izmir Gégiis Hastanesi Dergisi, Cilt XXVIII Say1 1, 2014

4 )
KARTAGENER SENDROMU: OLGU SUNUMU
KARTAGENER SYNDROME: A CASE REPORT
Erdem YALCINKAYA, Ceyda ANAR, Ipek UNSAL, Filiz GULDAVAL,

Hiiseyin HALILCOLAR

izmir Dr. Suat Seren Gégiis Hastaliklari ve Gogdiis Cerrahisi Editim Aragtirma Hastanesi, Gogiis Hastaliklari,

izmir, Tiirkiye

Anahtar sozciikler: Kartagener syndrome, situs inversus, pacemaker

Key words: Kartagener sendromu, situs inversus, pacemaker

Gelis tarihi: 28 / 06 / 2012 Kabul tarihi: 29 /07 / 2013
- J
OZET SUMMARY
Kartagener Sendromu, otozomal resessif gecisli, ~HKartagener's Syndrome is a rare ilness which is
dekstrokardi, siniizit ve erken dénemde kronik tist ~autosomal recessive pattern of inheritance,

ve alt solunum yolu enfeksiyonlariyla, ge¢c dénem-
de bronsektazi ile karakterize ender gortilen bir
hastaliktir. Primer siliyer diskinezi 20000 canli do-
gumda bir gértilen nadir bir durumdur. Bu hastalik
grubunun %50 sini kartagener sendromu olustu-
rur. Bu hastalarda solunum sistemi bulgulart co-
cukluk caginda baglar, olgularin %901 15 yas 6n-
cesi saptanmaktadir. Etiyolojisi bilinmemektedir.
Kartagener sendromlu olgularda diger organ ano-
malileri de gértilebilmektedir.

Bu calismada, klinigimizde yatan ve akciger rad-
yograminda situs inversus, pnémoni, toraks to-
mografisinde situs inversus, bronsektazi, pnémoni
ve paranazal sintis tomografisinde siniislerde
mukozal kalinlasma saptanan ve 10 yi énce A-V
tam blok nedeniyle pacemaker takilan 23 yasinda-
ki erkek olgu nadir gértilen Kartagener sendromu
tarust ile literatir bilgileri 1siginda tartisilarak su-
nulmustur.

dextrocardia, sinusitis and characterized by chronic
upper and lower respiratory tract infections and
bronchiectasis at early and late stages
respectively.Primary ciliary dyskinesia which is
seen 20,000 live birth is a rare disease and
kartagener sendyrome occurs in approximately half
of these patients. In most instances symptoms date
back to childhood.Ninety percent of cases were
observed before the age of 15 years. Aetiology
unknown. Kartagener’s syndrome could be present
in association with other organ anomalies.

An hospitalized 23 years old male, with findings of
situs inversus on chest X-ray,; situs inversus and
bronchiectasis, pneumonia on thorax computed
tomography; and mucosal thickening on paranasal
sinus computed tomography and pacemaker was
perfoprmed before 10 years because of A-V full
bloc has been presented with the rare diagnosis of
Kartagener’'s syndrome by discussing in the light
of literatur.
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GIRIS

Maner Kartagener tarafindan 1933°te tanimla-
nan kartagener sendromu situs inversus, Kro-
nik sinuzit ve bronsektazi birlikteliginden olu-
sur ve primer siliyer diskinezi sendromlarinin
%50’sini olusturur. Otozomal resesif Kkalitim
gosterir (1,2). Sendromda elektron mikros-
kopik incelemede epitelyal silialarda dinein
kollarinda, mikrotiibiillerde veya radial kollar-
da anormallikler gorulur. Dinein kollarinin
yoklugu en sik goriilen ultrastriiktiirel bozuk-
luktur (3).

OLGU

23 yasinda erkek hasta uzun siiredir devam
eden Oksiiruk, koyu renkli balgam, geniz akin-
tisi, bas agrisi, sol yan agrisi, arada balgamla
Karisik kan gelmesi sikayetleri olmasi tizerine
poliklinigimize basvurdu. Hastanin 6zgecmi-
sinden 10 yil Oonce A-V tam blok nedeniyle
pacemaker takildidi 6grenildi. Fizik muayene-
sinde, genel durumu iyi, bilinci acik, koopere,
tansiyon arteriel 130/70 mmhg, solunum sayi-
s1 26/dk, vuciit sicaklidi: 37,4° idi. Kardiak mu-
ayenesinde kalp tepe atimi sagda ve ritmik
duyuldu. Akciger oskiiltasyonunda sol altta
raller ve her iki akcigerde yer yer ronkus mev-
cuttu. Laboratuar incelemelerinde, 16kosit sa-
yist 17400/mm3, sedimantasyon 25mmy/saat,
C- reaktif protein 10.4 mg/ dl, hemoglobin
14.7g/dl, hemotokrit %44.5 idi. Posterior
anterior akciger grafisinde kalp, arkus aorta ve
mide gaz odacidi sadgdaydi, pacemakeri ve sol
orta ve alt zonlarda homojene yakin dansite
artimi mevcuttu (Resim 1). Toraks bilgisayarli
tomografisinde (BT) sol akciger tist ve alt lob-
larda ustte daha belirgin tibuler gorinum
alan yaygin bronsektazi, alt lobda subplevral
hava bronkogrami iceren konsolidasyon ve
buzlu cam gorunumleri ile birlikte izlenen
pnomonik infiltrasyon ve toraks ve abdomen-
de total sinus inversus anomalisi vardi (Resim
2a,b,c). Paranazal sinus BT'sinde Ehtmoid
hiicrelerde, bilateral maksiller sinuslarda (sag-
da daha belirgin), sfenoid sinuste kronik
sinuzit ile uyumlu mukozal kalinlasmalar mev-

cut idi (Resim 3). Yapilan solunum fonksiyon
testinde obstruktif patern mevcuttu. Ter tes-
tinde sodyum ve Kloriir diizeyleri normal du-
zeyde bulundu. Yapilan ekokardiyografide
dekstrokardi, dilate sag yapilar, sol ventrikil
(LV) ejeksiyon fraksiyonu (EF) % 30, sag
ventrikil (RV) EF % 40, SPAP 30mmhg, LV ve
RV sistolik disfonksiyonu saptandi. Balgam
kiiltiirinde Gram + kok, Gram + basil goril-
di. Normal flora bakterileri iiredi. Nasal
septumdan alinan biyopsi 6rnedinde kronik
inflamatuar degisiklikler saptandi. Hastanin
yapilan Spermiograminda toplam sperm sayisi
7 milyon/ml (N>30), Ph: 8 (N:7-8), Miktar: 3cc
(N: 1,5-5), direk mikroskobik incelemede ha-

reketsiz spermatozoid hitucreleri ve 1-2
spermatogenez hiicresi goruldii.

Situs inversus totalis, bronsektazi, sintizit bu-
lunan olguda siliyer diskineziyi arastirmak icin
mukosiliyer transport zamam tetkiki ve
ultrastriikturel olarak siliyalarin tetkiki plan-
lanmustir.

Ancak olgu bu tetkiki kabul etmedigi icin yapi-
lamamustir. Bu bulgularla hastada kartagener
sendromu diistinuldi. Hastaya nonspesifik an-
tibiyotik, mukolitik ekspektoran, postural dre-
naj, brons obstruksiyonunu azaltmak amaciyla
bronkodilator tedavi verildi. Tedavi sonrasi ¢e-
Kilen PA akcider grafisinde pndmonik infiltras-
yonlarda regresyon (Resim 4) saptanan hasta
infertilite acisindan iiroloji , kromozom analizi
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acisindan genetik danismanlik ve pacemaker
kontrolii agisindan kardiyoloji basvurusu 6ne-
rileri ile eksterne edildi.

Resim 2.

Resim 4.

TARTISMA

Primer silier diskinezi otozomal resesif kalitim
gdsteren, 1/16000- 1/20000 siklikla gdrulen,
heterozigot sikli@i 1/60 olan bir grup herediter
hastaliktir. Degisik aile calismalarinda hastala-
rin sadece %50'sinin situs inversusu da iceren
Klasik kartagener triadina rastlandigi goriil-
mektedir (1) .

Kartagener sendromunda kinosilya hareketle-
rinde bozukluk oldugu ve bunun periferik
tubuluslara baglanan dinein adli proteindeki
eksiklikten kaynaklandidi ve dolayisiyla dinein
kollarinin eksik oldugu bilinmektedir (4-5).

Cocukluk cagindan itibaren sik tekrarlayan
respiratuvar enfeksiyonlar tipiktir. Chapelin ve
ark. tekrarlayan respiratuvar enfeksiyonu olan
118 cocuk olguda primer siliyer diskinezi
insidansini arastirmislar ve %5.6 olarak sap-
tamislardir (6). Kaya ve ark. kartagener send-
romlu u¢ olguyu degerlendirdikleri olgu su-
numlarinda o6zellikle ¢ocukluk cagindan beri
gecirilen sino-pulmoner enfeksiyon ataklari
olan olgularda ayirici tanida mutlaka akilda tu-
tulmasi gerektigini vurgulanmuslardir (7). Sipit
ve ark. yaymnladiklarnn Kkartagener sendromlu
olgularinda saptadiklar1 yaygin Kistik bronsek-
taziyi sik tekrarlayan enfeksiyonlarin bir sonu-
cu olarak degerlendirmislerdir (8). Homma ve
ark. kartagener sendromlu 8 hastada diffiiz
bronsiyolit iliskisini incelemisler ve diffuz
bronsiyolitin kartagener sendromunda bir
ozellik olabilecegdini belirtmislerdir (9).

Bronsektazi gelismis olgularda semptomatik
tedavi saglamak amaciyla balgam Kkiiltiiriine
gore antibiyotik tedavisi 6nerilmektedir. En sik
saptanan patojen H. Influenza, bunu S.
Pneumoniae, S.aureus, P.aeruginosa, E.coli
gibi ajanlar izlemektedir (10). Bizim olgumuz-
da ise balgam Kkulturii ve brons aspirasyonu
nonspesifik Kkulturiinde ureme saptanmadi.
Tedavide amag, enfeksiyonun kontrol altina
alinmasi ile komplikasyonlar1 dnlemektir. Go-
dus fizyoterapisi ve bronkodilatator tedaviler
solunum yolu obstruksiyonunu 6nlemek ama-
ciyla kullanilmaldir. Ellerman ve ark.'nin 24
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primer siliyer diskinezili hastalarin 2-16 yillik
takiplerinin yapildigi calismasinda diizenli yo-
dun fizyoterapinin ve uygun antibiyoterapinin
progresif gidisi yavaslattigini ve prognozun di-
der gec tani alan hastalara gore daha iyi oldu-
qunu vurgulamislardir (11). Solunum fonksi-
yon testleri normal yada obstruktif paternde
olabilir (11). Olgumuzda da solunum fonksi-
yon testinde obstruktif patern saptanmisti.
Rinit hastalarda hemen her zaman vardir ve
hastalarin % 30'unda nazal polipoz doriilir.
Kronik ethmoidal ve maksiler sinuzit vardir.
Bizim olgumuzda da siniislerde yaygin
mukozal kKalinlasmalar izlendi. Erkek olgularda
sperm morfolojisi immotil veya dismotildir an-
cak sperm sayisi normaldir. Bu nedenle er-
keklerde spermatozoadaki motilite bozuklugu
infertiliteye neden olurken, kadinlarda tuba
uterinadaki siliyalarda disfonksiyon ovumun
transportunu bozarak infertiliteye yol agcmak-
tadir (1,12) Bizim olgumuzda ise sperm mor-
folojisi hareketsiz ve sayisi ise az idi. Cocuklu-
dundan beri tekrarlayan sinopulmoner infeksi-
yonu olanlarda primer siliyer diskinezi yaninda
Kistik fibrozis, wegener granulomatozu ve ba-
disiklik yetersizlik sendromlar ayirici tanida
akilda tutulmahdir (1).

Situs inversus goriilme sikligi normal popiilas-
yonda 9%0.01’dir. Kadin/erkek orani 1/1°dir. Bu
olgular agir kardiyak anomaliler ile birlikte de-

dgilse normal hayat sirerler. Situs inversuslu
olgularda kalp genellikle sagdadir, solda ol-
masi nadirdir ve genellikle konjenital kalp has-
taliklan ile birliktedir. Situs inversuslu olgula-
rn %20'sinde Kartagener sendromu goril-
mektedir. Kartagener sendromlu olgularin ise
%50’sinde situs inversus bulunmaktadir..

Kartagener sendromlu olgularda da solunum-
sal problemler uygun zamanda ve dogru teda-
vi edilirse situs inversusa bagli bir problem
beklenmemektedir (13-15). Olgumuzun 06z-
gecmisinden 10 yil Once gelisen arterioven-
trikiiller tam blok nedeniyle pacemaker takildi-
di 6grenildi ve hastanin o zamanda kartagener
sendromu olabileceginin akla gelmedigi fark
edildi.

Kartagener sendromu tanisi konan olgulara
otozomal resesif kalitimin bilgileri verilmelidir.
Hastalar diizenli olarak izlenmeli ve enfeksiyon
ataklarinda Kkultiir antibiyogram sonuclarmma
gore antibiyotik tedavileri verilmelidir. Her yil
influenza asisi ve sik karsilasilan akciger en-
feksiyonu etkenlerine yonelik koruyucu asilar
yapilmalidir.

Sonug olarak 6zellikle ¢ocukluk cagindan iti-
baren tekrarlayan akciger enfeksiyonu ve situs
inversus totalisi olan olgularda nadir gorulen
bir hastalik olan kartagener sendromunun
akilda tutulmasi gerekmektedir.
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