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rEsumo

A fibrose cística (FC) é uma doença au-
tossômica recessiva causada por uma mutação 
genética que acarreta a desidratação e aumento 
da viscosidade do muco. O diagnóstico deve ser 
considerado em caso de indivíduos que apresen-
tem infecções respiratórias de repetição, sinusite 
e bronquiectasias. O envolvimento pulmonar 
é a maior causa de morbimortalidade na FC; 
portanto, conhecer os padrões de envolvimento 
pulmonar e suas complicações é de grande im-
portância. A radiografia simples de tórax pode 
evidenciar hiperinsuflação pulmonar, opacida-
des lineares acentuadas nas regiões pulmonares 
centrais ou superiores, espessamento das pare-
des brônquicas, bronquiectasias císticas, bolhas, 
atelectasias, achados de hipertensão pulmonar, 
pneumotórax e derrame pleural. Os principais 
achados tomográficos na FC incluem: atenuação 
em mosaico, impactação mucoide, atelectasia, 
consolidação, opacidades centrolobulares, linfo-
nodomegalias, anormalidades pleurais, cistos e 
bolhas, bronquiectasias, espessamento da pare-
de brônquica e dilatação da artéria pulmonar. A 
tomografia computadorizada de alta resolução 
(TCAR) é considerada o componente padrão da 

avaliação clínica de rotina de lactentes, crianças 
e adultos com FC. É um exame que consegue 
mostrar anormalidades morfológicas em pa-
cientes com FC inicial que são assintomáticos, 
com função pulmonar e radiografias de tórax 
normais.

PALAVRAS-CHAVE: Fibrose Cística; 
Bronquiectasias; Radiologia.

introdução

A fibrose cística (FC) é uma doença au-
tossômica recessiva causada por uma mutação 
em um gene localizado no cromossomo 7¹. Sua 
incidência aproximada na população de etnia 
caucasiana é estimada em 1:2000 nascidos vivos 
e, no Brasil, devido ao alto grau de miscigena-
ção, a frequência é menor e está em torno de 
1:10.000².

A manifestação fisiopatológica fundamental 
da FC é a disfunção da proteína transmembrana 
CFTR (Cystic Fibrosis Transmembrane Conduc-
tance Regulator) responsável pelo equilíbrio 
entre cloreto, sódio e água. A inatividade ou 
funcionamento parcial da CFTR reduz a ex-
creção de cloreto para a superfície epitelial e, 
como mecanismo compensatório, há o influxo 
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de sódio e água para a célula de modo a man-
ter o equilíbrio hidroeletrolítico. Desta forma, 
ocorre desidratação e aumento da viscosidade 
do muco, que impacta nas pequenas vias aéreas 
e permite sua infecção, desencadeando uma 
reação inflamatória com fibrose subsequente³.

O diagnóstico deve ser considerado em 
caso de indivíduos que apresentem infecções 
respiratórias de repetição, sinusite e bronquiec-
tasias4. Apesar de ser uma doença sistêmica, 
o envolvimento pulmonar é a maior causa de 
morbimortalidade na FC. Portanto, conhecer 
os padrões de envolvimento pulmonar e suas 
complicações é de grande importância visto que 
a primeiras repercussões da FC podem ocorrer 
tardiamente na vida, manifestando-se até os 20 
anos de idade5. 

 aChados radiográFiCos

As radiografias simples de tórax podem 
sugerir o diagnóstico bem como surpreender as 
principais alterações relacionadas à doença. Os 
sinais precoces da doença são hiperinsuflação, 
que reflete a presença de obstrução das peque-
nas vias aéreas por muco, e o espessamento das 
paredes brônquicas no lobo superior direito, 
mais bem visualizado na incidência lateral6. 
(Fig.1A, 1B e 1C).

Evolutivamente, com a progressão das 
alterações brônquicas, surgem opacidades pa-
renquimatosas, atelectasias segmentares, linfo-
nodomegalias hilares e acentuação das áreas de 
hiperinsuflação. Sinais de cronicidade e doença 
avançada são frequentemente observadas em 
adolescentes e adultos e constituídos por opa-
cidades parenquimatosas, atelectasias, imagens 
areolares/císticas sugestivas de bronquiectasias 
saculares, pseudonódulos pulmonares que 
traduzem, na verdade, impactação de muco, 
acentuação da hiperinsuflação nas bases, reti-
ficação diafragmática, hipertensão pulmonar, 
cor pulmonale, pneumotórax e derrame pleural. 
Devemos reconhecer que os pacientes podem 
apresentar exacerbações dos sintomas com 
pouca alteração visível na radiografia (Fig. 2A 
e 2B, Fig.3, Fig.4 e Fig.5).

aChados na tomograFia 
Computadorizada dE alta 
rEsolução (tCAr)

Os principais achados tomográficos na 
fibrose cística incluem: bronquiectasias, es-
pessamento da parede brônquica, atenuação 
em mosaico, impactação mucoide, atelectasia, 
consolidação, cistos e bolhas, entre outros7.

•	 Bronquiectasias	 foram	observadas	 em	
todos os pacientes com FC em estágio avan-
çado estudados com TCAR. Os brônquios 
proximais ou peri-hilares sempre estão 
envolvidos e as bronquiectasias centrais 
estão limitadas a esses brônquios em ⅓ dos 
casos. Os brônquios centrais e periféricos 
são anormais em ⅔ dos pacientes. Todos os  
lobos são envolvidos, embora na fase inicial 
da doença as anormalidades predominem 
nos lobos superiores e, em alguns pacientes, 
no lobo superior direito8.

•	 Espessamento	 da	 parede	 brônquica	 e	
espessamento intersticial peribrônquico 
também são comuns e são mais evidentes 
do que a dilatação brônquica em pacientes 
com doença precoce e pode ocorrer inde-
pendente da bronquiectasias (Fig.6 e7).

•	 Atenuação	em	mosaico	com	aprisiona-
mento aéreo nas imagens expiratórias pode 
ser uma manifestação precoce da doença 
(Fig. 8A, 8B e 8C).

a radiologia do tórax na FibrosE cística

Figura 1a: radiograFia do tórax Em pa 
EvidEnCiando sinais prECoCEs dE altEraçõEs 
brônquiCas, CaraCtErizadas pElo EspEssamEnto 
das parEdEs na basE pulmonar dirEita.
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Figura 1b E 1C: radiograFia do tórax Em pa E pErFil dEmonstrando sinais dE hipErinsuFlação 
pulmonar assoCiadas a opaCidadEs rEtiCularEs dE pErmEio a imagEns CístiCas prEdominando nos 
lobos supEriorEs.

Figura 2a E 2b: radiograFias do tórax Em pa do mEsmo paCiEntE Em intErvalo dE 10 anos dEmons-
trando opaCidadEs E sinais sugEstivos dE bronquiECtasias prEdominando nos lobos supEriorEs.

Figura 3: radiograFia do tórax Em pa dE-
monstrando bronquiECtasias CístiCas diFusas, 
atElECtasia do lobo inFErior dirEito E pnEu-
motórax sEptado na basE dirEta.
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Figura 4: radiograFia do tórax Em pa dE-
monstrando opaCidadE parEnquimatosa na 
basE dirEita E sinais dE EspEssamEnto da parEdE 
brônquiCa adJaCEntE.

Figura 5: radiograFia do tórax Em pa rEvE-
lando bronquiECtasias diFusas E pnEumotórax 
à EsquErda.

•	 Impactação	mucoide	 é	 frequente	 e	 de	
grande significado clínico, pois sua presença 
dificulta a ação adequada da antibioticote-
rapia. Seu achado na TCAR é fundamental no 
planejamento terapêutico (Fig. 9A, 9B e 9C).

•	 Atelectasia	e	consolidação	podem	estar	
presentes em 80% dos casos. 

• Opacidades centrolobulares ramificadas 
ou nodulares caracterizadas como “árvore 
em brotamento” refletem infecção ou san-

gramento no nível de pequenas vias aéreas 
(Fig.10).

•	 Lesões	 bolhosas	 ou	 císticas	 são	mais	
visíveis nas regiões subpleurais dos lobos 
superiores.

•	 Linfonodomegalias	hilares	ou	mediasti-
nais e anormalidades pleurais podem ser 
observadas, refletindo infecção crônica 

(Fig.11). 

Figura 6: tomograFia Computadorizada do 
tórax dEmonstrando bronquiECtasias Cís-
tiCas E EspEssamEnto aCEntuado das parEdEs 
brônquiCas.

Figura 7: tomograFia Computadorizada 
do tórax dEmonstrando EspEssamEnto das 
parEdEs brônquiCas E sinais dE impaCtação 
muCoidE.
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Figuras 8a, 8b E 8C: tomograFia Computa-
dorizada do tórax EvidEnCiando bronquiEC-
tasias E sinais dE aprisionamEnto aérEo, mais 
bEm avaliados na Expiração máxima Em 8C.

Figuras 9a, 9b E 9C: tomograFia Computado-
rizada do tórax dEmonstrando bronquiECta-
sias E impaCtação muCoidE.

F. 8a F. 9a

F. 8b
F. 9b

F. 8C

F. 9C
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Figuras 10 tomograFia Computadorizada 
do tórax EvidEnCiando padrão Em vidro 
FosCo E altEraçõEs aCinarEs Em paCiEntE Com 
hEmoptisE.

Figuras 11: tomograFia Computadorizada 
do tórax rEgistrada Em JanEla dE mEdiastino 
dEmonstrando linFonodomEgalias na rEgião 
mEdiastinal antErior.

•	 Dilatação	da	artéria	pulmonar	resultante	
de hipertensão pulmonar também pode 
ser observada em pacientes com doença 
prolongada.

Os achados tomográficos na FC não são 
específicos e tendem a apresentar um envolvi-
mento difuso, embora na fase precoce da doença 
as anormalidades predominem no lobo superior, 
frequentemente no lobo superior direito.   

ConClusõEs

A TCAR é considerada uma ferramenta 
padrão da avaliação clínica de rotina de lacten-
tes, crianças e adultos com FC. É um exame que 
consegue mostrar anormalidades morfológicas 
em pacientes com FC inicial que são assinto-
máticos, com função pulmonar e radiografias 

de tórax normais.
As vantagens específicas da TCAR incluem 

a capacidade de obter escores globais que re-
fletem a extensão e a gravidade da doença, a 
medida quantitativa precisa das vias aéreas e 
da densidade pulmonar, a capacidade de atuar 
como substituto do desfecho clinicamente útil e 
o potencial para avaliar a resposta ao tratamento 
experimental.
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abstraCt

Cystic fibrosis (CF) is an autosomal recessi-
ve disease caused by a genetic mutation resulting 
in dehydration and increased viscosity of mucus. 
The diagnosis should be considered in case of 
individuals who have respiratory infections, 
sinusitis and bronchiectasis. Pulmonary involve-
ment is a major cause of morbidity and mortality 
in CF, so know the patterns of lung involvement 
and its complications is of great importance. 



72        Revista do Hospital Universitário Pedro Ernesto, UERJ

The chest X-ray may show lung hyperinflation, 
sharp linear opacities in the central lung regions 
or higher, bronchial wall thickening, bronchiec-
tasis, cystic, bubbles, atelectasis, findings of 
pulmonary hypertension, pneumothorax and 
pleural effusion. The main CT findings in CF 
include mosaic attenuation, mucoid impaction, 
atelectasis, consolidation, centrilobular opaci-
ties, lymphadenopathy, pleural abnormalities, 
cysts and bullae, bronchiectasis, bronchial wall 

thickening, dilatation of the pulmonary artery. 
The high-resolution computed tomography 
(HRCT) is considered the standard component 
of routine clinical assessment of infants, children 
and adults with CF. It is a test that can show 
morphological abnormalities in CF patients 
who are asymptomatic early, lung function and 
normal chest radiographs.

KEY WORDS: Cystic fibrosis; Bronchiectasis; 
Radiology.
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