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Resumen

INTRODUCCION

La traqueobroncomegalia o sindrome de Mounier-Kuhn es una enfermedad rara, que se caracteriza por una dilatacion de la tra-
quea y de los bronquios principales. El diagndstico se realiza por tomografia computerizada y fibrobroncoscopia. Esta entidad ha
sido descrita excepcionalmente en pacientes ancianos. Presentamos el caso de un varon de 68 afios con disnea de esfuerzo de
un afio de evolucion, cuyo diagnéstico fue traqueobroncomegalia.
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Introduccion

La traqueobroncomegalia (TBM) o sindrome de Mounier-
Kuhn, es una enfermedad rara, que se caracteriza por
una dilatacion de la traquea y de los bronquios principa-
les por atrofia o ausencia de sus fibras elasticas o de las
células del musculo liso!. Fue descrita por primera vez
en 19322, La etiologia de la enfermedad es incierta.
Existen estudios en necropsias que sugieren un defecto
congénito3, aunque también han sido publicados casos
que apuntan a un origen adquirido de la enfermedad,
apareciendo los sintomas aproximadamente en la terce-
ra o cuarta década de la vida4-5. Los sintomas de la
enfermedad suelen ser inespecificos. Las manifestacio-
nes clinicas mas frecuentes son un aumento de la pro-
duccion de esputo que sugiere la presencia de bron-

quiectasias e infecciones de repeticion de la via aérea
inferior6-7,

La TBM ha sido descrita excepcionalmente en pacientes
ancianos. Presentamos a continuacién el caso de un
varon de 68 afios que consulté por disnea de esfuerzo
de un afio de evolucion, cuyo diagnéstico fue TBM.

Caso clinico

Varon de 68 afios de edad, exfumador de 40 paquetes-
afios y sin antecedentes de exposicion laboral de riesgo.
Consulté por un cuadro clinico de un afio de evolucion
de disnea a moderados esfuerzos. En la exploracion fisi-
ca presentaba un buen estado general, con eupnea en
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reposo, sin adenopatias palpables ni acropaquias. La
auscultacion pulmonar era normal y la saturacion basal
del 95%. La radiografia de térax no mostraba alteracio-
nes. Las pruebas de funcién respiratoria revelaban una
alteracion ventilatoria mixta con capacidad vital forzada
de 3.040 ml (72%), volumen espiratorio forzado en el pri-
mer segundo de 1.860 ml (62%) y relacion entre ambos
parametros del 61%. Existia una alteracién de la difusion
leve (70%), que corregida por unidad de volumen alveo-
lar, era de 70% y los volumenes pulmonares eran nor-
males. En la valoracion de la disnea del paciente se
incluyo la realizacion de un test de paseo de 6 minutos,
caminando 404 metros sin desaturaciones destacables.
Los resultados de las pruebas funcionales fueron com-
patibles con un enfisema pulmonar. El paciente comenzé
tratamiento con broncodilatadores y se solicité una tomo-
grafia computerizada (TC) de térax. Las pruebas de ima-
gen mostraron una atenuacion pulmonar difusa y una
morfologia anormal de la traquea, con unos diametros en
el limite de la normalidad tanto de la traquea como de
ambos bronquios principales. Existia un diverticulo tra-
queal alto en la pared postero-lateral derecha (Fig. 1).

Se completo el estudio con una fibrobroncoscopia en la
que se objetivd una traquea agrandada con marcada
hipertrofia de los repliegues cartilaginosos y colapsabili-
dad de la “pars membranosa” de la traquea, llegando a
contactar con la pared anterior durante la espiracion
(Figuras 2 y 3). En el tercio superior traqueal, en su
pared posterolateral derecha, se evidencié un orificio de
aproximadamente 1 mm (Figura 4). El resto de la explo-
racién endoscopica solo mostraba signos inflamatorios
cronicos difusos en ambos arboles bronquiales. El
diagnostico fue de TBM. Después de 2 afios de segui-
miento el paciente permanece estable.

Discusion

La prevalencia de la TBM es relativamente baja, afec-
tando entre 1y 4,5% de la poblacién general?. Es una
enfermedad rara, que se caracteriza por una grave atro-
fia de las fibras elasticas longitudinales con adelgaza-
miento de la muscular de la mucosa, lo cual resulta en
una dilatacién de las porciones cartilaginosas y membra-
nosas de la tradquea y de los bronquios principales?.
Como en el caso que exponemos, la debilidad traqueal
puede dar lugar al desarrollo de diverticulos, comun-
mente en la regidn posterior, lo cual supone una zona de
acumulo de secreccionesb.

La etiologia de la TBM es desconocida. Existen casos
publicados en la literatura de origen congénito3, pero
debemos tener en cuanta que algunas formas son adqui-
ridasS. En nuestro caso, por la edad del paciente y por la
forma de presentacion, creemos que lo mas probable es
que se trate de una forma adquirida.
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Las manifestaciones clinicas de la enfermedad aparecen
en la tercera o cuarta década de la vida%6, con un
aumento en la produccion del esputo secundario a bron-
quiectasias o infecciones del tracto respiratorio inferior.
Los pacientes con esta enfermedad tienen predisposi-
cion a presentar otras patologias broncopulmonares
como bronquitis, enfisema y fibrosis pulmonar?. Sin
embargo, una valoraciéon cuidadosa de la via aérea es
importante en pacientes con disnea, donde los anteriores
diagnosticos han sido descartados, ya que el sindrome
de Mounier-Kuhn, una enfermedad rara, constituye una
de las posibilidades diagndsticas en estos casos.
Nuestro paciente consulté por disnea de un afo de evo-
lucion. Esta es una forma de presentacion rara de la
enfermedad, y en nuestro conocimiento uno de los pocos
casos descrito con estos sintomas en pacientes ancia-
nos.

Figura 1. Imagen de tomografia computerizada en la
que se objetiva un diametro traqueal aumentado y un
diverticulo a nivel de la pared posterolateral derecha
(flecha).

Figura 2. Imagen endoscopica a nivel de la carina tra-
queal en la que se evidencia una marcada hipertrofia
de los anillos traqueales.




M. Botana Rial et al. Una causa rara de disnea en el anciano: sindrome de Mounier-Kunh

Figura 3 Imagen endoscépica a nivel de tercio medio
traqueal en espiracion maxima en la que se evidencia
colapsabilidad casi completa de la “pars membranosa”.

En la evaluacion de los pacientes con TBM, las pruebas
de funcién pulmonar habitualmente traducen un patrén
obstructivo y un incremento del volumen residual?. En
nuestro paciente las alteraciones funcionales podrian
explicarse por la afectacion de la via aérea y del parén-
quima pulmonar secundarias al enfisema. Ghanei et al4
publicaron recientemente el caso de un paciente con
TBM con pruebas funcionales normales. La diferencia en
los resultados de los estudios de funcion pulmonar en
pacientes con sospecha de TBM obliga a la realizacion
de otras pruebas para confirmar el diagndstico.

Figura 4. Imagen endoscépica a nivel de tercio superior
de la traquea en la que se objetiva un orificio postero-
lateral derecho (flecha) correspondiente a un diverticu-
lo traqueal.

La prueba “gold estandar” para el diagnostico de esta
patologia ha sido la fibrobroncoscopia8 ya que hasta el
momento permitia evaluar la dinamica traqueal y la
estructura de la via aérea principal. Sin embargo, la TC
toracica ha reemplazado en algunos casos a la fibro-
broncoscopia en el diagnéstico de esta enfermedad®.
Como en el caso que presentamos, el diagnostico inicial
fue en base a las pruebas de imagen. Para un adulto, un
didmetro traqueal, del bronquio principal derecho y del
bronquio principal izquierdo, mayor de 3, 2,4 y 2,3 cm
respectivamente puede establecer el diagndstico de
TBMS. Con la TC podemos conocer la extension de la
enfermedad y valorar la presencia de diverticulos tra-
queales o areas de bronquiectasias asociadas®.

En conclusién, la TBM es una entidad rara, que puede
manifestarse de forma inespecifica. Aunque es infre-
cuente, debe incluirse en el diagnostico diferencial de
pacientes ancianos que consultan por disnea de larga
evolucion.
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