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Presentacion tardia de bronquitis plastica posterior a

procedimiento de Fontan*

RESUMEN

La bronquitis pldstica es una alteracién rara que
consiste en la formacién y expectoracién de moldes
bronquiales largos de origen linfdtico que pueden
provocar obstruccién de las vias aéreas.
Se presenta sobre todo en el postopera-
torio de cardiopatias congénitas tratadas
con la operacién de Fontan. Como trata-
miento bdsico se han utilizado mucoliti-

gena, Operacion cos y fisioterapia respiratoria; en los ca-

de Fontan, bron-
coscopia, fibrino-
liticos locales, inha-
loterapia, nifios.

Key words: Plastic
bronchitis, cyanotic
congenital heart
disease, Fontan’s
operation, bron-

sos mds graves, requiere la extraccién de
los moldes por broncoscopia y la nebu-
lizacién de uroquinasa o activador tisu-
lar del plasminégeno.

Describimos a un escolar masculino con
cardiopatia congénita cianégena opera-
do a los cinco afios con cirugia de Fon-
tan;, ocho meses después ingresé por
episodios frecuentes de fiebre, disnea,

choscopy, local gjpjjancias, desaturacion, tos y expecto-

fibrinolytics, inha-
lotherapy, children.

racién de moldes bronquiales de aspecto
café; se aplicé n-acetilcisteina nebuliza-

GiLBERTO DE JESUsS MENDEZ OrROPEZA*
RicoBerTO CARRASCO FELIXF

Jost GARCIA MONTES®

MARIA VIRGILIA SOTO ABRAHAM'"

LourDES MARiA DEL CARMEN JAMAICA BALDERAS'
BeATRIZ MALDONADO TAPIA**

CarLOs NURNEz PErez-ReponDo ##

SALOMON SERGIO FLORES HERNANDEZ 5

Trabajo presentado, en parte, como cartel durante la Semana

Nacional de Neumologia (septiembre 3-7, 2007), Instituto

Nacional de Enfermedades Respiratorias Ismael Cosio Villegas

(INER).

+ Meédico residente, 2do. afio de Neumologia Pedidtrica. INER.

§ Cardidlogo Pediatra. Servicio de Hemodinamia, Instituto Nacional
de Cardiologia Ignacio Chdvez (INCICH).

11" Servicio de Patologia. INCICH.

T Neumdloga Pediatra, INER.

** Cardidloga Pediatra, INER.

1% Jefe del Servicio de Broncoscopia, INER.

§§ Profesor Titular del Curso de Postgrado de Broncoscopia
Pedidtrica, INER.

Trabajo recibido:10-1X-2007; aceptado: 01-XI-2007

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.
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Bronquitis plastica posterior a procedimiento de Fontan

da. Por continuar con obstruccién de las vias aéreas
se realizé broncoscopia aspiradora, mejorando las
condiciones clinicas. Se muestra la utilidad de la
broncoscopia con fines diagnésticos y terapéuticos
asociada al tratamiento inhalado para el manejo de
esta entidad.

CASO CLIiNICO

Nifio estudiado a los 20 meses en el Instituto
Nacional de Cardiologia Ignacio Chavez (INCICH)
por cardiopatia congénita ciandgena. El cateteris-
mo cardiaco reporté doble salida de ventriculo
derecho, comunicacion interventricular, esteno-
sis pulmonar mixta, vena cava superior izquierda
persistente y ventriculo izquierdo hipoplasico.

A los cuatro afios y cuatro meses se le reali-
zb un procedimiento de Fontan extracardiaco en
el que se anastomoso la auricula derecha con la
rama pulmonar derecha con un tubo de "dacrén
woven" de 18 mm fenestrado, y se practicé cie-
rre del conducto arterioso persistente; en el post-
operatorio inmediato presenté trombosis de la
vena yugular interna derecha y vena cava supe-
rior derecha que requirié intervencién para reti-
rar el trombo y colocar un stenten la vena cava
superior derecha.

Ocho meses después, a los cinco afios de
edad, se hospitalizé por episodios frecuentes de dis-
nea, tos productiva, sibilancias, fiebre y desatura-
cion por oximetria de pulso, asi como la expec-
toracién de moldes bronquiales de color café
claro. La radiografia de térax mostré imagenes
interpretadas como infiltrados neumonicos en el
pulmoén derecho (Figura 1A); exdmenes de labo-
ratorio: colesterol 107 mg/dL, globulinas 1.97
g/dL, linfocitos 1.23 x 10°, resto sin desviaciones.
Durante su internamiento fue tratado con an-
timicrobianos, oxigeno, micronebulizaciones con
n-acetilcisteina, broncodilatadores y fisioterapia res-
piratoria, presentando mejoria parcial. Se le prac-
ticé una tomografia computada de térax con medio
de contraste en la que se encontré obstruccion
del 100% de la luz del bronquio principal dere-
cho secundario a ocupacién de material con den-
sidad de moco (Figura 1B). Al no haber resolucién
completa del cuadro se realizé broncoscopia con
broncoscopio rigido de 5 mm de didmetro inter-

no y pinzas opticas (Karl Storz®, Germany), en-
contrando obstruccién del 90% del bronquio
principal derecho por un material de aspecto se-
romucoso de color blanquecino. Se realiz6 lava-
do mecanico exhaustivo hasta permeabilizar com-
pletamente el arbol bronquial derecho. En las
horas posteriores al procedimiento expectoré va-
rios moldes bronquiales, con lo que mejord no-
tablemente su sintomatologia. En una segunda
broncoscopia de revision, realizada en el Institu-
to Nacional de Enfermedades Respiratorias Is-
mael Cosio Villegas (INER), se utilizé un broncos-
copio flexible de 4.9 mm (Olympus®, Japan)
encontrando permeabilidad del 100% del arbol
bronquial derecho y agenesia del bronquio para
el l6bulo superior derecho (Figura 1C).

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

Actualmente, el paciente esté4 asintomatico y
se trata como ambulatorio con fisioterapia pulmo-
nary esteroides inhalados.

DISCUSION

La bronquitis plastica (BP) es una entidad rara ca-
racterizada por cambios inflamatorios inespecificos
de la pared bronquial, con formacién y expecto-
racion de largos moldes bronquiales de origen lin-
fatico, color canela palido o café claro con la con-
sistencia de caucho los cuales provocan
obstruccion, a veces fatal, de la via respiratoria.’?

La primera mencion fue hecha por Galeno
(200-131 a.C). Beettman,? en 1902 la describio
como BP. Entre otros nombres, se le ha cono-
cido como pélipos bronquiales, moldes bron-
quiales, bronquitis fibrinosa, bronquitis pseudo-
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Figura 1B. TC de térax, corte coronal: obstruccién
al 100% del bronquio principal derecho por ocupa-
cién intraluminal de material con densidad de moco
(flecha).

Figura 1A. Radiografia de térax: se observa cardio-
megalia y opacidades reticulo nodulares en todo el
campo pulmonar derecho, con predominio en re-
gién basal interna, y broncograma aéreo.

Figura 1C. a) Primera broncoscopia: el extremo distal del broncoscopio se encuentra
a nivel de bronquio principal derecho. No existe bronquio del I6bulo superior; hay
obstruccion al 90% del bronquio del 16bulo inferior derecho (LID), y los dos segmen-
tos del bronquio del 16bulo medio, lateral y medial, estan parcialmente obstruidos por
material de aspecto seromucoso de color blanquecino, b) Segunda broncoscopia: en
los mismos sitios se observa permeabilidad del 100% de ambos I6bulos.

membranosa, etc. Se le ha relacionado con
patologias comunes en nifios, como asma, fibro-
sis quistica, anemia drepanocitica con sindrome
agudo de térax, aspergilosis broncopulmonar
alérgica, infecciones respiratorias incluyendo

Haemophilus influenzae, Klebsiella pneumoniae,
Corynebacterium diphteriae, Mycobacterium
tuberculosis y numerosos virus.>°Languepin et
al,” asociaron esta patologia a anormalidades del
sistema linfatico secundarias a trauma quirdrgico
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Bronquitis plastica posterior a procedimiento de Fontan

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

en el sistema linfatico endobronquial, adheren-
cias pleurales o al aumento de la presién venosa
sistémica; la formacion de los moldes bronquiales
parece deberse a estasis linfatica pulmonar. Seear
et al Bintentaron una clasificaciéon basada en el
analisis del contenido celular de los moldes
bronquiales de nueve pacientes, proponiendo el
tipo I (inflamatorio) y el tipo Il (acelular); el gru-
po inflamatorio esta caracterizado por moldes
compuestos principalmente de fibrina y un denso
infiltrado de eosinéfilos inflamatorios; el segun-
do, por la presencia de moldes hipocelulares for-
mados por mucina y ocasionalmente, células
mononucleares. Este grupo esta mas relaciona-
do con las cardiopatias congénitas ciandgenas
tratadas con cirugia paliativa (Tabla I) del tipo de
la operacion de Fontan;>'2 aunque puede no
identificarse la etiologia.™

En 2005, en una publicacién sobre 81 casos
operados en el INCICH™ no se encontré ninguiin
caso de BP, de tal manera que este es el primer
enfermo con dicha complicacion.

Se revisaron todos los casos publicados de BP
asociados con cirugia de Fontan en pacientes pe-
diatricos (Tabla II),"”-"® encontrando 16 hasta el
ano 2006, incluido el nuestro; las otras anomalias
congénitas asociadas con BP fueron ventriculo iz-
quierdo de doble entrada, transposicién de gran-
des vasos, doble salida de ventriculo derecho, co-
municacién interventricular, atresia tricispide y
ventriculo derecho hipoplasico.

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

Figura 2B. Molde bronquial expectorado, foto mi-
croscépica, formado principalmente de mucina y
escasos linfocitos.

reportaron el uso de uroquinasa aunado al de
broncoscopia para remover los moldes bronquia-
les en un paciente pediatrico con atresia tricus-
pidea operado de cirugia de Fontan. Los exdme-
nes histolégicos 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 solucién
salina cada cuatro horas durante siete dias. Mues-
tras de moldes bronquiales aspirados en la bron-
coscopia fueron incubados, tanto en solucion sa-
lina, uroquinasa (1,000U/mL) como en activador
de plasminoégeno tisular (300 U/mL) por 16 ho-
ras. El molde bronquial incubado en solucién
salina no mostré cambios en su consistencia, el
tratado con uroquinasa se mostré suave y friable;
pero el expuesto a activador plasminégeno tisu-
lar se disolvié completamente.

Con base en esto, Costello et al? lo emplea-
ron en un nino de cuatro afos con doble entrada
de ventriculo izquierdo y transposicién de grandes
vasos operado de Fontan, que habia recibido ini-
cialmente acetilcisteina nebulizada sin éxito. La
dosis, empiricamente, fue la misma que se utili-
za en el infarto agudo del miocardio en adultos;
el paciente de 14 kg recibié 12 mg, una hora
después 10 mg y 2 horas mas tarde 5 mg, des-
pués recibid 5 mg cada 2 horas. A las 24 horas
la saturacién de oxigeno aumentd y seis dias des-
pués la broncoscopia revel6 tinicamente moldes
residuales; sin embargo, fallecié seis dias después.
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Tabla I. Clasificacion de moldes bronquiales.

Tipo | (inflamatorio) Tipo Il (acelular)

Enfermedad bronquial previa Cardiopatia congénita cian6gena
Presentacion aguda
Atelectasias

Exudado inflamatorio obstructivo

Cuadro clinico

Excesiva produccién de mucina

en respuesta a la presiéon venosa
pulmonar aumentada

Hipocelularidad, formados
principalmente de mucina
Ocasionalmente células mononucleares
Dependeré de la funcién cardiaca

Fisiopatologia

Infiltrado eosinofilico denso,

formados principalmente de fibrina
Inflamacién de epitelio

Sobrevivientes a la presentacion aguda
estables con esteroides inhalados
Remocién de moldes con broncoscopia
Esteroides inhalados y orales

Pronéstico

Reducir la presién venosa lo posible
Evaluar terapia inhalada

Tratamiento

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 cardiopatia congénita cianégena operados de Fontan asociados con bronquitis
plastica.

Tiempo
desde Fontan
Referencia Edad (meses) Diagnéstico Operacién de Fontan Evolucién
1 5 24 Atresia tricispide Fontan modificado Vivo
2 4 27 DEVI, TGV Tulnel lateral Fallecido
7 2 9 Atresia tricUspide Auriculopulmonar Vivo
8 5 5 Atresia tricispide Se desconoce Fallecido
8 8 8 Se desconoce Se desconoce Fallecido
9 7 9 DSVD, A. pulmonar Auriculopulmonar Se desconoce
10 3 36 Atresia tricUspide Atrio pulmonar Fallecido
11 12 48 Atresia tricispide
Atresia pulmonar Fontan extracardiaco Fallecido
15 4 24 Ventriculo derecho Se desconoce Vivo
hipoplésico
16 4 Se desconoce DSVD, arco Fontan extracardiaco Vivo
aértico hipoplasico
16 3 3 DEVI Se desconoce Vivo
17 8 5 Atresia tricUspide Fontan extracardiaco Vivo
18 4 1 Atresia tricispide Fontan extracardiaco Fallecido
19 6 36 Atresia tricispide Fontan modificado Vivo
19 3.5 18 Atresia pulmonar Fontan extracardiaco Vivo
INER 5 8 DSVD, ClV, Fontan extracardiaco Vivo
INCICH Estenosis pulmonar
mixta

DEVI: Doble entrada de ventriculo izquierdo; TGV: Transposicién de grandes vasos; DSVD: Doble salida
de ventriculo derecho; CIV: Comunicacién interventricular. A. pulmonar: Atresia pulmonar.

REV INST NAL ENF

REsP MEx

www.iner.gob.mx

Octubre-Diciembre 2007, Segunda Epoca, Vol. 20N°4



Nuestro enfermo fue tratado en la fase aguda
con mucoliticos y broncoscopias® rigida y flexible
para realizar lavado-arrastre mecénico del con-
tenido intrabronquial, obteniendo resultados
satisfactorios.

No existe informacién suficiente sobre trata-
miento en la evolucién crénica. Shah et al,"® su-
gieren la opcion del cierre de conducto toracico
como el tratamiento definitivo de la BP en post-
operados de Fontan o con alteracién en el siste-
ma linfético, al reducir la presion y flujo linfatico
intratoracico, pero parece un tratamiento drasti-
co para proponerlo de primera intencién cuando
la experiencia es de sélo dos pacientes.

Basados en el manejo realizado en nuestro
enfermo y la informacién de la escasa literatura
sobre esta rara entidad, proponemos el uso de la
terapia inhalada con mucoliticos disponibles en la
practica médica (n-acetilcisteina, uroquinasa ne-
bulizada), asi como activador de plasminégeno
tisular asociado al lavado bronquial abundante y
meticuloso para el tratamiento en la presentacion
aguda de BP y toilette bronquial por las medidas
habituales, méas corticoesteroides inhalados para
la terapia a largo plazo, con vigilancia estrecha
para tratar precozmente cualquier exacerbacion.

CONCLUSION

La BP es una entidad rara, grave, de evolucion
insidiosa, que debe contemplarse como compli-
cacién mediata o tardfa del tratamiento quirtrgi-
co de cardiopatias congénitas cianégenas, en
particular la operacién de Fontan.
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