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Resumen

La bronquitis pldstica es una entidad infrecuente caracterizada por la formacién de
moldes bronquiales que ocasionan obstrucciéon de la via aérea y alteraciones
ventilatorias regionales. La forma inflamatoria o tipo 1 se ha asociado principalmente
a procesos infecciosos y alérgicos, siendo excepcional su coexistencia con
enfermedades autoinmunes sistémicas.

Se presenta el caso de una mujer de 36 afios con bronquitis pldstica tipo 1 vy
manifestaciones sistémicas compatibles con autoinmunidad no completamente
clasificada, incluyendo afectacién mucocutdnea, esofdgica, hepdtica e inmunoldgica.
La paciente presentd mejoria clinica, radioldgica, funcional y bioquimica tras el inicio
de inmunosupresién con micofenolato mofetilo y prednisona. La aspergilosis
broncopulmonar alérgica y otras causas infecciosas fueron descartadas.

Este caso resalta la importancia de un abordaje diagndstico integral en pacientes con

bronquitis pldstica inflamatoria y manifestaciones sistémicas coexistentes.
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Abstract

Plastic bronchitis is a rare condition characterized by the formation of bronchial casts
that cause airway obstruction and regional ventilatory impairment. The inflammatory
or type 1 form has been primarily associated with infectious and allergic processes,
while its coexistence with systemic autoimmune diseases is rare.
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We present the case of a 36-year-old woman with type 1 plastic bronchitis and
systemic manifestations consistent with an incompletely classified autoimmune
disorder, including mucocutaneous, esophageal, hepatic, and immunological
involvement. The patient showed clinical, radiological, functional, and biochemical
improvement after the initiation of immunosuppression with mycophenolate mofetil
and prednisone. Allergic bronchopulmonary aspergillosis and other infectious causes
were ruled out.

This case highlights the importance of a comprehensive diagnostic approach in
patients with inflammatory plastic bronchitis and coexisting systemic manifestations.

Keywords: plastic bronchitis; systemic autoimmunity; mycophenolate; bronchial casts; bronchoscopy

Introduccién

La bronquitis pldstica es un trastorno raro caracterizado por la formacion de moldes
bronquiales que reproducen la anatomia de la via aérea y generan obstruccién del flujo aéreo.
Histopatoldgicamente, se clasifica en una forma inflamatoria o tipo 1, asociada a procesos
infecciosos, inflamatorios o alérgicos, y una forma acelular relacionada principalmente con
alteraciones linfdticas o cardiopatias congénitas.

La asociacion entre bronquitis pldstica tipo 1 y enfermedades autoinmunes sistémicas ha
sido escasamente descrita. Presentamos el caso de una paciente con bronquitis pldstica
inflamatoria coexistiendo con manifestaciones de autoinmunidad sistémica y respuesta
favorable a inmunosupresion.

Presentacion del caso

Mujer de 36 afios, sin antecedentes asmdticos ni enfermedades autoinmunes previamente
conocidas, evaluada inicialmente en un hospital regional por disnea progresiva, tos persistente
y expectoracion recurrente de moldes bronquiales. Asociaba disfagia progresiva, pirosis,
pérdida de peso, fatiga y fiebre intermitente.

Al examen fisico, presentaba microstomia, alopecia en mechones, eritema malar vy
telangiectasias faciales, sin fendmeno de Raynaud ni esclerodactilia. (Figura 1) La auscultacion
pulmonar mostré disminucién del murmullo vesicular basal y crepitantes finos dispersos.

Figura 1. A. Vista lateral del cuero cabelludo que evidencia alopecia difusa en mechones, de predominio
frontotemporal, con disminucién marcada de la densidad capilar y adelgazamiento del tallo piloso, sin signos de
cicatrizacién evidente. B. Microstomia con pliegues periorales radiales y morfologia en “pico de pdjaro”,
secundaria a fibrosis perioral. C. Imagen facial que muestra eritema malar bilateral, simétrico, predominante
sobre las regiones cigomdticas, con respeto del surco nasogeniano, asociado a telangiectasias faciales
superficiales visibles en ambas mejillas.
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La endoscopia digestiva alta evidencidé eséfago dilatado e hipomotilidad esofdgica. El perfil
inmunoldgico mostré ANA positivos patrén homogéneo 1:320, anti-dsDNA 29,2 Ul/mL, anti-Sm
19,4 AU/mL, C3 55,3 mg/dL y C4 7,65 mg/dL. Los ANCA, anticuerpos antifosfolipidos y factor
reumatoide fueron negativos.

El perfil hepdtico evidencid patréon mixto inflamatorio con GGT 791 U/L, AST 302 UJ/L,
fosfatasa alcalina 213 U/L y bilirrubina total 3,0 mg/dL. El ultrasonido hepdtico mostré
esplenomegalia y discreta hipertension portal sin datos de cirrosis avanzada. (Figura 2)

Figura 2. Ultrasonido hepdtico con Doppler portal que evidencia venas porta derecha e izquierda permeables, sin
trombosis, con flujo portal conservado pero de distribucidn irregular y direccionalidad alterada entre ramas,
sugestivo de redistribucién hemodindmica intrahepdtica. Este patrdn, en ausencia de signos ecogrdficos de
cirrosis o hipertensién portal avanzada, es compatible con una hepatopatia no cirrética, en el contexto de
enfermedad sistémica.

La tomografia computarizada de térax mostré patrén en mosaico bilateral, dreas de vidrio
esmerilado y disminucion del volumen pulmonar, sin reticulacidn ni bronquiectasias centrales.
(Figura 3) Las pruebas funcionales respiratorias evidenciaron DLCO 66%, KCO 94% y volumen
alveolar 2,90 L (70%).

Figura 3. A. Tomografia computarizada de térax mostré dreas extensas de vidrio despulido y patrén en mosaico,
con distribucién parcheada bilateral, asociadas a disminucién del volumen pulmonar, sin evidencia de
reticulacién, bronquiectasias de traccion ni hallazgos sugestivos de enfermedad intersticial fibrosante
establecida. B. La radiografia de térax corrobord la presencia de opacidades alveolo-intersticiales bilaterales de
predominio perihiliar y basal, sin derrame pleural ni cardiomegalia.

La broncoscopia inicial mostré abundantes moldes bronquiales con obstruccidon segmentaria y
mucosa inflamatoria. (Figura 4) La histologia evidencid infiltrado inflamatorio linfocitario y
material eosinofilico acelular compatible con bronquitis pldstica tipo 1. (Figura 5)
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Figura 4. A. Moldes bronquiales blanquecinos expectorados que reproducen la anatomfia del drbol bronquial,
caracteristicos de bronquitis pldstica. B. Broncoscopia flexible inicial, previa al inicio de micofenolato mofetil, que
muestra moldes bronquiales blanquecinos y adheridos, ocupando bronquios segmentarios, asociados a mucosa
bronquial eritematosa y edematosa, con obstruccién endobronquial significativa.

Figura 5. Histologia previa al inicio de micofenolato mofetil. Se observa mucosa bronquial con infiltrado
inflamatorio crénico predominante linfocitario, asociado a edema subepitelial y dafio epitelial, asi como material
eosinofilico acelular compatible con moldes bronquiales, sin evidencia de malignidad ni vasculitis franca.
Hallazgos concordantes con bronquitis pldstica tipo 1.

Los estudios microbioldgicos iniciales fueron negativos, incluyendo FilmArray respiratorio, PCR
para tuberculosis, cultivos bacterianos y fungicos, galactomanano y BK.

La aspergilosis broncopulmonar alérgica fue descartada por ausencia de antecedentes
asmdticos, eosindfilos periféricos normales (82 células/ul), IgE total 124 Ul/mL, IgE e IgG
especificas frente a Aspergillus negativas, ausencia de bronquiectasias centrales y ausencia de
mucina alérgica o hifas en histologia bronquial.

Reumatologia inicié tratamiento con micofenolato mofetilo 500 mg cada 12 horas y
prednisona 50 mg diarios, y aumentd posteriormente el micofenolato a 1 g cada 12 horas.

Tras el inicio de inmunosupresion, la paciente presentd mejoria progresiva de la disnea,
desaparicidn de la expectoracion de moldes y recuperacién del estado general. La tomografia
de control mostro resolucion casi completa del vidrio esmerilado y mejoria importante del patréon
en mosaico. La broncoscopia de seguimiento evidencié disminucién marcada de la inflamacidn
bronquial y ausencia de nuevos moldes. (Figura 6)

Figura 6. A. El parénquima pulmonar muestra mejoria parcial, con persistencia de discretas dreas de aumento de
la atenuacidn en regiones dependientes basales, sin consolidaciones extensas ni nuevos infiltrados, compatible
con respuesta inflamatoria favorable al tratamiento inmunosupresor, sin signos de fibrosis establecida. B. Se
identifica material blanquecino, de aspecto fibrinoso o moldeiforme, parcialmente adherido a la luz bronquial, con
disminucion global de los signos inflamatorios de la mucosa en comparacién con exploraciones previas.
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En la segunda broncoscopia, se detecté galactomanano positivo para Aspergillus en lavado
broncoalveolar. Sin embargo, dado el contexto de mejoria clinica, ausencia de secreciones
activas y ausencia de criterios de aspergilosis broncopulmonar alérgica o enfermedad fungica
invasiva, este hallazgo fue interpretado como colonizacién bronquial. Se administré itraconazol
200 mg cada 12 horas durante 3 meses de forma profildctica debido al estado de
inmunosupresion.

Paralelamente, se observé normalizacion progresiva del perfil hepdtico y mejoria de las
manifestaciones sistémicas.

Actualmente, la paciente se encuentra asintomdtica, sin producciéon de nuevos moldes
bronquiales, con tratamiento continuo con micofenolato a dosis de 1 gramo cada 12 horas,
prednisona 10 mg cada 24 horas, esomeprazol 40 mg cada 24 horas, y el itraconazol se ha
suspendido tras 3 meses de uso y bajo seguimiento conjunto por reumatologia y neumologia.

Discusién

La bronquitis pldstica tipo 1 es una entidad inflamatoria rara en adultos, asociada
principalmente a procesos inflamatorios, infecciosos, asma y aspergilosis broncopulmonar
alérgica, mientras que la forma acelular suele relacionarse con alteraciones linfdticas o
cardiopatias congénitas..2 La coexistencia con manifestaciones de autoinmunidad sistémica ha
sido escasamente descrita. La presentacién clinica varia segun la etiologia subyacente, desde
cuadros agudos obstructivos y expectoracion de moldes bronquiales hasta insuficiencia
respiratoria severa. El tratamiento descrito incluye broncoscopias terapéuticas, mucoliticos,
corticosteroides, manejo etioldgico especifico e inmunosupresion en casos asociados a
inflamacién sistémica, con desenlaces variables dependiendo del control de la enfermedad de
base.1.3

En este caso, la paciente presentd un conjunto de manifestaciones clinicas, inmunoldgicas y
sistémicas compatibles con un proceso autoinmune sistémico no completamente clasificado,
incluyendo afectacién mucocutdnea, esofdgica, hepdtica y alteraciones inmunoldgicas. Aunque
no cumplia criterios clasificatorios completos para una entidad reumatoldgica especifica, el
conjunto clinico apoyaba un fenotipo autoinmune de superposicion, con fenotipos IUpico,
esclerodermiforme y de hepatitis autoinmune.4,>

La exclusion de aspergilosis broncopulmonar alérgica fue relevante debido a la presencia
posterior de galactomanano positivo. Sin embargo, la ausencia de asma, eosinofilia, elevacién
significativa de IgE (>500 1U/mL), bronquiectasias centrales y mucina alérgica hizo este
diagndstico improbable. Ademds, el Aspergillus fue detectado Unicamente después de la
mejoria clinica inducida por inmunosupresion.s,”

Desde el punto de vista funcional, el patrén de DLCO disminuida con KCO conservado y
volumen alveolar reducido fue mds compatible con disminucion del volumen alveolar
efectivamente ventilado secundaria a obstruccién bronquial que con dafio alveolo-capilar
primario.8,® Aunque este patrén no excluye completamente enfermedad intersticial coexistente,
la rdpida reversibilidad tomogrdfica tras inmunosupresién favorece predominantemente un
mecanismo obstructivo inflamatorio.

La interpretacién de los hallazgos tomogrdficos se sustentd en el contexto clinico integral, la
visualizacién endoscépica de moldes bronquiales obstructivos, la mejoria clinica inmediata tras
su extraccion y la reversibilidad posterior del patrén en mosaico y vidrio esmerilado en la
tomografia de control. Asimismo, el patrén funcional respiratorio —con disminucién de la DLCO
a expensas de reduccién del volumen alveolar y KCO conservado— resulté mds compatible con
ventilacion regional heterogénea secundaria a obstruccidon bronquial que con enfermedad
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pulmonar intersticial difusa. Este mecanismo fisiopatoldgico ha sido descrito en la literatura
radioldgica tordcica, donde el patrén en mosaico puede reflejar alteraciones ventilatorias
regionales secundarias a enfermedad de pequeia via aérea y atrapamiento aéreo.’® No
obstante, reconocemos que estos hallazgos no son especificos y deben interpretarse con
prudencia dentro del contexto clinico-radiolégico global.

La mejoria clinica, broncoscépica, radioldgica y bioquimica posterior al inicio de micofenolato,
previa al uso de antifungicos, es compatible con una etiologia inmunomediada como principal
mecanismo fisiopatoldgico del cuadro.11,12,

No obstante, debe mantenerse prudencia al interpretar la relacién entre bronquitis pldstica y
autoinmunidad. En este caso, no puede establecerse causalidad directa, por lo que la bronquitis
pldstica debe considerarse una manifestacién respiratoria coexistente dentro de un contexto
inflamatorio sistémico.

Este caso resalta la importancia de un enfoque diagndstico integral y de considerar
enfermedades autoinmunes dentro del diagndstico diferencial de cuadros bronquiales
inflamatorios complejos y poco frecuentes.

Conclusiones

La bronquitis pldstica tipo 1 es una entidad inflamatoria infrecuente en adultos. Este caso
resalta la importancia de una evaluacién integral en pacientes con manifestaciones sistémicas
coexistentes y demuestra la relevancia de considerar procesos autoinmunes dentro del
diagndstico diferencial, incluso en ausencia de criterios clasificatorios completos. La respuesta
favorable a inmunosupresidn y la exclusion razonable de causas infecciosas y alérgicas apoyan
un mecanismo inmunomediado predominante.
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