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APRESENTACAO

O projeto UNIMAGEMPAM surgiu no ano 2015 com o objetivo de auxiliar no contetido
didatico extracurricular dos alunos de graduagédo de Medicina do Centro Universitario de
Patos de Minas (UNIPAM), criando, assim, mais um alicerce entre 0 processo de ensino-
aprendizagem aliando a pratica médica e o diagnoéstico por imagem ensinado em sala de
aula. Essainiciativa foi idealizada pela Dra. Ana Flavia Bereta Coelho Guimaraes, professora
do curso de Medicina, especificadamente da disciplina de Habilidade de Diagnéstico por
Imagem do (UNIPAM). Este é o nono evento promovido pelo projeto. Trazendo agora do
tema: Doencas Raras.
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RESUMO: Objetivos: Definir a Sindrome de
Kartagener abordando os exames de imagens,
bem como os sinais radiol6gicos encontrados
para o diagnéstico da sindrome e apresentar

CLINICO-RADIOLOGICO

os diagnoésticos diferenciais Discinesia Ciliar
Primaria. Metodologia: Reviséo bibliogréafica feita
no PubMed, Lilacs e SciELO no periodo de vinte
anos, com o descritor: Kartagener Syndrome.
Foram identificados 217 artigos e, de acordo
com os critérios de incluséo e exclusao, 11 foram
selecionados para leitura. Discusséo: A Sindrome
de Kartagener (SK) é causada por uma doenca
autossOmica recessiva, caracterizada por situs
inversus, bronquiectasias e sinusites cronicas. Na
infancia, a SK acomete principalmente a via aérea
superior e o ouvido médio. Com a progresséo
da doencga, surgem sintomas de infeccdo do
trato respiratério inferior e o desenvolvimento
de bronquiectasias e déficit de crescimento.
O diagnostico radiol6gico é pouco especifico.
A radiografia de seios da face evidenciam-se
alteracdes como pansinusite, polipos nasais,
opacificacéo e niveis hidroaéreos; e, a radiografia
de térax, pode-se visualizar aumento da trama
broncovascular, espessamento brénquico,
hiperinsuflagdo, consolidagbes e atelectasias.
A SK deve ser diferenciada principalmente das
seguintes doencas pulmonares cronicas: fibrose
cistica, asma, imunodeficiéncias, aspiracdo
crénica, bronquiectasias de outra etiologia.
Conclusdo: A SK é uma doenca genética que
cursa com anormalidades da estrutura ciliar, na
qual o quadro clinico varia conforme a idade.
A sindrome possui alteragcbes radiolégicas
inespecificas e o diagnéstico diferencial deve ser
feito analisando a histéria, o exame fisico e os
achados imagiol6gicos do paciente.
PALAVRAS-CHAVE: Sindrome de Kartagener.
Transtornos da Motilidade Ciliar. Doengas Raras.
Diagnéstico por Imagem.
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KARTAGENER SYNDROME: CLINICAL-RADIOLOGICAL DIAGNOSIS

ABSTRACT: Objectives: To define the Kartagener Syndrome addressing the imaging exams,
as well as the radiological signs found for the diagnosis of the syndrome and to present
the differential diagnoses Primary Ciliary Dyskinesia. Methodology: Bibliographic review
made on PubMed, Lilacs and SciELO in the period of twenty years, with the descriptor:
Kartagener Syndrome. 217 articles were identified and, according to the inclusion and
exclusion criteria, 11 were selected for reading. Discussion: Kartagener Syndrome (KS) is
caused by an autosomal recessive disease, characterized by situs inversus, bronchiectasis
and chronic sinusitis. In childhood, KS mainly affects the upper airway and the middle ear. As
the disease progresses, symptoms of lower respiratory tract infection and the development of
bronchiectasis and growth deficit appear. The radiological diagnosis is not very specific. X-rays
of the sinuses show changes such as pansinusitis, nasal polyps, opacification and water
levels; and chest radiography shows an increase in the bronchovascular network, bronchial
thickening, hyperinflation, consolidations and atelectasis. SK should be differentiated mainly
from the following chronic lung diseases: cystic fibrosis, asthma, immunodeficiencies, chronic
aspiration, bronchiectasis of another etiology. Conclusion: KS is a genetic disease that
develops abnormalities in the ciliary structure, in which the clinical picture varies according to
age. The syndrome has nonspecific radiological changes and the differential diagnosis must
be made by analyzing the patient’s history, physical examination and imaging findings.
KEYWORDS: Kartagener Syndrome. Ciliary Motility Disorders. Rare Diseases. Diagnostic
Imaging.

INTRODUCAO

A sindrome de Kartagener (SK) é uma doenca genética autossémica recessiva
rara, composta por trés fatores: pansinusite crénica, bronquiectasia e a situacdo com
o ventriculo direito invertido (SWENSSON et al., 2003). Os pacientes geralmente
apresentam infeccbes respiratorias desde a infancia e podem cursar com discinesia
ciliar primaria (DCP), que é subdiagnosticada em recém-nascidos. A SK e a DCP estéao
relacionadas a estruturas ciliares anormais, que geralmente tornam os cilios incapazes
de se mover, dificultando, assim, sua fungédo de limpeza das vias aéreas (OLM et al.,
2015). As manifestag@es clinicas da DCP sé&o tosse produtiva, infecgdo pulmonar, sinusite,
otite média e infertilidade, que séo atribuidas a reducao da eliminagdo de muco das vias
aéreas, dos seios nasais e motilidade reduzida dos espermatozoides, respectivamente
(SWENSSON et al., 2003). Bronquiectasia e infecgéo cronica podem ser o resultado dos
estagios finais da doenca pulmonar, acompanhada por dispneia e insuficiéncia cardiaca.
O diagnéstico de bronquiectasia depende da demonstragdo de dilatagbes bronquica
(SWENSSON et al., 2003). Métodos de imagem néo especificos como a radiografia e
tomografia computadorizada (TC), broncografia, testes de funcdo pulmonar e testes de
audicao podem ser usados. As alteragdes mais relatadas na radiologia pulmonar e vascular
séo: bronquiectasia, a posi¢cao oposta ao ventriculo direito e a posi¢cdo oposta aos 6rgéos
internos do abdome superior (ORTEGA et al., 2007).
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OBJETIVOS
+  Definir a Sindrome de Kartagener.

»  Descrever os exames de imagens utilizados no diagnostico da Discinesia Ciliar
Primaria.

* Realizar uma revisdo sistematica sobre os sinais radiolégico da Sindrome de
Kartagener.

+  Diferenciar, por achados radiologicos, os diagnésticos diferenciais da sindrome.

METODOLOGIA

Foi realizada uma revisao sistematica nas bases PubMed, Lilacs e SciELO referente
aos ultimos vinte anos, 2000 a 2020. A pesquisa foi realizada em em agosto de 2020 com o
descritor: Kartagener Syndrome. Ao todo, foram encontrados 217 trabalhos.

Os critérios de incluséo nesta reviséo foram:

1) Estar escrito nos idiomas portugués ou inglés;

2) Trabalhos sobre a sindrome de Kartagener;

3) Trabalhos abordando o diagnéstico radiol6gico da sindrome;

4) Trabalhos publicados em menos de 20 anos;

Os critérios de exclusao foram:

1) trabalhos escritos em outras linguas que nao o portugués e inglés;
2) artigos ndo disponiveis gratuitamente;

Levando-se em consideracao os critérios de inclusao e exclusdo, dos 217 artigos
encontrados, foram selecionados 11 trabalhos para esta reviséo.

DISCUSSAO

A SK é causada por uma doenca autossdmica recessiva, caracterizada por situs
inversus, bronquiectasias e sinusites crbnicas. Ela faz parte de um subgrupo da Sindrome
da Imotilidade Ciliar, também chamada de DCP. Essa sindrome e a DCP estao associadas
com anormalidades da estrutura ciliar, em particular através da perda ou modificacéo
da estrutura da dineina, modificando seu raio radial, e perdendo a parte central de seus
microtubulos (SWENSSON et al.,, 2003). Cada par periférico desses microtubulos é
composto por duas estruturas de dineina, um externo, responsavel pela frequéncia dos
batimentos, e outro interno, o qual atua na forma da de onda dos batimentos. Dessa forma,
essa proteina é de extrema importante para a representacédo clinica dessa sindrome
(GOMES et al., 2008).

Na infancia, a SK acomete principalmente a via aérea superior e 0 ouvido médio. Ha
presenca desde rinorreia leve a sinusite e otite media de repeticdo. Com a progresséo da

Capitulo 14 “



doenca, surgem sintomas de infeccao do trato respiratorio inferior e o desenvolvimento de
bronquiectasias e déficit de crescimento (GOMES et al., 2008).

No homem adulto, a sindrome pode se manifestar como tosse produtiva e
sinusopatia crbnica, otite média de repeticdo. A infertilidade masculina pode ser a queixa
predominante na presenc¢a ou nédo de sintomas respiratérios, uma vez que o curso da
doenca é variavel e alguns individuos podem atingir a vida adulta com poucos sintomas
respiratérios. No exame fisico, a presenca de unha em “vidro de rel6gio” e esbocgo de
baqueteamento digital podem ser notados em alguns casos (CAPONE et al., 2008). Os
portadores desta sindrome apresentam internacdes frequentes por infeccao respiratorias
cronicas, associadas a bronquiectasias, que podem ser resultado dos estagios finais da
doenca, sendo acompanhada de dispneia e faléncia cardiaca (GOMES et al., 2008).

As alteragbes radiolégicas sdo pouco especificas. A radiografia de seios da
face evidenciam-se alteracbes como pansinusite, pdlipos nasais, opacificacdo e
niveis hidroaéreos; e, a radiografia de térax, pode-se visualizar aumento da trama
broncovascular, espessamento brénquico, hiperinsuflagdo, consolidacbes e atelectasias. A
tomografia computadorizada de alta resolucao de torax tem especial valor na avaliacdo de
bronquiectasias, demonstrando a localizagéo caracteristica em lobo médio e lobos inferiores
pulmonares. Quanto ao tipo, as bronquiectasias cilindricas sédo encontradas em maior
nuamero em relacao as cisticas e varicosas, porém nao constituem um padréo caracteristico
da doenca, uma vez que também podem ser encontradas em outras desordens (SANTOS,
2001)

A SK deve ser diferenciada principalmente das seguintes doencas pulmonares
cronicas: fibrose cistica, asma, imunodeficiéncias, aspiragcdo cronica, bronquiectasias de
outra etiologia. Essa diferenciacdo deve ser observada através da andlise da historia, do
exame fisico e dos achados radiolégicos de cada paciente (TOLEDO; ADDE, 2000).

A radiografia e a tomografia de térax podem evidenciar dextrocardia com grande
desvio de mediastino, além de sinais de pneumonia, atelectasia, reducao volumétrica do
pulméo direito, o qual pode se encontrar quase substituido por bronquiectasias cisticas
(GOMES et al., 2008).
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Figura 1: Arquivo de Rev. Bras. Otorrinolaringol, Sindrome de Kartagener: relato de caso, 2003.

A imagem mostra uma radiografia de toérax evidenciando a dextrocardia.

Figura 2: Arquivo de J. bras. pneumol., Discinesia ciliar primaria: consideragdes sobre seis
casos da sindrome de Kartagener, 2007. Tomografia computadorizada de térax evidenciando
numerosas bronquiectasias cisticas e dextrocardia

Capitulo 14



Figura 3: Arquivo de J. bras. pneumol., Discinesia ciliar priméaria: consideragdes sobre seis
casos da sindrome de Kartagener, 2007. Broncografia realizada ap6s administracéo de
contraste iodado nas vias respiratorias.

Figura 4: Arquivo de Pulmao RJ, SINDROME DE KARTAGENER, 2008. Tomografia dos seios
da face: pansinusite
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Figura 5: Arquivo do Blog Dr. Pixel, 2017. Raio-x recém-nascido com diagnéstico de situs
inversus totalis.

CONSIDERA(;()ES FINAIS

A SK é uma doenca genética que cursa com anormalidades da estrutura ciliar e é
caracterizada por situs inversus, sinusites cronicas e bronquiectasias. O quadro clinico
varia conforme a idade, sendo que, na infancia, € comum o acometimento da via area
superior e do ouvido médio. No adulto, é frequente a ocorréncia de sinusopatia e otite
média de repeticdo, além de tosse produtiva crénica. A infertilidade masculina devido a
reducdo da motilidade espermatica é uma queixa frequente. A progresséo da doenca cursa
com bronquiectasias acompanhadas de dispneia e faléncia cardiaca. A sindrome possui
alteracbes radioldgicas inespecificas. Pansinusite, pdlipos nasais e niveis hidroaéreos séo
0s principais achados a radiografia de seios nasais, enquanto a dextrocardia, 0 aumento
da trama broncovascular, o espessamento dos bronquios, a hiperinsuflagdo pulmonar e
a presenca de atelectasias podem ser notadas pela radiografia e TC de torax, esta tendo
melhor acurécia para avaliagdo de bronquiectasias, as quais sdo, em maior nimero, do
tipo cilindricas em detrimento as cisticas e varicosas. O diagnostico diferencial entre outras
doencgas pulmonares cronicas como fibrose cistica e asma deve ser feito analisando a
historia, o exame fisico e os achados imagioldgicos de cada paciente.
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