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INTRODUCAO

A traqueobroncopatia osteocondroplastica
(TO), identificada ha mais de um século, ¢ uma do-
enga cronica de etiopatogenia desconhecida mas de
caracteristicas broncoscopicas e anatomopatologicas
bem definidas. Caracteriza-se pela presenca de mul-
tiplos nodulos cartilagineos e/ou 6sseos de varios ta-
manhos no corion da submucosa da parede laringo-
-traqueobronquica, que se projectam para o lumen
das vias aéreas, podendo causar estenose e/ou obs-
trugdo das mesmas. Envolve frequentemente as pare-
des anterior e lateral do terco médio e inferior da tra-
queia e, mais raramente, a sua parede posterior. O atin-
gimento dos bronquios principais e lobares também ¢
comum. A laringe e os bronquios segmentares estao
envolvidos numa minoria de casos.

Esta patologia pouco comum, que cursa frequente-
mente sem sintomas e com apresentacao radiologica
n3o especifica, estara provavelmente subdiagnosticada.
A broncoscopia permite visualizar e biopsar as lesdes.
S&o raros 0s casos em que o seu tratamento é necessa-
rio, dada a natureza benigna e “silenciosa” da doenca.

No presente trabalho analisou-se retrospectiva-
mente a incidéncia, apresentagdo clinica e broncos-
copica dos casos de TO diagnosticados na Unidade
de Broncologia do Centro Hospitalar de Vila Nova de
Gaia durante 14 anos.

DOENTES E METODOS

Foram realizadas 16 888 broncoscopias — 11 762
broncofibroscopias e 5 126 broncoscopias rigidas —
entre os meses de Marco de 1987 e o de Junho do
ano de 2001 na Unidade de Broncologia do Centro
Hospitalar de Vila Nova de Gaia; em 13 doentes foi
identificada TO pela apresentacao broncoscopica ti-
pica e confirmacao histoldgica nas lesdes biopsadas,
sem que houvesse suspeita clinico-radiologica ante-
rior a broncoscopia.

Procedeu-se a consulta dos processos clinicos e
radiologicos dos doentes acima referidos, tendo sido
analisados retrospectivamente a idade e sexo dos
doentes, apresentagdo clinica e radioldgica, aspec-

Julho/Agosto 2002

JOSE ALMEIDA, JOANA AMADO, BEATRIZ FERNANDES,

JOSE CAMINHA, JOSE MIGUEL FERRAZ

tos broncoscopicos das lesdes e diagnosticos asso-
ciados nos casos documentados de TO.

RESULTADOS

Na nossa experiéncia, a TO teve uma incidéncia de
1:1299 broncoscopias. Os doentes tinham idades com-
preendidas entre 34 e 74 anos (idade média de 59,5 +
12,4 anos ) ; 11 eram homens ¢ 2 eram mulheres.

O Quadro I resume a apresentagdo clinica e
broncoscopica dos 13 doentes com traqueobroncopatia
osteocondroplastica.

A tosse, presente em 11 dos 13 doentes, foi a ma-
nifestagdo clinica mais frequente. Em 2 casos foi o
sintoma que isoladamente motivou a realizacao de
broncoscopia.

Em 3 doentes identificou-se uma neoplasia asso-
ciada (carcinoma pulmonar epidermoide, metastase
de carcinoma da mama, tumor carcinéide bronquico)
no decurso do exame broncoscopico que documen-
tou a presencga de TO. Num doente o diagndstico de
adenocarcinoma do pulmao foi subsequente a cirur-
gia de resseccao de nddulo pulmonar.

A expectoracdo hemoptoica e a toracalgia, em 2
doentes, surgiram no contexto de neoplasia associa-
da a TO. A dispneia, em 4 casos, foi também maio-
ritariamente associada a presenca simultanea das
duas entidades.

A febre, identificada em 6 doentes, surgiu como
manifestacdo de intercorréncia respiratoria infecciosa.

O derrame pleural, presente em 2 casos, foi inter-
pretado como exsudado infeccioso (Pseudomonas
maltophila) em 1 caso e de natureza incerta no outro.

A avaliagio radiologica toracica— telerradiografia
e tomografia axial computorizada — nunca foi reali-
zada por suspeita clinica de TO e ndo foi util no seu
diagndstico. No entanto, foi possivel identificar retros-
pectivamente em alguns casos alteragdes tipicas de
TO, tal como o ilustrado na Fig. 1. A presenca de
alteracdes radioldgicas unilaterais — abcesso pulmo-
nar, consolidagdo pneumonica, atelectasia, derrame
pleural — nao coincidiu com o envolvimento unilate-
ral pela TO, ja que em todos estes casos se verificou
o comprometimento traqueal e em alguns também o
comprometimento bronquico bilateral.
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QUADROI

Apresentacdo clinica e broncoscopica dos 13 doentes com traqueobroncopatia osteocondroplastica

N. Idade Sexo Apresentacgio clinica Localiza¢do da TO Diagnésticos associados

1 69 A M Tosse seca persistente Traqueia -

2 69 A M Tosse, expectoragdo hemoptodica  Traqueia CE (LB, biopsia bronquica)
Toracalgia, dispneia, febre P. maltophila (LP)
Derrame pleural (Rx)

3 57 A M Tosse, expectoracdo purulenta Traqueia, BP P. aeruginosa (expectoragio, LB)
Febre
Abcesso pulmonar (Rx)

4 57 A M Tosse, expectoragdo purulenta Traqueia, BP
Febre -
Pneumonia de evolugdo arrastada

5 34 A F Tosse seca, dispneia Traqueia Metastase pulmonar de c. mama
Sintomas gerais (escovado bronquico)

6 66 A M Tosse, expectoracao purulenta Traqueia
Febre -

7 38 A M Tosse, expectoracdo purulenta Traqueia Proteus vulgaris (expectoracdo)
Febre E. coli (expectoragdo)
Pneumonia de evolugao arrastada

8 56 A M Dispneia Traqueia -

9 63 A F Tosse seca, febre, emagrecimento  Traqueia -

10 63A M Derrame pleural recidivante (Rx)  Traqueia -

11 74 A M Tosse seca, toracalgia, dispneia Traqueia Adenocarcinoma pulmonar

(pega cirargica)
12 S51A M Tosse seca persistente Traqueia, BPD -
13 68A M Tosse, expectoragdo hemoptdica  Traqueia Tumor carcinéide tipico

Sintomas gerais

Atelectasia (Rx)

(bidpsia bronquica)

Entre paréntesis, a frente de cada diagndstico, indicam-se os produtos onde foi feita a identificagdo anatomopatolégica / microbioldgica

BP - bronquios principais; BPD - brénquio principal direito

CE - carcinoma pulmonar epidermoéide; c. mama - carcinoma da mama
P. maltophila - Pseudomonas maltophila; P. aeruginosa - Pseudomonas aeruginosa; E. coli - Escherichia coli
LP - liquido pleural; LB - lavado bronquico
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Fig. 1 — Plano de TAC toracica mostrando nddulos de densidade célcica na
parede antero-lateral da traqueia e que fazem ligeira protrusdo para o

liimen traqueal

Fig. 2 — Lesdes nodulares irregulares, volumosas e difusas, que se dispdem no ter¢o
distal da porgdo cartilaginea da traqueia

O diagnostico foi «acidental», ja que nenhum
doente foi submetido a broncoscopia por suspeita
de TO. A broncoscopia rigida foi o exame de elei-
¢do e revelou as alteragdes endoscopicas caracte-
risticas desta patologia: excrescéncias mamilonadas
esbranquicadas de consisténcia dura, do tipo “grdo
de arroz” nas paredes traqueobronquicas anterior
e lateral, revestidas por mucosa congestiva e fa-
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cilmente hemorragica ao toque. Estes nodulos da
submucosa, que condicionaram redugao variavel do
calibre do lumen das vias aéreas, estiveram pre-
sentes invariavelmente na traqueia e em 3 doentes
prolongavam-se distalmente para os bronquios prin-
cipais. (Fig. 2).

Em todos estes casos, em que o aspecto endos-
copico era sugestivo de TO, procedeu-se a bidpsia
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Fig. 3 — Aspecto histolégico de bidpsia bronquica de um nddulo onde se observa revestimento
epitelial do tipo respiratorio e formagdes glandulares tipicas das vias respiratorias,
cartilagem hialina em fases diferentes de ossificagdo e tecido dsseo maduro na

submucosa da parede bronquica

traqueal e/ou bronquica e o diagnoéstico foi confir-
mado histologicamente (Fig. 3).

Em 3 dos 4 doentes com neoplasia associada
eram evidentes sinais endobronquicos directos/indi-
rectos da sua presenca. (Fig. 4).

Nenhum caso implicou/justificou o tratamento
endoscopico ou cirurgico das lesdes de TO. A tera-
péutica foi sintomatica e dirigida a doengas associa-
das, nomeadamente intercorréncias infecciosas e
neoplasias.

DISCUSSAO

Os primeiros casos de traqueobroncopatia osteo-
condropléstica (TO) foram descritos macrosco-
picamente em exame postmortem por Rokitansky,
em 1855, Dois anos mais tarde, Wilks identificou em
exame necropsico da arvore laringotraqueobronquica
de um homem de 38 anos falecido por tuberculose, os
depositos 6sseos tipicos de TO?. Desde entdo, apro-
ximadamente 400 casos foram descritos na literatura.

O termo “traqueopatia osteoplastica” foi utiliza-
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do inicialmente por Muckleston em 1909 e Aschoff
em 1910%. Mais tarde, em 1964, Hendy e Beland
referiram-se a mesma patologia como “traqueobron-
copatia osteoplastica” e s6 em 1974 Martin adoptou
a nomenclatura actual®,

A TO ¢é uma doenga rara. A sua incidéncia ¢ de
aproximadamente 1:400 a 3:1000 autopsias®. Sera
mais varidvel se estimada a partir dos achados bron-
coscopicos — de 1:125 a 1:6000 broncoscopias’!°.
A incidéncia estimada de TO na série analisada —
1:1299 broncoscopias — sobrepde-se a publicada na
literatura.

Alguns autores sugerem que a TO seja mais fre-
quente no sexo masculino'!, tal como foi documen-
tado nesta série de 11 homens e 2 mulheres; ainda
que na maioria das publicacdes se considere ndo existir
predominio entre os dois sexos*!>!3, Atinge prefe-
rencialmente individuos de idade superior a 50 anos,
embora tenha ja sido descrita em criangas'.

A etiologia e patogénese da doenga ainda ndo es-
tdo esclarecidas. Foram postuladas como causas
possiveis a inflamagdo's, infec¢do cronica das vias
aéreas>!%!  irritagdo mecanica ou quimica!”!82,
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Fig. 4 — Presenca simultinea de lesdes tipicas de traqueobroncopatia
osteocondroplastica (metade superior da figura) que foram biopsadas (infe-
riormente, a esquerda). No mesmo doente (doente n.° 13) coexistia massa
tumoral de superficie lisa e congestiva que obstruia o inicio do brénquio
lobar inferior esquerdo (inferiormente, a direita) e que ao exame histologico
correspondia a tumor carcinoide tipico

alteragdes degenerativas''*?'?? ¢ do metabolismo do

calcio e fosforo®?*, doenga congénita'® ou fami-
liar'”. De acordo com Duchateau e colaboradores,
a pressao prolongada sobre as paredes da traqueia
exercida pela tirdide, quando aumentada de tama-
nho, também poderia ser causa da doenca®. Pensa-
-se que a TO possa ser secundaria a transformagao
metaplasica (do tecido conjuntivo ou elastico ndo
cartilagineo) da submucosa em elementos cartila-
gineos ou ser consequéncia da proliferagdo peri-
condrial de tecido cartilagineo preexistente!'2.

Chen e colaboradores postularam que os nédu-
los presentes na submucosa distorceriam o lumen
traqueal, criariam vortices de ar e alterariam o fluxo
laminar do ar inspirado. Nestas areas poderia deixar
de existir o epitélio respiratorio ciliado normal, o que
perturbaria o clearance mucociliar de secregoes e,
consequentemente, os mecanismos de defesa local®®.

Alguns autores identificaram uma associagdo
entre a TO e a asma?”*® ¢ entre a TO e a rinite
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atro6fica®. Em dois casos publicados coexistiam a
TO e silicose®".

Em 3 dos 13 doentes com TO da série analisada
foram diagnosticadas neoplasias pulmonares prima-
rias associadas (adenocarcinoma, carcinoma
epidermoide, tumor carcinoide tipico); o mesmo ten-
do j4 sido publicado por outros autores!3!-34,

Bioque e colaboradores descreveram um caso
de TO associado a carcinoma da mama**, ainda que
ndo tenha sido documentada a metastiza¢do pulmo-
nar do mesmo. Pelo contrario, numa doente com TO
da nossa série, que tinha carcinoma da mama diag-
nosticado anteriormente, foi possivel identificar a
metastizacdo pulmonar durante a broncoscopia que
revelou a presenca simultanea de TO.

As associacOes a neoplasia da tirdide®® ou a
timoma* foram também ja descritas na literatura.

A associacdo da TO a um processo neoplasico
devera, contudo, ser interpretada com cautela en-
quanto a evidéncia se limitar a um numero reduzido
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de casos em que poderdo coexistir factores de risco
para as duas entidades.

Nunca foi estabelecida uma relagao clara entre
esta doenca e o habito de fumar’.

A maior parte das vezes a TO cursa sem sinto-
mas!%1217:3437 - gendo apenas uma descoberta aci-
dental ante ou post mortem. Menos frequentemen-
te surge associada a manifestagdes clinicas ndo espe-
cificas de evolugdo insidiosa — tosse, supuragao
brénquica, pieira, toracalgia, dispneia e hemoptises —
e, de uma forma geral, a gravidade da sintomatologia
depende da localizacdo e extensdo da obstrugao
laringotraqueobronquica.

A presenca de estridor, disfonia e rouquidao sera
indicativa do envolvimento laringeo. A proximidade
com a por¢do superior do es6fago podera causar
sensagdo de corpo estranho, sialorreia e disfagia.

A TO pode surgir associada a bronquiectasias,
atelectasias pos-obstrutivas®® ou no contexto de
entubagdes traqueais tecnicamente dificeis, tal como
foi publicado em cinco casos*>***'. Baugnee iden-
tificou um caso de TO associado a uma micobac-
teriose ndo tuberculosa causada por Mycobacterium
avium-intracellulare num doente imunocompetente!®.

A telerradiografia do torax ¢ habitualmente nor-
mal. Quando surgem alteracdes raramente se con-
segue estabelecer a associagdo a TO e a sua utilida-
de dependera do tamanho das lesdes luminais*.

Na tomografia computorizada toracica (TC) a
parede traqueal normal visualiza-se como uma es-
trutura tecidular de 1 a 3 mm de espessura, delineada
internamente pelo ar do /umen traqueal e externa-
mente por gordura do mediastino ou pelo parénquima
pulmonar. A parede traqueal posterior € mais fina e
mais varidvel nos seus contornos, pela auséncia de
cartilagem. Na TO, a superficie interna das cartila-
gens traqueal e bronquica surge espessada, irregu-
lar, com nodulos calcificados que fazem protrusao
para o lumen das vias aéreas. O aspecto ¢ muito
mais irregular do que na calcificagdo normal da car-
tilagem com a idade, existe espessamento da parede
e ndo existe malacia®*. A TC é muito sensivel na
identificacdo da calcificag@o tipica dos nddulos, na
definicdo da extensdo e distribui¢do das estenoses
traqueobronquicas, assim como na caracterizagao
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das complicagdes — atelectasias, bronquiectasias e
pneumonias pos-obstrutivas'?. Alguns autores con-
sideram que os achados tomodensitométricos pode-
rdo ser suficientes para afirmar o diagnostico de TO
se 0 exame broncoscdpico (e consequentemente a
confirmagao histologica por bidpsia) for tecnicamente
impossivel de se realizar!'!#-46,

Na nossa casuistica, a avaliacdo radiologica tora-
cica por telerradiografia e TC nao contribuiram para
o diagnostico de TO.

O estudo funcional respiratério ndo apresenta um
padrdo caracteristico de alteragdes, podendo ser
normal em muitos casos ou revelar uma obstrugao
fixa intra ou extra-toracica ligeira’*’. Geralmente
ndo se identifica uma deterioragdo progressiva da
funcdo pulmonar com o tempo, o que esta de acordo
com o caracter benigno da doenga®**4’,

A endoscopia laringotraqueobronquica ¢ macros-
copicamente caracteristica e considerada por alguns
autores como suficiente para estabelecer o diagnos-
tico da doenga®!%2%3848 Q) aspecto classico foi com-
parado a estalactites ou a um “jardim de rochas™'°.
As vias respiratérias assumem um aspecto rigido,
irregular, de “empedrado”. Estdo presentes multiplas
formacodes nodulares de consisténcia dura e aspecto
nacarado, mais ou menos confluentes em placa e
com tamanhos que variam entre 1 ¢ 8 mm. Estes
noédulos, mais frequentemente confinados as pare-
des anterior e lateral da traqueia, poupam habitual-
mente a sua por¢do membranosa. Podem também
estar presentes na laringe e nos bronquios mais
proximais. As lesdes projectam-se para o /umen das
vias aéreas, podendo causar deformagao e redugio
consideravel do seu calibre. Na maioria dos casos, a
mucosa sobrejacente aos nddulos tem um aspecto
normal.

Em 10 dos 13 casos da série publicada o atingi-
mento limitou-se a traqueia, em 3 o atingimento foi
também brénquico ¢ em nenhum se documentou
atingimento laringeo.

A confirmacgao diagnostica requer o exame histo-
16gico do nddulo biopsado®34#°, Surgem combinagdes
variaveis de tecido fibroso, cartilagineo, dsseo,
hematopoiético e matrix proteica acelular mineralizada.
Nao parece existir continuidade do nédulo com as es-
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truturas cartilagineas normais da parede. O revesti-
mento epitelial da mucosa ¢é caracteristicamente nor-
mal, ou de aspecto discretamente inflamado, raramente
com algumas zonas de metaplasia escamosa.

A rigidez da parede das vias aéreas € a consis-
téncia dura dos nédulos dificultam a realizagdo do
exame endoscopico e da biopsia, pelo que sera pre-
ferivel proceder a broncoscopia rigida, durante a qual
pode ser audivel um atrito peculiar ao deslizamento
do broncoscopio®.

Alguns autores advogam que os achados bron-
coscopicos e radioldgicos (tomografia computorizada
toracica) poderdo ser suficientes para o diagndstico,
nomeadamente nos casos em que a realizacdo de
biopsia for impraticavel'**®.

O espessamento difuso e a nodularidade multifocal
da arvore laringotraqueobronquica ndo sdo exclusi-
vos da TO e podem estar associados a muitas outras
condi¢des benignas, nomeadamente amiloidose,
sarcoidose endobronquica, lesoes calcificadas de tu-
berculose, policondrite recidivante, calcinose traqueo-
bronquica, papilomatose escamosa e rinoesclero-
dermia®”*,

O carcinoma traqueal e bronquico infiltrativo
difuso também causam espessamento nodular e
estenose da arvore traqueobronquica'?.

A doenga ¢ benigna, ndo progride ou progride
muito lentamente e, a maior parte das vezes, existe
sem sintomas associados. O prognostico, que ¢ ge-
ralmente bom, depende da extensdo das lesdes intra-
-luminais®'.

A presenca de TO raramente implica tratamen-
to. Quando necessario ¢ maioritariamente sintomati-
co, nomeadamente com o uso de aerossois,
mucoliticos e antibidticos. Em situag¢des de obstru-
¢do significativa poderdo ser necessarias a excisao
por broncoscopia rigida ou o tratamento cirurgico das
lesdes®’. Os tratamentos com laser Nd:YAG, a
crioterapia e a radioterapia tém sido usados, embora
nao se tenham revelado muito eficazes®>.

Em suma, ainda ndo foi descrita nenhuma tera-
péutica especifica definitiva e verdadeiramente efi-
caz. Mesmo com a broncoscopia rigida ¢ extrema-
mente dificil ou impossivel remover todos os nédulos
ou evitar a sua recorréncial®.
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A TO por si s6 e as complicagdes que advém do
seu tratamento cirurgico s6 raramente sao causa di-
recta de morte**. O mesmo ja ndo acontece em re-
lagdo as complicagdes infecciosas associadas a
doenga pois estdo descritos varios casos em que uma
infec¢do subsequente a TO causou directamente a
morte do doente®.

CONCLUSAO

A traqueobroncopatia osteocondroplastica ¢ uma
entidade nosologica rara, de etiopatogenia nao
esclarecida, em que nodulos osteocartilagineos se
projectam para o /umen da arvore laringotraqueo-
bronquica e podem causar sintomas directamente
relacionados com o grau e localizag@o da obstrugao.
Com o advento das técnicas broncoscopicas as vias
aéreas tornaram-se mais acessiveis e foi possivel
diagnosticar mais casos de TO, antes apenas acha-
dos postmortem. O clinico deve incluir a possibilidade
da presenca desta patologia no diagnostico diferen-
cial de doengas que se apresentem com sintomato-
logia obstrutiva das vias aéreas.

Na casuistica de TO analisada, identificaram-se
simultaneamente quatro neoplasias malignas do pul-
mao nos 13 doentes estudados, o que alerta para a
possibilidade da coexisténcia de mais do que uma
entidade nosoldgica no mesmo doente. Contudo, se-
rdo necessarios mais casos para inferir da possivel
associacdo de neoplasias a TO.
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