
J Pneumol 26(5) – set-out de 2000 227

Fatores prognósticos em fibrose pulmonar idiopática

Fatores prognósticos em fibrose pulmonar idiopática*

ADALBERTO SPERB RUBIN1, JOSÉ DA SILVA MOREIRA2, NELSON DA SILVA PORTO3,

KLAUS LOUREIRO IRION4, RAFAEL FRANCO MOREIRA5, BRUNO SCHEIDT5

Com o objetivo de avaliar quais fatores prognósticos são significativos na sobrevida de pacientes com
fibrose pulmonar idiopática (FPI), foram estudados 117 casos com comprovação histológica da doença,

internados no Pavilhão Pereira Filho entre 1970 e 1996. Todos os pacientes realizaram radiologia
convencional de tórax, espirometria e preencheram um questionário padronizado no momento da

internação. Foram também realizados medida da difusão (34 casos), capacidade pulmonar total (28),
gasometria (106), lavado broncoalveolar (39), provas reumatismais (45) e tomografia computadorizada
de tórax (24). Para uma análise mais específica, os pacientes foram dividos em dois grupos: grupo A
(sobrevida até dois anos) – 55 pacientes e grupo B (sobrevida maior que cinco anos) – 24 pacientes,
sendo estas características também analisadas de acordo com a significância em relação à sobrevida.
Foram considerados fatores indicativos de pior prognóstico a idade avançada, a duração prolongada

de sintomas, a gravidade da dispnéia, a redução da CVF, da DCO, da PaO
2
 e da SaO

2
, a intensidade do

faveolamento e o grau de profusão do padrão reticular na TCAR. Estiveram também associados à
menor sobrevida os valores menores de VEF

1
 e CPT. A utilização destes critérios de gravidade que

apresentaram significância estatística, quando utilizados em conjunto, pode determinar uma avaliação
prognóstica mais apurada em pacientes portadores de FPI, com implicações terapêuticas e sociais

relevantes para seu manejo e acompanhamento. (J Pneumol 2000;26(5):227-234)

Prognostic factors in idiopathic pulmonary fibrosis

In order to evaluate which prognostic factors were significant to the survival of patients with
idiopathic pulmonary fibrosis (IPF), 121 histologically confirmed cases of the disease were studied

at the Pereira Filho Hospital from 1970 to 1996. All patients were submitted to a standard
thorax X-ray and spirometry and answered a standardized questionnaire when admitted to
hospital. They also underwent diffusion tests (34 cases), total lung capacity (28), blood gas

analysis (106), bronchoalveolar lavage (39), rheumatoid analyses (45), and thoracic CT (24). For
further analysis, the patients were classified into two groups: group A (2-year survival) with 55

patients, and group B (more than 5-year survival) with 24 patients; these features were also
analyzed according to their significance to survival. Age, increased dyspnea index, long

symptomatic period, FVC, DCO, PaO
2
 and SaO

2
 reduction, honeycombing intensity, and greater

profusion of the reticular pattern on HRCT were considered indicative of worse prognosis. A
reduced FEV

1
 and TLC were also associated with shorter survival. The use of those criteria which

had shown statistical significance when evaluated together may determine a more accurate
prognostic evaluation of IPF patients resulting in social and therapeutic

benefits to patient management.
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INTRODUÇÃO

A fibrose pulmonar idiopática (FPI) é a mais comum
entre todas as doenças intersticiais crônicas que acome-
tem o pulmão. Sua história natural compreende uma evo-
lução progressiva do processo fibrótico com eventuais
respostas terapêuticas. Seu curso, porém, na maioria das
vezes, é inexorável rumo ao óbito por insuficiência respi-
ratória e hipoxemia grave ou outras enfermidades rela-
cionadas com a fibrose pulmonar. As maiores séries da
literatura(1-3) relatam sobrevida média, após o surgimento
dos primeiros sintomas, inferior a cinco anos, e de 30
meses após o diagnóstico estabelecido. Alguns pacien-
tes, com nenhuma ou pouca resposta ao tratamento, vão
ao óbito entre seis e 12 meses(2,4-6). Uma série de fatores
prognósticos tem sido relacionada com a evolução e a
sobrevida de pacientes portadores de FPI. Estes fatores
seriam importantes na definição prognóstica da doença,
bem como apresentariam implicações terapêuticas, inclu-
sive na definição de qual grupo de pacientes seria subme-
tido a terapias mais agressivas, como imunossupressores
ou transplante pulmonar. Assim como no diagnóstico da
FPI, vários fatores podem e devem ser analisados também
em conjunto, aumentando a sensibilidade dos achados e
sua correlação com o prognóstico(7).

Em estudos da literatura(2,3,8-12), fatores como idade,
sexo, tempo de sintomas, padrão histológico, provas fun-
cionais, lavado broncoalveolar e achados radiológicos têm
sido considerados fatores prognósticos em FPI. O objeti-
vo do presente estudo é identificar quais as características
encontradas em nossa população de pacientes portado-
res de FPI estão relacionadas ao prognóstico e sobrevida
nesta doença.

METODOLOGIA

Foram analisados, retrospectivamente, os prontuários
de todos os pacientes internados no Pavilhão Pereira Fi-
lho, Serviço de Doenças Pulmonares, da Irmandade San-
ta Casa de Misericórdia de Porto Alegre, com diagnósti-
co de fibrose pulmonar idiopática, no período entre 1970
e 1996. Neste período, foram diagnosticados histologi-
camente 132 casos de FPI (120 por biópsia a céu aberto e
12 por biópsia transbrônquica). Três pacientes foram sub-
metidos a transplante pulmonar unilateral e de oito fo-
ram perdidas as informações a respeito da sobrevida até

dezembro de 1997, data estipulada para o término do
estudo. Em quatro casos o diagnóstico histológico foi com-
patível com pneumonia intersticial descamativa, enquan-
to nos restantes 117 casos estava presente o padrão com-
patível com pneumonia intersticial usual. O presente tra-
balho fundamenta-se nos 117 pacientes que tiveram o
seguimento completo.

Foram considerados como portadores de FPI os pacien-
tes que apresentaram características clínicas, radiológicas
e funcionais compatíveis com a doença(13), comprovação
histológica por biópsia e sem evidência de dano pulmo-
nar secundário à exposição ambiental ou à doença sistê-
mica. O padrão histológico de pneumonia intersticial usual
foi considerado o substrato anatomopatológico dos casos
de fibrose pulmonar idiopática. Também não havia histó-
ria de tratamento com corticosteróides ou qualquer outra
droga imunossupressora previamente ao achado histoló-
gico. Todos os pacientes apresentavam dispnéia em re-
pouso ou aos esforços e/ou tosse, infiltrado intersticial
na radiologia convencional de tórax e avaliação funcional
com um distúrbio ventilatório restritivo ou com redução
da CVF e/ou da difusão.

Em todos os pacientes foram obtidas informações clí-
nicas contidas em prontuários padronizados no momen-
to da internação. Todos eles efetuaram radiologia con-
vencional de tórax e espirometria simples. Foram tam-
bém realizadas gasometria arterial em 106 pacientes,
medida do coeficiente de difusão para o CO (DCO) em 34,
determinação da capacidade pulmonar total (CPT) com
hélio em 28, tomografia computadorizada de tórax de
alta resolução (TCAR) em 24, análise da celularidade do
lavado broncoalveolar (LBA) em 39 e provas reumatismais
séricas em 45.

Foram excluídos os casos de pacientes com padrão his-
tológico de fibrose pulmonar, mas que eram portadores
de colagenoses como artrite reumatóide, esclerodermia,
lúpus eritematoso, etc. Também foram excluídos pacien-
tes com padrão histológico compatível com pneumonia
intersticial descamativa.

Foram analisadas as seguintes características clínicas
deste grupo de 117 pacientes: idade, sexo, cor, tempo de
sintomas, tabagismo, dispnéia (mínima, moderada ou gra-
ve), tosse, hipocratismo digital e estertores teleinspirató-
rios. Na radiologia convencional de tórax foi verificada a
presença de faveolamento (imagens císticas com cerca de
1cm de diâmetro) em 16 áreas pulmonares (oito áreas
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em cada pulmão), redução da capacidade pulmonar total
(hemicúpula diafragmática na altura ou acima do quinto
espaço intercostal anterior) e alargamento da traquéia in-
tratorácica (quando a relação entre a traquéia cervical e
traquéia torácica fosse maior que 1). Na TC de tórax foi
observado o grau médio de profusão do padrão reticular
e de granularidade (vidro despolido). Na avaliação funcio-
nal, foram avaliados CVF, VEF

1
, DCO e CPT. Na análise ga-

sométrica, verificaram os resultados da PaO
2
, PaCO

2
 e

SaO
2
. A análise do LBA informou sobre a celularidade

diferencial do mesmo. Fator reumatóide, FAN, proteína C
reativa e presença de célula LE foram determinados nos
casos que tiveram provas reumatismais estudadas.

Para uma análise mais detalhada, os pacientes foram
estratificados em três grupos, de acordo com o tempo de
sobrevida após o diagnóstico, tomando-se os dois grupos
extremos para comparação: grupo A (55 pacientes) –
sobrevida até dois anos (24 meses); grupo B (24 pacien-
tes) – sobrevida maior que cinco anos (60 meses).

Nesta análise, algumas variáveis foram verificadas em
um número menor de pacientes. No grupo A, a DCO foi
estudada em 15 pacientes, a CPT em 14, a PaO

2
 e PaCO

2

em 48, a SaO
2
 em 43, o LBA em 18, e a TCAR em 20. No

grupo B, a DCO foi estudada em cinco pacientes, a CPT

em três, a PaO
2
 e PaCO

2
 em 21, a SaO

2
 em 20, o LBA

em nove e a TCAR em cinco.
Quanto à análise estatística, a comparação entre as

características analisadas e a sobrevida foi realizada por
meio de teste de χ² ou por correlação. Análise de variân-
cia (ANOVA) ou teste t de Student foram empregados para
comparação entre variáveis categóricas. Para correlação
entre variáveis numéricas utilizou-se o coeficiente de cor-
relação de Spearman(14). Os programas estatísticos utili-
zados foram o EPI-INFO e o SPSS. O nível de significância
de 5% foi estabelecido para todos os procedimentos esta-
tísticos.

RESULTADOS

As características encontradas nestes 117 pacientes
estão demonstradas na Tabela 1.

Algumas destas características foram analisadas quan-
to à sua graduação ou intensidade. A graduação da dis-
pnéia apresentou a seguinte classificação: mínima, 48
(41,0%); moderada, 34 (29,1%) e grave, 35 (29,9%). A
presença de faveolamento foi observada de acordo com
o comprometimento do parênquima pulmonar, sendo cada
pulmão dividido em oito zonas, num máximo possível de
16. A média de zonas comprometidas foi de 6,5% (dp =
6,1). A intensidade de redução da capacidade pulmonar
total vista na radiologia convencional apresentou a se-
guinte distribuição: normal, 19 (16,2%); leve, 22 (18,8%);
moderada, 56 (47,9%); e grave, 20 (17,1%).

As características verificadas em cada um dos 117 pa-
cientes foram comparadas com o tempo de sobrevida
encontrado para esta doença (Figura 1), sendo realizados
testes de significância estatística procurando definir quais
os fatores prognósticos relacionados à mortalidade por
FPI.

Foram consideradas significativas, indicando pior prog-
nóstico, as seguintes informações: idade avançada (p =
0,03), maior tempo de sintomas (p = 0,007), intensidade
da dispnéia (p = 0,018), reduções da capacidade vital for-

TABELA 1

Características clínicas em 117 pacientes

com fibrose pulmonar idiopática

Característica N º % Média e desvio

padrão (±)

Idade (anos) 0,56 ± 15,4

Sexo masc. 70 59,8

fem. 47 40,2

Tabagismo 55 47,0

Estertores teleinsp. 93 79,4

Hipocratismo 62 53,0

Dispnéia 117 100

Tosse 79 67,5

CVF (%) 62,1 ± 21,7

VEF
1
 (%) 69,8 ± 23,2

DCO (n = 34) (%) 44,6 ± 20,4

CPT (n = 28) (%) 77,6 ± 21,2

PaO
2
 (n = 106) 67,6 ± 13,5

PaCO
2
 (n = 106) 39,4 ± 7,30

SaO
2
 (n = 100) 92,3 ± 4,11

LBA (n = 39)

macrófagos (%) 83,8 ± 13,4

neutrófilos (%) 9,1 ± 9,6

linfócitos (%) 6,1 ± 8,5

eosinófilos (%) 0,6 ± 1,4

FR+ (n = 42) 5 11,9

FAN+ (n = 33) 6 18,2

Prot. C+ (n = 20) 3 15,0

Célula LE+ (n = 21) 0 0

Faveolamento 71 60,7

CPT reduzida 98 83,8

Alargamento TI 43 36,7

P. reticular (n = 24) 42,3 ± 25,9

P. de granular. (n = 24) 43,6 ± 22,5

* * * As médias dos valores funcionais estão em percentagem do previsto e dos valores gaso-

métricos estão em mmHg.

* * * As médias do padrão reticular e granularidade estão expressas em grau de profusão ra-

diológica.

* * * As variáveis com n menor que 117 casos estão identificadas na tabela.
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çada (p = 0,013), do coeficiente de difusão para o CO (p
= 0,015), da PaO

2
 (p = 0,003) e da saturação de O

2
 (p =

0,005), intensidade do faveolamento (p = 0,000), e grau
de profusão do padrão tomográfico reticular (p = 0,03).
Também foram considerados significativos, na análise
estratificada, os menores VEF

1
 (p = 0,04) e CPT (p = 0,002).

Na Tabela 2 encontram-se as análises estatísticas de to-
das as variáveis relacionadas ao tempo de sobrevida, bem
como sua freqüência na amostra estudada.

Como já mencionado, os pacientes foram dividos em
dois grupos para melhor análise prognóstica.

Dentre as características avaliadas em relação aos dois
grupos isolados (grupo A com sobrevida até dois anos e
grupo B com sobrevida maior que cinco anos) encontra-
mos os seguintes fatores prognósticos relacionados à so-
brevida dos pacientes: tempo de sintomas, dispnéia, ca-
pacidade vital forçada, volume expiratório forçado no 1º
segundo, capacidade difusiva para o CO, capacidade pul-
monar total, PaO

2
, faveolamento e padrão reticular na

TCAR .
Na Tabela 3 encontram-se as análises estatísticas de

todas as variáveis relacionadas ao tempo de sobrevida,
quando estudados comparativamente os dois grupos.

D I SCUSSÃO

A presente série seguiu critérios bastante rígidos quan-
to ao diagnóstico de fibrose pulmonar. Em todos os pa-
cientes foi realizada biópsia e não foram incluídos pacien-
tes com processos fibróticos secundários a fatores exóge-
nos ou a colagenoses. É possível, todavia, que entre ca-
sos de padrão usual estivessem alguns pacientes portado-
res de padrão não específico(15,16), cujo prognóstico e evo-
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Figura 1 – Curva de sobrevida em fibrose pulmonar idiopática

TABELA 2
Associação entre os fatores prognósticos e o tempo

de sobrevida em fibrose pulmonar idiopática

Característica N Significância (p)

Sexo 117 0,848

Idade 117 0,03

Tabagismo 117 0,106

Tempo de sintoma 117 0,007

Dispnéia 117 0,018

Hipocratismo digital 117 0,150

Estertores teleinsp. 117 0,566

CVF 117 0,013

VEF
1

117 0,091

D C O 31 0,015

CPT 26 0,254

PaO
2

106 0,003

PaCO
2

106 0,653

Sat O
2

100 0,005

LBA macrófagos 39 0,319

neutrófilos 39 0,270

linfócitos 39 0,667

eosinófilos 39 0,580

Fator reumatóide 42 0,960

FAN 36 0,242

Proteína C reativa 21 0,522

Faveolamento 117 0,000

CPT 117 0,488

ATI 117 0,813

Padrão reticular 24 0,030

Padrão de granularidade 24 0,186

lução são melhores. A utilização de corticosteróides como
terapia única utilizada, bem como a exclusão de pacien-
tes transplantados, também tornou a análise da sobrevi-
da homogênea quanto à resposta terapêutica.

Em nossa série, pacientes mais idosos apresentaram
menor sobrevida, o que já havia sido descrito pela maio-
ria das séries(2,3,16-18). Isso se deve ao fato de que pacien-
tes mais idosos são acometidos por outras doenças como
neoplasias, AVC e doenças cardiocirculatórias. Também
os efeitos colaterais da corticoterapia nesses pacientes
costumam ser mais intensos e a resposta a ela menor do
que em jovens. Quanto ao sexo, não encontramos, assim
como em outras séries(17,19), associação com a sobrevida.
Não houve associação entre tabagismo e sobrevida. Em-
bora o fumo seja responsável pela redução da sobrevida
na população geral, é possível que nossos pacientes com
sintomas respiratórios e tabagistas procurassem atendi-
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na apreciação prognóstica de pacientes portadores de fi-
brose pulmonar. Não foi verificada associação entre hi-
pocratismo digital e estertores teleinspiratórios e a sobre-
vida. Resultados semelhantes foram observados em ou-
tras séries da literatura(2,9,20), em que estes fatores, embo-
ra bastante característicos de fibrose pulmonar, não fo-
ram considerados preditivos do prognóstico da doença.

Não encontramos associação entre sobrevida e provas
reumatismais no grupo de pacientes submetidos a estes
testes. Alguns autores referem que a presença de com-
plexos imunes seria observada em pacientes mais jovens
e com isso com melhor prognóstico(22). A presente série,
assim como outras(2,3), não verificou tal associação.

No presente estudo, encontramos uma boa associação
entre as medidas de função pulmonar e a sobrevida para

TABELA 3
Aspectos prognósticos estratificados em fibrose pulmonar idiopática:
correlação com o tempo de sobrevida (pacientes com sobrevida até

dois anos x pacientes com sobrevida maior que cinco anos)

Característica Grupo A Grupo B Significância (p)

Pacientes 55 24

Idade (anos) 59,1 ± 15,2 52,6 ± 14,3 0,346

Sexo Masc. 33 (60%) 14 (58,3%)

Fem. 22 (40%) 10 (41,7%) 0,889

Tabagismo 27 (49,1%) 08 (33,3%) 0,194

Tempo de sintomas 25,4 meses ± 19,5 16 meses ± 17,3 0,04

Hipocratismo 32 (58,2%) 11 (45,8%) 0,310

Estertores 46 (83,6%) 19 (79,2%) 0,874

Dispnéia grave 25 (45,5%) 01 (4,2%) 0,02

CVF 58,2% ± 22,6 75% ± 19,9 0,002

VEF
1

64,7% ± 22,9 83,3% ± 22,0 0,001

D C O 35,2% ± 19,4 72,9% ± 21,8 0,001

CPT 72,9% ± 21,8 88,3% ± 15,0 0,002

PaO
2

63,8mmHg ± 14,4 70,7mmHg ± 13,4 0,04

PaCO
2

39,6mmHg ± 7,9 38,7mmHg ± 7,0 0,631

SaO
2

90,7% ± 4,9 93,4% ± 2,5 0,076

Macrófagos 86,8% ± 9,8 78,9% ± 16,4% 0,848

Neutrófilos 06,6% ± 8,8 10,9% ± 9,0 0,854

Linfócitos 05,8% ± 5,4 10,1% ± 13,7 0,854

Eosinófilos 00,7% ± 1,7 00,1% ± 0,3 0,065

Faveolamento 44 (80%) 07 (29,2%) 0,0001

Redução CPT 48 (87,3%) 16 (66,7%) 0,066

ATI 22 (40%) 07 (29,2%) 0,506

Padrão reticular 48,4% ± 23,8 20,3% ± 26,3 0,02

Padrão granular 45% ± 24,5 50% ± 17,3 0,92

* * As médias dos valores funcionais estão em percentagem do previsto e dos valores gasométricos estão em mmHg.

* * As médias do padrão reticular e granularidade estão expressas em grau de profusão radiológica.

mento médico mais precocemente, e com isso haveria
um equilíbrio na evolução entre fumantes e não fuman-
tes. Na amostra estudada, também houve associação en-
tre tempo de sintomas antes do diagnóstico e sobrevida,
sendo o mesmo relatado por outros autores(20,21). Quanto
maior o tempo de evolução da doença, maior a prolifera-
ção fibroblástica e maior envolvimento pulmonar por fi-
brose colagênica não responsiva a corticoterapia(13), o que
leva a menor sobrevida.

Pacientes com dispnéia de grau grave apresentaram
menor sobrevida em relação àqueles com dispnéia míni-
ma. Watters et al.(7) já haviam encontrado uma associa-
ção entre gravidade da dispnéia e intensidade do infiltra-
do intersticial observado pela radiologia. Consideramos,
pois, importante a avaliação da intensidade da dispnéia

pacientes com FPI. Esta associação
foi positiva, embora não intensa,
para VEF

1
 e CPT, sendo bastante sig-

nificativa para a CVF, DCO, PaO
2
 e

SaO
2
. Não foi verificada associação

entre a PaCO
2
 e a sobrevida.

Na série de Stack et al.(3), com
96 pacientes, quase todos os com
CVF menor que 60% do previsto
apresentaram sobrevida menor que
dois anos. Os resultados encontra-
dos estão de acordo com o relata-
do na literatura internacional(7,17,23-

28), na qual os volumes pulmonares
iniciais em pacientes com FPI são
fatores prognósticos significativos
em relação à mortalidade nesta
doença, pois traduzem o grau de
comprometimento fibrótico do pa-
rênquima pulmonar e estão relacio-
nados ao estágio da doença no mo-
mento do diagnóstico. Quanto à
associação entre fluxos pulmona-
res, especialmente VEF

1
, com a so-

brevida em FPI, o número de estu-
dos é menor. Sua redução seria de-
vida apenas à redução concomitan-
te da CVF(1,23,29,30), sendo por isso
sua importância na avaliação prog-
nóstica não bem aceita por vários
autores(6,9). Nossa série contou, no
entanto, com um número bastante
expressivo de pacientes e podemos
considerar ter estabelecido uma as-
sociação, embora não marcante,
entre VEF

1
 inicial e sobrevida em FPI.

Já em relação aos valores iniciais
da DCO e sua influência na mortali-
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dade, parece haver uma consenso na literatura interna-
cional(25,27) de que sua associação é significativa. Em nos-
sa série, na qual 34 pacientes realizaram a medida da
DCO, houve uma significativa associação entre redução
da DCO (r = 0,43) e mortalidade. Schwartz et al.(6,9) en-
contraram associação entre redução da DCO e mortalida-
de e progressão da doença. Em sua série, pacientes com
DCO reduzida apresentavam maior dispnéia e menor res-
posta terapêutica. Em casos nos quais se verifica progres-
são da doença ou falência terapêutica, é comum a obser-
vação de redução da DCO em relação aos valores inicial-
mente encontrados(9,17,31-34). A redução da DCO reflete a
perda de volume capilar pulmonar, espessamento da
membrana alvéolo-capilar e anormalidades na ventilação-
perfusão e estas alterações estão associadas a estágios
avançados da doença, com maior comprometimento fi-
brótico do parênquima e, conseqüentemente, menor res-
posta terapêutica e sobrevida reduzida.

Quanto à medida dos gases sanguíneos, encontramos
associação entre sobrevida e medida da PaO

2
 e SaO

2
 em

repouso e sem oxigênio suplementar. Quanto à PaCO
2
,

não foi verificada nenhuma associação com prognóstico.
Na literatura, as opiniões sobre a relevância dos valores
iniciais gasométricos como fatores prognósticos de mor-
talidade são controversas. A numerosa série de Turner-
Warwick et al.(2) demonstrou que pacientes com PaO

2

altas apresentavam maior sobrevida, assim como outros
autores(35-38). Outras séries(11,13,19) não verificaram esta cor-
relação. Esta falta de associação seria verificada por me-
canismos de compensação que manteriam, mesmo em
casos mais graves, as medidas gasométricas equilibradas,
principalmente em relação à PaCO

2
. É reconhecido, no

entanto, que a hipoxemia está presente em um número
significativo de pacientes no momento do diagnóstico e
tende a aumentar com a evolução da doença, sendo res-
ponsável, na maioria dos casos, pela incapacidade fun-
cional associada à deterioração clínica dos pacientes(4,18).
Existe uma ausência de dados nas séries internacionais
quanto à medida da SaO

2
 em repouso, embora saibamos

que a SaO
2
 guarda uma relativa correlação com valores

de PaO
2
 em repouso e por este motivo deva estar asso-

ciada à evolução da doença.
Vários autores(1,40-42) têm descrito a correlação entre a

celularidade do lavado broncoalveolar e o predomínio his-
tológico em pacientes portadores de FPI, bem como sua
utilização como critério prognóstico de evolução da doen-
ça. Neste estudo, no entanto, a percentagem de neutrófi-
los, eosinófilos e linfócitos encontrada em 39 pacientes
submetidos a LBA não apresentou associação com a so-
brevida. Tal observação também foi feita por outros auto-
res como Schwartz et al.(6) e Wells et al.(42), que não veri-
ficaram associação entre a celularidade do LBA e a sobre-
vida ou a progressão da doença. Outras séries(40,43-45) en-

contraram, no entanto, associação entre as taxas de neu-
trófilos, eosinófilos e linfócitos e a progressão e sobrevi-
da da doença. Acreditamos que, no futuro, uma avalia-
ção de um número maior de pacientes e uma padroniza-
ção da técnica poderão tornar este método de grande
auxílio no fornecimento de informações sobre o estágio,
evolução e resposta terapêutica em FPI, sendo talvez uma
alternativa, em conjunto com outros exames, à realiza-
ção de biópsia pulmonar, principalmente em casos em
que a idade avançada e o comprometimento do estado
geral do paciente não permitam tal procedimento.

Das três características radiológicas estudadas na pre-
sente série, verificamos que somente a presença e inten-
sidade de faveolamento estiveram associadas à sobrevi-
da, constituindo-se em fator de risco importante para FPI.
Quanto mais segmentos pulmonares estavam acometi-
dos por faveolamento, menor a sobrevida de nosso gru-
po de pacientes. Tal afirmação está alicerçada no fato de
que a presença de faveolamento na radiografia de tórax
apresenta boa correlação com achados histológicos(13,39,

46,47). O faveolamento aparece no parênquima pulmonar
em estágios avançados da doença, em que o desarranjo
das estruturas pulmonares pela progressão da fibrose leva
à formação de massa de tecido fibrótico, entremeado por
espaços císticos. Outros autores também consideram a
presença de faveolamento indicativo de mau prognósti-
co(6,7,13,43,48). Não encontramos associação entre avalia-
ção radiológica da CPT e a sobrevida. Embora tenha sido
descrito que esta avaliação tivesse boa correlação com a
sua determinação funcional(13), não foi encontrada asso-
ciação entre a gravidade da redução da CPT e a progres-
são da doença. O mesmo também foi verificado na série
de Stack et al.(3) e de outros autores(47,49), porém sem apre-
sentarem dados isolados sobre a medida da CPT. Conside-
ramos que esta falta de associação deva estar relacionada
à falta de especificidade deste método em relação à medi-
da da CPT por métodos funcionais. Também não encon-
tramos associação entre a presença de ATI e o prognósti-
co da doença. Esta característica, por ser pouco estudada
em outros centros, não é descrita em outras séries da
literatura. Consideramos, no entanto, útil verificar sua exis-
tência por tratar-se de característica singular desta doen-
ça, de pouca reprodução em outras entidades(50).

Como já era esperado, observamos uma nítida associa-
ção entre a sobrevida e o grau de profusão do padrão
reticular na TCAR. Este padrão está associado à presença
de predomínio fibrótico muitas vezes em estágio bastante
avançado como quando da presença de faveolamento e
bronquiectasias de tração. Tal aparência é reconhecida
com “pulmão em estágio terminal”, o que já descreve a
possível evolução destes casos. A associação entre o pa-
drão reticular e a sobrevida apresenta consenso na litera-
tura(27,31,51-55). Na série de Wells et al.(46), de 205 pacien-
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tes, a mortalidade esteve independentemente associada à
extensão da doença na TCAR, principalmente quando o
padrão reticular era predominante. Mais recentemente,
Gay et al.(34), em sua série de 38 casos (37 com PIU),
verificaram associação significativa entre o padrão reticu-
lar e a resposta ao tratamento e sobrevida. Considera-
mos, pois, que o grau de profusão do padrão reticular
encontrado na TCAR consiste em significante fator de ris-
co associado à mortalidade em pacientes portadores de
FPI. Tanto a profusão como o predomínio do padrão reti-
cular devem ser arbitrados em todos os casos com diag-
nóstico de FPI. Em nossa série não encontramos uma as-
sociação entre o padrão de granularidade (vidro despoli-
do) e a sobrevida de nossos pacientes. Ao contrário do
observado em algumas séries, a extensão do padrão de
granularidade encontrado na TCAR apresentou uma cor-
relação negativa, embora não significativa, com a evolu-
ção da doença. Muitos autores(52-56) têm afirmado que a
presença de áreas extensas de granularidade está asso-
ciada a melhor prognóstico por representarem zonas de
atividade da doença com componente inflamatório supe-
rior ao fibrótico e, conseqüentemente, com melhor res-
posta terapêutica. Já Hartman et al.(57) verificaram que
pacientes com padrão PIU apresentam evolução das áreas
de granularidade a despeito do tratamento, ao inverso do
observado em padrão PID. Remy-Jardin et al.(56) também
observaram que mesmo no padrão tomográfico de gra-

nularidade quando acompanhado de faveolamento ou
bronquiolectasias havia uma associação histológica com
fibrose. Recentemente, Gay et al.(34) não encontraram as-
sociação entre sobrevida e padrão de granularidade em
37 pacientes com padrão PIU. Consideramos não haver
condições suficientes para estabelecer a associação entre
o padrão de granularidade e maior sobrevida.

No presente estudo, verificamos uma importante cor-
relação entre a sobrevida de pacientes portadores de FPI

em relação a idade, gravidade da dispnéia, tempo de du-
ração de sintomas, CVF, DCO, PaO

2
, SaO

2
, presença de

faveolamento na radiologia convencional e o grau de pro-
fusão do padrão reticular na TCAR observado no momen-
to do diagnóstico. Houve pequena correlação entre a so-
brevida de pacientes portadores de FPI em relação ao VEF

1

e CPT observados no momento do diagnóstico, não sen-
do verificada correlação entre a sobrevida e o sexo, taba-
gismo, hipocratismo digital, estertores teleinspiratórios,
citologia do lavado broncoalveolar, provas reumatismais,
verificação da CPT a ATI pela radiologia convencional e
grau de profusão do padrão de granularidade na TCAR no
momento do diagnóstico. A utilização destes critérios de
gravidade que apresentaram significância estatística, quan-
do empregados em conjunto, pode determinar uma ava-
liação prognóstica mais apurada em pacientes portado-
res de FPI, com implicações terapêuticas e sociais rele-
vantes para o manejo e acompanhamento destes.
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