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G‹R‹fi
Kartagener sendromu bronflektazi, sinüzit ve situs inversustan

oluflan bir triatt›r. 1933 y›l›nda M. Kartagener bu triad› içe-

ren 4 olgu sundu ve bu hastal›k kendi ad›yla an›ld›. Afzelius

bu hastalarda ilk kez ultrastrüktürel tan›mlamay› yapt› [1].

Kartagener sendromu primer silier diskinezi sendromlar›n›n

yar›s›n› oluflturur ve otozomal resesif kal›t›m özelli¤i gösterir.

Sendromda elektron mikroskopik incelemede epitelyal silia-

larda dinein kollar›nda, mikrotübüllerde veya radial kollarda

anormallikler görülür. Dinein kollar›n›n yoklu¤u en s›k görü-

len ultrastrüktürel bozukluk olup bir k›s›m olguda ise hare-

ketli, ancak inefektif silia ifllevi gözlemlenmifltir [2,3,4].

Bu seride klini¤imizde incelenen 3 Kartagener sendromlu

olgunun, klinik, radyolojik ve genetik özellikleri incelenmifltir.

OLGU 1
Yirmi yafl›ndaki kad›n hasta, öksürük, balgam, nefes darl›¤›,

bafl a¤r›s› ve geniz ak›nt›s› yak›nmalar›yla baflvurdu. Bebekli-

¤inden bu yana sinüzit, bronflektazi, dekstrokardi tan›lar›yla

izlenen hastan›n fizik muayenesinde pürülan postnazal ak›n-

t›, yayg›n ronküsleri mevcuttu. Kalp tepe at›m› sa¤dayd›. La-

boratuvar incelemelerinde lökosit 7500/mm3, hematokrit

%40, sedimantasyon h›z› 38 mm/sa, serum a 1-antitripsin 249

nmg/dl (Normal: 100-200) olarak bulundu. PA akci¤er grafi-

sinde kalp, aortik ark ve mide gaz odac›¤› sa¤dayd›, sol alt

zonda ekmek içi görünümü izleniyordu (Resim 1). Waters

grafisinde solda belirgin, bilateral maksiller sinüste total ha-

valanma kayb› görüldü (Resim 1). Frontal sinüs aerasyonu

normaldi. Kar›n ultrasonografisinde total situs inversus ile

uyumlu bulgular saptand›. Toraks bilgisayarl› tomografisinde

(BT) situs inversus totalis, sa¤ akci¤er lingula inferiorde, pos-

terior bazal segmentte ve sol akci¤er orta lob medial, alt lob

anterior ve lateral bazal ve k›smen de superior segmentte tu-
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buler-sakküler nitelikte, büyük k›sm›nda bronfl içi mukus ve-

ya infeksiyona iflaret edebilecek görünümlerin seçildi¤i bron-

flektatik de¤ifliklikler izlendi (Resim 1). Yap›lan odyometrik

incelemede solda hafif derecede iletim tipi iflitme kayb›, so-

lunum fonksiyon testlerinde ise orta derecede hava yolu obs-

trüksiyonu saptand›. Ter testinde sodyum ve klorür düzeyleri

normal düzeyde bulundu. Bronkoskopi yap›larak elektron

mikroskopik inceleme için örnek al›nd›, ancak incelemede

yetersiz bulundu.

Kartagener sendromu tan›s›yla hastaya antibiyotikler, eks-

pektoranlar ve postural drenaj uyguland›. Bronfl obstrüksiyo-

nunu azaltmak için inhaler form b 2-mimetik ve teofilin ve-

rildi. Kromozom analizinde periferik kandan haz›rlanan me-

tafaz plaklar›nda 46, XX kromozom kuruluflu ve normal G

band kal›b› saptand›. Genetik analiz yalanc› dominantl›k ol-

gusuyla ba¤dafl›r nitelikte olarak rapor edildi.

Hastan›n k›zkardeflinin de (18 yafl›nda kad›n) benzer ya-

k›nmalar› vard› ve Kartagener sendromu tan›s›yla izleniyordu. 

OLGU 2
On alt› yafl›ndaki (kad›n) hasta yüksek atefl, öksürük, balgam

yak›nmas›yla klini¤imize baflvurdu. Hastan›n öyküsünde yine-

leyen sinüzit ataklar› vard›. Yap›lan fizik muayenesinde mak-

siller hassasiyet, postnazal ak›nt›, solda nazal polip ve dinle-

mekle kalp tepe at›m› sa¤da, akci¤erlerde sol bazalde kaba ral-

ler vard›. Laboratuvar incelemesinde hematokrit %37, löko-

sit 7800/mm3, sedimentasyon h›z› 12 mm/sa bulundu. Ter tes-

tinde bulunan klorür de¤erleri normal s›n›rdayd› (14 meq/lt).

PA akci¤er grafisinde kalp, aortik ark, mide gaz odac›¤› sa¤-

dayd› ve sol alt zonda ekmek içi manzaras› ile tan›mlanan

bronflektatik görünüm izlendi (Resim 2). Waters grafisinde

bilateral maksiller sinüzit ve sol frontal sinüste havalanma

kayb›, nazal septumda sola deviasyon, nazal pasaj› daraltan

konkal hipertrofi izlenmekteydi (Resim 2). Hastan›n toraks

BT’sinde total situs inversus ve sa¤ akci¤er lingula inferiorda,

solda orta lob lateral segmentte ve alt lob superior segmentte

tübüler bronflektatik de¤ifliklikler ve sol alt lob superior seg-

mentte iki adet ve sa¤ alt lob lateral bazal segmentte bir adet

subplevral nodül bu görüntülere efllik etmekteydi (Resim 2).

Abdominal BT’sinde situs inversus totalisd›fl›nda patoloji sap-

tanmad›. Hastan›n kan gazlar› ve solunum fonksiyon testleri

(FVC %91, FEV1%82, FEV1/FVC %100, FEF2 5 - 7 5 % 8 6 ,

Resim 1 . Birinci olgunun PA akci¤er grafisi, Waters grafisi ve toraks BT’si kesiti

Resim 2 . ‹kinci olgunun PA akci¤er grafisi, Waters grafisi ve toraks BT’si kesiti
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MVV %81, VC %91) normaldi. Hasta bronkoskopik örnek

al›nmas›na izin vermedi. Daha önce nazal polipozis, sinüzit,

bronflektazi tan›lar›yla izlenen hastaya kültür antibiyogram

sonucuna göre antibiyotik ve ekspektoran tedavi baflland›.

On günlük tedavi sonucunda klinik ve radyolojik iyileflme

saptand›. Hastan›n pedigri bilgisi otozomal resesif (OR) kal›-

t›m› destekler nitelikte oldu¤undan T›bbi Genetik Bölümü

taraf›ndan hastaya OR kal›t›mla ilgili genetik dan›flmanl›k

v e r i l d i .

OLGU 3
On sekiz yafl›nda erkek hasta, öksürük, balgam yak›nmas›yla

klini¤imize baflvurdu. Çocuklu¤undan bu yana özellikle k›fl

aylar›nda benzer yak›nmalarla s›k s›k ilaç kullan›m öyküsü

olan hastan›n fizik muayenesinde atefl (37˚C), dinlemekle bi-

lateral kaba raller mevcuttu, kalp tepe at›m› sa¤da al›n›yor-

du. PA akci¤er grafisinde sol orta ve alt zon ile sa¤ parakar-

diyak alanda ekmek içi görünümüne situs inversusefllik edi-

yordu (Resim 3). Toraks BT’sinde total situs inversus, solda

orta lob medial ve lateral segmentlerde, alt lob medial ve

posterior bazal segmentlerde ve minimum düzeyde alt lob su-

perior segmentte, sa¤da lingula inferiorda, alt lob posterior ve

lateral segmentlerde tübüler bronflektazik de¤ifliklikler izlen-

mekteydi. Solda orta lob lateral, medial bazal segment ile

sa¤da lingula inferiorda dilate bronfllar opasifiye ve yer yer

duvarlar› kal›n izlenmekte olup enflamasyonla uyumlu bu-

lundu (Resim 3). Waters grafisinde: frontal sinüs izlenme-

mekteydi (aplazik). Her iki maksiller sinüs taban›nda sinüsü

büyük ölçüde dolduran mukosel görünümü mevcuttu ve sol

nazal konka hipertrofik görünümdeydi (Resim 3). Hastan›n

ter testi ve solunum fonksiyon testinde (FVC %128, FEV1

%114, FEV1/FVC %95, FEF2 5 - 7 5 %106, MVV %104, VC

%128) patoloji saptanmad›. T›p fakültesi ö¤rencisi olan has-

ta bronkoskopi ve spermiyogram incelemesini yapt›rmad›.

‹nfeksiyon bulgular› ile baflvuran hastaya antibiyotik, eks-

pektoranlar ve postural drenaj uyguland›. Tedavi 10 güne ta-

mamland›¤›nda k›smi bir klinik ve radyolojik iyileflme sap-

tand›. Hastan›n pedigri bilgisi otozomal resesif (OR) kal›t›m›

destekler nitelikte oldu¤undan T›bbi Genetik Bölümü tara-

f›ndan hastaya OR kal›t›mla ilgili genetik dan›flmanl›k veril-

di. 

TARTIfiMA
Primer silier diskinezi otozomal resesif kal›t›mla geçen,

1/16 000-20 000 s›kl›kla görülen, heterozigot s›kl›¤› 1/60

olan bir grup herediter hastal›kt›r. De¤iflik aile çal›flmalar›n-

da hastalar›n sadece %50’sinin situs inversus da içeren klasik

Kartagener triad› oldu¤u ve situs inversus olgular›n›n 1/6’s›n-

da sendroma rastland›¤› görülmektedir [3]. Bizim olgular›m›z-

da da otozomal resesif kal›t›m görülmüfl ve bir olgunun kar-

deflinde de ayn› hastal›¤a rastlanm›flt›r.

Kartagener sendromunda kinosilya hareketlerinde bozuk-

luk oldu¤u ve bunun periferik tubuluslara ba¤lanan dinein

adl› proteindeki eksiklikten kaynakland›¤› ve dolay›s›yla di-

nein kollar›n›n eksik oldu¤u bilinmektedir. Afzelius’a göre

normal embriyonal geliflme s›ras›nda iç organlar›n dekstra

pozisyonu gözlenir. Situs inversus,geliflme s›ras›nda dekstral

spiral yerleflim yerine sinistral yerleflimin ortaya ç›kmas›ndan

ibarettir. Bu tam aç›klanmayan malrotasyon sonucu silialar›n

hareket bozuklu¤u ve rotasyon eksikli¤i ortaya ç›kabilir. Nor-

mal silia fonksiyonu olmaks›z›n organlar›n oryantasyonu na-

dirdir [3,5,6].

Ç›ray ve arkadafllar› immotil silia sendromlu iki hastada

bronfl mukoza biyopsisinde ultrastrüktürel inceleme yapm›fl-

lar ve sitoplazma içi silia, membran katlant›lar› ve vezikülas-

yonlar›, aksonemal mikrotübül konfigürasyon de¤iflimleri ve

sitoplazma içinde silia flaftlar› göstermifller ve bunlar› kronik

solunum yolu hastal›klar› bulgular› olarak yorumlam›fllard›r.

Ayr›ca yar›m sentriyol tipi bazal cisimcikler izlenmifl ve im-

motil siliya sendromuyla uyumlu bulmufllard›r [7]. Okutan ve

arkadafllar› 11 yafl›ndaki Kartagener sendromlu bir erkek has-

tada konka nazalis inferiorun üzerinden ve bronfllardan al›-

Resim 3 . Üçüncü olgunun PA akci¤er grafisi, Waters grafisi ve Toraks BT’si kesiti



nan mukozal örneklerde elektron mikroskopik incelemede

silier füzyon, dinein kollar›nda fokal kay›p ve düzensizleflme

görmüfllerdir [8]. Bizim olgular›m›zda ultrastrüktürel incele-

me yap›lamam›flt›r. 

Yakan ve arkadafllar› kifoskolyoz ve konjenital kardiyak

anomalilerle birlikte seyreden Kartagener sendromlu bir has-

tada bronfl mukoza biyopsilerinin ultrastrüktürel inceleme-

sinde baz› kinosilialarda periferik tubulus çiftlerinde bazen iç,

bazen de d›fl dinein kolu eksikli¤i veya çok nadir olarak tüm

tubulus çiftlerinde dinein kolu belirsizli¤i veya yoklu¤u sap-

tam›fllard›r [5].

Erdo¤an ve arkadafllar› bronflektazili olgularda silier yap›-

lar›n elektron mikroskopik incelenmesini yapm›fllar ve biri

Kartagener sendromu olan olgular›nda normal silia yap›s› bil-

dirmifllerdir [9].

Kartegener sendromlu hastalarda solunum sistemi bulgu-

lar› çocukluk ça¤›nda bafllar, kronik öksürük ve mukoid bal-

gam s›kt›r ve s›k pnömoni öyküleri vard›r. Bronflektazi tek-

rarlayan akci¤er infeksiyonlar› nedeni ile geliflir ve kistik fib-

rozdan farkl› olarak akci¤er orta ve alt loblar›nda görülür.

Kronik bronflit ve reaktif hava yolu hastal›¤› s›kt›r. Solunum

fonksiyon testleri normal veya obstrüktif paternde olabilir.

Bizim olgular›m›zda solunum fonksiyon parametreleri birinci

olgu d›fl›nda normaldi. Rinit hastalarda her zaman vard›r ve

hastalar›n %30’unda nazal polipoz görülür. Kronik etmoidal

ve maksiller sinüzit vard›r, frontal sinüs genellikle hipopla-

ziktir. Erkek olgularda sperm morfolojisi immotil veya dismo-

tildir ancak sperm say›s› normaldir. Bu nedenle erkek olgu-

larda infertilite görülür [1,2,4,]. Çocuklu¤undan beri tekrar-

layan sinopulmoner infeksiyonu olanlarda primer silier diski-

nezi yan›nda kistik fibroz, Wegener granülomatozu ve ba¤›-

fl›kl›k yetersizli¤i sendromlar› ay›r›c› tan›da ak›lda tutulmal›-

d›r [1]. Bizim olgular›m›zda çocukluk ça¤›ndan itibaren yine-

leyen akci¤er ve sinüs infeksiyonu öyküleri vard›. Birinci ol-

gu d›fl›nda di¤er iki olguya klini¤imizde tan› konuldu. Olgu-

lar›m›zda bronflektazik bulgular orta ve alt loblarda yayg›n

olarak izlendi. Erkek olgumuz spermiyogram yapt›rmasa da

hastal›k hakk›nda kendisine fertilite için bilgi verildi. ‹kinci

olgumuzda yineleyen nazal polipoz vard›. 

fienyi¤it ve arkadafllar› Kartagener sendromlu üç  olgu bil-

dirmifllerdir. ‹kisi kardefl olan seride ultrastrüktürel çal›flma

yap›lmam›flt›r. Yazarlar s›k geçirilen sinopulmoner infeksi-

yonlara ba¤l› olarak sa¤kal›m› olumsuz etkileyen kronik kor

pulmonale tablosuna dikkat çekmifllerdir [10]. Bizim olgula-

r›m›z›n birinin k›z kardeflinde de ayn› hastal›k öyküsü vard›.

Homma ve arkadafllar› Kartagener sendromlu 8 hastada

diffüz bronfliyolit iliflkisini incelemifllerdir. Sonuçta, diffüz

bronfliyolitin Kartagener sendromunda bir özellik olabilece-

¤ini belirtmifllerdir [11].

fiipit ve arkadafllar› 25 yafl›nda akci¤er apsesi nedeniyle

hastaneye yat›r›lan ve Kartagener sendromu tan›s› koyulan

hastada bronfl mukoza biyopsisi elektron mikroskopik incele-

mesinde teknik yetersizlik nedeniyle silia ince yap›s›n›n gö-

rülemedi¤ini, ancak spermiyogramda spermlerin %50 hare-

ketli oldu¤unu bildirmifllerdir [12].

Kartagener sendromu tan›s› konulan hastalara otozomal

resesif kal›t›m bilgileri verilmelidir. Hastalar düzenli olarak

izlenmeli ve pürülan ataklarda kültür antibiyogram sonuçla-

r›na göre antibiyotik tedavisi verilmelidir. S›k karfl›lafl›lan

akci¤er infeksiyonlar› etkenlerine karfl› koruyucu afl›lar yap›l-

mal›d›r. Nazal polip etiyolojisinde bu sendrom da akla gelme-

lidir. Erkek olgular infertilite aç›s›ndan ayd›nlat›lmal›d›r.
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