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Ileri Yasta Mounier-Kuhn Sendromu

Mounier-Kuhn Syndrome in a Old Patient:
Case Report

OZET Mounier-Kuhn sendromu oldukea nadir goriilen, etiyolojisi tam olarak bilinmeyen, trakea
ile ana bronglarda genislemeyle karakterize klinik bir durumdur. Trakeobronkomegalide trakea ge-
nisligi 30 mm, sag ana brons genisligi 20 mm, sol ana brons genisligi 18 mm’nin iizerindedir. Sek-
resyonlarin yeterli diizeyde temizlenememesi neticesinde tekrarlayan alt solunum yolu enfeksi-
yonlari siklikla eslik eder. Kronik enfeksiyon siirecinde akciger fibrozisi ve brongektazi olusabilir.
Olgumuz 75 yasinda erkek hasta olup, prodiiktif 6ksiiritk ve nefes darlig sikéyetleri ile bagvurdu.
Hastanin sik akciger enfeksiyon 6ykiisii vardi. Toraks bilgisayarli tomografisinde trakeobronko-
megali ile beraber bilateral yaygin brons duvar kalinlagmalar1 ve bronsektaziler saptandi. Ayrica,
bronkoskopide trakeada ve bronslarda yaygin genisleme ve deformasyon dikkati ¢ekti. Trakeob-
ronkomegali, kas dokusu ve elastik yapilardaki atrofi neticesinde trakea ve ana brons duvarlarindaki
genisleme ile ortaya ¢ikar. Bu ¢alisamda, tekrarlayan akciger enfeksiyonlarinda nadir de goriilse
akilda tutulmas: gereken klinik bir durum olan Monier-Kuhn sendromu bir vaka nedeni ile ele
alinmigtir.

Anahtar Kelimeler: Bronsektazi; trakeobronkomegali

ABSTRACT Mounier-Kuhn syndrome is a very rare disorder which etiology is unknown and char-
acterized by marked dilatation of the trachea and main bronchi. In tracheobronchomegaly the
width of trachea, right main bronchi and left main bronchi must be over of 30 mm, 20 mm and 18
mm in respectively. Usually because of the secretion clearence insufficiency, the recurrent pul-
monary infections attend this disorder. Pulmonary fibrosis and bronchiectasis fall out in term of
chronic infections. Seventy five years-old male patient complained of productive cough and dysp-
nea. The patient has got common pulmonary infections history. There were tracheobronchomegaly
and bilateral widespread wall thikness of bronches in thorax computerized tomography. Addition-
aly there were enlargement with deformation of trachea and bronches in bronchoscopy. Tracheo-
bronchomegaly arised with the enlargement of trachea and bronches by the end of atrophy in
muscles and elastical structures. We want to talk about Mounier-Kuhn syndrome which is a rare
clinical disorder but in recurrent pulmonary infections it must be retained.

Key Words: Bronchiectasis; tracheobronchomegaly
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ounier-Kuhn sendromu (MKS) olduk¢a nadir goriilmektedir. Eti-

yolojisi tam olarak bilinmemekle birlikte, trakea ve ana brons-

larda anormal genisleme ile karakterize olup brongektazi varlig
ve sik akciger enfeksiyonlar: tabloya eglik edebilmektedir."
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OLGU SUNUMU

Yetmis bes yasindaki erkek hasta, prodiiktif oksii-
ritk ve nefes darlig1 sikayetleri ile poliklinigimize
bagvurdu. Hastanin anamnezinde sik akciger enfek-
siyonu gecirme 6ykiisii vardi. Brongektazi ve kronik
obstriiktif akciger hastaligi (KOAH) tamis ile takip
edilmis ve enfeksiyon varliginda antibiyotik teda-
visi verilmisti. Ayrica, hastanin yaklagik 10 yildir in-
haler tedavisi aldig1 6grenildi. Hipertansiyon disinda
ek sistemik hastalig1 yoktu. Fizik muayenede solu-
num sesleri kabalagmisti ve yaygin ralleri mevcuttu.
Kan da beyaz kan hiicre sayis1 14 500 idi. Diger rutin
laboratuvar sonuglar: normaldi. Solunum fonksiyon
testi (SFT)'nde orta diizeyde obstriiksiyon ve poste-
roanterior (P-A) akciger grafisinde yaygin kistik de-
gisiklikler ile havalanma artis1 saptanda.

Toraks bilgisayarli tomografi (BT) sonucunda
ise trakea anteroposterior (A-P) capi en genis ol-
dugu yerde 43,03 mm (Resim la), transvers ¢api
43,77 mm, sag ana brons ¢ap1 20,39 mm ve sol ana
brons ¢ap: 17,37 mm olarak o6l¢iildi (Resim 1b).
Trakeobronkomegali ile beraber bilateral yaygin
brons duvar kalinlagmalar1 ve brongektaziler sap-
tandi (Resim 1c¢).

Hastamiza bronkoskopi islemi hakkinda bilgi-
lendirme yapildi ve onam formu alindi. Fiberoptik
bronkoskopi yapildi. Bronkoskopisinde trakeada
yaygin genisleme ve divertikiiler olusumlar ya-
ninda sag ve sol ana bronslarda genisleme izlendi.
Ayrica, oksiiriikle ve derin nefes almakla trakeanin
ve bronslarin belirgin sekilde kollabe oldugu tespit
edildi. Bunun yaninda, mukozada yaygin hiperemi
ve segment agizlarinda piirtilan sekresyonlar mev-
cuttu (Resim 1d).

Hastaya enfeksiyonu i¢in antibiyotik tedavisi
verildi. Klinik olarak tamamen diizelme saglandik-
tan sonra takip onerilerek taburcu edildi.

TARTISMA

MKS, ilk kez 1932 yilinda Mounier-Kuhn tarafin-
dan radyolojik ve bronkoskopik 6zellikleri ile bir-
likte tanimlanmigtir. D6rdiincii veya beginci dal-
lanma distalindeki hava yollar1 genellikle normal
genisliktedir.! MKS’nin elastik doku ve kas fibril-
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RESIM 1a: Toraks bilgisayarli tomografi mediasten penceresi aksiyel kesitte
trakea A-P capi 43,03 mm.

RESIM 1b: Toraks bilgisayarli tomografi mediasten penceresi aksiyel kesitte
sag ana brons ¢api 20,39 mm, sol ana brons ¢api ise 17,37 mm.

RESIM 1c: Toraks bilgisayarli tomografi parankim penceresi aksiyel kesitte
bilateral yaygin brong duvar kalinlasmalari ve brongektaziler.

lerinin konjenital anomalisi ve kartilaj yap1 bozuk-
luguna bagl oldugu ve yapilan bazi ¢alismalarda,
trakea ile ana bronglarda diiz kas ve elastik dokuda
atrofi saptandig1 bildirilmigtir.?
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RESIM 1d: Fiberoptik bronkoskopide trakeada yaygin genisleme ve diver-
tikiiler olusumlar, mukozada yaygin hiperemi.

MKS tanis: genellikle ii¢lincii veya dérdiincii
dekadlarda konulur. Literatiirde 50 yas iizeri ve ¢o-
cukluk ¢aglarinda da saptandig: bildirilmektedir.??
Cocukluk ¢aginda bildirilen en kiigiik vaka 18 aylik
bir bebektir. Bizim vakamiz ise 75 yasinda olup ol-
dukga ileri yasta tani almigtir.

Wooding ve ark., trakeomegali i¢in direkt gra-
fide trakea transvers ve sagittal caplarinin kadinda
21 ve 23 mm, erkekte 25 ve 27 mm’nin iizerinde
olmasi, bronkomegali icin ise kadinlarda sag ana
brons transvers ¢apinin 19,8 mm, sol ana brons
transvers ¢apinin 17,4 mm, erkeklerde sag ana
brong transvers ¢apinin 21,1 mm ve sol ana brong
transvers ¢apinin 18,4 mm’nin tizerinde olmas: ge-
rektigini belirtmislerdir.? Yapilan bir ¢aligmada,
erigkinlerde bronkografik olarak trakea transvers
cap1r 20,2+3,4 mm, sag ana brons transvers ¢api
16+2,6 mm, sol ana brons transvers ¢ap1 14,5+2,8
mm olarak bildirilmistir.*’

Giinlimiizde trakeobronkomegalide tani toraks
BT ve yiiksek rezoliisyonlu bilgisayarli tomografi
(YRBT)’de radyolojik 6l¢iimlerle konulmaktadir.
Bronkografi gibi daha invaziv iglemler tanida tercih
edilmemektedir. Trakeobronkomegalide toraks
BT’de trakea genisligi 30 mm, sag ana brons genis-
ligi 20 mm, sol ana brons genisligi 18 mm’nin {ize-
rinde olmaktadir.®’ Vakamizda ise toraks BT de
trakea en genis ¢ap1 43,77 mm, sag ana brons 20,39
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mm ve sol ana brong ¢ap1 17,37 mm olarak tespit
edilmigtir. Trakeobronkomegalide asil tani, trakea
ve ana brong ¢apinin ortalama degerinin +3 stan-
dart deviasyonu astiginin gosterilmesine dayanir.

Radyolojik olarak trakeobronkomegaliye sik-
likla bronsiyal divertikiiller eglik eder. Brongiyal di-
vertikiiller grafilerde ondiilasyon ve testere disi
belirtisinin olusmasina neden olur.”® Bu bulgular
bizim olgumuzun toraks BT sinde de mevcuttu.

Trakeobronkomegali olgularinda SFT’de obs-
triktif paternde solunum fonksiyon bozuklugu ve
rezidiiel voliim artig1 saptanabilir. Ekspiryum ba-
sinda intratorasik basing artis1 nedeni ile duvar di-
rencinin azalmasi sonucu gelisen trakeada kapanma
egilimi obstriiksiyonun temel nedenidir. Inspir-
yumda da negatif intratorasik basing ile genisleyen
trakea inspiryumun ortalarinda eski sekline doner."
Bizim vakamizda da hastamizin SFT’si benzer se-
kilde obstriiktif paternde idi.

Trakeobronkomegalide anormal elastisite ne-
deni ile trakeanin kompliyansinda artma neticesi
giicli ekspirasyon ve Oksiiriik esnasinda kolayca
kollaps gelisebilir. Bronkoskopide bunu gozlemek
miimkiindiir.!*'? Hastamiza fiberoptik bronkoskopi
yapildiginda benzer bulgular saptandi.

Trakeobronkomegali, kas dokusu ve elastik ya-
pilardaki atrofi neticesinde trakea ve ana brons du-
varlarindaki genisleme ile ortaya ¢ikar. Genetik
olarak otozomal resesif gecislidir. Konnektif doku
hastaliklar, ataksi-telenjektazi hastaligi, ankilozan
spondilit, Ehler-Danlos sendromu, Marfan send-
romu, Kenney-Caffey sendromu, Brachmann-
deLange sendromu ve “Cutis laxa (elastolizis)” gibi
klinik durumlar da trakeabronsiyal geniglemelere
neden oldugu i¢in ayiric1 tanida mutlaka diistintl-

melidir.!>13

MKS’nin ii¢ subtipi mevcuttur. Tip 1’de trakea
ve ana bronslarda hafif diizeyde dilatasyon mev-
cuttur. Tip 2 dilatasyon ve divertikiiller varlig ile
diger subtiplerden ayrilir. Tip 3’te, divertikiiller ve
distal bronslarda sakkiiler genislemeler mevcut-
tur.!*1> Hastamiz daha ¢ok divertikiiller ve distal
brongektazilerin varligi nedeni ile Tip 3’e uymakta
idi.
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Trakeobronsiyal agactaki genisleme, etkisiz
okstirme ve mukosiliyer fonksiyon bozukluguna
neden olmaktadir. Bunun neticesinde sekresyonla-
rin yeterli diizeyde temizlenememesi ile tekrarla-
yan alt solunum yolu enfeksiyonlari, prodiiktif
okstiriik, nefes darlig1 gibi klinik sonuglar ortaya
¢ikmaktadir. Kronik enfeksiyon siirecinde akciger
fibrozisi ve bronsektazi olusabilir.”'¢!® Vakamizda
yaklagik 20 yildir sik akciger enfeksiyonu nedeni
ile hastaneye yatis 6ykiisii bulunmaktadir. Hasta-
mizda piriilan sekresyon ve Oksiiriik sikayeti
mevcut olup, toraks BT sinde bilateral yaygin bron-
sektazik degisiklikler tespit edildi.

Asemptomatik hastalarda spesifik tedaviye
gerek yoktur. Sigara, cevresel ve endiistriyel hava
kirliligi ile irritanlara maruziyetin engellenmesi ko-
ruyucu tedavide 6nemli yer tutar. Semptomatik
hastalarda ise tedavi secenegi postural drenaj, sek-
resyon temizligi i¢in fizyoterapi gibi destek tedavi-

lerinin yaninda ataklar sirasinda uygun antibiyotik
kullanimi ile simirlidir.® Hastaligin yaygin dag-
limi nedeni ile tedavide cerrahinin yeri ¢ok sinirlh-
dir. Bunun yaninda akciger transplantasyonunun
tedavideki yeri tartigmali olup, morbidite ve mor-
taliteye yonelik olumlu etkisi kanitlanmamigtir.'>!3
Hastamizda uygun antibiyotik tedavisi ile klinik

diizelme tespit edildi.

MKS nadir goriilmekle birlikte, tekrarlayan
akciger enfeksiyonlarinda akilda tutulmasi gereken
bir klinik durumdur. Genellikle {i¢iincii veya dor-
diincii dekadlarda goriilmekle birlikte, diger yas
gruplarinda da tekrarlayan akciger enfeksiyonla-
rinda ayirici tanida mutlaka diisiniilmelidir. Aksi
takdirde ge¢ dénemlere kadar tami almayabilir.
Bizim vakamiz da yaklagik 20 yillik klinik 6ykiisti
olmasina ragmen geg yasta MKS tanis1 almistir. Bu
nedenle klinik ve goriintiileme bulgularn literatiir
ile birlikte tartigilmigtir.

I KAYNAKLAR
Gay S, Dee P. Tracheobronchomegaly-the 7. Dunne MG, Reiner B. CT features of tracheo- chomegaly with associated complications.
Mounier-Kuhn syndrome. Br J Radiol 1984; bronchomegaly. J Comput Assist Tomogr South Med J 2008;101(1):83-7.
57(679):640-4. 1988;12(3)388-91. 14. Schwartz M, Rossoff L. Tracheobronchome-
Woodring JH, Howard RS 2nd, Rehm SR. 8. Bateson EM, Woo-Ming M. Tracheobron- galy. Chest 1994;106(5):1589-90.
Congenital tracheobronchomegaly (Mounier- chomegaly. Clin Radiol 1973;24(3):354-8. 15. Ip JJ, Hui PK, Lam SH, Lam WW, Chau MT.
Kuhn syndrome): a report of 10 cases and 9. Randak CO, Weinberger M. A child with pro- Mounier-Kuhn syndrome: an unusual under-
rewiev of the literature. J Thorac Imaging gressive multiple tracheal diverticulae: a vari- lying cause for chronic coughs and recurrent
1991; 6(2):1-10. ation of the Mounier-Kuhn syndrome. Pediatr pneumonias. Hong Kong Med J 2013;19(4):
Hunter T8, Kuhns LR, Rolaff MA, Holt JF. Tra- Pulmonol 2013;48(8):841-3. 365.63-4.
cheabronchiomegaly in an 18 month old child. 10 Giftci B_,_Yllmaz A, Erdogan Y, Biber G, Yilmaz ~ 16. Dee PM. Chest case of the day. Tracheo-
AJR 1975;123(4):687-90. Turay U, Ergiin P, et al. [Mounier-Kuhn syn- bronchomegaly-the Mounier-Kuhn syndrome.
Doyle AJ. Demonstration on computed to drome: a case report and review of the litera- AJR Am J Roentgenol 1996;167(1):235-8.

: ) ture]. Solunum Hastaliklar 2007;18(2):79-83. i ier-
mography of tracheomalacia in tracheobron- ] @ 17. Krustins E, Kravale Z, Buls A. Mounier-Kuhn
chomegaly (Mounier-Kuhn syndrome). Br J 11. Fraser RG, ParelJAP, Pare PQ, Fraser BS, synqrom'e or congen!tal trachepbronchome-.
Radiol 1987:62(734):176-7. Geqereux GD._D|ases of the airways. Diag- galy: a literature review. Respir Med 2013;

nosis of the Diseases of the Chest. 3 ed. 107(12):1822-8.

Sane AC, .Effmann EL, Brown SD. Tra- Philadelphia: WB Saunders Company; 1988. 1 Jaiswal AK, Munjal S, Singla R, Jain V, Behera
cheabronchiomegaly the Mounier Kuhn syn- p.1995-6. .

d ; fient with the K Coff D. A 46-year-old man with tracheomegaly, tra-
rordne n %ﬁa |e1n ‘;’; 0 29' 1enny- oMY 12, Karalezli A, Yurdakul M, Misirli F. [Mounier- cheal diverticulosis, and bronchiectasis: Mounier-
syndrome. Chest 1992;102(2):618-9. Kuhn syndrome (tracheabronchiomegaly-one Kuhn syndrome. Lung India 2012;29(2):176-8.
Damgaci L, Durmus S, Pasaoglu E [Mounier- case report)]. Turkiye Klinikleri J Med Sci 19 Noori F, Abduljawad S, Suffin DM, Riar S, Pi
Kuhn syndrome (tracheabronchiomegaly)]. 1999; 19(1):37-9. J, Bennett-Venner A, et al. Mounier-Kuhn syn-
Turk Tanisal ve Girisimsel Radyoloji Dergisi 13, Menon B, Aggarwal B, Igbal A. Mounier-Kuhn drome: a case report. Lung 2010;188(4):353-

2002:8(1):165-6.

Turkiye Klinikleri ] Case Rep 2014;22(4)

syndrome: report of 8 cases of tracheobron-

4.

247



