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SINDROME DE KARTAGENER

Revisión de la Literatura - Reporte de un Caso

JORGE E. AGUILAR ALVAREZ·

ALBERTO CARAZO GALLEGOS··

En 1933 Kartagener publicó cuatro casos de un síndrome compuesto por
las siguientes características clínicas: a) Sinusitis, b) Bronquiectasias, e) Situs
viscerus inversus; a partir de entonces se conoce con ese nombre. Siewert (1),
en 1904, describió la triada en un adulto joven. Oeri (2), cinco años después
reportó un nuevo caso. En la literatura mundial hasta diciembre de 1967 se han
reportado 185 casos. Pereira Torres (3) publicó el de más edad, un hombre de
70 años. Nichamin, citado por Peroso (4), publicó el de menor edad, un niño
de 33 horas de nacido.

ETIOLOGIA.

Originalmente Kartagener pensó en la posibilidad de que fuera congénito.
Algunos autores lo dudan. En los casos en que se conocen antecedentes familiares,
es imposible negar un componente congénito, no siendo así en los casos aislados.
No obstante la coincidencia de bronquiectasias con situs inversus es aproximada
mente del 12 al 23% este hecho puede suponer fuerte predisposición hereditaria.
Torgersen (5) reporta que el 25% de 77 hijos de personas que padecían
la enfermedad sufrían de bronquiectasias V pólipos nasales, mientras que en 496
hijos de 93 personas con el síndrome sufrían únicamente de situs inversus, tres
con pólipos nasales y ninguno bronquiectasias. De esto él concluye que ciertas
personas con situs inversus pueden portar predisposición genética hacia las bron
quiectasias. En la población general la incidencia de situs inversus Se calcula 1
en 8000 hallándose bronquiectasias en el 12 a 23?ó; más en relación con el sín
drome de Kartagener.

Es bien conocida la frecuente aso::iación de infecciones del tracto respi~

:atorio superior con bronquiectasias sin situs inverus, lo que hace pensar a algunos
autores en etiología adquirida para explicar el componente pulmonar. Cockayne
(6), cree que el situs inversus depende de un gene autosómico recesivo. Por el
contrario Torgersen (5) sostiene que en unos casos sí depende de un gene auto~

sómico recesivo, en otros de un gene dominante, y algunos únicamente de ano
malías del desarrollo embrionario. Cook el d. (7), en un es:udio completo de
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grupos sanguíneos en tres familias Con síndrome de Kartagener. demostró que
su existenda no tiene rdación con el grupo sanguíneo o factor Rh. Glick (8)
reporta un caso asociado con reacción esquizofrénica. en el cual los estudios
cromos6micos pertinentes fueron negativos. Todos estos factores dejan pens:lC
que no hay diferenda genética entre el situs invernus solo y el síndrome de
Kartagenor. Adams y Churchill (9)' creen que el situs inversus puede resultar
ya sea de una mutación que afecte la composición genética del feto, o de un
factor a.mbiental que puede actuar en estadios tempranos de la división celular.
Olsen (10) reporta que 11 de 85 pacientes con siros inversus tenían anomalías.
adicionales, entre ellas: malformaciones cardíacas, hidrocefalia, ano imperforado.
pahda< hendido, y dedos supern~merarios. También Cockayne (6) en 55 casos
de .,;itus inversus reporta cinco con malformaciones cardíacas congénitas. Estos
dal.os robustecen el punto de vista de que el factor genético es el aspecto etiológico
más importante.

SINUSITIS - BRONQUIECTASIAS - FENOMENOS ASOCIADOS.

La inflamaci6n de los senos nasales y paranasales es uno de los compo·
nent<.'s de la triada. Se puede encontrar en ambos maxilares o etmoidales y en los
~nos frontales; a menudo hay ausencia de los frontales. Estos pacientes debido
a la cronicidad de la infección en el tracto respiratorio superior, padecen constan·
temente de rinofaringitis y otitis que conducen a grados variables de anosmia y
sordera. Las bronquiectasias son las responsables de los síntomas y signos que
caracterizan el síndrome. En generaL tienen forma cilíndrica lo que sucede tam
bién en las adquiridas. Taiana (11), no encontró diferencia anatomopatológica
entre unas y otras. la experiencia de 22 años de la Clínica Mayo, da una incí·
denda de bronquiectasias en la pobla(i6n general de 0.5%, y una inddencia de
16.5% en pacientes con situs inversus. Chang (12), reporta que sólo 15 pacien
tes se han tratado quicúrgicamente, aplicándose diferentes técnicas según localiza
ción y extensión. El tratamiento quirúrgico es el de escogenda con buenos re~ul·

tados postoperatorios inmediatos, no conociéndose (uáles ser:an a largo plazo.
Más frecuentemente los síntomas comienzan entre la primera y segunda década
de la vida, lo que hace el diagnóstico y tratamiento más fácil. Las regiones pul
monares que más se afectan son los lóbulos inferiores~ el lóbulo medio y la
Iíngula. El estudio hroncográfico es básico para la "'alllación terapéutica. Las
bronquiectasias localizadas a un lóbulo o segmento constituyen el caso ideal para
cirugía. Cuando las dilataciones se encuentran en varios segmentos y lóbulos de
un pulmón o ambos hay que planear muy bien pnr el riesgo de dejar al paciente
en insuficiencia respiratoria. En casos muy severos es mejor optar por el trata
miento médico. pues si la cirugía no es radical seguramente habrán exacerba
ciones.

Para algunos autores como Santas (13). que tiene una serie de 169 casos
de bronquiectasías tratados quirúrgkamente. el procedimiento más radical consiste
en la resección de ambos lóbulos inferiores y además )a língu!a o lóbulo medio
de un pulmón. La cirugía se puede llevar a cabo en etapas, evaluando la mejoría
clínica. Los fenómenos asociados lo constituyen las anormalidades congénitas,
algunas ya citadas anteriormente, hay algunos problemas como: riñones quístkos
bilaterales; enfermedad fibroqu[stica del páncreas; arteria subclavia izquierda anó
mala; cuatro casos asociados a reacción esquizofrénica reportados por Glick (14).
Collier (15), nos da una serie de hallazgos oftalmoló/licos: miopía fuerte; leu
coma (oeneal; melanosis (onjuntival; hipertrofia del pliegue semilunar; pseudoe.
dema papilar congénito; coloboma del iris; membrana epipapilar y tortuosidad
venosa congénita junto Con hipertensión arterial retiniana congénita.
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REPORTE DE UN CASO.
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Mujer blanca de 48 años de edad con historia de tos y expectoración amari
llenta abundante desde la niñez, constante no irritativa o paroxística esputo de
mal olor sin sangre, vómito por las mañanas. Rinorrea purulenta por varios años,
anosmia, grado moderado de sordera bilateral; febrícula esporádica; disnea desde
hace dos años aproximadamente, astenia, adinamia, períodos de insomnio. Así
ha evolucionado el cuadro con períodos de exacerbaciones y remiciones durante
toda la vida. Al examen físico hay dolor a h presión digital en región de los senos
maxilares, rinorrea no purulenta, fosa nasal izquierda con inflamación y con·
gestión de la mucosa; anosmia. Tórax con discreta xifosis y restricción de los
movimientos respiratorios, abundantes estertores subcrepitantes y de gruesa y me·
diana burbuja diseminados irregularmente por ambos campos pulmonares, lo mis~

mo que roncus y sibilancias dispersas. Apex se nota en cuarto EreD, sin eviden
cia de cardiomegalia; arritmia respiratoria e incremento del segundo ruido pulmo.
nar. En el abdomen se percute la cámara gástrica a la derecha y la matidez hepá
tica a la izquierda. finalmente acropaquia marcada en todos los dedos de ambas
manos.

SUMARIO

Se hace una revlslOn de la literatura del Síndrome de Kartagener con
presentación de un caso estudiado en el Hospital San Juan de Dios. Hasta diciem
bre de 1967 se han publicado 185 casos, 186 con el nueslro. De lodos los casos
estudiados sólo en un 16% hay demostración radiológica de las bronquiectasias,
lo que deja ver la poca experiencia acumulada al respecto. El caso de mayor edad
reportado fue de un adulto de 77 años, y el de menor edad un niño de 33 horas
de nacido. Suele asociarse la triada de otras anomalías congénitas por lo que
fuertemente se piensa en el factor hereditario como más probable etiología.

SUMMARY

A review of the literature on the Kartageners' Syndrome is presented. with
a case studied at the Hospital San Juan de Dios.

Up lo Oecember 1967, 185 cases have heen published wilh a final counl
of 186 wilh lhe case presented in this arlicle. Among allthese cases, only 16%
had bronchiographic studies, showing the bronchiectasis like the one we are re
porting. Fifteen cases have had surgical resection of the bronquiectasis, which
shows the relatively HUle experience in this particular matter.

The oldest case reported was lhal an adull of 77 yeacs of age and lhe
youngest one of child of 33 houcs of age.

The Syndrom is freeuently in association with another congenital disordcrs
thal strongly suggesl an hereditary factor as ils etiology.
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foto N' L-Htol1cograHa: Muestra dextrocardia, imtlRen
en espejo con respecto a las pulmones. Abun·
dantes bronquiectasias basales.

Foto N" 2.-Broncografía, placa lateral: Confirma la ima·
~en en espejo de los pulmones. Se nota bron·

quio del lóbulo superior, medio e inferior,
(on bronquiectasias basales y del lóbulo medio
de aspecto cilíndrico.

Foto N" 3.-5. G. D., Confirm:t el Situs Inversus.

Foto N .... 4.-Mento placa: Muestra ausencia de senos fron
tales COn velamiento bilateral de senos maxi·
lares por sinusi.tis.

NOTA: Bronco.(:rafia realizada por el Dr.
Fernando Vah'erde Soler del Servicío de Ciru·
,l(ía ToráxiclJ Carlos Durán. Hospital San
Juan de Dios.
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