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Resumen
Se presenta el caso de una mujer de 78 años de edad con fibrosis pulmonar idiopática, quien 

consultó por exacerbación de sus síntomas respiratorios, a quien se le realizan estudios radiológicos, 
donde se evidencia dilatación de la vía aérea, previamente no descrita, y se realiza diagnóstico de 
síndrome de Mounier Kuhn. Hasta donde el conocimiento alcanza, es el primer caso reportado en 
Colombia y la tercera persona de mayor edad reportada en el mundo. Este es un hallazgo incidental, 
dado que desde el punto de vista fisiopatológico no hay ninguna relación causal entre la fibrosis 
pulmonar idiopática y el síndrome de Mounier Kuhn. Sin embargo, su presencia puedo afectar 
aún más el compromiso funcional, dado el eventual colapso de la vía aérea, lo cual puede llevar 
a intervenciones terapéuticas adicionales, como colocación de stent. (Acta Med Colomb 2017: 
42-198-201).

Palabras clave: síndrome de Mounier Kuhn, traqueomalacia, traqueobroncomegalia, fibrosis 
pulmonar.

Abstract
The case of a 78-year-old woman with idiopathic pulmonary fibrosis who consulted for exacer-

bation of her respiratory symptoms is presented. Radiologic studies showed dilation of the airway 
that was not previously described, and for this reason the diagnosis of Mounier Kuhn Syndrome 
was made. To our knowledge, this is the first case reported in Colombia and the third oldest person 
reported in the world. This is an incidental finding, since from the pathophysiological point of view 
there is no causal relationship between idiopathic pulmonary fibrosis and Mounier Kuhn’s syndrome. 
However, its presence may further affect the functional compromise, given the eventual collapse of 
the airway, which may lead to additional therapeutic interventions, such as stent placement. (Acta 
Med Colomb 2017: 42-198-201).

Keywords: Mounier Kuhn Syndrome, tracheobroncomegaly, tracheobroncomalacia, pulmonary 
fibrosis.
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Introducción
La primera descripción del síndrome de Mounier Kuhn 

fue en 1897 por el doctor Czyhlarz quien reporto los hallaz-
gos histológicos de vías áreas dilatadas, pero fue sólo hasta 
1932 cuando se acuñó el nombre que se usa actualmente en 
honor al médico Mounier Kuhn quien describió las caracte-
rísticas radiológicas y clínicas (1). 

Esta entidad tiene una predisposición en hombres y 
suele diagnosticarse entre la tercera y la cuarta década de la 
vida, caracterizándose por una dilatación de la tráquea y los 

bronquios fuente, que conlleva una movilización inadecuada 
de las secreciones y una expectoración ineficiente, lo que 
favorece un proceso inflamatorio persistente de la vía área 
ocasionando la aparición de bronquiectasias y el desarrollo 
de infecciones de la vía aérea (1-4).

Caso clínico
Paciente femenina de 78 años con cuadro de tres años de 

evolución de tos con expectoración hialina y disnea clase 
mMRC II sin factores exposicionales de importancia. En la 
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evaluación general se le realizaron estudios inmunológicos 
que descartaron enfermedad de origen reumatológico. En 
el seguimiento durante tres años se documentó deterioro 
progresivo de las pruebas función pulmonar y de los estudios 
radiológicos, siendo los últimos resultados los siguientes, 
Una gasimetría arterial con hipoxemia (PO2 42) a la altura 
de Bogotá D.C., Curva flujo volumen, con compromiso de 
la capacidad vital forzada (CVF de 61%) que corresponde 
a un compromiso restrictivo moderado sin alteración del 
VEF1 ni de la relación VEF1/CVF. Difusión de monóxido 
de carbono severamente disminuido (41%), Ecocardiogra-
ma con PSAP 42 mmHg, dilatación de cavidades derechas. 
Adicionalmente se realizó prueba de caminata de seis 
minutos que evidencio un recorrido de 67% de lo esperado 
con disnea severa al final de la prueba Borg 4/10 con una 
saturación al medio ambiente durante el ejercicio de 79%. 
En estudios radiológicos se describen cambios de fibrosis 
pulmonar, pero no se hace referencia a anormalidades de la 

vía aérea. La paciente es usuario de O2 permanente y estuvo 
en programa de rehabilitación pulmonar.

Por deterioro de su clase funcional reingresa a la insti-
tución, Se documenta disnea hasta llegar a un mMRC IV 
con un examen físico en el que se encontró desaturada con 
estertores finos a la auscultación pulmonar motivo por el 
cual se decide hospitalizar para estudio y manejo.

Dentro de los estudios solicitados durante la hospi-
talización se realizó un ecocardiograma que mostró una 
FEVI conservada con una PSAP de 35 mmHg, Rx tórax 
sin hallazgos relevantes a parte de aquellos asociados su 
antecedente de fibrosis pulmonar y una química sanguínea 
normal. La TACAR de tórax mostró engrosamiento del 
intersticio axial peribroncovascular central y periférico de 
la retícula parenquimatosa y cambios fibróticos en la peri-
feria de ambos campos pulmonares especialmente hacia los 
ápices con bronquiectasias cilíndricas bilaterales extensas 
y apicales (Figura 1). 

Figura 1. Extensa fibrosis pulmonar con traqueobroncomegalia y traqueomalacia.

Figura 2. Corte axial y sagital de la tráquea con sus dimensiones.
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Aunque en ninguno de los reportes radiológicos de las dos 
instituciones hacían mención a los hallazgos de la vías aé-
reas, llamaba la atención la importante dilatación traqueal y 
del árbol bronquial con traqueomalacia asociada, motivo por 
el cual se verificaron los diámetros de la vía área encontrado 
que la paciente tenía un diámetro traqueal en el corte axial 
de 31.7 mm y en el corte sagital de 30.1 mm (Figura 2) con 
un diámetro del bronquio fuente derecho de 19.9 mm y un 
diámetro del bronquio fuente izquierdo de 18.1 mm (Figura 
3) por lo que además de su fibrosis pulmonar de etiología 
idiopática se diagnosticó un síndrome de Mounier Kuhn 
dado que la paciente no tenía antecedentes de intubación, 
traquestomía, cirugía, tumores mediastinales o infecciones 
a repetición que explicaran la traqueobroncomegalia.

Dada la edad avanzada de la paciente, el severo compro-
miso funcional documentado y la presencia de una fibrosis 
pulmonar avanzada, sin otra patología adicional, se dio 
tratamiento con terapia respiratoria + inhaloterapia con 
oxígenoterapia con respuesta lenta hacia la mejoría hasta 
la resolución de su sintomatología de ingreso y posterior 
egreso. 

Discusión
La traqueomalacia (TM) hace referencia a una debilidad 

difusa o segmentaria de la tráquea que cuando compromete 
los bronquios fuente se denomina traqueobroncomalacia 
(TBM). La TM puede ser de etiología congénita que en el 
caso de los adultos se denomina síndrome de Mounier Kuhn 
o adquirida que se presenta en pacientes con antecedente de 
intubación orotraqueal o traqueostomía, trauma del tórax o 
cirugía, compresiones crónicas de la tráquea por tumores o 
infecciones recurrentes que se suelen ver en pacientes con 
fibrosis quística; causas que raramente generan traqueobron-
comegalia y que alcancen las dimensiones observadas en el 
síndrome de Mounier Kuhn (2, 5).

El síndrome de Mounier Kuhn es una entidad rara ca-
racterizada por una traqueobronquiomegalia de etiología 
desconocida posiblemente de origen congénito identificada 
histológicamente por adelgazamiento de la mucosa muscular 

con atrofia o ausencia de los músculos longitudinales y las 
fibras elásticas con ausencia de procesos inflamatorios lo 
que genera la dilatación de las porciones cartilaginosas y 
membranosas de la tráquea y los bronquios fuente además 
de favorecer la aparición de divertículos. Se estima una 
prevalencia aproximada de 0.4-1.6% con una predisposi-
ción en hombres con una relación de 8:1. Usualmente se 
diagnostica entre la tercera y la cuarta década de la vida, 
aunque en este momento según la revisión realizada hay 
dos reportes de casos en mujeres diagnosticadas después de 
los 70 años. La primera con el antecedente de enfermedad 
pulmonar obstructiva crónica diagnosticada a los 79 años y 
la segunda una mujer con antecedente de fibrosis pulmonar 
diagnosticada a los 83 años (2-4, 6).

A partir de las variaciones anatómicas observadas se ha 
tratado de clasificar el síndrome en tres tipos. El tipo I tiene 
una dilatación simétrica difusa tanto de la tráquea como de 
los bronquios siendo la presentación más común. El tipo 
II tiene un crecimiento más excéntrico con la presencia de 
divertículos y transiciones abruptas a bronquios de tamaño 
normal y el tipo III donde los divertículos están presentes 
en los bronquios más distales (2).

Su presentación clínica es poco específica, los síntomas 
incluyen disnea en reposo o con el ejercicio, tos crónica 
seca o productiva y hemoptisis. Al examen físico se puede 
encontrar hipocratismo digital y agregados a la auscultación 
pulmonar como estertores y sibilancias (7). Este síndrome 
se ha asociado a varias enfermedades como el síndrome 
de Marfan, la enfermedad de Ehlers-Danlos, el síndrome 
de Brachman de Lange o el síndrome de Kenny Caffey, 
además de enfermedades tumorales como el carcinoma de 
célula no pequeña de pulmón, tumores renales, carcinomas 
pleomórficos y el cáncer de ovario (2). La fibrosis pulmonar 
puede generar traqueobroncomegalia, sin embargo, no se ha 
descrito que pueda generar las dimensiones descritas en el 
síndrome de Mounier Kuhn (2, 6).

La tomografía de tórax, se considera el método diagnos-
tico gold standard, por lo cual se establecieron unos límites 
en el diámetro para la tráquea y los bronquios fuentes para 

Figura 3. Corte sagital del bronquio fuente derecho y izquierdo con sus dimensiones.
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realizar el diagnóstico (2, 8). En la literatura, las medidas 
que se encuentran para establecer el diagnóstico en la ra-
diografía simple del tórax, son: 30 mm para la tráquea, 24 
mm para el bronquio derecho y 23 mm para el bronquio 
izquierdo (9). En la tomografía de tórax las dimensiones 
establecidas para el diagnóstico son que la tráquea debe 
tener un diámetro por encima del arco aórtico mayor a 30 
mm, el diámetro del bronquio fuente derecho sea superior 
a 20 mm y que el bronquio fuente izquierdo supere los 18 
mm (10). Es importante tener en cuenta que para realizar 
el diagnóstico es necesario descartar que la enfermedad no 
sea adquirida y que cumpla con los criterios radiológicos 
ya mencionados. 

Es posible que haya una variabilidad según el sexo entre 
los valores diagnósticos de los diámetros como lo describe el 
artículo de Menon y cols, en el cual el diagnóstico para las 
mujeres se realizó considerando en la tomografía de tórax 
un diámetro transverso de la tráquea mayor a 21 mm y un 
diámetro sagital mayor a 23 mm con un bronquio fuente 
derecho > 19.8 mm y un bronquio fuente izquierdo mayor 
a 17.4 mm (4, 11).

Un punto de reflexión para entender la importancia de 
las dimensiones para establecer el diagnóstico es tener en 
cuenta que el diámetro normal de la tráquea varía según 
los estudios poblacionales encontrado por ejemplo que en 
el estudio de Breatnach el límite superior para el diámetro 
sagital y coronal de la tráquea fue de 25-27 mm en hombres 
y 21-23 mm en mujeres. Con respecto al bronquio fuente 
derecho en hombres su diámetro fue de 17.5 mm en hombres 
y en mujeres 14 mm. En cuanto al bronquio fuente izquierdo 
según el reporte de Woddring el límite superior de este en 
hombres fue de 18.4 mm y en mujeres 17.4 mm (12-14). Se 
debe anotar, que no se conocen los valores normales para 
la población colombiana, y este reporte debería motivar la 
realización de estudios para determinar los valores prome-
dios en nuestra población.

Para concluir no hay un tratamiento establecido para esta 
patología. Algunos pacientes podrían requerir la colocación 
de stents en la vía aérea, y en casos de traqueomalasia severa, 
se pueden beneficiar de ventilación con presión positiva no 
invasiva (15-17). Cabe mencionar que, dado que esta en-
fermedad se relaciona con el desarrollo de bronquiectasias, 
debe tenerse en cuenta las recomendaciones recientes, para 
el manejo de antibióticos en pacientes con bronquiectasias 
e infecciones respiratorias bajas, además de terapia respira-
toria, drenaje postural y el uso de mucolíticos (2, 11).

Conclusión
El síndrome de Mounier Kuhn es una entidad pocas veces 

diagnosticada en especial en los adultos mayores donde 
la presencia de otras patologías pulmonares subyacentes 

pueden dificultad u omitir el diagnóstico limitando de esta 
manera las opciones terapéuticas quirúrgicas o interven-
cionistas y la realización de estudios complementarios que 
puedan llevar al diagnóstico de otras enfermedades asociadas 
a este síndrome como el síndrome de Marfan o el síndrome 
de Kenny Caffey además de enfermedades tumorales limi-
tando aún más las posibilidades de este grupo de pacientes. 

En conclusión, es importante tener en cuenta el síndrome 
de Mounier Kuhn dentro de los diagnósticos diferenciales de 
adultos jóvenes y adultos mayores sintomáticos respiratorios 
con estudios radiológicos que sugieran una traqueobronco-
megalia, dado las implicaciones en cuanto a diagnóstico y 
manejo. 
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