
Kartagener Sendromu�nun çok bilinen 3 bulgusu si-
tus inversus, sinüzit ve bronþektazi olup ilk olarak
1904�de Siewert tarafýndan tanýmlanmýþ, 1933�de
Kartagener tarafýndan karekterize edilmiþtir (1,2). Bu
sendromda esas kusur epiteldeki siliyer harekette olduðu
için �Primer Siliyer Diskinezi� grubundaki hastalýklarý tem-
sil eder (2,3).

Primer siliyer diskinezi otozomal resesif kalýtýmla
geçen, 1/16.000-20.000 sýklýkla görülen, heterozigot sýk-
lýðý 1/60 olan bir grup herediter hastalýktýr (2,4,5). Deðiþik
aile çalýþmalarýnda hastalarýn sadece %50�sinin sinus in-
versusu da içeren klasik Kartagener triadý olduðu ve situs
inversus olgularýnýn 1/6�sýnd sendroma rastlandýðý
görülmektedir (2,4).

Mukosiliyer klerens hava yollarýný çevresel toksinler,
allerjenler, deðiþik partiküller ve mikroorganizmalardan
temizleyen önemli bir savunma mekanizmasýdýr.
Solunum sistemi terminal hava yollarýna kadar tek katlý
silindirik siliyalý epitel ile kaplanmýþtýr. Her bir epitel
hücresinde 250-300 kadar siliya bulunur. Siliyalar 3-6 mm
boyunda 0.25 mm çapýnda organellerdir. Siliyalar hücre
membranýnýn uzantýsý ile kaplanýr ve hareket için gerekli
yapýsal ve enzimatik elemanlarý içerir. Normal siliya
hareketi için gerekli gücü dynein kollarý olarak ad-
landýrýlan protein kompleksleri üretir. Dynein kompleksleri

ATPaz aktivitesi gösteren 2-3 çeþit deðiþik moleküler
aðýrlýklý peptidler içerir. Dynein vasýtasýyla yapýlan ATP
hidrolizi yoluyla yüksek enerjili fosfat baðlarý kinetik ener-
jiye dönüþerek sonuçta dakikada 5-10 mm�lik bir hýzla
mukosiliyer klerens saðlanmaktadýr (2,3).

Sigara içimi, aldehid ve sülfür diokside maruz
kalma, bakteriyel ve viral solunum yolu enfeksiyonlarý,
topikal anestezikler, radyasyon, allerjik solunum yolu
hastalýklarý, A vitaimini noksanlýðý siliyer iþlevi bozan
edinsel durumlardýr. Kartagener Sendromu siliyer
fonksiyonun doðmalýk olarak bozuk olduðu primer siliyer
diskinezi grubundan bir hastalýktýr (2,3).

Bu sendromda epitel siliyalarý elektron mikroskopla
incelendiði takdirde dynein kollarýnda, mikrotübüllerde
veya radial kollarda anormallikler görülür (3,4,6,7,8).
Dynein kollarýnýn yokluðu en sýk görülen ultrastrüktürel
bozukluk olup bir kýsým olguda ise hareketli fakat ineffek-
tif siliya iþlevi gözlemlemiþtir (2).

Kartagener Sendromlu hastalarda son zamanlarda
yapýlan araþtýrmalarda muhtemelen siliyalarýn dynein kol-
larýndaki defekt ile ilgili olarak NO (nitrik oksit) gazýnýn
yapýmýnýn durduðu gösterilmiþtir. Normal insanlarda bu-
runda yapýlan NO gazý bir hormon gibi etki gösterir ve alt
solunum yollarýna geçerek akciðer damarlarýnýn
geniþlemesine yol açar, dolayýsýyla pulmoner hipertan-
siyona engel olur (3).

Bu hastalýðýn belirti ve bulgularý siliyalarýn bütün vü-
cut boyunca yaygýn daðýlýmýný yansýtýr. Embriyonal doku-
larýn kesintisiz siliyer hareketlerinin sonucu barsaklar
karekteristik rotasyonlarýný yaparlar. Siliyer hareketteki
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ÖZET

Kartagener tarafýndan 1933 yýlýnda tanýmlanan sendrom
1/20.000 sýklýkla görülen nadir bir antitedir. Bu makalede situs
inversus, tekrarlayan sinopulmoner ve orta kulak enfeksiyonlarý
nedeniyle dikkatimizi çeken ve histopatolojik incelemeler sonu-
cunda siliyer morfolojinin bozuk olduðu görülerek Kartagener
Sendromu tanýsý konan 11 yaþýndaki bir erkek olguyu sunduk.
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Primer siliyer diskinezi, Situs inversus
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SUMMARY

We reported a case of Kartagener�s Syndrome in a 11-
years-old boy with characteristic clinical features of situs inver-
sus, recurrent sinusitis, pneumonitis, and middle ear infections.
Ultrastructural examination of the nasal and bronchial mucosa
confirmed the diagnosis with abnormal ciliary findings such as
ciliary fusion, focal loss and irregularity of the dynein arms.
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azalma ve bundan dolayý intestinal rotasyonun olmayýþý
situs inversusa yol açabilir ki bu da Kartagener
Sendromu�nun mutlak olmayan ancak en yaygýn bul-
gusudur. Orta kulak, östaki tüpleri sinüs boþluklarý ve
bronþlarda siliyer temizlenmenin olmayýþý çocukluk
çaðýnda tekrarlayan otitis media, sinüzit, bronþit ve
bronþektaziye yol açar. Erkek hastalarda spermatozoid
sayýsý normal olmasýna karþýn, siliyer bozukluktan dolayý
yetersiz spermatozoal hareketin sterilite ile sonuçlanmasý
kuvvetle muhtemeldir. Hasta kadýn ise fallopian tüplerde-
ki yetersiz siliyer hareket nedeniyle fertilite düþüktür (3-
6,9).

Tekrarlayan bronþite ilaveten kronik sinüzit ve otitis
mediasý bulunan çocuklarda hastalýktan þüphelenilme-
lidir. Böyle bir hasta situs inversuslu ise taný olasýlýðý yük-
sektir. Ancak kesin taný için solunum yollarý mukozasýn-
dan alýnan örneðin histopatolojik olarak deðerlendirilme-
si þarttýr (4-7,10).

Ayýrýcý tanýda malabsorpsiyon ve kronik solunum
yolu enfeksiyonlarý ile seyreden kistik fibrozis; tekrar-
layan solunum yolu enfeksiyonlarý ve azospermi ile
karakterize Young Sendromu akla gelmelidir. Bu
sendromda siliyalarda ultrastrüktürel bozukluk bulun-
mayýp mukosiliyer hareketteki bozukluk sakkarin testi
veya radyoaerosol klerens tekniði ile gösterilebilir (2,3).

OLGU SUNUMU

11 yaþýnda erkek hasta, yüksek ateþ, baþ aðrýsý, ök-
sürük ve kusma yakýnmalarý ile kliniðimize baþvurdu.
Dekstrokardisi olduðu ifade edilen hastanýn fizik muaye-
nesinde 39oC ateþ, solunum seslerinde kabalaþma ve
yaygýn ronküsler, kalp tepe atýmýnýn sað hemitoraksta
olduðu, pürülan postnazal akýntý ve bilateral otitis media

saptandý. Beyaz küre: 17.600/mm3, CRP(+++), sedimen-
tasyon 62 mm/saat, akciðer grafisinde bronkovasküler

Þekil 1. Olgunun PA akciðer grafisi. Dekstrokardi, bronko-
vasküler arborizasyonda artýþ, alt zonlarda bronþektazi ile uyu-
lu opasiteler izlenmektedir.

Þekil 2. Olgunun ön sinüs grafisi. Bilateral maksiller sinüs
havalanmasý kaybolmuþ, frontal sinüsler geliþmemiþtir.

Þekil 3. Ultrastrüktürel incelemede füzyona uðramýþ bir siliyada
çok sayýda mikrotübül çiftleri. Dynein kollarýnda düzensizlik ve
kayýp saptandý (Uranil asetatlead sitrat x 280.000).

OKUTAN ve Ark.

452 KARTAGENER SENDROMLU BÝR OLGU

T Klin Týp Bilimleri 1996, 16



arborizasyonda artýþ, alt zonlarda bronþektazi ile uyumlu
opasitelerin yaný sýra dekstrokardi görüldü (Þekil 1). Ön
sinüs grafisinde her iki maksiller sinüs havalýlýðýnýn kay-
bolduðu, frontal sinüslerin ise geliþmemiþ olduðu izlendi
(Þekil 2). Batýn ultrasonografisinde karýn içi organlarýn
yer deðiþtirmiþ olduðu belirlendi. Ter testinde sodyum ve
klorür deðerleri normal bulundu.

Hasta 150.000 ünite/kg/gün kristalize penisilin iv ve
10 mg/kg/gün TMP/SMX oral kombinasyonu ile tedavi
edildi. Ýntravenöz tedavi 6. gün kesilerek prokain penisilin
2x800.000 ünite im olarak 10 güne tamamlandý.
Antibiyotiklerin yaný sýra mukolitikler verildi, postural
drenaj ve buhar tedavisi uygulandý.

Sorgulamasý derinleþtirilen hastanýn 1 yaþýndan
itibaren pekçok kereler orta kulak, sinüs ve akciðer en-
feksiyonu geçirdiði öðrenildi. Bunun üzerine akut hastalýk
iyileþtikten bir ay sonra konka nazalis inferiorun ü-
zerinden ve bronþlardan alýnan mukozal materyeller
histopatolojik ve ultrastrüktürel olarak incelendi.
Elektromikroskopik incelemede siliyer füzyon, dynein ko-
larýnda fokal kayýp ve düzensizleþme görüldü (Þekil 3).

Bu klinik ve ultrastrüktürel bulgularýn sonucunda ol-
guya �Kartagener Sendromu� tanýsý konuldu.

TARTIÞMA

Primer siliyer diskinezi bütün vücut boyunca siliyalý
epitelin bulunduðu her yerde iþlev bozukluðu ile karak-
terize bir hastalýk olup, Kartagener Sendromu�nda yüz
sinüslerinde enfeksiyon veya anomali, dekstrokardi, kro-
nik veya rekürren bronþit ve bronþektazi vardýr. Bu
sendromda esas kusur siliyer harekette olduðu için sili-
yer diskinezi grubundaki hastalýklarý temsil eder. Epitel
siliyalarý elektronmikroskopla incelendiðinde, ATPaz
içeren dynein kollarýnda, mikrotübüllerde veya radial kol-
larda anormallikler görülür. Bu bozukluklar siliyer hareketi
sekteye uðratarak klerensi bozar ve tekrarlayan enfek-
siyonlar ortaya çýkar (2-6,7,11,12). Sendrom situs inver-
sus ve solunum yetmezliði olan yenidoðanlarda bile
tanýmlanmýþtýr (13).

Olgumuzda situs inversus, rekürren orta kulak,
sinüs ve akciðer enfeksiyonlarý mevcut olup bronþektazik
deðiþiklikler bulunmaktadýr. Bu olgularda sözedilen
sperm hareketliliðinin azalmasýna hastamýz prepubertal
dönemde olduðu için bakýlamamýþtýr. Olgumuz deðiþik
klinik ve laboratuar bulgularý (ter testi) ile kistik fibrozis-
ten, ultrastrüktürel bulgular ile de Young Sendromu�ndan
ayýrdedilmiþtir (2,3).

Siliyalar ve bunlarý destekleyen yapýlar en azýndan
100 protein içerir. Otozomal resesif geçiþ gösteren bu
hastalýkta çok deðiþik genetik bozukluklar siliyer dis-
kinezinin yeni doðan döneminde bile baþlayabilen
deðiþik biçimlerine yol açarlar. Ýþlevsel bozukluðun dere-
cesi olgudan olguya belirgin olarak deðiþebilmekte,
bunun da ötesinde her biri farklý bir siliyer proteini kod-
layan iki anormal resesif genin kalýtýmý ile mutlaka bir
iþlevsel bozukluk olmamaktadýr. Bundan dolayý aile
öyküsünde primer siliyer diskinezi olan kiþilere ileriye

yönelik olarak önerilerde bulunulamamaktadýr. Eðer iki
aile hastalýðýn farklý biçimlerine sahip ise hasta çocuk
olasýlýðý sýfýra yakýndýr (4,6,7,13). Bizim hastamýzýn soy
geçmiþinde benzer bir olguya rastlanmamýþtýr.

Akut hastalýklar, özellikle viral enfeksiyonlar siliyalý
epitelde yüksek oranda elektronmikroskopik anormallik-
lere neden olur (3-5,14). Bu nedenle olgumuzda mukoza
biyopsisi akut enfeksiyondan bir ay sonra yapýlmýþtýr.
Dynein kollarýnýn yokluðu veya morfolojik bozukluðu en
sýk rastlanan histopatolojik bulgular olup (2-4,6,9), bizim
olgumuzda siliyer füzyonun yaný sýra dynein kollarýnda
fokal kayýp ve düzensizleþme saptanmýþtýr. Bu ultrastrük-
türel bulgular, deðiþik çalýþmalarda bildirilenler ile uyum
göstermektedir (10,12-15).

Erdoðan ve arkadaþlarýnýn çalýþmalarýnda
Kartagener Sendrom�lu bir olgunun mukoza biyopsisinde
siliyalarý ultrastrüktürel olarak normal bulmalarý liter-
atürde belirtilen �hareketli fakat ineffektif siliya iþlevi� tezi-
ni doðrulamaktadýr (2,16).

Sonuç olarak bu nadir antiteyi tanýmlayabilmek için
situs inversus ve kronik solunum yolu problemleri olan
hastalarda tanýdan kuþkulanýlmasý ve histopatolojik in-
celemeler yapýlmasý zorunludur.
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