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Tekrarlayan akciger infeksiyonunun nadir bir nedeni: Kartagener sendromu

A rare cause of recurrent lung infection: Kartagener syndrome

Mehmet Halil Celiksoy*, Siikrii Nail Giiner, Burcu Caliskan, Recep Sancak, Ayhan Sogiit

Ondokuz Mays Universiesi, Tip Fakiiltesi, Pediatrik Allerji ve Immiinoloji, Samsun, Tiirkiye

MAKALE BILGILERI

OZET

Makale gecmisi
Gelisg tarihi
Kabul arihi

:25/087/2012
:29/08 /2012

* Yazisma Adresi:

Mehmet Halil Celiksoy

Ondokuz May1s Universitesi, Tip Fakiiltesi,
Cocuk Alerji ve Immiinoloji Klinigi,
Samsun, Tiirkiye

e-posta: drmohac@msn.com

Anahtar Kelimeler:

Cocuk

Kartagener sendromu
Tekrarlayan akciger enfeksiyonu
Radyoloji

Keywords:

Child

Kartagener syndrome
Recurrent lung infection
Radiology

Kartagener sendromu otozomal resesif gecisli siniizit, bronsektazi, situs inversus ile kara-
kterize bir hastaliktir. Primer silier diskinezili olgularin % 50°sini Kartagener sendromu
olusturur. Primer silier diskinezinin temel 6zellikleri siklikla hayatin ilk ayinda baslayan
iist ve alt solunum sistemi bulgularidir, ancak tan1 gecikir, ¢linkii bu 6zellikler diger pe-
diatrik hastaliklarla karigtirtlir. Bu vaka raporunda, Kartagener sendromlu bir olgunun
klinik ve radyolojik 6zelliklerini tartigtik.

J. Exp. Clin. Med., 2013; 30: §129-S131

ABSTRACT

The Kartagener syndrome is an autosomal recessive disorder that characterized by bron-
chiectasis, sinusitis and situs inversus. Kartagener syndrome consist of fifty percent of
the cases of primary ciliary dyskinesia.Upper and lower respiratory tract manifestations
are cardinal features of primary ciliary dyskinesia and often are present in the first month
of life. However, the diagnosis is delayed because features overlap with other pediatric
disorders. We discussed the clinical and radiological findings of a case with Kartagener
syndrome.
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1. Giris

1. Olgu sunumu

Kartagener sendromu, otozomal resesif gecisli, dekstro-
kardi, siniizit ve brongektazi ile karakterize nadir goriilen
bir hastaliktir (Cowan ve ark., 2001). Primer siliyer diski-
nezi sendromlarinin % 50°sini olugturan bu hastalik siliyer
bozukluklarin en ciddi formunu olugsturur (Ortega ve ark.,
2007). Farkl1 caligmalarda hastalarin sadece % 50 sinin situs
inversusu iceren klasik Kartagener sendromu triadina sahip
oldugu ve situs inversus olgularinin yalniz 1/6’sinda Kartage-
ner sendromuna rastlandig1 goriilmektedir (Afzelius, 1998).
Nadir goriilmesi nedeniyle Kartagener sendromlu bir olguyu
klinik ve radyolojik ozellikleriyle literatiir egli§inde tartigtik.

Dokuz yasinda erkek hasta oOksiiriik, balgam cikarma,
burun akintis1 sikayetiyle poliklinigimize basvurdu. Sika-
yetlerinin dogumundan itibaren oldugu ve bu nedenle sik sik
antibiyotik kullandig1 6grenildi. Ozgegmis ve soygecmisinde
ozellik yoktu. Fizik muayenesinde, genel durumu iyi, biling
acik ve kooperasyonu tamd1. Viicut sicakligi: 36,8 °C, nabiz:
102/dk, solunum sayis1 26/dk, kan basinci 100/70 mm/Hg
idi. Dinlemekle kalp tepe atimi1 sagda aliniyordu, her iki akci-
gerde yaygin sekresyon ralleri ve sag hemitoraksta tuber sufl
mevcuttu. Bilateral ¢omak parmagi mevcuttu. Tonsillalar
ve agiz mukozast dogaldi. Piiriilan postnazal akintist vard.
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Radyolojik tetkiklerinde; akciger grafisinde kalbin apeksi sag
tarafta idi. Bilateral parakardiak ve sag bazalde infiltrasyonu
mevcuttu (Sek. 1).

Sek. 1. Dekstrokardi ve mide fundus havasinin sagda oldugu goriil-
mektedir.

Waters grafisinde bilateral maksiller siniiste ve frontal si-
niiste havalanma azlig1 goriildi (Sek. 2). Batin ultrasonogra-
fisinde (USQG) situs inversus, ekokardiyografisinde dekstro-
kardi mevcuttu. Akciger tomografisinde sag akciger alt lobta,
hava bronkogramlari, kistik bronsektazik alanlar, genis alve-
olar konsolidasyon ve batindan gecen kesitlerde situs inver-
sus totalis saptandi (Sek. 3). Solunum fonksiyon testinde
(SFT) zorlu vital kapasite (FVC): % 68, birinci saniyedeki
zorlu ekspiratuvar hacim (FEV1): % 80, FEV1/FVC: 116,
zorlu vital kapasitenin % 25-75’1 arasindaki ortalama akim
hiz1 (FEF25-75): % 131, zirve ekspiratuvar akim hizi1 (PEF):
% 98 idi. Tam kan sayiminda, Hb: 11 g/dl, beyaz kiire: 16.400/
mm?, trombosit: 526.000/mm?, periferik yaymasinda % 68
notrofil mevcuttu. C-reaktif protein: 13,5 g/L, sedimentasyon

Sek. 2. Frontal ve bilateral maksiler siniislerde havalanma azlig1

hizi: 35 mm/saat, ter testi: 35 mmol/L, immiinglobulin deger-
leri yasina gore normal sinirlarda (IgG: 16,3 g/L, IgA: 3,95
g/L, IgM: 0,695 g/L) ve PPD endiirasyon ¢apt 5 mm idi. Ay-
rica yapilan odiyolojik muayenesinde bilateral hafif iletim
tipi isitme kaybi saptandi. Olguya bronsektazi, situs inversus
ve siniizit varlig1 nedeniyle Kartagener sendromu tanisi ko-
nuldu. Akciger enfeksiyonuna yonelik genis spektrumlu inta-
vendz antibiyoterapi (ampisilin sulbaktam 200 mg/kg/giin +
Klaritromisin 15 mg/kg/giin) verildi. Kan ve balgam kiiltiirle-
rinde iireme olmayan hastamizin on giinliik parenteral tedavi
ile enfeksiyon bulgulari geriledi. Postural drenaj egitimi ve
mukolitik tedavi verildi. Pnomokok ve influenza agilar1 yapil-
di.  Hasta  diizenli  araliklarla  takibe  alindi.

Sek. 3. Sol akciger orta ve alt zonlarda kistik bronsektazik
degisiklikler

2. Tartisma

Primer silier diskinezi 1/20.000 siklikta goriilen ve oto-
zomal resesif kalitimla gegen harediter bir hastaliktir (Cowan
ve ark.,2001). Kartagener sendromunda kinosilya hareketler-
inde bozukluk oldugu ve bunun periferik tubuluslara
baglanan dynein adli proteindeki eksiklikten kaynaklandigi
ve dolayisiyla dynein kollarinin eksik oldugu bilinmektedir
(Afzelius, 1998). Afzelius’a (1998) gore normal embriyonal
gelisme sirasinda i¢ organlarin dekstra pozisyonu gozlenir.
Gelisme sirasinda dekstral spiral yerlesim yerine sinistral
yerlesimin ortaya c¢ikmasindan situs inversus olusur. Bu
tam aciklanmayan malrotasyon sonucu silialarin hareket
bozuklugu ve rotasyon eksikligi ortaya ¢ikmaktadir (Afze-
lius, 1998). Hastamizin 13 yasinda saglikli bir erkek kardesi
olmast ve anne-babasinin akraba olmasi (dayi-hala cocuklar)
on planda otozomal resesif kalitimi diistindiirmektedir. Ayrica
abdominal USG sinde total situs inversus saptanmasi liter-
atiirle ortismektedir.

Farkli ¢aligmalarda vakalardan brong mukoza ve konka
nazalis inferior iizerinden aliman biyopsilerde ultrastriik-
tiirel incelemeler yapilmistir. S6zkonusu g¢aligmalarda ak-
sonemal mikrotiibiil konfigiirasyon degisimleri, sitoplazma
icinde silya saftlari, membran katlantilar1 ve vezikiilasyonlar1
goriilmiistiir. Bu bulgular kronik solunum yolu hastaliginin
bulgulari olarak yorumlanmustir (Ciray ve ark., 1994; Okutan
ve ark., 1996). Olgumuzda aile onay1 alinamadigindan dolay1
elektron mikroskopik inceleme yapilamadi.

Hastalarda tekrarlayict iist ve alt solunum yolu
infeksiyonlari siklikla hayatin ilk ayinda baglamasina ragmen
klinik bulgular1 genellikle diger hastaliklarla ortiistiigiinden
geg tani alirlar. Hastaligin klinik bulgulari hayatin ilk haftasi
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icinde baglayan ve yil boyu siiren kronik burun akintist,
siklikla timpanostomi tedavisi gerektiren kronik otit, yine
hayatin ilk haftasindan itibaren baglayan kronik oksiiriik,
yenidogan doneminde mekanik ventilasyon gerektirebilen
solunum sikintisi, kronik siniizit, kronik bronsit, tekrarlayan
pnomoni, erkek hastalarda sperm immotilitesine bagli in-
fertilite ve bazen hayatin ilk yilinda bile baglayabilen 6zel-
likle orta ve alt loblar1 tutan bronsektazi ile karakterizedir
(Leigh ve ark., 2009). Bizim hastamizin klinik 6zellikleri de
semptomlarin yenidogan doneminde baglamasindan dolay1
literatiirle uyumludur.

Kartagener sendromunda solunum yollarindaki silia
dismotilitesi nedeniyle mukosiliyer klirens bozulur, epitel
yiizeyinde biriken salgilar temizlenemeyip bakteriyel enfek-
siyonlara neden olur (Chapelin ve ark., 1997). Tekrarlayan
akciger infeksiyonlart nedeniyle daha ¢ok orta ve alt loblarda
yaygin bronsektazi gelisir. Boylelikle daha ¢ok {ist loblari tut-
an kistik fibrozisten ayrilir (Nadel ve ark., 1985). Olgumuzda
sag akciger alt lobda kistik bronsektazik degisiklikler olmasi
literatiirle uyumlu bulunmugtur.

Rinit, hastalarda her zaman mevcuttur ve hastalarin %
30’unda nazal polipozis goriiliir. Kronik etmoidal ve maksiller
siniizit vardir, frontal siniisler genellikle hipoplaziktir (Cak-
mak ve ark., 2005). Bizim hastamizda da maksiller siniizit
saptand1 ve nazal polipi yoktu. Erkek olgularda sperm mor-

KAYNAKLAR

folojisi immotil veya dismotil, ancak sperm sayis1 normal-
dir. Bu nedenle erkek olgularda infertilite goriiliir (Cowan
ve ark., 2001). Bizim hastamizin pubertal gelisiminin heniiz
baslamamasi nedeniyle sperm incelemesi yapilmadi.

Kartagener = sendromunda  baglangic ~ doneminde
bronsektazi nedeniyle hafif derecede solunum fonksiyon
kaybr goriiliirken, ilerlemis olgularda hava yollarinda artmis
lokal inflamatuvar mediatorler ve gelisen fibrozis nedeni
ile obstriiktif akciger hastaligi gelisebilir. Ventile olmayan
akciger tinitelerinde perfiizyonun devam etmesi sonucunda
kan gazi degerlerinde hipoksemi goriilebilir (Swartz, 1998).
Olgumuzda ileri derecede kistik brongektazi olmasina ragmen
solunum yetmezligi veya fonksiyon bozuklugu yoktu.

Sonug olarak; 6zelikle hayatin ilk yilinda baslayan tekrar-
layan rinit, otit ve sinopulmoner infeksiyonlarda Kartagener
sendromu ayirict tanida géz 6niinde bulundurulmalidir. Kart-
agener sendromu tanist konan olgularin ailelerine otozomal
resesif kalitim i¢in genetik danigmanlik verilmeli ve 6zellikle
erkek hastalar infertilite agisindan bilgilendirilmeli ve bu ko-
nuda hasta ve ailesine psikolojik destek saglanmalidir. Hasta-
lar diizenli olarak izlenerek, infeksiyon ataklarinda kiiltiir an-
tibiyogram sonuglarina gore antibiyotik tedavileri verilmeli,
her yil influenza agist ve uygun araliklarla H. influenza ve S.
pneumonia’ya yonelik asilar yapilmalidir.
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