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Pneumomediastino espontâneo associado a lesões 
laríngeas e úlceras traqueais na dermatomiosite
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RESUMO

O presente estudo descreve uma paciente de 41 anos de idade com dermatomiosite, doença pulmonar intersticial e vascu-
lopatia cutânea que desenvolveu pneumomediastino. Durante exame de broncoscopia foram encontradas lesões pálidas na
laringe, que se estendiam para a árvore traqueobrônquica, e úlceras profundas na parede membranácea da traqueia. O exame
histopatológico revelou presença de processo infl amatório secundário à vasculite, mas sem sinais de infecção. Lesões nas
vias aéreas superiores e inferiores em paciente com dermatomiosite são raríssimas. A associação de dermatomiosite com
úlceras profundas de mucosa e pneumomediastino não está bem esclarecida, mas a broncoscopia é um exame que deve
ser utilizado para aperfeiçoar a avaliação.
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INTRODUÇÃO

A dermatomiosite (DM) é uma doença infl amatória geral do 
tecido conjuntivo de causa desconhecida, que envolve princi-
palmente os músculos e a pele. As complicações pulmonares 
são frequentes e podem levar a óbito.1 As manifestações 
respiratórias habituais são pneumonite intersticial, infecção, 
disfunção do músculo respiratório, doença induzida por me-
dicamentos e pneumomediastino (PM).

O PM espontâneo (PME) foi descrito na DM como uma 
complicação rara, que carreia mau prognóstico.2 Vários rela-
tos descreveram taxas de mortalidade de 37,5%−52,5% após 
o início do PM. Embora o mecanismo exato não tenha sido 
esclarecido, acredita-se que a complicação possa estar rela-
cionada com pneumonite intersticial.3,4 A ruptura dos alvéolos 
adjacentes aos vasos em virtude da vasculite pode representar 
uma causa.1,3,5 Kono et al.6 descreveram pela primeira vez a 
necrose brônquica como uma manifestação de comprometi-
mento das vias áreas em casos de DM. Esses autores levantaram 

a hipótese de que a vasculopatia seria uma possível causa de 
necrose, e que poderia ocorrer após o PM.

No presente estudo relatamos uma associação entre lesões 
laríngeas, úlceras traqueais e brônquicas e PM em uma mulher 
com DM.

RELATO DE CASO

Mulher de 41 anos de idade com DM e doença pulmonar 
intersticial progressiva com reação cutânea intensa apesar do 
uso de corticosteroides e de agentes imunossupressores, que 
desenvolveu enfi sema subcutâneo. Os exames clínicos e as 
avaliações laboratoriais revelaram enzimas creatinoquinase 
(CK) e aldolase séricas em níveis normais. Os exames de 
radiografi a e tomografi a computadorizada do tórax relevaram 
presença de PM. Foi realizada uma broncoscopia com fi bra 
óptica para avaliar as vias aéreas; durante a inspeção foram 
constatadas as seguintes alterações: lesões simétricas pálidas 
na mucosa das pregas vocais falsas na laringe, ulcerações 
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profundas de mucosa na parede posterior da traqueia (os ta-
manhos das úlceras variavam de 0,5−1,0 cm), bem como duas 
lesões planas pálidas na mucosa, circundadas por um halo 
hiperêmico (pode corresponder a pontos da possível úlcera 
inicial) e localizadas na parede membranácea da traqueia e na 
parede posterior do brônquio principal direito com hiperemia 
difusa da mucosa da árvore traqueobrônquica.

Realizou-se a biopsia de todas as lesões visíveis (mais 
de um procedimento) com pinças fl exíveis de biopsia. Os 
fragmentos foram submetidos à cultura e exibiram resultados 
negativos quanto à presença de fungo, micobactéria, vírus e 
infecção inespecífi ca. O exame histológico revelou doença 
infl amatória inespecífi ca com infi ltrado polimorfonuclear 
predominante.

A paciente veio a óbito por sepse irresponsiva à 
antibioticoterapia.

DISCUSSÃO

Bradley3 descreveu o primeiro caso de PM associado à DM 
em 1986. Nas literaturas inglesa e francesa4,7 foram relatados 
25 casos. A maioria dos pacientes tinha doença pulmonar 
intersticial e vasculite cutânea (infarto periungueal ou lesões 
ulcerosas). O PM ocorreu durante o tratamento com corticoi-
des, mas os pacientes apresentavam níveis normais de CK, de 
maneira semelhante à nossa paciente. Kono et al.6 relataram 
placas brancas na mucosa brônquica ao nível da carina tra-
queal e nos brônquios principais, lobares e segmentares nos 
pulmões, além de doença pulmonar imatura e PM, em um 
paciente com DM que exibia lesões cutâneas ulcerativas. O 
exame de biopsia demonstrou necrose subepitelial da parede 
brônquica com descamação epitelial, o que lembra os sinais 
macroscópicos de nosso caso.

O mecanismo de PME em DM ainda não foi esclarecido. 
Sabe-se que a maioria dos pacientes relatados na literatura 
tinha doença pulmonar intersticial e apenas alguns pacientes 
exibiam somente a vasculopatia cutânea. Em quase metade dos 
casos os níveis de CK permaneceram normais, e a maioria 
dos pacientes foi tratada com corticoterapia sistêmica. Kono 
et al.6 admitiram que a necrose da parede brônquica atribuível 
à vasculopatia pudesse ser um mecanismo plausível.

Este relato de caso fornece uma descrição de lesões laríngeas 
associadas a úlceras traqueobrônquicas em DM, sugerindo 
que a manifestação da doença nas vias aéreas superiores seja 
possível. É essencial a determinação do diagnóstico diferencial 
para doenças infecciosas a fi m de estabelecer o tratamento ade-
quado em pacientes imunocomprometidos, já que as doenças 
podem diferir até mesmo com quadro clínico semelhante. Em 
nosso caso, a análise broncoscópica associada à ausência de 
sinais específi cos no exame histológico sugeriu a hipótese 
de vasculite da mucosa traqueobrônquica como causa das úlceras, 
o que pode ser uma possível origem do PM correspondente à 
atividade de doença intersticial.

CONCLUSÃO

É imprescindível considerar a possibilidade de compro-
metimento difuso das vias aéreas causado pela atividade 
patológica da DM. A relação entre a lesão das vias aéreas e a 
ocorrência de PM em casos de DM ainda precisa ser avaliada 
em estudos futuros. O exame broncoscópico cuidadoso e 
rigoroso é uma ferramenta poderosa para a investigação 
desses padrões.
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