
   

Revista Portuguesa de Pneumología

ISSN: 0873-2159

sppneumologia@mail.telepac.pt

Sociedade Portuguesa de Pneumologia

Portugal

Marques, Ana; Félix, Miguel; Barata, Fernando; Pires, Jorge; Estêvão, Maria Helena

Síndroma de Mounier-Kuhn: Uma causa rara de infecções respiratórias de repetição

Revista Portuguesa de Pneumología, vol. XIII, núm. 5, septiembre-octubre, 2007, pp. 721-727

Sociedade Portuguesa de Pneumologia

Lisboa, Portugal

Disponível em: http://www.redalyc.org/articulo.oa?id=169718645007

   Como citar este artigo

   Número completo

   Mais artigos

   Home da revista no Redalyc

Sistema de Informação Científica

Rede de Revistas Científicas da América Latina, Caribe , Espanha e Portugal

Projeto acadêmico sem fins lucrativos desenvolvido no âmbito da iniciativa Acesso Aberto

http://www.redalyc.org/revista.oa?id=1697
http://www.redalyc.org/articulo.oa?id=169718645007
http://www.redalyc.org/comocitar.oa?id=169718645007
http://www.redalyc.org/fasciculo.oa?id=1697&numero=18645
http://www.redalyc.org/articulo.oa?id=169718645007
http://www.redalyc.org/revista.oa?id=1697
http://www.redalyc.org


R E V I S T A  P O R T U G U E S A  D E  P N E U M O L O G I A

Vol XIII  N.º 5  Setembro/Outubro  2007

721

Síndroma de Mounier-Kuhn: Uma causa rara de infecções
respiratórias de repetição

Mounier-Kuhn syndrome: A rare aetiology of recurrent
respiratory infections

Recebido para publicação/received for publication: 06.09.07
Aceite para publicação/accepted for publication: 07.03.26

Ana Marques1

Miguel Félix2

Fernando Barata3

Jorge Pires4

Maria Helena Estêvão5

Resumo
A síndroma de Mounier-Kuhn é uma doença rara, de
etiologia desconhecida e que se presume subdiagnosti-
cada. Cursa frequentemente com infecções respirató-
rias de repetição e bronquiectasias. A clínica inespecífica,
semelhante a outras patologias supurativas brônquicas
crónicas, dificulta o diagnóstico, muitas vezes efectuado
vários anos após o início dos sintomas. Os autores apre-
sentam uma revisão da literatura a propósito de dois
casos clínicos que ilustram a heterogeneidade e as difi-
culdades diagnósticas desta entidade nosológica. Um
dos doentes encontrava-se em idade pediátrica na altu-
ra do diagnóstico e outro na quarta década de vida.
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Caso Clínico
Clinical Case

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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Introdução
A síndroma de Mounier-Kuhn, também co-
nhecida como traqueobroncomegalia, é uma
doença rara caracterizada pelo aumento do
diâmetro da traqueia e dos brônquios prin-
cipais. Este aumento de calibre das vias aéreas
centrais foi observado pela primeira vez em
autópsias por Czyhlarz no ano de 1897. No
entanto, só em 1932 Mounier-Kuhn descre-
veu a síndroma como uma entidade com ca-
racterísticas clínicas, radiológicas e endoscó-
picas próprias. Actualmente encontram-se
relatados na literatura pouco mais de uma
centena de casos. Na década de 70, Himalstein
e Gallagher1 efectuaram uma revisão de bron-
cografias que apontava para uma prevalência
de 1%. Nos últimos anos têm sido identifi-
cados incidentalmente doentes assintomáti-
cos ou com sintomas mínimos. Estes dados
sugerem que a síndroma não é tão rara como
se supunha, mas sim subdiagnosticada.
A dilatação da traqueia e dos brônquios princi-
pais resulta da atrofia das fibras elásticas e da
diminuição da espessura do músculo liso a este
nível. A partir da quarta ou quinta geração da
árvore brônquica verifica-se uma transição
abrupta para o calibre normal. A fragilidade
do tecido músculo-membranoso predispõe a
herniações de mucosa e formação de divertí-
culos entre os anéis cartilagíneos. A compliance
das paredes das vias aéreas centrais aumenta,
permitindo a distensão na inspiração, mas fa-
vorecendo o estreitamento ou colapso na ex-
piração, particularmente durante a expiração
forçada ou tosse. A eficácia da clearance muco-
ciliar diminui e há retenção de secreções, com
subsequentes infecções respiratórias de repeti-
ção e formação de bronquiectasias.
A doença é mais frequente no sexo masculino
e na raça negra. Na maioria dos casos é idiopá-
tica. Pode surgir isoladamente ou ser secundá-

ria a outras doenças do tecido conjuntivo, como
cutis laxa, síndromas de Ehlers-Danlos ou de
Marfan. Parece estar ainda associada a outras
anomalias da árvore traqueobrônquica: dupli-
cação da traqueia distal, trifurcação traqueal e
hipoplasia do brônquio lobar superior direito.
Especula-se sobre o papel da genética na sín-
droma de Mounier-Kuhn desde que foram
descritos alguns casos familiares3, um dos quais
de transmissão autossómica recessiva. Foram
ainda relatadas formas adquiridas, como com-
plicação de ventilação mecânica em prematu-
ros4 e de fibrose pulmonar em adultos5. Alguns
autores7 consideram o tabagismo como factor
predisponente ao desenvolvimento da síndro-
ma e como potenciador da sua progressão para
formas graves.
A traqueobroncomegalia classifica-se em três
subtipos1. No tipo 1 encontramos alargamen-
to simétrico e moderado da traqueia e brôn-
quios principais. No tipo 2 este alargamento
é mais marcado, de configuração assimétrica
e bizarra, formando divertículos. Os divertí-
culos no tipo 3 estendem-se até aos brôn-
quios distais.
A apresentação clínica pode ocorrer em qual-
quer idade (existem casos descritos dos 18
meses aos 76 anos), mas é diagnosticada habi-
tualmente na terceira ou quarta décadas de vida.
Muitos doentes são assintomáticos ou têm ape-
nas sintomas ligeiros. Os restantes relatam tos-
se produtiva, expectoração purulenta abundan-
te, ocasionalmente hemoptóica e dispneia
progressiva. Apresentam infecções respirató-
rias recorrentes, bronquiectasias e, em estádios
avançados, surge fibrose pulmonar e insuficiên-
cia respiratória. Estas manifestações clínicas são
inespecíficas, atribuíveis a outras patologias res-
piratórias, como bronquite crónica ou bron-
quiectasias, o que contribui frequentemente
para o atraso no diagnóstico.
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No estudo funcional respiratório encontramos
aumento do espaço morto e do volume cor-
rente, sendo também frequentes padrões obs-
trutivos com capacidade pulmonar total e
volume residual elevados. Em fases mais avan-
çadas pode sobrepor-se um padrão restritivo.
O alargamento da coluna de ar traqueal na
radiografia torácica, mais bem visualizado na
incidência de perfil, pode sugerir traqueobron-
comegalia. O diagnóstico requer confirmação
por tomografia computorizada (TAC), resso-
nância magnética (RM), broncografia ou bron-
cofibroscopia. A TAC demonstra a dilatação
da traqueia e brônquios principais e permite
medi-la com exactidão. Em cortes de alta re-
solução podem ainda observar-se divertícu-
los e o grau de envolvimento do parênquima
pulmonar (bronquiectasias, fibrose). A RM
fornece informações sobreponíveis às da TAC
no que se refere à avaliação das vias aéreas
centrais, mas, ao contrário desta, não permite
uma avaliação fiável do parênquima pulmo-
nar8. A broncografia e broncofibroscopia, sen-
do exames dinâmicos, permitem visualizar o
comportamento das vias aéreas durante os
ciclos respiratórios, manobras de expiração
forçada e tosse. Qualquer diâmetro da traqueia
e brônquios principais superior aos limites ex-
pressos no Quadro I é diagnóstico de síndro-
ma de Mounier-Kuhn.

Doentes assintomáticos não requerem qual-
quer terapêutica específica, recomendando-
-se apenas nos fumadores a cessação tabági-
ca. O tratamento preconizado limita-se a
cinesiterapia respiratória incidindo em téc-
nicas de drenagem postural e antibioterapia
precoce e criteriosa durante as infecções res-
piratórias. A maioria dos autores sugere ain-
da a imunoprofilaxia das infecções, à seme-
lhança das restantes doenças respiratórias
crónicas. Pode ocorrer retenção de secreções
com necessidade de aspiração por broncofi-
broscopia e, em casos graves, de colapso tra-
queobrônquico, a colocação de prótese po-
derá estar indicada9.

Casos clínicos

Caso 1
Adolescente do sexo feminino, actualmente
com 13 anos, internada no Serviço de Medi-
cina do Hospital Pediátrico de Coimbra
(HPC) aos 11 anos por pneumonia a Haemo-
phylus influenzae e intolerância à antibiotera-
pia oral.
Como antecedentes familiares refere-se um
primo paterno em segundo grau com lábio
leporino e fenda do palato. Gestação nor-
mal de 39 semanas, parto eutócico e sem in-
tercorrências neonatais. Aos 2 meses foi re-
ferenciada à consulta de genética do HPC
por síndroma polimalformativo. Constatou-
-se então fácies assimétrica, orelhas de im-
plantação baixa, retrognatismo, fenda pos-
terior no palato mole, ausência de úvula,
estrabismo, miopia grave, atraso de desen-
volvimento, comunicação interventricular,
dilatação da crossa da aorta, hiperlaxidão li-
gamentar generalizada com luxação congé-
nita de ancas e joelhos, pés botos, campto-

Quadro I – Diâmetros das vias aéreas centrais no adulto geral-
mente considerados diagnósticos de traqueobroncomegalia6

Sexo Sexo
feminino masculino

Traqueia:
• diâmetro transversal > 21 mm > 25 mm
• diâmetro sagital > 23 mm > 27 mm

Brônquio principal direito > 19,8 mm > 21,1 mm
Brônquio principal esquerdo > 17,4 mm > 18,4 mm
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dactilia e sindactilia. O cariótipo efectuado
foi normal (46 XX) e a criança manteve-se
em vigilância em consultas de ortopedia, car-
diologia e desenvolvimento.
Durante o crescimento foi submetida a várias
cirurgias ortopédicas para correcção das de-
formidades articulares, desenvolveu osteo-
porose grave e verificou-se o encerramento
espontâneo da CIV. Foi observada em con-
sulta de alergologia aos 7 anos por crises de
dispneia e pieira recorrentes. O estudo fun-
cional respiratório demonstrou obstrução
moderada reversível ao broncodilatador e os
testes de provocação cutânea foram negati-
vos, tendo sido diagnosticada asma intrínse-
ca. Referência a infecções respiratórias de
repetição desde o 1.º ano de vida e tosse diá-
ria produtiva de expectoração purulenta e
fétida nos últimos anos.
A radiografia torácica efectuada no interna-
mento mostra uma coluna de ar traqueal alar-
gada (Fig. 1). Para melhor esclarecimento
destas alterações, efectuou TAC torácica

(Fig. 2), que confirma o aumento de diâme-
tro da traqueia e brônquios principais em
relação ao esperado para a idade. Mostra ain-
da dois brônquios supranumerários no ter-
ço médio da traqueia, bronquiectasias quís-
ticas em S10 esquerdo, S2 e S6 direitos.

Fig. 1 – Radiografia torácica do Caso 1 – Aumento da co-
luna de ar traqueal e brônquios principais

Fig. 2 – TAC torácica do Caso 1 – No terço médio da traqueia dois brônquios supranumerários. Traqueomegalia com
diâmetros ântero-posterior 23 mm e transversal 13 mm; Brônquio principal direito 9 mm e esquerdo 8 mm. Aneurisma da
crossa da aorta. Bronquiectasias quísticas em S10 esquerdo, S2 e S6 direitos
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Estas alterações são compatíveis com síndro-
ma de Mounier-Kuhn. A menina integrou
então um programa de cinesiterapia respira-
tória diária orientado para a drenagem de
secreções, verificando-se uma redução sig-
nificativa do número e gravidade das infec-
ções respiratórias.

Caso 2
Homem de 40 anos, não fumador, emprega-
do em armazém de peixe congelado, casado,
pai de três filhos saudáveis. Enviado a con-
sulta de pneumologia pelo médico de famí-
lia por pneumonia do lobo inferior esquerdo
de resolução radiológica arrastada.
História de infecções respiratórias recorren-
tes desde os 6 anos. Diagnóstico de asma
intrínseca aos 25 anos, estando medicado
com salmeterol/fluticasona diskus 50/250 g
inalado 2id. Antecedentes de três pneumo-
nias do lobo inferior esquerdo nos últimos 5
anos. No último episódio (4 semanas antes

da consulta) foi medicado com moxifloxaci-
na 400mg oral id durante 10 dias, com reso-
lução sintomática completa, mas mantendo
alterações radiológicas. Sem antecedentes
familiares relevantes.
Na revisão por sistemas refere apenas queixas
respiratórias, nomeadamente broncorreia mu-
cosa diária desde a adolescência, dispneia e
pieira durante infecções respiratórias e esforço.
A radiografia torácica (Fig. 3) mostra alar-
gamento da coluna de ar traqueal e opaci-
dades areolares de predominio central bila-
terais. A TAC torácica (Fig. 4) evidencia a
traqueobroncomegalia com diâmetros da
traqueia e brônquios 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 redundância da mucosa entre os anéis
cartilagíneos formando mesmo vários pe-
quenos divertículos, no entanto sem redu-

Fig. 3 – Radiografia torácica do Caso 2 – Alargamento da coluna de ar traqueal, mais evidente na incidência de perfil.
Opacidades areolares de predomínio central bilaterais

SíndromA de Mounier-Kuhn: uma causa rara de infecções respiratórias de repetição
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Fig. 4 – TAC torácica do Caso 2 – Aumento marcado dos diâmetros ântero-posterior e transversal da traqueia (55 mm e
64 mm, respectivamente), brônquios principais direito (60 mm) e esquerdo (58 mm). Bronquiectasias centrais bilaterais

Fig. 5 – Broncofibroscopia do Caso 2 – Traqueobronco-
megalia, mucosa redundante e pequenos divertículos en-
tre os anéis cartilagíneos

ção significativa do calibre das vias aéreas
durante a expiração ou tosse. Estudo fun-
cional respiratório com padrão obstrutivo
reversível ao broncodilatador inalado –
VEMS pré-BD 3020 ml (81%), pós-BD
3750 (100%), CVF 4900 ml (91%), VEMS/
/CVF 62% – sem outras alterações, nomea-
damente gasométricas.
Perante o diagnóstico final de síndroma de
Mounier-Kuhn, o doente foi orientado
para cinesiterapia respiratória, que efectua
diariamente no domicílio com Flutter®.
Cumpre ainda esquema de vacinação anti-
-pneumocóccica 5/5 anos, anti-influenza
e imunoestimulantes orais anuais com be-
nefício.
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Discussão
No Caso 1, a síndroma associa-se a outras mal-
formações do tecido conjuntivo, nomeadamente
osteoarticular e, no Caso 2, surge isoladamente.
Nos dois casos clínicos, os sintomas tiveram iní-
cio vários anos antes do diagnóstico. As infec-
ções respiratórias de repetição dominavam o
quadro clínico em ambos, precocemente no
Caso 1 (desde o 1.º ano de vida) e de instalação
mais tardia no Caso 2 (adolescência). A clínica e
as alterações funcionais encontradas foram ini-
cialmente atribuídas a asma intrínseca. Apesar
de terem sido efectuadas várias radiografias ao
longo dos anos de evolução dos sintomas, o alar-
gamento da coluna de ar traqueal não foi nota-
do ou valorizado.
Em conclusão, a síndroma de Mounier-Kuhn
deve ser sempre considerada no diagnóstico
diferencial de doentes com infecções respi-
ratórias de repetição, independentemente da
idade e comorbilidades. O exame cuidadoso
das vias aéreas centrais na radiografia torácica
não deve ser negligenciado.
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