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UN CAZ RAR DE SINDROM KARTAGENER
LA UN TANAR DE 22 ANI, COMPLICAT
CU UN PROCES TUBERCULOS PULMONAR

Rezumat

Diskinezia primara a cililor se asociaza cu ano-
malii ale structurii si functiei cililor, cauzénd disfunc-
tie mucociliara, asadar realizdnd un teren pulmonar
modificat arhitectural, conformat dupd modelul unui
sindrom bronhoobstructiv, care predispune la suprain-
fectii bacteriene recurente ale tractului respirator su-
perior si inferior, impunind diagnosticul diferential
cu sindromul imunodeficientei primare, anomalii ale
stratului mucos de tipul fibrozei chistice si cu alte
anomalii morfo-functionale ciliare.

Acest tablou se asociaza cu rinita cronica si cu
situs inversus, generand tabloul specific Sindromului
Kartagener. Cazul pacientului prezentat integistreaza
un sir de spitalizari recurente, incepand cu varsta de
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10 ani pentru multiple acutizari ale simptomatologiei
respiratorii. Examindrile paraclinice initiale ridica
suspiciunea de Sindrom Kartagener, care se confirma
prin bilantul extensiv realizat ulterior.

La 10 ani de la ultimul control de specialitate,
timp In care tratamentul de fond a fost sustinut rigu-
ros, pacientul se prezintd cu un tablou care denoté o
acutizare profunda a simptomatologiei, rebela la tra-
tamentul de fond. Dat fiind contextul socio-economic
al pacientului, coroborat cu excluderea altor posibile
infectii pulmonare, se ridicd suspiciunea de tubercu-
loza pulmonara si se continua explorarile.
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A rare case of Kartagener Syndrome
in a 22 years old young adult, complicated
with a tuberculous pulmonary process

Abstract

Primary ciliary dyskinesia is a medical condi-
tion usually associated with abnormalities in the cili-
ary morphology and motility, causing impairment of
mucociliary clearence, determining a modified pul-
monary structure, according to a bronchoobstructive
syndrome, with bacterial overinfection of the upper

and lower respiratory tract, requiring differentiation
between primary immunodeficiency, diseases, patho-
logies implying abnormal mucus such as cystic fibro-
sis and other abnormal ciliary diseases.

This syndrome associates chronic rhinitis and
situs inversus, generating the complex image of the
Kartagener Syndrome. This case was hospitalized for
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recurrent respiratory tract infections, starting from the
age of 10. Paraclinical examinations rose the suspi-
cion of Kartagener Syndrome, confirmed eventually
by further examinations.

10 years after the last presentation in a medical
service, the young man presents a sharpened respira-
tory symptomatology, unresponsive to the usual treat-
ment. Considering the patient’s socio-economic status

and after excluding the possibility of other bacterial
overinfection of the respitatoty tract, doctors rose the
suspicion of pulmonary tuberculosis and started fur-
ther specific evaluations.

Key-words: Kartagener Syndrome, impair-
ment of mucociliary clearance, chronic rhinitis,
situs inversus, pulmonary tuberculosis

Date teoretice

Diskinezia primara a cililor, cunoscuta si sub
denumirea de sindromul cililor imobili [1] [reprezinta
o anomalie care survine cu o frecventa extrem de sca-
zutd 1n populatie, estimandu-se a afecta 1 din 26.000-
40.000 nou-nascuti vii, frecventa cel mai probabil
fiind insd subestimata datorita ratei relativ scazute a
succesului diagnostic [2].

Sindromul Kartagener si Sindromul lui Young
reprezintd doud importante variante ale diskineziei
primare a cililor [3]. Prevalenta Sindromului Karta-
gener in populatia generala s-a raportat a atinge cota
de 1 la 60.000, cu frecvente crescute statistic semni-
ficativ in cazul grupurilor etnice in care se realizeaza
casatorii consangvine.

Triada clasica, patognomonica pentru Sindro-
mul Kartagener, este reprezentatd de bronsiectazie,
sinuzitd cronica si situs inversus.

Modul de transmitere genetic urmareste un ti-
par autozomal recesiv, cu penetrantd incompleta [4].
Dintre numeroasele defecte ultrastructurale ale cililor,
absenta unuia sau a ambelor randuri de brate ale di-
neinei si absenta puntilor radiare si a microtubulilor
centrali sunt intalnite frecvent in sindromul Kartage-
ner [5]. Aceste brate ale dineinei sunt proiectii radiale
ATP-azice, cate doua pentru fiecare din cele noua pe-
rechi de microtubuli care sunt dispusi longitudinal si
care sunt aranjati circumferential in interiorul cililor.
Incovoierea cililor are loc cand microtubulii din stra-
tul exterior se translateaza peste microtubulii interni
intr-un mod coordonat. Aici energia este asigurata de
catre bratele dineinei. Aceasta scurtare a microtubului
initiaza indoirea, deoarece perechile externe de micro-
tubuli sunt legate de teaca centrala si intre ele. Fiindca
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existd un plan comun de simetrie ultrastructurala, toti
cilii au o miscare coordonata pentru a deplasa stratul
de mucus intr-o directie cefalica, aceastd implicatie
validandu-si efectul prin simptomatologia respiratorie
prezentd in cadrul Sindromului Kartagener. Aceasta
migcare coordonata a cililor nu poate avea loc 1n ab-
senta bratelor de dineind, a spitelor radiare [6], in pre-
zenta transpozitiei microtubulilor [7], sau in prezenta
unei orientdri arbitrare in care cilii sunt ancorati intr-o
maniera dezorganizata la suprafata celulei [8].

Toate manifestarile specifice tabloului clini-
co-biologic al Sindromului Kartagener survin ca re-
zultat al miscarii deficitare ciliare. Datorita clearan-
ce-ului mucociliar ineficient, pacientul cu Sindromul
Kartagener sufera de episoade frecvente si de severi-
tate considerabila, de tuse si raceald, inca din cursul
copildriei, conducand la constituirea unui proces de
sinuzita cronica [9].

Infectiile recurente ale tractului respirator infe-
rior conduc la instalarea ireversibild a bronsiectaziei.
In cursul vietii adulte, manifestarea evocatoare a aces-
tui sindrom este reprezentata de infertilitate. Dextro-
cardia poate sa survina la pacientii cu Sindrom Karta-
gener datoritd miscarii dezorganizate a cililor, miscare
care este responsabila in cursul vietii intra-uterine de
rotarea precursorilor organelor primitive si de dispo-
zitia lor In raport cu planul sagital [10]. Situs inversus,
polipoza nazal, rinita cronica, anomaliile corneene,
surditatea de conducere, reprezinta anomalii ce se pot
asocia in grade variabile in constituirea tabloului Sin-
dromului Kartagener [11].

Radiografia toracicd la un pacient cu Sindrom
Kartagener pune in evidenta dextrocardia, hiperinfla-
tia pulmonara, bronsiectazia, dilatatiile chistice bron-
siectatice si infiltratele peribronsice, iar tomografia



computerizatd cranio-toraco-abdomino-pelvina de-
monstreaza situs inversus-transpozitia organelor to-
raco-abdomino-pelvine, edemul mucoasei sinusurilor
faciale, precum si dilatatiile bronsiectatice [12,13].
Spermograma realizatd postpubertar poate pune in
evidentd astenozoospermia sau azoospermia.

Probele functionale pulmonare releva, in majo-
ritatea cazurilor, un prototip obstructiv cu raspuns va-
riabil la administrarea tratamentului bronhodilatator.
Volumele pulmonare statice indica hiperinflatie.

La ora actuald, Golden-standard-ul pentru dia-
gnosticul de Sindrom Kartagener este reprezentat de
examinarea structurilor ciliare in microscopie electro-
nica, obtinute prin raclarea epiteliului nazal.

Coada spermatozoizilor reprezintd, de aseme-
nea, o buna mostra de examinare, permitand evaluarea
prin video-microscopie electronica, pentru vizualiza-
rea de acuratete a miscarilor, a frecventei batailor, co-
ordonarii si amplitudinii miscarii acestora. Se prevede
ca testarea genetica va deveni principalul instrument
pentru diagnosticului de Sindrom Kartagener[13,14].

Prezentare de caz

In cele ce urmeaza se va prezenta cazul unui
pacient in varsta de 22 de ani, care se prezinta in servi-
ciul de Pneumologie al Spitalului Judetean de Urgenta
Clyj cu acuze de febra (38.9 C), frisoane, episoade de
tuse seaca, dispnee inspiratorie, scadere 1n greutate.

Din antecedentele personale fiziologice ale pa-
cientului retinem ca este vorba despre primul copil,
provenit dintr-o sarcind cu evolutie patologica, nas-
tere prematurd la 7 luni, cu G=1900g, alimentat de la
nastere cu lapte praf, vaccinat si vitaminizat conform
BMS, cu dezvoltare psihomotorie corespunzatoare fi-
ecarei etape de varsta.

Din antecedentele sale personale patologice
retinem urmatoarele: adenoidectomie (2001), IACRS
repetate, deviatie de sept, IgE totale crescute (716 Ul/
ml), teste cutanate alergologice negative la aeroaler-
geni uzuali.

Sub aspectul conditiilor de viata si de mediu,
pacientul este student, neagd consumul de toxice.

Boala actuala a debutat in luna mai 2005, prin
episoade recurente de tuse paroxisticd. A fost inter-
nat la Clinica de Pneumologie Cluj unde s-a formulat
diagnosticul de astm bronsic si s-a initiat terapie con-
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troller cu glucocorticoid inhalator: Beclometazona
(Becotide 3x2 puff/zi timp de 1 luna, apoi 3x1 puft/
z1), terapie aplicatd timp de 6 luni. Cu ocazia acestei
interndri, s-au inregistrat valori crescute ale IgE se-
rice, tratamentul controller influentand pozitiv simp-
tomatologia respiratorie.

Dupa sistarea tratamentului, tusea s-a reinsta-
lat, asociat pacientul prezentdnd dispnee marcata si
fatigabilitate la eforturi moderate. In luna martie 2006
pacientul a dezvoltat simptomatologie corespunza-
toare unei obstructii bronsice (respiratie suieratoare,
wheezing), un episod similar aparand si in luna aprilie
2006, cu ocazia caruia a fost spitalizat la Clinica Pe-
diatrie I11.

S-a introdus terapie combinatd: Glucocorti-
coizi si Beta2 adrenomimetice (Seretide — Salmete-
rol/ Propionat de Fluticazond 50 micrograme/100
micrograme) 2x2 puff/zi diskus. De la introducerea
acestui tratament simptomatologia s-a ameliorat net,
dar au persistat manifestarile de tip obstructie bron-
sicd, modificari spirometrice Inregistrate si cu ocazia
internarilor ulterioare din lunile mai si septembrie ale
aceluiasi an, date la care copilul era asimptomatic. In-
tercritic acuza tuse cu expectoratie abundenta, declan-
sata la efort fizic.

In cursul unei internri in luna decembrie 2006,
in contextul unei acutizari a simptomatologiei respira-
torii, in urma unei ecocardiografii, pacientul a fost di-
agnosticat cu dextrocardie, iar In urma unei examinari
ecografice complete se constata situs inversus (cord
situat In hemitoracele drept, arc aortic drept, ficat si-
tuat la nivelul hipocondrului stang, splina la nivelul
hipocondrului drept, cap pancreatic situat la stinga).
EKG-ul a ridicat, de asemenea, suspiciunea de Sin-
drom Kartagener, recomandandu-se efectuarea unui
examen bronhoscopic si a unui CT toracic.

S-au efectuat sectiuni de HRCT cerebro-tora-
co-abdominal in inspir si expir. S-au pus in evidenta
bronsiectazii cilindrice, interesand indeosebi bronsiile
lobilor inferiori (fig.1), la nivel pulmonar stang unele
din acestea aparand cu aspect grupat si cu situatie pa-
racardiaca. Bronsiile au fost descrise cu peretii Tngro-
sati. Modificari mai putin exprimate s-au decelat la ni-
velul regiunlor bazale anterioare. Bazal bilateral s-au
decelat micronoduli de tip centrolobular si microno-
duli cu aspect de ,,inmugurire®, aspecte sugestive unui
proces de bronsiolita.
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Fig. 1: CT toracic- bronsiectazii chistice bilaterale
la nivelul lobilor inferiori

In expir, in zonele inferioare ale plamanilor, se
constatd si fenomene de air trapping. Nu s-au pus in
evidenta colectii pleurale asociate, focare de conden-
sare sau adenopatii mediastinale.

Sectiunile de la nivelul viscerocraniului au evi-
dentiat sinusuri paranazale opacifiate, cu aspect in-
flamator cronic, sinusuri frontale aplazice, mucoasa
nazald si sinusald ingrosatd. Organele abdominale
prezinta dispozitie caracteristica pentru situs inversus

(fig.2) (fig.3).

Fig. 2: CT abdominal - situs inversus - localizarea
ficatului la nivelul hipocondrului stadng

Examenul bronhologic a decelat secretii
gleroase, abundente, la nivelul foselor nazale, trahee
cu mucoasd edematiatd, moderat congestionata, cu
secretii mucopurulente abundente. Bronhia principala
dreapta prezenta doar doud ramuri lobare, aspect co-
respunzator arborizatiei bronsice intalnitd de regula la
nivelul pldmanului stdng, bronhia principald stanga
prezenta doua ramuri lobare (asemanator cu arboriza-
tia normald a plamanului drept).

Fig. 3: CT abdominal - situs inversus - ficat
cu amplasare in hipocondrul stang, si splina
localizata la nivelul hipocondrului drept

Mucoasa bronhiilor principale prezenta ace-
leasi modificéri ca mucoasa traheala si asocia secretii
in cantitate abundenta, care s-au recoltat in vederea
efectudrii examenului bacteriolgic si citologic.

Aspectul endoscopic endobronsic a fost cel al
unui situs inversus, care asocia o traheobrosita insta-
lata pe fondul unei bronsiectazii bilaterale. Coroborat
cu contextul clinic, s-a pledat pentru diagnosticul de
Sindrom Kartagener.

Concomitent s-a realizat testul la zaharina la
niveul mucoasei nazale, respectiv evaluarea timpului
de transport ciliar de la capul cornetului inferior drept
pana la nivelul rinofaringelui (5 minute— rezultat in
parametri functionali normali).

S-a propus familiei obiectivarea diagnosticului
prin studiu In microscopie electronica a unui fragment
de mucosa nazald, insa in conditiile absentei unui tra-
tamet etiologic specific, aceasta a hotarat temporiza-
rea acestei investigatii.

In urma tuturor explorarilor realizate, in anul
2007 s-a propus o schema noud de tratament: pen-
tru ameliorarea simptomatologiei, evitarea instalarii
episoadelor recurente de acutizare si cresterea calita-
tii vietii pacientului, se instituie tratament cronic cu
ACC 5 zile/luna, aerosoli cu solutie de bicarbonat de
Na 2% 3x1/zi, Biseptol 480 mg 2x1 tb/zi 10 zile/luna,
alternativ cu Ampicilind 250 mg 2x2 cpt/zi.

S-a recomandat, de asemenea, un regim igie-
nico-dietetic: igiena alimentara riguroasa, alimentatie
corespunzatoare varstei, fizioterapie toracica conform
instructiunilor, gimnastica respiratorie conform in-
structiunilor primite si revenire la control la 3 luni.
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In evolutie, pentru o lunga perioadd de timp,
pacientul nu a mai prezentat episoade bronhoobstruc-
tive, insa afirmativ a persistat tusea matinala, cu sputa
gélbuie, dispneea la efort, fatigabilitatea si obstructia
nazala.

In luna octombrie 2017, 1a 10 ani de la ultimul
control de specialitate, pacientul se prezinta la Spita-
lul de Boli Infectioase, Cluj-Napoca pentru acuzele
mentionate anterior.

Examenul obiectiv la internare a relevat un pa-
cient cu stare generala alterata profund, febra (38.9 C),
stabil din punct de vedere hemodinamic, fara modifi-
cari stetacustice cardiace. La auscultatia pulmonara
s-au decelat raluri crepitante la nivelul hemitoracelui
stdng — bazal, iar pulmonar drept s-a decelat murmur
vezicular abolit In jumatatea inferioard, cu matitate la
percutie si cu freamat pectoral abolit la acest nivel.

Biologic s-a constatat un sindrom inflamator de
tip bacterian. Exudatul faringian a fost negativ. S-au
recoltat doua hemoculturi care s-au dovedit a fi nega-
tive. IgM Chlamydia si Mycoplasma pneumoniae au
fost non-reactivi. Testul HIV s-a dovedit a fi negativ.

S-a efectuat o radiografie pulmonara care a pus
in exidentd o colectie pleurald bazala dreaptd, in can-
titate medie (fig.4).

Fig. 4: RX torace - colectie pleurald bazala dreapta

Pentru continuarea investigatiilor s-a efectuat
toracocenteza, fara complicatii peri— sau postproce-
durale, cu extragerea unei cantitati de aproximativ 1L
de lichid pleural serocitrin, exudat, bogat in limfocite,
fara crestere bacteriana aeroba sau anaeroba. ADA si
cultura pentru BK sunt actualmente in lucru la labora-
torul Clinicii de Pneumologie, Cluj-Napoca.

Avand 1n vedere faptul ca simptomatologia pa-
cientului si examindrile de laborator pledeaza pentru
o pleurezie mai probabil tuberculoasd, se ia legatura
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cu Clinica de Pneumologie si se decide transferul pa-
cientului si izolarea acestuia In circuitul inchis.

Ajuns in Clinica de Pneumologie, pacientul
consimte la recoltarea unui fragment de biopsie din
mucoasa nazald si evaluarea prin microscopie elec-
tronica, pentru certificarea diagnosticului bolii de
baza (Sindrom Kartagener), adoptarea unei conduite
terapeutice si evaluarea prognosticului. De asemenea,
pacientul consimte si la efectuarea spermogramei in
vederea aprecierii motilitatii spermatozoizilor— rezul-
tatul acestei probe denotand astenozoospermie.

Discutii

Evaluarea prognosticului in acest caz trebuie sa
tina cont, in primul rand, de statusul debilitant impri-
mat pacientului de catre patologia sa congenitala, rea-
lizat prin remodelarea profunda arhitecturala bronsica
si prin predispozitia semnificativ crescutd de a dez-
volta infectii respiratorii recurente, cu evolutie com-
plicatd si cu responsivitate discutabila la tratamentul
uzual.

Suprapunerea procesului tuberculos pulmonar
pe un teren tarat creste substantial morbiditatea si
mortalitatea In cazul prezentat anterior. Sansa de pro-
creere a pacientului este redusd semnificativ datorita
astenozoospermiei demonstrate. Instalarea surditatii
de conducere, reaparitia si accentuarea simptomelor
de congestie nazala si sinusala, infectiile respiratorii
recurente reprezinta, de asemenea, manifestari speci-
fice Sindromului Kartagener, posibile a se insatala si
in cazul tanarului pacient.

Particularitatea cazului rezidd din raritatea cu
care sindromul survine in populatia generald, din
varsta tardivd de diagnostic, din latenta necesard in
cadrul procesului de diagnostic, din asocierea tuturor
manifestarilor definitorii sindromului complet, dar
mai ales din complicatia evolutiei naturale a patolo-
giei de baza de instalarea unui proces tuberculos pul-
monar, aspect care afecteaza profund starea generala
a pacientului (anterior cu simptomatologie tinuta sub
control prin administrarea tratamentului de fond), ca-
litatea vietii si prognosticul pe perioada lunga.
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