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OZET

Kartagener sendromu, otozomal resesif (OR)
gecisli, bronsektazi, situs inversus, sinuzit, kronik
ust ve alt solunum yolu enfeksiyonlan ve
bronsiektazi
diskinezi 20000 canli dogumda bir goériilen nadir
bir durumdur. Bu hastalik grubunun %>50’sini
Kartagener Sendromu olusturur. Bu hastalarda
solunum sistemi cocukluk caginda
baglar, kronik Okstuiriik ve mukoid balgam siktir
ve sik pndémoni O&ykiileri vardir. Bronsektazi
tekrarlayan akciger infeksiyonlar1 nedeni ile gelisir
ve denellikle akcigerin orta ve alt loblarinda
gorulir. Solunum fonksiyon testleri normal veya
obstriktif paternde olabilir. Cocuklugundan beri
oksiuriik, balgam c¢ikarma, nefes darlid@ olan 23
yasindaki erkek olguyu literatiir destedi ile sunduk.
Sonug olarak, kronik rinosinuzit ve bronsektazisi
olan gen¢ hastalarda olasi bir tani olarak akilda
tutulmahdir.

ile karakterizedir. Primer silier

bulgulari

GiRi$

Maner Kartagener tarafindan 1933’de tanim-
lanan Kartagener Sendromu, situs inversus,
Kkronik sinuzit, brongsektazi birlikteliginden
olusur ve primer siliyer diskinezi sendrom-
larinin %50'sini olusturur, otozomal resessif

SUMMARY

Kartagener’s Syndrome is a rare autosomal resessive
disorder which present with situs inversus, sinusitis,
chronic upper and lower respiratory tract infection
and bronchiectasis. Primary ciliary dyskinesia is
a fairly rare condition with a prevalance of 1 in
20000 live births. In those patients, rspiratory
symptoms begin in childhood, chronic cough,
mucoid sputum are frequent and they have
pneumonia oftenly. Bronchiectasis is seen as a
result of recurrent pulmonary infections and usually
seen in the middle and lower lobes of lung.
Pulmonary function tests can show a normal or
obstructive pattern. Fifty percent of primary ciliary
dyskinesia is Kartagener’s Syndrome. We report
a 23-year-old male presented with recurrent cough,
purulent sputum episodes since childhood and
dyspnea. In conclusion, primary ciliary dyskinesia
should be considered as a possible diagnosis in
young patients with chronic rhinosinusitis and
bronchiectasis.

Kalitim gosterir (1,2). Elektron mikroskopik
olarak epitelyal siliyalarda dinein kollarinin
yoklugu en sik goérilen ultrastriiktiirel bozuk-
luktur (3). Mukosiliyer klirensin bozulmasi-
nin sonucunda epitel yluizeyinde biriken sek-
resyonlar temizlenemediginden bakteriyel
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enfeksiyonlara yatkinlik vardir. Tekrarlayan
enfeksiyonlar sonrasinda bronsektazi gelisir,
tedavisi semptomatiktir (4,5,9). Nadir gorii-
len bir sendrom olmasi dolayisiyla olgumuzu
literatur desteginde sunmay1 uygun gorduik.

OLGU

Yirmi U¢ yasinda erkek hasta; ¢cocuklugun-
dan beri olan Oksiiruk, balgam c¢ikarma, hinl-
til solunum sikayetleri ile poliklinigimize
basvurdu. Sicak ve nemli ortamlarda &6ksu-
ruk tarif eden hastanin sikayetleri gilinlik
islerini engellemekte ve gece uyku diizenini
bozmaktaydi. Kronik sintizit tanisi bulunan
hastanin askerligi doneminde dekstrokardisi
oldugu soylenmisti. Ozgecmisinde o6zellik
yoktu, soygecmisinde, babada gecirilmis
tuberkiiloz, ablada astim tanisi vardi.

Fizik muayenesinde, genel durumu iyi, bilinci

acik ve koopere, TA: 120/70 mmHg, nabiz:

80/dK, solunum sayisi: 24/dk idi. Wheezing,
dispne, comak parmak ve siyanoz yoktu.
Dinlemekle bilateral ekspiryumda yaydgin
ronkiis mevcuttu, ral duyulmadi. Kalp tepe
atimi sagda ve ritmik duyuldu. Organomegali,
lenfadenopati yoktu.

Laboratuvar incelemelerinde, 16kosit 8100/mm?3,
eritrosit sedimentasyon hizi: 4 mm/saat ve

CRP: 0.2 mg/dl idi. ilk gonderilen balgam
Kiiltiirtinde beta laktamaz (-) Haemophilus sp.

tredi. Balgamda asidorezistan basil gortil-
medi. Ter testinde Kklor degeri sinirda pozitif
idi (64 mmol/ L normal: 0-60 mmol/ L).
Solunum fonksiyon testinde; FVC: 3580 ml
(%72.2), FEV 1: 2720 ml (%63.7), FEV|/FVC:
%76, FEF 35.75: 2170 ml (%45.3) idi. Elektro-
Kardiyografi normal sinus ritminde idi. Eko-
kardiyografide dekstrokardi saptandi.

Postero-anterior akciger grafisinde aktif infilt-
rasyon yoktu, kalp ve mide fundus hava
golgesi sadda izlenmekteydi (Resim 1). Toraks

Resim 1. Mide fundus gazi, kalp golgesi, aort topuzu

sadda izlenmekte

@

Resim 2. Bilateral parakardiak alanlarda akciger
parankiminde solda daha belirgin olmak
tizere bronsektazi.

Sag alt lobda yaygin tilibtiler brongektazi ve
tomurcuklanan aga¢ gorinimu, gorinim
enfeksiyon olarak degerlendirilmistir.

Sol alt lobda santral bronglarda tiibiilel
bronsektazi alanlar.

BT’de situs inversus totalis mevcuttu. Sag
alt lobda yaygin tubiiler bronsektazi ve enfek:
siyon lehine yorumlanan tomurcuklanan agag




manzarasl, sol alt lobda santral bronslarda
tiibliler bronsektazi alanlari izlendi (Resim 2).
Paranazal siniis BT’de; sol frontal sintiste,
bilateral maksiler sinuslerde, etmoid sintis-
lerde, etmoid hticrelerde ve sfenoid sintiste
yaydin mukozal Kkalinlasmalar izlendi. Her
iki maksiller siniis normalden kiicuktu, siniti-
zit lehine yorumlandi. Tim batin ultrasono-
grafisi, normal olarak degerlendirildi. Hasta
bronkoskopi yapilmasini kabul etmedi. Burun
mukozasindan alinan insizyonel biyopside kro-
nik inflamatuar degisiklikler oldugu belirtildi.
Odiyometri testinde patoloji saptanmadi.
infertilite acisindan yapilan spermiyogramda,
spermlerin %67’sinin anormal morfolojili,
%53 tunin immotil oldugu goéruldii ve sinir-
da infertilite olarak degerlendirildi. Genetik
calismada, karyotipi normal idi.

TARTISMA

Primer siliyer diskinezi, otozomal resesif kal-
timla gecen, 1/20000 siklikta goérulen here-

diter bir hastaliktir (4). Hastalarda mukosili-
yer transport bozukluguna bagh olarak,
cocukluk cadindan itibaren sik tekrarlayan
respiratuvar enfeksiyonlar tipiktir. Chapelin
ve ark. tekrarlayan respiratuvar enfeksiyonu
olan 118 cocuk olguda primer silier diskinezi
insidansini arastirmislar ve%>5.6 olarak sap-

tamislardir (5). Kaya ve ark. Kartagener send-
romlu ¢ olguyu degderlendirdikleri olgu su-
numlarinda &zellikle ¢ocukluk ¢agindan beri
sik gecirilen sino-pulmoner enfeksiyon atak-
larn olan olgularda ayiric1 tanida mutlaka akil-
da tutulmasi gerektigini vurgulamislardir (6).
Olgumuzda da ¢ocuklugundan beri sik tek-
rarlayan respiratuvar enfeksiyonlar mevcuttu.

Sipit ve ark. yayimladiklar Kartagener Send-
romlu olgularinda saptadiklan yaygin Kistik
brongektaziyi sik tekrarlayan enfeksiyonlarin
bir sonucu olarak degerlendirmislerdir (7).
Brongektazi gelismis olgularda semptomatik
diizelme saglanmasi i¢in balgam Kkiiltiiriine
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gore antibiyotik tedavisi dnerilmektedir. En
sik goriilen patojen H. influenzae’dir (%58),
bunu S. pneumoniae (%?21), S. aureus (%19),
P. aeruginosa (%14), E. coli (%10) gibi ajan-
lar izlemektedir (4). Hastamizda H. influenza
uremesi oldu ve etkene yonelik tedavi veril-
di. Tedavide amag, solunum sistemi salgila-
rinin temizlenmesi ve enfeksiyonun kontrol
altina alinmasi ile akciger hastaliginin iler-
lemesini ve komplikasyonlar1 dnlemektir (8).
Gogus fizyoterapisi ve bronkodilatatdr teda-
viler solunum yolu obstriiksiyonunu 6nlemek
amaci ile kullanilmaldirlar (9). Ellerman ve
ark.'nin 24 primer siliyer diskinezili hastay
2 - 16 yillik takiplerinin analizinin yapildigi
calismalarinda diizenli yogun fizyoterapinin
ve uygun antibiyoterapinin progresif gidisi
yavaslattiqi ve prognozun diger ge¢ tani alan
hastalara goére daha iyi oldugu vurgulanmis-
tir (10). Solunum fonksiyon testleri normal,
obstriiktif veya mikst patern gdsterebilir (1).
Hastamizda ise mikst tipte hava yolu hasta
Iig1 mevcuttu.

Hastalarin sadece %50’sinde situs inversus
iceren Klasik Kartagener triadi vardir ve
situs inversus olgularinin 1/6’sinda rastlanir
(2). Normal embriyonel gelisme sirasinda i¢
organlarin dekstrapozisyonu olmasina ragmen,
situs inversusta sinistral yerlesim gercekles-
mektedir. Olgumuzda akciger bilgisayarl
tomografi incelemesinde situs inversus totalis
saptandi. Bu tam ag¢iklanamayan malrotasyon
sonucu siliyalarin hareket bozuklugu ortaya
c¢ikmaktadir. Degisik calismalarda, konka naza-
lis tlizerinden alinan mukoza biyopsilerden
ultrastriikturel calismalar yapilmis, sitoplazma
i¢i silya, membran Kkatlantilan, vezikilasyon
lar, aksonemal mikrotibuil Kkonfiglirasyon
degisimleri ve sitoplazma iginde silya saftlar
gorilmis ve bunlar kronik solunum yolu
hastaliginin bulgular1 olarak yorumlanmis-
lardir (11,12 ). Erdogan ve ark. bronsektazil
olgularda siliyer yapilarin elektron mikros-
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kopik incelemesini yapmislar ve biri Karta-
gener Sendromu olan olgularinda normal
silia yapisi bildirmislerdir (13). Olgumuzda
burun mukozasindan alinan biyopside ultra-
striiktirel degisiklik saptanmamuistir.

Primer siliyer diskinezili erkeklerin spermiyo-
ejakiilat
volumu ve sperm sayisl olmasina ve hatta
%30’a dek motil sperm bulunmasina karsin
ileri motil yeteneklerinin olmamasi sterilite-

gramlarinda genellikle normal

nin ana nedenidir (14). Olgumuzda da %48
oraninda motil sperm saptanmis olmasina
ragmen ileri motil sperm oran %10 idi.
Hastamizin genetik calismasi ise normal
olarak degerlendirildi.

Sonuc¢ olarak O6zellikle cocukluk cagindan
itibaren tekrarlayan respiratuvar enfeksiyon
geciren hastalarda primer siliyer diskinezi
sendromlarinin akilda tutulmasi gerekmek-
tedir.
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