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Presentamos un nuevo caso de traqueobroncomegalia
(sindrome de Mounier-Kuhn) en un paciente no fuma-
dor, catalogado de bronquitico crénico y que presentaba
desde su infancia infecciones respiratorias de repeticién,
Ingresé6 en nuestro servicio con motivo de una neumonia
y esputos hemoptoicos, se comprobé la existencia de tra-
queobroncomegalia mediante broncoscopia y bronco-
grafia. Al compararse ésta con otra realizada 10 afios
atrds en otro centro se demostré la ausencia de cambios
en el aspecto de la traquea y grandes bronquios, y el desa-
rrollo en este tiempo de importantes dilataciones bron-
quiales a nivel distal. Este caso aporta nuevos datos al co-
nocimiento de la asociacion frecuente, pero no constante
del sindrome de Mounier-Kuhn con bronquiectasias. Se
revisan aspectos clinicos, etiopatogénicos de la traqueo-
broncomegalia.
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Tracheobronchiomegaly: bronchial
modifications

We present a new case of tracheobronchiomegaly
(Mounier-Kuhn-Syndrome) in a non-smoker diagnosed
as having chronic bronchitis and repetitive respiratory in-
fections since childhood. He was hospitalized in our de-
partment because of pneumonia and hemoptysis, where-
upon the existence of tracheobronchiomegaly was
discovered by bronchoscopy and bronchography. When
compared with another bronchography undertaken 10
years prior to those at present in another center, no
change in the major bronchi or tracheal aspect was evi-
dent, having developed during this period important dis-
tal bronchial dilatations. This case adds new data on the
frequent but inconstant association of Mounier-Kuhn-
Syndrome and bronchiectasis. We revise the clinical,
etiopathiogenic and diagnostic aspects of tracheobron-
chiomegaly.

Introducciéon

Desde que Mounier-Kuhn!, en 1932, publicé un
caso de «dilatacion de la triquea» en un paciente de
42 afios que presentaba tos persistente desde la in-
fancia, este sindrome clinico-radiolégico ha recibido
multitud de nombres, como traqueobroncopatia
malécica, megatrdquea idiopética con traqueomala-
cia, traquiectasia, traqueomegalia, tra?ueobron-
quiectasia y sindrome de Mounier-Kuhn?,

En 1962, cuando habian sido descritos en la litera-
tura otros 10 casos, Katz et al? introdujeron el tér-
mino de traqueobroncomegalia y la definieron como
una dilatacién marcada de la trdquea y de los bron-
quios mayores asociada con infeccién crénica del
tracto respiratorio. Desde entonces, la mayoria de
los autores han adoptado este término.

Aunque tradicionalmente ha sido considerada
una rareza y su incidencia es desconocida, se ha en-
contradoenel 1 % delasbroncografias realizadas en
adultos®.

Se ha descrito la frecuente asociacién de traqueo-
broncomegalia y bronquiectasias’?# aunque tam-
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bién se han comunicado casos en los que éstas esta-
ban ausentes*’. Sin embargo, no hemos encontrado
ninguno que documente el desarrollo de bronquiec-
tasias en el curso de la evolucién de una traqueo-
broncomegalia, motivo por el que comunicamos el
presente caso.

Observacion clinica

Varén de 56 afios, no fumador, no bebedor de alcohol, diagnosti-
cado dos afios atrds de diabetes mellitus tipo Il y obesidad, sin ante-
cedentes familiares de interés.

Desde hace unos 40 aiios ha venido presentando episodios muy
frecuentes de tos, que se acompaiaba de expectoracién abundante
de color blanco-amarillenta espesa y fiebre. En periodos intercriti-
cos notaba tos y expectoracién que se han ido haciendo mds impor-
tantes de forma paulatina. En los iltimos afios ha venido notando
disnea de esfuerzo progresiva, que se agravaba en las agudizacio-
nes. Hace 10 afios, coincidiendo con una de ellas, fue hospitalizado
en otro centro, donde le informaron de que tenia una bronquitis
crénica y una «trdquea grande». En el interrogatorio se averigu6
que se le habia practicado una broncografia.

Ingresé en nuestro servicio, por comenzar de manera brusca con
escalofrios, fiebre de 39°, tos y expectoracién amarillenta y, ocasio-
nalmente, hemoptoica. A la exploracién fisica destacd, un paciente
obeso, sin cianosis y auscultacién pulmonar con abundantes roncus
y algiin sibilante diseminados en ambos campos y crepitantes evi-
dentes en base derecha. La radiografia de térax demostré la exis-
tencia de una pequeiia condensacién basal derecha con afectacion
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pleural, confirmando la sospecha de neumonia de dicha localiza-
cién, que se resolvié con tratamiento sin incidencias. En la radio-
graffa simple se aprecié una columna de aire traqueal muy ensan-
chada, con pseudohaustracién en proyeccién frontal. Tamafio
traqueal: Rx lateral: 40 mm; PA: 48 mm. A nivel carinal de bron-
quio izquierdo: 45 mm, derecho: 40 mm. La broncoscopia mostré
una enorme luz traqueal con pliegues semicirculares prominentes.
Los orificios bronquiales, especialmente a nivel principal y lobar
aparecian extremadamente agrandados. Se objetivé colapso total
de las paredes traqueales con la tos. La broncografia puso de mani-
fiesto el ensanchamiento global traqueobronquial con pliegues en-
grosados y prominentes, confiriéndole aspecto pseudodiverticular
(figs. 1y 2). Distalmente, a partir de las divisiones segmentarias,
aparecieron signos de bronquiectasias evidentes (figs. 3 y 4) (arro-
sariamiento, defectos de pared y de llenado, hipertrofia glandular,
etc.).

A)l tener acceso al anterior estudio broncografico, pudo verse la
ausencia de modificaciones a nivel de la traquea y grandes bron-
quios, y se comprobd que los bronquios distales se encontraban tan
s6lo ligeramente dilatados, pero no presentaban arrosariamiento ni
defectos de pared, y el llenado de los mismos era completo

fig. 4).
( %\Jo ze apreciaron signos compatibles con sindrome de Ehlers-
Danlos ni cutis laxa. Serologia a sifilis, negativa. Se practicé enema
opaco observandose colon pseudodiverticular con algin diver-
ticulo independizado en la cara mesentérica de tramo sigmoideo.

En el estudio fisiopatolégico destacé una curva flujo-volumen
con vertiente espiratoria aplanada, con bajos flujos en su porcién
inicial, sugiriendo colapso de vias gruesas. Las resistencias totales
de las vias aéreas estaban aumentadas, asi como la presi6n de oclu-
sién y la impedancia inspiratoria efectiva. Los indices PI/PI max y
Wrest/Wecrit estaban en zona de fatiga muscular.

Comentarios

El calibre de la traquea varia de un individuo a
otro, aceptandose como media 20,2 + 3, 4mm(x
SD) en sentido lateral y aproximadamente 18 mm,
en sentido anteroposterior. Los limites normales de
los bronquios principales se han calculado en 16 +
2,6 mm para el derecho y en 14,5 + 2.8 mm para el
izquierdo, y se considera la existencia de traqueo-

Fig. 1.
quial con pliegues engrosados y dilataciones bronquiales distales.

Broncografia proyeccion AP: Se observa dilatacién tragueobron-
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Fig. 2. Broncografia en proyeccién oblicua que muestra la morfologia
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broncomegalia cuando el calibre de las vias aéreas
sobrepasa estas medidas en tres desviaciones estan-
dar??, Su diagnéstico es, por tanto, radiolégico, rea-
lizdndose las mediciones facilmente en el estudio
broncografico. La radiografia simple en proyeccion
posteroanterior y lateral puede, sin embargo, poner
en evidencia la enfermedad al observarse la columna
de aire traqueal marcadamente agrandada®*’. No-
sotros hemos revisado 100 broncografias en adultos
calculando los valores medios y extremos de la tra-
quea y bronquios principales. Estos valores se expre-
san en la tabla I.

La traqueobroncomegalia se asocia en la tercera
parte de los casos a diverticulos traqueales®, y de
forma constante, con una severa traqueomalacia,
que origina un colapso de la triquea con la tos, y un
po?ge aclaramiento de las secreciones bronquia-
les*5.

TABLA 1
Valores en milimetros de los didmetros de la traquea
y bronquios principales en 100 broncografias
consecutivas consideradas normales

Valores medios Valores extremos
Triquea PA 18,23 25/9
Traquea L 19,10 30/8
Bronquio dcho 16,03 23/5
Bronquio izdo 15,6 22/5
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Fig. 3. Detalle broncogrifico del LIl donde se observan signos bronquiec-
tdsicos.

La etiologia de la traqueobroncomegalia es desco-
nocida®, aunque se piensa que existe un defecto con-
génito del desarrollo del tejido conectivo®* y del
cartilago de las paredes traqueales®®. Respaldan su
posible etiologia congénita la demostracién de la en-
fermedad en niflos de corta edad*, el comienzo pre-
coz dela sintomatologia'>* y su ocasional asociacion
con la cutis laxa en el nifio y con el sindrome de Eh-
lers-Danlos en el adultos*. También se ha descrito
asociada a diverticulosis miltiple digestiva®, y se han
publicado casos con incidencia familiar, probable-
mente autosémica recesiva®.

Hay otros aspectos que han sugerido la posibilidad
de que la traqueobroncomegalia sea considerada
una enfermedad adquirida, como su relacion des-
crita con la sifilis® y su desarrollo tras radioterapia’®.
Pero es sobre todo su cuadro clinico superponible al
de una bronquitis crénica?®’ y su frecuen
cién con patologia broncopulmonar, como enfisema
bulloso?®, fibrosis pulmonar?, tuberculosis® y bron-
quiectasias'>4, los hechos que han llevado a propo-
ner a algunos autores la posiblidad de que estas en-
fermedades tengan una etiologia comin con la
traqueobroncomegalia®, que se agravaria al cabo de
los afios como consecuencia de la evolucién de estas
enfermedades broncopulmonares crénicas**”,

Aunque las bronquiectasias acompaian frecuen-
temente a la traqueobroncomegalia, no siempre
pueden ser objetivadas*’. Se han descrito, sin em-
bargo, bronquiectasias congénitas en el sindrome de

23

Fig. 4. Detalle de broncografia realizada 10 anos antes donde se observan
signos de afectacion bronquial pero significativamente menos severos.

Mounier-Kuhn®. Las complicaciones de la enferme-
dad, como neumonias>’, atelectasias’, e infecciones
bronquiales de repeticion®®®, favorecidas por la al-
teracion de la dinamica traqueobronquial que im-
pide la eficacia de la tos y propicia una importante
retencion de moco, se han propuesto para explicar la
frecuente asociacién traqueobroncomegalia-bron-
quiectasias™®,

La perspectiva clinica y sobre todo radiolégica del
presente caso, nos permitié comprobar en este en-
fermo la ausencia de modificaciones en la estructura
traqueal y de los grandes bronquios, a pesar de haber
transcurrido 10 afios de evolucién con tos y expecto-
racién importantes, y con frecuentes agudizaciones
infecciosas que agravaban su situacidn clinica, por lo
que no parece que el incremento de presién endotra-
queal dependiente de la tos, sea un factor fundamen-
tal en la progresion de las lesiones de la trdquea y los
grandes bronquios. En cambio durante este tiempo,
se desarrollaron importantes dilataciones bronquia-
les distales. Este hecho, sospechado pero del que no
encontramos documentacidén en la literatura, ayuda
a comprender la frecuente asociacién de traqueo-
broncomegalia y bronquiectasias, y esta en conso-
nancia con la idea del papel destacado que juegan los
fenémenos infecciosos en la formacién de éstas y en
el deterioro progresivo que sufren los enfermos.
Todo ello debe ser tenido en consideracién en el se-
guimiento de los mismos y en la prevencién de estas
complicaciones.
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