
Radiol Bras 2002;35(3):187–189 187

Relato de Caso

TRAQUEOBRONCOMEGALIA (SÍNDROME DE MOUNIER-KUHN)
– RELATO DE CASO E REVISÃO DA LITERATURA*
Bruno Barcelos da Nóbrega1, Sizenildo da Silva Figueiredo1, Luciana Porto Cavalcante2,

Ronei Edmar Ribeiro3, Kim-Ir-Sen Santos Teixeira4

A traqueobroncomegalia é uma rara entidade de etiologia incerta, caracterizada por dilatação marcante da
traquéia e brônquios principais, bronquiectasias e infecções recorrentes do trato respiratório inferior. Sua
apresentação clínica é inespecífica, sendo o diagnóstico realizado por métodos de imagem. Relata-se, neste
trabalho, um caso de tal enfermidade, cujo diagnóstico confirmou-se por radiografia simples do tórax e por
tomografia computadorizada.
Unitermos: Traqueobroncomegalia. Síndrome de Mounier-Kuhn. Tomografia computadorizada.

Tracheobronchomegaly (Mounier-Kuhn syndrome) – case report and review of the literature.

Tracheobronchomegaly is a rare condition of uncertain etiology characterized by marked dilatation of the
trachea and main bronchi, bronchiectasis and recurrent respiratory tract infections. Clinical presentation is
nonspecific and the diagnosis is usually made by imaging methods. We report a case of a patient with tra-
cheobronchomegaly. Diagnosis was confirmed by plain x-ray films and computed tomography of the chest.
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INTRODUÇÃO

A traqueobroncomegalia (TBM) é uma
rara, porém bem definida entidade clínica
e radiológica caracterizada por dilatação
marcante da traquéia e brônquios princi-
pais, associada a diverticulose traqueal,
bronquiectasias e infecções recorrentes do
trato respiratório inferior(1–3). A enfermi-
dade foi primeiramente descrita a partir de
autópsias por Czyhlarz(4), em 1897, mas
Mounier-Kuhn(5), em 1932, caracterizou
seus aspectos radiológicos e endoscópicos.

Até 1991, 97 casos foram relatados na
literatura (6). Himalstein e Gallagher(7), em
revisão de 500 broncografias, encontraram
prevalência de 1%, o que sugere que esta
condição é pouco diagnosticada, principal-
mente quando se utilizam radiografias de
tórax como única investigação.

RELATO DO CASO

Paciente A.J., sexo masculino, 60 anos
de idade, procurou atendimento médico
para avaliação de doença pulmonar obs-
trutiva crônica (DPOC) de difícil contro-
le. Relatava tosse crônica produtiva há 15
anos, de caráter progressivo, associada a
hemoptóicos esporádicos e dispnéia aos
médios esforços. Tabagista (média de dez
cigarros/dia) durante 30 anos, esteve inter-
nado em duas ocasiões para tratamento de
pneumonia, além de outros relatos de qua-

dros infecciosos respiratórios mal caracte-
rizados.

Ao exame físico havia redução difusa
do murmúrio vesicular e crepitações te-
leinspiratórias no terço inferior de ambos
os pulmões.

A radiografia simples do tórax revelou
dilatação marcante da traquéia e dos brôn-
quios principais, associada a espessamen-
to bibasal do interstício peribroncovascu-
lar, infiltrado alveolar em segmento basal
posterior à direita e sinais de hiperinsufla-
ção pulmonar difusa (Figura 1).

Figura 1.Figura 1.  Radiografias de tórax em póstero-anteror (AA ) e perfil (BB) demonstrando marcante dilatação
traqueal. Há sinais de hiperinsuflação pulmonar difusa e opacidade basal posterior à direita.
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A tomografia computadorizada (TC)
confirmou o diagnóstico de TBM, demons-
trando diâmetro traqueal transverso de 4,1
cm e ântero-posterior de 4,7 cm ao nível
do arco aórtico, e de 3,8 cm e 3,9 cm nos
brônquios principais direito e esquerdo,
respectivamente. Ondulações traqueais
com aspecto de saculações entre os anéis
cartilaginosos, configurando diverticulose
traqueal, foram também constatadas (Fi-
gura 2). No parênquima pulmonar obser-
varam-se bronquiectasias císticas e cilín-
dricas de predomínio basal e posterior, as-
sociadas a diminutas bolhas subpleurais
posteriores bilaterais (Figura 3).

O paciente permanece em seguimento
ambulatorial, em uso de agentes bronco-
dilatadores e submetendo-se a seções de
fisioterapia respiratória.

DISCUSSÃO

A TBM já foi descrita utilizando-se uma
variedade de denominações, incluindo sín-
drome de Mounier-Kuhn, diverticulose tra-
queal, traqueobronquiectasia, traqueocele,
traqueomalácia e traqueobroncopatia ma-
lácia(8). O denominador comum consiste na
dilatação traqueal e dos brônquios princi-
pais, com transição abrupta para o calibre
normal por volta da quarta ou quinta or-
dem de divisão brônquica.

Breatnach et al.(9) aferiram os diâme-
tros traqueais em radiografias do tórax de
808 pacientes assintomáticos. A coluna
aérea da traquéia foi medida 2 cm acima
do arco aórtico, determinando os limites
superiores do normal (média ± 3 DP) em
homens adultos (20–79 anos) como sendo
de 25 mm no plano coronal e 27 mm no
plano sagital. Em mulheres adultas, as
medidas foram de 21 e 23 mm, nos planos
coronal e sagital, respectivamente. Diâme-
tro traqueal maior que 25 mm em radio-
grafias de tórax  (em póstero-anterior) e
diâmetros maiores que 23 mm para o brôn-
quio principal direito e 21 mm para o brôn-
qui principal esquerdo são altamente su-
gestivos de TBM (10). A determinação dos
diâmetros traqueais por meio de TC foi
realizada por Vock et al.(11), concluindo
como limites superiores do normal (média
± 3 DP) 22 mm para os homens e 19 mm
para as mulheres (utilizando a média entre
os diâmetros sagitais e coronais).

Figura 2.Figura 2.  Cortes axiais de tomografia computadorizada (janela de mediastino). Em AA , ao nível do arco
aórtico, evidencia-se traqueomegalia com diâmetro transverso de 4,1 cm. O padrão ondulado das
paredes traqueais é indicativo de diverticulose traqueal. Em BB, logo abaixo da carena, confirma-se
dilatação dos brônquios principais.

Figura 3.Figura 3.  Corte axial de tomografia computadori-
zada (com técnica de alta resolução) nos campos
pulmonares inferiores demonstrando bronquiecta-
sias císticas.
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A etiologia da enfermidade permanece
incerta. Materiais de autópsia e biópsia
evidenciam atrofia de fibras musculares
(músculo transverso da traquéia) e redu-
ção numérica, bem como afilamento das
fibras elásticas longitudinais, corroboran-
do etiologia congênita. Maiores evidências
suportando tal hipótese incluem a associa-
ção da TBM com cutis laxa em uma crian-
ça(12), síndrome de Ehlers-Danlos(13), es-
pondilite anquilosante(14), síndrome de
Marfan(15), fibrose cística(16) e um relato de
acometimento familiar (padrão autossômi-
co recessivo). Formas adquiridas de TBM
também foram relatadas como complica-
ção de fibrose pulmonar difusa(17), venti-
lação mecânica em neonatos(18) e após in-
fecções repetidas das vias aéreas inferio-
res (19), sendo o tabagismo crônico fator
predisponente e agravante(20). Todavia, a
maioria dos casos é idiopática.

A TBM apresenta-se, usualmente, en-
tre a terceira e quarta décadas de vida (18
meses a 76 anos), acometendo principal-
mente homens negros(3). Os sintomas são
inespecíficos e indistinguíveis da bronquite
crônica e bronquiectasias. Tosse produti-
va crônica, associada a eventuais hemptói-
cos são freqüentes, e o paciente pode de-
senvolver dispnéia e insuficiência respira-
tória com a evolução da doença. O alarga-
mento e enfraquecimento das vias aéreas
geram um mecanismo de tosse ineficien-
te, impedindo o “clearance” mucociliar,
com conseqüente retenção de muco, resul-

tando em pneumonias de repetição, enfi-
sema e bronquiectasias. Testes de função
pulmonar evidenciam aumento do espaço
morto e do volume residual. Fibrose sub-
seqüente pode resultar em padrão restritivo
superajuntado.

A importância principal da TBM con-
siste da sua estreita relação com infecções
das vias aéreas inferiores. Em um estudo
de 75 pacientes avaliados por meio de TC,
com a possibilidade de doença bronquiec-
tásica, Roditi e Weir(20) diagnosticaram di-
latação traqueal em 17% dos bronquiectá-
sicos. Tal achado sugere ser a TBM um
fator predisponente ao desenvolvimento de
bronquiectasias, estas causadas, em última
instância, pelo acúmulo exacerbado de
muco, com conseqüentes infecções de re-
petição em vias aéreas inferiores.
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Por ter apresentação clínica inespecí-
fica, o diagnóstico é estabelecido por mé-
todos de imagem. Nas radiografias simples
do tórax, a TBM manifesta-se por dilata-
ção da traquéia e brônquios principais,
mais bem vista na incidência em perfil.
Devido à protrusão do tecido músculo-
membranoso entre os anéis cartilagino-
sos (2), diverticulose traqueal ou saculações
são achados característicos presentes em
30% dos casos(21).

Broncografia e broncoscopia demons-
tram as variações respiratórias no calibre
das vias aéreas centrais, por causa da sua
grande fragilidade, além da caracterização
da diverticulose, confirmando o diagnós-
tico(1). No entanto, com o advento da TC e
da ressonância magnética (RM), aqueles
métodos tornaram-se desnecessários para
a elucidação diagnóstica.

A TC evidencia com precisão o alarga-
mento traqueal e dos brônquios princi-
pais (22). A irregularidade mucosa e a diver-
ticulose são também freqüentemente ob-
servadas (especialmente com técnica de
alta resolução). A doença parenquimatosa
pulmonar crônica, incluindo bronquiecta-
sias, bolhas subpleurais e fibrose, são evi-
denciadas precocemente e precisamente
quando comparada à radiografia simples
do tórax(23). É comum a marcante flacidez
traqueal, caracterizada pela redução do seu
diâmetro à expiração (podendo chegar ao
colapso) e aumento à inspiração; tais acha-
dos, específicos da traqueomalácia (24), são
facilmente observados à TC dinâmica.

A RM fornece informações equivalen-
tes à TC no que se refere à avaliação das
vias aéreas principais, com a única vanta-
gem de não emitir radiação ionizante(10,22).
Sua deficiência reside na baixa sensibilida-
de para avaliar alterações parenquimato-
sas secundárias freqüentemente coexisten-
tes. A literatura, no entanto, carece de tra-
balhos prospectivos relacionados ao tema.

Tratamento efetivo inexiste, estando li-
mitado à fisioterapia respiratória e ao uso
de antibióticos nas exacerbações infeccio-
sas. Broncodilatadores são comumente ine-
ficazes(22). A implantação endoscópica de
“stent” traqueal tem-se mostrado benéfica
em casos avançados (21).

A TBM é uma entidade clínica e radio-
logicamente subdiagnosticada quando se
utiliza apenas a radiologia convencional
como fonte de investigação, principalmen-
te em pacientes bronquiectásicos. A TC e
a RM possibilitam medidas acuradas dos
diâmetros traqueais e dos brônquios prin-
cipais, confirmando o diagnóstico sem a
necessidade de se utilizar métodos invasi-
vos como a broncografia ou a broncosco-
pia. Por meio da TC de alta resolução ava-
liam-se, ainda, as alterações da mucosa tra-
quebrônquica e do parênquima pulmonar,
conferindo aspectos diagnósticos e prog-
nósticos. A TC é um exame altamente es-
pecífico e de fácil execução, estando indi-
cada em pacientes com infecções repeti-
das de vias aéreas inferiores, para a carac-
terização de eventuais condições predispo-
nentes, dentre elas a TBM.
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