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Síndrome de Mounier-Kuhn: uma causa rara e muitas 
vezes negligenciada de dilatação brônquica e de infecções 

recorrentes do trato respiratório
Mounier-Kuhn syndrome: a rare and often overlooked cause of bronchial 

dilation and recurrent respiratory tract infections

Shailendra Kapoor

Ao Editor:

Li com grande interesse o recente artigo de 
García et al.(1) Vale ressaltar que uma causa rara, 
muitas vezes negligenciada e sub-reconhecida, 
de infecções do trato respiratório e de dilatação 
brônquica é a síndrome de Mounier-Kuhn (SMK). A 
principal característica da SMK, também conhecida 
como “traqueobroncopatia malacia”, é a dilatação 
traqueal congênita acompanhada de dilatação dos 
brônquios principais.(2) A dilatação é secundária à 
degeneração da camada muscular da traqueia e 
dos brônquios. Há relatos de dilatações traqueais 
de até 36 mm em SMK. A síndrome acomete 
mais comumente adultos entre 30 e 40 anos de 
idade, predominantemente do sexo masculino. (3) 
Raramente é diagnosticada em pacientes pediátricos 
e geralmente acompanha doenças como cutis 
laxa. Existem inúmeras apresentações de SMK. Por 
exemplo, Randak et al. recentemente relataram o 
caso de uma paciente com SMK que desenvolveu 
concomitantemente divertículos traqueais.(4)

Pacientes com SMK tipicamente desenvolvem 
infecções recorrentes do trato respiratório inferior. 
Esses pacientes também podem desenvolver formas 
raras de infecções bacterianas. Por exemplo, 
Arroyo-Cózar et al. recentemente descreveram 
o caso de um homem de 75 anos de idade que 
desenvolveu infecção respiratória por Alcaligenes 
xylosoxidans.(5) Bronquiectasias e pneumonias 
de repetição são vistas frequentemente. Os 
pacientes também podem apresentar dispneia 
intermitente. A síncope por tosse é vista com 
frequência. A hemoptise é rara, mas tem sido 
relatada. A fibrose pulmonar pode complicar 
ainda mais a evolução da doença, da mesma 
forma que o enfisema. A rápida progressão da 
doença pode resultar em insuficiência respiratória. 
Embora relatada recentemente por Dincer et al.,(6) 
a paralisia de corda vocal é raramente vista em 
pacientes com SMK.

Exames de TC são de grande valia para a 
confirmação do diagnóstico de SMK.(7) Esses 
exames, especialmente as TCAR, tipicamente 
revelam alargamento da traqueia e dos brônquios 
principais. Quando o diâmetro traqueal ultrapassa 
30 mm, o diagnóstico formal de SMK pode ser 
feito.(8) Outros critérios diagnósticos incluem 
diâmetro do brônquio principal direito maior 
que 24 mm ou diâmetro do brônquio principal 
esquerdo maior que 23 mm. O alargamento é 
acompanhado por bronquiectasia acentuada.(3,6) 
Alguns pacientes desenvolvem pneumotórax. 
Alguns pacientes inicialmente apresentam um 
pneumotórax que revela a SMK subjacente. Por 
exemplo, em um recente relato descrevendo o 
caso de um paciente de 54 anos de idade com 
pneumotórax à esquerda, uma avaliação mais 
aprofundada revelou que a causa subjacente era 
SMK.(9) Vias aéreas significativamente dilatadas 
são tipicamente vistas na avaliação broncoscópica. 
Os resultados dos testes de função pulmonar 
podem ser normais ou anormais.

O manejo da SMK envolve principalmente a 
instituição de medidas de suporte. Os antibióticos 
precisam ser iniciados imediatamente em pacientes 
com infecções do trato respiratório.(5) A fisioterapia 
respiratória é recomendada na maioria dos 
pacientes. A terapia a laser é outra alternativa 
emergente. Dutau et al. recentemente relataram 
o manejo bem sucedido de uma paciente com 
SMK por meio de tratamento endoscópico com 
laser de ítrio-alumínio-granada.(10) O colapso 
da traqueia pode implicar a colocação de stent 
endobrônquico. Odell et al. recentemente relataram 
um sucesso considerável com a colocação desse 
stent.(11) Outro procedimento cirúrgico que pode 
ser considerado em pacientes com formas graves 
de SMK é a traqueobroncoplastia.

É óbvio que a SMK é uma causa rara mas 
significativa de infecções do trato respiratório. 
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Authors’ reply:

After reading the interesting description of 
the Mounier-Kuhn syndrome, in which our article 
on CT and functional differences between severe 
wood smoke-related COPD and smoking-related 
COPD is cited, it is important to clarify that there 
are significant differences in airway impairment 
between patients with this syndrome and patients 
with wood smoke-related COPD. Although 
bronchial dilation and bronchial thickening are 
common in wood smoke-related COPD, our CT 
findings did not include dilation of the trachea 
and main bronchi,(1) which is the hallmark of the 
Mounier-Kuhn syndrome. The findings in our 
female patients of bronchial involvement and 
atelectasis, with no apparent damage to the 
trachea or mainstem bronchi, are in agreement 
with the description given by Moreira et al.(2) in 
another article published in the same issue of the 
journal. In addition, patients with wood smoke-
related COPD share some clinical characteristics 
with patients with smoking-related COPD, and 
unusual bacterial infections occur infrequently. 
Because bronchiectasis is present in wood smoke-
related COPD and in Mounier-Kuhn syndrome, 
the two entities should be considered in the 
differential diagnosis of adults with chronic 
bronchial disease.

Mauricio González-García
Physician, Colombian Pulmonology 

Foundation, Bogotá, Colombia
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Deve ser incluída no diagnóstico diferencial de 
pacientes que apresentam infecções do trato 
respiratório inferior concomitantemente com 
dilatação traqueal em exames de imagem.
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