito para determinada doenga do colageno.
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Figura 1. Padrao de
pneumonia intersticial
nao-especifica em pa-
ciente com esclerose
sistémica progressiva.
TCAR evidencia opaci-
dades difusas com ate-
nuacao em vidro fosco
nos lobos inferiores e
minimo reticulado, prin-
cipalmente no lobo mé-
dio e na lingula.

Aspneumoniasintersticiais de evolugéo
crénicanas doengas do coldgeno possuem,
em geral, melhor prognéstico do que asde
natureza idiopética, com melhor tempo de
sobrevida em cinco anos (Figura 4)®9.
Entretanto, casos de evolugdo desfavoravel
em pacientes com doenga do colégeno e
comprometimento pulmonar intersticial
sem resposta ao tratamento ndo sdo inco-
muns. Semelhante & forma idiopética, o
padrdo de pneumoniaintersticial ndo-espe-
cifica na doenca do colageno tem melhor
prognéstico do que o padréo de pneumo-
niaintersticial usua®®. A presenca conco-
mitante de mais de um padrédo de pneumo-
niaintersticial, principal mente aassociagéo

Figura 2. Padréo de pneumonia intersticial usual em paciente com artrite reumatéide. Imagens axial (A) e coronal (B) de TCAR demonstram sinais de distor-
¢éo da arquitetura pulmonar, com reticulado e faveolamento (setas) periféricos entremeados a areas de parénquima pulmonar relativamente normal. Notar

0 maior comprometimento das bases pulmonares (B).
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Figura 3. Padrao de
pneumonia intersticial
linfocitica em paciente
com sindrome de Sjo-
gren. Imagem de TCAR
mostra areas de opaci-
dades com atenuacao
em vidro fosco e cistos
pulmonares esparsos.

entre pneumonia intersticial ndo-especifica
€ pneumonia em organizagdo (BOOP) n&o
éraranas colagenoses, sendo maisfregliente
em pacientes com dermatopolimiosite e
doenca mista do tecido conjuntivo (Figura
5). O padréo de dano alveolar difuso geral-
mente traduz mau prognéstico, tanto em
pacientes com doencaidiopéticaquanto em
pacientes com doenca do colageno®.
Aspneumoniasintersticiais podem pre-
ceder a apresentacdo clinica da doenca do
colageno de trés meses até cinco anos, ge-
ralmente com padrao de pneumoniainters-
ticial ndo-especifica® ou, agudamente,
com padrdo de dano alveolar difuso. Pa-
cientes com doencado col&geno, principal -
mente artrite reumat6ide, esclerodermia e
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Figura 4. Evolugcéo tomogréafica de pneumonia intersticial ndo-especifica em paciente com esclerose sistémica progressiva recebendo tratamento com cor-
ticosterodide. Imagem axial (A) de TCAR evidencia &reas difusas de atenuacdo em vidro fosco, extenso reticulado e sinais de fibrose caracterizados por irregu-
laridade da interface pleuropulmonar e presenca de alguns brénquios e bronquiolos irregulares e tortuosos nas areas de vidro fosco. Notar menor comprome-
timento das regides pulmonares posteriores, imediatamente adjacentes a superificie pleural (setas; subpleural sparing) tipico de pneumonia intersticial nao-
especifica, bem como dilatacdo do eséfago (Es), achado bastante comum em pacientes com esclerose sistémica progressiva. Imagem axial (B) de TCAR
obtida dois anos depois demonstra, apesar do tratamento, progressao importante dos sinais de fibrose, com bronquiectasias (setas longas) e bronquiolecta-
sias de tracdo extensas, e presenca de minimo faveolamento subpleural (cabecas de setas) nao-identificado no exame prévio (A).

Figura 5. Presenca concomitante de pneumonia intersticial ndo-especifica e pneumonia em organiza-
¢éo em paciente com dermatopolimiosite. TCAR evidencia opacidades com atenuacdo em vidro fosco,
reticulado minimo e &reas focais de consolidagdo. Notar o menor comprometimento das regides pulmo-
nares posteriores, imediatamente adjacentes a superficie pleural (setas; subpleural sparing), tipico da
pneumonia intersticial ndo-especifica. Os achados histoldgicos da bidpsia cirlirgica neste paciente reve-
laram achados caracteristicos da pneumonia intersticial ndo-especifica com focos de pneumonia em
organizagéo correlacionados com as areas de consolidacédo na TCAR.

dermatopolimiosite, podem evoluir com
exacerbagdo aguda da pneumoniaintersti-
cial fibrosante!™®. A injiria aguda do pul-
mao mais freqiientemente manifesta-se na
histologia com padréo de dano alveolar di-
fuso superposto a fibrose pulmonar ja es-
tabel ecida (geralmente pneumonia inters-
ticial usua ou pneumoniaintersticia ndo-
especifica)*®. Os achados de TCAR da
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exacerbagdo aguda da pneumonia intersti-
cial deevolucédo crénicaem pacientes com
doenca do colégeno consistem de areas
difusas de opacidades em vidro fosco com
0u sem a presenca concomitante de espes-
samento liso dos septos inter e intralobu-
lares, resultando no padréo de pavimenta-
¢80 em mosai co (crazy paving), associadas
asinais de fibrose da pneumonia intersti-

cia preexistente (distorcéo da arquitetura
pulmonar, bronquiectasias e bronquiolec-
tasias de trag&o, reticulado e faveolamen-
to) (Figura 6)*>19. Areas de consolidacio
focal ou bilaterais dependentes podem ser
encontradas. O diagnostico diferencial
principal na TCAR de éareas difusas de
opacidades em vidro fosco em paciente
com doenca do coldgeno e pneumoniain-
tergticial fibrosante deve incluir infeccbes
oportunistas (principal mente por Pneumo-
cystis) e reacdo pulmonar medicamentosa
(Figura 7). Consolidaco pode corres-
ponder a pneumonia em organizag&o ou
processo infeccioso (por bactérias, mico-
bactérias ou fungos).

Nos pacientes fumantes e com doenca
do colégeno deve-seressaltar que pneumo-
niasintersticiaisrelacionadas ao tabagismo
também podem ser encontradas, tais como
abronquiolite respiratéria com doencain-
tersticial pulmonar e a pneumonia inters-
ticial descamativa®.

2. Doenca pulmonar vascular

A vasculopatia pulmonar nas doencas
do col &geno geral mente manifesta-se como
hipertensdo pulmonar, hemorragia pulmo-
nar difusa (capilarite) ou vasculite de pe-
quenos e médios vasos?®. A doenca pul-
monar venoclusiva e a hemangiomatose
pulmonar capilar, apesar deraras, jaforam

Radiol Bras. 2008 Mai/Jun;41(3):189-197
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A

Figura 6. Exacerbagdo aguda de pneumonia intersticial usual em paciente com artrite reumatdide. Imagem de TCAR (A) demonstra achados tipicos de pneu-
monia intersticial usual caracterizados por reticulado periférico, distor¢do da arquitetura pulmonar e minimo faveolamento subpleural, sem a presenca de
opacidades em vidro fosco. Imagem de TCAR (B) realizada dois meses depois, quando o paciente apresentou sinais de insuficiéncia respiratéria na auséncia
de fatores precipitantes, tais como infeccédo respiratéria, descompensagéo cardiaca ou uso de medicacéo, evidencia areas extensas de opacidades em vidro
fosco e espessamento de septos inter e intralobulares, resultando no padréo de pavimentacdo em mosaico (crazy paving), além de bronquios tortuosos e
irregulares de permeio. Estes achados corresponderam a alteracoes de injuria pulmonar aguda (dano alveolar difuso) idiopatica em paciente com fibrose

pulmonar e doenga do colageno.

Figura 7. Reacao pulmonar secundaria ao uso de metotrexate em paciente
com artrite reumatdide sem alteracoes parenquimatosas prévias. TCAR demons-
tra opacidades difusas com atenuagéo em vidro fosco e minimo reticulado.

descritas em aguns pacientes com doenga
do colégeno, como esclerodermia e |Upus
eritematoso sistémico®),

A hipertensdo pulmonar na doenga do
coldgeno pode resultar de umavariedade de
mecanismos fisiopatoldgicos diferentes,
que incluem: perda darede capilar pulmo-
nar como conseqiiéncia da doenca inters-
ticial fibrosante; arteriopatia pulmonar in-
trinsecacom remodel agdo vascular e hiper-

Radiol Bras. 2008 Mai/Jun;41(3):189-197

tensdo arterial pulmonar; disfuncao diasto-
lica ventricular esquerda com hipertensdo
venosa pulmonar; e doenga tromboembd-
lica crénicaassociada com hipercoagul abi-
lidade e anticorposantifosfolipides (pacien-
tes com |Upus eritematoso sistémico) 9.
Pode ser achado isolado (Figura8) ou ocor-
rer na presenca de pneumonia intersticial
fibrosante. A incidéncia da hipertensdo
pulmonar nas doengas do colégeno é varia-

Figura 8. Hipertenséo pulmonar em paciente com doenga mista do tecido
conjuntivo. Imagem de TCAR fotografada para avaliagdo do mediastino de-
monstra importante aumento do calibre do tronco da artéria pulmonar. Na
imagem da janela de pulméo (nao-mostrada) nao foram identificadas anor-
malidades parenquimatosas.

vel, dependendo do tipo de doengado col&
geno, da presenga concomitante de doenga
intersticial e do método diagndstico utili-
zado®®, A hipertensio pulmonar é mais
comum na esclerodermia (aproximada-
mente 25% dos pacientes), no [Upus erite-
matoso sistémico (5-10%) e na doenca
mista do tecido conjuntivo®®,

O aumento do didmetro do tronco da
artériapulmonar (> 2,9 cm) (Figura8), das
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artérias pulmonares principais e segmen-
tares representam os achados caracteristi-
cos da hipertensdo pulmonar na TCAR®,
Calcificagéo das paredes das artérias po-
dem sem identificadas em pacientes com
hipertensdo grave e de longa data, bem
como trombos, principa mente em pacien-
tes com |0pus eritematoso sistémico e an-
ticorpos antifosfolipides. O padréo de per-
fusdo em mosaico pode estar presente.
Raramente nédul os centrolobulares e opa-
cidadesem vidro fosco difusas ou esparsas
sfo identificadosna TCAR (Figura9). Es-
tas ateragBes podem ser multifatoriais e
serem resultantes da propria hipertensdo
pulmonar (proliferacdo das pequenas arté-
riasmusculares, congestdo vascular passiva
crénicaque podelevar aingurgitamento do
leito capilar, depdsito de granulomas de co-
lesterol, &reas focais de hemorragia) ou

Silva CIS, Muller NL

estarem associadas a presenca de heman-
giomatose pulmonar capilar (Figura 9)
(proliferacéo multifocal exagerada de ca-
pilares dentro das paredes aveolares). A
presengaconcomitante de espessamento de
septos interlobulares em pacientes com hi-
pertensdo pulmonar pode ser secundaria a
insuficiénciacardiacadireitaou, menosco-
mumente, a obliteragdo venosa encontrada
na doenca pulmonar venoclusiva.

Os achados principais na TCAR de he-
morragia pulmonar difusa (capilarite) na
doencado colageno consistem de opacida-
des em vidro fosco difusas (Figura 10),
padr&o de pavimentagdo em mosaico, con-
solidages esparsas, e nddul os centrol obu-
lares ou &reas lobulares de opacidades em
vidro fosco®. O diagndstico diferencial
tomografico principal inclui infecgdes pul-
monares, principalmente pneumonia por

A

Pneumocystis, dano alveolar difuso (Figura
6) e reacdo pulmonar medicamentosa (Fi-
gura7)®.

3. N6dulos ou massas pulmonares

O diagndstico diferencial denddulosou
massas pulmonares em pacientes com doen-
¢ado colageno é extenso edeveincluir pro-
cesso infeccioso geralmente oportunista
(Nocardia, Cryptococcus, Aspergillus, His-
toplasma, micobactérias atipicas), neoplé-
sico (carcinoma, linfoma), metabdlico (ami-
loidose) eimunol 6gico (nédul os reumatoi-
des)®9, A seguir, resumimos as principais
causas de nddul os e massas pulmonares ha
TCAR de pacientes com colagenose.

a) N6dulos reumatdides — Raros, mas
podem ser encontrados em pacientes do
sexo masculino com artrite reumatéide,
nédulos subcuténeos e fator reumatdide

Figura 9. Hemangiomatose pulmonar capilar em paciente com hipertensdo pulmonar grave e esclerose sistémica progressiva. Imagem de TCAR (A) demons-
tra opacidades difusas com atenuacéo em vidro fosco e nédulos centrolobulares mimetizando pneumonite de hipersensibilidade. Imagem fotografada para
avaliagdo do mediastino (B) demonstra aumento do calibre do tronco da artéria pulmonar (AP) e presenca de liquido no recesso pericardico anterior (RPA)
medindo mais de 10 mm, o qual traduz mau progndstico. Ao, aorta ascendente.

Figura 10. Hemorragia
pulmonar difusa em pa-
ciente com IUpus erite-
matoso sistémico. Ima-
gem de TCAR demons-
tra opacidades difusas
em vidro fosco com pre-
dominio no pulméo di-
reito e opacidades no-
dulares.
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positivo™®, Medem entre 0,5 cm e 7 cm
de didmetro, podendo ser tnicos ou malti-
plos com centro necrético circundado por
histiocitos e leuctcitos na histologia. Ra-
ramente se desenvolvem na pleura ou pe-
ricardio. Os nddulos reumat6ides podem
sofrer cavitacdo (até 50%) e assim causa
rem hemoptise ou pneumotdrax ou torna-
rem-se infectados®2Y, Resoluc&o espon-
ténea pode ocorrer. A presenca de calcifi-
cacdo é extremamente incomum®®. Uma
raraassociacao de nddul osreumatGidesem
pacientes com doenca reumatdide e pneu-

Radiol Bras. 2008 Mai/Jun;41(3):189-197
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moconiose (principa mente a pneumoco-
niose dostraba hadores de carvéo) édesig-
nada de sindrome de Caplan™®.

b) Linfoma pulmonar — Mais comum
em pacientes com sindrome de Sjogren,
pode ser encontrado também em pacientes
com artrite reumat6ide™®??. Na TCAR
podem apresentar-se como nédulos (geral-
mente com mais que 1,0 cm de didmetro),
consolidaco ou, raramente, opacidadesem
vidro fosco?22,

¢) Amiloidose — A forma nodular da
amiloidose pode ocorrer em pacientes com
sindrome de Sjégren e pneumonia inters-
ticial linfocitica®*?®. Os nddulos podem
ser isolados ou mltiplos, apresentar calci-
ficacdo e localizar-se no parénquima pul-
monar ou no interior dos cistos pulmona:
res. A forma difusa da amiloidose pulmo-
nar érara, mas pode ser encontradaem pa-
cientes com artrite reumat6ide e sindrome
de Sjogrentt21922249 Na TCAR a amiloi-
dose pulmonar difusa é caracterizada por
micronédulos difusos e espessamento de
septos interlobulares.

d) Carcinoma pulmonar — Estudos de-
monstram incidéncia aumentada de carci-
noma pulmonar em pacientes com doenca
do coldgeno edoencaintersticia fibrosante

concomitante™!®, mas esta relagio n&o é
ainda bem estabelecida®. A incidéncia
estimadade neoplasia(incluindo cancer de
pulm&o) em pacientes com esclerodermia
€ de 3,6% a 10,7%". Recentemente, ob-
servou-se que a incidéncia de cancer de
pulméo em pacientes com esclerodermia
ndo esté relacionada a presenca concomi-
tante defibrose pulmonar, subtipo daescle-
rodermia e status imunol égico; por outro
lado, pacientes fumantes e com escleroder-
miaapresentam risco sete vezesmaior para
desenvolver cancer de pulmao do que ndo-
fumantes®®. Na TCAR o carcinoma pul-
monar pode manifestar-se como nédulo
espiculado ou massa pulmonar (Figura1l).
O diagndstico diferencial principal inclui
nédul o reumatdide (na artrite reumatéide),
processosinfecciosos (principa mente fun-
gico), amiloidose focal e linfoma pulmo-
nar (principa mente em pacientes com sin-
drome de Sjdgren) e pneumonia em orga-
nizacdo (BOOP) localizada (Figura 12).

4. Consolidagéo pulmonar difusa

Em pacientes com lUpus eritematoso
sistémico pode corresponder a pneumonite
| pica ou hemorragia pulmonar difusa (Fi-
gura 10)19, Reago pulmonar medica-

mentosa deve sempre ser considerada no
diagnéstico diferencial . A presencade con-
solidagd@o predominando nas regides pul-
monares dependentes, principalmente
guando associada a nédul os centrolobula-
res, pode traduzir pneumonia aspirativa,
achado bastante comum em pacientes com
esclerodermia e dermatopolimiosite, por
causa da dismotilidade esof&gical’®?,

5. Via aérea
a) Grande via aérea — bronquiectasias

Mais comum na artrite reumatéide (até
30%), podendo também ser encontrada na
sindrome de Sjdgren e no Idpus eritema-
toso sistémico™39, NaTCAR é mais fre-
guente nos lobos inferiores e do tipo cilin-
drica(Figura13)™". O fator causal dabron-
quiectasiaem pacientescom doengado co-
I&geno é multifatorial, podendo ser decor-
rente de processo infeccioso de repeticdo
(principalmente na artrite reumatoide),
comprometimento dapequenaviaagreaou
ressecamento da via aérea (sindrome de
Sjogren) 37,

b) Peguena via aérea — bronquiolites

—Bronquioliteobliterante (constritiva):
ocorre principalmente em mulheres com

Figura 11. Carcinoma pulmonar em paciente com fibrose pulmonar e escle-
rose sistémica progressiva. Imagem coronal de TCAR demonstra es6fago tor-
tuoso e dilatado (cabegas de setas), nddulo espiculado (seta) na periferia da
base pulmonar direita e sinais de fibrose pulmonar em estagjo avangado, ca-
racterizados por faveolamento, reticulado e bronquiectasias de tracao, com

maior acometimento das bases pulmonares.
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Figura 12. Pneumonia em organizacdo mimetizando neoplasia ou processo
infeccioso em paciente com sindrome de Sjégren. TCAR evidencia nddulos
pulmonares com sinal do halo no lobo superior esquerdo e opacidades fo-
cais bilaterais com atenuagéo em vidro fosco. Biépsia guiada por TC demons-
trou achados tipicos de pneumonia em organizagdo. O exame de seguimento

(ndo-mostrado) apds tratamento com corticosterdide evidenciou resolucéo

completa dos achados.
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Figura 13. AlteracOes de vias aéreas em paciente com artrite reumatoide. Imagens de TCAR (A,B) demonstram bronquios dilatados (setas em B) e sinais de
comprometimento de pequena via aérea (bronquiolite obliterante) caracterizados por areas de atenuagéo e vascularizagao diminuidas, com redistribuicao do
fluxo sanguineo para as regides ndo-comprometidas (padrao de atenuagéo (perfusdo) em mosaico).

artrite reumat6ide e, menos comumente,
em pacientes com sindrome de Sjogren®.
Representa destrui¢do da parede bronquio-
lar por tecido de granulacéo e eventual
substituicdo dos bronquiolos por tecido
fibrético. Os achados principais daTCAR
incluem areas de diminui¢éo da atenuacdo
e vascularizagdo pulmonar, com ou sem
redistribuicdo do fluxo sanguineo para as
regides ndo-comprometidas, resultando no
padréo de atenuagdo (perfusdo) em mo-
saico (Figura 13)®7. Na TCAR expirat6-
riaobserva-se aprisionamento aéreo. Bron-
quios dilatados (bronquiectasias) (Figura
13) e de paredes espessadas podem ser en-
contrados®”. Deve-seressaltar queabron-
quiolite obliterante também pode ser resul-
tante do tratamento com penicilamina em
pacientes com artrite reumat6ide™®. A hi-
pertensdo pulmonar também pode resultar
no padré&o de perfusdo (atenuagdo) em mo-
saico na TCAR, entretanto, ndo costuma
apresentar aprisionamento aéreo naTCAR
expiratériae, diferentemente da bronquio-
lite obliterante, observa-se aumento do ca-
libre da artéria pulmonar.

— Bronquiolite folicular: representa hi-
perplasiadetecido linféide bronquiol océn-
trico, mais comumente encontrada na artri-
tereumatGide, sindrome de §jdgren eescle-
rodermia*=39, A TCAR pode ser normal ou
mostrar nédul os centrolobulares e nddul os
peribroncovasculares®. O diagnéstico
diferencia principal na TCAR inclui pro-
cesso infeccioso e aspiragdo (mais comum
nas regides pulmonares dependentes).
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— Bronquiolite exsudativa (celular):
geramente de natureza infecciosa, carac-
terizadana TCAR como nddul os centrolo-
bulares ou opacidades nodul ares ramifica-
das (&rvore em brotamento) com distribui-
&0 bilateral e assimétrica®.

6. Outras manifestagdes intrator acicas
das doengas do colageno

Asdoengasdo coldgeno também podem
estar associadas a outras anormalidades
intratorécicas, resumidas a seguir.

a) Linfonodomegalia

Aumento de linfonodos mediastinais é
bastante comum em pacientes com doenga
do colégeno. Na grande maioria dos casos
a linfonodomegalia esté associada a pre-
senga concomitante de doenca pulmonar
intersticial fibrosante, sendo encontradaem
cerca de 70% dos pacientes com esclero-
dermia*®%?. Usualmente, os linfonodos
medem até 1,5 cm de didmetro no menor
€iX0 e acometem somente umaou duas es-
tagBes. Linfonodos hilares e mediastinais
aumentados podem, todavia, ser encontra-
dos em qualquer paciente com doenca do
colégeno, inclusive na auséncia de doenca
intersticial, e apresentar causas variadas,
tais como: sarcoidose, infeccdo, linfoma,
metéstase, resposta inflamatdria a presenca
de refluxo ou pneumonia aspirativa®=?,

b) Alteragdes da pleura e pericardio

O acometimento pleural (derrame ou
espessamento) é bastante frequente na

doenca do col&geno, principa menteno |G-
pus eritematoso sistémico e na artrite reu-
matdide33. A presencaconcomitante de
derrame pericérdico € comum. Maisdame-
tade dos pacientes com |Upus eritematoso
sistémico desenvolve, no curso dadoenca,
derrame pleural, geradmente bilateral e de
aspecto seroso ou serossanguinolento®. O
derrame pleural, bem como o pericardico,
podem também ser decorrentes do uso de
procainamida e hidralazina em pacientes
com lpus eritematoso sistémico®. Na
artrite reumatdide o espessamento pleural
€ encontrado em até 70% dos pacientes. O
derrame pleural, por outro lado, é identifi-
cado em cercade 5% dos pacientes com ar-
trite ativa, sendo geralmenteunilateral ede
volume pequeno ou moderado™.

Em muitos pacientes as alteragdes pe-
ricardicas (derrame pericérdico, aderéncia
pericardica e pericardite fibrinosa ou fi-
brosa) sdo assintométicas (até 50%)Y.
Derrame pericérdico frequentemente asso-
ciado a derrames pleurais € uma das mani-
festacBes intratorécicas mais comuns do
|Upus eritematoso sistémico. O derrame
pericardico, de modo geral, tem bom prog-
nostico. Entretanto, é importante salientar
gue a presenca de derrame pericardico em
pacientes com doenga do colégeno, quando
associada a hipertensdo pulmonar (definida
por meio de ecocardiografia), principal-
mente quando se identifica liquido no re-
cesso pericérdico anterior medindo maisdo
que 10 mm (Figura9B), geral mente traduz
mau prognastico®4%),
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¢) Disfuncao diafragmatica

Incomum, mas pode ser encontrada em
pacientes com | pus eritematoso sistémico
e ocas onalmente em pacientes com derma-
topolimiositeé™?. Resulta em dispnéia, pa-
dréo restritivo nas provas de funcéo pulmo-
nar na auséncia de ateracdes pulmonares
e elevacdo diafragmética com atelectasias
basais adjacentes.

d) Dismotilidade esofégica

Comum em pacientes com escleroder-
mia e dermatopolimiosite®. Dilatacdo
esofégica assintomatica pode ser identifi-
cada em 40% a 80% dos pacientes com
esclerodermia (Figura 4)?. NaTCAR o
diédmetro coronal da luz do esbfago em
pacientes com esclerodermiaéde 1,2cma
4,0 cm (média de 2,3 cm)®. A dismotili-
dade esofégica pode levar & pneumonia
aspirativa.

CONCLUSAO

As manifestacdes intratorécicas das
doencas do colageno sdo bastante comuns
ede grandeimportanciaclinica. As princi-
pais manifestagdes pulmonares incluem as
pneumonias intersticiais difusas e a hiper-
tensdo pulmonar, que, em conjunto, repre-
sentam as principais causas de mortalidade
e morbidade nesses pacientes. O padréo e
a freqliéncia do comprometimento paren-
quimatoso, vascular, de via aéreapleura e
pericardico, bem como as alteracdes dia-
fragmaticas e esof gi cas dependem do tipo
especifico de doenca do colégeno. E fun-
damental o conhecimento dos varios pa-
drdes de acometimento que podem ser en-
contrados na TCAR desses pacientes, as-
sim como acorrelagdo clinico-radiol ogica.
N&o-raramente, asateracfesintratoracicas
das colagenoses podem ser multicompar-
timentais ou serem decorrentes daterapéu-
ticainstituida ou da imunossupressao.
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