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J& em 1933, o médico polonés Manes Kartagener estudou
a ocorréncia de situs inversus, bronquiectasia e sinusite
crénica em 11 pacientes, na tentativa de elucidar uma
origem em comum para esses sintomas. Esse conjunto de
sintomas ficou conhecido como Sindrome de Kartagener.
A nomenclatura “Sindrome dos Cilios Iméveis” também foi
utilizada, mas ndo é considerada correta, pois estudos
posteriores mostraram que os cilios ndo estdo
necessariamente imoveis e sim que sua mobilidade pode
estar comprometida ou apenas dessincronizada.
Causas

A alteracdo ultraestrutural dos cilios e flagelos mais
frequente é a auséncia ou defeitos nos bracos de dineina,
podendo prejudicar o brago interno e/ou interno. No
entanto, outras desordens podem ser admitidas como:

- Defeito nas espiculas radiais.

- Transposi¢do dos microtUbulos periféricos para uma
posicao central.
- Auséncia das estruturas do axonema.
- MicrotUbulos duplos supranumerarios.
- Defeito no aparelho basal.

Sintomas

E observado um quadro com sintomas de tosse produtiva
e com sangue; dificuldades para respirar; cansaco e
fraqueza; falta de ar; chiado no peito; insuficiéncia cardiaca
e aumento de tamanho das falanges distais dos dedos. Os
sintomas da DCP sdo os mais diversos ja que a doenca
atinge todo epitélio ciliar do corpo do paciente.

|9201qunle

aq-dsn-gdorrune
sean3y
W0 3Uljuo 0IX3dL

No sistema respiratério, quando o transporte muco-
ciliar funciona corretamente, o muco fica preso,
bloqueando o trato respiratério. Nesse sentido,
atividade efetiva dos cilios é necesséria para manter os
pulmdes, seios paranasais e  orelhas livres de
organismos e detritos que podem causar infec¢bes e
doengas. Essas infec¢des acarretam bronquiectasia
(distor¢do dos brdnquios) que podem conduzir a
pneumonia além de sinusite, bronquite e otite média.

Homens com DCP podem apresentar infertilidade,
pois com a mobilidade do flagelo comprometida, os
espermatozéides ndo conseguem chegar ao évulo.
Assim sendo, o paciente que tem DCP estd sujeito a
outros sintomas que vao além do sistema respiratério
como insuficiéncia renal, refluxo gastroesofagico e até
mesmo hidrocefalia nas criangas. Isso decorre do fato
do ser humano possuir epitélio ciliado em diversos
6rgdos como: endométrio do Utero revestimento dos
ventriculos cerebrais (epéndima), canais eferentes,
tuba uterina, prolongamentos das células retinianas,
entre outros.

Tratamento

Por se tratar de uma doenca genética, a DCP ndo
possui tratamento. Contudo, alguns sintomas podem
ser controlados.

A fisioterapia respiratéria é hoje o melhor tratamento
para os pacientes de DCP e é realizada por meio de
métodos como drenagem postural e percussdo
toracica no sentido de possibilitar a eliminagdo do
muco.
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SITUS INVERSUS
Definigcao
Situs Inversus (SI) é uma condi¢do inata com prevaléncia
de 1:10.000, onde os érgaos do peito (coracdo e pulmdes)
e abdome (figado, pancreas, estdmago,intestino, bago)
estdo organizados do lado oposto ao que seria natural,
como se fosse uma imagem espelhada. Os rins ndo sdo
considerados “espelhados” nesse caso, pois um tem
posicdo simétrica em relagdo ao outro.
Histérico
A dextrocardia, um termo médico relacionado ao Situs
Inversus, onde o coragdo se localiza no lado direito do
térax foi primeiramente reconhecida pelo anatomista
italiano Marco Aurelio Severino em 1643, embora ja
houvesse
sido ilustrada por Leonardo da Vinci (1452 - 1519) em seus
estudos anatémicos.
Entretanto, somente apds mais de um século (em 1793) o
patologista escocés Matthew Baillie descreveu o Sl em seu
livro The morbid anatomy of some of the most important
parts of the human body (A mérbida anatomia de algumas
das mais importantes partes do corpo humano).

Causas

O eixo esquerdo-direito do corpo humano é definido no
periodo embriondrio por meio da rotagdo dos cilios das
células do embrioblasto (camada celular do blastocisto).
Elas giram no sentido horério, produzindo um fluxo
descontinuo do fluido presente no blastocisto. Esse fluxo
tende para esquerda e ndo a formagdo de um vortice,
devido a inclinagdo dos cilios na superficie celular.
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Células ciliadas na periferia esquerda do n6 embrionario
(embrioblasto) funcionam como sensores para essa
corrente de fluido. Assim, esse fluxo exerce uma funcdo
de sinalizagdo para essas células por meio da entrada de
Ca2+ que, por sua vez, controla a expressdo de genes que
estabelecem o eixo esquerdo-direito.

Desse modo, na SI hd o comprometimento da
movimentagdo desses os decorrente de heranca
autossdmica recessiva, 0 que provoca desorientacdo do
padrdo esquerdo-direito no corpo do paciente.

Sintomas

Pacientes que apresentam S| podem ter uma vida normal
sem apresentar qualquer tipo de sintoma. Por isso, em
muitos casos o paciente descobre que tem a anomalia de
forma ndo intencional por meio de exames de
ressonancias magnética ou Raio-X que a principio ndo
teriam sido prescritos para diagnosticar tal alteragdo.

No entanto, em alguns casos, a dextrocardia decorrente
de SI pode vir acompanhada de alguma cardiopatia como,
por exemplo, alteracdo no posicionamento dos vasos (que
deveria sair do ventriculo direito e conduzir o sangue aos
pulmaes).

Essa transposi¢do dos vasos altera a condugdo do sangue
que sai dos respectivos ventriculos e, como had uma
diferenga estrutural entre essas duas camaras, a
circulagdo sanguinea como um todo é afetada, pois o
ventriculo direito ndo tem a mesma forga propulsora que
o ventriculo esquerdo para bombear o sangue para o
restante do corpo.

Além disso, a ocorréncia de S| pode estar relacionada
com a de DCP, onde os sintomas ja séo conhecidos.



