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Sindrome de Munier-Kuhn: a propdsito de un caso diagnosticado en edad avanzada

Iria Vidal Garcia', Isaura Parente Lamelas?, Rafael Castrodeza Sanz3, Juan Ortiz De Saracho Y Bobo’,

Elena Castro Rodriguez3, Emilio Judarez Moreno?

1 Servicio de Neumologia. Hospital Arquitecto Marcide. Ferrol
2Servicio de Neumologia. Complejo Hospitalario de Orense
3Servicio de Neumologia. Hospital El Bierzo

RESUMEN

El sindrome de Munier-Kuhn es una enfermedad rara caracterizada por traqueobroncomegalia y la forma mas
frecuente de presentacion clinica son las infecciones respiratorias de repeticion. La etiologia es desconocida
y el diagnostico suele efectuarse en edad adulta (3°-4° décadas), siendo poco frecuente en edad infantil y en
edad avanzada. Presentamos un caso de un paciente de 84 anos con historia de infecciones respiratorias de
repeticion que fue diagnosticado de sindrome de Munier-Kuhn.

PALABRAS-CLAVE: Traqueobroncomegalia, Sindrome de Munier-Kuhn, infecciones respiratorias de repeticion.

ABSTRACT: The Mounier-Kuhn syndrome is a rare disorder characterized by tracheobronchomegaly and recu-
rrent lower infections. The aetiology is unknown and the age of diagnosis is usually at the third or fourth decades,
it is rare during childhood or in avanced ages. We present the case of an eighty-four years old patient with a
history of recurrent lower infections and Mounier-Kuhn syndrome.

INTRODUCCION

El sindrome de Munier-Kuhn (SMK) es una enfermedad
rara descrita por primera vez en 1932 y caracterizada
por la dilatacion de la traquea y de los bronquios
principales, acompanada en ocasiones de diverticulosis
traqueal tipicamente a nivel de la pared posterior,
bronquiectasias e infecciones bronquiales de repeticion.

OBSERVACION CLiNICA

Presentamos el caso de un varén con historia de
infecciones respiratorias de repeticion, motivo por el
cual su médico de atencion primaria lo remite a nuestra
consulta para valoracion.

Se trata de un varén de 84 anos, ex-fumador (Consumo
Acumulado: 40 paquete/ano), remitido a consulta
externa de neumologia por historia de infecciones
respiratorias de repeticion. Previamente habia sido
valorado por el servicio de otorrinolaringologia
evidenciandose en la exploraciéon una traquea dilatada.
Cuando acude a nuestra consulta se le realizan
como primeras pruebas una radiografia de térax y
unas pruebas de funcion pulmonar completas. La
radiografia mostraba un aumento del calibre traqueal,
hiperinsuflaciébn pulmonar y un patrén reticular de
linea gruesa de predominio en bases pulmonares
(Fig 1). En la espirometria se objetivaba un patrén
ventilatorio obstructivo de grado moderado con datos
de atrapamiento aéreo en la pletismografia y una
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moderada alteracion de la difusion. El siguiente paso
ante la sospecha de traqueobroncomegalia fue solicitar
un TAC toracico que confirmé la dilatacion del arbol
traqueobronquial con un didmetro traqueal de > 4 cm
con adelgazamiento de la pared traqueal y pequenas
formaciones pseudodiverticulares en la mucosa
entre los anillos traqueales, diametro del bronquio
principal derecho de 2,4 cm y del principal izquierdo
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de 2.3 cm, hiperinsuflacion pulmonar y bronquiectasias
cilindricas en ambos lébulos pulmonares inferiores,
en el estudio en espiracion se evidenciaba un colapso
traqueobronquial (Fig 2,3,4). Posteriormente se realizd
una broncoscopia en la que ademas de la dilatacion de
traquea y bronquios principales, existian abundantes
secreciones purulentas y se producia un colapso de
traquea y bronquios principales con la espiracion
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forzada. La citologia y microbiologia del broncoaspirado
fueron negativas. Con todo esto se establecid el
diagnéstico de SMK.

DISCUSION

El sindrome de Munier-Kuhn es una enfermedad
poco frecuente caracterizada por la dilatacién de la
traquea y de los bronquios principales. Se han descrito
algunos casos de diagnostico del SMK en la infancia®?,
aunque en la mayoria se establece el diagnostico
en edad adulta entre los 30 y 50 afos, también es
excepcional el diagnéstico en mayores de 65 afos®*
La etiologia es desconocida, hay autores que apoyan
que se trata de una enfermedad congénita que produce
alteraciones en las fibras elasticas y de la musculatura
lisa traqueobronquial, esta hipotesis se refuerza
por la asociacion de esta enfermedad con otras
enfermedades del tejido conectivo como el sindrome de
Ehlers-Danlos, Marfan, Cutis laxa, ataxia-telangiectasia
o el sindrome de Kenny-Caffey®®. Otros autores, por
el contrario, creen que se trata de una enfermedad
adquirida, ya que la mayor parte de los casos (>75%) se
diagnostican mas alla de la cuarta década de vida y no
se evidencia una asociacion con ninguna enfermedad
del tejido conectivo”®®. La forma clinica mas frecuente
de presentacion son las infecciones respiratorias de

repeticion, otras formas clinicas menos frecuentes
son la disnea de esfuerzo, hemoptisis, dolor toracico,
fiebre, insuficiencia respiratoria o sepsis pulmonar®,
También hay casos asintomaticos a los que, en algunos
casos, se llega al diagnéstico de forma casual. Hasta el
desarrollo del TAC, la broncoscopia era la prueba gold-
estandar para el diagnéstico, ya que permitia evaluar la
dinamica traqueobronquial. La TAC permite confirmar la
dilatacion traqueobronquial, su extension, la presencia
de diverticulos y otras alteraciones en la mucosa, la
existencia de bronquiectasias asociadas y permite
valorar la dinamica traqueal. En general, se considera
que la traquea esta dilatada cuando su diametro es > 3
cm, el bronquio principal derecho > 2,4 cmy el izquierdo
> 2,3 cm. '*. El tratamiento es sintomatico, siendo muy
importante la fisioterapia respiratoria para movilizacion
de secreciones y antibioterapia si hay datos de infeccion.

Lo mas representativo de este caso es el diagndstico
a una edad tan avanzada, el motivo probablemente
sea que el paciente no habia sido estudiado hasta
este momento en neumologia, no realizandose hasta
entonces pruebas diagnésticas que permitian llegar al
diagnoéstico. En paciente continla seguimiento periédico
con tratamiento sintomatico con broncodilatadores y
esteroides inhalados de base, fisioterapia respiratoria
y antibidticos cuando hay datos de infeccion bronquial.
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