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RESUMEN

Se comentan las caracteristicas clinicas del sindrome de Kartagener. Se analizan
sus diferentes corrientes etiopatogénicas presentando un caso clinico que lo ilustra.
Se comentan los métodos diagndsticos mas importantes y se insiste en el trabajo

quirdrgico como terapéutica fundamental en este sindrome.

DeCS: SINDROME DE KARTAGENER/ cirugia/etiologia/patologia/diagndstico.

ABSTRACT

Clinical characteristics of Kartageners syndrome are commented. Diferent
etiopathogenic currents are analyzed presenting a clinical case that illustrates this
topic and the most important diagnostic means. Surgical treatment is stressed as

the main therapeutics in this syndrome.

DeCS: KARTAGENER’S SINDROME/surgery/etiology/pathology/diagnosis.



INTRODUCCION

El sindrome de Kartagener se caracteriza por la asociacién de bronquiectasias,
sinusitis y situs inverso totalis. Constituye una enfermedad poco frecuente; sin
embargo, su estudio ha permitido comprender algunos aspectos etiopatogénicos de
las bronquiectasias congénitas. La observacién de una enferma cuyo padecimiento
encuadra dentro del sindrome nos ha de permitir discutir sus caracteristicas

clinicas, la posible patogenia y la conducta terapéutica a seguir.

PRESENTACION DEL CASO

E.M.C, femenina, de 44 afos, consulta por tos y expectoracion mucopurulenta.
Antecedentes hereditarios sin importancia.

Antecedentes personales: Desde la pubertad, manifiesta rinitis a repeticién, mas
acentuada en épocas invernales. Desde los treinta afios mas o menos presenta tos
matinal, principalmente durante los meses de invierno, acompafada de
expectoraciéon mucopurulenta de moderada intesidad. No es fumadora.

Enfermedad actual: comienza hace un mes con tos continua, que se acentua en los
cambios de decubito y acompafada de expectoracion mucopurulenta. Este cuadro
se asocia a dolores dorsales de escasa intensidad astenia y anorexia.
Simultaneamente, refiere fiebre de 38°C a 39°C y sudoraciones nocturnas. Hace
una semana la tos se hace mas intensa, con dolores localizados en la base del
hemitérax derecho, que aumentaban con la inspiracién profunda y la tos.

Examen fisico: Estado general conservado. Cabeza: normocefdlica, dolor a la
presion en la regién malar y supraorbitaria de ambos lados. Nariz: fosas nasales
obstruidas; cornetes medios e inferiores palidos y edematosos. Secrecion purulenta
en el meato medio derecho. Boca: labios con discreta cianosis, faltan piezas
dentarias. Paladar de tipo ojival. Amigdalas pequefas congestivas. Ap. Resp.: Se
observa tiraje en base de pulmdn derecho. Disminucidon del murmullo vesicular en
base de hemitdérax derecho. Sibilantes y subcrepitantes en los 2/3 inferiores del
hemitérax derecho. Ap. Cav. Desdoblamiento del segundo ruido en focos de la
base. Acentuacién del primer ruido en punta. TA: 130/ 80mm Hg. F.C: 80 latidos
por minuto. Abdomen: se palpa el higado en hipocondrio izquierdo que rebasa un
través debajo del reborde costal. Espacio de Traube a la derecha Resto del examen
fisico: Negativo.

Estudio analitico: Hb 13g/I. leucocitos 11,500 x 10°/ L con diferencial normal, VSg

65mm/ horas; estudio de la funcidn renal hepatica, enzimas e iones: normales.



Electroforesis de proteinas plasmaticas: hipoalbuminemia con aumento de la
ganmaglobulina. Tuberculino Reaccién: Negativa.

Baciloscopia de esputo: negativo para BAAR y Hongos y se realizan en multiples
oportunidades esputos bacterioldgicos que resultan positivos de Klebsiella.
Radiografia de torax: Dextrocardia, cdmara gaseosa a la derecha. Hemidiafragma
izquierdo mas elevado que el derecho. Aumento de la trama bronco vascular en la
base del hemitérax derecho. TAC del pulmoén derecho: bronquios dilatados, areas
quisticas y alteraciones parenquimatosas peribronquiales; agenesia del seno
frontal: tabique nasal desviado, sinusitis crénica bimaxilar, con espesamiento de la
mucosa.

Estudio electrocardiografico que confirma dextrocardia. Ritmo sinusal normal.
Ultrasonografia abdominal: Confirma la situacion del higado en hipocondrio
izquierdo. Resto del abdomen negativo.

Evolucion: Luego de la administracion de antibiodticos de acuerdo a lo informado por
los cultivos y antibiograma de esputos, se aconseja su intervencién quirdrgica
después de estudio broncografico, pero la paciente se niega, es asistida en consulta

de medicina interna de su area de salud.

Historia:

En 1904, Sinert realiza la primera descripciéon de esta enfermedad. Cuatro afios
mas tarde, Oeri refiere un caso de dextrocardia y bronquiectasias, comentando su
posible origen congénito. En el afio 1933 Kartagener es el que insiste en relacionar

la triple asociacién que hasta ese momento se considera simple coincidencia.!

Etiopatogenia:

El factor patdégeno de este sindrome es aun desconocido. Existen casos de
indudable caracteristica familiar. El origen congénito de las bronquiectasias se halla
apoyado por las observaciones de Saye .’quien en 1932, menciona bronquiectasias
en gemelos. También interesan hallazgos realizados por Pastore y Olsen .? quienes
encuentran dilataciones bronquiales y agenesia frontal en gemelos univitelinos.
Dickey .? sugiere que esta enfermedad es congénita, porque sus estudios realizados
en lactantes con el Sindrome de Kartagener muestran bronquiectasias congénitas y
considera como probable la asociacién con disgenesias broncopulmonares. El
concepto general es que debe haber un factor género Unico, aun desconocido, y
que actuando sobre el feto provoca un trastorno del desarrollo, ocupando distintos
sistemas simultaneamente. La causa de las bronquiectasias adquiridas ha sido

también motivo de numerosos estudios (Tabla 1). °



Tabla 1. Enfermedades que predisponen al desarrollo de bronquiectasias

Infecciones

Obstrucciéon Bronqui

Lesiones por
Aspiracion
Enfermedades

Congénitas

Otras Enfermedades

al

Inhalacidn de

hereditarias

Tuberculosis
Aspergilosis
Klebsiella, Estafilococos aureos, Bordetella pertussia

Adenovirus, Sarampion

Inhalacion de cuerpo extrafio
Tumores bronquiales
Compresion extrinseca

Bronquitis cronica

Aspiracién de contenido gastrico

Inhalacién de toxicos

Fibrosis Quistica
Inmunodeficiencias humorales
Trastornos de la motilidad ciliar
Déficit de la antitripsina

Sindrome de Young (Azoospermia Obstructiva )

Artritis Reumatoide, Colitis Ulcerosa, S. De Sjogren
Traqueo broncomegalia

Sindrome de las ufias amarillas



La sinusitis paranasal y los trastornos congénitos de los senos paranasales son
considerados de importancia primaria en la patogenia de las bronquiectasias.
Karani .° insiste en que son necesarias la obstruccidn e infeccién brénquica para el
desarrollo de las bronquiectasias. La retencion de secreciones constituye el factor
causal de las bronquiectasias.al actuar como fuerza dilatadora, aumentando la

presion endobronquial. ’

Caracteristicas clinicas

El motivo de la consulta puede ser solamente la presencia de infecciones
recurrentes broncopulmonares, o bien constituye un hallazgo de catastro.
Pasaremos a describir los tres elementos que constituyen el sindrome:

1. Transposicion visceral: En general es una transposicion visceral total, como la
observamos en nuestra enferma. Sin embargo, puede existir simplemente una
dextrocardia acompanada de una arbonizacién bronquial de tipo derecho en lado
izquierdo. Asociadas a las alteraciones de posicién visceral se han descrito
anomalias de la arteria subclavia izquierda, transposicién de los grandes vasos,
comunicacion interventricular, persistencias del ductus arterioso, estenosis
valvulares congénitas, alteraciones de la conduccidn eléctrica del corazén y es
posible observar también bloqueos y sindrome de Wolf-Parkinson -White .2

2.- Sinusopatias: comUnmente existe una ausencia de alguno de los senos
paranasales. La agenesia del seno frontal es la mas frecuente. También es posible
hallar infecciones de los senos, hiperplasia, de la mucosa etmoide-antritis o
poliposis nasal. Es frecuente el relato de un padecimiento rinobronquial desde el
nacimiento y que se acentla en varias épocas del afio. La obstruccién nasal cronica
origina una serie de consecuencias: respiracion bucal crénica, paladar ojival,
desviaciones del tabique y alteraciones de los cornetes nasales. 9, como pudimos
observar en nuestra enferma.

3. Bronquiectasias: aparecen después de la segunda década de la vida. Pueden
manifestarse en la nifiez. Pero en general existe un periodo latente asintomatico.
En la anamnesis aparecen a menudo infecciones recurrentes: bronquitis,
neumonias, bronconeumonias. Otras veces aparecen astenia, anorexia, pérdida de
peso. No se cita con frecuencia la asociacion con hipocratismo cianético digital, que
es mas frecuente en las bronquiectasias adquiridas. La tos es constante, matutina,
acompanada de expectoracion abundante. Desde el punto de vista bacterioldgico la
flora bacteriana es polimorfa: existen neumococos, estreptococos y menos
comunmente bacilos de Friedlander, como lo apreciamos en nuestra paciente. La

forma hemoptoica seca es menos frecuente que en las bronquiectasias adquiridas.



Resulta dificil afirmar o negar el caracter congénito de muchas bronquiectasias.
Gravano .'% piensa que este tipo de bronquiectasias se caracteriza por tener el signo
de las tres U: unilaterales, uniformes, y unicas. Las complicaciones de las
bronquiectasias son multiples: abcesos pulmonares, supuraciones pleurales,
complicaciones cardiorrespiratorias, infecciones a distancia, es frecuente la

amiloidosis .11

Métodos diagndsticos

Radiografia Simple de Térax:

Se observa dextrocardia con camara gastrica ubicada a la derecha. Los campos
pulmonares revelan un aumento de la trama vascular a nivel de las bases con la
existencia de imagenes tubulares o en forma de panal de abejas .2

La TAC de torax proporciona mayor sensibilidad y especifisidad en la deteccion de
las bronquiectasias y se ha sustituido a la broncografia como primer medio
diagnostico. La realizacidon de broncografias sélo esta inidicada cuando se considere
la posibilidad de reseccién quirlrgica y su practica requiere que las pruebas
funcionales respiratorias sean adecuadas, pues por lo regular existe alteracién
ventilatoria obstructiva .3

Examen de los senos paranasales: siempre vale la pena recordar que para calificar
la agenesia, la ausencia de uno de los senos paranasales, sera necesario estudiar
radiolégicamente al paciente después del sexto afio de vida, asi por ejemplo, el
seno frontal se neumatiza en la primara parte de la infancia, no es posible
concretar si las celdillas visibles junto a la orbita son etmoidales altas o
corresponden a los senos frontales terminantes. El seno esfenoidal se desarrolla
hacia el cuarto ano de vida, mientras que la neumatizacidon es precoz en los senos
maxilares y etmoidales .'*

Alteraciones Electrocardiograficas: La dextrocardia con situs "inversus" inscribe un
electrocardiograma tipico patognoménico. Debe insistirse en la realizacién de un
estudio electrocardiografico para investigar las anomalias de conduccion que con

frecuencia se asocian a este sindrome .'*

Tratamiento:

La indicacién quirdrgica es de primer orden, ya que el caracter Unico y unilateral
hacen de la bronquiectasia un estado ideal .»>. El tipo de operacién elegida sera la
lobectomia, o bien la reseccidon segmentaria que es selectiva y no sacrifica tejido
pulmonar sano. Antes de la operacidon es conveniente realizar el tratamiento con
antibioticos y cura postural. Debe ponerse especial cuidado en el compromiso

11,12

infeccioso de los senos paranasales antes de la operacion Nosostros no



pudimos someter nuestro caso a proceder quirdrgico por negativa de la paciente y

sus familiares.

COMENTARIO:

El caso clinico presentado muestra todos los atributos del sindrome de Kartagener.
Como pudimos observar el motivo de consulta fueron los episodios repetidos de
enfermedad bronquial. La sinusopatia acompafiante se caracterizd por rinitis a
repeticidon, agenesia frontal y sinusitis bimaxilar. La radiografia simple de térax y la
TAC resaltan y confirman el diagndstico de este sindrome, donde el examen
broncografico tiene valor solo cuando el paciente serd sometido a intervencién
quirdrgica, ya que las bronquiectasias ofrecen las caracteristicas ideales para este
tipo de tratamiento.
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