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OZET

Kartagener Sendromu, otozomal resessif gegisli, dekstrokardi, siniizit ve erken donemde
kronik iist ve alt solunum yolu enfeksiyonlariyla, ge¢ donemde bronsektazi ile karakterize ender
goriilen bir hastaliktir. Siliyal aktivitenin bozulmasi nedeniyle bu hastalikta asir1 balgam
retansiyonu goriiliir. Hastaligin medikal tedavisi semptomatiktir. Bu calismada Kartagener
Sendromlu bir olgu sunularak 3 yil boyunca uygulanan gogiis fizyoterapisinin etkisi
degerlendirildi. Sonu¢ olarak; fizyoterapi merkezine uzak ikamet etmesi nedeniyle diizensiz

araliklarla ve ancak ev programu ile takip edilen hastanin solunum fonksiyon testlerinde 6nemli



bir gelisme olmamasina ragmen semptomlarinin ve hastaneye bagvuru ihtiyacinin azaldigi

saptandi.

SUMMARY

Kartagener Syndrome is a rare ilness which is autosomal recessive pattern of inheritance,
dextrocardia, sinusitis and characterized by chronic upper and lower respiratory tract infections
and bronchiectasis at early and late stages respectively. Because of the degeneration of ciliary
activity; in this ilness, excess musus retantion is detected. The medical treatment of the ilness is
symptomatic. In this study; by present a Kartagener Syndromed case, the effect of the three
yeared application of the chest physiotherapy is evaluated. As a result; In spite of having no
satisfactionary improvement in the pulmonary function tests of the patient who is treated on
irregular interval and only with family education and home programe. An important rate of

reduction in symptoms and hospital applications has been determinated.

GIRIS-AMAC

Primer siliyal diskinezi veya immotil siliya sendromu olarak da bilinen Kartagener
Sendromu (KS); kronik {ist ve alt solunum yolu enfeksiyonlariyla karakterize, olgularin
%50’sinde ayna imajinda organ yerlesimi veya situs inversus’un goriildiigii otozomal resessif
gecisli bir hastaliktir. Kartagener Sendromu 1/15000 ve 1/30000 insidansinda, siklikla akciger
infeksiyonu, dekstrokardi, situs inversus kombinasyonuyla goriiliir. Fakat hastalarmn hepsinde
dekstrokardi ve situs inversus yoktur. Erkekler siklikla infertildir (1-6).

Havayollarinin temizligi oOksiirme ve mukosiliyal hareketler tarafindan saglanir.
Mukosiliyal temizlik; silyalarin yapisi, sayisi, hareket ve koordinasyonuna ayrica normal aktif

titresimlerine, siliyalarda gerceklesen sefalik hareketin fiziksel oOzelliklerine baglidir (7-9).



Kartagener Sendromunda asil sorun epiteldeki siliyal harekettir. Bu sendromda epitel siliyalar
elektron mikroskopta incelendiginde, dynein kollarinda mikrotiibiillerde veya radial kollarda
anormallikler saptanir. Bu degisiklikler siliyal hareketi bozar. Ust ve alt solunum yollarinin
temizleme mekanizmasindaki yetersizlik balgam retansiyonuna neden olur (5). Tedavi edilmemis
kronik alt solunum yolu infeksiyonlar1 havayolu obstriiksiyonuyla karakterize pulmoner
fonksiyon anormaliklerine neden olur (3). Kronik prodiiktif oksiiriikk ve rinitis, sinuzit, otitis
media, bronsitis ve pndmoninin yer aldig1 kronik tekrarlayan pulmoner infeksiyonlar hastaligin
klinik tablosunu olusturur. Bu anormallikler siklikla diffiiz bronsiolitis veya bronsektazi
seklindedir (2,3,6,7,10).

Glinlimiizde Kartagener Sendromunu tamamen diizeltecek 6zel bir tedavi modalitesi
yoktur. Akut bakteriyel alevlenmelerde antibiyotik tedavisi, havayolu obstriiksiyonu azaltmak
icin bronkodilator tedavisi ve agirlikli olarak sekresyon atilimini saglamak amaciyla gogiis
fizyoterapisi kullanilir. Bu yazi, ender goriilen Kartagener Sendromlu bir olguda 3 yillik izlem
siiresince uygulanan gogiis fizyoterapisinin sonuglarini ve Onemini irdelemek amaciyla

sunulmustur.

OLGU SUNUMU

1998 yilinda Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi Pediatrik Allerji Anabilim Dali
tarafindan Kartagener Sendromu ve Bronsektazi tanist almis olan 5 yasinda GS isimli erkek olgu
gbgiis fizyoterapisi agisindan degerlendirme ve tedavi amaciyla Dokuz Eyliil Universitesi Fizik
Tedavi ve Rehabilitasyon Yiiksekokuluna sevk edilmistir.

Dogumundan itibaren yilda 2-3 kez bronsit tanisi ile hastaneye basvurdugu ve tedavi
gordiigii belirtilen olgu, oksiiriik, balgam, hirilti, asir1 terleme ve ek olarak tonsilit, bogaz agrisi,

otitis media sikayetleriyle boliimiimiize geldi. Alinan Oykiisiinde anne-baba akrabaliina



(Halasmin kizi) sahip olguda ter testi sonucunun 42mEq/dl oldugu kaydedildi. Dinlemekle
akcigerde yaygin ralleri ve yer yer sibilan ronkusleri olan olgu, mukolitik ve bronkodilatérlerden
olusan medikal tedavi aliyordu. Olgunun ailesinde ve evinde sigara igicisi yoktu.

Pektoral kisalig1 saptanmayan olguda gozlemle yapilan postiir analizinde minimal
derecede yuvarlak omuz bulgusu ve sol omuzun diger omuza gore 3cm daha asagida, ayrica
sternumun hafif i¢e ¢okiik oldugu (minimal pektus ekskavatum) gézlenmistir.

Unitemize basvurdugu dénemlerde olgumuzdan klinik ve fiziksel ykii alinmis, solunum
fonksiyon testi (SFT) ve mezura ile gogiis kafesi esnekligini belirleyen gogilis-gevre Olgiimii
yapilarak kaydedilmistir.

Olgumuz sehir disinda ve kirsal bir bolgede ikamet ettigi i¢in siklikla akut akciger
infeksiyon donemlerinde poliklinige ve fizyoterapi iinitesine bagvurmustur. Olgunun bagvuru
sayis1 asagida belirtilmistir;

Yillara gore olgunun basvuru sayisi;

1998 Mayis-Aralik 5 kez
_1999 |
_2000 3«
2001 Ocak-Haziran |

Olgunun yillara gore fiziksel 6zelliklerinin birbirleriyle orantili olarak arttig1 gézlenmistir (Tablo
1).
Tablo 1: Olgunun Dénemlere Gore Fiziksel Ozellikleri

FiZIKSEL OZELLIKLER _

1998 MAYIS-ARALIK _

1999



2000_

(kg) 15 19 20 21

Bagvuru donemlerine gore Tablo 2’de belirtilen klinik 6ykii incelendiginde ilk yila gore
son bagvuru donemlerinde olgunun solunum kompozisyonunun, solunum frekansindaki azalma
ve solunum tipinin kombine-derin solunuma doniismesiyle olumlu degistigi, yardimct solunum
kas aktivitesinin kayboldugu ve sekresyon miktarinin giderek azaldigi ve uyku kalitesinin arttig1
saptanmistir. Yillara gére SFT parametrelerinde siklikla bir azalma gozlenmesine ragmen bu
sonugclar ile olgunun klinik bulgularinin birbirlerini desteklemedigi bulunmustur (Tablo 2, 3).
Tablo 2: Olgunun Dénemlere Gore Klinik OyKkiisii

_1998
Mayis-Aralik_1999 2000_2001
Ocak-Haziran__ Ates ((©C)_36,5 37 36,5 36,5 Kalp hiza
(atim/dk)_104 96 80 80 Solunum Frekansi (sayvdk) 32 32 24 24 Solunum
Tipi_Interkostal Interkostal Kombine Kombine Solunum
derinligi_Derin Derin Derin_Derin__Yardimeci solunum kas aktivitesi + - - -
_ Oksiirme_+ - + - Sekresyon
_Miktar (fincan/giin)
Renk_1
sari-beyaz_cok az
beyaz 0,5
sari-beyaz_Cok az

sari-beyaz Dinleme bulgusu Istah_ Normal _ Uyku



_Horlama
Hinlt
Oksiiriik

Asiri terleme_+

Tablo 3: Olgunun Donemlere Gore Solunum Fonksiyon Testi Sonuclari
Ortalama
SFT Sonuclar:_1998

Mayis-Aralik_1999 2000_2001



Ocak-Haziran_ FVC Deger

% _0,96(2,65 1,01 1,23(6,43 1,14 87,67(4,93 83 84,33(8,39 80 FEV,
Deger

% _0,68(6,03 0,76 0,94(0,15 0,88  72,0(8,54 73 74,3(7,02_75 FVC/ FEV,

% _70,86(6,10 75,24 76,50(7,44 77 PEF Deger

% _1,38(9,87 1,55 1,84(0,31 2,06  37,85(32,34 58 65,67(17,01 79 Yill
ara goOre aksillar, epigastrik ve subkostal bolgeden normal, derin inspirasyon ve zorlu
ekspirasyonda mezura ile Olciilen gogiis-cevre Olciimleri incelendiginde 1998 yilinda gogiis
kafesinin daha c¢ok interkostal bolgesinde esnekligin artigi, diger yillarda derin inspirasyon ve
zorlu ekspirasyon ol¢iimleri arasindaki fark gogiis kafesinin 3 bolgesinde de esnekligin gelistigini
ve solunumun kombine solunum tipine doniistiigiinii gostermistir (Tablo 4).

Tablo 4: Olgunun Dénemlere Gore Gogiis-Cevre Olgiimii Sonuglar

cm_1998
Mayis-Aralik_1999 2000_2001

Ocak-
Haziran__ N Di ZE N DI ZE N Di ZE N DI ZE Aksillar 55 57 55 58 61 57 62 64 6
0 64 66 61 Epigastrik_56 57 56 59 63 57 59 61 57 61 63 60 Subkostal 54 54 53
57 61 56 57 59 56 60 62 58 N:Normal, Di: Derin Inspirasyon, ZE: Zorlu Ekspirasyon

Ulasim nedeniyle tlinitemize sik gelemeyen olguya fizyoterapi programi agirlikli olarak
aile egitimi seklinde uygulanmaigtir.

Erken donemde yas1 nedeniyle tam koopere olamadigimiz olgunun fizyoterapi programi
solunum kapasitesini arttirmaya yonelik oyunlardan ( Riizgar giiliine iifleme, 30cm uzaktaki

renkli kagitlara {ifleme, balon sisirme gibi....) ve sekresyon mobilizasyonu ve atilimi i¢in postiiral



drenaj ve perkiisyondan olusmustur. Bu program aileye dgretilerek, giinde 4 kez, ¢ocuk a¢ iken
ve her loba 5 dakika olacak sekilde perkiisyon yapilmasi regete edilmistir. Avug igine konulan
kiictik bir pamuk parcasina ¢ocugun hizlica iifletilmesi (huffing oyunlar) ile zorlu ekspirasyon ve
one dogru egilerek, abdominal bdlgeye basing uygulayarak kaliteli oksiiriik yapilmasi i¢in egitim
verilmigtir. Bol hidrasyonun 6nemi anlatilarak, ¢ocugun enfeksiyonlardan korunmasi ve efor
acisindan kisitlanmamasi, sadece hava degisimine maruz birakilmamasi konusunda egitim
verilmistir. Ge¢ donemde bu programa oyunlar yerine agirlikli olarak solunum egzersizleri
(interkostal, diyafragmatik, unilateral bazal segmental solunum egzersizleri) ve tiist gogiis

kafesine yonelik basit postiir egzersizleri eklenmistir.

TARTISMA

Kartagener Sendromlu hastalarin tedavisinde amag; akciger hastaliginin ilerlemesini ve
komplikasyonlar1 Onlemektir. Gogiis fizyoterapisi ve bronkodilator tedavisi solunum yolu
obstriiksiyonunu 6nlemede yararlidir. Bu yazida 3 yillik tedavi donemi siiresince Kartagener
Sendromlu bir olguya uygulanan gogiis fizyoterapisinin sonuglari ve 6nemi rapor edilmistir.

Hellicks ve ark. 11 primer siliyal diskinezili olguyu SFT ile takip ettiklerinde, bu
olgularda kismen reverzibl obstriiktif havayolu hastaligi ile uyumlu sonuglar aldiklarini, medikal
tedavi ile SFT’de olabilecek degisikliklerin tahmin edilemeyecegini belirtmislerdir (11).
Ellerman ve ark. diizenli medikal tedavi ve fizyoterapi uygulamalari ile KS’lu olgularin SFT
degerlerinde biiyiik bir azalma goézlenmedigini vurgulamiglardir (12). Olgumuzda da SFT ile
havayollarinda obstriiktif paternin  gelistigi, fakat hastaligin akut donemlerinde SFT
parametrelerinde bir azalma olmasina ragmen sonuglarin olgunun genel ve klinik durumunu
yansitmadig1 saptanmigtir. Meydana gelen azalmanin ya solunum egzersizlerinin ev ortaminda

etkin uygulanmamis olmasindan ya da dlgiimlerin hastanin akut alevlenme doneminde yapilmig



olmasindan kaynaklandigini, bu nedenle olgunun klinik durumunun SFT’ye gore daha iyi bir
gosterge olabilecegini diislindiirmiistiir.

Kartagener Sendromlu hastanin zaten bozulmus olan siliyal aktivitesini daha da olumsuz
etkileyen toz, sigara dumani, sa¢ spreyi gibi sekresyonu uyaran ve havayolu mukozasina zarar
veren uyaranlara maruz birakilmamasi gerektigi belirtilmistir (2,7). Fizyoterapi programimizda
konuyla ilgili aileye egitim verilmistir.

Philips ve ark. 12 primer siliyal diskinezili ¢ocugun dahil edildigi arastirmada,
maksimum %65-85 kalp hiz1 ile uygulanan treadmill egzersiz testi sonunda yapilan solunum
fonksiyon testleri ile obstriiktif akciger hastaligi olarak kabul edilen bu hastalik grubunda
egzersizin inhale (, - agonist tedavisine gore daha giiclii bronkodilatasyon yaratti§1 saptanmigtir.
Bu nedenle KS’lu hastalarin fizyoterapi programinda havayolu temizliginin yani sira
egzersizlerin de uygulanmasi gerektigi vurgulanmistir (3). Fizyoterapi programimizda da
bronkodilator etkilerinden yararlanmak, ventilasyonu ve oksijenasyonu gelistirmek amaciyla ilk
donemde solunumla ilgili oyunlar, ge¢ donemde ise solunum egzersizleri yer almigtir.

Bu rapor, KS’nun tedavisinde 6nemli bir yeri olan gogiis fizyoterapi programinin hastanin
ihtiya¢ ve imkanlarina gore uygulanabilecegini, tedavinin etkinligini degerlendirmek amaciyla
hastanin uzun siire izleminin gerekliligini, fizyoterapi programinin ev programi seklinde ve
egitim agirlikli uygulanmasina ragmen doktor-fizyoterapist isbirligi ile hastanin semptomlarin

diizeltebilecegini, klinige bagvuru sayisini azaltabilecegini gostermektedir.
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