Cas: 73

DIAGNOSTIC : Syndrome de Kartagener
Syndrome identifié a la naissance
Autres diagnostics: Grossesse gémellaire obtenue par FIV
Symptomes : Sinusites et pneumonies fréquentes sur bronchiectasies

Prise en charge : PEP oscillante pour le décombrement des sécrétions BID, culture
d’expectorations de base, antibiotiques selon germes identifiés si infection aigue.

Evolution : trés bonne; poids de naissance des BB normaux.

Commentaires

Le syndrome de Kartagener est une maladie rare (1/25 000) autosomale récessive. Il est
caractérisé par un situs inversus, une dysfonction de la motilité des cils (défaut des
microtubules) avec bronchiectasies et infections respiratoires fréquentes. La clinique est
variable selon le génotype car les génes responsables de la fonction ciliaire peuvent étre
exprimés différemment dans les poumons et les trompes.

La littérature sur l'infertilité masculine est abondante (immobilité du sperme) mais
moindre sur la sub-fertilité féminine. Il peur en effet avoir une perturbation du transport
des ovocytes, de I’embryon et méme de I'implantation par dysfonctionnement ciliaires
des trompes de Fallope et de I'endometre.

Le risque de complications maternelles pendant la grossesse est lié au degré d’atteinte
pulmonaire et la propension aux infections.

L’équipe d’anesthésie a un grand réle a jouer dans le bon déroulement de
I’'accouchement: les électrodes cardiaques doivent étre placées au bons endroits (situs
inversus), les précautions nécessaires aux maladies pulmonaires chroniques doivent étre
prises (analgésie péridurale privilégiée ou combinée mais sans que le bloc ne monte trop
haut en thoracique, risque d’aspiration lors de I'intubation, et sensibilité plus importante a
la compression aorto-cave).

Une lettre récente propose la position de la vallée : aprés avoir effectué la péridurale en
position assise, la table d’opération est basculée de 10 degré vers la téte en gardant les
jambes a un angle de 350 degrés.
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