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Cistos aéreos que emergem anormalmente da traquéia e/ou brénquios de maior calibre sdo doenca
extremamente rara. Na literatura encontram-se poucas descricdes de casos isolados de cistos
paratragqueais associados a pneumopatias cronicas. Relatamos dois casos dessa entidade clinica, rara,
em membros de uma mesma familia: o pai das pacientes faleceu dessa doenca com 43 anos de idade
e as duas filhas encontram-se em tratamento. O quadro clinico é semelhante ao da supuracao
pulmonar crénica. O diagnéstico foi firmado através de broncovideoscopia e tomografia
computadorizada de térax com reconstrucdo em 3D e broncoscopia virtual. As pacientes estdo sob
observacdo e tratamento clinico paliativo. (J Pneumol 2001;27(6):349-354)

Tracheobronchial cystic disease

Air cysts abnormally emerging from the trachea and/or larger bronchi is an extremely rare
disease. Only a few isolated cases of paratracheal air cysts associated with chronic lung diseases
have been described in the literature. The aim of this communication is to describe two cases of
this rare, clinical entity in members of the same family. The father of the patients died from this

disease at 43 years of age and his two daughters are currently under treatment. The clinical
findings are similar to those of chronic pulmonary suppuration syndrome. The diagnosis was
established by bronchovideoscopy, axial cT with 3D reconstitution and virtual bronchoscopy. The
patients are under observation and palliative treatment is being administered.

Descritores — Pneumopatias. Cistos. Traquéia. Bronquios. Bron-
coscopia. Tomografia computadorizada.

Key words — Lung diseases. Cysts. Trachea. Bronchi. Bronchosco-
py. Computed tomography.

INTRODUCAO

Cistos aéreos paratraqueais ou diverticulos traqueais
representam uma entidade clinica extremamente rara e,
segundo a literatura médica, existem poucos trabalhos
publicados nessa area. O diagnéstico histopatoldgico de
cistos aéreos paratraqueais, em casos cirurgicamente con-
firmados, inclui diverticulo traqueal, cisto linfoepitelial e
cisto broncogénico®-3). Em todos esses casos analisados,
0s cistos estdo revestidos por epitélio cilindrico ciliado e
tém comunicacdes com a traquéia; conseqlientemente, €
de supor que esses cistos paratraqueais pertengcam a uma
mesma entidade clinica. Diverticulo traqueal € uma enti-
dade clinica relativamente rara, caracterizada por uma ou
varias invaginacdes da parede traqueal*4. Em adultos,

esses diverticulos seriam o resultado da herniagcdo da
mucosa traqueal, através de pontos fracos da parede,
como o resultado da pressdo intraluminal aumentada, tal
como sucede com a tosse crénical>4. Diverticulos traqueais
congénitos sdo raros e seriam ramificagbes malformadas
ou supranumerarias da traquéia®. Eles tém, anatomica-
mente, estrutura traqueal e sdo cheios de substancia mu-
cosa. Cistos broncogénicos sdo, também, derivados de
brotos embrionarios supranumerarios do tubo respirat6-
rio primitivo; geralmente, se apresentam como massas
cisticas cheias de liquido e podem estar localizados den-
tro do mediastino ou dentro do parénquima pulmonar®.

Pequenos cistos paratraqueais, em nimero de um ou
dois e, posteriormente, a direita da traquéia e localizados
ao nivel da entrada torécica estdo associados com enfise-
ma ou mudancas cicatriciais do pulméo. Segundo Goo et
al.W e Gupta et al.?”, sdo facilmente detectados na tomo-
grafia computadorizada (TC). Em nossos dois casos aqui
apresentados, os cistos paratraqueais s&o numerosos, de
diferentes tamanhos e com evidentes comunica¢des com
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a traquéia. A raridade dessa apresentagdo foi 0 motivo
principal do estudo destes casos. Por que acontecem cis-
tos paratraqueais? Sera por aumento da pressdo intralu-
minal na traquéia? Ou a existéncia de pontos fracos na
parede traqueal? A exata natureza dessas altera¢fes pa-
ratraqueais, em nossos casos, ainda ndo esta definitiva-
mente esclarecida, tarefa para a continuidade das pesqui-
sas nesse campo.

Relatamos dois casos, em uma mesma familia, dessa
entidade denominada “doenca cistica traqueobrdnquica”.

RELATO DOS CASOS

Caso 1 — Mulher branca de 20 anos, natural de e resi-
dente em Ipud, SP, procurou o servico com queixa de:
tosse cronica, expectoracdo mucopurulenta, dispnéia, obs-
trucéo nasal de evolugdo intermitente havia aproximada-
mente 11 anos. Nesse periodo foi hospitalizada em 10
ocasides por infeccdes respiratorias, tendo sido submeti-
da a varias investigaces e tratamentos. Negava tabagis-
mo. Ao exame fisico apresentava-se em regular estado
geral, taquipnéica, emagrecida, cianotica +/4+, afebril.
Murmdrio vesicular rude com sibilos, roncos e estertores
em terco médio e bases de ambos os pulmdes, FR de
28irm, 80bpm, PA de 120/80mmHg, sem outras altera-
¢Oes nos demais Orgaos e sistemas.

A radiografia simples do térax de entrada mostrou hi-
pertransparéncia dos lobos superiores, fissura horizontal

N

Figura 1 - Radiografia de térax PA: atelectasia no lobo inferior do
pulméo esquerdo. Opacidade peri-hilar direita com faixa de ate-
lectasia e borramento das sombras vasculares nas metades inferio-
res de ambos os pulmées.
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elevada e atelectasia de lobo inferior esquerdo (Figura 1).
A radiografia de seios paranasais revelou sinusopatia ma-
xilar crnica. A pesquisa de BAAR foi negativa, as dosa-
gens de cloro e s6dio no suor foram normais, os testes de
funcédo pulmonar mostraram insuficiéncia pulmonar ven-
tilatoria mista e hipoxemia (paO, = 40mmHg). Na bronco-
videoscopia flexivel observaram-se defeitos na estrutura
da parede posterior da traquéia e dos grandes brénquios.
Essas alterac@es consistem em orificios que variam de 2 a
6mm de diametro, por onde drenavam secre¢8es muco-
sas e mucopurulentas para a luz da traquéia, com o esfor-

&

Figura 2 — TC espiral de corte transverso imediatamente abaixo da
bifurcacdo brénquica demonstrando mdltiplas imagens nodulares
hipertransparentes (diverticulos) adjacentes a parede dos brénquios
principais. Areas de bronquiectasias com impactagdes mucdides
nos lobos superiores, mais evidente & direita.

Figura 3 — Imagem de TC: broncoscopia virtual com viséo da cari-
na, demonstrando os orificios dos diverticulos traqueobrénquicos.
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¢o da tosse; a bidpsia da mucosa, no interior dessas es-
truturas, revelou apenas epitélio respiratério com sinais
de inflamacao subaguda. Além disso, observavam-se pro-
fundas alteracdes anatémicas que se iniciavam desde o0s
brénquios lobares; essas aberragdes estruturais tornaram
impossivel o reconhecimento das ramificacdes da arvore
brénquica. A poucos milimetros da carina principal, emer-
gindo do brénquio principal esquerdo, observou-se um
brénquio de grosso calibre.

A tomografia computadorizada espiral de alta resolu-
cdo revelou colegbes aéreas paratragueais, predominan-
do posteriormente a direita, complementada com bron-
coscopia virtual e imagens de TC com reconstrucdo em
3D. Através desses exames ficaram caracterizados a for-
ma e 0 numero desses cistos paratraqueais (Figuras 2, 3,
4a, 4b).

Caso 2 — Mulher branca de 13 anos, irmé da paciente
descrita como caso 1, apresentava sintomatologia respi-
ratoria cronica compativel com infecgbes do trato respi-
ratorio e dos seios paranasais desde os dois anos de ida-
de, com freqilentes episddios de exacerbacdo. A seme-
Ihanca do caso 1, todas as investigacdes e tratamentos
anteriores em outros servigos foram sem sucesso. Ao exa-
me fisico estava em regular estado geral, com respiracdo
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Figura 4 — A e B) Reconstrugdo 3D-SSD, com mdiltiplas imagens sa-
culares acoladas a parede traqueobrénquica posteriormente

ofegante, 80bpm, PA de 110/70, FrR de 26irm, murmd-
rio vesicular com roncos e sibilos expiratérios difusos, mais
intensos nas bases pulmonares. Demais aparelhos e sis-
temas, sem alteracdes. A pesquisa de BAAR foi negativa,
as dosagens de cloro e sédio no suor foram normais, 0s
testes de funcdo pulmonar mostraram insuficiéncia pul-
monar ventilatoria mista e hipoxemia (paO, = 40mmHg).

A broncovideoscopia mostrou, também, orificios que
emergiam de toda extensdo da parede posterior da tra-
quéia e alteracGes anatdmicas desde os brénquios lobares
que tornaram impossivel reconhecer a segmentacéo pul-
monar (Figuras 5, 6 e 7). A bidpsia da mucosa revelou
epitélio respiratorio com sinais de inflamacgao subaguda.

DiscussAo

A natureza dos cistos paratraqueais poderia ser diver-
sa, mas, devido ao fato de que todos os cistos previamen-
te estudados eram revestidos por epitélio cilindrico cilia-
do pseudo-estratificado e tinham comunicagéo com a tra-
quéia, essas alteracbes devem ser consideradas verdadei-
ros diverticulos traqueais®®. A biépsia da mucosa das le-
sBes de nossos casos confirmou esse fato. Esses achados
sao similares a descricdo histopatologica de diverticulo
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Figura 5 — Radiografia de térax PA: atelectasia parcial do lobo su-
perior do pulmao direito e discreto borramento das sombras vascu-
lares nos lobos inferiores.

traqueal feita por MacKinnon®. Segundo dados da litera-
tura, a parede desses cistos era caracteristicamente des-
provida de cartilagem e de musculatura lisa, porém, era
revestida de epitélio cilindrico ciliado pseudo-estratifica-
do. Nos nossos casos, embora ndo tenhamos obtido pro-
vas histopatoldgicas dos cistos paratraqueais, acreditamos
que eles sdo diverticulos traqueais®.

Na série de MacKinnon, os diverticulos ocorriam no
lado direito com mucosa traqueal protruindo, através de
areas de maior fraqueza lateral entre os anéis cartilagino-
sos ou, posteriormente, através da parede da traquéia.
Nos nossos casos, os diverticulos emergem posteriormente
através de toda a extensdo da parede posterior da tra-
quéia. Os diverticulos surgem como cistos ovoides pedun-
culados ou como formacgdes sésseis, com seu eixo verti-
cal mais longo e medindo entre 0,5 e 3cm em seu didme-
tro maior; esses cistos se comunicam entre si e com a luz
da traquéia por um ou mais canais com diametros que
variam de 2 a 6mme®). Todas essas alteracOes cisticas es-
tavam unidas a traquéia na série de Goo et al. e também
na série de MacKinnon. Na nossa série também os cistos
estdo unidos, principalmente, a parede posterior da tra-
quéia e a parede posterior dos brénquios principais, €
esses sdo em numero exuberante.

Ao exame endoscopico observamos as seguintes alte-
racdes anatdmicas na traquéia: anéis cartilaginosos com
forma e ndmero preservados; a mucosa que revestia a
traquéia também estava preservada, porém, na parede
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Figura 6 — TC espiral corte transverso no apice pulmonar demons-
trando imagens cisticas paratraqueal direita e parede posterior, al-
gumas em contiguidade com a luz traqueal

esaf ann
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Figura 7 — Imagens de TC espiral com reconstru¢cdo 3D-SSD no
plano coronal obliquo, demonstrando imagens diverticulares na
parede postero-lateral da traquéia

posterior da traquéia, notamos numerosos orificios com
diametro que variava de 2 a 6mm. Desses orificios emer-
gia para o interior da luz da traquéia um liquido mucoso
ou mucopurulento, com a provocagdo da tosse. Outras
alteracOes observadas foram: trifurcacdo traqueal no pri-
meiro caso, ramificacdo brénquica aberrante a partir dos
brénquios lobares nos dois casos, altera¢cdes na estrutura
anatdmica dessas ramificacdes com distribuicdo anormal
de tecido cartilaginoso e, também, altera¢des funcionais
dessas estruturas. Mesmo com o esfor¢o da tosse, ndo
observamos nem broncodilatagdo nem broncoconstrigdo.

Infante et al. reportaram um caso de diverticulo tra-
queal que aumentava de volume ciclicamente, durante a
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ventilacao controlada, num paciente intubado com sonda
orotraqueal®. Insuflacdo dos cistos durante a expiragdo
também foi mostrada na execucéo de TC com respiracao
dinamica®. Acreditamos que a TC, com reconstrugdo em
3D, revela, claramente, a natureza dos cistos aéreos e
Seus canais que se comunicam com a traquéia e os canais
qgue comunicam 0s cistos entre si. Esse exame e a bron-
covideoscopia sdo definitivos para fazer o diagnéstico
dessa entidade clinica. Ambos os exames foram realiza-
dos nos dois pacientes.

Diverticulo traqueal é raramente encontrado na clinica
cotidiana e descri¢des de tratamento cirlrgico de tais di-
verticulos séo incomuns. A prevaléncia dessa entidade foi
relatada em aproximadamente 1%, segundo MacKinnon,
gue encontrou oito casos em 867 autopsias. Diverticulo
traqueal também tem sido relatado em associagcdo com
doenca pulmonar obstrutiva crénica (DPOC)®.

Varios mecanismos podem ser responsaveis pelo de-
senvolvimento desses cistos paratraqueais. MacKinnon
afirma que as evidéncias histologicas sugerem que os di-
verticulos traqueais surgem da distensao cistica dos duc-
tos das glandulas mucosas. Dilatagcdo e distensdo da tra-
quéia seriam o resultado do aumento da pressao intralu-
minal, causado pelos repetidos acessos de tosse cronica.
A tosse foi a queixa principal (65%) nos pacientes estuda-
dos por Goo et al. Nos nossos casos aqui estudados, 0s
sintomas mais frequentes foram a tosse cronica e copiosa
expectoracdo mucosa, ou mucopurulenta, com crises de
exacerbacfes periddicas, motivo de varias internacdes,
com tratamentos para pneumonias ou para bronquiecta-
sias. Os poucos cistos paratraqueais, um ou dois, locali-
zados exclusivamente na parede postero-lateral da tra-
quéia, como relatados na literatura, devem ocorrer, pela
fraqueza da parede e pelo fato de que a traquéia nesse
local é desprovida de sustentacdo anatdomica®. Nos casos
aqui apresentados 0s humerosos cistos emergem da pa-
rede posterior da traquéia em toda a sua extensao, inde-
pendente das suas relacBes anatébmicas. Essas alteracdes
anatdmicas tdo aberrantes desses dois casos pertencen-
tes a uma mesma familia e o fato de ndo ter nada seme-
[hante descrito na literatura nos estimularam a essa publi-
cacgao.

Coincidentemente, quando os casos 1 e 2 eram acom-
panhados no servigo; o pai delas faleceu aos 43 anos de
idade, na cidade de Ipud, SP. A causa foi infeccdo pulmo-
nar aguda grave (sic). Solicitou-se que os familiares nos
trouxessem os exames realizados e, para surpresa nossa,
as alteragdes radioldgicas e o quadro clinico eram bastan-
te semelhantes aos casos 1 e 2 (Figura 8).

Qual a causa dessas alteracdes cisticas? Como séo for-
madas? Sao questdes dificeis de responder e é tarefa para
a continuidade das pesquisas. Na literatura ha indicios de
que essas alteracdes cisticas ndo sdo de origem congéni-
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Figura 8 — TC corte axial infra-carinal com imagens radioluzentes
cisticas adjacentes a parede brénquica. Areas de impactagdo mu-
coides no lobo médio e segmento lingular superior.

ta. A sua estrutura e sua intima relacdo com a traquéia e
brénquios principais deixam pouca divida de que elas
surjam da distensdo dos ductos das glandulas. Inicialmen-
te, os ductos se dilatam e ha hiperplasia das glandulas;
posteriormente, seguem-se a distensao cistica dos ductos
e concomitante atrofia das glandulas mucosas; finalmen-
te, ali permanecera uma cavidade cistica de parede cons-
tituida de tecido fibroso, revestida de epitélio cilindrico
ciliado pseudo-estratificado®.

Por que acontecem essas formagdes cisticas? Parece
razoavel pensar que a tosse, com muitos anos de dura-
¢do, provocada por infecgOes repetidas da traquéia e/ou
associada a deficiéncia de drenagem das secre¢8es cau-
sadas pelas aberragcdes anatdbmicas do resto da arvore
brénquica, seria a responsavel por essas alteragdes nos
casos aqui estudados. Tanto a tosse como o esforgo para
eliminar as secre¢cdes aumentariam a pressao intralumi-
nal da traquéia. No primeiro caso, com 20 anos de idade,
as lesdes cisticas sdo mais numerosas e de maior calibre
do que no segundo caso, com 13 anos de idade (Figuras
4a, 4b, 7).

Essas alteracOes cisticas sdo responsaveis pela sinto-
matologia bastante semelhante a das supuracdes pulmo-
nares, como as bronquiectasias*®. QOutras sindromes ra-
ras que cursam com aumento de secre¢8es sdo: a sindro-
me de Kartagener, a sindrome de Mounier-Kuhn, a sin-
drome de Williams-Campbell, entre outras(®.10-14),

Quanto ao tratamento, a doenca cistica traqueobron-
quica pode ser dividida em dois grupos: um grupo de pa-
cientes portadores de numerosos cistos em toda exten-
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sao da traquéia e dos grandes brénquios e outro grupo de
poucos cistos, um ou, no maximo, dois. Nesse primeiro
grupo se enquadram os casos aqui estudados. Nossas duas
pacientes sdo controladas ambulatorialmente, internadas
esporadicamente nas exacerbacgfes, e a medicacdo insti-
tuida é a base de broncodilatadores, drenagem postural,
hidratacdo, fisioterapia respiratéria. Eventualmente, bron-
coscopias para retirada das secre¢des copiosas e antibio-
ticoterapia pela via oral ou em forma de aerossol, dire-
cionando o tratamento para 0s germes mais prevalentes
do trato respiratério, principalmente para Pseudomonas
aeruginosa, a qual foi isolada em cultura de um lavado
broncoalveolar do caso 1. Com essas medidas observa-
mos alivio sintomatico. No segundo grupo, quando 0s
pacientes apresentam sintomas importantes, como, por
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