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Syndrome, Chest CT, Diagnosis The respiratory symptoms of MKS are non-specific and appear as a
recurrent respiratory infection. Chest CT remains the gold standard for
diagnosis treatment is non-specific and based on the control of
associated respiratory diseases, physiotherapy and sometimes surgery.
We report here the case of a 61-year-old man with a history ofchronic
bronchitis and recurrent pneumonia who was admitted for acute
dyspnea and in whom the diagnosis of MKS was retained. A better
knowledge of the pathology will allow an early diagnosis and
prevention of complications. This case illustrates the late diagnosis and
management.
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Introduction:-

Le syndrome de Mounier-Kuhn (SMK) ou trachéobronchomégalie (TBM) est une maladie rare caractérisée par une
dilatation trachéo-bronchique. D’étiologie non encore élucidée, on retrouve dans la genese des facteurs irritants tels
que le tabac ou des polluants associés a un défaut de développement du tissu conjonctif et du muscle lisse de la
trachée et des bronches[1]. Depuis 1932 environ 300 cas ont été rapportés dans la littérature. Le diagnostic, souvent
tardif,prédomine chez I’homme agé de plus de 50 ans et se manifeste par des infections respiratoires récidivantes. La
confirmation diagnostic repose sur 1’imagerie radiographique et scannographigue. Nous rapportons ici le cas d’un
homme de 61ans aux antécédents de bronchite chronique et de pneumopathie admis pour dyspnée aigue et chez
quile diagnostic de SMK est retenu.

Observation De Cas:-

Un homme de 61 ans, ancien menuisier, suivi depuis 3 mois pour une pancréatite stade B sur vésicule biliaire
lithiasique, tabagique chronique & 60 paquets/an, bronchitique chronique depuis 10ans, traité pour une pneumopathie
a deux reprises, qui rapporte depuis 2semaines une dyspnée d’aggravation progressive devenue stade 4mMRC

Corresponding Author:- Abdoulkader A. Anissa-Sahan 611
Address:- Département Pneumophtisiologie, Hopital Moulay Youssef, CHU lbn Sina,
Université Mohammed V, Rabat, Maroc.


http://www.journalijar.com/
http://dx.doi.org/10.21474/IJAR01/15078

ISSN: 2320-5407 Int. J. Adv. Res. 10(07), 611-616

associée a une toux productive ramenant des expectorations muco-purulentes sans hémoptysie évoluant dans un
contexte d’amaigrissement.

L“examen physique a montré un patient OMS a 1, fébrile a 38°, tachycarde a 104bpm, polypnéique a 24c/min avec
tirage susternal et sus claviculaire, une saturation artérielle a 90% a 1’air ambiant et des rales sibilants a
I’auscultation pleuro-pulmonaire

La radiographie de thorax a montré une distension thoracique, un élargissement de la trachée, clartés aréolaires et
tubulaires péri-hilaires (Figure 1). Le scanner thoracique a montré des poumons emphysémateux, une dilatation de
la trachée avec un diamétre transversale et antéro-postérieur respectivement de 32mm et 24mm ainsi qu’une
dilatation des bronches souches droite et gauche mesurant respectivement 17,8 et 19mm(Figure 2).La NFS a noté
une hyperleucocytose a 11500 avec un taux de polynucléaires neutrophiles a 10800 et une CRP a 50mg/l. Le dosage
des Ddiméres, bilan rénal, bilan cardiaque (BNP, troponine et ECG), la PCR covid et le genexpert sont revenus
négatifs. Le reste de la biologie sanguine était normal.

La pléthysmographie, faite & distance, a montré une hyperinflation thoracique et 1’absence de trouble ventilatoire
obstructif avec un volume résiduel (VR) a 3.90L soit 163%, une capacité pulmonaire totale (CPT) a 6,98L soit
102% de la valeur théorique, un rapport VR/CPT a 55 et un coefficient de tiffeneau (CTiff) a 100.

Il a été traité comme une exacerbation infectieuse de dilatation de bronches (DDB) mis sous oxygénothérapie,
plusieurs séances par jour de nébulisations par des bronchodilatateurs, une antibiothérapie probabiliste et une
kinésithérapie respiratoire. L’évolution a été favorable aprés deux semaines avec une saturation de repos a 99% et
disparition des sibilants. A la sortie il a été mis sous anticholinergique longue durée d*action devant [“emphyséme et
I“hyperinflation thoracique.

Figure 1-Radiographie thoracique de face :
1) élargissement trachéal ,2)clartés aréolaires et 3)tubulaires périhilaires,
4)horizontalisation des cotes,5)élargissement des espaces intercostaux ,
6)aplatissement des coupoles
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Figure2:Scanner Thoracique A Haute Résolution.
a,b : coupes transversales montrant une dilatation des bronches souches droite et gauche mesurant respectivement 17,8 et 19mm
et des bronches segmentaires. c,d : coupe coronale et sagittale montrant une dilatation trachéale diamétre transversale de 32mm
et diametre antéropostérieur de 24mm

Discussion:-

Le syndrome de Mounier-Kuhn est une affection rare découverte en 1897 par Czyhlarz lors d’une autopsie, mais ce
n'est que plus tard en 1932 que Mounier-Kuhn I'a décrit comme une dilatation trachéo-bronchique associée des
infections respiratoires basses récurrentes [1,2]. En 1962, Katz et al.[3] introduit le terme ‘trachéobronchomégalie’
sur des constatations faites sur des radiographies thoraciques conventionnelles ou la taille de la trachée pouvait
dépasser la largeur de la colonne vertébrale [3,4]. La prévalence exacte de la maladie n'est pas connue avec
quelques centaines de cas seulement ayant été rapportés a ce jour.

L étiologie de cette affection n’est pas clairement démontrée, cependant a 1’histologie une atrophie des muscles
lisses et du tissu élastique de la trachée et des bronches principales a été observée. L’association avec d“autres
maladies congénitales du tissu conjonctif tels que le syndrome d’Ehlers-Danlos ou le syndrome de Marfan souligne
le caractére congénital et autosomique récessif du SMK, cependant la plupart des cas restent sporadiques [4,5,6].

Une prédominance masculine a été rapportée avec un sex ratio de 8 :1 apres la troisieme décennie de vie [7,8]. Ce
qui concorde avec le cas que nous rapportons.

Cette anomalie du tissu conjonctif méne & une toux inefficace due a la dilatation anormale de I'arbre trachéo-
bronchique et a l'altération de la clairance mucociliaire qui se manifeste par des infections respiratoires récidivantes
et des dilatations de bronches. Il n’existe pas de signe pathognomonique du SMK. Les patients peuvent étre
asymptomatiques ou présenté une toux chronique voire une dyspnée. Peu de cas d’hémoptysie et
d’insuffisance respiratoire liée uniquement au SMK sont rapportés dans la littérature. Un hippocratisme digital ou
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une dysphonie peuvent étre retrouvé a un stade avancé de la maladie [7,8,9,10]. Dans le cas que nous rapportons,
la toux et la dyspnée étaient prédominantes.

Compte tenu du fait que le patient était fumeur et travaillait dans un environnement exposé a la poussiére de bois, les
symptémes ont été attribués a I’admission a une bronchopneumopathie chronique obstructive (BPCO) probable.
Dans la littérature le tabagisme ancien ou actif, principal facteur de risque d’emphyséme et de BPCO, est retrouvé a
une prévalence plus élevée (52 contre 30 %) dans la population de SMK [1,4,7,11]. KrustinsE.[9] dans une revue de
la littérature portant sur 128 cas, a noté que 25,8% des patients porteurs de SMK avaient une BPCO associée.
Malgré une suggestion émise par certains auteurs sur le rdle de 1’inflammation chronique post tabagique dans
’aggravation de la trachéobronchomégalie, la relation entre la BPCO, le SMK et le tabagisme n'a pas clairement été
établie. Le cas que nous rapportons est un sujet tabagique, menuisier de profession avec des lésions
emphysemateuses sur le scanner en plus des DDB ce qui rejoint les constatations faites dans la littérature.

Il existe trois sous-types de TBM en fonction de I'aspect anatomique [12,13]. Le type | présente un élargissement
diffus et symétrique de la trachée et des bronches, ce qui est le cas de notre observation. Dans le type I, le plus
courant, I'élargissement est plus excentrique avec des diverticules prononcés et un changement brutal de la taille des
bronches. Enfin, le type 111, ou les diverticules peuvent s'étendre aux bronches les plus distales. En 2015,Payandeh.J
et al. [14] établissent une nouvelle classification se basant sur la présentation clinique avec le type 2A qui
correspond a notre cas Tableaul.

Tableau 1:- Classification Clinique.

Type 1A :Nourrissons ayant subi une occlusion trachéale endoscopique feetale comme thérapie pour une hernie
diaphragmatique congénitale sévére diagnostiquée en période anténatale et ayant développé une TBM.
Type 1B :Enfants ou nourrissons ayant développé une TBM aprés une intubation prolongée

Type 2A : Patients ayant développé une TBM apres des infections pulmonaires récidivantes
Type 2B : Patients ayant développé une TBM apres un diagnostic de fibrose pulmonaire

Type 3 : Patients ayant une TBM et des preuves d'élastolyse extra- pulmonaire

Type 4 : Patients atteints de TBM sans facteurs prédisposants évidents

Les différents schémas de classification permettent aux cliniciens d’avoir une terminologie commune qui refléte la
compréhension de la maladie, et idéalement devraient guider sa prise en charge diagnostique et thérapeutique. Afin
d'étre cliniquement utiles, les réponses au traitement et le pronostic devraient également différer entre les groupes
[14].

Le diagnostic positif est basé sur la mise en évidence d’un élargissement trachéal et des bronches principales. A la
radiographie thoracique, pour pouvoir parler de trachéobronchomégalie, le diametre trachéal et des bronches
souches droite et gauche doivent mesurer respectivement plus de 30 mm, 24 mm et 23 mm.

Le scanner thoracique, permettant une analyse plus fine, reste 1’examen de référence pour retenir le SMK mais aussi
pour étudier le parenchyme pulmonaire a la recherche d’autres lésions associées telles que les bronchectasies ou un
emphyséme. Les valeurs normales des dimensions coronales et sagittales de la trachée, mesurées a un point situé a 2
cm au-dessus du sommet projeté de I'arc aortique, varient selon le sexe avec des limites normales comprises entre
25 et 27 mm respectivement chez ’homme, de 21 et 23 mm chez la femme. Pour les bronches souches droite et
gauche un diamétre normal est compris entre 18,4 -21,1 mm chez ’homme et 17,4-19,8mm chez la femme. Toutes
valeurs dépassant les limites supérieures permettent de retenir le SMK [3,15,16]. Les dimensions se trouvant dans la
littérature concordent avec celles observées dans notre cas. La bronchectasie est la Iésion la plus fréguemment
associée a la TBM [4,7,11]. Dans 1“étude de Schmitt et al, 88 % des cas présentaient des DDB centrales et sous-
segmentaires [11].

La bronchoscopie, lorsqu’elle est réalisée, est un outil de diagnostic non négligeable surtout si les résultats du

scanner thoracique sont équivoques. Elle permet d’objectiver la trachéobronchomégalie, les diverticules trachéaux et
bronchiques ou encore le collapsus dynamique des voies de la trachée et des bronches & 1“expiration[17].
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Le retentissement fonctionnel respiratoire de cet €largissement des voies respiratoires chez notre malade s’est traduit
par un piégeage d’air sans trouble ventilatoire obstructif. Cependant dans la littérature on peut retrouver un trouble
ventilatoire obstructif, restrictif ou méme une spirométrie normale [1,9,10].

I n’existe pas de traitement spécifique du SMK. Pour les formes asymptomatiques, le traitement vise les affections
respiratoires associées. A I'état stable, le traitement standard de la bronchectasie consiste en une Kinésithérapie
respiratoire réguliére, les vaccinations antigrippale, antipneumococciqu e et un traitement a long terme a
I'azithromycine pour les infections récurrentes conformément aux directives actuelles [18]. Les exacerbations
nécessitent une antibiothérapie systémique et un renforcement de la bronchodilatation principalement a l'aide de B 2
-agonistes nébulisés a courte durée d'action [18,19].

La place de la chirurgie dans la prise en charge du SMK est controversée vu la nature diffuse des lésions. Quelques
cas de transplantation pulmonaire ont été rapportés dans le syndrome de Mounier-Kuhn sans bénéfice prouvé en
termes de morbi-mortalité [1]. Pour certains auteurs, une pose de stent trachéal ou une trachéobronchoplastie
chirurgicale dans les formes séveres de SMK associées a une trachéobronchomalacie importante améliorerait leur
fonction respiratoire ainsi que la qualité de vie de ces malades [12,16,20,21].

Conclusion:-

Le syndrome de Mounier-Kuhn ou trachéobronchomégalie est une maladie rare d’étiologie controversée. Malgré
une centaine d’année écoulée entre la premiere description jusqu’a ce jour, elle reste encore méconnue et donc sous
diagnostiquée avec peu d’études de cas publiées. Les symptdmes respiratoires étant non spécifiques, une évaluation
systématique des dimensions de la trachée sur radiographie thoracique ou au mieux scannographique s’ impose chez
tout patient aux antécédents d’infections respiratoires basses récurrentes. Une meilleure connaissance de la
pathologie permettra un diagnostic précoce et une prévention des complications. Le cas rapporté illustre ce retard
diagnostic et de prise en charge.
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