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Dilatacion traqueal por Sindrome de Mounier-Kuhn

Sr. Director:

Aunque ya era conocido previamente desde 1897, fue en
1932 cuando Mounier Kuhn realizé la primera descripcion del
sindrome que lleva su nombre, también conocido como traque-
obroncomegalia desde los trabajos de Kantz et a en 1962. Es
una enfermedad rara, habiéndose descrito hasta e afio 1995 un
total de menos de 100 casos, la mayoria de ellos en varones en-
tre los 20 y 50 afios, siendo sdlo 10 los casos descritos en pa
cientes con una edad superior a los 65 afios'. Este sindrome
viene caracterizado por la existencia de una dilatacion difusa de
la tréquea y de los bronquios principales, manteniendo su cali-
bre normal los bronquios periféricos, pudiendo coexistir con
afectacion parenquimatosa pulmonar (que originaria infecciones
de repeticion). Describimos aqui e caso de un paciente de edad
superior a la habitual (73 afios), portador de un sindrome de
Mounier-Kuhn, desconocido hasta ese momento, siendo diag-
nosticado en nuestra unidad tras su ingreso por un traumatismo.

Paciente varon de 73 afios de edad, con antecedentes perso-
nales de presbiacusia, hipertension arterial, infarto agudo de
miocardio, fumador de hasta 10 cigarrillog/dia hasta un afio an-
tesy EPOC, que ingresa en & Servicio de Urgencias tras haber
sufrido un traumatismo por precipitacion. El paciente presentaba
en la exploracion a ingreso una otorragia derecha copiosa, en-
contréndose con un Glasgow Coma Scale (G.C.S.) de 12 puntos
(Ojos 4; Verba 3; Motor 5). Se redliza tomografia computariza-
da (T.C.) craneal que muestra imagenes sugerentes de contusio-
nes hemorragicas, con una secuela isquémica paraventricular de-
recha, hemorragia subaracnoidea, y una dudosa imagen de
fracturaa nivel del pefiasco derecho, ingresando en la Unidad de
Medicina Intensiva. En la andlitica redlizada a ingreso destaca
ba una gasometria arteria basal con un pH de 7,40, PaCO: de
41,2 mmHg, PaO: de 101 mmHg, bicarbonato de 25,7 mmol/l y
una saturacion arterial del 97,8% encontrandose € resto de los
pardmetros analiticos dentro de la normalidad, presentando dete-
rioro progresivo en € contexto de una contusion pulmonar, con
gparicion de insuficiencia respiratoria, y debiendo ser finalmente
intubado y conectado a ventilacion mecanica a las pocas horas
de su ingreso en nuestra unidad. En ese momento se aprecian
problemas con & manegjo de la via aérea, debiendo ser cambiado

el tubo endotraqueal ante la sospecha de rotura a persigtir fuga
aérea bucal importante pese a la insuflacion del balén con la
presion habitual. Consultado con posterioridad el servicio de
Otorrinolaringologia de nuestro hospital, y realizada bronco-
fibroscopia, no se objetivaron lesiones agudas, procediéndose a
la redlizacion de traqueotomia, objetivandose una gran debilidad
de la pared y una importante dilatacion del didmetro traqued, lo
que produce dificultades para la colocacion de canula apropiada.
Repasando entonces las pruebas radiol6gicas previas a acto qui-
rargico (incluyendo una tomografia computarizada cervical pre-
via a su ingreso en nuestra unidad), se objetiva un diametro tra-
queal de 2,5 cm, dilatacion que Ilega hasta la bifurcacién
bronquia. En su evolucion posterior completd el desarrollo de la
contusion pulmonar, sobreinfectandose (aislandose Pseudomona
aeruginosa), falleciendo alos 17 dias de su ingreso.

De etiologia desconocida, aunque relacionada con antece-
dentes de tabaquismo (que podria actuar como factor coadyu-
vante)?, e sindrome de Mounier-Kuhn o tragueobroncomegalia
debe de ser una patologia secundaria a una anomalia congénita
en la formacion del tejido conectivo de la via aérez?s, y en ta
sentido se ha descrito de forma aislada o asociada a otras en-
fermedades caracterizadas por la debilidad de dicho tejido, co-
mo puedan ser la traqueomalacia, la policondritis recidivante,
el sindrome de Ehler-Danlos y la cutis laxe’. La anatomia pa-
toldgica de la via aérea principal de estos pacientes muestra
atrofia del tgido muscular de la tréquea y de los bronquios, asi
como una atrofia de las fibras elasticas longitudinales y la au-
sencia del plexo mientérico de la pared traqueal, lo cual produ-
ce una dilatacion de las vias aéreas en su porcion cartilaginosa
y membranosa'. El déficit en rigidez de la pared tragueal supo-
ne gue puede existir colapso de las mismas durante la espira-
cién, dando origen a un atrapamiento aéreo en las vias distales,
lo que contribuye a la hipoxemia’. Asi mismo ello puede con-
llevar cierta tendencia a la produccion de trayectos fistulosos
entre la traguea y 1os drganos vecinos.

El sindrome de Mounier-Kuhn presenta un espectro clinico
amplio y variable, que abarca desde la insuficiencia respiratoria
progresiva 'y en “pulsos’ (debida a la afectacion parenquimatosa
pulmonar) hasta la posibilidad de no manifestarse mostrandose
asintomatico (como es e caso que nos ocupd), aungue o habi-
tual en estos pacientes es una clinica smilar ala que podria co-
rresponder a una EPOC (bien enfisema, bien bronquitis crénica),
con una historia de infecciones respiratorias de repeticion?®,



En € caso de las unidades de cuidados intensivos, hay que
tener presente la tendencia a la fistulizacion por la debilidad de
la pared ante una presion sostenida del bal6n de presion del tu-
bo orotraquea o alas posibles dificultades a la intubacion. Es-
tos pacientes parecen tener una mayor susceptibilidad hacia la
estenosis traqueal post-extubacion®, quizés debido a la propia
debilidad de la pared, la cua a su vez promueve la tendencia
hacia el colapso, con la consecuente retencidn de secreciones*
y la produccion de atelectasias. También es de importancia en
el mantenimiento de la via aérea en estos pacientes sometidos
a ventilacion mecénica pudiendo dar origen a complicaciones
agudas derivadas de la intubacion (como por gemplo la extu-
bacion accidental). Todo ello podria ser evitado llegando a un
diagndstico precoz del sindrome.

Para llegar a diagnostico, basta con algo tan simple como
es el objetivar el incremento del didmetro traquea norma en
la radiografia anteroposterior de térax, por lo que un didmetro
superior a 25 mm en el varén y 22 mm en la mujer supondri-
an el diagnostico*®. Que el diametro del bronquio principal
derecho supere 21,1 mm en € varén y 19,8 mm en la mujer, o
que €l izquierdo supere 18,4 mm en & varén 0 17,4 mmen la
mujer también se consideran criterios diagnésticos. Clasica-
mente se confirmaba el diagnostico con la realizacion de una
broncografia, broncoscopia (objetivando la tendencia al colap-
so de la via aérea), o la TC (que confirma el diagnéstico y
permite €l estudio del parénquima pulmonar), siendo en la ac-
tualidad €l método habitual para confirmar € diagndstico®. La
resonancia magnética también puede ser til.

El prondstico de esta patologia depende fundamental men-
te de la afectacion pulmonar asociada, conllevando peor pro-
ndstico aquellos pacientes con infecciones recurrentes? 3, no
existiendo un tratamiento especifico, salvo la fisioterapiay a-
gunas técnicas quirlrgicas como la tragqueotomia y posterior
ventilacion mecénica prolongada con presion positiva, pexias
externas y técnicas de reconstruccion traqueal’.
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A. Cérdoba L 6pez, M 21. Bueno Alvarez-Arenas*,
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*Especialista en Medicina Familiar y Comunitaria.
Unidad de Cuidados Intensivos.

Hospital Comarcal de Don Benito

Millanueva. Don Benito (Badajoz).

Tratamiento de la eclampsia

Sr. Director:

Tras leer con atencidn la "Guia de actuacion en caso de S-
tuaciones hipertensivas durante el embarazo" publicada en un
nimero anterior’, estamos de acuerdo con Pérez Civantos et &l
en que las pacientes con preeclampsia grave/eclampsia (PE/E)
deben ser atendidas en UCI, aunque olvidamos con frecuencia
que su atencién inicial se suele hacer en & medio extrahospitala-
rioy en e Servicio de Urgencias hospitalario, por lo que debe
ser perfectamente conocida esta patologia. Todos somos cons-
cientes de las limitaciones de los Servicios de Urgencia extra-
hospitaarios (falta de medios, dispersion geogréfica), asi como
encontrarse poco habituados a mangjar ciertas patologias. Es por
este motivo, por o que creemos que los protocolos deben de tra-
tar de cubrir también el cuidado extrahospitalario, aunque no
nos incumba directamente a los que trabajamos en e hospital,
porque €llo redundara en beneficios para € paciente (en este ca-
o concreto intentar reducir la mortalidad de las pacientes con
eclampsia que oscila, seguin las series, desde el 5,6% a 55%, S
no se realiza un pronto diagnéstico y un correcto tratamiento).

Por ello, creemos que una vez valorada la paciente con
PE/E en el medio extrahospitalario, deberia ser acompafiada
por personal sanitario, a ser posible médico, ante la posible
aparicion de complicaciones (convulsiones, edema agudo de
pulman, etc.), cubriendo una serie de objetivos.

« Traslado en decubito lateral izquierdo, ya que €l Utero a
partir de la 24% semana de gestacion se apoya directamente
sobre |a arteria aorta y la vena cava inferior, produciendo una
disminucién de la volemia de hasta el 30%*, pudiendo produ-
cir hipotensién ortostética. La mayoria de las gestantes sanas
toleran esta reduccion sin problemas, no asf las gestantes en
situacion hemodinamica comprometida.
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+ Administracién de oxigeno debido a que durante ¢ Ulti-
mo trimestre la capacidad residual funciona esta disminuida
en un 18% por la elevacion del diafragma, el consumo de oxi-
geno esta aumentado en un 21% y existe un aumento de las
demandas metabdlicas del feto.

+ Colocacion de cénula de Guedel si existe disminucién
del nivel de conciencia o convulsiones.

» Mantenimiento del volumen intravascular mediante la ad-
ministracion de suero salino o Ringer (75-125 mL/h), ya que,
durante los periodos de estrés materno, se producen a nivel de
la vasculatura uterina shunts que pueden repercutir sobre € fe-
to. Existen estudios que indican que & Gasto Cardiaco (GC), €
volumen intravascular y las presiones de llenado en las pacien-
tes con preeclampsia estén disminuidas, pudiendo beneficiarse
de la expansion con volumer®. Sin embargo, los beneficios de
la administracion generosa de cristaloides o coloides son transi-
torios, ya que la ateracion fundamental se locdizaanivel de la
membrana capilar, con paso de proteinas plasméticas y liquido
intravascular a espacio extracelular, por lo que la perfusion de
cristaloides va a disminuir la presién oncética, que ya de por si
esta considerablemente disminuida y la sobrecarga de volumen
puede provocar un edema cerebral® o EAP'.

* Prevencion y tratamiento de las convulsiones. € farma
co de eleccion es e sulfato magnésico (Sulmetin® amp. 1.5
0), a producir su efecto sobre las membranas celulares y blo-
quear la conduccion neuromuscular y cardiaca. Dosis: se dilu-
yen 3 amp. en 100 cc de suero salino a pasar en 15-20°, se-
guidas de una perfusién con 5 amp. en 500 cc de suero
glucosado a un ritmo de 1-2 g/h, segiin el grado de agitacion.

* Tratamiento de la HTA: €l objetivo principal del trata-
miento de la HTA es prevenir las complicaciones cerebrales,
como la encefaopatiay la hemorragia cerebral. La mayoria de
los expertos recomiendan el uso de antihipertensivos cuando la
tension arterial sistdlica >160-170 mmHg y la diastlica >105-
110 mmHg?. En la mayoria de los protocolos hospitalarios el
tratamiento se hace con hidralazina. Proponemos el empleo en
la Urgencia externa de nifedipino v.o (10-20 mg), basandonos
en e estudio de Fenakel et al® que comparé la eficacia de nife-
dipino frente a hidralazina en un grupo de 49 mujeres con pre-
eclampsia, encontrando que € grupo en e que se usd nifedipi-
no tuvo un mejor control de la T.A. Pensamos esto por varios
motivos: disponer del farmaco en la mayoria de los Servicios
de Urgencia extrahospitaarios, su facil mangjo, tener un méxi-
mo efecto a los 30", ser un buen vasodilatador periférico y
buen tocalitico, sin llegar a afectar d GC ni a la hemodinami-
ca feto-placentaria. Cuando se emplean los calcioantagonistas
debe tenerse la precaucion que el sulfato magnésico puede po-
tenciar el efecto de los blogueantes de los canales del calcio,
ocasionando una hipotension brusca e intensa. Los IECA estén

contraindicados a producir oligohidramnios y anuria neonatal,
asi como hipotension severaen e feto®.
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Hemorragia digestiva secundaria a
ganglioneuroma de ileon terminal

Sr. Director:

Los tumores de intestino delgado suponen un 0,5-0,6% de
todas las neoplasias de tubo digestivo, siendo los malignos
mas frecuentes que los benignos'. Los ganglioneuromas son
tumores raros, locaizandose en ileon terminal de forma infre-
cuente pudiendo presentarse como hemorragia digestiva reci-
divante o crénica.



El diagndstico debe redlizarse mediante identificacion de
células ganglionares en hiopsia, asi como tincidn de hematoxili-
na-eosing, y estudios inmunohistoquimicos’. Aportamos €l caso
de un paciente que presentd hemorragia digestiva recidivante.

Varén de 75 afios con EPOC y herniorrafia inguina que
ingresa por rectorragia observandose diverticulosis de sigma
por colonoscopia. El paciente evolucioné favorablemente sien-
do dado de alta, ingresando a las 48 horas con nuevo episodio
de rectorragia.

Se realiz6 en las primeras 48 horas arteriografia (por ane-
mizacion sin punto endoscopico de sangrado), observandose
sangrado por rama de |a arteria mesentérica superior. Con es-
tos hallazgos se procedié a laparotomia urgente observandose
tumoracidn ulcerada a 40 cm de vélvula ileocecal de 2 cm de
didmetro cuya anatomia patoldgica era compatible con gan-
glioneuroma. El paciente evoluciond con bacteriemia por E.
coli y B. fragilis asi como lesiones compatibles con abcesos
hepéticos, siendo su evolucion favorable mediante antibiotera-
pia durante seis semanas asi como drenaje percutdneo me-
diante una guia ecogréfica.

Dentro de las ganglioneuromatosis del tracto digestivo po-
demos diferenciar tres formas (solitaria, poliposis y forma difu-
sa)°. Sobre e origen de la forma difusa existen hipétesis en rela
cién con hiperplasia de plexos nerviosos y niveles anormales de
factores de crecimiento nervioso (De Schryver-Kecskemeti)2

Otras teorias hablan de la expresion de un gen mutante
(NF1). Respecto a las localizaciones més frecuente en su forma
solitaria son la de colon izquierdo y recto®“’. En ileon terminal
esraray puede presentarse como hemorragia digestiva bgjer.

Las poliposis se distribuyen en zona de colon sigmoaide y, en
su forma difusa, son apéndice y colon las zonas més afectas®. La
clinica es variable sendo asintométicos en un 50% de las formas
solitarias y en un 71% de las polipoidesas. La manifestacion més
frecuente de la forma solitaria suele ser hemorragia digestiva bgja
recurrente, pérdida de peso e intestino irritable'.

El diagnostico se realiza mediante identificacion de célu-
las ganglionares a través de tincion con hematoxilina-eosing.
La proteina S-100 confirma € origen neurona y de la exten-
sion en difusas'. Los estudios inmunohi stoquimicos que se rea-
lizan en un ganglioneuroma son la presencia de anticuerpos
contra proteina S-100, enolasa neuronal especifica (NSE),
proteina de neurofilamento, vimeting, desmina, citoqueratina'y
actina especifica de mascul ¢®.

El diagnostico diferencial patolégico se realiza con e pa-
raganglioma gangliocitico (presencia de polipétido pancreati-
co, somatostatina, cromografinay citoquerating)®.

Creemos que € ganglioneuroma es un diagnéstico a tener en
cuenta ante toda hemorragia digestiva recidivante sin punto evi-
dente de sangrado mediante estudio endoscopico y/o arteriografia

1- Miranda Vallina C, Fernandez Seara J, Martinez Alarcén,
Mazorra F, Ondiviela R. Ganglioneuroma del duodeno. Rev
Esp Enf Digest 1993;83:273-5.

2- DeSchryver-Kecskemeti K, Clouse RE, Goldstein MN,
Gersell D, O'Neal LL. Intestinal glanglioneuromatosis. A ma-
nifestation of overproduction of nerve growth factor?. N Engl
J Med 1983;58:416-20.

3- Shousha S, Smith PA. Colonic ganglioneuroma. Report of
of a case in a patient with neurofibromatosis, multiple colo-
nic adenomas and adenocarcinoma. Virchows Arch Pathol
Anat 1981,392:105-9.

4- Bibro MC, Houlihan RK, Sheahan DG. Colonic Ganglio-
neuroma. Arch Surg 1980;115:75-7.

5- Marcum MA, Richardson JD, Kuhns JG. Ganglioneuroma
of the terminal ileum. An unsual case of gastrointestinal ble-
eding. Am Surg 1990;56: 299-301.

6- D’Amore ES, Manivel JC, Pettinato G, Niehans GA, Sno-
ver DC. Intestinal ganglioneuromatosis: mucosal and trans-
mural types.A clinicopathologic and inmunohisto-chemical of
six cases. Hum Pathol 1991;22:276-86.

7- Beer T. Solitary ganglioneuroma of de rectum: report of
two cases.J Clin Pathol 1992;45:353-5.

8- Jiang CF, Wu CS, Ng Kw, Chung MT, Tan SW. Ganglio-
neuroma of the duodenum. Report of a case and literatures
review. Dig Dis Sci 1993;38:1554-7.

9- Pelaez S, Ollero M, Moreno Nogueira JA, Borderas F, Le-
al M, Guerra JM, Lissen E, Andreu Kern F. Ganglioneuro-
blastoma in the adult. Med Clin (Barc) 1983;17; 81: 310-2.

10- Karl Axel N. Primary Tumor of the Small Intestine. Am J
Surg 1981;142:569-73.

J. C.Pérez Marin, M. A. Garcia Méelian
Servicio de Urgencias.

Hospital General de Gran Canaria “ Dr. Negrin”.
Las Palmas de Gran Canaria.

Validez de la pulsioximetria

Sr. Director:

Ante todo queremos felicitar a M.D. Candela Zamora et
a.! por su trabgjo "Factores asociados y validez de la pulsio-
ximetria frente a la PO. basal en pacientes con patrén respira-
torio ineficaz en sala de agudos de urgencia'.

Con respecto a mismo nos gustaria hacer dos comenta-
rios. El primer comentario se refiere a nimero de pacientes
estudiados (84 pacientes) que no coincide con la suma de los
medios de transporte utilizados (40 + 34 + 3 = 77 pacientes) y
en segundo lugar hacer una pequefia resefia sobre la pulsioxi-
metria. En los Ultimos afios, €l pulsioximetro ha pasado a for-
mar parte del aparatgje imprescindible para € funcionamiento
correcto de un servicio de urgencias, pero no debemos olvidar
que, en algunas situaciones, no puede sustituir a la gasometria
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arterial (GSA), ya que no valora la eficacia de la ventilacion
(intercambio pulmonar)?, sino la eficacia de la oxigenacion,
por lo que los pacientes con agudizacion grave del asma,
tromboembolismo pulmonar, insuficiencia respiratoria cronica
agudizada en pacientes EPOC portadores de oxigeno domici-
liario 0 neumonia por pneumocystis carinii en pacientes VIH,
patologias habituales en los servicios de urgencias, quedarian
excluidos de las conclusiones de este estudio. En estos pa-
cientes la pulsioximetria podria ser normal y sin embargo pre-
cisarian de GSA, bien para diagnosticar la hipoxemia, bien
para valorar hipo, normo o hipercapnia. De igual manera al
ser la pulsioximetria un método no invasivo de monitorizacion
de la saturacion arterial de oxigeno mediante espectrof otomet-
ria, la absorcion varia ciclicamente con la onda de pulso arte-
rid, por lo que los pacientes con arritmia completa por fibrila-
cion auricular rapida también deberian quedar excluidos, por
su variabilidad en la lectura del pulsioximetro. Si ademés te-
nemos en cuenta que la pulsioximetria detecta la absorcién de
luz de los diferentes componentes sanguineos cuando atravie-
san € lecho tisular de los dedos de la mano, del pie o del 16-
bulo de la orgja 'y que las dos longitudes de onda utilizadas
son 660 nm (luz roja, que absorbe la hemoglobina reducida) y
940 nm (luz infrarroja, que absorbe la oxihemoglobina), los
factores que ateran la exactitud de la pulsioximetria son mu-
chos, variados y a tener en cuenta™: (1) la metahemoglobine-
mia de los pacientes tratados con nitroglicerina o lidocaina,
(2) la carboxihemoglobinemia de la intoxicacion por monoxi-
do de carbono o hiperbilirrubinemia y (3) las lamparas fluo-
rescentes o de xendn asi como la alta luz ambiental, dan unos
valores de saturacion de oxigeno superiores a los reaes. Por
contra, (4) lalaca de ufias de color azul, verde, negro o meta-
lizado, (5) la anemia con hemoglobina < 8 g/dL, (6) los colo-
rantes (azul de metileno, verde indocianina e indigo carmin) y
(7) las ldmparas de luz infrarroja, dan unos valores de satura-
cion de oxigeno inferiores alo red. Y por Ultimo, (8) la baja
perfusion periférica como hipotension, hipotermia, bajo gasto
y vasoconstriccion, asi como (9) el uso de farmacos vaso-
congtrictores y (10) la raza negra, nos pueden dar vaores in-
correctos o falta de lectura. Por lo que consideramos que la
pulsioximetria nos permite gjustar la FiO. suministrada con un
menor nimero de GSA tal y como se menciona en dicho tra-

bajo a detectar rdpidamente y de forma fiable los episodios
de hipoxemia (procedimientos diagndsticos, valoracion de la
tolerancia a intervenciones terapéuticas, vigilancia de las alte-
raciones en €l transporte de oxigeno, etc.), pero no podemos
olvidar que para beneficiarse de "la no extraccion de GSA" es
necesaria una valoracion estricta de la sospecha diagnostica y
de la exploracidn fisica
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