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Siit Cocuklugu Doneminde Tam Alan

Kartagener Sendromu

Atiye FEDAKAR *, H. Cavit AYDOGDU *, Erkan CAN *, Ali FEDAKAR **

Siit Cocuklugu Déneminde Tanmi Alan Kartagener
Sendromu

Primer silier diskinezi (PSD); otozomal resesif ge¢isli, silier
yapt ve fonksiyonda anormalliklerle seyreden ender bir
hastaliktir. PSD 20000-60000’de 1 goriiliir. PSD’li vakala-
rin yaklastk % 50’sinde situs inversus saptandigindan bu
vakalar Kartagener sendromu olarak siniflanir ve daha
ciddi bir klinik tablo olusturabilir. PSD’li ¢ocuklarin
% 65-% 90’inda siitcocugu doneminde solunum sikintist
gozlenmesine ragmen, tanisi oldukca ge¢ bir donemde
konmaktadwr. Bu makalede dogumu takiben PSD tanist
alan vaka literatiir bilgileri gozden gecirilerek sunulmak-
tadwr. Tant igin en onemli unsur giiphelenmek oldugundan
dogumu takiben solunum sikintist gelisen vakalarda situs
inversus mevcudiyetinde altta yatan nedenin PSD olabile-
ceginin kuvvetle diisiiniilmesi gerektigi vurgulanmigtir.

Anahtar kelimeler: Kartagener sendromu, solunum sikin-
tist, yenidogan, situs inversus, primer silier diskinezi

Cocuk Dergisi 2009; 9(2):93-95

A Case wih Primary Ciliary Dyskinesia Diagnosed in
Infancy

Primary ciliary dyskinesia (PCD) is a, autosomal recessi-
vely inherited disorder thas is caused by abnormal ciliary
ultrastructure and function and is a rare condition. The
incidence of PCD ranges from 1/20000 to 1/60000. The
most serious form is Kartagener syndrome (KS), which
accounts for 50 % of all cases of PCD. Although 65-90 %
of children with primary ciliary dyskinesia present with
neonatal respiratory distress, the disease is often diagno-
sed after a considerable delay. In this paper; a case with
PCD diagnosed in infancy is presented. The most impor-
tant factor in diagnosis is keeping a high indence of suspi-
cion, it is emphasized that primary ciliary dyskinesia sho-
uld be strongly considered as an underlying condition of
respiratory distress following delivery in cases of situs
inversus.
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GIRIS

Ik kez 1933 yilinda tanimlanan Kartagener sendro-
mu; karakteristik olarak bronsiektazi, siniizit, situs
inversus triadindan olugur . Otozomal resesif gegis
gosteren bu sendrom, PSD sendromlarinin yarisini
olusturur. Situs inversuslu hastalarin % 20-25’inde
Kartagener sendromu bildirilmistir ®¥. Ulkemizde
sikligr ile ilgili veriler bulunmamakla birlikte litera-
tiirde PSD orant 1/20000-1/60000°dir. PSD solunum
yollarindaki sekresyonun transportunda bozulmaya
neden oldugu i¢in obstruksiyon gelismekte, bu durum
ise bakteri ve virus liremesi i¢in uygun ortam yarat-
maktadir. Bunun sonucu olarak hastalar yasami
boyunca kronik ve yineleyici infeksiyonlara maruz
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kalmaktadir @. PSD yenidogan dénemi boyunca
solunum sikintis1 nedeni olarak ender gortiliir. Tani
icin en 6nemli indeks stiphelenmektir ©.

VAKA

Otuz iki yagindaki annenin ikinci gebeliginden nor-
mal spontan dogum ile mekonyumlu olarak 2450 g
agirhiginda kiz bebek olarak dogdu. Fizik muayene-
sinde; solunum tagipneik, interkostal ¢ekilme mev-
cuttu. Dakika solunum sayist 72 olarak tespit edildi.
Kalp tepe attmi 143/dk olup tifiirim yoktu, ancak
kalp tepe atimi1 sagda alinmaktaydi. Yenidoganin
gecici tagipnesi tanisiyla yenidogan yogun bakim
tinitesine yatirildi. Soy ge¢misinde; akrabalik yoktu.
Hood ile O,, ampisilin, gentamisin, furosemid bag-
landi. Cekilen PA akciger grafisinde dekstrokardi,
batin ultrasonografisinde situs inversus totalis sap-
tand1 (Resim 1, 2). Hastanin ekokardiyografisinde de
situs inversus totalis dogrulandi (Resim 3). Tasipnesi

93



Cocuk Dergisi 9(2):93-95, 2009

Resim 2. Batin ultrasonografide situs inversus.

ve yogun sekresyonlar1 nedeniyle tedaviye nebuli-
ze salbutamol ve asetilsistein ilave edildi. Postnatal
17. giintinde taburcu edildi. Taburcu edildikten
sonra 1 ve 1.5 aylikken pnémoni nedeniyle yine
yatirildi. Solunum fizyoterapisi ampisilin sul-
baktam, sefotaksim, salbutamol, asetilsistein teda-
visi uygulandi. Sik araliklarla gecirilen pnémoni
nedeniyle yapilan immunglobulin, ter testi ve
metabolik taramasi normal bulundu. Yineleyen
akciger infeksiyonu olan hastamizda muayene ve
goriintlileme yontemleriyle situs inversus totalis ve
dekstrokardinin tespit edilmesi PSD’yi diistindiir-
di. Taniy1 kesinlestirmek icin tiglincii ayinda nazal
mukozadan yapilan biyopsinin PSD ile uyumlu
bulunmasi ile kesin tani konuldu. Hasta halen
cocuk klinigimizden takip edilmektedir.
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Resim 3. Ekokardiyografi: Dekstrokardi.

TARTISMA

PSD’de klinik tablo degisken olup, yenidogan done-
minde solunum sorunu ile baglayabildigi gibi eriskin
donemine kadar kronik siniizit ya da akciger infeksi-
yonu olmayan hastalar da vardir. Kartagener sendro-
munda klasik triad; brongiektazi, siniizit, situs inver-
sustan olugur. Klinik bulgular arasinda nazal polipler,
koku alma bozukluklari, yineleyen otitler, isitme
kaybi, sperm immobilitesine bagli erkek infertilitesi,
duodenal atrezi, kornea anomalileri de bulunabilmek-
tedir ©7. PSD’de temel neden; solunum yollarindaki
silial dismotilite sonucu mukosiliyer klirensin bozul-
masi, epitel ylizeyinde biriken salgilarin temizlene-
meyip bakteriyel infeksiyonlara neden olmasidir.
Kronik ya da yineleyen infeksiyonlar erken eriskinlik
yillarinda bronsiektaziye neden olur ®?. PSD’de,
cocuklarin % 65-90’1nda yenidogan doneminde solu-
num sikintist gézlenmesine ragmen, tani olduk¢a ge¢
bir donemde konmaktadir. Yenidogan doéneminde
aciklanamayan solunum sikintisi olan ya da yinele-
yen solunum sorunu olanlarda PSD diistiniilmelidir
(9, Bizim vakamizda da ilk 24 saatinde solunum
sikintis1 ve yineleyen pnomoni ataklart mevcuttu.
Laerhaven ve ark.’1nin bildirdigi iki vakadan birinci-
sinde yenidogan déneminden itibaren yineleyen pno-
moni ataklar1 varken, ancak 2,5 yasinda tani alabildi-
&i, ikinci vakada ise situs inversus totalis tespit edil-
mis olup yenidogan doneminde tani aldig: goriilebilir.
Her iki vakaya da nasal mukozadan yapilan biyopsi
materyalinin incelenmesi ile tan1 konmugtur 9.
Whilelaw ve ark.’nin sundugu alt1 hastada yasamin
ilk 24 saatinde solunum sikintist ve dekstrokardi
mevcuttu. Bunlarin beginde situs inversus da tespit
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edilmigtir. Takipte hepsinde yineleyen solunum yolu
infeksiyonu, dort vakada yineleyen otitis media, iki

vakada siniizit, bir vakada da bronsiektazi gelismistir
an

Situs inversus asimetrik organlarin ayna hayali sek-
linde yer degistirmesi durumudur. Insidansi sekiz ile
yirmi beg bin canli dogumda bir gortiliir. Situs inver-
suslu hastalarin % 20-25’inde PSD goriilmektedir
@3 Situs inversuslu hastalarin % 12’sinde ¢esitli
kardiyak malformasyonlar tanimlanmugtir (2.

Situs inversus siklikla dekstrokardi ile birliktedir.
Bizim vakamizda da situs inversusla birlikte dekstro-
kardi de mevcuttu. Baska bir kardiyak patoloji tespit
edilmedi.

PSD’nin tanisi; sakkaroz klirens testinin 30 dk.’dan
uzun olmasiyla konur, nazal mukozadan ya da brong
epitelinden alinan biyopside silia morfolojisinin
elektron mikroskopunda incelenmesi ile kesinlestiri-
lir 319, Yenidogan doneminde solunum sikintisi ve
yineleyen akciger infeksiyonu olan vakamizda da
yaptigimiz tetkiklerde dekstrokardi ve situs inversus
tesbit edilmesi tizerine PSD diislintilmtistiir. Kesin
tan1 3. ayinda yapilan nazal biyopsi ile tan1 konmus-
tur.

Tedavisi semptomatiktir. Otit, siniizit ve yineleyen
akciger infeksiyonlarinin en sik etkenleri pndmokok
ve H.influenzae’dir. Bunlara yonelik antibiyotik teda-
visi uygulanir. Ayrica, solunum fizyoterapisi, dekon-
jestanlarla sekresyonun kontrolii, pndmokok ve influ-
enzaya karsi asilama gibi yontemlerden yararlanilir
U319 Vakamizda akciger infeksiyonlar1 nedeniyle
solunum fizyoterapisiyle birlikte antibiyotik tedavisi

uyguladik. Pnémokok infeksiyonlarina kars1 agilama
yapildi. Vaka halen poliklinigimizden takip edilmek-
tedir.

Sonug¢ olarak, yenidogan doneminde agiklanmayan
solunum sikintisi, situs inversus, yineleyen akciger
infeksiyonu olan vakalarda kuvvetle PSD diistintil-
melidir. Tan1 i¢in en 6nemli kriter siiphelenmektir.
Erken tan1 ve yeterli tedavi ileride gelisebilecek ciddi
akciger hasarmni 6nleyecektir.
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