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Fibrose pulmonar familiar: um espectro
heterogéneo de apresentacoes
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Quadro S1. Caracteristicas radioldgicas e anatomopatoldgicas dos casos indice e de familiares acometidos.

Identificacdo Casos indice Familiares
Padrédo da Padréao Padréao da TCAR® Padréo Radiografia de térax
TCAR? histolégico histolégico
1 PINE DAD em progressao Indeterminado: 1 ND Doenca pulmonar fibrosante: 1
para PO DPI Incipiente: 4
Nao FPI: 1
2 PIU ND PINE: 2 PINC: 1 ND
Provavel: 1
Indeterminado: 1
3 Incaracteristico  ND ND ND Doenca pulmonar fibrosante: 1
4 PINE PIAB Incaracteristico: 2 ND ND
5 PIU ND ND ND Doenca pulmonar fibrosante: 1
6 PINE ND Incaracteristico: 2 ND ND
7 Nao FPI ND Incaracteristico: 1 ND ND
PIU: 1
Incaracteristico  ND Incaracteristico: 1 ND ND
9 Incaracteristico  ND Incaracteristico: 1 ND ND
10 PINE ND PIU: 1 PIAB ND
DPI incipiente: 1
11 Incaracteristico  ND Incaracteristico: 1 ND ND
12 PINE ND ND ND Doenca pulmonar fibrosante: 1
13 Indeterminado ND PIU: 1 ND ND
14 PINE PIAB PIU: 1 ND ND
15 Nao FPI ND PIU: 1 ND ND
16 PIU ND PH ND ND
17 Nao FPI ND Incaracteristico: 1 ND ND
18 Indeterminado ND ND ND Doenca pulmonar fibrosante: 1
19 Incaracteristico  ND ND ND Doenca pulmonar fibrosante: 1
20 Incaracteristico  ND PINE: 1 ND ND
Indeterminado: 1
21 PH PIAB PINE: 1 ND ND
Indeterminado: 1
22 PH ND Incaracteristico: 1 ND ND
23 PIU ND PIU: 1 ND ND
24 PIU ND PIU: 1 ND ND
25 PINE ND DPI incipiente: 1 ND ND
26 PINE ND Incaracteristico: 1 ND ND
27 PINE ND ND ND Doenca pulmonar fibrosante: 1
28 Indeterminado ND DPI incipiente: 1 ND ND
29 PIU ND ND ND Doenca pulmonar fibrosante: 1
30 Incaracteristico  ND PH: 1 PIAB ND
31 Incaracteristico  PIAB Incaracteristico ND ND
32 Incaracteristico  ND Provavel ND ND
33 Incaracteristico  ND ND ND Doenca pulmonar fibrosante: 1
34 Indeterminado ~ PINC ND ND Doenca pulmonar fibrosante: 1
35 Incaracteristico  ND ND ND Doenca pulmonar fibrosante: 1

PINE: pneumonia intersticial ndo especifica; DAD: dano alveolar difuso; PO: pneumonia em organizagdo; DPI:
doenca pulmonar intersticial; ND: ndo disponivel; PIU: pneumonia intersticial usual; PINC: pneumonia intersticial ndo
classificavel; PIAB: pneumonia intersticial com acentuagdo bronquiolocéntrica; FPI: fibrose pulmonar idiopatica; e PH:
pneumonite de hipersensibilidade. 2PINE: padrdo ndo relacionado a FPI sugestivo de PINE; PIU: padrdo tipico de PIU;
Provavel: padrdo PIU provavel; Indeterminado: padrdo indeterminado para PIU; N3o FPI: achados tomograficos mais
consistentes com um diagnodstico ndo relacionado a FPI; PH: padrdo ndo relacionado a FPI sugestivo de PH.
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