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OZET
Kartagener sendromu, otozomal resesif gegisli, dekstrokardi, siniizit ve erken donemde kronik iist ve alt solunum

yolu infeksiyonlariyla, gec dénemde bronsektaziyle karakterize, ender goriilen bir hastaliktir. Siliyal aktivitenin
bozulmasi nedeniyle bu hastalikta asir1 balgam retansiyonu goriiliir. Hastaligin medikal tedavisi semptomatiktir.
Klinigimizde takip edilen iki olgunun klinik, radyolojik ve birinin de ultrastriiktiirel 6zellikleri incelendi. Litera-
tiirde sik¢a yayimlanan, ancak pratikte cok sik diisiinmedigimiz, hatta gozden kacirdigimiz Kartagener sendro-
muyla ilgili literatiir bilgilerini gézden gecirdik.

Anahtar sozciikler: Kartagener sendromu, primer siliyer diskinezi, bronsektazi

Toraks Dergisi, 2005;6(3):276-279
ABSTRACT
Kartagener’s Syndrome: A Report of Two Cases

Kartagener’s syndrome is a rare autosomal recessive disorder which presents with situs inversus, sinusitis, chro-
nic upper and lower respiratory tract infections during the early phase and bronchiectasis during the late phase
of the disease. Excessive sputum production and retension are seen due to impaired cilial activity. Medical treat-
ment is only symptomatic. Clinical and radiological features of the two cases as well as the ultrastructural char-
acteristics of one of them, are presented here. Though cases with Kartagener’s syndrome are frequently discus-
sed in literature, we underdiagnose it in our clinical practice; so we reviewed the available literature at the same

time with our cases.
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GIiRiS

[k olarak 1904’te Siewert, situs inversus, kronik siniizit
ve brongektazi birlikteligini tanimladi. 1933’te Maner Karta-
gener, bunun konjenital bir sendrom oldugunu bildirdi ve
sendrom onun adiyla anildi [1]. Ultrastriiktiirel defeke, ilk
olarak 1975’te Camner ve ark. tarafindan infertilite nede-
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niyle izlenen bir hastanin spermatozoasinin incelenmesiyle
tanimlandi. Afzelius daha sonra nazal bronsiyal siliyanin da
defektif oldugunu gosterdi.

Kartagener sendromu primer siliyer diskinezi sendromla-
rinin ¢cogunu olusturur ve otozomal resesif kalitim &zelligi
gosterir. Siliyalarda hem hareket hem de yapisal bozukluk
vardir ve mukosiliyer klirens bozulmustur. Elektron mikros-
kobuyla yapilan incelemelerde, epitelyal silyalarda dinein
kollarinda, mikrotiibiillerde veya radyal kollarda anormallik-
ler goriiliir. En stk goriilen ultrastriiktiirel bozukluk dinein
kollarinin yoklugudur. Bir kisim olgudaysa siliyalar ultrast-
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riiktiirel olarak normaldir, ancak siliyalarin dizilimi ve ko-
ordinasyonu bozuktur. Bu da, yine mukosiliyer transport
bozukluguna yol agmaktadir.

Bu yazida, Kartagener sendromlu olgularin klinik, radyo-
lojik ve ultrastriiktiirel 6zellikleri gdzden gegirilmistir.

OLGULAR

Olgu 1

Otuz bes yasinda kadin hasta, 6ksiiriik, balgam ¢ikarma,
bag agrisi, nefes darlig1, midede yanma ve agzina aci su gel-
me sikayetleriyle poliklinigimize bagvurdu. Birka¢ yildir
aralikli olan sikayetleri son 10 giindiir siirekli bir hal almis-
t1. Ozge¢misinde allerjik konjunktivit ve allerjik rinit hika-
yesi mevcuttu, allerjik dermatit yoktu. Iki dogum yapmust1,
cocuklart sag ve saglikliydi. Sigara hikayesi yoktu. Soygec-
misinde ailede astim ve atopi hikayesi yoktu. Fizik muaye-
nesinde genel durumu iyi, bilinci agik, kooperasyonu tam-
di. Kan basinct 120/80 mmHg, nabiz 88/dk ritmik, solunum
sayist 20/dk idi; 6dem ve siyanoz saptanmadi. Dinlemekle
kalp tepe atimi sagda isitiliyordu, her iki hemitoraks orta ve
alt alanlarda inspiryum bagi ve ortasinda duyulabilen raller
mevcuttu, ekspiryumu hafifce uzundu. Postero-anterior ak-
ciger grafisinde kalp ve mide fundus hava golgesi sagda yer-
lesikti; sag alt alanda nonhomojen opasite artigi vardi (Se-
kil 1); siniis grafisinde maksiller siniislerde havalanma azli-
g1 ve konka hipertrofisi dikkati ¢ekiyordu.

Diger laboratuvar ve goriintiilemelerinde, lokosit
5400/mm3, Hb 12.1g/dl, trombosit 292 000/mm?3, sedimen-
tasyon 21 mm/saatti; balgam aside direncli basil negatif ola-
rak bulundu; epitel hiicreleri, l6kosit ve gram (+) kok go-
riildi; kiiltiirde alfa hemolitik streptokoklar diginda iireme
olmadi. Solunum fonksiyon testinde, FVC 3010 ml
(%100), FEV; 1986 ml (%80), FEV/FVC %66, FEF;5. 75
2020 ml (%49) olup hafif derecede hava yolu obstriiksiyo-
nu mevcuttu. Elektrokardiyografisinde normal siniis ritmi,
D1’de (-) p dalgasi, sag aks sapmast vardi. Ekokardiyografi-
sinde dekstrokardisi mevcuttu. Toraks bilgisayarli tomogra-
fisinde; situs inversus totalis anomalisi mevcut olup, solda
akciger orta lob mediyal segmentte ve sagda lingula inferi-
or ile alt lob posterobazal segmentlerde kistik bronsektazi
alanlar1 saptandi (Sekil 2).

Koronal paranazal siniis bilgisayarli tomografisinde, her
iki maksiller siniiste yumusak doku dansitesi saptandi, fron-
tal sintisler agenezikti; anterior, orta, posterior etmoid bos-
luklarda ve sfenoid siniiste patoloji saptanmads; bilateral
maksiller ostiumlar agik, septum sola deviye idi.

Tim karin ultrasonografisinde, situs inversus totalis di-
sinda patoloji yoktu.
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Sekil 1. Olgu I'in PA akciger grafisi.

Ozofagogastroduodenoskopide, iist ve orta 6zofagus muko-
zast normal, alt 6zofagus mukozast hiperemikti ve lineer nite-
likte erozyone alanlar mevcuttu; kardiyotzofageal sfinkter ye-
tersizligi, grade 11 6zofajit, antral gastrit mevcuttu ve mide
kendi aks tizerinde sag yerlesimli olarak tespit edildi. Bron-
koskopide larenks, kord vokaller, trakea ve trakeal karina do-

galdy; sag brons sistemi solda, sol brong sistemi sagda yerlesik-
ti; endobronsiyal lezyon goriilmedi; bol sekresyon mevcuttu;
mukozalar genel olarak hiperemik ve frajildi; trakeal karina-
dan ve solda interlober karinadan mukoza biyopsileri alinds.
Brons lavajinin mikrobiyolojik incelemesinde; gram boyama-

Sekil 2. Olgu I'in toraks BT sinde kistik brongektazi alanlari.
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da gram (+) diplokok, gram (-) kokobasiller goriildii. Kiiltii-
rilnde Streptococcus pneumoniae iiredi. Antibiyograminda
ajan, penisilin G, siilfametoprim, vankomisin, eritromisin, of-
loksasin, kloramfenikole duyarli bulundu. Biyopsi materyali-
nin 151tk mikroskobuyla incelenmesinde, siliyalarm tutundugu
bazal cisimcikler normal yapidayds; aralarinda yer alan goblet
hiicrelerinin de dagilim1 normale yakin bulundu; epitel hiic-
relerinin bazalinde bulunan bazal membranda kalinlagsmaya
rastlanmadi. Tiim bu 6zelliklere gore siliya hareketlerinin
normal olmasi beklendiginden, hastanin var olan klinik &zel-
likleri gz 6niine almarak elektron mikroskobuyla inceleme
yapildi. Biyopsi materyalinin elektron mikroskobuyla ince-
lenmesinde, mukozadaki epitel diizenli dizilimde, sil siklig1
normaldi; epitelin oturdugu bazal membranda kalinlagsma
yoktu; bazal cisimcikler ile iki mikrotiibiil arasinda yer alan di-
nein kollar1 gériilemedi (Sekil 3).

Olgu 2

Elli iki yasinda kadin hasta, bag agris1, dksiiriik, balgam, ne-
fes darligi sikayetleriyle poliklinigimize bagvurdu. Yaklagik 30
yildan bu yana araliklarla olan yakinmalari, son 2 yildir artig
gostermisti. Ozgecmisinde atopik yakimalari, hipertansiyonu
ve 15 paket-yil sigara hikyesi mevcuttu; cocugu yoktu. Soy-
gecmisinde annesinde astim oldugu dgrenildi. Fizik muayene-
sinde genel durumu iyi, bilinci agik, kooperasyonu tamdi. Kan
basinct 130/80 mmHg, nabiz 80/dk ritmik, solunum sayist
18/dk idi; 6dem veya siyanoz yoktu. Dinlemekle kalp tepe ati-
mu sagda isitildi; her iki hemitoraksta yaygin ekspiratuvar ron-
kuslar vardi ve ekspiryumu uzundu. Posteroanterior akciger
grafisinde kalp golgesi ve mide fundus havasi sagdayds; her iki
akciger alt alanlarinda bronkovaskiilarite artist saptandi.

Siniis grafisinde maksiller siniislerde havalanma azligi var-
di; kraniyal manyetik rezonans goriintiilemesinde bilateral
maksiller ve etmoidal siniislerde mukozal kalinlagma vards;
frontal ve sfenoid siniislerde aplazi saptand.

Diger laboratuvar incelemelerinde, lokosit 11 500/mm3,
Hb 14.6 g/dl, trombosit sayist 340 000/mm3, sedimentasyon
17 mm/saatti. Elektrokardiyografisinde normal siniis ritmi,
D1’de (-) p dalgas, inkomplet sag dal blogu, sag aks sapmast,
V1-6’da R kaybi1 vardi. Ekokardiyografide dekstrokardi sap-
tandi. Solunum fonksiyon testinde FVC 2440 ml (%96.2),
FEV; 1650 ml (%77.2), FEV{/FVC %67, FEF;5.75 2730 ml
(9%52.3), PEF 3350 ml (%58.2) olup, hafif derecede hava yo-
lu obstritksiyonu vardi. Toraks bilgisayarli tomografisinde si-
tus inversus totalis; mediyastende kalsifik lenfadenopati; sol
akciger st lob posterior, orta lob mediyal, alt lob superior ve
mediobazal segmentlerle sag akciger lingula superior, alt lob
superior ve mediobazalde peribronsiyal interstisyel belirginles-
meler ve brong kalibrasyonunda artiglar; ayrica bazallerde ve
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Sekil 3. Brong mukoza biyopsisinin elektron mikroskopisinde dinein
kollar1 goriilemedi.

periferde brongektazilerle “air trapping” nedeniyle mozaik pa-
tern saptandi. Batin bilgisayarli tomografisinde situs inversus
totalis, sag tuboovariyan lojda yaklagik 2.5 cm capta kistik lez-
yon (folikiil kisti?) saptandi. Bronkoskopisinde larenks, kord
vokaller, trakea ve trakeal karina dogal; sag brons sistemi sol-
da, sol brons sistemi sagda yerlesikti; endobronsiyal lezyon go-
riilmedi; bol sekresyon mevcuttu. Brons lavajinin mikrobiyo-
lojik incelemesinde gram boyamada gram (+) diplokoklar,
gram (-) kokobasiller goriildii. Kiiltiiriinde Haemophilus influ-
enzae iiredi. Antibiyograminda ajan amoksisilin-klavulanata
duyarly, seftriakson, tetrasiklin, siprofloksasin, stilfametoprime
direngli bulundu. Trakeal karina ve solda intermediyer kari-
nadan mukoza biyopsileri alindi. Ancak, histolojik inceleme-
si yapilamadi.

TARTISMA

Kartagener sendromu otozomal resesif kalitimla gegen,
1/15 000-1/20 000 siklikla goriilen herediter bir hastaliktir.
Degisik aile ¢alismalarinda, hastalarin sadece %50’inin kla-
sik Kartagener triad1 oldugu, situs inversus olgularinin da
sadece 1/6'inda Kartagener sendromuna rastlandig1 saptan-
mistir [3]. Bizim olgularimizin ikisinde de situs inversusu
iceren klasik triad mevcuttu. Kartagener sendromunda ki-
nosilya hareketlerinde bozukluk vardir [4]. Bu da periferik
tubuluslara baglanan dinein adli proteindeki eksiklikten
kaynaklanmaktadir. Dolayisiyla dinein kollarinin eksik ol-
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dugu bilinmektedir. Normal embriyonel gelisme sirasinda
i¢ organlarin dekstra pozisyonu gerceklesir. Situs inversus,
gelisme sirasinda dekstral spiral yerlesim yerine sinistral
yerlesimin gerceklesmesinden ibarettir. Bu tam agiklana-
mayan malrotasyon sonucu, silyalarin hareket bozuklugu ve
rotasyon eksikligi ortaya ¢ikabilir. Normal silya fonksiyonu
olmaksizin organlarin oryantasyonu nadirdir [3,5,6].

Cesitli caligmalarda, vakalardan brong mukoza ve konka
nazalis inferior iizerinden alinan biyopsilerde, ultrastriiktii-
rel caligmalar yapilmuis; sitoplazma igi silya, membran kat-
lantilar: ve vezikiilasyonlari, aksonemal mikrotiibiil konfi-
giirasyon degisimleri ve sitoplazma icinde silya saftlart go-
riilmis ve bunlar kronik solunum yolu hastaliginmn bulgula-
r1 olarak yorumlanmuistir. Ayrica, yarim sentriyol tipi bazal
cisimcikler izlenmis ve immotil silya sendromuyla uyumlu
bulunmustur [7,8]. Bizim vakalarimizin her ikisinden de
bronkoskopiyle brong mukoza biyopsisi alinmasina ragmen,
birisine ultrastriiktiirel inceleme yapilabildi. Bu incelemede
bazal membranda kalinlagma yoktu; bazal cisimcikler ve di-
nein kollar1 izlenemedi.

Baz1 Kartagener sendromlu vaka ¢aligmalarinda yapilan
ultrastriiktiirel incelemelerde de normal siliya yapist bildi-
rilmistir [9].

Kartagener sendromlu hastalarda solunum sistemi bul-
gular1 cocukluk caginda baslar, kronik oksiiriik, mukoid
balgam siktir ve stk pnémoni dykiileri vardir. Bizim olgu-
larimizin da uzun siireli semptomlart mevcuttu. Brongek-
tazi, tekrarlayan akciger infeksiyonlari nedeniyle gelisir ve
kistik fibrozdan farkli olarak akcigerin orta ve alt loblarin-
da goriiliir. Kronik bronsit ve reaktif hava yolu hastalig
siktir. Solunum fonksiyon testi normal olabilir veya obst-
ritktif tipte ventilasyon bozuklugu goriilebilir [10]. Bizim
hastalarimizin ikisinde de obstriiksiyon mevcuttu. Rinit,
hastalarda her zaman mevcuttur ve hastalarin %30’unda
nazal polipozis goriiliir. Kronik etmoidal ve maksiller sinii-
zit vardir, frontal siniisler genellikle hipoplaziktir. Bizim
hastalarimizin her ikisinde de maksiller sintizit tespit edil-
di; birisinde maksiller ve etmoidal siniizit saptandi; her iki
vakamizda da frontal siniisler agenezikti, nazal polip yok-
tu. Erkek olgularda sperm morfolojisi immotil veya dismo-
til, ancak sperm sayist normaldir. Bu nedenle erkek olgu-
larda infertilite goriiliir [1,2,4]. Kadinlarda da tuba uteri-
nalardaki siliyer fonksiyon bozukluguna bagli olarak azal-
mus fertilite ve artmig dis gebelik soz konusudur. Cocuklu-
gundan beri tekrarlayan sinopulmoner infeksiyonu olan-
larda primer siliyer diskinezi yaninda kistik fibroz, Wege-
ner graniilomatozu ve bagisiklik yetersizligi sendromlar:
ayirict tanida akla getirilmelidir [1].
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Bozuk mukosiliyer klirens nedeniyle iist ve alt solunum
yolu infeksiyonlari ile erkeklerde infertilite siktir. “Comak
parmak”, kadinlarda azalmis fertilite, 6zofagus hastaliklar
ve konjenital kardiyak anormallikler de goriilebilmektedir.
Infeksiyonlar yasamin ilk dekadinda daha sik ve debilizan-
dir. Eriskin dénemde hastalar normal erigkinler gibi yagam-
larmi devam ettirebilirler.

Kartagener sendromu tanisi konulan hastalara otozomal
resesif kalitim bilgileri verilmelidir. Hastalar diizenli izlen-
melidir. Tedavide amag, akciger hastaliginin ilerlemesini
ve komplikasyonlart 6nlemektir. Gogiis fizyoterapisi ve
bronkodilatatér tedavi solunum yolu obstriiksiyonunu 6n-
lemek amaciyla kullanilmalidir. Mukolitikler faydali olabi-
lir. Hastalar, zaten bozuk olan siliyer aktiviteyi olumsuz et-
kileyebilecek toz, sigara dumani gibi zararli etkenlerden ka-
cinmalart konusunda bilgilendirilmelidirler. Tedavide atak-
lar esnasinda kiiltiir antibiyogram sonuglarina uygun antibi-
yotik tedavisi kullanmak ¢ok biiyiik 6nem tagimaktadir.

Polikliniklerde ¢ok sik rastladigimiz bronsit, brongektazi,
siniizit, nazal polip vakalarinda, bu sendrom akla getirilme-
lidir. Bizim vakalarimizda hastalar simdiye kadar infeksi-
yonlar nedeniyle defalarca tedavi edildikleri halde, tan1 al-
mamislardr. Infertil erkek olgularda da Kartagener agisin-
dan incelemeler yapilmalidir. Evlilik planlar1 yapan hasta-
lar hastaliklar1 ve olasi fertilite durumlaryla ilgili olarak
bilgilendirilmelidirler.
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