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 Primer si l ier diskinezi otozomal resesif geçişl i , si l ier yapı ve 
fonksiyonda anormall iklerle giden ve 20000 canlı doğumda bir 
görülen nadir bir hastalıktır. Kartagener sendromu primer si l iyer 
diskinezi ve komplet situs inversus i le karekterizedir ve sil iyer 
dissgenezilerin yarısını oluşturur. Burada, tekrarlayan solunum yolu 
enfeksiyonu öyküsü olan ve iyi leşmeyen pnömoni nedeni i le başvuran 
12 yaşındaki erkek hasta sunulmuştur.

Anahtar kelimeler:  Çocukluk çağında Kartagener sendromu.

 Primary ci l iary dyskinesia is an autosomal recessive, with 
abnormalit ies in ci l iary structure and function in an outgoing and 
20,000 l ive birth, is a rare disease. Kartagener ’s syndrome is 
characterized by the combination of primary ci l iary dyskinesia and 
situs inversus, and occurs in approximately half of patients with 
ci l iary dyskinesia. It presented here a 12-year-old male patient had a 
history of recurrent respiratory tract infections and pneumonia.
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GİRİŞ
 İ lk kez 1933 yılında tanımlanan Kartagener sendromu, 
karakteristik olarak kronik paranazal sinüzit, situs inversus 
ve bronşiektazi tr iadından oluşur (1). Otozomal resesif geçiş 
gösteren bu sendrom, primer si l ier diskinezi sendromlarının 
yarısını oluşturur (2). Solunum yollarındaki si l ial dismoti l i te 
sonucu mukosil iyer kl irens bozulur, epitel yüzeyinde biriken 
salgılar temizlenemeyip bakteriyel enfeksiyonlara neden olur. 
Kronik yada rekürren enfeksiyonlar erken erişkinlik yıl larında 
bronşiektaziye neden olur (3-5). 
 Burada akciğer enfeksiyonu nedeni i le uzun süre 
hastanede yatan ve kartagener sendromu tanısı alan bir 
vakayı, nadir görülmesi nedeni i le sunduk.

OLGU
 On iki yaşında erkek hasta, öksürük, balgam çıkarma, 
gece terlemesi ve halsizl ik yakınmaları i le getir i ldi. 
Öyküsünden, 4 yaşından it ibaren sıklıkla bronşit ve üst 
solunum yolu enfeksiyonuna yakalanan hastaya her 
enfeksiyon atağında ayaktan oral antibiyotik veri l iyormuş, 
hiç hastaneye yatırı lmamış olduğu öğrenildi. En son 1 ay 
önce başlayan öksürük balgam çıkarma, gece terlemesi ve 
halsizl ik i le başvurduğu başka hastanede 10 gün yatırı larak 
parenteral tedavi almasına rağmen iyi leşme olmaması 
nedeni i le gönderilmişti. Fizik muayenesinde; arteryel kan 
basıncı 110/70 mmHg, solunum 26 /dk, nabız 130/dk, vücut 
sıcaklığı 38.7o C idi. Fizik muayenesinde; inspeksiyonda 
antevert burun delikleri dikkat çekiyordu. Kalp tepe atımı sağ 
hemitoraksda 4-5. interkostal aralıkta alınıyordu. Dinlemekle 
her iki akciğer alt loblarda ince raller duyulmaktaydı. 
 Hastanın kulak burun boğaz konsültasyonunda, 
endoskopik muayene i le nazal kaviteyi dolduran yaygın 

nasal polipozis ve her iki osteomeatal kompleksde pürülan 
sekresyon izlenmekteydi. Sağ alt konka hipertrofik, nazal 
mukoza hiperemik ve ödemli idi. 
 Laboratuar incelemesinde: Beyaz küre: 17.600 /mm3, 
eritrosit sedimantasyon hızı 54 mm ve C-reaktif protein, 17.3 
mg/L (normal sınırlar 0.0-6.0 mg/L) yüksek olarak bulundu. 
Hastada uzamış ve sık tekrarlayan solunum yolu enfeksiyonu 
etyolojisini araştırmaya yönelik immun yetmezlik sendromları, 
tüberküloz enfeksiyonuna yönelik incelemeler ve kistik f ibroz 
için ter testi yapıldı ve negatif bulundu. Posteroanterior (PA) 
akciğer radyografisinde mide gazı ve kalp sağda izlendi. 
Sol akciğer orta ve alt zonda bronşlarda genişleme, bronş 
duvarlarında kalınlaşma ve peribronşial yoğunluk artışı 
gözlendi. Göğüs tomografisinde kalp sağ hemitorakta 
yerleşmiş olup, karaciğer karın sol üst, dalak ise sağ üst 
kadranda yerleşmiş görünüyordu (Resim 1A). Sol akciğer 
alt lobda yaygın bronşiektazik değişikl ikler izlendi (Resim 
1B). Paranazal sinüs tomografik incelemesinde frontal sinüs 
ve sfenoid sinüs izlenmedi (agenezi), bi lateral maksil ler ve 
etmoid sinüslerde polipozis i le uyumlu yaygın yumuşak doku 
görünümleri (polip) dikkati çekmekte, mukozal kalınlaşma, 
her iki osteomeatal unit kapalı, sağ alt konka hipertrofik 
izlendi (Resim 2).  
 Hastada mukosil iyer disfonksiyon düşünüldü ve mevcut 
bulguları i le Kartagener sendromu tanısı konularak takibe 
alındı. Akciğer enfeksiyonuna yönelik geniş spektrumlu 
antibiyoterapi (ampisil in sulbaktam 200 mg/kg/gün + seftriaxon 
100mg/kg/gün intavenöz yol i le) veri ldi. On gün parenteral 
tedavi i le hastamızın enfeksiyon bulguları geri ledi. Postural 
direnaj öğreti ldi ve mukolit ik tedavi veri ldi. Pnömokok ve 
influenza aşıları yapıldı. 
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Resim 1A. Axial toraks BT görüntüde mediasten 
penceresinde dekstrokardi izlenmekte.

Resim 1B. Axial toraks BT görüntüde parankim penceresinde 
dekstrokardi sol akciğer üst lobda paramediastinal alanda 
yaygın kistik bronşiektaziler izlenmekte.

Resim 2. Koronal paranazal sinüs BT görüntüde bilateral 
maksil ler ve etmoid sinüslerde polipozis i le uyumlu yaygın 
yumuşak doku görünümleri dikkati çekmekte.

TARTIŞMA
 Kartagener Sendromu, insidansı 1/12 500–40 000  
arasında değişen, sıklıkla kronik üst ve alt solunum yolu 
enfeksiyonlarıyla karakterize, otozomal resesif kalıtı lan 
bir sendromdur (6-8). Hastamızın ailesinde sık enfeksiyon 
geçirme veya kronik akciğer hastalığı tarif lenmiyordu. 
Patogenezde, bronş yapısındaki dynein kaybını gösteri lmesi, 
Kartagener sendromundaki si l ia immobil izasyonunun nedenini 
ortaya çıkarmıştır (9,10). Sendromda sil ia ince yapısında farklı 

anormall ikler gözlenebil ir. Okutan ve ark. (11), Kartagener 
sendromlu bir erkek çocukta konka nazalis inferiorun 
üzerinden ve bronşlardan alınan mukozal örneklemelerde 
elektron mikroskopik inceleme yapmış ve sil ier füzyon, dynein 
kollarında fokal kayıp ve düzensizleşmeyi götermişlerdir. Bazı 
hastalarda sil ia hareketl i  olabil ir fakat vuruş yönleri anormal 
olup çoğunlukla uyumsuz ve etkisizdir (12). Son zamanlarda 
Kartegener sendromunda nötrofi l ,  monosit ve f ibroblast 
kemotaktik etki lerinde bozukluk olduğu tanımlanmıştır (2). Bu 
sık enfeksiyona yakalanmayı kolaylaştıran başka bir neden 
olabil ir.
 Kartegener sendromlu hastalarda solunum sistemi 
bulguları çocukluk yaşlarında başlar. Uzun süren öksürük, 
mukoid balgam ve sık tekrarlayan pnomöni öyküleri vardır. 
Kronik yada rekürren enfeksiyonlar erken erişkinlik yıl larında 
bronşiektaziye neden olur (3,4). Bazende çok erken yaşlarda 
sık tekrarlayan enfeksiyona maruz kalır lar (13). Olgumuzda, 
tekrar eden üst solunum yolu enfeksiyonu ve bronşit öyküsü 
okula başladığı yıl larda başlamış, ancak bu ataklar hastanede 
yatışı gerektirecek kadar ağır olmamıştı, tek ciddi akciğer 
enfeksiyonu öyküsü son geçiri lendi. Önceki enfeksiyon 
ataklarında, ayaktan antibiyoterapi i le hastalık bulguları 
hafif lese de uzun süren gece öksürükleri tarif leniyordu. Bu 
durum bronşiektazi gelişimi için sık ve ağır seyirl i  pnomöni 
atağının gerekmediğini göstermesi açısından dikkat çekiciydi. 
Hastalarda kronik bronşit ve reaktif hava yolu hastalığı sıklığı 
artmıştır (14). Bizim hastamızın solunum fonksiyon testleri 
normaldi. İmmun yetmezlik açısından yapılan tetkiklerde 
patalojik bulgu saptanmadı. Ter testi negatif l iği i le kistik 
f ibrozdan ayırımı yapıldı.
 Sonuç olarak, tekrar eden akciğer enfeksiyonu i le 
gelen olgularda, nadir görülen bir hastalık olan Kartagener 
sendromu’nun hatırlanması amacıyla olgu sunulmuş olup, 
bronşiektazik bulguların erken döneminde de gelişebileceği 
ve bunun için sık tekrarlayan ağır alt solunum yolu 
enfeksiyonlarının gerekmediğini vurgulamak istedik. 

Selçuk ÜnivTıp Dergisi Çocukluk çağında kartagener sendromu  
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