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以分泌性中耳炎为首发症状的 Ｋａｒｔａｇｅｎｅｒ
综合征１例及文献复习

毛弈韬，聂智樱，伍伟景

（中南大学湘雅二医院 耳鼻咽喉头颈外科，湖南 长沙　４１００１１）

　　摘　要：　目的　讨论 Ｋａｒｔａｇｅｎｅｒ综合征的发生机制、临床特点、诊断依据及其与分泌性中耳炎的相
关性。方法　回顾性分析 １例以分泌性中耳炎为首发症状并诊断为 Ｋａｒｔａｇｅｎｅｒ综合征的患儿，并结合相
关文献进行复习。结果　Ｋａｒｔａｇｅｎｅｒ综合征是一种由基因突变引起纤毛结构和功能改变导致的疾病，典
型表现为鼻窦炎、支气管扩张、内脏反位三联症，以分泌性中耳炎为首发症状的此类综合征的患者并不

常见，但其病理生理基础在此类患者中存在。结论　对于患分泌性中耳炎的儿童，应重视对其鼻部及心
肺的检查，警惕伴有 Ｋａｒｔａｇｅｎｅｒ综合征的可能性，及时做出正确的诊断并进行相应治疗。
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　 　 Ｋａｒｔａｇｅｎｅｒ综 合 征 （ｋａｒｔａｇｅｎｅｒｓｙｎｄｒｏｍｅ，
ＫＳ）由支气管扩张、鼻窦炎、内脏反位三联症组
成。是一种临床上较为少见的先天性遗传性

疾病，且所见并不一定是典型病例，常伴有其

他非典型表现，若未引起足够重视易造成诊断

不全甚至误诊，现报道本院诊断的１例以耳
部疾患为首发症状的ＫＳ，并结合文献进行
讨论。

１　病例资料

　　患者，女，８岁 ６个月，因双耳听力下降半
年入院。半年前患者无明显诱因出现耳鸣，低

调嗡嗡声，且自觉耳内闷胀不适，听力下降，无

明显耳痛、鼻塞、流涕、头痛，夜间患者无打鼾、

张口呼吸等症状。父母体健，非近亲结婚，外

祖母因先天性心脏病去世，患者家属诉患者并

不 常 患 肺 部 及 呼 吸 道 感 染 。入 院 查 体 ：

Ｔ３６．７℃，Ｐ８２次／ｍｉｎ，Ｒ２１次／ｍｉｎ，双耳鼓
膜内陷，外表面呈桔红色，锤骨柄向后、上移

位，锤骨短突明显外突。可透过鼓膜见到液平

面。额窦及上颌窦轻压痛，口唇无发绀，咽部

无明显充血，双扁桃体未见肿大。双肺呼吸音

粗，双下肺闻及中小湿罗音，心尖搏动于右侧

锁骨中线内侧 ０．５ｃｍ处，叩诊心浊音界位于
右侧，心律正常，各瓣膜听诊区未闻及病理性

杂音，肝、脾于正常位置未触及。Ｘ线胸片示：
右位心，两下肺见纹理增多、紊乱，胃位于右

侧，肝脏位于左侧（图 １）。心电图未见明显异
常。鼻腔鼻窦 ＣＴ横断位 ＋冠状位扫描示：双
侧上颌窦、筛窦窦腔密度稍有增高，黏膜轻度

增厚等慢性炎症表现，中、下鼻甲肥大。胸部

ＣＴ示：胸廓正常，双下肺见轻度支气管扩张表
现，右位心。双耳纯音测听：双耳传导性聋，气

导平均听阈约 ４５ｄＢ，气骨距约 １０ｄＢ，声导抗
鼓室图示双耳 Ｂ型。根据患者病史、临床表现
及有关辅助检查结果，诊断为分泌性中耳炎合

并 Ｋａｒｔａｇｅｎｅｒ综合征。入院后行双侧鼓膜切开
置管术，术后予头孢哌酮他唑巴坦（艾尔力康）

及二乙酰氨乙酸乙二胺抗炎止血对症处理，３ｄ
后复测听力图，平均听阈较前提高约 １５ｄＢ，气
导曲线在骨导曲线之下，气骨距约 ５ｄＢ。
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图 １　Ｘ线胸片显示全内脏反位

２　讨论

　　分泌性中耳炎是儿童常见疾病之一，可能
与儿童腺样体生理或病理性肥大、儿童咽鼓管

软骨弹性较差及儿童免疫系统尚未发育成熟

等因素有关。由于其常见，在临床上往往容易

忽视一些其他表现而造成诊断不全。本例患

者分泌性中耳炎且合并 ＫＳ文献报道较少，并
不常见。ＫＳ由 Ｋａｒｔａｇｅｎｅｒ在 １９３３年首先报道
并命名，又称支气管扩张鼻窦炎内脏转位综
合征［１］，同时有支气管扩张、内脏反位和副鼻

窦炎三联征的称为完全型 ＫＳ，没有鼻窦炎则称
为不完全型 ＫＳ［２］。该综合征还常和其他畸形
同时存在，最多见的是先天性心脏病、脑积水、

腭裂、双侧颈肋、肛门闭锁、尿道下裂和复肾。

ＫＳ属于原发性纤毛不动综合征（ｐｒｉｍａｒｙ
ｃｉｌｉａｒｙｄｙｓｋｉｎｅｓｉａｓｙｎｄｒｏｍｅ，ＰＣＤＳ），ＰＣＤＳ在群体
中发病率较少，为 １∶１５０００～１∶３００００，属
常染色体隐性遗传。１９７６年 Ａｆｚｅｌｉｕｓ和 Ｅｌｉａｓ
ｓｏｎ［３４］发现该类患者气道上皮纤毛和精子鞭毛
动力蛋白臂缺失，后者导致精子不运动，提出

该类患者属于不动纤毛综合征（ｉｍｍｏｔｉｌｅｃｉｌｉａ
ｓｙｎｄｒｏｍｅ，ＩＣＳ）。随后的研究发现，动力蛋白臂
缺失的纤毛表现为僵直、不协调的无效运动，

导致黏膜的黏液清除功能异常，认为用原发性

纤毛运动障碍综合征（ｐｒｉｍａｒｙｃｉｌｉａｒｙｄｙｓｋｉｎｅｓ
ｉａｓｙｎｄｒｏｍｅ，ＰＣＤＳ）来命名更为恰当。由于纤毛
上皮细胞广泛分布于人体的上呼吸道、副鼻

窦、咽鼓管等处，如果各处纤毛上皮活动受限，

则会引起纤毛运输功能的障碍、分泌物和细菌

的潴留，导致长期慢性感染，易引起支气管扩

张、副鼻窦炎／鼻息肉［５］和中耳炎等［６］，形成本

病的病理基础。

ＫＳ为一种先天性疾病，确诊主要依靠鼻黏
膜或气道黏膜活检，电镜检查见异常纤毛结

构［７８］。本例患者虽以耳部首发症状就诊，诊断

为分泌性中耳炎，但发现患者具有支气管扩

张、鼻窦炎和内脏转位的典型表现，应想到合

并 ＫＳ的可能。ＫＳ目前除对症及一般治疗外，
尚无特殊治疗方法，对于本例患者，鼓膜置管

术后耳部症状虽有一定程度改善，但长期术

后效果如何，仍需回访及与非ＫＳ术后患者
对比。
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