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INTRODUCCION

El sindrome de Kartagener es
una enfermedad genética poco
frecuente, definido por la triada
clinica caracteristica de situs in-
versus total, sinusitis cronicas
y bronquiectasias. Fue descrito
por primera vez por el neumolo-
go Manes Kartagener en 1933.
Los pacientes con esta patolo-
gia se incluyen entre los afecta-
dos por otro sindrome mas am-
plio denominado discinesia ciliar
primaria (DCP).

DESCRIPCION DEL CASO
Varén de 46 anos, enfermero de
profesién, que consulta por obs-
truccion de fosas nasales desde
hace 10 afos, con cefaleas fre-
cuentes y anosmia variable.

Como antecedentes personales
destacan infeccién VIH positivo
hace afos, actualmente asinto-
matico con CD 4 de 913 y carga
viral 0.

IQ: desprendimiento de retina
de Ol, operado varias veces sin
éxito, adenoidectomia, y septo-
plastia secundaria a accidente
de trafico. En la exploracién de
fosas nasales se aprecian poli-
pos en ambas fosas nasales. Se
solicita un TAC de senos nasales
donde se aprecia la ocupacion
de estos por masas polipoideas
(figuras 1-2).

Se instaura un tratamiento cor
ticoideo oral 10 dias y topico 4
meses con revisién para valorar
intervencién quirdrgica. Final-
mente se decide realizar cirugia
endoscopica naso-sinusal, con
apertura y limpieza de senos et-
moidales y maxilares.

DISCUSION

El sindrome congénito de Kar
tagener, con la triada de las
bronquiectasias bilaterales con-
génitas, sinusitis crénica y situs
inversus parcial con solo dextro-

cardias o total como si fuera una
imagen en espejo, condiciona
un sindrome ventilatorio obs-
tructivo moderado.

Este se hereda con patrén au-
tosémico recesivo y conlleva
una alteracion de la funcién y
estructura del flagelo que afecta
a todos los epitelios ciliados del
organismo. La prevalencia esti-
mada es de 1/15 000-1/30 000
personas.

Actualmente, dado que, en
el periodo neonatal, las bron-
quiectasias y sinusitis no es-
ta4n presentes y que un manejo
adecuado y precoz mejora el
prondstico, este sindrome po-
dria sospecharse por la presen-
cia de discinesia ciliar primaria
(DCP) vy situs inversus.

La discinesia ciliar primaria es la
forma més frecuente de “cilio-
patia’} en la que se ve afectada
la motilidad de los cilios, lo que

FIGURA 1:TAC coronal de senos nasales con ocupacion de etmoides y senos maxilares de masas polipoideas que
descienden a fosas nasales.
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FIGURA 2: Corte tomografico axial con ocupacion del
etmoides por tejidos blandos.

izquierda.
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FIGURA 3: Corte tomografico de térax con
bronquiectasias, mostrando un situs inversus con el
higado a la izquierda y el corazén a la derecha.

produce un aclaramiento muco-
ciliar deficiente, con problemas
respiratorios.

Existe una gran variabilidad fe-
notipica debido a que los cilios
moviles se encuentran funda-
mentalmente, en la superficie
apical del epitelio respiratorio
cilindrico ciliado pseudoestrati-
ficado, que tapiza la via aérea,
pero también el oido medio, los
senos paranasales, el epéndimo
cerebral, las trompas de Falopio
y los espermatozoides, entre
otras localizaciones. Ademaés,
los cilios nodales embrionarios
también son moéviles y esta-
blecen la asimetria visceral y
lateralidad del cuerpo; su inefi-
ciencia da lugar a la aparicién
de situs inversus. EI 50% de las
DCP tienen un situs inversus to-
tal, que aparece tan solo en el
0,001 % de la poblacién general,

y el 25% de los pacientes con
situs inversus total presentan
una DCP.

Las manifestaciones clinicas va-
rian en funcion de la edad. En el
periodo neonatal, mas del 75%
de los casos presenta dificul-
tad respiratoria con necesidad
de oxigeno sin causa aparen-
te. En la infancia, es frecuente
la tos crénica productiva, otitis
medias, rinorrea y obstruccién
bronquial recurrente tratados
erroneamente  como  asma,
pero con mala respuesta al tra-
tamiento, mientras que, en los
adolescentes y en los adultos,
son mas frecuentes las bron-
quiectasias, sinusitis, cefalea e
infertilidad en los varones. #

FIGURA 4: Corte tomografico axial con higado en la
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