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RESUMO: A Sindrome Kartagener ¢ uma doenga autossdémica recessiva rara que se caracteriza por sifus inversus e discinesia ciliar, Além
disso essa enfermidade pode desencadear sinusite paranasal e bronquiectasia. Desse modo, o objetivo deste estudo foi avaliar a evolugio
das variaveis ventilatorias, da for¢ga muscular respiratoria e da capacidade funcional submaxima de uma paciente com 27 anos e diagnodstico
clinico de Sindrome de Kartagener, submetida a fisioterapia respiratoria. O protocolo fisioterapéutico implementado constou de 10 sessoes,
duas vezes por semana, por meio de treinamento muscular inspiratorio (Threshold IMT®), reeducagio diafragmatica, manobras de higiene
brénquica, exercicios respiratorios e treinamento dindmico de membros inferiores. As varidveis analisadas antes e apds o protocolo foram,
pico de fluxo expiratdrio, pressdes respiratorias maximas (PIméax e PEmax), teste de caminhada de seis minutos (TC6’) e cirtometria tora-
coabdominal. De acordo com o presente estudo, concluiu-se que houve melhora dos resultados das variaveis analisadas, demonstrando a
importancia da intervengdo fisioterapéutica, podendo auxiliar na diminuigdo das recidivas do processo infeccioso.
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APPLICATION OF APROTOCOL ON PHYSIOTHERAPEUTIC KARTAGENER SYNDROME: A CASE STUDY

ABSTRACT: The Kartagener Syndrome is a rare recessive autosomal illness, which is characterized by situs inversus and ciliarydyski-
nesia, and this can trigger paranasal sinusitis and bronquiectasis. The objective of this study was to evaluate the variables ventilatory,
respiratory muscle strength and submaximal functional capacity in patient of 27 years with clinical diagnosis of Kartagener Syndrome
submitted a respiratory therapy. The physical therapy protocol implemented consisted of 10 sessions, twice a week, including inspiratory
muscle training (Threshold IMT®), diaphragmatic training, bronchial hygiene maneuvers, breathing exercises and dynamic training of the
lower limbs. The treatment was performed in the physiotherapy clinic of a university hospital . The variables analyzed before and after
the protocol were: peak expiratory flow, maximal respiratory pressures (MIP and MEP), 6-min walk test (6MWT) and thoracoabdominal
circumference measurements. According to this study we concluded that there was an improvement of results of variables, demonstrating

the importance of physical therapy intervention, it can help in reducing the recurrence of the infectious process.
KEYWORDS: Chest Physical Therapy; Kartagener Syndrome; Ciliary Motility Disorders.

Introducao

A sindrome de Kartagener ¢ uma doenga au-
tossOmica recessiva rara, que se caracteriza por sinu-
site paranasal cronica, bronquiectasia e situs inver-
sus. E um subgrupo da sindrome da imotilidade ciliar
também chamada discinesia ciliar primaria (NAVES
et al., 2005).

Inicialmente essa doenca foi descrita por
Siewert, em 1904, e¢ posteriormente em 1933 Kar-
tagener deu énfase ao carater familiar e hereditario
desta sindrome, a qual leva o seu nome (SANTOS et
al., 2001)

A incidéncia da doenga € de 1 (um) caso para
32.000 nascidos vivos, sem predominancia de género
e raca, sendo mais frequente em criancas com mal-
formagoes cardiacas (dextrocardia) e anomalias do
tubo digestivo (OLM et al., 2007).

Esta sindrome apresenta anormalidades da
estrutura ciliar com perda ou modificagdo da dineina,
que ¢ uma proteina que se acopla aos microtubulos,
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responsavel pela frequéncia dos batimentos ciliares.
Este movimento ciliar resulta da interagdo dos bra-
cos de dineina com os microtubulos adjacentes ca-
racterizando dois momentos, o primeiro denominado
“batida” e o segundo “recuo”. No epitélio bronquico
os cilios tornam-se imoveis ou discinéticos compro-
metendo a depuragdo mucociliar no trato respiratorio
(ROSSMAN et al., 1981; SANTOS et al., 2001; NA-
VES et al., 2005).

Essas alteracdes podem ser primarias ou se-
cundarias a agressoes fisicas e quimicas ambientais,
reduzindo e prejudicando a atividade ciliar (OLM et
al., 2007). Em consequéncia dessas alteracdes, os pa-
cientes apresentam surtos repetidos de infec¢do da
via aérea superior e inferior, desde a infancia, e geral-
mente sdo portadores de bronquite, pneumonia, he-
moptise, otite média, sinusite e infertilidade em vir-
tude da anormalidade do epitélio ciliar dos ovidutos
e tuba uterina, ja no género masculino a fertilizagao
reduzida se da pela disfung¢ao flagelar dos espermato-
z6ides (UGWU; ENEH; OTAIGBE, 2006; ORTEGA
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et al., 2007).

Com o tempo, surgem as deformidades, com
dilatagdo da arquitetura bronquica e aparecimento
das bronquiectasias e outras infec¢des cronicas re-
sultando em alteracdes irreversiveis dos bronquios,
progredindo para cor pulmonale cronico (NAVES et
al., 2005; OLM et al., 2007). As anormalidades pro-
gridem lentamente, e muitos pacientes tém vida rela-
tivamente normal (SEDENHO et al., 2008).

O diagnostico da Sindrome de Kartagener ¢
realizado por meio da combinagdo da avaliagdo cli-
nica e exames que pressupoem a confirmacgdo diag-
nostica como: teste de sacarina (avalia o clearance
mucociliar), dosagem de 6xido nitrico exalado, fre-
quéncia do batimento ciliar e estudo da ultraestrutu-
ra, orientacdo e funcao ciliar. A constatacdo deve ser
0 mais precoce possivel, para que evitem alteracdes
no desenvolvimento fisico e maiores deformagdes na
arquitetura pulmonar, em razao dos processos infec-
ciosos repetidos (BUSH et al., 1998).

O objetivo deste estudo foi avaliar a resposta
da fisioterapia respiratoria por intermédio das varia-
veis: pico de fluxo expiratorio, pressdes respiratorias
maxima, teste de caminhada e cirtometria toracica
em uma paciente portadora da Sindrome de Karta-
gener.

Casuistica e Método
Relato de caso

Este estudo foi submetido e aprovado pelo
Comité de Etica em Pesquisa da Institui¢do onde
foi realizado o estudo, sob protocolo n° 019/2009.
Acompanhou-se uma paciente do género feminino,
27 anos, com diagndstico médico de Sindrome de
Kartagener em uso de terapia broncodilatadora, mas
nao antibioticoterapia, incluindo-se 10 sessoes de fi-
sioterapia respiratoria, duas vezes por semana.

Ao exame fisico inicial apresentava res-
piracdo de padrao misto, sem uso da musculatura
acessoria da respiragdo, expansibilidade simétrica,
elasticidade preservada, aciandtica, sem tiragens
intercostais. Apresentando-se hipotensa, normocéar-
dica, taquipneica e saturando 98% em ar ambiente.
Relatando tosse produtiva e expectoragdo com gran-
de quantidade de secrecdo de aspecto amarelado e
espesso, acompanhada de dispneia aos médios esfor-
COS.
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Figura 1: Radiograma de Torax em Postero-Anterior com Dextro-
cardia.

Intervencao Fisioterapéutica

O protocolo de atendimento constou de ava-
liagdo respiratoria e técnicas fisioterapéuticas pre-
conizadas na literatura. Inicialmente foi realizada
a avaliagdo inicial e apds 10 sessdes a reavaliacdo,
constando as seguintes variaveis: pico de fluxo expi-
ratorio, pressdes respiratdria maximas (PImax e PE-
max), capacidade funcional submaxima medida atra-
vés do teste de caminhada de seis minutos (TC6’), ¢
cirtometria toracica.

As 10 sessoes foram divididas em duas ses-
soes semanais de 60 minutos cada. A cada retorno
ambulatorial foi feita a avaliacdo dos sinais vitais,
ausculta pulmonar, higiene bronquica, e aplicou-se o
tratamento, por meio de: reeducagdo diafragmatica,
oscilacdo oral de alta frequéncia por meio do Flutter
VRP *®, exercicios respiratorios, treinamento muscu-
lar respiratorio (Threshold IMT®), treinamento dina-
mico de membros inferiores e posteriormente, reali-
zou-se a avaliacdo final para comparagao dos dados.

Para obteng¢do dos valores das pressdes ins-
piratérias e expiratorias maximas (PImax e PEmax),
foi utilizado o Manovacuémetro (Comercial Médi-
ca®) calibrado em cmH,O com limite operacional de
+ 120 cmH,O. Para analisar o esfor¢o submaximo da
paciente, foi realizado o teste de caminhada de seis
minutos (TC6’), para mensuragdo da SpO, foi utili-
zado o oximetro de pulso (Nonin®), para avaliagdo
do pico de fluxo expiratorio foi utilizado um Peak
flow Assess® e a mobilidade toracoabdominal foi
obtida com uma fita métrica escalonada em centime-
tros (cm) nas regioes axilar, xifoideana e abdominal,
com a voluntaria em postura ortostatica e o torax des-
nudo. O treinamento muscular inspiratorio por meio
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Protocolo fisioterapéutico na Sindrome de Kartagener.

do Threshold” IMT com varia¢do de 7 a 41 cmH,O.

Para a realizacdo das medidas das pressoes
respiratorias maximas a paciente permaneceu na po-
sicdo sentada, com prendedor nasal e utilizando bocal
plastico rigido, de acordo com a técnica preconizada
por Black; Hyatt (1969). Para medir a pressao expi-
ratoria maxima (PEmax), solicitou-se que a paciente
insuflasse os pulmdes até capacidade pulmonar total
e posteriormente realizasse uma expiragdo forcada,
sustentando a pressdo maxima por aproximadamente
1 segundo. A medida da pressdo inspiratdria maxima
(PImax) foi realizada solicitando ao individuo que
exalasse todo volume pulmonar até atingir o volume
residual, em seguida o paciente deveria realizar um
esfor¢o inspiratdrio maximo, sustentando a pressao
por aproximadamente 1 segundo. Repetiu-se a téc-
nica até serem obtidos os valores de pelo menos trés
manobras aceitaveis, com variagdo menor que 10% e
com intervalos de um minuto para descanso. O maior
valor sustentado obtido foi entdo escolhido, desde
que ndo fosse o da ultima medida (SOUZA, 2002).

Para a obtenc¢ao dos valores de Pico de Fluxo
Expiratorio (PFE), foi solicitado a paciente realizar
trés expiragdes forcadas a partir da capacidade pul-
monar total, em posicdo ortostatica, utilizando um
clipe nasal. Caso os dois maiores valores de PFE, das
trés tentativas realizadas, apresentassem uma diferen-
¢a superior a 40L/min, solicitava-se a voluntaria rea-
lizar mais duas tentativas (QUANIJER, et al., 1997).
Durante as medig¢des, a voluntaria recebeu incentivos
verbais e, para a analise dos dados, foi selecionado o
maior valor de PFE das manobras validas realizadas
(PAES et al., 2008). Posteriormente foram analisados
os valores previstos para a voluntaria segundo Leiner
et al (1963).

O teste da caminhada de seis minutos foi re-
alizado de acordo com as normas da American Tho-
racic Society (2002), em um corredor plano, com 30
metros e distdncias previamente demarcadas, com
monitorizagdo da pressao arterial sistémica, frequén-
cia cardiaca, freqiiéncia respiratoria, saturacao peri-
férica de oxigénio e sensagdo de dispneia de acordo
com a Escala de Borg (BORG, 1982). A paciente foi
orientada a andar em sua maxima velocidade, poden-
do interromper o teste se necessario e a cada minuto a
paciente recebeu frases de incentivo: “vocé esta indo
bem” e “continue, seu trabalho esta bom”. O teste foi
realizado uma tnica vez (ATS, 2002).

A mobilidade toracoabdominal foi executa-
da fixando-se o ponto zero da fita métrica na regido
anterior do nivel em que se estava medindo, e a outra
extremidade da fita, apds contornar o térax com uma
pressdo maxima, foi tracionada pelo avaliador sobre
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esse ponto fixo, a maxima pressao possivel da fita no
corpo da voluntaria visou prevenir que as estruturas
moles ndo interferissem nas medidas, este processo
foi realizado trés vezes em cada nivel, as medidas das
circunferéncias do toérax foram feitas nas fases expi-
ratoria e inspiratoria maximas, sendo que a diferenca
entre essas medidas forneceu informacgdes do grau de
expansibilidade e de retracdo dos movimentos. (JA-
MAMI et al., 1999; CALDEIRA et al., 2007).

Resultados

Trata-se de um estudo de caso no qual a apre-
sentacdo dos resultados sera na forma descritiva dos
dados analisados. As variaveis analisadas pré e poOs-
fisioterapia foram: pico de fluxo expiratorio, PI e PE
Max, TC6’s e cirtometria. Pode-se observar que a fi-
sioterapia respiratdria proporcionou uma melhora do
quadro clinico demonstrado por meio das variaveis
analisadas com aumento de 70 I/min do pico de fluxo
expiratorio, aumento de 18 cmH,O na PImax, de 4
c¢cmH,O na PEmax, de 113 metros na distancia per-
corrida no TC6” e aumento de 2,5cm na cirtometria
xifoideana, como se observa na Tabela 1.

Tabela 1: Valores das Variaveis Analisadas Pré e
Pos-Terapia Respiratoria

Variaveis Pré Pos
Peak Flow 340L/min 410L/min
PImax 42c¢cmH,0 60cmH,0O
PEmax 60cmH, O 64cmH, O
TC6’ 393m 507m
Cirtometria
Axilar +1 +3
Xifoideana 0,5 +3
Abdominal 0 -1

Peak Flow= Pico de fluxo expiratorio
PImax= Pressdo inspiratoria maxima
PEmax= Pressdo expiratoria maxima
TC6'= Teste de caminhada de seis minutos

Discussao

Sabe-se que a disfungao ciliar leva ao acu-
mulo de quantidade de secrecdo, predispondo as in-
feccdes respiratorias recorrentes, enfatizando-se a
relevancia da fisioterapia respiratoria para atenuar o
comprometimento pulmonar (ORTEGA et al., 2007;
CAMPOS; CARVALHO; MAIA, 2007; SEDENHO
et al., 2008).

O diagnostico precoce se faz primordial para
evitar altera¢des no desenvolvimento fisico e nas de-

141



formidades da arquitetura pulmonar ocasionados por
infec¢oes repetidas (GOMES, DIAS, MAIA, 2001).
Sabe-se que ocorre uma perda de funcdo pulmonar
por cerca de 0,8% ao ano, sendo de suma importan-
cia o tratamento completo para amenizar a0 maximo
tal perda.

Neste estudo de caso, a paciente obteve o
diagnostico da sindrome quando crianga e relatou
diversas infec¢des pulmonares recorrentes. A avalia-
¢do inicial por meio da distancia percorrida no TC6’
houve um aumento de 35% apods o tratamento, mes-
mo nao atingindo o valor predito por intermédio da
equacao descrita por Enright (2003), observa-se uma
melhora clinica relevante, acima de 50 metros, de-
monstrando a importancia da interven¢ao (BRITO;
SOUZA, 2006).

A diminui¢do de forca muscular respiratoria
promove alteracdes na mecanica respiratoria, neste
estudo pode-se notar que a paciente mostrou aumen-
to progressivo das pressdes respiratorias maximas,
mesmo nado atingindo os valores preditos segundo
Neder et al (1999), fazendo-se necessario a terapia
continua, tanto para manutencdo, quanto para o ga-
nho de forca muscular respiratéria. Assim sendo, os
resultados obtidos sugerem que a fisioterapia respi-
ratoria pode ser de importancia terapéutica no trata-
mento de modificagdes dos musculos respiratorios.

De acordo Bergonzini et al (2005), relatam
em um estudo de uma adolescente portadora da sin-
drome que ndo houve alteragdes significativas na
funcdo pulmonar, porém houve um ganho na forca
muscular respiratoria, no pico de fluxo expiratorio,
na capacidade submaxima da paciente e na cirtome-
tria, corroborando com os resultados deste estudo.

Em estudo de caso realizado por Sedenho et
al (2008), observaram um ganho na for¢a muscular
respiratoria e na permeabilidade das vias aéreas, ve-
rificaram a melhora clinica, enfatizando a necessida-
de de fisioterapia respiratoria nesta sindrome.

Com base nos resultados, houve relatos de
melhora do quadro dispneico e na expectoracao,
provavelmente pela melhora da mecéanica respirato-
ria. A melhora da permeabilidade das vias aéreas ¢
importante para a mecanica respiratoria, auxiliando
na diminui¢do de infec¢des recorrentes (CAMPOS;
CARVALHO; MAIA, 2007).

O tratamento continuo ¢ de suma importancia
na perspectiva de minimizar as recidivas do processo
infeccioso, evitando as complica¢des, proporcionan-
do estabilidade clinica e melhora da sobrevida.

Este estudo apresentou algumas limitagdes
dentre elas a escassez de artigos na literatura mos-
trando a eficacia da fisioterapia no tratamento da Sin-
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drome de Kartagener além da dificuldade da paciente
em locomover-se ao ambulatério periodicamente,
motivo pelo qual s6 foi possivel realizar dez sessdes

Conclusao

De acordo com o presente estudo conclui-se
que a fisioterapia respiratoria promoveu melhora nos
resultados das variaveis analisadas, demonstrando a
importancia da intervencdo fisioterap€utica, com a
perspectiva de minimizar as recidivas do processo
infeccioso e deterioracdo da estrutura pulmonar, pro-
porcionando estabilidade clinica e aumento da sobre-
vida nos portadores desta sindrome.
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