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A FPI é uma doença pulmonar desa�ante, tem um prognóstico reservado e um tempo de sobrevida de 3-5 anos após o 
diagnóstico. Insere-se dentro de um grupo heterogéneo das doenças do interstício pulmonar1, cujas causas podem ser: 

Desconhecidas – FPI 
Conhecidas 

. Medicamentosa (amiodarona, metotrexato, bleomicina, nitrofurantoína)

. Ocupacionais (ex silício, latão, aço, chumbo, pó de madeira e trabalhos agrícolas2 )

. Doenças auto-imunes (colagénio, vasculites, artrite reumatoide...), 

. Pneumonites hipersensibilidade (reacção alérgica a exposição pulmonar a antigénios especí�cos de proteínas), 

. Radiação

Estima-se uma prevalência entre 14-27,9/100 000 habitantes. O diagnóstico é de exclusão. Desconhece-se se existe algum impacto geográ�co, étnico, 

cultural ou racial1. O tempo médio desde o início dos sintomas até ao diagnóstico leva cerca de 2,2 anos2.

A FPI caracteriza-se por uma �brose crónica e progressiva do parênquima pulmonar, mediada por uma proliferação �broblástica que se diferencia em 

mio�broblastos, mediada por secreção de fatores de crescimento.

Clinicamente, traduz-se por perda da função pulmonar com tosse seca e dispneia, que se agrava ao longo do tempo, acompanhando-se de fadiga. 

O doente típico:
- > 50 anos

- homens > mulheres

- predisposição genética/história familiar 

- história de tabagismo, especialmente > 20 UMA1

- exposição a fármacos

- exposição ocupacional

- Relação com Re�uxo gastro-esofágico (RGE)

- relação com auto-imunidade (em estudo)1

As comorbilidades mais frequentes são: HTA, doenças cardiovasculares e diabetes. Podem constituir fator de confusão e atrasar a suspeita do 

diagnóstico de FPI. 

A SAOS, o RGE e a depressão têm um impacto negativo na progressão da doença.

Ao exame objetivo atenção a:
- tosse seca: fator independente de progressão da doença e de tempo até ao transplante ou morte4

- crepitações: sinal cardinal, tipicamente tipo “velcro”, audível nos campos inferiores desde fases precoces da doença

- dispneia: preditor de sobrevida e mortalidade4

- dessaturação para pequenos esforços objetivável na oximetria

- hipocratismo digital

Exames auxiliares de diagnóstico:
- Rx tórax: padrão compatível com �brose pulmonar

- Provas funcionais respiratórias: padrão restritivo (pode aparecer precocemente)2,5 com redução da FVC; FEV1/FVC normal ou aumentado 

porque os volumes pulmonares estão simetricamente reduzidos. Pode ser encontrada uma diminuição da DLCO.

- TAC Pulmonar de alta resolução: alterações reticulares de localização subpleural e basal em favo de mel, com ou sem bronquiectasias. 



A FPI vai progredir rapidamente com declínio da função pulmonar, conduzindo à morte em poucos anos. As agudizações no decurso da doença 

têm grande impacto negativo na sua evolução e são, frequentemente, fatais. Caracterizam-se por agravamento da dispneia nos últimos 30 dias, 

alterações de novo na TAC (padrão em vidro despolido, condensação ou padrão em favo de mel), inexistência de sinais infeciosos em aspirado 

endotraqueal ou lavado broncoalveolar. Deve ser considerada após exclusão de outras causas como insu�ciência cardíaca, tromboembolismo 

pulmonar ou outra causa identi�cável de lesão pulmonar.4

Qual a melhor abordagem em MGF?

Referenciar o mais precocemente possível para a Pneumologia

Intervenção anti-tabágica (se fumador ativo)

Vacinação anti-gripal e anti-pneumocócica

Optimização de comorbilidades como RGE, DPOC, SAOS, IC, HTP, En�sema, Depressão

Reabilitação Pulmonar

Oxigenoterapia

Antecipação de cuidados de  �m de vida

Quais os tratamentos disponíveis?

A FPI é uma doença progressiva. Existem alguns fármacos que podem atrasar a progressão da doença – anti�bróticos: Pirfenidona e 

Nintedanib. O transplante pulmonar poderá ser considerado.

FPI e Medicina Geral e Familiar

O Médico de Família tem uma abordagem holística dos seus doentes. A FPI não é uma doença frequente, mas a incidência está a aumentar o 

que está também relacionado com o envelhecimento global da população 5. Tem um prognóstico reservado, com má qualidade de vida e um 

tempo de sobrevida curto. É importante que o MF tenha conhecimento desta entidade e que a coloque na lista de diagnósticos diferenciais 

em doentes com o per�l e sintomas característicos, embora inespecí�cos. Deve codi�car a FPI no ICPC 2 com R99 e no CID10 com J84.

A educação dos médicos nesta temática provou uma melhoria no reconhecimento e referenciação dos doentes. Este guia prático pretende 

contribuir para esse objetivo. A FPI é uma doença progressiva. Existem alguns fármacos que podem atrasar a progressão da doença – anti�bróticos: 

Pirfenidona e Nintedanib. O transplante pulmonar poderá ser considerado.
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