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RESUMEN

El sindrome de Mounier-Kuhn o traqueobroncomegalia constituye una rara entidad
clinica y radioldgica caracterizada por una dilatacion de la traquea y los bronquios
principales. Puede asociarse con estructuras saculares en las membranas
intercartilaginosas (diverticulosis traqueal), bronquiectasias e infecciones
respiratorias a repeticion. Las formas de presentacion clinica son variables. Tiene
una prevalencia entre el 1-4,5 % de la poblacion y se presenta, mayoritariamente,
en hombres con un amplio rango etario que oscila entre los 20 y 50 anos de edad.
Se presenta el caso de un paciente masculino de 77 anos con cuadros de
infecciones respiratorias bajas a repeticion desde la juventud. Luego de realizarle
estudios de imagen y broncoscopia, se llegd al diagndstico de sindrome de
Mounier-Kunh. Recibi6 tratamiento antibiotico inmediatamente y su evolucion fue
de manera satisfactoria.

Palabras clave: sindrome de Mounier-Kuhn; traqueobroncomegalia; tomografia
axial computarizada.

ABSTRACT

Mounier-Kuhn syndrome or tracheobroncomegaly is a rare clinical and radiological
entity characterized by dilatation of the trachea and the main bronchi. It can be
associated with saccular structures in the intercartilaginous membranes (tracheal
diverticulosis), bronchiectasis, and recurrent respiratory infections. The forms of
clinical presentation vary. It has a prevalence between 1-4.5% of the population
and it occurs mainly in men, widely ranging ages between 20 and 50 years of age.
We report the case of a 77-year-old male patient with recurrent lower respiratory
infections since his youth. After performing imaging studies and bronchoscopy, he
could be diagnosed with Mounier-Kunh syndrome. He immediately underwent
antibiotic treatment and his evolution was satisfactory.

Keywords: Mounier-Kuhn Syndrome; tracheobronchomegaly; axial computerized
tomography.

(G ev-rc | Esta obra esta bajo una licencia https://creativecommons.org/licenses/by-nc/4.0/deed.es ES



https://creativecommons.org/licenses/by-nc/4.0/deed.es_ES
https://orcid.org/0000-0002-3637-5264
https://orcid.org/0000-0002-4776-0838
https://orcid.org/0000-0002-8381-2375
mailto:denenkebb@infomed.sld.cu

€CIMED Revista Cubana de Medicina. 2021 (Jul-Sept);60(Supl):e1367

';i EDETORIAL CIENCIAS MEDSCAS

Recibido: 12/06/2020
Aprobado: 02/09/2020

Introduccién

El sindrome de Mounier-Kuhn o traqueobroncomegalia constituye una rara entidad
clinica y radiologica caracterizada por una dilatacion traqueal y de los bronquios
principales. Esto conlleva a una movilizacion inadecuada de las secreciones y una
expectoracion ineficiente que favorece un proceso inflamatorio persistente de la
via aérea lo que favorece la aparicion de bronquiectasias y el desarrollo de
infecciones de la via aérea.("23) Puede asociarse con estructuras saculares en las
membranas intercartilaginosas (diverticulosis traqueal).®

Este sindrome tiene predisposicion en hombres entre la tercera y cuarta década
de la vida, y es excepcional el diagnostico después de los 65 afnos. %3 Las formas
de presentacion clinica son variables, la mas frecuente es la infeccion a
repeticion en la edad adulta.® El diagnéstico radiolégico es mediante tomografia
axial computarizada toracica (TAC).® El tratamiento es sintomatico y consiste en
fisioterapia respiratoria para el manejo de secreciones Yy antibidtico,
broncodilatadores y corticoides durante las exacerbaciones.”) La primera
descripcion del sindrome de Mounier-Kuhn fue realizada en 1897 por el Dr.
Czyhlarz quien report6 los hallazgos histologicos de vias aéreas dilatadas, pero no
fue hasta 1932 cuando se acui6 el nombre que se emplea actualmente en honor
al médico que describio las alteraciones anatomofisiologicas.® Se presenta este
caso con el objetivo de describir las caracteristicas de un paciente con sindrome
de Mounier-Kunh.

Caso clinico

Paciente masculino de 77 anos de edad. Residente en La Habana. Exfumador
desde hace 8 afos. indice tabaquico de 24 paquetes/afo.
1. Antecedentes patologicos personales:

— Neumonia adquirida en la comunidad, a repeticion y desde la juventud.

— Hipertension arterial esencial de 8 afos de evolucién tratada con enalapril,

1 tableta cada 12 h.

2. Padecimiento actual: inicia hace, aproximadamente, dos meses con cuadro
caracterizado por fiebre no cuantificada, sin predominio de horario, asociada a
tos con expectoracion amarillenta-verdosa y disnea grado Il segin la escala
Medical Research Council (MRC). Debido a este padecer es tratado en su area de
salud con antibidtico (cefalexina y azitromicina). Presenta mejoria de la
sintomatologia; sin embargo, un mes después reaparece cuadro clinico para lo
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cual se le indico, en esta ocasion, ciprofloxacino via oral con mejoria parcial. Es
enviado al servicio de medicina interna del Hospital Clinico Quirurgico “Hermanos
Ameijeiras” para diagnoéstico y tratamiento.
3. Examen fisico: a la auscultacion se encontraron campos pulmonares con
murmullo vesicular, ligeramente, disminuido. Presencia de estertores crepitantes
bibasales de predominio espiratorio, frecuencia respiratoria (20 respiraciones por
minuto) y saturacion de oxigeno al aire ambiente de 95 %. No hubo otros hallazgos
de importancia.
4. Investigaciones diagnosticas:

— Analitica sanguinea: ligera leucocitosis (12,400) con desviacion a la

izquierda. (Neutroéfilos 85 %).
— Espirometria forzada se encontré normal con VEF1 82 %.

Se le realizd radiografia de térax (Fig. 1). Se encuentra una prominencia de la
columna aérea de la traquea lo cual motivd a la realizacion de una tomografia
computada (Fig. 2 Ay B, 3, 4 Ay B, 5 Ay B) que demostrd dilatacion de la
traquea de hasta 53 mm y de los bronquios principales, con presencia de
bronquiectasias quisticas y varicosas basales y perihiliares.

Fig. 1 - Radiografia de térax postero-anterior Prominencia de la columna aérea de la
traquea.
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, 1-7_"4,.45 mm

A: Presencia de dilatacion de la traquea. B: D1latac1on de los bronquios
principales.
Fig. 2 - Reconstruccion coronal del torax en ventana de pulmoén y mediastino.

2,01 mm
g‘,/

54,4 mm

Fig. 3 - Imagen axial por TAC de térax en ventana de mediastino. Marcada dilatacion de
la traquea, especialmente, su diametro anteroposterior.

A: Bronquiectasias vecinas a los vasos pulmonares asociado a lesiones intersticiales con
engrosamiento septal difuso. B: Calcificacion del pericardio.
Fig. 4 - TAC de térax, corte axial.
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La fibrobroncoscopia (Fig. 5 A y B) resultd compatible con los hallazgos
tomograficos, lo que demuestra una extensa dilatacion traqueal y de los
bronquios principales, con ligero engrosamiento de la mucosa.

A: Traqueobroncomegalia. B: Engrosamiento de la mucosa.
Fig. 5 - Marcada dilatacién de la traquea asi como de los bronquios principales, mayor el
derecho.

Discusion
El sindrome Mounier-Kuhn fue descrito en 1932 por este autor francés y desde
entonces la literatura ha recogido unos 100 casos, aunque probablemente esté
infradiagnosticado.® La prevalencia es, relativamente, baja y afecta entre el 1 al
4,5 % de la poblacion. Predomina en varones entre los 25 y 50 afos con una
relacion 8:1.0)
Las alteraciones anatomicas y funcionales que caracterizan a este sindrome estan
dadas por atrofia o ausencia de las fibras elasticas o de musculo liso que dan lugar
a laxitud de su pared y formacion de diverticulos y bronquiectasias, a su vez
existe una disminucion del aclaramiento mucociliar y dificultad para la tos que
favorece las infecciones a repeticion.®? De etiologia desconocida, se mencionan
varias hipotesis: la congénita, ya que hay casos descritos en la literatura en edad
pediatrica y la adquirida.
Es conocida su asociacion con algunas otras patologias como el sindrome de
Marfan, sindrome de Ehlers-Danlos, el sindrome de Brachman de Lange o el
sindrome de Kenny Caffey, Ataxia-telangiectasia, enfermedades del tejido
conectivo, espondilitis anquilosante, cutis laxa y enfermedad por depositos de
cadenas ligeras, lo que apoya la teoria de un defecto del tejido conectivo,
ademas de enfermedades tumorales como el carcinoma de pulmén de células no
pequenas, tumores renales, carcinomas pleomorficos y el cancer de ovario. (3-8
A partir de las variaciones anatomicas observadas se ha tratado de clasificar el
sindrome en tres tipos. El tipo | tiene una dilatacion simétrica difusa tanto de la
traquea como de los bronquios siendo la presentacion mas comun. El tipo Il tiene
un crecimiento mas excéntrico con la presencia de diverticulos y transiciones
abruptas a bronquios de tamano normal y el tipo Ill donde los diverticulos estan
presentes en los bronquios mas distales.?® Las formas de presentacion clinica son
variables, en algunos casos cursan de forma asintomatica. Cuando los sintomas
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aparecen en la edad adulta suelen hacerlo como infecciones pulmonares
recurrentes, con tos, expectoracion purulenta, disnea progresiva y, a veces,
hemoptisis.® Al examen fisico se puede encontrar hipocratismo digital y
agregados a la auscultacion pulmonar como estertores y sibilancias. (19

Las medidas que se toman en cuenta para establecer el diagnostico en la
radiografia simple de torax son: 30 mm para la traquea, 24 mm para el bronquio
derecho y 23 mm para el bronquio izquierdo.(' Sin embargo, el diagnostico
radioldgico es mediante la TAC de torax, que se considera el gold estandar la cual
exige la presencia de un diametro traqueal transverso superior a 30 mm por
encima del arco adrtico junto con un diametro bronquial derecho de 20 mm e
izquierdo de 18 mm. ("2 Otros autores exigen la presencia de un diametro traqueal
transverso superior a 3 cm junto con un diametro bronquial derecho de 2,4 cm e
izquierdo de 2,3cm. ("3 En este paciente, las medidas fueron de 32,01 mm para el
diametro transverso de la traquea, 24 mm el bronquio principal derecho y 23 mm
el izquierdo, lo que coincide con lo planteado por Celik B y Pacheco y otros. Es
importante mencionar que para realizar el diagnostico es necesario que la
enfermedad cumpla con los criterios radiologicos ya mencionados. (2:13)

Es posible que exista una variabilidad segun el sexo entre los valores diagnésticos
de los diametros como lo describe el articulo de Menon y otros, en el cual el
diagnostico para las mujeres se realizo considerando en la tomografia de térax un
diametro transverso de la traquea mayor a 21 mm y un diametro sagital mayor a
23 mm con un bronquio fuente derecho mayor 19,8 mm y un bronquio fuente
izquierdo mayor a 17,4 mm.('"

Un punto de reflexion para entender la importancia de las dimensiones y
establecer el diagnodstico es tener en cuenta que el diametro normal de la traquea
varia segun los estudios poblacionales, como por ejemplo, el trabajo de Breatnach
donde el limite superior para el diametro sagital y coronal de la traquea fue de
25-27 mm en hombres y 21-23 mm en mujeres. Con respecto al bronquio fuente
derecho en hombres su diametro fue de 17,5 mm y en mujeres 14 mm. En cuanto
al bronquio fuente izquierdo segin el reporte de Woddring el limite superior de
este en hombres fue de 18,4 mm y en mujeres 17,4 mm. (!4

Se debe anotar que no se conocen los valores normales para la poblacion cubana y
este reporte deberia motivar la realizacion de estudios para determinar los
valores promedios en nuestra poblacion.

Hasta la aparicion de la TAC, la broncoscopia era el método estandar para el
diagnostico ya que permitia evaluar la dinamica traqueal, pero con el
advenimiento de la primera, ademas de permitir evaluar la dinamica traqueal,
puede conocerse la extension de la enfermedad y valorar la presencia de
diverticulos traqueales o areas de bronquiectasias asociadas como en este caso, al
cual, ademas, se le realizd broncoscopia para corroborar lo encontrado en la
tomografia, coincidiendo ambas.

Los examenes funcionales pueden simular una alteracion obstructiva, con
paradoja al uso de agonistas B adrenérgicos por reducir el tono broncomotor, lo

6
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que determina colapso marcado de la via aérea en espiracion. Sin embargo, se
han descrito casos con indices funcionales normales como es el caso de este
paciente. (13

Las alteraciones fisiopatologicas presentes en este sindrome deben ser
consideradas como factor de riesgo anestésico pues la relajacion profunda puede
acrecentar el colapso de la via aérea y dificultar la intubacion. Ademas puede
dificultar la mantencion de una presion positiva por el escape aéreo
peritubario.(®

El tratamiento es sintomatico y se realiza mediante fisioterapia respiratoria,
drenajes posturales para el manejo de secreciones, broncodilatadores,
corticoides, mucoliticos y antibioticos en las exacerbaciones.® Los que no
mejoran con el tiempo, tienen un retraso en el crecimiento o sufren infecciones
respiratorias de repeticion, pueden beneficiarse de la colocacion de una protesis
traqueal o de la realizacion de traqueostomias transitorias.'"”) El trasplante
pulmonar ha sido realizado en algunos casos a pesar de las dificultades que
presenta y los reportes de su mala evolucion.(1®

El sindrome de Mounier-Kuhn es una entidad muy poco frecuente; sin embargo,
siempre debe considerarse el contexto de pacientes adultos o adultos mayores
con historia de infecciones respiratorias bajas a repeticion o como diagnostico
diferencial en pacientes que son catalogados de asmaticos o portadores de EPOC y
que no cumplen con criterios clinicos o epidemiologicos correspondientes. Se
considera entonces, de mucha importancia, presentar las caracteristicas de esta
entidad para asi poder diagnosticarla de manera precoz y evitar complicaciones
futuras.

Responsabilidades éticas
Confidencialidad de los datos. Los autores declaran que en este articulo no
aparecen datos de pacientes.
Derecho a la privacidad y consentimiento informado. Los autores declaran que en
este articulo no aparecen datos de pacientes y que se dio a conocer y firmar el
consentimiento informado.
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