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Giris

Trakeobronkomalazi (TBM) ana hava yollarinin bir hastaligidir. Kikirdak destek doku-
sunun yumusamasl veya hasarina ve/veya dis ceperdeki elastik liflerin dejenerasyonu-
na ve atrofisine bagl olarak trakea ve brons duvarlarinin zayiflamasi nedeniyle ortaya

cikar. Buna bagli olarak, trakea ve bronslar ekspiryumda asiri derecede kollabe olur ve
hava yollarinin enine capi en az %50 oraninda azalir (1,2).

Fizyolojik acidan merkezi hava yollarinin stabilitesi, enine kesitte kikirdak uzunlugu ile
arka duvar uzunlugu arasindaki orana baglidir. Normalde kikirdak/zar orani 4.5/1"dir.
TBM'de bu oran 2/1'e ulasabilir (2).

Eriskinlerdeki TBM prevalansi tam olarak bilinmemektedir. Nuutinen’in calismalari-
na gore (3), TBM orta ve ileri yas araliklarinda daha sik gordldr ve sigara kullanma
oykusuyle iliskilidir. Japonya’da yapilan ve solunum patolojilerinin arastirilmasi ama-
cyla bronkoskopi uygulanan 4283 hastanin dahil edildigi bir calismada, olgularin
%12.7'sinde TBM saptanmistir (4). Bir baska calismada, kronik bronsiti olan hastalara
uygulanan bronkoskopilerde, olgularin %44'tne TBM tanisi konmustur (5).

Trakeomalazide hava yollarinda dinamik bir obstriksiyon vardir, buna bagl olarak
akciger parenkiminde bir dereceye kadar asiri havalanma ve hava hapsi olusabilir. Nor-
mal bir ekspiryumda, gégus kafesi icindeki basinc artisi hava yollarinda bir daralmaya
neden olur, ancak bu daralma trakea ve brons agacinin rijititesi, [imen ici basinc ve
kikirdak destek yapilarla dengelenir (1). TBM'de, giderek artan intratorasik basinc int-
raliminal basinci asar ve hava akisini azaltarak dispne, balgam cikarmada zorluk, tek-
rarlayan enfeksiyonlar ve muhtemel bir kronik solunum yetmezligine neden olur (1).
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Selim niteligine ragmen, TBM'nin ilerleyici morbiditeye neden olabilecegi ve cok ileri
evrelerinde, solunum yetmezligi ve 6limle sonuclanabilecedi akilda tutulmalidir (1).

GUnUmuzde, TBM ve asirt dinamik havayolu kollapsi (ADHK) ayirimi konusunda bazi
yazarlar arasinda gorus karsitliklart bulunmaktadir (2). Bu yazarlarin gorusi, TBM'nin
hava yolu kikirdak dokusunun bir patolojisi oldugu, ADHK'nIn ise yalnizca posterior
membranoz trakea duvarini etkiledigi yonindedir. Bu iki durumun altinda yatan fizyo-
patolojik mekanizmalar farkl olsa da, pratikte tedavi yaklasimlari benzerdir ve dahasi
bazi hastalarda bu ikisi bir arada bulunabilir (6).

Oneri

Trakeobronkomalazi ve asiri dinamik havayolu kollapsi, dinamik darligin farkli iki

klinik gérinimd olarak tanimlanabilirler, ancak tedavi yaklasimlari arasinda fark
yoktur.

Siniflama

TBM lokalize veya diffliz olabilir; trakeay (trakeomalazi), bronslari (bronkomalazi) veya
her iki yapiyl birden (TBM) tutabilir (1). Eriskinlerde gorilen TBM icin farkh siniflan-
dirmalar énerilmistir. Morfolojik acidan, trakeanin yan duvarlarindaki koronal kollaps
(kilic kini trakea), trakeanin hilal seklini almasina neden olan anteroposterior kollaps
ve trakeanin konsantrik kollapsi ayirt edilir (7).

Bu farkli formlar hastaligin dogumsal veya sonradan edinilmis olmasina ve agirlik de-
recesine gore degisir (1).

Murgu (2), eriskinlerde gérilen TBM'nin siniflandinimasi icin FEMOS (ingilizce “functi-
onal class”, “etiology”, “morphology”, “origin” ve “severity” sdzctklerinin bas harf-
lerinden) siniflandirmasini dnermistir (2). Bu sistemde, morfolojik gortinim, fizyopato-

loji, semptomatoloji, hastaligin stresi goz éninde bulundurularak bir skor belirlenir.
Etiyoloji ve Fizyopatoloji

Primer veya konjenital TBM: Trakeobronkomegali veya Mounier-Kuhn sendromu,
trakeobronsik capin diffiiz dilatasyonuna neden olan nadir hava yolu patolojilerinden
biri olarak eriskinlerde 6zel bir 5neme sahiptir. Altta yatan patogenez, trakea ve ana
brons elastik dokusu ile kas liflerinin dogumsal atrofisine baglidir. Bu patoloji orta yas-
taki erkeklerde siktir: tani konan olgularin %75’ini 28 yasin tzerindeki hastalar olus-
turur. Hastalar genellikle asemptomatiktir ama patoloji kendini gésterdiginde, kronik
oOksurik, bol ekspektorasyon, dispne, hemoptizi, tekrarlayan enfeksiyonlar ve nadiren
pulmoner fibrozis ortaya cikar.

Tibbi gorintdlemede, 6zellikle trakea ve ana bronslarin genislemis oldugu goralur:
trakea capi > 3 cm, sag ana brons capi > 2.4 cm, sol ana brons capi > 2.3 cm’ye ulasir.
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Kikirdak halkalar arasindaki bagdokusu éyle incedir ki, ekspiratuar kollapsta ortaya
cikan pli ve keseciklerin olusturdugu divertikdller dalgali bir goértintlye neden olur.

Edinilmis veya sekonder TBM: Endotrakeal tlplerin ve/veya trakeotominin tra-
kea stenozuna neden olabilecegi bilinmektedir. Uzun sireli entibasyon da hasta-
larda trakeobronkomalaziye neden olabilir ve eriskinlerdeki lokal trakeomalazinin
en sik nedenidir (1). Patogenezi, endotrakeal tlp balonunun yarattigi basincin
kan akimini etkileyerek, destek kikirdak dokusunda hasara ve kayba neden olmasi
sonucu ortaya cikan zayiflama ve trakea duvarinda segmanter ekspiratuar kollapsa
baglidir (9). Trakeotomi ise, kikirdagin 6n duvarini kirarak, yan duvarlarda cok-
meye neden olabilir. Bunun sonucunda, “psddoglottik” olarak adlandirilan 6zel
bir trakea stenozu ortaya cikar. Trakeal stenozun bu formlarinda, cap azalmasi
ekspiyumda kendini gosterir.

Pnémonektomi veya lobektomi sonrasi: Pnédmonektomi veya lobektomi (6zellik-
le de Ust sag lobektomi) sonrasi gelisen malaziler, genellikle stttriin tst kismindaki
segmentte gorultr (9). Akciger nakli uygulanan hastalarda, anastomoz dizeyinde ve
asagisinda brons duvari bozukluklari ve buna bagli olarak da lokalize malazi gordle-
bilir. Bunun nedeni, bronsiyal arter anostomozunun genellikle yapilmamasi sebebiyle,
nakli takip eden haftalarda brons mukozasinda gorulen iskemidir.

Kronik enflamasyon: Atrofik polikondrit, tekrarlayan kondrit ataklari ve kulak, burun
ve trakeobronsik agac bagdokusunda enflamasyonla kendini gosteren, nadir gorilen
otoimmun bir hastaliktir. Bu hastalik daha cok orta yastaki kadilarda goruldr (olgularin
%50'sinde hava yolu rahatsizliklar ve glotit mevcuttur). Tipik olarak, trakeobronsik
kikirdakta destriksiyon ve fibroz gozlenir, ancak arka duvar bitinlugu korunur. Bu
hastalarda basta gelen 6lim nedeni hava yolu enfeksiyonlaridir (10).

Dis basi: Dis mediastinal timorler, trakea duvarini invazyonla tahrip ederek veya za-
yiflatarak, genellikle lokalize dinamik darliga neden olabilirler. Benign nedenler ara-
sinda, intratorasik guatra veya torasik aorta anevrizmalarina bagli TBM sayilabilir (1).

KOAH’la iliskili TBM: TBM'nin hava yollarinin periferik obstriksiyonunun bir sonucu
olarak da gelisebilecegi 6ne strtilmdstir. Buna uygun olarak agir amfizemi olan has-
talarin buyuk bir kisminda ana hava yollarinda ekspiratuar kollaps goérulur.

Bu parietal kollaps, amfizemde sik gortlen, sigara kullanimina veya hava yollarinin
hipermobilitesine sekonder olarak gelisen kronik lezyonlara bagli olabilir (9).

1972'de, bir calismada, TBM'si olan 35 hastadan 24'inde ayni zamanda KOAH oldugu
gosterilmistir (11). Daha sonraki calismalarda, hastalarin %57'sinde TBM ve KOAH'In bir
arada bulundugu tanimlanmistir. Bununla birlikte, ana hava yollarinin bittn kollaps-
lari TBM degildir ve hava yollarinin ekspiryumda capin %30'unu asmamasi gereken
kollapsindan ayirt edilmeleri gerekir (9).
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Diger benzer calismalarda trakeal kollapsin hava yollarinin total direncine ancak kisitli
dizeyde katkida bulundugu belirlenmistir (12). Yakin zamanda yapilan calismalar, ciddi
TBM tedavisinden yararlanan hastalarda KOAH'In da dizeldigini ortaya koymaktadir (9).

Oneri

Dinamik havayolu darligi, KOAH ile cok sik olarak birliktedir alevienme sikligini arti-
rabilir. Sik alevlenme yasayan olgularda varligr arastirilmalidir.

Tani

TBM'li hastalarda nonspesifik semptomlar veya KOAH veya astma gibi altta yatan has-
taliklara bagli semptomlar gordldr (1). Bu nedenle cogunlukla tani atlanir.

Toraks BT: inspiryum sonunda alinan kesitlerin incelenmesiyle solunum siklusu sira-
sindaki dinamik kollapsi gérmek mumkdn olmadigindan, siklusun fazlarinin sonunda
degil, her 2 fazda da gortint almak gerekir (13). BT, 6zellikle multi-detektorlt tarayici
ile alinan ve ana hava yollarinin yalnizca birkac saniyede goértintilenmesini saglayan
kesitler ve gercek zamanli uzaysal cdzundrlikle elde edilen ¢ boyutlu rekonstriksi-
yonlar ile TBM'nin noninvazif gérinttlenmesinde idealdir. Brons capinin solunumun
siklusunun farkli zamanlarinda, 6ksurik sirasinda veya derin ekspiryum sirasinda 6lci-
lebilmesine de imkan verir (14-16,18,19).

Ana hava yollarinin kollaps ytzdesinin hesaplanmasi icin, dinamik ekspiratuar yu-
zey (dynamic expiratory area: DEA) inspiryum sonundaki ylzeyden (area at the end
of inspiration: AEI) cikarilir. Elde edilen sonuc AEl'ye boltundr ve ardindan 100°le
carpilir (6,16,18). Ylzdenin <%50 olmasi durumunda bir malazi oldugu dustndlar
(6,16,18).

Yakin zamanda yapilan bir calismada, TBM tanisi almis 29 hasta degerlendirilmis, di-
namik BT'leri, tanida altin standart kabul edilen spontan solunum sirasinda yapilan
bronkoskopiyle karsilastiriimistir. BT ile olgularin %97'sinde (28/29 hasta) TBM tanisi
dogru olarak konulabilmistir. Bu sonuc, dinamik BT'nin hava yollari malazilerinin sap-
tanmasinda cok duyarli bir yéntem oldugunu gostermektedir (20).

Manyetik rezonans (MR): Solunum eforlu veya eforsuz MR, kollaps indeksinin 6lctl-
mesinde kullanilabilir (9).

Endobronsiyal ultrason (EBUS) ve multimodal gériintiileme: Farkli ekspiratu-
ar kollaps tipi olan hastalarda ana hava yolu duvarlarinin yapisindaki farkhliklar, en-
dobronsiyal ultrason ile 20MHz'lik radyal dalgalarla saptanabilir. Atrofik polikondrite
bagli TBM'de, kikirdak kalinlasmistir ve diizensizdir, oysa arka duvar normaldir. Tra-
keotomi sonrasi gelisen TBM'de kikirdak dizensizdir ve arka duvarla birlikte kalinlas-
mistir (21).
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BT, bronkoskopi, EBUS, VRI (Vibrasyon Rezonans Goruntileme) gibi farkli gorinttle-
me yontemlerinin ve farkli fizyolojik ¢lctim tiplerinin (osilometrik impulsiyon, negatif
ekspiratuar basing, endoltiminal kateterle hava yollari basincinin élctimesi) birlestiril-
mesi, TBM'si olan hastalarda duvarin hangi bolgelerinde zayiflama oldugunun kesin
olarak saptanmasini ve tedavi sonrasinda (6rnegin; endoluminal stent uygulamasi) or-
taya cikan sekonder modifikasyonlarin belirlenmesini saglayacaktir (22).

Solunum fonksiyon testleri (SFT): Solunum fonksiyon testlerinin TBM tanisinda
kullanimi sinirhdir. Lokal ekstratorasik trakeomalazide, akim-volim egrisi solunum eg-
risinde dizlesme gosterir.

Ekstratorasik lokalize trakeomalazide, akim-voliim egirisi, inspiratuar egride dizlesme
gosterir (1). TBM’de gozlenen sonuclar, KOAH, uyku apne sendromu ve larenksin
néromuskiler bozukluklarinda goérilen asiri ekspiratuar kollapsta goézlenen sonuclar-
dan ayirt edilemez (14).

Bronkoskopi: Dinamik ekspiratuar kollapsin gérintilenmesi TBM tanisinda altin
standarttir (1,6). Tercih edilen yontem, lokal anestezi altinda veya hafif intraven6z
sedasyon sonrasinda fleksibl bronkoskopidir. Bu esnada hasta spontan solunum ya-
pabilir, talimatlan takip edebilir ve boylelikle trakeanin spontan solunum sirasindaki
tepkiler belirlenebilir (6,16).

Captaki azalma %50-75 arasinda ise hafif, %76-90 arasindaysa orta derecede, %91-
100 arasindaysa agir TBM’den s6z edilir (6,16). Derin inspiryum ve zorlu ekspiryum
gibi solunum manevralariyla, girisim sirasinda brons agacinin farkl bolgelerinde 6l-
ctmler yapilabilir (6,16).

Oneri

Bronkoskopi dinamik darlik tanisinda altin standart tani yontemi olarak onerilir.

Dinamik BT dinamik darlik tanisinda bronkoskopiye yakin degerde bir tani kesinligi
ile kullanilabilir.

Tedavi

TBM'nin tedavisi konusunda kesin bir yaklasim bulunmamaktadir. TBM tanisinin tesa-
difen kondugu asemptomatik hastalarda tedaviye gerek yoktur. Tedaviye gereksinimi
olan semptomatik hastalarin belirlenmesi zordur (16).

Farmakolojik tedavi: invazif tedaviye baslamadan énce, eslik eden patolojilerin op-
timum tedavisinin saglanmasi esastir. KOAH’a bagl brons spazminin ve astmanin te-
davi edilmesi gerekir, ciinku bdylelikle intratorasik basincin ve buna bagl olarak ana
hava yollarindaki ekspiratuar kollapsin azaltiimasi saglanir.
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Noninvaziv pozitif basincli ventilasyon (CPAP): Yukarida sayllan midahalelere
cevap alinamadiginda veya alevlenmeler cok siklastiginda, CPAP Onerilebilir. CPAP
hava yolu kollapsini engelleyen pndématik bir stent gorevi goérir. Pozitif basing, hava
yollarini acik tutarak ve solunum akisini iyilestirerek, hava yollarinin direncini ve solu-
num isini azaltir.

Trakeobronsiyal stentler: Stentler hava yollarinin capini diizelterek semptomlari ve so-
lunum fonksiyonunu iyilestirirler. TBM'de hava yollarinin capindaki strekli degisme, sili-
kon stentlerde migrasyon, metalik stentlerde fraktdr riskini artirir. Diger taraftan, stentin
uclarinda ve normal mukozayla strtiindigu yerlerde grantlom ve mukus tikaci olusma
riski artar. Genellikle silikon stentlerin neden oldugu komplikasyonlar, metalik stentlere
kiyasla daha hafiftir. Ozelikle Y seklinde silikon stent kullaniminin gerekli oldugu diffiiz
TBM formlarinda bu durum gecerlidir. Ayrica, Y stentler migre olmazlar. (6,16).

Ernst ve ark. (6) difz ve agir TBM nedeniyle silikon Y stent ile tedavi edilmis 75 hastayi
prospektif olarak izlemislerdir. Stent yerlestirilmeden énce ve stent yerlestirildikten 14
gln sonra, stbjektif semptomlari, yasam kalitesini ve alti dakikalik ylrdme testi ile
egzersize toleransi degerlendirmislerdir. Bazi olgularda stent kesin tedavi saglamis an-
cak bazi olgularda, trakeobronkoplasti uygulamasindan yarar gorebilecek hastalarin
belirlenmesini saglamistir (6,16). ilk ayin sonunda semptomlarda ve yasam kalitesinde
anlamli diizelme saglanirken, ne solunum fonksiyon testi ne de alti dakikalk yura-
me testi parametrelerinde iyilesme gézlenmemistir (6,16). Stentlerin neden oldugu
komplikasyonlarin fazlalligi da dikkat cekmis, bu komplikasyonlarin cogunda stentin
cikarilmasi gerekmistir.

Bir baska calismada, Murgu ve ark. agir TBM'si olan ve silikon stentle tedavi edilen 15
hastada, baslangicta semptomatolojide ve solunum fonksiyonlarinda diizelme saglan-
masina ragmen, komplikasyon duizeyinin cok yuksek oldugunu bulmuslardir (17). Dalar
ve ark. 15 olguluk calismasinda ise yine migrasyon ve mukostaz orani yUksektir (38).

Oneri

TBM'nin endoskopik tedavisi ve silikon stent uygulamasi gectigimiz yillarda genis bir
sekilde ele alinmistir. Bu yontemler baslangicta semptomlarda ve yasam kalitesinde
bir iyilesme saglasalar da, solunum fonksiyonunda ancak cok az bir iyilesme saglan-
makta ve uzun vadedeki yararlar ile ilgili henz bir veri bulunmamaktadir. Bununla

birlikte, komplikasyon oraninin cok yiiksek olmasi nedeniyle stentlerin temel tedavi
yaklasimi olarak kullanilmasi énerilmez. Stentler, diger endikasyonlarinda da oldu-
gu gibi, uygun medikal tedavinin veya radikal cerrahi tedavinin yoklugunda palyatif
etki saglayabilir. Stent yalnizca agir semptomatolojisi olan ve her tirl komplikas-
yonun 6ngoérilmesini ve tedavi edilmesini saglamak icin sik bronkoskopilerle takip
edilebilecek hastalarda kullaniimalidir.
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Semptomlarin siddetli oldugu, cerrahi tedaviye aday hastalarda ise stent, stabilizasyo-
nun ve hava yolu capinin diizeltilmesinin saglayacagi yararlarin belirlenmesini saglayan
bir tedavi testi gibi kullanilir.

Diger taraftan stentler, baska bir tedavi alternatifinin bulunmadigi hastalarda, stent
takibinin ve bakiminin yapilmasi kaydiyla, eger semptomatik diizelme sagladiysa, uzun
vadeli paliatif tedavi olarak uygulanabilir.

Lazer: Penetrasyon derinligi 3-4 mm’‘dir, dolayisiyla lazer isini teorik olarak ana hava
yollarinin arka ytztndeki bagdokusuna ve submukozaya eriserek, uzaktan fibroz si-
katris dokusu olusturabilir (25).

Marsilya’da yapilan bir 6n calismada, diffaz kollaps (KOAH, Mounier-Kuhn) veya arka
ylzde lokalize kollaps (trakeotomi veya intlbasyon sonrasi) olan hastalarda umut ve-
rici sonuclar elde edilmistir (26).

Oneri

Lazer ile skatris dokusu elde edilmesi ve posterior mebranin stabilizasyonu gibi yeni

endoskopik tedaviler, trakeobronkomalazi tedavisinde alternatif olabilir. Ancak kul-
lanimini dnerebilecek yeterince kanit henliz yoktur.

Cerrahi: Kisa segment trakeal rezeksiyonla kolayca tedavi edilebilen lokal trakeomala-
zi olgularr disinda, cerrahi ya hava yollarinin kikirdak ceperini gticlendirmek veya sert-
lestirmek ya da arka membranin asiri kollapsini stabilize etmek acisindan yarar saglar.
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