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Sindrome de Mounier-Kuhn: reporte de caso y revision de la literatura

Mounier-Kuhn syndrome: Case report and literature review
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Resumen

El sindrome de Mounier-Kuhn o traqueobroncomegalia es una condicion rara caracterizada por dilatacion de la trdquea y
del arbol bronquial, la cual se produce por la reduccion y atrofia de las fibras eldsticas de la traquea y los bronquios, por
lo que habra mayor predisposicion a infecciones respiratorias recurrentes y a la aparicion de bronquiectasias cilindricas.
Presentamos el caso de una mujer de 71 afios con antecedente de neumonia a repeticion que consulté por disnea asocia-
da a tos productiva mucopurulenta. La exploracidn fisica, los examenes de laboratorio y la radiografia de térax no fueron
concluyentes. Se realizé broncoscopia, que demostré una alteracion de la anatomia traqueobronquial con acentuada dila-
tacion traqueal. En la tomografia computarizada de térax se observé una gran dilatacion traqueal asociada a multiples di-
verticulos en la pared posterior y anterior, hallazgos con los que se establecio el diagndstico definitivo de sindrome de
Mounier-Kuhn.
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Abstract

Mounier-Kuhn syndrome or tracheobronchomegaly is a rare lung disorder characterized by tracheal and main bronchi en-
largement characterized by dilation of the trachea and the bronchial tree, which is caused by the reduction and atrophy of
the elastic fibers of the trachea and bronchi, where there will be a greater predisposition to recurrent respiratory infections
and the appearance of cylindrical bronchiectasis. We report the case of a 71-year-old woman with a story of recurrent pneu-
monia who presented a 7-day history of dyspnea and productive mucopurulent cough. Physical examination, admission blood
tests and chest X-ray were inconclusive. Bronchoscopy showed distortion and severe enlargement of the trachea and main
bronchi. Computed tomography of the thorax demonstrated widening of the trachea associated with multiple diverticula of
both the anterior and posterior wall. These findings were diagnostic of Mounier-Kuhn syndrome.
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Introduccion bien definida’. Su etiologia no esta bien establecida y
El sindrome de Mounier-Kuhn (SMK), o traqueobron- vendria determinada por la reduccion y la atrofia de las
comegalia, es una condicién sumamente infrecuente fibras elasticas de la traquea y los bronquios, que ten-
caracterizada por dilatacion de la traquea y del arbol dran una mayor predisposicion a presentar infecciones
bronquial, que constituye una condicion clinico-radioldgica  respiratorias recurrentes y bronquiectasias cilindricas.
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Aunque suele asociarse a enfermedades recurrentes
de la via aérea, algunos de estos pacientes pueden ser
asintomaticos?. El objetivo de este articulo es presentar
un reporte de caso de SMK 'y una revision de la litera-
tura relacionada.

Caso clinico

Mujer de 71 afios con antecedentes de hipertension
arterial, insuficiencia cardiaca, enfermedad pulmonar
obstructiva crénica (EPOC) y neumonia a repeticion,
que consulta en el servicio de urgencias por historia
de 7 dias de evolucion de disnea y tos productiva
mucopurulenta. Ingresa al servicio de urgencia afebril,
normotensa y con una frecuencia cardiaca de 110 lati-
dos por minuto. En la exploracion fisica presenta mur-
mullo pulmonar disminuido bilateralmente.

Los exdmenes de laboratorio fueron normales. Se
solicitéd una radiografia de térax que mostré discretas
opacidades pulmonares bilaterales. Se decidio realizar
una broncoscopia flexible bajo anestesia local para
visualizar la via aérea y obtener una muestra para
estudio microbiolégico. Durante esta se observé una
acentuada distorsién de la anatomia traqueobronquial,
con formacion de pliegues profundos y dilatacién tra-
queal (Fig. 1). Debido a estos hallazgos se comple-
mentd el estudio con tomografia computarizada (TC)
de térax, en la cual se observd una gran dilatacion
traqueal, con un diametro maximo de 31 mm en el
plano coronal y 39 mm en el sagital, junto con multi-
ples diverticulos en la pared posterior y anterior
(Fig. 2A). También se describieron en el parénquima
pulmonar densidades centrolobulillares en vidrio
esmerilado y arbol en brote asociado a un patrén de
atenuacion en mosaico y a algunas bronquiectasias
(Fig. 2B). Con estos hallazgos, el diagndstico fue com-
patible con SMK.

Discusidn

El SMK es una condicion clinico-radiolégica bien
definida, también denominada traqueobroncomegalia,
diverticulosis traqueal, traqueobronquiectasias, tra-
queocele, traqueomalacia y traqueobronquiopatia
maldcica®, siendo la caracteristica comin en todos
estos términos la dilatacion traqueal, ya sea aislada o
asociada a dilatacion del arbol bronquial’. Estos
hallazgos fueron reconocidos por primera vez por
Czyhlars en 1897 durante una autopsia®, pero la pri-
mera descripcion la realizd Mounier-Kuhn en 19324,

Figura 1. Broncoscopia que muestra la alteracion de la
anatomia traqueobronquial, con acentuada dilatacion
traqueal.

Figura 2. A: reconstruccion coronal y sagital de
tomografia computarizada de térax que muestra una
acentuada dilatacion de la traquea y del arbol bronquial,
y maltiples diverticulos en su pared. B: cortes axiales
que muestran un patrén de atenuacién en mosaico y
arbol en brote asociado a bronquiectasias con
engrosamiento peribronquial.

La etiologia del SMK no esta bien establecida.
Algunos autores han planteado que posiblemente se
trate de un sindrome congénito® y la existencia de
asociacion con enfermedades del tejido conectivo,
entre las que se incluyen ataxia-telangiectasia,
espondilitis anquilosante, sindrome de Ehlers-
Danlos, sindrome de Marfan, sindrome de Kenny-
Caffey y sindrome de Brachmann de Lange, asi como
cutis laxa en los nifios®. Otros autores plantean que
los irritantes cronicos, como el tabaco y la



contaminacion en adultos, y la ventilacion mecanica
invasiva en los neonatos, pueden ser factores prima-
rios para el desarrollo de SMK?.

Una revision retrospectiva realizada por Payandeh
et al.” de 166 articulos, que incluyé un total de 365
casos de SMK, concluy6 que este sindrome pareceria
ser mas bien de aparicion esporadica que de herencia
monogénica. En esta revision, los autores plantean una
clasificacion en cuatro tipos de SMK: el tipo 1 originado
por oclusién traqueal, el tipo 2 asociado a enfermeda-
des respiratorias recurrentes (sugiriendo como desen-
cadenante del SMK la inflamacion y la infeccidn cronica
de la via aérea), el tipo 3 en pacientes con signos de
elastolisis cutanea posiblemente adquirida, y el tipo 4
sin un patrén caracteristico de patogénesis, pudiendo
representar alguna variedad de elastdlisis locali-
zada y siendo el tipo que agrupa a la mayoria de los
pacientes.

En cuanto a su asociacion con enfermedades del
tejido conectivo, en un analisis sistematico de 128
casos Krustins® obtuvo un nimero muy pequefio de
casos publicados para concluir posibles relaciones cli-
nicas. Otros autores han planteado que el SMK esta
asociado con mas frecuencia a elastdlisis adquirida
que a sindrome de Ehlers-Danlos’.

La presentacion clinica es variable, desde pacientes
asintomaticos hasta casos reportados con falla respi-
ratoria grave®. Se ha observado que estos pacientes
presentan una disminucién de la actividad mucociliar
asociada a un mecanismo de tos inefectiva. Esto difi-
culta la capacidad de expectorar secreciones y con ello
aumenta el riesgo de infecciones a repeticién de la via
aérea inferior’.

La relacion entre el SMK y la EPOC no esta bien
establecida. Se cree que el SMK puede facilitar el
desarrollo de EPOC, pero se requiere mayor investiga-
cion para establecer esta relacién®.

El estudio con imagenes es fundamental en la sos-
pecha y la confirmacion diagndstica. En la radiografia
de térax se puede observar dilataciéon de la traquea,
cuyo diametro excede los cuerpos vertebrales, confi-
gurando un aspecto irregular y corrugado de la columna
aérea®. Ademas, puede asociarse a un aumento de los
volumenes pulmonares debido a la fisiologia obstruc-
tiva del SMK.

El diagndstico se realiza con TC, observando dilata-
cién del arbol traqueobronquial, con un didmetro trans-
versal de la traquea > 3 cm medido a 2 cm sobre la
carina, dilatacién del bronquio derecho > 24 cm y
dilatacion del bronquio izquierdo > 2,3 cm’. Algunos
estudios muestran que el didmetro traqueal
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puede aumentar cuando compromete los bronquios
principales, 10 que es un signo de enfermedad mas
avanzada®.

Las pruebas de funcién pulmonar muestran disminu-
cion del flujo bronquial, aumento del volumen corriente
y aumento del espacio muerto. La broncoscopia puede
detectar dilatacion traqueobronquial en inspiracién y
constriccién-colapso en espiracion, asociandose en
ocasiones a tos'. El estudio histolégico demuestra atro-
fia congénita del musculo liso y pérdida de las fibras
elasticas de la pared traqueal.

El cese del tabaquismo y la minimizacion de la expo-
sicion a irritantes y contaminantes son altamente bene-
ficiosos'. Los pacientes asintomaticos no requieren
tratamiento; en cambio, los pacientes sintomaticos
pueden ser tratados con quinesioterapia respiratoria y
movilizacién de secreciones'.

Conclusiones

El SMK es una enfermedad extremadamente infre-
cuente, caracterizada por dilatacion de la traquea y del
arbol bronquial, determinando signos caracteristicos en
los estudios de imagen, principalmente en la TC. Puede
ser una alteracion asintomatica o sintomatica, y encon-
trarse 0 no asociada a comorbilidad respiratoria,
pudiendo requerir tratamiento especifico segun esta.
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