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 Já em
 1933, o m

édico polonês M
anes Kartagener estudou

a ocorrência de situs inversus, bronquiectasia e sinusite
crônica em

 11 pacientes, na tentativa de elucidar um
a

origem
 em

 com
um

 para esses sintom
as. Esse conjunto de

sintom
as ficou conhecido com

o Síndrom
e de Kartagener. 

A nom
enclatura “Síndrom

e dos Cílios Im
óveis” tam

bém
 foi

utilizada, m
as não é considerada correta, pois estudos

posteriores 
m

ostraram
 

que 
os 

cílios 
não 

estão
necessariam

ente im
óveis e sim

 que sua m
obilidade pode

estar com
prom

etida ou apenas dessincronizada.
Causas 
 

A 
alteração 

ultraestrutural 
dos 

cílios 
e 

flagelos 
m

ais
frequente é a ausência ou defeitos nos braços de dineína,
podendo 

prejudicar 
o 

braço 
interno 

e/ou 
interno. 

N
o

entanto, outras desordens podem
 ser adm

itidas com
o: 

 ∙ D
efeito nas espículas radiais. 

 ∙ Transposição dos m
icrotúbulos periféricos para um

a
posição central. 
∙ Ausência das estruturas do axonem

a. 
∙ M

icrotúbulos duplos supranum
erários. 

∙ D
efeito no aparelho basal. 

Sintom
as 

 É observado um
 quadro com

 sintom
as de tosse produtiva

e 
com

 
sangue; 

dificuldades 
para 

respirar; 
cansaço 

e
fraqueza; falta de ar; chiado no peito; insuficiência cardíaca
e aum

ento de tam
anho das falanges distais dos dedos. O

s
sintom

as da D
CP são os m

ais diversos já que a doença
atinge todo epitélio ciliar do corpo do paciente. 

 N
o sistem

a respiratório, quando o transporte m
uco-

ciliar 
funciona 

corretam
ente, 

o 
m

uco 
fica 

preso,
bloqueando 

o 
trato 

respiratório. 
N

esse 
sentido,

atividade efetiva dos cílios é necessária para m
anter os

pulm
ões, 

seios 
paranasais 

e 
 

orelhas 
livres 

de
organism

os e detritos que podem
 causar infecções e

doenças. 
Essas 

infecções 
acarretam

 
bronquiectasia

(distorção 
dos 

brônquios) 
que 

podem
 

conduzir 
a

pneum
onia além

 de sinusite, bronquite e otite m
édia. 

 H
om

ens com
 D

CP podem
 apresentar infertilidade,

pois com
 a m

obilidade do flagelo com
prom

etida, os
esperm

atozóides não conseguem
 chegar ao óvulo. 

 Assim
 sendo, o paciente que tem

 D
CP está sujeito a

outros sintom
as que vão além

 do sistem
a respiratório

com
o insuficiência renal, refluxo gastroesofágico e até

m
esm

o hidrocefalia nas crianças. Isso decorre do fato
do ser hum

ano possuir epitélio ciliado em
 diversos

órgãos com
o: endom

étrio do útero revestim
ento dos

ventrículos 
cerebrais 

(epêndim
a), 

canais 
eferentes,

tuba uterina, prolongam
entos das células retinianas,

entre outros.
Tratam

ento 
 Por se tratar de um

a doença genética, a D
CP não

possui tratam
ento. Contudo, alguns sintom

as podem
ser controlados. 
 A fisioterapia respiratória é hoje o m

elhor tratam
ento

para os pacientes de D
CP e é realizada por m

eio de
m

étodos 
com

o 
drenagem

 
postural 

e 
percussão

torácica no sentido de possibilitar a elim
inação do

m
uco.  

SITU
S IN

VERSU
S 

D
efinição 

Situs Inversus (SI) é um
a condição inata com

 prevalência
de 1:10.000, onde os órgãos do peito (coração e pulm

ões)
e abdom

e (fígado, pâncreas, estôm
ago,intestino, baço)

estão organizados do lado oposto ao que seria natural,
com

o se fosse um
a im

agem
 espelhada. O

s rins não são
considerados 

“espelhados” 
nesse 

caso, 
pois 

um
 

tem
posição sim

étrica em
 relação ao outro.

H
istórico 

 A dextrocardia, um
 term

o m
édico relacionado ao Situs

Inversus, onde o coração se localiza no lado direito do
tórax 

foi 
prim

eiram
ente 

reconhecida 
pelo 

anatom
ista

italiano 
M

arco 
Aurelio 

Severino 
em

 
1643, 

em
bora 

já
houvesse 
sido ilustrada por Leonardo da Vinci (1452 - 1519) em

 seus
estudos anatôm

icos. 
 Entretanto, som

ente após m
ais de um

 século (em
 1793) o

patologista escocês M
atthew

 Baillie descreveu o SI em
 seu

livro The m
orbid anatom

y of som
e of the m

ost im
portant

parts of the hum
an body (A m

órbida anatom
ia de algum

as
das m

ais im
portantes partes do corpo hum

ano). 

Causas 
O

 eixo esquerdo-direito do corpo hum
ano é definido no

período em
brionário por m

eio da rotação dos cílios das
células do em

brioblasto (cam
ada celular do blastocisto).

Elas 
giram

 
no 

sentido 
horário, 

produzindo 
um

 
fluxo

descontínuo do fluido presente no blastocisto. Esse fluxo
tende para esquerda e não à form

ação de um
 vórtice,

devido à inclinação dos cílios na superfície celular.

 Células ciliadas na periferia esquerda do nó em
brionário

(em
brioblasto) 

funcionam
 

com
o 

sensores 
para 

essa
corrente de fluido. Assim

, esse fluxo exerce um
a função

de sinalização para essas células por m
eio da entrada de

Ca²+ que, por sua vez, controla a expressão de genes que
estabelecem

 o eixo esquerdo-direito. 
 

D
esse 

m
odo, 

na 
SI 

há 
o 

com
prom

etim
ento 

da
m

ovim
entação 

desses 
cílios 

decorrente 
de 

herança
autossôm

ica recessiva, o que provoca desorientação do
padrão esquerdo-direito no corpo do paciente. 

Sintom
as 

 Pacientes que apresentam
 SI podem

 ter um
a vida norm

al
sem

 apresentar qualquer tipo de sintom
a. Por isso, em

m
uitos casos o paciente descobre que tem

 a anom
alia de

form
a 

não 
intencional 

por 
m

eio 
de 

exam
es 

de
ressonâncias m

agnética ou Raio-X que a princípio não
teriam

 sido prescritos para diagnosticar tal alteração. 
 N

o entanto, em
 alguns casos, a dextrocardia decorrente

de SI pode vir acom
panhada de algum

a cardiopatia com
o,

por exem
plo, alteração no posicionam

ento dos vasos (que
deveria sair do ventrículo direito e conduzir o sangue aos
pulm

ões).  
 Essa transposição dos vasos altera a condução do sangue
que 

sai 
dos 

respectivos 
ventrículos 

e, 
com

o 
há 

um
a

diferença 
estrutural 

entre 
essas 

duas 
câm

aras, 
a

circulação sanguínea com
o um

 todo é afetada, pois o
ventrículo direito não tem

 a m
esm

a força propulsora que
o ventrículo esquerdo para bom

bear o sangue para o
restante do corpo. 
 Além

 disso, a ocorrência de SI pode estar relacionada
com

 a de D
CP, onde os sintom

as já são conhecidos. 
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