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Resumo

A Sindrome de Kartagener é causada por uma doenca
autossdmica recessiva rara, que apresenta uma triade com-
posta por pansinusite crénica, bronquiectasia e situs inversus
com dextrocardia. A incidéncia desta desordem genética é
estimada em 1/25.000. Nosso objetivo é, neste trabalho, aduzir
dados novos aqueles que pesquisam o assunto, para que es-
tejam atentos, acompanhando os pacientes e esperando o
aparecimento eventual desta malformacdo. Foram realizadas
tomografias computadorizadas do térax, abdome e cranio,
além da tomografia computadorizada de alta resolugdo do
torax, audiometria, imitanciometria e video-naso-fibroscopia.

Kartagener Syndrome:
a case report

Palavras-chave: sindrome de Kartagener,
triade de Kartagener, sinusite, dextrocardia.
Key words: Kartagener syndrome,
Kartagener triad, sinusitis, dextrocardia.

/ Summary

T he Kartagener Syndrome is a rare recessive
autossomical disease including the triad: chronical sinusitis,
bronchiectasis and situs inversus with dextrocardia. The
incidence of this genetical disorder is estimated about 1/
25,000. Our purpose in this case report is to include new
informations for who search about this syndrome.
Tomography of chest, abomen and cranium, audiometry,
impedance and nasopharyngoscopy were done.
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INTRODUGAO

RELATO DE CASO

A Sindrome de Kartagener foi descrita inicialmente por
Siewert, em 1904, e estabelecida por Kartagener em 1933.:

A Sindrome de Kartagener é causada por uma doenca
autossdmica recessiva rara, que apresenta uma triade
composta por pansinusite cronica, bronquiectasia e situs
inversus com dextrocardia.* Durante a evolugdo desta doenca,
0 paciente pode apresentar panbronquiolites difusas,
esterilidade, otites médias cronicas e lesdes localizadas
principalmente nos broquiolos respiratorios.*

REVISAO DE LITERATURA

Como ja dito na introducgdo, a Sindrome de
Kartagener é causada por uma doenca autossdmica
recessiva, caracterizada por situs inversus, bronquiectasias
e sinusites cronicas.! A incidéncia é de aproximadamente
1/25.000.4

Os pacientes apresentam tipicamente infecgdes no
trato respiratorio desde criancas, além de pneumonia
crbnica, otite média crdnica, po6lipos nasais, tosse
produtiva, hemoptises, e eventual faléncia respiratéria e
cardiaca.'*

Ela é um subgrupo da Sindrome da Imotilidade Ciliar,
também chamada de discinesia ciliar priméria.>” A dineina
ciliar, geradora da forga mecanica no movimento ciliar, é
deficiente em pacientes com Sindrome de Kartagener.®

A Sindrome de Kartagener e a Discinesia ciliar priméria
estdo associadas com anormalidades da estrutura ciliar, em
particular através da perda ou modificagdo da estrutura da
dineina, modificando seu raio radial, e perdendo a parte
central de seus microtubulos.?® Estas anormalidades podem
ser observadas através do flagelo do espermatozoéide.®*

O exame de microscopia eletronica dos cilios é dificil,
porque a amostra para biépsia esta freqiientemente alterada
pelas infeccdes recorrentes sofridas pelos pacientes
portadores desta sindrome.™*

O aspecto clinico da discinesia ciliar primaria
apresenta-se com tosse produtiva, infecgBes pulmonares,
sinusites, otite média e infertilidade, sendo atribuido
respectivamente, a reducéo do clearance do muco nas vias
aéreas, seios sinusais e reducao da motilidade espermética.®
Bronquiectasias e infec¢des cronicas podem ser resultados
dos estagios finais da doenca pulmonar, sendo acompanhadas
de dispnéia e faléncia cardiaca.’?

O diagnostico de bronquiectasias depende da
demonstracdo de dilatagBes broénquicas saculares ou
cilindricas tipicamente irregulares, através de tomografia
computadorizada de alta resolugdo.”

Pacientes com bronquiectasias apresentam tosse
persistente, produtiva, e algumas vezes dispnéia; 0s sintomas
com freqliéncia sdo agravados pelas infeccdes respiratorias
recorrentes.*

M.P.S, oito anos de idade, masculino, branco. O
paciente apresenta histOria de pneumonias recorrentes desde
os doze dias de vida, rinite, otite média serosa com surtos
de otite média aguda e sinusite cronica. Aos doze dias de
vida teve a primeira pneumonia e até o sétimo més
apresentou mais duas ocorréncias.

Foi constatada a malformacdo chamada Situs inversus
totalis, através de exame radioldgico, aos cinco anos de idade,
depois de ser encaminhado ao cardiologista por apresentar
um sopro cardiaco. Nao ha ocorréncia da malformacgéo em
outros membros da familia.

Ao exame fisico apresenta alteracGes que sugerem
presenca do situs inversus, como a palpagéo do ictus cardiaco
a direita, palpacéo do figado a esquerda e timpanismo no
hipocdndrio direito.

Apresentava respiracdo rude em ambas as bases
pulmonares, secre¢do pods-nasal amarelada e sopro sistélico
no foco mitral.

Foram realizadas tomografias computadorizadas do
torax, abdome e cranio, além da tomografia computadorizada
de alta resolucéo do térax, audiometria, imitanciometria e
video-naso-fibroscopia.

DISCUSSAO

As tomografias computadorizadas de térax e abdome
comprovaram o paciente como portador de situs inversus
totalis, e a tomografia computadorizada de créanio
demonstrou velamento dos seios maxilares, seios etmoidais,
inferindo processo de sinusopatia inflamatdria. Os resultados
do exame clinico e avaliagdo audiolégica sugerem otite
média secretdria. A video-naso-fibroscopia sugere quadro
de rinite, com sinusopatia em atividade. A tomografia
computadorizada de alta resolucdo do tdrax indica
atelectasia, provavelmente causada pelas infeccdes
pulmonares recorrentes, obtidas através da historia do
paciente, sem, contudo, apresentar bronquiectasias
evidentes.

COMENTARIOS FINAIS

Levando em consideracdo que a Sindrome de
Kartagener se caracteriza por situs inversus, sinusite
crbnica, otite média serosa, processos pulmonares, o caso
relatado tem grandes possibilidades de se enquadrar nesta
Sindrome.

O diagnoéstico de certeza é dado pela obtencéo dos
exames para verificagdo da movimentacao ciliar através da
microscopia eletronica e do exame da sacarina, pela obtencéo
de amostras de espermatozoides, eticamente ndo sendo
possivel serem realizados devido a idade do paciente pois
demandaria puncéo testicular.
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Figura 1. Dextrocardia

Figura 3. Opacificacdo parcial dos seios maxilares
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Figura 2. Orgdos abdominais em situagéo invertida
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Figura 4. Opacificagdo parcial dos seios maxilares
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