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PRESENTACION DE CASO:

Paciente femenino de 41 anos de edad.

MC: Disnea de esfuerzo de 3 meses de evolucion y episodios de broncoespasmos
APP: Niega

Examen fisico: A la auscultacion pulmonar roncus y sibilancias distribuidas en ambos campos
pulmonares, buena mecanica ventilatoria.

-Pruebas de funcion pulmonar: espirometria: restriccion leve. DLCO: normal. TLC (capacidad
pulmonar total): normal. VR ( volumen residual) ligeramente aumentado.




HALLAZGOS IMAGENOLOGICOS:

Hiperinsuflacion pulmonar y bronquiectasias quisticas de la 4ta y 6ta generacion de bronquiolos, que conducen al colapso en
espiracion, con traquea y bronquios centrales normales.

Colapso en espiracion de
bronquios subsegmentarios Reconstruccion Minip en plano coronal: se logran
(flecha azul) visualizar bronquiectasias quisticas periféricas.

Espiracion




DISCUSION:

El sindrome de Williams-Campbell es una enfermedad rara, debido a la deficiencia de cartilago en los bronquios
subsegmentarios condicionando bronquiectasias que comprometen del 4to al 6to orden en las divisiones bronquiales, siendo
un hallazgo caracteristico imagenologico el colapso de las vias respiratorias distales en fase espiratoria.

Los sintomas incluyen tos, esputo, sibilancias e infecciones pulmonares recurrentes.

En la edad pediatrica es congénita, presentandose en la poblacion adulta de forma adquirida e infrecuente .

El diagndstico es exclusivamente clinico con hallazgos radiolégicos clasicos en la TC de térax (con imagenes adquiridas en
inspiracion y espiracion) que excluyen otras entidades que causan bronquiectasias, como infecciones, fibrosis quistica, déficit

de alfa 1 antitripsina, tuberculosis, entre otras.

El diagnodstico definitivo sdlo se realiza mediante una muestra histopatologica de una biopsia bronquial que demuestre el
déficit de cartilago, dado que es un procedimiento invasivo no se recomienda.



CONCLUSION:

Ante un cuadro clinico compatible con bronquiectasias, especialmente en los bronquios de orden medio asociado a
infecciones pulmonares recurrentes, es conveniente considerar el Sindrome de Williams-Campbell en la lista de
diagndstico diferenciales, incluso en la poblacion adulta.

Una tomografia de térax en fase inspiratoria y espiratoria contiene informacion util para la realizacion del diagnostico.
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