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A doença pulmonar intersticial (DPI) compreende 
um grupo heterogêneo de mais de 250 doenças que 
podem ser amplamente categorizadas como secundárias 
à doença do tecido conjuntivo (DTC-DPI), doença 
pulmonar parenquimatosa granulomatosa (pneumonite 
de hipersensibilidade [PH] e sarcoidose), pneumoconiose 
ocupacional, doença pulmonar induzida por medicamentos, 
fibrose pulmonar familiar ou pneumonias intersticiais 
idiopáticas. O último grupo inclui a fibrose pulmonar 
idiopática (FPI), que é o tipo prototípico de fibrose 
progressiva que pode levar à insuficiência respiratória e 
morte dentro de 4-5 anos. Num pequeno subconjunto de 
casos, nenhum diagnóstico unificador pode ser confirmado, 
e esses são frequentemente referidos como DPI não 
classificável. Embora muitos dos estudos epidemiológicos 
anteriores tenham se concentrado principalmente na FPI, 
a variabilidade regional na prevalência e incidência de 
DPI é historicamente menos bem compreendida. Este 
número do Jornal Brasileiro de Pneumologia apresenta a 
primeira literatura em língua inglesa(1) sobre a incidência 
de DPI na América do Sul, uma importante contribuição 
para a nossa compreensão global dessas doenças.

Grande parte da nossa compreensão atual da 
variabilidade da epidemiologia global da DPI foi 
recentemente resumida numa revisão que foi capaz de 
comentar sobre a incidência e prevalência das várias 
subclassificações de DPI na América do Norte, Europa, 
Ásia, Oriente Médio e Austrália, mas não a América do Sul. 
Na América do Norte e na Europa, a FPI e a sarcoidose 
foram as doenças mais prevalentes, enquanto na Ásia 
foi observada uma frequência relativa mais elevada de 
PH (10,7-47,3% na Índia, 12,3% no Paquistão). A maior 
variabilidade ocorreu com o diagnóstico de DTC-DPI, que 
variou de 7,5% na Bélgica a aproximadamente um terço 
dos casos no Canadá e na Arábia Saudita.(2)

Até hoje, houve uma lacuna notável na literatura em 
relação à incidência de DPI na América do Sul, e postulou-se 
que a falta de acesso à TC anteriormente, assim como a 
de avaliação patológica/radiológica, especializada tem sido 
um fator contribuinte.(3) No entanto, graças aos dados 
de registro disponíveis em seis centros de referência 
nacionais no Brasil, esse não é mais o caso. Usando uma 
revisão retrospectiva da incidência de casos de DPI desses 
dados ao longo de seis anos, os autores conseguiram 
descrever pela primeira vez a frequência relativa dos 
diferentes subtipos de DPI no Brasil. Enquanto outros 
estudos incluíram populações pequenas ou unicêntricas, 
esse estudo(1) é fortalecido pelo grande tamanho da 
amostra multicêntrica com mais de 1.000 pacientes, pela 
avaliação de casos atípicos por discussão multidisciplinar 
especializada e por uma alta proporção de casos com 

dados histopatológicos disponíveis. A população estudada 
apresentou discreto predomínio do sexo feminino com 
maioria de DPI fibrótica (73,7%). A DPI mais comumente 
diagnosticada foi DTC-DPI (26,8%), seguida de PH (23,2%) 
e FPI (14,1%). Estas descobertas destacam diferenças 
importantes na população com DPI na América do Sul; 
em particular, o aumento da incidência de DTC-DPI e 
PH é mais semelhante aos estudos recentes da Índia e 
da Arábia Saudita em comparação com os da Europa e 
América do Norte.(4,5)

Tem sido difícil concluir se as diferenças nas frequências 
relatadas de DPI representam uma verdadeira variabilidade 
étnica ou geográfica. Os estudos que utilizam dados de 
registros são sempre afetados por vieses de seleção e 
encaminhamento, e houve diferenças significativas na 
classificação das doenças (refletindo critérios diagnósticos 
inconsistentes ou em alteração) e nas metodologias entre 
os estudos. Um exemplo nesse estudo(1) é o fato de que 
os autores optaram por incluir DPI com características 
autoimunes (IPCA) com DTC-DPI, resultando em 14,7% 
do total de casos e contribuindo para a prevalência geral 
relativamente grande de DTC-DPI observada. Outro estudo 
que incluiu IPCA nessa categoria foi o da Arábia Saudita, 
que relatou um aumento semelhante na incidência de 
34,8%.(5) Como apenas uma pequena porcentagem de 
pacientes com IPCA progride para um diagnóstico de 
DTC-DPI e o manejo não é padronizado,(6) a sua inclusão 
na CTD-ILD confirmada é discutível. No entanto, os 
autores justificaram-no para enfatizar que a colaboração 
estreita com a Reumatologia deve ser encorajada, uma 
vez que sua contribuição pode melhorar a especificidade 
do diagnóstico nessa coorte significativa de pacientes.

Semelhante ao CTD-ILD, a incidência de PH secundária 
à exposição a mofo e aves/penas aumentou no Brasil, 
o que foi atribuído às condições de residências com 
espaços internos úmidos e a um maior número de aves 
em cativeiro mantidas próximas a humanos na região. 
Noutras regiões com maior frequência de PH, como a 
Índia, levanta-se a hipótese de que o bolor proveniente 
de aparelhos de ar condicionado também possa estar 
implicado.(4) Ao identificar regiões com aumento de PH e 
seus antígenos mais prevalentes, estamos mais perto de 
sermos capazes de desenvolver questionários específicos 
regionalmente que podem ser validados e usados de 
forma confiável para identificar exposições relevantes, 
algo que já foi recomendado na literatura.(7)

Em resumo, estabelecer a incidência de DPI no Brasil é 
uma contribuição importante para a nossa compreensão 
global desse subconjunto de doenças e pode ser usado 
tanto local como internacionalmente para informar e 
influenciar a prática clínica e as políticas de saúde pública. 
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Esforços futuros para definir diferenças regionais 
dos subtipos de DPI beneficiariam a padronização de 
critérios de diagnóstico e de metodologia de estudos 

para reduzir a heterogeneidade e elucidar melhor 
os potenciais fatores de risco étnicos, geográficos e 
ambientais para a DPI.
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