Qual o seu diagndstico? / Which is your diagnosis?
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Homem, 62 anos de idade, deu entrada no pronto-so-
corro com queixa de tosse e desconforto respiratério. Ne-
gava febre. Referia ter tosse cronica, que hé cinco anos tem
apresentado piora, com crises de desconforto respiratério
que antes ndo tinha. Segundo o paciente, desde crianca tem
asma e crises de “bronquite” que pioram aos esforgos fisi-
cos, mudanca climatica e contato com poeira e mofo. O pa-
ciente é ex-tabagista, tendo fumado durante 26 anos, e ha

20 anos nio fuma mais. Negava acompanhamento médico

regular ou tratamentos prévios. Sempre procura somente
o pronto-socorro, onde ja ficou internado para tratamento
de algumas pneumonias. Ao exame fisico, apresentava es-
tertores crepitantes nas bases pulmonares e sibilos.

Foi solicitada radiografia de térax, que demonstrou opa-
cidades reticulares esparsas, mais extensas no lobo inferior
direito, além de bronquiectasias. Para melhor investigacio
do caso, foi solicitada tomografia computadorizada do t6-
rax (Figuras 1 e 2).

Figura 1. Tomografia computadorizada de alta resolucdo, com cortes nas regides pulmonares médias e inferiores.

Figura 2. Tomografia computadorizada com reconstrucoes coronais e MINIP
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Figuras 1 e 2. Tomografias computadorizadas do t6-
rax mostram bronquiectasias cisticas com paredes finas di-
fusamente distribuidas pelos pulmdes. Traqueia, bronquios
principais e lobares preservados.

Diagnéstico: Sindrome de Williams-Campbell.

COMENTARIOS

A sindrome de Williams-Campbell é uma doenca rara,
congénita, causada por altera¢do da cartilagem em bron-
quios subsegmentares, levando a bronquiectasias e colapso
das vias aéreas distais'"?. A deficiéncia dos anéis de carti-
lagem nos bronquios de quarta a sexta ordem resulta em
bronquiectasias distais, com preservacéo da traqueia e bron-
quios principais(3).

A sindrome é comumente descrita em criancas com
histéria de pneumonias recorrentes e sintomas obstrutivos,
sendo ocasionalmente diagnosticada na fase adulta®®., Ha
descri¢do de ocorréncia familiar, sugerindo a necessidade
de investigacdo dos familiares™®. O quadro clinico é de
tosse, sibilos e pneumonias recorrentes. As provas de
fun¢do respiratéria demonstram um padrdo obstrutivo,
sendo que em casos avancados podem apresentar padrao
misto. A deficiéncia da cartilagem altera a fisiologia bron-
quica, promovendo dilatacdo durante a inspiracdo e cola-
bamento durante a expirac¢do, determinando hiperinsufla-
¢dio ou colabamento segmentar/lobar®”. Essas alteracoes
levam ao aprisionamento aéreo, prejudicando a drenagem
aérea e aciimulo de secrecao®*. A recorrente destruicio da
drvore bronquica e drenagem mucoide inadequada resultam
em destrui¢do parenquimal distal & bronquiectasia. A gra-
vidade dos sintomas e o prognéstico da doenca dependem
do grau e extensdo do comprometimento da cartilagem®.

O aspecto de imagem na radiografia convencional é de
bronquiectasias simétricas. Na tomografia computadori-
zada de alta resolucdo sdo observadas bronquiectasias cis-
ticas, distais, em bronquios de quarta a sexta ordem, de ex-
tensdo varidvel, sem acometer traqueia ou brénquios prin-
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cipais?. A preservacdo proximal da arvore brénquica é
caracteristica da sindrome e é o principal achado de dife-
renciacdo com a sindrome de Mounier-Kuhn (traqueobron-
quiomalicia)®®. Notam-se, ainda, impactacdo mucoide em
alguns bronquios, predominantemente nos lobos inferio-
res, e achados concomitantes de doenca infecciosa, carac-
terizados por padrio de drvore em brotamento. Pode ainda
ser observado o padrio de perfusdo em mosaico'”.

O diagnéstico é feito pelos achados clinicos e tomogra-
ficos, complementados por histéria pregressa e familiar,
além de exames laboratoriais para descartar outras hipéte-
ses. Ndo ha achados significativos na broncoscopia'"*?.

O diagnéstico diferencial principal é a sindrome de
Mounier-Kuhn (traqueobronquiomaldcia), além de deficién-
cia de alfa-1 antitripsina, fibrose cistica, aspergilose bron-
copulmonar alérgica e sindrome de discinesia ciliar">%.

A sindrome de Williams-Campbell ndo dispoe de tra-
tamento especifico, sendo a profilaxia e tratamento das exa-
cerbagdes a principal forma de tratamento, baseando-se na
fisioterapia respiratéria e antibioticoterapia. Ha descri¢do
de alguns casos na literatura de transplante pulmonar, sem
grande sucesso, sendo que um deles teve como achado pés-
morte broncomalacia pés-transplante!’>7),
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