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Recomendaciones para anestesia en pacientes que
sufren de

Sindrome de Mounier-Kuhn

Nombre de la enfermedad: Sindrome de Mounier-Kuhn

IDC 10: sindrome de Mounier-Kuhn Q32.4; Q32.1

- con bronquiectasia: J47

- Exacerbacion (agudo): J47

- infecciones tracto respiratorio bajo: J47
- adquirida: J98

Sinbnimos: Tragueobroncomegalia, traqueobronquiectasia, diverticulosis traqueal,
traqueocele, tragueomalacia, ectasia traqueal y megatraquea.

Una marcada dilatacion de la traquea y de los bronquios principales, asociada a una elevada
tasa de infecciones bronquiales describe el sindrome de Mounier-Kuhn (MKS). La
presentacién clinica varia ampliamente de minimo malestar respiratorio, infecciones
bronquiales repetitivas, acumulacién de moco, tos inefectiva, hasta insuficiencia respiratoria
severa. El sindrome de Mounier-Kuhn es considerado congénito, aunque la mayoria de las
veces se presenta en la tercera década o mas tarde con infecciones respiratorias repetitivas.
Aungue la etiologia es desconocida, los exadmenes anatomopatoldgicos llevan a suponer
gue hay una falta en el musculo liso y tejido conectivo en la trdquea y grandes bronquios,
gue causa tragueobroncomegalia y formacion de diverticulos entre los anillos cartilaginosos.

Medicina en elaboracion
Quizas sea conocimientos nuevos
Cada paciente es Unico

Quizas el diagnostico no sea correcto

d Aqui encuentra méas informaciones sobre la enfermedad, sus centros de
referencia y organisaciones de pacientes: Orphanet - www.orpha.net
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Frecuentemente el diagnostico puede ser detectado en caso de radiografia de térax
anormal, o en caso de pérdida de aire durante una ventilacibn mecanica, aunque una
tomografia computarizada es necesaria para confirmar las medidas de las vias aéreas y
cambios en el tejido respiratorio.

Una broncoscopia puede confirmar las variaciones anatémicas. El tratamiento no incluye la
cirugia y es tipicamente médico, representado por tratamientos sintomaticos y disposicion
de stent en caso de traqueomalacia grave, aunque la cirugia haya sido intentada. El ensayo
clinico anico que incluye doce pacientes con el sindrome de Mounier-Kuhn muestra mejorias
significativas en la funcién pulmonar y en la calidad de vida comparado con el punto de
partida. Los objetivos del tratamiento sintomatico son: eliminar la mucosidad, con la
fisioterapia posicional y con el tratamiento precoz y agresivo de las infecciones pulmonares.
En algunos casos la administracién crénica profilactica de antibiéticos puede ser necesaria.

Tratamiento quirdrgico

Generalmente el tratamiento quirdrgico no estd indicado, aunque en algunos casos de
traqueomalacia grave y de colapso espiratorio de la traquea, la traqueo-bronquoplastia ha
sido realizada. En la enfermedad pulmonar terminal el trasplante es el tratamiento definitivo.

Tipo de anestesia

Segun el tratamiento quirdrgico, lo mas importante es evitar perdida de aire durante la
ventilacion mecanica.

Procedimientos diagndsticos adicionales (preoperatorios)

Tomografia computarizada

Broncoscopia

Preparacion particular por la gestion de la via aérea

Sugerimos un estudio meticuloso de la tomografia computarizada y la medida de los
didmetros de la traguea, especialmente en las secciones donde se colocara el balén del
tubo, para elegir el tamafios y la posicion mas adecuada el tubo endotraqueal. Antes de
inducir una anestesia general es necesario preparar un kit con tubos y dispositivos
supragléticos de tamafos diferentes, un fibroscopio y un manémetro para calibrar la presiéon
del baldn del tubo.

Actuar una intubaciéon en secuencia rapida para evitar distension gastrica. Después de la
intubacidn, posicionar un tubo endotraqueal mas pequefo en el eséfago, insuflar su balén, y
colocar entre este tubo esofagico una sonda naso-gastrica, para reducir el riesgo de
aspiracion. En caso de pérdida de aire detectada por el ventilador, es posible posicionar un
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dispositivo extraglético (I-gel, Fastrach) y un tubo endotraqueal pequefio a través del mismo
para aumentar el sello del balén esofagico.

Preparacion especial para transfusién o administracion de productos heméticos

Dependiendo de tipo de cirugia.

Preparacion especial para anticoagulacion:

Dependiendo de tipo de cirugia.

Precauciones en el transporte o maobilizacién del paciente

No se indica.

Probable interaccion entre farmacos anestésicos y medicacién crénica del paciente

No se indica.

Moitorizacion particular o adicional

Prestar particular atencion a la presion del bal6n del tubo endotraqueal para evitar estrés
mecanico a las paredes de la traquea. Monitorizar rigurosamente el bucle (loop) presion-
volumen para detectar pérdida de aire.

Complicaciones posibles

Perdida de aire durante la ventilacion mecanica. Lesiones traqueales, hasta roturas, en caso
de excesiva presion del balén o durante la intubacién orotraqueal. Neumonia por aspiracion.
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Cuidados postoperatorios:

Monitorizacién rigurosa de la radiografias del térax para detectar complicaciones, inhalacién
o0 atelectasia.

Movilizacién precoz y fisioterapia posicional.

Terapia antibi6tica profilactica en caso de infecciones respiratorias.

Informacion de situaciones de emergencia / Diagnéstico diferencial

Ninguna.

Anestesia ambulatoria

Ver cuidado post-operatorio.

Anestesia obstétrica

Si es posible, evitar anestesia general.
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