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Sindrome de Mounier-Kuhn: um relato de caso
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RESUMO

Introducéo: Tragueobroncomegalia ou sindrome de Mounier-Kuhn é uma doenca rara,
observada principalmente em homens de meia idade antes da 5% década de vida, caracterizada
por atrofia ou auséncia das fibras elasticas ou da musculatura lisa da parede da traqueia e dos
brénquios principais, determinando dilatacdo dessas estruturas. O diagnostico pode ser
ocasional em individuos assintomaticos, contudo cursa frequentemente com infecdes
respiratorias de repeticéo e bronquiectasias. Descri¢do: A.H.A.G., 65 anos, masculino, solteiro,
branco. Relatava tosse crénica com aumento da frequéncia ha 10 dias associado a um aumento
de expectoracdo, no momento, esverdeado. Queixava-se também de febre irregular didria ndo
termometrada, dispneia aos minimos esforcos, e sudorese noturna. Paciente menciona
diagndstico de bronquiectasia, porém sem adesdo ao acompanhamento ambulatorial de
pneumologia no HRT desde 2015. Conclusdo: A sindrome de Mounier-Kuhn se caracteriza
pelo aumento do didmetro da traqueia e dos broénquios principais associado a reducdo do
clearance mucociliar, o que leva o individuo a desenvolver infecgdes respiratorias. O
diagnostico é feito por TC de torax. O tratamento s € realizado nos sintomaticos, objetivando
tratar o fator desencadeante da descompensagéo.
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Mounier-Kuhn Syndrome: a case report

ABSTRACT

Introduction: Tracheobroncomegaly or Mounier-Kuhn syndrome is a rare disease, mainly
observed in middle-aged men before the 5th decade of life, characterized by atrophy or absence
of elastic fibers or smooth muscles of the trachea wall and main bronchi. dilation of these
structures. Weakness of connective tissue, associated with inhalation of air pollutants and
cigarette smoke, is believed to be the major factors in the development of this syndrome.
Diagnosis may be occasional in asymptomatic individuals, but often with recurrent respiratory
infections and bronchiectasis. Description: A.H.A.G., 65, male, single, white. Reported
chronic cough with increased frequency 10 days ago associated with an increase in sputum,
currently greenish. He also complained of uncontrolled daily irregular fever, dyspnea on
exertion, and night sweats. Patient mentions a diagnosis of bronchiectasis, but has not adhered
to HRT ambulatory follow-up since 2015. Conclusion: Mounier-Kuhn syndrome is
characterized by increased diameter of the trachea and main bronchi associated with reduced
mucociliary clearance, which leads to the individual to develop respiratory infections
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frequently. The diagnosis is made by chest CT. The treatment is only performed in the
symptomatic, aiming to treat the triggering factor of decompensation.
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INTRODUCAO

Traqueobroncomegalia ou sindrome de Mounier-Kuhn é uma doenca rara, observada
principalmente em homens de meia idade antes da 5% década de vida, caracterizada por atrofia
ou auséncia das fibras elasticas ou da musculatura lisa da parede da traqueia e dos brénquios
principais, determinando dilatacio dessas estruturas Y. Tal patologia foi descrita primeiramente
por Czyhlarz em 1897, quando realizava exame de necropsia em pacientes. Em 1932, foi feita
a primeira descri¢do clinica por Mounier-Kuhn, apresentando seus aspectos radioldgicos e
endoscopicos e a denominando de “dilatacdo traqueal”. A terminologia atual da doenga so
apareceu em 1962 através de Katz et al, como sendo simples e apropriada designacdo desta
condigio @,

Esta doenca se enquadra no conjunto de bronquiectasias ndo fibrocisticas, que sdo doencas
supurativas cronicas caracterizadas pela dilatacdo anormal e irreversivel de um ou mais
bronquios e sdo a via final de uma grande variedade de doencas, embora possam néo ter uma
causa identificavel ©.

Acredita-se que a fraqueza do tecido conjuntivo, associada a inalacéo de poluentes aéreos e
fumaca de cigarro, sejam os principais fatores no desenvolvimento desta sindrome ®. O
diagndstico pode ser ocasional em individuos assintomaticos, contudo cursa frequentemente
com infecdes respiratorias de repeticdo e bronquiectasias ©.

Alguns achados na Tomografia Computadorizada (TC) de alta resolucdo, podem sugerir a
etiologia das bronquiectasias. Doenca encontrada predominantemente nos lobos superiores
sugere fibrose cistica. O aumento do diametro traqueal (> 25 mm em homens e > 23 mm em

mulheres) sugere fortemente o diagnéstico de traqueobroncomegalia .



O tratamento é frequentemente empregado em pacientes com afec¢bes de quadros
descompensatorios da sindrome, de acordo com cada caso. De forma geral, ndo se usa
tratamento medicamentoso quando se encontra assintomatico ©.

Estudos que avaliam o progndstico dos pacientes com esse quadro, Sd0 escassos nha
literatura. A taxa de mortalidade é bastante variavel entre eles, assim como o tempo de
seguimento desses pacientes ©.

O caso a seguir traz o relato de um homem que apresenta a sindrome de Modinier-Kuhn e
quadros repetitivos de pneumonia com internagdo hospitalar durante mais de 30 anos e seu

recente tratamento intra-hospitalar em maio de 2019.

DESCRICAO DO CASO

A.H.A.G., 65 anos, masculino, solteiro, branco, aposentado (Gltimo emprego como auxiliar
de necropsia no Hospital Regional de Taguatinga), natural de Picos — PI, e residente de
Taguatinga — DF, deu entrada no Hospital Regional de Taguatinga (HRT) em maio de 2019,
com relato de tosse crénica com aumento da frequéncia ha 10 dias associado a um aumento de
expectoragdo, no momento, esverdeado. Queixava-se também de febre irregular diéria néo
termometrada, dispneia aos minimos esforcos, e sudorese noturna. Negava sincope, hemoptise
e perda de peso. Alegou tratamento em esquema ambulatorial com amoxicilina por 1 semana,
porém sem melhora clinica.

Sobre antecedentes pessoais, paciente menciona diagndstico de bronquiectasia, porém sem
adesdo ao acompanhamento ambulatorial de pneumologia no HRT desde 2015. Quando
questionado sobre historico de sintomas e internacGes, relata que iniciou quadro de tosse e
expectoracdo cronicos ha 30 anos e multiplas interna¢Ges devido pneumonia, mas a ultima
ocorréncia em 2015. Nega outras doencas crénica como hipertensdo arterial sistémica (HAS),

diabetes mellitus (DM), cancer, asma e doenca pulmonar obstrutiva crénica (DPOC). Relata



histérico na infancia de varicela e nega internacdes neste periodo. Alega historico familiar de
cancer de reto e DPOC em mae. Além disso, informa tabagismo passivo durante convivéncia
com a mae e etilismo social, nega exposicdo a fogdo a lenha e uso de drogas ilicitas. Menciona
ter trabalhado em plantacdo sem uso de agrotoxicos e em construgdo civil como auxiliar de
pedreiro, nega trabalho em mineradora.

No inicio da internacdo hospitalar paciente
mostrava-se regular estado geral, hipocorado
(+/4+), dispneico (saturando 81-98% em ar
ambiente), hidratado, afebril e aciandtico. A
ausculta pulmonar observava-se reducdo dos
murmurios vesiculares em bases, sem ruidos
adventicios, sem outras alteracBes nos demais

sistemas ao exame. Solicitado exames

laboratoriais que revelaram hemoglobina (Hb)

Figura 1. Raio-X de térax, revelando infiltrado pulmonar
bilateral em bases e dilata¢ao traqueal.

17,4 g/dl, hematocrito 51,3%, leuctcitos
10.000/uL (77% de neutrdfilos sem desvio a esquerda, 0% eosindfilos, 1,5% basdfilos, 8,7%
de monadcitos, 12,2% de linfdcitos), plaquetas 244 mil, creatinina de 1,0 mg/dL, ureia 39 mg/dL,
potéssio 4,9 mEq/L, sédio 136 mEg/L, glicose 252 mg/dL, raio X de térax com padrdo de
infiltrado pulmonar em bases (Figura 1) e iniciado antibioticoterapia com ceftriaxone 1g/dia.
Porém em novos exames laboratoriais de controle, apos trés dias de antibi6tico, observou-
se um aumento dos leucdcitos para 11400/uL (75,3% de neutréfilos sem desvio) e normalizacdo
de hiperglicemia. Desta forma, foi solicitado avaliacdo pela pneumologia que sugeriu troca do
antibiotico para cefepime e clindamicina, além de solicitar tomografia computadorizada sem
contraste e de alta resolucédo de torax. Entretanto, devido a auséncia da medicacéo, foi mantido

o ceftriaxone e introduzido a clindamicina apds quatro dias de internacao hospitalar e estipulado



realizar dez dias de tratamento. Em novos exames de controle, ainda no quarto dia de
internacao, é possivel perceber a normalizacdo dos exames laboratoriais. Clinicamente paciente
ja relatava melhora do quadro clinico, com reducdo da tosse produtiva, escarro ndo mais
esverdeado, além de negar dispneia.

Apos sete dias de internacdo hospitalar, paciente realiza tomografia computadorizada de
alta resolucgdo de térax que evidenciou:

“Dilatag¢do da traqueia (3,9 cm) e bronquios principais (2,9 cm a direita e 2,5 cm a
esquerda), com presenca de diverticulos, associadas a extensas bronquiectasias cisticas e
varicosas nos campos pulmonares médio e inferior bilateral, devendo a possibilidade de
traqueobronquiomegalia ser considerada. Associadamente observam-se focos consolidativos,
faixas fibroatelectasicas, plugs mucosos endoluminais e imagens em &rvore em brotamento
difusamente distribuidas pelos pulmdes, sendo que este aspecto deve estar relacionado a
infeccé@o broncopulmonar. Espacos pleurais virtuais. Coragdo de dimensdes dentro dos limites
da normalidade. Ateromatose adrtica, supra-adrtica e coronariana. Linfonodos mediastinais

aumentados, medindo até 1,1 cm na cadeia paratraqueal” (Figuras 2 e 3).

Deste modo, ap6s a comprovagdo tomografica do caso, foi realizado o diagndstico de
Sindrome de Mounier-Kiihn ou traqueobroncomegalia. Paciente recebe alta hospitalar apds o
término de quatorze dias de antibi6tico e melhora clinica para o retorno do acompanhamento

ambulatorial.



&

Figura 2. TC de térax, cortes axiais, revelando aumentodo ~ Figura 3. TC de térax, cortes axiais, revelando aumento do
calibre dos brénquios principais calibre dos brénquios principais e bronquiectasias difusas

DISCUSSAO

A sindrome de Modlnier-Kuhn, também conhecida como traqueobroncomegalia, é uma
doenca que se manifesta na vida adulta por volta da 3° ou 4° década de vida. E caracterizada
por dilatacdo da traqueia e brénquios principais, podendo ter origem congeénita, adquirida ou
idiopatica, sendo o tabagismo cronico fator predisponente e agravante ©. No caso apresentado,
paciente informa apenas tabagismo passivo desde a infancia e exposicéo laboral a inalacao de
poeiras.

Esta doenca € um tipo de traqueomalécia na qual ha alargamento e enfraquecimento das
vias aéreas associados a diminuicdo do clearance mucociliar com consequente acimulo de
secrecdo, resultando em tosse, dispneia, pneumonias de repeticdo, bronquiectasia e fibrose
pulmonar . Além disso, podem ocorrer diverticulos traqueais devido ao aumento da
complacéncia global das paredes da via aérea. Se a traqueobroncomegalia coexistir com outras
condicgdes, tais como, necessidade de ventilagdo mecénica, asma, DPOC e tabagismo, a
sindrome torna-se fator agravante .

O paciente apresentou quadro de tosse e expectoracao e infeccdes respiratdria de repeticdo

que se iniciaram na quarta década de vida e resultaram em multiplas internacgdes.



Grande parte das manifestacbes clinicas sdo inespecificas, tornando a patologia
subdiagnosticada. A radiografia de torax é imprecisa e apenas sugere a doenca, se apresentar
aumento do calibre de vias aéreas acima do desvio padrdo (DV) de normalidade (3 DV da
normalidade) ©.

A TC é utilizada como método de escolha para defini¢cdo diagndstica, sendo considerado
patolégico quando os didmetros da traqueia, bronco direito e esquerdo sdo, respectivamente,
maiores que 3,0cm, 2,4 e 2,3 cm ®, como no caso apresentado, em que se fechou diagnéstico
com base na imagem tomografica.

A sindrome é um fator predisponente ao desenvolvimento de bronquiectasia, acimulo de
muco e infecgBes que levam a esta condicdo ©® ), além de estar associada a diverticulos
traqueais, achados caracteristicos em 30% dos casos (. Ambas condig@es presentes no caso
relatado.

A espirometria caracteriza-se, inicialmente, padrdo obstrutivo sem resposta a
broncodilatagdo, com aumento do espago morto e do volume residual. A broncoscopia pode
demonstrar variacBes no calibre de vias aéreas centrais, além da diverticulose, reforgando o
diagnostico ©,

Pacientes assintomaticos ndo requerem tratamento. Porém, pacientes sintomaticos devem
ser tratados com base no fator que gerou a descompensacéo clinica. Naqueles com DPOC, a
otimizacdo das medicacdes especificas € Gtil, na descompensacdo infecciosa ha indicacdo de
antibioticoterapia. A fisioterapia respiratoria esta preconizada com o intuito de aumentar o
clearance de secrecdo de via aérea, diminuindo o risco de novas exacerbagdes e reduzindo o
tempo de internacdo. E importante instituir medidas de cessacdo de tabagismo paralelo a outras
terapias ©.

A cirurgia ndo e realizada na maioria dos casos e sua indicacao é individualizada, sendo que

a implantago de stent traqueal foi benéfica em alguns casos avancados © @



A sindrome de Molnier-Kuhn é uma patologia rara que se manifesta sobretudo na vida
adulta. Se caracteriza pelo aumento do didmetro da traqueia e dos brdnquios principais
associado a reducdo do clearance mucociliar, o que leva o individuo a desenvolver infeccdes
respiratérias com frequéncia. Por ndo ter uma sintomatologia especifica é muitas vezes
subdiagnosticada. O diagnostico é feito por TC de térax. O tratamento sO é realizado nos
sintomaticos, objetivando tratar o fator desencadeante da descompensacdo. O progndstico de
pacientes com tragueobroncomegalia ainda ndo é claro na literatura.

Dessa forma, sdo necessarias pesquisas com objetivo de obter outros métodos para o
diagnostico precoce, tratamento especifico e melhora da qualidade de vida dos pacientes com

sindrome de Molinier-Kuhn.
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