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RESUMO

A discinesia ciliar primaria (DCP) é uma doenca hereditaria em que cilios mdéveis tém defeitos
estruturais/funcionais, reduzindo a depurag¢ao mucociliar e favorecendo acimulo de secrecdes,
colonizagao bacteriana, infec¢Bes recorrentes e inflamacao cronica desde a infancia, com possivel
evolucdo para bronquiectasias e insuficiéncia respiratéria. A sindrome de Kartagener (SK) é a forma
classica associada a DCP, combinando doenca respiratdria cronica com alteracdes de lateralidade,
como situs inversus totalis ou dextrocardia, o que impacta a interpretacdo de ECG, ausculta e
exames de imagem. O diagnodstico € multimodal (clinica + exames especializados), e o tratamento
visa reduzir sintomas e prevenir exacerbacdes (vacinacao, fisioterapia e higiene brénquica). Relata-
se caso de paciente de 50 anos com SK submetida a artrodese cervical anterior, estavel e sem
exacerbacdo recente. Foi realizada TIVA (propofol/remifentanil) com rocurdnio guiado por TOF
e monitorizacdo de profundidade, além de ventilagdo protetora e recrutamentos. Evoluiu sem
intercorréncias, com extubacdo criteriosa apds reversdao completa do bloqueio, visando tosse
efetiva e menor risco de tampdes mucosos/atelectasia. A discussdo destaca que as principais
complicacBes perioperatérias em SK sdo respiratérias (atelectasia, broncoespasmo, infeccdo) e
reforca umidificacdo, manejo de secrec¢8es, ventilagao protetora, reversdao completa do bloqueio,
analgesia e fisioterapia precoce como pilares para seguranca.
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ABSTRACT

Primary ciliary dyskinesia (PCD)is aninherited disorder in which motile cilia have structural and/or functional
defects, impairingmucociliary clearance and promoting secretion retention, bacterial colonization, recurrent
infections, and chronic inflammation from childhood, with potential progression to bronchiectasis and
respiratory failure. Kartagener syndrome (KS) is the classic form associated with PCD, combining chronic
respiratory disease with laterality defects such as situs inversus totalis or dextrocardia, which affects the
interpretation of ECG, auscultation findings, and imaging studies. Diagnosis is multimodal (clinical features
plus specialized tests), and management aims to relieve symptoms and prevent exacerbations (vaccination,
respiratory physiotherapy, and airway clearance). We report the case of a 50-year-old patient with KS
undergoing anterior cervical fusion, clinically stable and without recent exacerbation. Total intravenous
anesthesia (TIVA) with propofol/remifentanil was performed, with rocuronium titrated under train-of-four
(TOF) monitoring and depth-of-anesthesia monitoring, alongside lung-protective ventilation and periodic
recruitment maneuvers. The course was uneventful, and extubation was performed under strict criteria
after complete neuromuscular blockade reversal to ensure effective cough and reduce the risk of mucus
plugging/atelectasis. The discussion emphasizes that perioperative complications in KS are predominantly
respiratory (atelectasis, bronchospasm, infection) and highlights humidification, secretion management,
lung-protective ventilation, complete neuromuscular reversal, adequate analgesia, and early respiratory
physiotherapy as key safety measures.

Keywords: Kartagener syndrome, Ciliary motility disorders, Anesthesia, Rare diseases, Dextrocardia,
Situs inversus.

INTRODUCAO

Adiscinesia ciliar primaria (DCP) é uma doenca hereditaria, predominantemente autossémica
recessiva, em que os cilios mdveis apresentam alteracao na estrutura ou na fungao. Como esses
cilios sao fundamentais para a depuracao mucociliar, a falha do seu movimento reduz a limpeza
das vias aéreas e facilita o acimulo de secrecBes no trato respiratdrio superior e inferior. Na
pratica, isso favorece colonizacao bacteriana, infec¢des respiratdrias recorrentes e inflamacdo
cronica. Por esse motivo, o quadro costuma comecar cedo, ainda na infancia, com rinossinusite
cronica, otites de repeticao e episddios frequentes de bronquite ou pneumonia. Ao longo dos
anos, a inflamacao persistente pode causar bronquiectasias e exacerbac¢des recorrentes, e,
nos casos mais avancados, pode evoluir com insuficiéncia respiratoria crénica, hipertensao
pulmonar e cor pulmonale.’

A sindrome de Kartagener (SK) é a apresentacdo classica associada a DCP e se caracteriza
pela combinacdo de doenca respiratoria cronica com alteracdes de lateralidade. Entre essas
alteracdes, destacam-se o situs inversus totalis e a dextrocardia. O situs inversus totalis é a
inversao em “espelho” da posicdo dos 6rgdos toracicos e abdominais, envolvendo coracao e
visceras. A dextrocardia descreve especificamente o coracao localizado no hemitérax direito,
com o apice voltado para a direita. A dextrocardia pode fazer parte do situs inversus totalis, mas
também pode ocorrer de forma isolada, o que exige atenc¢do adicional na avaliacao anatémica
e cardioldgica. Embora uma proporcdao importante dos pacientes com DCP apresente situs
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inversus, a SK deve ser entendida como um espectro, porque nem sempre a triade se apresenta
de forma completa, o que pode atrasar o reconhecimento clinico.

Historicamente, Kartagener descreveu em 1933 a triade clinica, e mais tarde a compreensao
da sindrome avancou com a identificacdo de alteracdes do axonema ciliar, como auséncia de
bracos de dineina, além da associacdo com infertilidade, sobretudo no sexo masculino.??

O diagnostico da DCP e da SK é desafiador porque nao existe um teste Unico que seja padrao
ouro em todos os contextos. A recomendacao atual é integrar o quadro clinico com exames
complementares especializados, como 6xido nitrico nasal, andlise do batimento ciliar por
video de alta velocidade, microscopia eletrénica de transmissao, imunofluorescéncia e testes
genéticos, conforme disponibilidade e experiéncia do servico. Diretrizes da European Respiratory
Society (ERS) e da American Thoracic Society (ATS) reforcam esse raciocinio multimodal e a
categorizacdo diagndstica baseada em probabilidade.*>

Como ndo ha tratamento curativo especifico, o cuidado é voltado a reduzir sintomas, prevenir
exacerbacdes e limitar a progressao do dano brénquico. Nessa estratégia entram vacinacao,
fisioterapia respiratéria e higiene bronquica, além do tratamento precoce das exacerbagdes e
medidas dirigidas a colonizacdo crénica quando indicadas.'

Figura 1: Imagens ilustrativas da Sindrome de Kartagener.” A) TC mostrando sinusite crénica com polipose nasosinusal. B)
Raio-X mostrando caso de Dextrocardia com achado de pneumonia com efusdo pleural minima em lobo esquerdo superior.
C) TC de parénquima toracico demonstrando situs inversus, dilatacdo bronquica e empiema laterobasal a esquerda. D) TC
de térax demonstrando dilatagdo bronquica associado com situs inversus.®
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RELATO DE CASO

Paciente de 50 anos, portadora de SK, submetida a artrodese cervical anterior. No pré-
operatdério imediato, encontrava-se estavel, sem sinais de exacerbagdo respiratoria recente e
sem hipersecrecdo no dia do procedimento, motivo pelo qual ndo foram solicitados exames
adicionais naquele momento. Ainda assim, considerando o risco basal de retencdo de
secrecOes e de atelectasia durante ventilacao controlada, foi planejada uma conducdo focada
em estabilidade ventilatdria e prevencdo de complica¢des pulmonares.

Foi realizada TIVA com infusdo alvo controlada de propofol e remifentanil, associada a
rocurdnio, com titulacao do bloqueio neuromuscular guiada por TOF. O plano anestésico foi
acompanhado com SedLine, um monitor de eletroencefalograma processado para estimar
profundidade hipnética, com finalidade semelhante ao BIS, auxiliando a titulacdo do plano
anestésico. A via aérea foi manejada com intubacao orotraqueal, e durante a manutencao
foi utilizada ventilagdo protetora, com recrutamentos alveolares periédicos, buscando reduzir
colapso alveolar e manter adequada relacdo ventilacao perfusao.

O transoperatorio transcorreu sem intercorréncias, e ao término observou-se despertar
tranquilo, sem broncoespasmo e sem hipoxemia. Considerando que a abordagem anterior
cervical pode cursar com edema local e, mais raramente, hematoma com potencial
comprometimento de via aérea, a extubacao foi realizada com critérios rigorosos, priorizando
recuperacao ventilatoria completa e reversao total do bloqueio neuromuscular. Em SK, essa
precaucdo € particularmente relevante, pois tosse efetiva e ventilacdo espontanea plena
reduzem risco de tampd&es mucosos e atelectasia no pos-operatorio.

DISCUSSAO

A base fisiopatolégica da SK pode ser entendida por um ciclo relativamente simples:
secrecdo retida favorece infeccdo, a infeccdo alimenta inflamacao, e a inflamag¢do, com o
tempo, promove remodelamento e dano estrutural. A falha da depura¢do mucociliar deixa
secrecbes mais estagnadas e mais dificeis de remover, criando um ambiente propicio para
infeccBes repetidas e perpetuac¢ao do processo inflamatério. Esse mecanismo explica por que
bronquiectasias e sinusopatia cronica sdo tdo comuns, além do risco de perda progressiva de
reserva funcional respiratéria em parte dos pacientes.?

As alteracdes de lateralidade também tém impacto pratico no perioperatério. Quando ha
dextrocardia, por exemplo, o eletrocardiograma (ECG) com posicionamento usual pode sugerir
alteracdes que, na verdade, refletem apenas a anatomia “espelhada”. O mesmo raciocinio vale para
alocalizagao de focos de ausculta, interpretacdo de imagens e algumas decisdes de posicionamento
de equipamentos. Por isso, identificar previamente se o paciente tem situs inversus totalis ou
dextrocardia isolada evita confusdo e melhora o planejamento.'#>

Em anestesia, o ponto central € o risco respiratério aumentado. A depuracdo mucociliar ja
comprometida favorece tampdes mucosos e atelectasias durante ventilagdo mecanica. Além
disso, a inflamagdo crénica pode se associar a hiperreatividade brénquica, o que eleva o risco de
broncoespasmo e hipoxemia durante manipulacao de via aérea. Em pacientes com bronquiectasias
e colonizacao bacteriana, o risco de infeccao respiratéria e de exacerbacao no pés-operatério
também é maior. Uma revisdo sistematica de casos publicados mostra que as complica¢des
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respiratérias concentram a maior parte dos eventos perioperatorios descritos em SK.°

Na pratica, isso faz com que o pré-operatorio seja guiado pelo estado clinico do momento.
Se houver sinais de exacerbacdo recente, como febre, aumento de expectoracao, sibilancia e
piora de dispneia, a tendéncia é otimizar higiene bronquica e fisioterapia respiratdria antes
do procedimento e considerar avaliacdo complementar conforme gravidade. Quando nao ha
exacerbacdo, a conduta se concentra em prevencao de complica¢des intra e pds-operatorias.>’

Durante anestesia geral, algumas medidas sdo particularmente coerentes com a
fisiopatologia. A umidificacdo dos gases ajuda a evitar secrecdes mais espessas e dificeis de
mobilizar. Estratégias de ventilacdo protetora, com recrutamentos alveolares ajustados ao
contexto, reduzem atelectasias. A aspiracao de secrecOes deve ser criteriosa, com atencao
especial ao final do procedimento, evitando tampdes e minimizando trauma de via aérea. No
pos-operatorio, o foco € devolver ventilacao espontanea plena e tosse efetiva, pois isso ajuda
a compensar parte da falha de depuracdo mucociliar.’

Nesse ponto, a reversdao completa do bloqueio neuromuscular é essencial. O
acompanhamento por train-of-four (TOF) permite titulacdo mais segura e reduz risco de
curarizacgao residual, o que é especialmente relevante em SK porque a tosse e a mobilizacao de
secre¢des sao determinantes para prevenir atelectasia e retencao de muco no pés-operatério.
Analgesia adequada e fisioterapia respiratéria precoce completam essa estratégia, porque
facilitam ventilacao profunda, expansdo pulmonar e higiene brénquica.’

Também é pertinente considerar o impacto da técnica anestésica sobre o transporte
mucociliar. Um ensaio clinico mostrou pior desempenho do transporte de muco com técnica
inalatériaquando comparadaatotalintravenous anesthesia(TIVA) com propofol e remifentanil.®
Em paralelo, estudos experimentais sugerem que o propofol pode modular a motilidade ciliar
por meio da via do éxido nitrico (NO) e do monofosfato ciclico de guanosina (cGMP), mecanismo
que ajuda a sustentar a plausibilidade bioldgica dessa escolha em pacientes com depuracao
mucociliar comprometida.® Em conjunto, revisdes e relatos de caso descrevem a TIVA como
uma estratégia adequada em SK, desde que associada a cuidados consistentes com manejo de
secrec¢des e prevencdo de complicacdes respiratdrias.” 0"

Em situacdes que exigem intubacao seletiva, como cirurgias toracicas, o situs inversus pode
exigir planejamento especifico e confirmagao cuidadosa do posicionamento do dispositivo,
idealmente com broncoscopiaquando disponivel, parareduzirrisco deventilacdoinadequada.'

CONCLUSAO

A SK é uma condicao associada a DCP, marcada por doenca respiratéria crénica e
alteracdes de lateralidade em parte dos casos. No perioperatdério, o risco se concentra em
complicacBes respiratorias, especialmente atelectasia, broncoespasmo e infeccao, além
de particularidades nainterpretacdo de exames quando ha dextrocardia e, principalmente,
situs inversus totalis. Uma conducdo anestésica segura depende de reconhecer e otimizar
exacerbacfes, manejar secre¢cdes com atencao, garantir umidificacdo, aplicar ventilacao
protetoraerealizarextubacdosomenteapdsrecuperacaocompletadobloqueioneuromuscular,
além de analgesia eficaz e fisioterapia precoce. No caso apresentado, a estratégia com TIVA,
ventilacdo protetora e monitorizacdo adequada foi coerente com a fisiopatologia da SK e com
a literatura disponivel, contribuindo para um desfecho perioperatério favoravel.
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