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SINDROME DE MOUNIER-KUHN
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El sindrome de Mounier Kuhn es una patologia
infrecuente de la via aérea de causa idiopatica con
una presentacion clinica heterogénea. Se caracteriza
por una dilatacion anomala de traquea y bronquios.
Se presenta el caso de un hombre de 53 anos con in-
fecciones respiratorias a repeticion que se ingresa por
esputos hemoptoicos. Los hallazgos en la Tomografia
Computarizada Multidetector (TCMD) fueron compati-
bles con una traqueobroncomegalia asociada a diverti-
culos y bronquiectasias parahiliares. El tratamiento de
esta entidad es sintomatico, incluyendo la fisioterapia
respiratoria, el manejo de secreciones, la antibiotera-

Notas clinicas

Mounier Kuhn syndrome is an infrequent idio-
pathic pathology of the airway with a heterogeneous
clinical presentation. It is characterized by an abnormal
dilation of the trachea and bronchi. We present a case
of a 53-year-old man with repeated respiratory infec-
tions that was admitted because of hemoptoic sputum.
The Multidetector Computed Tomography (MDCT) fin-
dings were compatible with tracheobroncomegaly as-
sociated with diverticula and parahilar bronchiectasis.
The treatment of this entity is symptomatic, including
respiratory physiotherapy, secretion management, ti-
mely antibiotic therapy, and the use of bronchodilators.

pia oportunay el uso de broncodilatadores.

Tracheobroncomegaly, Mounier-Kuhn Syndrome.
Traqueobroncomegalia, Mounier-Kuhn

La traqueobroncomegalia idiopatica (Sindrome de Mounier-Kuhn) es una patologia de causa desco-
nocida e infrecuente de la via aérea. Su prevalencia es baja y se diagnostica generalmente en hombres en-
tre los 20 y 50 anos, aunque es raro encontrarla después de los 65 anos'. Como su nombre lo indica, no se
ha determinado una clara etiologia, aunque se cree que podria tener una base congénita e incluso adqui-
rida, y en este Ultimo caso, en relacion con enfermedades del tejido conectivo. En general, se caracteriza
por una dilatacion anomalay difusa de la traqueay los bronquios principales1 debido a atrofia o ausencia
de las fibras elasticas o de musculo liso que genera hiperlaxitud. Dichas alteraciones estan asociadas a
diverticulos de la via aérea y bronquiectasias?. El diagnostico se realiza con la TCMD toracica. Como con-
secuencia de estas alteraciones, se produce una alteracion en el aclaramiento mucociliar con dificultad
para una tos efectiva, favoreciendo los procesos infecciosos respiratorios de repeticion?. El tratamiento es
sintomatico y se basa en la fisioterapia respiratoria, el manejo de secreciones, la antibioterapia oportuna
y el uso de broncodilatadores™.

Se trata de un hombre de 53 anos que ingreso en Neumologia por tos y hemoptisis de 30 ml en 24
horas. Entre sus antecedentes personales, destacaban infecciones respiratorias tratadas ambulatoria-
mente con antibioterapia asociada a tos cronica con esputos blanquecinos-verdosos de 1 ano de evo-
lucion. No relataba hemoptisis previa. Tabaquismo activo, con un indice paquetes / ano (IPA) de 75. A la
auscultacion inicial existian roncus bilaterales dispersos, sin soplos cardiacos, y la SatO2 basal era de 95%.

Los analisis en hospitalizacion mostraron ausencia de elevacion de reactantes de fase aguda (PCR <5



mg/l, VSG: 6 mm/12h y Fibrindgeno de 337 mg/
dl), sin leucocitosis ni otras alteraciones. La ra-
diografia de torax posteroanterior y lateral fue
anodina al ingreso para procesos agudos, no
obstante, hubo un incremento del diametro tra-
queal en proyeccion lateral de aproxidamada-
mente 28 mm (Fig. 1A). El cultivo de esputo fue
positivo para Haemophilus influenzae, sensible.
Recibio tratamiento antibiotico con amoxiclina-
clavulanico. A la alta médica, hubo recupera-
cion de la Sat02 (basal de 97%) y mejoria sin-
tomatica. Se indico antibioterapia secuencial
ambulatoria.

Se realizo TCMD ambulatorio para ampliar
estudio ante sospecha de patologia de via aé-
rea, que demostrdo un aumento del diametro
anteroposterior de la traquea de 3.3 cm y del
bronquio principal izquierdo de 2.5 cm (Fig. 1B),
compatible con traqueobroncomegalia, asocia-
do a pequenios diverticulos traqueales (Fig. 2A 'y
B) y bronquiectasias parahiliares (Fig. 2C).

El estudio funcional respiratorio en si-
tuacion basal fue compatible con obstruccion
bronquial de grado moderado (FEV1/FVC: 61%,
FEV1: 60.2%), con capacidad de transferencia del
CO normaly volimenes estaticos que reflejaban
atrapamiento aéreo. Se indico tratamiento con
doble broncodilatacion.

Por otra parte, ante sospecha de hipoxe-
mia nocturna, se realizo una poligrafia domici-
liaria que demostro desaturaciones nocturnas
considerables, asociadas a eventos respirato-

:
y

rios, todo compatible con sindrome de apnea
de sueno (SAHS) de grado moderado. Se instau-
ro tratamiento con CPAP nasal con buena tole-
rancia.

Desde el punto de vista evolutivo, presen-
to mejoria clinica tras el ajuste de tratamientos
y en los siguientes 12 meses no experimento
procesos infecciosos respiratorios ni otras inci-
dencias relacionadas.

El sindrome de Mounier-Kuhn es una pa-
tologia infrecuente de la via aérea con una pre-
sentacion clinica heterogénea®. La serie mas
larga esta descrita por Schmitt et al. con 17 ca-
sos, y los hallazgos clinicos fueron las infeccio-
nes respiratorias recurrentesy las bronquiecta-
sias, asociadas a la traqueobroncomegalia®. Por
otra parte, en una serie de 11 pacientes, hubo
un perfil desigual, destacando las infecciones
respiratorias de repeticion en 7 casos, las bron-
quiectasias en 6, y los diverticulos traqueales



en 4 de ellos®. Estos datos confirman la variabilidad de presentacion de la enfermedad. En nuestro
caso, todas las manifestaciones descritas estuvieron presentes, y se confirmé con la TCMD toracica,
en base a los criterios radiologicos diagnosticos’.

Es curioso que los casos reportados en la literatura son aislados y se publican debido a sus pe-
culiaridades o caracteristicas especiales en relacion al diagnostico y/o manejo.

El tratamiento de esta entidad es sintomatico. En este caso, se enfoco en el abandono del ta-
baquismo, la fisioterapia respiratoria para el drenaje de secreciones, la broncodilatacion y el uso del
CPAP nocturno por la coexistencia de SAHS.

En resumen, ante la sospecha de enfermedad de la via aérea por clinica (infecciones respirato-
rias de repeticion, tos y expectoracion cronica), es fundamental una valoracion inicial con espirome-
tria y una prueba de imagen simple (Radiografia de torax), complementado con el estudio de TCMD
toracica. El sindrome de Mounier-Kuhn debe ser contemplado como una posibilidad en el diagnostico
diferencial.
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