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Objetivo: Alertar para o diagnéstico de traqueobroncomegalia como um diagnéstico diferencial em
pacientes pediatricos portadores de pneumopatias cronicas. Métodos: Revisdo do prontuario de um
paciente com traqueobroncomegalia em seguimento no ambulatério de Pneumologia do Instituto da
Crianca. Foi realizada uma revisao deste tema com base em pesquisa no banco de dados do sistema
Medline, abrangendo as publicagdes dos ultimos 10 anos. Resultados: Trata-se de um paciente de
15 anos, do sexo masculino, branco, que iniciou seguimento no ambulatério de Pneumologia do
Instituto da Crianga do HCFMUSP aos 10 anos de idade. Apresentava histéria de sibilancia e infeccoes
respiratérias de repeticao desde os cinco meses de idade, sendo a principio tratado como asmaético,
porém com pouca resposta. Durante a investigacao foi realizada tomografia computadorizada de
térax, que revelou aumento dos didmetros da traquéia e do bronquio fonte direito, sendo entao
confirmado o diagnéstico de traqueobroncomegalia. Conclusao: A traqueobroncomegalia é uma
entidade rara em criancas. Deve ser investigada em pacientes com pneumopatias crénicas, sem
diagnéstico etioldgico definido. Até o momento néo hé tratamento especifico.
(d Pneumol 2002;28(2):103-106)

Tracheobronchomegaly

Objective: To point out to tracheobronchomegaly as a differential diagnosis in children with
chronic respiratory disorders. Methods: The patient’s data were obtained from his chart review
and bibliographical data were obtained from the Medline System. Results: This is a case report
on a 15-year-old, white, male patient who had been followed up in the Pulmonology Unit of the

Children’s Institute since he was 10 years old. His history included wheezing episodes and
recurrent respiratory tract infections since he was 5 months old. The initial diagnosis was asthma,
but, since the patient responded only partially to treatment, a chest computerized tomography
was performed. It revealed an enlargement of the tracheal and right bronchial dimensions,

confirming the diagnosis of tracheobronchomegaly. Conclusions: Tracheobronchomegaly is a

rare disease in children. This entity should be thought in children with chronic respiratory
diseases of unidentified etiology. To date, no definitive treatment is available.

Descritores — Traqueobroncomegalia. Pneumopatias obstrutivas. Siglas e abreviaturas utilizadas neste trabalho

TBM - Traqueobroncomegalia
CVF - Capacidade vital forcada
VEF, - Volume expiratério for¢cado no primeiro segundo

Key words — Tracheobronchomegaly. Obstructive lung diseases.

INTRODUCAO

segundo e capacidade vital forcada
VR - Volume residual

A traqueobroncomegalia é uma doencga rara das vias
CPT - Capacidade pulmonar total

aéreas inferiores, caracterizada por dilatacao acentuada

VEF,/CVF - Relacéo entre volume expiratério forgado no primeiro

da traquéia e dos brénquios fontes, associada a diverticu-

TC - Tomografia computadorizada
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lo traqueal, bronquiectasias e infecgbes recorrentes do trato
respiratérioll-6),

Essa condicao foi reconhecida primeiramente, em
1897, por Czyhlarz, que durante o exame de necropsia
em pacientes com TBM observou atrofia importante das
fibras elasticas e afilamento da camada muscular traqueo-
bronquica®?. A primeira descricao clinica foi realizada
em 1932 por Mounier-Khun, sendo entao denominada
“dilatacao traqueal”1:2),

O objetivo desta apresentacao é descrever um caso de
TBM, em paciente da faixa etéria pediatrica, discutir a
apresentacéo clinica e as anormalidades que levam a sus-
peita desta enfermidade.

RELATO DO CASO

Paciente de 15 anos, masculino, branco. Iniciou segui-
mento na Unidade de Pneumologia do Instituto da Crian-
¢a do HCFMUSP aos 10 anos de idade, com histéria de
que, desde os cinco meses, apresentava episodios de sibi-
lancia com freqiiéncia bimensal relacionados a infecgbes,
mudangas climaticas e exposicdo a fumaga de cigarro.
Referia melhora com o uso de broncodilatadores, mas
também necessitava de cursos freqlientes de antibiéticos
e, eventualmente, corticéides. No periodo intercritico man-
tinha tosse produtiva. Referia seis episédios de bronco-
pneumonias na evolugao desse quadro. Dentre os antece-
dentes familiares verificou-se que os pais eram tabagistas.

No exame fisico de entrada apresentava-se em bom
estado geral, corado, acianético, afebril, com dispnéia leve,
P = 23,5kg (entre os percentis 10-25), A = 136,5cm
(entre os percentis 25-50), FR = 24imp, FC = 88bpm e
com discreto baqueteamento digital. Propedéutica pulmo-
nar: aumento do didmetro antero-posterior e assimetria
toracica (hemitérax esquerdo maior que o direito); hiper-
sonoridade a percussao; murmurio vesicular presente bi-
lateralmente com ronco, sibilos expiratérios difusos e
expiragao prolongada. Restante do exame fisico, sem al-
teracoes.

A radiografia de térax inicial mostrou redugao volumé-
trica do pulméo direito com espessamento pleural e hi-
perinsuflagdo do parénquima pulmonar esquerdo com
herniacao do lobo superior para o mediastino.

A espirometria mostrou CVF = 1,6 litro (72% do valor
previsto para altura e sexo dos valores de referéncia de
Polgar e Promadhat)?, VEF, = 1,17 litro (55%) e, apés
inalacéo de broncodilatador, 1,30 litro (61%), VEF,/CVF =
73. Esses valores caracterizaram um distirbio ventilaté-
rio obstrutivo de grau moderado, sem resposta significati-
va ao broncodilatador.

A principio, através de exames laboratoriais apropria-
dos, foram afastados os diagnésticos de fibrose cistica,
discinesia ciliar priméria, imunodeficiéncia humoral, tu-
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Figura 1
Radliografia
simples de torax,
mostrando
hiperinsuflacdo
pulmonar mais
acentuada a
esquerda,
espessamento
de paredes
bronquicas e
alargamento
traqueal

berculose pulmonar, doenga do refluxo gastroesofagico e
deficiéncia de ol-antitripsina.

Frente ao quadro clinico e a exclusao de outras doen-
¢as, o diagnoéstico inicial foi de asma persistente de grau
moderado, sendo orientados higiene do ambiente fisico,
beclometasona inalatéria e broncodilatador nas exacer-
bacbes.

Aos 11 anos de idade, mantendo sintomas respirato6-
rios supurativos e com resposta parcial a beclometasona,
foi realizada TC de térax, que mostrou aumento do dia-
metro da traquéia e do brénquio fonte direito, opacida-
des retréteis peribroncovasculares e dilatagbes cilindricas
de distribuicao central, compativeis com o diagnéstico de
traqueobroncomegalia. A partir desse diagnéstico foi
orientada fisioterapia respiratéria regular, mantidos a be-
clometasona inalatéria, o uso de salbutamol nas crises de
sibilancia e os antimicrobianos, quando necessarios. Pos-
teriormente, foi indicada antibioticoterapia profilatica.

Aos 15 anos de idade, a radiografia simples de térax
também evidenciava aumento do didmetro da traquéia,
medindo 20mm no didmetro latero-lateral acima da cari-
na e 17mm no brénquio fonte esquerdo (Figura 1). A TC
de térax, nessa ocasiao, confirmou novamente o alarga-
mento traqueal, tendo como medida da traquéia 2cm aci-
ma da carina, 26,7mm no diametro transversal e 25mm
no diametro antero-posterior. A TC de térax também
mostrou aumento dos bronquios fontes esquerdo e direi-
to, algumas bronquiectasias, areas de atelectasias segmen-
tares e hiperinsuflacdo pulmonar com padrao em mosai-
co difuso bilateralmente, mais exuberante a expiracao,
denotando areas com represamento de ar (Figuras 2 e 3).
A prova de fungao pulmonar nessa ocasiao mostrou: CVF
= 2,56 litros (70%), VEF, = 1,61 litro (52%), VR = 1,36
litro (129%), CPT = 3,57 litros (75%) e relacao VR/CPT =
38, caracterizando um distarbio ventilatério combinado
(obstrutivo e restritivo). Nao foram observadas alteragoes
na alca inspiratéria da curva. A medida do VR e da CPT foi
realizada pelo método de diluicdo do hélio, o que pode
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Figura 2 — Tomografia computadorizada de térax durante inspira-
¢do (imagem a esquerda) e expiracdo (imagem a direita), mostran-
do alargamento traqueal e colabamento na fase expiratoria

ter subestimado o represamento de ar. Foi também reali-
zada a broncoscopia, que revelou aumento dos didmetros
da traquéia, bronquios fontes e lobares e auséncia de di-
verticulos.

DiscussaAo

A traqueobroncomegalia é uma doencga rara do trato
respiratério inferior. Parece tratar-se de doenca congéni-
ta, talvez de heranca autossomica recessiva, as vezes as-
sociada a outras condicoes clinicas, como sindrome de
Ehlers-Danlos, cutis laxa, sindrome de Marfan e sindro-
me de Brachmann-de-Lange!}2%?. Porém, formas adqui-
ridas, secundérias a complicacbes de fibrose pulmonar
difusa, ventilagdo mecénica em prematuros ou infeccoes
pulmonares graves e em imunodeprimidos ja foram des-
critast810.10) - Os achados de autépsias e bidpsias de va-
rios casos apdiam a hipétese de um defeito congénito ou
com atrofia do tecido elastico e muscular da traquéia e
dos brénquios principais!t+9).

Os fatores contribuintes para o desenvolvimento dessa
entidade podem ser a inalagao, a longo prazo, de irritan-
tes encontrados na fumaca do cigarro e no ar poluido®®.

De substrato fisiopatolégico observa-se que a traquéia
e o brénquio fonte tornam-se flacidos, ocorrendo dilata-
¢do acentuada na inspiracao e estreitamento ou colapso
na expiracao, o que resulta em alteracoes na dinamica
das vias aéreas. Com a dilatacao traqueal, o fluxo de ar
nas vias aéreas muda de laminar para turbulento, aumen-
tando consideravelmente a resisténcia da via aérea. A di-
latacdo excessiva e o aumento da complacéncia na via
aérea levam a um mecanismo de tosse ineficiente, dimi-
nuicdo do transporte mucociliar, retencao de secrecao e
pneumonias de repeticao. Essas alteracoes, associadas as
que ocorrem no fluxo aéreo, predispoem ao desenvolvi-
mento de bronquiectasias, enfisema e, eventualmente, fi-
brose pulmonar*®. Em alguns casos encontra-se, na area
distal das vias aéreas, uma transicao abrupta para o dia-
metro normal®.
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Figura 3 — Tomo-
grafia computado-
rizada de torax
durante expira-
cdo, mostrando
alargamento de
brénquios fontes
direito e esquerdo
e alterndncia de
dreas hiper e hi-
poatenuantes (pa-
drdo em mosaico)
e bronquiectasias centrais

A TBM é classificada em trés subtipos. No tipo 1, ha
alargamento difuso e simétrico da traquéia e dos bron-
quios fontes. No tipo 2, o alargamento é mais acentuado,
podendo haver diverticulos. O tipo 3 caracteriza-se pela
presenga de diverticulos ou saculacoes que se estendem
até os bronquios distais®.

A TBM predomina no sexo masculino, sendo que as
manifestagoes clinicas se iniciam geralmente entre a ter-
ceira e a quinta décadas de vida, apesar da existéncia de
casos descritos na infancia(l351213) No presente caso, as
manifestagoes clinicas foram precoces, o que nao é o ha-
bitual, simulando um quadro de asma. Os sintomas des-
critos na literatura sao inespecificos e usualmente indis-
tinguiveis daqueles causados por bronquite crbénica ou
bronquiectasias. A produgdo de escarro é geralmente
abundante e purulenta. Alguns pacientes sao oligo ou
assintomaticos e nao apresentam progressao evidente da
doenca. A presenca de supuracdo pulmonar importante
com a necessidade de cursos freqiientes de antibidtico
justificou o prosseguimento da investigacao do paciente
em questao.

As principais complicacbes que podem ocorrer sdo:
pneumotérax espontaneo’¥, hemoptise, pneumonias de
repeticdo, hipoxemia e dispnéia progressiva®.

O tamanho normal do didmetro da traquéia intratora-
cica do adulto é entre 15 e 25mm na radiografia de t6-
rax©®. Medidas mais acuradas, realizadas pela tomografia
computadorizada de térax, mostram um limite de 22mm
em homens e 19mm em mulheres'®. Himalstein e Galla-
gher(16 arud 5 mediram os didmetros da traquéia e brén-
quio fonte na autépsia de 100 homens sem anormalida-
de traqueobronquica conhecida. O diametro transverso
médio da traquéia logo acima da carina foi de 19mm,
com um limite superior normal de 28,6mm. O didmetro
sagital médio foi de 16,9mm, com limite superior normal
de 24,7mm. Os diametros transverso e sagital médios
dos brénquios fontes direito e esquerdo foram de 17,7mm
e 12mm e 14,4mm e 11,2mm, respectivamente.

O diametro da traquéia depende do sexo e da idade”.
O diametro normal da traquéia para pacientes do sexo
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masculino com 15 anos de idade é de 9,5 a 16,7mm na
radiografia de térax. Os limites tomograficos normais para
essa idade sao de 11,9 a 16,3mm para o didmetro ante-
ro-posterior e 12,3 a 16,1mm para o diametro transver-
so18), O diametro transverso da traquéia, no caso em es-
tudo (20mm), situa-se em torno de 4mm acima do limite
superior da normalidade.

Deve-se suspeitar do diagnéstico de TBM quando na
radiografia de térax se observa aumento do calibre da via
aérea central que, inclusive, é sempre melhor visualizado
na incidéncia em perfil. A coluna aérea pode ter aparén-
cia irregular devido a protrusao da membrana mucosa
entre os anéis cartilaginosos. Nos casos mais graves, po-
dem-se observar diverticulos traqueais”. A extensao com-
pleta da deformidade das vias aéreas pode ser melhor
visualizada na broncografia, mas esse procedimento nao
tem vantagens em relagédo a TC de térax e é raramente
realizado nos dias atuais.

A TC de térax, durante a inspiracdo e expiragao, é o
exame complementar mais importante para o diagndsti-
co de TBM. Nesta, observa-se que, na inspiracao, o cali-
bre da via aérea é normal ou aumentado e na expiracao
pode ocorrer o colapso da via aéreal®??. A medida dos
didmetros traqueais através da TC de térax apresenta al-
gumas vantagens®@):

— nao estd sujeita ao efeito de magnificacdo causado
pela divergéncia dos raios X, usados na radiografia con-
vencional;

— é um exame in vivo, evitando-se assim as distorcoes
das medidas post mortem:;

— nao hé necessidade de manipulacoes endotraqueais;

— os célculos dos diametros antero-posterior, transver-
so e comprimento da traquéia sao facilmente obtidos;

— 0 equipamento de TC é amplamente disponivel.

No caso em questao, a radiografia simples de térax
evolutiva evidenciou uma dilatacao traqueal, confirmada
pela tomografia computadorizada de térax, que foi o exa-
me fundamental para o diagnéstico definitivo.

A fluoroscopia mostra as variacbes no calibre da via
aérea central durante a inspiragéo e expiragao, podendo
demonstrar um colapso expiratério nos estagios avanga-
dos1®). A ressonancia magnética fornece informagoes
equivalentes a TC, nao sendo, portanto, um exame de
uso rotineiro com essa finalidade!!). Na broncoscopia po-
dem ser evidenciados o alargamento traqueal, o preguea-
mento da membrana mucosa e a presenca de diverticulos
saculares'V).

Na espirometria, o colapso é traduzido pela interrup-
¢ao abrupta do fluxo expiratério, existindo correlacéo entre
as alteracbes espirométricas e o grau de dilatagédo das
vias aéreas. A prova de funcdo pulmonar completa mos-
tra aumento do espaco morto e do volume residual com
diminuigao dos fluxo aéreos?9).
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Néao hé tratamento especifico para a doenca. As medi-
das de combate as infeccbes, com o uso de antimicrobia-
nos nas exacerbagbes infecciosas, bem como a fisiotera-
pia respiratéria para eliminagao das secrecbes sdo muito
importantes®. Em casos selecionados, em que haja ma-
nutencao de supuracdo pulmonar cronica, pode ser ne-
cessario o uso de antibioticoterapia profilatica.
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