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Kartagener sendromu: olgu sunumu
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Ozet

Kartagener sendromu; bronsektazi, situs inversus ve paranazal sinuzit triadini igeren otozomal resesif gecis
gosteren genetik bir hastaliktir. Klinigimize okstirtik, ptirtilan balgam, nefes darlig1, yakinmalariyla basvuran
bayan olguda klinik ve radyolojik olarak Kartagener sendromu tanis1 konuldu. Hastadan alinan balgam
orneginden Escherichia coli iiretildi. Bronsektazi olgularinda Escherichia coli'nin neden oldugu pulmoner
enfeksiyonlar kliniklerde nadiren goriilmektedir. Yillarca tekrarlayan pnomonilere neden olmasi, goreceli
nadirligi nedeniyle olguyu sunmay1 uygun gordiik.

Anahtar kelimeler: Kartagener sendromu, bronsektazi, pnémoni, Escherichia coli

Abstract
Kartagener syndrome: a case report

Kartagener’s syndrome, the triad of situs inversus, paranasal sinusitis, and bronchiectasis, is a genetic disease
inherited as an autosomal recessive trait. Kartagener syndrome was diagnosed at patient submitted to our
clinic with the symptoms such as productive cough, purulent sputum and shortness of breath. Escherichia
coli were isolated from sputum of our patient. In clinical settings, pulmonary infection due to E.coli in
bronchiectatic patients is rare. Because of relative rarity of this disease that caused recurrent pneumonia for

many years we approved to report this case.
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Girig

Kartagener sendromu; bronsektazi, situs inversus ve
sinuziti igeren bir sendromdur. Otozomal resesif gecis
gosterir. Immotil silia sendromlarinin %50'sini
olusturur. Silia yapisindaki bozukluk en sik dynein
kollarinda yokluk seklinde karsimiza g¢ikar (1).
Hastalardaki klinik tablo silier hareketlerin yokluguna
veya etkisizligine ikincil olarak gelisir ve erken
cocukluk ¢agindan itibaren sinuzit, otit ve tekrarlayan
pulmoner enfeksiyonlar goriiliir.

Olgu Sunumu

YK, 37 yasinda bayan hasta; oksiiriik, balgam, nefes
darlig1 yakinmalariyla poliklinigimize bagvurdu. Son
bir aydir nefes darliginda artis ve piiriilan vasifta
(120cc/glin) prodiiktif oksiiriik tanimliyordu.
Cocuklugundan beri ¢ok sik bronsit ve sinuzit gegirme
Oykdisii vardi. On bes yasinda gegirdigi mide kanamasi
sonrasinda ¢ekilen akciger grafisine gore kalbinin
sagda oldugu sOylenmis ancak ileri arastirma
yapilmamisti. Sigara maruziyeti olmayan hastanin
yakinmalar1 on yildir kis mevsiminde daha belirgin
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oluyordu. Kronik obstriiktif akciger hastaligi tanisiyla
bronkodilator tedavi kullaniyordu. Fizik incelemede;
hasta ortopneik, dispneik ve siyanotik olup,
TA:120/90mmHg, nabiz: 120/dk ritmik, ates: 38.7
°C, solunum sayisi: 26/dk olarak bulundu. Kalp tepe
atimi1 sag midklavikuler hatta, 4. interkostal aralikta
alindi. Solunum sistemi muayenesinde solda daha
belirgin olmak iizere bilateral yaygin kaba raller ve
ekspiryum sonu sibilan ronkusler vardi. Alt
ekstremitelerde bilateral iki pozitif pretibial 6demi
mevceuttu.

Laboratuvar incelemelerinde ESR:48mm/saat,
Lokosit:18500/mm?, Hb: 17.0gr/dl bulundu. Rutin
biyokimyasal tetkikleri normaldi. PA akciger
grafisinde kalp, aortik ark, mide gaz odacigi sag
taraftaydi ve sol iist zondan diyafragmaya kadar
uzanan yer yer kistik yogun retikiiler infiltrasyon
tespit edildi (Resim 1). Cekilen toraks tomografisinde
sol akciger alt lob superior ve anterior bazal segmentte
sakkiiler bronsektazi alanlari ile her iki akcigerde
lokal amfizematoz alanlar izlendi (Resim 2).
Abdominal ultrasonografisi ve tomografisi total situs
inversusla uyumluydu ve karaciger boyutu normalin
ist stnirindaydi (155mm.). Cekilen paranazal siniis
tomografisinde sfenoid siniislerde hipoplazi, frontal
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Sekil 1: Olgunun PA akciger grafisi

siniiste havalanma kayb1 ve sagda belirgin olmak
iizere bilateral maksiller siniislerde yumusak doku
dansiteleri izlendi (Resim 3). Arter kan gazi analizinde
pH: 7.47, PaCO2: 50.6mmHg, PaO2: 34.9mmHg,
HCO3™: 36.7mEq/lt, SatO2: %70.3 olarak saptandi.
Solunum fonksiyon testlerinde FVC: %48,
FEV1:%31, FEV1/FVC:%65.6, FEF 25-25: %16,
PEF:%42 olup, kombine tip solunum fonksiyon
bozuklugu ile uyumluydu. Hastanin ekokardiografik
incelemesinde 1. derece mitral ve trikiispit kapak
yetmezlikleri, orta derece pulmoner hipertansiyon
(sistolik PAB:45mmHg) saptandi. Balgam gram
boyamasinda gram(-) gomak goriildii, kiiltiiriinde ise
Escherichia coli ( E. coli) {iredi. Antibiyograma uygun
iiglincii kusak sefalosporin verildi. Genetik 6zelligi
nedeniyle hastamizin ailesi incelendiginde kiz
kardesinde ayni sekilde Kartagener sendromu ile
uyumlu bulgular mevcuttu. Hastaya antibiyotik,
mukolitik, bronkodilator, diiiretik, postural drenaj ve
nazal oksijen tedavisi uygulandi. Kor pulmonale ve
E. coli’nin neden oldugu pulmoner enfeksiyon
bulgulariyla bize bagvuran hasta, on bes giinliik tedavi
sonrasinda klinik ve radyolojik iyilesme gozlenerek
taburcu edildi.

Tartigma

Immotil silia sendromu otozomal resesif kalitimla
gecis gosteren bir grup hastaligi icerir (1-3). Bu
hastalik grubunda silier yapidaki defektler sonucu
silier motilite azalmis yada tamamen kaybolmustur.
Silier yapidaki bu defektler; dynein kollarinda total
yada totale yakin yokluk, aksonemal defektler, defektif
radial spoklar, radial spoklarm yoklugu veya aksonem
merkezine periferal mikrotubuler ¢iftin transpozisyonu
seklinde olabilir (1,4-6). Kartagener sendromu immotil
silia sendromlarinin %50’sini olusturur ve insidansi

1/68.000°dir. Kartagener sendromu bronsektazi,
sinuzit, situs inversus triadi olarak bilinir ve 1933'te
dort vaka tanimlayan Manes Kartagener’den ismini
alir, ancak esas olarak ilk tanimlama 1904 yilinda
Siewert tarafindan yapilmistir (1,2,7). Bronsektazili
olgularin %1.5’u, situs inversuslu olgularin %15’
Kartagener sendromludur (1). Alfzelius’a gore;
embriyonal donemde organlar normalde saga olmasi
gereken rotasyonlarini, silier hareket bozuklugu varsa,
tamamen sansa bagli olarak sag veya sola yaparlar
ve buna gore tam veya parsiyel Kartagener sendromlu
fetuslar olugsmaktadir (1,4). Kartagener sendromlu
bireylerde ¢ocukluktan itibaren sik tekrarlayan
pndmoni, sinuzit, otit dykiileri vardir (2,7-9).

50 Position -25.0 400 / 50 Pa

Sekil 2-A :Toraks BT mediasten penceresinde biiyiik damar transpozisyonu

Tekrarlayan akciger enfeksiyonlar1 nedeniyle daha
cok orta ve alt loplarda yaygin bronsektazi gelisir.
Boylelikle daha ¢ok iist loblar tutan kistik fibrozisten
ayrilmaktadir (10). Olgumuzda da sol alt lob apikal
ve anterior segmentlerde sakkiiler bronsektazi
saptanmustir. Brongektatik olgulardaki enfeksiyonlarla
siklikla iliskili patojenler Pseudomonas aeruginosa,
Haemophilus influenzae, Streptococcus pneumoniae,
Staphylococcus aureus ve Moraxella catarrhalis’tir.
E. coli ile olusan pulmoner enfeksiyonlar oldukca
nadirdir (11,12). Tillotson ve Lerner ¢alistiklar1
merkezde 1882 pndmoni olgusundan sadece %0,7
sinde E. coli izole edebilmislerdir (13). Bu etkene
bagl gelisen bronkopndomonide mononiikleer
hiicrelerin interstisyel infiltrasyonu s6z konusudur.
Risk faktorleri; kronik hastalik, diabetus mellitus,
renal yetmezlik ve alkolizmdir. Olgumuzda risk
faktorli olarak kronik yapisal akciger hastalig
bulunmaktaydi. E.coli’nin neden oldugu
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Position -25.0 !

Sekil 2-B : Parankim penceresinde sol akciger alt lop apikal segmentte
kistik bronsektazi alani

pulmoner enfeksiyonlar genellikle eriskinlerde
gastrointestinal veya genitotiriner traktiisten hematojen
yolla ya da yaslilarda farinksten aspirasyonla
olmaktadir. Saglikli bireylerde %2 orofaringeal
kolonizasyon bulunmakta ve insidansi hospitalize
hastalarda artmaktadir (14). Olgumuzda tekrarlayan
pulmoner enfeksiyonlar ile sik hospitalizasyon dykiisii
olmas1 nedeniyle ampirik olarak gram negatif
patojenlere yonelik non-pseuodomonal 3. kusak
sefalosporin baglanmis, alinan balgam 6rneginden E.
coli izole edilmistir. Alinan idrar ve kan kiiltiirlerinden
etkenin iiretilememesi bize pulmoner enfeksiyonun
aspirasyon yoluyla olustugunu veya etkenin solunum
yollarinda persistan kolonizosyonunu diistindiirmiistiir.
Wang ve ark. (14) tekrarlayan pulmoner enfeksiyonlar
olan kistik bronsiektazili bir olguda dort yil i¢inde
alinan toplam 28 balgam o6rnegindeki E.coli
izolatlarindan rasgele segilen 6 tanesinin antibiyotipi
ve amplifiye polimorfik DNA paternlerine gore
solunum yollarinin tek bir klon ile persistan kolonize
olarak tekrarlayan enfeksiyonlara neden oldugunu
ifade etmektedir.

Kartagener sendromunda bronsektazisi hafif olgularda
solunum fonksiyon kayb1 goriilmezken, ilerlemis
vakalarda kronik olarak irrite olan hava yollarinda
artmis lokal inflamatuar mediatorler ve gelisen fibrozis
sebebiyle obstriiktif akciger hastaligi gelisebilir.
Ventile olmayan akciger tinitelerinde perfiizyonun
devam etmesi sonucunda kan gazi degerlerinde
hipoksemi gozlenebilir (1). Bu bilgiler ile uyumlu
olarak olgumuzda ileri derecede hipoksemi ile
seyreden tip II solunum yetmezligi ve kombine tipte
solunum fonksiyon bozuklugu tespit edilmistir. Bizim
olgumuzda oldugu gibi, Senyigit ve ark.(4) Kartagener

sendromlu ii¢ olguda sik gegirilen sinopulmoner
enfeksiyonlara sekonder sag kalimi olumsuz olarak
etkileyen kronik kor pulmonale olabilecegini
bildirmislerdir.

50 Position 45.0

1800 / 250 Posi

Sekil 3 : Paranazal siniis BT kesitinde bilateral maksiler siniislerde
mukozal kalinlagsma

Sonug olarak sik tekrarlayan pnomoni, bronsit, sinuzit,
otit ataklar1 geciren olgularda komplikasyonlar1 ve
genetik gecisi nedeniyle Kartagener sendromu
distiniilmeli, tan1 konan olgulara genetik gecis
nedeniyle aile taramasi yapilmal, sik goriilen etkenlere
kars1 koruyucu asilar uygulanmali ve antibiyotik
tedavileri kiiltiir antibiyograma gore diizenlenmelidir.
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