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Primer silier diskinezi (‹mmotil silya sendromu) otozomal resesif geçiflli, silier yap› ve fonksiyonlarda anormalliklerle giden ve 20000 canl› do¤umda bir
görülen nadir bir hastal›kt›r. Öksürük yak›nmas›yla baflvuran yirmi ayl›k erkek hasta dekstrokardi saptanarak klini¤imize sevk edilmiflti. Hastan›n öykü-
sünden yenido¤an döneminden itibaren tekrarlayan akci¤er enfeksiyonlar› geçirdi¤i ö¤renildi. Muayenesinde kalp tepe at›m› sa¤da duyulan hastan›n
PA akci¤er grafisinde kalp, aortik ark ve mide gaz odac›¤› sa¤dayd›. Kar›n ultrasonografisi total situs inversus ile uyumluydu. Konka nazalis inferiorun
üzerinden al›nan mukazal örneklerin elektron mikroskopik incelemesinde dinein kollar›nda kay›p ve düzensizleflme saptanarak primer silier diskinezi ta-
n›s› do¤ruland›. Primer silier diskinezi tan›s› konulan hastalara otozamal resesif kal›t›m bilgileri verilmeli, s›k karfl›lafl›lan akci¤er enfeksiyonlar› etkenle-
rine karfl› koruyucu afl›lar yap›lmal› ve hastalar düzenli olarak izlenmelidir.
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Girifl: Laringeal perde “laryngeal web” (LP) embriyonel hayatta larinksin rekanalizasyonunda aksamalar sonucu geliflen nadir bir konjenital anomalidir.
Klini¤e baflvuru yenido¤an döneminde acil entübasyon ve trakeostomi gerektiren a¤›r solunum s›k›nt›s› ile olabilece¤i gibi, yaflam›n ilk 6 ay›nda geliflen
eforla artan aral›kl› bifazik stridor, tekrarlayan krup veya siyanoz ataklar› ya da zay›f ve bo¤uk sesli a¤lama ile olabilir. Do¤umdan itibaren stridoru olan
ve fiberoptik nazofaringolaringoskopi ile subglottik LP tan›s› alan 2 ayl›k olgu bu nadir antiteyi hat›rlatmak için sunuldu.
Olgu: ‹ki ayl›k erkek bebek do¤umdan beri olan h›r›lt› ve zay›f sesle a¤lama yak›nmalar› ile getirildi. Aralar›nda akrabal›k olmayan çiftin, ilk bebe¤i olarak
sorunsuz bir gebeli¤i takiben zaman›nda normal yolla 3500 gr do¤mufltu. Nöromotor geliflimi normal olan hastan›n soygeçmiflinde özellik tan›mlanm›yor-
du. Fizik incelemede; a¤lamakla artan, nefes alma ve verme fazlar›nda duyulan stridor saptand›. Siyanoz yoktu. A¤lama s›ras›nda sesi k›s›kt›.
Kan biyokimyas›, hemogram, tiroid fonksiyon testleri, telekardiyografi, EKG normaldi. Kulak Burun Bo¤az Bölümü taraf›ndan yap›lan fiberoptik nazofarin-
golaringoskopi ile vokal kordlar›n 1cm alt›nda trakeay› önden daraltan laringeal perde izlendi.
Tart›flma: Laringeal perde birçok seride glottik seviyede tespit edilmifl olup olgumuzda oldu¤u gibi subglottik yerleflim oldukça nadir bildirilmifltir. Hasta-
lar›n yaklafl›k üçte birinde subglottik stenoz baflta olmak üzere ikinci bir solunum yolu anomalisi gösterilmifltir. Olgumuzda trakeay› önden daraltan 
laringeal perde d›fl›nda krikoid k›k›rda¤a ait kal›nlaflma ve izole subglottik darl›k saptanmad›. LP’nin kardiyovasküler, gastrointestinal, renal sistemler ile
göz ve ekstremiteleri ilgilendiren anomalilere efllik edebildi¤i bildirilmifltir. Hastalarda en s›k 22q11 delesyonu olmak üzere kromozom anomalileri de gös-
terilmifltir. Major dismorfik belirtilerin gözlenmedi¤i olgumuzda izlemde genetik de¤erlendirme ve ayr›nt›l› sistematik inceleme planlanm›flt›r. 
Stridor, zay›f sesle a¤lama, disfoni yak›nmas› olan hastalarda laringeal patolojinin ve yayg›nl›¤›n›n do¤ru olarak tan›mlanmas›, uygun tedavinin planlan-
mas› için en yararl› yöntem laringoskopidir. Hasta bafl›nda uygulanabilen, anestezi gerektirmeyen fiberoptik nazofaringolaringoskopi, varsa ek laringot-
rakeal anomalilerin tan›nmas›nda da yard›mc›d›r. LP tedavisinde amaç havayolu aç›kl›¤› ve kaliteli fonasyon sa¤lamakt›r.
Etkilenen laringeal yap›lar›n yayg›nl›¤›na ve hava yolu t›kan›kl›¤›n›n derecesine göre izlenecek yol belirlenir. A¤›r solunum s›k›nt›s› yaratmayan küçük LP
tedavisiz izlenirken, disfoni ve a¤›r havayolu t›kan›kl›¤› yaratan LP’de cerrahi giriflim gereklidir. Cerrahiye ek olarak topikal mitomisin-C uygulanmas›n›n
ikincil fibrozisi engelleyerek baflar›y› artt›rd›¤› bildirilmifltir.
Sonuç: Laringeal perde stridor yak›nmas› ile baflvuran hastalarda nadir görülen bir konjenital anomali olarak akla gelmelidir. Kesin tan› ve tedavinin yön-
lendirilmesi için fiberoptik nazofaringolaringoskopi en uygun yöntemdir.
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Erken süt çocuklu¤u döneminde stridorun en s›k sebepleri larinks ve trakean›n geliflimsel anomalileri (laringo-trakeomalazi) ve enflamatuvar olaylar›d›r.
Belirgin solunum s›k›nt›s›, atefl yüksekli¤i ile baflvuran, özgeçmifl ve soygeçmiflinde özellik saptanmayan 2 1/2 ayl›k k›z olgunun yap›lan fizik muayene-
sinde atefl yüksekli¤i, taflipne, taflikardi, stridor, beslenme güçlü¤ü, boyun sa¤ taraf›nda flifllik saptand›. Olgunun yap›lan tetkiklerinde lökositoz, akut faz
reaktanlar›nda yükseklik, boyun USG ve BT incelemelerinde retrofarengeal abse saptand›. Aspire edilen materyalde staf. aereus üredi. Kültür antibiyog-
rama uygun olarak tedavisi düzenlenen olgunun izleminde klinik ve laboratuar bulgular› belirgin olarak geriledi. Olgu bu yafl grubunda stridorun nadir bir
sebebi olmas› nedeniyle sunuldu.
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