
Dyspnée récidivante révélatrice d’un syndrome de Kartagener:              
à propos d’un cas. 

 

Recurrent dyspnea revealing a Kartagener Syndrome: About one case. 

INTRODUCTION 

   Le syndrome de Kartagener qui fait partie des dyski-

nésies ciliaires primitives (DCP) constitue une maladie 

très hétérogène sur le plan génétique dont les bases 

moléculaires restent très mal connues [1,2]. L’inci-

dence des DCP dans la population générale est estimée 

à 1/16000, celle du syndrome de Kartagener étant de 

1/32000 [1]. Ce syndrome se transmet classiquement 

selon un mode autosomique récessif et est caractérisé 

par un défaut de l’épuration muco-ciliaire lié à des 

anomalies des cils, à l’origine d’infections respira-

toires récidivantes [1]. Le syndrome de Kartagener est 

défini par la triade bronchectasies, situs inversus et 

sinusites [1,3]. C’est une maladie rare qui pose de réels 

défis de prise en charge car ses complications peuvent 

mettre en jeu le pronostic vital [3]. Nous présentons ici 

une observation qui pourrait être à notre connaissance 

le deuxième cas rapporté à Madagascar [4]. 

OBSERVATION 

   Il s’agit d’une femme de 19 ans, nullipare et nulli-

geste, admise au service de Pneumologie Phtisiolo-

gie pour une dyspnée brutale aux deux temps respira-

toires, accompagnée d’une douleur thoracique et d’un 

accès de toux grasse ramenant des expectorations jau-

nâtres inodores de grande abondance. La patiente a 

présenté ces symptômes de façon périodique depuis sa 

naissance. Elle a toujours été traitée par des expecto-

rants, des corticoïdes, des bronchodilatateurs et des 
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antiallergiques mais sans amélioration. Elle présentait 

également une surdité droite. Le grand-père, l’oncle 

maternel et le cadet avaient des antécédents similaires, 

de crises de dyspnée et de toux chronique. A l’examen 

physique, elle est apyrétique avec une fréquence respi-

ratoire à 22 cycles/min, une fréquence cardiaque à 76 

battements / min et une SpO2 = 98% à l’air ambiant. 

Nous  avons noté une diminution de la transmission 

des vibrations vocales et une baisse de la perception 

des murmures vésiculaires aux deux champs pulmo-

naires associées à une sub-matité et des crépitations 

aux tiers inferieurs des deux champs pulmonaires. La 

biologie était normale et la recherche  BAAR dans les 

crachats était négative. La radiographie thoracique de 

face a montré une opacité triangulaire basi-thoracique 

bilatérale à limite externe nette associée à une disten-

sion thoracique (Figures 1). La poche à air gastrique 

est à droite. L’incidence de Blondeau a mis en évi-

dence un niveau hydro-aérique bilatéral dans le sinus 

maxillaire (Figures 1). L’échographie abdominale a 

 ________________________________________________________________________________________________ 

Rev. Anesth.-Réanim. Med. Urg. Toxicol.  2023; 15(1): 46-48.  

 ________________________________________________________________________________________________ 

________________________________________________________________________________________________  

_________________________________________________________________________ 

Du Centre Hospitalier Universitaire Mahavoky Atsimo              

Mahajanga, Madagascar. 

*Auteur correspondant : 

Dr. Habib NOURALY 
Adresse :     Service de Radiologie 

    Centre Hospitalier Universitaire Mahavoky Atsimo  

    Mahajanga, Madagascar 
Téléphone :  +261 32 67 742 18 

E-mail :     habibnouraly@yahoo.fr 

REVUE D’ANESTHÉSIE-RÉANIMATION,  

MÉDECINE D’URGENCE ET TOXICOLOGIE  

http://www.rarmu.org/ 

ISSN 2225-5257 
________________ 

 CAS CLINIQUE 

http://www.ajns.paans.org/auteur.php3?id_auteur=372
http://www.ajns.paans.org/auteur.php3?id_auteur=373
http://www.ajns.paans.org/auteur.php3?id_auteur=374
http://www.ajns.paans.org/auteur.php3?id_auteur=374


révélé un situs inversus avec le foie à gauche, une po-

lysplénie et un estomac à droite. Le scanner thoraco-

abdominal a décelé une bronchectasie et une bronchio-

lectasie des lobes supérieurs associées à une bronchio-

lite bilatérale, des impactions mucoïdes, d’atélectasie 

des lobes inférieurs et de situs inversus (Figure 2).  

Figures 1 : Radiographie thoracique de face montrant 

une opacité triangulaire droite au sommet hilaire 

(flèche) avec poche à air gastrique à droite (étoile) 

(image de gauche). Niveau hydro-aérique bilatéral du 

sinus maxillaire à l’incidence Blondeau (flèches) 

(image de droite). 

Figures 2 : Tomodensitométrie en coupe axiale et en 

fenêtre pulmonaire révélant une atélectasie des lobes 

inferieurs, des bronchectasies, des bronchiolites et des 

impactions mucoïdes (image de gauche). Tomodensi-

tométrie en coupe axiale montrant le situs inversus 

avec le foie à gauche (étoile), l’estomac (triangle) et la 

rate à droite avec polysplenie (flèches). 

   Le scanner du massif facial révèle une sinusite 

maxillaire bilatérale et sphénoïdale avec comblement 

de la caisse de tympan à droite (Figure 3). 

DISCUSSION 

   Le diagnostic de syndrome de Kartagener a été posé 

devant la triade bronchectasies, situs inversus et sinu-

sites découverte à l’imagerie. Il s’agit d’un syndrome 

clinique identifié par Manes Kartagener en 1935 [5]. 

Ce syndrome représente 50 % des DCP qui est une 

maladie génétique héréditaire à transmission autoso-

mique récessive, bien qu’une forme liée à l’X ait été 

décrite [5], entrainant une altération du transport muco

-ciliaire dans le tractus respiratoire.  

 

Figure 3 : Coupe tomodensitométr ique axiale mon-

trant un comblement de la caisse de tympan à droite, 

des niveaux hydro-aériques et épaississement mu-

queux en cadre dans les sinus maxillaires et sphé-

noïdal. 

 

   Il peut également s’y associer un dysfonctionnement 

des flagelles des spermatozoïdes responsables d’une 

stérilité chez l’homme [6]. Dans notre cas, le caractère 

héréditaire n’est pas à exclure du fait que le grand-père 

et l’oncle maternels, ainsi que le cadet de la famille 

présentent aussi des épisodes d’infections respiratoires 

récidivantes mais non explorées. 

   L’hétérogénéité des anomalies ciliaires associée à la 

DCP fait d’emblée évoquer une hétérogénéité géné-

tique. Sur les 15 gènes identifiés, les mutations des 

gènes DNAI 1, DNAH5 représenteraient environ un 

tiers des cas de syndrome de Kartagener [7]. Cette 

maladie a une incidence plus élevée chez certaine po-

pulation à fort taux de consanguinité. Des cas ont été 

décrits en Egypte, en Inde, au Sénégal et au Congo [8]. 

Ce cas découvert à Mahajanga pourrait être le deu-

xième cas Malagasy décrit [4]. 

   Dans la majorité des publications, l’âge des malades 

correspond à l’âge de diagnostic de l’affection, pou-

vant aller de la période néonatale à l’âge adulte [8]. 

Selon la littérature, le sexe ratio de cette pathologie est 

de un [2]. Le premier cas découvert à Madagascar était 

un homme de 45 ans [4]. Notre cas est une fille âgée 

de 19 ans avec des antécédents maternels de maladie 

respiratoire chronique mais sans notion de consangui-

nité chez les parents.  

   Les anomalies des cils respiratoires à l’origine d’une 

altération du transport muco-ciliaire sont responsables 

des infections respiratoires chroniques et ORL débu-

tant le plus souvent à l’enfance. Les circonstances de 

découverte sont diverses, mais le principal signe d’ap-

pel est une bronchopneumopathie récidivante entrai-
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nant un arrêt de travail selon plusieurs auteurs [8]. 

Pour notre patiente, la symptomatologie a été typique : 

bronchites récidivantes ayant débuté à deux semaines 

de vie associant une toux fréquente productive avec 

bronchorrhée et des pneumopathies à répétition néces-

sitant une absence fréquente à l’école. Le diagnostic a 

été fait au cours du 5ème épisode. 

   L’anomalie de base de la dyskinésie ciliaire primi-

tive est confirmée par la réalisation des examens spé-

cialisés. Nous n’avons pas pu les réaliser du fait de 

l’insuffisance du plateau technique. Ces examens con-

sistent à l’étude ultra structurale des cils par microsco-

pie électronique sur une pièce de biopsie nasale, à la 

mesure du débit nasal de monoxyde d’azote, au test à 

la saccharine et à l’étude du battement ciliaire [7]. 

   Le deuxième moyen de diagnostic est l’imagerie 

médicale. Le scanner thoraco-abdominal confirme 

avec certitude la bronchectasie, le situs inversus et la 

polysplenie qui sont les signes révélateurs de ce syn-

drome. La sinusite et l’otite ont été découvertes à 

l’aide du scanner du massif facial. Le scanner permet 

également de déceler les différentes complications 

pulmonaires et ORL. Faute de cette technique, l’écho-

graphie, les radiographies thoracique et de l’abdomen 

sans préparation ainsi que l’incidence de Blondeau 

sont des moyens de diagnostic d’orientation dispo-

nibles dans notre milieu.   

   Du point de vue génétique, l’anomalie ciliaire la plus 

fréquente et la première identifiée porte sur les bras de 

dynéine. Seuls trois gènes ont été identifiés chez 

quelques patients atteints de DCP avec absence des 

bras externes de dynéine : DNA 11 (9p13) ; DNA H5 

(5p15) et RPGR (Xp21.1) [1, 9,10].   

   La prise en charge du syndrome de Kartagener reste 

difficile. Son évolution varie d’un sujet à l’autre, elle 

dépend de la précocité du diagnostic et de la rigueur de 

la prise en charge. Le retard de diagnostic de cette pa-

thologie est source d’une errance diagnostique généra-

trice d’investigations, de traitements inappropriés, de 

stress familial et entraine des complications telles que 

la fibrose pulmonaire, l’hypertension artérielle pulmo-

naire ou l’insuffisance cardiaque droite [8]. 

CONCLUSION 

   Devant l’absence des explorations spécialisées, 

l’imagerie demeure le moyen de diagnostic accessible 

et fiable du syndrome de Kartagener à Madagascar. 

L’échographie et la radiographie peuvent suffire en cas 

d’absence de scanner. La précocité du diagnostic amé-

liorera la prise en charge des patients tout en éliminant 

les pathologies différentielles.  
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