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KARTAGENERUV SYNDROM U VOJAKA ZAKLADNI SLUZBY

MUDr. Zbynék KRATOCHVIL
Posadkové zdravotnické zafizeni, Strasice
(velitel: mjr. MUDr. Viktor Vojtéch)

Kartageneriiv syndrom je vzacné onemocnéni,
které popsal v r. 1933 Manes Kartagener v Zirichu
jako bizarni trias: bronchiektazie, chronicka sinusi-
tida a situs viscerum inversus. Az po Ctyficeti letech
podala elektronova mikroskopie Uplné vysvétleni
podstaty choroby: jde o poruchu struktury a funkce
cilii v organech s ciliarnim epitelem. Asi 40 % cilii
ma nekoordinovany pohyb, 60 % je imobilnich.
Proto se onemocnéni oznatuje dnes jako syn-
drom ciliarni dyskineze (2).

Protoze i v naSem vojenském zdravotnictvi jde
o neobvykly pfipad, jehoZz vyskyt se vSak mize
opakovat, dovolim si uvést nase pozorovani.

24lety vojin mél od nastupu vojenské zakladni
sluzby v lednu 1995 dusnost pii namaze, buseni
srdce a paleni na prsou. V unoru 1995 byl lécen
pro lakunarni anginu, v bfeznu 1995 na internim
oddéleni pro akutni peribronchitidu a pansinusitidu.
Oba rodi¢e prodélali srde¢ni infarkt a operaci srd-
ce, ze 3 sourozencl mél 19lety bratr opakované
bronchitidy a zanéty vedlejsSich dutin nosnich Ié¢e-
né 3 mésice punkcemi na ORL oddéleni.

Pacient prodélal v détstvi spalni¢ky, od 5 let mél
¢asté silné rymy, stale dychal usty, celé roky trpél
na silny kasel s expektoraci hustého zeleného hni-
su, cca 80-100 ml denné. V 7 letech meél zanét
stfedniho ucha. V 10 letech mu lékaf sdélil, Ze ma
obracené organy, od 14 let byl zvan na kontroly
srdce. V r. 1993 podstoupil vySetfeni na ORL oddé-
leni, dali lé¢eni odmitl.

Klinicky je pacient normostenického habitu, pfi-
méfené vyzivy, vysky 173 cm, vahy 66 kg, bez cya-
nézy a ikteru. Vyrazny patologicky plicni auskultac-
ni nalez prekryva srdecni ozvy: difuzni in- a exspi-
racni vrzoty, po zakaslani vinké nepfizvuéné chro-
py, zviasté v dolnich plicnich polich. Vyrazné pa-
lickovité prsty ma jiz mnoho let. V ,Dotazniku bran-
ce" je uveden situs viscerum inversus. S diagné-

zou Kartagenerova syndromu byl odeslan do od-
borné plicni I€€ebny Janov, kde bilateralni broncho-
grafie ovéfila cylindrické, vakovité a vietenovite
bronchiektazie bazalni pyramidy vlevo pfi situs vis-
cerum inversus, bronchitis deformans a bylo dopo-
ru¢eno zvazit operaéni feseni (24. 3. 1995, prim.
MUDr. S. Kos, CSc.) (RTG snimky obr. 1 a 2). Glo-
baini spirometrie prokazala stfedné tézkou ven-
tilaéni poruchu (42 %) smiseného typu s pfevahou
obstrukce. Hodnota RV zvy5ena na 184 %, doba
mideni plynt v normé. Na EKG frekvence 52/min,
morfologie prokazuje inkompletni blok pravého Ta-
warova raménka. Laboratorni vy$etreni: FW 21/40,
jinak vdechna vysetieni moci a krve byla v normé.

Qbr. 1

Pfezkumneé fizeni bylo provedeno ve Vojenské
nemocnici v Plzni, kde FW 33/77 byla opét jedinou
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odchylkou od normy. Sono bficha: situs viscerum
inversus.

Obr. 2

VySetfeni spermiogramu 12. 4. 1995: Objem
ejakulatu na dolni hranici normy s oligo a asteno-
spermii 3. st. Spermiologicky jde o klinickou ne-
plodnost. Doporu¢eno vySetfeni v andrologické
ambulanci.

Zavér pfezkumného fizeni: trvale neschopen k
vojenské sluzbé&. Onemocnéni neni v pfimé souvis-
losti s vykonem vojenské zakladni sluzby.

Diskuse

Primarni ciliarni dyskineze je choroba s autoso-
malni recesivni dédi¢nosti. Jeji podstatou je defekt
ultrastruktury cilii (viz obr. 3). Nej¢ast&jsi poruchou
je chybéni vnitfnich dyneinovych ramének (né&kdy
zevnich, ¢i obou). Raménka obsahuji ciliarni bilko-
vinu dynein s obsahem ATP, ktera je mechanicko-
energetickym generatorem ciliarniho pohybu. Dale
byly zjistény defekty radialniho paprsku, transpozi-
ce mikrotubull, chybéni axonemaini struktury, ab-
normalini délka cilii (12 mikront misto obvyklych 6)

(4).

dvojice mikrotubull
dyneinova raménka
mikrotubulus centralni
— ciliarni membrana

|__ spojovaci fetéz
— radialni paprsek

Obr. 3 Schéma pri¢ného prifezu fasinky - ultrastruktura (cit. 2)

Porucha fasinek mize postihout vdechny organy
s fasinkovym epitelem: dlsledkem je stagnace
hlenu a hnisavé procesy v hornich a dolnich dy-
chacich cestach, chronické rinosinusitidy, polyposis
nasi, bronchiektazie, otitidy a sterilita muze &i zeny.
Je zpusobena imobilitou spermii, jejichz biciky maji
stejnou strukturu jako Fasinky, nebo dyskinezi cilii
ve vejcovodech.

Situs viscerum inversus, paradoxni soucast
Kartagenerova syndromu, vysvétiuje embryologie:
rotace embryonalniho stfeva je fizena pohybem
fasinek a pfi jeho defektu je blokovan prepinac
ciliace nebo déleni, ktery uruje rozdil ristové
rychlosti mezi dvéma polovinami embrya, a pro-
gram déleni a rotace je potom uréen nahodné.
Proto nalézame u syndromu ciliarni dyskineze vys-
kyt organové inverze v 50 % (3).

Incidence syndromu ciliarni dyskineze v populaci
se udava 1:25 000 .

V diagnostice Kartagenerova syndromu je du-
lezita anamnéza, RTG, CT-vy$etieni, zviasté hrud-
niku, elektronovd mikroskopie bioptickych vzork(
nosni, event. bronchialni sliznice, u déti se provadi
test mukociliarni clearance nosni dutiny se sacha-
rinem, u novorozencl s pouzitim serumalbuminu
znageného *Tc™.

V lé¢bé Kartagenerova syndromu je nutna véas-
na terapie rekurentnich infekci k prevenci zvlasté
bronchiektazii, u pokroéilych stavl se popisuji i bi-
lateralni transplantace plic (1). U déti s ORL kom-
plikacemi mély dobry efekt kapky s ATP.

Souhrn

Autor popisuje v kazuistickém rozboru kliniku a
etiopatogenezi Kartagenerova syndromu, upozor-
fiuje na moznost jeho vyskytu v muzské populaci
po nastupu vojenské zakladni sluzby.
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