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Paciente do sexo masculino, 67 anos de idade, com queixa de disp-
neia progressiva e tosse há cinco anos, apresentando, ao exame clínico,
estertores crepitantes bibasais “em velcro”. Foram realizadas radiogra-
fia (Figura 1) e tomografia computadorizada de alta resolução (TCAR
– Figura 2) do tórax. Dois meses após o diagnóstico e início do trata-
mento, o paciente queixou-se de acentuação considerável da dispneia
nos últimos 15 dias e apresentou significativa piora do padrão tomo-
gráfico na TCAR (Figura 3). Figura 1. Radiografia do tórax em anteroposterior.

Figura 2. Imagens axiais de TCAR ao

nível da carina (A) e das bases pulmo-

nares (B). Exame inicial.

Figura 3. Imagens axiais de TCAR ao

nível da carina (A) e das bases pulmo-

nares (B). Exame de controle dois me-

ses depois.
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Descrição das imagens

Figura 1. Radiografia do tórax em an-
teroposterior mostrando opacidades reticu-
lares grosseiras, de predomínio basal e pe-
riférico.

Figura 2. Imagens axiais de TCAR ao
nível da carina (A) e das bases pulmona-
res (B). Exame inicial, caracterizando-se
espessamento intersticial intralobular sub-
pleural, bronquiolectasias de tração e fa-
veolamento.

Figura 3. Imagens axiais de TCAR ao
nível da carina (A) e das bases pulmona-
res (B). Exame de controle dois meses de-
pois, após piora subaguda dos sintomas,
evidenciando-se os mesmos achados ini-
ciais, porém com padrão de vidro fosco di-
fuso superposto.

Diagnóstico: Exacerbação aguda da fi-
brose pulmonar idiopática.

COMENTÁRIOS

A história natural da fibrose pulmonar
idiopática é bem caracterizada, com declí-
nio funcional respiratório gradual e previ-
sível ao longo do tempo. Por outro lado,
alguns pacientes apresentam curso clínico
severo, com piora aguda no status funcio-
nal respiratório, sem etiologia definida,
recebendo a denominação de “exacerba-
ções agudas da fibrose pulmonar idiopá-
tica”(1).

Apesar da real incidência das exacerba-
ções agudas permanecer desconhecida,
estas vêm sendo reconhecidas como even-
tos comuns e com mortalidade significa-
tiva, de até 78% em algumas séries(1,2).

Os achados histopatológicos nos pacien-
tes submetidos a biópsia pulmonar revelam
dano alveolar difuso superposto a pneumo-

nia intersticial usual, e em alguns casos
associa-se também o padrão de pneumonia
em organização(3).

Não há consenso sobre a abordagem
diagnóstica das exacerbações agudas, en-
tretanto, os critérios diagnósticos propos-
tos em estudo publicado pela American
Thoracic Society incluem: 1) diagnóstico
de fibrose pulmonar idiopática; 2) piora do
padrão clínico sem causa definida dentro
de 30 dias; 3) padrão de vidro fosco “novo”
superposto ao padrão de pneumonia inters-
ticial usual  no exame de TCAR; 4) ausên-
cia de infecção documentada pelo aspirado
do tubo endotraqueal ou lavado broncoal-
veolar; 5) exclusão de outras causas de
descompensação, como insuficiência ven-
tricular esquerda, embolia pulmonar ou ou-
tras etiologias de dano alveolar difuso(1).

A TCAR é ferramenta diagnóstica fun-
damental, tanto no contexto do diagnóstico
da pneumonia intersticial usual quanto na
exacerbação aguda, e neste subgrupo de
pacientes revela aumento da opacidade
pulmonar, com padrões de vidro fosco e/ou
consolidações bilaterais, superpostos ao
padrão de pneumonia intersticial usual. A
distribuição dos achados na exacerbação
aguda na TCAR tem sido relacionada ao
prognóstico, sendo descritos os padrões
difuso, multifocal e periférico, os dois pri-
meiros associados a pior evolução e liga-
dos histologicamente a dano alveolar di-
fuso(1–5).

Apresentamos o caso de um paciente
com diagnóstico de fibrose pulmonar idio-
pática, com piora rápida do padrão respi-
ratório, caracterizada por hipoxemia com
queda maior que 10 mmHg na PaO2 (de 71
para 58). Após a piora clínica, o paciente
submeteu-se a TCAR, que evidenciou pa-

drão de vidro fosco de distribuição difusa
superposto ao padrão de pneumonia inters-
ticial usual. Foi excluída, clinicamente e
por achados de imagem, a hipótese de des-
compensação cardiovascular, e uma angio-
tomografia computadorizada do tórax mos-
trou-se negativa para tromboembolismo
pulmonar. Algumas evidências tornaram a
causa infecciosa improvável: no início da
descompensação respiratória foi instituída
antibioticoterapia de ampla cobertura, sem
melhora clínica ou radiológica, o quadro to-
mográfico não sugeriu processo infeccioso
associado, e durante a internação, em uni-
dade de terapia intensiva, foi realizado as-
pirado do tubo endotraqueal, cuja cultura foi
negativa para agentes bacterianos e fungos.

Em razão do grave quadro de insufi-
ciência respiratória, a biópsia pulmonar
não foi realizada, porém o paciente preen-
cheu todos os cinco critérios propostos(1)

para o diagnóstico não invasivo de exacer-
bação aguda da fibrose pulmonar idiopá-
tica, tendo, portanto, o diagnóstico presun-
tivo desta entidade.
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