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Homem, 62 anos de idade, deu entrada no pronto-so-

corro com queixa de tosse e desconforto respiratório. Ne-

gava febre. Referia ter tosse crônica, que há cinco anos tem

apresentado piora, com crises de desconforto respiratório

que antes não tinha. Segundo o paciente, desde criança tem

asma e crises de “bronquite” que pioram aos esforços físi-

cos, mudança climática e contato com poeira e mofo. O pa-

ciente é ex-tabagista, tendo fumado durante 26 anos, e há

20 anos não fuma mais. Negava acompanhamento médico

regular ou tratamentos prévios. Sempre procura somente

o pronto-socorro, onde já ficou internado para tratamento

de algumas pneumonias. Ao exame físico, apresentava es-

tertores crepitantes nas bases pulmonares e sibilos.

Foi solicitada radiografia de tórax, que demonstrou opa-

cidades reticulares esparsas, mais extensas no lobo inferior

direito, além de bronquiectasias. Para melhor investigação

do caso, foi solicitada tomografia computadorizada do tó-

rax (Figuras 1 e 2).

Figura 1. Tomografia computadorizada de alta resolução, com cortes nas regiões pulmonares médias e inferiores.

Figura 2. Tomografia computadorizada com reconstruções coronais e MINIP.
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Descrição das imagens

Figuras 1 e 2. Tomografias computadorizadas do tó-

rax mostram bronquiectasias císticas com paredes finas di-

fusamente distribuídas pelos pulmões. Traqueia, brônquios

principais e lobares preservados.

Diagnóstico: Síndrome de Williams-Campbell.

COMENTÁRIOS

A síndrome de Williams-Campbell é uma doença rara,

congênita, causada por alteração da cartilagem em brôn-

quios subsegmentares, levando a bronquiectasias e colapso

das vias aéreas distais(1,2). A deficiência dos anéis de carti-

lagem nos brônquios de quarta a sexta ordem resulta em

bronquiectasias distais, com preservação da traqueia e brôn-

quios principais(3).

A síndrome é comumente descrita em crianças com

história de pneumonias recorrentes e sintomas obstrutivos,

sendo ocasionalmente diagnosticada na fase adulta(2–4). Há

descrição de ocorrência familiar, sugerindo a necessidade

de investigação dos familiares(1,5). O quadro clínico é de

tosse, sibilos e pneumonias recorrentes(1,5). As provas de

função respiratória demonstram um padrão obstrutivo,

sendo que em casos avançados podem apresentar padrão

misto. A deficiência da cartilagem altera a fisiologia brôn-

quica, promovendo dilatação durante a inspiração e cola-

bamento durante a expiração, determinando hiperinsufla-

ção ou colabamento segmentar/lobar(3,5). Essas alterações

levam ao aprisionamento aéreo, prejudicando a drenagem

aérea e acúmulo de secreção(3,4). A recorrente destruição da

árvore brônquica e drenagem mucoide inadequada resultam

em destruição parenquimal distal à bronquiectasia. A gra-

vidade dos sintomas e o prognóstico da doença dependem

do grau e extensão do comprometimento da cartilagem(2).

O aspecto de imagem na radiografia convencional é de

bronquiectasias simétricas. Na tomografia computadori-

zada de alta resolução são observadas bronquiectasias cís-

ticas, distais, em brônquios de quarta a sexta ordem, de ex-

tensão variável, sem acometer traqueia ou brônquios prin-

cipais(2). A preservação proximal da árvore brônquica é

característica da síndrome e é o principal achado de dife-

renciação com a síndrome de Mounier-Kuhn (traqueobron-

quiomalácia)(5,6). Notam-se, ainda, impactação mucoide em

alguns brônquios, predominantemente nos lobos inferio-

res, e achados concomitantes de doença infecciosa, carac-

terizados por padrão de árvore em brotamento. Pode ainda

ser observado o padrão de perfusão em mosaico(1).

O diagnóstico é feito pelos achados clínicos e tomográ-

ficos, complementados por história pregressa e familiar,

além de exames laboratoriais para descartar outras hipóte-

ses. Não há achados significativos na broncoscopia(1,2).

O diagnóstico diferencial principal é a síndrome de

Mounier-Kuhn (traqueobronquiomalácia), além de deficiên-

cia de alfa-1 antitripsina, fibrose cística, aspergilose bron-

copulmonar alérgica e síndrome de discinesia ciliar(1,2,4).

A síndrome de Williams-Campbell não dispõe de tra-

tamento específico, sendo a profilaxia e tratamento das exa-

cerbações a principal forma de tratamento, baseando-se na

fisioterapia respiratória e antibioticoterapia. Há descrição

de alguns casos na literatura de transplante pulmonar, sem

grande sucesso, sendo que um deles teve como achado pós-

morte broncomalácia pós-transplante(1,3,7).
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