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Polispleninin Eslik Ettigi Kartagener Sendromu: Olgu Sunumu
Cihan Akgiil Ozmen*, Hasan Nazaroglu*, Murat Soker**, Yasar Biikte*

OZET

Kartagener Sendromu; situs inversus, bronsektazi ve siniizit triadindan
olusan nadir bir kongenital malformasyondur. Genetik bozukluk
silialardadir. Onii¢ yasinda polispleninin eslik ettigi Kartagener sendromu
tanist koydugumuz olgumuzu goriintilleme bulgulariyla sunduk. Sik
solunum yolu enfeksiyonu geciren olgularda, sebebin Kartagener
sendromuna da bagh olabilecegi akilda tutulmalidir.

Anahtar Kelimeler : Kartagener Sendromu, Polispleni

Polysplenia with Kartagener’s Syndrome: Case Report
SUMMARY

Kartagener’s Syndrome is a rare congenital malformation and
characterized by the triad of bronchiectasis, sinusitis, and situs inversus.
The genetic disorder is at cilia. We presented our 13 years old patient
diagnosed as Kartagener’s syndrome with polysplenia by imaging findings.
In recurrent airway infections, Kartagener’s syndrome must be kept in mind

as one of the reasons.
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GIRIS

Kartagener sendromu, nadir bir kongenital
malformasyon olup klasik triadi, situs inversus,
bronsektazi ve siniizittir (1). Bu bozukluklar,
silialarin anormal hareketi yada hareketsizligi-
ne baglh mukosiliyer klirensin yetersizligi
nedeniyle olur. Elektron mikroskobik ¢aligsma-
lar Kartagener sendromunda, normalde silia ve
spermlerin flagellalarindaki mikrotiibiillerde
varolan dinein kollarinin olmadigim1 yada
anormal oldugunu gdostermistir (2). Bizim
olgumuzda situs inversus, bronsektazi,
pansiniizit mevcut olup ayrica polispleni eslik
etmektedir. Olguyu klinik ve goriintiileme
bulgulartyla sunduk.

OLGU SUNUMU

Onii¢ yasinda erkek hasta, hastanemiz
cocuk sagligt ve hastaliklar1 poliklinigine
kronik oOksiiriik, balgam sikayeti ile basvurdu.
Hasta, ¢ocukluk ¢agindan itibaren sik solunum
yolu enfeksiyonu gecirdigini antibiyotik
tedavisi ile diizeldigini ancak sonra tekrar
hastalandigini bildirdi. Anne ile baba arasinda
akrabalik olmadig belirtildi. Fizik muayenede
kalp tepe atimi sternumun saginda duyuldu.

Diger fizik muayene, tam kan ve biyokimya
degerleri normal olarak degerlendirildi.

Posteroanterior (PA) akciger radyografisin-
de mide gazi ve kalp sagda izlendi. Sol akciger
orta ve alt zonda bronglarda genisleme, brong
duvarlarinda kalinlagma ve peribrongial yogun-
luk artis1 mevcuttu (Resim 1).
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Resim 1. PA akciger radyografisi. Kalp ve
mide gazi sagda izleniyor. Sol akciger orta ve
alt zonlarda bronslarda genisleme, brong
duvarlarinda  kalinlasma ve  peribronsial
yogunluk artis1 mevcut.
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Toraks bilgisayarli tomografisinde (BT) sol
akcigerde bronsektazi, brong duvarlarinda

kalinlagma ve peribronsial yogunluk artis1 ve
dekstrokardi saptandi (Resim 2a, 2b).

Resim 2a. Sol akcigerde bronsektazi, brons
duvarlarinda kalinlasma ve  peribronsial
yogunluk artis1 mevcut.

Resim 2b. Dekstrokardi mevcut. torasik aorta
(ok), azigos ven (ok basi).

Bu bulgularla Kartagener sendromu diisiiniilen
hastanin yapilan paranazal BT incelemesinde
pansiniizit ile uyumlu goriinim mevcuttu
(Resim 3). Batin ultrasonografisinde, karaciger
sol yerlesimli ve normal boyutta izlendi. Sagda
ise en biiyligii 8 cm uzunlugunda dalak ve
komsulugunda yaklasik 2-4 cm caplarinda ¢ok
sayida dalakla izoekoik kitle lezyonu izlendi ve
polispleni olarak degerlendirildi. Abdominal
aorta sagda, vena kava inferior solda yer
almaktaydi. Hastanin aile Oykiisiinde o6zellik
saptanmadi.
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Resim 3: Paranazal siniis BT. Maksiller ve
frontal  siniislerde, etmoid  hiicrelerde,
frontoetmoid reseste yumusak doku degerleri
izlenmektedir.

Alt1 ay sonra ara¢g ig¢i trafik kazasi
nedeniyle yapilan batin BT incelemesinde,
intraabdominal siv1 ve solid organ yaralanmasi
saptanmadi. Sag {ist kadranda 2-8 cm g¢ap-
larinda ¢ok sayida dalak mevcuttu (Resim 4).

Resim 4. Batin BT. Batin sag kadranda ¢ok
sayida dalak kitleleri (D) dikkati ¢ekmektedir.
Sol iist kadranda karaciger izlenmekte olup
saga uzanim gostermektedir (K). Mide de
sagda yerlesmistir (M).

Hastaya bronsektazi, situs inversus totalis

ve sinlizit triadi saptanarak klinik olarak
Kartagener sendromu tanisi kondu.
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TARTISMA

Situs inversus, bronsektazi ve siniizit triadi
ilk olarak 1903 yilinda Siewart tarafindan
tanimlanmasina ragmen, sendroma adini veren
1933 yilinda 4 olguluk bir seri yaymlayan
Manes Kartagener’dir (3). Kartagener Ziirih’li
bir gdgiis uzmant olup siniizit, brongektazi ve
situs inversus triadin1 tanimlamigtir. Daha
sonra 1970 yilinda ultrastriiktiiralist olan Bjorn
Afzelius  infertil erkek hastalarda  silia
immotilitesini gostermis ve bunun inversuslu
ailelerle olan iliskisini tanimlamistir. Sendrom
artik Kartagener-Afzelius sendromu olarak
anilmaktadir (4).  Otozomal resesif gegis
gosterir (5). Insidansi beyazlarda 1/12500-
40000 civarindadir (5). Ultrastriiktiirel olarak
silia ve spermatozoalar benzerdir. Aksonem;
sitoskeletonun Onemli bir komponenti olup,
9+2 mikrotiibiil dizilimi ile karakterizedir.
Siliumun tepesinden tabana dogru bakarken
doubletin bir tarafindan uzanan dinein kollar1
goriiliir. Bunlar aksonemin ATP’az aktivitesi-
nin ¢ogunu igermekte olup mikrotiibiil ve silia
hareketinde énemli rol oynarlar (6). Caligsmalar,
Kartagener sendromunda dinein kollarinin
olmadigini yada anormal oldugunu goéstermis-
tir. Hastalarin %50’sinde situs inversus mevcut
olmasina ragmen, diger yarisinda olmamasi
nedeniyle hastaliga immotil silia ad1 verilmistir.
Daha sonra silialarin siklikla anormal yada
inefektif motiliteye sahip oldugu goriilmiis ve
primer silier diskinezi olarak adlandirilmistir
(3). Primer silier diskinezide prodiiktif 6kstiriik,
akciger enfeksiyonu, siniizit, otitis media ve
infertilite izlenir (7). Trakeobronsial agac,
respiratuar bronsiollere kadar siliali olup her
hiicrede 200 silia bulunmaktadir. Mukosiliyer
transport, normal solunum fonksiyonu ve
solunum yolu enfeksiyonlarna karst direng
icin Onemlidir (3). Bronsektazide en sik
semptom prodiiktif oksiiriik ve kanli balgamdir
(7). Semptomlar dogumda yoktur ancak erken
donemde, bazen ¢ocukluk ¢aginda gelisir (3).
Brongektazi ve kronik enfeksiyonlar, kalp
yetmezligi ve dispne ile beraber agir pulmoner
hastaliga yol agar (7). Kartagener sendromunda
erkeklerin ¢ogu sterildir. Kadinlarda ise diisiik
fertilite izlenebilir.

Kartagener sendromuna nadiren polispleni
eslik eder (8). Polisplenide genellikle birbirine
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yakin boyutta 1-6 cm ¢apinda 2-6 adet splenik
kitle izlenir. Bunlarin toplam boyutu normal
bir dalak kitlesine esittir. Daha az siklikta
kiiciik boyutlu kitleler iki ya da tek bir biiyiik
dalak kitlesi ¢evresinde bulunabilir (9).
Olgumuzda uzun c¢aplart 2-8 cm olan ¢ok
sayida dalak kitlesi mevcuttu. Polispleninin
eslik ettigi bir baska sendrom da Ivemark
sendromudur. Bu sendromda klasik olarak
polispleni- aspleni, visseroatrial heterotaksi
mevcuttur. Ayrica diger organ sistemlerine ait
cok sayida gelisimsel anomali eslik edebilir
(10).

Sonu¢ olarak, Kartagener sendromuna
nadiren polispleni eslik edebilecegi ve sik
solunum yolu enfeksiyonu geciren olgularda,
sebebin Kartagener sendromuna da bagh
olabilecegi akilda tutulmali ve taniya yonelik
olarak incelemeler yapilmalidir.

KAYNAKLAR

1. Tkebuchava T, von Segesser LK,
Niederhauser U, et al. Cardiac surgery for
Kartagener  syndrome. Pediatr  Cardiol
1997;18:72-73

2. Mygind N, Pedersen M, Nielsen MH.
Primary and secondary ciliary dyskinesia.
Acta Otolaryngol 1983;95:688-694

3. Perraudeau M, Scott J, Walport M,
Oakley C, et al. Late presentation of
Kartagener's syndrome. Consequences of
ciliary dysfunction. BMJ 1994;308:519-521

4. Berdon WE, Willi U. Situs inversus,
bronchiectasis, and sinusitis and its relation to
immotile cilia: history of the diseases and their
discoverers — Manes Kartagener and Bjorn
Afzelius Pediatr Radiol 2004; 34: 3842

5. Fraser RS, Miiler NL, Colman N, Pare
PD. Bronchiectasis and Other Bronchial
Abnormalities In: Fraser and Pare’s diagnosis
of disease of the chest. Philadelphia, WB
Saunders, 1999, 2265-2297

6. Sleigh MA. Primary ciliary dyskinesia.
Lancet 1981;2:476.

7. Schwarzenberg H, Elfeldt RJ, Schluter E,
et al. Severe hemoptysis requiring lobectomy
in an 1l-year-old patient with Kartagener's
syndrome. Ann Thorac Surg 1997;64:852-854



C. Akgiil Ozmen ve ark.

8. Gershoni-Baruch R, Gottfried E, Pery
M, Sahin A, Etzioni A. Immotile cilia
syndrome including polysplenia, situs inversus,
and extrahepatic biliary atresia. Am J Med
Genet. 1989;33:390-393.

9. Gayer G, Zissin R, Apter S, et al. CT
findings in congenital anomalies of the spleen.
Br J Radiol 2001;74:767-772

Dicle Tip Dergisi 2004

10. Noack F, Sayk F, Ressel A, Berg C,
Gembruch U, Reusche E. Ivemark syndrome
with agenesis of the corpus callosum: a case

report with a review of the literature.Prenat
Diagn. 2002;22:1011-1015.

41



