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INTRODUCAO

A discinesia ciliar primaria ¢ uma doenga hereditaria carac-
terizada por anormalidades estruturais que comprometem
a atividade ciliar normal, com conseqiiéncias diretas sobre
a depuragdo mucociliar, predispondo a infecgdes respirato-
rias de repeti¢ao, resultando em doenga obstrutiva cronica
do trato respiratoriol.

A sindrome de Kartagener ¢ um subgrupo da discinesia
ciliar primaria, causada por uma doenga autossémica re-
cessiva rara e apresenta-se na triade composta por pansinu-
site cronica, bronquiectasias e situs inversus com dextrocar-
dia%. A incidéncia desta desordem genética é estimada em
1/25.000 pessoas.

O objetivo deste estudo foi apresentar um caso de paciente
com essa sindrome e o tratamento instituido.

RELATO DO CASO

Paciente do sexo masculino, 27 anos, branco, natural e pro-
cedente de Sdo Paulo. Foi admitido na enfermaria da Cli-
nica Médica do Hospital Sao Paulo com quadro de tosse
produtiva com expectoragao esverdeada, acompanhado de
dispnéia ao repouso, inapeténcia e febre ndo aferida, sendo
diagnosticado pneumonia.
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Apresentava como antecedentes pessoais: cirurgia de lobecto-
mia no lobo superior direito com um ano ¢ seis meses, devi-
do a um cisto broncogénico congénito com um ano de idade;
além de sinusites ¢ pneumonia de repeti¢do, dextrocardia e
bronquiectasias. Negava tabagismo. Relatava ser dependente
de oxigenoterapia domiciliar prolongada ha 20 anos, usando 1
L.min"! em repouso, 2 L.min™ nas atividades e 3 L.min™ durante
o sono. Depois de trés dias da internagdo, houve necessidade de
suplementagao da oferta de oxigé€nio por piora da dispnéia.
Ao exame fisico apresentava ictus cordis palpavel no 5° es-
paco intercostal direito, torax simétrico com cicatriz de
toracotomia poOstero-lateral a direita, murmurio vesicular
presente bilateralmente com roncos difusos e sopro tuba-
rio no tergo superior do hemitoérax direito.

Realizou-se radiografia de torax e tomografia computa-
dorizada (Figuras 1 ¢ 2), que apresentaram dextrocardia,
sem cardiomegalia, pulmao esquerdo vicariante com hi-
perinsulflagao, atelectasia no lobo superior direito com
desvio ipsilateral traqueal.

O paciente foi submetido a dois espermogramas, sendo que o
primeiro evidenciou motilidade de 39%, concentragao 131,8
milhdes por mL, teste de vitalidade 76%, células redondas
14,3 milhoes por mL, sem neutrofilos. Repetiu o exame uma
semana depois, obtendo o seguinte resultado: motilidade de
43%, concentragao 199,5 milhdes por mL, teste de vitalidade
73%, células redondas 17,6 e neutrofilos 0,2. O teste da saca-
rina demonstrou viscosidade dentro da normalidade.

Figura 1 — Radiografia de Torax Pdstero-Anterior com Dextro-
cardia
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Figura 2 — Tomografia Computadorizada de Torax com
Dextrocardia
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Figura 3 — Tomografia de Torax: Pulmao Esquerdo Vica-
riante e Atelectasia no Lobo Superior Direito.

DISCUSSAO

Siewert, em 1904, descreveu o caso de um jovem com situs
inversus, bronquiectasia e tosse cronica desde a infancia.
Em 1933, Kartagener caracterizou a triade de situs inversus,
bronquiectasia e sinusopatia cronica como uma entidade
clinico-patoldgica distinta!. Em 1970, Afzelius descreveu a
imotilidade ciliar na infertilidade masculina em individuos
que apresentavam a triade®*.

O epitélio colunar pseudo-estratificado ciliado reveste o
trato respiratorio desde o tergo posterior das fossas nasais
até os bronquiolos, incluindo os seios paranasais e ouvido
médio’.

O cilio possui estrutura tubular formada por uma mem-
brana externa propria com nove pares de microtubulos pe-
riféricos e um par central®. As pontas de filamentos radiais
unem os pares periféricos aos centrais e as pontes de nexina
ligam os pares periféricos entre si, conferindo mobilidade e
resisténcia ao conjunto. Cada par periférico de microtubu-
los € dotado de dois bragos de dineina, um externo (respon-
savel pela freqiiéncia dos batimentos) e outro interno (que
atua na forma de onda dos batimentos)’. A dineina ciliar,
geradora de forga mecanica no movimento ciliar, ¢ deficien-
te em pacientes com sindrome de Kartagener’.

Nos primeiros anos de vida, o acometimento da via aérea
superior e ouvido médio predomina; as manifestagdes va-

riam desde rinorréia leve a sinusite e otite média de repeti-
¢do, sendo os sintomas geralmente recorrentes®’.

Com a progressao da doenga, surgem sintomas de infec-
¢do do trato respiratdrio inferior e o desenvolvimento de
complicagdes como bronquiectasias, hipocratismo digital e
déficit de crescimento®.

No individuo adulto, a sindrome de Kartagener pode se
apresentar como tosse produtiva e sinusopatia cronica, oti-
te média de repetigdo, mesmo na auséncia de situs inversus'.
A infertilidade masculina pode ser a queixa predominante
na presencga ou nao de sintomas respiratorios, uma vez que
o curso da doenca ¢ variavel e alguns individuos podem
atingir a vida adulta com poucos sintomas respiratorios'!.
Portadores desta sindrome apresentam internagdes fre-
qlientes por infecgdes respiratérias cronicas, associadas a
bronquiectasias, que podem ser resultado dos estagios fi-
nais da doencga, sendo acompanhada de dispnéia e faléncia
cardiaca'?

A infertilidade masculina pode ser observada pela perda ou
modificag¢ao da estrutura da dineina, modificando seu raio
radial e perdendo a parte central dos seus microtubulos no
flagelo dos espermatozoéides.

A partir da suspeita clinica, alguns exames com valor pre-
suntivo podem ser realizados, como o teste da sacarina, que
avalia indiretamente a depura¢do mucociliar; a dosagem de
oxido nitrico exalado, que se encontra com niveis reduzi-
dos ¢ a freqiiéncia do batimento ciliar, que observado na
microscopia dptica em material obtido através da bidpsia
nasal esta usualmente diminuida®!314,

O diagnostico definitivo é por meio do estudo da ultra-es-
trutura, da orientacdo e da funcio ciliar®.

Na tomografia computadorizada de alta resolugdo podem
ser observadas dilatagdes bronquicas saculares ou cilin-
dricas tipicamente irregulares, localizadas comumente no
lobo médio direito!®!7,

O objetivo é o tratamento precoce das infecgdes das vias
aéreas superiores e ouvido médio e a prevencao do desen-
volvimento de complicagdes como déficit auditivo e bron-
quiectasias>®?,

Medidas gerais incluem acompanhamento permanente,
imunizagoes da infancia (incluindo pneumococo ¢ influenza),
tratamento prolongado com antibioticos para infecgdes por
pneumococo, H.influenza, S.aureus, e, as vezes, P. aeruginosa
e fisioterapia respiratoria através de drenagem postural®.

O tratamento cirurgico com a ressecgio dos segmentos com
bronquiectasias pode ser uma alternativa para doengas gra-
ves, refratarias ao tratamento clinico das infec¢des'®.

A radiografia e a tomografia de torax evidenciaram a dex-
trocardia com grande desvio de mediastino e traquéia a di-
reita, sinais sugestivos de pneumonia, atelectasia, redugao
volumétrica do pulmao direito, que se encontra quase subs-
tituido por bronquiectasias cisticas, provavelmente causada
pelas infecgdes pulmonares recorrentes, obtidas através da
histéria do paciente.

Nos espermogramas foi comprovada a diminui¢do da
motilidade dos espermatozoides, sem comprometimento
do numero total, o que diferencia da sindrome de Young,
em que se pode observar azospermia, situs inversus, sinu-
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sopatia e doenga pulmonar; ja a sindrome de Kartagener
consiste de infec¢do pulmonar, sinusopatia, devido a imo-
tilidade ciliar, e conseqiiente imotilidade dos espermato-
zoides e situs inversus".

CONCLUSAO

O prognéstico da sindrome de Kartagener é geralmente
bom e a grande maioria dos pacientes tém expectativa de
vida normal. No entanto, podem ocorrer 6bitos em neo-
natos, em individuos com diagndstico tardio ou que nio
seguem manuseio clinico adequado. Portanto, o prognds-
tico ¢ dependente do diagnoéstico precoce e do seguimento
clinico adequado®.
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