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Resumo: A Sindrome de Kartagener compreende a triade situs inversus, bronquiectasia e sinusopatia
crénica, com prevaléncia de 1 a cada 40.000 nascidos vivos. E uma apresentacio grave da
Discinesia Ciliar Primaria (DCP), caracterizada pela ateragdo da frequéncia e/ou padréo de
batimento ciliar, com uma heranca autossOmica recessiva. O defeito dos cilios no trato
respiratério reduz o transporte mucociliar, propiciando retencdo de secrecdes e infeccOes de
repeticdo. A longo prazo, o comprometimento da troca gasosa pode causar insuficiéncia
respiratoria, hipertensdo pulmonar e insuficiéncia cardiaca direita, sublinhando a relevancia do
diagnostico precoce e de intervengdes eficazes.” Paciente masculino, 22 anos, com Sindrome de
Kartagener e situs inversus totalis, iniciou cuidado especializado ha 6 anos com infeccdes
respiratérias de repeticdo, refratarias a amoxicilina/clavulanato e ceftriaxona. A tomografia
computadorizada (TC) de torax indicou bronquiectasias difusas e impactagdo mucoide, e a TC
dos seios da face demonstrou pansinusite cronica. A cultura de escarro revelou Pseudomonas
aeruginosa multirresistente e foi internado para terapia de amplo espectro anti-pseudomonas, com
ceftazidima. Atualmente realiza avaliagcbes a cada 4 meses, fisioterapia respiratéria diaria e
azitromicina profildtica. Recebeu as vacinas pneumococicas (13 e 23-valente) e anual contra
influenza. Segue em acompanhamento com a equipe de transplante pulmonar.""A disfuncéo ciliar
observada na DCP resulta em uma doenca obstrutivo-supurativa com infeccdes recorrentes nos
pulmdes, ouvido médio e seios paranasais, frequentemente evoluindo para bronguiectasias. Na
pediatria, a sintomatologia tipica inclui tosse produtiva, asma de dificil controle, infecgdes
pulmonares, rinossinusites e polipos nasais. Cerca de 85% apresentam otite média grave com
efusdo e perda auditiva, aém do subdesenvolvimento dos seios frontal e esfenoidal. Ainda, a
imobilidade ciliar nodal na embriogénese afeta a sinalizacéo de lateralidade dos 6rgéos, causando
situs inversus em 50% dos casos. O diagnostico requer andlises avangadas da frequéncia de
batimento, do padrédo de onda e da ultraestrutura ciliar. O tratamento visa corrigir a depuragéo
mucociliar, controlar infeccdes e prevenir lesbes pulmonares. Estratégias incluem evitar
alérgenos, tabaco e promover imunizagdo ativa. O mango respiratério fundamenta-se em
antibioticoterapia, fisioterapia toracica e, em estagios avancados, o transplante pulmonar constitui
uma aternativa potencial."A Sindrome de Kartagener engloba complicacBes que exigem um
diagndstico precoce, dificultado pela complexidade de cada caso. Neste relato, evidenciou-se as
principais manifestacbes da DCP, bem como a evolugdo fisiopatoldgica que resulta na
apresentacdo da Sindrome de Kartagener. Apesar das estratégias para minimizar a frequéncia de
infeccbes e complicagdes, o tratamento carece de consenso devido a inexisténcia de intervencbes
especificas pararestaurar as disfuncdes ciliares.
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