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Özet
Mounier – Kuhn sendromu nadir görülen, üst solunum yolunda elastik ve musküler dokudaki defekt sonucu oluflan, konjenital bir
hastal›kt›r. Sundu¤umuz olgu hemoptizi, tekrarlayan a¤›r pnömoni ataklar› ve tek tarafl› kistik bronflektazi ile birlikte seyreden
trakeobronkomegali olgusudur. Hastaya sa¤ pnömonektomi uygulanm›flt›r. Operasyondan sonra belirgin klinik düzelme görüldü ve
hasta halen 4 y›ld›r kontrol alt›nda sa¤l›kl› olarak hayat›na devam etmektedir.
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Summary
Mounier – Kuhn syndrome is a rare congenital disorder due to defective development of elastic and muscle tissues in the upper
airways. A case presented with a severe life threatening pneumonia, bilateral bronchiectasia and tracheobronkomegaly. Right
pneumonectomy was performed. Symptom of the infection was diminished after the operation. The patent is a symptomatic during
four year follow-up.

Keywords: Mounier – Kuhn syndrome, bronchiectasis, tracheobronchomegaly
Turkish J Thorac Cardiovasc Surg 2002;10:116-117

116

Adres: Dr. Alpay Sarper, Akdeniz Üniversitesi T›p Fakültesi, Gö¤üs Cerrahisi Ana Bilim Dal›, Antalya
e-mail: sarper@med.akdeniz.edu.tr

Girifl
Mounier – Kuhn Sendromu (MKS), trakea ve ana bronfllar›n
b e l i rgin dilatasyonu ile karakterize, tekrarlayan pulmoner
infeksiyonlarla seyreden ve nadir görülen bir hastal›kt›r.
Genelde yetiflkinlerde manifest hale gelmesine ra¤men
otozomal ressesif geçifllidir [1,2]. 

Olgu
Otuz dokuz yafl›ndaki erkek hasta dispne, atefl, öksürük,
balgam ve hemoptizi flikayetleri ile klini¤imize baflvurdu. Bu
flikayetlerinin küçük yafllardan beri devam etti¤ini ve son iki
y›ld›r s›kl›¤›n›n artt›¤›n› tan›ml›yordu. Fizik muayenesinde sa¤
hemitoraksta krepitan raller iflitiliyordu. Hastan›n direk toraks
radyografisinde trakeada geniflleme, sa¤ akci¤erde havalanma
art›fl› ve sa¤ alt zonda hava kisti görülmekteydi. To r a k s
bilgisayarl› tomografisinde trakeobronkomegali görülüyordu
(Resim 1). Trakean›n çap› 25-28 mm olarak ölçüldü. Sa¤
akci¤er her üç lobda yayg›n, sol alt lob posterobazal segmentte
kistik bronflektazi alanlar› izlendi. Ayr›ca sa¤ alt lob
mediobazal segmentte kal›n cidarl› 3x4 cm’lik hava kisti ve
sa¤da yayg›n amfizematöz de¤ifliklikler mevcuttu (Resim 2).
Bronkoskopisinde belirgin trakeobronkomegali d›fl›nda sa¤
bronfliyal sistemde yo¤un sekresyon vard› ve mukoza
hemorajik görülüyordu. Bronkografi ile yine sa¤da her üç
lobda yayg›n bronflektazik de¤ifliklikler, trakean›n ve ana

bronfllar›n dilatasyonu görüntülendi. Hasta MKS, kistik
bronflektazi ve hemoptizi tan›lar›yla operasyona al›nd›. Sa¤
torakotomi yap›ld›¤›nda tüm loblarda kistik yap›lar›n oldu¤u
izlendi. Trakea ve bronflial sistemdeki geniflleme dikkati çekti.
Hastaya pnömonektomi yap›ld›. Akci¤erin patolojik
incelemesinde bronfl mukozas›nda izlenen düz kas atrofisi ve
elastik liflerin kayb› trakeobronkomegali ile uyumlu
histopatolojik de¤ifliklikler saptand›. Postoperatif dönemde bir
komplikasyon geliflmeyen hasta 10. gün taburcu edildi.
Operasyonda sonra belirgin klinik düzelme görüldü ve hasta 4
y›ld›r kontrol alt›nda izlenmektedir.

Tart›flma
Mounier – Kuhn Sendromu, nadir görülen bir hastal›kt›r.
Erkeklerde ve 30-40 yafllar› aras›nda daha s›k rastlan›r.
Literatürde 50 yafl üstü ve çocukluk ça¤lar›nda da saptand›¤› ve
en küçük 18 ayl›k bir bebekte tan› konuldu¤u bildirilmektedir
[3]. Hastal›k akci¤er fonksiyonlar›n›n korundu¤u minimal
hastal›ktan, respiratuvar yetmezlik ile sonuçlanan hastal›¤a
kadar genifl bir klinik tablo olarak karfl›m›za ç›kar. Tekrarlay›c›
pulmoner enfeksiyon ataklar› görülür [3,4]. Efor dispnesi ve
sekresyon ç›karmada zorluk mevcuttur. Enfeksiyon yoksa
hastal›k asemptomatik olabilir [3]. Takdim edilen olguda da
bronflektazi, hemoptizi ve tekrarlayan a¤›r pnömoniler tabloya
hakimdi. 
Sendromun patogenezinde trakea ve ana bronfllarda elastik
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liflerin atrofisi veya yoklu¤u, düz kaslarda zay›flama vard›r.
Hem membranöz, hem kartilaj doku etkilenmifltir [2]. Bizim
olgumuzda yap›lan histopatolojik incelemelerde de bu bulgular
saptanm›flt›r.
Trakeaobronflial sistemdeki bu patoloji inspiriumda trakea
ve ana bronfllarda belirgin dilate olmas›na, ekspiriumda ve
öksürükte daralma, hatta kollapsa neden olur. Distalde
sekresyonlar›n birikmesi sonucu kronik pulmoner
süpürasyonlar ortaya ç›kar [3]. Trakeobronkomegaliye genelde
bilateral, sakküler bronflektazi efllik eder [5]. Bizim olgumuzda
beraberinde kistik bronflektazi vard›r. Daha çok sa¤ akci¤erde
yayg›n oldu¤u ve sol akci¤erde hafif derecede sadece bir
segmentte bulundu¤u belirlenmifltir. Solunum fonksiyon
testlerinde bronflial ak›m h›z›nda ve tidal volümde azalma ile
artm›fl ölü boflluk bulgular› görülür. Direkt grafide trakean›n
geniflledi¤i izlenebilse de bronkografi ve pnömonektomi ile
trakeobronflial sisitemin dilatasyonu ve bronflektazik alanlar
b e l i rgin olarak ortaya konulur [1,3,4,6]. Olgumuzda da
radyolojik olarak literatüre uygun trakeobronkomegali ve
yayg›n bronflektazi tesbit edilmifltir. Wooding ve arkadafllar›
[3], trakeomegali için, direkt grafilerde trakea transvers ve
sagittal çaplar›n kad›nda 21 ve 23 mm, erkekte 25 ve 27 mm
üzerinde olmas›, bronkomegali için de, ana bronfl transvers
çap›n›n kad›nlarda sa¤ 19.8, sol 17.4 mm, erkeklerde 21.1 ve
18.4 mm üzerinde olmas› gerekti¤ini belirtmifllerdir. Bizim
vakam›zda, trakea çap› direkt grafide 27 mm boyutlar›nda
bulunmufltur. Bilgisayarl› tomografide ise trakea çap› 25-28
mm aras›nda, sa¤ ana bronkus 20 mm, sol ana bronkus ise 14
mm olarak belirlenmifltir.
Sundu¤umuz olguya sa¤ akci¤erindeki yayg›n bronflektazi
alanlar›n›n bulunmas› ve bunun a¤›r pnömoni ataklar›na ve

hemoptiziye neden olmas› sebebiyle sa¤ pnömonektomi
u y g u l a n m › fl t › r. Sol akci¤erde ise sadece bir segmentte
bronflektazik alan görülmüfltür. Hasta halen kontrol alt›ndad›r
ve operasyondan sonra klini¤inde belirgin düzelme
g ö r ü l m ü fl t ü r. Literatürde yayg›n bronflektazi nedeni ile
hastalar›n bir süre sonra solunum yetmezli¤ine girdi¤i
belirtilmektedir. Bizim olgumuzda karfl› akci¤er parankimi iyi
oldu¤undan rezeksiyon etkili olmufltur.
Klinikte az görülen bir hastal›k olmas›, sendromun genel
karakteristiklerine uymas›, sa¤da yayg›n bronfliektazi ve
parankim harabiyeti yüzünden pnömonektomi uygulanmas›
sebebi ile vakam›z› takdim etmeyi uygun gördük.
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Resim 1. Toraks›n bilgisayarl› tomografisinde frontal kesitte
trakeobronkomegali.

Resim 2. Toraks›n bilgisayarl› tomografisinde sa¤ alt lobdaki
kistik bronflektazik yap›lar.


