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ReLATO DE CAso

Bronquite plastica em crianca com talassemia alfa

Plastic bronchitis in a child with thalassemia alpha

Tiago N. Verasl, Gustavo M. Lannesl, Jefferson P. PivaZ, Renato T. Stein3,
Marcus H. Jones3, Vinicius D. Silva4, Pedro Celiny R. Garcia5, Paulo M. C. Pitrez3

Resumo

Objetivo: A bronquite plastica € uma doenga infreqliiente na
crianga, sendo caracterizada por moldes ou cilindros mucofibrinosos na
arvore traqueobrénquica. Faz parte do diagndstico diferencial de
criangas com insuficiéncia respiratdria de inicio agudo, e o tratamento
precoce é importante para a resolugdo do quadro. O objetivo deste
relato é descrever um caso de bronquite plastica tratado com sucesso
por endoscopia, em paciente portador de talassemia alfa.

Descrigao: Crianga do sexo masculino, 3 anos de idade, sem
antecedentes moérbidos significativos, apresentou quadro de insuficién-
cia respiratdria aguda, com achados radioldgicos de atelectasia pulmo-
nar sugestivos de aspiragdo de corpo estranho. N&do havia sintomas
respiratérios ou antecedentes de alergia ou infecgbes respiratérias de
repetigdo. A realizagdo de broncoscopia flexivel, complementada por
endoscopia rigida e exame anatomopatoldgico, evidenciou a presenga
de bronquite plastica. Apos a realizagdo da endoscopia, a crianga
evoluiu satisfatoriamente, com curva térmica afebril e extubagdo em 72
horas. Foram utilizadas medicagdes sintomaticas, sem necessidade de
antimicrobianos. Dez dias apds a alta, a radiografia de térax encontra-
va-se normal. A talassemia alfa foi diagnosticada através da eletrofo-
rese de hemoglobina.

Comentarios: Aimportancia clinica da bronquite plastica reside no
fato de apresentar um quadro semelhante ao de outras doengas mais
prevalentes, como a aspiragéo de corpo estranho e a asma brénquica.
A suspeita do quadro recomenda a realizagdo de endoscopia para
diagndstico e tratamento. E reconhecida a ocorréncia de bronquite
plastica em criangas com fibrose cistica, pds-operatério de cirurgia
cardiaca e anemia falciforme. No presente artigo, foi observada uma
associagdo com talassemia alfa.
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Abstract

Objective: Plastic bronchitis is an unusual condition in children,
associated with formation of mucofibrinous casts and mucous plugging
of the tracheobronchial tree. Given that this illness is part of the
differential diagnosis of acute respiratory failure, early treatment is
important for improved prognosis. The aim of this report is to describe
a case of plastic bronchitis in a child with alpha-thalassemia that was
treated successfully with endoscopy.

Description: A 3 year old, black, male child, previously healthy,
presented with acute respiratory failure and a chest x-ray showing
pulmonary atelectasis. There was no evidence of respiratory symptoms
or previous allergy state. The diagnosis of plastic bronchitis was made
using flexible and rigid bronchoscopy, and confirmed by histopathologic
findings. The child progressed well, treatment was based on supportive
care and antibiotics were not used. Ten days after discharge, radiographic
appearance was normal. Alpha thalassemia was diagnosed through
hemoglobin electrophoresis.

Comments: Plastic bronchitis is clinically important because has
similar presentation to other prevalent diseases, such as foreign body
aspiration and asthma. When plastic bronchitis is suspected, endoscopy
is indicated in order to confirm diagnosis and define treatment. Plastic
bronchitis has been previously described in patients with cystic fibrosis,
cardiac surgery and sickle cell disease. In this case, an association with
alpha-thalassemia was observed.

J Pediatr (Rio J). 2005,81(6):499-502: Plastic bronchitis, foreign
body, bronchoscopy, thalassemia.

Introducgao

Bronquite plastica (BP) é uma doenga infreqliente, em
gue ocorre a impacgdo ou moldagem da arvore traqueo-
brénquica por cilindros mucofibrinosos, raramente consti-
tuindo doenca primérial. A BP estd mais associada, na faixa
etaria pediatrica, com doencgas pulmonares inflamatorias ou
com aumento de secrecdo, como a asma, fibrose cistica e
infeccBes pulmonares?. Relatos recentes mostram, tam-
bém, uma associagdo com pacientes com anemia falciforme
(sindrome toracica aguda), cardiopatias congénitas e sub-
metidos a procedimentos cirtrgicos cardiolégicos?:3.

Apesar de a BP ser uma condigdo infreqliente, sua
importancia maior reside no fato de poder apresentar um
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quadro clinico muito semelhante ao de doengas de elevada
prevaléncia, porém com necessidade de um diagnostico
precoce e especifico para obter a resolugdo clinica.

No presente relato, os autores descrevem um caso de
paciente pediatrico admitido por insuficiéncia respiratéria
aguda, de instalagdo subita, com suspeita de aspiragdo de
corpo estranho, o qual resultou em diagndstico de BP
associada a talassemia alfa.

Descrigao do caso

Paciente de 3 anos de idade, preto, previamente higido,
foi admitido no servigo de urgéncia do Hospital S&o Lucas da
PUCRS, no dia 18 de janeiro de 2005, com quadro de
dificuldade respiratéria e febre hda 24 horas. N&o havia
relato de prodromos virais ou historia prévia de alergias ou
infecgGes respiratorias de repeticdo. Ao exame fisico, apre-
sentava taquipnéia (freqliéncia respiratoria de 50 ipm),
retragdes subcostais e intercostais, tempo expiratorio au-
mentado e murmurio vesicular abolido em hemitérax es-
querdo. Havia hipoxemia, a saturagdo de oxigénio estava
em 88-90% em ar ambiente.

A radiografia de térax mostrava hiperinsuflacdo bilate-
ral, atelectasia parcial do pulmdao esquerdo, com desvio do
mediastino para o lado ipsilateral e discreto infiltrado
intersticial bilateral (Figura 1).

O hemograma da admissao demonstrava anemia micro-
citica (hematocrito: 27%, hemoglobina: 9,1 g/dl, volume
corpuscular médio: 64u3), com leucdcitos totais de 16.500
céls/mm3 (bastonetes: 38,5%, segmentados: 49,5% e
linfocitos: 8%). A gasometria arterial em ar ambiente
apresentava pH: 7,37, pCO,: 21 mmHg, pO,: 61 mmHg,
HCO3 12 e Sa0, 99%.
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O paciente evoluiu para insuficiéncia respiratdria, sendo
colocado em ventilagdo mecanica em unidade de terapia
intensiva. Os parametros de ventilagdo com o aparelho
Sechrist IV eram PIP 35; PEEP 6; FR 20 ipm e FiO, 40%.
Devido a suspeita de aspiragdo de corpo estranho, foi
submetido a broncoscopia flexivel de urgéncia na propria
unidade de terapia intensiva, na qual se evidenciou obstru-
cdo total de bronquio principal esquerdo por secregao muito
espessa e de aspecto “caseoso”. Apds multiplas tentativas
de aspiracdo bronquica, inclusive com uso de N-acetilciste-
ina topica diluida, houve remocéo parcial da secregéo na luz
do brénquio, sendo observada a presencga de grande quan-
tidade desta em toda a regido distal da arvore brénquica
esquerda, com caracteristicas de molde bronquico. Foi
realizada broncoscopia rigida 24 horas apds esse procedi-
mento, com adicional remogdo do molde brénquico. O
material removido durante o procedimento para estudo
histoldgico assumiu a forma cilindrica ao ser fixado em
formalina a 10%, com 4 cm de comprimento e 0,2 cm de
espessura média. O exame histopatoldgico revelou grande
numero de eosindfilos em meio a fibrina (Figura 2). O lavado
brénquico realizado durante a endoscopia com broncoscé-
pio flexivel foi negativo para pesquisa de BAAR, fungos e
exame bacterioldgico.

Apds os procedimentos endoscépicos, o paciente evo-
luiu satisfatoriamente, sendo suspensa a ventilagdo artifi-
cial em 72 horas, com alta da unidade de terapia intensiva.
O teste do suor para pesquisa de fibrose cistica mostrou-se
negativo. A alta hospitalar aconteceu no 10° dia de interna-
¢do, com o paciente afebril, eupnéico e sem outras queixas
respiratérias.

Foram realizados alguns exames ao final do periodo de
internagdo: teste do suor para pesquisa de fibrose cistica
(negativo), prova de falcizagdo (normal), radiografia
simples do térax (normal), avaliagdo cardioldgica (nor-

Figura 1 - Radiograma de térax com hiperinsuflagdo bilateral,
atelectasia parcial do pulmdo esquerdo, com desvio
do mediastino para olado ipsilateral e discreto infiltra-
do intersticial bilateral

Figura 2 - Exame histoldgico do molde bronquico evidenciando
grande numero de eosindfilos em meio a fibrina,
debris celulares e outros polimorfonucleares (hema-
toxilina e eosina, 500X). A seta identifica eosinéfilos
no corte histoldgico
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mal). Para complementar a investigagdo da anemia, foi
realizada a eletroforese de hemoglobina, utilizando a
técnica de hemolisado com saponina%. O resultado mos-
trou a presenga de hemoglobina H (HbH) em 2%, carac-
terizando talassemia alfa.

No periodo de janeiro de 2005 até o momento, o
paciente ndo apresentou recorréncia do quadro.

Discussao

BP é uma condigdo infreqliente, tendo recebido outras
denominacg0es anteriores, tais como bronquite fibrinosa ou
croup bronchitis®. Geralmente ocorre em doentes com
asma, fibrose cistica, na anemia falciforme (como sindrome
toracica aguda), e no pds-operatdrio de cirurgia cardiaca®.
Ndo havia descricdo anterior de ocorréncia de BP em
portadores de talassemia alfa. E possivel que isso ocorra em
outros casos, pois, em cerca de 20% dos casos, a etiologia
ndo esta relacionada com as patologias previamente cita-
das®. A fisiopatogenia da BP em pacientes com anemia
falciforme parece estar relacionada com oclusdes microvas-
culares das hemacias falcémicas, aumento da adeséo celu-
lar ao endotélio vascular e liberagdo de citocinas inflamato-
rias2. A talassemia alfa, diagnosticada no presente caso,
pode apresentar desde um quadro assintomatico até formas
variadas de anemia, esplenomegalia e tem suscetibilidade
aumentada as infecgbes.

Uma infecgdo viral, ndo pesquisada, pode ter ocorrido
nesse paciente. A crianga apresentou febre, havia infiltra-
dointersticial a radiografia de térax e o cilindro endobron-
quico era do tipo I - inflamatério. Um estudo histopato-
légico realizado por Seear et al. classificou os cilindros
brénquicos em dois tipos: tipo I e II7. Os cilindros tipo I
apresentam predominio de fibrina, infiltrado eosinofilico
e estdo mais associados a doengas inflamatérias. Os
cilindros tipo II sdo cilindros com poucas células e com-
postos por mucina. Estes estdo mais associados a pacien-
tes com doenga cardioldgica. Tém sido propostas, como
etiologia para os cilindros do tipo II, causas como baixo
débito cardiaco (gerando pressao pulmonar venosa ele-
vada), anormalidades na drenagem linfatica e hiperse-
crecdo de muco na via aérea8.

A BP apresenta manifestagdo clinica variavel e pouco
especifica, podendo cursar com dispnéia, dificuldade
respiratéria, tosse, sibilancia e febre. A semelhanga na
apresentacdo clinica com aspiragdo de corpo estranho ou
asma aguda grave foi descrita previamente por Noizet et
al.9. Como descrito no presente caso, os sintomas de
inicio agudo, a atelectasia extensa e a auséncia de
morbidade prévia resultaram em uma impressao inicial de
aspiracao de corpo estranho. Tal apresentacdo resultou
na imediata indicacdo de exploracdo da via aérea por
endoscopia. A utilizagdo da broncoscopia flexivel foi jus-
tificada pela gravidade inicial do quadro e facilidade de
realizagdo desse procedimento dentro da unidade de
terapia intensiva. O diagndstico de BP pode ser realizado
tanto por broncoscopia quanto pela expectoragdo de
cilindro ou moldes brénquicos®.
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A terapéutica baseia-se na remogdo do molde endo-
brénquico por endoscopia, muitas vezes suficiente para
uma adequada resolugdo, como no caso em foco. Porém,
ha propostas de tratamento adicional que podem incluir
os corticéides (2 mg/kg/dia, em casos de cilindros tipo
I)9, antibidticos® para intercorréncias bacterianas associ-
adas, lavado broncoalveolar, fisioterapia respiratoria e N-
acetilcisteina tépica (2 a 4 ml da solugdo a 10%)10-12,
Mais recentemente, tem-se proposto o uso de tromboli-
ticos na forma de aerossois (uroquinase) e instilagao
endotraqueal de imunoglobulina recombinante (dornase
alfa)12, Aremocdo mecénica dos moldes, sob visualizag&o
direta (broncoscopia), em criangas com quadros de insu-
ficiéncia respiratéoria aguda pode ser bastante uatil. A
melhor alternativa terapéutica ainda ndo foi estabelecida
em razdo da auséncia de estudos controlados em uma
doenga com baixa prevaléncia.

Casos com apresentacgdo clinica e radiolégica semelhan-
te devem alertar o pediatra para a possibilidade do diagnéds-
tico de anemia falciforme ou outras hemoglobinopatias.
Devido ao carater atipico na apresentagdo, muitas vezes
sem anemia severa ou outros sintomas, casos de hemoglo-
binopatia H associados com BP podem ter passado desaper-
cebidos. Parece recomendavel, com base neste relato, dar
uma atengado especial a pacientes com infecgao pulmonar e
atelectasia no diagnédstico de outras hemoglobinopatias.

A BP é um achado infreqliente em pediatria, mas tem
sua importancia reconhecida na medida que pode mimetizar
diagnésticos como aspiracdo de corpo estranho e asma
aguda grave, estes sim, muito comuns em salas de emer-
géncias e unidades de terapia intensiva. Além disso, a busca
de doengas subjacentes deve fazer parte da avaliagao desse
tipo de paciente. A suspeita de BP pelo pediatra, com
indicacdo precoce de broncoscopia flexivel em casos como
o deste relato, podem tornar o diagnoéstico etioldégico mais
precoce e melhorar o progndstico dos pacientes com essa
condigao.
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