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Introduccion

Latragueobroncomegalia (TBM) es unaenfermedad de etio-
logia desconocida descrita por primera vez por Mounier-Kuhn
en 1932, Se trata de una dilatacion excesiva de latraqueay
grandes bronquios. Hasta 1962 cuando Katz®@ introdujo €l tér-
mino de tragueobroncomegalia, habia sido conocida por gran
variedad de términos incluyendo sindrome de Mounier-Kuhn,
traqueobronquiectasia, diverticulosis traqueal, traqueocele, tra-
queomalacia, ectasia traqueal y megatraquea.

Las manifestaciones clinicas son debidas a pobre aclara-
miento de |as secreciones tragueobronquiales, favoreciendo la
aparicion de neumonias intercurrentes.

El diagndstico es radiol 6gico, sospechandose al visualizar
un aumento de la sombratraqueal en unaradiografiasimple de
torax y confirmandose por medio de latomografia axia com-
putarizada (TAC) toréacica o una traqueobroncografia.

Generalmente pasa desapercibida hasta la edad adulta, sien-
do entonces cuando se presenta en forma de una neumopatia cro-
nica o aguna de sus complicaciones més frecuentes. bronquiec-
tasias, enfisema pulmonar y bullas. Aproximadamente e 75% de
los casos publicados en la literatura han sido en adultos®.

El interés de este caso radica por un lado en su aparicion
en lainfancia, con unaclinicadeinfecciones pulmonares de re-
peticidn, y por otro lado en su seguimiento evolutivo alo largo
de 7 afios.

Caso clinico

Vardn que acude a nuestra consulta por primeravez alos 10
afosy medio de edad por presentar desde hace un afio episodios
de rinorreay tos paroxistica con expectoracion verdosa, aso-
ciando hipertermia, que se sigue de dificultad respiratoria.
Aparecen con unaperiodicidad de 1-2 a mes, con masfrecuencia
en otofio e invierno. En agunos episodios se objetivaron infil-
trados pulmonares siempre en regiones basales.

Desde el primer afio de vida presentaba episodios recurren-
tes de infeccidn respiratoria superior asociados a dificultad res-
piratoriay febricula, que mejoraban con tratamiento antibidtico
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Sindrome de Mounier Kuhn:
Evolucion de un caso en la infancia

Figura 1. Enlaradiografiasimple de térax se observaunagran dilatacion
de latréquea, de tamafio similar alos cuerpos vertebrales.

y broncodilatadores. No refiere antecedentes familiares de inte-
résclinico.

La exploracion fisica por aparatos no reveld hallazgos pa-
tol6gicos. El desarrollo pondoestatural eranormal parasu edad.

Exploraciones complementarias; hemogramay bioquimica
general, normales. Alfa 1 antitripsinanormal. Cultivo de secre-
ciones faringeas: flora saprofita. Cultivo de esputo: Neisserias,
Corynebacteriasy Streptococo alfa-hemolitico. Transporte mu-
cociliar nasal con seroalblmina Tc 99 normal. Electrélitos en
sudor normal. Estudio inmunoldgico: inmunoglubulinas (IgG,
subclases de IgG, IgM e lgA), ASLO, C3, C4, Factor By po-
blaciones linfocitarias normales. Anticuerpos antinucleares ne-
gativos. Factor reumatoide negativo. Multitest positivo (antige-
no tétanico). Mantoux negativo. Exploracion funcional respira-
toria basal dentro de los limites de la normalidad. Estudio ra-
diolégico: Rx térax: aumento de lasombratraqueal que presenta
el mismo tamafio que los cuerpos vertebrales (Fig. 1).
Broncografia: se apreciaunadilatacion delatragueay bronguios
principales mas del doble de su tamafio normal (Fig. 2). TAC
pulmonar: dilatacién de latraguea con un didmetro anteropos-
terior de 2,22 cm (valor normal parasutalla: 1,16 cm®) (Fig. 3)
y delos bronquios principal es. Bronquiectasias en ambas bases
pulmonares.

Como medidas terapéuticas se pauto fisioterapia respirato-
riay tratamiento antibi6tico precoz con cefal osporinas de 12 ge-
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Figura 2. Enlabroncografia se apreciaunamarcada dilatacion del bronquio
principal derecho.

Figura 3. TAC pulmonar que evidencia un didmetro anteroposterior de
latraquea de 2,22 cm (Edad del paciente 12 afios).

neracion ante cuadros de fiebre, tosy ruidos de movilizacion de
secreciones o dificultad respiratoria sospechosos de procesos
Neumaonicos.

Laevolucion del paciente durante 7 afios ha sido satisfacto-
ria con disminucion del nimero de procesos infecciosos respi-
ratorios de manera progresiva hastala actualidad, permaneciendo
asintomético en los Ultimos dos afios.

En las exploraciones complementarias recientemente reali-
zadas destaca una prueba funciond respiratorianormal y en la
TAC pulmonar la presencia en ambas bases pulmonares de bu-
llasy areas de enfisema, no apreciandose bronquiectasias.

Discusion

Laincidencia de la TBM es desconocida. Himalstein y
Gallargher® encontraron una prevalenciadel 1% en 500 bron-
cografias realizadas en adultos. Lamayoria de los pacientes son
varones diagnosticados en la edad adulta, principa mente entre
laterceray cuarta décadas de laviday refieren unalarga his-
toria de procesos i nfecciosos respiratorios de repeticion, siendo
raros |os casos documentados en nifios.

Desde que en 1932 fue descrita por Mounier-Kuhn sélo 82
casos habian sido publicados en |a literatura hasta 1987®. En
1990 se public un caso en un nifio de 19 meses™ y en larevi-
sion bibliogréfica de los Gltimos 5 afios sdlo aparecen descri-
tos en la edad pediéatrica 4 casos de traqueobroncomegalia en
prematuros secundaria a ventilacion mecénica.

La anatomia patol 6gica muestra un adelgazamiento de la
muscular y una disminucion del nlmero de fibras elésticas, acom-
pafiandose de un aumento de la parte membranosa de los anillos
traqueal es®.

LaTBM esunaenfermedad de etiologia desconocida. Existen
distintas teorias en cuanto a su etiopatogenia. En la teoria con-
génita se postula una transmision autosomica recesiva® dando
lugar auna ateracion en € desarrollo de los tejidos elasticos y
musculares de latraguea y grandes bronquios. Esta teoria se
ve apoyada por la presencia de casos familiares y por su aso-
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ciacion con otras enfermedades congénitas del tejido conecti-
vo como el sindrome de Ehlers-Danl os, bronquiectasias congé-
nitas, cutis laxa® y la diverticulosis digestiva maltiplet.
Johnston y Green® describieron la afectacion de cinco miem-
bros de unamismafamilia. Por otra parte, Bateson y Woo-Ming®
sugieren la posibilidad de una mayor predisposicién en indivi-
duos de raza negra.

Otros autores mantienen la teoria de que se trata de una en-
fermedad adquirida, por infecciones pulmonares de repeticion
que producirian una dilatacion traqueal y bronquial. Apoyaes-
tateoria el hecho de que la mayoria de |os casos se trata de pa-
cientes adultos. También en algunos casosla TBM se haasocia-
do adéficit inmunol 6gicos®, barotrauma en recién nacidos por
respiracion asistida®®, secundario aradioterapiay fibrosis quis-
tica4.

Algunos autores en un intento por unir ambas teorias con-
génitay adquirida, defienden una teoria mixta?, proponiendo
que para que aparezca este sindrome es necesaria la presencia
de un soporte congénito sobre el cual actuarian factores exdge-
nos favoreciendo € desarrollo de la enfermedad.

Lallermand®? sugiere que cuando ladilatacion de latraguea
anivel cervica y torécicaes similar setrata posiblemente de una
anomalia congénita, por €l contrario si la dilatacion afectaala
tréqueatorécica siendo lacervical normal la causa serd adquiri-
da. La actuacion de determinadas agresiones tragueobronquia-
les, originarian una disminucién de la compliancia pulmonar y
en consecuencia crearia unas fuerzas de traccion sobre la pa-
red tragqueal, afectando en primer lugar ala porcién toracica de
latraguea.

Las manifestaciones clinicas son muy variables, condicio-
nadas por la gran dilatacion de latraqueay grandes bronquios
durante lainspiracion seguida de un colapso espiratorio, origi-
nando una alteracion en el mecanismo de latos, con retencion
de secreciones que favorecen la aparicion de procesos infeccio-
s0s, bronquiectasias®®, bullas enfisematosas® conduciendo a
un cuadro final de enfermedad pulmonar obstructiva cronica.
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Para un diagndstico precoz es esencial el valorar correcta-
mente la via aérea en una radiografia simple de térax. Una di-
latacion de latraquea de tamafio igual o mayor que el ancho del
cuerpo de una vértebra toracica sugiere TBM. Actualmente el
diagndstico definitivo se establece con la TAC®1), no siendo ne-
cesarialarealizacion de unatraqueobroncografia. Lainterpre-
tacion correcta de la via aérea en una radiografia simple de t6-
rax puede resultar primordial.

En cuanto al tratamiento, deberd ser conservador mediante
fisioterapiarespiratoriay antibioterapia precoz ante la sospecha
de infeccion respiratoria, reservandose la cirugia en casos gra-
ves de mala evolucionts),
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