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Kartagener sendromu otozomal resesif gecisli sintizit, bronsektazi, situs inversus ile
karakterize ender goriilen bir hastaliktir. Bu makalede, klinigimizde Kartagener
sendromu tarusi ile izledigimiz iki olgunun klinik ve radyolojik bulgular1 verilmistir.
Olgular kronik rinosintizit ve brongektazisi olan ¢ocuklarda Kartagener sendromunun
olast bir tani olarak akilda tutulmasi gerekliligini vurgulamak amaciyla takdim
edilmistir.
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SUMMARY

The Kartagener syndrome is a rare autosomal recessive disorder characterized by
bronchiectasis, sinusitis, sinus inversus. Clinical and radiological features of two cases
followed in our clinic are given in this article. These cases are presented to emphasize
that Kartagener syndrome should be considered as a possible diagnosis in children
with chronic rhinosinusitis and bronchiectasis.
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Kartagener tarafindan 1933’de tanumlanan Kartagener
sendromu; bronsektazi, siniizit ve situs inversus birlikteli-
ginden olusmaktadir (1). Primer siliyer diskinezi send-
romlarinin %50’sini olusturan hastalik otozomal resesif
kaliim gosterir (2). Elektron mikroskopik incelemede en
sik goriilen ultrastriiktiirel bozukluk epitelyal siliyalarda
dinein kollarinin yoklugudur. Bir kisim olguda ise
inefektif silia islevi gozlemlenmistir (3,4). Solunum yolla-
rindaki silial dismotilite sonucu mukosiliyer klirens bo-
zulur, epitel yiizeyinde biriken salgilar temizlenemeyip
bakteriyel enfeksiyonlara neden olur. Kronik ya da tek-

rarlayan enfeksiyonlarla erken yasta bronsektazi olusur.
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Tedavi, solunum sistemi salgilarinin temizlenmesi ve en-
feksiyonlarin kontrol altina alinmasimni igerir (5-7). Bu ya-
zida Kartagener sendromlu iki olgumuzun klinik ve rad-

yolojik 6zellikleri literatiir esliginde gdzden gegirilmistir.
OLGULAR

Olgu 1

8 yasinda erkek hasta oksiiriik, balgam ¢ikarma, nefes
darlig1 sikayetleriyle poliklinigimize basvurdu. Sikayetle-
rinin son {i¢ yildir oldugu, kis dénemlerinde arttig1 ve bu
nedenle bircok kez antibiyotik kullandig1 6grenildi. Oz-
gecmis ve soygecmisinde herhangi bir 6zellik yoktu. Fizik
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muayenesinde genel durumu iyi, bilinci agik, koope-
rasyonu tamdi. Viicut sicakligi: 37.5°C, nabiz 96/dk, solu-
num sayisi 24/dk, kan basinci 100/60 mm/Hg idi; 6dem ve
siyanoz saptanmadi. Dinlemekle kalp tepe atimi sagda
isitiliyordu, her iki akcigerin orta ve alt zonlarmnda
sekresyon ralleri mevcuttu. Akciger grafisinde kalp ve
mide fundus hava golgesi sagda yerlesikti; sol
parakardiak alanda opasite artis1 mevcuttu (Sekil 1). Siniis
grafisinde maksiler siniislerde havalanma azlig1 saptandi.
Laboratuar incelemesinde tam kan sayiminda Hb: 13 g/dl,
beyaz kiire:12200/mm?, trombosit: 285000/mm?, C-reaktif
protein: 15.2 g/L, balgam direk incelemesinde aside di-
rengli basil goriilmedi, balgam kiiltiiriinde H.influenza
iiredi. Ter testi 56 meq/L (n<60 meq/L) saptandi. Solunum

fonksiyon testinde FVC %71, FEV1 %69, FEV1/EVC %70,

PEF %77, MEF25.75 %70 olup obstruktif hava yolu hastalig:
ile uyumlu idi. Ekokardiyografisinde dekstrokardisi mev-
cuttu. Toraks tomografisinde sag akciger alt lobta, sol ak-
ciger linguler segmentte bronsektazik alanlar ile batindan
gecen kesitlerde situs inversus totalis saptand1 (Sekil 1).
Elektron mikroskopik degerlendirme nazal konkadan ali-
nan materyalin yetersiz gelmesinden dolay1 yapilamadi.
Olguya bronsektazi, situs inversus ve siniizit varlig1 nede-
konuldu. Kiiltiir

antibiyogram sonucuna gore antibiyotik ve ekspektoran

niyle Kartagener sendromu tanisi
tedavileri baglandi. Postural drenaj icin egitim verildi.
Antibiyotik tedavisi sonucunda klinik iyilesme gozlendi.

Influenza ve pnomokok asilar1 yapildi. Diizenli araliklarla

olgu takibe alind1.

Sekil 1. Olgu 1’in radyolojik goriintiileri; a) akciger grafisi; kalp sagda izlenmekte, sol parakardiak alanda opasite artis1 mevcut.
b.c) Toraks tomografisi; sag akciger alt lobda, sol akciger lingulada brongektazi mevcut (oklarla gosterilen alanlar) d) Toraks
tomografisi (batindan gegen kesitlerde); situs inversus goriiniimii, sol iist kadranda karaciger (K), sag kadranda dalak (D) goz-
lenmektedir.



Olgu 2

11 yasinda kiz hasta Oksiiriik, geniz akintisi, balgam
¢ikarma sikayetleriyle poliklinigimize bagvurdu. Sikayet-
lerinin 3 yagindan bu yana oldugu 6grenildi. Ozgec¢misin-
den ii¢ yasinda adenoidektomi gegirdigi soyge¢misinden
anne ve babasi arasinda 1. derece akraba evliligi oldugu
ogrenildi. Fizik muayenesinde antropometrik Ol¢iimleri
normal sinirlarda olan olgunun bilateral sibilan ronkiisleri
mevcuttu, kalp tepe atim1 sagda isitildi. Akciger grafisinde
kalbin apeksi sagda izlendi (Sekil 2). Dis merkezde gekilen
siniis tomografisinde bilateral maksiller siniislerde totale
yakin aerasyon kaybi kronik siniizit ile uyumlu periferik
mukozal hipertrofi, sfenoid siniistede yine benzer tarzda
kronik siniizit bulgular1 saptand (Sekil 2). Toraks tomog-
rafisinde sag akcigerin 2 loblu sol akcigerin ise 3 loblu
oldugu, sol akciger orta lobda parakardiak alanda lineer
fibrotik degisiklikler ve bunun komsulugunda tubiiler
brongektatik alanlarin varligi ile batindan gecen kesitlerde

Kartagener sendromu: ki olgu sunumu 77

situs inversus totalis izlendi (Sekil 2). Laboratuar incele-
mesinde tam kan sayiminda Hb: 12,6 g/dl, beyaz kiire:
13200/mm?, trombosit: 272000/mm?, C-reaktif protein: 9.4
g/L, balgam direk incelemesinde aside direngli basil go-
riilmedi. Solunum fonksiyon testinde FVC %70, FEV1
%72, FEV1/EVC %71, PEF %71, MEF 275 %61 olup
obstruktif hava yolu hastaligi ile uyumlu idi. Balgam
kiiltiirtinde S. pneumonia iiremesi saptandi. Etkene uygun
antibiyotik verildi. Elektron mikroskopik inceleme icin
nazal biyopsi aile izin vermemesinden dolay: yapilamadu.
Olguda bulunan bronsektazi, situs inversus ve siniizit
nedeniyle Kartagener sendromu tanis1 konuldu. Enfeksi-
yon bulgular1 ile bagvuran olguya antibiyotik,
ekspektoran ve postural drenaj uygulandi. Antibiyotik
tedavisi sonucunda klinik iyilesme gozlendi. Influenza ve

pnomokok asilar1 yapildi. Diizenli araliklarla olgu takibe

alinda.

Sekil 2. Olgu 2'nin radyolojik goriintiileri; a) akciger grafisi; kalp sagda izlenmekte, sol parakardiak alanda opasite artis:

mevcut. b) Siniis tomografisi; Bilateral maksiller siniislerde (M) totale yakin aerasyon kaybi, kronik siniizit ile uyumlu
periferik mukozal hipertrofisi ¢) Toraks tomografisi; sol akciger orta lobda parakardiak alanda tubiiler bronsektatik alanlarin
varhg d) Toraks tomografisi (batindan gecen kesitlerde); situs inversus goriiniimii, sol iist kadranda karaciger (K), sag

kadranda dalak (D) gozlenmektedir.
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Primer silier diskinezi otozomal resesif kalitimla gegen
1/20.000 siklikta goriilen harediter bir hastaliktir (8). Degi-
sik aile calismalarinda hastalarin sadece %50’sinin klasik
Kartagener triadi oldugu, situs inversus olgularmin da
sadece 1/6’sinda Kartagener sendromuna rastlandig1 sap-
tanmustir (2). Bizim olgularimizda otozomal resesif kali-

tim ve situs inversusu igeren klasik triad mevcuttu.

Kartagener sendromunda silya hareketlerinde bozuk-
luk oldugu ve bunun periferik tubuluslara baglanan
dinein adli proteindeki eksiklikten kaynaklandigi bilin-
mektedir. Normal embriyonel gelisme sirasinda i¢ organ-
larin dekstra pozisyonu gerceklesir. Situs inversus, ge-
lisme sirasinda dekstral spiral yerlesimin yerine sinistral
yerlesimin gergeklesmesine baglidir. Bu tam agiklanama-
yan malrotasyona bagh silyalarin hareket bozuklugu ve
rotasyon eksikligi ortaya ¢ikabilir (2, 9,10).

Cesitli calismalarda vakalardan brons mukoza ve
konka nazalis inferior iizerinden alinan biyopsilerde
ultrastriiktiirel incelemeler yapilmistir. Bu ¢alismalarda
aksonemal mikrotiibiil konfigiirasyon degisimleri, sitop-
lazma icinde silya saftlar;, membran katlantilar1 ve
vezikiilasyonlar1 goriilmiistiir. Bunlar kronik solunum
yolu hastaliginin bulgular1 olarak yorumlanmustir (11,12).
Bir olgumuzda nazal konkadan alinan materyalin yetersiz
bulunmasi, diger olgumuzda ise aile onay1 alinamadigmn-

dan dolay1 elektron mikroskopik incelemeler yapilamadi.

Hastalarda mukosiliyer transport bozukluguna bagh
olarak ¢ocukluk c¢agindan itibaren sik tekrarlayan solu-
num sistemi enfeksiyonlar: tipiktir. Bir ¢alismada tekrar-
layan solunum sistemi enfeksiyonu olan 118 ¢ocuk olguda
primer silier diskinezi insidans1 %5,6 olarak saptanmustir
(5). Her iki olgumuzun da ¢ocuklugundan beri sik tekrar-
layan solunum sistemi enfeksiyonlar1 mevcuttu. Dolayi-
styla sik gegirilen sinopulmoner enfeksiyon ataklari olan
olgularda Kartagener sendromu ayirici tanida mutlaka

akilda tutulmas: gerekmektedir.

Kartagener sendromunda solunum yollarindaki silya
dismotilitesi nedeniyle mukosiliyer klirens bozulur, epitel
ylizeyinde biriken salgilar temizlenemeyip bakteriyel en-
feksiyonlara neden olur. Kronik ya da tekrarlayan enfek-
(5-7).
Bronsektazi gelismis olgularda semptomatik diizelme

siyonlar bronsektazi olusmasmna sebep olur

saglanmasi icin balgam kiiltiirline gore antibiyotik teda-
visi onerilmektedir. En sik goriilen patojenler H.influenza
(%58), S. pneumoniae (%21), S. aureus (%19), P. aeruginosa
(%14) ve E.coli (%10) dur (8). Olgularimizin bir tanesinde
H.influenza digerinde ise S. pneumoniae tiremesi gozlendi ve
etkenlere yonelik antibiyotik tedavileri verildi.

Solunum sistemi salgilarinin temizlenmesi, enfeksiyo-
nun kontrol altina alinmasi, akciger hastaliginin ilerleme-
sini ve komplikasyonlar énlemek tedavideki asil hedeftir.
Bu amagla gogiis fizyoterapisi ve bronkodilatdr ajanlar
kullanilmaktadir (5-7). Bir calismada primer siliyer diski-
nezili 24 hastanin 2-16 yillik takipleri sonucunda diizenli
yogun fizyoterapinin ve uygun antibiyoterapinin
progresif gidisi yavaslattigi ve prognozun diger ge¢ tani
alan hastalara gore daha iyi oldugu gostermistir (13). Ay-
rica olgularin solunum fonksiyon testlerinde; normal,
obstruktif veya mikst patern goriilebilir (1). Her iki olgu-
muzda da obstruktif tipte hava yolu hastali§1 mevcuttu ve

buna yonelik inhaler tedaviler uygulandu.

Kartagener sendromu tanist konan olgulara otozomal
resesif kalitimin bilgileri verilmelidir. Hastalar diizenli
olarak izlenmeli ve enfeksiyon ataklarinda kiiltiir
antibiyogram sonugclarina goére antibiyotik tedavileri ve-
rilmelidir. Her yil influenza asis1 ve sik kargilagilan akci-
ger enfeksiyonu etkenlerine yonelik koruyucu asilar ya-

pilmalidir.

Sonug olarak 6zellikle ¢ocukluk cagindan itibaren tek-
rarlayan akciger enfeksiyonu ile gelen olgularda, nadir
goriilen bir hastalik olan Kartagener sendromunun akilda

tutulmasi gerekmektedir.
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