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APRESENTAÇÃO 

O projeto UNIMAGEMPAM surgiu no ano 2015 com o objetivo de auxiliar no conteúdo 
didático extracurricular dos alunos de graduação de Medicina do Centro Universitário de 
Patos de Minas (UNIPAM), criando, assim, mais um alicerce entre o processo de ensino-
aprendizagem aliando a prática médica e o diagnóstico por imagem ensinado em sala de 
aula. Essa iniciativa foi idealizada pela Dra. Ana Flávia Bereta Coelho Guimarães, professora 
do curso de Medicina, especificadamente da disciplina de Habilidade de Diagnóstico por 
Imagem do (UNIPAM). Este é o nono evento promovido pelo projeto. Trazendo agora do 
tema: Doenças Raras. 
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RESUMO:  Objetivos: Definir a Síndrome de 
Kartagener abordando os exames de imagens, 
bem como os sinais radiológicos encontrados 
para o diagnóstico da síndrome e apresentar 

os diagnósticos diferenciais Discinesia Ciliar 
Primária. Metodologia: Revisão bibliográfica feita 
no PubMed, Lilacs e SciELO no período de vinte 
anos, com o descritor: Kartagener Syndrome. 
Foram identificados 217 artigos e, de acordo 
com os critérios de inclusão e exclusão, 11 foram 
selecionados para leitura. Discussão: A Síndrome 
de Kartagener (SK) é causada por uma doença 
autossômica recessiva, caracterizada por situs 
inversus, bronquiectasias e sinusites crônicas. Na 
infância, a SK acomete principalmente a via aérea 
superior e o ouvido médio. Com a progressão 
da doença, surgem sintomas de infecção do 
trato respiratório inferior e o desenvolvimento 
de bronquiectasias e déficit de crescimento. 
O diagnóstico radiológico é pouco especifico. 
À radiografia de seios da face evidenciam-se 
alterações como pansinusite, pólipos nasais, 
opacificação e níveis hidroaéreos; e, à radiografia 
de tórax, pode-se visualizar aumento da trama 
broncovascular, espessamento brônquico, 
hiperinsuflação, consolidações e atelectasias. 
A SK deve ser diferenciada principalmente das 
seguintes doenças pulmonares crônicas: fibrose 
cística, asma, imunodeficiências, aspiração 
crônica, bronquiectasias de outra etiologia. 
Conclusão: A SK é uma doença genética que 
cursa com anormalidades da estrutura ciliar, na 
qual o quadro clínico varia conforme a idade. 
A síndrome possui alterações radiológicas 
inespecíficas e o diagnóstico diferencial deve ser 
feito analisando a história, o exame físico e os 
achados imagiológicos do paciente. 
PALAVRAS-CHAVE: Síndrome de Kartagener. 
Transtornos da Motilidade Ciliar. Doenças Raras. 
Diagnóstico 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.

INTRODUÇÃO
A síndrome de Kartagener (SK) é uma doença genética autossômica recessiva 

rara, composta por três fatores: pansinusite crônica, bronquiectasia e a situação com 
o ventrículo direito invertido (SWENSSON et al., 2003).  Os pacientes geralmente 
apresentam infecções respiratórias desde a infância e podem cursar com discinesia 
ciliar primária (DCP), que é subdiagnosticada em recém-nascidos. A SK e a DCP estão 
relacionadas a estruturas ciliares anormais, que geralmente tornam os cílios incapazes 
de se mover, dificultando, assim, sua função de limpeza das vias aéreas (OLM et al., 
2015). As manifestações clínicas da DCP são tosse produtiva, infecção pulmonar, sinusite, 
otite média e infertilidade, que são atribuídas à redução da eliminação de muco das vias 
aéreas, dos seios nasais e motilidade reduzida dos espermatozoides, respectivamente 
(SWENSSON et al., 2003).  Bronquiectasia e infecção crônica podem ser o resultado dos 
estágios finais da doença pulmonar, acompanhada por dispneia e insuficiência cardíaca. 
O diagnóstico de bronquiectasia depende da demonstração de dilatações brônquica 
(SWENSSON et al., 2003).   Métodos de imagem não específicos como a radiografia e 
tomografia computadorizada (TC), broncografia, testes de função pulmonar e testes de 
audição podem ser usados. As alterações mais relatadas na radiologia pulmonar e vascular 
são: bronquiectasia, a posição oposta ao ventrículo direito e a posição oposta aos órgãos 
internos do abdome superior (ORTEGA et al., 2007). 
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OBJETIVOS

• Definir a Síndrome de Kartagener.

• Descrever os exames de imagens utilizados no diagnóstico da Discinesia Ciliar 
Primária.

• Realizar uma revisão sistemática sobre os sinais radiológico da Síndrome de 
Kartagener.

• Diferenciar, por achados radiológicos, os diagnósticos diferenciais da síndrome.

METODOLOGIA
Foi realizada uma revisão sistemática nas bases PubMed, Lilacs e SciELO referente 

aos últimos 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 inclusão nesta revisão foram: 
1) Estar escrito nos idiomas português ou inglês; 
2) Trabalhos sobre a síndrome de Kartagener;
3) Trabalhos abordando o diagnóstico radiológico da síndrome; 
4) Trabalhos publicados em menos de 20 anos;
Os critérios de exclusão foram:
1) trabalhos escritos em outras línguas que não o português e inglês; 
2) artigos não disponíveis gratuitamente; 
Levando-se em consideração os critérios de inclusão e exclusão, dos 217 artigos 

encontrados, foram selecionados 11 trabalhos para esta revisão.

DISCUSSÃO
A SK é causada por uma doença autossômica recessiva, caracterizada por situs 

inversus, bronquiectasias e sinusites crônicas. Ela faz parte de um subgrupo da Síndrome 
da Imotilidade Ciliar, também chamada de DCP. Essa síndrome e a DCP estão associadas 
com anormalidades da estrutura ciliar, em particular através da perda ou modificação 
da estrutura da dineína, modificando seu raio radial, e perdendo a parte central de seus 
microtúbulos (SWENSSON et al., 2003). Cada par periférico desses microtúbulos é 
composto por duas estruturas de dineína, um externo, responsável pela frequência dos 
batimentos, e outro interno, o qual atua na forma da de onda dos batimentos. Dessa forma, 
essa proteína é de extrema importante para a representação clinica dessa síndrome 
(GOMES et al., 2008).

Na infância, a SK acomete principalmente a via aérea superior e o ouvido médio. Há 
presença desde rinorreia leve a sinusite e otite media de repetição. Com a progressão da 
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doença, surgem sintomas de infecção do trato respiratório inferior e o desenvolvimento de 
bronquiectasias e déficit de crescimento (GOMES et al., 2008).

No homem adulto, a síndrome pode se manifestar como tosse produtiva e 
sinusopatia crônica, otite média de repetição. A infertilidade masculina pode ser a queixa 
predominante na presença ou não de sintomas respiratórios, uma vez que o curso da 
doença é variável e alguns indivíduos podem atingir a vida adulta com poucos sintomas 
respiratórios. No exame físico, a presença de unha em “vidro de relógio” e esboço de 
baqueteamento digital podem ser notados em alguns casos (CAPONE et al., 2008). Os 
portadores desta síndrome apresentam internações frequentes por infecção respiratórias 
crônicas, associadas à bronquiectasias, que podem ser resultado dos estágios finais da 
doença, sendo acompanhada de dispneia e falência cardíaca (GOMES et al., 2008).

As alterações radiológicas são pouco específicas. À radiografia de seios da 
face evidenciam-se alterações como pansinusite, pólipos nasais, opacificação e 
níveis hidroaéreos; e, à radiografia de tórax, pode-se visualizar aumento da trama 
broncovascular, espessamento brônquico, hiperinsuflação, consolidações e atelectasias. A 
tomografia computadorizada de alta resolução de tórax tem especial valor na avaliação de 
bronquiectasias, demonstrando a localização característica em lobo médio e lobos inferiores 
pulmonares. Quanto ao tipo, as bronquiectasias cilíndricas são encontradas em maior 
número em relação às císticas e varicosas, porém não constituem um padrão característico 
da doença, uma vez que também podem ser encontradas em outras desordens (SANTOS, 
2001)

A SK deve ser diferenciada principalmente das seguintes doenças pulmonares 
crônicas: fibrose cística, asma, imunodeficiências, aspiração crônica, bronquiectasias de 
outra etiologia. Essa diferenciação deve ser observada através da análise da história, do 
exame físico e dos achados radiológicos de cada paciente (TOLEDO; ADDE, 2000).

A radiografia e a tomografia de tórax podem evidenciar dextrocardia com grande 
desvio de mediastino, além de sinais de pneumonia, atelectasia, redução volumétrica do 
pulmão direito, o qual pode se encontrar quase substituído por bronquiectasias císticas 
(GOMES et al., 2008).
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Figura 1: Arquivo de Rev. Bras. Otorrinolaringol, Síndrome de Kartagener: relato de caso, 2003. 
A imagem mostra uma radiografia de tórax evidenciando a dextrocardia.

  

Figura 2: Arquivo de J. bras. pneumol., Discinesia ciliar primária: considerações sobre seis 
casos da síndrome de Kartagener, 2007. Tomografia computadorizada de tórax evidenciando 

numerosas bronquiectasias císticas e dextrocardia
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Figura 3: Arquivo de J. bras. pneumol., Discinesia ciliar primária: considerações sobre seis 
casos da síndrome de Kartagener, 2007. Broncografia realizada após administração de 

contraste iodado nas vias respiratórias.

Figura 4: Arquivo de Pulmão RJ, SÍNDROME 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 diagnóstico de situs 
inversus totalis.

CONSIDERAÇÕES FINAIS
A SK é uma doença genética que cursa com anormalidades da estrutura ciliar e é 

caracterizada por situs inversus, sinusites crônicas e bronquiectasias. O quadro clínico 
varia conforme a idade, sendo que, na infância, é comum o acometimento da via área 
superior e do ouvido médio. No adulto, é frequente a ocorrência de sinusopatia e otite 
média de repetição, além de tosse produtiva crônica. A infertilidade masculina devido à 
redução da motilidade espermática é uma queixa frequente. A progressão da doença cursa 
com bronquiectasias acompanhadas de dispneia e falência cardíaca. A síndrome possui 
alterações radiológicas inespecíficas. Pansinusite, pólipos nasais e níveis hidroaéreos são 
os principais achados à radiografia de seios nasais, enquanto a dextrocardia, o aumento 
da trama broncovascular, o espessamento dos brônquios, a hiperinsuflação pulmonar e 
a presença de atelectasias podem ser notadas pela radiografia e TC de tórax, esta tendo 
melhor acurácia para avaliação de bronquiectasias, as quais são, em maior número, do 
tipo cilíndricas em detrimento às císticas e varicosas. O diagnóstico diferencial entre outras 
doenças pulmonares crônicas como fibrose cística e asma deve ser feito analisando a 
história, o exame físico e os achados imagiológicos de cada paciente.
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