Diagnostico do caso da edicdo anterior
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SINDROME DE MOUNIER-KUHN

Homem de 56 anos
Tosse cronica e infecgcdes de repeticdo

A Sindrome de Mounier-Kuhn, também
denominada de traqueobroncomegalia, ¢ uma
doenca rara, caracterizada por dilatacdo da traquéia
e dos bronquios principais, podendo estar
associada a diverticulose traqueal, bronquiectasias
e infeccdes recorrentes do trato respiratorio inferior.

Sua etiologia permanece desconhecida; materiais
de autodpsia e bidpsia demonstraram auséncia, atrofia
ou escassez de fibras eldsticas e musculares da
traquéia e dos bronquios principais. Como resultado,
podem ocorrer herniacdes da mucosa traqueal através
dos anéis cartilaginosos, formando diverticulos. Além
disto, o alargamento e a flacidez das paredes
traqueobronquicas geram um mecanismo de tosse
ineficiente, impedindo o correto funcionamento do
“clearance” mucociliar, que associado ao acumulo
de secrecdo nos diverticulos traqueais, favorece a
instalacdo de pneumonias de repeticdo, enfisema e
bronquiectasias. J& foram relatados casos
relacionados a complicacdo de fibrose pulmonar
difusa, ventilacdo mecéanica em neonatos e apos
infeccées de repeticdo das vias aéreas inferiores.
Porém, a maioria dos casos ¢ de origem idiopatica. A
sindrome ¢ um pouco mais comum em homens
negros, na terceira e quarta décadas de vida.

Os sintomas sdo inespecificos e dificilmente
consegue-se diferenciar da bronquite crénica ou

de bronquiectasias: tosse produtiva,
ocasionalmente com escarro hemoptoico, e
dispnéia progressiva que pode resultar em
insuficiéncia respiratéria. Podem ocorrer
complicagdes como pneumonias, pneumotorax
espontaneo e hemoptise macica.

0 diagnostico pode ser feito através de métodos
por imagem. Na radiografia, valores diametrais da
traquéia, bronquio principal direito e esquerdo
maiores que 30 mm, 24 mm e 23 mm,
respectivamente, sdo diagnosticos. Na tomografia
os valores diagndsticos sdo de 30 mm, 20 mm e
18 mm, respectivamente. Achados como protrusédo
do tecido musculo-membranoso entre os anéis
cartilaginosos, diverticulose traqueal ou saculacdes
podem ajudar no diagnodstico, e estdo presentes
em um terco dos casos. Geralmente, a dilatagdo
bronquica ocorre até a 42 ou 5 segmentacio,
assumindo entdo calibre usual. Tais medidas podem
ser mais bem realizadas pela TC de alta resolucéo.
Na TC dindmica pode-se visibilizar a dilatacdo
traqueal na fase inspiratdria, e a reducdo de seu
didmetro ou colabamento na expiragdo. A
ressonancia magnética tem a vantagem de néo
emitir radiacdo ionizante, mas baixa sensibilidade
para a deteccdo e caracterizacdo de alteracdes
parenquimatosas coexistentes.
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