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Kartagener Sendromu

Kartagener's Syndrome
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OZET

Kartagener sendromu; otozomal resesif gecisli, situs inversus, bron-
sektazi ve kronik siniizit ile karakterize bir primer siliyer diskinezi
sendromudur. Bircok olguda semptomlar cocukluk ¢aginda ortaya
cikmaktadir. Olgularin %90 15 yas dncesi saptanmaktadir, Etiyoloji
bilinmemektedir. Kartagener sendromlu olgularda diger organ ano-
malileri de gortlebilmektedir.

Bu calismada, klinigimizde yatan ve akciger radyograminda situs
inversus, siniis grafisinde bilateral maksiller siniislerde havalanma
kaybi ve mukozal kalinlasma, toraks tomografisinde situs inversus
ve bronsektazi, paranazal sintis tomografisinde sintslerde mukozal
kalinlagma, sintis hipoplazisi ve nazal polip saptanan 26 yagindaki
erkek olgu nadir goriilen Kartagener sendromu tanis ile literattr bil-
gileri igiginda tartisilarak sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Kartagener sendromu, situs inversus

SUMMARY

Kartagener’s syndrome; is a primary ciliary dyskinesia syndrome,
characterized by autosomal recessive transmission, situs inversus,
bronchiectasis and chronic sinusitis. In most instances symptoms
date back to childhood. Ninety percent of cases were observed
before the age of 15 years. Aetiology unknown. Kartagener's syn-
drome could be present in association with other organ anomalies.

An hospitalized 26 years old male, with findings of situs inversus
on chest X-ray; hypoaeration and mucosal thickening of bilaterally
maxillary sinuses on cranial sinus graphy; situs inversus and bron-
chiectasis on thorax computed tomography; and mucosal thicken-
ing and hypoplasia of sinuses, and nasal polip on paranasal sinus
computed tomography, has been presented with the rare diagnosis
of Kartagener's syndrome by discussing in the light of literature.
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GiRiS

Kartagener sendromu; otozomal resesif
gegigli, situs inversus, bronsektazi ve kro-
nik siniizit ile karakterize bir primer siliyer
diskinezi sendromudur (1-4). Primer siliyer
diskinezilerde siliya yapisindaki ve fonksi-
yonundaki anormallikler klinige multisis-
tem bozukluklari olarak yansimaktadir (2).
Olgularda solunum sistemi bulgulan kronik
bronsit, reaktif hava yolu hastalig ve sik
pnomoniler ve ardindan gelisen brongekta-
ziler seklindedir. Kronik otitis media ve rino-
sintizit de sik rastanan bulgulardir (1,5,6-9).

Kartagener sendromlu olgularda diger or-
gan anomalileri de siktir ve elektron mik-
roskobik incelemede epitelyal siliyalarda,
dinein kollarinda, mikrotiibillerde ve
radyal kollarda anormallikler goriilmek-
tedir (1,4,10,11). Tam sikhkla cocukluk
gaginda konulmakla birlikte, az da olsa
eriskin donemde tani alan olgular da bil-
dirilmektedir (12). Erken tani komplikas-
vonlari énleyerek olgularin hayat kalitesini
yikseltmektedir (13).

Bu calismada, Kartagener sendromu ta-
nisiyla izlenmekte olan 26 yasindaki bir
erkek olgu sunulmustur.

OLGU SUNUMU

Yirmi alti yasindaki erkek olgu, oksiiriik
ve balgam gikarma yakinmalari ile bagvur-
mustur. Bu yakinmalarinin ¢ocuklugun-
dan beri sik sik tekrarladig 6grenilmistir.
Oz gegmisinde 5-6 yil énce gekilmis olan
akciger radyogramlarinda kalbinin gig-
stintin sag tarafinda yer aldiginin olguya
sdylenmis oldugu 6grenilmistir. Aliskanlik-
lari olmayan ve bakkallik yapan evli ve bir
cocuk sahibi olan olgunun soy gegmisinde
bir 6zellik tespit edilmemistir. Aile fertleri-
nin akciger grafileri de normal olarak sap-
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tanmigtir. Fizik bakida; tansiyon arteriyel
100/60 mmHg; ates 36.8 °C; nabiz 96/da-
kika olarak belirlenmistir. Toraks oskdltas-
yonunda bilateral orta ve alt bolimlerde
inspiratuar raller duyulmustur. Kalp tepe
atimi saga yer degistirmis olup, kalp sesleri
ritmik tagikardik, diger sistem bakilari ola-
gan saptanmustir.

Laboratuvar tetkiklerinde; sedimentasyon
6 mmy/saat; I5kosit 10.300/mm?; hemoglo-
bin 14.8 g/dL; hematokrit %45; trombosit
308.000/mm?; rutin biyokimya ve idrar tet-
kikleri olagan bulunmustur. Balgam non-
spesifik kdltiriinde treme olmamig, solu-
num fonksiyon testleri normal bulunmustur.

PA akciger radyograminda kalp, aort to-
puzu ve mide gazi odaciginin sagda yer
aldigr gorilmis, solda hilustan bazale
dogru uzanim gosteren, kalp konturunu
silmeyen heterojen infiltrasyon izlenmistir
(Resim 1).

Toraks bilgisayarli tomografisinde situs
inversus totalis, sol akciger alt lob me-
dial bazal segmentte parakardiyak alan-
da ve sag akciger alt lob postero bazal
segment paravertebral alanda igerisinde
ince tibiler bronsektazi alanlar igeren
minimal segmental fibroskatrisyel degi-
siklikler izlenmistir (Resim 2,3).

Resim 1. Olgunun PA akciger radyogrami.
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Resim 2,3, Olgunun toraks bilgisayarll tomografi
kesitleri.

Paranazal sinlis tomografisinde frontal ve
sfenoid sintsler hipoplazik, her iki frontal
etmoid sintsler ile her iki maksiller sints-
lerin duvarlarninda diffiz kalinlasmalar ve
havalanma kaybi alanlari ve sol nazal kavite
anterior kesiminde polipoid mukozal ka-
linlasma, nazal konkalarda hipertrofi, nazal

septumda anteriorda saga deviasyon izlen-
mistir (Resim 4).

Resim 4. Olgunun paranazal siniis bilgisayarl to-
mografisi.
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Bronkoskopide situs inversus ile uyumlu bul-
gular izlenmis; sagda sol brons sistemi, solda
sag brong sistemi gortiniimii izlenmistir.

Situs inversus totalis, bronsektazi, sinlzit
bulunan olguda siliyer diskineziyi aragtirmak
igin mukosiliyer transport zamani tetkiki ve
ultrastriiktiirel olarak siliyalarin tetkiki plan-
lanmigtir. Ancak olgu bu tetkiki kabul etme-
digi igin yapilamanustir.

TARTISMA

Primer siliyer diskinezilerde solunum sistemi
bulgulan mukosiliver klerensin bozulmastyla
gelismektedir. Kronik bronsit, bronsektazi,
kronik rinosintizit, kronik otitis media en sik
saptanan bulgulardir. Hastalarin %30’unda
nazal polipoz gortilmektedir, sints hipopla-
zileri siktir. Solunum sistemi bulgular genel-
likle cocukluk caginda baslamaktadir (1,4,6-
9,11). Olgumuzda paranazal siniis tomogra-
fisinde frontal ve sfenoid sinisler hipoplazik,
her iki frontal, etmoid ve maksiller sintisler-
de kronik sintizit bulgular mevcudiyeti ve
sol nazal kavitede polipozis izlenmistir.

Solunum yollarindan alinan mukozal érnek-
lerin elektron mikroskobik incelemesinde si-
liyer defektlerin gosterilmesi anlamlidir (14).
Solunum yolu enfeksiyonlarinin zamaninda
ve uygun tedavisi irreversibl akciger hasan
ve brongektazi olusumunu geciktirebilmek-
tedir (11). Olgumuzda elektron mikroskopi
ile siliyalarin ultrastriktarel tetkiki yapilama-
mustir.

immotil siliya sendromunda solunum yollar
digindaki diger silli epitellerde ve spermler-
de de immotilite veya motilite bozuklugu
gortilmektedir. Erkeklerde spermatozoadaki
motilite bozuklugu infertiliteye neden olur-
ken, kadinlarda tuba uterinadaki siliyalarda
disfonksiyon ovumun transportunu bozarak
infertiliteye yol agmaktadir (10,14). Bu ca-
hismada sunmus oldugumuz erkek olgu ise
bir gocuk sahibi oldugunu bildirmistir. Lite-



ratiirde normal siliya yapisi olan Kartagener
sendromlu olgular da bildirilmistir (15).

Situs inversus goriilme sikhig normal popii-
lasyonda %0.01'dir. Kadin/erkek orani 1/1°
dir. Bu olgular agir kardiyak anomaliler ile
birlikte degilse normal hayat stirerler. Situs
inversuslu olgularda kalp genellikle sagdadir,
solda olmasi nadirdir ve genellikle konjenital
kalp hastaliklari ile birliktedir. Situs inversus-
lu olgularin %20'sinde Kartagener sendro-
mu gorilmektedir. Kartagener sendromlu
olgularin ise %50'sinde situs inversus bulun-
maktadir. Kartagener sendromlu olgularda
da solunumsal problemler uygun zamanda
ve dogru tedavi edilirse situs inversusa bagli
bir problem beklenmemektedir (16-18).

Kartagener sendromu tanisi sikhikla cocuk-
luk caginda konulmaktadir. Ancak az da olsa
eriskin dénemde tani alan olgular da bildi-
rilmektedir (4,10,12). Altmig yas sonrasinda
tani alan olgu sayisi ise cok nadirdir. Litera-
tiirde; 75 yasinda Kartagener sendromu ta-
nisi almig kadin olgu bildirilmistir (19). Erken
tani ve tedavi ile hastaligin komplikasyonlar
dnlenebilmekte ve olgularin hayat kalitesi
ylikseltilebilmektedir (13).

Sik gecirilen sinopulmoner enfeksiyonlar
sagkalimi olumsuz etkileyen kronik kor- pul-
monale tablosuna neden olmaktadi. Cer-
rahi tedavi, ancak bazi 6zel durumlar icin
glindeme gelmelidir. Antibiyotik tedavisine
yanit vermeyen agrr siniizitlerde siniis dre-
naji ve/veya nazal polipektomi gerekebilir.
Lokalize bronsektazisi ve diizelmeyen ate-
lektazisi olan ve bunun kronik enfeksiyonlar
icin odak olusturdugu dustinilen olgularda
lobektomi planlanabilir (13,20,21).

Bu nedenlerle Kartagener sendromu tani-
st alan olgular diizenli olarak izlenmeli, konu
hakkinda bilgilendirilmeli, bronsektazi sii-
purasyonlarinda uygun antibiyoterapi veril-
meli, koruyucu asilart yapilmalidir.

Kartagener Sendromu

KAYNAKLAR:

1. Leigh MW, Pittman JE, Carson JL, et al. Clinical and ge-
netic aspects of primary ciliary dyskinesia/Kartagener
syndrome. Genet Med 2009;11(7):473-87.

N

. Shakya K. Kartagener syndrome: a rare genetic disorder.
INMA | Nepal Med Assoc 2009;48(173):62-5.

. Amirav |, Cohen-Cymberknoh M, Shoseyov D, Kerem E.
Primary ciliary dyskinesia: prospects for new therapies,
building on the experience in cystic fibrosis. Paediatr
Respir Rev 2009;10(2):58-62.

. Dhar DK, Ganguly KC, Alam S, et al. Kartagener's syn-

drome. Mymensingh Med ) 2009;18(1):75-9.

Okutan V, Zeren H, Dogan M, Tuncer |, Hastiirk S. [Karta-
gener's syndrome. (One case)]. Turkiye Klinikleri ] Med
Sci 1996;16(6): 451-4. In Turkish.

. Cowan MJ, Gladwin MT, Shelhamer |H. Disorders of cili-

ary motility. Am | Med Sci 2001;321(1):3-10.

. Swartz MN. Bronchhiectasis. In: Fishman AP, ed. Fish-
man’s Pulmonary Disease and Disorders, 3rd ed.
McGraw-Hill Pr; 1998:2045-70.

. Ekim N. [Syndromes In Cheest Diseases]. 1sted. Ankara:

2000:173-4. In Turkish.

Cakmak G, Erturan S, Oktar H, Yenigiin M, Yaman M.
[Kartagener's syndrome. A report of two cases]. Tiirk
Toraks Dergisi 2005:6(3);276-79. In Turkish.

10. Chodhari R, Mitchison HM, Meeks M. Cilia, primary cili-

ary dyskinesia and molecular genetics. Paediatr Respir

Rev 2004;5(1):69-76.

11, Kaya A, Kaya SU, Fitoz S, Tuncal T, Gonulla U. [Karta-
gener's syndrome: a repart of three cases. Toraks Der-
gisi 2002;3(1):113-6. In Turkish.

12. Erdem LO, Erdem CZ, Tor M, Giindogdu S. [Two cases
of Kartagener syndrome], Turkiye Klinikleri | Med Sci
2005;25(3):463-5. In Turkish.

13. Dogru D. [Congenital lung diseases in adulthood]. Tirk
Toraks Dergisi 2004: 5(1);1-7. In Turkish.

14. Gilerge G, Ozsdz A, Oflaz H, Dogan H. [Kartagener's
syndrome (two cases)]. izmir Gégs Hastaliklari Has-
tanesi Dergisi 2001;15(1):37-42. In Turkish.

15. Erdogan Y, Demirel YS, Oncil S, Kagtkali T. [Electron
microscopic study of ciliary structures in cases with
bronchiectasis]. Tuberkiloz ve Toraks 1991;39:25-32.
In Turkish.

16. Maldjian PD, Saric M. Approach to dextrocardia in
adults: review. AJR Am | oentgenol 2007;188(6 Sup-
pli:39-49.

17-Gindes L, Hegesh ), Barkai G, Jacobson |M, Achiron
R. Isolated levocardia: prenatal diagnosis, clinical
importance, and literature review. | Ultrasound Med
2007;26(3):361-5.

18. Ortega HA, Vega Nde A, Santos BQ, Maia GT. [Primary
ciliary dyskinesia: considerations regarding six cases of Karta-
gener syndromel. ) Bras Pneumol 2007;33(5):602-8.

w

e

w

o

~

=]

o

19, Gémez de Terreros Caro FJ, Gomez-Stern Aguilar C,
Alvarez-Sala Walther R, Prados Sinchez C, Garcia
Rio F, Villamor Ledn J. Kartagener's syndrome: Diag-
nosis in a 75 year old woman. Arch Bronchopneumol
1999;35(5):242-4.

20. Leigh MW. Primary ciliary dyskinesia. In: Chernick V,
Boat TF, eds. Kendig's Disorders of the Respiratory Tract
in Children. 6thed. Philadelphia: WB Saunders Com-
pany; 1998:819-25.

21. Senyigit A, Asan E, Kandemir N, Ozates M, Coskunsel
M. [Three cases of Kartagener syndrome]. Dicle Ump
Fakiltesi Dergisi 1997;24:139-45, In Turkish.

1s;azen) dig, wig

Dirim Tip Gazetesi 2009: yil: 84 say1: 4 (138-141) |



