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Resumen
El síndrome de Mouniere-Kuhn se caracteriza por bronquiectasias (BQ) congénitas asocia-
das a traqueobroncomegalia. Es una enfermedad poco prevalente en la población general 
(1-4,5%), siendo infrecuente el diagnóstico en la edad adulta. Las infecciones respiratorias 
constituyen una complicación frecuente en su evolución y entre ellas, la infección y colo-
nización por Pseudomona aeruginosa. La terapia antibiótica inhalada con colistina, tobra-
micina, etc. ha demostrado su eficacia en pacientes con BQ asociadas a fibrosis quística. 
La instauración de este tratamiento en nuestro caso se asoció con una mejoría en la sinto-
matología clínica y  reducción de las exacerbaciones.
© 2010 Elsevier España, S.L. y Sociedad Madrilena de Neumología y Cirugía Torácica. Todos 
los derechos reservados.
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Tracheobronchomalacia and bronchiectasis in the Mouniere-Kuhn syndrome. 
Pseudomonas aeruginosa colonization and inhaled antibiotic therapy

Summary
Mounier-Kuhn syndrome is characterized by congenital bronchiectasis (BC) associated to 
tracheobronchomegaly. It is a disease of little prevalence in the general population (1-4.5%), 
its diagnosis being uncommon in the adult age. Respiratory infections are a frequent 
complication in its course and, among them, infection and Pseudomona aeruginosa 
colonization. Inhaled antibiotic therapy with colistin, tobramycin, etc. has demonstrated its 
efficacy in patients with cystic fibrosis bronchiectasis. The establishment of this treatment 
in our case was associated with an improvement in the clinical symptoms and reduction of 
the deteriorations.
© 2010 Elsevier España, S.L. and Sociedad Madrileña de Neumología y Cirugía Torácica. 
All rights reserved.
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Introducción

La bronquiectasia (BQ) es una enfermedad crónica, de etio-
logía muy heterogénea, caracterizada por una dilatación 
irreversible del árbol bronquial, generalmente acompañada 
con producción de esputo y frecuentes exacerbaciones in-
fecciosas recurrentes1. Su descripción inicial fue realizada 
por Laënnec (1819), siendo considerada durante las últimas 
décadas como una “enfermedad huérfana” (Barker). Sin 
embargo, en los últimos años hemos observado un resurgi-
miento e interés en el estudio de esta patología, fruto de los 
nuevos conocimientos en la patogenia y de la aparición 
de nuevas terapias farmacológicas que influyen en su pro-
nóstico y evolución2,3.

Caso clínico

Paciente varón de 72 años, ex fumador con descendencia 
familiar y sin antecedentes de asma bronquial. Refería una 
clínica de infecciones respiratorias de repetición de las vías 
bajas desde su juventud, que se acompañaban de expecto-
ración purulenta y que progresivamente se han incrementa-
do en frecuencia y acompañadas de broncorrea purulenta 
persistente. No presentaba fiebre ni disnea, salvo en los pe-
ríodos con exacerbación. En la exploración el paciente pre-
sentaba una constitución normal y un índice de masa corpo-
ral (IMC) de 30 kg/m2. Estaba eupneico en reposo, sin 
cianosis, destacando la presencia de roncus bilaterales en 
ambos hemitórax. La espirometría simple y la curva flujo 
volumen reveló: CVF 3.900 cc (83%), VEF1 1.700 cc (89%), 
IT 67 (78%). La gasometría arterial fue normal. La tomogra-
fía axial computarizada de tórax (TAC) reveló una tráquea 
dilatada en su eje anteroposterior y transverso, siendo ma-
yor de 3 cm en un corte efectuado a nivel del arco aórtico. 
En ambos lóbulos superiores eran evidentes áreas de bullas 
subpleurales, en relación con enfisema centroacinar y cen-

trolobulillar. En los cortes efectuados en el lóbulo medio y 
língula se apreciaban múltiples dilataciones bronquiales de 
aspecto cilíndrico (BQ), sin niveles en su interior. Se esta-
bleció el diagnóstico en base a los hallazgos clínicos y radio-
lógicos efectuados de traqueobroncomegalia (TBM) asociada 
a BQ cilíndricas bilaterales de síndrome de Mounier-Kuhn.

Se realizó un estudio con determinación de alfa-1-antitrip-
sina y proteinograma, test del sudor, determinación de IgA, 
IgG, IgM e IgE, que fueron normales. El estudio para descar-
tar reflujo gastroesofágico fue negativo. Los test cutáneos y 
precipitinas séricas fueron negativos. El test de intradermo-
rreacción de Mantoux fue de 5 mm de induración. 

El estudio microbiológico del esputo con intervalo de va-
rios meses demostró una positividad frente a: Pseudomonas 
aeruginosa y Morganella morgagni. La baciloscopia y el cul-
tivo en medio de Lowenstein fueron negativos. El antibio-
grama reveló que ambos gérmenes eran sensibles a amino-
glucósidos, quinolonas, carbapenen y cefalosporinas de 
tercera generación (ceftacidima, cefditoren, etc.). Ante la 
presencia de frecuentes exacerbaciones y la persistencia de 
esputo purulento, se inició un tratamiento domiciliario me-
diante uso compasivo con tobramicina inhalada (300 mg 
cada 12 horas) durante 6 meses, con descanso de una sema-
na al mes, con buena tolerancia, sin apreciar efectos secun-
darios, consiguiendo una estabilización clínica y una dismi-
nución de las exacerbaciones, de la broncorrea y de la 
purulencia del esputo. Este tratamiento se complementó 
con fisioterapia respiratoria, mucolíticos, broncodilatadores 
y corticoides inhalados. Se inició un programa de vacuna-
ción antigripal y antineumocócica.

Discusión

La TBM o síndrome de Mounier-Kuhn es una enfermedad 
rara, más común en varones y descrita por primera vez en 
1932. Presenta una prevalencia entre el 1-4,5% de la pobla-
ción general4,5. Se caracteriza por una dilatación anormal 
de la tráquea y de los bronquios principales a consecuen-
cia de la atrofia o ausencia de sus fibras elásticas longitudi-
nales o de las células del músculo liso, produciendo una 
dilatación de las porciones cartilaginosas y membranosas 
de la tráquea y de los bronquios principales y favoreciendo 
la herniación a través de los cartílagos traqueales6. Esta si-
tuación favorece la depuración anormal de las secreciones 
traqueobronquiales y predispone a desarrollar infeccio-
nes pulmonares recurrentes y a la aparición de BQ7.

Su etiología no es bien conocida, habiéndose postulado 
factores congénitos y adquiridos como base patogénica de 
la enfermedad. Los pacientes afectados tienen predisposi-
ción a presentar otras patologías pulmonares (bronquitis 
crónica, enfisema, fibrosis pulmonar, etc.) como presentaba 
nuestro paciente, y extrapulmonares (cutis laxa, síndrome 
de Ehlers Danlos, síndrome de Marfan, etc.)8.

Las manifestaciones clínicas de la enfermedad se presen-
tan entre la tercera o cuarta década de la vida, aunque 
cada vez es más frecuente su diagnóstico en edades avanza-
das como ocurrió en nuestro paciente9. En nuestro caso, 
fueron las infecciones respiratorias de repetición y la histo-
ria de broncorrea la que hizo sospechar el diagnóstico, con-
firmándose en la TAC torácica la existencia de TBM y BQ. La 
broncoscopia es la exploración de referencia en el diagnós-

Figura 1 Tomografía axial computarizada (TAC) torácica con 
presencia de una tráquea aumentada de tamaño, traqueobron-
comegalia, de más de 3 cm en su eje transversal y anteroposte-
rior. Se aprecian lesiones subpleurales en el parénquima pul-
monar por enfisema centroacinar y centrolobulillar.
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tico, permitiendo conocer la estructura y dinámica tra-
queal, agrandamiento traqueal con marcada hipertrofia de 
los repliegues cartilaginosos y colapsabilidad de la “pars 
membranosa”, que en ocasiones contacta con la pared tra-
queal anterior en la espiración. Los divertículos traqueales 
pueden observarse en la pared traqueal. La presencia de 
una tráquea mayor de 3 cm y de los bronquios principales 
mayores de 2,4 y 2,3 cm establece el diagnóstico8,9. En 
nuestro paciente, esta exploración no pudo realizarse.

La antibioterapia inhalada se ha convertido en el trata-
miento de elección para la actuación directa sobre el árbol 
bronquial y el lecho pulmonar en pacientes con BQ pulmo-
nares colonizadas por gérmenes (Pseudomonas, Escherichia 
coli, etc.) inicialmente introducida y aplicada con gran ex-
periencia en pacientes con BQ y fibrosis quística (FQ), se ha 
ido aplicando en los últimos años en pacientes con BQ del 
adulto no FQ y asociado a diferentes etiologías, aunque no 
existe una base, evidencia científica y experiencia tan am-
plia como en FQ2,3,10.

Los tratamientos nebulizados con tobramicina convencio-
nal, TOBI, y colistina se han aplicado en pacientes con BQ 
del adulto no FQ1-3,11,12.
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Figura 3 Bronquiectasias cilíndricas bilaterales en campos in-
feriores.

Figura 2 Bronquiectasias pulmonares de distribución bilateral 
en ambos hemitórax.




