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В статье представлен клинический случай трахеобронхомегалии (синдром Мунье-Куна). 

Это врождённый порок, характеризующийся расширением трахеи и главных бронхов, 

вследствие недоразвития эластических и мышечных элементов трахеобронхиального дере-

ва. Первые проявления протекают как симптомы рецидивирующего бронхита. Более раз-

вёрнутая картина проявляется чаще в возрасте 20-40 лет, когда присоединяется инфекция, 

учащаются периодические обострения, постепенно нарастает дыхательная недостаточность, 

что связано с нарушением дренажной функции бронхов и в дальнейшем ведёт к развитию 

гнойного бронхита, бронхоэктазов и пневмосклероза. Традиционная рентгенография орга-

нов грудной полости имеет ограниченные возможности и не может служить методом диа-

гностики синдрома Мунье-Куна, что демонстрирует, описанный нами клинический случай. 

Так, пациентка на протяжении длительного времени наблюдалась по поводу трахеобронхи-

та, но несмотря на проводимое лечение, состояние ее значительно не улучшалось.  

Заключение. Синдром Мунье-Куна является довольно редкой патологией, требующей  

для постановки диагноза точной и своевременной диагностики, в частности, многосре-

зовой рентгеновской компьютерной томографии, которая позволяет наиболее отчетли-

во определить локализацию, распространенность патологического процесса, размеры 

трахеи и главных бронхов в различных анатомических плоскостях, состояние окружа-

ющих тканей и структур, наличие осложнений. Немаловажное значение также  имеет и 

бронхоскопия, позволяющая выявить изменения слизистой оболочки при трахеоброн-

хомегалии. 

Ключевые слова: синдром Мунье-Куна; трахеобронхомегалия; трахея; рентгеновская 

компьютерная томография 
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The article presents a clinical case of tracheobronchomegaly (Mounier-Kuhn syndrome).  
This is a congenital malformation characterized by dilatation of trachea and major bronchi due to 

underdevelopment of elastic and muscular elements of the tracheobronchial tree. The first  
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manifestations appear as symptoms of recurrent bronchitis. A full-scale clinical picture in most 

cases appears at the age of 20-40, when infection adds, periodic recurrences become more  

frequent, and respiratory failure gradually builds up, which is associated with impairment  

of draining function of bronchi, and further leads to purulent bronchitis, bronchiectasis and 

pneumosclerosis. Traditional chest X-ray has limited capacities and cannot be used for diagnosis 

of Mounier-Kuhn syndrome, which is demonstrated in the described case. Thus, a female patient 

for a long time was observed for tracheobronchitis, but the conducted treatment did not give  

any significant improvement.  

Conclusion. Mounier-Kuhn syndrome is a rather rare pathology that can be diagnosed with  

multislice X-ray computed tomography permitting to more distinctly localize the pathological 

process and to determine its spread, dimensions of trachea and major bronchi in different  

anatomical planes, the condition of the neighboring tissues and structures and existence of  

complications. Also of importance is bronchoscopy that permits to identify alterations of  

bronchial mucosa in tracheobronchomegaly. 

Keywords: Mounier-Kuhn syndrome; tracheobronchomegaly; trachea; X-ray computed  

tomography 
_____________________________________________________________________________________________ 

 

Впервые синдром был описан в 1932 

году французским отоларингологом P. 

Mounier-Kuhn.  

Синонимы: трахеобронхоэктазия, 

трахео-бронхопатия, трахеомаляция, тра-

хеоцеле, ахалазия трахеи, идиопатическое 

расширение трахеи. 

Это врожденное расширение трахеи и 

главных бронхов, связанное с истончением 

хрящей и дефицитом эластических и мы-

шечных волокон в мембранозной части тра-

хеи [1-3]. Данный порок передаётся по ре-

цессивно-аутосомному типу, что указывает 

на врожденный характер наследования. Вы-

является чаще у мужчин среднего и пожи-

лого возраста. Однако в последнее время 

диагностируется и в раннем возрасте [3,4]. 

Клинически синдром проявляется 

рецидивирующими респираторными ин-

фекциями, начинающимися с детского 

возраста.  

Больные часто жалуются на постоян-

ный непродуктивный кашель, который от-

личается своеобразным тембром («блеянья 

козы»), что объясняется патологической 

податливостью, «дряблостью» стенок тра-

хеи, их смыканием и вибрацией при кашле, 

трудноотделяемую мокроту, слизистого 

или гнойного характера, одышку, субфеб-

рильную температуру, что связано с присо-

единением вторичной инфекции [1,2,4]. 

Постановка правильного диагноза 

возможна только при проведении брон-

хоскопии и рентгеновской компьютерной 

томографии (РКТ) [3,5]. РКТ без кон-

трастного усиления является методом от-

носительно точной, не инвазивной диа-

гностики. Необходимо выполнить изме-

рения трахеи и главных бронхов. Диаметр 

трахеи обычно измеряют на 2 см выше 

дуги аорты. Для постановки диагноза у 

пациентов женского пола поперечный и 

сагиттальный диаметры трахеи должны 

превысить 21 мм и 23 мм соответственно, 

а поперечные диаметры правого и левого 

главных бронхов должны быть более 19,8 

мм и 17,4 мм соответственно. У мужчин 

синдром Мунье-Куна диагностируется, 

когда поперечный и сагиттальный диа-

метры трахеи превышают 25 мм и 27 мм 

соответственно, а поперечные диаметры 

правого и левого главных бронхов более 

21,1 мм и 18,4 мм соответственно [6]. 

При традиционной рентгенографии 

определяется широкая полоса просветле-

ния за счет резко расширенной трахеи, 

при этом ее просвет нередко превышает 

ширину позвоночного столба. В некото-

рых случаях можно наблюдать патологи-

чески измененные главные бронхи с ди-

вертикулоподобными выпячиваниями 

стенок. Но вышеуказанные рентгенологи- 
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Рис. 1. Больная Г., 62 года. На серии представленных РК-томограммах  

в режимах легочного и мягкотканого окна определяется выраженное расширение  

трахеи и бронхов (главных и начальных отделов долевых бронхов),  

деформация, фестончатость контуров трахеи 

 

ческие симптомы выявляются далеко не 

всегда. Поэтому окончательный диагноз 

подтверждаются при компьютерной томо-

графии и бронхоскопии [1-3]. 

На рентгеновских компьютерных 

томограммах хорошо видны резко расши-

ренные преимущественно во фронтальной 

плоскости трахея, главные, иногда доле-

вые бронхи с фестончатыми, волнистыми 

краями [7,8]. 

Клинический случай 

Больная Г., 62 лет, проходила обследо-

вание и лечение в пульмонологическом от-

делении областной клинической больницы 

города Рязани (ОКБ) с диагнозом трахео-

бронхит. Пациентка наблюдалась с данным 

диагнозом уже более 25 лет, госпитализиро-

валась с обострениями ежегодно по 3-4 раза. 

Основными жалобами при обострениях бы-

ли кашель, одышка, субфебрильная темпе-

ратура. Периодически выполнялись обзор-

ные рентгенограммы органов грудной поло-

сти, на которых существенных патологиче-

ских изменений не было выявлено.  

За время настоящей госпитализации 

были выполнены лабораторные и инстру-
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ментальные исследования.  

Общий анализ крови, коагулограмма 

спирометрия – без особенностей.  

При эндоскопии – картина врождён-

ной патологии трахеи и бронхов (трахео-

бронхомаляция): деформация и дискине-

зия трахеи (2-3 степени), деформирующий 

эндобронхит. 

Тест жизненной емкости лёгких 

(ЖЕЛ) показал небольшое снижение по-

казателя до 77%, что могло свидетель-

ствовать о рестриктивных нарушениях и 

не являлось специфическим признаком 

основного заболевания. 

Тест форсированного выдоха выявил 

умеренные нарушения по обструктивному 

типу, изолированную обструкцию мелких 

бронхов. 

Компьютерная томография выпол-

нена на 6-срезовом аппарате фирмы Си-

менс по стандартному протоколу иссле-

дования органов грудной полости. 

На полученных РК-томограммах в 

лёгких теней очагового и инфильтративно-

го характера не выявлено. Легочный рису-

нок не изменён, легочная ткань обычной 

пневматизации. Прослеживалось выра-

женное расширение, деформация, фестон-

чатость контуров трахеи, главных бронхов, 

начальных отделов долевых бронхов. Раз-

мер трахеи в верхней трети 32х9 мм, в 

средней трети 36х26 мм, в нижней трети 

51х25 мм. Сегментарные бронхи обычного 

диаметра. Все бронхи проходимы. Внутри-

грудные лимфатические узлы определя-

лись в небольшом количестве, в размерах 

не увеличены. Дополнительных образова-

ний в средостении не выявлено. Жидкости 

в плевральных полостях, в полости пери-

карда не выявлено. Костных, деструктив-

ных изменений не обнаружено. Заключе-

ние: расширение трахеи и бронхов (трахе-

обронхомегалия) (рис. 1).  

Диагностированный синдром Му-

нье-Куна потребовал внесения изменений 

в тактику лечения данной пациентки.  

Обсуждение 

Традиционная рентгенография орга-

нов грудной полости имеет ограниченные 

возможности и не является методом диа-

гностики синдрома Мунье-Куна, что де-

монстрирует описанный клинический 

случай. Так на протяжении 25 лет паци-

ентка наблюдалась с диагнозом: трахео-

бронхит, но состояние ее, несмотря на 

проводимое лечение, значительно не 

улучшалось. После уточнения диагноза 

при помощи мультисрезовой компьютер-

ной томографии терапевтический подход 

был скорректирован, что позволило до-

биться более длительной ремиссии. 

Заключение 

Основная роль в диагностике трахео-

бронхомегалии принадлежит современным 

методам лучевой визуализации, в частно-

сти, многосрезовой рентгеновской компью-

терной томографии, которая позволяет 

наиболее отчетливо определить локализа-

цию, распространенность патологического 

процесса, размеры трахеи и главных брон-

хов в различных анатомических плоско-

стях, состояние окружающих тканей и 

структур, наличие осложнений. Немало-

важное значение также имеет и бронхоско-

пия, позволяющая выявить изменения сли-

зистой оболочки при трахеобронхомегалии. 
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