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n uomo di 68 anni si presenta al pronto soc-
corso lamentando dispnea ingravescente. Il pa-

ziente è stato affetto da infarto miocardico acuto cir-
ca sette anni prima, con diagnosi di grave cardiopa-
tia ischemica diagnosticata a quel tempo. È stato for-
tissimo fumatore per lungo tempo, ma ha smesso di-
versi anni fa. Inoltre, riferisce di aver sofferto di ripe-
tuti episodi di polmonite, alcuni dei quali necessita-
rono di ricorso ad intubazione ed ospedalizzazione
prolungata. In una di queste occasioni, fu anche ese-
guita una tracheostomia. Tre anni prima, il paziente
è stato sottoposto a test di funzionalità respiratoria
che mise in evidenza una moderata riduzione della
capacità funzionale residua, con una lieve riduzione
del VEMS. La capacità di diffusione al monossido di

carbonio era anch’essa lievemente ridotta. Tale qua-
dro funzionale fu interpretato come un deficit venti-
latorio restrittivo, sebbene il paziente avesse una
chiara diagnosi clinica di BPCO. Infine, nell’anam-
nesi patologica remota di questo paziente è presen-
te, circa venti anni prima, un episodio di tubercolosi
polmonare.

Il paziente riferisce frequenti episodi di dispnea
grave associata a tosse produttiva. Due anni or sono,
egli praticò una radiografia del torace che mise in
evidenza una polmonite a carico del lobo inferiore
destro, e la dilatazione della trachea. Fu anche prati-
cata una TC del torace che mostrò una marcata dila-
tazione della trachea e dei bronchi principali, uno
dei quali conteneva un livello idro-aereo. Il paziente
fu quindi trattato con antibiotici, e venne dimesso
dall’ospedale in condizioni cliniche migliorate. Il pa-
ziente quindi ritorna al pronto soccorso lamentando
sintomi analoghi. Viene eseguita una radiografia del
torace (Figure 1 e 2), che mostra dilatazione delle
vie bronchiali prossimali, in assenza di segni riferi-
bili a polmonite. Alcuni giorni dopo il paziente ese-
gue una TC del torace, che ancora una volta mostra
una marcata dilatazione della trachea e delle vie
bronchiali principali (Figure 3 e 4). Il paziente viene
quindi trattato con antibiotici, che determinano un
miglioramento delle condizioni cliniche.

Qual è la vostra diagnosi ?
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FIGURA 4. Particolare della TC del torace a livello della biforca-
zione tracheale che mette in evidenza una marcata dilatazione di
entrambi i bronchi principali.

FIGURA 1. Radiografia del torace in proiezione antero-posteriore.

FIGURA 2. Radiografia del torace in proiezione laterale.

FIGURA 3. Particolare della TC del torace a livello della trachea.



Diagnosi: Sindrome di Mounier-Kuhn o tracheo-
broncomegalia

La tracheobroncomegalia, o Sindrome di Mou-
nier-Kuhn, venne descritta per la prima volta nel
1932.1 Nella letteratura mondiale sono descritti
meno di 100 casi. Probabilmente l’incidenza della
malattia è maggiore, dal momento che i sintomi cli-
nici sono comuni a quelli della bronchite cronica e
delle bronchiectasie. Infatti, come nel nostro caso,
molti pazienti sono considerati come affetti da bron-
copatia cronica ostruttiva.

La malattia consiste nella dilatazione abnorme del-
la trachea e dei bronchi principali. La maggioranza
dei pazienti riferisce infezioni respiratorie recidivan-
ti, di solito caratterizzate da marcata ipersecrezione.
Di conseguenza, i segni radiografici sono per lo più
quelli secondari a infezione cronica dell’apparato re-
spiratorio. L’esame broncoscopico in questi pazienti
generalmente mostra la dilatazione delle vie aeree
prossimali, con edema della mucosa, che viene in
genere considerato come il fattore causale dell’infiam-
mazione e dell’infezione. La marcata infiammazione
a carico del sistema mucociliare tracheobronchiale è
responsabile di una alterata clearance delle secrezio-
ni. Ciò contribuisce al circolo vizioso di infezioni ed
infiammazione cronica, a loro volta responsabili del-
le bronchiectasie, delle polmoniti ricorrenti, e dello
sviluppo di enfisema.

Dal punto di vista anatomopatologico, a livello tra-
cheobronchiale si evidenzia la perdita della cartilagi-
ne e dello stato muscolare, con conseguente dilatazio-
ne del lume aereo. A causa della perdita del suppor-
to fornito dalla parete tracheale, possono svilupparsi
diverticoli, più frequentemente lungo la parete po-
steriore.2 Il fattore causale, comunque, non è noto.
Alcuni Autori hanno ipotizzato che si possa trattare
di una malattia congenita (una displasia), a volte asso-
ciata con la sindrome di Ehlers-Danlos negli adulti e
con la cutis laxa nei bambini.3 La sindrome di Mou-
nier-Kuhn è stata anche associata alla presenza di
una doppia carena tracheale, alla triforcazione tra-
cheale, e ad un deficit congenito di sviluppo caratte-
rizzato da un accorciamento del bronco lobare supe-
riore destro. È interessante notare che, dopo o la
quarta o la quinta generazione bronchiale, si osserva
un ritorno al normale calibro delle vie aeree.4 Altri
Autori hanno suggerito un’origine acquisita della

sindrome, avendo notato che circa il 50% dei pazien-
ti non mostrano alcun sintomo fino alla terza decade
di vita.5 Ciò potrebbe essere in associazione con il
fumo di sigaretta, sebbene un rapporto di causa-
effetto non è stato ancora dimostrato. Una rara
variante della sindrome presenta un carattere eredi-
tario autosomico recessivo. La maggioranza dei
pazienti è di sesso maschile.

Generalmente la radiografia del torace nelle pro-
iezioni standard non mette in evidenza la sindrome,
così come osservato con la TC. Nel nostro paziente,
solo la radiografia eseguita in proiezione laterale
mostrava il vero grado di dilatazione tracheale. Studi
anatomici basati sulla radiografia e sulla broncogra-
fia hanno stabilito che il limite superiore per il dia-
metro normale della trachea è di 3 cm, mentre
quello per il bronco principale di destra e di sinistra
è di 2,4 ed 2,3 cm rispettivamente.6 Nel caso del
nostro paziente, il diametro del bronco principale
destro era di 4 cm, mentre quello del bron-
co principale sinistro era di 3 cm. La trachea, infine,
misurava circa 4 cm nel suo diametro massimo.

Il trattamento di questi pazienti è difficoltoso.
Infatti, la natura estesa della sindrome impedisce un
trattamento chirurgico estensivo. Tuttavia, la pre-
senza di una sindrome ipersecretiva con frequenti
sovrapposizioni batteriche, rappresenta indicazione
al trattamento antibiotico con associata fisioterapia
toracica e drenaggio posturale. La broncoscopia può
essere necessaria per l’aspirazione delle secrezioni.
Solo in casi particolarmente complicati, può essere
necessario il ricorso alla tracheostomia.
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