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Traqueobroncomegalia congénita
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RESUMEN

La traqueobroncomegalia o sindrome de Mounier Kuhn se
caracteriza por un marcado aumento del calibre de la traquea
y los bronquios principales. Esto altera la depuracién normal
de las secreciones traqueo bronquiales, predispone al desarro-
llo de infecciones pulmonares recurrentes, a la aparicién de
bronquiectasias y de fibrosis pulmonar.

Se presenta un paciente de 17 afios con historia de neumonias
a repeticion, que se interné por hemoéptisis. Los estudios de
imdgenes evidenciaron traqueobroncomegalia y bronquiecta-
sias bilaterales, con predominio del I6bulo inferior izquierdo.
Se realizé lobectomia inferior izquierda, con andlisis previo de
los riesgos asociados a la anestesia, como el colapso de la via
aérea al utilizar relajantes musculares, etc. Su evolucién poste-
rior fue buena.

Se analizan en el texto la importancia de los procedimientos
diagnésticos, los hallazgos espirométricos, asi como la impli-
cancia de un diagndstico temprano para prevenir complicacio-
nes y mejorar la calidad de vida.

Palabras clave: calibre de la via aérea, depuracion de secreciones,
bronquiectasias.

SUMMARY

The tracheobronchomegaly or Mounier Khun syndrome is char-
acterized by amarked increasein the size of the trachea and main
bronchi. This impairs the normal clearance of the tracheobron-
chial secretions, creates a predisposition to develop recurrent
pulmonary infections and the appearance of bronchiectasis and
lung fibrosis. We present a case of a 17 year old patient with a
history of recurrent pneumonias who was hospitalized with
hemoptysis. His imaging studies showed tracheobronchome-
galy and bilateral bronchiectasis, specially in the left lower lobe.
An inferior left lobectomy was performed having previously
studied the risk associated with the anesthesia as, the risk of air
way collapse by the use of muscular relaxants.

The importance of the diagnostic procedures, the spirometry
findings, as well as the implicance of an early diagnosis to
prevent complications and to improve the quality of life are
analyzed.

Key words: airway size, clearance of secretions, bronchiectasis.

INTRODUCCION
La traqueobroncomegalia (TBM), cuya primera
descripcion fuerealizadaen 1932 por Mounier-Kuhn,
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es una entidad infrecuente, mds comun en varones,
caracterizada porun marcadoaumentodel calibre de
la traquea y de los bronquios principales.

Histol6gicamente se caracteriza por presentar
una grave atrofia de las fibras eldsticas longitudi-
nales y del musculo liso del drbol bronquial, lo
que origina insuficiencia de la porcién membra-
nosa y dilataciéon de su pared posterior. Esta
alteracion histolégica afecta la funcién normal de
la via aérea central, la cual puede reducir su
calibre o incluso ocluirse completamente durante
la tos y las maniobras de espiracion forzada. Esta
situacion favorece la depuracién anormal de las
secreciones traqueobronquiales y predispone a
desarrollar infecciones pulmonares recurrentes y
la aparicién de bronquiectasias.'*

En el presente caso se describe la evolucién de
un paciente de 17 afios, con énfasis en las caracte-
risticas anatémicas, funcionales y broncoscépicas
de la enfermedad. Se destaca, ademds, la impor-
tancia del diagnéstico precoz para prevenir altera-
ciones pulmonares irreversibles.

HISTORIA CLINICA

Paciente de 17 afios, de sexo masculino, sin
antecedentes perinatolégicos ni familiares de im-
portancia, que comenz6 su enfermedad respiratoria
alos 6 afios con neumonias recurrentes localizadas
en ambas bases pulmonares. A los 7 afios padeci6
una neumonia grave que requirio tratamiento anti-
bidtico endovenoso ante la respuesta parcial a la
terapéutica por via oral, con extension hasta com-
prometer todo el I6bulo inferior del pulmén iz-
quierdo. Las sucesivas radiografias (Rx) de térax y
la tomografia axial computada (TAC) realizadas
durante esa internacién revelaron la presencia de
un racimo de bronquiectasias que comprometia los
segmentos basales del 16bulo inferior izquierdo y
un marcado aumento del calibre de la trdquea y de
ambos bronquios fuentes, tanto en su didmetro
anteroposterior como transversal. Sobre la base de
la evolucién clinica, caracterizada por mdltiples
episodios de infeccién respiratoria y el anormal
aumento del calibre de la via aérea central hallado
en las imdgenes, se realiz6 el diagnéstico de TBM.



432 [ Arch Argent Pediatr 2006; 104(5):431-444 | Comunicaciones breves

El paciente evolucioné con 3 a4 episodios anua-
les de reagudizacién respiratoria con respuesta
favorable al tratamiento antibitico, esteroide y
kinésico. Un adecuado crecimiento fisico y desa-
rrollo madurativo le permitieron realizar sus acti-
vidades escolares normalmente.

A partir de los 17 afios se increment? la frecuen-
ciadelasreagudizacionesrespiratorias, que se com-
plicaron con el desarrollo de heméptisis. Fue hospi-
talizado ante un episodio de hemdptisis significati-
va. Al ingreso se encontraba ldcido, reactivo y he-
modindmicamente estable. Signos vitales: frecuen-
cia cardiaca 100/min, frecuencia respiratoria 20/
min, tensién arterial 100/60 mm Hg, saturacién de
oxigeno: 98% aire ambiental; peso: 60 kg, (percentilo
25-50), talla: 1,85 m (percentilo 90-97), hébito
longilineo. No presentaba laxitud ligamentaria, te-
niaesclerdticasnormocoloreadas, caracteristicas es-
queléticas normales, no presentaba escoliosis, ni
pectus escavatum. La auscultaciéon revel6 rales
crepitantes en base izquierda y roncus bilaterales.
Laboratorio: leucocitosis con desviacion a la iz-
quierda, hematdcrito: 30%, hemoglobina 10,7g/dl,
estado dcido-base normal con pO, de 88 mm Hg.

Examenes complementarios

* Rxde térax frente y perfil: aumento del didme-
tro anteroposterior traqueal y de ambos bron-
quios fuente. Opacidades perihiliares focales

Ficura 1. Radiografia de térax perfil: aumento del didmetro
anteroposterior de la traquea (38 mm), con paredes
irregulares en forma de cartén corrugado

mal definidas con dilataciones bronquiales en
la base izquierda (Figura 1).

e TAC de térax de alta resolucién: mdultiples
bronquiectasias en ambos 16bulos inferiores,
con predominio en el pulmén izquierdo. En
esa localizacién se observé la presencia de
niveles hidroaéreos en su interior, dilatacion
de la luz traqueal de 24 mm de didmetro ante-
roposterior y 43 mm de didmetro transverso
(Figura 2).

e Examen funcional respiratorio (Figura3; Tabla1).

* Fibrobroncoscopia: bajo anestesia general, se in-
trodujo unbroncofibroscopio Olympus4,9mma
través de la mdscara laringea, observdndose:
corona laringea, subglotis, trdquea de estructura
normal, pero que evidenciaba colapso de la pa-
red posterior durante la espiracién y las manio-
bras de tos. No se observé aumento de los espa-
ciosintercartilaginosos. Segmentaciéon bronquial

Ficura 2. A: TAC de térax: traquea a nivel superior a la
carina con aumento del didmetro anteroposterior (24 mm) y
del didmetro transverso (43 mm).

B: TAC de térax: miiltiples bronquiectasias con aumento de
la pared bronquial en los segmentos basales de ambos
l6bulos inferiores, algunos con niveles hidroaéreos a
predominio basal izquierdo

e
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derecha: normal. Bronquio fuente y del 16bulo

superior izquierdo: normal. A nivel del tronco

comun de los bronquios basales se observaban
abundantes secreciones espesas y purulentas
que obstruian completamente la luz bronquial.

La trdquea y los bronquios estaban dilatados.

* Se realiz6 ecocardiograma y valoracién oftal-
moldgica normal por la asociacién de la TBM
con el sindrome de Marfan.

Recibi6 tratamiento antibiético endovenoso con
cefuroxima durante 15 difas. Por la presencia de
hemoptisis se suspendié la kinesioterapia respira-
toriay debido alos resultados del examen funcional
respiratorio, se contraindicaronlos broncodilatado-
res. Laevolucién clinica fue radpidamente favorable,
con el cese completo de la hemoptisis a partir del
cuarto dia de tratamiento. Debido a que presentaba
bronquiectasias complicadas con heméptisis, con
franco predominio anatémico en el 16bulo inferior
izquierdo y a que este era el sitio mds probable del
sangrado, se decidi6 su resolucién quirdrgica. Se
realiz6 lobectomia inferior izquierda sin complica-
ciones durante el acto anestésiconi durante el perio-
do posoperatorio. El paciente contintia en segui-
miento con controles periédicos, sin presentar hasta
el momento nuevos episodios de hemoptisis ni de
reagudizacion respiratoria.

DISCUSION

LaTBM esunaenfermedad caracterizada porla
dilatacién de la trdquea y los grandes bronquios

FiGura 3. Examen funcional respiratorio
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que se asocia con infecciones recurrentes del tracto
respiratorio inferior.?

Se desconoce la etiologia de esta entidad,
aunque se sospecha la asociacién entre una
predisposiciéon genética y un factor desencade-
nante adquirido.

Se presenta como un trastorno del tejido
conectivo con atrofia de las fibras eldsticas y del
musculo liso de la traquea y los bronquios mayo-
res. Esto provoca debilidad de la pared traqueal
con dilatacién posterior y herniacién a través de
los anillos traqueales. Este sindrome se ha asocia-
do a enfermedades como cutis laxa, sindrome de
Ehlers Danlos o Marfan, lo que sugeriria algin
componente genético en la etiologia de la enfer-
medad, los cuales fueron estudiados y descarta-
dos en nuestro paciente. Si bien un 50-70% de los
casos descriptos enlabibliografia manifestaronla
enfermedad a partir de los 30 afios, en el paciente
la sintomatologia comenz6 a los 6 afios; en la
literatura se informaron casos de aparicién a los
13 meses de vida.

El cuadro clinico de la TBM es inespecifico e
indistinguible de otras enfermedades pulmonares
crénicas. El colapso de la via aérea durante la tos
debido a la alteraciéon funcional imposibilita la
depuracién efectiva de las secreciones bronquiales
y su retencién, lo que predispone a tos persistente,
infecciones respiratorias bajas recurrentes y bron-
correa cronica. Esta signosintomatologia motivéla
consulta del paciente y permitié arribar al diagnos-
tico mediante los exdmenes complementarios por
imagenes. Las neumonias recurrentes conducen a
la formacién de bronquiectasias, lo que favorece
aun mds las infecciones como asi también la he-
moptisis, fibrosis y disnea progresiva.

El diagndstico se basa en la demostracién del
aumento del didmetro transversal y anteroposte-
rior de la trdquea mayor de 2 desviaciones estan-
dar paralaedad. En este caso, el paciente presenté

TasLa 1. Examen funcional respiratorio

Pre % Ref Post % Ref % cambio
post 2
CVF litros 3,17170 3167 -5
VEF, litros 1,59138 1,11127 -30
VEF,/CVF % 50 37
FEF 25-75% 1/ sec 0,78117 0,56112 -29
FPE 1/sec 3,42138 1,80120 -47

CVF: capacidad vital forzada; VEF : volumen espiratorio forza-
do en el primer segundo; FEF 25-75: flujo espiratorio forzado
25-75; FPE: flujo pico espiratorio; CVL: capacidad vital lenta.
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un didmetro traqueal anteroposterior de 38 mm,
con un valor normal para la edad menor de 17,9
mm. La Rx de térax, especialmente en su proyec-
cién de perfil, puede brindar, mediante una deteni-
da observacioén, datos ttiles sobre las caracteristi-
casdelaviaaéreay puedesugerirel diagnésticode
esta patologia y otras.

La TAC de térax debe solicitarse con recons-
truccién de la via aérea y cortes de alta resoluciéon
paraobjetivar tanto su dimensién como la presen-
cia de complicaciones (bronquiectasias) y confir-
ma el diagnéstico de la enfermedad. En un estu-
dio de Griscom y Wohl® se determiné por tomo-
grafialos didmetros anteroposteriores y transver-
sales de la trdquea segtin la edad en un estudio
que incluy6 130 nifios (Tabla 2). En otro reporte
hecho por Breatmach el al.” el didmetro antero-
posterior y transverso era 15,4 + 3,1 y 15,5 = 2,8
respectivamente en 26 nifios entre 10y 19 afios. La
fibrobroncoscopia permite evaluar la alteraciéon
funcional de la via aérea y las caracteristicas de la
mucosa: inflamacién crénica, atrofia y aspecto
rugoso por dilataciones diverticulares.® Estas tl-
timas no se observaron en el paciente, lo que
constituye un signo de buen prondstico en la
evolucioén a largo plazo de la enfermedad.

Si bien el examen funcional respiratorio si-

TaBLa 2. Valores normales (= 25D) para la longitud, el
didmetro anteroposterior y transverso de la trdquea en
chicos de 0-15 afios. Cohorte de 130 nifios y adolescentes.
(Griscom y Wohl 1986)

Edad (afios) Longitud Diametro Diametro
(mm) anteroposterior transversal
(mm) (mm)
0 39,4-60,5 3,6-6,6 4,2-7,8
1 43,0-65,8 4,1-7,2 4,8-8,3
2 46,6-71,1 4,7-7,9 5,3-8,9
3 50,2-76,4 5,2-8,5 5,8-9,5
4 53,8-81,8 5,9-9,2 6,4-10,0
5 57,4-87,1 6,3-9,8 6,9-10,6
6 61,0-92,4 6,9-10,5 7,5-11,1
7 64,6-97,7 7,4-11,1 8,0-11,7
8 68,2-103,0 8,0-11,8 8,5-12,2
9 71,8-108,3 8,5-12,4 9,1-12,8
10 75,4-113,7 9,1-13,1 9,6-13,3
11 78,9-119,0 9,6-13,7 10,1-13,9
12 82,5-124,3 10,2-14,4 10,7-14,4
13 86,1-129,6 10,8-15,0 11,2-15,0
14 89,7-132,9 11,3-15,7 11,8-15,5
15 93,3-140,2 11,9-16,3 12,3-16,1

mula una incapacidad ventilatoria obstructiva
grave, como en la bronquiolitis obliterante, la
morfologia dela curvaylarespuesta paradojal a
la prueba con broncodilatadores (Figura 3; Tabla
1), invitan a considerar otros diagndsticos dife-
renciales como las alteraciones funcionales en la
via aérea central presentes en nuestro paciente.
En esta patologia se mantiene la permeabilidad
bronquial a expensas de una ligera contraccién
del musculo liso. Al perderse el equilibrio del
tono broncomotor por accién de los agonistas 3,,
se produce colapso de la via aérea durante la
espiracion forzada que impide el flujo de aire,
razén por la cual se contraindica el uso de estos
agentes en esta enfermedad.

Alahora de decidir la reseccién quirtrgica de
las bronquiectasias complicadas, deben tenerse en
cuenta las posibles complicaciones anestésicas re-
lacionadas con el fenémeno dindmico ya comenta-
do que se produce en la relajaciéon profunda: cuan-
do se colapsa la via aérea, se dificulta la intuba-
cion.1® Ademds, una ventilacion efectiva durante
el acto quirtirgico puede verse afectada por el gran
calibre traqueal. Estas potenciales complicaciones,
previstas en la evaluacion prequirtrgica del caso
descripto, no se presentaron durante la cirugfa ni
en la recuperacién anestésica.

Si bien esta entidad no tiene un tratamiento
especifico, un diagndstico temprano previene o re-
trasa la aparicién de complicaciones. Por ello, es
importante realizar asistencia kinésica respiratoria
intensiva y un enérgico tratamiento antibiético ante
los cuadros de reagudizaciones respiratorias.

El pronéstico de esta entidad es variable y
depende de la presencia de complicaciones en el
momento del diagndstico y del cumplimiento de
un tratamiento adecuado.

En sintesis, esta enfermedad debe sospecharse
en pacientes que presentan neumonias recurren-
tes, broncorrea crénica o bronquiectasias median-
te la observacion detallada del didmetro de la via
aérea en la Rx de térax de frente y perfil y una vez
descartadas las causas mds frecuentes de bron-
quiectasias.

Es de destacar que el diagndstico precoz de esta
enfermedad puede prevenir un dafio pulmonar
irreversible, futuras complicaciones y modificar
su prondstico. m
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Sindrome de torax agudo: episodio vasoclusivo contra
neumonia en un paciente con enfermedad drepanocitica
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RESUMEN

La drepanocitosis es causada por la sustitucién del acido
glutdmico por valina en la sexta posicién de la cadena f de la
hemoglobina. Esta mutacién deforma los eritrocitos y produce
en ellos cambios morfolégicos, fisicos y funcionales. Las crisis
vasoclusivas, en diferentes localizaciones, son la causa de la
mayorfa de las complicaciones graves de esta enfermedad.
Entre las manifestaciones clinicas, el sindrome de térax agudo
se presenta entre el 40% al 50% de los casos.

Presentamos a una paciente de sexo femenino, de 11 afios, con
drepanocitosis, en quien se diagnosticé un sindrome de térax
agudo. Se describe la forma de presentacién, la evolucién
clinica y la terapéutica empleada.

Palabras clave: drepanocitosis, sindrome de térax agudo.

SUMMARY

Sickle cell disease is caused by the substitution of glutamic acid
for valine in the 6th position of the f-hemoglobin chain. This
mutation causes a distortion in red blood cell shape and affects
its morphology, structure and function. Vaso-occlusive crises,
in different sites, are responsible for most of the severe
complications of this disease. The acute chest syndrome, one of
the clinical manifestations of this condition, affects about 40%
to 50% of patients with sickle cell disease.

We report an 11-year old girl with sickle cell disease, who had
anacute chest syndrome. We describe her clinical presentation,
outcome and treatment.

Key words: sickle cell disease, acute chest syndrome.

INTRODUCCION

Laenfermedad de células falciformes o drepano-
citosis fue descrita por primera vez por Herrick, en
1910. Se debe a una mutacién que provoca la susti-
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tucion del dcido glutdmico por valina en la sexta
posicién de la cadena 3 de lahemoglobina, la cual se
denomina hemoglobina-S (HbS).! La HbS desoxige-
nada, interacciona con la cadena f§ adyacente com-
plementaria y forma polimeros que, al agruparse,
originan la deformidad del eritrocito.?

Las caracteristicas clinicas de la drepanocitosis
incluyen anemia hemolitica de severidad variable,
episodios agudos y recurrentes de dolor y dafio
orgdnico secundario a la oclusién de la microcircula-
cion. Las crisis de dolor, llamadas crisis vasoclusivas,
amenudo afectan varias dreas en forma simultdnea.®

Los cambios morfolégicos, fisicos y funcionales
producidos en los glébulos rojos ocasionan los epi-
sodios vasoclusivos.'*

Las alteraciones fisiopatolégicas se traducen en
una importante variedad de manifestaciones clini-
cas: crisis de dolor, sindrome de térax agudo, au-
mento de la susceptibilidad a infecciones, infartos
cerebrales, priapismo, crisis de secuestro espléni-
co, osteomielitis, crisis avasculares 6seas, glomeru-
lopatia microangiopética, retinopatia proliferativa
y tlceras en miembros inferiores en pacientes ma-
yores de 10 afios.>®

Elsindrome de térax agudo (STA) se caracteriza
clinicamente por fiebre, dolor tordcico, acortamiento
delainspiracién, tosy, enlos casos graves, hemép-
tisis, hipoxemia, leucocitosis y disminucién relati-
va de las plaquetas. Al inicio, la radiografia de
térax puede ser normal y posteriormente eviden-
ciar cambios inespecificos. Se postula que laembolia
grasa secundaria a las crisis vasoclusivas anivel de
lamédula 6sea y las infecciones respiratorias, prin-
cipalmente las neumonias adquiridas de la comu-



