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Resumo A traqueobroncomegalia € uma rara entidade de etiologia incerta, caracterizada por dilatagdo marcante da
traquéia e bronquios principais, bronquiectasias e infecgdes recorrentes do trato respiratorio inferior. Sua
apresentacao clinica é inespecifica, sendo o diagnostico realizado por métodos de imagem. Relata-se, neste
trabalho, um caso de tal enfermidade, cujo diagnéstico confirmou-se por radiografia simples do térax e por
tomografia computadorizada.
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Tracheobronchomegaly (Mounier-Kuhn syndrome) — case report and review of the literature.

Tracheobronchomegaly is a rare condition of uncertain etiology characterized by marked dilatation of the
trachea and main bronchi, bronchiectasis and recurrent respiratory tract infections. Clinical presentation is
nonspecific and the diagnosis is usually made by imaging methods. We report a case of a patient with tra-
cheobronchomegaly. Diagnosis was confirmed by plain x-ray films and computed tomography of the chest.
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INTRODUCAO

A traqueobroncomegalia(TBM) éuma
rara, porém bem definidaentidadeclinica
e radiol dgica caracterizada por dilatagdo
marcante datraguéiae brénquios princi-
pais, associada a diverticul ose tragueal
bronqui ectasiaseinfecgdesrecorrentesdo
trato respiratdrio inferior™. A enfermi-
dadefoi primeiramente descritaapartir de
autopsias por Czyhlarz®®, em 1897, mas
Mounier-Kuhn®, em 1932, caracterizou
seusaspectosradiol 6gicoseendoscopicos.

Até1991, 97 casosforam relatados na
literatura®. Himalstein e Gallagher™, em
revisao de 500 broncografias, encontraram
preval énciade 1%, o que sugere queesta
condic&o é pouco diagnosticada, principal -
mente quando seutilizam radiografiasde
térax como Unicainvestigacao.
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RELATO DO CASO

Peciente A.J., sexo masculino, 60 anos
de idade, procurou atendimento médico
paraavaliacdo de doencapulmonar obs-
trutiva cronica (DPOC) de dificil contro-
le. Relatavatosse cronicaprodutivahd 15
anos, de caréter progressivo, associadaa
hemoptdi cos esporéadicos e dispnéiaaos
meédios esforcos. Tabagista(médiadedez
cigarrog/dia) durante 30 anos, esteveinter-
nado em duasocasi Ges paratratamento de
pneumonia, além deoutrosrelatosde qua-

A

drosinfecciososrespiratériosmal caracte-
rizados.

Ao examefisico haviareducéo difusa
do murmdrio vesicular e crepitacfes te-
leinspiratériasno terco inferior deambos
ospulmdes.

A radiografiasimplesdotérax revelou
dilatagdo marcante datraguéaedosbron-
quiosprincipais, associadaaespessamen-
tobibasal dointersticio peribroncovascu-
lar, infiltrado alveolar em segmento basal
posterior adireitaesinaisde hiperinsufla-
¢80 pulmonar difusa(Figural).

Figura 1. Radiografias de térax em postero-anteror (A) e perfil (B) demonstrando marcante dilatacao
traqueal. Ha sinais de hiperinsuflagdo pulmonar difusa e opacidade basal posterior a direita.
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Traqueobroncomegalia (sindrome de Mounier-Kuhn)

A tomografia computadorizada (TC)
confirmouodiagnésticodeTBM, demons-
trandodidmetrotraqueal transversode4,1
cm e antero-posterior de 4,7 cm ao nivel
do arco adrtico, ede 3,8 cm e 3,9 cm nos
brénquios principais direito e esquerdo,
respectivamente. Ondulagdes traqueais
com aspecto de saculagdesentreosanéis
cartilaginosos, configurando diverticulose
traqueal, foram também constatadas (Fi-
gura?2). No parénquima pulmonar obser-
varam-se bronquiectasiascisticasecilin-
dricasdepredominio basal eposterior, as-
sociadas adiminutas bolhas subpleurais
posterioreshbilaterais (Figura3).

O paci ente permanece em seguimento
ambulatorial, em uso de agentes bronco-
dilatadores e submetendo-se asecesde
fisioterapiarespiratoria.

DISCUSSAO

A TBM jafoi descritautilizando-seuma
variedade dedenominagdes, incluindo sin-
dromedeMounier-Kuhn, diverticulosetra-
queal, traqueobronquiectasia, traqueocele,
traqueomal &cia e tragqueobroncopatiama-
l&cia® . O denominador comum consistena
dilatacdo traqueal e dosbrénquiosprinci-
pais, com transi¢do abruptaparao calibre
normal por voltadaquarta ou quintaor-
demdedivisdo bronquica.

Breatnach et al.© aferiram os diame-
trostraqueaisem radiografiasdo térax de
808 pacientes assintométicos. A coluna
aéreadatraquéiafoi medida2 cm acima
do arco adrtico, determinando os limites
superiores do normal (média+ 3 DP) em
homensadultos (20—79 anos) como sendo
de 25 mm no plano coronal e 27 mm no
plano sagital. Em mulheres adultas, as
medidasforam de 21 e 23 mm, nos planos
coronal e sagital, respectivamente. Diame-
tro tragueal maior que 25 mm em radio-
grafias de térax (em postero-anterior) e
diametros maiores que 23 mm parao bron-
quio principal direito e21 mm parao bron-
qui principal esquerdo séo altamente su-
gestivosde TBM @9, A determinag&o dos
didmetros tragueais por meio de TC foi
realizada por Vock et al.*Y, concluindo
como limitessuperioresdo normal (média
+ 3 DP) 22 mm para os homens e 19 mm
paraasmulheres(utilizando amédiaentre
osdidmetrossagitaisecoronais).
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Figura 2. Cortes axiais de tomografia computadorizada (janela de mediastino). Em A, ao nivel do arco
aortico, evidencia-se traqueomegalia com diametro transverso de 4,1 cm. O padrdo ondulado das
paredes traqueais é indicativo de diverticulose traqueal. Em B, logo abaixo da carena, confirma-se

dilatacdo dos brénquios principais.

A etiologiadaenfermidade permanece
incerta. Materiais de autopsia e bidpsia
evidenciam atrofia de fibras musculares
(musculotransverso datraquéia) eredu-
¢80 numeérica, bem como afilamento das
fibras el asticaslongitudinais, corroboran-
doetiologiacongénita. Maioresevidéncias
suportandotal hipéteseincluem aassocia
¢dodaTBM comcutis laxaemumacrian-
¢a?, sindrome de Ehlers-Danlos™, es-
pondilite anquilosante™, sindrome de
Marfan®, fibrose cigtica’® eumrelato de
acometimentofamiliar (padréo autossdmi-
corecessivo). Formasadquiridasde TBM
também foram rel atadas como complica-
¢do defibrose pulmonar difusd!”, venti-
lag&o mecanicaem neonatos™® e apdsin-
feccOesrepetidasdasviasaéreasinferio-
res®®, sendo o tabagismo crénico fator
predisponente e agravante'®, Todavia, a
maioriadoscasoséidiopética.

A TBM apresenta-se, usualmente, en-
treaterceiraequartadécadasdevida (18
meses a 76 anos), acometendo principal -
mente homens negros®. Ossintomassao
inespecificoseindistinguiveisdabronquite
crénicaebronquiectasias. Tosse produti-
vacronica, associadaaeventuaishemptoi-
cossao freglientes, e o paciente podede-
senvolver dispnéiaeinsuficiénciarespira
tériacomaevolucdo dadoenca. O darga-
mento e enfraguecimento dasvias aéreas
geram um mecanismo de tosse ineficien-
te, impedindo o “clearance” mucociliar,
com conseqiienteretencdo demuco, resul -

Figura 3. Corte axial de tomografia computadori-
zada (com técnica de alta resolugéo) nos campos
pulmonares inferiores demonstrando bronquiecta-
sias cisticas.

tando em pneumonias de repeti¢ao, enfi-
semaebronquiectasias. Testesdefuncdo
pulmonar evidenciam aumento do espago
morto e do volumeresidual . Fibrose sub-
seqliente poderesultar em padrdo restritivo
superajuntado.

A importanciaprincipal daTBM con-
sistedasuaestreitarelacdo cominfecgdes
dasviasaéreasinferiores. Em um estudo
de75pacientesavaliadospor meiode TC,
com apossi bilidade de doengabronquiec-
tésica, Roditi e Weir® diagnosticaramdi-
|atagdo traqueal em 17% dosbronquiect&
sicos. Tal achado sugere ser aTBM um
fator predisponenteao desenvolvimentode
bronquiectasias, estascausadas, em Ultima
instancia, pelo acimulo exacerbado de
muco, com consequentesinfeccBesdere-
peticdo em viasaéreasinferiores.
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Por ter apresentacéo clinicainespeci-
fica, o diagndstico € estabel ecido por mé-
todosdeimagem. Nasradiografiassimples
dotérax, aTBM manifesta-se por dilata-
¢do da traquéia e brénquios principais,
mais bem vista na incidéncia em perfil.
Devido a protrusdo do tecido muscul o-
membranoso entre os anéis cartilagino-
s0s@, diverticul osetragueal ou saculagbes
sd0 achados caracteristicospresentesem
30% dos casos®.

Broncografiae broncoscopiademons-
tram asvariagdesrespiratoriasno calibre
dasviasaéreascentrais, por causadasua
grandefragilidade, além dacaracterizacéo
dadiverticulose, confirmando o diagnds-
tico®. Noentanto, comoadventodaTCe
daressonanciamagnética(RM), aqueles
métodos tornaram-se desnecessériospara
aelucidagdo diagndstica.

A TCevidenciacom precisdo o alarga-
mento traqueal e dos brénquios princi-
pais®. A irregularidade mucosaeadiver-
ticul ose sdo também freglientemente ob-
servadas (especia mente com técnicade
altaresolucdo). A doengaparenquimatosa
pulmonar crénica, incluindo bronquiecta-
sias, bolhas subpleuraisefibrose, sdo evi-
denciadas precocemente e precisamente
guando comparadaaradiografiasimples
do térax®. E comum amarcanteflacidez
traqueal, caracterizadapelareducdo do seu
didametro aexpiragéo (podendo chegar ao
colapso) eaumento ainspiracdo; taisacha:
dos, especificosdatragueomal &cia®, so
facilmente observadosa TC dindmica.

A RM forneceinformagdesequivalen-
tesaTC no queserefere davaliagéo das
viasaéreasprincipais, comaunicavanta-
gem dendo emitir radiagdo i onizante%?2,
Suadeficiénciareside nabaixasensibilida-
de paraavaliar alteracbes parenquimato-
sassecundariasfreqlientemente coexisten-
tes. A literatura, no entanto, carecedetra-
bal hosprospectivosrel acionadosaotema.
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Tratamento efetivoinexiste, estandoli-
mitado afisioterapiarespiratériaeao uso
deantibidticosnasexacerbagdesinfeccio-
sas. Broncodil atadoresso comumenteine-
ficazes®. A implantagio endoscopicade
“stent” traqueal tem-se mostrado benéfica
em casos avancados'®.

A TBM éumaentidadeclinicaeradio-
| ogicamente subdiagnosticadaquando se
utiliza apenas aradiologia convencional
como fontedeinvestigacado, principa men-
teem pacientesbronquiectésicos. A TCe
aRM possibilitam medidas acuradas dos
diédmetrostraqueai sedosbrénquiosprin-
cipais, confirmando o diagnéstico sem a
necessidadede se utilizar métodosinvasi-
vos como abroncografiaou abroncosco-
pia. Por meio daTC deadtaresolugdo ava-
liam-se, ainda, asalteragbesdamucosatra:
quebrdnquicae do parénquimapulmonar,
conferindo aspectos diagndsticos e prog-
nosticos. A TC éum exame altamente es-
pecifico edefécil execucdo, estandoindi-
cada em pacientes com infeccOes repeti-
dasdeviasaéreasinferiores, paraacarac-
terizagdo deeventuai s condi¢des predispo-
nentes, dentreelasaTBM.
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