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On Dokuz Yasinda Trakeomegali ve
Bilateral Pnémotoraks Olgusu:
Mounier-Kuhn Sendromu

A 19-Year-Old Man with Tracheomegaly and
Bilateral Pneumothorax:
Mounier-Kuhn Syndrome: Case Report

OZET Trakeobronkomegali ya da Mounier-Kuhn sendromu, trakea ve ana bronslarda belirgin ge-
nisleme, bronsiektazi ve tekrarlayan alt solunum yolu enfeksiyonlari ile karakterize, nadir goriilen
bir hastaliktir. Etiyolojisi tam bilinmemektedir. Ust solunum yollarinda, elastik ve muskiiler doku-
daki defekt sonucu olustugu diisiiniilmektedir. Hastalar genellikle enfeksiyon ve bronsiektazi be-
lirtileriyle bagvurur. Semptomlar, kronik oksiiriikten, mekanik ventilasyon gerektiren agir solunum
yetmezligine kadar degisebilecegi gibi, bazi hastalar asemptomatik de olabilir. Tan1 karakteristik
bilgisayarli tomografi bulgularina dayanir. Tedavi, enfeksiyon atag1 esnasinda antibiyotikler ve so-
lunum fizyoterapisi gibi destekleyici yontemlerle sinirhdir. Eforla nefes darhigs ve sik tekrarlayan
akciger enfeksiyonlari ile bagvuran, 19 yasinda ve 36 kg agirhigindaki erkek olgunun akciger grafi-
sinde genislemis trakeal hava siitunu, bilateral pnomotoraks ve bronsiektazi izlendi. Toraks tomo-
grafisinde trakea ¢ap1 27 mm olarak 6l¢tildi. Nadir goriilmesi nedeniyle, bilateral pndmotoraksin
eslik ettigi (literatiirde daha 6nce bildirilmemis), hafif egzersizle dahi solunum yetmezligi gelisen,
Mounier-Kuhn sendromu olgusu sunuyoruz.

Anahtar Kelimeler: Trakeobronkomegali; pnomotoraks

ABSTRACT Tracheobronchomegaly or Mounier-Kuhn syndrome is a rare disorder characterized by
marked dilatation of the trachea and main bronchi, bronchiectasis, and recurrent respiratory tract
infections. The etiology of this disorder is uncertain. It is thought to be due to defective develop-
ment of elastic and muscle tissues in the upper airways. Patients usually present with symptoms
related to infection and bronchiectasis. Symptoms can range from chronic cough to severe respira-
tory failure requiring mechanical ventilation. However, some patients may be asymptomatic. The
diagnosis is usually made on the basis of the characteristic computerized thomography scan find-
ings. Treatment was mainly supportive with chest physiotherapy and antibiotics during infectious
exacerbations. 19 years old and 36 kg weigh male patient was admitted with shortness of breath and
recurrent lung infections. Chest X-ray showed marked tracheal widening, bilateral pneumothorax,
and bronchiectasis. Trachea diameter was measured of 27 mm in the thoracic tomography. Because
of the rarity, we report the case of a patient who was diagnosed with Mounier-Kuhn syndrome
with bilateral pneumothorax (a previously non reported association) and developing respiratory
failure even with simple exercise.
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ounier-Kuhn sendromu (MKS), trakea ve ana bronglarda anor-
mal genisleme ile karakterize, nadir goriilen bir hastaliktir.
Asemptomatik olabilecegi gibi, sik tekrarlayan alt solunum yolu
enfeksiyonlar1 ve bronsiektazi belirtileri eslik edebilir. Etiyopatogenezi
tam bilinmemekle birlikte, otopsi ¢aligmalarinda {ist solunum yollarinda,
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elastik ve diiz kas dokularinda atrofi gériilmesi,
konjenital bir defekte bagli oldugunu diistindiir-
mektedir.'

Trakea duvarindaki zayiflik, kikirdak halkalar
arasinda mukozal herniasyonlarin olugsmasina yol
acar. Trakeal divertikiil olarak adlandirilan bu
olusumlar, sekresyonlarin birikimi nedeniyle en-
feksiyonlara yatkinliga sebep olur. Sik tekrarla-
yan enfeksiyonlarin bir diger sebebi, hastalarda
trakea-bronsiyal genislemeye sekonder bozulmus
mukosiliyer klirens ve etkin olmayan okstiritk
mekanizmasidir. Tekrarlayan pnémoniler, bronsi-
ektaziye ve akciger fibrozisine yol agabilir. Diger
olas1 komplikasyonlar, hemoptizi, atelektazi, plev-

ral s1iv1, pnomotoraks ve parmaklarda ¢omaklagma-
dir 10

Bildigimiz kadariyla, literattirde bilateral pno-
motoraksin eglik ettigi ilk MKS olgusunu sunuyo-
ruz.

OLGU SUNUMU

On dokuz yasinda, 161 cm boyunda ve 36 kg agir-
liginda erkek hasta; son 1,5 yilda artan, eforla nefes
darligy, halsizlik, 6kstiriik, ara ara balgam ve hirilta
sikdyetleri ile poliklinigimize bagvurdu. Sigara hig
igmemisgti, kisa bir stire kuaférde ¢aligmisg, ancak
nefes darlig ve halsizlik nedeniyle birakmak zo-
runda kalmist1. Soy gegmisinde 6zellik yoktu. Oz-
gecmisinde diisiik dogum agirlig ile dogdugu ve bu
donemde stk atesli hastalik gecirdigi 6grenildi.

Fizik muayenede; arteriyel kan basinc1 100/70
mmHg, nabiz 82/dk, ates 36,8°C, solunum sayis1
28/dk idi. Kagektik goriinen hastanin, omuz baglar1
oldukgca biiyiik, ekstremiteleri uzundu ve toraks de-
formitesi izlendi (Resim 1).

Solunum sistemi muayenesinde her iki hemi-
toraks solunuma az katiliyor, solunum sesleri iki ta-
rafli azalmas, sol arka orta ve altta inspiratuar raller
isitiliyordu. Diger sistem muayeneleri normaldi.

Posteroanterior (PA) akciger grafisinde; genis-
lemis trakeal hava siitunu, her iki iist zonda pno-
motoraks, sag minor fissiirde kalinlagma, bilateral
retikiilonodiiler goriiniim ve bilateral siniis kapali-
Iig1 izlendi (Resim 2).
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RESIM 1: Olgunun toraks deformitesinin gorintimd.
(Renkli hali igin Bkz. http://www.turkiyeklinikleri.com/journal/akciger-arsivi/1309-0119/)

RESIM 2: PA Akciger grafisinde genis trakea ve bilateral pnémotoraks izlendi.

Toraks bilgisayarli tomografi (BT)’sinde, ge-
nislemis trakea ve ana bronslar, bilateral apekslerde
pnomotoraks, parankimde yaygin nodiiler ve reti-
kiiler gortiniim, fissiirlerde ve plevrada kalinlagma,
sagda alt lob stiperior, solda alt lob posterior seg-
mentlerde belirgin kistik bronsiektazi alanlar1 ve
toraks deformitesi izlendi. Trakea 27 mm, sag ana
brong 21 mm, sol ana brons ise 19,2 mm olarak 61-
¢tldi (Resim 3,4).

Rutin laboratuvar incelemesinde; laktik de-
hidroginaz: 559U/L (240-480), eritrosit sedimen-
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RESIM 4: Toraks BT'de parankimde pnémotoraks ve kistik brongiektazik
alanlar, fisstirde kalinlasma ve plevral kalinlagma izlendi.

tasyon hizi: 24 mm/saat idi. Bunlarin disinda diger
laboratuvar bulgular1 normaldi. Arteryal kan gazi
incelemesinde, istirahatte ve oda havasinda pH:
7,45, pCO,: 34 mmHg, pO,: 56 mmHg, O, saturas-
yonu: %88 olarak ol¢tilddi.

Bronkoskopisinde; trakea normalden genis ve
multipl divertikiiller izlendi. Oksiiriik esnasinda
trakea arka duvarinin limene dogru kollabe oldugu
gozlendi.

Solunum fonksiyon testinde (SFT); FEV;: 0,70
L (beklenenin %19u), FVC:0,73 L (beklenenin
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%17’si) ve PEF: 83 L/dk (beklenenin %15’i) olarak
olgiildi.

Hasta klinigimize yatirildi. Nonspesifik anti-
biyotik ve bronkodilator tedavisi baglandi. Balgam
kiiltiiriinde Klebsiella pneumoniae iiredi. Kismi kli-
nik diizelme saglanan hasta ayaktan takibe alindu.
Yirmi giin sonra tekrar enfeksiyon atag gozlendi.
Hastaya oksijen konsantratorii verilerek total akci-
ger nakli icin degerlendirilmek tizere ilgili merkeze
yonlendirildi.

TARTISMA

Trakea ve ana bronglarda anormal genisleme ilk
kez 1932 yilinda Mounier Kuhn tarafindan radyo-
lojik ve bronkoskopik ozellikleri ile tanimlanmis-
tir.? Erkeklerde ve 30-40 yaglar1 arasinda daha sik
rastlanir. Literatiirde 70 yas istii ve ¢ocukluk ca-

ginda saptanan olgular da sunulmustur."*’

Trakeomegalide ailesel yatkinlik oldugu ve
otozomal resesif gecis gosterdigi one stiriilmiis-
tiir.!'2 Baz1 arastiricilar MKS’nin trakea ve brong
duvarlarindaki membranéz ve elastik yapilarin
konjenital yetmezligine sekonder gelistigini ileri
stirmiiglerdir.!? Yetiskinlerde Ehler-Danlos, Mar-
fan, Kenny Caffey, Brachmann de Lange sendromu
ve konnektif doku hastaliklar: ile birlikte, cocuk-
larda da Cutix Laxa ile birlikte goriilmesi, temelde
elastik dokuda bir defektin varligim akla getirmek-
tedir. Ancak bildirilen olgularin ¢ogu sporadiktir ve
eslik eden hastalik bulunamamigtir.'

Yapilan histolojik ¢alismalarda trakeal du-
varda myenterik pleksusun yoklugu, longitudinal
elastik liflerin atrofisi ve trakeal duvarin kas yapi-
sinda incelme tespit edilmigtir.>® Trakeomegaliye
genellikle bilateral sakkiiler bronsiektazi ve diver-
tikiiller eslik eder.>®

Olgumuzda eslik eden konnektif doku hasta-
l1g1 tespit edilemedi ve ailesinde diger bireyler nor-
maldi. Ancak diisiik dogum agirlikli dogmasi ve
dogum sonrasi sik tekrarlayan atesli hastalik gecir-
mesi Oykiisii konjenital olabilecegini diistindiir-
mekteydi.

MKS, asemptomatikten, agir solunum yetmez-
ligine kadar genis bir klinik tablo olarak ortaya
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cikar.! Genislemis ve duvarinin kas yapisi bozul-
mus olan trakeanin gii¢lii ekspiryum ve Oksiiritk
esnasinda kollabe olmasi, mukosiliyer temizleme
mekanizmasinin ve oksiiriikle ekspektorasyonun
azalmasi, trakeal halkalar arasinda divertikiillerin
varligi, sik tekrarlayan enfeksiyonlarin ve kronik
enfeksiyona bagli bronsiektazinin sebebi olarak go-
rilmektedir. Akcigerlerde tekrarlayan pnomoni ve
brongiektazi gelisimiyle olusan kronik hasarlanma,
solunum yetmezligine neden olabilir. Buna ek ola-
rak, hemoptizi, parmaklarda comaklagma, spontan
pnomotoraks goriilebilir.*'* MKS’de spontan pno-
motoraks, ilk defa 1994 yilinda olmak iizere, bu
gline kadar toplam dort olguda sunulmugtur.'1
Ancak bildigimiz kadariyla literatiirde bilateral
spontan pnémotoraks olan ilk olgudur. Olgumuzda
hafif egzersizle dahi olusan nefes darlig1 ana gelis
sikayeti idi. Bunun yaninda sik enfeksiyon gecirme,
ara ara piriilan balgam ¢ikarma ve kronik 6ksiiriik
mevcuttu.

Sik tekrarlayan enfeksiyonlar nedeniyle bas-
vuran hastalarda PA ve lateral akciger grafilerinde,
genislemis trakea hava siitunu goriilmesi trakeo-
megaliyi diisiindiiren en 6nemli bulgudur. Tanis1
BT veya bronkografide trakea ve ana brons ¢api-
nin, +3 SD’u agtiginin gosterilmesine dayanir.!?
Yetiskinlerde BT {tizerinde yapilan bir calismada
ortalama trakea ¢ap1 transvers ve sagital olarak
21,8 mm olarak bulunmustur.'” Olgumuzda ise ol-
dukea kiiciik toraks yapisina ragmen trakea, sag ve
sol ana brons ¢aplari sirastyla 27,0-21,0 ve 19,2 mm
olarak 6l¢iildii. Bronkoskopide divertikiiller vardi
ve Oksiirtik esnasinda trakea arka duvari kollabe ol-
maktaydi. Sik tekrarlayan enfeksiyon oykiisii ile

birlikte toraks BT de bilateral pnémotoraks, plevral
kalinlagmalar ve kistik brongiektazik alanlar izle-
niyordu.

Trakeobronkomegalide solunum fonksiyon test-
lerinde tipik olarak bronsiyal akim hizinda azalma,
Olii boslukta artma ve tidal voliimde azalma izlenir.
SFT normal olan olgularda bildirilmigtir.>®'?

Hastaligin tedavisi, semptomatik dénemlerde
antibiyotik, bronkodilator tedavi verilmesi ve solu-
num fizyoterapisi ile sinirhdir.*'° Bazi vakalarda tra-
keal stentin yararh oldugu bildirilmistir.'® Eslik eden
tek tarafli bronsiektazi olgularinda cerrahi tedavi ya-
pilabilir. Ulkemizde pnémonektomi yapilan bir ol-
guda, uzun dénem takipte bagarili sonug¢ alinmigtir.®
Donér ve alici arasindaki trakeal ¢capin uyumsuzlugu
nedeniyle anastomoz esnasinda zorluklar, Pseudo-
monas auruginosa pnomonisi, ¢ok sayida basarisiz
ekstiibasyon denemesi ve uzun postoperatif venti-
lasyon stiresi (9 ay) gibi ciddi komplikasyonlar olsa
da MKS nedeniyle basarili sekilde akciger transp-
lantasyonu yapilan iki olgu bildirilmistir.'** Olgu-
muzun; akcigerlerinde yaygin kistik bronsiektazik
ve fibrotik alanlar ile bilateral pnémotoraksinin ol-
masi, hafif egzersizle dahi saturasyonun ve PO,’'nin
diismesi, enfeksiyonlarin sik tekrarlamasi, yaginin
geng ve eslik eden hastaliginin olmamasi nedeniyle,
total akciger transplantasyonu aday1 oldugu disii-
niildi ve ilgili merkeze yonlendirildi.

Sonug olarak, sik tekrarlayan akciger enfeksi-
yonlar1 ve kronik balgamli 6ksiiriigii olan hasta-
larda trakeomegali de akla getirilmeli ve bu tip
hastalarda santral hava yollar1 gogiis radyografile-
rinde dikkatlice degerlendirilmelidir.
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