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Resumo

Traqueobroncomaléacia (TBM) é a doenca causada pelo enfraquecimento, lesdo ou
compresséo das paredes da traqueia e dos brénquios, condicionando um colapso superior
a 50% do ldmen destas estruturas durante 0s movimentos respiratorios, mais
frequentemente durante a expiracdo (1, 2). Pode ser de origem congénita ou adquirida (3)
e 0S seus principais sintomas sdo tosse caracteristica, pieira e estridor bifasico ou
expiratorio (4). Para o diagndstico desta patologia deve ser realizada uma cuidadosa
historia clinica e exame objetivo, bem como exames imagiologicos como a TC
multidetetores e traqueobroncoscopia (3). E possivel dividir TBM em doenca ligeira,
moderada e grave. Esta divisdo tera impacto na terapéutica a ser realizada (5, 6). Em caso
de doenca ligeira a moderada encontra-se recomendada terapéutica de alivio sintomatico
(7), em caso de doenca grave poder-se-a recorrer a alternativas cirargicas com
procedimentos como aortopexia e traqueopexia (8). No presente trabalho pretende-se
rever o estado da arte na traqueobroncomalécia focando a sua patogénese, classificacéo,

diagndstico e terapéutica.



Abstract

Tracheobroncomalacia (TBM) is a disease caused by weakness, injury or compression of
the trachea and bronchi walls, leading to an excessive airway collapsibility with a 50%
reduction in a cross-sectional area on expiration (1, 2). It can be acquired or congenital
(3) and its main symptoms are a characteristic cough, wheezing and biphasic or expiratory
stridor (4). Diagnosis is based on a careful clinical evaluation, examination and
imagiological exams such as multidetector TC and tracheobroncoscopy. (3). TBM can be
divided in mild, moderate and severe forms. This division influences subsequent patient
management (5, 6). In mild to moderate cases it is recommended symptomatic relieve
treatment (7), in severe forms of disease there are available surgical treatment options
such as aortopexy and tracheopexy (8). This article aims to review the state of the art in

tracheobroncomalacia, encompassing its pathogenesis, diagnosis and treatment.

O Trabalho Final exprime a opini&o do autor e ndo da FML.
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Introducao

Traqueobroncomalécia (TBM) é um termo impreciso que se refere ao enfraquecimento,
lesdo ou compressdo das paredes da traqueia e dos bronquios, condicionando o seu
colapso durante os movimentos respiratérios (1). O enfraquecimento focal ou difuso das
paredes da traqueia e brénquios é uma caracteristica comum habitual de sindromes
genéticos e de alguns processos inflamatdrios. A compressdo da traqueia e dos brénquios
estd habitualmente relacionada com estruturas vasculares, cardiacas, esqueléticas,

tumores, quistos ou massas (3).

A TBM pode ser dividida em traqueomalacia, onde ocorre colapso isolado de segmentos
da traqueia ou da totalidade da mesma, e broncomalécia, uma patologia menos comum
em que ocorre colapso isolado de um ou ambos os brénquios principais (7, 9). Uma
terceira entidade de malécia que envolve os brénquios lobares e provavelmente os
bronquiolos esta descrita, mas é ainda pouco entendida e frequentemente associada a

prematuridade, displasia broncopulmonar e outras patologias (3).

Esta doenca foi descrita pela primeira vez entre os anos 1930 e 1940 (3). Em 1952,
Holinger et al descreveram a resolucdo do colapso dindmico das vias aéreas superiores
com a passagem de um broncoscépio (10). Baxter e Dunbar caracterizaram TBM como
uma fraqueza das paredes da traqueia devido a alteragdes da estrutura da cartilagem e
hipotonia de elementos mioelasticos, resultando no colapso do lumen traqueal durante a
expiracdo (6). Wittenborg, ap6s um estudo que decorreu em 1967, definiu que este

colapso deveria ser de pelo menos 50% do limen traqueal (2).

Estima-se que a incidéncia de TBM se encontre entre 1 em 1445 a 1 em 2100 recém-
nascidos. E possivel, no entanto, que esta incidéncia seja incorretamente baixa pela falha
no diagnostico em casos de doenca ligeira ou autolimitada com pouca sintomatologia (11,
12). O tempo médio de atraso no diagnostico desta patologia é de 6 meses. TBM foi
reportada em até 15% dos recém nascidos e 30% das criangas abaixo dos 3 anos que

foram alvo de investigacao por broncoscopia devido a dificuldades respiratérias (13).

Verificou-se predominancia desta patologia no sexo masculino em 58 a 82% dos casos
(4, 11). Esta pode manifestar-se em recém-nascidos de termo, mas & mais comum em

prematuros (14).



Esta patologia envolve uma componente estrutural e funcional que, em conjunto, podem
condicionar o aparecimento de sinais e sintomas inespecificos (1). E comum que estes
sinais e sintomas sejam atribuidos a outras doencas, nomeadamente a asma, pela
dificuldade diagnostica de TBM (13).



Classificacao e Fisiopatologia

Existem vérias classificacGes para TBM na literatura, faltando uniformidade entre estas.
Frequentemente é proposta uma divisdo entre traqueobroncomalécia primaria e

secundaria. Contudo a definicdo de primaria e secundaria varia de autor para autor.

Alguns autores definem “primaria” como TBM congénita ou em pacientes sem
comorbilidades ¢ “secundaria” como doeng¢a adquirida ou em pacientes com
comorbilidades (11). Outros autores definem “primaria” como patologia intrinseca da
estrutura da traqueia e “secundaria” como patologia associada a compressao externa ou

latrogenia por cirurgia (9).

A classificacdo atualmente mais aceite define TBM priméaria como congénita e TBM

secundaria como adquirida (3) e sera esta a classificacdo utilizada neste artigo.

A TBM primaria ocorre devido a alteracdes na formacéo de cartilagem que condicionam
um enfraquecimento das paredes da traqueia e dos brénquios causando o seu colapso
durante 0s movimentos expiratérios. Esta estd habitualmente associada a outras
anomalias morfogenéticas das vias aéreas como a fistula traqueoesofagica (FTE), atresia

esofagica (AE), mucopolissacaridose ou policondrite (15).

A fisiopatologia da TBM priméria ainda ndo foi totalmente esclarecida. Segundo a
literatura serdo alteracGes ao nivel molecular de compostos que formam o suporte
estrutural da cartilagem, como o colagénio e os proteoglicanos, que podem condicionar

alteracOes funcionais da traqueia e dos brénquios (15).

O estudo da relacdo entre a TBM e a FTE/AE levou a que fosse proposta uma teoria sobre
0s mecanismos fisiopatologicos da TBM durante o desenvolvimento fetal. Pensa-se que
a incorreta divisdo da parte anterior do intestino primitivo em tragqueia e eséfago podera
estar na origem desta patologia. Para além da incorreta fusdo das estruturas que resulta
em fistulas traqueoesofagicas e laringeas, o desenvolvimento posterior da traqueia pode
sofrer também alteracGes, resultando numa forma anormal da cartilagem e numa pars

membranacea larga, frequentemente vistas na TBM primaria (9, 12, 16).

Outra teoria, proposta por Davies e Cywes, sugere que uma dilatacdo da bolsa esofagica

proximal durante o desenvolvimento fetal altera o normal desenvolvimento da traqueia,



levando por sua vez, a uma formacédo anormal da cartilagem da traqueia e a uma flacidez

da parede posterior da mesma (17).

Em recém-nascidos saudaveis considera-se também TBM congénita por alteraces da
anatomia da cartilagem da traqueia. Em recém-nascidos prematuros considera-se que esta

patologia surge pela moleza da cartilagem (9).

A TBM secundéria é mais prevalente relativamente & TBM priméria e esta associada a
alteracdes funcionais e/ou mecénicas da cartilagem previamente normal. Entre as causas
mais comuns encontra-se a entubacdo prolongada, traqueobronquite grave, trauma,

iatrogenia (por exemplo tragueostomia) e compressdo extrinseca das vias aéreas.

Na tabela 1 encontra-se uma descricdo mais exaustiva das causas de

traqueobroncomalacia congénita e adquirida.

TBM Congénita TBM Adquirida

TBM idiopatica Entubagdo prolongada
Prematuridade Traqueobronquite grave
Anomalias congénitas com afecdo das cartilagens Compressao por estruturas
- Discondroplasia, Condromalacia, Condrodisplasia - Vasculares
- Policondrite Arco adrtico
- Sindrome de Ehlers-Danlos Tronco braquiocefalico
Sindromes Congénitas Veias pulmonares de calibre aumentado
- Mucopolissacaridose (Sindrome de Hunter e Hurler) - Cardiacas
- Sindrome CHARGE / Associagdo VACTERL Hipertrofia da auricula esquerda
- Trissomia 9 e 21 "
. - Esqueléticas
- Antley-Bixer .
- Hallerman-Streiff e
Pectus excavatum
- Crouzon
- Pfeiffer - Tumores, quistos e massas:
- Blackfan-Diamond Teratomas
- Williams-Campbell Quistos broncogénicos
- DiGeorge Quistos entéricos
- Larsen e Larsen-like Timomas
- Brachmann de Lange Linfoma
- Sequéncia de Robin Neuroblastoma
- Atelosteogénese tipo 1 Hemangioma
- Delecgdo 11p13, 22qll e 12q Bécio
- Translocagdo 18-22 Infecgdo
- Displasia de Kneist - Abcesso

- Displasia Camptomélica Pés-traumatico

Anomalias Congénitas
- Fistula traqueoesofagica
- Atresia esofagica com ou sem fenda laringea
- Displasia broncopulmonar

Tabela 1 — Adaptada de Carden et al. (9)

Abreviagdes: TBM traqueobroncomalacia; CHARGE coloboma, cardiopatia, atresia das coanas, atraso do crescimento e desenvolvimento,
hipoplasia dos genitais e/ou patologia do trato urinario, anomalias dos pavilhdes auriculares; VACTERL defeitos vertebrais, atresia anal, defeitos
cardiacos, fistula traqueoesofagica, anomalias renais e anomalias dos membros



Apresentacao Clinica

A TBM priméria estd descrita como tendo uma apresentacao tardia, nos primeiros 2 a 3
meses de vida (7). Contudo, outros autores concluiram que 95% dos pacientes com TBM

primaria apresenta sintomas a nascenca (9, 12).

Os sintomas mais associados a TBM séo tosse, pieira e estridor bifasico ou expiratdrio
(4). Dada a inespecificidade destes sintomas, o diagndstico desta patologia € muitas vezes

tardio e dificil.

Na maioria dos casos de TBM encontra-se afetada a porcdo intratoracica da traqueia e
brénquios, originando sintomatologia durante 0s movimentos expiratorios.
Contrariamente, a patologia destas estruturas na sua porcao extratoréacica, ou cervical, da

origem a sintomatologia durante a inspiracéo (13).

A tosse tem uma sonoridade caracteristica, semelhante ao som de uma foca,
provavelmente como resultado do colapso expiratério da traqueia, devido a vibragdo da

parede posterior contra a parede anterior da traqueia (18).

A pieira é um achado intermitente e encontra-se presente sobretudo se existir inflamacéo
das vias respiratorias ou uma infecdo respiratoria (4, 19). Tem caracteristicas centrais,
expiratdrias e tom baixo e constante contrariamente a pieira da asma que tende a ter um

tom alto, difuso e musical (20).

Estes sintomas podem ser exacerbados por episodios que aumentem o esforco
respiratdrio, tais como, episodios de tosse acessual, durante a alimentagdo ou durante o
choro (9).

Outros sinais e sintomas podem ocorrer, tais como, dificuldades na alimentacao, extenséo
espontanea do pescoco, dificuldades respiratorias, cianose, episodios de apneia, ma
evolugdo estaturo-ponderal e “apparent life-theatning events” (ALTES) ou “brief,
resolved, unexplained events” (BRUES). As infe¢Bes respiratdrias sdo mais frequentes

devido a uma diminuigao da “clearance” das vias aéreas (4).

A TBM foi dividida em doenca ligeira, moderada e grave.
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Em formas ligeiras apresenta-se como tosse caracteristica e infecfes respiratorias
recorrentes ou prolongadas. Esta forma de TBM pode ndo chegar a ser diagnosticada uma
vez que a doenca ligeira pode ter um curso autolimitado, resolvendo espontaneamente
com o crescimento pelos 2 anos de idade. Esta melhoria ou resolucdo da doenca pode
dever-se ao aumento do limen das vias respiratorias, que vao, por sua vez, permitir que
um maior volume de ar se movimente nas mesmas. Isto fara com que haja uma respiracéo
mais eficiente e assintomética apesar da patologia patente, com colapso dindmico dos

lumens das estruturas afetadas durante a expiracéo (5, 6) .

A TBM moderada é definida pela presenca de tosse e infe¢des do trato respiratorio com
necessidade de terapéutica habitual com aerossois e antibidticos. A doenca moderada tem
impacto na qualidade de vida dos pacientes fazendo com que estes faltem a atividades

escolares, tenham intolerancia ao exercicio fisico e cansago f4cil.

E feito o diagnostico de TBM grave em pacientes com tosse, estridor, infecgdes
respiratdrias recorrentes e persistentes que podem originar bronquiectasias, episodios de
apneia, ma evolucdo estaturo-ponderal e ALTES/BRUEs. Sdo pacientes com idas a
urgéncia e internamentos frequentes e podem ter necessidade de entubacdo (5). A

mortalidade associada a esta forma de TBM ronda os 80% (9).
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Diagnostico

Para o diagnostico de TBM ¢é fundamental a realizacdo de uma cuidadosa avaliacdo do
doente atraves de uma historia clinica e exame objetivo detalhados. Deve ter-se especial
atencdo a sinais e sintomas mais associados a esta patologia, nomeadamente, a tosse de

som caracteristico, pieira, estridor, episodios de apneia e infecdes respiratdrias frequentes

(7).

Uma vez que a TBM ndo tem sinais ou sintomas especificos ou patognomanicos, o0 seu
diagndstico é dificil perante a anamnese. Consequentemente, é crucial a realizacdo de
exames endoscépicos e de imagem (21, 22). Vérios métodos foram utilizados no
diagnostico desta patologia, nomeadamente, radiografias nos dois tempos respiratorios,
traqueogramas, broncogramas, fluoroscopia pulmonar, testes de fungdo pulmonar,
ressondncia  magnética, tomografia computorizada de  multidetetores, e
traqueobroncoscopia (23). Em criangas com episodios de apneia sdo também requeridos

exames cardioldgicos e neuroldgicos para excluir patologia destes 6rgéos (24).

As radiografias convencionais falham frequentemente em captar as alterac6es patologicas
gue ocorrem em pacientes com TBM durante a respiracdo (particularmente a expiracao),
por erros de posicionamento ou incorreta realizacdo de manobras como inspiracéo e

expiragéo forcadas.

Os broncogramas e traqueogramas, com a ajuda da fluoroscopia pulmonar, foram usados
no passado com o intuito de mapear a arvore traqueobrénquica e medir o tamanho do

lumen destas estruturas (25).

Com testes de funcdo pulmonar é possivel detetar sinais de obstrucdo de ventilacdo
pulmonar em pacientes com TBM devido ao colapso expiratério das vias aéreas. No
entanto, estas alteracOes ndo se encontram diretamente corelacionadas com a gravidade

do colapso das vias aéreas e ndo é possivel a quantificacdo das mesmas (26).

A ressonancia magnética (RM) mostra de forma detalhada a anatomia das regides
observadas, identificando estruturas que fagam compresséo traqueal, com a vantagem de
n&o expor o paciente a radiacgao ionizante (27). Limitacdes deste exame complementar de
diagnostico sdo a necessidade do paciente se encontrar imovel durante a sua realizacdo, a

interferéncia de movimentos respiratorios na obtencdo de imagens, especialmente em
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doentes dispneicos, e trajetorias obliquas dos bronquios principais que limitam a medigédo

do lumen dos mesmos em cortes de RM (28).

A utilizacdo de RM esta especialmente indicada em casos de estenose laringotraqueal e
policondrite refrataria. Em alguns casos de TBM pediétrica podera ser utilizada, dando-

se preferéncia a cine-RM (29, 30).

Atualmente considera-se que a tomografia computorizada e a traqueobroncoscopia sao 0s
métodos com maior valor diagnostico de TBM, deixando, portanto, de se usar

rotineiramente os restantes exames complementares (3).

Considera-se que a TC multidetetores com contraste € um método imagioldgico fulcral
no diagnostico da TBM. Permite a obtencdo de imagens axiais, coronais e sagitais bem
como reconstrugdes a 2D ou 3D de estruturas toracicas. Devem obter-se imagens em
ambos os tempos da respiracdo tal como ilustrado na figura 1 para avaliacdo da
permeabilidade da via aérea. E uma técnica especialmente Gtil a avaliar o colapso das vias

aereas distais, especificamente os bronquios (3, 7).

[A] Inspiration Expiration

Figura 1 — Adaptada de Choi et al. (3)
Colapso traqueal demonstrado em tomografia computorizada com
multidetetores.

As caracteristicas, a localizagdo e a gravidade do colapso das vias aéreas podem ser
avaliadas, apesar de serem frequentemente menos discerniveis do que com as técnicas de

broncoscopia.
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A favor desta técnica estd a possibilidade de diagnosticar outras anomalias,
nomeadamente, diverticulo traqueal, anomalias vasculares, doencas pulmonares e
identificacdo de estruturas a preservar em caso de intervencao cirdrgica tais como a artéria
de Adamkiewicz. Especialmente em casos de TBM por compressdo externa este método

é altamente valorizado para um melhor planeamento cirurgico.

Contra esta técnica esta o facto de subestimar a gravidade do colapso das vias aéreas.
Durante a obtencdo das imagens os pacientes encontram-se frequentemente sedados e a
respiracdo é feita de forma artificial, isto faz com que ndo sejam obtidas imagens no pico
méaximo do colapso das vias aéreas, nomeadamente, na expiracdo forcada e durante a

tosse. Por este motivo, a TC multidetetores ndo pode ser utilizada para excluir TBM (3).

O Gold-standard do diagnostico da TBM é a traqueobroncoscopia (7, 9). Este
procedimento permite identificar outras anomalias estruturais das vias aéreas, tais como,
parésia das cordas vocais, laringomalacia, fenda laringea, fenda traqueoesofégica ou
fenda laringotraqueoesofégica.

Apesar do elevado valor diagnostico deste método, este ndo deve ser utilizado de forma
isolada. Deve optar-se pela realizacdo concomitante de TC multidetetores para que se
proceda a uma correta avaliacdo da anatomia das vias aéreas, bem como, das estruturas

que as rodeiam.

Entre as vantagens da tragueobroncoscopia flexivel encontram-se a visualizacao das vias
aéreas distais e a possibilidade de realizar lavagem broncoalveolar. Quanto as vantagens
da traqueobroncoscopia rigida, esta permite uma melhor avaliacdo da laringe e de
eventuais fendas traqueoesofagicas e diverticulos. No entanto, uma vez que as sondas tém
cada vez mais qualidade, as vantagens de uma em relagdo a outra desvanecem e a

utilizacdo de uma em detrimento da outra acaba por depender da preferéncia do operador.

Deve optar-se pela realizagcdo de uma traqueobroncoscopia dindmica em 3 fases, sendo
que na primeira o paciente deve respirar de forma espontanea e superficial para que seja
possivel avaliar a compressao estatica da traqueia e dos bronquios. Na segunda fase, o
paciente deve realizar inspiragdo e expiracao forcadas e tossir vigorosamente de forma a
avaliar o colapso expiratorio maximo. Na terceira fase, todas as secrec¢fes bronquicas sdo

removidas e o paciente é sedado para uma melhor observacéo das vias aéreas. Em caso

14



de suspeita de fendas ou diverticulos deve ser injetado contraste para melhor visualizacéo

dessa area e de eventuais comunicagoes.

Deve descrever-se a anatomia, o tipo de colapso e a gravidade do mesmo. A forma da
cartilagem deve também ser avaliada e descrita como em C (configuragdo normal), em U
ou em forma de arco (configuracdes patologicas) tal como se pode ver nos exemplos da
figura 2 (3).

[A] inspiration Expiration

[€] c-shapedrings [D] u-shaped rings [€] Bow-shaped rings

Figura 2 — Adaptada de Choi et al. (3)

Traqueobroncoscopia

Traqueia durante a inspiragdo (A) e durante a expiragdo (B).

Vistas da cartilagem traqueal onde se observa uma configuragdo em C correspondente a
anatomia normal (C), anéis em forma de U com uma pars membranacea larga e com colapso
da parede posterior (D) e anéis em forma de arco, também com uma pars membrandcea larga
e colapso da parede posterior (E).

N&o existem critérios standardizados para o diagnostico de TBM, no entanto, um colapso
de mais de 50% do lumen traqueal é considerado patoldgico e requer correlacdo com a
clinica do doente. A maioria dos doentes com TBM sintomatica apresenta mais de 75%
de colapso das vias aéreas durante a expiracdo forcada. Pensa-se que 33% dos pacientes
com TBM irdo ter um episodio de colapso total, ainda que intermitente, do limen traqueal

).

Neste video é possivel ver um exemplo de uma laringotragueobroncoscopia rigida,

dindmica de 3 fases (3).

A realizagdo destes exames é importante, ndo so para o diagnostico, mas também para a

escolha mais acertada da terapéutica a efetuar (7).
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Terapéutica

No tratamento desta patologia é recomendado que 0s pacientes sejam seguidos por uma
equipa multidisciplinar que envolva otorrinolaringologistas, cirurgifes pediatricos,

pneumologistas, gastroenterologistas e medicina intensiva (3).

Na populacdo pediatrica é frequente registar-se uma evolucdo favoravel da patologia,
estando a sua resolucdo dependente do desenvolvimento da crianca (8). A traqueia
anormalmente moével tende a tornar-se mais rigida com a idade podendo verificar-se
melhoria esponténea de sintomas minor nos primeiros dois anos de idade (7). Devido a
esta progressdo comum, a complexidade de algumas intervengdes e complicagdes

associadas, reservam-se tratamentos invasivos para individuos com TBM grave.

Malformacdes da cartilagem e da membrana posterior exigem, contudo, seguimento mais
regular para avaliacdo da progressdo sintomatica e otimizacdo terapéutica, de forma a

evitar desenvolvimento de patologia crénica pulmonar e das vias aéreas (3).

No entanto, como referido previamente, ndo existe uma classificagdo amplamente
adotada para estratificar a gravidade da TBM, o que tem dificultado o consenso quanto a

indicacdes especificas para a gestdo clinica e cirargica destes doentes (31).

Para TBM ligeira a moderada favorece-se uma abordagem conservadora, baseada em
terapéutica médica de suporte para sintomatologia especifica apresentada por cada
crianca (7). Esta abordagem visa diminuir a producao de secre¢des respiratorias e torna-

las mais fluidas, bem como facilitar a sua mobilizacéo e clearance.

Neste ambito, a cinesioterapia e 0 uso regular diario de aerossois com solugédo salina
hipertonica sao Uteis. Brometo de ipratropio e corticosteroides inalados em baixas doses
sdo igualmente recomendados (6, 9). Terapéutica cronica com prednisolona em TBM
pediatrica pode ndo resultar em melhoria significativa da dindmica respiratoria,
associando-se a dependéncia de esteroides, aparéncia cushingoide e frequentemente
obesidade (32, 33). O uso de antibidticos deve ser reservado a episodios ativos de infecdo

respiratdria para diminuicdo da gravidade e duragdo dos sintomas (7).
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Pressdo positiva continua ou binivelada nas vias aéreas (CPAP ou BIPAP,
respetivamente) constituem ferramentas terapéuticas ndo invasivas eficazes para TBM

moderada, grave e durante situacGes agudas.

A pressdo positiva atua como stent pneumatico melhorando o fluxo expiratorio e eficacia
da tosse em doentes com colapso do limen traqueal (34). O seu efeito pode ser avaliado
e calibrado aquando da realizacdo de broncoscopia funcional. A pressao aplicada é
elevada gradualmente até que o calibre traqueal durante a expiracdo corresponda a pelo
menos 50% do verificado na inspiracdo ou até que esteja associada a desconforto,

podendo o efeito benéfico ser perdido a pressdes excessivamente elevadas (33, 35, 36).

Suporte respiratorio continuo ao longo do dia pode limitar alimentagdo oral,
desenvolvimento facial e da fala, assim como o normal desenvolvimento comportamental
da crianca (14, 34).

O tratamento de traqueobroncomalécia grave € complexo e 0 grupo de pacientes que
apresenta esta patologia € bastante heterogéneo. Portanto o tratamento tem de ser
adaptado a cada paciente de forma individual e personalizada (8).

No passado a interven¢do mais comum passava por traqueotomia e ventilagdo mecéanica.
Esta abordagem estava associada a riscos como atraso no desenvolvimento da linguagem

ou desgaste significativo dos cuidadores (9, 37).

Qualquer intervencdo cirurgica deve ter em conta a localizacdo, 0 grau e restantes
caracteristicas do colapso, sendo importante considerar comorbilidades concomitantes,

especialmente FTE/AE ou refluxo gastroesofagico.

As principais indicagfes cirdrgicas incluem episodios de cianose ou apneia, mais de 3
episédios de pneumonia por ano, incapacidade de desentubar um doente com CPAP,
desenvolvimento de bronquiectasias e intolerancia ao exercicio fisico (3, 38). Considera-
se a ocorréncia de um BRUE com evidéncia prévia de TBM indicacdo para internamento

e intervencdo cirdrgica de urgéncia (7, 9, 39).

Sao raros os doentes com afecdo de um Unico segmento curto da traqueia, nestes casos,
pode optar-se por resseccdo traqueal e anastomose de topos ou traqueoplastia de
deslizamento (7, 40, 41).
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Encontra-se documentado o uso de suporte externo com recurso a talas de material
sintético ou material autélogo da grelha costal, ainda que com escassa evidéncia em
humanos (42, 43). Os principais efeitos secundarios associados com esta técnica
prendem-se com reacdes de corpo-estranho, infecbes e ulceracdo da traqueia.
Actualmente encontram-se investigacdes em curso sobre o uso de talas de material
biocompativel e reabsorvivel, fabricadas com recurso a impressoras 3D. Estas tém conta
a anatomia especifica de cada doente e espera-se que acarretem menos efeitos secundarios

nefastos que as técnicas atuais (44, 45).

A utilizacdo de stents com colocagédo endoscdpica tem sido limitada pela sua incapacidade
de acompanhar o crescimento da crianca, exigindo dilatacdo, remoc¢do ou substitui¢do
futura (8, 37).

A aortopexia anterior constitui uma das principais estratégias cirurgicas em doentes com
TBM, aliviando a sintomatologia em 80% dos doentes, apesar da mortalidade associada
de 6% (3). Esta visa criar uma configuragdo no mediastino superior que diminua a
compressdo vascular das vias aéreas e que permita a traqueias comprimidas sob forma

eliptica assumir uma conformacao tipica circular (46).

O procedimento envolve fixar anteriormente a traqueia e brénquios principais através de
tecido mamaério, e posteriormente a estruturas do mediastino através de tecido conjuntivo
e vasos segmentares da traqueia. O timo é frequentemente removido, e aorta, artéria
inominada, artérias pulmonares e pericardio suturados a face posterior do esterno. Este
procedimento ndo corrige diretamente a flacidez cartilaginea ou movimento anémalo da
parede posterior membranosa, estando associada em 16,6% dos casos a complicagoes

como efuséo pericardica, quilotorax, leséo do nervo frénico ou recorrente laringeo (7, 47).

Thoracic anatomy following anterior aortopexy

With the thymus removed, the aorta, innominate artery,
pulmonary arteries, and pericardium can be repositioned
anteriorly and sutured to the sternum to create space in
the superior mediastinum and relieve airway compression.

Decompressed

Yo

Figura 3 — Adaptada de Choi et al. (3)
Estruturas toracicas apos aortopexia anterior. As setas azuis indicam a diregdo para a qual sdo
puxadas as paredes da traqueia através da colocagdo de suturas.
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A aortopexia posterior € realizada habitualmente para descompressdo vascular do
brénquio principal esquerdo, colapsado anteriormente pela artéria pulmonar esquerda ou
posteriormente pela aorta tordcica descendente (22, 48, 49).

A traqueopexia afigura-se como uma promissora alternativa ou complemento cirdrgico a
aortopexia. Na abordagem posterior fixa-se a parte extraluminal da parede posterior da
traqueia ao ligamento longitudinal anterior, enquanto que na abordagem anterior a
traqueia é elevada em direcdo a face posterior do esterno. Este procedimento, ao contrario
da aortopexia, visa corrigir diretamente as malformagfes cartilagineas da traqueia

prevenindo o colapso da membrana posterior.

Apesar de ter sido realizado em menos de 100 doentes até a data, estes revelaram maior
tolerancia ao exercicio, menor incidéncia de pneumonia e resolucdo de ALTEs. A
principal complicacdo associada a esta abordagem cirdrgica é a paralisia bilateral das
cordas vocais (31, 50-52).

Este video mostra a melhoria do colapso traqueal expiratorio num paciente apds ter sido
submetido a traqueopexia posterior através da observacdo laringotragueobroncoscopia

rigida, dinamica de 3 fases (3).

Thoracic anatomy following anterior and posterior tracheopexy and anterior aortopexy

The posterior and anterior aspects of the trachea can be
sutured to the anterior longitudinal ligament and the
sternum respectively to further open a compressed airway.

Figura 4 — Adaptada de Choi et al. (3)

Estruturas tordacicas apds aortopexia anterior e traqueopexia anterior e posterior. As setas
azuis indicam a diregdo para a qual sdo puxadas as paredes da traqueia através da colocagdo
de suturas.
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