Tiirk Gogiis Kalp Damar Cer Derg
2002;10:116-117

Dr. Sarper ve Arkadaslari
Mounier — Kuhn Sendromu

Mounier — Kuhn Sendromu: Olgu sunumu
MOUNIER — KUHN SYNDROME: CASE REPORT

Alpay Sarper, *Necdet Oz, Abid Demircan, **Erol Isin

Akdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi, Gogiis Cerrahisi Ana Bilim Dali, Antalya,
*Antalya SSK Hastanesi, Gogiis Cerrahisi Klinigi, Antalya
**Antalya Gogiis Cerrahisi Merkezi, Gogiis Cerrahisi Klinigi, Antalya

Ozet

Mounier — Kuhn sendromu nadir goriilen, iist solunum yolunda elastik ve muskiiler dokudaki defekt sonucu olusan, konjenital bir
hastaliktir. Sundugumuz olgu hemoptizi, tekrarlayan agir pnomoni ataklart ve tek tarafli kistik brongektazi ile birlikte seyreden
trakeobronkomegali olgusudur. Hastaya sag pnomonektomi uygulanmistir. Operasyondan sonra belirgin klinik diizelme goriildii ve
hasta halen 4 yildir kontrol altinda saglikli olarak hayatina 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.
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Giris

Mounier — Kuhn Sendromu (MKS), trakea ve ana bronslarin
belirgin dilatasyonu ile karakterize, tekrarlayan pulmoner
infeksiyonlarla seyreden ve nadir goriilen bir hastaliktir.

Genelde yetigkinlerde manifest hale gelmesine ragmen
otozomal ressesif gecislidir [1,2].

Olgu

Otuz dokuz yagindaki erkek hasta dispne, ates, Oksiiriik,
balgam ve hemoptizi sikayetleri ile klinigimize bagvurdu. Bu
sikayetlerinin kiigiik yaslardan beri devam ettigini ve son iki
yildir sikliginin arttigini tanimliyordu. Fizik muayenesinde sag
hemitoraksta krepitan raller isitiliyordu. Hastanin direk toraks
radyografisinde trakeada genisleme, sag akcigerde havalanma
artist ve sag alt zonda hava kisti goriilmekteydi. Toraks
bilgisayarli tomografisinde trakeobronkomegali goriiliilyordu
(Resim 1). Trakeanin ¢apt 25-28 mm olarak olgiildii. Sag
akciger her ti¢ lobda yaygin, sol alt lob posterobazal segmentte
kistik bronsektazi alanlar1 izlendi. Ayrica sag alt lob
mediobazal segmentte kalin cidarli 3x4 cm’lik hava kisti ve
sagda yaygin amfizematoz degisiklikler mevcuttu (Resim 2).
Bronkoskopisinde belirgin trakeobronkomegali disinda sag
brongiyal sistemde yogun sekresyon vardi ve mukoza
hemorajik goriililyordu. Bronkografi ile yine sagda her ii¢
lobda yaygin bronsektazik degisiklikler, trakeanin ve ana

bronsglarin dilatasyonu goriintiilendi. Hasta MKS, Kkistik
brongektazi ve hemoptizi tanilariyla operasyona alindi. Sag
torakotomi yapildiginda tiim loblarda kistik yapilarin oldugu
izlendi. Trakea ve bronsial sistemdeki genisleme dikkati ¢ekti.
Hastaya pnomonektomi yapildi. Akcigerin patolojik
incelemesinde brong mukozasinda izlenen diiz kas atrofisi ve
elastik liflerin kaybi trakeobronkomegali ile uyumlu
histopatolojik degisiklikler saptandi. Postoperatif donemde bir
komplikasyon gelismeyen hasta 10. giin taburcu edildi.
Operasyonda sonra belirgin klinik diizelme goriildii ve hasta 4
yildir kontrol altinda izlenmektedir.

Tartisma

Mounier — Kuhn Sendromu, nadir goriilen bir hastaliktir.
Erkeklerde ve 30-40 yaslar1 arasinda daha sik rastlanir.
Literatiirde 50 yas iistii ve cocukluk caglarinda da saptandig1 ve
en kiiciik 18 aylik bir bebekte tam1 konuldugu bildirilmektedir
[3]. Hastalik akciger fonksiyonlarinin korundugu minimal
hastaliktan, respiratuvar yetmezlik ile sonuglanan hastaliga
kadar genis bir klinik tablo olarak karsimiza ¢ikar. Tekrarlayici
pulmoner enfeksiyon ataklar1 goriiliir [3,4]. Efor dispnesi ve
sekresyon cikarmada zorluk mevcuttur. Enfeksiyon yoksa
hastalik asemptomatik olabilir [3]. Takdim edilen olguda da
brongektazi, hemoptizi ve tekrarlayan agir pnomoniler tabloya
hakimdi.

Sendromun patogenezinde trakea ve ana bronglarda elastik
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Resim 1. Toraksin bilgisayarli tomografisinde frontal kesitte
trakeobronkomegali.

liflerin atrofisi veya yoklugu, diiz kaslarda zayiflama vardir.
Hem membrandz, hem kartilaj doku etkilenmigtir [2]. Bizim
olgumuzda yapilan histopatolojik incelemelerde de bu bulgular
saptanmigtir.

Trakeaobrongial sistemdeki bu patoloji inspiriumda trakea
ve ana bronslarda belirgin dilate olmasimna, ekspiriumda ve
oksiiriikte daralma, hatta kollapsa neden olur. Distalde
sekresyonlarin  birikmesi  sonucu  kronik  pulmoner
stiplirasyonlar ortaya ¢ikar [3]. Trakeobronkomegaliye genelde
bilateral, sakkiiler bronsektazi eslik eder [5]. Bizim olgumuzda
beraberinde kistik bronsektazi vardir. Daha ¢ok sag akcigerde
yaygin oldugu ve sol akcigerde hafif derecede sadece bir
segmentte bulundugu belirlenmistir. Solunum fonksiyon
testlerinde bronsial akim hizinda ve tidal voliimde azalma ile
artmis Olii bosluk bulgular1 goriiliir. Direkt grafide trakeanin
genisledigi izlenebilse de bronkografi ve pnomonektomi ile
trakeobrongial sisitemin dilatasyonu ve brongektazik alanlar
belirgin olarak ortaya konulur [1,3,4,6]. Olgumuzda da
radyolojik olarak literatiire uygun trakeobronkomegali ve
yaygin brongektazi tesbit edilmistir. Wooding ve arkadaslar
[3], trakeomegali icin, direkt grafilerde trakea transvers ve
sagittal caplarin kadinda 21 ve 23 mm, erkekte 25 ve 27 mm
iizerinde olmasi, bronkomegali i¢in de, ana brons transvers
capmin kadinlarda sag 19.8, sol 17.4 mm, erkeklerde 21.1 ve
18.4 mm lizerinde olmas1 gerektigini belirtmisglerdir. Bizim
vakamizda, trakea capi direkt grafide 27 mm boyutlarinda
bulunmustur. Bilgisayarli tomografide ise trakea capi 25-28
mm arasinda, sag ana bronkus 20 mm, sol ana bronkus ise 14
mm olarak belirlenmistir.

Sundugumuz olguya sag akcigerindeki yaygin bronsektazi
alanlarinin bulunmasi ve bunun agir pnémoni ataklarma ve
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Resim 2. Toraksin bilgisayarli tomografisinde sag alt lobdaki
kistik bronsektazik yapilar.

hemoptiziye neden olmasi sebebiyle sag pnomonektomi
uygulanmistir. Sol akcigerde ise sadece bir segmentte
brongektazik alan goriilmiistiir. Hasta halen kontrol altindadir
ve operasyondan sonra kliniginde belirgin diizelme
goriilmiistiir. Literatiirde yaygin bronsektazi nedeni ile
hastalarin bir siire sonra solunum yetmezli§ine girdigi
belirtilmektedir. Bizim olgumuzda kars1 akciger parankimi iyi
oldugundan rezeksiyon etkili olmustur.

Klinikte az goriilen bir hastalik olmasi, sendromun genel
karakteristiklerine uymasi, sagda yaygin bronsiektazi ve
parankim harabiyeti yiiziinden pnomonektomi uygulanmasi
sebebi ile vakamizi takdim etmeyi uygun gordiik.
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