SINDROME WILLIAMS-CAMPBELL: CAUSA RARA DE BRONQUIECTASIA
PRIMARIA DIAGNOSTICADA EM CRIANCA DE 11 ANOS.
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Objetivo: Relatar um caso de desordem primaria rara caracterizada por deficiénciade
cartilagem brénquica levando a colapso expiratério e bronguiectasia cujo diagndstico s6
foi possivel através do estudo histopatélogico do pulméo e correlacéo clinico-

radiol 6gica.

Métodos: Informagdes clinicas colhidas do prontuario da paciente e dados
bibliograficos obtidos através de artigos via Pubmed e COMUT. Caso clinico:
Adolescente feminino, 13 anos de idade, com histéria de infecgdes pulmonares
repetidas, sinais clinicos de doenca pulmonar crénica (deformidade torécica,
bagueteamento digital e desnutri¢do), evoluindo com exclusdo pulmonar comprovada
por varios exames. Excluidos aspergilose broncopulmonar aguda, deficiénciade afa-1
tripsina, fibrose cistica e imunodeficiéncia priméria e secundaria ao HIV. Realizado
pneumectomia esquerda.

Resultados: Estudo anatomo-patol 6gico mostrou ha macroscopia pulméo reduzido de
volume pesando 130g com superficie de corte exibindo bronquiectasia difusa em ambos
os lobos e parénquima vinhoso e eléstico. A microscopia, arvore brénquica
subsegmentar e bronquiolar ndo evidenciava placas de cartilagem que foram observadas
nos brénquios fonte esquerdo e principais dos |obos superior einferior. Acompanhava
fibrose dalamina prépria, hiperplasia da camada muscular, leve infiltrado intersticial
linfocitario com raros agregados linféides. Diagnostico histopatol 6gico: Sindrome de
Williams — Campbell, acompanhada de pneumonite intersticial ndo classificavel .

Conclusdo: Sindrome de Williams — Campbell € uma bronquiectasia primaria cuja causa
basi ca € deficiéncia qualitativa de cartilagem nos segmentos brénquicos da primeira
divisdo até os mais distais, sendo fundamental correlacéo clinica e radiol égica para seu
reconhecimento. E doenca de acometimento exclusivo pulmonar, geralmente bilateral,
ndo sendo possivel diagndstico definitivo por biopsia, necessitando de estudo da peca
cirdrgica ou necrépsia. Atualmente, transplante pulmonar esta sendo realizado, porém
sem sucesso até momento. Prognostico € variavel com algumas criangas indo ao 6bito
por faléncia respiratéria enquanto outras sobrevivem até fase adulta com diferentes
graus de comprometimento pulmonar.
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