Caso Clinico
Clinical Case

Kattia Cristina Naves' Sindroma de Kartagener
Jodo Paulo Vieira dos Santos’ e

José Henrique Santana®

Gesner Pereira Lopes Kartagener syndrome

Recebido para publicagaol/received for publication: 05.05.19
Aceite para publicagao/accepted for publication: 05.07.21

Resumo

ApresentEu-se para atendimentE uma mulher de 48
anFs, branca, natural e prEcedente de Uberaba-MG,
cEm quadrE de dispneia em repFusE, febre, tEsse
prEdutiva, escarrE esverdeadE e dEr tEracica
ventilatoriE-dependente ha 3 dias. Durante a
investigacdE {Ei visualizada, em radiEgrama e
tEmEgrafia de torax, presenca de dextrEcardia e
cEnsElida¢iE em |EbE inferiFr direitE pEr prEcessE
brEncEpneuménicE. OptEu-se pEr internamentE
e antibiFEticEterapia. PrEsseguiu-se investigaciE
cEm realiza¢3E de tEmEgrafia de mastoides e
cavidades paranasais que indicaram FtEmastFidite
cronica bilateral e imagens de sinusEpatia cronica

Abstract

A White, 48-year-Eld wEman, natural {rEm
Uberaba-MG, presented herself tE hEspital. She
had a picture Ef rest dispnea, fever, prEductive
cEugh, greenish catarrh and ventilatEry-depend-
ent thEracic pain, {Er 3 days. During investigatiEn,
thrEugh radiFgram and thFEracic tEmEgraphy, it
was visualized the presence Ef dextrEcardia and
cEnsElidatiEn in lEw right 1Ebe by brEn-
chEpneumEnic prEcess. It was Epted {Er hEspitali-
zatiEn and antibiEtic therapy. InvestigatiEn was
carried En with tEmEgraphy Ef mastFids and
paranasal cavities which shEwed bilateral chrEnic
FtEmastFiditis and images Ef chrEnic sinusEpathty
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permitindE diagnEsticar um casE de sindrEma de
Kartagener. O nEssE EbjectivE é aduzir nEvEs
dadFs aqueles que pesquisam E assuntE para que
estejam atentEs aE eventual aparecimentE desta
malfErmac3E.
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allEwing the diagnEsis Ef a case Ef Kartagener Syn-
drEme. Our purpEse in this case repErt is tEinclude
new infErmatiEns fEr whE search abEut this syn-
drEme.
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Key-words: Kartagener, brEnchiectasia, sizus
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versus, dextrEcardia, sinusEpatia, EtEmastFidite.

A sindroma dos cilios
iméveis, ou sindroma
de Kartagener, é uma
doenga autossémica

recessiva
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Introduc¢Go

A sindrEma dEs ciliEs imoéveis, Eu
sindrEma de Kartagener, é uma dEenca
autEssOmica recessiva que se caracteriza
pEr sinusite paranasal crénica, brEn-
quiectasias e sizus inversus>2. £ um subgrupE
da sindrEme da imFEtilidade ciliar, também
chamada discinesia ciliar primaria®*.

A dEenca fFi descrita inicialmente pEr
Siewert’, em 1904, mas cEube a Karta-
gener!, em 1933, publicar um estudE
detalhadE cEm 11 casEs, relaciEnandE, sEb
um mesmE perfil clinicE-patElogicE,
cEmpEnentes classicEs da sindrEme que
pEsteriErmente recebeu seu nEme. Camner
et al®” descreveram a diminui¢iE dE dea-
rance mucEciliar pulmEnar ¢cEm acimulE
de secre¢des bronquicas e Afzelius®
demEnstrEu a imFtilidade dEs espermatE-
zbides dFs dEentes afectadEs.

A sindrEma exibe anFrmalidades da estru-
tura ciliar cEm perda Eu mEdificaciE da
dineina, alterandEa parte central de seus mi-
crEtibulEs. Os ciliEs dE epitéliE bronquicE
tErnam-se imoveis Fu disméveis cEmprEme-
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tendE a depurac3E mucEciliar nE tractE
respiratOriE.

Os dEentes apresentam surtEs repetidEs
de infec¢3E dE sistema respirat6riE supe-
riEr e inferiFr, desde a infancia. CEm E
tempE, surgem as defErmidades, cEm
dilatag3E da arquitectura bronquica e
aparecimentE das brEnquiectasias, sEbre-
tudE nEs |EbEs inferiFres.

As brEnquiectasias pEdem n3E estar pre-
sentes aE nascer, mas em dEis ter¢Es dEs
dEentes aparecem antes dEs 10 anFs de
idade. De um mEdE geral, as brEnquiec-
tasias incidem em 22% dEs casEs de situs
inversus, em 14% das dextrEcardias e em
0,5% da pEpula¢3E tEtal’. Ha pEssibi-
lidade de fErmagiE de fistulas brEncFpleu-
rais e emplema ’ .

RinFrreia cronica, espessa e mucoide pEdem
manifestar-se desde a infancia. POlipEs nasais
estiE presentes em 30% dFs dEentes. A Etite
meédia crénica é uma manifestaciE cEmum
e a retracgiE da membrana timpanica é
também frequente’®. Os abscessEs cerebrais
siE cEmplicagdes recEnhecidas!'.
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Fig. 1 — Radiograma de térax: foco de consolidagéo na
base pulmonar direita por processo broncopneumonico.
brénquios ectasiados e de paredes espessadas
predominantemente localizados no tergo médio e inferior a
esquerda. Presenga de dextrocardia.

As anormalidades progridem lentamente
e muitos pacientes tém vida relativamente
normal.

A fertilidade geralmente é reduzida nas
mulheres, devido a disfungdo do epitélio
ciliar dos ovidutos, e ha maior risco de
implantagdo tubaria do ovo fertilizado em
decorréncia de anormalidades ciliares nas
tubas uterinas2. Os homens portadores da
sindroma apresentam infertilidade secun-
daria a disfungio flagelar dos espermato-
zo6ides P.

A incidéncia da doenga é de 1 caso para

32 000 nascidos vivos, sem predominancia
de sexo, o que torna o caso raro e digno
de registo ™.
O nosso objectivo é aduzir novos dados
aqueles que pesquisam o assunto para que
estejam atentos ao eventual aparecimento
desta sindroma.

Caso clinico
Apresentou-se para atendimento uma
mulher de 48 anos, branca, nio tabagista,
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Fig. 2 - Tomografia de térax: Nas bases pulmonares
identificam-se bronquiectasias, sendo que em alguns
brénquios observa-se impactagdo mucdide.

A incidéncia da
doenga é de 1 caso
para 32 000 nascidos
vivos

Fig. 3 — Tomografia de cavidades paranasais: Velado do
seio maxilar direito e espessamento mucoso do seio maxilar
esquerdo relacionado a processo inflamatério/infeccioso.
Status pés-cirurgico de seios maxilares.
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Histéria de
pneumonias
recorrentes (...)
Dextrocardia

Bronquiectasias (...)
quadro de sinusite
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natural e procedente de Uberaba-MG,
com dispneia moderada em repouso,
febre, tosse produtiva, escarro esverdeado
e dor toracica ventilatorio-dependente ha
3 dias. Relatava quadro de sinusite aguda
ha uma semana com intensa dor na regiio
frontal.

A doente apresentava historia de pneu-
monias recorrentes desde os oito anos,
concomitante a sinusite cronica e otite
meédia serosa com surtos de otite média
aguda. Foi informada ser portadora de
bronquite crénica e orientado tratamento
clinico apenas na vigéncia de sintomas
compativeis com processo infeccioso.
Aos dezanove anos foi constatada a dex-
trocardia, através de exame radiologico,
apOs procurar atendimento devido a
quadro severo de pneumonia.

Tem duas filhas e nega alteragdes de ferti-
lidade. Ndo ha registo de casos semelhantes
em outros membros da familia.

Ao exame fisico, constatou-se quadro
febril (Temperatura ax. 39,8°C), redugio
do murmirio vesicular globalmente e
presenga de roncos difusos bilateralmente.
A palpagio verificava-se figado 4 esquerda
e timpanismo no hipocondrio direito,
sugerindo situs inversus totalis.

A radiografia de torax demonstrou dextro-
cardia (com arco adrtico e o apice cardiaco a
direita), imagens sugerindo bronquiectasias
nas bases pulmonares e ténue foco de con-
solidagdo no terco inferior do pulmio direito
por processo broncopneumonico (Fig. 1).
Optou-se por internamento da doente
para tratamento e investiga¢do do caso.
Foi colhida amostra para cultura do escarro
e iniciada antibioticoterapia.

Embora a doente apresentasse lesdes
pulmonares importantes, demonstrava
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melhoria com o uso de antibidticos,
confirmando o relato da literatura ®.
Apbs trés dias de internamento, foi
solicitada tomografia computadorizada de
torax para avaliar possiveis anormalidades
que justificassem as infec¢Oes pulmonares
de repeti¢io. Asimagens indicavam bron-
quiectasias em ambas as bases pulmonares,
principalmente a direita, as quais apresen-
tavam paredes marcadamente espessadas,
sugerindo processo inflamatério. Em
associacio, identificava-se secre¢io no in-
terior de alguns dos bronquios ectasiados.
Notava-se também ténues opacidades
centro-lobulares com aspecto em “arvore
de brotamento” relacionado a acimulo de
secregdo/espessamento em bronquios de
pequeno calibre (Fig. 2).

A tomografia de cavidades paranasais bus-
cava avaliar o quadro de sinusite apresentado
pela doente e indicou velado do seio
maxilar direito, com imagens sugerindo
sinusopatia cronica (Fig. 3). A tomografia
de mastoides evidenciou otomastoidite
cronica bilateral mais acentuada a direita.
A cultura do escarro indicou Streptococcus
pneumoniae.

Trinta e cinco dias ap6s a alta hospitalar, a
doente voltou ao ambulatorio de Pneu-
mologia para avaliagio da fun¢io pul-
monar. O teste da fungdo respiratéria
demonstrou distirbio ventilatorio obs-
trutivo de grau leve, sem resposta ao teste
com broncodilatador. Foi indicada fisio-
terapia respiratoria como forma de favo-
recer a depuragio mucociliar e tratamento
clinico de manutencio, a fim de evitar
novos processos infecciosos.
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Discussdo

A sindroma de Kartagener é caracterizada
pela presenca de sinusite paranasal, bron-
quiectasia e situs inversus, todos apresentados
pela doente. Outras malformagdes con-
génitas, como transposi¢do de grandes
vasos, estenose pilorica, imperfuragio
anal, fissura palatina e localizagio do
meato uretral no sulco ventral da glande
peniana, podem estar associadas'®.

De diagnostico raro, a suspeita recai sobre
doentes que apresentam infec¢des respi-
ratérias de repetigio e situs inversus desco-
berto a radiografia de térax.

O diagnéstico precoce evita alteragdes no
desenvolvimento fisico e maiores deforma-
¢Oes na arquitectura pulmonar devido a
processos infecciosos repetidos.

Segundo a literatura?’, o diagnostico de
sindroma de Kartagener é firmado por
volta da segunda década. Assim, o caso
relatado apresentou diagnostico tardio,
embora a dextrocardia ja tivesse sido
evidenciada desde os 19 anos através do
radiograma de torax. A tomografia evi-
denciava formagdes cisticas sugestivas de
bronquiectasias preferencialmente em
lobos inferiores, conforme é esperado na
sindroma *.

A terapéutica é sintomatica, buscando re-
duzir as infecgbes bronquicas e sinusais. As
indicag¢des de exérese pulmonar por bron-
quiectasia sdo: 1) hemoptise importante
e/ou repetida; 2) supuragio grave; 3)
possibilidade de resseccio total, mesmo
bilateral, em casos especiais, avaliados
com provas funcionais respiratéorias. Mas,
embora a ressec¢io pulmonar seja
realizada em 30% dos doentes, é raro o
caso em que esse procedimento consegue
retirar todas as bronquiectasias existentes
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além da permanéncia do defeito genético
de base ¥.

O acompanhamento destes doentes deve
ser periddico, tendo em vista que a sus-
pensdo de medidas terapéuticas geralmente
leva a recidiva do processo infeccioso
respiratorio.

A bidpsia de mucosa nasal no corneto meédio
e inferior por curetagem, para estudos
baseados em microscopia electrénica,
procura evidéncias de alteragdo da fungio
ciliar ou de sua ultra-estrutura”®. A mesma
analise pode ser realizada no flagelo dos
espermatozdides de doentes que apre-
sentam a sindroma?..

Actualmente o diagndstico é feito intra-
-Gtero com o reconhecimento do situs in-
versus pela ultra-sonografia .
Concluindo, apesar de incomum, a sin-
droma de Kartagener deve ser considerada
no diagnostico diferencial das pneumonias
de repeticio, pois o diagnéstico precoce é
fundamental para o prognéstico do
doente. A supervisio médica reduz a
ocorréncia de processos infecciosos e
proporciona maior sobrevida. A tomo-
grafia computadorizada de térax € o
exame de elei¢io para determinar a pre-
senca de bronquiectasias e o grau de
comprometimento pulmonar.
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