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RESUMEN

La bronquitis pldstica se caracteriza por la forma-
cién de moldes bronquiales con ramificaciones que
remedan la anatomia del drbol respiratorio.

Se asocia con una enfermedad pulmonar subyacen-
te y con cardiopatias congénitas cianéticas, espe-
cialmente luego de la cirugfa correctiva.

Se desconoce el mecanismo de produccién de los
moldes. Se propuso como posible mecanismo la
existencia de anormalidades de los linfaticos pul-
monares asociadas a alteraciones del drenaje, lo que
se conoce como "goteo linfatico endobronquial".
Los sintomas incluyen tos productiva, disnea, fie-
bre y sibilancias.

El diagnéstico se basa en el interrogatorio, radio-
grafias y tomograffas computadas de funcién pul-
monar y se confirma por la expectoracién esponta-
nea de moldes o su visualizacién mediante fibro-
broncoscopia.

Las terapias atin son limitadas y deben estar dirigi-
das al tratamiento de la enfermedad de base, inclui-
da la remocién de los moldes bronquiales.

Los pacientes con cardiopatia poseen indices de
mortalidad mds elevados que los nifios con bron-
quitis pldstica asociada a otras patologfas.
Presentamos a un nifio de 4 afios, con bronquitis
plastica asociada a miocardiopatia restrictiva.
Palabras clave: bronquitis pldstica, moldes bronquia-
les, miocardiopatia restrictiva.

SUMMARY

Plastic bronchitis is characterized by the formation
of bronchial casts with branching that imitate the
anatomy of the bronchial tree.

It is associated to primary pulmonary disease and
cyanotic congenital heart disease, especially after
corrective surgery.

The mechanism of production of these casts is un-
known. Pulmonary lymphatic abnormalities asso-
ciated with a drainage alteration named as "endo-
bronchial lymphaticleak"has been proposed as one
of the possible mechanisms.

Symptoms include productive cough, dyspnea, fe-
ver and wheezing.

The diagnosis is based in interrogatory, Rx and CT,
and pulmonary functional tests and it is confirmed
by spontaneous expectoration of casts or their visua-
lization by flexible bronchoscopy.

Treatment is still limited and it should be directed
to treat the underlying disease, including removal
of bronchial casts.

Patients with cardiac abnormalities present highest
mortality rates compared to children with plastic
bronchitis associated to other diseases.

We describe a4 years old child with plastic bronchi-

tis associated with restrictive miocardiopathy.
Keywords: plastic bronchitis, bronchial casts, restrictive
miocardiopathy.

INTRODUCCION

La bronquitis pldstica es una patolo-
gia que se caracteriza por la formacién de
moldes endobronquiales, ya sea en rela-
cién a una enfermedad pulmonar subya-
cente, particularmente asma, 0 como un
fenémeno secundario en nifios con car-
diopatia congénita cianética, luego derea-
lizada la cirugfa paliativa.' La formacion
de moldes bronquiales puede producir
sintomas leves o enfermedad grave. Los
pacientes usualmente se presentan con
sibilancias, tos o distrés respiratorio y el
diagnostico se efecttia mediante la obser-
vacién de moldes bronquiales expectora-
dos o eliminados mediante broncoscopia.?
Presentamos aqui el caso de un paciente
con bronquitis pldstica tipo I asociada a
miocardiopatia restrictiva.

HISTORIA CLINICA

Se trata de un paciente de 4 afos de
edad, de sexo masculino, sin anteceden-
tes perinatoldgicos ni patolégicos de im-
portancia, que comenzé a los 3 afios de
edad con crisis de tos, ahogamiento y
expectoraciéon de moldes bronquiales, ob-
servandose un empeoramiento de la
sintomatologfa en el transcurso del ulti-
mo afio. En ese mismo periodo, el nifio
fue hospitalizado en dos ocasiones y se
realizo el diagnostico de miocardiopatia
restrictiva. Se inicié tratamiento con diu-
réticos einhibidores de la enzima conver-
tidora de angiotensina (IECA). El pacien-
te fue derivado al Hospital de Nifios "Dr.
Ricardo Gutiérrez" para estudio y trata-
miento. Ingresé al Centro Respiratorio
afebril, compensado hemodindmicamen-
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te; como datos positivos presentaba taqui-
cardia (FC 120 x min), taquipnea (FR 40 x min),
hipoxemia (sat a FiO, amb 89%), rales hiime-
dos bibasales y hepatomegalia de 10 cm en
linea medioclavicular.

La evaluacién cardiolégica y el ecocar-
diograma revelaron miocardiopatia con pa-
trén restrictivo de llenado biventricular, in-
suficiencia mitral y tricuspidea leve e hiper-
tensién pulmonar leve.

Se realizaron exdmenes de laboratorio:
glébulos blancos (GB) 11.200 con férmula
repartida, urea 26 mg%, glucemia 98 mg%,
hematécrito 36%, coagulograma, hepato-
grama y funcién renal sin alteraciones.

En la radiografia de térax se observa-
baninfiltrados difusos bilaterales; la tomo-
graffia computada (TC) de térax revel6 li-
gero engrosamiento intersticial y tenue opa-
cidad en vidrio esmerilado en ambos cam-
pos pulmonares.

La ecografia abdominal mostré higado
homogéneo, de forma conservada, aumen-
tado de tamafio y con dilatacién de las
venas hepdticas.

Se envio parte del material expectorado
para su estudio anatomopatolégico, el que
informo6 la presencia de material fibrino-
mucoide que inclufa linfocitos y leucocitos
polimorfonucleares (PMN).

Se realizé broncoscopia rigida, extra-
yéndose material blanquecino que tapiza-
ba los bronquios y coagulaba al colocarlo
en solucidn fisiolégica.

Durante la internacién el paciente re-
quiri6 24 horas de oxigeno suplementario.
Permaneci6 compensado desde el punto
de vista cardioldgico y presenté reiterados
episodios de tos con expectoracién de mol-
des bronquiales.

Fuedadodealta con diagnéstico de bron-
quitis plastica asociada a miocardiopatia
restrictiva. Actualmente es seguido en el
Centro Respiratorio y en la Unidad de
Cardiologia, en plan de trasplante cardiaco.

DISCUSION

Labronquitis plastica se describid inicial-
mente en 1902 y recibié denominaciones
como bronquitis fibrinoide, bronquitis
seudomembranosay bronquitis de Hoffman.
Ha sido comunicada en un amplio rango
etario, desde neonatos hasta pacientes en su
séptima década de vida.’ Los sintomas habi-

tuales son tos productiva, disnea, fiebre y
sibilancias. Los moldes bronquiales pueden
visualizarse al ser expectorados y son de
colorblanquecino, de consistencia gomosay
presentan ramificaciones que remedan la
anatomia bronquial. Microscépicamente, se
observa tejido fibrinoide o moco con signos
de inflamacién aguda.*

Seear etal. clasifican la bronquitis plasti-
ca en dos categorias: tipo I (inflamatoria),
caracterizada por moldes compuestos en su
mayoria por fibrina, con un infiltrado infla-
matorio eosinofilico y tipo II (acelular), con
moldes formados por mucina y con escaso
infiltrado celular, que se presentan sélo en
nifios con cardiopatia congénita ciandtica.’

El diagnoéstico diferencial de los moldes
bronquiales incluye: neumonia (particular-
mente difteria y neumonia neumocdcica),
asma, bronquitis crénica, aspergilosis bron-
copulmonar alérgica, hemorragia pulmo-
nar, fibrosis quistica, bronquiectasias, tu-
berculosis, cardiopatias (pericarditis cons-
trictiva, alteraciones valvulares, cirugfa de
Fontan), artritis reumatoidea, colitis
membranosa y amiloidosis, entre otras.**”

Languepin et al.® documentaron anor-
malidades en el drenaje linfdtico en tres
pacientes con cardiopatia subyacente y su-
gieren que un "goteo" linfatico endobron-
quial, como lo denominaron los autores,
podria contribuir a la formacién de estos
moldes. Un flujo retrégrado delinfa hacia el
pulmén y anormalidades anatémicas de los
linfaticos pulmonares (ALP) son condicio-
nes necesarias para que ocurra este fenéme-
no. Las ALP pueden ser congénitas (asocia-
das o no a obstruccién al flujo venoso pul-
monar) o adquiridas. Las principales
cardiopatias asociadas con ALP son la
hipoplasia de las cavidades izquierdas y
anomalia pulmonar del retorno venoso, pero
la valvulopatia mitral, coartacién de aorta,
atresiaadrticay miocardiopatia hipertréfica
también pueden asociarse. Las ALP congé-
nitas pueden presentarse en casos de linfo-
displasia, como ocurre en el sindrome de
Noonan, de Turner y la linfagiomatosis. La
forma adquirida puede resultar de la obs-
truccion del drenaje linfatico pulmonar cau-
sada por obstruccién del conducto toracico
o adherencias pleurales.

La cirugia cardiaca de Fontan desenca-
dena un incremento en la presién venosa
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sistémica, con complicaciones hepéticas en
algunos casos. Esta hipertensién venosa
sistémica no sélo obstruye el drenaje linfatico
desde el conducto toracico, sino que tam-
bién provoca congestion hepdtica, que
incrementa significativamente el volumen
linfatico en el conducto tordcico. Esto po-
dria explicar la proporcién relativamente
elevada de anastomosis cavopulmonares
complicadas con bronquitis plastica en las
publicaciones pedidtricas de moldes bron-
quiales asociados con cardiopatias.

El mecanismo preciso del goteo endo-
bronquial no es bien comprendido atn. La
existencia de microfistulas linfaticas parece
ser mds frecuente que lasimple trasudacién.’
Algunos mecanismos inespecificos involu-
crados enla formacién de moldes bronquia-
les son el transporte mucociliar inadecua-
do, la deshidratacién excesiva de las secre-
ciones bronquiales y una concentracién ele-
vada de células en las secreciones bronquia-
les. De todos modos, no son suficientes por

TasLA. Comunicaciones de bronquitis pldstica

si solas para causar la formacién de moldes
bronquiales.®

Es necesario un alto indice de sospecha
para realizar el diagndstico de bronquitis
plastica si los moldes atin no han sido ex-
pectorados. En los pacientes con riesgo au-
mentado y desarrollo de broncobstruccién
inexplicable y desaturacion, la tomografia
axial computada de alta resoluciéon podria
ser un estudio no invasivo til, aunque la
experienciarecogidaenlaliteraturanoavala
esta especulacién. La fibrobroncoscopia
constituye actualmente el método diagnds-
tico mds aceptado, ante la ausencia de ex-
pectoracién espontdnea de moldes."

Las terapias para las bronquitis plédsticas
son atin limitadas y ninguna ha demostrado
ser efectiva.? Algunas terapias inespecificas
como kinesioterapia respiratoria, mucoliti-
cos, corticosteroides (orales y nebulizados),
ADNasa, antibiéticos de amplio espectro y
remociones fibrobronconscépicas pueden
salvar la vida del paciente, pero son ine-

Autores n Enfermedad/es asociada/s
Mulligan, 1924 1 Neumonia
Leggat, 1954 1 Bronquiectasias
Sanerkin y Leopold, 1966™ 1 Asma

Fruchter et al., 19825 1 Asma, alergia

Bowen et al., 19857 5*

Pericarditis, asma, bronquiectasias

Liston et al., 1985° 3*

Asma, alergia, neumonia

Brogan et al., 20022

Neumonia eosinofilica, TF, AT

Muller et al., 1987'¢ 3 CVAS, pericarditis, asma
Werkhaven y Hollinger, 1987" 4 Neumonia, CVAS
Colloridi et al., 1990'® 1 DSVD con AVP
Cairns-Bazarin et al., 1992% 1 HRB
Duncan et al., 1993%° 1 AT
Park et al.,?! 1 TF
Raghuram et al., 19972 3 Esferocitosis /sindrome tordcico agudo
Seear et al., 1997° 9 Asma/CVAS/LMA con mucositis
Languepin et al., 1999% 3 AT, APRYV, TF, ausencia de VAP
Quasney et al., 2000 1 AT, AVP
Setzer et al., 2001! 1 AT

3

1

Nuestra publicaciéon

Miocardiopatia restrictiva

CVAS, catarro de vias aéreas superiores; DSVD, doble salida del ventriculo derecho; AVP, atresia de la vélvula
pulmonar; HRB, hiperreactividad bronquial; AT, atresia tricuspidea; TF, tetralogia de Fallot; LMA, leucemia
mieloide aguda; APRV, anomalia parcial del retorno venoso; VAP, vélvula de la arteria pulmonar.

*Estos informes corresponden al mismo caso.
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fectivas para controlar el goteo linfatico
endobronquial, por lo que el pronéstico
contintda siendo malo, especialmente en
pacientes con defectos cardiacos de base.
Recientemente se ha documentado el uso
deuroquinasa'’y activador tisular del plas-
mindgeno,' pero se trata s6lo de comuni-
caciones aisladas.

Puede emplearse una dieta con alto con-
tenido en protefnas y pobre en grasas, con
triglicéridos de cadena mediana, con el
objeto de reducir el reflujo linfatico, aun-
que es poco efectiva en los casos de
linfodisplasia congénita, con quilotérax o
sin él.

Los pacientes con cardiopatia subya-
cente tienen una mortalidad més elevada
(29%) y un indice més alto de eventos que
amenazan la vida (41%). Por el contrario,
los nifios con asma/ alergia no presentaron
eventos casi fatales.?

En sintesis, presentamos un paciente
con bronquitis pldstica asociada a miocar-
diopatia restrictiva, con expectoracién de
moldes bronquiales formados por fibrina,
mucina, linfocitos y leucocitos PMN (tipo
I). En una extensa revision de la literatura
internacional no hemos podido hallar nin-
gun otro caso similar; por lo tanto esta
puedeserla primera comunicacién de bron-
quitis plastica asociada a miocardiopatia
restrictiva (véase Tabla).

En conclusién, la bronquitis plastica es
una entidad poco comtn, pero conlleva
una morbimortalidad significativa. Los ni-
fios con cardiopatia tienen mayor riesgo de
muerte, la cual puede acontecer repentina-
mente, incluso afios después de la correc-
cién de su defecto congénito. Existe un
espectro de gravedad, segin la patologia
de base de cada paciente: mds leve en los
nifios con asma bronquial y mds grave en
los nifios con cardiopatia.

El clinico debe intervenir precozmente
sise presenta un paciente con antecedentes
de riesgo y signos y sintomas de obstruc-
cién progresiva. La evaluaciéon diagndstica
debe incluir pruebas en sangre, cultivos de
muestras, radiografia y TC de térax, prue-
bas de funcién pulmonar y broncoscopia.

La terapéutica debe dirigirse al trata-
miento de la enfermedad de base, incluida
laremocién delos moldes bronquiales para
prevenir complicaciones, como la neumo-

nia secundaria. De acuerdo con la bisque-
da bibliogréfica que efectuamos, nuestro
paciente seria el primer caso de bronquitis
pléstica asociada a miocardiopatia restric-
tiva; especulamos que la fisiopatologia de
la formacién de moldes en este paciente
responderia al "goteo" mencionado pre-
viamente y que la evolucién dependera de
la funcién cardiaca. m
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