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SINDROME DE KARTAGENER

Revisién de la Literatura - Reporte de un Caso

JorGE E. AGUILAR ALVAREZ*

ALBERTO CARAZO GALLECOS*¥

En 1933 Kartagener publicd cuatro casos de un sindrome compuesto por
las siguientes caracteristicas clinicas: a) Sinusitis, b} Bronquiectasias, ) Situs
viscerus inversus; a partir de entonces se conoce con ese nombre. Siewert (1),
en 1904, describié Ja triada en un adulto joven. QOeri (2), cinco afios despucs
repoetd un Auevo caso. En fa literatura mundial hasta diciembre de 1967 se han
reportado 185 casos. Pereira Torres (3) publicé el de mis edad, un hombre de
70 afios. Nichamin, citado por Peroso (4), publicd el de menor edad, ua nifio
de 33 horas de nacido.

ETTOLOGIA.

Originalmente Kartagener pensé en la posibilidad de que fuera congénito.
Algunos autores lo dudan. En los casos en que se conocen antecedentes familiaces,
es imposible negar un componente congénito, no sicndo asi en los casos aislados.
No obstante I2 coincidencia de bronquiectasias con situs inversus es aproximada-
mente del 12 al 23%% este hecho puede suponer fuerte predisposicion hereditaria.
Torgersen (3) reporta que ef 25% de 77 hijos de personas que padecian
la enfermedad sufrian de bronquiectasias v polipos nasales, mientras que en 496
hijos de 93 personas con el sindrome sufrian Gnicamente de situs inversus, tres
con polipos nasales y ninguno bronquiectasias. De esto é[ concluye que ciertas
petsonas con situs inversus pueden portar predisposicion genética hacia las bron-
quiectasias. En la peblacién general la incidencia de situs inversus se calcala 1t
en 8000 hallandose bronquiectasias en el 12 a 23%; més en relacién con el sin-
drome de Kastagener.

Es bien conocida Ja frecuente asociacion de infecciones del tracto respi-
ratorio superior con bronquiectasias sin situs inverus, lo que hace pensar 2 algunos
autores en etiologia adquirida para explicar ¢l componente pulmonar. Cockayne
(6), cree que el situs inversus depende de un gene autosbmico recesivo. Por el
contrario Torgersen (5) sostiene que en unos casos si depende de un gene auto-
s6Mico recesivo, en otros de un gene dominante, y algunes Gnicamente de ano-
malias del desarrollo embrionario. Cook e/ 2/ (7), en un esiudio completo de

* Residente de Cirugia. Hospital Sae Juan de Dios. Escuela de Medicina. Universidad
de Costa Rica.

*%  Asistente de Cirugia General, Hospital San Juan de Dias. (Fallecida).




386 REVISTA MEDICA DE COSTA RICA

grapos sanguineos en tres familias con sindrome de Kartagener, demostté que
su existencta no tiene relacidn con el grupe sanguineo o factor Rh. Glick (8)
reposta un caso asociado con reaccién esquizofrénica, en el cual los estudios
cromosbmicos pertinentes fueron negativos. Todos estos factores dejan pensar
que no hay diferencia penética entre el situs invernus solo y el sindrome de
Kartagencr. Adams y Churchill (9) creen que el situs inversus puede resuitar
ya sea de una mutacién que afecte la composicidn genética del feto, o de un
factor ambiental que puede actuar en estadios fempranos de la divisién celular.
Olsen (10) reporta que 11 de 835 pacientes con situs inversus tenian anomalias
adicronales, entre ellas: malformaciones cardiacas, hidrocefalia, ano imperforado,
palsdar hendido, y dedos supernumerarios. También Cockayne (6) en 55 casos
de situs inveesus reporta cinco con malformaciones cardiacas congénitas. Estos
datos robustecen ef punto de vista de que el factor genético es el aspecto etioldgico
mis importante,

SINUSITIS - BRONQUIECTASIAS - FENOMENQOS ASOCIADOS,

La inflamacitn de los senos nasales y paranasales es une de los compo-
nentes de la triada. Se puede encontrar en ambos maxilares o etmoidales y en los
scnos frontales; a menudo hay ausencia de los frontales. Estos pacientes debido
a la cronicidad de la infeccién 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 sintomas y signos que
caracterizan el sindrome. En general tienen forma cilindrica lo que sucede tam-
bién en las adquiridas. Taiana (1), no encontré diferencia anatomepatologica
entre unas y otras. La experiencia de 22 afios de la Clinica Mayo, da una inci-
dencia de bronquiectasias en la poblacién general de 0.5%, y una incidencia de
16.5% en pacientes con situs inversus. Chang (12}, reporta que sdlo 15 pacien-
tes se han tratado quirGrgicamente, aplicindose diferentes técnicas segan localiza-
cién y extensién. El tratamiento quirargico es el de escogencia con buenos resul
tados postopetatorios inmediatos, no conociéndose cudles serian a largo plazo.
Mis frecuentemente los sintomas comienzan entre la primera y segunda década
de {a vida, lo que hace el diagnostico y tratamiento mas facil. Las regiones pul-
monares que mds se afectan son los l6bulos inferiotes, el Idbulo medio y la
tingula. E! estudio broncogrifico es bdsico para la evaluacién terapéutica. Las
bronquiectasias localizadas a un 10bulo o segmento constituyen el caso ideal para
cirugia. Cuando las dilataciones se encuentran en varios segmentos y lobulos de
un pulmén o ambos hay que plancar muy bien por el riesgo de dejar al paciente
en insuficiencia respiratoria, En casos muy severos es mejor optar por el trata.
miento médica, pues si fa cirugiz no es radical seguramente habrin exacerba-
ciones.

Para algunos autores como Santas (13}, que tiene una serie de 169 casos
de bronquiectasias tratados quiriirgicamente, ¢l procedimiento mis radical consiste
en la reseccidn de ambos obulos inferiores y ademas la lingu'a o J6bule medio
de un pulmén. La cirugia se puede [levar a cabo en etapas, evaluando la mejoria
ctinica. Los fenémenos asociados lo constituyen las anormalidades congénitas,
algunas ya citadas anteriormente, hay algunos problemas como: riftones quisticos
kilaterales; enfermedad fibroquistica del pincreas; arteria subclavia izquierda and-
mala; cuatro casos asociados a reaccidn esquizofrénica reportados por Glick (14).
Collier (15), nos da una serie de hallazgos oftalmolégices: miopia fueste; leu-
coma corneal; melanosis conjuntival; hipertrofia del pliegue semilvnar; pseudoe-
dema papilar congénito; coloboma del iris; membrana epipapilar y tortuosidad
venosa congénita junto con hipertension artetial retinizna congénita.
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REPORTE DE UN CASO.

Mujer blanca de 48 afios de edad con historia de tos y expectoracion amari-
llenta abundante desde la nifiez, constante no irritativa o pafoxistica esputo de
mal olor sin sangre, vémito por las mafianas. Rinorrea purulenta por varios afos,
anosmia, grado moderado de sordeta bilateral; febticula esporidica; disnea desde
hace dos afios aproximadamente, astenia, adinamia, pericdos de insomnio. Asi
ha evolucionado el cuadro con periodos de exacerbaciones y remiciones durante
toda la vida. Al examen fisico hay dolor a la presidn digital en region de [os senos
maxilares, rinorrea no purulenta, fosa nasal izquierda con inflamacion y con-
gestidon de la mucosa; anosmia. Térax con discreta xifosis y restriccién de los
movimientos respiratotios, abundantes estertores subcrepitantes y de gruesa y me-
diana. burbuja diseminados irregularmente por ambos campos pulmonaces, lo mis-
mo que roncus y sibilancias dispersas. Apex se nota en cuarte EICD, sin eviden-
cia de cardiomegalia; arritmia respiratoria ¢ incremento del segundo ruido puimo-
nar. En el abdomen se percute Ja cimara gistrica a la derecha y la matidez hepi-
tica a la izquierda, Finalmente acropaquia marcada en todos los dedos de ambas
manos.

SUMARIO

Se hace una revision de la literatura del Sindrome de Kartagener con
presentacion de un caso estudiado en el Hospital San Juan de Dios. Hasta diciem-
bre de 1967 se han publicado 185 casos, 186 con el nuestro. De todos los casos
estudiados s6lo en un 16% hay demostracidon radiolégica de las bronquicctasias,
lo que dejz ver la poca experiencia acumulada al respecto. El caso de mayor edad
reportado fue de un adulto de 77 afos, y el de menor edad un nifio de 33 horas
de nacido. Suele asociarse la triada de otras anomalias congénitas por lo que
fuertemente se piensa en el factor hereditario como mis probable etiologia.

SUMMARY

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

Up to December 1967, 185 cases have been published with a final count
of 186 with the case presented in this article. 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 little experience in this pacticular tatter.

The oldest case reported was that an adult of 77 years of age and the
youngest one of child of 33 hours of age.

The Syndrom is frecuently in association with another congenital disorders
that strongly suggest an hereditary factor as its etiology.
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Foto N tL.—DBroncogeafia: Muestra dextrocardia, imagen
en e3pejo con respecto a los pulmones. Abun-
dantes brongquiectzsizs basales.

Foto WN* 2.—Broncografis, placa Jateral: Confirma la_ims-
en en espejo de Jos pulmones, se nota broo-
yuio del i6bulo superior, medio e inferior,
con bronguiectasizs basales y del 1dbulo medio
de aspecte cilindrico.

Foto WN* 3.—5 G. D, Confirmz el Situs Inverses.

Foto N° 4.—Mento placa: Mucstra ausencin de senos fron-
tales con velamiento bilateral de senos maxi-
faces por sinusitis,

NOTA: Broncografia realizade por el Dr.
Fernando Valverde Seley del Servicio de Ciru-
gia Tordxica Cartos Durin.  Hospital San
Jouan de Dios.
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