
Kartagener tarafýndan 1933 yýlýnda yapýlan orjinal
tanýmlama bronþiektazi, kronik rinosinüzitis ve situs in-
versus totalis�li dört hastayý kapsamaktadýr. O tarihten
beri bu triad �Kartagener Sendromu� olarak anýlmaktadýr
(1). Afzelius 1976 yýlýnda situs inversus olmaksýzýn
silyalarda ve spermatozoon flagellumlarýnda ayný temel
bozukluðu yansýtan ve ayný klinik tabloya yol açan
vakalarý da katarak bu kavramý geniþletti. Bu hastalarda-
ki anomali silya hareketlerindeki eksikliðe baðlandýðýn-
dan hastalýk �Ýmmotil silya sendromu� olarak adlandýrýldý
(2,3). Bununla birlikte bu yetersiz tanýmlamaya raðmen
hala, ayný klinik tabloyu gösteren hareketli silyalara sahip
hastalar için �Primer silier diskinezi� terimi teklif edilmek-
te ve son yýllarda giderek artan sayýda taraftar bulmak-
tadýr (4-7).

Kartagener Sendromu, embriyonal dönemdeki silya
dismotilitesi ile açýklanabilir. Bu sendroma ilave olarak ki-
foskolyoz, atrial ve ventriküler septal defekt, pulmoner

stenoz, fasial asimetri ve kriptorþidizm gibi daha önceki
vakalarda bildirilmeyen konjenital anomalileri içeren bu
hastanýn bronþ epitelini ultrastrüktürel düzeyde incele-
meyi amaçladýk.

VAKA TAKDÝMÝ
29 yaþýndaki erkek hasta dispne, öksürük, pürülan

kanlý balgam çýkarma yakýnmalarý ile polikliniðimize
baþvurdu. Anamnezinden hastaya 9 yaþýnda krip-
torþidizm nedeniyle bilateral orþiektomi yapýldýðý ve 10 yýl
önce A-V tam blok nedeniyle pace-maker uygulandýðý
öðrenildi. Fizik muayenesinde kan basýncý 120/80
mmHg, nabýz: 100/dk ve ateþ 39oC idi. Ayrýca yüz
asimetrisi ve kifoskolyoz saptandý. Kardiak oskültasyon-
da sesler sað hemitoraksta daha iyi duyulabiliyordu ve
tüm odaklarda sistolik ve diyastolik üfürüm alýnýyordu.
Ayrýca solunum sesleri azalmýþtý ve bazalde kaba yaþ
raller alýnýyordu. Solunum fonksiyon parametreleri Vital
Capacity (VC):%68, Forced Vital Capacity (FVC):%65,
Forced Expiratory Volume 1 (FEV1):%56 ve Maximal
Midexpiratory Flow Rate (MMFR):%47 idi. P-A akciðer
grafisinde kalp gölgesi sað hemitorakstaydý ve kardiyo-
torasik indeks artmýþtý. Toraks tomografisinde maksiller
sinüslerde bilateral polipoid mukozal kalýnlaþma izlendi.
Hem ana karinadan hem de segment karinalarýndan
yapýlan bronkoskopi ile 6 adet biopsi alýndý. Tüm doku
örnekleri fosfat tamponlu %3�lük (0.1 M) glutaraldehit so-
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ÖZET

Kartagener sendromu olarak bilinen ve diðer sistem ano-
malileriyle birlikte bronþiektazi, kronik rinosinüzit ve situs inver-
sus totalisi de içeren ve nadir görülen hastalýk grubu ilk kez 1933
yýlýnda Kartagener tarafýndan tanýmlanmýþtýr. Bu yazýda ilginç
Kartagener Sendromlu bir vak�a sunulmuþ ve literatür bilgisi
ýþýðýnda tartýþýlmýþtýr.
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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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lusyonunda fikse edildi. Her bir örnek fosfat tamponuyla
çalkalandý ve osmium tetroksit ile +4oC�de 1 saat postfik-
sasyona alýndý. Daha sonra doku örnekleri dereceli
alkollerden geçirilerek dehidrate edildi ve araldite
gömüldüler. Yarý ince ve ince kesitler elde edildi. Elde
edilen ince kesitler uranil asetat ve kurþun sitrat ile boya-
narak JEOL 100 SX modeli transmisyon elektron
mikroskobunda incelendiler.

Bronþlarý döþeyen epitel pseudostratifiye prizmatik
kinosilyalý epiteldir. Bu örtü epiteli hücreleri arasýnda yer
yer müköz salgý yapan hücreler de yer alýyordu. Örtü
epitelinin lümene bakan apikal yüzünde yer alan ki-
nosilyalarýn alýþýlmýþ yapýlarý enine, boyuna veya oblik
düzlemlerde izlendi (Þekil 1). Böylece büyük büyültme-
lerle kinosilyalarýn mikrotubuler yapýlarý 9+2 düzeninde
enine geçmiþ kesitlerde izlendi (Þekil 2). Daha büyük
büyültmelerde kinosilyalardaki periferik mikrotubulus çift-
lerine baðlanan dinein iç ve dýþ kollarý izlenebildi. Ancak
bazý tubulus çiftlerinde dinein kollarý görülürken,
bazýlarýnda saptanamadý. Böylece bazý kinosilyalarda
periferik tubulus çiftlerinde bazan iç, bazan da dýþ dinein
kolu eksikliði veya çok nadir olarak tüm tubulus çiftlerinde
dinein kolu belirsizliði veya yokluðu saptandý (Þekil 3).

TARTIÞMA
Kinosilyalarda silya hareketini saðlayan yapýlarýn

mikrotubuluslar olduðu ve bunlarýn silya bedeninde
genelde bir çift santral ve dokuz çift (üçlü de olabilir) peri-
ferik tubulus düzeninde olduðu bilinir (1-3). Kartagener
sendromunda kinosilya hareketlerinde bozukluk olduðu
ve bu bozukluðun periferik tubuluslara baðlanan dinein
adlý proteindeki eksiklikten kaynaklandýðý ve dolayýsýyla
dinein kollarýnýn eksik olduðu bildirilmektedir. Biz de
preparasyonlarýmýzda dinein kollarýný büyük büyültmeler-
de kinolisyalarýn periferik tubuluslarýnda izledik. Ancak
bazý kinosilyalarda dinein�in bazý tubulus kompleks-

lerinde olmadýðý, hatta bazý kinosilyalarda dinein�in bazý
tubulus komplekslerinde olmadýðý, hatta bazý ki-
nosilyalarda bu proteinin çok belirsiz olduðunu veya hiç
bulunmadýðýný izledik. Nitekim çeþitli araþtýrýcýlar da
Kartagener sendromunda böyle dinein eksikliðini sap-
tamýþlardýr (2-6,8-10). Böylece Kartagener sendro-
mundaki kinosilya hareket bozukluðunun dinein eksikliði
veya yokluðundan kaynaklandýðý savunulmaktadýr.
Ancak bu sendromdaki çeþitli patolojilere neden olan
silya hareketi eksikliði sadece kinosilyalardaki dinein ek-
sikliðinden kaynaklanýyor olmamalý. Kanýmýzca ki-
nosilyalar arasýnda izlediðimiz villus benzeri yapýlar ki-
nosilyalarýn morfolojik deðiþimi ve buna baðlý silya
hareketi azlýðýna neden olabilir. Nitekim bazý araþtýrýcýlar
Kartagener sendromunda kinosilyalarda morfolojik
deðiþim izlemiþlerdir (4,5,8).

Þekil 1. Örtü epitelinin lümene bakan apikal yüzünde yeralan ki-
nosilyalarýn enine, boyuna ve oblik kesitleri izleniyor bu ki-
nosilyalar arasýnda villus benzeri yapýlar (tek ok) ve belirgin bir
sitoplazmik özellik göstermeyen yapýlar (çift ok) da görülü-yor
(x10.000).

Þekil 2. Kinosilyalarýn mikrotubuler yapýlarýnýn enine geçmiþ ke-
sitleri ve bunlar arasýnda belirgin bir sitoplazmik özellik göster-
meyen membranla sarýlý yapýlar (tek ok) görülüyor (x30.000).

Þekil 3. Büyük büyültmelerle periferik mikrotubulus çiftlerinde
dýþ dinein kollarý (tek ok) ve iç dinein kollarý (ok baþý) izleniy-
orx75.000.
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Biz preparasyonlarýmýzda kinosilyalar ve villus ben-
zeri bu yapýlar yanýnda genel kinosilya çapýna yakýn, bir
membranla sarýlý, hiçbir sitoplazmik özellik veya yapý
göstermeyen kesitlere de rastladýk. Bazý araþtýrýcýlarýn
resimlerinde (4) benzer yapýlar görülmesine karþýn bu
konuda herhangi bir yoruma rastlanamamýþtýr.
Kanýmýzca bu yapýlar da Kartagener sendromundaki
silya patolojisinden kaynaklanýyor olmalý.

Bu yazýda immotil silya�lý bir Kartagener sendromu
olgusu yüz asimetrisi, ventriküler ve atrial septal defekt,
pulmoner stenoz ve kriptorþidizm ile birlikte olduðu için
sunulmuþtur. Bu anomaliler embriyonik dönemdeki silya
dismotilitesi ile açýklanabilir. Afzelius�a göre normal em-
briyonal geliþme sýrasýnda iç organlarýn dekstro pozisyo-
nu gözlenir. Situs inversus, geliþme sýrasýnda dekstral
spiral yerleþim yerine sinistral yerleþimin ortaya çýk-
masýndan ibarettir (2). Bu tam açýklanamayan malrotas-
yon sonucu silyalarýn hareket bozukluðu ve rotasyon ek-
sikliði ortaya çýkabilir. Normal silya fonksiyonu olmaksýzýn
organlarýn oryantasyonu nadirdir. Bu nedenle Kartagener
sendromlu olgularýn %50�sinde situs inversus vardýr.
Bizim elektron mikroskobu bulgularýmýz Afzelius�un
teorisini desteklemektedir.
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