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Resumo Abstract

Os autores apresentam o caso de um doente com  The authors present a case of a pleomorphic ade-
um adenoma pleomérfico da traqueia, diagnos- noma of the trachea, diagnosed during the clinical
ticado no contexto da avaliagdo clinica de doenga  evaluation of a suspected COPD or lung cancer in
pulmonar obstrutiva crénica ou neoplasia bron-  a heavy smoker patient with a positive family his-
copulmonar, tendo em conta a dimensio dos seus  tory of oncologic diseases.

habitos tabagicos e a historia familiar positiva para  The patient underwent segmental resection of the
patologia oncoldgica. trachea with complete excision of the tumour, and
O doente foi submetido a ressec¢io segmentar da  a good prognosis is anticipated.

traqueia com excisdo total do tumor, antevendo-

-se bom prognostico. Rev Port Pneumol 2006; XII (2): 177-183
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Introdugdo

O adenoma pleomoérfico da traqueia é um
tumor raro, podendo apresentar um
comportamento de maior ou menor
agressividade. Acomete doentes de ambos
os sexos, mais frequentemente na 4.2
década de vida, embora possa surgir em
qualquer idade.!? Clinicamente manifesta-
-se com episddios intermitentes de tosse
produtiva, dispneia de esforgo e pieira.
Outros sintomas incluem estridor, hemo-
ptises e infecgOes respiratdrias recorrentes.’
Macroscopicamente revela-se como uma
lesdo polipdide, séssil, de consisténcia
firme e coloragio esbranquigada.’*Desen-
volve-se a partir das glandulas bronquicas
e traqueais e adquire morfologia e com-
portamento bioldgico sobreponiveis aos
dos tumores das glandulas salivares, tendo
prognostico reservado se apresentar mais
de cinco mitoses por dez campos de gran-
de ampliagdo. Assim, pode revelar-se a
partir de uma metastase.*®

Embora surja em qualquer idade, é raro,
conhecendo-se apenas a descrigdo de casos
isolados, e os estudos genéticos ainda ndo
apresentam caracteristicas definidas.®”*’ O
diagnostico depende de uma elevada sus-
peigio clinica face a sintomatologia inca-
racteristica e habitualmente tardia, com-
prometendo a eficacia terapéutica e,
consequentemente, 0 prognostico.

A ressecgdo cirtrgica € o tratamento de
elei¢do, e o papel da radioterapia adjuvante
neste tipo de tumores nio esta definido.™

Caso clinico

Doente do sexo masculino, de 48 anos, raga
caucasiana, maquinista naval, grande
fumador (carga tabagica-100UMA), com
quadro de bronquite cronica simples de
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alguns anos de evolugio, nio valorizado
pelo doente. Foi enviado a consulta de
Pneumologia em Abril de 2005 num con-
texto de roncopatia de longa data agravada
nos ultimos meses, para despiste de sin-
droma de apneia do sono. No interroga-
torio dirigido, o doente refere dispneia
para médios esforgos, de caracter progres-
sivo, associada a pieira, estando esta Gltima
igualmente presente de forma persistente,
no periodo nocturno, com inicio evidente
cerca de quatro meses antes e sem contexto
infeccioso respiratorio prévio.

Os antecedentes patologicos eram irrele-
vantes. A historia familiar evidenciava pa-
tologia oncologica (mie falecida por neo-
plasia primitiva do pulmio e irmdo falecido
por leucemia aguda). O exame objectivo
ndo evidenciou alteragdes significativas. O
estudo analitico objectivou uma dislipi-
demia mista, sem outras anomalias detec-
taveis.

O estudo funcional respiratorio foi normal.
A telerradiografia do térax evidenciou um
reforco broncovascular hilar bilateral com
acentuagio do reticulo pulmonar em am-
bos os campos pulmonares (Fig. 1), mo-
tivando, dado o contexto clinico e os
acentuados habitos tabagicos do doente, a
solicitagdo de uma tomografia computori-
zada do térax. Este exame evidenciou, a
nivel do ter¢o médio da traqueia, a cerca
de 5 cm da carina, na dependéncia da
parede postero-lateral esquerda, uma area
de espessamento parietal, de tipo poli-
poide, com cerca de 13 x 6mm, encon-
trando-se em contacto com o esdfago, nio
se definindo planos de clivagem entre as
duas estruturas (Fig. 2).

A broncofibroscopia identificou uma
lesdo de morfologia bilobulada com ligeira
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Fig.1 - Telerradiografia do térax (pdstero-anterior e perfil esquerdo).

"

Fig. 2 - Tomografia computorizada do térax identificando a les&o traqueal: A. plano axial; B. plano sagital; C.
plano coronal; D. reconstrucao tridimensional da traqueia.
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irregularidade da mucosa, traduzindo
sinais endoscopicos compativeis com lesio
tumoral da traqueia com caracteristicas
suspeitas de malignidade (Fig. 3).

As biopsias endotraqueais foram inconclu-
sivas, pelo que o doente foi submetido a
broncoscopia rigida com novas bidpsias
da lesdo, cujo estudo anatomopatolégico
identificou um carcinoma adendide-quis-
tico da traqueia com estroma fibromi-
x0ide e desenvolvimento a partir das
glandulas bronquicas. Na avaliagio com-
plementar para estadiamento, ndo foram
detectadas localizagdes secundarias a nivel
das restantes estruturas toracicas, 6rgaos
intra-abdominais ou esqueleto, pelo que
o doente foi proposto para tratamento
cirtirgico.

Durante a cirurgia, procedeu-se a ressec¢io
cilindrica da traqueia média, com excisio
de quatro anéis traqueais (um anel acima
e outro abaixo dos limites macroscopicos
da lesio), seguida de anastomose topo a

topo.

Fig. 3 - Broncofibroscopia.
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A avaliagio histologica caracterizou entdo
um adenoma pleomérfico, excisado na
totalidade e distante do plano operatério
adventicial da traqueia, constituido por
pequenas estruturas tubulares e matriz
mixéide e conjuntiva (Fig. 4).

O doente evoluiu favoravelmente, sem
complicagdes peri ou pos-operatérias. Na
avaliagdo clinica realizada cerca de um més
ap0s a cirurgia, verificou-se o seu total
restabelecimento, com mobilidade cervi-
cal mantida, encontrando-se assintomatico
do ponto de vista respiratorio e cum-
prindo abstinéncia tabagica.

Discussdo

Os tumores primitivos da traqueia sdo
extremamente raros, com uma incidéncia
de 0,2/100 000/ano, correspondendo a
0,3% de todas as neoplasias.>'® Em 80-90%
dos casos sio malignos, sendo o carcinoma
adendide-quistico e o carcinoma de células
escamosas os tipos histologicos mais
frequentemente encontrados.'®!! A sua
etiologia permanece desconhecida até a
data, a excepgio da provavel associagdo do
carcinoma de células escamosas com o
tabagismo, do papiloma escamoso com a
infec¢do pelo papiloma virus humano
(HPV tipos 6 e 11) e da ocorréncia conco-
mitante com tumores primitivos noutras
localizagGes, particularmente na laringe e
no pulmdo."” Sio mais frequentes no sexo
masculino (racio 3:1), com um pico de
incidéncia entre a 5.2 e a 6.* décadas de
vida.!t13

A apresentagio clinica é variavel, habitual-
mente de estabelecimento insidioso com
dispneia de esforgo progressiva, pieira in-
termitente e tosse (muitas vezes erradamente
diagnosticados como asma bronquica do
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adulto, sem resposta a terapéutica bronco-
dilatadora e/ou corticide),'** ou per-
manecendo assintomaticos até fases tardias
da doenga com obstru¢io endoluminal
importante, condicionando sibilancia/es-
tridor, hemoptises ou insuficiéncia respira-
toria aguda.’® A raridade destes tumores,
combinada com uma sintomatologia ines-
pecifica e habitualmente tardia, condicio-
nam um atraso consideravel no diagnos-
tico, ensombrando o prognostico.

A diferenciagio imagioldgica quanto a
benignidade/malignidade das lesdes re-
veste-se de particular dificuldade. Os
tumores benignos apresentam-se mais
frequentemente como lesdes arredonda-
das, bem circunscritas, com menos de 2 cm
de diametro, sem evidéncia de ulceragio,
invasio local ou metastizagio ganglionar
ou a distancia.” A tomografia com-
putorizada (TC) toracica permite iden-
tificar a localizagdo exacta do tumor, o
grau de invasdo da parede traqueal e a sua
relagio com as estruturas circundantes,
além da deteccio de eventuais localizagdes
secundarias. A TC multidetectores com
reconstrugio tridimensional em modelos
broncoscédpicos virtuais permitiu um
avango consideravel na caracterizagio da
superficie destas lesGes, no grau de obs-
trugdo que condicionam e na extensio
extraluminal que apresentam.'®

A endoscopia respiratoria dessmpenha um
importante papel na avaliagio destes
tumores, quer no que respeita ao diagnos-
tico, permitindo a sua caracterizagio
histolégica através da colheita de amostras
tecidulares por bidpsia dirigida, quer no
que respeita a terapéutica, nalguns casos
pela ressecgio endoscopica da lesio por
lasere/ ou pela colocagdo de proteses endo-
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Fig. 4 — Adenoma pleomérfico desenvolvido a partir das glandulas traqueais, constituido
por estruturas tubulares em matriz pseudo-condréide (HE x100).

traqueais para manutengio da permeabili-
dade da via aérea."™>" No entanto, a res-
secgdo cirrgica completa com margens
livres de tumor é o tratamento de eleigdo,
sendo habitualmente curativo nos tumo-
res benignos e o que oferece melhor pro-
babilidade de sobrevida nas lesdes malig-
nas, por vezes com remissio completa.'’
A ressecgdo endoscopica por /aser € mais
frequentemente usada nas abordagens
paliativas em doentes com doenga metas-
tatica ou com tumores localmente dema-
siado avancados para permitir a excisdo
cirtrgica.”

Nos tumores malignos da traqueia, a
sobrevida média apds o diagnostico é de
cerca de 6 meses, variando, no entanto,
com o tipo histologico identificado, sendo
o carcinoma adendide-quistico o que
apresenta maior tempo meédio de sobre-
vida (66-100% aos 5 anos e 51-62% aos 10

Vol XII N.°2 Margo/Abril 2006

A endoscopia
respiratoria

desempenha um
importante papel na
avaliacao destes

tumores

PNEUMOLOGIA

181



182

R E VI

ADENOMA PLEOMORFICO DA TRAQUEIA. CASO CLINICO
Eunice Magalhaes, Luis Eugénio, Jodo Bernardo, Lina Carvalho, Manuel Antunes

anos).>!% Trata-se de um tumor de baixo
grau de malignidade, de crescimento lento,
encontrado em igual frequéncia em am-
bos os sexos, com idades entre os 45 e os
60 anos.'®” A disseminagio ocorre por
extensdo directa da submucosa e invasio
perineural, ou por metastiza¢io hemato-
génea, para o pulmio, cérebro, osso,
figado, rim e pele.’® A recidiva local é
frequente, ocorrendo em média 51 meses
ap0s o tratamento inicial.’” As opgdes
terapéuticas incluem cirurgia de ressec¢io
e radioterapia isoladamente ou, preferen-
cialmente, em associagdo.'®-?2 Histologica-
mente, coloca dificuldades de diagnostico
diferencial com o adenoma pleomorfico,
um tumor menos agressivo, sobretudo nas
amostras de pequena dimensio colhidas
por bidpsia endoscopica.>? A presenca de
material tubular amorfo PAS-positivo, a
invasio perineural, a auséncia de focos
cartilagineos e o padrio de crescimento
do carcinoma adendide-quistico sdo al-
gumas das caracteristicas que diferenciam
o carcinoma adendide quistico do ade-
noma pleomérfico. %

O adenoma pleomorfico, ou tumor misto
benigno, constitui o tumor mais frequen-
temente encontrado nas glandulas sali-
vares. Deve a sua designagio a morfologia
dual que apresenta, a custa do componente
epitelial glandular, com células mioepi-
teliais associadas, e & matriz por ele pro-
duzida que adquire caracteristicas con-
dréides, expandindo-se e dissociando as
estruturas acinares e adquirindo padrio
pseudo-invasivo na zona central.?* Impde
diagnostico diferencial morfolégico com
metastases (de adenocarcinoma mamario
na mulher) e pode ter diagndstico inicial
de carcinoma, quando uma bidpsia

STA PORTUGUESA

D E

compreenda componente epitelial com
matriz escassa.”*

A localizagdo na traqueia é extremamente
rara, podendo apresentar um comporta-
mento benigno ou maligno. A sua pato-
génese na traqueia permanece motivo de
controvérsia. Classicamente caracterizada
como tendo origem no epitélio das glan-
dulas da submucosa, a ocorréncia em loca-
lizagGes periféricas ou subpleurais permite
levantar novas hipéteses, nomeadamente
a possibilidade de estes tumores origi-
narem das stem cells primitivas, apresen-
tando a capacidade de diferenciacio em
estruturas ductais, células mioepiteliais e
matriz condro-mixoéide.* Macroscopica-
mente, estes tumores revelam-se como
lesdes polipbides, sésseis, de consisténcia
firme e coloragido esbranquigada.

O seu comportamento é semelhante ao
observado nas glandulas salivares. Lesdes
pequenas, bem circunscritas, tendem a ter
uma evolugio benigna, sendo a ressecgio
cirlrgica curativa. Lesdes de maiores di-
mensdes (> 2 cm), mal delimitadas, com
sinais de invasio local, tendem a recidivar
e, mais raramente, metastizam a distan-
cia.>* A raridade desta neoplasia associada
a um quadro clinico incaracteristico de-
termina um atraso consideravel no diag-
nostico, comprometendo a eficacia tera-
péutica e o prognostico.

O caso aqui descrito apresentava caracte-
risticas favoraveis, era bem localizado e
nio envolvia outras estruturas, pelo que a
excisdo completa que se conseguiu obter
permite antever um bom prognostico.
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