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Resumen

El sindrome de Williams-Campbell (SWC) es una entidad clinica caracterizada por la
deficiencia de cartilago en la pared bronquial de los bronquios subsegmentarios. Es una
condicidn congénita que por lo general se diagnostica en la nifiez, pero hay reportes de
caso en la poblacién adulta y se cree que esto se debe a un menor déficit de cartilago.
Los sintomas principales de esta condicién son la presencia de tos, disnea e infecciones
respiratorias a repeticion. Radioldgicamente, se evidencia la presencia de bronquiecta-
sias de pared delgada. El diagndstico se basa en descartar otras causas mds comunes
de bronquiectasias, asi como en la identificacion de las caracteristicas radioldgicas y la
presencia del componente congénito.

Presentamos el caso de un joven con sintomas respiratorios desde la infancia, con ne-
cesidad de multiples hospitalizaciones por procesos infecciosos de origen pulmonar a
repeticion, con lo cual se llega al diagndstico de un sindrome de Williams-Campbell.

Palabras claves: sindrome de Williams-Campbell, bronquiectasias, cartilago, bronquios subsegmentarios.

Abstract

Williams-Campbell syndrome (WCS) is a clinical entity characterized by cartilage defi-
ciency in the bronchial wall of the subsegmental bronchi. It is a congenital condition that
is usually diagnosed in childhood, but there are case reports in the adult population, and
it is believed that this is due to a minor cartilage deficiency. The main symptoms of this
condition are the presence of cough, dyspnea and repeated respiratory infections. Ra-
diologically, the presence of thin-walled bronchiectasis is evident. The diagnosis is ba-
sed on ruling out other more common causes of bronchiectasis, as well as identifying
the radiological characteristics and the presence of the congenital component.

We present the case of a young man with respiratory symptoms since childhood requi-
ring multiple hospitalizations due to repeated infectious processes of pulmonary origin,
in which the diagnosis of Williams-Campbell syndrome was reached.
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Caso clinico

Se presenta el caso de un hombre de 37 anos, soltero sin hijos, con antecedentes de tuberculo-
sis en el aifo 2015, que fue tratada. Desde la infancia viene presentando sintomas respiratorios,
con hospitalizacién por procesos infecciosos de origen pulmonar a repeticion. En varias tomo-
grafias, se evidencia parénquima pulmonar que presenta bronquiectasias cilindricas y varico-
sas bilaterales de predominio central y algunas con paredes engrosadas con parénquima pul-
monar sin mayor distorsién de su arquitectura (Figura 1), excepto en el [6bulo superior derecho
donde tuvo la tuberculosis previa (Figura 2). Se descarta fibrosis quistica a través de iontofore-
sis y se realiza cuantificacion de inmunoglobulinas totales y subclases de IgG que se encuentran
dentro de limites normales.

Figura 1.
Tomografia de térax de alta resolucidn en inspiracién (A'y B) y espiracion (C y D) Parénquima pulmonar con

bronquiectasias cilindricas y varicosas bilaterales de predominio central, algunas con paredes engrosadas.
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Figura 2.
Tomografia de térax de alta resolucién. Cavitacion apical derecha como secuela de tuberculosis.

/

En las pruebas de funcidn pulmonar se observa un patréon mixto, con un componente obs-
tructivo muy grave VEF /CVF: 48,6%, VEF: 860 ml (22%), POST: 900 ml (23%), CVF: 1.770 ml
(38%), POST: 1.790 ml (38%) y en la prueba de difusion de mondxido de carbono se encuentra
una reduccion moderada de la difusién (DLCO 43%).

El caso se revisa en conjunto con neumologia y radiologia; dados los sintomas del paciente,
las caracteristicas imagenoldgicas de las bronquiectasias (se describe en la discusion) y el esca-
so compromiso del parénquima pulmonar, y luego de descartar otras entidades clinicas mds co-
munes, se llega a la conclusidn que se trata de un caso compatible con un SWC.

Discusidn
El SWC es una condicién congénita rara, generalmente diagnosticada en la nifiez. Esta patolo-
gia se caracteriza por un déficit de cartilago bronquial subsegmentario; este déficit puede ser
parcial o total, lo que se traduce en un colapso de la via aérea que produce anormalidades de ti-
po mecdnico que contribuyen a la formacion de bronquiectasias distales y al colapso bronquial.®

Para el ano 1960, los doctores Howard Williams y Peter Campbell describieron una serie de
5 casos de nifios con sintomas respiratorios consistentes en tos, dificultad para respirar e infec-
ciones respiratorias a repeticién. Adicionalmente, presentaban hallazgos radioldgicos similares
a los de nuestro paciente, con la presencia de bronquiectasias quisticas de pared delgada que
comprometian los bronquiolos proximales. Un estudio post-mortem realizado en uno de los ni-
fos reveld la ausencia de cartilagos en la cuarta a la octava generacion de bronquiolos, lo que
permitié a los doctores Williams y Campbell postular que la ausencia de cartilago en los bron-
quiolos era la causa del desarrollo de las bronquiectasias y subsecuentemente de los sintomas.*

Desde entonces, se han realizado diferentes reportes en la literatura médica sobre esta con-
dicién. Si bien los primeros y en general la mayoria corresponden a poblacién infantil, la presen-
tacién clinica en los adultos también se ha reportado y probablemente corresponde a una va-
riante de la enfermedad donde hay un menor déficit de cartilago. En el aiio 1993, Kimoto et al.
reportaron el caso de un hombre de 70 afios que se presentd con falla respiratoria grave y ha-
llazgos radioldgicos caracteristicos del SWC, probablemente sea el paciente de mayor edad re-
portado en la literatura médica con esta condicién clinica.®”’

Entre las caracteristicas clinicas del SWC, destacan la presencia de tos crdnica, sibilancias e
infecciones pulmonares recurrentes; asi mismo, al examen fisico puede encontrarse térax en to-
nel y acropaquias. En cuanto a las pruebas de funcién pulmonar, se han documentado hallaz-
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gos de un patrén obstructivo de moderado a grave.®® En cuanto a las ayudas diagndsticas ima-
genoldgicas, la tomografia computarizada (TC) es la herramienta de eleccién. Di Scioscio et al.
describieron un caso de SWC utilizando imdgenes de TC en fase inspiratorias y espiratorias. En
la fase inspiratoria, mostré bronquiectasias cilindricas/quisticas bilaterales distales a los bron-
quios de tercera generacion con hiperinsuflacién del pulmén y, en la fase de espiracién, un co-
lapso completo de las bronquiectasias, lo que sugiere la ausencia de placas cartilaginosas en los
bronquios subsegmentarios.>*°

Los hallazgos histoldgicos tomados mediante broncoscopia y en donde se evidencia una de-
ficiencia de cartilago en las paredes de los bronquios, seria diagndstico de un SWC. Sin embar-
go, no siempre los resultados son positivos y es por eso por lo que muchas veces este método
diagndstico es reemplazado por la tomografia.©

En cuanto al tratamiento, no existe un manejo especifico para esta entidad. En los diferentes
reportes de casos, solo se menciona el uso de antibidticos en los casos de exacerbaciones, que
corresponden en su mayoria a episodios de sobreinfecciones de las bronquiectasias.

Hacken et al., para el ano 2011, realizaron una revisiéon sistematica de los diferentes trata-
mientos en poblacidn con bronquiectasias, pero sin fibrosis quistica. El entrenamiento de muscu-
los inspiratorios puede mejorar la calidad de vida. En cuanto al uso prolongado de antibidticos,
estos mejoraron la tasa de respuesta clinica, la calidad de vida y reducen el tiempo de la primera
exacerbacidén, pero no disminuyen la tasa de exacerbaciones ni muestran mejoria en la funcidn
pulmonar.t! Esto va en contra de lo descrito por Kelly et al., quienes encontraron que, en pacien-
tes adultos, los macrdlidos (principalmente la azitromicina) redujeron la frecuencia de las exa-
cerbaciones en mayor medida que placebo (OR 0,34; intervalo de confianza [IC] del 95%: 0,22 a
0,54; 341 participantes, tres estudios; |2 = 65%, evidencia de calidad moderada), datos que se
deben interpretar sin olvidar que los macrdlidos deben usarse con precaucidn, ya que su uso in-
discriminado lleva a un aumento en la resistencia microbiana y algunos articulos han descrito un
mayor riesgo de muerte cardiovascular y otros eventos adversos graves.*?

Por otro lado, el uso de corticoesteroides inhalados demostré una reduccién en cuanto al vo-
lumen de esputo y mejoria de la disnea, pero no mostré reducciéon de las exacerbaciones. Es-
te mismo estudio concluyd que otros tratamientos, como por ejemplo los broncodilatadores in-
halados, los mucoliticos y los esteroides orales no tienen beneficio alguno en esta poblacién.!

El SWC comparte caracteristicas similares a la enfermedad pulmonar obstructiva crénica
(EPOC), en cuanto a la presentacidn de un patrén obstructivo en las pruebas de funcién pulmo-
nar, y en este Ultimo el uso de ventilacidon mecdnica no invasiva ha demostrado una disminucién
en la retencion de monodxido de carbono y mejoria de la disnea, por lo cual podria considerarse
como una posible terapia en los pacientes con SWC.

Wada et al. reportaron el caso de un hombre de 31 afnos con SWC, el cual fue tratado con
ventilacion con presidn positiva no invasiva y oxigeno suplementario domiciliario; esto llevd a
disminucién en el nimero de infecciones respiratorias, asi como en los ingresos hospitalarios, y
se observé mejoria en la calidad de vida.>*3

Entre otras opciones de tratamiento, existe la posibilidad del trasplante pulmonar dado lo ra-
ro de la enfermedad y basado en las recomendaciones del afno 2021 de la sociedad internacio-
nal para el trasplante de corazén y de pulmon. En los casos de pacientes con bronquiectasias
de etiologia diferente a la fibrosis quistica, se recomienda que utilicen los criterios de trasplan-
te de esta dltima.*

Conclusion

Entre las etiologias mds comunes de las bronquiectasias, diferente a la fibrosis quistica, estdn
descritas las causas postinfecciosas y las inmunodeficiencias. Sin embargo, existen otras cau-
sas menos comunes y entre ellas destaca el SWC, entidad que se presenta con mayor frecuen-
cia en la ninez, pero se debe recordar que también hay casos descritos en adultos. Para el diag-
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nostico del SWC hay que tener una alta sospecha clinica, siempre se deben haber descartado
otras etiologias mds comunes, y tener presente la presentacion clinica, hallazgos semioldgicos
y las ayudas imagenoldgicas ya mencionadas que apoyan la posibilidad de encontrarnos frente
a esta entidad que, aunque infrecuente, requiere una identificacién temprana. Hasta el momen-
to, no existe un tratamiento clinico establecido para el SWCy por ahora se deben extrapolar te-
rapias de patologias similares. Esta condicion amerita mayores avances en su estudio, ahondar
en su patogénesis y en la busqueda de lineas de manejo que impacten en la progresion de la en-
fermedad.
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