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RESUMO
Inúmeras doenças determinam dano intersticial crônico no parênquima pulmonar e são 
agrupadas com a denominação de pneumopatias intersticiais fibrosantes, incluindo 
fibrose pulmonar idiopática, doenças do colágeno, sarcoidose, pneumonite por 
hipersensibilidade fibrótica etc. Entre os métodos complementares à avaliação clínica, 
a TCAR tem um papel relevante. Perspectivas atuais de tratamento são encorajadoras 
e reforçam a necessidade de realização de estudos com técnica adequada, visando 
a detecção confiável de acometimento intersticial fibrosante o mais precocemente 
possível. Embora esforços tenham sido direcionados nesse sentido, o significado e 
manejo de anormalidades pulmonares intersticiais incipientes, detectadas nos estudos 
de imagem, ainda não são claros. Uma vez detectado o acometimento fibrosante, é 
importante que o radiologista conheça aspectos característicos de determinados padrões 
morfológicos e reconheça elementos que possam apontar para entidades clínicas 
específicas. Em casos nos quais a especificidade dos achados não é suficiente para a 
suspeição diagnóstica, as imagens de TC servem de guia para a escolha de sítios para 
biópsia cirúrgica. O seguimento evolutivo é útil para a determinação de pneumopatias 
fibrosantes progressivas e para a detecção de complicações não relacionadas à doença 
de base, como infecções, exacerbação aguda e neoplasias. Ferramentas automatizadas 
de quantificação têm aplicabilidade clínica e devem estar acessíveis para a análise 
imagética no futuro próximo. Além disso, a incorporação da avaliação tomográfica 
a escores com parâmetros clínicos e funcionais de estadiamento do acometimento 
fibrosante poderá se tornar valiosa na determinação prognóstica. O conhecimento das 
diversas aplicabilidades clínicas do método tomográfico é fundamental aos especialistas 
que acompanham esses pacientes, podendo impactar positivamente sua trajetória 
clínica. 

Descritores: Tomografia computadorizada por raios X; Diagnóstico por imagem; Fibrose 
pulmonar.
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INTRODUÇÃO

Fibrose representa a consequência final de dano celular 
ou de sua matriz por mecanismos diversos, incluindo 
trauma, danos por temperatura, danos químicos, hipóxia 
e danos imunomediados, entre outros.(1) No parênquima 
pulmonar, danos sequenciais ao tecido alveolar levam 
a pneumopatia intersticial fibrosante (PIF), que é um 
fenômeno comum a várias doenças, incluindo fibrose 
pulmonar idiopática (FPI), PIF associada à doença 
do tecido conjuntivo (PIF+DTC) e pneumonite por 
hipersensibilidade (PH) fibrótica (PHF), além de outras 
causas menos comuns, como pneumonia intersticial 
não específica (PINE) idiopática, histiocitose de células 
de Langerhans, doenças relacionadas ao uso de tabaco, 
sarcoidose, doença de Erdheim-Chester, síndrome de 
Hermansky-Pudlak, asbestose, silicose, reações a drogas 
e doença esclerosante relacionada a IgG4.(1,2) Entre essas 
causas/doenças, algumas evoluem com piora sustentada, 
sendo denominadas PIF com fenótipo progressivo (PIFP), 
que apresentam em comum uma redução progressiva 

da função pulmonar, piora na qualidade de vida e, em 
última instância, mortalidade precoce.(2)

O diagnóstico diferencial das PIF é complexo devido 
a características clínicas, radiológicas e patológicas 
frequentemente superponíveis, demandando uma 
abordagem multidisciplinar para estreitamento e 
definição diagnósticos.(3-5) Dentro desse contexto, a 
busca por um diagnóstico definitivo é fundamental, 
dado que as abordagens de tratamento não 
farmacológico e farmacológico (incluindo corticosteroides, 
imunossupressores e, mais recentemente, agentes 
antifibróticos, entre outros) são específicos para cada 
uma dessas entidades.(6-8)

O papel da imagem no diagnóstico das PIF tem 
evoluído nas últimas décadas, e, atualmente, a TCAR é 
fundamental na investigação diagnóstica, sendo útil na 
abordagem inicial, na tomada de decisão quanto ao uso 
de procedimentos diagnósticos invasivos e seguimento 
longitudinal. O objetivo do presente artigo de revisão foi 
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proporcionar um enfoque didático acerca da abordagem 
da TCAR em pacientes com PIF.

DIAGNÓSTICO DE DOENÇA FIBROSANTE

Aspectos técnicos na realização do estudo 
tomográfico

A interpretação de padrões em doenças intersticiais 
é altamente dependente de estudo tomográfico com 
qualidade técnica satisfatória, sendo que exames 
com parâmetros técnicos insuficientes podem 
tanto proporcionar falsas interpretações quanto à 
presença de acometimento intersticial quanto causar 
prejuízo na sua detecção e interpretação.(9) Para as 
aquisições volumétricas recomendam-se: a) colimação 
submilimétrica; b) reconstruções com cortes finos (≤ 
1,5 mm) utilizando-se filtro de alta resolução; c) menor 
tempo possível de rotação do tubo associado ao maior 
pitch possível visando a redução do tempo de aquisição 
das imagens e dos artefatos de movimentação; e d) 
utilização de ferramentas que permitam a otimização/
redução da dose de radiação.(10,11)

A primeira aquisição é realizada em inspiração 
máxima, preferencialmente por técnica volumétrica, 
que permitirá a reconstrução das imagens em diferentes 
planos na etapa de pós-processamento, adicionando 
informações a respeito da distribuição longitudinal 
do acometimento, auxiliando na diferenciação 
entre bronquiolectasias de tração e faveolamento, 
e facilitando a comparação das imagens com as de 
exames anteriores.(10-12) É importante que a equipe 
técnica seja treinada, proporcionando ao paciente 
recomendações simples e claras em relação ao nível 
inspiratório, preferencialmente utilizando-se comando 
de voz pelo técnico ao invés das instruções automáticas 
do aparelho, visto que aquisições inspiratórias 
insuficientes poderão levar à falsa impressão de 
atenuação em vidro fosco e reticulação.(9,10) Em seguida, 
realiza-se aquisição em expiração forçada, que será 
útil para a percepção de atenuação em mosaico, 
achado importante no diagnóstico de PHF.(10) Imagens 

complementares em decúbito ventral poderão ser 
adquiridas, com técnica sequencial ou volumétrica, 
podendo ser limitada aos lobos inferiores.(11) A técnica 
em decúbito ventral é útil em pacientes com suspeita 
clínica de doença fibrosante e acometimento pulmonar 
de pequena extensão, com radiografias normais ou 
pouco alteradas, particularmente considerando-se a 
distinção entre opacidades relacionadas ao decúbito e 
real comprometimento intersticial inicial (Figura 1).(10)

Achados tomográficos
Usualmente as doenças fibrosantes se apresentam 

à TCAR com proporções e distribuição variáveis de 
opacidades reticulares, opacidades em vidro fosco, 
bronquiolectasias de tração e faveolamento.(10,11) 
Bronquiolectasias de tração são achados importantes 
para o diagnóstico de doença intersticial fibrosante 
e são frequentemente observadas sobrepostas a 
opacidades reticulares ou em vidro fosco em pacientes 
com pneumopatias fibrosantes. Por vezes, a distinção 
entre bronquiolectasias de tração e faveolamento é 
difícil e sujeita a significativa variação interobservador 
(Figura 2).(13) O termo faveolamento refere-se a um 
agrupamento de cistos com conteúdo aéreo geralmente 
medindo de 3-10 mm, com paredes espessas e bem 
definidas.(14,15) Embora normalmente o faveolamento 
se apresente em camadas, a presença de dois ou 
três cistos em camada única seria suficiente para o 
diagnóstico do padrão segundo recomendações da 
Sociedade Fleischner.(10) Atenuação em vidro fosco pode 
ser observada como parte do acometimento intersticial 
fibrosante quando sobreposta a opacidades reticulares 
ou bronquiectasias de tração, recomendando-se 
denominar tal achado de “reticulado”, segundo 
sugestão da Sociedade Fleischner.(10) Entretanto, a 
presença de atenuação em vidro fosco puro, dissociada 
de opacidades reticulares, pode estar relacionada à 
atividade inflamatória, e a caracterização de nova 
atenuação em vidro fosco bilateral em um paciente 
portador de PIF pode representar exacerbação aguda do 
acometimento.(16) Outros achados, como pavimentação 
em mosaico, micronódulos, consolidações e cistos, 

Figura 1. Imagens axiais de TCAR em janela de pulmão. Discretas opacidades reticulares periféricas nos lobos inferiores 
(setas em A) que persistiram na aquisição complementar em decúbito ventral (setas em B), caracterizando acometimento 
intersticial incipiente.

A B
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podem ser observados como manifestações em 
entidades específicas.

Anormalidades pulmonares intersticiais e 
dificuldades para o diagnóstico precoce

O uso disseminado da TCAR como ferramenta 
diagnóstica tem proporcionado a identificação incidental 
de alterações denominadas anormalidades pulmonares 
intersticiais (API), que são achados potencialmente 
compatíveis com acometimento pulmonar intersticial em 
indivíduos sem suspeita clínica de doença, determinando 
ou não sintomas clínicos ou repercussões funcionais.(17,18) 
Essas manifestações podem representar acometimento 
intersticial fibrosante inicial em alguns casos e são de 
particular interesse, uma vez que o tratamento com 
drogas antifibróticas tem demonstrado redução na 
velocidade da progressão da FPI mesmo em indivíduos 
com doença menos extensa.(19)

As API são definidas pela presença de alterações à 
TCAR não relacionadas ao decúbito e que envolvem 
visualmente acima de 5% do parênquima pulmonar 

em qualquer campo pulmonar (superior, médio ou 
inferior, demarcadas pelo nível inferior do arco aórtico 
e veia pulmonar inferior direita). Achados tomográficos 
descritos em pacientes com API incluem opacidades 
em vidro fosco, opacidades reticulares, distorção 
arquitetural, bronquiectasias de tração, faveolamento e 
cistos não enfisematosos.(18) Achados morfológicos não 
associados a API incluem atelectasias relacionadas ao 
decúbito, opacidades relacionadas à compressão por 
osteófitos da coluna dorsal, opacidades centrolobulares 
isoladas atribuíveis ao tabagismo, discretas opacidades 
focais ou unilaterais, edema intersticial congestivo e 
evidências de aspiração (vidro fosco esparso e árvore 
em brotamento).(18) Recomenda-se que as API sejam 
estratificadas em: a) não subpleural; b) subpleural não 
fibrótica (sem distorção arquitetural, bronquiectasias 
de tração ou faveolamento); e c) subpleural fibrótica 
(associadas a distorção arquitetural, bronquiectasias 
de tração ou faveolamento).(18)

Um ponto importante na avaliação desses pacientes 
refere-se à probabilidade de progressão das API, 

A B

C D

Figura 2. Imagens axiais de TCAR em janela de pulmão evidenciando pneumopatia intersticial fibrosante em diferentes 
pacientes. Em A, faveolamento típico com cistos múltiplos dispostos em camadas. Em B, bronquiectasias de tração em 
plano coronal oblíquo, evidenciando-se a utilidade da reformatação multiplanar na diferenciação entre bronquiectasias 
de tração e faveolamento. Em C, faveolamento incipiente com cistos agrupados em camada única. Em D, imagem 
ilustrativa da dificuldade de diferenciação entre faveolamento e enfisema parasseptal.
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estando implicados fatores de risco clínicos (tabagismo, 
outras exposições inalatórias, medicações, radioterapia, 
antecedente de cirurgia torácica e alterações em 
provas de função pulmonar) e padrões de imagem 
específicos. No estudo de Putman et al.,(20) a presença 
de opacidades reticulares de distribuição subpleural 
em lobos inferiores e bronquiectasias de tração 
apresentaram um risco significativamente maior de 
progressão das API, e todos os casos com faveolamento 
progrediram em 5 anos. Recomendações específicas 
a respeito de manejo e seguimento evolutivo podem 
ser observadas detalhadamente em um documento 
recente publicado pela Sociedade Fleischner.(18)

DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL 
TOMOGRÁFICO: PADRÕES MORFOLÓGICOS 
E ENTIDADES CLÍNICAS ESPECÍFICAS

Uma vez identificados os padrões tomográficos 
compatíveis com PIF, a TCAR tem um papel relevante 
no estreitamento das probabilidades diagnósticas, 
identificando padrões morfológicos característicos ou, 
em alguns casos, quando possível, apontando para 
entidades clínicas específicas (como PHF, sarcoidose 
e asbestose). A leitura das imagens de TCAR deverá 
ser integrada dentro do contexto de uma avaliação 
multidisciplinar, possibilitando a conclusão diagnóstica 
com base clínico-radiológica em alguns casos, assim 
como, em casos menos característicos, reforçando a 
necessidade de realização de procedimentos diagnósticos 
invasivos.(3,4) Após a avaliação morfológica dos achados, 
seja por TCAR ou biópsia cirúrgica, potenciais fatores 
causais, como por exemplo exposições ambientais, 
doenças do colágeno e uso de medicamentos, deverão 
ser avaliados clinicamente.(4) Em alguns casos o 
diagnóstico final não será determinado por fatores 
diversos (discordâncias significativas ou informações 
inadequadas sobre parâmetros clínicos, radiológicos 
ou patológicos), devendo ser enquadrado na categoria 
de pneumonia intersticial idiopática não classificável.(4)

Principais padrões morfológicos de PIF

Pneumonia intersticial usual
A definição da probabilidade de padrão de pneumonia 

intersticial usual (PIU) é um dos papéis centrais da 
TCAR dentro da avaliação diagnóstica das PIF.(3,4,10,11) 
Múltiplas possibilidades diagnósticas associam-se a 
esse padrão histopatológico, incluindo pneumopatias 
induzidas por medicamentos, doenças ocupacionais, 
colagenoses, PH e FPI.(3,21)

Um consenso(11) endossado por American Thoracic 
Society (ATS), European Respiratory Society (ERS), 
Japanese Respiratory Society (JRS) e Asociación 
Latinoamericana de Tórax (ALAT) sugere que, em 
pacientes com suspeita clínica de FPI, a TCAR seja 
estratificada para os seguintes níveis de probabilidade 
em relação ao padrão PIU (Figura 3):

a) Padrão PIU: caracteriza o aspecto típico da PIU à 
TCAR, com opacidades reticulares, bronquiolectasias 
de tração e faveolamento, apresentando distribuição 

axial periférica e predomínio longitudinal basal. O 
padrão PIU tomográfico apresenta alta concordância 
com o diagnóstico histopatológico de PIU em biópsias 
cirúrgicas.(10,11)

b) Padrão provável para PIU: enquadram-se nesta 
categoria estudos tomográficos que apresentam 
opacidades reticulares e bronquiolectasias de tração 
distribuídas perifericamente no plano axial e com 
gradiente apicobasal no eixo longitudinal, mas que 
não apresentam faveolamento. Estudos variados têm 
mostrado alta correlação desse padrão com o padrão 
histopatológico para PIU.(10,11)

c) Padrão indeterminado para PIU: estudos 
tomográficos que não preencham os critérios para 
o padrão PIU ou padrão PIU provável e que não 
apresentem características suficientemente típicas 
para a sugestão de diagnóstico específico são aqui 
categorizados. Especificamente, enquadram-se nesta 
categoria estudos que apresentem opacidades em 
vidro fosco leve, não claramente mais extensas que 
opacidades reticulares e dissociadas dessas, focos de 
atenuação em mosaico não claramente delimitados ou 
distribuição axial/longitudinal difusa.(22,23) Devem ser 
incluídos nessa categoria ainda pacientes com doença 
fibrosante evidente, porém de pequena extensão, 
presumidamente relacionada a acometimento fibrosante 
inicial, sendo recomendada a utilização de aquisição de 
imagens em decúbito ventral para que se descartem 
opacidades decúbito-dependentes.

d) Padrão sugestivo de diagnóstico alternativo a FPI: 
algumas características tomográficas, que incluem 
achados e distribuição específicos, apontam para 
diagnósticos alternativos ao padrão PIU/FPI, tais como: 
1) achados atípicos para padrão PIU/FPI (consolidações, 
padrão em vidro fosco extenso fora do contexto de 
exacerbação, atenuação em mosaico bem definida, 
nódulos ou cistos); 2) distribuição atípica (doença de 
predomínio nos campos pulmonares médios/superiores 
no eixo longitudinal, envolvimento peribroncovascular 
importante ou preservação do interstício subpleural); 
e 3) alterações em outros compartimentos torácicos 
(placas pleurais, derrame pleural, dilatação esofagiana 
e linfonodomegalias extensas).

Em contextos específicos, o diagnóstico de FPI pode 
ser definido com base na correlação clínico-radiológica; 
nos demais, dependerá da correlação dos padrões 
morfológicos da TCAR e de resultados de biópsias.(10,11)

PINE
O padrão PINE associa-se a várias entidades, mais 

frequentemente observado dentro do contexto de 
PIF+DTC, PH, pneumopatia induzida por drogas, 
infecções, condições de imunodeficiência ou ainda 
manifestação idiopática.(3) À TCAR, caracterizam-se 
em atenuação em vidro fosco, opacidades reticulares 
e bronquiolectasias de tração, com distribuição 
preferencialmente basal no eixo longitudinal e periférica 
ou difusa no eixo axial (Figura 4). A observação de 
faveolamento é incomum nesse padrão, presente 
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A B

C D

Figura 3. Imagens axiais de TCAR em janela de pulmão evidenciando pneumopatia intersticial fibrosante em diferentes 
pacientes, considerando-se níveis de probabilidade de pneumonia intersticial usual (PIU) a ser aplicados em pacientes 
com suspeição diagnóstica de fibrose pulmonar idiopática. Em A, padrão PIU, com extenso faveolamento (setas) e 
distribuição periférica e basal. Em B, padrão PIU provável, com opacidades reticulares periféricas e bronquiolectasias de 
tração (setas abertas), sem faveolamento. Em C, padrão PIU indeterminado, evidenciando distribuição axial heterogênea 
com extensão central do acometimento (cabeças de seta) e focos em vidro fosco, além de opacidades reticulares. Em 
D, padrão sugestivo de diagnóstico alternativo a PIU, sugerido pela sobreposição de extensas áreas em vidro fosco e 
perfusão em mosaico (cabeças de seta abertas).

apenas em casos avançados.(3,24,25) Há sobreposição 
dos achados de PINE e PIU em alguns pacientes, sendo 
que a preservação do interstício subpleural (subpleural 
sparing) é útil para a sugestão do padrão PINE na 
avaliação tomográfica.(24,25)

Outros padrões morfológicos de PIF
Outros padrões morfológicos podem se apresentar 

como pneumopatias fibrosantes. A fibroelastose 
pleuroparenquimatosa é uma condição fibrosante 
rara e de descrição recente, também se apresentando 
sob a forma de apresentação idiopática ou associada 
a condições diversas, incluindo complicações pós-
transplante de medula ou de pulmão, doenças autoimunes 
ou do tecido conjuntivo, infecções (por Aspergillus spp. 
ou micobactérias não tuberculosas), medicações para 
tratamento oncológico e causas ocupacionais. À TCAR, o 
padrão típico é o de espessamento pleural e consolidações 
subpleurais com bronquiectasias de tração, distorção da 
arquitetura e perda volumétrica, tipicamente nos lobos 
superiores (Figura 4). Manifestações como pneumotórax 
e infecções recorrentes são comuns nessa entidade, 
sendo que a progressão da doença acontece na maioria 
dos casos (60%).(4,26)

Embora classificada dentro dos padrões intersticiais 
agudos e subagudos e na grande maioria das vezes 
apresentando remissão completa após tratamento 
com corticosteroides, a pneumonia em organização 
eventualmente pode progredir para padrões fibróticos 
residuais ou progressivos.(4) Admite-se que alguns dos 
pacientes com padrões fibróticos de PINE poderiam 
entrar dentro dessa categoria. Atenção especial deve ser 
dada a pacientes portadores de miopatias inflamatórias 
relacionadas à síndrome antissintetase, nos quais pode 
ocorrer a associação dos padrões de pneumonia em 
organização e PINE.(4,27,28) Padrões fibróticos podem 
ser observados ainda em pacientes sobreviventes 
de episódios de dano alveolar difuso em fase tardia 
(manifestação idiopática ou secundária), nos quais 
distorção arquitetural, bronquiectasias de tração e 
eventualmente cistos podem ocorrer, predominando 
nos campos pulmonares não pendentes.(3,4)

Outros padrões morfológicos, incluindo pneumonia 
intersticial linfocítica, pneumonia intersticial descamativa 
e até mesmo padrões relacionados ao tabagismo 
(alargamento do espaço aéreo com fibrose) podem 
eventualmente estar relacionados a manifestações 
fibróticas na TCAR.(3,4)
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Entidades clínicas específicas

PHF
A PHF representa envolvimento intersticial fibrosante 

decorrente de exposição crônica a antígenos 
específicos, cujo diagnóstico definitivo depende de 
avaliação multidisciplinar. A TCAR ocupa um papel 
central em vários dos algoritmos previamente 
propostos para o diagnóstico de PHF,(29-32) bem como 
nas recentes recomendações oficiais da ATS/JRS/
ALAT(33) para o diagnóstico de PHF em adultos. As 
bases da sugestão diagnóstica de PHF por TCAR 
encontram-se na associação de sinais de acometimento 
intersticial fibrosante a elementos de acometimento 
de pequenas vias aéreas.(33) Em relação à distribuição, 
o acometimento fibrótico tende a ser mais grave nos 
campos pulmonares médios ou médio-inferiores, 
podendo ainda se estender difusamente no eixo 
longitudinal com relativa preservação dos campos 
basais, enquanto frequentemente não há predomínio 
central ou periférico no eixo axial.(33) O faveolamento 
pode estar presente, com distribuição subpleural 
ou peribroncovascular, e menos frequentemente 
apresentará predomínio basal.(24) O envolvimento de 
pequenas vias aéreas é caracterizado pela presença 
de opacidades centrolobulares, atenuação em 
mosaico, aprisionamento aéreo ou pelo padrão de 
“tripla densidade” (descrito previamente como sinal 
“headcheese” ou “terrine”, que é caracterizado na 
aquisição inspiratória quando há concomitância de 

áreas de parênquima pulmonar normal, áreas em 
vidro fosco e áreas hipertransparentes, indicando 
associação de doença infiltrativa pulmonar e obstrução 
de vias aéreas).(33,34) A atenuação em mosaico tem 
importante valor diagnóstico, notadamente quando 
observada em segmentos de parênquima pulmonar 
sem fibrose evidente.(10,24,29-32) Um estudo recente 
valorizou especialmente o padrão da tripla densidade 
como específico para PHF, reforçando que áreas de 
menor atenuação pulmonar podem ser caracterizadas 
inclusive na FPI.(35) Outros padrões morfológicos podem 
ser observados, incluindo quadros típicos de PIU ou 
PINE.(36) As recomendações atuais sugerem que, em 
pacientes sob suspeita de PHF, o padrão tomográfico 
seja enquadrado em uma das seguintes categorias 
(Figura 5):

a) padrão típico para PHF: componente intersticial 
fibrosante com distribuição difusa, predomínio nos 
campos pulmonares médios ou preservação dos 
campos pulmonares basais, associado a sinais de 
acometimento de vias aéreas; b) padrão compatível 
para PHF: componente intersticial com variantes do 
padrão de fibrose (padrão PIU e extenso vidro fosco 
com fibrose incipiente), distribuição peribroncovascular 
com áreas subpleurais no eixo axial e predomínio nos 
campos pulmonares superiores no eixo longitudinal 
sobreposto ao acometimento de vias aéreas; e c) 
padrão indeterminado para PHF: padrões intersticiais 
isolados sem outros achados de PHF (padrão PIU, 
padrão PIU provável ou indeterminado, PINE fibrótica, 

A B C

D E

Figura 4. Imagens axiais de TCAR do tórax evidenciando aspectos característicos relacionados a condições fibrosantes 
diversas. Em A, padrão morfológico de pneumonia intersticial não específica, destacando-se o predomínio de opacidades 
em vidro fosco. Em B, padrão morfológico de fibroelastose pleuroparenquimatosa confirmado por estudo histopatológico, 
evidenciando condição fibrosante de predomínio apical com perda volumétrica de lobos superiores e retração hilar 
cranial. Em C, imagem obtida de um paciente com sarcoidose, evidenciando acometimento fibrosante com predomínio 
nos campos pulmonares superiores. Em D e E, imagens obtidas de um paciente portador de pneumopatia fibrosante 
determinada por exposição ao asbesto, destacando-se a presença de placas pleurais (setas em E).
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padrão de pneumonia em organização) ou padrões 
verdadeiramente indeterminados.

Quando um diagnóstico confiável não for possível 
pela análise clínico-radiológica, testes diagnósticos 
complementares como, por exemplo, lavagem 
broncoalveolar ou biópsia cirúrgica, poderão ser 
indicados.(30,33)

PIF+DTC
As doenças do colágeno estão relacionadas a múltiplos 

padrões de pneumopatias intersticiais, variando sua 
frequência em cada uma das entidades específicas. 
Estima-se que a prevalência de doença pulmonar 
à TCAR seja de 70-90% na esclerose sistêmica, 
15-70% nas miopatias inflamatórias (mais comum 
nos pacientes com anticorpos antissintetase), 4-68% 
na artrite reumatoide, 20-85% na doença mista do 
tecido conjuntivo, 10-30% na síndrome de Sjögren e 
de até 30% no lúpus eritematoso sistêmico.(37) Embora 

o acometimento intersticial pulmonar fibrosante 
observado nessas entidades seja semelhante ao de 
outras etiologias, alguns sinais específicos vêm sendo 
relacionados a esse grupo de doenças, conforme 
descritos por Chung et al.(38): sinal do “lobo superior 
anterior”, que se refere à concentração da fibrose no 
aspecto anterior dos lobos superiores com preservação 
do restante dos lobos superiores; sinal do “faveolamento 
exuberante”, no qual cistos de faveolamento têm 
extensão acima de 70% das áreas fibróticas; e sinal da 
“margem reta”, que descreve envolvimento fibrótico nos 
campos pulmonares basais com clara delimitação do 
pulmão normal no plano horizontal quando observado 
no eixo coronal (Figura 6). Os autores(38) compararam 
pacientes com PIU devido a FPI e PIF+DTC (sendo a 
maioria dos pacientes portadores de artrite reumatoide 
ou esclerose sistêmica). Os valores preditivos positivos 
dos sinais de “lobo superior anterior”, “faveolamento 
exuberante” e “margem reta” foram de 1,99 (p = 0,028), 
3,69 (p < 0,001) e 4,22 (p < 0,001), respectivamente, 

A B C

D E E

G H I

Figura 5. Imagens de TCAR em janela de pulmão no plano axial (em A, D e G), reformatações coronais (em B, E e 
H) e reformatações coronais utilizando minimum intensity projection (em C, F e I) de três pacientes portadores de 
pneumonite por hipersensibilidade fibrótica (PHF). Em A, B e C, imagens com padrão típico para PHF, destacando-se 
acometimento difuso no eixo axial, relativa preservação dos campos pulmonares basais e relevante perfusão em mosaico 
de predomínio caudal, indicando acometimento de pequenas vias aéreas (em C). Em D, E e F, imagens com padrão 
compatível com PHF, com envolvimento predominantemente periférico, basal e extenso faveolamento (caracterizando 
o padrão pneumonia intersticial usual), associado a evidências de acometimento de pequenas vias aéreas com focos 
esparsos de perfusão em mosaico (em F). Em G, H e I, padrão indeterminado para PHF, com áreas em vidro fosco, 
opacidades reticulares e bronquiectasias de tração com distribuição axial/longitudinal difusa, sem evidências de 
acometimento de pequenas vias aéreas.
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e foram mais comuns nos pacientes com esclerose 
sistêmica. Em abordagem semelhante, Walkoff et al.(39) 
avaliaram o sinal dos “quatro cantos”, que representa 
o envolvimento desproporcional do aspecto anterior 
dos lobos superiores e de segmentos posterosuperiores 
dos lobos inferiores, identificado em uma amostra de 
pacientes com FPI e esclerose sistêmica; houve uma 
associação significativa entre a confirmação confiável 
do sinal e o diagnóstico de esclerose sistêmica.

Sarcoidose
Aproximadamente 20% dos pacientes com sarcoidose 

podem desenvolver PIF ao longo do curso da doença, 
com alterações fibrocísticas, inclusive faveolamento. 
Características distintivas da manifestação fibrótica 
dessa entidade incluem distribuição tipicamente axial 
peribroncovascular e em campos pulmonares superiores, 
com retração posterior dos hilos, além da presença 
de linfonodomegalias mediastinais (Figura 4).(11,40)

Asbestose
A PIF determinada pelo asbesto geralmente acontece 

após 20 anos ou mais após a exposição. Tipicamente 
os achados envolvem as regiões subpleurais dos lobos 

inferiores, podendo haver faveolamento associado 
em casos avançados, e podem ser indistinguíveis 
das manifestações imagéticas de várias entidades 
clínicas, incluindo FPI.(41,42) Akira et al.(42) estudaram 
manifestações de TCAR em pacientes com asbestose 
e FPI e concluíram que as características tomográficas 
parenquimatosas mais frequentemente relacionadas à 
asbestose incluem a presença de opacidades ramificadas 
ou curvilíneas subpleurais, linhas subpleurais, perfusão 
em mosaico e bandas parenquimatosas. Embora os 
achados parenquimatosos possam ser superponíveis 
a outras entidades, a presença de placas pleurais é 
característica da exposição ao asbesto, descrita em 
até 80% dos pacientes com asbestose em estudos 
radiográficos (Figura 4).(41) O diagnóstico da asbestose 
depende de estreita correlação com dados de história 
clínica e ocupacional.

AUXÍLIO NA DEFINIÇÃO DO SÍTIO DE 
BIÓPSIA CIRÚRGICA

A decisão da realização de biópsia pulmonar cirúrgica 
deve ser realizada por um grupo multidisciplinar com 
experiência em doenças intersticiais. Especificamente 

A B C

D E

Figura 6. Sinais específicos em doenças fibrosantes relacionados à pneumopatia intersticial fibrosante associada à doença 
do tecido conjuntivo. Em A e B, “sinal do lobo superior anterior” (setas) em paciente portadora de artrite reumatoide. Em 
C, “sinal dos quatro cantos” (setas abertas), com focos de fibrose envolvendo o aspecto anterior dos lobos superiores e 
o aspecto posterior dos lobos inferiores em paciente com esclerose sistêmica. Em D, “sinal da margem reta” (cabeças 
de seta), com nítida demarcação da doença fibrosante no plano horizontal. Em E, “sinal do faveolamento exuberante”, 
com acometimento fibrosante constituído por faveolamento em sua maioria.
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considerando-se o diagnóstico de FPI, as recomendações 
vigentes sugerem que a biópsia pulmonar cirúrgica 
estaria indicada para pacientes com doença intersticial 
recém-diagnosticada e de etiologia indeterminada que 
apresentem os padrões tomográficos “indeterminado 
para PIU”, “sugestivo de diagnóstico alternativo”, 
havendo ainda recomendação condicional para padrão 
“provável PIU”.(10,11,43)

Uma vez indicada, recomenda-se que múltiplas 
biópsias devam ser obtidas de dois ou três lobos, 
dado que pode haver discordância entre espécimes 
obtidos de diferentes segmentos.(10,11) A TCAR é útil 
para a avaliação pré-biópsia e seleção dos sítios mais 
indicados para amostragem. Para que se evitem 
diagnósticos insuficientes relacionados a amostras 
inadequadas, recomenda-se que o espécime da 
biópsia seja obtido de maneira a refletir o espectro de 
padrões de doença, orientado pela avaliação da TCAR 
ou no ato operatório. Devem ser evitadas áreas de 
faveolamento, pois representam acometimento em 
estágio final e provavelmente pouco contribuiriam para 
o diagnóstico. Idealmente, buscam-se amostras com 
áreas de parênquima com anormalidades intermediárias, 
áreas em vidro fosco ou parênquima relativamente 
preservado, desde que o espécime tenha parênquima 
fibrótico adjacente ao parênquima normal para que o 
patologista reconheça o padrão PIU. (10,44,45) Flaherty 
et al.(45) abordaram especificamente a questão da 
amostragem histopatológica no diagnóstico diferencial 
entre os padrões PIU e PINE, demonstrando a 
variabilidade dos mesmos entre diferentes lobos 
biopsiados e reforçando a necessidade de biópsias 
múltiplas. Dadas as diferenças de prognóstico entre 
os dois padrões em desfavor da PIU, a amostragem 
deve ser otimizada de maneira a não perder áreas que 
apresentem maior probabilidade de demonstrar esse 
diagnóstico no estudo histopatológico.(45)

AVALIAÇÃO DE GRAVIDADE, 
QUANTIFICAÇÃO E SEGUIMENTO EVOLUTIVO

Avaliação de gravidade
Dado que a história natural de várias das PIF é 

imprevisível, ferramentas de estadiamento teriam 
implicações tanto na determinação do prognóstico 

quanto no planejamento terapêutico, por exemplo, 
auxiliando no manejo do tratamento farmacológico e 
na triagem para transplante pulmonar. O modelo mais 
difundido para a avaliação de doenças fibrosantes 
crônicas é um escore que utiliza parâmetros 
clínicos e funcionais (gênero, idade, CVF e DLCO) 
denominado GAP (Gender, Age, and lung Physiology), 
mais frequentemente utilizado na FPI e que tem 
mostrado relevância na predição de sobrevida desses 
pacientes. (46,47) Recentemente, adaptações desse modelo 
têm sido testadas envolvendo a TCAR. Ley et al.(48) 
obtiveram um desempenho comparável ao do escore 
GAP substituindo o parâmetro da DLCO por um escore 
visual semiquantitativo de TCAR. Mais recentemente, 
Chahal et al.(49) propuseram um modelo que adiciona 
uma avaliação tomográfica semelhante (escore visual 
semiquantitativo de fibrose acima ou abaixo de 25%) 
ao escore GAP, melhorando a predição do desfecho de 
sobrevida, especialmente em pacientes com doença 
em grau leve. Outras propostas de estadiamento 
multiparamétricas que incluem variáveis funcionais 
e avaliação tomográfica têm sido descritas para PIF 
relacionada a esclerose sistêmica, sarcoidose e outras 
manifestações.(50,51)

Quantificação
Métodos de avaliação qualitativos (visuais) e análises 

semiquantitativas podem ser utilizados para a avaliação 
de doenças intersticiais em geral e inclusive podem 
apresentar correlações com o desfecho em algumas 
doenças; entretanto, tais métodos são altamente 
dependentes da avaliação visual e podem ser limitados 
quanto à percepção de mudanças evolutivas discretas 
do acometimento. Mais recentemente, métodos 
automatizados de avaliação quantitativa utilizando 
análise de histograma, análise textural e machine 
learning têm se mostrando promissores, permitindo a 
quantificação de padrões específicos como vidro fosco, 
reticulação e faveolamento.(52) Além da quantificação, 
a análise automatizada se mostra útil na interpretação 
de padrões, como demonstrado em um estudo de 
Walsh et al.,(52) no qual um algoritmo de deep learning 
apresentou performance comparável à humana na 
avaliação da probabilidade de PIU segundo padrões 
estabelecidos em recomendações da ATS/ERS/JRS/
ALAT em 2011.(53) Provavelmente, no futuro, o modelo 

A B C

Figura 7. Imagens axiais de TCAR. Exame inicial (em A) e controle evolutivo em seis anos (em B) e em seis anos e meio 
(em C) em paciente com pneumopatia intersticial fibrosante relacionada à esclerose sistêmica. Embora haja aparente 
estabilidade morfológica do acometimento nos dois últimos exames, a comparação com o primeiro estudo confirma 
fenótipo progressivo, ressaltando a importância da análise comparativa também com os estudos iniciais.
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ideal de quantificação de PIF combinará a avaliação 
automatizada com a avaliação visual.

Seguimento evolutivo
A avaliação tomográfica seriada permite a 

caracterização evolutiva da extensão das opacidades 
reticulares, bronquiectasias de tração e faveolamento, 
auxiliando na determinação de doenças com fenótipo 
progressivo, as quais se associam a pior prognóstico. (52) 
Entretanto, até o momento, não há recomendações 
sobre o intervalo ideal para o seguimento dessas 
doenças, nem mesmo orientações formais para sua 
realização em pacientes estáveis.(51) Dado que várias 
dessas doenças apresentam lenta progressão, o 
comportamento longitudinal das mesmas é mais bem 
percebido na comparação com estudos tomográficos 
mais antigos, e não somente com aquele imediatamente 
anterior (Figura 7). A avaliação evolutiva por TCAR 
faz parte de critérios recentemente sugeridos para 
a definição de PIFP.(54) Para a caracterização desse 
grupo, o indivíduo deve apresentar, em um período 

de 24 meses: redução na CVF de pelo menos 10% do 
valor previsto; redução de 5-10% da CVF com piora 
respiratória ou acentuação da fibrose na TCAR; ou 
acentuação dos sintomas respiratórios e progressão 
tomográfica da fibrose. A definição de pacientes 
portadores de PIFP tem se demonstrado importante, 
uma vez que evidências recentes mostram uma redução 
no declínio funcional da CVF em pacientes portadores 
de PIF não FPI com fenótipo progressivo em tratamento 
antifibrótico com nintedanibe.(54)

Além da determinação do comportamento da doença, 
o controle evolutivo por imagem é relevante para 
a detecção de complicações, incluindo hipertensão 
pulmonar, embolia pulmonar, neoplasias e doença 
arterial coronariana, comorbidades que inclusive 
podem ter repercussões na sobrevida (Figura 8).(51)

DESCOMPENSAÇÃO AGUDA DAS PIF

Atualmente o conceito de descompensação aguda das 
PIF segue a linha dos critérios recentemente revisados 

A B

C D

Figura 8. Imagens de TCAR em reformatação coronal evidenciando complicações em doenças intersticiais fibrosantes em 
dois pacientes. Em A e B, imagens de paciente portador de pneumopatia intersticial fibrosante com fenótipo progressivo 
por fibrose pulmonar idiopática. Exame inicial (em A) e controle evolutivo em sete anos e 10 meses (em B), evidenciando 
importante acentuação dos achados e surgimento de lesão expansiva irregular subpleural de etiologia neoplásica no 
lobo inferior direito, com diagnóstico final de adenocarcinoma (seta em B). Em C e D, imagens de paciente portador de 
pneumopatia intersticial fibrosante com fenótipo progressivo por fibrose pulmonar idiopática. Estudo inicial (em C) e 
após 15 meses (em D), caracterizando piora dos sintomas e “novas” áreas em vidro fosco bilaterais no último estudo, 
relacionados à exacerbação aguda da fibrose pulmonar idiopática.
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para FPI, descritos como deterioração respiratória aguda 
clinicamente significativa, tipicamente com menos de 
1 mês de duração, podendo ser categorizada como 
extrapulmonar (embolia pulmonar, pneumotórax e/
ou derrame pleural) ou pulmonar, sendo que a TCAR 
tem um papel preponderante no manejo diagnóstico 
dessas entidades. Em pacientes com episódios de 
agudização inflamatória, os critérios não invasivos 
incluem a detecção de opacidades em vidro fosco e/
ou consolidações bilaterais sobrepostas ao padrão 
de pneumopatia fibrosante à TCAR, desde que não 
explicáveis por edema hidrostático, independente 
de que o quadro seja idiopático ou determinado por 
qualquer outro fator, inclusive infecção (Figura 8). 
Destaca-se ainda a importância da angiotomografia 
na detecção de episódios de descompensação aguda 
determinados por tromboembolismo pulmonar.(16,55)

CONSIDERAÇÕES FINAIS

O manejo de pacientes portadores de PIF é complexo. 
Dentro da abordagem multidisciplinar, a avaliação 
tomográfica tem um papel importante em várias das 

etapas de condução dos pacientes, incluindo diagnóstico 
precoce, estreitamento das possibilidades diagnósticas 
(definição de padrões morfológicos e, eventualmente, 
suspeição/confirmação diagnóstica de entidades clínicas 
específicas), avaliação de gravidade, determinação 
de prognóstico e seguimento evolutivo, bem como 
identificação de complicações como infecções, neoplasias 
e exacerbação aguda. Inúmeras questões ainda precisam 
ser resolvidas, como a variação interobservador na 
leitura dos exames, o intervalo ideal de monitoramento 
tomográfico e o significado de API subclínicas. Novas 
ferramentas envolvendo técnicas automatizadas e de 
machine learning poderão ser úteis em várias dessas 
etapas, e seu significado deverá ser entendido em 
futuros estudos.
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