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A laringopapilomatose juvenil é o tumor do trato respiratério mais comum em criangas, porém o acometi-
mento dos bronquios e do parénquima pulmonar ocorre em apenas 1% a 2% dos casos. Os autores relatam
um caso de disseminacao pulmonar na laringopapilomatose juvenil, descrevendo os aspectos radiolégicos
e tomograficos das lesoes. Sao feitos comentarios sobre a abrangéncia clinica dessa doenca e discutidos os
aspectos diagndsticos, histopatologicos e terapéuticos provenientes dos dados clinicos relatados no caso

Pulmonary involvement in juvenile laryngeal papillomatosis.

Papillomas are the most common laryngeal tumors in infancy and childhood, and spreads to involve the
lung parenchyma and bronchi in less than 2% of cases. The authors report one case of pulmonary spread in
laryngeal papillomatosis and describe radiographic and tomographic aspects of these lesions. It is discussed
the clinical presentation of this disease, the diagnostic methods, histopathology and therapeutic approaches
involving the clinical data related and a recent literature review.
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INTRODUCAO

A papilomatose juvenil da laringe é
o tumor mais comum do trato respirato-
rio em criangas, porém as lesdes rara-
mente acometem a traquéia e somente
em 1% a 2% dos casos ocorre dissemi-
nacao para os bronquios e parénquima
pulmonar®. O papiloma é geralmente
benigno, mas esta associado a alto grau
de morbidade e a elevado custo no tra-
tamento®.

A apresentacao clinica da doenga nao
esta estaBelecida, uma vez que existem
poucos casos publicados na literatura e
na sua maioria como relatos de casos
individuais®. O sintoma mais comum da
laringopapilomatose juvenil € a rouqui-
dao, sendo o primeiro a manifestar-se®.
Geralmente ocorrem manifestacdes res-
piratorias obstrutivas, mudangas na voz
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extensao e localizagao das lesdes.

A laringoscopia, a radiografia con-
vencional de térax e a tomografia com-
putadorizada sdo exames que permitem
diagnosticar a doenca e avaliar a exten-
sao das lesoes. No pulmao, a doenga ma-
nifesta-se como nddulos solidos ou cavi-
tados, redondos, bem definidos, de ta-
manhos variaveis, obstruindo os bron-
quios principais e acometendo o parén-
quima pulmonar®.

A ressec¢ao por microcirurgia ou a
fulguragao a laser dos papilomas sdo o
tratamento de escolha®. A recorréncia
das lesoes ¢ freqiiente e alguns pacien-
tes sao submetidos a inumeras interven-
¢oes durante o curso da doenca.

O exame anatomopatologico confir-
ma, histologicamente, o aspecto benig-
no do tumor.

CASUISTICA E METODOS

Apresentamos um caso de traqueo-
laringopapilomatose juvenil com en-
volvimento pulmonar demonstrado pela
radiografia de térax convencional e pela
tomografia computadorizada, acompa-
nhado durante oito anos nos Hospital
de Clinicas de Porto Alegre (HCPA).

Um garoto com dois anos de idade
foi atendido na emergéncia do HCPA,
com sintomas de rouquidao progressiva
e obstrucao respiratdria. Foi necessaria
uma traqueostomia de urgéncia e cons-
tatou-se a presenca de papilomas obs-
truindo a laringe. Durante a investiga-
¢ao descobriu-se que o paciente tivera
problemas durante o nascimento, com
peso ao nascer de 2.400 g e historia de
infecgao materna pelo “human papillo-
ma virus” (HPV) durante a gestagao.
Desde entao o menino vem sendo acom-
panhado no ambulatério do HCPA.

Foram realizadas diversas ressec¢oes
cirurgicas e fulguracoes a laser das le-
soes (uma a cada 4-5 meses), por causa
da recorréncia dos papilomas, e nunca
foi possivel retirar a canula de traqueos-
tomia.

Aos sete anos de idade o paciente foi
internado por causa de broncopneumo-
nia e, por meio dos exames radiologicos
do torax, identificaram-se lesdes cisti-
cas bem definidas, com tamanhos varia-
dos, em ambos os pulmdes, compativeis
com papilomatose pulmonar juvenil. O
paciente precisou de diversas interna-
¢oes hospitalares para o tratamento de
infecgdes respiratorias causadas por va-
riados agentes etioldgicos.
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O paciente estd, atualmente, com dez
anos de idade e realiza controle periodi-
co das lesoes pulmonares através de ra-
diografias e tomografia computadoriza-
da. Ainda necessita de ressecgoes cirur-
gicas a cada 5-6 meses e utiliza antibio-
ticos para o tratamento das infecgoes res-
piratorias quando necessario. O exame
anatomopatologico revelou papilomas
escamosos de provavel etiologia viral.
Recentemente iniciou-se esquema tera-
péutico com ciclos de interferon-alfa in-
tramuscular, em doses de 2.250.000 Ul,
trés vezes por semana.

DISCUSSAO

A disseminagdo da laringopapiloma-
tose juvenil para a traquéia e pulmoes ¢
complicagao rara, acometendo 1% a 2%
dos pacientes?. Existem poucos casos
publicados na literatura, mas apesar dis-
so algumas consideragoes podem ser fei-
tas a respeito da doenga.

O acometimento pulmonar dessa pa-
tologia parece nao ter relagao com o ta-
manho das lesoes ou duragao da doen-
ca. A etiologia dos papilomas pulmona-
res € controversa. Foram postuladas al-
gumas hipoteses: disseminagao aérea di-
reta por fragmentos, origem multicéntri-
ca das lesoes, extensao continua dos pa-
pilomas, contaminagao pela canula de
traqueostomia e contaminagao viral®.
Em pesquisa realizada por Mounts et al.,

foram identificados quatro subtipos do
HPV tipo 6 (HPV-6) na biopsia dos papi-
lomas. Nesse estudo, o subtipo HPV-6¢
estava presente em todos os casos em
que ocorreu o envolvimento traqueal e
pulmonar da laringopapilomatose juve-
nil, o que nos permite apontar a conta-
minacao viral por este agente como o
fator etiologico mais provavel em casos
de doenca pulmonar e traqueal®.

Predominantemente o quadro clini-
co da doenga manifesta-se por rouqui-
dao e disfungao respiratoria grave, de-
vido a obstrugao das vias aéreas supe-
riores. A idade de inicio dos sintomas ¢
variada e pode estar situada entre dois e
quinze anos. Quando o acometimento
pulmonar € recente e existem poucos e
pequenos nodulos, o paciente nao desen-
volve sintomas pulmonares, porém com
o aumento das lesdes em tamanho e nu-
mero ocorre destruicao do parénquima
pulmonar, determinando quadro respi-
ratorio mais grave. Infecgoes respirato-
rias por variados agentes bacteriologicos
e virais, sobrepostas as lesoes cisticas,
sao comuns e podem levar o doente a
diversas internacoes hospitalares.

O diagnostico de disseminacao pul-
monar da doenga € feito por radiografia
de torax convencional e pela tomogra-
fia computadorizada. A aparéncia radio-
logica das neoplasias pode variar bas-
tante durante o curso da doenga. Carac-
teristicamente a papilomatose pulmonar

se manifesta como nodulo redondo, so-
lido ou cavitado, bem delimitado, com
a espessura da parede variando de fina a
moderadamente grossa (1 a 4 mm). A
maioria dos nddulos sao pequenos e ho-
mogeéneos quando descobertos, mas com
o tempo tornam-se grandes cavidades
com paredes finas e contendo ar no seu
interior (Figura 1). Podem-se identificar
niveis liquidos quando ha infeccao res-
piratoria sobreposta, porém raramente o
fluido ou o pus enche toda a cavidade a
ponto de tornar a aparéncia do nodulo
solida nos raios X. As lesoes pulmona-
res crescem lentamente e podem se tor-
nar confluentes. Raramente hd regressao
ou desaparecimento espontaneo dos no-
dulos. Podem ocorrer bronquiectasias e,
menos comumente, atelectasias®.

A distribui¢ao dos nodulos pulmona-
res ¢ melhor avaliada pela tomografia
computadorizada, pois esta possibilita
identificar as lesoes mais precocemente
do que a radiografia convencional e ain-
da avalia o grau de destrui¢ao do parén-
quima pulmonar em casos avancados da
doenca (Figura 2).

Presenca de multiplos nddulos cavi-
tados, sem outra explicacao, em pacien-
te com historia de multiplas resseccoes
cirurgicas de papilomas da laringe ou
traquéia diagnosticam a disseminagao
broncoalveolar da doenga®.

Histologicamente o papiloma ¢ um
tumor benigno, composto por epitélio

A

Figura 1(A-C). Radiografias convencionais do térax demonstram in(imeras lesdes cavitadas, redondas, bem definidas, de paredes finas, acome-
tendo todo o parénquima pulmonar em ambos os pulmdes. No lobo superior esquerdo podemos identificar uma lesdo, inicialmente de aparéncia

sélida, tornando-se cavitada.
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Figura 2(A,B). Tomografia computadorizada no plano axial. Em A identifica-se a presenca de pequenos nodulos cavitados e solidos estendendo-se
por todo o parénquima pulmonar. Em B observa-se confluéncia dessas lesdes formando cavidades maiores.

estratificado escamoso, bem delimitado,
com escavagao central. Geralmente nao
se identificam atipias nucleares ou si-
nais de malignidade®.

A maioria dos pacientes necessita de
traqueostomia durante o curso da doen-
¢a, por obstrucao das vias aéreas superio-
res. Geralmente ¢ nesse momento que se
identifica a patologia pela primeira vez.
O tratamento se baseia na resseccao ci-
rurgica ou fulguragao a laser das lesoes
e, devido ao elevado grau de recorréncia
dos papilomas, os pacientes podem ser
submetidos a procedimentos ciriirgicos
periodicos. Acredita-se ainda que a ma-
nipulacao terapéutica das lesées locali-
zadas na laringe contribua para a disse-
minacao broncoalveolar dos papilomas
por fragmentos através do trato respira-
torio. Quando ocorre a papilomatose
pulmonar, pode-se realizar lobectomia
como opg¢ao terapéutica, uma vez que
nao ha regressao das lesoes e a destrui-
cao do parénquima pulmonar € progres-
siva®. Atualmente tem-se utilizado a te-
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rapia com ciclos de interferon-alfa intra-
muscular, no sentido de prevenir a pro-
pagacgao dos papilomas através da arvo-
re respiratoria, porém os resultados ain-
da nao podem ser avaliados.

CONCLUSAO

A laringopapilomatose juvenil é uma
enfermidade benigna que pode acome-
ter criangas de qualquer idade. Dificil-
mente a doenga € diagnosticada antes de
ocorrerem complicagoes respiratorias as-
sociadas ao crescimento dos papilomas
ao longo das vias aéreas superiores.

O envolvimento traqueal pulmonar
corresponde a 1-2% dos casos. O fator
etioldgico mais provavel da papiloma-
tose pulmonar é a contaminagao viral
pelo subtipo viral HPV-6¢, mas a mani-
pulagao cirurgica das lesoes deve con-
tribuir para a disseminacao bronquica.

O diagnostico das lesoes pulmonares
¢ feito por exames de imagem, com apa-
réncia caracteristica de nodulos ou cis-

tos redondos e bem delimitados, com
paredes finas ou moderadamente gros-
sas, de crescimento lento e que ocorrem
em todo o parénquima pulmonar.

O progndstico dessa doenca é ruim.
Existe elevado grau de morbidade as-
sociado a papilomatose juvenil e a mor-
talidade da doenga é bastante elevada,
apesar dos esquemas terapéuticos dis-
poniveis e propostos atualmente.
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