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Resumo

A sindroma de Mounier-Kuhn é uma doenca rara, de
etiologia desconhecida e que se presume subdiagnosti-
cada. Cursa frequentemente com infecgdes respirato-
rias de repeticao e bronquiectasias. A clinica inespecifica,
semelhante a outras patologias supurativas bronquicas
cronicas, dificulta o diagnéstico, muitas vezes efectuado
varios anos apos o inicio dos sintomas. Os autores apre-
sentam uma revisao da literatura a proposito de dois
casos clinicos que ilustram a heterogeneidade e as difi-
culdades diagnosticas desta entidade nosolégica. Um
dos doentes encontrava-se em idade pediatrica na altu-
ra do diagnéstico e outro na quarta década de vida.
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Abstract

The incidence of the syndrome may be greater than
is suspected. Patients present with recurrent respi-
ratory infections and bronchiectasis. The symptoms
are non-specific and indistinguishable from those
of other chronic respiratory diseases. The diagno-
sis is often made several years after the first clinical
complaints. The authors perform a brief review of
the literature and report two cases of Mounier-
-Kuhn syndrome. One of the patients was diagno-
sed in childhood and the other in the fourth deca-
de of life.
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Introducéio

A sindroma de Mounier-Kuhn, também co-
nhecida como traqueobroncomegalia, ¢ uma
doenca rara caracterizada pelo aumento do
diametro da traqueia e dos bronquios prin-
cipais. Este aumento de calibre das vias aéreas
centrais foi observado pela primeira vez em
autépsias por Czyhlarz no ano de 1897. No
entanto, s6é em 1932 Mounier-Kuhn descre-
veu a sindroma como uma entidade com ca-
racteristicas clinicas, radiologicas e endosco-
picas proprias. Actualmente encontram-se
relatados na literatura pouco mais de uma
centena de casos. Na década de 70, Himalstein
e Gallaghet' efectuaram uma revisio de bron-
cografias que apontava para uma prevaléncia
de 1%. Nos ultimos anos tém sido identifi-
cados incidentalmente doentes assintomati-
cos ou com sintomas minimos. Estes dados
sugerem que a sindroma nao € tao rara como
se supunha, mas sim subdiagnosticada.

A dilatacao da traqueia e dos bronquios princi-
pais resulta da atrofia das fibras elasticas e da
diminuicao da espessura do musculo liso a este
nivel. A partir da quarta ou quinta geragdo da
arvore bronquica verifica-se uma transicao
abrupta para o calibre normal. A fragilidade
do tecido musculo-membranoso predispoe a
herniacSes de mucosa e formacio de diverti-
culos entre os anéis cartilagineos. A compliance
das paredes das vias aéreas centrais aumenta,
permitindo a distensdo na inspiragdo, mas fa-
vorecendo o estreitamento ou colapso na ex-
piracao, particularmente durante a expiragio
forcada ou tosse. A eficicia da clearance muco-
ciliar diminui e ha retencdo de secrecoes, com
subsequentes infecgoes respiratorias de repeti-
¢do e formacio de bronquiectasias.

A doenca é mais frequente no sexo masculino
e na ra¢a negra. Na maiotia dos casos ¢ idiopa-
tica. Pode surgir isoladamente ou ser secunda-
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ria a outras doengas do tecido conjuntivo, como
cautis laxa, sindromas de Ehlers-Danlos ou de
Marfan. Parece estar ainda associada a outras
anomalias da arvore traqueobronquica: dupli-
cacao da traqueia distal, trifurcacio traqueal e
hipoplasia do bronquio lobar superior direito.
Especula-se sobre o papel da genética na sin-
droma de Mounier-Kuhn desde que foram
desctitos alguns casos familiares’, um dos quais
de transmissao autossoémica recessiva. Foram
ainda relatadas formas adquiridas, como com-
plicacdao de ventilagio mecanica em prematu-
ros* e de fibrose pulmonar em adultos’. Alguns
autores’ consideram o tabagismo como factor
predisponente ao desenvolvimento da sindro-
ma e como potenciador da sua progressao para
formas graves.

A traqueobroncomegalia classifica-se em trés
subtipos'. No tipo 1 encontramos alargamen-
to simétrico e moderado da traqueia e bron-
quios principais. No tipo 2 este alargamento
¢ mais marcado, de configuragao assimétrica
e bizarra, formando diverticulos. Os diverti-
culos no tipo 3 estendem-se até aos bron-
quios distais.

A apresentacio clinica pode ocorrer em qual-
quer idade (existem casos descritos dos 18
meses aos 76 anos), mas ¢ diagnosticada habi-
tualmente na terceira ou quarta décadas de vida.
Muitos doentes sao assintomaticos ou tém ape-
nas sintomas ligeiros. Os restantes relatam tos-
se produtiva, expectorag¢do purulenta abundan-
te, ocasionalmente hemoptdica e dispneia
progressiva. Apresentam infeccbes respirato-
rias recorrentes, bronquiectasias e, em estadios
avangados, surge fibrose pulmonar e insuficién-
cia respiratoria. Estas manifestagoes clinicas sao
inespecificas, atribuiveis a outras patologias res-
piratorias, como bronquite crénica ou bron-
quiectasias, o que contribui frequentemente
para o atraso no diagnéstico.
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No estudo funcional respiratério encontramos
aumento do espago morto e do volume cot-
rente, sendo também frequentes padrdes obs-
trutivos com capacidade pulmonar total e
volume residual elevados. Em fases mais avan-
cadas pode sobrepor-se um padrio restritivo.
O alargamento da coluna de ar traqueal na
radiografia toracica, mais bem visualizado na
incidéncia de perfil, pode sugerir traqueobron-
comegalia. O diagnostico requer confirmagio
por tomografia computorizada (TAC), resso-
nancia magnética (RM), broncografia ou bron-
cofibroscopia. A TAC demonstra a dilatagdo
da traqueia e bronquios principais e permite
medi-la com exactidio. Em cortes de alta re-
solucdo podem ainda observar-se diverticu-
los e o grau de envolvimento do parénquima
pulmonar (bronquiectasias, fibrose). A RM
fornece informagdes sobreponiveis as da TAC
no que se refere a avaliacio das vias aéreas
centrais, mas, a0 contrario desta, ndo permite
uma avaliagdo fiavel do parénquima pulmo-
nat®. A broncografia e broncofibroscopia, sen-
do exames dinamicos, permitem visualizar o
comportamento das vias aéreas durante os
ciclos respiratérios, manobras de expiracao
forcada e tosse. Qualquer diametro da traqueia
e bronquios principais supetior aos limites ex-
pressos no Quadro I ¢ diagnéstico de sindro-
ma de Mounier-Kuhn.

Quadro I - Diametros das vias aéreas centrais no adulto geral-
mente considerados diagndsticos de traqueobroncomegalia®

Sexo Sexo
feminino  masculino
Traqueia:
* didmetro transversal >21 mm > 25 mm
* didmetro sagital >23mm  >27mm

Bronquio principal direito >198 mm >21,1 mm

Bronquio principal esquerdo > 17,4 mm > 18,4 mm
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Doentes assintomaticos nao requerem qual-
quer terapéutica especifica, recomendando-
-se apenas nos fumadores a cessagio tabagi-
ca. O tratamento preconizado limita-se a
cinesiterapia respiratoria incidindo em téc-
nicas de drenagem postural e antibioterapia
precoce e criteriosa durante as infecgOes res-
piratorias. A maioria dos autores sugere ain-
da a imunoprofilaxia das infec¢oes, a seme-
lhanca das restantes doencas respiratorias
cronicas. Pode ocorrer retencio de secrecoes
com necessidade de aspiracdo por broncofi-
broscopia e, em casos graves, de colapso tra-
queobronquico, a colocacdo de protese po-
deri estar indicada’.

Casos clinicos

Caso 1

Adolescente do sexo feminino, actualmente
com 13 anos, internada no Servico de Medi-
cina do Hospital Pediatrico de Coimbra
(HPC) aos 11 anos por pneumonia a Haemo-
Phylus influengae e intolerancia a antibiotera-
pia oral.

Como antecedentes familiares refere-se um
primo paterno em segundo grau com labio
leporino e fenda do palato. Gestagao nor-
mal de 39 semanas, parto eutdcico e sem in-
tercorréncias neonatais. Aos 2 meses foi re-
ferenciada a consulta de genética do HPC
por sindroma polimalformativo. Constatou-
-se entdo ficies assimétrica, orelhas de im-
plantagdo baixa, retrognatismo, fenda pos-
terior no palato mole, auséncia de uvula,
estrabismo, miopia grave, atraso de desen-
volvimento, comunicacao interventricular,
dilatagdo da crossa da aorta, hiperlaxidao li-
gamentar generalizada com luxagao congé-
nita de ancas e joelhos, pés botos, campto-
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dactilia e sindactilia. O cariétipo efectuado
foi normal (46 XX) e a crian¢a manteve-se
em vigilancia em consultas de ortopedia, car-
diologia e desenvolvimento.

Durante o crescimento foi submetida a varias
cirurgias ortopédicas para correcgao das de-
formidades articulares, desenvolveu osteo-
porose grave e verificou-se o encerramento
espontaneo da CIV. Foi observada em con-
sulta de alergologia aos 7 anos por crises de
dispneia e pieira recorrentes. O estudo fun-
cional respiratério demonstrou obstru¢ao
moderada reversivel ao broncodilatador e os
testes de provocagdo cutanea foram negati-
vos, tendo sido diagnosticada asma intrinse-
ca. Referéncia a infecgbes respiratorias de
repeti¢ao desde o 1.° ano de vida e tosse dia-
ria produtiva de expectoragido purulenta e
tétida nos dltimos anos.

A radiografia toracica efectuada no interna-
mento mostra uma coluna de ar traqueal alar-
gada (Fig. 1). Para melhor esclarecimento
destas alteracdes, efectuou TAC toracica

Fig. 1 — Radiografia toracica do Caso 1 — Aumento da co-
luna de ar traqueal e bronquios principais

(Fig. 2), que confirma o aumento de diame-
tro da traqueia e bronquios principais em
relagdo ao esperado para a idade. Mostra ain-
da dois bronquios supranumerarios no ter-
¢o médio da traqueia, bronquiectasias quis-
ticas em S10 esquerdo, S2 e S6 direitos.

Fig. 2 — TAC toracica do Caso 1 - No terco médio da traqueia dois bronquios supranumerarios. Traqueomegalia com
didmetros antero-posterior 23 mm e transversal 13 mm; Brénquio principal direito 9 mm e esquerdo 8 mm. Aneurisma da
crossa da aorta. Bronquiectasias quisticas em S10 esquerdo, S2 e S6 direitos

PORTUGUESA

D E

PNEUMOLOGIA

Vol XIll N.25 Setembro/Outubro 2007



SINDROMA DE MOUNIER-KUHN: UMA CAUSA RARA DE INFECCOES RESPIRATORIAS DE REPETICAO

Ana Marques, Miguel Félix, Fernando Barata, Jorge Pires, Maria Helena Estévao

Estas alteragbes sio compativeis com sindro-
ma de Mounier-Kuhn. A menina integrou
entdo um programa de cinesiterapia respira-
toria diaria orientado para a drenagem de
secrecoes, verificando-se uma redugio sig-
nificativa do nimero e gravidade das infec-
¢Oes respiratorias.

Caso 2

Homem de 40 anos, ndo fumador, emprega-
do em armazém de peixe congelado, casado,
pai de trés filhos saudaveis. Enviado a con-
sulta de pneumologia pelo médico de fami-
lia por pneumonia do lobo inferior esquerdo
de resolucio radiolégica arrastada.

Historia de infecgbes respiratorias recorren-
tes desde os 6 anos. Diagndstico de asma
intrinseca aos 25 anos, estando medicado
com salmeterol/fluticasona diskus 50/250 pg
inalado 2id. Antecedentes de trés pneumo-
nias do lobo inferior esquerdo nos ultimos 5
anos. No dltimo episédio (4 semanas antes

da consulta) foi medicado com moxifloxaci-
na 400mg oral id durante 10 dias, com reso-
lugao sintomatica completa, mas mantendo
alteragoes radiologicas. Sem antecedentes
familiares relevantes.

Na revisdo por sistemas refere apenas queixas
respiratorias, nomeadamente broncorreia mu-
cosa diaria desde a adolescéncia, dispneia e
pieira durante infec¢oes respiratorias e esforgo.
A radiografia toracica (Fig. 3) mostra alar-
gamento da coluna de ar traqueal e opaci-
dades areolares de predominio central bila-
terais. A TAC toracica (Fig. 4) evidencia a
traqueobroncomegalia com diametros da
traqueia e bronquios principais ultrapassan-
do o dobro do limite superior da normali-
dade, bem como bronquiectasias centrais
bilaterais. A broncofibroscopia (Fig. 5) con-
firma a traqueobroncomegalia exuberante,
com redundancia da mucosa entre os anéis
cartilagineos formando mesmo varios pe-
quenos diverticulos, no entanto sem redu-

Fig. 3 - Radiografia tor4cica do Caso 2 — Alargamento da coluna de ar traqueal, mais evidente na incidéncia de perfil.

Opacidades areolares de predominio central bilaterais
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Fig. 4 — TAC toracica do Caso 2 - Aumento marcado dos didmetros &ntero-posterior e transversal da traqueia (55 mm e
64 mm, respectivamente), bronquios principais direito (60 mm) e esquerdo (58 mm). Bronquiectasias centrais bilaterais

¢ao significativa do calibre das vias aéreas
durante a expiragdao ou tosse. Estudo fun-
cional respiratério com padrido obstrutivo
reversivel ao broncodilatador inalado —
VEMS pré-BD 3020 ml (81%), pés-BD
3750 (100%), CVF 4900 ml (91%), VEMS/
/CVF 62% — sem outras alteracdes, nomea-
damente gasométricas.

Perante o diagnéstico final de sindroma de
Mounier-Kuhn, o doente foi orientado
para cinesiterapia respiratoria, que efectua
diariamente no domicilio com Flutter®.
Cumpre ainda esquema de vacinagdo anti-

. . . -pneumocdccica 5/5 anos, anti-influenza
Fig. 5 — Broncofibroscopia do Caso 2 - Traqueobronco- p ; / T tflueny
megalia, mucosa redundante e pequenos diverticulos en- € imunoestimulantes orais anuais com be-

tre os anéis cartilagineos neficio.
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Discusséio

No Caso 1, a sindroma associa-se a outras mal-
formagoes do tecido conjuntivo, nomeadamente
osteoarticular e, no Caso 2, surge isoladamente.
Nos dois casos clinicos, os sintomas tiveram ini-
cio varios anos antes do diagndstico. As infec-
¢Oes respiratorias de repeti¢io dominavam o
quadro clinico em ambos, precocemente no
Caso 1 (desde o 1.° ano de vida) e de instalacao
mais tardia no Caso 2 (adolescéncia). A clinica e
as alteracOes funcionais encontradas foram ini-
cialmente atribuidas a asma intrinseca. Apesar
de terem sido efectuadas varias radiografias ao
longo dos anos de evolugao dos sintomas, o alat-
gamento da coluna de ar traqueal nio foi nota-
do ou valorizado.

Em conclusio, a sindroma de Mounier-Kuhn
deve ser sempre considerada no diagnéstico
diferencial de doentes com infecgdes respi-
ratorias de repeti¢ao, independentemente da
idade e comorbilidades. O exame cuidadoso
das vias aéreas centrais na radiografia toracica
nao deve ser negligenciado.
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