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Actualitate. Sindromul Kartagener este o mal-
fornaţie congenitală cu afectare pluriorganică se-
veră. Transmisă autosomal recesiv, induce apariţia 
defectelor la nivelul ultrastructurii şi/sau funcţiei ci-
liare provocând o dereglare severă a clearance-ului 
mucociliar [11]. 

Sindromul Kartagener este cunoscut sub numele 
de sindromul Afzelius, triada Kartagener, sindromul 
Zivert sau triada Zivert-Kartagener. Zivert în anul 
1904 [13] a descris combinaţia situs inversus, sinu-
zită cronică şi bronşiectazie. Kartagener [6] a recu-
noscut pentru prima dată această triadă clinică ca un 
sindrom congenital distinct în anul 1933. Aşa cum 
Kartagener a descris acest sindrom în detaliu, poartă 
numele său. Ulterior s-a constatat că cilii epitelio-
citelor căilor respiratorii şi a gameţilor masculini la 
pacienţii cu sindrom Kartagener sunt imotili datorită 
defectelor ultrastructurale depistate prin microscopia 
electronică, ceea ce reprezintă substratul bolii bron-
hopulmonare şi infertilitatea masculină [12]. Triadă 
clinică (situs inversus, bronşita cronică cu bronşec-
tazii şi sinuzită cronică) uneori se asociază cu po-
lichistoză pulmonară, hipoplazii lobare pulmonare, 
agenezia sinusurilor frontale, malformaţii congeni-
tale de cord, defecte scheletare, anomalii renale, pa-
tologii ale văzului, hipoacuzie congenitală, retenţie 
psihomotorii [1].

Incidenţa sindromului Kartagener este de la 
1:16.000 până la 1:32.000, majoritatea cazurilor fi ind 
depistate prin examenul radiologic de rutină cu iden-
tifi carea dextrocardiei, bronşiectaziilor [5]. Sindromul 
Kartagener are o pondere de 0,1-0,6 % în structura 
maladiilor bronhopulmonare cronice nespecifi ce. 

Mecanismul realizării inversiei organelor, conform 
actualilor cercetări în ontogeneză, se atribuie cililor ca-
pabili să genereze fl uxul necesar în cascada de semna-
lizare pentru amplasament stânga-dreapta la embrioni. 
Oscilaţiile asincrone ale cililor în etapele embrionale 
infl uenţează fenomenele de rotaţie ale organelor interne 
care, fi ind necalitative, menţin poziţionarea lor iniţială 
şi acest lucrul conduce la defecte de amplasament – si-
tus inversus [12]. Prezenţa Situs viscerum inversus la 
50% din persoanele cu sindrom Kartagener oferă do-
vezi despre rolul cililor în dereglări viscerale de ampla-
sament stânga-dreapta la embrion [10]. 

Defectul congenital în sistemul ciliar al epiteliului 
cilindric bronşic cauzat de absenţa punţilor dienice au 
rol patogenic în formarea maladiilor cronice bronho-
pulmonare la pacienţii cu sindromul Kartagener [2]. 
Conform noilor viziuni conceptuale degenerarea sis-
temului dienic, contribuie la formarea dischineziei 
ciliare și a sindromului cililor imotili, reducere a mo-
tilităţii, activităţii oscilatorii, absenţa mişcărilor sin-
crone prin care se dereglează clearance-ul mucociliar, 
se deteriorează fenomenele de epurare ale arborelui 
bronşic, iar evolutiv se formează bronhopatii recuren-
te şi procese cronice bronhopulmonare.

Infecţiile respiratorii superioare şi inferioare, in-
fecţiile urechii medii reprezintă primul simptom cu 
debut de la vârsta de sugar în cazul pacienţilor cu sin-
drom Kartagener [5]. Frecvenţa crescută a infecţiilor 
are drept consecinţă modifi cări ale căilor respiratorii 
ireversibile, bronşectaziile afectând 80% pacienţi, iar 
frecvenţa acestor modifi cări este în creștere cu vârsta 
[2]. Tusea recurentă diurnă este un semn de bază al 
afectării respiratorii, are caracter productiv, cu expec-
toraţii excesive [7]. 

Bronșiectaziile sunt localizate frecvent în lobul 
mediu pe dreapta, confi rmând o zonă de rezistenţă 
minimă [7]. Incidenţa bronşiectaziilor este de 23% la 
copii sub vârsta de 10 ani, 56% la copii de 10-18 ani, 
88% la adulţi, fapt care ar sugera provenienţa dobân-
dită şi evoluţia progresivă a bronşiectaziilor. 

Pentru sindromul Kartagener substratul patologic 
al structurilor ciliare induce şi disfuncții dinamice ale 
spermatozoizilor, care au ultrastructura similară cu ci-
lii respiratori. Din cauza imotilităţii spermatozoizilor 
80% bărbaţi sunt infertili [9], dis-funcţia ciliară din 
trompele uterine rar conduce la dereglări de fertilitate 
feminină[4] 

Vârsta medie la diagnostic este de 4,4 ani la bă-
ieţi şi 4 ani la fetiţe. Afecţiuni respiratorii neonatale 
au fost constatate în 67,3% cazuri, situs inversus în 
69,1% cazuri, debutul precoce al afecţiunilor ORL 
confi rmat în 76,4% cazuri. Conform acestor date, di-
agnosticul de sindrom Kartagener este întârziat, deși 
simptomatologia respiratorie persistă din perioada 
copilului mic. Aceşti copii prezentau manifestări res-
piratorii, rinită cu debut precoce, situs inversus, tuse 
productivă [3, 8]. 
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Scopul lucrării a prevăzut o evaluare clinico-ex-
plorativă a manifestărilor respiratorii la copiii cu dis-
chinezie ciliară asociată cu inversia organelor interne.

Material şi metode. Prezentăm un studiu obser-
vaţional pe o serie de cazuri, care a inclus 5 copii cu 
sindromul Kartagener diagnosticaţi în Clinica Pneu-
mologie pe o perioadă de 20 ani. Evaluarea circum-
stanţelor de diagnostic şi vârstei confi rmării lui a con-
statat o diagnosticare a acestui sindrom nu sufi cient 
de precoce – doar 1 copil a fost depistat cu inversia 
organelor interne în perioada neonatală precoce, alţi 3 
copii – în perioada sugarului şi copilului mic, iar într-
un caz diagnosticul s-a stabilit doar la vârsta de 7 ani. 

Investigaţiile de protocol clinic pentru pacientul cu 
dischinezie ciliară au inclus explorări imagistice – Ro 
pulmonară, CT pulmonară, scintigrafi a pulmonară, Ro 
sinusurilor paranazale, ECOgrafi a organelor interne, 
ECOgrafi a cordului, ECG. Examenul hemoleucografi c, 
cercetările bacteriologice ale secreţiilor nazale, bron-
hopulmonare – informative pentru etologia infecţiilor 
respiratorii, examenele serologice – pentru infecţiile 
atipice (Mycoplasma și Chlamydia pneumonia). 

Diagnosticul sindromului Kartagener se confi rma 
în primul rând prin constatarea inversiei organelor 
interne în cadrul examinărilor imagistice. Ecografi a 
organelor interne efectuată acestor copii era conclu-
dentă prin poziţia fi catului, splinei, pancreasului în 
sectoarele contralaterale poziţiei obişnuite a acestor 
organe în cavitatea abdominală. Un alt procedeu ex-

plorativ imagistic, care a permis evidenţierea unei po-
ziţionări inversate a organelor cutiei toracice la copiii 
din studiu, a fost radiografi a toracelui. Dextrocardia a 
fost concludentă pentru copiii cu dischinezie ciliară în 
baza unor serii de radiografi i ale cutiei toracelui, iar 
EcoCG şi ECG confi rmau această poziţie inversată a 
cordului.

Rezultate şi discuţii. Respirologic în 80% copiii 
prezentau infecţii repetate din primele luni de viaţă 
cu realizare clinică în bronşite obstructive, pneumo-
nii, doar la un copil infecţiile respiratorii recurente 
s-au produs din anul doi de viaţă în circumstanţele 
frecventării instituţiilor preşcolare. Un astfel de de-
but a pus istoricul morbid de copil frecvent bolnav 
cu sindrom de tuse cronică, dispnee, infecţii recuren-
te ale tractului respirator cu frecvenţa de 4-8 episoa-
de pe an, inclusiv pneumonii, bronşite obstructive, 
asociate cu sindrom febril, expectoraţii supurative, 
modifi cări catarale respiratorii difuze, raluri umede, 
sibilante. Tabloul clinic bronhopulmonar se realiza 
prin entităţi diferite – pneumonie sau bronşită, care 
aveau confi rmare prin explorări radioimagistice, iar 
evolutiv prezentau caracteristici de maladie trenantă 
cu rezoluţii uneori inefi ciente. Către vârsta şcolară la 
toţi copiii cu sindrom Kartagener se constatau pro-
cese cronice bronhopulmonare cu deformaţii bron-
şice difuze de tip cilindric, moliniform, iar localizat, 
preponderent în segmentele bazale şi bronşiectazii 
sacciforme (fi g. 1).

Figura 1. Bronşectazii la copiii cu sindrom Kartagener, situs viscerum inversus

Un sindrom caracteristic pentru sindromul Karta-
gener a fost afectarea organelor ORL, care în copilăria 
mică se realizau prin rinite infecţioase, faringite, otite, 
iar ulterior în perioada preşcolară şi şcolară se asoci-
au manifestări infecţioase recidivante ale sinusurilor 
paranazale. De la vârsta de 2-3 ani la aceşti copii se 
consatău eleminări purulente din nas cu caracteristici 
de cronicizare – rinită cronică purulentă, iar ulterior – 
sinuzite recurente şi cronice.

Istoricul evolutiv al manifestărilor respiratorii 
la copiii cu sindromul Kartagener evidenţiază o 
tendinţă precoce de cronicizare cu formarea bron-

şiectaziilor în intervalul de vârstă de 4-8 ani, iar în 
2 cazuri fi broatelectazii segmentare cu deformaţii 
bronşice.

Aspectele clinico-paraclinice ale dischineziei cili-
are sunt elucidate un cazul clinic al băiatului Dumitru 
B., vârsta 16 ani, spitalizat în Clinica pneumologie 
pentru o exacerbare recurentă infecţioasă bronhopul-
monară cu tuse productivă diurnă, expetoraţii muco-
purulente, respiraţie nazală difi cilă, dispnee, cefalee. 

Istoricul vieții: este al doilea copil în familie, din 
a doua sarcină, naşterea la termen prin operaţie ceza-
riană, nou-născutul cu circulara de cordon ombilical 
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în jurul gâtului, hipoxie intrauterină, scorul Apgar 4/6 
puncte, resuscitat cu procedee de desobturare, oxige-
noterapie; parametrii antropometrici la naştere – gre-
utatea 3700gr., lungimea 52cm, perimetrul toracic 35 
cm. Clinic în primele zile după naştere semne de edem 
cerebral, pulmonar raluri, tegumente pale, respiraţie 
accelerată. În maternitate este confi rmat diagnosticul: 
Bronhopneumonie bilaterală, Situs inversus totalis, 
Dextracardie, Sindrom Kartagener, Afecţiune perina-
tală hipoxică traumatică a SNC şi măduvei spinării.

Istoricul bolii pune în evidenţă infecţie intrauteri-
nă din perioada neonatală, ulterior la fi ecare 1-2 luni 
copilul face bronşite, pneumonii, mai târziu rino-sinu-
zite recurente, la vârsta de 7 ani prin CT pulmonar se 
confi rmă prezenţa bronşiectaziilor. 

Copilul se internează cu tuse umedă, expectoraţii 
purulente. Examenul obiectiv relevă starea generală 
de gravitate medie. Unghiile cu aspect “sticlă de cea-
sornic”. Dimensiunea antero-posterioară este mai mică 
decât cea laterală. Freamătul vocal în regiunile superi-
oare mai exprimat, iar inferior atenuat. Respiraţia de tip 
mixt, respiraţia nazală îngreunată cu participarea în ac-
tul respirator a aripilor nazale şi a muşchilor accesorii. 
Auscultativ pulmonar crepitaţii bilateral, raluri umede 
buloase mari bilateral. Inspecţia regiunii precordia-
le constată deplasarea limitelor cordului spre dreapta, 
şocul apexian se palpează în spaţiul intercostal V din 

dreapta cu 0,5cm de linia medioclaviculară; zgomotele 
cardiace ritmice, clare se percep pe dreapta.

Hemoleucograma: Hb 148 g/l, eritrocite 4,4x1012/l, 
leucocitele 7,0x109/l, VSH 8 mm/h; imunograma umo-
rală: IgA 1,5 mg/ml, IgG 10,2 mg/ml, IgM 1,4 mg/ml, 
IgE 0,7 ME/ml; examenul bacteriologic al sputei a de-
pistat Klebsiella oxytoca, Enterobacter agglomerans.

Examenul spirometric constată dereglări obstructi-
ve grad II-III, tulburări restrictive grad III, la ECG cu 
amplasarea obişnuită pe stânga a electrozilor se con-
fi rmă dextracardia, axa electrică a cordului orizontală, 
hiperfuncţia ventriculului stâng, undă P şi T negativă 
în derivaţia 1 standard, complexul QRS după modelul 
QS, un model inversat între AVR şi AVL, unda R înal-
tă în derivaţia VI. EcoCG indică dextrocardie, func-
ţia de pompă a miocardului păstrată; USG organelor 
interne confi rmă localizarea contralaterală a fi catului, 
pancreasului, splinei. 

Ro cutiei toracice în sindromul Kartagener consta-
tă o dextrocardie, opacităţi reticulo-nodulare parahi-
lare difuze cu intensitate costală, localizare bilaterală, 
bronhogramă aerică, semnul “şinelor de tramvai” po-
zitiv, bronşiectazii, sectoare de condensare pulmonară 
în ariile pulmonare medii și inferior pe stânga (fi g.2).

CT al toracelui şi mediastinului relevă situs inver-
sus al pulmonilor, cordului şi organelor abdomenului. 
Pulmonar la nivelul segmentelor bazale şi medii se vi-

Figura 2. Ro pulmonară în sindromul Kartagener: dextrocardie, sindrom de condensare pulmonară, bronşiectazii.

Figura 3. Tomografi a computerizată a toracelui în sindromul Kartagener
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zualizează bronşiectazii varicoase şi sacciforme, infi l-
traţii peribronşice, centrilobulare, aspect de „ram în-
mugurit” (fi g. 3). Tomografi a computerizată confi rmă 
diagnosticului de bronşiectazii varicoase, sacciforme, 
proces bronho-pulmonar cronic cu semne de acutizare 
în sindromul Kartagener.

 Substratul morfopatologic al structurilor ciliare în 
sindromul Kartagener declanşează leziuni cronice ale 
sinusurilor paranazale. Sinuzita cronică şi hipoplazia 
sinusurilor paranazale, în special sinusurile frontale, 
este prezentă în toate cazurile acestei maladii conge-
nitale, iar bronşiectaziile se determină de obicei la cel 
puţin jumătate din pacienţi [2,11].

La pacienţii evaluaţi cu sindrom Kartagener dis-
chinezia ciliară implică patologic sinusurile paranaza-
le; examenul radiologic prezintă procese infl amatorii 
infecţioase, subdezvoltarea sinusurilor frontale, opa-
cifi erea totală a sinusului maxilar stâng, a celulelor 
etmoidale, edemaţierea mucoasei nazale (fi g. 4).

Scintigrafi a pulmonară constată modifi cări ale 
perfuziei pulmonare, demisiuni reduse ale plămânilor, 
conturul lobilor inferiori rotungit, reducerea perfuziei 
în ambii pulmoni, preponderent pe dreapta, distribu-
ţia neuniformă a preparatului de contrast. Scintigra-
fi a pulmonară oferă date semnifi cative în aprecierea 
gradului de dereglări ale fl uxului sanguin în regiunile 
afectate (fi g. 5).

Figura 4. Radiografi a sinusurilor paranazale la pacient cu sindromul Kartagener

Figura 5. Scintigrafi e pulmonară la pacientul cu sindromul Kartagener

Analiza surselor bibliografi ce indică pentru mai 
mult de 2/3 din pacienţi cu dischinezie ciliară clinic 
detresă respiratorie în perioada neonatală, sindrom 
obstructiv al căilor respiratorii superioare şi inferioa-
re, tuse cronică productivă, pneumonii recurente,rinită 
cronică,otită medie,sinuzită cronică, sterilitate mascu-
lină. Relatările savanților confi rmă pentru 20-60% pa-
cienţi cu dischinezie ciliară situs inversus, polipi na-
zali, pierderea auzului, perforaţie cronică a membrane 
timpanice. 

Copiii din studiu prezintă multiple anomalii de dez-
voltare, ca situs inversus totalis, dextracardie,infecţii 
respiratorii recurente, procese cronice bronhopulmo-

nare, ORL. Cauzele dezvoltării sindromului Karta-
gener sunt mutaţii genetice responsabile de tulburări 
ale ultrastructurii cililor în lipsa antecedentelor ere-
do-colaterale. Rudele copiilor din studiu nu prezintau 
malformații, desi unii cercetători confi rmă că 50% 
părinţii pot fi  heterozigoţi asimptomatici. Studiile din 
domeniu indică o sensibilitate şi specifi citate pentru 
testarea genetică în sarcinile cu risc la familii cu mu-
taţii cunoscute [3]. Cercetările antenatale genetice pot 
suspecta sau confi rma sindromul Kartagener, însă pă-
rinţii copiilor din studiu nu au fost testaţi genetic. 

Toți copii cu sindromul Kartagener prezentau dex-
trocardie la ECG, ecografi c inversia organelor interne, 
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EcoCG – dextracardie fără malformaţii cardiace. 
Evoluţia morbidităţii la persoanele cu sindrom 

Zivert-Kartagener este reprezentată de afecţiuni pul-
monare cronice. Volumul plămânului funcţional re-
manent determină prognosticul copiilor cu sindrom 
Kartagener, iar gradul de afectare pulmonară core-
lează cu severitatea afecţiunii de bază. Deformităţile 
bronşiectatice au un caracter persistent cu tendinţe 
spre extinderea ariilor în perioada adultului. Supravie-
ţuirea copiilor cu sindrom Kartagener este favorabilă 
în cazul lipsei maladiilor ischemice ale cordului şi/
sau fi brilaţiee atriale. Excluderea factorilor cu impact 
negativ asupra sistemului respirator, reduc intensita-
tea progresării procesului cronic bronhopulmonar şi 
rinosinuzal. Aceşti pacienţi trebuie să benefi cieze de 
kinetoterapie respiratorie permanentă, care este de-
terminantă în menţinerea calităţii vieţii pacientului cu 
această formă clinică a dischineziei ciliare.

Concluzie. Copiii din studiu cu sindromul Zivert-
Kartagener prezentau multiple procese infl amatorii 
cronice ale sistemului respirator superior și leziuni 
bronșiectatice severe asociate cu situs viscerum inver-
sus.

Cuvintele cheie: Situs Viscerum Inversus, sindro-
mul Zivert-Kartagener, copii
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