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ABSTRACT

Plastic bronchitis is an unusual disorder due to the
production and expectoration of long bronchial
molds of lymphatic origin which can produce ob-
struction of the airway. It is mostly seen in the post-
operative course of congenital heart disease treat-
ed by Fontan´s operation. It is treated basically with
mucolytics and chest physiotherapy; the most seri-
ous cases require the removal of the bronchial
molds by bronchoscopy and the use of aerosolized
urokinase or tissue plasminogen activator. We de-
scribe a five year old boy treated by Fontan’s oper-
ation for cyanotic congenital heart disease. Eight
months later he was hospitalized with frequent ep-
isodes of fever, dyspnea, wheezing, oxygen desat-
uration and cough with expectoration of light
brown bronchial molds; he was treated with aero-
solized n-acetylcysteine but as the obstruction per-
sisted bronchoscopic extraction was done.
In this case report we show the usefulness of
bronchoscopy associated to aerosol therapy for
this entity.

RESUMEN

La bronquitis plástica es una alteración rara que
consiste en la formación y expectoración de moldes
bronquiales largos de origen linfático que pueden

provocar obstrucción de las vías aéreas.
Se presenta sobre todo en el postopera-
torio de cardiopatías congénitas tratadas
con la operación de Fontan. Como trata-
miento básico se han utilizado mucolíti-
cos y fisioterapia respiratoria; en los ca-
sos más graves, requiere la extracción de
los moldes por broncoscopía y la nebu-
lización de uroquinasa o activador tisu-
lar del plasminógeno.
Describimos a un escolar masculino con
cardiopatía congénita cianógena opera-
do a los cinco años con cirugía de Fon-
tan; ocho meses después ingresó por
episodios frecuentes de fiebre, disnea,
sibilancias, desaturación, tos y expecto-
ración de moldes bronquiales de aspecto
café; se aplicó n-acetilcisteína nebuliza-
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Niño estudiado a los 20 meses en el Instituto
Nacional de Cardiología Ignacio Chávez (INCICH)
por cardiopatía congénita cianógena. El cateteris-
mo cardiaco reportó doble salida de ventrículo
derecho, comunicación interventricular, esteno-
sis pulmonar mixta, vena cava superior izquierda
persistente y ventrículo izquierdo hipoplásico.

A los cuatro años y cuatro meses se le reali-
zó un procedimiento de Fontan extracardiaco en
el que se anastomosó la aurícula derecha con la
rama pulmonar derecha con un tubo de "dacrón
woven" de 18 mm fenestrado, y se practicó cie-
rre del conducto arterioso persistente; en el post-
operatorio inmediato presentó trombosis de la
vena yugular interna derecha y vena cava supe-
rior derecha que requirió intervención para reti-
rar el trombo y colocar un stent en la vena cava
superior derecha.

Ocho meses después, a los cinco años de
edad, se hospitalizó por episodios frecuentes de dis-
nea, tos productiva, sibilancias, fiebre y desatura-
ción por oximetría de pulso, así como la expec-
toración de moldes bronquiales de color café
claro. La radiografía de tórax mostró imágenes
interpretadas como infiltrados neumónicos en el
pulmón derecho (Figura 1A); exámenes de labo-
ratorio: colesterol 107 mg/dL, globulinas 1.97
g/dL, linfocitos 1.23 x 103, resto sin desviaciones.
Durante su internamiento fue tratado con an-
timicrobianos, oxígeno, micronebulizaciones con
n-acetilcisteína, broncodilatadores y fisioterapia res-
piratoria, presentando mejoría parcial. Se le prac-
ticó una tomografía computada de tórax con medio
de contraste en la que se encontró obstrucción
del 100% de la luz del bronquio principal dere-
cho secundario a ocupación de material con den-
sidad de moco (Figura 1B). Al no haber resolución
completa del cuadro se realizó broncoscopía con
broncoscopio rígido de 5 mm de diámetro inter-

no y pinzas ópticas (Karl Storz®, Germany), en-
contrando obstrucción del 90% del bronquio
principal derecho por un material de aspecto se-
romucoso de color blanquecino. Se realizó lava-
do mecánico exhaustivo hasta permeabilizar com-
pletamente el árbol bronquial derecho. En las
horas posteriores al procedimiento expectoró va-
rios moldes bronquiales, con lo que mejoró no-
tablemente su sintomatología. En una segunda
broncoscopía de revisión, realizada en el Institu-
to Nacional de Enfermedades Respiratorias Is-
mael Cosío Villegas (INER), se utilizó un broncos-
copio flexible de 4.9 mm (Olympus®, Japan)
encontrando permeabilidad del 100% del árbol
bronquial derecho y agenesia del bronquio para
el lóbulo superior derecho (Figura 1C).

El estudio histopatológico de los moldes bron-
quiales (Figura 2A) demostró que estaban forma-
dos de material mucoide con depósitos de fibrina
y escaso infiltrado inflamatorio, principalmente de
macrófagos con hematosiderina, eritrocitos, esca-
sos linfocitos y algunas colonias con cocos Gram
positivos (Figura 2B).

Actualmente, el paciente está asintomático y
se trata como ambulatorio con fisioterapia pulmo-
nar y esteroides inhalados.

DISCUSIÓN

La bronquitis plástica (BP) es una entidad rara ca-
racterizada por cambios inflamatorios inespecíficos
de la pared bronquial, con formación y expecto-
ración de largos moldes bronquiales de origen lin-
fático, color canela pálido o café claro con la con-
sistencia de caucho los cuales provocan
obstrucción, a veces fatal, de la vía respiratoria.1,2

La primera mención fue hecha por Galeno
(200-131 a.C). Beettman,3 en 1902 la describió
como BP. Entre otros nombres, se le ha cono-
cido como pólipos bronquiales, moldes bron-
quiales, bronquitis fibrinosa, bronquitis pseudo-

da. Por continuar con obstrucción de las vías aéreas
se realizó broncoscopía aspiradora, mejorando las
condiciones clínicas. Se muestra la utilidad de la
broncoscopía con fines diagnósticos y terapéuticos
asociada al tratamiento inhalado para el manejo de
esta entidad.
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patologías comunes en niños, como asma, fibro-
sis quística, anemia drepanocítica con síndrome
agudo de tórax, aspergilosis broncopulmonar
alérgica, infecciones respiratorias incluyendo

Haemophilus influenzae, Klebsiella pneumoniae,
Corynebacterium diphteriae, Mycobacterium
tuberculosis y numerosos virus.3-6 Languepin et
al,7 asociaron esta patología a anormalidades del
sistema linfático secundarias a trauma quirúrgico

Figura 1A. Radiografía de tórax: se observa cardio-
megalia y opacidades retículo nodulares en todo el
campo pulmonar derecho, con predominio en re-
gión basal interna, y broncograma aéreo.

Figura 1B. TC de tórax, corte coronal: obstrucción
al 100% del bronquio principal derecho por ocupa-
ción intraluminal de material con densidad de moco
(flecha).
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Figura 1C. a) Primera broncoscopía: el extremo distal del broncoscopio se encuentra
a nivel de bronquio principal derecho. No existe bronquio del lóbulo superior; hay
obstrucción al 90% del bronquio del lóbulo inferior derecho (LID), y los dos segmen-
tos del bronquio del lóbulo medio, lateral y medial, están parcialmente obstruidos por
material de aspecto seromucoso de color blanquecino, b) Segunda broncoscopía: en
los mismos sitios se observa permeabilidad del 100% de ambos lóbulos.
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en el sistema linfático endobronquial, adheren-
cias pleurales o al aumento de la presión venosa
sistémica; la formación de los moldes bronquiales
parece deberse a estasis linfática pulmonar. Seear
et al,8 intentaron una clasificación basada en el
análisis del contenido celular de los moldes
bronquiales de nueve pacientes, proponiendo el
tipo I (inflamatorio) y el tipo II (acelular); el gru-
po inflamatorio está caracterizado por moldes
compuestos principalmente de fibrina y un denso
infiltrado de eosinófilos inflamatorios; el segun-
do, por la presencia de moldes hipocelulares for-
mados por mucina y ocasionalmente, células
mononucleares. Este grupo está más relaciona-
do con las cardiopatías congénitas cianógenas
tratadas con cirugía paliativa (Tabla I) del tipo de
la operación de Fontan;9-12 aunque puede no
identificarse la etiología.13

En 2005, en una publicación sobre 81 casos
operados en el INCICH14 no se encontró ningún
caso de BP, de tal manera que este es el primer
enfermo con dicha complicación.

Se revisaron todos los casos publicados de BP
asociados con cirugía de Fontan en pacientes pe-
diátricos (Tabla II),17-19 encontrando 16 hasta el
año 2006, incluido el nuestro; las otras anomalías
congénitas asociadas con BP fueron ventrículo iz-
quierdo de doble entrada, transposición de gran-
des vasos, doble salida de ventrículo derecho, co-
municación interventricular, atresia tricúspide y
ventrículo derecho hipoplásico.

La literatura revisada sugiere el uso de terapia
inhalada para el cuadro agudo, Quasney et al,1

reportaron el uso de uroquinasa aunado al de
broncoscopía para remover los moldes bronquia-
les en un paciente pediátrico con atresia tricus-
pídea operado de cirugía de Fontan. Los exáme-
nes histológicos realizados al molde bronquial
removido mostraron menor cantidad de fibrina
después del tratamiento con uroquinasa nebuli-
zada a una dosis de 40,000 U/3 mL de solución
salina cada cuatro horas durante siete días. Mues-
tras de moldes bronquiales aspirados en la bron-
coscopía fueron incubados, tanto en solución sa-
lina, uroquinasa (1,000U/mL) como en activador
de plasminógeno tisular (300 U/mL) por 16 ho-
ras. El molde bronquial incubado en solución
salina no mostró cambios en su consistencia, el
tratado con uroquinasa se mostró suave y friable;
pero el expuesto a activador plasminógeno tisu-
lar se disolvió completamente.

Con base en esto, Costello et al 2 lo emplea-
ron en un niño de cuatro años con doble entrada
de ventrículo izquierdo y transposición de grandes
vasos operado de Fontan, que había recibido ini-
cialmente acetilcisteína nebulizada sin éxito. La
dosis, empíricamente, fue la misma que se utili-
za en el infarto agudo del miocardio en adultos;
el paciente de 14 kg recibió 12 mg, una hora
después 10 mg y 2 horas más tarde 5 mg, des-
pués recibió 5 mg cada 2 horas. A las 24 horas
la saturación de oxígeno aumentó y seis días des-
pués la broncoscopía reveló únicamente moldes
residuales; sin embargo, falleció seis días después.

Figura 2A. Aspecto macroscópico del molde bron-
quial expectorado.

Figura 2B. Molde bronquial expectorado, foto mi-
croscópica, formado principalmente de mucina y
escasos linfocitos.
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Tabla I. Clasificación de moldes bronquiales.

Tipo I (inflamatorio) Tipo II (acelular)

Cuadro clínico Enfermedad bronquial previa Cardiopatía congénita cianógena
Presentación aguda
Atelectasias

Fisiopatología Exudado inflamatorio obstructivo Excesiva producción de mucina
en respuesta a la presión venosa
pulmonar aumentada

Infiltrado eosinofílico denso, Hipocelularidad, formados
formados principalmente de fibrina principalmente de mucina
Inflamación de epitelio Ocasionalmente células mononucleares

Pronóstico Sobrevivientes a la presentación aguda Dependerá de la función cardiaca
estables con esteroides inhalados

Tratamiento Remoción de moldes con broncoscopía Reducir la presión venosa lo posible
Esteroides inhalados y orales Evaluar terapia inhalada

Modificado de: Seear M, Hui H, Magee F, Bohn D, Cutz E. Bronchial casts in children: a proposed classification based
on nine cases and a review of the literature. Am J Respir Crit Care Med 1997;155:364-370.

Tabla II. Casos reportados de cardiopatía congénita cianógena operados de Fontan asociados con bronquitis
plástica.

Tiempo
desde Fontan

Referencia Edad (meses) Diagnóstico Operación de Fontan Evolución

1 5 24 Atresia tricúspide Fontan modificado Vivo
2 4 27 DEVI, TGV Túnel lateral Fallecido
7 2 9 Atresia tricúspide Auriculopulmonar Vivo
8 5 5 Atresia tricúspide Se desconoce Fallecido
8 8 8 Se desconoce Se desconoce Fallecido
9 7 9 DSVD, A. pulmonar Auriculopulmonar Se desconoce

10 3 36 Atresia tricúspide Atrio pulmonar Fallecido
11 12 48 Atresia tricúspide

Atresia pulmonar Fontan extracardiaco Fallecido
15 4 24 Ventrículo derecho Se desconoce Vivo

hipoplásico
16 4 Se desconoce DSVD, arco Fontan extracardiaco Vivo

aórtico hipoplásico
16 3 3 DEVI Se desconoce Vivo
17 8 5 Atresia tricúspide Fontan extracardiaco Vivo
18 4 1 Atresia tricúspide Fontan extracardiaco Fallecido
19 6 36 Atresia tricúspide Fontan modificado Vivo
19 3.5 18 Atresia pulmonar Fontan extracardiaco Vivo

INER 5 8 DSVD, CIV, Fontan extracardiaco Vivo
INCICH Estenosis pulmonar

mixta

DEVI: Doble entrada de ventrículo izquierdo; TGV: Transposición de grandes vasos; DSVD: Doble salida
de ventrículo derecho; CIV: Comunicación interventricular. A. pulmonar: Atresia pulmonar.
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Nuestro enfermo fue tratado en la fase aguda
con mucolíticos y broncoscopías15 rígida y flexible
para realizar lavado-arrastre mecánico del con-
tenido intrabronquial, obteniendo resultados
satisfactorios.

No existe información suficiente sobre trata-
miento en la evolución crónica. Shah et al,16 su-
gieren la opción del cierre de conducto torácico
como el tratamiento definitivo de la BP en post-
operados de Fontan o con alteración en el siste-
ma linfático, al reducir la presión y flujo linfático
intratorácico, pero parece un tratamiento drásti-
co para proponerlo de primera intención cuando
la experiencia es de sólo dos pacientes.

Basados en el manejo realizado en nuestro
enfermo y la información de la escasa literatura
sobre esta rara entidad, proponemos el uso de la
terapia inhalada con mucolíticos disponibles en la
práctica médica (n-acetilcisteína, uroquinasa ne-
bulizada), así como activador de plasminógeno
tisular asociado al lavado bronquial abundante y
meticuloso para el tratamiento en la presentación
aguda de BP y toilette bronquial por las medidas
habituales, más corticoesteroides inhalados para
la terapia a largo plazo, con vigilancia estrecha
para tratar precozmente cualquier exacerbación.

CONCLUSIÓN

La BP es una entidad rara, grave, de evolución
insidiosa, que debe contemplarse como compli-
cación mediata o tardía del tratamiento quirúrgi-
co de cardiopatías congénitas cianógenas, en
particular la operación de Fontan.
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