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Kartagener Sendromu: ‹ki Olgu Sunumu
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ÖZET
Kartagener sendromu, otozomal resesif geçiflli, dekstrokardi, sinüzit ve erken dönemde kronik üst ve alt solunum
yolu infeksiyonlar›yla, geç dönemde bronflektaziyle karakterize, ender görülen bir hastal›kt›r. Siliyal aktivitenin
bozulmas› nedeniyle bu hastal›kta afl›r› balgam retansiyonu görülür. Hastal›¤›n medikal tedavisi semptomatiktir.
Klini¤imizde takip edilen iki olgunun klinik, radyolojik ve birinin de ultrastrüktürel özellikleri incelendi. Litera-
türde s›kça yay›mlanan, ancak pratikte çok s›k düflünmedi¤imiz, hatta gözden kaç›rd›¤›m›z Kartagener sendro-
muyla ilgili literatür bilgilerini gözden geçirdik.
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ABSTRACT

Kartagener’s Syndrome: A Report of Two Cases
Kartagener’s syndrome is a rare autosomal recessive disorder which presents with situs inversus, sinusitis, chro-
nic upper and lower respiratory tract infections during the early phase and bronchiectasis during the late phase
of the disease. Excessive sputum production and retension are seen due to impaired cilial activity. Medical treat-
ment is only symptomatic. Clinical and radiological features of the two cases as well as the ultrastructural char-
acteristics of one of them, are presented here. Though cases with Kartagener’s syndrome are frequently discus-
sed in literature, we underdiagnose it in our clinical practice; so we reviewed the available literature at the same
time with our cases.
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OLGU SUNUMU

G‹R‹fi 

‹lk olarak 1904’te Siewert, situs inversus, kronik sinüzit
ve bronflektazi birlikteli¤ini tan›mlad›. 1933’te Maner Karta-
gener, bunun konjenital bir sendrom oldu¤unu bildirdi ve
sendrom onun ad›yla an›ld› [1]. Ultrastrüktürel defekt, ilk
olarak 1975’te Camner ve ark. taraf›ndan infertilite nede-

niyle izlenen bir hastan›n spermatozoas›n›n incelenmesiyle
tan›mland›. Afzelius daha sonra nazal bronfliyal siliyan›n da
defektif oldu¤unu gösterdi.

Kartagener sendromu primer siliyer diskinezi sendromla-
r›n›n ço¤unu oluflturur ve otozomal resesif kal›t›m özelli¤i
gösterir. Siliyalarda hem hareket hem de yap›sal bozukluk
vard›r ve mukosiliyer klirens bozulmufltur. Elektron mikros-
kobuyla yap›lan incelemelerde, epitelyal silyalarda dinein
kollar›nda, mikrotübüllerde veya radyal kollarda anormallik-
ler görülür. En s›k görülen ultrastrüktürel bozukluk dinein
kollar›n›n yoklu¤udur. Bir k›s›m olgudaysa siliyalar ultrast-
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rüktürel olarak normaldir, ancak siliyalar›n dizilimi ve ko-
ordinasyonu bozuktur. Bu da, yine mukosiliyer transport
bozuklu¤una yol açmaktad›r.

Bu yaz›da, Kartagener sendromlu olgular›n klinik, radyo-
lojik ve ultrastrüktürel özellikleri gözden geçirilmifltir.

OLGULAR

Olgu 1

Otuz befl yafl›nda kad›n hasta, öksürük, balgam ç›karma,
bafl a¤r›s›, nefes darl›¤›, midede yanma ve a¤z›na ac› su gel-
me flikâyetleriyle poliklini¤imize baflvurdu. Birkaç y›ld›r
aral›kl› olan flikâyetleri son 10 gündür sürekli bir hal alm›fl-
t›. Özgeçmiflinde allerjik konjunktivit ve allerjik rinit hikâ-
yesi mevcuttu, allerjik dermatit yoktu. ‹ki do¤um yapm›flt›,
çocuklar› sa¤ ve sa¤l›kl›yd›. Sigara hikâyesi yoktu. Soygeç-
miflinde ailede ast›m ve atopi hikâyesi yoktu. Fizik muaye-
nesinde genel durumu iyi, bilinci aç›k, kooperasyonu tam-
d›. Kan bas›nc› 120/80 mmHg, nab›z 88/dk ritmik, solunum
say›s› 20/dk idi; ödem ve siyanoz saptanmad›. Dinlemekle
kalp tepe at›m› sa¤da iflitiliyordu, her iki hemitoraks orta ve
alt alanlarda inspiryum bafl› ve ortas›nda duyulabilen raller
mevcuttu, ekspiryumu hafifçe uzundu. Postero-anterior ak-
ci¤er grafisinde kalp ve mide fundus hava gölgesi sa¤da yer-
leflikti; sa¤ alt alanda nonhomojen opasite art›fl› vard› (fie-
kil 1); sinüs grafisinde maksiller sinüslerde havalanma azl›-
¤› ve konka hipertrofisi dikkati çekiyordu.

Di¤er laboratuvar ve görüntülemelerinde, lökosit
5400/mm3, Hb 12.1g/dl, trombosit 292 000/mm3, sedimen-
tasyon 21 mm/saatti; balgam aside dirençli basil negatif ola-
rak bulundu; epitel hücreleri, lökosit ve gram (+) kok gö-
rüldü; kültürde alfa hemolitik streptokoklar d›fl›nda üreme
olmad›. Solunum fonksiyon testinde, FVC 3010 ml
(%100), FEV1 1986 ml (%80), FEV1/FVC %66, FEF25-75

2020 ml (%49) olup hafif derecede hava yolu obstrüksiyo-
nu mevcuttu. Elektrokardiyografisinde normal sinüs ritmi,
D1’de (-) p dalgas›, sa¤ aks sapmas› vard›. Ekokardiyografi-
sinde dekstrokardisi mevcuttu. Toraks bilgisayarl› tomogra-
fisinde; situs inversus totalis anomalisi mevcut olup, solda
akci¤er orta lob mediyal segmentte ve sa¤da lingula inferi-
or ile alt lob posterobazal segmentlerde kistik bronflektazi
alanlar› saptand› (fiekil 2).

Koronal paranazal sinüs bilgisayarl› tomografisinde, her
iki maksiller sinüste yumuflak doku dansitesi saptand›, fron-
tal sinüsler agenezikti; anterior, orta, posterior etmoid bofl-
luklarda ve sfenoid sinüste patoloji saptanmad›; bilateral
maksiller ostiumlar aç›k, septum sola deviye idi.

Tüm kar›n ultrasonografisinde, situs inversus totalis d›-
fl›nda patoloji yoktu.

Özofagogastroduodenoskopide, üst ve orta özofagus muko-
zas› normal, alt özofagus mukozas› hiperemikti ve lineer nite-
likte erozyone alanlar mevcuttu; kardiyoözofageal sfinkter ye-
tersizli¤i, grade II özofajit, antral gastrit mevcuttu ve mide
kendi aks› üzerinde sa¤ yerleflimli olarak tespit edildi. Bron-
koskopide larenks, kord vokaller, trakea ve trakeal karina do-
¤ald›; sa¤ bronfl sistemi solda, sol bronfl sistemi sa¤da yerleflik-
ti; endobronfliyal lezyon görülmedi; bol sekresyon mevcuttu;
mukozalar genel olarak hiperemik ve frajildi; trakeal karina-
dan ve solda interlober karinadan mukoza biyopsileri al›nd›.
Bronfl lavaj›n›n mikrobiyolojik incelemesinde; gram boyama-

fiekil 1. Olgu 1’in PA akci¤er grafisi.

fiekil 2. Olgu 1’in toraks BT’sinde kistik bronflektazi alanlar›.
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da gram (+) diplokok, gram (-) kokobasiller görüldü. Kültü-
ründe Streptococcus pneumoniae üredi. Antibiyogram›nda
ajan, penisilin G, sülfametoprim, vankomisin, eritromisin, of-
loksasin, kloramfenikole duyarl› bulundu. Biyopsi materyali-
nin ›fl›k mikroskobuyla incelenmesinde, siliyalar›n tutundu¤u
bazal cisimcikler normal yap›dayd›; aralar›nda yer alan goblet
hücrelerinin de da¤›l›m› normale yak›n bulundu; epitel hüc-
relerinin bazalinde bulunan bazal membranda kal›nlaflmaya
rastlanmad›. Tüm bu özelliklere göre siliya hareketlerinin
normal olmas› beklendi¤inden, hastan›n var olan klinik özel-
likleri göz önüne al›narak elektron mikroskobuyla inceleme
yap›ld›. Biyopsi materyalinin elektron mikroskobuyla ince-
lenmesinde, mukozadaki epitel düzenli dizilimde, sil s›kl›¤›
normaldi; epitelin oturdu¤u bazal membranda kal›nlaflma
yoktu; bazal cisimcikler ile iki mikrotübül aras›nda yer alan di-
nein kollar› görülemedi (fiekil 3).

Olgu 2

Elli iki yafl›nda kad›n hasta, bafl a¤r›s›, öksürük, balgam, ne-
fes darl›¤› flikâyetleriyle poliklini¤imize baflvurdu. Yaklafl›k 30
y›ldan bu yana aral›klarla olan yak›nmalar›, son 2 y›ld›r art›fl
göstermiflti. Özgeçmiflinde atopik yak›nmalar›, hipertansiyonu
ve 15 paket-y›l sigara hikâyesi mevcuttu; çocu¤u yoktu. Soy-
geçmiflinde annesinde ast›m oldu¤u ö¤renildi. Fizik muayene-
sinde genel durumu iyi, bilinci aç›k, kooperasyonu tamd›. Kan
bas›nc› 130/80 mmHg, nab›z 80/dk ritmik, solunum say›s›
18/dk idi; ödem veya siyanoz yoktu. Dinlemekle kalp tepe at›-
m› sa¤da iflitildi; her iki hemitoraksta yayg›n ekspiratuvar ron-
kuslar vard› ve ekspiryumu uzundu. Posteroanterior akci¤er
grafisinde kalp gölgesi ve mide fundus havas› sa¤dayd›; her iki
akci¤er alt alanlar›nda bronkovaskülarite art›fl› saptand›.

Sinüs grafisinde maksiller sinüslerde havalanma azl›¤› var-
d›; kraniyal manyetik rezonans görüntülemesinde bilateral
maksiller ve etmoidal sinüslerde mukozal kal›nlaflma vard›;
frontal ve sfenoid sinüslerde aplazi saptand›.

Di¤er laboratuvar incelemelerinde, lökosit 11 500/mm3,
Hb 14.6 g/dl, trombosit say›s› 340 000/mm3, sedimentasyon
17 mm/saatti. Elektrokardiyografisinde normal sinüs ritmi,
D1’de (-) p dalgas›, inkomplet sa¤ dal blo¤u, sa¤ aks sapmas›,
V1-6’da R kayb› vard›. Ekokardiyografide dekstrokardi sap-
tand›. Solunum fonksiyon testinde FVC 2440 ml (%96.2),
FEV1 1650 ml (%77.2), FEV1/FVC %67, FEF25-75 2730 ml
(%52.3), PEF 3350 ml (%58.2) olup, hafif derecede hava yo-
lu obstrüksiyonu vard›. Toraks bilgisayarl› tomografisinde si-
tus inversus totalis; mediyastende kalsifik lenfadenopati; sol
akci¤er üst lob posterior, orta lob mediyal, alt lob superior ve
mediobazal segmentlerle sa¤ akci¤er lingula superior, alt lob
superior ve mediobazalde peribronfliyal interstisyel belirginlefl-
meler ve bronfl kalibrasyonunda art›fllar; ayr›ca bazallerde ve

periferde bronflektazilerle “air trapping” nedeniyle mozaik pa-
tern saptand›. Bat›n bilgisayarl› tomografisinde situs inversus
totalis, sa¤ tuboovariyan lojda yaklafl›k 2.5 cm çapta kistik lez-
yon (folikül kisti?) saptand›. Bronkoskopisinde larenks, kord
vokaller, trakea ve trakeal karina do¤al; sa¤ bronfl sistemi sol-
da, sol bronfl sistemi sa¤da yerleflikti; endobronfliyal lezyon gö-
rülmedi; bol sekresyon mevcuttu. Bronfl lavaj›n›n mikrobiyo-
lojik incelemesinde gram boyamada gram (+) diplokoklar,
gram (-) kokobasiller görüldü. Kültüründe Haemophilus influ-
enzae üredi. Antibiyogram›nda ajan amoksisilin-klavulanata
duyarl›, seftriakson, tetrasiklin, siprofloksasin, sülfametoprime
dirençli bulundu. Trakeal karina ve solda intermediyer kari-
nadan mukoza biyopsileri al›nd›. Ancak, histolojik inceleme-
si yap›lamad›.

TARTIfiMA

Kartagener sendromu otozomal resesif kal›t›mla geçen,
1/15 000-1/20 000 s›kl›kla görülen herediter bir hastal›kt›r.
De¤iflik aile çal›flmalar›nda, hastalar›n sadece %50’inin kla-
sik Kartagener triad› oldu¤u, situs inversus olgular›n›n da
sadece 1/6’›nda Kartagener sendromuna rastland›¤› saptan-
m›flt›r [3]. Bizim olgular›m›z›n ikisinde de situs inversusu
içeren klasik triad mevcuttu. Kartagener sendromunda ki-
nosilya hareketlerinde bozukluk vard›r [4]. Bu da periferik
tubuluslara ba¤lanan dinein adl› proteindeki eksiklikten
kaynaklanmaktad›r. Dolay›s›yla dinein kollar›n›n eksik ol-
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fiekil 3. Bronfl mukoza biyopsisinin elektron mikroskopisinde dinein
kollar› görülemedi.



du¤u bilinmektedir. Normal embriyonel geliflme s›ras›nda
iç organlar›n dekstra pozisyonu gerçekleflir. Situs inversus,
geliflme s›ras›nda dekstral spiral yerleflim yerine sinistral
yerleflimin gerçekleflmesinden ibarettir. Bu tam aç›klana-
mayan malrotasyon sonucu, silyalar›n hareket bozuklu¤u ve
rotasyon eksikli¤i ortaya ç›kabilir. Normal silya fonksiyonu
olmaks›z›n organlar›n oryantasyonu nadirdir [3,5,6].

Çeflitli çal›flmalarda, vakalardan bronfl mukoza ve konka
nazalis inferior üzerinden al›nan biyopsilerde, ultrastrüktü-
rel çal›flmalar yap›lm›fl; sitoplazma içi silya, membran kat-
lant›lar› ve vezikülasyonlar›, aksonemal mikrotübül konfi-
gürasyon de¤iflimleri ve sitoplazma içinde silya flaftlar› gö-
rülmüfl ve bunlar kronik solunum yolu hastal›¤›n›n bulgula-
r› olarak yorumlanm›flt›r. Ayr›ca, yar›m sentriyol tipi bazal
cisimcikler izlenmifl ve immotil silya sendromuyla uyumlu
bulunmufltur [7,8]. Bizim vakalar›m›z›n her ikisinden de
bronkoskopiyle bronfl mukoza biyopsisi al›nmas›na ra¤men,
birisine ultrastrüktürel inceleme yap›labildi. Bu incelemede
bazal membranda kal›nlaflma yoktu; bazal cisimcikler ve di-
nein kollar› izlenemedi.

Baz› Kartagener sendromlu vaka çal›flmalar›nda yap›lan
ultrastrüktürel incelemelerde de normal siliya yap›s› bildi-
rilmifltir [9].

Kartagener sendromlu hastalarda solunum sistemi bul-
gular› çocukluk ça¤›nda bafllar, kronik öksürük, mukoid
balgam s›kt›r ve s›k pnömoni öyküleri vard›r. Bizim olgu-
lar›m›z›n da uzun süreli semptomlar› mevcuttu. Bronflek-
tazi, tekrarlayan akci¤er infeksiyonlar› nedeniyle geliflir ve
kistik fibrozdan farkl› olarak akci¤erin orta ve alt loblar›n-
da görülür. Kronik bronflit ve reaktif hava yolu hastal›¤›
s›kt›r. Solunum fonksiyon testi normal olabilir veya obst-
rüktif tipte ventilasyon bozuklu¤u görülebilir [10]. Bizim
hastalar›m›z›n ikisinde de obstrüksiyon mevcuttu. Rinit,
hastalarda her zaman mevcuttur ve hastalar›n %30’unda
nazal polipozis görülür. Kronik etmoidal ve maksiller sinü-
zit vard›r, frontal sinüsler genellikle hipoplaziktir. Bizim
hastalar›m›z›n her ikisinde de maksiller sinüzit tespit edil-
di; birisinde maksiller ve etmoidal sinüzit saptand›; her iki
vakam›zda da frontal sinüsler agenezikti, nazal polip yok-
tu. Erkek olgularda sperm morfolojisi immotil veya dismo-
til, ancak sperm say›s› normaldir. Bu nedenle erkek olgu-
larda infertilite görülür [1,2,4]. Kad›nlarda da tuba uteri-
nalardaki siliyer fonksiyon bozuklu¤una ba¤l› olarak azal-
m›fl fertilite ve artm›fl d›fl gebelik söz konusudur. Çocuklu-
¤undan beri tekrarlayan sinopulmoner infeksiyonu olan-
larda primer siliyer diskinezi yan›nda kistik fibroz, Wege-
ner granülomatozu ve ba¤›fl›kl›k yetersizli¤i sendromlar›
ay›r›c› tan›da akla getirilmelidir [1].

Bozuk mukosiliyer klirens nedeniyle üst ve alt solunum
yolu infeksiyonlar› ile erkeklerde infertilite s›kt›r. “Çomak
parmak”, kad›nlarda azalm›fl fertilite, özofagus hastal›klar›
ve konjenital kardiyak anormallikler de görülebilmektedir.
‹nfeksiyonlar yaflam›n ilk dekad›nda daha s›k ve debilizan-
d›r. Eriflkin dönemde hastalar normal eriflkinler gibi yaflam-
lar›n› devam ettirebilirler.

Kartagener sendromu tan›s› konulan hastalara otozomal
resesif kal›t›m bilgileri verilmelidir. Hastalar düzenli izlen-
melidir. Tedavide amaç, akci¤er hastal›¤›n›n ilerlemesini
ve komplikasyonlar› önlemektir. Gö¤üs fizyoterapisi ve
bronkodilatatör tedavi solunum yolu obstrüksiyonunu ön-
lemek amac›yla kullan›lmal›d›r. Mukolitikler faydal› olabi-
lir. Hastalar, zaten bozuk olan siliyer aktiviteyi olumsuz et-
kileyebilecek toz, sigara duman› gibi zararl› etkenlerden ka-
ç›nmalar› konusunda bilgilendirilmelidirler. Tedavide atak-
lar esnas›nda kültür antibiyogram sonuçlar›na uygun antibi-
yotik tedavisi kullanmak çok büyük önem tafl›maktad›r.   

Polikliniklerde çok s›k rastlad›¤›m›z bronflit, bronflektazi,
sinüzit, nazal polip vakalar›nda, bu sendrom akla getirilme-
lidir. Bizim vakalar›m›zda hastalar flimdiye kadar infeksi-
yonlar nedeniyle defalarca tedavi edildikleri halde, tan› al-
mam›fllard›. ‹nfertil erkek olgularda da Kartagener aç›s›n-
dan incelemeler yap›lmal›d›r. Evlilik planlar› yapan hasta-
lar hastal›klar› ve olas› fertilite durumlar›yla ilgili olarak
bilgilendirilmelidirler.
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