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Kartagener综合征是一种罕见常染色体隐性遗传病，

发病率约为1∶30 000～1∶50 000，由支气管扩张、鼻窦炎、

内脏转位三联征组成[1]。是呼吸科及耳鼻喉科的少见病。

我们最近诊治1例老年Kartagener综合征，报道如下。 

1  临床资料 

患者，女性，66岁，因“反复咳嗽、咳痰20余年，

再发加重伴呼吸困难半月余”入院，患者既往有慢性咳嗽、

咯痰史，易感冒，双侧鼻腔反复阻塞、流涕。既往胸部

CT示“支气管扩张”，曾在外院进行抗感染等治疗后临

床症状缓解。近半个月出现咳嗽、咯痰加重，痰为黄色黏

痰，量中等，伴有胸闷、呼吸困难，气喘严重时夜间不能

平卧。5年前曾因鼻息肉行手术治疗。已绝经，结婚41年，

生育1女，父母非近亲结婚，无家族遗传病史。 

入院查体：体温36.8℃，脉搏56次/min，呼吸频率

18次/min，血压110/80mmHg，神智清，精神可，发育正

常。双面颊呈暗红色，左侧额窦及上颌窦轻压痛，口唇轻

度发绀，双肺呼吸音粗，两肺可闻及广泛湿啰音，心尖搏

动位于第5肋间右锁骨中线内侧0.5cm处，叩诊心浊音界位

于右侧。胸部X线片示双肺中下野肺纹理增多、增粗（图

1A）。胸部CT示双肺纹理增粗，紊乱，模糊；双肺野见

广泛分布网状及条索状密度增高影。镜面右位心，心尖朝

右下方（图1B），胃泡位于右上腹部（图1C）。鼻窦CT

示右侧上颌窦及筛窦黏膜增厚，部分窦壁缺如，窦腔内见

软组织密度影，左侧鼻腔内亦见软组织密度影充填，边缘

欠清，密度不均，两侧下鼻甲肥大（图1D）。腹部超声

示肝、胆位于左侧，脾脏位于右侧，提示内脏转位。心电

图示窦性心律，右位心。肺功能检查结果示重度混合性肺

通气功能障碍，FEV1/FVC 为60%，FEV为10.69 L，FEV

实测值占预计值34.5%。经积极抗感染、祛痰、解痉平喘、

体位排痰、氧疗等综合治疗，病情好转后出院。 

2  讨  论 

Kartagener综合征是由Siewert于1904年首次叙述，

1933年由瑞士人Kartagener作出报道，称为“支气管扩张、 

 
图1  影像学检查结果 

Figure 1  Imaging examination results 
A: Chest X-ray; B, C: chest CT; D: paranasal sinus CT 

 
鼻窦炎、内脏转位”三联征[2]。具有以上三联征者为完全

型Kartagener综合征，仅有内脏转位和支气管扩张者为不完

全Kartagener综合征[3]。目前一般认为该征属于原发性纤毛

运动障碍病（primary siliary dyskinesia，PCD）的一个亚型，

是一类由纤毛结构缺陷所致的常染色体隐性遗传疾病，发

生率约为1∶20 000。遗传性缺陷致纤毛结构和功能先天性

异常，使气道的净化功能减弱，导致反复感染，形成支气

管扩张、鼻窦炎、鼻息肉等。胚胎早期上皮纤毛运动障碍

导致内脏不能顺利完成移位，形成内脏反位。 

Kartagener综合征患者多以肺部感染、鼻窦炎症状就

诊，主要症状有反复咳嗽、咯痰、痰中带血或咯血及鼻塞、

流涕、嗅觉减退等。主要体征有内脏反位、鼻窦压痛等。 

Kartagener综合征常在儿童或青少年时期发病，但易

被误诊。本例患者的病史可以追溯到青少年时期，由于没

有获得及时的诊断，长期反复发生的呼吸道感染导致发展

至慢性阻塞性肺病。该病主要的诊断依据：（1）支气管扩

张症；（2）鼻窦病变；（3）内脏转位，其中右位心为诊断

的必备条件。本例患者有反复咳嗽、咯痰病史，查体轻度

鼻塞、右位心，两肺广泛湿啰音，结合鼻窦炎及胸部CT、

心电图而诊断本病。但确诊须行鼻腔或支气管黏膜活检，
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取得黏膜上皮细胞行电镜检查，以观察纤毛数目和结构异

常[4]。因技术限制，本病例未行支气管黏膜纤毛超微结构

病理检查及基因突变分析，属临床诊断。 

Kartagener综合征的治疗原则为对症治疗，去除病因。

主要给予抗感染、促进分泌物排出、增强机体免疫力等治疗。

该病征预后较好，但若反复感染未经及时彻底的正规治疗，

扩张的支气管感染加重，可形成多发性肺脓肿、肺心病，损

害呼吸功能，最终发生呼吸衰竭[5]。Kartagener综合征尽管

是少见病，但临床诊断并不困难，通过详细的询问病史、体

格检查，结合相关影像学资料，可以明确诊断。临床医师应

提高对本病的认识，对支气管扩张患者，应考虑该病的可能，

注意有无鼻窦炎、内脏转位，以期尽早诊断及治疗，延缓肺

结构的改变，改善患者的预后。 
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