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Kartagener sendromu ile interatrial septal anevrizma ve
konjenital atrioventrikiiler blok birlikteligi: Iki olgu sunumu
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OZET

Kartagener sendromu, otozomal resesif gecis gosteren sinlizit, bronsektazi, situs
inversus ile karakterize, ender gorilen bir hastaliktir. Primer silier diskinezi 20.000
canli dogumda bir gorilir ve bu hastalik grubunun %50'sini Kartagener Sendromu
olusturur. Kartagener sendromu; dekstrokardinin yaninda, ventrikiler septal defekt
(VSD) ve atrial septal defekt (ASD) gibi kardiyak anormallikler ile birlikte gorilebilir.
Bu yazida 6ncekilere ilave olarak iki farkli kardiyolojik problemin birlikteligi klinik,
radyolojik ve ekokardiyografik 6zellikleri ile literatiir esliginde gézden gegirilmistir.
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SUMMARY

Kartagener Syndrome With Interatrial Septal Aneursym and Congenital
Atrioventricular Block: Two Case Reports

The Kartagener syndrome is a rare autosomal recessive disorder characterized by
bronchiectasis, sinusitis, situs inversus. Primary ciliary dyskinesia is condition with a
prevalance of 1in 20000 live births and fifty percent of primary ciliary dyskinesia is
Kartagener's Syndrome. Kartegener syndrome; may be accompanied with cardiac
abnormalities such as ventricular septal defect (VSD) and atrial septal defect
(ASD) in addition to dextrocardia. In this article, as addition to above-mentioned
abnormalities, existence of two different cardiac problems together at the same
time is reviewed with clinical, radiological and echocardiographyic characteristics
by means of taking the literature into consideration.
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Girig

Kartagener sendromu, karakteristik olarak kronik paranazal
sinlizit, situs inversus ve brongektazi triadindan olusur (1).
Sendrom otozomal resesif gecis gosterir ve primer silier dis-
kinezi sendromlarinin yarisini olusturur (2). Kartagener send-
romu ile dekstrokardi, ventrikiler septal defekt (VSD) ve atrial
septal defekt (ASD) disinda bilinen kardiyovaskiler birliktelik
olup olmadigi bilinmemektedir (3,4). Bizim sundugumuz iki va-
kada rastlantisal olarak tespit ettigimiz interatrial septal anev-
rizma (IASA) ve konjenital atrioventrikiiler (AV) bloga bagli
olarak kalici pacemaker implante edilmis iki olgu yer alacaktir.
Kardiyolojik hastaliklar ile nadir goriilen bir sendrom olmasi
dolayisiyla olgularimizin klinik, radyolojik ve ekokardiyografik
ozellikleri literatur egliginde gézden gegcirilmigtir.

Olgu Sunumu

Olgu 1: 23 yasinda erkek hasta 6ksurlk, burun akintisi,
purilan balgam ¢ikarma, geniz akintisi sikayetleri ile poliklini-
gimize basvurdu. Fizik muayenesinde postnazal akinti, nazal
kaviteyi dolduran yaygin nazal polipozis ve purilan sekresyon
izlendi. Akciger grafiginde kalp ve mide fundus hava golgesi
sagda yerlesikti. Toraks tomografisinde; kalp, her iki akciger
ve mediastende “situs inversus” anomalisi mevcuttu (Sekil
1A). Paranazal sinlds tomografisinde, tim sinlslerde polipo-
zis ile uyumlu yaygin yumusak doku dansiteleri ile maksiller
ve etmoidal siniizit bulgular saptandi (Sekil 1B). Laboratuar
incelemesinde herhangi bir anormallik yoktu. Balgam direk in-
celemesinde aside direngli basil “negatif’ olarak bulundu, mik-
roskobik incelemede her sahada 10-12 I6kosit vardi, kiltlrde
patojen bakteri izole edilemedi. Solunum fonksiyon testinde
(SFT) hafif derece hava yolu obstriksiyonu vardi. Elektro-
kardiyografisinde (EKG) normal sinus ritmi, D1 ve aVL deri-
vasyonlarinda negatif QRS dalgasi, sag aks sapmasi vardi.
Transtorasik ekokardiyografide dekstrokardi ile birlikte interat-
riyal septum (IAS) sag atriuma dogru 23x10 mm bulging ya-
piyordu ve anevrizmatikti (Sekil 1C). IAS orta bélimiinde 9X7
mm kalnhginda hiperekojen bir gérinti vardi, diger kalp bos-
luk ve fonksiyonlari normaldi. Lipomat6z hipertrofi ve trombdis
ekartasyonu ve sol-sag gecis olup olmadigini degerlendirmek
icin transdzefagial ekokardiyografi planlandi ancak hasta ka-
bul etmediginden yapilamadi. Batin ultrasonografisinde, “situs
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inversus totalis” disinda patoloji izlienmedi. infertilite agisindan
yapilan spermiyogramda, spermlerin %64’inun morfolojisinin
anormal, %51’nin ise immotil oldugu goruldi ve sinirda infer-
tilite olarak degerlendirildi. Dis merkezde yapilan “Sakkaroz
klerens testi” 42 dk olarak tespit edilen hastanin mukosiliyer
disfonksiyon bulgusu vardi.

Olgu 2: 24 yasinda erkek hasta son 1 haftadir 6ksurik, sol
yan agrisi ve kanla karisik balgam c¢ikarma sikayetleri ile po-
liklinigimize bagvurdu. Oykiisiinden 13 yil énce AV tam blok
nedeni ile kalici pacemaker takildigi 6grenildi. Fizik muaye-
nesinde postnazal akinti, her iki nazal pasajdan gelen purilan
sekresyon vardi. Kalp tepe atimi sagda, kalp sesleri disritmik-
ti, sol pektoral boélgede pacemaker jeneratori ve operasyona
ait skar dokusu vardi. Akciger sol alt zonda inspiratuvar raller
vardi. Akciger grafiginde dekstrokardi ve sag ventrikll ici pa-
cemaker lead ve elektrodu gortlmekteydi (Sekil 2A). Toraks

tomografisinde; toraks ve abdomende “total situs inversus”
anomalisi, slperior vena cava igerisinde kalp pili kateteri ve
sol akcigerde yaygin bronsektazik alanlar, konsolidasyon ve
buzlu cam gérinidmleri ile birlikte izlenen pnémonik infiltras-
yonlar, sag akciger Ust ve alt loblarda enfeksiyon sekeli ola-
rak dislnulen birka¢ adet 1,5 cm’yi gegmeyen noduler lez-
yonlar vardil. Paranazal sinls tomografisinde, kronik sinlzit
ile uyumlu yaygin mukozal kalinlagmalar izlendi. Laboratuvar
incelemesinde I6kositoz goruldu. Balgam direk incelemesin-
de asidorezistan basil yoktu ve kdltirde patojen bakteri izole
edilemedi. SFT hafif derecede solunum yolu obstriiksiyonu ile
uyumluydu. EKG incelemesinde AV tam blok, AV disosiyas-
yon, VVI modunda V pace fonksiyonlu pacemaker ritmi, sol
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dal érnegi vardi (Sekil 2B). Transtorasik ekokardiyografide
sag ventrikill ici pacemaker lead ve elektrodu ile septal dis-
kinezi ve dekstrokardi izlendi. Batin ultrasonografisinde “situs
inversus totalis” géruldi. Spermiyogramda; sperm sayisi du-
suk, hareketsiz spermatozoid hicreleri ve 1-2 spermotogenez
hucresi goruldu. Dis merkezde yapilan “ter testi” sonucu nor-
maldi.

Tartisma:

Maner Kartagener tarafindan 1933'de tanimlanan Kartage-
ner Sendromu, situs inversus, kronik sinlizit, bronsektazi bir-
likteliginden olusur. Olgularimizin da “situs inversusu” igeren
klasik triadi mevcuttu. Kartagener Sendromu 1/20.000 ora-
ninda gorilen primer siliyer diskinezi sendromlarinin %50'sini
olusturur ve otozomal resessif kalitim gosterir (2). Elektron
mikroskobik olarak en sik gérulen ultrastruktirel bozukluk epi-
telyal siliyalarda “dinein” kollarinin yoklugu olup bir kisim va-
kada ise inefektif silia iglevi vardir (5). Kartagener sendromlu
hastalarda solunum sistemi bulgulari gocukluk ¢aginda baslar,
kronik 6ksuruk, mukoid balgam siktir ve sik pnédmoni éykduleri
vardir. Her iki olgumuzun da gocukluk gagindan itibaren basla-
yan uzun sureli solunum sistemi ile ilgili semptomlari mevcut-
tu. Bronsektazi, tekrarlayan akciger enfeksiyonlari nedeniyle
gelisir ve kistik fibrozisten farkli olarak akcigerin orta ve alt
loblarinda gérdlur. Kronik bronsit ve reaktif hava yolu hastaligi
siktir. SFT normal veya obstruktif tipte ventilasyon bozuklugu
gortlebilir. SFT sonucuna gore her iki olgumuzda hafif derece-
de hava yolu obstriiksiyonu oldugu degerlendirildi. Bronsek-
tazi gelismis olgularda semptomatik duzelme saglanmasi igin
balgam kdiltiriine gére antibiyotik tedavisi verilmektedir. En sik
gorllen patojenler H. influenza (%58), S. pneumoniae (%21),
S. aureus (%19), P. Aeruginosa (%14) ve E. coli (%10)'dir (6).
Olgularimizda balgam kiltiriinde patojen bakteri izole edi-
lemedi. Rinit, hastalarda her zaman mevcut olup %30’'unda
nazal polipozis gorulur. Hastalarda siklikla kronik etmoidal ve
maksiller sinlizit vardir, frontal sinusler genellikle hipoplaziktir.
Her iki olgumuzun paranazal sinds tomografisinde tim para-
nazal sinuslerde polipozis ile uyumlu yaygin yumusak doku
dansiteleri ile maksiller ve etmoidal sinuzit bulgular saptandi.
Erkek olgularda sperm morfolojisi immotil veya dismotil, ancak
sperm sayisi normaldir. Bu nedenle erkek olgularda infertilite
goruldr (1). Olgularimiz sperm incelemesi sonucu sinirda in-
fertilite olarak degerlendirildi.

Literatiirde Kartagener sendromu, atrial ve ventrikiiler sep-
tal defekt ile bildirilmis ancak IASA ile ve interatrial septal ka-
linlagsma ilgili bildirim yoktur (3). Birinci vakamizda oldugu gibi
kronik rinosinuzit ve brongektazisi olan geng hastalarda primer
silier diskinezi ile birlikte IASA'da olasi bir tani olarak akilda
tutulmalidir. IASA genellikle iskemik stroke sebebiyle etiyolo-
jik arastirma yapilirken veya baska bir endikasyon sebebiyle
ekokardiyografi yapilirken tespit edilen potansiyel emboli kay-
nagi olabilen bir durumdur. izole olabilecegi gibi bagka kardi-
yak anormalliklerle de birlikte olabilir. IASA nin tanimlamasi
anevrizma boyutu ve hareketliligine goére yapilmaktadir (7).
IASA atrial septumun genellikle fossa ovalis bélgesinin sag ve/
veya sol atriyuma dogru protrude olmasiyla karakterize lokali-
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ze sakuler bir deformitesidir. Periferal emboli, kardiyoembolik
stroke, pulmoner emboli ve atrial aritmiler olasi klinik durum-
lardir. IASA interatrial basing farki veya fossa ovalisin veya
tim atrial septumun primer malformasyonuna bagli olabilir (8).
IASA izole olabilecegi gibi patent foramen ovale, atrial septal
defekt, mitral valve prolapsusu, marfan sendromu, sinls val-
salva anevrizmasi ve aort diseksiyonu ile birlikte olabilir. Shunt
olup olmadigi optimal transbzefagial ekokardiyografi ile tespit
edilebilir. IASA arteriyel emboli ve fokal atrial aritmi odagi ol-
masi yonuyle énemlidir. Schneider ve arkadaslarinin bir aras-
tirmasinda atrial aritmi siklig1 %26 olarak bildirilmistir. Aritminin
yaninda arteriyel embolizm, dider bir klinik bulgusudur ve sol
atriyumda olugan stazin artmasiyla ve trombis olusumuyla
gerceklesmektedir. IASA'ya bagl emboli sikhdi %20-52 ara-
sinda bildirilmigtir (9). En sik gortlen formu olan (%70) soldan
saga dogru anevrizmasi ve shunti olanlar en yiksek emboli
prevalansina sahiptir. ilk olgumuzda da anevrizma yonii en
¢ok gorilen form olan saga dogru idi ve herhangi bir embolik
olay tarif etmiyordu. Kartagener sendromu ile IASA'nin birlik-
teliginin hangi patofizyolojik mekanizma ile oldugu ya da klinik
anlami olup olmadigi bilinmemektedir ancak Kartagener send-
romlu hastalarda yiiksek morbidite sebebi olabilecek IASAnIn
varhigini anlamh buluyoruz.

ikinci vaka sunumumuzda, Kartagener sendromu ile konje-
nital olarak gelistigi dusunulen ve ¢ocukluk ¢aglarinda semp-
tomatik hale geldigi icin kalici pacemaker implantasyonu
uygulanmis olan hasta sunulmustur. Literatirde sag dal blo-
gu, fasikller blok ve dizeltiimis transpozisyon birlikteligi bil-
dirilmistir (10-12). Ancak konjenital AV blok ve bununla iligkili
pacemaker implantasyonu ile ilgili bilgi yoktur. Bizim sundu-
gumuz ikinci vakada daha 6nceden VVI pacemaker implantas-
yonu uygulanmisti. Cekilen EKG’de AV disosiyasyon oldugun-
dan dolayl daha etkin ¢alismasi amaciyla pacemakerin VDD
modda calistirimasi saglandi. Hasta kardiyak yonden asemp-
tomatikti. AV blogun konjenital olmasi ve Kartagener sendro-
mu ile birlikte olmasinin ortak bir patofizyolojik mekanizma ile
mi yoksa rastlantisal olarak mi tespit edildigi bilinmemektedir.
Kartagener sendromlu hastalar dekstrokardinin yaninda ilave
kardiyak anormalliklerle de birlikte bulunabilirler. Bundan dola-
yI Kartagener sendromlu hastalarda kardiyak tarama amacli
transtorasik ekokardiyografi tetkikinin de yapilmasi tavsiye
edilebilir. Sundugumuz iki vakada da glncel literatire ilave
olabilecek iki ayri kardiyak anormalligin birlikteligi belirtiimistir.
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