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Resumen

La bronquitis pldstica es una enfermedad infrecuente y poco estudiada. Se caracteriza
por la obstruccidn parcial o total de la via aérea inferior por moldes o yesos gomosos y
firmes, compuestos por mdltiples sustancias como fibrina, mucina y otros, que se acu-
mulan en la luz bronquial. En la actualidad, no hay un consenso de la fisiopatologia re-
al. Puede presentarse con sintomas leves como tos, sibilancias y disnea, hasta eventos
fatales de insuficiencia respiratoria. Se clasifican en tipo | (inflamatorios) y tipo Il (acelu-
lares). La presencia de la bronquitis pldstica es una complicacién de varias enfermeda-
desy estd relacionada con procedimientos correctivos de cardiopatias congénitas (pro-
cedimiento de Fontan). El diagndstico se hace a través de la identificacion de los yesos
bronquiales, ya sea cuando el paciente los expectora o por broncoscopia. Se han utili-
zado multiples terapias que solo tienen evidencias anecdéticas. En los ultimos afos se
han observado buenos resultados con el uso de heparinas, asi como el alteplasa nebu-
lizado e instilado por broncoscopia.

Palabras claves: bronquitis pldstica, Fontan, broncoscopia.

Abstract

Plastic bronchitis is a rare and little-studied disease. It is characterized by partial or to-
tal obstruction of the lower airway by rubbery and firm molds or plasters, made up of
multiple substances that accumulate in the bronchial lumen. Currently, there is no con-
sensus on real pathophysiology. It can present itself with mild symptoms such as cough,
wheezing and dyspnea, to fatal events of respiratory failure. They are classified into ty-
pe | (inflammatory) and type Il (acellular). The presence of plastic bronchitis is a com-
plication of several diseases and in corrective procedures for congenital heart disease
(Fontan procedure). Diagnosis is made by identifying bronchial casts, either by the pa-
tient expectorating them or by bronchoscopy. Multiple therapies have been used that
only have anecdotal evidence. In recent years, good results have been observed with
the use of heparins and tPA nebulized and instilled by bronchoscopy.

Keywords: plastic bronchitis, Fontan, bronchoscopy.
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Introduccidén

La bronquitis pldstica es una patologia infrecuente caracterizada por obstruccién parcial o to-
tal de la via aérea inferior secundario a la formacién de moldes cilindricos del drbol bronquial de
distintos materiales, entre ellos, productos linfdticos, fibrina y mucina que se acumulan en la luz
bronquial. Fue mencionada por primera vez por Galeno (200-131 a.C.) en un paciente que ex-
pectord una clase de yeso blando. Se puede presentar a cualquier edad, pero tiene mayor fre-
cuencia en la infancia.! Las manifestaciones clinicas van desde episodios de tos, disnea, sibi-
lancias, hasta insuficiencia respiratoria; asocidndose a enfermedades sistémicas, respiratorias,
cardiacas y post quirdrgicas de térax. La podemos clasificar en dos: la tipo | que contiene células
inflamatorias como eosindfilos acompainados de cristales de Charcot-Leyden, en relacién con
asma severa, aspergilosis, fibrosis quistica, sindrome tordcico agudo de anemia falciforme y vi-
rus. La tipo Il en donde encontramos abundante fibrina y mucina, sin células inflamatorias, con
relacion a cirugias de cardiopatias congénitas (procedimiento de Fontan).?

Caso clinico

Femenina de 21 afios que al nacer fue diagnosticada con cardiopatia congénita compleja, evi-
dencié atresia pulmonar, transposicidon de grandes arterias, comunicacion inter ventricular, ven-
triculo izquierdo atréfico y ductus arterioso. Por esto se realizé una serie de cirugias correctivas,
inicialmente Blalock Taussig, cirugia de Glenn y a los dos afios de edad procedimiento de Fon-
tan. Todos estos procedimientos resultaron exitosos. En la actualidad, presenté 15 dias de cua-
dro clinico respiratorio de tos episddica con esputo verdoso y disnea de pequefios esfuerzos.
Fue hospitalizada para cobertura antibidtica y terapia de oxigeno, y requirié cdnula nasal de al-
to flujo por neumonia de la comunidad (Figuras 1y 2). Posteriormente, se reporté cultivo de es-
puto positivo por Streptococcus pneumoniae. Ya con cobertura antibidtica amplia, se le progra-
mo broncoscopia en la que se reportaron unicos hallazgos, cambios inflamatorios de la mucosa
bronquial. Fue trasladada a la unidad de cuidados intensivos por la gravedad de la insuficien-
cia respiratoria. En la exploracidn fisica, se encontrd soplo cardiaco holosistdlico grado 4, des-
plazamiento del choque de punta a la izquierda, disminucién del murmullo vesicular en la ba-
se posterior del pulmdn izquierdo; se identificaron sibilancias bilaterales tanto anteriores como
posteriores en abdomen sin anormalidades y con extremidades simétricas sin edema, pero con
cianosis distal.

Figura 1.
Radiografia de térax
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Figura 2.
Angiotomografia de térax

Al intubarla, se observé obstruccidon de la via drea de un material grumoso, amarillento y fir-
me que se logroé extraer con pinzas. Se identificd que se trataba de un molde del drbol bronquial.
(Figuras 3y 4).

Figura 3.
Bronquitis pldstica

Figura 4.
Bronquitis pldstica

Las muestras de este material fueron enviadas para estudios histopatoldgicos que reporta-
ron abundante fibrina con macréfagos entremezclados y la presencia de escaso moco, compati-
ble con bronquitis pldstica. Se continud el soporte ventilatorio y se dieron las siguientes terapéu-
ticas: esteroides sistémicos, antibidticos de amplio espectro, nebulizaciones con heparina y se
le inicié una serie de broncoscopias (Figura 5) donde se le instilé alicuotas de alteplasa en am-
bos drboles bronquiales.
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Figura 5.
Broncoscopia evidenciando bronquitis pldstica

La paciente mejord clinicamente y de forma progresiva (Figura 6), se lograron optimizar los
pardmetros ventilatorios, se programé traqueostomia por ventilacion prolongada.

Figura 6.
Broncoscopia posterior al tratamiento instilado de alteplasa

¥ 7 =

Posteriormente, presentd varias complicaciones y después de 45 dias en la unidad de cuida-
dos intensivos desarrolld sintomas de sepsis asociada a gérmenes hospitalarios. Lamentable-
mente, la paciente fallecié como consecuencia de choque séptico refractario a pesar de los es-
fuerzos realizados.

Discusidn
La bronquitis pldstica es una enfermedad infrecuente y poco estudiada que se caracteriza por la
presentacion de moldes o yesos gomosos y firmes, de los bronquios y sus ramificaciones. Estos
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se comportan como cuerpos extraios en la via aérea y ocasionan eventos fatales. No se com-
prende su causa'y mucho menos la fisiopatologia. Su incidencia real es desconocida, siendo mds
frecuentes en edades pedidtricas. La mayor fuente de informacidn proviene de publicaciones en
las que se enumeran multiples condiciones subyacentes como anemia falciforme, infecciones vi-
rales, asma, fibrosis quistica; pero la condicién con mayor asociacién es la de las cardiopatias
congénitas, particularmente las que tienen un Unico ventriculo y que se sometieron a procedi-
miento quirdrgico correctivo de Fontan. Se considera como complicacidn pulmonar rara ser me-
nos de 1%. En un estudio de 654 pacientes operados de Fontan, se determind que el 14% pre-
sentod bronquitis pldstica® y una variacion que oscila entre el 5y el 60% de mortalidad. Se pueden
diferenciar los cilindros histopatoldgicamente de la siguiente manera: los tipos | que son inflama-
torios con enfermedades bronquiales y suelen ser agudos; los tipos Il acelulares, suelen ser cré-
nicos o recurrentes.*® Es frecuente encontrar al paciente con disneaq, tos, fiebre, broncorreaq, si-
bilancias, puede expectorar los yesos, quilotérax; hasta llegar a paradas cardiorrespiratorias y
la muerte.>”

El diagndstico se realiza al momento en que el paciente expectora los moldes de yeso bron-
quial o a través de broncoscopia flexible o rigida. Alguna literatura menciona la identificacion
por ultrasonido, tomografia axial computarizada, linfangiografia de resonancia magnética con
contraste dindmico.”® No existe ningun medicamento autorizado por la FDA para la bronquitis
pldstica, por lo que los tratamientos se enfocan en ayudar a eliminar y la expectoracién de los
moldes. Las opciones terapéuticas sdlo tienen evidencia anecddtica. Consisten en broncodilata-
dores; antibidticos; hidratacién; mucolitico, como dornasa alfa y N acetilcisteina, que es la tera-
pia de eleccion en pacientes embarazadas; terapia respiratoria con drenaje postural; broncos-
copias flexibles y rigidas; cierre quirtrgico del conducto tordcico en los pacientes post operados
de Fontan, para reducir las presiones en los vasos linfdticos, uroquinaza y activador del plasmi-
ndgeno tisular nebulizado.®*3 Se han utilizado los macrdlidos como antiinflamatorios en algunos
estudios experimentales.** Ademds, los corticoides inhalados y sistémicos se han observado con
buenos resultados y, mds recientemente, sirulimos como terapia inmunoreguladora plantean-
do la hipdtesis de que reduce la formacion de quilo. Sin dejar de mencionar el uso de octredtido
como vasoconstrictor de vasos espldcnicos y la crioextracciéon como una alternativa de terapia
también descrita.'® Se han obtenido excelentes resultados al nebulizar 4 mg de alteplasa cada 6
horas por la despolimerizacidn de la fibrina de los moldes, pudiendo utilizarlo también en instila-
cién por broncoscopia por una semana.®'” En algunos casos, se ha realizado cateterismo tran-
sabdominal percutdneo y la embolizacidon de los vasos linfdticos pulmonares, afirmando que son
alternativas efectivas y seguras.'8-2° Nuestra paciente se manejé en forma conjunta con la uni-
dad de cuidados intensivos y el servicio de neumologia, se le aplicaron alicuotas de alteplasa en
una serie de broncoscopia por una semana, lo que logré exitosos resultados.
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