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A Rare Case of Kartagener’s Syndrome

0z

Kartegener sendromu bronsiektazi, kronik siniizit ve situs inversus triadi ile karakterize olan
otozomal resesif gegcisli, yaklasik 30000 canli dogumda bir goriilen nadir bir hastaliktir.
Elektron mikroskopik goriintiilemede goriilen en sik bozukluk, epitelyal silyalarda dynein
kollarinin yoklugudur. Bu hastalikta siliyal aktivitenin bozulmasi nedeniyle asir1 balgam
birikmesi goriiliir. Hastaligin tedavisi semptomlara yoneliktir. Infertilite ve sagirlik goriilebilir.
Kartagener sendromunun uyku Kkalitesini disiirdiigii de goriilmiistiir. Hastalarin
enfeksiyonlardan korunmasi i¢in g6giis fizyoterapisi, influenza ve pnomokok asilarinin
yapilmasi Onerilir. Bu hastalarin toz, duman gibi partikiil igeren gazlardan uzak durmalari
gerekmektedir. Bu c¢aligmada, sik hastane bagvurusuna ragmen geg¢ tani konulan, obstriiktif
uyku apne sendromu ile birliktelik gosteren 33 yasinda erkek olgu klinik ve radyolojik bulgular
ile sunuldu.

Anahtar kelimeler: Kartagener sendrom; obstriiktif uyku apne; primer silier diskinezi.

ABSTRACT

Kartagener syndrome is a rare autosomal recessive disorder seen about in one per 30000 live
births and characterized by bronchiectasis, chronic sinusitis and situs inversus triad. Absence
of dynein arms in epithelial cilia is the most common defect in electron microscopic
examination. Extreme sputum retention is seen due to cilial disfunction in this disease.
Treatment of the disease is directed to symptoms. Infertility and deafness can be seen. It has
been also observed that Kartagener syndrome decreases sleep quality. In order to protect the
patients from infections, chest physiotherapy, influenza and pneumococcal vaccines are
recommended. These patients should stay away from particulate included gases such as dust
and smoke. In this study, a 33 year old male patient diagnosed late despite frequent hospital
admissions, coexistence with obstructive sleep apnea syndrome was presented with clinical
and radiological findings.
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GIRIS

Brongiektazi, situs inversus ve siniizit tiradindan olusan kartagener sendromu ilk
olarak 1933 yilinda Kartagener tarafindan tanimlanmustir (1). Primer siliyer diskinezi
(PSD) sendromlarinin yarisini olusturan bu hastalik otozomal resesif gecis gosterir
(2). 1/15.000-1/30.000 siklikla goriilen nadir bir hastaliktir. Epitelyal silialarda
dynein kollarinin yoklugu elektron mikroskopik incelemede en sik goriilen
ultrastriiktiirel bozukluk olup, olgularin bir kisminda ise hareketli, fakat islevsel
olmayan silia islevi gozlemlenmistir (3). Bu calismada infertilite ve solunum
semptomlar1 ile hastaneye sik bagvurusu olmasina ragmen ge¢ tani konulmus
Kartagener Sendromlu olgu sunulmustur.

OLGU SUNUMU

Otuz {i¢ yasinda erkek hasta Gogiis Hastaliklar1 poliklinigine oksiiriikk ve piiriilan
balgam sikayetinde artis olmasi nedeniyle basvurdu. Meslegi soforliikk olan hasta
sigara kullanmayip pasif maruziyet dykiisii mevcuttu. Yedi yildir evli ancak gocuk
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sahibi degildi. Hastanin 6z ge¢misinde ¢ocukluk ¢cagindan
beri sik kulak ve alt solunum yolu enfeksiyonu gegirme
oykiisii mevcuttu. iki yil énce infertilite nedeniyle tedavi
gormiis ancak basarili olunamamusti. Fizik muayenede
solunum seslerinde uzama mevcuttu. Kalp tepe atimi sag
midklavikuler hatta, 4. interkostal aralikta alindi. Tansiyon
arteryel 120/84 mm/Hg, nabiz 75/dakika, ates 36.8°C idi.
Laboratuvar tetkiklerinde C-reaktif protein 15 mg/dL
I6kosit 19.100/mm3 idi. Nonspesifik balgam kiiltiiriinde
ireme olmadi, ii¢ balgam Orneginde aside rezistan basil
negatif saptandi.  Biyokimyasal tetkikleri normal
sinirlardaydi. Solunum Fonksiyon Testinde (SFT), zorlu
vital kapasite (FVC) %84 (4140 ml), birinci saniyedeki
zorlu ekspiratuvar volim (FEV1) %65 (2690 ml),
FEV1/FVC %64, zirve akim hizi (PEF) %61 (5850 ml) ve
MEF25-75 ise %28 olarak ol¢iildii. Ekokardiyografisinde
dekstrokardisi mevcuttu. Ejeksiyon fraksiyonu %60 olarak
bulundu.  Posterior  anterior akciger  grafisinde
dekstrokardisi izlenen hastanin (Resim 1), kontrasth
bilgisayarli toraks tomografisinde situs inversus, her iki
akcigerde yer yer tiibiiler ve kistik bronsiektazik alanlar
izlenmekteydi (Resim 2). Panazal siniis tomografisinde
nazal polipozis maksiller siniiste enfekte proges izlendi
(Resim 3). Horlama, tanikli apne ve gilindiiz asin
uykululuk sikayetleri olan hastaya yapilan Polisomnografi
(PSG) tetkikinde apne-hipopne indeksi 15,8 olarak
bulundu. Hastaya orta derece Obstriiktif Uyku Apne
Sendromu (OUAS) tanis1 konuldu. Cocukluk caginda sik
kulak yolu enfeksiyonu gegirme Oykiisii olan hastanin
isitme azlig1 sikayeti olmasi tizerine yapilan Kulak Burun
Bogaz muayenesinde her iki dis kulak yolu ve zarlar
dogal, yapilan odyometride sagda 23 db, solda 37 db igitme
kaybi saptandi.

TARTISMA

1933 tarihinde Kartagener kendi adi ile adlandirdigi,
siniizit, bronsektazi ve situs inversus triadi ile giden bir
sendrom tanmimlamistir (1). Bu sendromda sagirlik ve
infertilite de goriilebilmektedir (4). Bizim olgumuz ve
esinde infertilite nedeniyle in vitro fertilizasyon denenmis
ancak sonu¢ almamamistir. Cocukluk caginda sik otit
gegirme Oykiisii olup yapilan odyometri testinde her iki
kulakta isitme kaybi1 saptanmisti. Kartagener sendromunda
kronik ve rekiirren gelisen enfeksiyonlar erken eriskinlik
yillarinda bronsiektazi gelisimine neden olabilmektedir
(5,6). Cocukluk c¢agindan beri sik otit, sinopulmoner
enfeksiyon gegiren hastamizda bilateral minimal tiibiiler
brongicktazi ve solda santral kistik bronsiektazi
izlenmekteydi. SFT normal olabilir veya obstriiktif tipte
solunum fonksiyon testi bozuklugu goriilebilir (7). Bizim
olgumuzda SFT’de orta derece obstriiksiyonu olup hastaya
bronkodilatator tedavi baslandi. Hastaligin tanist siklikla
normal olmayan solunum sistemi epitelinin elektron
mikroskopik goriintiilenmesi ile konulmaktadir. Epitelyal
silyalarda  dynein  kollarinin  olmamas1  elektron
mikroskopik incelemede en sik goriilen bozukluktur (8).
Cocukluk c¢aginda kronik otosinopulmoner enfeksiyon
gecirenler hastalarda tarama testi olarak diisiik nasal nitrik
oksit seviyeleri kullanilsa da tan1 koydurucu test olarak
elektron  mikroskopisi ~ ve  genetik  testleriyle
dogrulanmasina ihtiya¢ duymaktadir (9). Hastanin siniizit,
bronsiektazi ve situs inversus triadin1 saglamasiyla
Kartagener Sendromu tanist konuldu.
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Resim 1. Posterior anterior akciger grafisinde goriilen
dekstrokardi

Resim 2. Bilgisayarli toraks tomografisinde goriilen santral
kistik bronsiektazi

Resim 3. Paranazal siniis tomografisinde siniizit ile uyumlu
goriiniim
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Hastalarin radyolojik incelemesinde havalanma artisi,
brons duvar kalinlagmalari, segmenter volim kaybi ve
bronsiektazi goriilebilir (10). Bizim olgumuzda da
bronsiektazi, brons duvar kalinlasmalar1 havalanma artisi
segmenter voliim kayb1 mevcuttu.

PSD’li hastalarda saglikli insanlara gore uyku kalitesinin
daha disiik ve OUAS oranlarinin daha yiiksek oldugu
bulunmustur (11). Oktem ve ark. (11) tarafindan yapilan
29 PSD’li olgudan olusan bir seride 11 hastanin uyku
kalitesinin kotii oldugu, hastalarin %65’inde horlama,
%52’sinde PSG ile OUAS tamsi konuldugu, sigara
dumanina maruz kalanlarda horlama ve OUAS sikliginin
anlaml olarak arttig1 gosterilmistir. Bizim olgumuz da
sigara kullanmamasima ragmen pasif maruziyet Oykiisii
olup yapilan PSG testinde orta OUAS tanisi konuldu.
Kartagener sendromu otozomal resesif gegisli olmasi
nedeniyle aile taramalarmin yapilmasi onerilir. Immotil
silia nedeniyle sik enfeksiyon geciren bronsiektazi ile
seyreden hastalarda gogiis fizyoterapisi faydali olabilir.
Hastalarin enfeksiyondan korunmasi igin influenza ve
pndémokok asilarinin yapilmasi toz, duman gibi partikiil
iceren gazlardan uzak durmalari Onerilir. Bu hastalarin
yakin takip altinda olmasi, kiiltiir antibiyogramin bilinmesi
atak sirasinda dogru antibiyotigi baglamada yardimeci olur.
Infertilite ile seyretmesi nedeniyle evlilik dncesi gerekli
bilgilendirmenin yapilmasi nem arz etmektedir. infertilite
tanis1 olan, sik enfeksiyon gegiren hastalarda Kartegener
sendromu diisiiniilmelidir.
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