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CASE REPORT

Olgular Esliginde Tedaviye Direncli
Bronkospazmin Ayirt Edici Tanisinda
Mounier-Kuhn Sendromu

Mounier- Kuhn Syndrome Accompanied by Cases: A Distinguishing
Diagnosis of Treatment Resistant Bronchospasm

Ayse Bacgioglu', Eylem Yildinm!, Fisun Kalpaklioglu', Yasemin Karadeniz Bilgili2

Ozet

Abstract

Mounier-Kuhn Sendromu (MKS), trakea ve bronslarin
geniglemesi, tekrarlayan solunum yolu enfeksiyonlan
ve bronsektazi ile karakterizedir. Burada MKS sapta-
nan iki olgu nadir gérilmesi nedeniyle sunuldu. OlI-
gularin ortak &zellikleri yillardir zor ashm/KOAH
tanilanyla takip edilmeleri, radyolojik incelemelerinde
bronsektazi varligi ve brons sekresyonlarinda nadir
gorilen bakterilerin Gremesiydi. Birinci olgu 43 ve
ikinci olgu 63 yasinda kadin olup toraks radyolojisin-
de trakea ve ana bronsg caplarninin ileri derecede
genis olmasi ile tani aldilar. Tedavi olarak birinci
olguda trakeaya stent konuldu ve semptomlar di-
zelmekle beraber her seferinde stent yerinden cikip
hemoptiziye yol acinca vazgecildi. ikinci olguda ise
hipoksemisi olmamasina ragmen polistemisi vard.
Her iki olguya tedavi olarak bronkodilatér, mukolitik
ve enfeksiyon kontroli icin proflaktik antibiyoterapi ve
astlarla imminizasyon uygulandi. Sonug olarak MKS,
tedaviye direncli bronkospazmda ayirt edici tani ola-
rak akla getirilmelidir.

Anahtar Sézcikler: Bronsektazi, Mounier-Kuhn Send-
romu, trakeabronkomegali.

Mounier-Kuhn syndrome (MKS) is a syndrome char-
acterized by the expansion of the trachea-bronchus,
recurrent respiratory tract infections, and bronchiecta-
sis. Herein, two cases were presented with MKS, as a
rare disease. For years, cases had been followed up
as asthma/chronic-obstructive-pulmonary-disease. In
the radiological examinations of cases, there were
bronchiectasic areas, and the growth of rare bacteria
in bronchial secretions. The two women were diag-
nosed as MKS when they were 43 and 63-yrs-old
respectively, with severe enlargement of the tracheal
and main bronchus diameter in the thoracic radiolo-
gy. A tracheal stent was placed in case-1, and alt-
hough her symptoms were relieved, we stopped trying
the procedure because of the recurrent displacement
of the stent caused by hemoptysis. Case-2 had poly-
cythemia with no hypoxemia. Both cases were given
supportive therapy including bronchodilator, muco-
lytic, prophylactic antibiotic to control infection and
vaccine immunization. As a result MKS should be
kept in mind in the distinctive diagnosis of treatment
resistant bronchospasm.

Key words: Bronchiectasis, Mounier-Kuhn Syndrome,
tracheobronchomegaly.
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Mounier-Kuhn sendromu (MKS) veya diger isimleri “tra-
keabronkomegali, trakeamalazi ve trakeabronkopati”
konjenital olarak gérilen nadir radyolojik ve klinik du-
rumdur (1,2). ik kez 1932'de Mounier Kuhn tarafindan
tarif edilen bu sendromun gelisme nedeni kesin bilinme-
mektedir. Biyopsi calismalarinda diz kas ve elastik fiber-
lerin atrofisi sonucu trakea ve ana bronglarin anormal
genisledigi ve trakeal halkalarin mukozal herniasyon
sonucu divertikillerin  gelistigi dustnilmektedir  (3,4).
Trakea ve brons yapi bozuklugu, yetersiz 6ksirik refleksi-
ne ve bozulmus mukosilier klirens aktivitesine yol acarak
stk alt solunum yolu enfeksiyonuna, bronsektaziye ve
fibrozis gelisimine neden olabilmektedir (5,6). Burada
yillarca astim ve kronik obstriktif akciger hastaligi (KOAH)
tanisi ile takip edilen iki MKS olgusu sunulmaktadir.

OLGU

Olgu 1: Kirk sekiz yaginda, kadin hastanin 30 yildir de-
vam eden nefes darligi, ses kisikhigi, éksurtk ve balgam
sikayetleri vardi. Hasta 10 yildir astm tanisi ile kortikoste-
roid ve cesitli bronkodilatérlerle (formoterol-budesonid,
teofilin, montelukast, tiotropium, salbutamol) tedavi gér-
mekteydi. Hastanin son 2 yildir sik antibiyotik kullanimi
(>4/yIl) ve hastane yatglan mevcuttu. Tedaviye direncli
zor ashim tanusi ile Universite hastanesine yénlendirilmisti.
Ozgecmisinde, cocuk sahibi, sigara icmemis ve soygec-
misinde belirgin &zellik yoktu. Fizik muayenede higiltili
solunum ve her iki akcigerde ekspiryum uzun ve sonor
ronkUs bulunmaktaydi. Laboratuvar incelmesinde, demir
eksikligi anemisi (hemoglobin: 11g/dl, ferritin: 12ug/l)
disinda hemogram, serum karaciger ve renal fonksiyon
testleri normal, c-reaktif protein (CRP) 130mg/L, serum
imminoglobilin (Ig) G, A ve M duzeyleri normal, total
IgE: 1309 kU/I, aspergillus, alternaria gibi kif mantarla-
rina karsi serum spesifik IgE dizeyleri negatifti. Arter kan
gazinda pH: 7,44, pO,: 57,5mmHg, pCO,:37,5mmHg,
O, saturasyonu %93,3, EKO’da sistolik pulmoner arter
basinc (SPAB) 28 mmHg ve kardiyak fonksiyonlar nor-
maldi. Hastanin son 1 yildaki en yiksek solunum fonksi-
yon degerleri; FEV1: %36 (0,98L), FEV1/FVC: %56,7,
FEF25-75: %18, erken ve geg FEV1 reverzibilitesi negatifti.
PA akciger grafisinde, trakeada dizensizlik ve bilateral
perihiler kistik-retikiler gérinim vardr (Sekil 1a). Yiksek
rezolUsyonlu bilgisayarli tomografide (YRBT) her iki brong
sisteminde yaygin genisleme, her iki akciger dokusunda
bronsektazik degisiklikler (Sekil 1b), sag Ust lobda sentria-
siner nodiller, sag orta lobda ve sol Ust lobda hacim
kaybi, paratrakeal 13mm capl trakea divertikili ve tra-

kea antero-posterior, sag ve sol ana brons caplar sirasiy-
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la 20,6mm, 12mm ve 17mm saptandi (Sekil 2a). Sanal
bronkoskopide, trakeada degisik seviyelerde ama agirlikli
olarak posteriorda cok sayida divertikiller vardi (Sekil 2b).
Fiberoptik bronkoskopide, trakea genis, trakea Ust 1/3'de
belirgin ve karinaya kadar uzanan divertikiler géronim
izlendi. Brong lavajinda tiberkiloz kiltiry negatif ve Aci-
netobacter Gremesi oldu. Hastanin nefes darligi medikal
tedavi ile kontrol altina alinamadigr icin lokal anestezi
altinda bronkoskopi ile trakeya silikon stent takildi. Stent
sonrasinda hastanin nefes darligi, hinltisi ve ronkislerinin
siddeti azalirken daha énce 1L Uzerine cikmayan FEV1
degerleri ortalama %45 (1,20L) seklinde seyretmeye bas-
ladi. Ancak stent takildiktan 3 giin sonra hasta hemoptizi
ve nefes darligi artisi ile bagvurdu ve yeniden bronkoskopi
yapilldiginda stentin yerinden cikhigr goérildi ve bu stent
cikarilip yenisi takildi. Bu durum 4 kez daha tekrar efti ve
sonunda her seferinde en cok 2 giin sonra ayni belirtilerin
olmasi, stentin gok zor yerlestirilip sabit kalmamasi nede-
niyle islemden vazgecildi. Bundan sonra éncelikle imm-
nizasyon (grip ve pndmokok asilan) yapilip bronkodilatér-
lere ilaveten dizenli mukolitik ve proflaktik antibiyoterapi
(klaritromisin 250mg 1x1 hafta sonu harig) baslandi.
Takiplerde hastanin antibiyotik ihtiyaci azaldi. Ancak
nefes darligr siddetli sekilde devam eftigi icin sik kortikos-
teroid kullanimi sonucu geligsen yan etkiler ve sikayetlerin-
de dizelme olmamasi nedeniyle hastada tedaviye uyum-
suzluk geligti. Hasta halen takibimizde olmasina ragmen
duzenli kontrollere gelmek yerine yaklasik ayda bir acile

basvurmaktadir.

Sekil 1a, b: Olgu 1’e ait PA akciger grafisinde, (a) solda belirgin bilate-
ral alt ve orta zonda kistik —retikiler gérinim, bilgisayarli tomografi
transvers kesitte, (b) santral bronglarda anormal genislemeler, paran-
kimde sol alt lobda belirgin kistik bronsektazi.

A

Sekil 2a, b: Olgu 1’e ait toraks bilgisayarli tomografisi (a) transvers
kesitte trakea ¢api 20,6 mm ve (b) sanal bronkoskopide eglik eden dev
trakea divertikili.
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Olgu 2: Altmis bes yasinda, kadin hastanin 20 yasindan
beri 6ksirik, balgam sikayetleri ve akciger enfeksiyonuna
bagh sik antibiyotik kullanim 8ykist vardi. Son 5 yildir bu
sikayetlerine ilaveten nefes darligi da eklenmis ve KOAH
tanisi ile cesitli bronkodilatérlerin kullanimi (inhaler for-
moterol-beklametazon, ipratropium + salbutamol ve
flutikazon nebil) ve yilda en az 2 kez hastane yahslar
vardi. Ozgecmisinde cocuklu olup, Polistemia vera tani-
siyla 4 yildir “hidroksitre’ tedavisi almaktaydi. Soygecmi-
sinde belirgin bir &zellik yoktu. Fizik muayenede higiltili
solunum ve her iki akcigerde ekspiryum uzun ve sonor
ronkis bulunmaktaydi. Laboratuvar incelemesinde; Hb:
14,3g/dl, hematokrit %43, 16kosit 10.100/mm?® (%86,7
nétrofil), trombosit 540.000/mm?, karaciger fonksiyonlari
ve bdbrek fonksiyon testleri normal, CRP: 20,46mg/l,
prokalsitonin: 0,022ng/ml, serum Ig G, A ve M dizeyleri
normal, total IgE: 4,67 kU/I idi. Arter kan gazinda
pH:7,46, pO,: 81,2mmHg, pC0O,:35,8mmHg, O, satu-
rasyonu %95 ve EKO’da SPAB 35 mmHg ve kardiyak
fonksiyonlar normaldi. Hastanin solunum fonksiyon test-
lerinde en yiksek FEV1: %77 (1,11L), FEV1/FVC: %55,7
idi. FEF25-75: %22 (0,55L) olup sistemik steroid sonrasi
FEV1 degerlendirilmesi ile bakilan geg reverzibilite testi
negatifti. Toraks YRBT'de her iki alt ve Ust lobda brongek-
tazik gérinim, her iki alt lobda yaygin sentriasiner nodil-
ler, trakea transvers capi 33,6mm ve her iki brong siste-
minde yaygin genigleme izlenmesi ile hastaya MKS tanisi
kondu (Sekil 3 ve 4a). Sanal ve fiber optik bronkoskopide
trakeada duzensizlik ve yaygin divertikiler gérinim izlen-
di (Sekil 4b). Brong lavajinda gram (-) basiller ve kiltirde
piperasilin ve seftazidime direncli Pseudomonas aerugino-
sa Uredi. Kinolon grubu antibiyotik tedavisi sonrasi kiltir
negatiflesti. imminizasyona (grip ve pnémokok asilan) ve
bronkodilatérlere ilave olarak mukolitik, klaritromisin
proflaksisi baglandi. Hastanin enfeksiyon ataklar azald
ve halen dizenli kontrollere gelmektedir.

TARTISMA

En sik 25-50 yas arasi erkeklerde gérilen MKS icin ulus-
lararasi literatir taramasinda yaklasik 176 olgu ve ulusal
yayinlarda 13 olgu bildirilmekte olup, en genc ve yasl
vakalar 18 aylik ve 79 yasindadir (6,7). Genelde olgular
sporadik olmakla birlikte otozomal resesif gecis de bildi-
rilmigtir (8). Trakea ve brong yapilarinda anormal genis-
lemeler Marfan Sendromu, Ehlers-Danlos Sendromu,
ataksi-telenjiektazi, kollajen doku hastaliklari, ankilozan
spondilit, kutis laksa ve hafif zincir depolama hastaligina
sekonder gelisebilmektedir (8). Sundugumuz iki olgu da

aile 6ykisinin bulunmamasi nedeniyle sporadik gibi
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gézikmektedir. Ayrica kadin olmalan acisindan ve tipik
20'li yaslardan itibaren semptomlarinin - baslamasina
ragmen yaklasik 30 yil sonra ileri yasta tani almalan agi-
sindan genel MKS olgularindan farklilik géstermekteydiler.

- A
Sekil 3: Olgu 2’ye ait toraks bilgisayarli tomografisi, koronal kesitte
trakea en genis capr 33,6 mm ve akciger alt loblarda belirgin bronsekta-

Zi.

Sekil 4a, b: Olgu 2’ye ait toraks bilgisayarli tomografisi, (a) vertikal

kesitte Ust mediastende trakeamegali ve (b) sanal bronkoskopide trakea
divertikil agizi.

Hastalarnimizin klinigi MKS icin tipik olup nefes darlig,
5kstrik ve balgamin eslik ettigi tekrarlayan solunum yolu
enfeksiyonlar ve pnémoni seklindeydi. Yayinlarda siddetli
5kstrige bagh senkop ve hemoptizi de sikéyetler arasin-
da bildirilmigtir (2,10).

MKS, ana hava yollarinin hastaligi olarak baglayip, bron-
sival genisleme 4. brons dallanmasina kadar gérilebil-
mektedir (11). Brongektazi, hastaligin baglangicinda ol-
mamakla beraber tekrarlayan enfeksiyonlar sonucu gelisir,
genellikle bilateral ve sakkiler tiptedir (5). Ayrica zaman
icinde akciger parankiminde fibrozis, amfizem, kronik
solunum yetmezligi, comak parmak, pnémotoraks ve
vokal kord paralizi gelistigi bildirilmigtir (12-14). MKS
hastalarinin sik enfeksiyon ve antibiyotik kullanimina bagl
balgam kiltirlerinde olgu 2'de oldugu gibi Acinetobacter
gibi hastane kaynakli ve pek cok antibiyotige direncli
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bakteri Gremesi olabilmekte ve hatta Alcaligenes xylosoxi-
dans gibi nadir Greyen bakteriler de bildirilmigtir (15).

Her iki olgu yillarca astim / KOAH tanilanyla takip edil-
miglerdir. Halbuki MKS astimdan farkl olarak reversibl bir
hava yolu hastaligi degilken, KOAHtan ise erken baslan-
gig yasi ve sigara etyolojisinin olmamasi ile ayirt edilebi-
lirdi. Brongektazi tamisi MKS icin kismen dogru olmakla
beraber solunum fonksiyon testinde hem santral hem
periferik hava yolu obstriksiyonu, inspiratuvar kolda bifa-
zik géronim, tidal hacim ve 6l0 boslukta ve rezidiel ha-
cimde artis olmasi ile farklik géstermektedir (13). Bunun
nedeni, inspiryum baslangicinda negatif intratorasik ba-
sing ile genisleyen trakeanin inspiryumun ortasinda ve
ekspiryum baginda intratorasik basing artisina bagl duvar
direnci azalmasi sonucu gelisen kapanmasidir (5).
Hastaligin kesin tanisi radyolojik olarak toraks YRBT'de
trakea gapinin kadinda 21mm erkekte 25mm ve Uzerinde
olmasi ve sag ve sol ana brong capinin sirasiyla 20mm ve
18mm Uzerinde olmasi ile konulabilir (Tablo 1) (11,14).
Bronkoskopide divertikillerin izlenmesi ve 6ksirik veya
ekspiryumda trakea/ana bronslarin kollaps olmasi da
tipiktir. Hastalarnin radyolojileri tipik MKS &zellikleri gos-
termekteydi.

Tablo 1: MKS icin radyolojik tani kriterleri (Transvers ¢cap mm olarak)
(14).

Trakea  Sag ana brons  Sol ana brong

Erkek 25 21.1 18.4
Kadin (K) 21 19.8 17.4
Olgu 1(K) 20,6 12 17
Olgu2 (K 336 15 18

Hastaliga ézel bir tedavi sekli olmayip semptomatik olan-
lara enfeksiyon ataklarinin uygun antibiyotiklerle tedavisi
ve sik antibiyotik kullanimini énlemek icin antibiyotik prof-
laksisi, grip ve pnémokok asilariyla imminizasyon, pul-
moner rehabilitasyon, sigara ve irritanlardan uzak durul-
masi Snerilmektedir. Agir olgularda girigimsel islem ola-
rak trakeal kollapsa karsilik trakeal stent, endoprotez ve
trakea-bronkoplasti yapilabilmektedir. Buna karsin cerrahi
girisimler ve akciger transplantasyonu hastaligin yaygin
yapisi nedeni ile yararli olmamaktadir (10). Endotrakeal
stent cerrahi seceneklere goére daha az invazif olmasi ve
bronkoskopik olarak uygulanabilmesi acgisindan kolay bir
secenek olup ileri derecede hava yolu obstriksiyonu ve
trakeal kollapsi olan olgularda uygulanabilir.  Silikon

stentler metallere tercih edilmektedir, ciinki kinlma ve yer

Cilt - Vol. 4 Say1 - No. 3

degistirme riski daha az ve yerinden cikarilmasi daha
kolaydir. Her ne kadar olgumuzda trakeal silikon stent
fayda saglasa da kalici olmamasi ve birden cok yapilan
uygulamalar hastada yipranmaya yol acmis olabilse de
literatirde kahc fayda sagladigini bildiren yayinlar mev-
cuttur. Odell ve ark. (16) 12 MKS olgusundan 10’nuna
stent takip 7 tanesine daha sonra trakea-bronkoplasti
yapmiglardir. Stent sonrasi 3 hastada trakeabronsit, 1
hastada laringeal 6dem ve akut respiratuar distres send-
romu ve 1 hastada stentin yerinden ¢ikmasi gérilirken 2
hastada stent basarisiz olmus ve 1 hastada ise stent kalici
tedavi olarak devam edilmistir.

Sonuc olarak, klinigi bronsektazi hastaligi ile benzer olan
MKS, sik tekrarlayan alt solunum yolu enfeksiyonu ve
tedaviye direncli bronkospazmda ayirt edici tani olarak
akla getirilmelidir.

CIKAR CATISMASI

Bu makalede herhangi bir cikar gatismasi bildirilmemisgtir.
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