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Sindrome de Mounier-Kuhn: achados radiol6gicos
e apresentacao clinica”

Mounier-Kuhn syndrome: radiological findings and clinical presentation

Andréa de Lima Bastos?, Isabela Lage Alves Brito?

Resumo

A sindrome de Mounier-Kuhn € uma doenga rara, caracterizada clinicamente por infecgdes respiratérias de repeticao.

Apresentamos um relato de caso desta doenga com andlise da radiografia e da tomografia computadorizada de alta
resolugao do térax que mostram como principais alteragdes aumento do calibre da traqueia, brénquios principais e
bronquiectasias centrais. Estas alteragoes, associadas as informagdes clinicas, sugerem o diagndstico.

Unitermos: Traqueobroncomegalia; Mounier-Kuhn; Tomografia computadorizada de alta resolucéo; Radiologia.

Abstract

Mounier-Kuhn syndrome is a rare disease clinically characterized by recurrent respiratory infections. The present report

describes a case of this disease with analysis of chest radiography and high resolution computed tomography showing
increased caliber of the trachea, main bronchi and central bronchiectasis. Such changes, in association with clinical
data, suggest the diagnosis.
Keywords: Tracheobronchomegaly; Mounier-Kuhn; High resolution computed tomography; Radiology.
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INTRODUGAO

A sindrome de Mounier-Kuhn ou tra-
queobroncomegalia (TBM) € uma doenga
rara, caracterizada por atrofia ou auséncia
de fibras elésticas e adelgacamento da
musculatura lisa na tragueia, bréonquios
principais e de primeira a quarta ordem®;
consequentemente, as vias aéreas flécidas
tornam-se bastante al argadas nainspiragdo
e colapsadas na expiragio®. Embora as al-
teragOes tenham sido reconhecidas em au-
tOpsias desde 1897, por Cyhlarz, somente
em 1932 Mounier-Kuhn associou as alte-
ragOes endoscopicaseradiol 6gicasdasvias
aéreasalargadas com infecgdes recorrentes
do trato respiratorio®?. A doenca é carac-
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terizada clinicamente pela presenca de in-
fecces respiratdrias de repeticdo, acimulo
de secrecso etosseinefetiva™?. Observarse
leve predominio no sexo masculino, na
terceira ou quarta décadas de vida, mas a
exata prevaléncia da doenga ndo é conhe-
cida e sdo poucos os casos relatados na li-
teratura®™®. Acredita-se que afraqueza do
tecido conjuntivo, associada ainalagéo de
poluentes aéreos e fumaca de cigarro, se-
jam os principais fatores no desenvolvi-
mento desta sindrome™®.

O presente trabalho tem como objetivo
mostrar 0s principais aspectos clinicos e
achados daradiol ogiae datomografiacom-
putadorizada de altaresolucdo (TCAR) do
térax na TBM, também conhecida como
sindrome de Mounier-Kuhn. Este trabalho
foi aprovado pelo Comité de Eticaem Pes-
quisadanossaingtituicéo (CEP-FHEMIG,
parecer n° 065/2010).

RELATO DO CASO

Paciente do sexo masculino, 33 anosde
idade, pintor, com histéria prévia de trata-
mento paratubercul ose pulmonar em 1979,
tabagista ativo (dois magos/dia), apresen-
tando quadro de febre, sudorese noturna,
tosse produtiva, dor toréacica, dispneia e
chiadatorécica de dois meses de evolugéo,
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foi encaminhado anossaunidade paraava-
liagdo pneumoldgica. Ao exame fisico re-
velava hipocratismo digital, ausculta pul-
monar com crepitagdes em tercos inferio-
res, bilateralmente. A espirometria eviden-
ciou distarbio ventilatério obstrutivo grave,
com valores de CVF = 3,40 (75%), VEF,;
=1,49 (40%) e IT = 39,1%.

A radiografia do torax demonstrou au-
mento do volume e da transparéncia pul-
monar, com sinais de infiltrado intersticia
reticular predominando nas regides cen-
trais. Traqueia de calibre aumentado, com
diametro transverso maximo de 40,0 mm
(Figura 1). A TCAR evidenciou detalhes
das dteracOes parenquimatosas caracteri-
zadas notadamente por bronquiectasias
predominantemente cisticas e conglomera-
das nas regibes centrais, ateracles perfu-
sionais difusas do parénquima pulmonar
configurando “padrdo em mosaico”, além
de aumento do calibre da tragueia e dos
bréonquios principais, que apresentavam,
ainda, contornos serrilhados configurando
diverticul ose tragueobrénquica (Figura 2).

O paciente evoluiu com piora progres-
siva da dispneia ao longo dos anos, supu-
racdo cronica (exame de escarro mostrou
colonizag&o por Pseudomonas aer uginosa)
evé&iasinternacdes hospital aresmotivadas
por exacerbagdesinfecciosas. Em 2009 foi
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queia, bronquios principais e bronquiectasias.

Figura 1. Radiografia de térax em perfil (@) mostrando aumento do calibre traqueal (seta). Reconstrucdo MPR (b) evidenciando aumento do calibre da tra-

Figura 2. TCAR do toérax, em cortes axiais, mostrando aumento do calibre dos brénquios principais e bronquiectasias difusas (setas).

hospitalizado nanossaunidade peladltima
vez, culminando com insuficiéncia respi-
ratoria fatal.

DISCUSSAO
A TBM pode ser diagnosticada quando

o didmetro datraqueia, brénquio principal
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direito e esquerdo ultrapassam 3,0, 2,4 e
2,3 cm, respectivamente®™?, Frequente-
mente, associa-se a diverticul ose tragueal
e bronquiectasias. O diverticulo traqueal
pode ser originado pelo aumento da com-
placéncia da parede da traqueia e desen-
volvimento de tecido membranoso redun-
dante®. A doenca pode ser diagnosticada

pelaradiografiasimples do térax, associada
as informacges clinicas, mas estudos utili-
zando a tomografia computadorizada per-
mitem maior detalhamento das alteragdes
presentes nas vias aéreas comprometidas,
bem como aavaliacdo daextensdo dadoen-
ca®. A dificuldade em mobilizar as secre-
¢Oes, observada nesta sindrome, provoca
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seu acimulo, causando infeccgoes respira-
torias de repeticdo que favorecem o desen-
volvimento das alteragdes anatdmicas des-
critas e, por conseguinte, o0 comprometi-
mento funcional, que variadesde o normal
até ainsuficiéncia respiratoria levando ao
Obito*®). Asprovasfuncionaisrevelam pa-
drdo obstrutivo, aumento do volume resi-
dual e reducéo da difusdo de CO, na pre-
senca de doenga do parénguima; em casos
avancados predomina padréo restritivo se-
cundario a fibrose!?. O tratamento é ge-
ralmente de suporte, por meio defisiotera-
piarespiratoria, antibioticoterapia adequa-
daparaasinfecgdes recorrentes e cessacio
do tabagismo. Em poucos casos obteve-se
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sucesso com a colocagdo de stent traqueal
para evitar o colabamento expiratorio®.

CONCLUSAO

A TBM deve ser suspeitada em pacien-
tes com supuracdo pulmonar cronica, in-
fecgdes respiratérias de repeticao e tosse
ineficaz, apresentando aradiografiado té-
rax aumento do calibre da traqueia. A
TCAR é um método importante no estudo
detalhado das alteracBes presentes no pa-
réngquima pulmonar.
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