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ÖZET
Silya bozukluklarında elektron mikroskopi

Primer silyer diskinezi (PSD) silyanın konjenital bozuklukları sonu-
cunda ortaya çıkan hastalıkları kapsamaktadır. Teşhis, klinik öykü, 
anormal silyer vuruş frekansı ve geçirimli elektron mikrosko-
bunda izlenen spesifik aksonem bozuklukları ile konulmaktadır. 
PSD teşhisinde klinik ve ışık mikroskopisi ile tanı konulamayan 
vakalarda elektron mikroskopi değerlendirmesi önem kazan-
maktadır. Silyadaki mikrotübül bozukluğu, dinein kolu eksikliği, 
oryantasyon bozukluğu gibi anomaliler ışık mikroskobu ile tespit 
edilemez; bu gibi bozukluklarda elektron mikroskopi tek seçe-
nektir. Tekrarlayan solunum yolu enfeksiyonu olan hastalarda 
silyer oryantasyon ölçümü yapılmalıdır; çünkü bazı hastalarda tek 
bozukluk bu olabilmektedir. Silyer bozukluklar primer (kalıtsal) 
ya da enfeksiyon, sigara ve hava kirliliği gibi çevresel faktörlerin 
neden olduğu sekonder (edinsel) bozukluklar olarak sınıflandırıl-
maktadır. Epitel hücre ve silya bozuklukları edinsel nedenlerden 
dolayı da ortaya çıkabileceğinden, PSD’nin teşhisi güç olabilmek-
tedir. Bu nedenle primer ve sekonder yapısal ve fonksiyonel silya 
bozuklukları arasında ayrım yapmak önemlidir. Elektron mikros-
kopik analiz ince-yapısal bozuklukların ayrımını yapmada tek 
seçenek olarak karşımıza çıkmaktadır. PSD teşhisinde kullanılan 
elektron mikroskopik değerlendirme, yalnızca tekrarlayan hava 
yolu enfeksiyonlarının tüm diğer olası nedenleri ekarte edildik-
ten ve sekonder silyer bozukluklardan sorumlu enfeksiyonların 
uygun tedavisinden sonra kullanılmalıdır. Böylelikle yanlış PSD 
teşhisi ve yüksek maliyet önlenebilecektir. 
Anahtar sözcükler: Silya, elektron mikroskopi, silyer diskinezi, 
silyer oryantasyon 

ABS TRACT
Electron microscopy in ciliary disorders 

Primary ciliary dyskinesia (PCD) is composed of the diseases 
resulting from congenital defects of cilia. Diagnosis is reached 
on the basis of clinical history, abnormal ciliary beat frequency 
and specific axonemal defects observed by transmission 
electron microscopy. Electron microscopic assessment for the 
diagnosis of PCD comes into prominence in clinically and light 
microscopically undiagnosed cases. Microtubule defects, dynein 
arm deficiency and orientation disorders cannot be detected by 
light microscopy; electron microscopy is the method of choice 
in the diagnosis of such disorders. Ciliary orientation should be 
measured in patients having recurrent respiratory tract infections 
since disorientation can be the only defect in some patients. Ciliary 
disorders are classified as primary (congenital) and secondary 
(acquired) disorders. The latter are caused by environmental 
factors, such as infection, smoking and air pollution. The 
diagnosis of PCD may be difficult since the epithelial cell and 
ciliary defects can also be caused by acquired factors. Therefore, 
it is important to distinguish between primary and secondary 
structural and functional disorders. Electron microscopic analysis 
is the only option for diagnosing ultrastructural defects. Electron 
microscopic assessment in diagnosing PCD should be carried 
out only after excluding other probable causes of respiratory 
tract infections and after the appropriate treatment of infections 
responsible for secondary ciliary defects. In this manner, false-
positive diagnosis of PCD and high cost can be prevented. 
Key words: Cilia, electron microscopy, ciliary dyskinesia, ciliary 
orientation
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 GİRİŞ

 Solunum yolları silyalı hücreler ve goblet hücreleri içe-
ren epitel ile döşelidir. Bu iki hücre tipi mukosilyer taşımayı 
sağlar (1,2). Mukosilyer taşıma önemli bir savunma meka-
nizmasıdır ve silyer vuruş frekansı solunum yolu temizlen-
mesinde başlıca parametredir. Her bir silyum komşu silya ile 

birlikte koordine bir şekilde, tek yönlü mukus akımını sağla-
yan vuruş gerçekleştirmektedir (3). Silya yapı ve fonksiyo-
nundaki bozukluklar hava yolu temizliğini bozar ve solu-
num yolu enfeksiyonlarına neden olabilir (4). Solunum yol-
larının silyalı hücrelerinin her birinde lümeni temizleyen 
yaklaşık 200 silya bulunur. Solunum yollarının sağlığını 
korumada önemli rolü olan bu hücreler hasarlanmaya açık-
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tır ve genetik mutasyondan etkilenir. Yakın zamanda silyalı 
hücrelerin bozukluklarının moleküler ve genetik temelinin 
anlaşılmasında ilerleme kaydedilmiştir. Hayvan çalışmaları 
sonucunda birçok hastalığın silyogenez ve silyalı hücre 
fonksiyonundaki bozukluklarla ilişkili olduğu anlaşılmıştır. 
Bu hastalıklardan biri de primer silyer diskinezidir (PSD) (5). 
PSD hastalarında yapılan incelemelerde dinein kolu bozuk-
lukları, silyer yerleşim anomalileri ve silyer vuruş hareketin-
de farklılıklar gözlenmiştir. Silyer bozuklukların teşhisinde 
elektron mikroskopik inceleme önemli bir basamaktır.

 Silyumun Yapısı

 “Silyum”, Latince’de “kirpik” anlamına gelen bir terimdir 
ve çoğul formu “silya”dır. Silya hayvanlarda, protozoada ve 
bazı bitkilerde bulunan ve spermatozoal flagella ile morfo-
lojik benzerlik gösteren kompleks yapıda ökaryotik orga-
nellerdir. Silya, 360’ın üzerinde proteinden oluşmuş, ileri 
derecede özelleşmiş kompleks organellerdir (6). Respiratu-
var silya 6 µm uzunluğunda ve 200-250 nm çapındadır (7). 
Her bir silyum 2 merkezi mikrotübül etrafında dizilmiş 9 
periferik mikrotübül çiftinden oluşan 9+2 aksonem yapısı 
gösterir (Resim 1) (8). Bu yapı hareketli silyada evrimsel ola-
rak korunmuştur; ancak ince yapısal ayrıntılar, organizmalar 
arasında farklılıklar göstermektedir. Periferik çiftlerin her 
biri A ve B tübüllerinden meydana gelir (Resim 1) (8). A 
tübülünde 13, B tübülünde ise 11 protofilament bulunur. 
Protofilamentler alfa ve beta tübülün heterodimerlerinin 
birleşmesiyle oluşurlar. Merkezi mikrotübül çifti (C1 ve C2), 
13 tübülin protofilamentinden oluşur ve yapısal ve biyo-
kimyasal olarak asimetriktir. Merkezi mikrotübül çifti, kom-
şu silyadaki merkezi çifte göre oryantasyon gösterir. Bu 
oryantasyon silyer hareketin koordinasyonunda önemlidir 
(9,10). Mikrotübülün merkezi çifti 23 özgün polipeptid içe-
ren 13 protofilamentten oluşmakla birlikte, işlevsel ve biyo-
kimyasal olarak dış mikrotübül çiftlerinden ayrılır (11).
 Aksonem yapısı her biri farklı genler tarafından kodla-
nan yaklaşık 250 farklı protein içermektedir (9). Çok sayıdaki 
diğer genler ise silyanın birleşmesi ve düzenlenmesinden 
sorumludur. Bu nedenle primer silyer diskineziden (PSD) 
sorumlu olmaya aday genlerin sayısı yüksektir. 
 Aksonem içinde farklı bileşenleri birbirine bağlayan ve 
mikrotübül-ilişkili protein (microtubular-associated prote-
in: MAP) adı verilen çoklu proteinler de bulunmaktadır 
(9,10). Radyal bağlantılar, neksin bağları, merkezi kılıf ve 

dinein kolları bu proteinlerden bazılarıdır (Resim 1) (10). 
Periferik mikrotübül çiftleri komşu mikrotübül çiftlerine 
neksin bağlarıyla, merkezi mikrotübül çiftine ise radyal bağ-
lantılar ile tutunur (7). Dinein silya içinde en fazla çalışılmış 
proteindir. Bu proteinin silya yapı ve fonksiyonunda çok 
önemli rolleri bulunmaktadır (9). Dinein, myozin ve kinezin 
içeren mekanokimyasal ATPazlar grubuna dahil yüksek 
moleküler ağırlıklı bir proteindir. Dinein bileşenleri, 9 perife-
rik mikrotübül çiftinin A-tübülüne belirli aralıklarla bağlanır. 
Dinein kolları büyük, çoklu alt ünitelerden oluşan moleküler 
motorlardır ve farklı büyüklüklerdeki ağır, orta ve hafif zincir 
polipeptidlerinin birleşmesiyle oluşur (10). Her dinein kolu 
2-3 ağır zincir, 2-4 orta zincir ve çok sayıda hafif zincir içer-
mektedir (12). Ağır zincir molekülleri içinde bulunan ATPaz 
aktivitesi, mikrotübüller arasındaki kayma hareketi için 
enerji üretir ve bu da silyum vuruşu olarak sonuçlanır. Dine-
in kollarının moleküler motorlar olarak fonksiyon görebil-
me kapasiteleri, çok sayıda dinein bileşeninin bütünlüğünü 
gerektirir. Dinein kolları merkezi mikrotübülle olan ilişkileri-
ne göre iç ya da dış dinein kolu olarak adlandırılır ve saat 
yönünde uzanır (Resim 1) (10,11). Dış dinein kolu daha 
uzundur ve kancaya benzer. İç dinein kolu daha kısadır, 
hafif kıvrımlıdır ve neksin bağına bağlıdır (13). İç dinein kol-
larının temel yapısı dış kollara benzerdir; ancak daha komp-
leks bir yapıya sahiptir (14). I1, I2 ve I3 olarak bilinen ve fark-
lı dinein izoformlarını içeren 3 iç dinein kolu bulunmaktadır. 
I1 iç dinein kolu, dinein düzenleyici kompleks ve radyal 
bağlantılar ile etkileşim halindedir (9).

Resim 1: Silyum enine kesiti. 1: Merkezi kılıf, 2: neksin bağı, 3: 
periferik mikrotübül çifti, 4: mikrotübül B, 5: mikrotübül A, 6: iç dinein 
kolu, 7: radyal bağlantı, 8: dış dinein kolu, 9: merkezi mikrotübül çifti. 
Merkezi mikrotübül çiftinin ortasından geçen çizgi silyer ekseni, 
kırmızı çift yönlü ok silyumun hareket yönünü göstermektedir.
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 Chlamydomonas reinhardtii, aksonemal yapısı insan 
respiratuvar silyum ve sperm flagellumuna benzeyen ve 
suda ilerlemesini sağlayan 2 flagellaya sahip, fotosentez 
için kloroplastı bulunan, ökaryotik, tek hücreli bir yeşil alg-
dir (15,16). Chlamydomonas mutantlarının analizlerinden 
elde edilen sonuçlar iç ve dış dinein kollarının fonksiyonel 
olarak farklı olduklarını ortaya koymuştur. Dış dinein kolla-
rını etkileyen mutasyonlar silyer vuruş frekansında azalma-
ya neden olmaktadır. Buna karşılık, iç dinein kollarının 
bozuk olduğu mutantlarda normale yakın vuruş frekansı 
görülmekte, ancak yüzme amplitüdlerinde değişiklik göz-
lenmektedir (17). Bu mutantların bazıları PSD hastalarında 
gözlenene benzer ince-yapısal aksonemal bozukluklar 
gösterirler (18).
 Merkezi tübüller hemen hemen tamamıyla merkezi kılıf 
ile kaplıdır ve aksonemin merkezi eksenini oluşturur (Resim 
1) (13). Merkezi kompleks ve radyal bağlantılar düzenleyici 
sinyalleri dinein kollarına iletirler (10). Periferik çiftler birbir-
lerine silyumun kayma hareketini sınırlayan neksin bağla-
rıyla bağlıdırlar. Radyal bağlantılar her bir periferik çifti mer-
kezi kılıfa bağlamaktadır (13). Radyal bağlantılar ve iç dinein 
kollarıyla ilişkili ve silyer vuruşu düzenleyen bir dinein 
düzenleyici kompleksin varlığı da tanımlanmıştır. 
 Mukus temizleyen silya 5-7 μm uzunluğunda ve 0.25 
μm çapındadır. Daha küçük hava yollarında uzunluğu azal-
maktadır (19). Aksonem uzunluğu boyunca 96 nm’lik bir 
tekrarlayan ünite mevcuttur. Bu ünitede 24 nm aralıklarla 
birbirinin aynı 4 dış dinein kolu, 3 ya da 4 farklı iç dinein 
kolu, 29 nm aralıklarla 1 radyal bağlantı grubu, 14 nm aralık-
larla 6 çift merkezi kılıf ve 86 nm’de bir tekrarlayan bir nek-
sin bağı bulunmaktadır. Bu temel tekrarlayan ünitenin eni-
ne kesiti karakteristik geçirimli elektron mikroskopik görün-
tüyü verir (Resim 1) (8,9). 
 Silyalı hücrenin yüzeyinde silyer aksonem yapısı belli 
aralıklarla değişiklik gösterir. Önce dinein kolları, 150 nm 
sonra da merkezi mikrotübüller kaybolur. Bundan 200 nm 
sonra aksonem sitoplazmaya ulaşır. Periferik mikrotübül çif-
tine üçüncü bir C-mikrotübülü katılır (20) ve tüm diğer yapı-
lar kaybolur (13). Bu değişikliklerin normal olduğu düşünül-
düğünde, dinein kolları normal sayıda olan ancak merkezi 
tübülleri olmayan ya da sadece 1 merkezi mikrotübülü 
bulunan silya enine kesitlerinin normal olmadığı düşünül-
melidir (20). Her silyumun alt kısmında, silyumu hücre sitop-
lazmasının apikal kısmına bağlayan (13), sentrozomla ilişki-
li, merkezi mikrotübül çiftinin olmadığı ve periferde 9 mik-

rotübül üçlüsünün görüldüğü (7) bir bazal cisim (kineto-
zom) bulunur. Bazal cisim sitoplazmik mikrotübüllere bağlı-
dır (21) ve etkili vuruş yönünde oryantasyon gösteren bir 
ayak ve bir kökçük içerir (13). Tek bir hücredeki bazal ayaklar 
normalde yaklaşık aynı yönde dizildiklerinden, bir hücrede-
ki tüm silyanın aynı ya da birbirine yakın oryantasyon gös-
termesi gerekmektedir (21). Silyumun en uç kısmında ise B 
alt ünitesi ve diğer yapılar bulunmaz; yalnızca tek, tam 
tübüller bulunur (Resim 2a) (13).

 Silyogenez

 Hava yollarındaki silyalı hücreler kanaliküler evrede tra-
keadaki farklanmamış hücrelerden köken alırlar. Silya, ya 
doğrudan luminal membrandan ya da dolaylı olarak bazal 
cisimlerin distal sonlarında yerleşmiş olan silyer veziküller-
den oluşur. Akciğer gelişimi ilerledikçe silya önce büyük, 
daha sonra da küçük hava yollarında ortaya çıkar. Silyaya 
henüz sahip olmayan hücre, bilinmeyen sinyaller aracılığıy-
la silyogenezi başlatır. Silyogenez için 250’nin üzerinde pro-
tein gerekmektedir (1). Memeli silyogenezinde 4 basamak 
tanımlanmaktadır: (a) sentriollerin duplikasyonu (sentriolo-
genez), (b) sentriollerin apikal hücre yüzeyine bazal cisimle-
ri oluşturmak üzere göç etmesi, (c) aksonem içeren silyanın 
uzaması, (d) bazal cismin aksesuar yapılarının oluşması (22). 
Yapılan hücre kültürü çalışmalarında, silyasını kaybetmiş 
insan nazal epitel hücrelerinin 1 hafta içerisinde yeniden sil-
ya oluşturdukları gözlenmiştir (23).
 Silyogenez süresince önemli ve gerekli olan faktörler 
tam anlaşılamamakla birlikte, bazı proteinlerle ilgili çalışma-
lar ve fikirler ortaya konmuştur. Örneğin, HFH-4 proteininin 
silyalı epitel hücrelerinde geç embriyodan yetişkin doku 
oluşumuna kadar eksprese edildiği ve geçici olarak, geliş-
mekte olan hava yollarının silyogenezi ile ilişkili olduğu bil-
dirilmiştir (24). Klasik motil ve 9+2 mikrotübül yapısına 
sahip epitel hücrelerinde HFH-4 ekspresyonu sınırlı iken, 
9+0 yapısındaki silya içerenlerde ekspresyon görülmemek-
tedir.

 Mukosilyer Temizleme

 Normal bir silyumun vuruş frekansı respiratuvar bronşi-
yolde 6-8 Hz, trakeada yaklaşık 22 Hz’dir (13). Silya trakeada 
4-10 mm/dk hızında mukus taşır; insanda günlük mukus 
temizlenme oranı 10-100 ml’dir (25). Silyumda bulunan 
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dinein kolu ATP’yi hidrolize ederken, radyal bağlantılar ve 
neksin bağları silyumun aşırı uzamasını önler. Silyer vuruş 
döngüsünün iki bileşeni vardır: Etkili vuruş ve geri dönme 
vuruşu. Geri dönme vuruşu sırasında silyum arkaya doğru, 
mukus hareketinin aksi yönünde kıvrılır ve daha sonra etkili 
vuruş fazında kamçıya benzer şekilde, mukus akımı yönün-
de öne doğru uzanmak ve hareket etmek için ilerler. Bu sis-
tem normal vücut sıcaklığında ve respiratuvar nemlilikte en 
iyi şekilde çalışır. Sıcaklık ve nem oranındaki ciddi değişiklik-
ler normal silyer vuruşu ve mukus temizlenmesini bozar. Sil-
yadaki edinsel ve konjenital değişiklikler de fonksiyon 
bozulmasına neden olur. Dinein kolu yokluğu silyum atımı 
için gerekli enerjinin ATPaz yoluyla elde edilmesini engel-

lerken, neksin bağlarındaki anormallikler silyumun aşırı 
uzamasına ve etkisiz atım sekansına neden olur (13). 

 Embriyonal Nodal Silya: Sağ-Sol
 Asimetrisindeki Rolü

 Yakın zamanda yapılan çalışmalarda silyanın embriyo-
daki sağ-sol şekillenmesi için gerekli sinyal olaylarını başlat-
mada rol aldığı kanıtlanmıştır. Memelilerdeki embriyonal 
nodun ventral yüzeyi, saat yönünde hareket eden monosil-
ya ile kaplıdır ve sola doğru akım (nodal akım) oluşturmak-
tadır. Embriyonal monosilyum 9+0 yapısına sahiptir. Nodal 
silyanın olmaması ya da hareketsiz olması durumunda 
nodal akım olmamaktadır. Nodal akım tarafından belirle-
nen sağ-sol asimetrisini açıklamak için iki hipotez ortaya 
atılmıştır. Bu hipotezlerden biri, bir ya da daha fazla bilin-
meyen hücre dışı morfojenin embriyonun sol tarafına taşın-
dığını ve asimetrik olarak sinyal olaylarını başlattığını öne 
sürmektedir. İkinci hipotez ise nod içinde merkezi yerleşim-
li hareketli silyanın nodal akımı oluşturduğu ve nod perife-
rindeki duyusal silyanın bu akımı algılayıp sinyal olaylarını 
başlattığı yönündedir (10). İkinci hipotezi destekleyen çalış-
malarda bir katyon kanalı olan polikistin-2’nin fonksiyon 
kaybının farede sağ-sol vücut asimetrisinin randomizasyo-
nuna neden olduğu gösterilmiştir (26). Morfojen yokluğun-
da fare embriyolarında yapılan yapay nodal akım deneyleri, 
mekanik sıvı akımının sağ-sol asimetrisindeki rolü için kanıt 
sağlamıştır (27). Farelerde resesif kalıtım gösteren iv geni 
mutasyonu situs kontrolünde kayba neden olmakta, iv/iv 
farelerin %50’si situs inversus göstermektedir (28). 
 Nodal silyanın, nodal akışın yönünü değiştirerek parti-
küllerin nodun sağından soluna hareket etmesini sağladığı 
gösterilmiştir (29). Nodal akış aynı zamanda sağ-sol asimet-
risini de belirleyen gelişimsel genlerin asimetrik ekspresyo-
nunda anahtar rol oynamaktadır. Bu durum, situs inversu-
sun silyer bozukluklar ile ilişkisini açıklamaktadır (27).

 Silya Bozuklukları: Primer ve Sekonder 

 Silyer bozukluklar primer (kalıtsal) ya da enfeksiyon, 
sigara ve hava kirliliği gibi çevresel faktörlerin neden oldu-
ğu sekonder (edinsel) bozukluklar olarak sınıflandırılmakta-
dır (9). İç ve/veya dış dinein kolu yokluğu ya da sayıca azal-
ması (Resim 2b) (30), radyal bağlantı yokluğu, neksin bağla-
rında eksiklik (31), mikrotübül çifti transpozisyonu (Resim 

Resim 2: a) Silyumun uç kısmından enine kesit. B alt ünitesi ve diğer 
yapılar bulunmamakta, yalnızca tek, tam tübüller görülmektedir. b) 
Dış ve iç dinein kolu eksikliği olan silyum. Ok: Kısa dış dinein kolu, 
ok başı: kısa iç dinein kolu. c) Periferik mikrotübül fazlalığı. Ok başı: 
Merkezi mikrotübül yokluğu nedeniyle oluşan periferik mikrotübül 
transpozisyonu. d) Merkezi (ok başı) ve periferik (ok) mikrotübül 
transpozisyonu. e) Bileşik silya. f) Periferik mikrotübül eksikliği (ok 
başı). g) Merkezi (ok başı) ve periferik (ok) mikrotübül fazlalığı. h) 
Membran vezikülasyonu bulunan (*) ve tamamen disorganize silya 
(ok). i) İçinde çok sayıda kistik yapı gösteren silyum zarı (ok).  
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2c, 2d) (32,33) ve silyer oryantasyon bozukluğu (34,35) pri-
mer ya da kalıtsal silyer bozukluklardır ve PSD sendromu 
nedenlerini oluştururlar (8). Buna karşılık bileşik silya (Resim 
2e) (36), mikrotübül eksikliği (Resim 2f) ya da fazlalığı (Resim 
2g) (31), aksonemde organizasyon bozukluğu (Resim 2h) , 
internalize edilmiş ya da atılmış aksonem (36), merkezi mik-
rotübül çifti yokluğu (Resim 2c), çok uzun silya (37), şişmiş 
silya (38), silyer aplazi ve silyum zarında vezikülleşme (Resim 
2h) (39) spesifik olmayan ya da edinsel yapısal bozukluklar 
olarak tanımlanmışlardır (8). Edinsel silyer anomaliler genel-
likle eşlenmiş sentriollerdeki göç bozuklukları veya silyoge-
nez boyunca meydana gelen silya gelişim sorunları ile ilişki-
lidir (40). Silyer aplaziyi primer bozukluklar grubuna dahil 
eden çalışmalar da bulunmaktadır (9). Bronşiektazi hastala-
rıyla yapılan bir çalışmada aksonem gövdesindeki ‘kist-
benzeri’ yapıların primer silyer bozukluk olabileceği öne 
sürülmüştür (Resim 2i) (8,41). Primer bozuklukların çoğu 
sekonder değişiklikler olarak da gözlenebilir (10,34). 
 Primer silyer bozuklukların yaklaşık %80’ini total ya da 
parsiyel dinein kolu yokluğu, %10’unu merkezi tübül yoklu-
ğu ya da dislokasyonu, %6’sını radyal bağlantı bozuklukları 
ve %3’ünü periferik mikrotübül anormallikleri oluşturur 
(10). PSD farklı ince-yapısal bozukluklardan biri nedeniyle 
ortaya çıkabilmektedir (42). Dinein kolu eksiklikleri hemen 
hemen yalnızca PSD ile ilişkilidir (43). Merkezi kılıf yokluğu 
ve merkezi mikrotübül yokluğunda periferik mikrotübül çif-
tinin transpozisyonu (Resim 2c); radyal bağlantı yokluğu 

(44), merkezi kılıf bozukluğu (32) ya da neksin bağı yokluğu 
(33) nedeniyle ortaya çıkabilmektedir. Yapılan çalışmalarda 
dinein kolu bozuklukları, olası dinein kolu eksikliği ve dinein 
kolu eksikliği şeklinde sınıflandırılarak incelenmiştir (20,45). 
Bu çalışmalardan birinde kullanılan dinein kolu sayısı refe-
rans değerleri Tablo 1’de, dinein kolu eksikliği bulunan ve 
bulunmayan gruplardaki ortalama dinein kolu sayıları Tab-
lo 2’de verilmiştir (45). 
 Literatürde PSD hastalarında görülen ince yapısal 
bozukluk spektrumu şöyledir: %24-43 dış dinein kolu 
bozuklukları; %14-29 iç dinein kolu bozuklukları; %24-45 
her iki dinein kolunda bozukluk; %4-18 merkezi yapı bozuk-
lukları (3,46-48).

 Sekonder Silyer Bozukluklar

 Sekonder silyer ince-yapısal bozukluklar sıkça görül-
mektedir (49). Respiratuvar viral ve bakteriyel enfeksiyon-
lar, mukozanın fiziksel ve kimyasal hasarları, lokal uygula-
nan ilaçlar ve astım alevlenmeleri fokal ve geri dönüşümlü 
ince-yapısal silya bozukluklarına neden olabilmektedir (50-
56). Bozukluk üst solunum yolu enfeksiyonunun ortadan 
kalkmasından 12 hafta sonrasına kadar görülmeye devam 
edebilir (57,58). Yanlış PSD teşhisinden kaçınmak için muko-
zal biyopsinin en az iki farklı bölgeden alınması gerekmek-
tedir (59). 
 Sağlıklı bireylerin ve edinsel pulmoner hastalığı olanla-
rın silyasında başlıca mikrotübül bozukluklarını kapsayan 
sekonder silyer bozukluklar %10 oranında görülebilmekte-
dir (60-62). Başka bir çalışmada ise sağlıklı çocuk ve genç 
erişkinlerde %5’ten daha az silyada mikrotübüler bozukluk 
ve dinein kolu bozukluğu olduğu saptanmıştır (63).
 Merkezi mikrotübül yokluğunda bir periferik çiftin bu 
yokluğu dengelemek için merkeze translokasyonu (trans-
pozisyonu) (8+1) genellikle kalıtsal (primer) silya bozukluk-
ları arasında kabul edilirken, bu bozukluğun edinsel de ola-
bileceği (8,64,65) vurgulanmıştır. Az sayıda silyada gözle-
nen transpozisyon spesifik bir bulgu değildir; çoğunlukla 
enfeksiyona sekonder olarak ortaya çıkmaktadır. Bazı PSD 
hastalarında çok sayıda silyada transpozisyon görülebil-
mektedir (20). 
 Az sayıda eksik (Resim 2f) ve/veya fazla (Resim 2g) tübül/
tübül çifti ve bileşik silya (Resim 2e) bozuklukları spesifik 
olmayan bozukluklardır (8). Bu bulgular sağlıklı kişilerde ve 
kronik solunum yolu enfeksiyonu olanlarda görülebilmek-

Tab lo 1: Dinein kolu bozukluğu belirlenmesinde kullanılan referans 
değerleri (Sirvanci ve ark., 2008).

Dinein Kolu Normal Olası dinein Dinein
Sayısı  kolu eksikliği   kolu eksikliği  

Dış 6.6-9 4-6.5 0-3.9
İç  2.1-9 1.5-2.0 0-1.4

Tab lo 2: Ortalama dış ve iç dinenin kolu sayıları (Sirvanci ve ark., 
2008). N: Normal sayıda iç ve dış dinein kolu olan grup, OE: olası 
dinein kolu eksikliği grubu, E: dinein kolu eksikliği grubu.

   N OE  E

Dış Dinein Kolu
 Median 7,8 5,6 1,4
 Range 1,6 2,2 3,4
 Minimum 6,7 4,3 0,5
 Maksimum 8,3 6,5 3,9

İç Dinein Kolu
 Median 3,5 2,1 0,8
 Range 3,3 0,2 1,1
 Minimum 2,2 1,9 0,2
 Maksimum 5,5 2,1 1,3
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tedir. Ancak, mikrotübül transpozisyonu sıkça görüldüğün-
de, özellikle izleme çalışmalarında ya da çoklu bölgelerden 
doku örneği alındığında aynı sonuçla karşılaşılıyorsa, bu 
bulgular PSD’nin varlığına işaret eder (34).
 İdiyopatik bronşiektazi, tekrarlayan respiratuvar enfek-
siyonlar ve pnömonide parsiyel dış dinein kolu eksiklikleri 
bildirilmiştir (Resim 2b) (8,58). Bronkopulmoner displazide 
dinein kollarının geçici kısalması (66) ve pulmoner tüberkü-
lozda dinein kollarının parsiyel kaybı (68) gösterilmiştir. Kısa 
dinein kolu (Resim 2b) ince-yapısal olarak PSD’ye benze-
mekle birlikte, bu bozukluğun daha çok enfeksiyona sekon-
der ortaya çıktığı düşünülmüştür (43). Diğer çalışmalarda 
solunum yolu enfeksiyonlarında dinein kollarındaki bozuk-
luğun %30 oranında olduğu saptanmıştır (68).

 Silyer Oryantasyon 

 Merkezi mikrotübülün uzun ekseninden çizgi silyer 
eksen olarak bilinir. Silyer ekseni dik yönde kesen düzlem 
silyanın hareket yönünü gösterir (Resim 1) (8,69). Normalde 
silya bir yönde oryantasyon gösterir (Resim 3) ve üzerindeki 
mukusu farenkse doğru hareket ettirir (70). Silya birbirine 
göre oryantasyon göstermiyorsa, silyer vuruşta koordinas-
yon bozukluğu olur; bir silyum komşu silyumun vuruşunu 
engelleyebilir ve mukosilyer temizlenme büyük ölçüde 
bozulur. Silya oryantasyonu normal kişilerde farklılıklar gös-
termektedir. Ancak solunum yolu hastalığı olan bazı kişiler-
de oryantasyon daha da bozulmuştur (Resim 4) (8). Oryan-
tasyon bozukluğunun primer ya da enfeksiyona sekonder 
olarak ortaya çıkabileceği bildirilmiştir. Bu bozukluğun sis-
temik, genetik olarak kalıtsal bir PSD varyantı olduğu öne 
sürülmüş, bu hastalardaki bozukluğun sekonder oryantas-
yon bozukluğundan daha ileri derecede olduğu saptanmış-
tır (21). 
 Uluslararası kabul edilen silyer oryantasyon açısı stan-
dart sapma derecesi ≤20° dir. Silyer oryantasyonun >35° 
olması “random oryantasyon”a işaret etmektedir (71). Baş-
ka bir çalışmada ortalama silyer sapma sağlıklı kişilerde 
30°’nin altında, tekrarlayan solunum yolu hastalıklarında 
30°’nin üzerinde bulunmuştur (72). Sağlıklı insanlarda 
oryantasyon değerinin 12-41° arasında değiştiği de vurgu-
lanmıştır (73).
 Oryantasyon açıları ölçülürken merkezi mikrotübüllerin 
uzun eksenine paralel bir çizgi çizilir. Ölçümde kullanılacak 
ikinci çizgi ise fotoğrafın yatay eksenine dik olacak şekilde 

Resim 4: Bozuk oryantasyon gösteren silya grubu. Sola dönük 
açılar (+), sağa dönük açılar (–) olarak ifade edilmiştir. Siyah çizgi: 
Silyer eksen, mavi çizgi: açı ölçümü için kullanılan referans çizgi. 
Oryantasyon açısı standart sapması: 55,9º.

Resim 3: Normal oryantasyon gösteren silya grubu. Silya eksenleri 
yaklaşık olarak birbirine paraleldir. Siyah çizgi: Silyer eksen, mavi 
çizgi: açı ölçümü için kullanılan referans çizgi. Oryantasyon açısı 
standart sapması: 5,58°.
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çizilir. Bu iki çizginin üst kolları arasında kalan açı silyer 
oryantasyon değerini vermektedir (Resim 3, 4).
 Silyer oryantasyon çalışmaları manuel ya da bilgisayar 
yardımıyla görüntü analiz sistemleri kullanılarak, merkezi 
mikrotübüller ya da bazal ayaklar çalışılarak yapılabilmekte-
dir (74). Ölçümler sırasında dikkat edilmesi gereken nokta 
ölçüm yapılan silyanın tümünün aynı bitişik hücre grubuna 
ait olmasıdır; silya tek hücrelere ya da hücre parçalarına ait 
olmamalıdır. Böylelikle yüksek değerlerde artefakt ölçümler 
yapma olasılığı azaltılmış olur. Silyer oryantasyon bozuklu-
ğu bulunan hastalarda normal ya da normale yakın vuruş 
frekansı gözlenmektedir. Ancak bu hastalarda silyanın atım 
yönleri birbirlerine uygun olmadığından, mukosilyer temiz-
lenmenin bozulmuş olması beklenir. 
 İnsanda silya oryantasyonunun embriyonik gelişimin 
24. haftasında oluştuğu bildirilmiştir (75). Mikrotübül ve 
mikrofilament ağından oluşan apikal hücre iskeleti, hücre 
sitoplazmasındaki silyumun bazal kısımlarının (bazal cisim 
ve bazal ayak) sıkıca tutulmasından sorumludur. Vuruş dön-
güsünün oluşumunda, apikal iskeletin gelişiminde ya da bu 
iki olayın koordinasyonundaki bozukluk silyada oryantas-
yon bozukluğuna neden olabilir. 
 Oryantasyon bozukluğu astım (76), soğuk algınlığı (60), 
kronik üst solunum yolu inflamasyonu (69) ve kronik bron-
şitte (77) de bildirilmiştir. Sekonder silyer oryantasyon 
bozukluğu düşünüldüğünde, oryantasyon ölçümü farklı bir 
zamanda ya da vücudun silya içeren farklı bir bölgesinden 
yapılmalıdır (78). Tekrarlayan solunum yolu enfeksiyonu 
olan hastalarda silyer oryantasyon ölçümü yapılmalıdır; 
çünkü bazı hastalarda tek bozukluk bu olabilmektedir. 

 Primer Silya Bozuklukları: Genetik
 Faktörler

 Birkaç olgu dışında genetik olarak PSD, çoğunlukla oto-
zomal resesif geçişli bir bozukluktur (79). PSD fenotipik ve 
genetik olarak heterojen bir durumdur ve bazı genetik 
bozukluklar tanımlanmış durumdadır (80). Bu bozuklukla 
ilgili genetik araştırmalar, spesifik protein veya gen terapisi 
gibi tedavi yöntemleri üzerinde yoğunlaşmıştır. Bununla 
birlikte son zamanlardaki eğilimler, silya yapı ve işlevini, 
spesifik ince-yapısal bozukluklar ile fenotip arasındaki ilişki-
yi anlayarak PSD hastaları için yeni tanısal yöntemler belir-
lemek üzerinedir (14).
 Genetik mutasyonların belirlendiği tek ince-yapısal 

fenotip, dış dinein kolu bozukluklarıdır. Belirlenen 3 mutas-
yondaki genler, insan kromozomunun 9p, 5p ve 7p bölge-
lerinde yerleşmiş DNAI5, DNAH5 ve DNAH11’dir (81-85). Bu 
genler dinein kolunun orta zinciri (DNAI1) ve ağır zincirin-
den (DNAH5, DNAH11) kodlanır (83).
 Silya ve sağ-sol asimetrisi bozuklukları genetik ve klinik 
olarak heterojen bozukluklardır. Bunun nedeni bir bakıma, 
hastalıktan etkilenen ailelerin iyi tanımlandığı vakaların 
sayıca az oluşu, dinein genlerinin dev boyutlarda oluşu ve 
aksonemde bulunan farklı dineinlerin ve silya fonksiyonu 
için gereken diğer düzenleyici ve yapısal proteinlerin çok 
sayıda oluşudur. Dinein mutasyonları PSD’nin tek sebebi 
değildir (5).
 Dinein genleri PSD ve Kartagener sendromunda önemli 
rol oynarlar. Olguların %50’den fazlasında silyadaki ince-
yapısal bozukluklar dinein kompleksiyle ilişkilidir (86). Silya 
fonksiyon bozukluğu ve sağ-sol asimetrisini ilişkilendiren 
ilk deneysel çalışmalarda, randomize situs inversusu olan 
farelerin embriyonik düğümündeki dinein ağır zincir genin-
de (sağ-sol dinein, lrd) spontan mutasyon olduğu saptan-
mıştır (87). Başka bir çalışmada heterotrimerik kinezin 
motor protein (KIF3) alt ünitesi eksikliği olan farelerde nodal 
silya yokluğu ve randomize situs olduğu bildirilmiştir. Daha 
sonraki çalışmalarda, PSD hastalarında aksonemal dış dine-
in kolu ağır zincirini kodlayan gende mutasyonlar (84) ve bu 
genin dış dinein kolu yokluğu ile ilişkili olduğu (88) saptan-
mıştır. Bununla birlikte, dinein orta zinciri 1 genindeki 
(DNAI1) mutasyonların da dış dinein kolu bozukluklarının 
görüldüğü PSD’ye neden olduğu belirtilmiştir (82,83,89). 
Aynı gendeki mutasyonların situs inversusa neden olduğu 
da bildirilmiştir (86). Farelerde yapılan bir çalışmada, iç 
dinein kolunun bir bileşenini kodlayan fare dinein ağır zin-
ciri 7 geni (MDHC7, insandaki homolog gen HDHC7 
[DNAH1]) yokluğunun silyer vuruş hızında azalmayla sonuç-
landığı bulunmuştur (12). İnsan hPF20 geninin ise merkezi 
kompleksteki bozukluklarla ilişkili olduğu ileri sürülmüştür 
(90). PSD’li bir olguda dinein ağır zinciri 7 (DNAH7) bileşeni-
nin sentezlendiği ancak aksonem ile birleşmediği belirtil-
miştir. Bu olgudaki genetik bozukluğun DNAH7’nin dinein 
kollarına taşınmasında ya da kollarla birleşmesinde görevli 
proteinlerden kaynaklanabileceği öne sürülmüştür (91). 
Aksonemal ağır zincir dinein tip 11 (DNAH11) genindeki 
mutasyonlar da situs inversus totalisten sorumlu tutulmuş-
tur (92).
 Silyogenez için gerekli silyer bileşenleri kodlayan genle-
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rin eksik olduğu mutant farelerle yapılan çalışmalar, bu 
genlerin önemini vurgulamaktadır. Örneğin, kinezin Kif3A- 
ve Kif3B- ve Polaris- (Tgt737) eksikliği olan farelerde nodal 
monosilya bulunmaz ve situs inversus görülür (93,94). Hfh4-
eksikliği olan farelerde ise epitel hücre silyası bulunmamak-
tadır; ancak monosilyaya sahiptirler ve situs randomizedir 
(95). İnversin geninde mutasyonu olan inv faresinde nodal 
akım daha yavaştır ve randomizasyon yerine inversiyon 
görülmektedir (96). Sağ-sol şekillenmesinde rol oynayan 
nodal, lefty, pitx2, sonic hedgehog genleri ve diğerlerinin 
mutasyonu farede daha karmaşık ve daha ağır sağ-sol şekil-
lenme bozukluklarına yol açmaktadır (11,97). 
 Yapılan çalışmalarda, aksonem hareketi için gerekli olan 
bir başka genin de NDK7 olduğu görülmüştür (98). NDK7 
“knock out” farelerde situs inversus ve silyopati görülebil-
mektedir (99). Günümüzde proteomik analiz ile silyum gen 
haritasını çıkarmak mümkündür (100). Bu birinci nesil pro-
tein haritalandırması, tüm aksonemal bileşenleri içerme-
mekte, yalnızca PSD hastalarında olmayan aksonemal pro-
teinleri tanımlamaktadır (91). Ancak bu metodu kısıtlayan 3 
büyük nokta vardır: 1) Silyogenez için gerekli olan protein-
ler küçük miktarlarda bulunurlar ve bu nedenle tespit edile-
meyebilirler; 2) tanımlanan protein içerikleri yapısaldır; 3) 
dinein gibi büyük proteinlerin izolasyonu 2D jel analizi ile 
mümkün olmamaktadır. İleride kütle spektrometresi tek-
niklerinin gelişmesi ile bu mümkün olabilecektir (14). 

 Primer Silyer Diskinezi (PSD) ve Elektron
 Mikroskopi

 Situs inversus ve bronşiektazi ilk kez 1904’te Siewert 
tarafından tanımlanmıştır. 1933’te Kartagener 11 hastada 
sinüzit, bronşiektazi ve situs inversus saptamış ve tüm bu 
hastaları etkileyen ortak bir faktörün varlığını öne sürmüş-
tür. Bu triad Kartagener sendromu olarak adlandırılmıştır 
(101).
 Bozulmuş silya fonksiyonu ve yapısı ilk kez Afzelius ve 
ark. tarafından tekrarlayan solunum yolu hastalığı nedeni 
olarak bildirilmiştir. Kartagener sendromu olan hastalarda 
azalmış silyer motilite saptanmış ve ‘immotil silya sendro-
mu’ terimi öne sürülmüştür (102). Daha sonraki silyer moti-
lite ve ince-yapı çalışmalarında silyer motilitenin ‘tamamıy-
la hareketsiz’ silyadan ‘normale yakın hareket’e kadar deği-
şen bir yelpaze gösterdiği saptanmış ve sonuç olarak ‘pri-
mer silyer diskinezi’ terimi kullanılmaya başlanmıştır (103).

 PSD silyanın konjenital bozuklukları sonucunda ortaya 
çıkan hastalıkları kapsamaktadır ve Kartagener sendromu, 
immotil silya sendromu, silyer dismotilite ve primer oryan-
tasyon bozukluklarını içermektedir (9). PSD, insidansı yakla-
şık 1/15,000-30,000 olan, kronik üst ve alt solunum yolu 
semptomlarıyla karakterize, genetik olarak heterojen (100) 
bir bozukluktur. Semptomlar neonatal dönemde başlar. 
Hastaların %50’sinde total situs inversus, %6’sında situs 
ambiguous izlenmektedir (104). Teşhis klinik öykü, anormal 
silyer vuruş frekansı ve geçirimli elektron mikroskobunda 
izlenen spesifik aksonem bozuklukları ile konulmaktadır 
(9,13,74). Çoğu olguda kalıtım otozomal resesif olmakla bir-
likte, otozomal dominant ve X-bağımlı kalıtım da bildiril-
miştir. 
 Epitel hücre ve silya bozuklukları edinsel nedenlerden 
dolayı da ortaya çıkabileceğinden, PSD’nin teşhisi güç ola-
bilmektedir (105). Bu nedenle primer ve sekonder yapısal 
ve fonksiyonel silya bozuklukları arasında ayrım yapmak 
önemlidir (63). Edinsel bozukluklarda ise üst ya da alt solu-
num yollarında fokal lezyonlar yaygındır ve daha ağır enfek-
siyon gösteren bölgede daha fazla silya etkilenmektedir. 
 PSD hastalarında anormal ışık mikroskopik verilere ve 
tipik klinik fenotipe rağmen, normal silyer ince-yapı da bil-
dirilmiştir (10,23). Bu da silyer motilite bozukluğunun elekt-
ron mikroskopik çalışmayla belirlenemeyen hücresel 
bozukluklarla ilişkili olabileceğini düşündürmektedir. Bu 
nedenle ince-yapısal morfoloji tek ayırıcı diagnostik kriter 
olarak düşünülmemelidir (106,107). Bu hastaların bazıların-
da oryantasyon bozukluğu görülmektedir. Silyer aksone-
min yaklaşık 250 farklı proteinden oluşması nedeniyle, 
PSD’nin heterojenitesinden sorumlu olmaya aday çok sayı-
da genin varlığı söz konusudur (108). 
 Elektron mikroskopik inceleme ileri derecede özelleş-
miş bir teknik olup çok az merkezde uygulanmaktadır ve 
ince yapısal bozuklukları belirleyebilmek için uzmanlar 
gerektirir (108). Ayrıca bazı ince yapısal bozuklukların henüz 
tanımlanmamış olması da olasılık dahilindedir (7). İncele-
meyi doğru yapabilmek için belirlenmesi daha zor olan iç 
dinein kolu (109) veya radyal bağlantılardaki bozuklukların 
teşhisinde bilgisayar destekli sistemlerin de kullanılması 
gerekebilmektedir (7).
 Geçirimli elektron mikroskopi diagnostik testlerin 
gerekli bir kısmıdır; ancak yararları bazen sınırlıdır (32,102). 
Silyer vuruş frekansı analizi, silyer vuruş şekli analizi ve 
elektron mikroskopik analiz yapılmadan kullanıldığında 
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önemli ölçüde yanlış negatif sonuç elde edilecektir (110). 
Biyopsi örneklerinin tekrarlayan enfeksiyonlar nedeniyle 
değişikliğe uğraması silyanın elektron mikroskopik incele-
mesini güçleştirmektedir (85). Bununla birlikte, hücrelerin 
biyopsiden sonra ardışık tek katmanlı/süspansiyon siste-
minde kültürü yapılmadığı sürece primer bozuklukları 
sekonder bozukluklardan ayırdetmek her zaman mümkün 
olmamaktadır (7, 111). PSD hastalarının silyasında gözlenen 
aksonemal bozukluklar, anormal bulunan tüm silyada birbi-
rine uygun olmalıdır. Silyası çoklu, farklı aksonemal bozuk-
luklar içeren hastalar büyük olasılıkla edinsel silya bozuk-
luklarına sahiptirler (19).
 Geçirimli elektron mikroskopide incelenecek kesit kalın-
lığı ortalama 100 nm ve aksonemin temel tekrarlayan ünite-
si 96 nm’dir. Sonuç olarak, ince-yapısal bozuklukları sınıflan-
dırmak için kullanılan elektron mikrografik resim, komşu 
tekrarlayan ünitelerin iç ve dış dinein kolları, radyal bağlan-
tıları ve neksin bağlarının üst üste gelen karışımlarından 
oluşmaktadır (9). PSD hastalarında en sık gözlenen bozuk-
luk dinein kolu bozuklukları olduğundan, iç ve dış dinein 
kolu sayımı teşhiste önemlidir (112). Son yıllarda genetik 
testlerdeki gelişmeler ile dış dinein kolu bileşenlerini kodla-
yan DNAH5 ve DNAI1 genleri de teşhis için taranmaktadır 
(113). Ancak PSD hastalarının yaklaşık %38’inde bu gen 
mutasyonları görülür (114). Yaklaşık %60’lık hasta grubu ise 
bilinmeyen genetik yapı temellidir (7).
 PSD hastalarında atipik silya sağlıklı kontrollerde görü-
lene oranla daha fazladır. Ancak bozukluklar tüm silyada 
görülmez. PSD hastalarında yapılan çalışmalarda, atipik 
silya oranı dinein eksikliği bulunanlarda %95, radyal bağ-
lantı eksikliği olanlarda %73, transpozisyon saptananlarda 

ise %31 olarak bildirilmiştir (115). Başka bir çalışmada ise 
sağlıklı kişilerde normal silya yapısı silyanın %50’sinden 
daha azında gözlenmiştir (116). PSD hastalarında dinein 
eksikliği silyanın yalnızca %30’unda görülmüş, diğer 
bozukluklar %15’den daha az silyada saptanmıştır. Karta-
gener sendromlu hastalarda dinein kolu büyük ölçüde 
azalmış olmasına rağmen, dinein kolunun tamamen yok-
luğu gözlenmemiştir (117). Kartagener sendromlu hasta-
lardaki ortalama dinein kolu sayısı değerleri Tablo 3’te 
verilmiştir (45). Nazal biyopsilerin incelendiği elektron 
mikroskopik bir çalışmada dinein kolu eksikliği bulunan 
hasta grubunda atipik silya oranı %50 olarak bildirilmiş ve 
bu grupta transpozisyon defekti, eksiklik bulunmayan 
gruba kıyasla daha yüksek bulunmuştur (45). Bu bulgu da 
transpozisyon defektinin primer bir bozukluk olduğu 
görüşünü desteklemektedir. 
 Primer ve sekonder silyer bozukluklarda ince-yapısal 
bozukluk gösteren silya oranının üst ve alt solunum yolla-
rında benzer olduğu gösterilmiştir. Bununla birlikte, dinein 
kollarının normal olmadığı durumlarda nazal biyopsiden 
silyalı hücrelerin çalışılmasının yeterli olduğu, ancak merke-
zi kompleksin etkilendiği bozukluklarda bronşiyal silyanın 
çalışılmasının gerekliliği vurgulanmıştır. Nazal biyopsiden 
elektron mikroskopik teşhis klinik bilgi ile uyumlu olmadı-
ğında, diğer bölgelerden silya çalışması yapılmalıdır (64). 
 PSD teşhisinde kullanılan silyer vuruş frekansı ölçümü 
ve elektron mikroskopik analiz, yalnızca tekrarlayan hava 
yolu enfeksiyonlarının tüm diğer olası nedenleri ekarte edil-
dikten ve sekonder silyer bozukluklardan sorumlu enfeksi-
yonların uygun tedavisinden sonra kullanılmalıdır. Böylelik-
le yanlış PSD teşhisi ve yüksek maliyet önlenebilecektir (38).

Tab lo 3: Kartagener sendromlu hastalarda ortalama dinein kolu sayısı (Sirvanci ve ark., 2008). OE: Olası dinein kolu eksikliği grubu, E: dinein kolu 
eksikliği grubu.

Hasta No. Yaş / Cinsiyet Hasta Grubu Situs inversus (s.i.) Ortalama Dinein
    Kolu Sayısı (İç / Dış)

13 6 / K OE Dekstrokardi 3 / 4,5
26 10 / K OE Dekstrokardi 2,1 / 4,3
15 3 / E E Total s.i. 0,9 / 0,5
19 20 / K E Total s.i. 0,7 / 0,8
16 9 / E E Dekstrokardi 1,3 / 1,4
18 12 / K E Dekstrokardi 0,4 / 5,6
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