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CASO CLINICO/CLINICAL CASE 

Pneumonia Intersticial Descamativa 

Desquamative Interstitial Pneumonia 
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RESUMO 

Os autores descrevem urn caso raro de Pneumo-

nia Intersticial Descamativa, num rapaz de 12 a nos, 

intemado como diagnostico de pneumonia adquiri· 

da na comunidade. A sintomatologia inicial foi de 

febre alta, tosse produtiva de ･ｸｰ･ｴｴｯｲ｡ｾｩｯ＠ mucopu· 

ruJenta e ｣｡ｮｳ｡ｾｯ＠ facil. A telerradiografia do torax 

mostrava ｣ｯｮｳｯｬｩ､｡ｾｯ＠ do campo pulmonar inferior 

direito. A 1.ersistencia do quadro clinico e radiologi-
co apesar da terapeutica antibiotica 1>rescrita, 

motivou a ｲ･｡ｬｩｺ｡ｾ｡ｯ＠ de uma biopsia transtoracica 

que mostrou ｡ｊｴ･ｲ｡ｾｏ･ｳ＠ compativeis com Pneumonia 

Intersticial Linfoide, em bora niio pudesse ser exclui-

do urn processo liofoproliferativo, dada a pequena 
area de tecido estudada; por este motivo, 0 doente 

foi submetido a toracotomia exploradora a qual 

termioaria com lobectomia inferior direita e esvazia-

mento ganglionar, dada a aparencia macroscopica 
daquele lobo pulmooar e ganglios linfaticos. lsto 

permitiu o diagnostico de Pneumonia Intersticial 

ABSTRACT 

Authors describe a case of Desquamative Inters-
titial Pneumonia in a twelve years old boy, with a 

clinical picture of ligh fever, productive cough and 

fatigue. The chest X-ray demonstrated the existence 

of opacity of the right lower lobe. The persistence of 

the symtoms and radiological alterations, in spite of 

appropriate antibiotics, motivated the realisation of 

a thoracotomy that conclued in a righ lower lobec-
tomy and gangliooar deplection, due to the macros-

copic apearence af the lung lobe and the lymphade-

napaties. The diagnosis of Desquamative Interstitial 

Pneumonia was made after histological examination 
of this lung lobe. The ethiopathogenesis, diagnosis 

and treatment are discussed. 
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Descamativa. Houve uma ･ｶｯｬｵｾｩｯ＠ favorhel, com 

regressio completa do quadro dfnico. 
A etiopatogenese, diagn6stico e tratamento sio 

revistos. 
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INTRODUCAO 

A Pneumonia Intersticial Descamativa (DIP) e 
uma forma rara de Pneumonia Intersticial , descrita 

pela primeira vez por Liebow e col. em 1965 (1-4). 

Desde en tao a sua relac;:ao com a Pneumonia Intersti-

cial tipo Comum (UIP) tern sido questionada por 

diversos autores (2.3.5). Alguns, consideram que a 

DIP representa apenas uma fonna inicial ou "celular" 

de UlP ( 1.2,3,5,6). Por outro lado, Carrington e col. 

mostraram de forma convicente, a partir de grandes 

series de casos, que as duas doenc;:as tern caracterfsti-

cas clinicas e histol6gicas distintas (1.3 .5 .7). Assim, 

embora a apresentac;:ao clinica da DIP seja semelhan-

te ada UIP, com dispneia exercional de agravamento 

progressivo, frequentemente acompanhada de tosse, 

os doentes tern em media menos I 0 anos do que os 

doentes com UIP (40 versus 50 anos de idade) e cerca 

de 90% sao fum adores (3.5). 

Radiograficamente, a DIP e caracterizada por 

areas segmentares de opacidades em vidro despolido, 

predominando nos lobos inferiores e regioes subpleu-

rais ( 1,2.3) . Estas alterac;:oes conjuntamente com o 

reduzido numero de lesoes qufsticas observadas nos 

doentes com DIP, sao as caracteristicas radiol6gicas 

que melhor distinguem a DIP da UrP, como mostrado 

em varios estudos (1.2.8). 

A maior parte dos doentes com DIP tern melhor 

progn6stico, respondendo bern a corticoterapia (2-4), 

com uma mortalidade <20% e uma sobrevida media 
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de 12-14 anos, enquanto que mais de 90% dos 

doentes com UIP morrem ap6s 4-5 anos (3,4,5.9). 

Contudo, a hist6ria natural da DIP e variavel , 

podendo ocorrer progressao da doenc;:a com destrui-

c;:ao da arquitectura alveolar e fibrose (4,9) ou re-

correncia varias anos ap6s a apresentac;:ao inicial, com 

urn quadro histol6gico identico ( 1,3,4,8). 

A patogenese e descon hecida, mas pode estar 

relacionada com o fumo de cigarro, como evidencta-

do pela grande percentagem de doentes com esta 

doenc;:a que fumam e tambem pela sua semelhanc;:a 

com a bronquiolite respirat6ria (3.5). Alguns autores 

consideram ainda como factor etiol6gico, o uso 

prolongado de nitrofurantoina (10). 

CASO CLi NJCO 

J.F.N.R., de 12 anos, rac;:a caucasiana, estudante, 

natural de Coimbra e residente em Almalagues, nao 

fumador, com hist6ria de Pneumonia aos 3 anos de 

idade. 

lnicia de modo subito, febre elevada (±40" C), 

tosse produtiva de expectorac;:ao mucopurulenta e 

cansac;:o facil , pelo que recorre ao Servic;:o de Ur-

gencia, do qual tern alta com o diagn6stico de "Pneu-

monia" e medicado com amoxicilina+ac .clavutamco. 

A persistencia da sintomatologia ap6s 4 dias de 

terapeutica antibi6tica motivou o seu intemamento no 

Servic;:o de Pneumologia. 
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Do exame objectivo ha a destacar· a hipenennia 

(38,9° C) e a ､ｩｭｩｮｵｩｲＮ［ｾｯ＠ do murmurio vesicular no 

1/3 inferior do hemit6rax direito, com fervores 

crepitantes ai localizados. Restante ｯ｢ｳ･ｲｶ｡＼［ｾｯ＠

normal. 

Os exames laboratoriais real izados na sua primei-

ra ida ao Servi9o de Urgencia, mostraram leucocitose 

(GB= I5.5 G/L), PCR no limite superior do nonnal 

( I ,6 mgldl), com ionograma e testes da funr.;ao hepati-

ca nonnais. A gasometria evidenciou uma hipoxemia 

Iigeira com normocapnia (P02=88 mrnHg; 

PC02=36,6 mmHg; Sat.=97,3%). 

A telerradiografia do t6rax entao efectuada (Fig. I) 

mostrava uma opacidade heterogenea ao nivel do lobo 

inferior direito, traduzindo consolidar.;ao pulrnonar. 

No dia do seu intemamento, as alterar.;oes labora-

toriais eram sobreponiveis as descritas e na telerradio-

grafia do t6rax era agora evidente no seio da opacida-

de, uma imagem de nivel hidroaereo (Fig. 2). 

0 proteinograma eo doseamento de lg's estavam 

nonnais, assim como o estudo das popular.;oes linfoci-

tarias no sangue periferico. 

Jnicia terapeutica com imtpenem (SOOmg 8/8h 

e. v. ). 0 exame bacteriol6gico da expectorar.;ao identi-

Fig. I- Rx torax PA opac1dade heterogenea ao nivel do lobo 

inferior direito, traduzindo consolidar;iio pulmonar 
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Fig. 2- Rx t6rax PA revelando no seio da opacidade. uma 

imagem de nivel hidroaereo. 

ftcou apenas uma flora polimicrobiana e as hemocul-

turas, uroculturas e serologias efectuadas para Virus, 

Mycoplasma, Clamydea e Coxiella foram negativas. 

A broncofibroscopia mostrou uma mucosa br6n-

quica corn sinais inflamat6rios e secrer.;oes mucopu-

rulentas de media intensidade, provenientes da 

piramtde basal direita e cujo exame bacteriol6gico foi 

negativo. 0 esfregar.;o do aspirado evidenciou urn 

padrao inflamat6rio com predominio de PMN. Nao 

foi realizado LBA. 

Durante o internamento, apesar da terapeutica 

anribi6tica de largo espectro institulda, o sindrome 

febril persistia, cedendo apenas ao naproxeno, o que 

motivou a introdur.;ao de outros antibi6ticos, nomea-

damente a teicoplanina (Fig. 3). 

A TAC toracica (Fig. 4) evidenciou uma zona de 

densiflcar.;ao heterogenea com areas de broncograma 

aereo, ocupando todo o I abo inferior direito. No seu 

interior observou-se uma imagern arredondada de 

paredes finas, com njvel hidroaereo. 

A persistencia do quadro cllnico e radiol6g1co 

justificou a realizar.;ao de uma bi6psia pulmonar 

transtoracica, a qual mostrou "altera<;Qes compativeis 

com Pneumonia Intersticial Linf6ide", ernbora nao 
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Fig. 3 - Gratico de temperarura axilar. 

Fig. 4- T AC tonicica: zona de densificaviio heterogenea com 

areas de broncograma aereo, ocupando todo 0 lobo 

inferior direito, exist.indo no seu interior uma imagem de 

paredes finas. com nivel hidroaereo. 

pudesse ser excluido urn processo linfoproliferativo, 

dada a pequena area de tecido estudada, pelo que e 
efectuada uma bi6psia medular 6ssea, que mostrou 

uma medula nonnocelular para a idade e ausencia de 
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infiltra<;a:o por celulas estranhas, norneadamente 

linf6ides. 

0 doente foi entao submetido a toracotomia 

exploradora, a qual tenninaria com lobectornia 

inferior direita e esvaziamento ganglionar, dada a 

aparencia macrosc6pica daquele lobo pulrnonar e 

ganglios linfaticos e a infonna<;a:o clinica de Pneumo-

nia Intersticial Linf6ide vs Linfoma: " ... verificou-se 

uma massa de grandes dimensoes· ocupando todo o 

lobo inferior direito e a presen<;:a .de volurnosas 

adenopatias quer nas cadeias para-esofagicas quer a 

nivel hilar". 

0 estudo histol6gico da pet;:a operat6ria (Figs. 5,6, 

7 e 8 ) pennitiu fazer o diagn6stico de DTP, caracteri-

zada por finos septos interalveolares, associada a 

preenchimento dos espat;:os alveolares por rnacr6fa-

gos. Havia bronquiaJizat;:ao dos aJveolos e hiperplasia 

generalizada dos pneum6citos tipo IT. Estas altera-

t;:oes erarn difusas e uniformes de campo para campo 

microsc6pico. Os ganglios linfaticos tinharn acentua-

da hiperplasia folicular reactiva. 

Houve uma evolut;:ao favoravel, com regressao 

completa do quadro clinico, mantendo-se o doente 

em vigilancia nas nossas consultas, ate ao mornento 
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Fig. 5- Aspecto histol6gico de DIP. 

Fig. 6- Aspecto histol6gico de DIP Hiperplasia pneum6citos tipo II 
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Fig. 7- Aspecto histo16gico de DIP. ｂｲｯｮｱｵｩ｡ｬｩｺ｡ｾｯ＠ alveolar. 

Fig. 8 - Aspecto histol6gico de DIP. Septos interalveolares finos. 
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assintomatico e a T AC tonicica de alta ｲ･ｳｯｬｵ｣［ｾｯ＠

recentemente realizada, mostrou apenas alterac;Oes 

relacionadas com a lobectomia inferior direita (Fig. 9). 

Fig. 9 - T AC tonicica. ｡ｬｴ･ｲ｡ｾｏ･ｳ＠ relac.ionadas com a lobectomia 

inferior direita. 

OISCUSSAO 

0 septicismo relativamente a existencia da DIP 

por alguns aut ores, relaciona-se com o facto de que a 

acumulac;ao de macr6fagos nos espac;os alveolares, 

pode ser uma reacc;a:o inespecifica em muiros proces-

sos que causam espessamento do intersticio (3.5). 

Portanto, devem ser utilizados criterios estritos para 

excluir as chamadas reacc;Oes ''OlP-I1ke" e evitar o 

diagn6stico incorrecto de DIP. Se tais criterios ｳ ｾｯ＠

seguidos, o diagn6stico de DIP e, de facto, muito raro 

(3). A caracteristica mais importante que permite 

distinguir a DIP da UlP com macr6fagos intraalveola-

res, e a uniformidade temporal das alterac;Oes na DIP 

de urn campo microsc6pico para outro, em contraste 

com a marcada heterogeneidade temporal da UJP e a 

principal alterac;a:o e a preseoc;a de numeros aumenta-

dos de macr6fagos dentro dos espac;os alveolares,dis-

persos e nao agrupados. Frequentemente tambem 
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existe espessamento dos septos aJveolares, mas em 

geral na:o e tao proeminente como o observado na 
. I 

UIP. A hiperplasia de pneum6citos tipo fi acompanha 

comumente a acumulac;ao de macr6fagos (3,5). 

Por outro Jado, a acumulac;a:o de macr6fagos nas 

reacyOes "DIP-like", esta habitualmente localizada a 

areas de intlamac;a:o intersticial ou fibrose .e poupa 

areas de pulmao relativamente normal (3). 

Alguns exemplos de DlP registados em casos de 

asbestose e outras pneumoconioses ou em casos de 

toxicidade pela nitrofurantolna, podem representar 

reacyOes "DTP-like" em outras formas de pneumonia 

intersticial cr6nica. 0 facto de reacc;Oes "DIP-like" 

serem comuns em muitas condic;Oes nao relaciona-

das, toma necessario o exame de quantidades adequa-

das de tecido antes de fazer o diagn6stico de DIP. 

Este diagn6stico na:o pode ser feito, ou mesmo 

sugerido, nas amostras de bi6psias pulmonares 

transbronquicas apenas (3). 

Este caso rem algumas particularidades, nomeada-

mente a fonna de apresentac;ao cl inica e radiol6gica, 

pouco ou nada sugestivas de DIP. Neste doente, 

existia urn processo pneum6nico do lobo inferior 

direito (UD), provavelmente enxertado nurn pulmllo 

onde existiaja uma fonnayao bolhosa/pneumatocelo, 

que correspon.dia ao nivel hidroaereo existente e que 

seria o resultado de urn antigo processo pneum6nico 

(hist6ria de pneumonia aos 3 anos de idade). Este 

processo infeccioso e a antibioterapia de largo espec-

tro prescrita durante um mes, poderno ter despoletado 

a DfP, cujo diagn6stico foi bern estabelecido na 

grande amostra tecidular disponlvel (LID) e respei-

tando os criterios para o seu diagn6stico. 

Se tivesse sido realizada bi6psia pulmonar por 

videotoracoscopia e/ou exame extemporaneo a 

lobectomia provavelmente nao teria sido realizada e 

haveria resposta a corticoterapia; no entanto, aquela 

foi perfeitamente justificada pelo cirurgiao, perante 

a ｩ ｮｦ ｯｮ ｮ｡｣［ｾｯ＠ clinica de UP vs linfoma e pelas altera-

c;Oes macrosc6picas dactuele lobo pulmonar. 

Este doente devera ser mantido em follow-up 

durante toda a vida, nomeadamente atraves da 

realizayao seriada de TAC toracica de alta resoluc;ao, 
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apesar de ter sido submetido a lobectomia inferior 

direita (lobo inferior direito sede da les!o), uma vez 

que as recorrencias podem ocorrer muitos anos 
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