Traqueobronguiomegalia:
Infrecuente presentacion en pediatria
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Introduccion

El sindrome de Mounier-Kuhn o
tragueobroncomegalia es una rara entidad
caracterizada por dilatacion excesiva de la traquea
y grandes bronquios debido a ausencia o marcada
atrofia de las fibras elasticas y musculo liso dentro
de la pared de la traquea y los bronquios
principales.




Objetivo

Sospechar esta entidad en la poblacion pediatrica con
enfermedad pulmonar recurrente, enfatizando las

caracteristicas para su diagnostico precoz demorando
las alteraciones pulmonares irreversibles.




Presentacion del caso

e Paciente masculino
e 14 anos de edad

e Antecedente de enfermedad de Wegener
diagnosticado a los 6 anos.

e Motivo de consulta: episodios recurrentes de
hemoptisis
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Revision del tema

La tragueobrongquiomegalia es una entidad infrecuente
en pediatria, de etiologia desconocida, mas comun en va
rones, caracterizada por un marcado aumento del
calibre de la traquea y bronquios principales.

Histoldgicamente se caracteriza por presentar una grave
atrofia de las fibras elasticas longitudinales y del
musculo liso del arbol bronquial, lo que origina
insuficiencia de la porcion membranosa y dilatacion de
Su pared posterior.




Esta condicion altera la depuracion de las secreciones
tragueo-bronquiales, predisponiendo al desarrollo de
infecciones pulmonares recurrentes, a la aparicion de

bronquiectasias, enfermedad pulmonar obstructiva
cronicay fibrosis pulmonar.




El diagnostico es radioldgico confirmandose por medio de
la tomografia axial computada toracica, demostrando un
aumento del diametro transversal y antero posterior de

la traguea mayor a dos desviaciones estandar para
la edad.




En general pasa desapercibida hasta la edad adulta,
donde se presenta en forma de una neumopatia
cronica o alguna de sus complicaciones mas frecuentes:

bronquiectasias, enfisema pulmonar y bullas.




Conclusion

Es importante destacar que el diagnostico de esta
entidad en la infancia puede prevenir un mayor
dano pulmonar irreversible, mejorando su pronostico

y modificando la morbimortalidad.
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