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Ozet

Summary

Trakeobronkomegali, trakea ve biiyiik bronslarin yaygin,
anormal dilatasyon ile karakterize bir sendromdur. Bir¢ok ol-
guda siklikla solunum yetmezligi ile sonuglanan tekrarlayic
pulmoner enfeksiyonlar, destriiktif brongsiektatik degisiklikler
ve obstriiktif hava yolu hastaligi ile gelisir.

Bizde tekrarlayan pulmoner enfeksiyonlar nedeniyle kli-
nigimizde yatan, trakeobronkomegali saptadigimiz bir olguyu
nadir goriilmesi nedeniyle sunduk.
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Trakeobronkomegali
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Tracheobronchomegaly is characterized by generalized
abnormal dilatation of the trachea and major bronchi. Most
patients have developed recurrent pulmonary infections,
changes of destructive bronchiectasis and obstructive airway
disease, often eventuating in respiratory failure.

A case of tracheobronchomegaly with recurrent pul-
monary infections is reported as it is a rare condition.
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Trakea ve ana bronglarin yaygin anormal di-
latasyonu ile karekterize bir hastalik olan trakeo-
bronkomegali (Mounier-Kuhn Sendromu)'nin pato-
genezi bilinmemektedir. Sekresyonlarin yetersiz
klirenslerine bagl olarak tekrarlayan bronkopul-
moner enfeksiyonlarla sonuglanan kalitimsal
olduguna inanilmaktadir (1).

Ik kez 1897'de Cyzler tarafindan otopside
tanimlanmigsa da 1932'de Mounier-Kuhn klinik
radyolojik ve endoskopik olarak yeniden tarif-
lemigtir (2). 1932'den bu yana az sayida olgu
bildirilmesi nadir goriillen bir anomali olusuna
baglanmaktadir (1). Olgularin ¢ogu erkektir ve zen-
cilerde daha siktir. Semptomlar genellikle kronik
bronsit ve bronsektaziden ayrilamaz (2).

Ulkemizde ilk olgu 1964 yilinda Samur'a aittir.
1972'de Yazicioglu ve arkadaslari da 5 olgu
bildirmislerdir (3). 1991 ve 1996 yillarinda da
toplam 3 olgu Celiker, Canbakan ve arkadaslar
tarafindan yayimlanmistir (4,5).

Olgu
68 vyasinda, erkek hasta, emgkli memur,
Tokat'da yasiyor. (prot.no:5623/94) Oksiiriik, bal-
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gam ¢ikartma, yiiksek ates, sol yan agris1 ve nefes
darlig ile yatirildi. 15 yildir 6zellikle kis aylarinda
artan Oksliriik ve balgam c¢ikartma, zaman zaman
ates yakinmasi varken son 1 yildir eforla olusan ne-
fes darligi, son 12 giindiir de ates, sol yan agris1 ve
terleme yakinmasi ortaya ¢ikmis. Balgam 100
cc/giin, sar1 yapiskan goriiniimiindeymis. Nefes
darlig1 onceleri eforla olurken, son giinlerde istira-
hat esnasinda da olmaya baslamis.

Soy gee¢misinde bir 6zellik olmayan hasta 18
yildir 2 paket/giin sigara kullanmaktaymus.

Fizik muayenesinde arteriel kan basinci
140/80 mmHg, nabiz 84/dak., 36.7°C idi. Solunum
sistemi muayenesinde dinlemekle bilateral skapula
altindan bazale kadar kaba raller ve bifazik
ronkiisler isitiliyordu. Diger sistem muayeneleri
normaldi.

Laboratuar tetkiklerinde, Hb 15 g/dl, hema-
tokrit %47, 16kosit 11400/mm?, sedimentasyon hizi
40 mm/saat idi. Tam idrar ve diger rutin kan
biyokimyasal degerleri ve EKG normaldi. Balgam
nonspesifik kiiltiiriinde pnomokok iiredi. Balgamda
ARB teksif ve kiiltiirle 5 kez, brong lavajinda 1 kez
mentfi idi.

PA akciger grafisinde sol kostofrenik siniis ka-
pali, sol hilus dolgun, mediasten genis, her iki ak-
ciger alt zonlarda nonhomojen infiltrasyon izleni-
yordu (Sekil 1).
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Sekil 1. Trakeobronkomegali olgusunun PA akciger gafisi.

Solunum fonksiyon testinde, orta derecede ob-
striiktif solunum fonksiyon bozuklugu vardi.
VC:%85, FVC:%65, FEV:%60, FEV /FVC:%58
idi. Kan gaz1 incelemesinde pH:7.38, pCO,:41
mmHg, pO,:80 mmHg, O, saturasyonu:%95 idi.

Komputerize toraks tomografisinde, trakeanin
transvers c¢ap1:40 mm, sol ana bronsun transvers
cap1:19.5 mm, sag ana bronsun transvers ¢ap1:19.9
mm olarak saptand1 (Sekil 2 A,B). Trakeada diizen-
siz konturlu, posterior duvardan kaynaklanip
liimene dogru uzanan ince membrandz yap1 dikkati

L
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Sekil 2A,B. Olgunun bilgisayarli tomografisinde trakea ve ana bronslam goriiniimii.

MOUNIER-KUHN SENDROMU

cekiyordu. Akciger parankiminde yer yer havalan-
ma artisi, sol akciger posterobazalinde yogun
bronsiektatik degisiklikler ve peribrongial infilt-
rasyon izleniyordu.

Fiberoptik bronkoskopide trakea, sag ve sol
ana bronglarin normalden genis ve solunum
hareketleriyle kollabe oldugu goriildii. Tim seg-
ment agizlarindan piirulan sekresyon geliyordu.
Mukoza hiperemikti.

Bronkografide trakea, sag ve sol ana bronslar
genisti. Sol brons sisteminde sakkiiler bronsektazi
goriinimii saptandi. Sag sistem opak madde ile
yeterince dolamadigi i¢in tam olarak izlenemedi
(Sekil 3).

Bu bulgularla trakeobronkomegali tanisi alan
hasta halen takibimizde olup, zaman zaman tekrar-
layan pulmoner enfeksiyonlar1 antibiyotik tedavisi
ile kontrol altina alinmaktadir.

Tartisma

Etiyopatogenezi tam olarak bilinmeyen bu
sendromun, elastik doku ve kas fibrillerinin kon-
jenital anomalisi ve kartilaj yap1 bozukluguna bagh
oldugu ileri siiriilmiigtiir. Yapilan smirlt sayidaki
patolojik calisma, trakea ve ana bronglarin diiz
kaslarinda ve elastik dokuda atrofi oldugunu
gostermistir (2.6). Larenksten akciger periferine
kadar uzanabilen, trakeobronsial agacin kistik di-
latasyonu s6z konusudur. Mounier-Kuhn familyal
insidans oldugunu ileri siirmiislerdir. Campell ve
Young bu durumu obstriiktif akciger hastaliginin
nadir bir formu olarak kabul etmislerdir. Ehler
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Sekil 3. Olgunun bronkografisi.

Danlos sendromlu eriskinlerde ve konjenital Cutis
laxa'li ¢ocuklarda bu sendromun goriilmesi elastik
dokuda defekt oldugunu diisiindiirmektedir.
Sendromun akkiz formu diffiiz pulmoner fibrozisin
bir komplikasyonu olarak rapor edildigi gibi, son
donem tekrarlayic1 polikondritisle birlikte olan
lokalize formu da bildirilmistir (3).

4-5. dekatta daha ¢ok tani konulmasina rag-
men, Hunter ve arkadaglari 18 aylik bir ¢ocukta da
saptamislardir (7). Bizim olgumuz ise 68 yasinday-
d1 ve oldukca gec tani almisti.

Olgularda  brongektaziden kaynaklanan
prodiiktif oksiiriik, tekrarlayan pnémoni ve sonun-
da solunum yetmezligi gelisebilir (3). Hastamizda
15 yildir bol piiriilan balgam ve tekrarlayan pul-
moner enfeksiyon dykiisii mevcuttu.

Trakeobronkomegalide asil tani, trakea ve ana
brong ¢apinin ortalama degerinin + 3 SD u agtiginin
gosterilmesine dayanir (8.9). Bir ¢aligmada 50 nor-
mal eriskinde bronkografik olarak trakea transvers
cap1 20.2+3.4 mm, sag ana brons transvers capi
16+£2.6 mm, sol ana brong transvers ¢ap1 14.5£2.8
mm olarak bulunmustur (9). Olgumuzun CT'sinde
saptanan trakea cap1 normalin 2 kattydi.

Trakeabronkomegali 500 erigskin bronko-
grafisinde %0.5-%1 arasinda bulunmustur (9.10).
CT ve MRI teknikleri de teshiste yardimecidir (2).

PA akciger grafisi ve oOzellikle yan grafide
geniglemis hava siitununu gérmek miimkiindiir (2).

Trakeobronkomegalide anormal elastisite ne-
deniyle trakeanin kompliansinda artma neticesi
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giiclii ekspirasyon ve oOksiiriik esnasinda kolayca
kollaps gelisir. Bronkoskopide bunu goézlemek
miimkiindiir (2). Biz de bronkoskopide solunum
hareketleri ve Oksiiriikkle trakea ve ana bronslarin
kollapsini gozledik.

Sendromun diger 6zellikleri birdenbire normal
boyuttaki bronsa gecis olmasi, brong duvarinda di-
vertikiil, trakeada deformasyonla beraber trakeal
duvarda zayiflik ve incelmedir (8). Olgumuzda di-
vertikiil saptayamadik. Buna ragmen CT'de trakea
posterior duvarindan kaynaklanip liimene dogru
uzanan ince membrandz yapi vardi.

Olgularin pulmoner fonksiyon testlerinde
bronsial akim hizlarinda artma, 6lii boslukta biiyti-
ma ve tidal volimde artma saptanmistir (3).

Olgumuzda klinik ve radyolojik olarak
brongektazi diislinlilmiistii. Ancak bronkoskopik
olarak ve toraks CT goriiniimii ile trakeobronkome-
galiye bagli brongektazi oldugu saptandi.
Genellikle trakeobronkomegalide diffiiz, simetrik
sakkiiler brongektazi mevcuttur (2,6). Biz de sol ak-
cigerde diffiiz sakkiiler bronsektazi saptadik. Ancak
opak madde yetersiz kaldig1 i¢in sagdaki brongek-
taziyi bronkografik olarak tam goriintiillemek
miimkiin olmada.

Olgumuz yillardir gecirdigi pulmoner enfek-
siyonlar1 nedeniyle kronik bronsit olarak deger-
lendirilmisti. Biz, tekrarlayan pulmoner enfeksi-
yonlarda nadir rastlanan sendromlardan biri ol-
masina ragmen Mounier-Kuhn sendromunun da
g6z ardi edilmemesi gerektigi kanisina vardik.
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