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BRONSEKTAZIYE ESLiK EDEN NADIR BIR
SENDROM: KARTAGENER SENDROMU

A RARE SYNDROME THAT IS ACCOMPANYING BRONCHIECTASIA:
KARTAGENER’S SYNDROME
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OZET

Bronsektazi, kronik siniizit ve situs inversus tg¢lisii Kartagener Sendromu (KS) olarak bilinmektedir. Yazida 13, 16 ve 41
yaginda olan ii¢ olgu sunulmustur. Tiim olgularda situs inversus totalis, bronsektazi ve kronik siniizit saptanmistir. Olgularin
ikisinde bronsektazi nedeniyle akciger rezeksiyonu uygulanmistir.

Kartagener Sendromu kiginin aktivitelerini kisitlayan ve morbidite kaynagi olan siiregen bir hastaliktir.

Anahtar sbzciikler: Kartagener sendromu, bronsektazi, kronik siniizit, dekstrokardi.

SUMMARY

The presence of bronchiectasia, chronic sinusitis and situs inversus is known as Kartagener’s Syndome. Three patients were
presented in the paper, at age 13, 16 and 41 years old. Situs inversus totalis, bronhiectasia and chronic sinusitis were
diagnosed in all patients. Pulmonary resection was performed in two patients because of bronhiectasia.

Kartagener’s Syndome is a chronic disease that restricts the activities of patient and causes a potential of morbidity.
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GIRIS

Kartagener 1933’te situs inversus, kronik sinusit ve
bronsektaziden olusan kendi adim verdigi bir tigli
tanimlamustir.  Daha hayatin
donemlerinden beri tekrarlayan iist ve alt solunum
yolu infeksiyonlarinin oldugu bu klinik durumun
temelde solunum yolu epitelinin silyer yapisindaki
bozukluktan kaynaklandii bulunmugstur. Immotil
siliya sendromu ilk defa 1976 yilinda Afzelius
tarafindan, yaygm siliyer motilite bozuklugu ile
karakterize bir hastalik olarak tanimlanmistir (1).

sonra erken

Brongektazi, kronik siniizit ve situs inversus tgliisii
Kartagener Sendromu (KS) olarak bilinmektedir. Bu
sendrom primer siliyer diskinezinin bir alt grubu
ortaya ¢ikmakta, otozomal resesif gecis
gostermekte ve siliyer islev bozuklugu olan olgularim
ortalama %50’sinde bulunmaktadir. Brongektazili
olgularm ise %1.5’inde KS gérillmektedir (2-4).
Tanida tarama amaci ile, basit bir test olan sakarin
transit zamanina bakilmasi (5), kesin tani icin elektron
mikroskopik inceleme ve yapisal defekt goriilmezse

olarak

siliya fonksiyonunun test edilmesi dnerilmektedir.

Bu makalede, degisik yaslarda tam konan ii¢ olgu
oyki, uygulanan tedavi ve radyolojik bulgulari ile
gbzden gegirilmistir.

OLGULAR

Klinigimizde teshis koyulan ii¢ olguda en sik goriilen
semptomlar Oksiiriik, bol balgam c¢ikarma ve kanl
balgam ¢ikarmadir. En geng olgu 13, en yashs: 41
yasmndadir. Tiim olgularda akciger grafileri, akciger
tomografisi ve karin tomografisi veya ultrasonografisi
ile situs inversus totalis saptanmistir. Ug olguda da
kronik siniizit ve brongektazi saptanmustir. Olgularin
ikisine bronsektazi nedeniyle akciger rezeksiyonu
uygulanmistir (Tablo 1).

Merkezimizde nazal siliyer islev testi yapilmadigindan
sadece bir olguda baska bir merkezde test yapilmistir.

Faz kontrast mikroskopla yapilan mukosiliyer aktivite
testinde mukozada silli epitel izlenirken, mukosiliyer
aktarim zamamni 10 dakika olarak &lgiilmiistiir.

Olgularin radyolojik goriintiileri Resim 1, 2, 3, 4 ve
5’de izlenmektedir.

Resim 1. Birinci olgunun akeiger grafisinde dekstrokardi izlen-
mekte.

Resim 2. Birinci olgunun yiiksek rezoliisyonlu akciger tomogra-
fisinde alt lobda kistik bronsektazi izlenmekte.

Table 1. Olgularn Cinsiyet, Yas, Semptom ve Oykiileri.

Olgu / Protokel No Cinsiyet Yas Bronsektazi Operasyon
1 (R.C.) (2004048677) E 16 Sag alt lob Sag alt lobektomi
2 (A.C.) (2004047524) K 41 Sol alt lob ve lingula Sol pnémonektomi
3 (E.$.)(2003021564) K 13 Lingula ve orta lob Yok

Olgularin higbirinde sigara aliskanlig: yok iken, sadece bir olgu diizenli alkol alimi bildirmistir.
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Resim 3. Ikinci olgunun yiiksek rezoliisyonlu tomografisinde alt
lobda genis brongektazik alan izlenmekte.

Resim 4. Ugiincii olgunn akciger grafisinde dekstrokardi goriilmekte.

Resim 5. Uciincii olgunun karin tomografisinde karaciger solda,
dalak ve mide sagda izlenmekte.

TARTISMA

Kartagener Sendromu kronik solunum yolu infeksi-
yonlart ile seyreden beraberinde situs inversusun eslik
ettigi bir sendromdur.

[nsanda respiratuvar bronsiyollere kadar olan hava
yollar siliyali epitelle ortiiliidiir. Mukosiliyer klirens
icin hareketli siliyalar gereklidir. Epitel siliyalar
elektron mikroskopla incelendiginde, dynein kolla-
rinda  (subtubiiller arasinda uzanan ¢ift kollar),
mikrotiibiillerde veya radiyal kollarda anormallikler
goriilmektedir. Siliya defekti dzellikle dynein kollari-
nin yoklugu seklindedir. Dynein kollar1 siliyalarin
hareketi icin gerekli adenozin trifosfataz aktivitesinin
biiyilk kismimi kapsamaktadir. Siliyer hareketsizlik,
mukosiliyer aktarimda bozukluga neden olmakta, list
ve alt solunum yollarinda temizlenme islevi bozul-
makta, tekrarlayan infeksiyonlar ortaya ¢ikmaktadir.
Bu da yaygm brongektazi ve siniizitten sorumlu
tutulmaktadir (2,3,6).

Tan1 siklikla cocukluk ¢aginda koyulmakla beraber az
da olsa yetiskin dénemde de saptanabilmektedir. Cok
nadiren 60 yasm {izerinde tami konurken literatiirde
bildirilen en yash olgu 75 yasmndadir. Nazal siliyer
islev testiyle siliyalarin iglevlerinin bozuldugu kanit-
lanmaktadir (7,8). Mukus ve siliyer sistemin birlesik
etkisi mukosiliyer klirens ile degerlendirilmektedir.
Mukosiliyer klirens solunan aerosollerin eliminas-
yonun dlglimiidiir ve sakarin testi ile yapilmaktadir.
Bu yoéntemde 1/4 sakarin tablet alt konka 6n kismina
konulur, hastadan ilk tat duyusunu alana kadar sakin
olarak (hapsirma, burun gekme, yeme, igme ya da bas
dne egmeden) oturmast istenir. Normal sakarin klirens
stiresi 7-15 dakikadir (9). Olgularimizdan yalnizca
birinde nazal siliyer islev testi yapilmis ve faz kontrast
mikroskopla yapilan mukosiliyer aktivite testinde
mukozada silli epitel izlenirken, mukosiliyer aktarim
zamani 10 dakika olarak bildirilmistir.

Kartagener Sendromu tams: konmus olgularda yapilan
bir anket calismasinda olgularin semptomlarinin 25
yasina dek ¢ok degismedigi, genellikle aym semptom-
larin siirdiigii, 40 yasindan sonra ise semptomlarda
yavag bir artig gorildigii ve saglik durumlarinin
bozuldugu bildirilmistir (10). Sunulan {ic olgunun
tiimii cocukluk déneminde sik iist ve alt solunum yolu
infeksiyonlar: tanimlamigtir. Nitekim {igiinde de kro-
nik siniizit ve brongektazi saptanmis olup ikisine bron-
sektazi nedeniyle akciger rezeksiyonu uygulanmistir.

Hastaligin klinik ii¢lii bulgusu her olguda goriil-
memektedir. Iyi bir fizik baki ya da bir radyolojik
goriintii tami igin yeterli olmaktadir (2,4). Situs
inversus totalis her ii¢ olgumuzda da bulunmaktadir.
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Brongektazinin tamisinda yiiksek rezoliisyonlu akciger
tomografisi 6nemli bir role sahip olmakla birlikte
primer siliyer diskinezideki bulgular ile ilgili ¢ok fazla
bilgi bulunmamaktadir. Kukbes hastalik bir seride
akcierin en ¢ok orta ve alt loblarmin tutuldugu
belirtilmigtir. ~ Erigkinlerde normal bir  yiiksek
rezoliisyonlu tomografi ile primer siliyer diskinezinin
dislanabilecegi  bildirilmigtic  (11).  Olgularmizin
tiimiinde brongektazi orta lob, lingula veya alt loblarda
izlenmis olup st lob yerlesimi gdriilmemistir.

Erkek olgularda spermatozoit sayis1 normal olmasina
karsin, siliyer hareket olmadigindan infertilite vardir
(3,12). Sendrom erkek ve kadmlarda esit siklikla
goriilse de kadmlar infertilite sorunlari yasamamak-
tadir (4). Bazi erkek KS’lu olgularda ise fertilitenin
bozulmadig: bildirilmistir (13). Sunulan olgularda
infertilite agismndan ileri tetkik yapilmamis olmast,
olgularin bu ydnden degerlendirilememesine neden
olmustur.

Tedavi edilmemis kronik alt solunum yolu infeksi-
yonlar1 havayolu tikanmasiyla karakterize akciger
islev  bozukluklarina neden olmaktadir. Kronik,
balgamli 6ksiiriik ve rinit, siniizit, otitis media, bronsit
ve pudmoninin yer aldig: kronik tekrarlayan akciger
infeksiyonlar1 hastaligin klinik tablosunu olusturur
(2,7,14). Olgularimizin tiimiinde klinik gidis ve
bulgular kronik infeksiyonlar ile paralel olmus,
gocukluk doneminden bu yana 6ksiiriik ve bol balgam
¢tkarma bildirmislerdir.

Giiniimiizde KS’nu tamamen diizeltecek &6zel bir
tedavi yontemi yoktur. Akut bakteriyel alevlenmelerde
antibiyotik tedavisi, havayolu obstriiksiyonunu azalt-
mak i¢in brons genisleticiler ve agirlikli olarak
balgamui artirma amaciyla gdgiis fizyoterapisi kullanil-
maktadir (7,14). Olgularumizin ikisinde brongektazinin
sik infeksiyonlara neden olmasi ve rezeksiyon
cerrahisi i¢in uygun olmalar nedeniyle lobektomi ve
pndmonektomi operasyonlart yapilmigtir.

Kartagener Sendromu kiginin aktivitelerini yasami
boyunca kisitlayan, her zaman bir morbidite kaynag:
olan, yasam kalitesini etkileyen siiregen bir hastaliktir.
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