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OLGU SUNUMU / CASE PRESENTATION

Geg¢ Tani Konulan Nadir Bir Kartagener Sendromu Olgusu

A Rare Case of Kartagener’s Syndrome with Delayed Diagnosis
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OzZET

Kartagener sendromu; otozomal resesif gegisli, situs
inversus, bronsektazi ve kronik sinlzit ile karakterize bir
primer siliyer diskinezi sendromudur. Semptomlar ¢ogu
zaman c¢ocukluk ¢aginda ortaya g¢ikmaktadir. Olgularin %
90’1 15 yas Oncesi saptanmaktadir. Kartagener sendromlu
hastalarda kronik 6ksuriik, mukoid balgam ¢ikarma, sik
pnomoni ataklar gibi solunumsal problemler gorilmekte-
dir. Bronsiektazi, tekrarlayan akciger enfeksiyonlari nede-
niyle gelisir. Sik akciger enfeksiyonu gegirdigi 6grenilen 15
yasindaki erkek olgu nadir goriilen Kartagener Sendromu
tanisi ile literatdr bilgileri 1siginda sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Kartagener sendromu; situs inversus;
bronsektazi.

GIRIS
Kartagener sendromu ilk kez Manes Kartagener tara-
findan 1933 yilinda tanimlanmis olup karakteristik
olarak kronik sinQzit, situs inversus ve bronsiektazi
triadindan olusur (1). Otozomal resesif gegis gosteren
bu sendrom, primer silier diskinezi sendromlarinin
yarisini olusturur (2). Solunum vyollarindaki siliyal
dismotilite sonucu mukosiliyer klirens bozulur, epitel
ylzeyinde biriken salgilar temizlenemeyip bakteriyel
enfeksiyonlara neden olur. Kronik ya da rekilrren
enfeksiyonlar erken eriskinlik yillarinda bronsiektaziye
neden olur (3). Bu yazida yeni tani konulan 15 yasinda
bir erkek olgu sunulmaktadir.

OLGU SUNUMU

On bes yasindaki erkek hasta klinigimize oksurik ve
koyu renkli balgam ¢ikarma sikayetleri ile basvurdu.
Ozgecmisinde cocukken sik sik sinlizit ve akciger en-
feksiyonu gecirdigi ve ¢cogu defa antibiyotik tedavisi
aldig1 6grenildi. Hasta en son gittigi bir klinikte cekilen
akciger grafisinde kalbinin sag tarafta oldugu séylene-
rek klinigimize sevk edilmisti.
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ABSTRACT

Kartagener’s syndrome is an autosomal recessive inherited,
primary ciliary dyskinesia syndrome, which is characterized
by situs inversus, bronchiectasis, and chronic sinusitis.
Symptoms usually emerge during childhood period. Ninety
percent of cases are diagnosed prior to 15 years of age. In
patients with Kartagener’s syndrome, respiratory infections
are encountered such as chronic coughing, mucoid sputum,
and recurrent pneumonia attacks. Bronchiectasis develops
as a result of recurrent lung infections. We presented a
fifteen year old male patient who had a history of recurrent
respiratory infections has been diagnosed with Kartagener’s
syndrome with the guidance of literature survey.
Keywords: Kartagener’s syndrome; situs
bronchiectasis.

inversus;

Fizik bakida; tansiyon arteryal: 110/70 mmHg; ates:
37.0 °C; nabiz: 94/dakika idi. Akciger muayenesinde
bilateral bazallerde sekretuar ralleri vardi. Kalp tepe
atimi saga yer degistirmis olup, kalp sesleri ritmik,
diger sistem muayeneleri dogal saptanmisti.

Laboratuvar tetkiklerinde; eritrosit sedimentas-
yon hizi: 16 mm/saat; C-reaktif protein: 1.86 mg/dL;
I6kosit: 10.090 /mm3; hemoglobin: 14.4 g/dL;
hematokrit: % 42,8; trombosit: 259.000/mm3; rutin
biyokimya ve idrar tetkikleri olagan bulunmustur.
Nonspesifik balgam kiltiriinde normal agiz florasi
Uredi, G¢ balgam o6rneginde ARB negatif saptandi.
Biyokimyasal tetkikleri normal sinirlardaydi.

Solunum Fonksiyon Testinde zorlu vital kapasite
(FVC): % 86, birinci saniyedeki zorlu ekspiratuvar
volim (FEV1): % 78, FEV1/FVC: % 80, zirve akim hizi
(PEF): % 74, MEF 25-75: % 62 olarak bulundu.

Ekokardiyografisinde dekstrokardisi mevcuttu.
Ejeksiyon fraksiyonu % 65, birinci derece mitral yet-
mezligi mevcut, sistolik pulmoner arter basinci 35
mmHg olarak bulundu.
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Nural ve ark.

Yiiksek rezoliizyonlu toraks tomografisinde; Situs
inversus totalis, her iki akcigerde sagda daha belirgin
olmak Uzere yer yer tiibller bronsiektazik alanlar ve
sagda peribronsial kalinlagsmalar izlendi (1).

Paranazal sinus tomografisinde; bilateral etmoid
hiicrelerde, sfenoid sinliste ve maksiler sinliste yaygin
polipoid yumusak doku dansiteleri izlenmistir. Sfenoid
sints hipoplazik goriinimde olup, frontal sintsler
izlenmemistir. Her iki mastoid hicrelerde havalanma
kaybi izlendi (Sekil 11).

Hastanin brons agacinin goriilmesi icin hastaya
fleksibl bronkoskopi onerildi fakat hastanin velisi
isleme onay vermediginden yapilamadi.

Sekil I: Bilgisayarli toraks tomografisinde dekstrokardi ve
bronsektazi izlenmektedir.

Sekil 1l: Paranazal sinis tomografisinde sinizit ile uyumlu
gorinumler.
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TARTISMA

Kartagener sendromu otozomal resesif kalitimla ge-
¢en, 1/15.000-1/30.000 siklikla gorilen herediter bir
hastaliktir (4). Kadin/erkek orani 1/1’dir. Kartagener
sendromlu olgularin ise % 50’sinde situs inversus
bulunmaktadir. Situs inversuslu olgularin % 20’sinde
Kartagener sendromu saptanmaktadir (5, 6). Son
zamanlarda Kartegener sendromunda notrofil,
monosit ve fibroblast kemotaktik etkilerinde bozukluk
oldugu tanimlanmistir (7). Bu durum sik enfeksiyona
yakalanmayi kolaylastiran baska bir neden olabilir.
Kartegener sendromlu hastalarda solunum sistemi
bulgulari ¢ocukluk yaslarinda baslar. Uzun siiren 6ks -
rik, mukoid balgam ve sik tekrarlayan pnémoni oyk-
leri vardir. Kronik ya da rekiirren enfeksiyonlar erken
eriskinlik yillarinda bronsiektaziye neden olur (8, 9).

Bu nadir konjenital hastaligin tedavisinde
inermettian veya sirekli, intraven6z veya oral antibi-
yotik uygulamalari 6nerilmektedir. H. influenza ve S.
aureus enfeksiyonlarda saptanan en sik etkenlerdir
(10). Ozellikle erken yaslarda tanisi konuldugunda
uzun dénem- diistik doz profilaktik antibiyotik tedavi-
leri  ile sik enfeksiyonlar 6nlenebilmektedir.
Bronsiektazi varliginda ise inhaler antibiyotik tedavile-
rin, inhaler veya oral kortikosteroid tedavilerin,
rekombinant DNA tedavileri de son zamanlarda 6neri-
len tedaviler arasindadir (11). Ozellikle influenza and
pnomokok asilarinin enfeksiyon profilaksisinde kulla-
nilmasi 6nemlidir (10, 11). Erken doénemde hem
profilaktik tedavilerin uygulanmasi ile hastaligin sik
enfeksiyonlarin 6niline gecilecek hem de komplikas-
yonlarin gelisimi engellenebilecektir.

Sonug olarak, bizim vakamizda hasta defalarca
doktora basvurmus olup sikg¢a siniizit ve akciger en-
feksiyon gegcirdigini ifade etmesine ragmen daha 6nce
tani almamistir. Ozellikle polikliniklerde sik¢a rastlani-
lan bronsiektazi, sinlizit, nazal polip vakalarinda he-
kimler hastanin yasi ka¢ olursa olsun bu sendromu
ayirici tanida mutlaka akilda tutmalidir. Kartagener
sendromu tanisi konulan hastalara otozomal resesif
kalitim konusunda bilgiler verilmeli, birinci derece
yakinlari bu hastalik agisindan taranmalidir. Hastalar
dizenli izlenmeli ve zaten bozuk olan silier aktiviteyi
olumsuz etkileyebilecek toz, sigara dumani, hava
kirliligi gibi zararli etmenlerden kaginmalari anlatiima-
hdir. Tedavide ataklar esnasinda kiltir antibiyogram
sonuglarina uygun akilci antibiyotik tedavisi kullan-
mak gelisebilecek direngli enfeksiyonlarin 6niine
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gecmek agisindan bliyik 6nem tasimaktadir. Ayrica
bu hastalar dizenli olarak influenza ve pnémokok
asllarini  yaptirmalari  konusunda cesaretlendiril-
melidirler. Ozellikle pulmoner rehabilitasyon ve
sekresyonlarin atilabilmesi igin solunum fizyoterapisi
hastaligin komplikasyonlarinin gelismesini engelleye-
rek hastalarin saglkla iligkili yagam kalitesinde iyiles-
melere neden olacaktir. Erkek olgular infertilite agi-
sindan arastirilmali, aydinlatiimali ve evlilik &ncesi
bilgilendirilmelidir.
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