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Abstract

Osteochondroplastic tracheobronchopathy (OT) is a rare benign disorder of the lower part of the
trachea and the upper part of the main bronchus characterized by numerous submucosal calcified
nodules, sessile, cartilaginous and/or osseous with laryngotracheobronchial lumen projection. There
are less than 400 cases reported in the word literature. Aim: to report and discuss 02 cases of OT
with a bibliography review. Materials and Methods: we report on 02 cases with bibliography
revision from MEDLINE, LILACS and PUBMED data. Study design: observational, descriptive, case
reports. Conclusion: the symptoms result from airway obstruction, causing dry cough, dyspnea and
recurrent respiratory tract infections. The diagnostic hypothesis is established by endoscopy of the
upper airway (laryngo-tracheo-bronchoscopy), and the trachea/chest computed tomography is the
best image exam to define tracheal nodule alterations. The differential diagnoses are papillomatosis,
amyloidosis and sarcoidosis chondrosarcoma hamartoma and calcified paratracheal lymph nodes.
There is no specific treatment and the prognosis is good. Surgery is restricted to moderate or severe
airway obstructions. Otorhinolaryngologists must include OT in the differential diagnosis of cases
of upper airway and tracheobronchial tree suggestive symptoms.

Resumo

A traqueobroncopatia osteocondroplasica (TO) € uma doenca benigna rara, de causa desconhecida,
caracterizada por numerosos nodulos submucosos sésseis, cartilaginosos e/ou 6sseos, distribuidos
pelas paredes antero-laterais, projetando-se no limen laringotraqueobrénquico. Existem aproxima-
damente 400 casos relatados na literatura mundial. Objetivos: Relatar e discutir 2 casos de TO com
a revisao bibliografica. Material e Método: Apresentacao de 2 casos, com revisdao bibliogrifica rea-
lizada através dos bancos de dados do MEDLINE, LILACS, PUBMED. Desenho do Estudo: Estudo
observacional, descritivo, relato de casos. Conclusao: Os sintomas sao resultados de obstrucao da
via aérea, causando tosse seca, dispneia e infeccoes recorrentes do trato respiratorio. A suspeita
diagnostica ¢ feita pela endoscopia de vias aéreas (laringotraqueobroncoscopia), sendo a tomografia
computadorizada do térax/traqueia til para documentar as caracteristicas de lesdes nodulares. O
diagnostico diferencial inclui a papilomatose, amiloidose e sarcoidose endobronquial, condrossar-
coma, hamartoma e linfonodos paratraqueais calcificados. Nao existe tratamento especifico, porém
o prognodstico é bom. A remocao cirdrgica € restrita aos quadros obstrutivos moderados e severos.
Os otorrinolaringologistas devem estar atentos e incluirem a traqueobroncopatia osteocondroplastica
na lista de diagnésticos diferenciais, quando frente aos sintomas sugestivos de doencas da via aérea
superior e arvore traqueobronquica.
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INTRODUCAO

A traqueobroncopatia osteocondroplastica (TO) &
uma doenca benigna rara, de causa desconhecida, também
descrita como traqueopatia osteoplastica, caracterizada por
numerosos nodulos submucosos sésseis, cartilaginosos
e/ou Osseos, distribuidos pelas paredes antero-laterais,
projetando-se no limen laringotraqueobronquico'. As
primeiras publicacoes a respeito da TO datam de 1855
por Wilks com a descricao microscopica de depdsitos
de calcificacao na laringe, traqueia e bronquios. Poste-
riormente, Dalgaard e Moersch, Rokitansky e Luschka,
descreveram casos parecidos em 1856 e 1857 respectiva-
mente, mas sem comprovacao microscopica®?. Em 1896,
von Schoroetter evidenciou lesdes semelhantes em uma
laringoscopia indireta. Em 1910, Aschoff-Freiburg propos
0 nome traqueobroncopatia osteopldstica’. Na literatura
mundial estima-se a existéncia de pouco menos que 400
casos ja relatados®®.

As lesdes nodulares sao sésseis, calcificadas e variam
de diametro de 1-10mm. Caracterizam-se por crescimento
lento e progressivo, podendo estar localizadas ou difusas,
cobertas por epitélio metapldsico ou normal, emergindo
desde o pericondrio até a luz da traqueia, seguindo o
trajeto dos anéis, com inclusao hematopoiética ativa nas
neoformacoes nodulares. Pode causar estenose do limen
laringotraqueobrénquico, mas sem comprometimento de
sua parede posterior, com possibilidade de progressao
para os bronquios principais’.

MATERIAL E METODOS

Trata-se neste artigo de relato de 2 (dois) casos, num
estudo observacional descritivo. Todos os procedimentos
para este estudo foram previamente autorizados pelo Co-
mité de Etica em Pesquisa da Instituicao, sob o protocolo
de namero 181/09, em 09 de Dezembro de 2009.

APRESENTACAO DOS CASOS

Caso 1

Paciente M.R.F., sexo F, 41 anos de idade, com
queixa de disfonia intermitente ha 15 anos por abuso
vocal. Em 1998 iniciou com dispneia aos médios esforcos
e, em outro servico, foi realizada broncoscopia com bi-
opsia local, evidenciando: “mucosa bronquica com lesdes
imitando papilomatose, localizada em traqueia, carina e
bronquios fontes, com presenca de edema discreto, e re-
acao inflamatéria inespecifica”. Em 2000, como persistiam
a disfonia e a dispneia aos esforcos, procurou este servi-
¢o, onde a0 exame otorrinolaringologico apresentava-se
dentro da normalidade.

A fibronasolaringotraqueobroncoscopia, apresen-
tava lesoes difusas nodulares nas paredes da traqueia,

da regido subgldtica até a carina, com reducio em 60%
do limen traqueal, sem comprometer a regiao posterior
(Figuras 1 e 2). Na espirometria, distirbio ventilatorio leve
obstrutivo. A tomografia de torax mostrou espessamento
da parede traqueal, com lesodes nodulares irregulares e
reducao da luz traqueal. Em 2001, apresentou um epi-
sodio de broncopneumonia solucionada com tratamento
medicamentoso. Em 2003, nova broncoscopia com biop-
sia foi realizada para o diagndstico de TO (Figura 3). No
presente momento, a paciente encontra-se estivel, sem
piora do quadro clinico descrito, com acompanhamento
clinico anual.

Figura 1. Fibrolaringotraqueobroncoscopia: regiao subglética eviden-
ciando as lesdes nodulares multiplas e difusas, com pregas vocais
livres.

Caso 2

Paciente A.D.B.F.C., do sexo F, 66 anos de ida-
de, com histéria de obstrucao nasal, tosse progressiva,
pigarros, roncos noturnos, respiracio ruidosa, disfonia
ha 20 anos. Em 2002, iniciou com dor tordcica e disp-
neia eventual, sendo solicitada uma broncoscopia, que
evidenciou “formacdes polipoides na parede anterior e
lateral da traqueia até a carina”. Realizada biopsia que
mostrou discreta reacao linfonuclear na submucosa, com
espessamento hialino de membrana basal, confirmando
o diagnostico de TO, com negatividade para amiloidose.

A fibronasolaringotraqueobroncoscopia evidenciou-
se edema de pregas vocais, lesdes nodulares pequenas de
traqueia até a carina. Em Abril de 2003, refere que disp-
neia ficou mais frequente, e em um novo exame foram
encontradas lesdes nodulares em traqueia até carina, com
discreta reducio do limen, e uma tomografia computado-
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Figura 2. Fibrolaringotraqueobroncoscopia: visualizacao da carina
com lesdes nodulares, sem comprometimento da parede posterior
da traqueia.
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Figura 3. Lamina histologica: placas de ossificacdo no cérion da
mucosa respiratoria.

rizada (TC) de torax evidenciando espessamento de parede
traqueal, com lesdes nodulares irregulares e reducao da
luz traqueal. No presente, a paciente encontra-se estavel,
sem piora do quadro clinico descrito, apenas em acom-
panhamento clinico anual (Figura 4).

DISCUSSAO

A traqueobroncopatia osteocondroplastica (TO) é
uma doenca benigna rara, de causa desconhecida. Foi
descrita macroscopicamente por Rokitansk em 1855 e,
microscopicamente por Wilks em 1857. Algumas teorias

Figura 4. Tomografia computadorizada da traqueia evidenciando
lesbes nodulares osteocartilaginosas (setas).

etiopatogénicas sao postuladas: Dalgaard (1947) - postula
que o tecido eldstico sofre metaplasia, com formacao de
cartilagem e deposicao de cilcio; Virchow (1863) - econ-
drose e exostoses favorecem a deposicao de cilcio e ossifi-
cacio nos anéis traqueais; Aschoff-Freiburg (1910) - atribui
a alteracdes no tecido eldstico traqueal, introduzindo o
termo traqueopatia osteopldstica e, em 1964, Secrest et
al. a rotularam como traqueobroncopatia osteopldstica®.

Sua incidéncia clinica estimada varia entre 2-7:1000,
com surgimento entre os 25 e 85 anos de idade, sendo a
5* década de vida a mais frequente. Nao ha predominiancia
de sexo. O intervalo dos primeiros sintomas até o diag-
nostico ocorre em aproximadamente 4 anos em 45% dos
casos; porém, com possibilidade de ocorrer apos 25 anos’.
Achados broncoscopicos incidentais ocorrem por volta de
3:2000-5000. Segundo Secrest, estima-se que apenas 5%
dos casos sao diagnosticados durante a vida’.

Nao se evidenciou correlacio com o tabagismo, po-
rém alguns estudos apontam a associacao com processos
inflamatorios cronicos da traqueia, argumentando ser este
um possivel fator de evolucao da doenga®!?.

Sua etiologia e patogénese sao desconhecidas, mas
acredita-se que infecgcoes cronicas, anomalias congénitas,
irritacio quimica ou mecanica, doencas degenerativas e
metabolicas, processo inflamatério cronico e estigio final
de amiloidose primdria. As alteracdes no clearance das
vias aéreas favorecem a possibilidade do inicio da doenca
apos um processo inflamatério persistente, resultando em
infeccoes de repeticio. Bactérias como a Klebsiella ozenae
ou Botryomicosis ja foram evidenciadas em casos de TO
apos processos cronicos de infec¢io, mas sem correlacio
determinada®'".
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Clinicamente podem permanecer assintomdaticos de
13-50%. Nao existem caracteristicas patognomonicas para a
TO, com possibilidade frequente de erro de diagndstico e
tratamento inicial para asma ou bronquite, como nos casos
relatados. Mas tosse em 66% dos casos, tosse hemoptoica
em 60%, dispneia em 53% e respiracdo ofegante em 30%.
A prova de funcio pulmonar frequentemente encontra-se
normal, dependendo do grau de estenose'*"?.

A radiografia simples nao evidencia adequadamente
as lesoes, sendo a tomografia computadorizada (TC) o
exame que melhor define as alteracoes traqueais. Na TC de
traqueia e de térax a aparéncia de poucas ou numerosas
lesoes nodulares grosseiras, 0ssea e/ou cartilaginosos (01-
10mm), sésseis e cobertos por uma mucosa aparentemente
normal de parede traqueal constitui a figura clinica mais
comum. O diagnostico definitivo € confirmado através da
biépsia durante a fibronasolaringotraqueobroncoscopia'.
Em nossos casos foram realizadas tomografia computa-
dorizada de térax que evidenciou lesoes semelhantes as
encontradas na literatura.

Frequentemente envolve as paredes laterais e ante-
rior dos % distais da traqueal, progredindo para ambos os
bronquios principais. Sua distribuicao anatdmica ocorre
aproximadamente 42% na traqueia, 6% nos bronquios e
52% em ambos. H4 relato de poucos casos de envolvi-
mento laringeo e subglético”! . Em um dos nossos casos,
as lesoes progrediam da subglote, traqueia até a regido
da carina. No outro, as lesoes atingiam do 1/3 inferior da
traqueia até a carina.

Histologicamente, o leito mucoso pode apresentar-
se normal, com dreas alternadas de processos inflamatérios
e de necrose, formacao cartilaginosa ou 6ssea proliferativa
anormal na submucosa, podendo estar presente metaplasia
escamosa do epitélio colunar, depdsitos de cilcio, frag-
mentos de adipocitos, com tecido 6sseo medular hema-
topoiético ativo'®!'. Em 2001, Leske et al. relatam que em
40 biopsias encontrou as seguintes alteracoes: ossificacao
(58%), metaplasia escamosa do epitélio respiratorio (48%),
cartilagem (38%), calcificaciio (20%) e amiloidose 13%°%',

Nao existem marcadores para a TO. A proteina C
reativa (PCR) e o VHS podem estar alterados devido aos
processos inflamatorios. O célcio encontra-se normal, e
alteracoes no hormodnio do crescimento e hiperfosforemia
ja foram evidenciados, mas sugere coincidéncia®. Em 1996,
Yokoyama et al. encontraram associa¢ao com cancer pul-
monar entre 11-19%, sendo o adenocarcinoma o subtipo
histolégico mais comum™'2.

Em 1998, Zamani et al. evidenciaram na citogenética
alongamento do braco curto Y do cromossomo. Recentes
estudos de imunoistoquimica atribuem a proteina 6ssea
morfogenética 2 (BMP-2), que em altas concentracoes
aumenta a expressao dcido ribonucleico mensageiro
(mRNA) do fator de transformacio de crescimento b-1
(TGF b-1), a estimulacao da producgao das proteinas da

matriz extracelular para os condrdcitos e a neoformacgiao
ossea. No tecido normal da drvore traqueobronquica a
proteina BMP-2 nio estd presente®'®. Nos nossos casos,
o TGF b-1 foi detectado nos condrdcitos e ostedcitos dos
nodulos submucosos.

Entre os diagnésticos diferenciais encontram-se,
principalmente, a papilomatoses, sarcoidose, condrossar-
coma, hamartomas, amiloidoses, calcificacdes tubercoi-
des, dermatomiosite, esclerodermia, doenca de Wegener,
sarcoidose e linfonodos paratraqueais calcificados®71213,

As complicacdes mais comuns sao: atelectasias e
pneumonias'’.

Nao existe tratamento especifico para TO, sendo
raramente necessario. Em estudo de série realizado em
2001, Lazor et al. observaram que em 55% dos casos nao
houve progressao da doenca’. Antibidticos sao usados
para tratar as infeccoes recorrentes do trato respiratério. O
tratamento cirdrgico ¢ indicado quando os sintomas nao
respondem ao tratamento clinico, podendo ser realizado
resseccao do segmento traqueal, laringofissura anterior,
laringectomia parcial, remog¢ao broncoscopica das lesoes.
A fotocoagulacao com o laser Nd:YAG, como também a
colocacao de molde de silicone, podem ser uma opcao
terapéutica'>'7 %1, A traqueostomia ocasionalmente se faz
necessaria. Seu prognostico € bom e depende da extensao
e localizacdo das lesdes nodulares®!%1?, Nos casos relatados
optou-se por acompanhamento clinico anual.

CONSIDERACOES FINAIS

-

A traqueobroncopatia osteocondropldsica ¢ uma
entidade de causa desconhecida, onde ocorre ossificacio
heterotopica das cartilagens laringotraqueobronquicas,
produzindo sintomas diretamente relacionados com a
localizacdo e o grau de obstrucao da via aérea superior.
O tratamento frequentemente € desnecessirio, sendo utili-
zado normalmente o controle clinico quando o paciente é
assintomatico ou apresenta sintomatologia leve. A remog¢ao
cirargica ¢ restrita aos quadros obstrutivos moderados e
severos. Os otorrinolaringologistas devem estar atentos e
incluirem a traqueobroncopatia osteocondropldstica na
lista de diagnésticos diferenciais, quando frente a sinto-
mas sugestivos de doenca de via aérea superior e arvore
traqueobronquica.
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