
Trakea ve ana bronþlarýn yaygýn anormal di-
latasyonu ile karekterize bir hastalýk olan trakeo-
bronkomegali (Mounier-Kuhn Sendromu)'nin pato-
genezi bilinmemektedir. Sekresyonlarýn yetersiz
klirenslerine baðlý olarak tekrarlayan bronkopul-
moner enfeksiyonlarla sonuçlanan kalýtýmsal
olduðuna inanýlmaktadýr (1).

Ýlk kez 1897'de Cyzler tarafýndan otopside
tanýmlanmýþsa da 1932'de Mounier-Kuhn klinik
radyolojik ve endoskopik olarak yeniden tarif-
lemiþtir (2). 1932'den bu yana az sayýda olgu
bildirilmesi nadir görülen bir anomali oluþuna
baðlanmaktadýr (1). Olgularýn çoðu erkektir ve zen-
cilerde daha sýktýr. Semptomlar genellikle kronik
bronþit ve bronþektaziden ayrýlamaz (2).

Ülkemizde ilk olgu 1964 yýlýnda Samur'a aittir.
1972'de Yazýcýoðlu ve arkadaþlarý da 5 olgu
bildirmiþlerdir (3). 1991 ve 1996 yýllarýnda da
toplam 3 olgu Çeliker, Canbakan ve arkadaþlarý
tarafýndan yayýnlanmýþtýr (4,5).

Olgu
68 yaþýnda, erkek hasta, emekli memur,

Tokat'da yaþýyor. (prot.no:5623/94) Öksürük, bal-

gam çýkartma, yüksek ateþ, sol yan aðrýsý ve nefes
darlýðý ile yatýrýldý. 15 yýldýr özellikle kýþ aylarýnda
artan öksürük ve balgam çýkartma, zaman zaman
ateþ yakýnmasý varken son 1 yýldýr eforla oluþan ne-
fes darlýðý, son 12 gündür de ateþ, sol yan aðrýsý ve
terleme yakýnmasý ortaya çýkmýþ. Balgam 100
cc/gün, sarý yapýþkan görünümündeymiþ. Nefes
darlýðý önceleri eforla olurken, son günlerde istira-
hat esnasýnda da olmaya baþlamýþ.

Soy geçmiþinde bir özellik olmayan hasta 18
yýldýr 2 paket/gün sigara kullanmaktaymýþ.

Fizik muayenesinde arteriel kan basýncý
140/80 mmHg, nabýz 84/dak., 36.7oC idi. Solunum
sistemi muayenesinde dinlemekle bilateral skapula
altýndan bazale kadar kaba raller ve bifazik
ronküsler iþitiliyordu. Diðer sistem muayeneleri
normaldi.

Laboratuar tetkiklerinde, Hb 15 g/dl, hema-
tokrit %47, lökosit 11400/mm3, sedimentasyon hýzý
40 mm/saat idi. Tam idrar ve diðer rutin kan
biyokimyasal deðerleri ve EKG normaldi. Balgam
nonspesifik kültüründe pnömokok üredi. Balgamda
ARB teksif ve kültürle 5 kez, bronþ lavajýnda 1 kez
menfi idi.

PA akciðer grafisinde sol kostofrenik sinüs ka-
palý, sol hilus dolgun, mediasten geniþ, her iki ak-
ciðer alt zonlarda nonhomojen infiltrasyon izleni-
yordu (Þekil 1).
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Özet
Trakeobronkomegali, trakea ve büyük bronþlarýn yaygýn,

anormal dilatasyon ile karakterize bir sendromdur. Birçok ol-
guda sýklýkla solunum yetmezliði ile sonuçlanan tekrarlayýcý
pulmoner enfeksiyonlar, destrüktif bronþiektatik deðiþiklikler
ve obstrüktif hava yolu hastalýðý ile geliþir.

Bizde tekrarlayan pulmoner enfeksiyonlar nedeniyle kli-
niðimizde yatan, trakeobronkomegali saptadýðýmýz bir olguyu
nadir görülmesi nedeniyle sunduk.
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Summary
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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Solunum fonksiyon testinde, orta derecede ob-
strüktif solunum fonksiyon bozukluðu vardý.
VC:%85, FVC:%65, FEV1:%60, FEV1/FVC:%58
idi. Kan gazý incelemesinde pH:7.38, pCO2:41
mmHg, pO2:80 mmHg, O2 saturasyonu:%95 idi.

Komputerize toraks tomografisinde, trakeanýn
transvers çapý:40 mm, sol ana bronþun transvers
çapý:19.5 mm, sað ana bronþun transvers çapý:19.9
mm olarak saptandý (Þekil 2 A,B). Trakeada düzen-
siz konturlu, posterior duvardan kaynaklanýp
lümene doðru uzanan ince membranöz yapý dikkati

çekiyordu. Akciðer parankiminde yer yer havalan-
ma artýþý, sol akciðer posterobazalinde yoðun
bronþiektatik deðiþiklikler ve peribronþial infilt-
rasyon izleniyordu.

Fiberoptik bronkoskopide trakea, sað ve sol
ana bronþlarýn normalden geniþ ve solunum
hareketleriyle kollabe olduðu görüldü. Tüm seg-
ment aðýzlarýndan pürulan sekresyon geliyordu.
Mukoza hiperemikti.

Bronkografide trakea, sað ve sol ana bronþlar
geniþti. Sol bronþ sisteminde sakküler bronþektazi
görünümü saptandý. Sað sistem opak madde ile
yeterince dolamadýðý için tam olarak izlenemedi
(Þekil 3).

Bu bulgularla trakeobronkomegali tanýsý alan
hasta halen takibimizde olup, zaman zaman tekrar-
layan pulmoner enfeksiyonlarý antibiyotik tedavisi
ile kontrol altýna alýnmaktadýr.

Tartýþma
Etiyopatogenezi tam olarak bilinmeyen bu

sendromun, elastik doku ve kas fibrillerinin kon-
jenital anomalisi ve kartilaj yapý bozukluðuna baðlý
olduðu ileri sürülmüþtür. Yapýlan sýnýrlý sayýdaki
patolojik çalýþma, trakea ve ana bronþlarýn düz
kaslarýnda ve elastik dokuda atrofi olduðunu
göstermiþtir (2.6). Larenksten akciðer periferine
kadar uzanabilen, trakeobronþial aðacýn kistik di-
latasyonu söz konusudur. Mounier-Kuhn familyal
insidans olduðunu ileri sürmüþlerdir. Campell ve
Young bu durumu obstrüktif akciðer hastalýðýnýn
nadir bir formu olarak kabul etmiþlerdir. Ehler

Þekil 1. Trakeobronkomegali olgusunun PA akciðer gafisi.

Þekil 2A,B. Olgunun bilgisayarlý tomografisinde trakea ve ana bronþlarýn görünümü.
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Danlos sendromlu eriþkinlerde ve konjenital Cutis
laxa'lý çocuklarda bu sendromun görülmesi elastik
dokuda defekt olduðunu düþündürmektedir.
Sendromun akkiz formu diffüz pulmoner fibrozisin
bir komplikasyonu olarak rapor edildiði gibi, son
dönem tekrarlayýcý polikondritisle birlikte olan
lokalize formu da bildirilmiþtir (3).

4-5. dekatta daha çok taný konulmasýna rað-
men, Hunter ve arkadaþlarý 18 aylýk bir çocukta da
saptamýþlardýr (7). Bizim olgumuz ise 68 yaþýnday-
dý ve oldukça geç taný almýþtý.

Olgularda bronþektaziden kaynaklanan
prodüktif öksürük, tekrarlayan pnömoni ve sonun-
da solunum yetmezliði geliþebilir (3). Hastamýzda
15 yýldýr bol pürülan balgam ve tekrarlayan pul-
moner enfeksiyon öyküsü mevcuttu.

Trakeobronkomegalide asýl taný, trakea ve ana
bronþ çapýnýn ortalama deðerinin + 3 SD u aþtýðýnýn
gösterilmesine dayanýr (8.9). Bir çalýþmada 50 nor-
mal eriþkinde bronkografik olarak trakea transvers
çapý 20.2±3.4 mm, sað ana bronþ transvers çapý
16±2.6 mm, sol ana bronþ transvers çapý 14.5±2.8
mm olarak bulunmuþtur (9). Olgumuzun CT'sinde
saptanan trakea çapý normalin 2 katýydý.

Trakeabronkomegali 500 eriþkin bronko-
grafisinde %0.5-%1 arasýnda bulunmuþtur (9.10).
CT ve MRI teknikleri de teþhiste yardýmcýdýr (2).

PA akciðer grafisi ve özellikle yan grafide
geniþlemiþ hava sütununu görmek mümkündür (2).

Trakeobronkomegalide anormal elastisite ne-
deniyle trakeanýn kompliansýnda artma neticesi

güçlü ekspirasyon ve öksürük esnasýnda kolayca
kollaps geliþir. Bronkoskopide bunu gözlemek
mümkündür (2). Biz de bronkoskopide solunum
hareketleri ve öksürükle trakea ve ana bronþlarýn
kollapsýný gözledik.

Sendromun diðer özellikleri birdenbire normal
boyuttaki bronþa geçiþ olmasý, bronþ duvarýnda di-
vertikül, trakeada deformasyonla beraber trakeal
duvarda zayýflýk ve incelmedir (8). Olgumuzda di-
vertikül saptayamadýk. Buna raðmen CT'de trakea
posterior duvarýndan kaynaklanýp lümene doðru
uzanan ince membranöz yapý vardý.

Olgularýn pulmoner fonksiyon testlerinde
bronþial akým hýzlarýnda artma, ölü boþlukta büyü-
ma ve tidal volümde artma saptanmýþtýr (3).

Olgumuzda klinik ve radyolojik olarak
bronþektazi düþünülmüþtü. Ancak bronkoskopik
olarak ve toraks CT görünümü ile trakeobronkome-
galiye baðlý bronþektazi olduðu saptandý.
Genellikle trakeobronkomegalide diffüz, simetrik
sakküler bronþektazi mevcuttur (2,6). Biz de sol ak-
ciðerde diffüz sakküler bronþektazi saptadýk. Ancak
opak madde yetersiz kaldýðý için saðdaki bronþek-
taziyi bronkografik olarak tam görüntülemek
mümkün olmadý.

Olgumuz yýllardýr geçirdiði pulmoner enfek-
siyonlarý nedeniyle kronik bronþit olarak deðer-
lendirilmiþti. Biz, tekrarlayan pulmoner enfeksi-
yonlarda nadir rastlanan sendromlardan biri ol-
masýna raðmen Mounier-Kuhn sendromunun da
göz ardý edilmemesi gerektiði kanýsýna vardýk.
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Þekil 3. Olgunun bronkografisi.
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