Tratamento adjuvante com nebulizacdo de salina hipertonica
em uma crianca com bronquite plastica
apos a operacdo de Glenn*®

Add-on treatment with nebulized hypertonic saline in a child
with plastic bronchitis after the Glenn procedure
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Resumo

A bronquite plastica (BP), embora uma causa rara de obstrucdo de vias aéreas, apresenta taxas de mortalidade
de até 50% em criancas submetidas a cirurgia cardiaca do tipo Fontan. Apresentamos o caso de uma menina
de 18 meses de idade com BP secundaria a pneumonia. Aos 6 meses de idade, a paciente havia sido submetida
a operacdo de Glenn devido a coracdo funcionalmente univentricular. A fibrobroncoscopia revelou obstrucio
completa do bronco esquerdo por moldes mucoides. A farmacoterapia consistiu em glicocorticosteroides,
azitromicina e maleate de enalapril. Adicionalmente, a crianca recebeu nebulizacdo de solucdo de NaCl a 3%,
que provou ser benéfica. Em criangas submetidas a operagées do tipo Fontan, devemos nos manter alerta quanto
a BP, que pode ser desencadeada por infeccdo do trato respiratdrio.
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Abstract

Plastic bronchitis (PB), although a rare cause of airway obstruction, has mortality rates up to 50% in children
after Fontan-type cardiac surgery. We present the case of an 18-month-old female patient with PB following
pneumonia. At 6 months of age, the patient underwent the Glenn procedure due to functionally univentricular
heart. Fiberoptic bronchoscopy revealed complete blockage of the left bronchus by mucoid casts. Pharmacotherapy
consisted of glucocorticosteroids, azithromycin, and enalapril maleate. The child also received nebulized 3%
NaCl solution, which proved to be beneficial. In children submitted to Fontan-type procedures, physicians must
be alert for PB, which can be triggered by respiratory tract infection.
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Introducao

Embora a bronquite plastica (BP) seja uma
causa rara de obstrucdo das vias aéreas, a taxa de
mortalidade da BP ¢é alta (de até 5000). Portanto,
os médicos devem manter um alto grau de suspeita
clinica de BP, que ¢ mais frequentemente vista
em criancas com cardiopatia congénita (CC)
submetidas a operacdo de Fontan. No entanto,
a BP também pode afetar adultos.™" Além disso,
a BP pode ocorrer em virtude de anomalias
linfaticas pulmonares, alergias respiratorias,
doencas infecciosas e sindrome toracica aguda
na doenca falciforme.®” Ha relatos anedoticos
de BP em pacientes com fibrose cistica e no

pos-operatorio de pacientes submetidos a
transplante cardiaco.®?

Na fisiopatologia da BP em virtude de CC,
a circulacdo de Fontan predispde a disfuncio
de membranas, levando ao vazamento de
material proteico para dentro das vias aéreas.
Isso pode causar obstrucdo significativa pela
formacdo de moldes gelatinosos ramificados
na arvore traqueobrdnquica. Os moldes podem
ser expectorados espontaneamente ou pode ser
necessario realizar broncoscopia para remove-los,
um procedimento que salva vidas. Ndo ¢ incomum
que ocorra morte em virtude de obstrucdo das
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vias aéreas por um molde.? Os sintomas clinicos e
achados radioldgicos ndo sdo especificos e podem
simular aspiracdo de corpo estranho ou exacerbacdo
grave de asma. Ha dois tipos conhecidos de moldes,
que diferem histologicamente e na composi¢io®:
tipo 1 — inflamatorios, associados a doenga
pulmonar inflamatdria subjacente e compostos por
fibrina com infiltracdo de eosinofilos, neutrofilos
e linfocitos; e tipo 2 — acelulares, associados a
hipertensdo pulmonar e insuficiéncia cardiaca
em virtude de CC e compostos por mucina,
sem infiltracdo. Como a BP ¢ rara, ndo ha
recomendacdes especificas para o tratamento, e
as opcoes terapéuticas baseiam-se principalmente
na experiéncia individual.

Relato de caso

Apresentamos o caso de uma paciente de 18
meses de idade com BP apds pneumonia. Aos 2
meses de idade, a paciente foi hospitalizada por
causa de pneumonia. Aos 6 meses de idade, foi
submetida a operacdo de Glenn bidirecional (do
tipo Fontan) paliativa por causa de CC (dupla via
de entrada e dupla via de saida do ventriculo
com canal atrioventricular comum). Ndo houve
complicacdes durante o periodo perioperatorio.
A ecocardiografia realizada aos 12 meses e aos
18 meses de idade mostrou funcio cardiaca
adequada (fracio de ejecdo: 67%). Aos 18 meses
de idade, a paciente foi novamente hospitalizada
por causa de pneumonia sem solucdo apos trés
ciclos de antibidticos em ambiente doméstico.
Houve suspeita clinica de infiltracdo e atelectasia
do lobo superior esquerdo (por causa de macicez
e murmurio vesicular diminuido na regido),
confirmada por uma radiografia do torax. A
pressdo arterial estava normal. No entanto, a
Sp0, era de aproximadamente 50% (previamente,
havia sido de 70-80%). Além disso, foi detectada
hipogamaglobulinemia. No diagndstico diferencial,
excluimos atopia, fibrose cistica, imunodeficiéncias,
infeccGes virais (por citomegalovirus, virus Epstein-
Barr e virus pneumotropicos) e infeccoes fungicas
(por Aspergillus sp. e Candida sp.). Dentro de
alguns dias, a tosse se tornou mais produtiva e
houve expectoracdo de pequenos moldes mucoides.
Nio obstante a antibioticoterapia, a terapia de
reposicdo de gamaglobulina, a oxigenoterapia,
a fisioterapia respiratoria intensiva e o uso de
broncodilatadores e mucoliticos nebulizados,
ndo houve melhora clinica. No 17° dia de
internacio, a fibrobroncoscopia (FB) revelou

obliteracdo completa do brénquio esquerdo.
A aplicacdo de succdo permitiu a remocédo de
moldes bronquicos; em seguida, realizou-se a
lavagem bronquica da regido (Figura 1). Culturas
do lavado bronquico foram negativas para fungos
e bactérias. A andlise microscépica do material
coletado revelou moldes bronquicos do tipo
1. Apos a broncoscopia, houve resolucio da
inflamacéo dos lobos esquerdos. Iniciou-se o
tratamento com azitromicina, esteroides sistémicos
e inalados e maleato de enalapril,®® além de
nebulizacio de solucdo de NaCl a 3% associada a
um broncodilatador. Uma semana ap6s o inicio do
tratamento, uma FB de controle revelou apenas
pequenos fragmentos de moldes, que foram
removidos facil e completamente. No 33° dia
de internacdo, a paciente recebeu alta.

Discussio

A BP ndo ¢ comum em criangas. Em um
estudo, Madsen et al. revisaram 56 casos bem
documentados de BP apos cirurgia cardiaca antes
de 2005.? Depois disso, dois grupos de autores
descreveram os casos de 32 adultos e 22 criancas,
respectivamente, na China.”® Além disso, dois
estudos sobre BP foram realizados na Pol6nia.®'?
Até onde sabemos, este ¢ o primeiro relato de
caso de BP em uma crianca com CC na Poldnia.
Nossa paciente tinha 18 meses de idade quando
foi internada, com sintomas moderadamente
graves de BP, diferentemente dos dois casos fatais
de BP apds a operacdo de Glenn, citados por
Madsen et al.” Pacientes com BP em virtude de
CC tendem a ser mais jovens e ter um prognostico
pior do que aqueles com BP em virtude de
outras comorbidades. Em nossa paciente, a BP
ocorreu 9 meses apds a operacao de Glenn e foi
desencadeada por uma infeccdo respiratoria, o que
estd de acordo com outros relatos.”’ O presente
caso ressalta o fato de que se deve considerar
a BP em criancas cianoticas com assimetria no
exame do térax, histéria de cirurgia cardiaca e
sintomas respiratorios infecciosos moderadamente
graves. Moldes brénquicos expectorados
espontaneamente, como os observados no
caso aqui relatado, geralmente comprovam o
diagnostico. Hipoteticamente, a incidéncia de BP
em criangas ¢ provavelmente subdiagnosticada
por causa da dificuldade de expectoracio
produtiva nessa idade. A broncoscopia pode ser
uma opgdo para o diagnostico e tratamento da
BP.? Em nossa paciente, conseguimos remover
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Figura 1 - Molde ramificado extraido do bronquio esquerdo.

os moldes bronquicos durante a FB. No entanto,
pode ser necessario realizar broncoscopia rigida
para remover moldes muito grandes. O exame
histoldgico ¢ importante, embora nem sempre
clinicamente relevante. Em casos de coinfec¢ao
apos cirurgia cardiaca, moldes inflamatorios
podem estar presentes, como mostra o caso
aqui relatado. Isso também estd de acordo
com outros relatos, pois a infeccdo do trato
respiratério em criancas pode ser coincidéncia
ou causal.'” No presente caso, os resultados
do exame microscopico do molde bréonquico
justificaram a modificacdo do tratamento para
as opgoes bem conhecidas de azitromicina e
corticosteroides sistémicos. Nossa paciente se
beneficiou da nebulizacdo de solucio salina
hipertonica (NaCl a 3%), que, até onde sabemos,
se trata de um tratamento empirico relatado pela
primeira vez em um paciente com BP. Houve
melhora na expectoracdo e um desfecho positivo,
sem recidiva do molde. Ha relatos anedoticos de
outras tentativas, incluindo o uso de aerossol de
uroquinase, ativador do plasminogénio tecidual,
DNase humana recombinante e oxigenacdo por
membrana extracorporea.® Nos ndo introduzimos
o citrato de sildenafila, usado com sucesso em
conjunto com epoprostenol.(™
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Em suma, os médicos precisam estar
constantemente atentos a BP em criancas com
coracdo funcionalmente univentricular apds a
operacdo de Fontan; nesses casos, a BP pode
ser desencadeada por uma infeccdo do trato
respiratorio. Em alguns casos, a FB pode ser
apropriada para a remogao de moldes. Em virtude
do amplo espectro de comorbidades subjacentes,
a terapia deve ser individual, e a nebulizacdo de
solucdo salina hipertonica pode ser benéfica.
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