
Kocaeli Üniversitesi Tıp Fakültesi 
Çocuk Sağlığı ve Hastalıkları  

Anabilim Dalı 
 

Göğüs Hastalıkları Bilim Dalı 
Olgu Sunumu 

 

2 Haziran 2016 Perşembe 
 

Ar. Gör. Dr. Nejla Çelenk Uysal 

Doç. Dr. Zeynep Seda Uyan 

http://www.google.com.tr/url?sa=i&rct=j&q=&esrc=s&source=images&cd=&cad=rja&uact=8&docid=ZkkNiTtCktXDVM&tbnid=aWM6YrR6szdVTM:&ved=0CAUQjRw&url=http://bte.bilgem.tubitak.gov.tr/tr/konusmacilar&ei=UtqVU-PzJ8iyOdPKgNAE&bvm=bv.68445247,d.ZGU&psig=AFQjCNG1EtNy5oLuyzshUNNshmkugK3TXA&ust=1402416033638035
http://www.google.com.tr/url?sa=i&rct=j&q=&esrc=s&source=images&cd=&cad=rja&uact=8&docid=ZkkNiTtCktXDVM&tbnid=aWM6YrR6szdVTM:&ved=0CAUQjRw&url=http://www.anamnez.net/&ei=lNqVU9HvN86_PNebgcAP&bvm=bv.68445247,d.ZGU&psig=AFQjCNG1EtNy5oLuyzshUNNshmkugK3TXA&ust=1402416033638035


ÇOCUK GÖĞÜS HASTALIKLARI 
POLİKLİNİĞİ OLGU SUNUMU 

DR NEJLA ÇELENK UYSAL 

DOÇ DR Z.SEDA UYAN 



E.U 11y 5 ay erkek  

 ġikayet: öksürük hırıltı 

 

 Hikaye:  

   4 yıldır, özellikle kıĢ ve bahar aylarında gözlenen,  

   yılda 3-4 kez tekrarlayan,  

   hastaneye yatıĢını gerektiren düzeyde,  

   ateĢin eĢlik etmediği balgamlı öksürük ve hırıltı mevcut  

 

 



 özgeçmiĢ 

 Prenatal: özellik yok 

 Natal: miad / NSVY/ 3600gr/  

 Postnatal: özellik yok 

 SoygeçmiĢ 

 Anne 40Y/SS      Baba 42Y/SS 

 1.çocuk hastamız 

 2.çocuk 4y/E/SS 



Fizik Muayene  

Kilo: 42 kg (40p), Boy: 143 cm (15p)   

SPO2 %95 

Genel durum: iyi,  

Cilt: Turgor-tonus doğal.  

Baş-boyun: Saç ve saçlı deri doğal. Kafa yapısı simetrik. Boyunda kitle ve LAP yok. 

Gözler: Her yöne hareketleri doğal Göz hareketleri ile ağrı yok. Sklera ve 
konjonktivalar doğal. 

Kulak-Burun-Boğaz: Bilateral kulak zarları doğal. Burun tıkanıklığı,akıntısı yok. 

Kardiyovasküler: S1-S2 doğal. Üfürüm yok. S3 yok. AFN her iki alt ekstremitede 
alınıyor. Kalp tepe atımı 5. interkostal aralıkta. 

Solunum sistemi: Her iki hemitoraks solunuma eĢit katılıyor, bilateral akciğerler orta 
ve alt zonlarda krepitan ralleri mevcut. Ekspiryum uzunluğu mevcut 

 

 



 

 

Gastrointestinal sistem: Batın rahat. Hassasiyet yok. Defans, rebound yok. 

Hepatomegali, splenomegali yok. Bağırsak sesleri doğal. 

Genitoüriner sistem: Haricen kız anomali yok. 

Nöromusküler sistem: Bilinç açık, koopere –oryante. Patolojik refleks yok. 

Klonus yok.  

Ekstremiteler: Kas kitlesi doğal, deformite yok. 

 



Laboratuvar 

 

 BK: 14900    

 NEU: 9920    

 LYM: 2633    

 HGB: 11    

 MCV: 69      

 PLT: 359 000 

 

 

 

 



Görüntüleme 

 



Ön tanınız?  
Hangi tetkikleri isterdiniz?  



 DıĢ merkezli toraks BT (09.07.2015): Her iki akciğer alt lob 
bazal segmentte buzlu cam görünümleri ve fokal 
infiltrasyon alanları izlenmektedir. Sol akciğer alt lob 
laterobazal segmentte fibrotik bantlar izlenmektedir. 

 Tot IgE 15 

 IgA 171 (42-692) 

 IgM 165 (38-484) 

 IgG 1298 (835-2894) 

 





 Nazal Nitrik oksit : 7 ppt ( normali>25 )  

       (bakılan laboratuvarın normal değeri) 



Patolojik bulgular 

Tekrarlayan hırıltı ve öksürük atakları 

PAAG’de infiltrasyon 

DüĢük nazal nitrik oksit düzeyi 
 

 

 



? 



Birincil siliya dis-kinezisi  
(Birincil siliya devinimi bozukluğu) 
(Primer siliya dis-kinezisi, PSD) 

 Anormal silyer fonksiyon nedeniyle infantil dönemden itibaren 
baĢlayan kronik sinopulmoner infeksiyonlar ile karakterize 

 15.000-20.000 kiĢide bir görülen  

 Otozomal resesif bir hastalıktır 

 Silyer hareketin azalması (silyer immotilite) ya da paterninin 
değiĢmesi (silyer diskinezi) ile karakterizedir. 

 Embriyonik dönemde kalp ve iç organların normal pozisyonunu kontrol 
eden nodal silya defektif olduğu için asimetri oluĢabilir. 

 Bu nedenle PCD’li olguların %40-50’sinde situs inversus totalis vardır  



 Hastalık 1933’te sinüzit, bronĢektazi ve situs inversus triadı ile 
Kartagener tarafından tarif edilmiĢ 

 Afzelius 1976’da patogenezin silya yapısında ya da fonksiyonunda 
defekt ile iliĢkili olduğunu bildirmiĢtir.  

 Sonraki yıllarda yapılan çalıĢmalarda, hareketli silya varlığında bile 
hastalığın geliĢtiği gösterildiği için silyer immotilite yerine silyer 
diskinezi terimi tercih edilmiĢtir 



 Tüm silya komponentlerinde (dıĢ dynein kolları, iç dynein kolları, 
radial spoke, merkezdeki çift tubul, vb.) PSD’ye yol açan defekt 
olabileceği gösterilmiĢtir.  

 Bu defektlerden respiratuar silya dıĢında primer silya, ependimal silya 
ve sperm de etkilenebilir 

 Hidrosefali ve infertilite de görülebilir.  

 Akson yapısını veya silyanın aksesuar komponentlerini kodlayan 
genlerdeki mutasyonların, silyada anormal yapı ya da anormal 
fonksiyona yol açtığı gösterilmiĢtir 



 En sık saptanan mutasyonlar; DNAH5, DNA11, DNAI1, DNAI2, LRRC50, KTU, 
CCDC39, CCDC40 ve CCDC103  

 ġu anda tanımlanmıĢ 31 mutasyon mevcut 

 Özellikle iç ve dıĢ dynein kollarında defekte yol açarak PCD’ye neden olurlar 



Klinik bulgular 

 Mukosilyer klirensin bozulması üst ve alt hava yollarında enflamasyona 
ve yineleyen infeksiyonlara neden olur 

 Üst hava yolunda kronik sinüzit, tekrarlayan otit, iĢitme kaybı 

 Alt hava yollarında tekrarlayan akciğer enfeksiyonları ve kronik 
öksürük 

 Semptomlar doğumdan itibaren görülebilir.  

 Yenidoğanda açıklanamayan solunum güçlüğü, burnun nazal 
sekresyonlar ile obstrükte olması, öksürük ve atelektazi 



 Sütçocuğu döneminde kronik öksürük, baĢta orta kulak infeksiyonları 
olmak üzere yineleyen solunum yolu infeksiyonları 

 Okul çocuğunda yineleyen sinus infeksiyonları, balgamlı öksürük, 
atelektazi ve bronĢektazi varlığında PSD araĢtırılmalıdır 

 Kompleks kardiak anomali varlığında, situs inversus ile birlikte 
solunum yakınmaları varsa,  

 Etiyolojisi aydınlatılamamıĢ bronĢektazilerde 

 İnfertil erkeklerde PSD akla gelmelidir.  



RADYOLOJİK BULGULAR 

 Akciğer grafisinde en yaygın bulgu sık hiperinflasyon ve peribronĢiyal 
kalınlaĢmadır.  

 Hastaların %50’sinde dekstrokardi görülür.  

 Açıklanamayan atelektazi ya da konsolidasyon varlığında kuĢku 
duyulmalıdır.  

 HRCT’de peribronĢiyal kalınlaĢma, mukus tıkaçları, bronĢektazi, fokal 
hava hapsi, mozaik görünüm saptanabilir.  

 Radyolojik değerlendirme için giderek HRCT yerine çok daha az 
radyasyon riski olan 3.0-T MRI tercih edilebileceği söylenmektedir 



SFT 

 

 Solunum fonksiyon testleri yineleyen alt hava yolu infeksiyonlarının 
neden olduğu skarlardan etkilenir.  

 En sık gözlenen obstrüktif pattern olmasına rağmen, mikst fonksiyon 
kaybına da neden olabilir.  

 ÇalıĢmalar PSD’li hastaların FEV1’inde her yıl %0,8 oranında kayıp 
olduğunu göstermiĢtir 



TANI 

 Tanı yöntemlerinin sınırlılığı ve deneyime dayalı olması nedeniyle 
kesin tanı alan hasta sayısı çok daha azdır.  

 Kistik fibrozda ortalama tanı yaĢı 1,3 yaĢ iken,  

 PSD’de situs varsa 4,4 yaĢ, situs inversus yoksa 6 yaĢa kadar 
gecikmektedir.   

 Kesin tanı için nazal biyopsi örneği hem silya fonksiyonu için video 
mikroskopi ile hem de ultrasrüktürel silya defekti için elektron 
mikroskopi ile değerlendirilmelidir.  

 Az sayıda merkezde bulunan bu tanısal araçlar bile bazı hastalarda 
yeterli olmamakta tanı genetik analiz ile desteklenmektedir.  

 



Ne zaman PSD Ģüphesi duyalım 

 Yineleyen solunum yolu infeksiyonları  

 Kronik sinüzit  

 Yineleyen otit 

 Kronik balgamlı öksürük  

 BronĢektazi gibi bulgularla birlikte situs inversus  

 PSD tanısı almıĢ akraba öyküsü 



Test KullaŶıŵı DezavaŶtajları 

Nazal NO Tarama testi, daha çok PSD’yi dışlaŵaya 
yarar 

YaŶlış pozitif soŶuçlar ďildirilŵiş 

Her merkezde bulunmaz 

Sakkarin testi Tarama testi YaŶlış pozitif ve yaŶlış Ŷegatif soŶuçlar sık 
görülür 

Elektron mikroskopi Doğrulaŵa testi %20 yaŶlış Ŷegatif soŶuç olaďilir 

Deneyimli lab ve patolog gerektirir 

Yüksek hızlı videoŵikroskopi Doğrulaŵa testi 
Taze örŶekte çalışılŵalı 

YaŶlış pozitif soŶuçlar olaďildiğiŶdeŶ pozitif 
testiŶ tekrarlaŶŵası gerekir 

Deneyimli lab gerektirir 

Hücre kültürü Diğer testlerle taŶı koŶulaŵadığıŶda 
uygulaŶaŶ ďir doğrulaŵa testi 

Koŵplike, zaŵaŶ alıĐı, çok az ŵerkezde 
uygulaŶıyor 

Tanısal Testler 



 Pek çok merkezde sakkarin testi ya da nazal fırçalama ile elde edilen 
örneğin mikroskopik değerlendirmesi ile tanı desteklenmeye 
çalıĢılmaktadır.  

 GeçmiĢ yıllarda tarama testi olarak kabul edilen sakkarin testinin 
yerini nazal nitrik oksit ölçümü almıĢtır.  

 Normalde 125-867 nl/dk olan nazal NO düzeyi PSD’de normal değerin 
1/10’una kadar düĢmektedir. 

 



ERS primer silyer diskinezi rehberinin 

tanı önerileri 
 1. Klinik kuĢku olduğunda nazal ya da 

bronkoskopik biyopsi örneklerinde silli epitelin 

incelenmesi ile tanı doğrulanmalıdır.  

 2. Nazal NO tanı değil yalnızca tarama 
amacıyla kullanılabilir. Diğer tarama testi olan 
sakkarin testi ise güvenilir değildir.  

 3. Silyer vuru sıklığı ve vuru paterni yüksek 
hızlı video mikroskopu ile, silya yapısı 
elektron mikroskopu kullanılarak 
değerlendirilmelidir.  

 4. Diğer tanı yöntemleri arasında hücre 
kültürü, immunofloresan ile dynein 

proteininin lokalizasyonunun incelenmesi, 

genetik analizler yer alır. 

 



ERS primer silyer diskinezi rehberinin 

tedavi önerileri  

 1. Fizyoterapi ve egzersiz ile hava yolu 
klirensi sağlanmalıdır  

 2. İnfeksiyon kuĢkusunda antibiyotik 
tedavisi önerilir  

 3. SeçilmiĢ hastalarda rhDNase ve 
hipertonik salin kullanılabilir  

 4. Astım eĢlik etmiyorsa inhale steroid 
önerilmez  

 5. Kronik otit varlığında ventilasyon tüpü 
uygulamaktan kaçınmalıdır  

 6. Pnömokok ve influenza aĢısı dahil aĢı 
programı eksiksiz uygulanmalıdır 



Hastamızda neler yapıldı? 

 Pnömoni için tedavi baĢlandı 

 Bronkodilatör tedavisi ve solunum fizyoterapisi baĢlandı 

 Kardiyoloji konsültasyonu: EKO normal  

 KBB konsultasyonu: Akut sinüzit ile uyumlu 

 Silya biyopsisi ve bronkoskopi planlandı 

 Ter testi : normal sınırlarda 

 


