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Kartagener sendromu situs inversus, bronsektazi ve siniizit triadindan olusan ender, otozomal resesif gegisli
konjenital bir malformasyondur. Klinigimizde takip edilen Kartagener sendromlu olgunun tip 1 Diabetes mel-
litus (DM) ile birlikteligini sunmay1 amagladik. Sekiz yaginda erkek hasta, ates, oksiiriik, bogaz agrisi, bas ag-
r1s1, karin agris1 sikayetleriyle basvurdu. Hasta tip 1 DM nedeniyle iki yildir insiilin tedavisi altyordu. Fizik
muayenesinde kalp tepe atimi sagda isitiliyordu. Her iki hemitoraks orta ve alt alanlarda ral mevcuttu. Ekokar-
diyografisinde dekstrokardi mevcut idi. Akciger grafisinde kalp, aort topuzu ve mide fundus hava golgesi sag-
da yerlesikti. Yiiksek ¢oziiniirliiklii akciger bilgisayarli tomografide, sol akcigerde bronsektazi ve situs inver-
sus totalis anomalisi vardi. Siniis grafisinde maksiller siniislerde havalanma azl1g1 ve mukoza kalinlagsmast var-
du. Literatiirde stk¢a yayimlanan, ancak pratikte ¢ok stk diisiinmedigimiz, hatta gdzden kacirdigimiz Kartage-
ner sendromuyla ilgili literatiir bilgilerini gozden gecirdik. Poliklinikte sik rastlanan bronsit, brongektazi, sinii-
zit, nazal polip vakalarinda akla getirilmelidir.
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KARTAGENER’S SYNDROME IN A CHILD WITH TYPE 1 DIABETES MELLITUS:
CASE REPORT

Kartagener's syndrome is a rare congenital malformation and characterized by the triad of bronchiectasis,
sinusitis and situs inversus. We present herein a case followed in our clinic with Kartagener's syndrome in
association with type 1 diabetes mellitus (DM). An eight-year-old male patient was admitted to us with com-
plaints of fever, cough, sore throat, headache, and abdominal pain. He had been receiving insulin therapy
for two years due to type 1 DM. Physical examination revealed heart sounds on the right. Bilateral middle
and lower areas had rales. There was dextrocardia on echocardiography. On the chest radiograph, the heart,
aortic knob and gastric fundus air shadows were located on the right. High-resolution chest computed tomog-
raphy (HRCT) showed anomalies in the left lung, bronchiectasis and situs inversus totalis. Sinus X-ray showed
mucosal thickening of maxillary sinuses and lack of aeration. In conclusion, though cases with Kartagener's
syndrome are frequently discussed in the literature, it remains underdiagnosed in our clinical practice. We thus
reviewed the available literature at the time of our case. Kartagener syndrome should be considered in the dif-
ferential diagnosis of patients presenting with frequent bronchitis, bronchiectasis, sinusitis, and nasal polyps.
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Tip 1 Diabetes Mellituslu Bir Gocukta Kartagener Sendromu

Kartagener sendromu, otozomal resesif gecis gos-
teren, ender olarak goriilen bir konjenital malfor-
masyon olup klasik triadi, situs inversus, brongek-
tazi ve siniizittir.'” i1k olarak 1903 yilinda Sie-
wart tarafindan tanimlanmasina ragmen, sendro-
ma adin1 veren 1933 yilinda 4 olguluk bir seri ya-
ymlayan Manes Kartagener’dir.”) Bir¢ok olgu-
da semptomlar ¢ocukluk ¢aginda ortaya ¢ikmak-
tadir. Olgularin %90°1 15 yas Oncesi saptanmak-
tadir. Etyoloji bilinmemektedir. Kartagener send-
romlu olgularda diger organ anomalileri de gorii-
lebilmektedir.[!

Kartagener sendromu primer siliyer diskine-
zi sendromlarinin ¢ogunu olusturur ve otozo-
mal resesif kalitim 6zelligi gosterir. Siliyalarda
hem hareket hem de yapisal bozukluk vardir ve
mukosiliyer klirens bozulmustur. Bu sendrom-
da epitel siliyalar elektron mikroskopta incelen-
diginde, dynein kollarinda mikrotiibiillerde veya
radiyal kollarda anormallikler saptanir. Bu de-
gisiklikler siliyal hareketi bozar. Ust ve alt so-
lunum yollarinin temizleme mekanizmasindaki
yetersizlik balgam retansiyonuna neden olur. Te-
davi edilmemis kronik alt solunum yolu enfeksi-
yonlar1 havayolu tikanikligiyla kendini gosteren
akciger fonksiyon anormaliklerine neden olur.
Kronik prodiiktif oksiiriikk ve rinit, siniizit, oti-
tis media, bronsit ve pndmoninin yer aldig1 kro-
nik tekrarlayan pulmoner infeksiyonlar hastali-
gin klinik tablosunu olusturur. Bu anormallikler
siklikla difiiz bronsiolitis veya bronsektazi sek-
lindedir.*!

Giliniimiizde Kartagener sendromunu tamamen
diizeltecek 6zel bir tedavi modalitesi yoktur.
Akut bakteriyel alevlenmelerde antibiyotik teda-
visi, havayolu tikanikligini azaltmak igin bronko-
dilator tedavisi ve agirlikli olarak sekresyon atili-
min1 saglamak amaciyla gogiis fizyoterapisi kul-
lanilir.

Bu yazida, Kartagener sendromu ve tip 1 Diabe-
tes mellitus (DM) birlikteligi olan olgunun klinik,
radyolojik 6zellikleri gdzden gegirilmistir. Yillar-
ca tekrarlayan solunum yollar1 enfeksiyonlarina
neden olmasi, goreceli nadirligi ve tip 1 DM ile
birlikte olmasi nedeniyle olguyu sunmay1 uygun
gordiik.
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Sekiz yasinda erkek hasta, ates, okstiriik, hirilt,
bogaz agrisi, bas agrisi, karin agrisi sikéyetleriyle
acil linitemize bagvurdu. Birka¢ yildir aralikli
olan bu sikayetler son 2 giindiir gittikce artmisti.
Hastanin 6zge¢misinde tip 1 DM nedeniyle 2 yil-
dir insiilin tedavisi aldig1 ve alerjik rinit hikayesi
oldugu 6grenildi. Ug ¢ocuklu ailenin en biiyii-
g, diger 2 kardeste herhangi bir hastalik oykiisii
yok. Alinan ykiisiinde anne-baba akraba (halasi-
nin kiz1) ve olgunun ailesinde ve evinde sigara ici-
cisi yoktu. Soy ge¢misinde ailede astim ve atopi
hikayesi yoktu. Fizik muayenesinde genel durum
iyi, biling agik, kooperasyon tamdi. Kan basinci
110/70 mmHg, nabiz 94/dk ritmik, solunum sa-
yist 26/dk idi; 6dem ve siyanoz saptanmadi. Din-
lemekle kalp tepe atim1 sagda isitiliyordu, her iki
hemitoraks orta ve alt alanlarda inspiryum basi ve
ortasinda duyulabilen raller mevcuttu.

Laboratuvar incelemesinde, 1okosit 11.200/mm?,
Hb 11,4 g/dl, trombosit 485.000/mm?, sedimen-
tasyon 35 mm/saat idi; balgam aside direngli ba-
sil negatif olarak bulundu; epitel hiicreleri, 16-
kosit ve gram (+) kok goriildii; nonspesifik bal-
gam kiiltiiriinde iireme olmadi. Elektrokardiyog-
rafisinde normal siniis ritmi vardi. Ter testi sonu-
cu 27 mEq/dl olarak 6l¢iildii. Ekokardiyografisin-
de dekstrokardisi mevcut idi. Tam idrar tetkikinde
glukoz ve keton negatif, 16kosit ve eritrosit yok-
tu. Kan sekeri 108 mg/dl, HbAlc %6 ve diger bi-
yokimyasal tetkikler ile kan gazi degerleri normal
sinirlar igerisinde idi. Solunum fonksiyon test-
leri normal idi. Posteroanterior akciger grafisin-
de kalp, aort topuzu ve mide fundus hava golge-
si sagda yerlesikti (Sekil I); sag alt alanda hacim
kayb1 ve komsulugundaki parenkimde havalanma
artisi, ¢ekilen yiiksek ¢oziintirliiklii akciger bilgi-
sayarli tomografisinde sol akcigerde kistik brongi-
ektazik degisiklikler ve situs inversus totalis ano-
malisi vardi (Sekil IT); siniis grafisinde maksiller
sinlislerde havalanma azlig1 ve mukoza kalinlas-
masi dikkati ¢ekiyordu (Sekil III). Tiim karin ult-
rasonografisinde situs inversus totalis diginda pa-
toloji yoktu.

Hastanin tedavisinde damar yolu acgilarak anti-
biyoterapi baslanip, bronkodilatatorler uygulan-
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Kartal Egitim ve Arastirma Hastanesi Tip Dergisi

dekstrokardi ve solda yerlesimli karaciger (ok).

d1. Insiilin tedavisi subkiitan olarak devam edil-
di. Kan ve idrardan glukoz ve keton diizeyleri
ara ara kontrol edildi. G6giis fizyoterapisi uygu-
lanarak evde uygulamak iizere aileye egitim ve-
rildi. Evde kullanmak iizere bronkodilatatorler
verildi.

TARTISMA

Kartagener sendromu otozomal resesif kalitimla
gecen, 1/15.000-1/20.000 siklikla goriilen heredi-
ter bir hastaliktir. Yapilan calismalarda, hastalarin
sadece %50’inin klasik Kartagener triadi oldugu,
situs inversus olgularinin ise 1/6’sinda Kartagener
sendromuna rastlandig1 saptanmistir.? Bizim ol-
gumuzda situs inversusu iceren klasik triad mev-
cuttu. Kartagener sendromunda kinosilya hareket-
lerinde bozukluk vardir.””? Bu da periferik tubulus-
lara baglanan dynein adli proteindeki eksiklikten
kaynaklanmaktadir. Dolayisiyla dynein kollari-

oy

nin eksik oldugu bilinmektedir. Normal embriyo-
nel gelisme sirasinda i¢ organlarin dekstra pozis-
yonu gerceklesir. Situs inversus, gelisme sirasin-
da dekstral spiral yerlesim yerine sinistral yerle-
simin gerceklesmesinden ibarettir. Bu tam agikla-
namayan malrotasyon sonucu, silyalarin hareket
bozuklugu ve rotasyon eksikligi ortaya ¢ikabilir.
Normal silya fonksiyonu olmaksizin organlarin
oryantasyonu nadirdir.[*%]

Kartagener sendromlu hastalarda solunum siste-
mi bulgulan ¢ocukluk ¢aginda baglar, kronik 6k-
stirlik ve mukoid balgam siktir. Bizim olgumuzun
da uzun siireli semptomlari mevcuttu. Bronsektazi,
tekrarlayan akciger enfeksiyonlari nedeniyle geli-
sir ve kistik fibrozdan farkli olarak akcigerin orta
ve alt loblarinda goriiliir. Rinit, hastalarda her za-
man mevcuttur ve hastalarin %30 unda nazal poli-
pozis goriiliir. Etmoidal ve maksiller siniizit vardir,
frontal siniisler genellikle hipoplaziktir.*”!

4 =3 e

Sekil Il. Aksiyel ve ko_ronal planda alinan MDBT'de (a) sol akcider iist lobda ve (b) sag
akcider alt lobda hacim kaybi ve bronsiektazik degisiklikler ile komsulugun-

daki parankimde havalanma artisi.

158

JKartal TR



Tip 1 Diabetes Mellituslu Bir Gocukta Kartagener Sendromu: Olgu Sunumu

Sekil lll.Hastanin siniis Waters grafisi, ok isaretinde sa§ maksiler
siniiste hava-sivi seviyesi ve opasite mevcut.

Bizim hastamizda da maksiller siniizit tespit edil-
di. Cocuklugundan beri tekrarlayan sinopulmo-
ner enfeksiyonu olanlarda primer siliyer diskine-
zi yaninda kistik fibroz, Wegener graniillomatozu
ve bagisiklik yetersizligi sendromlar1 ayiric1 tani-
da akla getirilmelidir.!

Bozuk mukosiliyer klirens nedeniyle iist ve alt so-
lunum yolu enfeksiyonlan ile erkeklerde infertili-
te siktir. Enfeksiyonlar yasamin ilk dekadinda daha
sik ve debilizandir. Erigkin donemde hastalar nor-
mal erigkinler gibi yagamlarini devam ettirebilirler.

Kartagener sendromu tanis1 konulan hastala-
ra otozomal resesif kalitim bilgileri verilmelidir.
Hastalar diizenli izlenmelidir. Tedavide amag, ak-
ciger hastaliginin ilerlemesini ve komplikasyon-
lar1 6nlemektir. Gogiis fizyoterapisi ve bronko-
dilatator tedavi solunum yolu tikanikligin1 onle-
mek amaciyla kullanilmalidir. Mukolitikler fay-
dal1 olabilir. Hastalar, zaten bozuk olan siliyer ak-
tiviteyi olumsuz etkileyebilecek toz, sigara duma-
ni1 gibi zararli etkenlerden kaginmalar1 konusunda
bilgilendirilmelidirler. Tedavide ataklar esnasinda
kiiltiir antibiyogram sonuglarina uygun antibiyo-
tik tedavisi kullanmak ¢ok biiyiik 6nem tagimak-
tadir. Kartagener sendromlu olgularda solunumsal
problemler uygun zamanda ve dogru tedavi edi-
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lirse situs inversusa bagli bir problem beklenme-
mektedir. Bu nedenle Kartagener sendromu tani-
st alan olgular diizenli olarak izlenmeli, konu hak-
kinda bilgilendirilmeli, bronsektazi siipiirasyon-
larinda uygun antibiyoterapi verilmeli, koruyucu
agilar1 yapilmalidir.

Polikliniklerde ¢ok sik rastladigimiz bronsit, bron-
sektazi, siniizit, nazal polip olgularinda bu hasta-
lik tablosu akla getirilmelidir. Sunulan olgu tip 1
DM tanisiyla 2 yildir baska bir merkezde izlendigi
ve enfeksiyonlar nedeniyle defalarca tedavi edil-
digi halde, tan1 almamusti.
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