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RESUMO

A bronquite pléstica (BP) é uma doenca rara caracterizada pela formacao de secre¢fes
cilindricas gelatinosas ou rigidas com ramificagdes nas vias aéreas. Alguns pacientes podem
expectorar espontaneamente o conteudo mucofibrinoso no formato de arvore brénquica.
Pacientes com bronquite plastica frequentemente se queixam de dispneia, sibilancia, dor
torécica pleuritica e febre. O exame fisico geralmente demonstra sibilos ou murmdrio
vesicular ausentes no lado afetado. As radiografias de torax frequentemente mostram colapso
do segmento envolvido. Os tratamentos para BP incluem uma combinacdo de opgdes de
tratamento farmacoldgico, ndo farmacoldgico e cirargico. O objetivo desse estudo € relatar

um caso de BP na inféncia, assim como o seu diagnostico e tratamento.

PALAVRAS-CHAVE: Bronquite/complicacBes, bronquite/diagnéstico, obstrucdo das vias

aéreas/etiologia, infantil, insuficiéncia respiratdria



ABSTRACT

Plastic bronchitis (PB) is a rare disease characterized by the formation of gelatinous or
rigid cylindrical secretions with branches in the airways. Some patients may spontaneously
expectorate the mucofibrinous content in the shape of the bronchial tree. Patients with plastic
bronchitis often complain of dyspnea, wheezing, pleuritic chest pain, and fever. Physical
examination usually demonstrates absent wheezing or breath sounds on the affected side.
Chest radiographs often show collapse of the involved segment. Treatments for PB include a
combination of pharmacological, non-pharmacological and surgical treatment options. The

aim of this study is to report a case of PB in childhood, as well as its diagnosis and treatment.

KEYWORDS: Bronchitis/complications, bronchitis/diagnosis, airway obstruction/etiology,

childhood, respiratory failure
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1 - INTRODUCAO

A bronquite pléastica (BP), também conhecida como bronquite de Hoffman, bronquite
gessada, bronquite pseudomembranosa ou bronquite fibrinosa, € uma doenca rara
caracterizada pela formacéo de secrec¢des cilindricas gelatinosas ou rigidas com ramificacdes
nas vias aéreas. Esses moldes sdo maiores e mais espessos do que aqueles vistos em tampdes
mucosos comuns, podendo variar em tamanho, desde pequenos segmentos até moldes
completos de um pulmé&o inteiro %%, Podem ser muito grossos para serem aspirados através
de um broncoscopio ou muito friaveis para ser pingados e removidos com uma pinga. Alguns
pacientes podem expectorar espontaneamente o contetdo mucofribrinoso no formato da
arvore bronquica, no entanto, nem sempre isso ocorre, dificultando e retardando o diagndstico
(1,2,3,4).

H& na literatura relacdo da BP surgindo em pacientes com distdrbios respiratorios,
incluindo asma/alergias graves, infeccao respiratoria viral, fibrose cistica (FC) e sindrome
torécica aguda de células falciformes, o que sugere que a inflamacéo da mucosa brénquica
pode afetar a permeabilidade linfatica e contribuir para a formagéo da secrecéo anormal 2%,
Também ha descricdo em pacientes com cardiopatias, como cardiopatias cianéticas e de
ventriculo Unico. Contudo, um namero significativo de casos ndo tem fatores predisponentes
(2,5)-

A maioria dos casos pediatricos de BP estdo associados com correcdo cirurgica de
cardiopatia congénita e outros procedimentos cardiacos, embora muitas outras etiologias
estejam presentes 2.

Pacientes com BP frequentemente se queixam de dispneia, chiado no peito, dor
torécica pleuritica e febre. A suspeicdo diagnoéstica é principalmente clinica e é baseada na
apresentacdo clinica, broncoscopia e achados de exames de imagem. O diagnéstico
geralmente é confirmado por broncoscopia demonstrando obstrucdo das vias aéreas com
moldes espessos ou por expectoracdo dos moldes 2.

Os tratamentos para BP incluem uma combinacdo de opgbes de tratamento

farmacolégico, ndo farmacoldgico e cirtrgico 2.



2 - FUNDAMENTOS TEORICOS

A BP é uma rara doenca em que moldes intrabrénquicos ramificados sdo formados
acarretando no bloqueio parcial ou total das vias respiratorias. Caso uma porcao significativa
da arvore traqueobrénquica seja obstruida, a BP pode resultar em complica¢des com risco de
vida @*®"® Essa condicdo é descrita como complicacio de patologias respiratdrias,
infeccOes, anormalidades linfaticas e sobretudo apos a realizagdo de cirurgia para corre¢ao de
cardiopatia congénita, principalmente apés o procedimento de Fontan €101,

Esse procedimento cirdrgico consiste em realizar um desvio do fluxo sanguineo da
veia cava inferior e da veia cava superior para a artéria pulmonar com o objetivo de ndo haver
mistura dos fluxos de sangue venoso com arterial. E empregado no tratamento de cardiopatias
congénitas complexas com ventriculo Unico anatbmico ou funcional, sendo considerada a
etapa final de paliacdo para pacientes com cardiopatia congénita univentricular. Estudos
anteriores sugerem uma incidéncia cumulativa de até 4% de BP ao longo da vida em
sobreviventes da cirurgia de Fontan ©*01%,

A BP possui algumas classificagdes que, ao longo do tempo, foram sendo criadas.
Dessa forma, essas classificacdes em constante mudanca da patogénese da BP sugerem uma
ma compreensao do processo da doenca ©?. Em 1997, Seear et al. descreveram dois tipos de
cilindros: cilindros inflamatdrios tipo | (Figura 1) compostos por fibrina, infiltrados de células
inflamatorias de fase aguda, como os cristais de Charcot-Leyden; e cilindros acelulares ndo
inflamatérios tipo 11 compostos por mucina (Figura 2) 6112,

Figura 1: Micrografia corada com Hematoxilina-eosina (H&E) mostrando cristais de

Charcot-Leyden (seta preta) e granuldcitos eosinofilicos (seta branca).

BN
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& X33
JP, Chilvers M, Wensley D, Seear M, et al. Casting a

Fonte: Adaptado de Jasinovic T, Kozak FK, Moxham
look at pediatric plastic bronchitis. International Journal of Pediatric Otorhinolaryngology. 2015 Oct

1;79(10):1658-61.



Figura 2: Imagem microscopica de um cilindro brénquico demostrando contetdo de

mucina (seta preta).

Fonte: Adaptado de Ntiamoah P, Mukhopadhyay S, Ghosh S, Mehta AC. Recycling plastic: Diagnosis and

management of plastic bronchitis among adults. European Respiratory Review. 2021 Sep 30;30(161).

Em 2002 Brogan et al. propuseram um novo esquema de classificagdo com base no

estado da doenca associada: alérgica/asmatica, cardiaca e idiopatica. Em 2005, Madsen et. al

propuseram um modelo em que processos inflamatorios, ativados na asma por exemplo,

implicariam em uma desregulacdo na formacdo de muco, que, juntamente com a diminuigéo

do clearance mucociliar e infiltracdo da via respiratéria por neutréfilos e eosindfilos,

explicaria a fisiopatologia da BP. Ou seja, foi proposto um outro sistema de classificacdo

baseado, primeiro, na doenca associada derivada de um componente genético ou de alguma

predisposicdo e, em seguida, na histologia do molde, em que um insulto inflamatério leva ao

aciimulo anormal de mucina, fibrina ou quilo nas vias aéreas (Tabela 1). @612,

Tabela 1: Esquemas de classificacdo de bronquite pléstica.

Seear et al. Madsen et al. 2005
1997 Doenca associada Histologia Fisiopatologia

. Asma e doencgas Fibrina com infiltrado eosinofilico denso, |, .. P g ;
Tipo | alérgicas cristais de Charcot-Leyden Hipersecregdo de muco viscoso (discrasia)
Tipo Il Incompeténcia das vélwilas linféticas,

Disturbios linfaticos

Cilindros quilosos as vezes contendo
fibrina

ruptura mecanica do ducto toracico ou um
de seus grandes tributarios, linfangiectasia,
linfangiomatose

Cardiopatia congénita
estrutural

Cilindros mucinosos acelulares

Pressao venosa pulmonar alta levando a
uma resposta anormal do epitélio brénquico,
resultando em produgdo excessiva de muco

Doenga falciforme

Composigao do material fibrinoso e
histiécitos pigmentados no fluido
circundante

Isquemia da arvore brénquica causada por
vaso-oclusdo levando a disfungédo da
motilidade ciliar

Fonte: Adaptado de Riegger CM, Bar W, lIseli P. Simultaneous atelectasis in human bocavirus infected
monozygotic twins: Was it plastic bronchitis? BMC Pediatrics. 2013 Dec 18;13(1).




Na infancia, a maioria das causas de BP é ligeiramente mais comum em homens,
exceto as de causas alérgicas, em que o sexo feminino predomina ¢23®). Além disso, a BP é
mais prevalente em criancas do que em adultos, sendo a faixa etaria de 4 a 12 anos mais
afetada 111319,

A prevaléncia da BP ainda é estudada. 1sso pode ser explicado por uma subnotificacdo
justificada pela raridade da doenca, conhecimento clinico limitado e apresentacdo mais leve
em algumas criancas. Também conta como fator complicador o confundimento com
diagnosticos diferenciais como asma, nos casos graves de obstrucdo mucdide, as vezes

observada na Aspergilose Broncopulmonar Alérgica (ABPA) ou na sindrome do lobo médio
(1,6,11,15,16)

Etiologia

A maior parte dos casos pediatricos de BP esta relacionada a varias condicGes
cardiacas e pulmonares, incluindo cardiopatia congénita cianética, asma, FC, infeccOes
respiratorias, anormalidades linfaticas, doenca falciforme e neoplasias. Somente algumas
etiologias sdo presentes tanto na populacdo pediatrica quanto na adulta, sendo que 0s casos
pediatricos com mais detalhes descritos sdo de procedimentos cardiacos como, por exemplo, 0
procedimento de Fontan, citado anteriormente, e que pode gerar a BP em 4% dos individuos.
Ademais, ha casos de BP em pacientes que realizaram procedimento de derivacdo de Glenn
(hemi-Fontan), reparo de tetralogia de Fallot, cirurgia de troca arterial e outras cirurgias
cardiacas. FormacgOes de cilindros também foram descritos em pacientes com doenga
falciforme, apresentando sindrome torécica aguda 9.

Essa doenca pode ser desencadeada por infec¢bes do trato respiratério até mesmo em
criancas previamente saudaveis, sendo o fator contribuinte mais provavel um processo
infeccioso agudo, considerando a apresentacdo clinica de febre, tosse e inicio agudo de
desconforto respiratério . Alguns pacientes pediatricos com infeccdes bacterianas e virais
que desenvolveram BP também foram descritos, como em infec¢bes por influenza A,
adenovirus B1 e sorotipo 7. A associa¢do de BP com a infeccéo por influenza A foi atribuida
a inflamacdo das vias aereas e a reducdo da depuragdo mucociliar causada pelo virus da gripe.
A influenza B também deve ser considerada como uma causa potencial de formacéo de
cilindros gessados em criangas com BP. Por fim, a BP em criangas pode ser secundéria a

processos inflamatdrios, como asma e pneumonia eosinofilica cronica idiopatica, embora



possa ser idiopatica em que nenhuma etiologia ou associagdo subjacente pode ser identificada
(2|16,17).

Os médicos devem desconfiar de BP em pacientes com asma persistente e atelectasia
recorrente. A asma é considerada um fator de risco para a recorréncia de BP. E provavel que a
associacao de inflamacdo persistente das vias aéreas por conta de um tratamento ineficaz da
asma e infeccdes respiratdrias possa levar a BP recorrente. Com isso, esses pacientes devem
receber acompanhamento de perto por um pneumologista pediatrico e a asma deve ser
controlada de modo eficaz, devido ao elevado risco de recorréncia de BP 9,

Outros fatores de risco para essa patologia, sobretudo em pacientes com cardiopatia
congénita, incluem drenagem toracica prolongada, quilotérax pés-cirargico, necessidade de

oclusdo de circulagdo colateral aortopulmonar e reconstrucéo do arco adrtico (Tabela 2) &9

Tabela 2: Etiologias da BP pediatrica.

Sindrome Tordcica Aguda
* Lesdo Endobrénquica

Iatrogenica

* Drenagem prolongada do dreno
toracico

* Quilotérax

* Formacao de vasos colaterais
cardiopulmonares

Infeccioso

» Adenovirus

* Adenovirus Sorotipo 7

* Pneumonia por micoplasma
* Influenzae A e B

Processos Inflamatérios

* Atopia ou Asma

* Pneumonia Eosinofilica Cronica
Idiopdtica

Cirurgia

* Procedimento de Fontan

* Glenn Shunt

* Reparagio de Tetralogia de Fallot
* Troca Arterial

Fonte: Adaptado de Patel N, Patel M, Inja R, Krvavac A, Lechner AJ. Plastic bronchitis in adult and pediatric
patients: A review of its presentation, diagnosis, and treatment. Mo Med. 2021;118(4):363-73.



Fisiopatologia

Embora a fisiopatologia ndo seja completamente esclarecida e ser pouco descrita,
parece que a formacdo dos cilindros se deve a estase linfatica no pulmdo. Dessa forma, a
perda de linfa para a arvore traqueobrénquica tem como consequéncia a obstrugdo da via
aérea e a perda de células linfoides e imunoglobulinas, acarretando maior suscetibilidade a
infecgﬁes (2,7-9,11,15,17)-

O mecanismo responsavel pela formacdo do molde ou cilindro mucofibrinoso na
arvore brénguica encontra-se até entdo desconhecido. Ha varias proposi¢des para justificar a
formacdo dos moldes. Como citados anteriormente, de acordo com a classificagdo de Seear
(1997), eles podem ser classificados em dois tipos: cilindros do tipo I e do tipo Il. O primeiro
tipo de molde possui componentes inflamatorios, como neutrofilos, eosindéfilos e cristais de
Charcot-Leyden, observados tanto na asma quanto na FC. Acredita-se que sejam formados
para reduzir os mecanismos de depuragdo mucociliar. J& o tipo Il esta relacionado a condigédo
apos o procedimento de Fontan para correcdo da cardiopatia congénita, sendo que,
histologicamente, o material é acelular com predominancia de material linfatico proteico. No
procedimento de Fontan é realizado a conexdo da veia cava inferior (VCI) com a artéria
pulmonar objetivando redirecionar passivamente o fluxo sanguineo @19 Qutra
classificacdo é a de Madsen (2005), mais recente, que propde um modelo em que processos
inflamatdrios, ativados na asma por exemplo, implicariam em uma desregulacdo na formacéo
de muco através da diminuicdo do clearance mucociliar e infiltracdo da via respiratdria por
neutréfilos e eosinéfilos %419,

Dessa forma, o sistema de drenagem linfatica torna-se insuficiente devido ao aumento
das pressbes venosas pulmonares e, com o passar do tempo, os cilindros sdo acumulados.
Consequentemente, hd uma obstrucdo das vias aéreas que gera um aumento subito da pressao
venosa pulmonar, acarretando a formagdo de mais cilindros ®. O tamanho dos cilindros
produzidos pode variar de pequenos cilindros segmentares de um brdnquio a grandes cilindros
gue preenchem as vias aéreas de toda arvore traqueobrdnquica @

Ainda ndo foi estabelecida na literatura uma resposta abrangente no que tange a
fisiopatologia da BP. Contudo, esses mecanismos apresentados ajudam a compreender mais

profundamente a doenga "V,



Diagnostico

A BP, mesmo sendo uma doenca rara, apresenta sintomas comuns e persistentes
podendo gerar complicacdes respiratdrias graves, como insuficiéncia respiratéria e morte. O
tempo de surgimento dos sintomas de BP em pacientes que realizaram cirurgia pode ser
bastante variado, sendo que os cilindros podem ser formados em meses ou até em décadas
apos a cirurgia @17,

O diagndstico de BP ¢ principalmente clinico e se baseia na manifestacdo clinica do
paciente, no resultado da broncoscopia e de exames de imagem. Além disso, ndo ha critérios
diagndsticos definitivos ou testes para essa patologia, sendo o diagnéstico estabelecido por
meio de broncoscopia e/ou evidéncia dos cilindros bronquicos caracteristicos ¢®.

Ha semelhanca na apresentacdo clinica da BP com demais doencas respiratdrias
cronicas, como asma, FC ou bronquiectasias. Dentre os sintomas, podemos citar presenca de
dispneia, tosse produtiva, dor toracica pleuritica e febre 2"). Ademais, o exame fisico
geralmente demonstra sibilos ou murmurio vesicular (MV) ausente no lado afetado. Um relato
classico no exame fisico € o0 ‘bruit de drapeau’ (o som de uma bandeira estalando), que se
acredita ser causado pelo som do tampdo mucoso batendo na parede das vias aéreas. No
entanto, isso raramente é ouvido 2319,

A principal distingdo da BP com as outras doencas de cunho respiratorio € a presenca
de cilindros ramificados que sdo expectorados (Figura 3), geralmente contendo material
inflamatdrio e proteico. Contudo, o paciente pode apresentar episddios de expectoracdo
durante anos até ser estabelecido o correto diagndéstico, por conta da semelhanca do processo
de outras doengas como a FC 7.



Figura 3: Molde representativo de BP expectorado espontaneamente (~5 cm de

comprimento) de um paciente pediatrico com BP associada a Fontan.

Fonte: Brooks K, Caruthers RL, Schumacher KR, Stringer KA. Pharmacotherapy challenges of fontan-
associated plastic bronchitis: A rare pediatric disease. Pharmacotherapy. 2013 Sep;33(9):922-34.

Entre os achados dos exames de imagem, a radiografia de tdrax pode apresentar
frequentemente atelectasia do segmento envolvido (Figura 4), ocasionado pela obstrugéo
brénquica, com hiperinsuflacdo compensatdria no lado contralateral, embora haja relatos de
pacientes com consolidacgdes irregulares (heterogéneas) bilaterais sem evidéncia de perda de

volume 1248,

Figura 4: Radiografia de térax mostrando opacificagdo do lobo inferior direito com

desvio do mediastino para a direita.

Fonte: Hasan RA, Black C, Reddy R. Plastic bronchitis in children. Fetal and Pediatric Pathology. 2012
Apr;31(2):87-93.



Um exame realizado de rotina para diagnosticar a BP em criangas é a tomografia
computadorizada (TC) (Figura 5). A TC tornou-se a primeira escolha para o exame pulmonar
assim como é comum para diagnosticar diversas patologias. Contudo, a dose efetiva de
radiacdo liberada na TC é relativamente prejudicial para as criancas. Além disso, esse exame
apenas consegue demonstrar os sinais macroscépicos do local da lesdo, ndo sendo possivel
determinar com precisdo a forma, o tamanho e a densidade. Dessa forma, a TC apresenta

algumas limitagGes para o diagndstico de BP em criangas 4%,

Figura 5: TC de térax mostrando zonas de atelectasia parcial esquerda e cilindros

mucosos obstruindo o bronquio fonte esquerdo.

Fonte: Adaptado de Grizales CL, Gonzalez LM, Castrillon MA, Sua LF, Lores J, Aguirre M, et al. Plastic
bronchitis: A case report. Respiratory Medicine Case Reports [Internet]. 2019 Jan 1 [cited 2022 May 14];28.
Awvailable from: https://doi.org/10.1016/j.rmcr.2019.100876

J& a ressonancia magnética (RM) é um exame que também pode ser realizado e € livre
de radiacdo ionizante e risco carcinogénico, sendo considerado um exame muito seguro
(Figura 6). Entretanto, a RM também possui algumas limitacdes, dentre elas estdo os artefatos
de imagem que sdo formados pela influéncia da respiracdo e do fluxo sanguineo, dificultando
a aplicacdo da RM em imagens pulmonares. Além disso, esse exame € longo e possui alto

custo 4,



Figura 6: Imagem de RM de paciente com BP, enfisema, espessamento e aderéncia

pleural.

Fonte: Adaptado de Chen X, Lu R, Zhao F. Convolutional Neural Network-Processed MRI Images in the

Diagnosis of Plastic Bronchitis in Children. Contrast Media and Molecular Imaging. 2021;2021.

Exames que propiciem imagens de alta qualidade, refletindo por completo os detalhes,
contribuem no diagndéstico de doencas pulmonares e melhoram de forma significativa a taxa
de coincidéncia diagnostica. Dessa forma, € recomendado utilizar o modelo de segmentagéo
de imagens de RM baseado nas Redes Neurais Convolucionais (CNN). Essas CNN sdo uma
técnica de poés-processamento de imagem de RM, levando a uma maior precisdo na
segmentacdo de imagens brénquicas, diminuindo os artefatos e tornando-as com resolucdo
aumentada. Com isso, através desse recurso, uma base teorica é fornecida para o diagnostico
de BP em criancas ™.

Diante da semelhanca com outras patologias respiratorias, devido aos sinais e
sintomas ndo serem especificos de BP, torna-se imprescindivel colher uma histéria e exame
fisicos detalhados, juntamente com a necessidade de exames de imagem do térax e possivel
avaliagdo broncoscopica (Figura 7) .

A broncoscopia flexivel é utilizada como um importante instrumento diagnéstico para
0s casos pediatricos de internacdo por insuficiéncia respiratéria. Esse exame pode ser
realizado de maneira rapida e eficiente através de sedacdo intravenosa, podendo levar ao
diagnostico precoce de alguma patologia no trato respiratorio. A répida realizacdo da
broncoscopia flexivel com a remocdo de moldes gessados em pacientes com BP pode ser
essencial para minimizar a morbidade e mortalidade, ja que essa condi¢do pode levar & morte
de forma repentina e inesperada. Esses pacientes hospitalizados podem se deteriorar de forma
rapida e ndo responderem aos tratamentos padrédo. Os moldes bronquicos retirados nesse

exame podem ser recebidos pelo patologista para analise macroscépica e histopatoldgica .
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Figura 7: Imagem broncoscépica demonstrando fragmentos de gesso encravado em
seguimentos dos lobos superior e inferior esquerdos (A-C).

Fonte: Adapatado de Gibb, E., Blount, Lewis, Nielson, Ly, N. (2012). Management of Plastic Bronchitis With
Topical Tissue-type Plasminogen Activator. Pediatrics, 130(2), e446-e450.

Tratamento

Apesar da falta de conhecimento aprofundado da fisiopatologia acerca da BP, as
opcOes de tratamento eficazes ndo deixaram de evoluir gradualmente, tanto para alivio
sintomatico quanto para tratar causas subjacentes de BP @,

As formas de tratamento existentes para BP se assemelham as utilizadas na terapia de
doencas pulmonares obstrutivas e restritivas. Além disso, o tratamento ira variar em sua
eficacia dependendo do tipo de cilindro encontrado no paciente, sendo o tipo 2 com pior
prognostico, sendo mais prevalente em pacientes apds o procedimento de Fontan. Quanto
maior for o acometimento da arvore bronquica, maior a gravidade do caso ¢,

A fisioterapia respiratéria e/ou broncoscopia para remo¢do do molde estdo entre as
modalidades de tratamento mais utilizadas. A realiza¢do do lavado broncoalveolar e aspiracéo
por broncoscopia flexivel fazem parte da terapéutica dessa doenca. Em alguns casos, a
broncoscopia rigida se faz necessario para aspiragdo e extracdo do molde com forceps. A
remoc¢do endoscopica de moldes pode ser complicada pela consisténcia tenaz e friabilidade
das partes, mas o uso cuidadoso de pincas Opticas com succdo rigida auxilia a remogéo.
Devido as dificuldades de curar a formacao do gesso, muitos pacientes que ndo respondem ao
tratamento médico precisardo de broncoscopia rigida em série, ademais, ocorrera o
desenvolvimento de obstrucdo profunda das vias aéreas *9. Outra opgdo de tratamento
recentemente descrita consiste na administracdo de agente fibrinolitico ativador do
plasminogénio tecidual (t-PA) via broncoscopia flexivel. Grande parte dos estudos indica o

uso de t-PA inalado para ruptura de gesso bronquico %%,
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Apesar de ndo haver pesquisas comparativas para guiar o tratamento, algumas
discorrem sobre o tratamento farmacoldgico ser mais eficiente em pacientes com cilindros do
tipo I, de origem inflamatdria. Os mucoliticos parecem ser mais Uteis em cilindros do tipo |
com maior teor de mucina. Ja os pacientes com cilindros do tipo Il, ndo inflamatérios,
necessitam de tratamento da causa subjacente, como as consequéncias linfaticas apds o
procedimento de Fontan. Dessa forma, as opgOes de cirurgia para esse caso, como a ocluséo
da drenagem linfatica externa, atraves da embolizacdo, mostraram um resultado melhor no
tratamento, assim como na prevencao da recorréncia ¢,

A fim de tratar a inflamacdo subjacente a BP, uma opcdo de tratamento seria com
corticosteroides inalatorios ou sistémicos ja que ambos se mostraram eficazes na diminuicao
da formacdo de cilindros inflamatdrios, no alivio dos sintomas gerais e na reducdo da
hemoptise em pacientes que apresentaram esse sintoma %, Contudo, os corticosteroides
ndo contribuem para diminuir significativamente as complicagcdes ou a mortalidade associada
aBp @),

Caso os corticosteroides sejam contraindicados ou ineficazes, ha outros farmacos
disponiveis com efeito antiinflamatdério para serem administrados. Um exemplo sdo o0s
antibidticos macrolideos que possuem efeitos antiinflamatérios ao reduzir a formacéo de
cilindros Tipo | na BP. Os pacientes que apresentarem uma causa infecciosa juntamente a BP
ou caso seja observado crescimento microbiano em cultura dos cilindros, a antibioticoterapia
adicional é recomendada como parte do curso de tratamento @719,

Com o objetivo de auxiliar na dissolucdo dos moldes, a N-acetilcisteina pode ser
administrada por nebulizacdo, até mesmo antes da broncoscopia. E um agente mucolitico
amplamente empregado no tratamento da doenga pulmonar obstrutiva crbnica, também
utilizado em pacientes com BP ?*9).

Outro medicamento que pode ser utilizado é o octreotide, um analogo sintético da
somatostatina. Em teoria, esse farmaco reduz a formacdo dos moldes por meio da
vasoconstricdo dos vasos esplancnicos, propiciando reducdo das secre¢des intestinais. Dessa
forma, a absorcdo intestinal diminui, acarretando a reducdo do fluxo linfatico e,
consequentemente, gerando uma diminui¢do correspondente na formacdo dos cilindros.
Mesmo com varias opgdes de terapia farmacoldgica disponiveis, nenhum farmaco isolado se
mostrou consistente e eficaz no tratamento de BP. Além disso, algumas classes
medicamentosas tém demonstrado ineficacia para tratar essa doenca. Por exemplo, 0s

broncodilatadores, como beta-agonistas, guaifenesina e solucdo salina hipertdnica, muito
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utilizados em condic¢des pulmonares, como a FC, ndo promoveram melhora nos casos de BP
@

Além dessas terapias farmacoldgicas, as abordagens cirdrgicas surgiram como uma
forma de tratar a causa subjacente da BP, gerando alivio sintomético. Os métodos de
intervencdo cirdrgicas utilizados no manejo da BP possuem como objetivo: ressec¢do dos
moldes bronquicos existentes ou a prevencdo da producdo de novos moldes por meio do
procedimento no ducto linfatico V.

Os pacientes que possuem fluxo e drenagem linfaticas anormais, como citado
anteriormente, apresentam maior risco de desenvolver BP. Mesmo sabendo que a remogéo do
cilindro broncoscopico propicia beneficio sintomético aos pacientes com BP, as op¢des de
tratamento cirargico que modificam de forma permanente a drenagem linfatica sdo
consideradas como um novo método eficaz para tratar causas subjacentes de algumas formas
da doenca @9,

Alguns estudos relataram a resolucdo completa dos sintomas e a prevencdo de
complicacdes futuras da BP, ao ser realizada a oclusdo da drenagem linfatica externa, através
da embolizacdo. Esse novo método cirdrgico de embolizacdo percutdnea € minimamente
invasivo e € empregado em pacientes pediatricos com BP decorrente da circulacdo de Fontan
ou de doenca cardiaca congénita que resulta em circulacdo linfatica anormal. Além disso, 0s
pacientes submetidos a esse procedimento precisaram de uma quantidade menor de
medicamentos no pds-cirdrgico ou suporte respiratorio e nao apresentaram obstrucdo ou
sangramento adicional. Portanto, a embolizacdo linfatica obteve sucesso no alivio dos
sintomas e na prevencdo de exacerbacdes adicionais .

Nos casos de BP refrataria, as opces de tratamento seguras sdo as intervencbes
broncoscépicas, incluindo a crioterapia que € um avango recente na broncoscopia pediatrica
intervencionista e vem sendo cada vez mais utilizada. Pode-se fazer uso da crioprobe quando
os cilindros sdo muito espessos para serem aspirados, muito distais ou muito fridveis para
serem extraidos com forceps de bidpsia ou de broncoscopia rigida. Nesses casos em que ha
varias tentativas de remocdo de gesso brénquico malsucedidas, tanto com broncoscopia
flexivel ou rigida, quanto com uso de farmacos inalatérios, a criossonda passa a ser
considerada uma intervencdo Util. A extracdo de gessos localizados nas vias aéreas distais

pode ndo ser viavel através da broncoscopia rigida, sendo mais Util fazer uso da crioterapia
(16)
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Quando ocorre uma réapida deterioracédo clinica do paciente mesmo ap6s fazer uso das
estratégias de ventilacdo mecanica, a utilizagdo de oxigenacdo por membrana extracorporea
(ECMO) em criancas com BP pode salvar vidas (9.

Além disso, para tratamento da formacdo recorrente de gesso brénquico, ha duas
terapias eficazes: a linfangiografia com lipiodol e a embolizagdo/maceragdo percutanea do
ducto torécico. A oclusdo bem-sucedida do ducto toracico de um paciente resultou em uma
resolucdo completa da BP. Até o momento, ndo existem diretrizes padrdo em relacdo as
técnicas de procedimentos percutaneos e risco de problemas apds a oclusdo completa do ducto

parece baixo, com relatos infrequentes de possiveis complicacdes (Figura 8) @9,

Figura 8: Linfangiografia com contraste em corte coronal (A) e axial (B) mostrando

vasos linfaticos dilatados no mediastino posterior.

Fonte: DePopas EM, Veress LA, Ahmed F, Rausch CM, Annam A, Gupta R. Percutaneous thoracic duct
intervention to treat plastic bronchitis related to Fontan palliation. Pediatric Pulmonology. 2017 Nov
1;52(11):E97-101.

Héa apenas evidéncias aneddticas de que qualquer uma dessas terapias é benéfica e essa
evidéncia geralmente foi fornecida apenas para pacientes individuais. Atualmente, a terapia
crbnica visa manter a desobstrucdo das vias aéreas e direcionar as possiveis causas
subjacentes da formagao de gesso @519,

Embora uma ampla variedade de terapias seja utilizada para tratar BP, nenhuma é
universalmente empregada e eficaz. As terapias ideais para esta doenca ainda estdo sendo

identificadas e desenvolvidas e devem ser individualizadas (Tabela 3) 239,
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Tabela 3: Tratamentos que podem ser empregados, bem como suas indicagdes e

acoes.

TRATAMENTO INDICACAO ACAO

Broncoscopia Moldes cilindricos Aspiracdo/remocdo do gesso

Mucoliticos Cilindros tipo | Dissolugdo dos moldes

Embolizagdo percutdnea Cilindros tipo 1lf Alivio dos sintomas respiratérios
recorréncia de gesso e prevencao de exacerbagdes.
brénquico

Corticosteroides Cilindros tipo | Alivio de sintomas respiratdrios,

inalatoérios e sistémicos além de reducdo de hemoptise se

presente.
Antibidticos macrolideos | Cilindros tipo | Efeitos anti-inflamatdrios

Fonte: Brooks K, Caruthers RL, Schumacher KR, Stringer KA. Pharmacotherapy challenges of fontan-
associated plastic bronchitis: A rare pediatric disease. Pharmacotherapy. 2013 Sep;33(9):922-34.

Prognostico

A morbidade e mortalidade dos casos de BP sdo significativas. As taxas de recorréncia
e mortalidade geral permanecem altas. Estudos relatam que a presenca de cilindros
inflamatdrios (cilindros tipo 1) que sdo mais associados a infec¢bes respiratérias, asma, FC,
possuem uma taxa de mortalidade de 6% a 50%, enquanto a presenca de cilindros néo
inflamatdrios (cilindros tipo 1), que estdo associados a cardiopatia congénita, apresentam uma
taxa de mortalidade de 28% a 60%. Dessa maneira, se a causa da BP for infeccdo ou
reatividade das vias aéreas, o prognéstico ndo é tdo ruim em comparagdo aos CasoS
provocados pos-cirurgia de Fontan desde que a doenca de base seja tratada de forma adequada
(13,15,18,21).

Embora a BP seja uma condi¢do incomum, é importante considerar esta doenca nas
atelectasias recorrentes e na suspeita de corpos estranhos intrabronquicos, no qual o
diagnostico é frequentemente seguido por repetidas hospitalizacbes e procedimentos
invasivos, com uma mortalidade relatada em 5 anos de até 50% 9,

Em conclusdo, pacientes com doenca cardiaca subjacente sdo aqueles com maior risco
de morte, comparado aqueles acometidos por processos inflamatorios. Isso se deve ao fato de
o tipo acelular estar associado a processos cronicos ou recorrentes, e o tipo inflamatério ter

uma apresentacéo mais aguda ©*2,
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3 - MATERIAL E METODO
3.1 - DESENHO

Trata-se de um estudo descritivo observacional, do tipo relato de caso, de um paciente
em acompanhamento no ambulatério de pneumologia pediatrica do Hospital universitario
federal, durante o periodo de 2020 a 2022, com os dados obtidos através do prontuario com
digitalizacdo sob autorizacdo de seu responsavel. Informacgdes na literatura existente foram

pesquisadas, a fim de estabelecer uma correlagdo com o caso relatado.

3.2 - METODOLOGIA DE PESQUISA BIBLIOGRAFICA

Acerca do tema abordado foi realizada uma pesquisa nas bases de dados PUBMED,
SCIELO e Periodicos CAPES, utilizando os termos Plastic Bronchitis, Pediatric plastic
bronchitis, child plastic bronchitis. Foram incluidos artigos em portugués e em inglés, sendo
0 intervalo de publicacdo usado para a inclusdo dos artigos de 2008 a 2021 priorizando 0s
mais recentes e excluindo os que ndo atenderam a metodologia abordada no trabalho em

desenvolvimento.

3.3 - METODOLOGIA DE ANALISE DOS DADOS

A andlise de dados foi realizada a partir da correlacdo dos dados clinicos encontrados
no relato de caso e da revisao das publicacdes acerca da patologia em questéo.

3.4 - RISCOS

A participacdo na pesquisa ndo possui riscos, a excecdo da perda de confidencialidade
dos dados. Foram tomados os cuidados necessarios para que a identidade do paciente ndo seja
revelada através da obtencdo da autorizacdo para o uso de imagens sem identificacdo, por

meio do Termo de Consentimento Livre e Esclarecido.

3.5 - BENEFICIOS

Proporcionar a ampliacdo do conhecimento acerca do diagnostico e tratamento de uma
obstrucdo intrabrénquica rara, a fim de aumentar o grau de suspei¢do dos profissionais de
salde acerca desta condigdo. Ademais, esse estudo € objetivo de trabalho de conclusdo de

curso de graduacdo, além de artigos e publicaces cientificas.
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3.6 - DESFECHO PRIMARIO

Este trabalho tem como objetivo principal o detalhamento da historia clinica de um
caso raro de BP na faixa etaria pediatrica, a clinica, abordagem diagnostica e opcles
terapéuticas atualizadas, acerca da BP, a partir da analise de publicac6es e guidelines recentes,

a fim de enriquecer o cenario académico nacional acerca do tema.

4 — RELATO DE CASO

Adolescente, 11 anos, masculino, procura atendimento emergencial em hospital
estadual por conta de um episddio de dor toracica no dia 26/11/2020, sendo entdo realizada
uma radiografia de torax e uma tomografia computadorizada (TC) de térax. Na radiografia foi
evidenciado uma opacificacdo no HTE (Figura 9) e na tomografia computadorizada de térax
foi descrita uma atelectasia subtotal do pulmao esquerdo, com amputacdo do bronquio fonte
correspondente e uma hiperinsuflagdo compensatoria do pulmao direito. O paciente foi entdo
internado, com uma duracéo de 26 dias de hospitalizacédo, entre os dias 26/11/20 e 21/12/20.

Durante a internagdo, realizou gene X-pert, teste tuberculinico (PPD) e anti-HIV, em
que todos foram negativos. Realizada uma broncoscopia, em 01/12/20, no qual identificou
uma lesdo intrinseca no brénquio esquerdo. No dia seguinte, foi realizada nova TC, que
demonstrou a persisténcia da amputacdo do brénquio fonte esquerdo com material intrinseco
de densidade de partes moles, ndo captante de contraste. Também se mantinha a
hiperinsuflacdo compensatoéria do pulmao direito e desvio das estruturas do mediastino para a
esquerda. Porém ficando evidente uma consolidacdo atelectasica no lobo inferior esquerdo.
Como tratamento, foi iniciado o uso de Ampicililina com Sulbactam associada a
Levofloxacina, na qual foram trocados no dia 29/12/20 por Vancomicina associada a
Piperaciclina com Tazobactam, no qual ndo obteve sucesso. No dia 03/12/20, iniciou o uso de
Anfotericina B, sendo posteriormente substituida por Itraconazol apés trés semanas. Apos
melhora do quadro, recebeu alta hospitalar em uso de Itraconazol para acompanhamento

ambulatorial.
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Figura 9: Radiografia de térax evidenciando opacificagdo no HTE.

Fonte: Imagem cedida pela paciente de seu arquivo pessoal. Divulgacao autorizada.

No dia 22/01/21, compareceu a primeira consulta em ambulatorio de pneumologia
pediatrica de um hospital universitario federal, trazendo o relato da internacdo. A responsavel
negava historia prévia de alergia respiratéria e com relato de possuir nove calopsitas. Ao
exame fisico apresentava murmurios vesiculares abolidos na base esquerda e saturacdo de
oxigénio (SatO;) de 94%. As hipoteses diagnosticas levantadas foram: sequestro com
infeccdo, sindrome de Mounier Kuhn e pneumonia. Como conduta, foi realizada uma
radiografia de torax, em que demonstrou uma opacidade de todo o hemitérax esquerdo (HTE)
(Figura 10).
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Figura 10: Radiografia de térax com opacidade em todo HTE.
<N

Fonte: Imagem cedida pela paciente de seu arquivo pessoal. Divulgagdo autorizada.

Nesta consulta, foi entdo submetido a fisioterapia respiratoria, apresentando um
aumento da SatO, para 98%. A consulta de retorno foi agendada uma semana apés, quando a
mée relatou que a crianga mantinha dispneia aos grandes esforcos. Ao exame clinico, o
paciente apresentava-se taquipneico, com MV reduzido no HTE e sibilos difusos. A SatO,
estava em 91%. Foi entdo encaminhado para a emergéncia, sendo iniciado o tratamento e
prescrito Beclometasona 200mcg 1 jato, uma vez ao dia por via inalatéria em ambiente
domiciliar.

Retornou em uma semana, tendo feito tido necessidade do uso de Salbutamol e
Prednisolona por 5 dias. Na consulta, mantinha dispneia aos grandes esfor¢os, com SatO,
oscilando de 88-90%, com MV diminuido em HTE e sibilos inspiratérios difusos, sem
esforgo. Realizada duas doses de Salbutamol, houve melhora da saturacdo (SatO0,=92-93%) e
da ausculta pulmonar, porém ainda apresentava sibilos inspiratérios. Foi entdo trocado
Beclometasona pela associacdo de Formoterol com Budesonida 6/200mcg, 1 jato, de 12/12h e
solicitada fisioterapia respiratoria. Além disso, foi solicitado parecer da cardiologia por conta
de desdobramento de B2 e suspeita de hipertrofia de ventriculo esquerdo no
eletrocardiograma realizado na emergéncia, na qual o exame fisico e ecocardiograma

apresentaram sem alteragdes.
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No dia 12/02/21, relatou que havia iniciado tosse na véspera, mesmo em uso de
Formoterol com Budesonida. Foi entdo discutida a imagem da TC com a radiologista que
reafirmou a possibilidade de lesdo endobronquica a esquerda, MV reduzido no HTE e com
SatO; de 92%. Sendo assim, foi mantida a medicagdo e programada uma nova broncoscopia
para o dia 19/02/21. Em 16/02/21, imediatamente anterior a broncoscopia, o paciente
eliminou um molde brénquico (Figura 11) trazido pela mée ao hospital, que foi enviado para a
anatomopatologia, na qual o resultado demonstrou ser um fragmento irregular de tecido
brancacento, medindo 4,0 x 1,8 x 0,8 cm, sendo friavel ao corte, constituido por muco com

hemacias e leuctcitos de permeio.

Figura 11: Molde bronquico expectorado pelo paciente.

Fonte: Imagem cedida pela paciente de seu arquivo pessoal. Divulgagéo autorizada.

Realizou a broncoscopia em 19/02/21, onde o brénquio principal esquerdo e o
bronquio lobar superior esquerdo ndo apresentavam alteragdes, até onde pode ser visualizado
pelo aparelho; o bronquio lobar inferior esquerdo apresentava uma secre¢cdo mucoide espessa
aderida a mucosa, gerando uma obstrucdo luminal. Dessa maneira, houve uma retirada parcial
do molde brénquico visualizado (Figura 12). Foi realizado exame direto micolégico e cultura
para fungos da broncoscopia, em que ambos foram negativos. A andlise anatomopatoldgica
realizada, demonstrou fragmentos irregulares de tecido pardo claro e elastico medindo em
conjunto 1,0 x 1,5 x 0,6 cm; apresentando abundantes eosinofilos, ao lado de fibrina e
algumas hemadcias, com areas de aspecto degenerado, presenca de estruturas compativeis com
cristais de Charcot-Leyden. Coloragdes de Grocott e Ziehl-Neelsen foram negativas para

microorganismos nos cortes analisados. Dessa forma, podemos correlacionar as alteracfes
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encontradas acima com as da Bronquite Plastica, e assim suspeitar do diagnostico de BP ao
paciente.

Figura 12: Molde bronquico retirado na broncoscopia.

AN
ni

Fonte: Imagem cedida pela paciente de seu arquivo pessoal. Divulgacao autorizada.

No dia 05/03/21, o paciente mantinha o uso de Formoterol com Budesonida além da
fisioterapia respiratéria. Realizou-se uma nova radiografia de térax que evidenciou uma
atelectasia retrocardiaca mantida (Figura 13). Desde entdo, ele permanecia estavel, sem
intercorréncias no periodo, relatando apenas uma tosse esporadica. A SatO, encontrava-se em
99%. Como conduta, houve a troca de associacdo de Formoterol com Budesonida por
Beclometasona — 200mcg — 2 jatos de 12/12h.

Figura 13: Radiografia de torax evidenciando atelectasia retrocardiaca.

H
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Fonte: Imagem cedida pela paciente de seu arquivo pessoal. Divulgagéo autorizada.
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Retornou ao ambulatério novamente, no dia 19/03/21, sendo confirmada a hipdtese
diagnostica de BP, a partir do laudo patoldgico da peca retirada na broncoscopia de 19/02/21.
O paciente mantinha o uso de Beclometasona e sessGes de fisioterapia respiratoria. Relatou
que apresentou febre baixa nos 5 dias anteriores, com temperatura axilar (TAX) maxima de
38,0 °C. No momento da consulta encontrava-se afebril, com a SatO, de 98%, sendo
levantada a hipotese de um quadro de pneumonia. Realizou-se uma radiografia de torax, a
qual apresentou uma hipotransparéncia heterogénea em ambas as bases ¢ atelectasia mantida a
esquerda. Foi entdo iniciada Amoxicilina por 7 dias, mantendo a Beclometasona.

Ap6s uma semana, em 26/03/21 retornou ao ambulatério ainda em uso de
Amoxicilina, relatando uma nova expectoracdo de molde bronquico. Encontrava-se afebril ha
72 horas, com SatO, de 95%, mantendo uso de Beclometasona e fisioterapia respiratéria. A
antibioticoterapia foi mantida por mais trés dias.

No dia 07/04/21, o paciente retornou apresentando crepitacbes no HTE, sem sibilos ou
esforco respiratorio e SatO, de 99%. Relatou ter apresentado febre e congestdo nasal ha 4 dias
atras (TAX = 37,9 °C) com duracdo de dois dias. Referiu contato intradomiciliar com quadro
semelhante. Por conta de infeccBes e broncoespasmo recorrentes, foi solicitado o Teste do
Suor. Foi realizada uma radiografia deste dia que evidenciou uma hipotransparéncia na base
esquerda.

Uma nova broncoscopia foi realizada em 07/05/21, na qual evidenciou pouca secre¢ao
em brénguios. Mantida a beclometasona e fisioterapia respiratéria. No dia 15/05/21, o
paciente relatou que expectorou um novo molde brénquico. Retornou em consulta, no dia
02/06/21, com SatO2 de 98%, sendo mantida a conduta.

Ap6s um més, no dia 12/07/21, a radiografia de térax mostrava uma discreta
hipotransparéncia em ambas as bases. A mae relatou que havia utilizado um broncodilatador
inalatorio por cinco dias devido a tosse que 0 paciente vinha apresentando. A SatO, estava
98%, na qual foi mantida a Beclometasona e prescrito um broncodilatador inalatério com
corticosteroide oral por cinco dias.

Em setembro, 29/09/21, o paciente mantinha o uso de corticosteroide inalatério. Em
um episadio, tossiu e expeliu outro conteido mucoide. Ao exame clinico, apresentava MV
com estertores em ambas as bases e SatO, de 98%. Realizada radiografia de torax neste dia, a
qual apresentou um discreto infiltrado intersticial perihilar e hipotransparéncia na base
esquerda com apagamento do seio cardiofrénico. Feito também uma espirometria forcada,

evidenciando um distarbio ventilatério obstrutivo leve com prova broncodilatadora negativa.
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Retornou no dia 07/01/22, em uso de Beclometasona, mantendo tosse esporadica e
SatO, de 98%. Ha uma semana, referiu ter eliminado nova secrecdo mucoide. O resultado do
Teste do suor solicitado em 05/11/21 apresentou Cloro (Cl) = 49 mEqg/L. Foi repetido outro
no dia 18/11/21, que apresentou Cl = 55 mEq/L (braco esquerdo) e Cl = 48 mEqg/L (brago
direito). O valor de referéncia é de 40 mEg/L. Foi entdo colhido material para teste genético
de FC, com auséncia de variantes que isoladamente justifiguem o quadro clinico. Internado
no final de janeiro de 2022, por quatro dias, por infeccdo respiratdria e broncoespasmo.

No dia 04/02/22, realizou uma ultrassonografia de toérax que demonstrou uma
hepatizagdo do lobo inferior esquerdo, sem cavitagdo e sem derrame pleural. Apds duas
semanas, no dia 18/02/22, a radiografia de térax estava evolutivamente melhor, mantendo a

imagem compativel com atelectasia na base esquerda (Figura 14).

Figura 14: Radiografia de térax mostrando atelectasia na base esquerda.

/
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Fonte: Imagem cedida pela paciente de seu arquivo pessoal. Divulgagdo autorizada.

Desde entdo, ficou decidido que o paciente seguird o acompanhamento na
Pneumologia Pediatrica, uma vez que outras causas foram descartadas, e o quadro de BP foi

associado a atopia.
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5 - DISCUSSAO

A Bronquite Plastica por ser uma doenga rara, apresenta sintomas comuns as demais
doencas respiratérias, como asma, FC ou bronquiectasias além de serem persistentes ¢, A
suspeita diagnostica se baseia na manifestacdo clinica do paciente, no resultado da
broncoscopia e em exames de imagem. Além disso, ndo ha critérios diagnosticos definitivos
ou testes para essa patologia, sendo o diagndstico estabelecido por meio de broncoscopia e/ou
evidéncia dos cilindros bronquicos caracteristicos ¢®. Desta maneira, esse trabalho relata o
caso de uma crian¢a de 11 anos de idade com o diagndstico de BP obtido através da historia
clinica ap0s passar por varios exames e terapias medicamentosas, além da expectoracdo de
molde brénquico, com confirmacdo histopatoldgica.

Dentre os sintomas da BP pode-se citar a presenca de dispneia, tosse produtiva, dor
toracica pleuritica e febre “*1). Ademais, o exame fisico geralmente demonstra sibilos e/ou
murmdrio vesicular (MV) ausente no lado afetado ***!%. O paciente do caso apresentava dor
torécica e dispneia aos grandes esfor¢cos como sintomas principais, estando de acordo com a
literatura.

Entre os achados dos exames de imagem, a radiografia de toérax pode apresentar
frequentemente atelectasia do segmento envolvido, ocasionada pela obstrucdo brénguica, com
hiperinsuflagdo compensatdria no lado contralateral “**®. A TC consegue apenas demonstrar
0s sinais macroscépicos do local da lesdo, ndo sendo possivel determinar com precisdo a
forma, o tamanho e a densidade ™. Nos exames de imagem realizados pelo paciente,
encontrou-se atelectasia em pulmdo esquerdo, o que também apresenta uma alteracdo
esperada da BP.

A principal distingdo da BP com as outras doencas de cunho respiratério é a presenca
de cilindros ramificados que sdo expectorados, geralmente, contendo material inflamatorio e
proteico ®*". Apés o paciente expectorar um molde bronquico, a hipétese diagndstica de BP
foi suspeitada. Segundo Seear et al. os cilindros podem ser de tipo |, inflamatérios ou tipo II,
ndo inflamatérios. Os cilindros de tipo | sdo compostos por fibrina e componentes
inflamatdrios de fase aguda, como neutrofilos, eosindfilos e cristais de Charcot-Leyden,

observados tanto na asma quanto na FC (¢26912)

. A andlise histopatologica do molde
brénquico expectorado pelo paciente condiz com o tipo I, ja que apresenta abundantes
neutrofilos, fibrina e cristais de Charcot-Leyden. Com isso, presume-se que 0 paciente podera

apresentar um melhor progndstico, uma vez que a presenca de cilindros inflamatorios (tipo I)
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possuem uma taxa de mortalidade de 6% a 50%, frente a uma taxa de mortalidade de 28% a
60% em cilindros ndo inflamatérios (tipo 11) (3151821

Um ponto importante a ser discutido é o resultado positivo apresentado no Teste de
suor, indicando um possivel caso de FC. Ha na literatura relacdo da BP surgindo em pacientes
com disturbios respiratorios de carater inflamatdrio, incluindo asma/alergias graves, infeccao
respiratoria viral, FC e sindrome toracica aguda, associada a doenca falciforme “?%. Para
possivel confirmacdo do diagnostico de FC foi realizado teste genético, que ndo se mostrou
conclusivo, j& que ndo foram detectadas duas mutacGes no gene que codifica a proteina
reguladora de condutancia transmembranosa da FC (CFTR). De qualquer forma, até o
momento, o diagndstico de FC néo foi descartado, ja que ha mais de 1.300 tipos diferentes de
mutacdo que podem acarretar essa doenca.

A fim de tratar a inflamacdo subjacente a BP, uma opcdo de tratamento seria com
corticosteroides inalatorios ou sistémicos ja que ambos se mostraram eficazes na diminuicao
da formacdo de cilindros inflamatérios e no alivio dos sintomas gerais “**. Dessa forma, o
paciente vem fazendo uso continuo de corticosteroide inalatério (beclometasona) a fim de
reduzir a formacdo de novos moldes e proporcionar alivio nos sintomas respiratorios
apresentados. A fisioterapia respiratoria e/ou broncoscopia para remocao do molde estdo entre
as modalidades de tratamento mais utilizadas. A realizacdo do lavado broncoalveolar e
aspiracdo por broncoscopia flexivel fazem parte da terapéutica dessa doenca. Em alguns
casos, devido a dificuldade de cessar a formacdo dos moldes brénquicos, alguns pacientes
precisardo de broncoscopia rigida em série &9, Tanto a fisioterapia respiratéria quanto a
broncoscopia vem sendo realizadas pelo paciente e sdo de suma importancia para a
prevencdo, eliminacdo e remocdo dos moldes bronquicos. A utilizacdo de antibi6ticos
macrolideos ndo vem sendo realizada, mas estes podem mostrar beneficio para reducdo de
efeitos inflamatérios e podem reduzir a formagdo de cilindros tipo | na BP 1%,

Embora a BP seja uma condi¢do rara, conclui-se que é um distirbio que merece
atencdo por conta das altas taxas de recorréncia e mortalidade, podendo chegar a 50% em 5

anos @919

Com isso, é essencial a busca pelo diagndstico precoce, além de um
acompanhamento regular para observacdo do quadro clinico e realizacdo de intervencGes
terapéuticas necessarias. O paciente em questdo continua com tratamento medicamentoso e
fisioterapia respiratoria regular, sendo acompanhado ambulatorialmente para a realizagdo de
exames periodicos, com intuito de acompanhar a doenca e obter melhor controle de

recorréncias.
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6 - CONSIDERACOES FINAIS

Conforme citado previamente, este trabalho de concluséo de curso tem como objetivo
a ampliacdo do conhecimento acerca da BP ja que se trata de uma doenca rara. Para isso,
optamos por relatar a historia de um paciente que apresentou essa condi¢ao considerada rara
na pratica clinica.

No caso relatado, o diagndstico de BP foi suspeitado somente apds a realizacdo de
inimeros exames, ap0s 0 uso de antibidticos e antifingicos e de ocorrer a eliminacdo de
molde brénquico pelo paciente. Com isso, devido a dificuldade de estabelecer o diagndstico, é
necessario se atentar aos casos de atelectasia recorrentes para que o diagndstico de BP seja
considerado o mais brevemente possivel por conta de sua alta taxa de mortalidade.

Ha vérias terapias que podem ser empregadas no tratamento dessa patologia, tanto
farmacoldgicas quanto abordagens cirdrgicas. Contudo, ndo ha nenhuma que seja
universalmente eficaz, devendo o médico, portanto, individualizar o tratamento conforme a
resposta clinica do paciente.

Dessa forma, é muito importante obter um diagnostico preciso € no menor tempo
possivel para que seja iniciado o tratamento adequado, visto que se trata de uma patologia

com alta morbimortalidade.
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