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OzZET

Kartagener sendromu olarak bilinen ve diger sistem ano-
malileriyle birlikte brongiektazi, kronik rinosinizit ve situs inver-
sus totalisi de iceren ve nadir goriilen hastalik grubu ilk kez 1933
yilinda Kartagener tarafindan tanimlanmistir. Bu yazida ilging
Kartagener Sendromlu bir vak’a sunulmus ve literatiir bilgisi
I1s1ginda tartigiimistir.
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SUMMARY

Kartagener’s syndrome first described by Kartagener in
1933 is a rare manifestations of the respiratory deficiency of the
abnormal ciliary system associated with some other system ab-
normalities including bronchiectasis chronic rhinosinusitis and
situs inversus totalis. In this paper, a case of Kartagener’s syn-
drome was presented and discussed via the literature.
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Kartagener tarafindan 1933 yilinda yapilan orjinal
tanimlama brongiektazi, kronik rinosinuzitis ve situs in-
versus totalis’li dort hastayr kapsamaktadir. O tarihten
beri bu triad “Kartagener Sendromu” olarak aniimaktadir
(1). Afzelius 1976 yilinda situs inversus olmaksizin
silyalarda ve spermatozoon flagellumlarinda ayni temel
bozuklugu yansitan ve ayni klinik tabloya yol acan
vakalari da katarak bu kavrami genigletti. Bu hastalarda-
ki anomali silya hareketlerindeki eksiklige baglandigin-
dan hastalik “immotil silya sendromu” olarak adlandirildi
(2,3). Bununla birlikte bu yetersiz tanimlamaya ragmen
hala, ayni klinik tabloyu gdsteren hareketli silyalara sahip
hastalar igin “Primer silier diskinezi” terimi teklif edilmek-
te ve son yillarda giderek artan sayida taraftar bulmak-
tadir (4-7).

Kartagener Sendromu, embriyonal dénemdeki silya
dismotilitesi ile agiklanabilir. Bu sendroma ilave olarak ki-
foskolyoz, atrial ve ventrikller septal defekt, pulmoner
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stenoz, fasial asimetri ve kriptorsidizm gibi daha 6nceki
vakalarda bildiriimeyen konjenital anomalileri igeren bu
hastanin brong epitelini ultrastriktirel dizeyde incele-
meyi amagladik.

VAKA TAKDIMI

29 yasindaki erkek hasta dispne, o6ksurlk, purilan
kanli balgam cikarma yakinmalari ile poliklinigimize
bagvurdu. Anamnezinden hastaya 9 yasinda krip-
torsidizm nedeniyle bilateral orgiektomi yapildigi ve 10 yil
Once A-V tam blok nedeniyle pace-maker uygulandigi
ogrenildi. Fizik muayenesinde kan basinci 120/80
mmHg, nabiz: 100/dk ve ates 39°C idi. Ayrica yiz
asimetrisi ve kifoskolyoz saptandi. Kardiak oskiltasyon-
da sesler sag hemitoraksta daha iyi duyulabiliyordu ve
tim odaklarda sistolik ve diyastolik Gftrim aliniyordu.
Ayrica solunum sesleri azalmisti ve bazalde kaba yas
raller aliniyordu. Solunum fonksiyon parametreleri Vital
Capacity (VC):%68, Forced Vital Capacity (FVC):%65,
Forced Expiratory Volume 1 (FEV4):%56 ve Maximal
Midexpiratory Flow Rate (MMFR):%47 idi. P-A akciger
grafisinde kalp golgesi sag hemitorakstaydi ve kardiyo-
torasik indeks artmisti. Toraks tomografisinde maksiller
sinuslerde bilateral polipoid mukozal kalinlagsma izlendi.
Hem ana karinadan hem de segment karinalarindan
yapilan bronkoskopi ile 6 adet biopsi alindi. Tim doku
ornekleri fosfat tamponlu %3’lik (0.1 M) glutaraldehit so-
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Sekil 1. Ortii epitelinin liimene bakan apikal yiiziinde yeralan ki-
nosilyalarin enine, boyuna ve oblik kesitleri izleniyor bu ki-
nosilyalar arasinda villus benzeri yapilar (tek ok) ve belirgin bir
sitoplazmik Ozellik goéstermeyen yapilar (gift ok) da gérili-yor
(x10.000).

lusyonunda fikse edildi. Her bir 6rnek fosfat tamponuyla
calkalandi ve osmium tetroksit ile +4°C’de 1 saat postfik-
sasyona alindi. Daha sonra doku o6rnekleri dereceli
alkollerden gecirilerek dehidrate edildi ve araldite
gbémudlddler. Yari ince ve ince kesitler elde edildi. Elde
edilen ince kesitler uranil asetat ve kursun sitrat ile boya-
narak JEOL 100 SX modeli transmisyon elektron
mikroskobunda incelendiler.

Bronslari déseyen epitel pseudostratifiye prizmatik
kinosilyali epiteldir. Bu 6rti epiteli hlcreleri arasinda yer
yer miikdz salgl yapan hiicreler de yer aliyordu. Ortii
epitelinin limene bakan apikal yiziunde yer alan ki-
nosilyalarin alisiimis yapilari enine, boyuna veya oblik
duzlemlerde izlendi (Sekil 1). Boylece buyuk biyiltme-
lerle kinosilyalarin mikrotubuler yapilari 9+2 dizeninde
enine gecmis kesitlerde izlendi (Sekil 2). Daha buylk
biyultmelerde kinosilyalardaki periferik mikrotubulus cift-
lerine baglanan dinein i¢ ve dis kollar izlenebildi. Ancak
bazi tubulus giftlerinde dinein kollari gérilirken,
bazilarinda saptanamadi. Béylece bazi kinosilyalarda
periferik tubulus ciftlerinde bazan i¢, bazan da dis dinein
kolu eksikligi veya ¢ok nadir olarak tim tubulus ciftlerinde
dinein kolu belirsizligi veya yoklugu saptandi (Sekil 3).

TARTISMA

Kinosilyalarda silya hareketini saglayan yapilarin
mikrotubuluslar oldugu ve bunlarin silya bedeninde
genelde bir ¢ift santral ve dokuz cift (Gg¢lu de olabilir) peri-
ferik tubulus diizeninde oldugu bilinir (1-3). Kartagener
sendromunda kinosilya hareketlerinde bozukluk oldugu
ve bu bozuklugun periferik tubuluslara baglanan dinein
adli proteindeki eksiklikten kaynaklandigi ve dolayisiyla
dinein kollarinin eksik oldugu bildiriimektedir. Biz de
preparasyonlarimizda dinein kollarini biyik buyultmeler-
de kinolisyalarin periferik tubuluslarinda izledik. Ancak
bazi kinosilyalarda dinein’in bazi tubulus kompleks-
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Sekil 2. Kinosilyalarin mikrotubuler yapilarinin enine gegmis ke-
sitleri ve bunlar arasinda belirgin bir sitoplazmik 6zellik goster-
meyen membranla sarili yapilar (tek ok) goriliyor (x30.000).

Sekil 3. Blyuk buydltmelerle periferik mikrotubulus ciftlerinde
dis dinein kollari (tek ok) ve i¢ dinein kollari (ok basi) izleniy-
orx75.000.

lerinde olmadigi, hatta bazi kinosilyalarda dinein’in bazi
tubulus komplekslerinde olmadigi, hatta bazi ki-
nosilyalarda bu proteinin ¢ok belirsiz oldugunu veya hig
bulunmadigini izledik. Nitekim ¢esitli arastiricilar da
Kartagener sendromunda bdyle dinein eksikligini sap-
tamiglardir (2-6,8-10). Boylece Kartagener sendro-
mundaki kinosilya hareket bozuklugunun dinein eksikligi
veya yoklugundan kaynaklandigi savunulmaktadir.
Ancak bu sendromdaki cesitli patolojilere neden olan
silya hareketi eksikligi sadece kinosilyalardaki dinein ek-
sikliginden kaynaklaniyor olmamali. Kanimizca ki-
nosilyalar arasinda izledigimiz villus benzeri yapilar ki-
nosilyalarin morfolojik degisimi ve buna bagh silya
hareketi azligina neden olabilir. Nitekim bazi arastiricilar
Kartagener sendromunda kinosilyalarda morfolojik
degisim izlemislerdir (4,5,8).
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Biz preparasyonlarimizda kinosilyalar ve villus ben-
zeri bu yapilar yaninda genel kinosilya ¢apina yakin, bir
membranla sarili, higbir sitoplazmik 6zellik veya yapi
gOstermeyen kesitlere de rastladik. Bazi arastiricilarin
resimlerinde (4) benzer yapilar gérilmesine karsin bu
konuda herhangi bir yoruma rastlanamamistir.
Kanimizca bu yapilar da Kartagener sendromundaki
silya patolojisinden kaynaklaniyor olmali.

Bu yazida immotil silya’li bir Kartagener sendromu
olgusu yuz asimetrisi, ventrikller ve atrial septal defekt,
pulmoner stenoz ve kriptorsidizm ile birlikte oldugu icin
sunulmustur. Bu anomaliler embriyonik dénemdeki silya
dismotilitesi ile ac¢iklanabilir. Afzelius’a gére normal em-
briyonal gelisme sirasinda i¢ organlarin dekstro pozisyo-
nu goézlenir. Situs inversus, gelisme sirasinda dekstral
spiral yerlesim yerine sinistral yerlesimin ortaya cik-
masindan ibarettir (2). Bu tam agiklanamayan malrotas-
yon sonucu silyalarin hareket bozuklugu ve rotasyon ek-
sikligi ortaya cikabilir. Normal silya fonksiyonu olmaksizin
organlarin oryantasyonu nadirdir. Bu nedenle Kartagener
sendromlu olgularin %50’sinde situs inversus vardir.
Bizim elektron mikroskobu bulgularimiz Afzelius’un
teorisini desteklemektedir.
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