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Ozet

Abstract

Primer silier diskinezi otozomal resesif gegisli, silier yapi ve
fonksiyonda anormalliklerle giden ve 20000 canh dogumda bir
gérilen nadir bir hastaliktir. Kartagener sendromu primer siliyer
diskinezi ve komplet situs inversus ile karekterizedir ve siliyer
dissgenezilerin yarisini olusturur. Burada, tekrarlayan solunum yolu
enfeksiyonu dykiisi olan ve iyilesmeyen pnémoni nedeni ile bagvuran
12 yasindaki erkek hasta sunulmustur.

Anahtar kelimeler: Gocukluk ¢caginda Kartagener sendromu.

Primary ciliary dyskinesia is an autosomal recessive, with
abnormalities in ciliary structure and function in an outgoing and
20,000 live birth, is a rare disease. Kartagener's syndrome is
characterized by the combination of primary ciliary dyskinesia and
situs inversus, and occurs in approximately half of patients with
ciliary dyskinesia. It presented here a 12-year-old male patient had a
history of recurrent respiratory tract infections and pneumonia.
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GIRIS

ilk kez 1933 yilinda tanimlanan Kartagener sendromu,
karakteristik olarak kronik paranazal sinlzit, situs inversus
ve bronsiektazi triadindan olusur (1). Otozomal resesif gegis
gosteren bu sendrom, primer silier diskinezi sendromlarinin
yarisini olusturur (2). Solunum yollarindaki silial dismotilite
sonucu mukosiliyer klirens bozulur, epitel ylizeyinde biriken
salgilar temizlenemeyip bakteriyel enfeksiyonlara neden olur.
Kronik yada rekiirren enfeksiyonlar erken eriskinlik yillarinda
bronsiektaziye neden olur (3-5).

Burada akciger enfeksiyonu nedeni ile uzun sire
hastanede yatan ve kartagener sendromu tanisi alan bir
vakayl, nadir gérilmesi nedeni ile sunduk.

OLGU

On iki yasinda erkek hasta, oksuruk, balgam ¢ikarma,
gece terlemesi ve halsizlik yakinmalari ile getirildi.
Oykiisiinden, 4 yasindan itibaren siklikla bronsit ve st
solunum yolu enfeksiyonuna vyakalanan hastaya her
enfeksiyon ataginda ayaktan oral antibiyotik veriliyormus,
hi¢ hastaneye yatiriimamis oldugu 6grenildi. En son 1 ay
once baslayan okslriik balgam g¢ikarma, gece terlemesi ve
halsizlik ile basvurdugu baska hastanede 10 glin yatirilarak
parenteral tedavi almasina ragmen iyilesme olmamasi
nedeni ile gonderilmisti. Fizik muayenesinde; arteryel kan
basinci 110/70 mmHg, solunum 26 /dk, nabiz 130/dk, viicut
sicakligi 38.70 C idi. Fizik muayenesinde; inspeksiyonda
antevert burun delikleri dikkat ¢ekiyordu. Kalp tepe atimi sag
hemitoraksda 4-5. interkostal aralikta aliniyordu. Dinlemekle
her iki akciger alt loblarda ince raller duyulmaktaydi.

Hastanin  kulak burun bogaz konsiltasyonunda,
endoskopik muayene ile nazal kaviteyi dolduran yaygin

nasal polipozis ve her iki osteomeatal kompleksde pirtlan
sekresyon izlenmekteydi. Sag alt konka hipertrofik, nazal
mukoza hiperemik ve 6demli idi.

Laboratuar incelemesinde: Beyaz kire: 17.600 /mm3,
eritrosit sedimantasyon hizi 54 mm ve C-reaktif protein, 17.3
mg/L (normal sinirlar 0.0-6.0 mg/L) ylksek olarak bulundu.
Hastada uzamis ve sik tekrarlayan solunum yolu enfeksiyonu
etyolojisini arastirmaya yonelik immun yetmezlik sendromlari,
tiberkiloz enfeksiyonuna yonelik incelemeler ve kistik fibroz
igin ter testi yapildi ve negatif bulundu. Posteroanterior (PA)
akciger radyografisinde mide gazi ve kalp sagda izlendi.
Sol akciger orta ve alt zonda bronglarda genisleme, brons
duvarlarinda kalinlasma ve peribronsial yogunluk artisi
gozlendi. GoOgls tomografisinde kalp sa§ hemitorakta
yerlesmis olup, karaciger karin sol Ust, dalak ise sag ust
kadranda yerlesmis goriiniiyordu (Resim 1A). Sol akciger
alt lobda yaygin bronsiektazik degisiklikler izlendi (Resim
1B). Paranazal sinus tomografik incelemesinde frontal sinis
ve sfenoid sinus izlenmedi (agenezi), bilateral maksiller ve
etmoid sinislerde polipozis ile uyumlu yaygin yumusak doku
gorinimleri (polip) dikkati ¢ekmekte, mukozal kalinlagma,
her iki osteomeatal unit kapali, sad alt konka hipertrofik
izlendi (Resim 2).

Hastada mukosiliyer disfonksiyon dustiniildi ve mevcut
bulgulari ile Kartagener sendromu tanisi konularak takibe
alindi. Akciger enfeksiyonuna ydénelik genis spektrumlu
antibiyoterapi (ampisilin sulbaktam 200 mg/kg/gun + seftriaxon
100mg/kg/giin intavendz yol ile) verildi. On glin parenteral
tedavi ile hastamizin enfeksiyon bulgulari geriledi. Postural
direnaj ogretildi ve mukolitik tedavi verildi. Pndmokok ve
influenza asilari yapildi.
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BT gorintide mediasten

1A.
penceresinde dekstrokardi izlenmekte.

Resim Axial toraks

TARTISMA

Kartagener Sendromu, insidansi 1/12 500-40 000
arasinda degisen, siklikla kronik (st ve alt solunum yolu
enfeksiyonlariyla karakterize, otozomal resesif kalitilan
bir sendromdur (6-8). Hastamizin ailesinde sik enfeksiyon
gecirme veya kronik akciger hastaligi tariflenmiyordu.
Patogenezde, brons yapisindaki dynein kaybini gésterilmesi,
Kartagener sendromundaki silia immobilizasyonunun nedenini
ortaya ¢ikarmistir (9,10). Sendromda silia ince yapisinda farkl

OrbiSinusSpiidi0iH20s
PH

Resim 2. Koronal paranazal sinis BT géruntide bilateral
maksiller ve etmoid sintslerde polipozis ile uyumlu yaygin
yumusak doku gérunimleri dikkati cekmekte.
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Resim 1B. Axial toraks BT goriintiide parankim penceresinde
dekstrokardi sol akciger ust lobda paramediastinal alanda
yaygin kistik bronsiektaziler izlenmekte.

[

anormallikler gdzlenebilir. Okutan ve ark. (11), Kartagener
sendromlu bir erkek g¢ocukta konka nazalis inferiorun
Uzerinden ve bronslardan alinan mukozal &érneklemelerde
elektron mikroskopik inceleme yapmis ve silier fiizyon, dynein
kollarinda fokal kayip ve diizensizlesmeyi gétermislerdir. Bazi
hastalarda silia hareketli olabilir fakat vurus yonleri anormal
olup ¢ogunlukla uyumsuz ve etkisizdir (12). Son zamanlarda
Kartegener sendromunda nétrofil, monosit ve fibroblast
kemotaktik etkilerinde bozukluk oldugu tanimlanmistir (2). Bu
sik enfeksiyona yakalanmayi kolaylastiran baska bir neden
olabilir.

Kartegener sendromlu hastalarda solunum sistemi
bulgulari gocukluk yaslarinda baslar. Uzun siiren oksiriik,
mukoid balgam ve sik tekrarlayan pnomdéni oykileri vardir.
Kronik yada rekirren enfeksiyonlar erken eriskinlik yillarinda
bronsiektaziye neden olur (3,4). Bazende ¢ok erken yaslarda
sik tekrarlayan enfeksiyona maruz kalirlar (13). Olgumuzda,
tekrar eden (st solunum yolu enfeksiyonu ve bronsit dykiisi
okula basladigi yillarda baslamis, ancak bu ataklar hastanede
yatisi gerektirecek kadar agir olmamisti, tek ciddi akciger
enfeksiyonu o6ykiisii son gegirilendi. Onceki enfeksiyon
ataklarinda, ayaktan antibiyoterapi ile hastalik bulgular
hafiflese de uzun siiren gece Oksurikleri tarifleniyordu. Bu
durum bronsiektazi gelisimi igin sik ve agir seyirli pnomoni
ataginin gerekmedigini goéstermesi agisindan dikkat gekiciydi.
Hastalarda kronik bronsit ve reaktif hava yolu hastali§i siklig
artmistir (14). Bizim hastamizin solunum fonksiyon testleri
normaldi. immun yetmezlik agisindan yapilan tetkiklerde
patalojik bulgu saptanmadi. Ter testi negatifli§i ile kistik
fibrozdan ayirimi yapildi.

Sonug olarak, tekrar eden akciger enfeksiyonu ile
gelen olgularda, nadir goriilen bir hastalik olan Kartagener
sendromu’nun hatirlanmasi amaciyla olgu sunulmus olup,
bronsiektazik bulgularin erken déneminde de gelisebilecegi
ve bunun igin sik tekrarlayan agir alt solunum yolu
enfeksiyonlarinin gerekmedigini vurgulamak istedik.
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