88

TRAQUEOBRONCOMEGALIA: DIAGNOSTICO PRECOCE E POSSIVEL?

Jo3o Bruno Ribeiro Machado Lisboa’

RESUMO

A traqueobroncomegalia é uma doenga rara, de etiologia incerta, determinada pela
dilatagcdo acentuada da traqueia e dos bronquios fontes. Apresenta manifestacao
clinica inespecifica e o diagndstico se da pelos exames de imagens. O objetivo é
determinar o inicio da doenca. O tratamento é de suporte, ndo existindo de forma
especifica. Este trabalho apresenta uma analise das publicagdes cientificas sobre
esta enfermidade, através de uma pesquisa bibliografica. Como resultado, foi
observado que o sexo masculino predomina com 87,5%, o sexo feminino representa
12,5% dos casos. Quando dividimos estes pacientes em grupos, que seriam
menores de 21 anos, entre 21 e 59 anos, e maiores e igual a 60 anos, ficou
distribuido respectivamente com 25%, 43,75% e 31,25%. A TBM tem predominio no
sexo masculino com suas manifestagdes na infancia sdo muito raras. Seus sintomas
sao inespecificos e indistinguiveis da doenga pulmonar obstrutiva crénica (DPOC) e
bronquiectasias. O diagnodstico dessa patologia é dado pelos exames de imagens.
Com a dificuldade para diagnosticar a TBM, tem-se a necessidade da realizagdo de
pesquisas que enfatize, tanto outras formas para diagndéstico mais precoce e de
tratamentos mais especificos.

Palavras-chave: Traqueobroncomegalia. Sindrome de Mounier-Kuhn.
Bronquiectasia. Tomografia Helicoidal Computadorizada.

INTRODUGAO

Traqueobroncomegalia (TBM) ou Sindrome de Mounier-Kuhn (MKS) € uma
condicdo rara determinada pela dilatagdo acentuada da traqueia e dos brénquios
fontes, associada a diverticulose traqueal, bronquiectasias e infecgbes recorrentes
do trato respiratério inferior'®.

Tal patologia foi descrita primeiramente por Czyhlarz em 1897, quando
realizava exame de necropsia em pacientes. Em 1932, foi feita a primeira descri¢ao
clinica por Mounier-Kuhn, apresentando seus aspectos radiolégicos e endoscopicos
e a denominando de “dilatacdo traqueal’. A terminologia atual da doenga sé
apareceu em 1962 através de Katz et al, como sendo simples e apropriada

designacéo desta condicao’*°”.
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O objetivo do presente estudo foi identificar e analisar o conteudo das
publicacdes cientificas que abordavam esta enfermidade, no intuito de determinar o

diagnostico precoce desta entidade.

METODOLOGIA

O estudo trata-se de uma pesquisa bibliografica que tende a desvendar,
recolher e analisar as principais contribuicoes tedricas sobre traqueobroncomegalia
em relagdo aos exames para o diagndéstico precoce da TBM.

Utilizaram-se duas bases de dados para a revisdo bibliografica: LILACS
(Literatura Latino-Americana e do Caribe em Ciéncias da Saude) e MEDLINE
(Literatura Internacional em Ciéncias da Saude), consultadas por meio do site da
Biblioteca Virtual em Saude (BVS), da Biblioteca Regional de Medicina (BIREME).
Os descritores utilizados para a busca de artigos, de acordo com o Decs
(Descritores em  Ciéncias da  Saude), foram as  palavras-chave
Traqueobroncomegalia, Sindrome de Mounier-Kuhn, Bronquiectasia e Tomografia
Helicoidal Computadorizada.

Dentre as publicag¢des, foram selecionadas somente as de lingua portuguesa,
inglesa e espanhola, artigos que incluissem revisdes bibliograficas, tratamentos ou

relatos de caso. Desta forma, foram identificados 16 artigos.

RESULTADOS

ApoOs o levantamento dos dados no universo de 16 individuos diagnosticados

com TBM, foi observado que o sexo masculino predomina com 87,5%, € 0 sexo

feminino representa 12,5% dos casos (Quadro 1).
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Quadro 1 — Incidéncia da TBM quanto a faixa etaria e aos sexos.
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Divididos os pacientes em grupos: menores de 21 anos, entre 21 e 59 anos, e

maiores e igual a 60 anos, a distribuigao ficou, respectivamente, com 25%, 43,75% e
31,25% (Quadro 2).

Quadro 2 — Incidéncia da Tragueobroncomegalia com relacdo ao grupo etario.

Incidéncia da
Traqueobroncomegalia com
relacao ao grupo etario.

Entre 21 e 59
anos
44%
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Um dado bastante relevante € que nao foi encontrada em nenhum individuo
desta amostra uma correlagdo com sindromes genéticas associadas, que pudessem
elucidar precocemente o caso.

Quase todos obtiveram o diagndstico inicial de bronquiectasia que, na maioria
das vezes, estava associada a alguma outra enfermidade. Isto se deve ao fato da
histéria de traqueobroncomegalia se confundir com outras patologias ou mesmo vir

associada a estas (Tabela 1).

Tabela 1 - Patologias associadas a bronquiectasia que dificultaram o diagndstico de TBM.

Infecgdo do trato respiratorio 56,25%
Doenca pulmonar obstrutivo crénica 24%

Tuberculose 6,25%
Associacéo de mais de 2 entidades patologicas 13,5%

Os exames realizados para o diagndéstico foram: Radiografia (Rx) simples de
térax em todos os pacientes, igualmente a Tomografia Computadorizada (TC) de
térax sem contraste. Um terceiro exame também utilizado foi a broncoscopia. A partir
destes dados, o diagndstico de TBM foi confirmado com TC em 56,25% e com
broncoscopia em 43,75%. A ressonancia nuclear magnética nao foi muito utilizada
devido ao seu alto custo.

Com tudo o que foi levantado, observou-se que o diagndstico precoce nestes
pacientes ainda se encontra dificil, devido a similaridade e associagbes de
patologias. Nesta amostra, apenas um (6,25%) paciente teve o diagnostico de TBM

precocemente, aos 13 meses de vida.

DISCUSSAO

A TBM também foi descrita por uma variedade de denominagdes além das ja
citadas, incluindo diverticulose traqueal, traqueobronquiectasia, traqueocele,
traqueomalacia e traqueobroncopatia malacia. Mas ela € uma rara entidade que
parece se tratar de uma doenga congénita de heranga autossémica recessiva, por
vezes associada a outras condi¢des clinicas, como Sindrome de Ehlers-Danlos,
cutis laxa, Sindrome de Marfan, Sindrome de Brachmann-de-Lange, espondilite

anquilosante’?.
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Formas adquiridas da doenca, secundarias a complicacbes de fibrose
pulmonar difusa, ventilagdo mecanica em neonatos e criancas, apds infecgdes
repetidas das vias aéreas inferiores e em imunodeprimidos, ja foram descritas. E
uma forma adquirida pos-infecgdo associada a bronquiectasia relatada na sindrome
de imunodeficiéncia congénita "%,

A traqueobroncomegalia € classificada em trés subtipos, levando em
consideragao a progressao da doencga: (1) ha um alargamento difuso e simétrico da
traqueia e dos broénquios fontes, (2) um aumento mais acentuado do diametro do
vaso, podendo haver diverticulos e (3) caracterizada pela presenca de diverticulos
ou saculacodes que se estendem até os bronquios distais™®.

Uma enfermidade de etiologia incerta, porém, um estudo histolégico sugere
que a dilatacdo da traqueia e dos brénquios principais ocorra devido ao
desenvolvimento anormal dos tecidos de conexdo das vias aéreas, evidenciando
uma atrofia das fibras musculares (musculo transverso da traqueia) e redugéo
numérica, bem como afilamento das fibras elasticas longitudinais dos mesmos,
corroborando com a hipétese de uma patologia congénita’>%"2.

A TBM tem predominio no sexo masculino e predisposta na raga negra, tendo
apresentacao clinica entre a terceira e a quinta década de vida e suas
manifestacbes na infancia sdo muito raras. Seus sintomas sao inespecificos e
indistinguiveis da doenga pulmonar obstrutiva crénica (DPOC) e bronquiectasias. A
presenga de tosse crbnica e produtiva associada a hemoptise sdo frequentes. O
paciente pode desenvolver dispneia e insuficiéncia respiratoria com a evolucédo da
doenga 2568913,

Com o alargamento e enfraquecimento das vias aéreas, é gerado um
mecanismo ineficiente de tosse, o que impede o “clearance” mucociliar, levando a
complicagbes, principalmente pneumonias de repeticdo, enfisema, bronquiectasia,
hipoxemia, dispneia progressiva, pneumotdrax espontaneo e hemoptise’%*781014,

O diagnéstico dessa patologia € dado pelos exames de imagens, tais como a
radiografia, tomografia computadorizada (TC) e ressonancia nuclear magnética
(RNM). Na radiografia simples de térax, deve-se suspeitar da doenga quando
observa o aumento da via aérea central, vista na incidéncia em perfil, devido a
protrusdo do tecido misculo-membranoso entre os anéis cartilaginosos’%4°714,

A traqueobroncomegalia pode ser diagnosticada com a utilizagdo da TC,

devido a capacidade de mensurar o diametro da traqueia e dos brénquios principais.
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Essa medida é realizada a 2 cm da carina da traqueia para poder ser observada a
dilatacdo da mesma, que deve ser entre 25 — 27 mm no homem, e 21 — 23 mm na
mulher, nos planos transversal e sagital, respectivamente. No homem, os brénquios
principais direito e esquerdo no plano transversal ndo devem exceder 21.1 mm e
18.4 mm; e na mulher, 20 mme 17.5 mm?°.

Devido ao dificil diagndstico precoce em pediatria, Griscom e Wohl, em uma
pesquisa com 130 criangas com idade de 0 a 15 anos, analisaram o didametro da

traqueia nos planos transverso e sagital, que sera observado na tabela abaixo.

Tabela 2 - Valores normais (+ 2 DP), para os didmetros sagital e transversal da traquéia em
criangas de 0-15 anos. Coorte de 130 criangas e adolescentes. (Griscom e Wohl 1986 —
modificado)

Idade (anos) Diametro sagital (mm) Diadmetro transversal (mm)
0 3,6-6,6 4,2-7,8
1 41,-7,2 ,8-8,3
2 4,7-7,9 5,3-8,9
3 5,2-8,5 5,8-9,5
4 5,9-9,2 6,4-10,0
5 6,3-9,8 6,9-10,6
6 6,9-10,5 7,5-11,1
7 7,4-11,1 8,0-11,7
8 8,0-11,8 8,5-12,2
9 8,5-12,4 9,1-12,8
10 9,1-13,1 9,6-13,3
11 9,6-13,7 10,1-13,9
12 10,2-14,4 10,7-14,4
13 10,8-15,0 11,2-15,0
14 11,3-15,7 11,8-15,5
15 11,9-16,3 12,3-16,1

A fibrobroncoscopia permite avaliar melhor as alteragdes funcionais e
caracteristicas da mucosa da via aérea, tais como inflamagao cronica, atrofia e
aspecto rugoso por dilatacdo diverticulares. A ndo observagdo desta ultima € um

sinal de bom prognéstico da doenga’"'>®.
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O colapso da via aérea é traduzido pela interrupcido abrupta do fluxo
expiratério, existindo correlagdo entre as alteragbes espirométricas e o grau de
dilatacao, vista na espirometria. A prova de fungdo pulmonar completa mostra um
aumento do espago morto e do volume residual com diminuigao dos fluxos aéreas e
hiperinsuflagao’”.

O tratamento para o portador da tragueobroncomegalia € de suporte
preventivo, ndo existindo de forma especifica. As medidas de combate as infecgdes
respiratérias, com o uso de antimicrobianos nas exacerbagdes infecciosas,
associados a fisioterapia respiratéria para eliminagao das secrecgdes, sendo de vital
importancia essa terapia, também a utilizacdo da ventilagdo mecéanica nao-invasiva
(VMNI). Em casos de supuragao pulmonar cronica, pode ser necessario o uso de
antibioticoterapia profilatica. A administracdo de broncodilatadores ndo apresenta
eficacia. Tratamento com a implantacao de “stent” tem se mostrado eficaz e benéfico

em casos mais avangados da doenca através de endoscopia’?%'%16,

CONSIDERAGOES FINAIS

Com a dificuldade para diagnosticar a TBM, surge a necessidade de analisar
e avaliar o paciente de forma mais detalhada, investigando as patologias
pulmonares crénicas, infec¢cdes recorrentes do trato respiratorio, ficando evidente
que tratamentos medicamentosos tém pouca eficacia. A fisioterapia respiratoria tem
muita importancia para melhora dos pacientes, com o auxilio, caso necessario da
VMNI. A implantagao de “stent” tem eficacia no tratamento, e sua utilizacéo é feita
em casos mais avangados.

E necessaria a realizagdo de pesquisas que enfatizem outras formas para
diagndstico mais precoce e de tratamentos mais especificos em diversas areas de
atuagdo, para que venha melhorar a forma de abordar os portadores com
traqueobroncomegalia, destacando o mais precoce possivel o diagnostico dessa

enfermidade, diminuindo os danos irreversiveis do pulméo.
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TRACHEOBRONCHOMEGALY: EARLY DIAGNOSIS IS POSSIBLE?

ABSTRACT

Tracheobronchomegaly is a rare disease of uncertain etiology determined by marked
dilation of the trachea and main bronchi. Nonspecific clinical features and diagnosis
occurs by imaging tests. The objective is to determine the onset of the disease.
Treatment is supportive, and there is no a specific way. This paper presents an
analysis of scientific publications on this disease, through a literature search. As a
result it was observed that the male dominates with 87.5%, females represent 12.5%
of cases. When we divided these patients into groups that were under 21, between
21 and 59 years, and more and equal to 60 years, was distributed with respectively
25%, 43.75% and 31.25%. TBM has predominance in males with manifestations are
very rare in childhood. Your symptoms are nonspecific and indistinguishable from
chronic obstructive pulmonary disease (COPD) and bronchiectasis. The diagnosis of
this pathology is given by tests imagens. The difficulty to diagnose TBM has the need
of conducting research that emphasizes both forms to earlier diagnosis and more
specific treatment.

Keywords: Tracheobronchomegaly. Mounier-Kuhn Syndrome. Bronchiectasis.
Helical Computed Tomography.
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