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Os autores relatam dois casos de papilomatose respiratdria recorrente com disseminacao pulmonar em dois
pacientes, ambos adolescentes, cujos sintomas de apresentacao e evolugao clinica assemelharam-se mui-
to. Ainda na infancia, iniciaram com papilomas da laringe, que cresceram e obstruiram as vias aéreas su-
periores. Ressecados, recidivaram repetidas vezes, necessitando de traqueostomia permanente. Anos apds,
apresentaram infec¢oes respiratorias pulmonares freqiientes. O diagndstico foi realizado, em ambos os
casos, por meio da historia clinica e das alteracoes identificadas a tomografia computadorizada de alta
resolucao, que demonstrou formacao expansiva séssil na traquéia e nddulos sdélidos ou escavados nos
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Recurrent respiratory papillomatosis with pulmonary parenchymal spread — report of two cases.

The authors report the cases of two adolescent patients with recurrent respiratory papillomatosis with
pulmonary parenchymal spread. Both patients presented very similar initial symptoms and clinical evolu-
tion. The patients developed larynx papillomas in childhood causing obstruction to airflow and required
permanent tracheostomy after several resection and recurrence episodes. Long time after they developed
recurrent pulmonary infections. In both cases the disease was diagnosed through clinical history and high-
resolution computed tomography that revealed papillomas in the trachea and solid or cavitary nodules in
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INTRODUCAO

A papilomatose respiratoria recorrente
com disseminacgdo pulmonar ¢ uma com-
plicag@o incomum da papilomatose larin-
go-traqueo-bronquica, ocorrendo em me-
nos de 1% dos casos”. Esta é uma afec-
¢do que surge predominantemente na in-
fancia e tem origem no papiloma, o tumor
benigno mais comum da laringe®.

A doenga com disseminagao para o pa-
rénquima pulmonar, também chamada de
papilomatose laringo-traqueo-bronquica
complicada, pode ocorrer entre um e 11
anos apos o diagnostico de papiloma de
laringe, havendo relato, na literatura, de até
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20 anos apo6s o diagnostico de papiloma
de laringe®*¥.

Neste trabalho sdo relatados dois casos
de pacientes com papilomatose respirato-
ria recorrente com disseminacao pulmonar.
A tomografia computadorizada de alta re-
solucdo (TCAR) do térax foi bastante rica
com respeito aos aspectos apresentados,
observando-se, em ambos os casos, lesdo
vegetante nodular ou séssil da traquéia,
multiplos nédulos marcadamente circuns-
critos, de dimensdes variadas, os maiores
cavitados e com paredes espessas. Eles
foram mais freqiientes na metade posterior
dos pulmdes e em situacdo para-hilar. Um
dos pacientes continua em tratamento cli-
nico, por causa de infec¢des respiratorias
repetidas, tendo o outro paciente abando-
nado o acompanhamento.

RELATO DOS CASOS
Caso 1

Paciente do sexo masculino, 17 anos de
idade, branco, estudante, natural e residente
em Salvador, BA. Aos sete anos comegou
a apresentar tosse seca que evoluiu, apds
dois meses, para rouquiddo. Na ocasido,

procurou otorrinolaringologista, que diag-
nosticou, por meio de laringoscopia, papi-
loma na laringe. Progrediu com piora do
quadro, sendo realizada traqueostomia cin-
co meses ap6s. Desde entdo, vem sendo
submetido a procedimentos ciriirgicos para
aretirada das lesdes. Ha cerca de sete anos
comegou a apresentar expectoragdo puru-
lenta em grande quantidade, referindo que
sempre que as lesdes da laringe aumenta-
vam havia exacerbagdo da secregdo. Rea-
lizou o fechamento da traqueostomia ha
dois anos.

Desde o diagndstico até a atualidade,
totalizou 40 ressec¢des dos papilomas.
Exames foram solicitados, entre eles os
laboratoriais, espirometria — cujo resul-
tado foi normal —, radiografia do térax e
TCAR. Nesta, distinguiram-se vegetagdo
nodular parietal na luz traqueal, nédulos
de dimensdes variadas, alguns escavados,
predominantemente periféricos e basais,
além de bronquiectasias (Figura 1).

Até o presente momento, o paciente
apresenta-se assintomdtico do ponto de
vista pulmonar, sem todavia ter havido re-
gressdo das lesdes parenquimatosas des-
critas na TCAR.
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Figura 1. Caso 1. TCAR com janelas para pulmao. Em A observa-se vegetacao nodular parietal na luz traqueal. Em B, C e D evidenciam-se bronquiectasias
e nédulos sélidos e escavados, de dimensdes variadas, predominantemente periféricos e basais.

Caso 2

Paciente do sexo masculino, 18 anos de
idade, branco, estudante, natural de Vito-
ria da Conquista, BA, residente em Salva-
dor. Segundo a genitora, aos 18 meses apre-
sentou rouquid@o e, apds varios tratamen-
tos sem sucesso para amigdalite, somente
aos dois anos foi diagnosticado papiloma
de laringe. Como os papilomas provoca-
vam semi-obstrucdo das vias aéreas, foram
realizadas varias excisoes cirurgicas dos
tumores.

Apresentando-se por varios anos com
este quadro, aos 11 anos sofreu traqueos-
tomia devido a obstrugdo da laringe. Ha
um ano vinha evoluindo com dor no he-
mitérax esquerdo, perda de peso, dispnéia
e episodios repetidos de pneumonia, com
intensificagdo do quadro ha quatro meses.
Procurou o Servigo de Pneumologia do
Hospital Universitario Prof. Edgard San-
tos, com varias radiografias do torax que
revelavam multiplos focos de consolida-
¢do alveolar nos campos inferiores dos
pulmdes. Ao exame fisico mostrava-se ema-
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grecido, com dispnéia aos pequenos esfor-
¢os e estertores crepitantes na base do pul-
mao esquerdo. Foram solicitados hemogra-
ma, espirometria ¢ TCAR do torax. O pa-
ciente realizou apenas a TCAR, tendo
abandonado o seguimento recomendado.

Na TCAR identificaram-se lesdes ve-
getantes nodulares parietais na traquéia e
no brénquio principal direito, nodulos al-
veolares, com distribui¢do periférica pre-
dominantemente, alguns escavados e com
paredes espessadas nos lobos superior es-
querdo e inferior direito, consolidagdo a
direita e atelectasia do segmento basal pos-
terior esquerdo (Figura 2).

DISCUSSAO

A papilomatose laringo-traqueo-bron-
quica com disseminagdo para o parénqui-
ma pulmonar ¢ uma doenga rara, sendo
conhecidos apenas cerca de 41 casos pu-
blicados até o momento®®. A enfermidade
adquire grande importancia por sua grave
evolugdo e acometimento de criangas e

adolescentes, apresentando morbidade
com sérias complicagdes e expressiva re-
dugdo da qualidade de vida, por causa das
muitas excisdes cirurgicas e traqueosto-
mias necessarias, com prognostico desfa-
voravel, que inclui o 6bito™"®.

A sua origem esta no papiloma da la-
ringe, um tumor comum deste 6rgdo, que
habitualmente é sintomatico, manifestan-
do-se com rouquiddo que progride para
estridor. Surge na infincia e a grande maio-
ria persiste restrita a laringe ou pode invo-
luir durante a adolescéncia. Em alguns pou-
cos casos pode ocorrer o acometimento da
traquéia e bronquios principais, € apenas
raramente havera o envolvimento pulmo-
nar, constituindo-se na papilomatose larin-
go-traqueo-bronquica complicada®™?.

A papilomatose laringo-traqueo-bron-
quica complicada ¢ uma afecc¢do que pode
ser bastante rica em alteragdes parenqui-
matosas pulmonares, apresentando lesdes
vegetantes nodulares pediculadas ou sés-
seis na traquéia e nos bronquios-fonte, re-
presentando o papiloma, e multiplos no-
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Figura 2. Caso 2. TCAR mostrando lesoes vegetantes nodulares parietais na
traquéia e no brénquio principal direito, nédulos alveolares com distribuigao
sobretudo periférica, alguns escavados e com paredes espessas no lobo
superior esquerdo, consolidacao escavada a direita e atelectasia na base do

pulmao esquerdo.

dulos bem circunscritos, de dimensdes va-
riadas, habitualmente escavados, com pa-
redes espessas, sendo muito mais numero-
sos nas regides basais e posteriores dos
pulmdes. Os nodulos escavados podem
conter apenas ar ou, quando infectados,
nivel liquido ou “débris”. Outras manifes-
tagdes, tais como areas de consolidagdo e
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atelectasia, poderao ocorrer em decorrén-
cia de infec¢do superimposta e obstrugao
bronquica pelo papiloma®7?).

Os casos aqui relatados apresentam as
classicas alteragOes descritas na literatura
— alesao vegetante traqueal e/ou de bron-
quios-fonte e nédulos pulmonares sélidos
e escavados, tipicamente distribuidos. Sdo

alteracdes facilmente correlacionadas a
doenga quando se dispde da historia clini-
ca de papilomatose laringo-traqueo-bron-
quica.

O papiloma ¢ uma neoplasia que se de-
senvolve como uma lesdo mole e friavel

sobre as cordas vocais verdadeiras; ele ul-
cera e sangra facilmente a manipulagdo. A
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histologia, sdo observadas multiplas pro-
jecdes papiliformes com tecido central co-
berto por epitélio escamoso estratificado.

Kramer et al. ¥ descreveram, anatomo-
patologicamente, as lesdes pulmonares
como pequenos cachos isolados de 20 a
30 células escamosas dentro de poucos al-
véolos, e grandes cavitagdes de alguns cen-
timetros de diametro, cujas paredes sdo
constituidas de camadas de células esca-
mosas nao queratinizadas. Proximo a por-
¢ao central de uma lesdo solida ou cavi-
tada visualizam-se necrose ¢ degeneracao,
com fragmentos no interior. Na periferia,
células escamosas invadem os alvéolos
adjacentes por extensdo direta da massa
principal de células, sendo que linfocitos
e macrofagos também sdo reconhecidos no
contetdo alveolar.

Sabe-se que o Papillomavirus humano
¢ o agente etiologico do papiloma de la-
ringe. E um virus de grande variabilidade
genética, que apresenta varios tipos e sub-
tipos geneticamente definidos®!%19,

Acosta e Lopez® e Bergler e Gotte™
apontam para a probabilidade de haver
transmissdo perinatal do Papillomavirus
humano no parto vaginal, em maes porta-
doras de lesoes papilomatosas vulvares.

Embora rara, em menos de 1% dos ca-
sos de papilomatose laringo-traqueo-bron-
quica complicada ocorre a transformagao
maligna do papiloma pulmonar em carci-
noma escamoso*"%19, Acontece ainda na
infancia ou mesmo décadas apds o diag-
néstico de papilomas benignos®.

Os aspectos radiologicos descritos da
papilomatose laringo-traqueo-bronquica
complicada sdo muito semelhantes e con-
sistem de nddulos pulmonares bem deli-
mitados, de dimensdes variadas, cavitados
ou s6lidos, localizados predominantemente
nas metades basais posteriores. No caso de
haver infecgdes superimpostas, podem ser
identificados nivel liquido no interior dos
nddulos escavados e areas de consolida-
¢Oes ou atelectasias.

Williams et al.” relataram trés casos de
criangas com papilomatose laringo-traqueo-
bronquica complicada e descreveram, além
das lesdes nodulares, alteragdes secunda-
rias como atelectasia, infec¢ao e bronquiec-
tasias. Kawanami e Bowen® relataram um
caso de rapida evolugido, diagnosticado aos
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20 meses de idade e com complicagdo no
parénquima pulmonar aos 3,5 anos, ressal-
tando-se que os nddulos sélidos ndo regre-
diram, mesmo com tratamento.

Blackledge ¢ Anand® estudaram 52
pacientes com papilomatose laringo-tra-
queo-bronquica complicada, quatro deles
com envolvimento do parénquima pulmo-
nar, manifestado como multiplos nddulos,
relatando outras complicagdes como pneu-
matoceles e empiema.

Kramer et al. ™ relataram e discutiram
as alteracGes radioldgicas em sete pacien-
tes, sendo que todos apresentaram-se com
papiloma de laringe entre as idades de seis
meses e 14 anos, tendo as lesdes pulmona-
res surgidas um a 11 anos apos, e todas
sofreram varias ressec¢des endoscopicas
prévias dos tumores. Esses autores descre-
vem as lesdes pulmonares como focos de
epitélio escamoso que crescem circunfe-
rencialmente no interior do alvéolo, utili-
zando-os para suprimento vascular. Cres-
cem, coalescem e destroem o parénquima,
constituindo-se nas lesdes escavadas.

Os nodulos pulmonares podem ser iden-
tificados na radiografia simples do torax,
mas os papilomas intraluminares da tra-
quéia e bronquios em geral ndo sdo vistos.
A TCAR ¢ superior no reconhecimento de
nodulos ainda pequenos, nas fases iniciais
de disseminagdo pulmonar, na sua melhor
caracterizacdo e na visualiza¢ao de vege-
tagdes nodulares traqueobronquicas.

A papilomatose laringo-traqueo-bron-
quica complicada ndo oferece dificuldade
diagnostica, ja que a apresentagdo pulmo-
nar, de regra, ¢ precedida de rica histdria
clinica e diagnostico firmado de papiloma-
tose laringea com procedimentos cirtrgi-
cos e traqueostomias na maioria dos casos.

Apesar de tratamentos quimioterapicos
e cirargicos ja terem sido realizados com
resultados satisfatorios, a papilomatose
laringo-traqueo-bronquica permanece uma
enfermidade desafiadora®®71®,
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