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Fara descubrir una cosa es, claro estd,
menester que esta cosa exista de
antemanao.

J. Ortega y Gasset.

. — INTRODUCCION

El punto de partida de este trabajo, lo constituyo el ocasional
descubrimiento de dos casos de Sindrome de Kartagener; sin que se
comprobara, despues de una intencional investigacion, que existiese un
estudio a fondo sobre el tema, en la medicina guatemalteca, a pesar de la
existencia de algin caso aislado y por consiguiente, pobremente
documentado. Me parecio necesario poner el tema al dia, ya que desde el
punto de vista del progreso del conocimiento, cualquier factor que lo
aumente, es importante.

Este trabajo, constituye una de las series mas grandes de America, del
complejo sintomatico liamado “‘Sindrome de Kartagener”., La primera
parte, recoge una discusion de las mas importantes adquisiciones
bibliograficas con que se ha beneficiado el tema en los Ultimos afios, cosa
indispensable en un trabajo con proposito de investigacion, que puede ser
punto de partida de investigaciones mas exhaustivas. Se hace referencia
ocasional, a trabajos antiguos, de especial significado historico, pero mas, a
publicaciones recientes que presentan informaciones de importancia actual
y teorias en pleno desarrollo que indudablemente alcanzaran metas mas
lejanas.

En la segunda parte, se presentan cinco casos; uno del Hospital
General San Juan de Dios; tres del Hospital Miiitar de Guatemala; y uno
del Hospital de Neumologia del 1.G.S.S., seieccionados estos, por presentar
un estudio completo, clinico, radiologico y de laboratorio, que permite
comprobar la vaiidez de los mismos, y que ejemplifican las alteraciones que
se describen en la literatura, v que en alguna forma, ratifican o debaten los
puntos de vista de los autores. Tres casos. fueron estudiados personalmente,
los otros dos fueron tomados de los archivos respectivos.

Por ultimo, contiene las conclusiones en torno a los casos y a la
literatura consultada.

La publicacion de esta tesis, hubiera tenido problemas insuperables,
de no ser por la eficaz ayudas de los Doctores Marco A, Pefialonzo,
Gregorio Villacorta, Rigoberto Fong y Francisco Escobar, quien fue el
descubridor de los dos primeros casos; a todos ellos, en parrafo aparte,



reftero mi mas profundo agradecimiento,

Quiero, pues, a través de este trabajo, presentar un tema que pretende
aferrarse a las Oltimas conquistas de nuestra medicina.

Il.- DEFINICION

El sindrome de Kartagener, se caracteriza por la asociacion _de
bronquiectasias, sinusitis y situs inversus totalis. (27, 29, 39).

Tambien se le describe como: 1) bronquiectasias con bronguitis
cronica y neumonia recurrente. 2) sinusitis cronica y polipos nasales, con
desarrollo defectuoso del seno frontal o agenesia de ios senos. 3) situs
inversus visceral {41}

.- HISTORIA

En 1904, Siewert, realiza la primera descripcion de esta enfermedad;
el caso de un hombre de 21 afios de edad, en quién los tres elementos dei
sindrome estaban presentes, (33). Cuatro afos mas tarde (1809), Ceri
refiere un caso de dextrocardia y bronquiectasias, comentando su posible
origen congénito {39). Guenther en 1923 agrega nuevos ejemplos vy hace el
primer reporte de gemelos multiples con el sindrome.

En el afio de 1933, Kartagener, médico aleman, es el que insiste en
correlacionar la triple asociacion, que hasta ese momento se consideraba
como simple coincidencia. En dos publicaciones, ‘completd un. total de 11
casos; reporio 4 casos en 1933 y 7 mas en 1935 {33).

En 1950, Bergstrom y asociados recolectaron 82 casos de los cuales
solo 16 presentaban evidencia roentrografica de bronquiectasias {2-40).

Hasta 1955, Taiana {43} y colaboradores, encontraron 104 casos.

En 1959, Gude y asociados (19), encontraron que en 110 casos, 3b
o/o no tenian evidencias ciaras de bronquiectasias.

En 1959, Safian y Mandeviile (37), hicieron el primer reporte de la
triada en gemelos identicos.y una hermana cosanguinea. .

En 1962, Kartagener y Stuki {24), presentarcn ja revision de 334
casos reportados de la fiteratura mundial, observaron que {a mayoria tenian
sinusitis paranasal bilateral,

Desde 1962, aproximadamente b0 casos reportados se han agregado a
la literatura,

Términos Afines

Sindrome de Kartagener - Situs Inversus

Bronquiectasias Sinusitis

Deficiencia Gamma A Y " Inmunoglobulinas salivares

Sindrome de Ilvemark " Sindrome de Mounier Khun

Dextrocardia Autosomico recesivo

Pieiotropia Sindrome bronco-sinusal

IV.— INCIDENCIA

Se ha estimado que la incidencia de situs inversus es de 1:8,000 y
que aproximadamente 20 ofo de los individuos con situs inversus también
tienen sinusitis y bronguiectasiss; sobre estas bases, la incidencia del
sindrome de Kartagener es 1:40,000,

Gude y Hull (19), &stiman fa incidencia en 1:50,000.

Ei caso de mas edad encontrado, es tal vez el de un hombre de 70
afios, presentado por Pereyra-Torres en 1961 {33) vy el mds precozmente
diagnosticade, seria el de un nifio de 33 horas de vida, publicado en 1956
por Nichaim (30); se trataba de un neonato que a las 33 horas de vida
presento cianosis, disnea, ‘profusa secrecion purulenta de la nariz, tenia
dextrocardia y el seno esfenoidal y frontal, mostraban signos de agenesia.
Segun e autor, ia ausencia de bronquiectasias se atrrbuvo al precoz
tratamiento antibiotico. . :




Otras Anomalias Asociadas al Sindrome

Asociado al sindrome, se han encontrado algunos casos con otra
patologia, por ejemplo:

Mathur et al {29), describen un caso asociado con TBC pulmonar
Gude y Hull {19), en 1959 reportaron sarcoma de los intestinos.

Anomalias oftalmicas por Segal et al (41) en ’1963, consisten'fes
principalmente en cambios secundarios a condiciones cronicas infiamatolr_lzfs
del tracto respiratorio superior y senos paranasales, por ejemplo biefaritis
cronica,

En el caso descrito por Segal, coexistia el sindrome con degeneracion
pigmentaria de la retina, familiar (41).

Verma et al {29) en 1965 descrii_)iero_n platybasia.
Coartacion de la aorta por mital et al {1965) {29}
Cor*hulfnonale por Chandersekhar et al {11) en 1966,

Rifiones quisticos bilaterales, anomalias de la subclavia izquierdia,
enfermedad fibroquistica.del pancreas {33].

En 1935, Kartagener y Horacher, describieron un p§cienm con
reaccion esquizofrénica. Desde entonces, 3 casos mas de sindrome de
Kartagener con reaccion esguizofrénica han sido reportados (Wuhram,
Finklestein en 1962, Glick y Graubert en 1964) (12-15),

Chatterjee (12} describe un caso de sindrome de Kartagerer gque
sufria depresion endogena y enfermedad de Crohn.

Brown Smith (12) en 1959 reporiaron un caso _con apendicitis
obstructiva y que presentaba rasgos de enfermedad fibroquistica.

Grewal ({18) presenta un caso con interrupcion de la espermatogénesis
y esterilidad.

Bergstrom, Cook, Seannel, Beremberg (42) llaman la atencion so!nre la
familiaridad de la afeccion, describiendo dos casos con concomitante
hipospadias y dextrocardia.

Aimes (42} ha sefialado un caso asociado a atrofia de la ::nitad
derecha del cuerpo, agenesia parcial sacro coxigea, con dos espinas bifidas
v hemiatrofia pélvica.

Giaum ha referido un caso con hipoplasia de los genitaies infeynos y
esterifidad.

Kaye y Mayer (42}, una asociacion con origen anormai de la arteria
subclavia izquierda,

Taliargo y Minerva {42} y recientemente Marineilo, han descrito casos
de Sindrome de Kartagener asociados a una enfermedad de caricter
familiar, caracterizados por fa afeccion de todas las glandulas exdcrinas ¥ en
particular de ia gianduia mucosa: la mucoviscidosis,

Moreili et al (89), reportan un caso con malformacién osea,
consistente en fusion de ias dos Oltimas falanges de ambas manos.

Eule 1960, describe dos casos con TBC secundaria: y Zangara en
1960, un caso asociado con artritis reumatoidea. '

V. — ETIOPATOGENIA

El factor etiologico de este sindrome es aln desconocido.
Actualmente se discute acerca de 2 de los 3 componentes: Bronquiectasias
s plﬂ q#i
y sinusitis, No existe duda del origen congénito del “situs inversus”,

Existe un criterio del factor congénito y uno del factor adquirido
como causa etfologica,

Existen casos de indudable caracteristica famiiiar,

La etiologia congénita de fas bronquiectasias se haila apoyada en |as
observaciones de ‘Sayé (39) quien en 1932 menciona bronquiectasias en
gemelos. Tambiéninteresan los hallazgos realizados en 1942 por Pastore y
Olsen {39} quienes encuentran dilatacicnes bronquiales y agenesia frontal
en gemelos univitefings,

Dichey {14) sugiere gque esta enfermedad es congenita, porque sus
estudios realizados en lactantes portadores del sindrome, mostraban
bronguiectasias de caracteristicas congenitas y considera como probable, la
asociacion con disgenesias broncopulmonares. ‘ :

En apoyo a la teoria congénita, también estan los trabajos de
Bergstrom (40) que presenta una familia de 6 termancs, de los cuales dos

“tenian sindrome de Kartagener, dos bronquiectasias, y dos eran normales.




En 1958, Overholt y Bouman {33) presentan igualmente una famiiia
que tenia formas incompletas del sindrome.

En la revision de la literatura presentada por Kartagener (24) se
mencionan los trabajos de Mully, 15 familias con 33 casos; los trabajos de
Rozenove, Weis y Oustrierer, {dos hermanos); Qorham y Merselis
{hermano y hermana), Niord Igemelos}; Safian y Mandeville {primera
observacion de la triada en gemelos idénticos v su hermana menor}. Y la
observacion de Perone (la triada en dos parejas de nifios que fueron des
primos en primer grado, sus padres eran hermano y hermana en ambos
lados.

Cockayne {33) ha observado la coincidencia de lesiones dos veces en
tio y sobrino; otra vez entre primos y otra entre .nieto y abuela materna;
también en madre e hijo. Este autor, se pronuncia en favor de un factor
recesivo en la herencia del proceso. Torgensen dice que el mecanismo
hereditario de la transposicion es problema complejo, se inclina a favor de
herencia recesiva y otras veces dominante, y dice que en muchos casos no
setia hereditario,

El sindrome de Kartagener puede ser una anormalidad congeénita
{Schoemperlen & Carey (40} secundaria a un gene recesivo con efecto
pleiotropico; o una anormalidad genética con efecto en miltiples Grganos
(Holmes, Blennerhorsett & Auste{22) 1968), esta teoria la confirman los
casos de Aarons (1) y de Kroeker {26} que da otro caso que ejemplifica la
incidencia familiar del sindrome.

Finalmente, en el presente trabajo, se reportan dos hermanos con el
sindrome,

En favor de la teoria adquirida, Nichaim {1956) presentd un casc de
un recién nacido que por causa de la infeccion de las vias respiratorias
superiores, a pocas horas de nacido, {sinusitis etmoidal y maxilar) se obtuvo
una radiografia de torax de control que comprobd. dextrocardia y situs
inversus totalis; después de controlar la infeccion, con los afies no tuvo ni
sinusitis ni bronquiectasias, {30},

Minetto y Colaboradores (1956) manifiestan gue las conclusiones
patogénicas del sindrome de Kartagener son: 1) La dextrocardia parece
determinada ' por un factor hereditario recesivo. 2} Las alteraciones
bonquiales y sinusales pueden ser congénitas, pero mas probablemente es
congeénito el terreno que predispone a su formacion (8).

La mayor parte de los autores reconocen el origen congénito de las
bronquiectasias existentes en este sindrome, atribuyéndolo a hechos
malformativos varios y propios o al menos a un defecto de estructura de
los bronquios, que los hacen mas sensibles a Ja infeccion.

Fornara (7) piensa que Ias bronquiectasias en el sindrome de
Kartagener pueden ser secundarias a disturbios de la circulacion pulmonar o
a retraccion del pulmon derecho dependiente de la dextrocardia.

Dichey (14) admitiendo la existencia de un factor predisponents,
esquematiza la evolucion del sindrome del modo siguiente:

1} Anomalia cardiovascular
2) Atelectasia.

3) Bronquiectasia,

4} Sinusitis.

El concepto general es que debe haber un factor genético unico, atin
desconocido, y que actuando sobre el feto en los primeros tiempos de su
evolucion, provoca un trastorno del desarrollo, ‘ocupando distintos sistemas
simultaneamente, {39).

En 1958, Brown y Smith (12) agregan una nueva teoria, presentando
un caso de sindrome de Kartagener en que comprobaron anomalias
atribuibles a la Mucoviscidosis, pensando que pueda existir algura relacion
entre la triada clasica y la enfermedad fibroquistica (6-26-34).

Por otra parte, el papel de los factores que contribuyen a aumentar la
tendencia a la formacion de bronquiectasies ha sido evaluado. Estudios
previos muestran una asociacion de SeX0, Qgrupos sanguineos o
hipersensibilidad con sindrome de Kartagener.

Holmes et al (22) sugieren que una deficiencia transitoria de
inmunoglobulinas pueden contribuir., En su estudio noté deficiencias
inmunologicas con persistente nivel bajo de lgA, en dos nifios. En todos los
otros casos estudiados por ellos, como en 3 casos reportados por Hartline
{20) los niveles de inmunoglobulinas fueron normales,

- -

Por todas estas teorias sobre la etiopatogenesis del sindreme, vale la

pena considerar los componentes, en forma aislada,

VL. — CONSIDERACIONES GENERALES
Situs Invarsus '

En general ‘es total. Sin embargo, puede existir una’ dextrocardia
acompafiada de una arborizacion bronquial de tipo derecho, en el lado

_ izguierdo. Asociadas a las alteraciones de posicion visceral, se han descrito

anornalias de la arteria subclavia fzq. transposicion de los grandes vasos,
comunicacion interventricular, persistencia del ductus arterioso y estenosis




valvulares congeénitas, alteraciones de la conduccion eléctrica dei corazon, y
es posible observar bloqueos y sindrome de Woif-Parkinson-White (39).

El situs invefsus, fue discutido en detalle por primera vez por Fischer
en 1887; estimd que esta anomalia ocurre entre 1:8,000 a 1:20,000
personas. Segin Kroeker, de 2 a 23 o/o se asocia a bronquiectasias (26-38),

El situs inversus fue reconocido desde la antiguedad. Aristoteles tuvo
noticia de transposicion visceral en animales. Fabricus y Padua describieron
un caso con higado y bazo en posicion inversa, '

Hasta el siglo 1X se diagnosticd clinicamente (26),

El situs inversus puede ser completo o parcial, limitado o los organos
abdominales o a los organos toracicos, a menudo se asocia con otras
anomalias congenitas.

Cockayne estudio la génesis del situs inversus y observo gue es una
anomalia hereditaria transmitida por un gene recesivo y particularmente
frecuente en vastagos de matrimonios de primos en primer grado.

Pero mientras unos piensan gue es un gene autosomico, recesivo el
responsabfe, otros piensan gue es por caracter dominante.

Papsl de las Anomalias Congénitas:

En los hombres, la simetriz esta tipificada por una disposicion
bilateral de los organos y apéndices, la cual es quebrada por desviaciones de
los sistemas cardiovascular e intestinal, y resulta en un estado normal de
asimetria. El situs inversus es una imagen en espejo secundaria a una mal
rotacion derecha de las visceras, que aparecen entre los diez y quince dias
de la gestacion.

El aparecimiento, crecimiento final del vaso, almohadilias
endocardiales, septum atrial e interventricular y la separacion cono-tronco,
ocurre durante las primeras 4 a B semanas,

Los mecanismos de las interrelaciones embriologicas son
desconocidos. Muchos estudios presentan una alta incidencia de anomalias
cardiacas, de bazo, vértebras y visceras en pacientes con situs inversus.
Otras variaciones fenotipicas en sindrome de Kartagener que han sido
reportadas son: situs inversus abdominal, bronquiectasias y sinusitis, sinusitis
sin situs inversus o evidencia de bronquiectasias; vy situs inversus vy
bronquiectasias sin sinusitis, '

El fenomeno de una sola anormalidad genética afectando muchos
sistemas organicos en un mismo organismo es llamade PLEIOTROPIA.

Variabilidad de sistemas organicos envueitos, son frecuentemente
vistos en desordenes hereditarios que son secundarios a un gene anormal,
con un efecto pleiotropico. Otros desordenes hereditarios que demuestyan
pieiotropia y variabilidad fenotipica son: el sindrome de Eilis-Von Creveid,
sindrome de Waardenburg y el sindrome de Laurence-Moon-8ield. La
hipotesis alternativa para estos desordenes hereditarios es que algunos genes
ligados son responsables, un mecanismo gue es estadisticamente mucbo
menos probabie de ocurrir y otro gue nunca se ha probado en algun
defecto hereditario.

La ausencia de aigunas manifestaciones de Sindrome de Kartagener en
parientes o en nifios de individuos afectados como ef que ocurre en gemeios
monocigotes, la alta incidencia de consanguinidad entre parientes y la
ausencia de-alguna predisposicion sexual, hacen suponer gue es secundario a
una anormalidad genética autosomica recesiva (22).

Gran parte de los autores sostienen que las bronguiectasias observadas
en el sindrome de Kartagener, igual que la inversion visceral, son
alteraciones del desarrolio embrionario.

Segun Fischer, Mail, Stockard, Neuman {38) tales alteraciones, se
forman en época precoz, antes de la rotacion a ia izquierda del margen
posterior del intestino primitivo. Una causa extrafia patologica impide la
rotacion normal a la izquierda de fas visceras y el fisiologico desarrollo del
aparato respiratorio. La consecuencia se representa en la parte alta del
aparato respiratorio por las alteraciones de los senos paranasales y en la
parte distal por las alteraciones bronquiales,

Bronquiectasias

La bronguiectasia es una enfermedad cronica, caracterizada por
dilatacion de los bronguios, especialmente segmentarios y subsegmentarios,
con infeccion de sus pared®s y del parenguima pulmonar circundante. {32).

Las bronguiectasias, fueron descritas- primeramenie por Laennec en
1819 La etiologia de ias mismas se discute. Convencionalmente se les ha
dividido en: de tipo congenito y de tipo adquirido.

La clinica Mayo, se refiere al hallazgo de un 16.5 ofo de
bronquiectasias en pacientes con situs inversus, relacionados con el 0.5 ofo
de bronquiectasias en la poblacion general (6). ‘

o e wd 1 a ! @ i
El aito porcentaje de bronquiectasias en relacion a situs INversus €S

22 ofo segin Adams y Churchill; 16 o/o segun ‘Olsen; 19 of/o segun
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Torgesen, 28 ofo segin Wegelin; 22 o/o seglin Di Melillo y Veneri; contra
el porcentaje de bronguiectasias en autopsias en general: 1.5 o/o segQn
Kart, 3.9 ofo segun Campbeli y Horsch, esto hace suponer un origen
congenito,

iCartagener mismo (24) propone que en la patogénesis de las
bronguiectasias se nota generalmente: a) Bronguiectasias de origen
conocido o bronquiectasias adquiridas. b) Bronquiectasias sin  causa
manifiesta o congenitas.

Concerniente a bronquiectasias con situs inversus, la mayoria de los
autores agregan que un debilitamiento congenito o constitucional puede ser
el factor causativo, :

Siguiendo este lineamiento, la dilatacion patoiogica de los bronquios
se puede clasificar, desde un punto de vista etiopatogénico en dos grandes
grupos:

1) BRONQUIECTASIAS SECUNDARIAS
2} BRONQUIECTASIAS PRIMITIVAS

1} Bronguisctasias Secundarias: Son aquelias gue se pueden atribuir a
un factor causal que interviene despues del nacimiento: ectasia adquirida,
secundaria a  procesc flogistico broncopulmonar agudo o cronico
{especialmente pertussi’ & TBC), o supuracién pulmonar, a obstruccion
bronquial intrinsica (cuerpo extrafio, etc.) o extrinsica {tumor
mediastinico, etc.)

La patogénesis puede ser por causa de tres factores principiales:

1) Alteraciones de la pared bronguial por algin proceso infeccioso que
asiente directamente o a traves de lesiones basales y nerviosas.

2)  Fuerza dilatante mecanica, que puede distinguirse en presion interna
por estancamiento de secreciones, o exceso de presion del area
endobronquial;- y traccion externa, por parte del tejide pulmonar
atelectasico o fibrotico.

3)  Obstruccion bronquial que puede ser el “primus-movens” que
condiciona la aparicion de los dos precedentes factores patagenicos,

Perry v Holmes postulan que -las bronguiectasias en el sindrome de
Kartagener son probablemente secundarias a la transposicion que de alguna
manera causa presion debajo del bronguio del lobulo inferior- derecho y
cambios bronquiectisicos. Este argumento no explica las bronguiectasias en
el lado izquierdo.

11

2) Bronquiectasia Primitivax Es aquélia o aquéilas formas,
generalmente de la edad juvenil, y que interesan mas tejide bronquial, en la
cual no es posible encontrar un factor gtiopatogénico con ninguna de las
enfermedades que son consideradas capaces de producir una ectasia
bronquial secundaria,

En relacion a este tipo de bronquiectasia se puede proponer tres
hipotesis patogénicas: o se trata de ectasia adquirida cuyo factor patogenico
es desconocido, o se tata de ectasia congénita o se trata de ectasia de
desarrolio lento, sin ninguna causa aparente sobre terreno congenitamente

predispuesto (20-26).

La teoria de fa génesis congenita de las bronguiectasias primitivas es
sostenida por muchos autores europeos que se apoyan en los siguientes
hechos:

13 Ei hallazgo broncografico y ‘autopsico, por cuanto raro, de
bronguiectasias en neonatos y lactantes.

II) La precocidad dei aparecimiento de sintomatologia broncopulmonar
en muchos otros casos.

111} La famiijaridad encontrada en algunos casos,

IV} La frecuencia de la asociacion de otras matformaciones congénitas.
Admitiendo la existencia de bronquiectasias primitivas de origen

congénito, o ai menos con patogenesis figada a factores antenatales, algunos

autores sefialan como causa etiopatogenica:

1) Alteraciones dei plasma germinal {(con maiformaciones congenitas).

9)  Compresion sobre i bronquios de parte de vasos con irregularidad
de transcuyso.

3)  Agenesia aiveolar (bronquiectasia “‘ex-vacuo’).

4)  Alteraciones congénitas de las arterias bronquiales o de ias arterias
pulmonares con consecuente atrofia puimonar y lesiones bronquiales
de tipo atrofico.

5} Alteraciones de desarrollo del tejido de la pared bronquial
{cartilaginoso o elastico, muscular o de mas  tefido
contemporaneamente), e
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6) incompleta resolucion de la ateiectasia fetal.
7)  Infecciones broncopulmonares durante la vida intrauterina.

8)  Oclusion bronguial por el lado derecho del corazon. (1-6).

Papel de las atelectasias:

Las atelectasias pueden ocurrir durante un ataque de neum_oni'a
secundaria a inflamacion, edema o tapones de moco en el limen de los

brongquios,

Papel de la Infeccion:

La infeccion es uno de los factores primarios como causa de
bronquiectasias. La hiperhemia y edema de la mucosa de los bronquios en
infecciones respiratorias, puede faciimente resultar en obstruccion completa
de un bronquic y cambios bronquiectasicos.

Papsel de {a Ohstruccion:

La etiologia de las bronquiectasias adquiridas ha sido considerada por
mucho tiempo como resuitado de obstruccion del arbol brongquial. La

obstruccion del IGmen bronquial subsecuente a necrosis, es de primordial

importancia.
Papel de la Fibrosis:

La fibrosis resulta de organizacion de pneumonitis focal. Puede
precipitar bronquiectasias secundarias a efecto de traccion en los bronguios.
La esclerosis vy la condensacion del pulmon {cirrosis pulmonar} son
alteraciones que preceden las dilataciones bronquiales. {13).

Bergstrom vy colaboradores, piensan que el origen de las
bronguiectasias es por un obstaculo mecanico por causa de la ancmaia
posicion de {os vasos gruesos que impiden el drenaje bronquial. Otros
piensan que la displasia de la pared de los bronguios seria secundaria a
alteraciones malformativas de la vascularizacion bronquial.

Bard (34) piensa que el defecto congenito esta en el tejido de sostén
del arbol bronquial (musculo, fibra elastica, cartilago). Algunos otros
autores han encontrade Mucoviscidosis en pacientes con sindrome de
Kartagener, lo que hace pensar que las bronguiéctasias podrian ser parte dei
cuadro de la mucoviscidosis y por tanto, el sindrome de Kartagener resultar
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de la asociacion de mucoviscidosis y situs inversus. La asociacion de ia
mucoviscidosis con este sindrome se ha descrite solo recientemente, se
conoce el caso de Brown y Smith, el de los Caliciti, Marana y Orlando, vy el
de Carenzo de Zecchin (34)..

Se considera imposible diferenciar por biopsia o autopsia entre
bronquiectasias ordinarias y otras con situs inversus.

Todss las tres principales etiologias de bronquiectasias no adquiridas
{bronquiectasias congenitas, bronquiectasias idiopaticas y bronquigctasias de
etiologia mixtal son por tanto, consideradas en casos de bronguiectasias con
situs inversus.

Churchill, piensa que las bronquiéctasias son. consecuencia de una
extraordinaria actividad secretoria de ia membrana mucosa del sistema
respiratorio. La frecuente recurrencia concomitante de sinusitis descrita por
Siewert en 1904 en la primera observacion de bronguiectasias con situs
inversus, habia en favor de ia teoria de Churchill {16-24).

Qverholt y Baumman, comc Churchili, son de la opinion que las
bronguiectasias aparecen despues del nacimiento, secundarias a una
aiteracion de la secrecion bronquial, Ambas: bronquiectasias y sinusitis,
pueden ser -adquiridas en el sentido de que aparecen después del
nacimiento. El incremento familiar puede ser considerado como un
argumento en favor de una inffuencia antenatal. :

El hecho de que la triada no ha sido observada ain en dos
generaciones consecutivas, puntualiza un factor ambiental activo en el
estado de vida embrionaria. Knox, Murray y Strang, tienen conclusiones
similares concernientes a la variabilidad de expresion posible en el
sindrome, piensan gue la lesion anatomica de las bronquiectasizs es un
fenomeno secundario v el defecto primario es una bronquitis generalizada
{22), - -

Sindrome Bronecosinusal

Con el nombre de broncosinusal o sinobronguitis, se designa el
sindrome caracterizado por la asociacion del proceso flogistico cronico o
recidivante, ya sea de las vias aereas superiores o de las inferiores, es decir,
de la asociacion de rinosinusitis con bronquitis cronica o recidivante o con
bronquiectasias.

‘

Etiopatogénesis;

La asociacion de la rinosinusitis con las bronguiectasias y con la
bronguitis cronica o recidivante puede interpretarse de tres maneras:
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1) La infeccion rinosinusal precede o es causa de las lesiones de las vias
aéreas inferiores.

2} La rinosinusitis es secundaria a las alteraciones bronguiales,

3) . La afeccion de ias vias aéreas superiores e inferiores es
contemporanea y depende de un factor etiologico desconocido que
asienta sobre un terreno constitucional predispuesto.

Teoria de la Via Descendente;

La via a través de la cual la infeccion de los senos nasales y
paranasales determina las alteraciones bronguiales puede ser interpretada de
diversas maneras: via canalicular, linfohemética, nerviosa, etc.

La via aérea superior infectada puede fungir como receptaculo de los
gérmenes y la infeccion propagarse a los bronquios por via canalicular {por
inhalacion o por continuidad) o por via linfohematica {7).

Algunos autores piensan gue en el caso de ia sinusitis posterior
{etmoidal Y, esfenocidal), el exceso de moco infectado {en la rinofaringe)
pase a la traquea y bronquios .a causa de {a perdida de actividad ciliar del
epitelio rinofaringeo. Otros piensan que la infeccion sinusal puede
determinar en el organismo un estado de alergia bacteriana o més
precisamente, un estado de hipersensibilidad adguirida de todo el arbol
respiratorio.

Una alteracion flogistica rino-faringo-sinusal- produce un dafiino
condicionamiento del flujo aéreo respiratorio, con consiguiente irritacion de
la mucosa, alteraciones funcionales del sistema ciliar, modificaciones de ia
permeabilidad Vascular- y de la funcion secretoria de las vias aereas
inferiores.

Esta teoria de la mecanica o de la infeccion descendente es la mas
antigua (38). No explica sin embargo, como se ha demostrado con estudios
clinicos e histoldgicos, como la faringe, la laringe y ia traquea, puntos de
pasaje obligado para el germen, permanecen indemnes,

‘Teoria de la via ascendente:

Muchos autores se inclinan a favor de que fa sinusitis es una
complicacion secundaria a la infeccion bronquial.

Hogg ha encontrado casos de sinusitis en sujetas con bmnqulectasaas
por obstruccion bronguial por cuerpo extrafio o por tumor mediastinico,
sucesivamente a la infeccion bronquial.
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Kehrn y Schenek {7}, opinan que la sinusitis es una consecuencia de
ta infeccion bronguial.

Van de Calseyde {7), sefiala un caso de etmoido-antritis y
bronguiectasias en el cual, tres intervenciones radicales en los senos
paranasales no consiguieron ningln resultado, mientras que hubo una
remision de la sintomatologia bronco-sinusal seguidamente a una
intervencion quirargica sobre el pulmon. :

Otros autores piensan que es el material muco-purulento espeso del
arbol bronguial, que mediante la tos, determlna fa infeccion de los senos
paranasales.

La existencia de reflegjos nerviosos que partiendo del tejidc')
broncopulmonar influencian el estado de las vias aéreas superiores, no esta
actualmente bien demostrada, es logico suponer que la interrelacion
nerviosa a través de las vias superiores e inferiores sea reciproca y que
aunque de los bronquios pueden partir estimulos que a través de la via
nerviosa sean capaces de provocar modificaciones vasomotoras y secretoras
en la mucosa rino sinusal, con consecuente disminucion de la resustencna a
ios agentes infectivos, {7-38).

Finaimente, la - relacion sinusitis- bronqmectamas segun
Millagomez-Espinosa (6), se podria deber a:

1) Bronquiectasias secundarias a sinusitis.

2)  Causas enddgenas para ambas afecciones.

3}  Sinusitis y brenguiectasias por infeccion en la infancia.

4}  Infeccion ascendente por tos.
. .

Pradisposiclén constitucional

Muchos  son fos autores que consideran el sindrome broncosinusal,
desde el punto de vista etiopatogénico, como la existencia de una genérica
predisposicion tisular, es decir, de una meiopragia congénita a nivel sinusal
v bronquial. '

Para explicar esta predisposicion constitucional, algunos autores,
como Mounier-Kuhn, ha atribuido importancia a la heredolues; otros a un
estado carencial de vitamina A, otros atribuyen factores vasomotores como
causantes del sindrome, mientras otros piensan en un factor alérgico.
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La hipotesis mas sugestiva, es la de Van de Calsyde que propone la
consideracion del “terreno” @ un estado de alergia o de patergia.

La fragilidad del aparato respiratorio de frente a los agentes
infectivos, es causada fundamentalmente, por una particular iabilidad
vasomotora de la mucosa, a veces dependiente de ia fiberacion de histamina
por reaccion antigenc-anticuerpo {alergia) a veces de naturaleza funcional
psico-somatica, con angioespasmo © atonia capilar-venosa por incapacidad
de adaptacion a los factores ambientales (patergia).

La lesion rinossinusal viene de cualquier modo, a asumir una
importancia de segundo plano, siendo considerada o contemporanea o
secundaria a la infeccion de situs inversus y de bronguiectasias, sin
participacion de los senos nasales y paranasales.

~ Como ejemplo, Olsen ha encontrado sinusitis cronica sofo en 10 de
14 sujetos de sus observaciones en el periodo de 1920 a 1941. Y Torgensen
refiere una incidencia de 22 o/o de sinusitis vy poliposis nasal en sujetos
con bronquiectasias y situs inversus viscerum,

Contribucionas Inmunolbgicas

La frecuencia de secreciones mucopurulentas en las vias nasales, senos
oido medio v bronqguios, y la evidencia patologica de inffamacion cronica
no especifica, ha dirigido Ja atencion a factores predisponentes de
infeccion.

Es posible que las deficiencias de inmunoglobulinas transitorias, en la
nifiez, sean una importante variable en el sindrome de Kartagener,
posiblemente de primera importancia en aquellos individuos a quienes les
aparece bronquiectasias (22).

Dees v Spock, tienen reportades tres nifios con sindrome del 16bulo
medio y niveles reducidos de IgA serica. Holmes (22) encontro dos
pacientes jovenes que tenian deficiencia transitoria de inmunoglobulinas en
sus primeros dos afios de vida, que continuaron con niveles bajos de lgA
serica,

’La tgA producida localmente, es la inmunoglobulina predominante de
las glandulas salivales y de fas secreciones del arbol traqueobronquial y es
perceptible la inmunoglobulina A por sus caracteristicas inmunoquimicas.

La saliva en pacientes con ataxia-telangectasia, un desorden
neurologico asociado con deficiencia en el suero de IgA e infeccion
sinopulmonar, ha sido producida como deficiencia de 1gA. Consideranda
este dato, puede notarse la posibilidad de un retraso en el tiempo de
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aparecimiento de 1a IgA en la saliva v en el arbol traqueobroquial, el cual
normaimente ocurriria en el periodo neonatal.

Otro factor considerado, seria un defecto congenito entre el timo y
tejidos dependientes y anormalidad asociada a retardo de la
hipersensibilidad (22).

La hipersensibilidad a antigenos del medio ambiente es un diagnostico
clinico considerado a menudo en pacientes con sindrome de Kartagener por
los cambios de rinarrea cronica, poliposis nasal, sinusitis cronica, y otitis
media serosa cronica, pero no s¢ ha demostrado.

Broneosinusitis y Agammaglobulinemia -

La agammaglobulinemia adquirida, de etiopatogénesis obscura, alcanza
prevalentemente a los adultos, mas presenta un cuadro clinico humoral
sobrepuesto a aquel de la forma congénita. La agammaglobulinemia
congénita, como es notorio, es una enfermedad metabolica hereditaria
transmitida per un gene recesivo ligado al sexo masculino y caracterizado
por la ausencia, o casi, de gammaglobulina en el suero y por consiguiente,
de deficiencia de anticuerpos en la sangre y los tejidos, vy
consecuentermente, facilita la infeccion bacteriana.

El cuadro clinico que en general se manifiesta después del segundo
mes de vida, es por consiguiente caracterizado por procesos infectivos
recidivantes de varios tipos.

El deficit de mecanismos de defensa del organismo, contra los agentes
bactericidas, hace que aparezcan infecciones de la piel, de los oidos,
conjuntivas, articulaciones, etc., frecuentisimas infecciones de! aparato
respiratorio {senos paranasales, las cuales se presentan aisladas y facilmente
pueden conducir a fa formacion de brenquiectasias. Es importante recordar
esta enfermedad metabolica, especialmente cuando e sindrome
bronco-sinusal aparece entré el primer afio de vida,

Papel de la Mucoviscidosis

£n esta enfermedad, gue como se sabe, afecta enteramente el sistema
de las glandulas exocrinas (sea bronquial, pancreatico, biliar, salivar o
sudoral), tanto gue recientemente se ha propuesto la denominacion de
“exocrinopatia generalizada’’, los factores que determinan fas alteraciones
del aparato respiratorio, son esencialmente dos: .

A} La presencia de moco viscoso y abundante en las vias bronquiales,
con fendbmenos obstructivos, ' ' o
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B} iInfecciones superpuestas que conducen a la formacion de
distelectasias, bronquitis, peribronquitis, y en fin, a [a formacion de
bronguiectasias.

La infeccion bronguial y bronguiolar, es secundaria al proceso
obstructivo, pero acentla la obstruccion intrabronquial incrementando la
acumulacion de las secreciones y del exudado purufento; ta pared bronquial
no esta afectada al principio pero llega a estarlo si Ja infeccion secundaria
es lo suficientemente duradera o severa, en tal caso se producen
bronquiolectasias y bronquiectasias.

Actuaimente se considera que existen formas disociadas, es decir,
formas en las cuales estin interesados dos de los tres sistemas de glandulas
exberinas:  (traqueobronquisles, pancreaticas y sudoriparas), de cuyo
compromiso depende el euadro clinico tipico de la forma clasica de fibrosis
cisto-pancreatica,

Las manifestaciones respiratorias de la mucoviscidosis, (17} pueden
encontrarse asociadas, en presencia 0 menos, de alteraciones sudorales, a
undinsuficiencia pancreatica mas o menos .evidente, pero siempre
diagnosticable en base a los elementos clinicos: {alteraciones del habla,
déficit de crecimiento pondo estatural, etc.) v a los datos de laboratorio
clasicos (test del film, sondaje duodenal, etc.) o a los datos de laboratorio
mas recientes {viscometria de la secrecion duodenal, determinacion de una
eventual disociacion de la actividad enzimatica dei jugo duodenal, etc.),

Existen formas broncopulmonares “puras” en ausencia de cualquier
signo de insuficiencia pancreatita, sea clinico o de laboratorio,
diagnosticable solamente mediante el “test del sudor”,

Existe [a posibilidad, por el momento solo tebrica, de una forma de
mucoviscidosis con manifestaciones exclusivamente respiratorias, {es decir,
sin alteraciones pancreaticas ni sudorales) cuya real existencia se debera
demostrar mediante nuevos medios de diagnostico.

En cuanto a la mucoviscidesis del adulto, Hellestein en 1946 reporto

el primer caso, que mostraba el clasico cuadro de fibrosis cistica del’

pancreas descrito por Landsteiner en el nifio.

Con el pasar de los afios, la literatura de la mucoviscidosis del adulto
se ha enriquecido, especialmente despues de las afrrmacnones de Di
Sant’ Agnese. v colaboradores {17),

Fischer y colaboradores (7), describieron dos casos de mucoviscidosis
en adolescentes, con notables manifestaciones alérgicas {asma bronquial,
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rinitis vasomotora, fiebre del heno, eczema}, y refiere que en linea general,
actualmente esta admitido que la éstasis de las secreciones bronquiales, que
se verifica en la fibrosis cistica del pancreas, facilita la aparicion del asma,
la cual a su vez puede agravar el curso de la infeccion broncopulmonar,
frecuente en ia mucoviscidosis.

Por otro lado, es muy .probable que el poder dominar en la primera
infancia la causa eventual de muerte, con el pasar de los afios, se lograra
una atenuacion de la enfermedad. Algunos autores opinan gue con el
aumento del calibre de los canales excretores de las glandulas, se disminuye
ia posibilidad de que el proceso proiifere,

Se puede afirmar por tanto, que en la edad adulta, existe una
patologia correspondiente a la mucoviscidosis del nifio, aunque es en la

edad adulta, mas discreta, attpica y disociada,

Proto {34) sefiaia dos casos de mucoviscidasis tardia en dos hermanos
adultos, uno de tos cuales tenia situs inversus parcial,

VI. — MANIFESTACIONES CLINICAS

Todos los pacientes afectados con el sindrome de Kartagener, tienen

‘'un curso clinico similar; secrecion muco-purulenta desde la infancia,

repetidos ataques de infecciones respiratorias, otitis media y neumonia
durante la infancia, respiracion suspirosa, habla nasal, tos no productiva
diaria y otitis media cronica serosa en los afios preescolares; persistente

sinusitis y pérdida de la audicion con o son bronquitis o bronquiectasias en

los afios subsecuentes, {22).

Hartline V. et al (20) encontraron en un estudio, que los sintomas
respiratorios comenzaron en®la nifiez en 3 pacientes.

Bergstrom et al (40) en 1950 revisaron 82 casos y observaron que 92
ofo de los pacientes con sindrome de Kartagener, revelaron sintomas en la
nifiez, antes de los 14 afios.

Schoemperlen y Carey (40) reportaron un caso cuyas dificultades
respiratorias comenzaron en el 50 dia de vida

El motivo de consuita puede ser, presencia de infecciones recurrentes
broncopulmonares o bien constituyen hallazgos de catastro (38).
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Las manifestaciones del tracto respiratorio superior son variables,
puede haber pansinusitis marcada o moderada, puede haber agenesia o
hipopiasia de los senos. Segun estudio hecho por Kartagener y Uirich, que
estudiaron 82 pacientes con bronguiectasias, puede haber ausencia def seno
frontal o de una parte.

La obstruccion nasal cronica origina respiracion habitual por la boca,
afecta el desarrollo del maciso oOseo, aparecen desviaciones del tabigue,
alteraciones de los cornetes {39}.

Las bronquiectasias ocurren en 0.5 ofo de la poblacion en generaf,

Se manifiestan generalmente en la segunda decada, en la anamnesis
aparecen a menudo infecciones respiratorias. recurrentes: bronquitis,
neumonias o bronconeumonias. La 1os es un sintoma constante,
particularmente matutina, acompafiada de expectoracion abundante. La
broncorrea es de notable importancia, llegando hasta medio litro diario,
siendo en forma intermitente, mocosa o mucopurulenta.

Este cuadro clinico tiene remisiones y exacerbaciones,

La disnea no es frecuente y se observa cuando el proceso ha abarcado
gran parte del parénquima pulmonar; comprometiendo la hematosis;
ocasionalmente puede haber dolor pleural lo que indica extension del
proceso infeccioso o ruptura de un foco neumonitico a la pleura. No suele
presentarse disfonia, Los cuadros supurativos de ‘repeticion, cada vez
fesionan mas los bronquios y el parénguima puimonar, extendiendose por
continuidad la bronguiectasia, ast como la neumonitis, a territorios vecinos.
Ocasionaimente se presenta la bronquiectasia seca hemoptoica que casi no
se acompafia de expectoracion, pero si de hemoptisis de consideracion. La
forma hemoptoica seca es menos frecuente que en las bronquiectasias
adquiridas. La hemoptisis se observa en el 25 o/o de ios casos, v es la
bronguiectasia la causa mas frecuente de sangrado en los nifios (32},

La flora bacteriana es polimorfa, existiendo neumococos,
estreptococos, friedlander. Cuando se presenta infeccion por gérmenes
anaercbios, aparece esputo fétido.

E! EXAMEN FISICO, revela signos de. bronguitis o condensacion de
las bases. Se escuchan estertores de burbuja gruesa. Son rales crepitantes
gue suenan retumbantes en la cavidad bronquial.

Estas bronquiectasias congenitas resultan como consecuencia de la
agenesia o hipogenesia alveolar, generalmente localizada en unc ¢ dos
segmentos de un lobulo. Este tipe de bronquiectasias {las congenitas),
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generalmente se caracterizan por ser: unilaterales, uniformes y Unicas.

La unilateralidad es caracteristica de bronqmectasnas congeénitas y
predominan en la base pulmonar izquierda (véase método de diagnostico).
La caracteristica de ser Gnicas las bronquiectasias congemtas o constituye
el hecho de que se agrupan en un espacio restringido, generalmente menos

de tres segmentos lobulares.

La dilatacion de los bronquios, es una afeccibn crénica que
evoluciona por crisis repetidas, a menudo invernales, o desencadenadas por
una rinofaringitis leve. Las complicaciones de las bronguiectasias son
multiples: abscesos puimonares, supuraciones pleurales, complicaciones
cardiorespiratorias, infecciones a distancia Es relativamente frecuente la
amiloidosis renal, sobre todo en sujetos jovenes y con gran supuracion
pulmonar,

Los dedos en palillo de tambor y las ufias en vidrio de reloj, se
presentan en el 30 o/o de los enfermos y lo hacen en aquéllos que han
tenide mas tiempo de evolucion (32).

Segﬁn Kroeker et al {26} en todo paciente que tiene historia de
bronquiectasias, desde temprana edad, el diagnostico de mucoviscidosis v
agammaglobulinemia debe considerarse,

La pérdida de fa audicion, es problema frecuente en pacientes con
sindrome de Kartagener, como lo reportan algunos casos como los de
Hartline; fa causa parece ser hipersecrecion del reverstimiento del oido
medio con pobre drenaje, como sea, se desconoce s la hipersecrecion es
primaria o secundaria a inflamacion cronica.

Como lo reporta un autor: En vista de la coexistencia de sinusitis

cronica, otitis media serosa cronica e inflamacién bronquial cronica, es
aparente que esta enfermedag afecta toda la mucosa respiratoria,

Vitl. — METODOS DE DIAGNOSTICO

1.— Radiografia Simple d8 Térax

Se observa: dextrocardia, camara géstrica a la derecha, aumento de fa
trama vascular en las bases pulmonares, imagenes tubufares o en panal de
abeja. {39). -
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Las siguientes imagenes orientan al diagnostico de bronquiectasias: a)
Imagenes areolares, hiperclaras en forma de anillos bien limitados,
resaltando sobre la opacidad pulmonar, por causa de neumonitis. b) Imagen
de neumonitis, conmsiste en una opacidad no homogénea de aspecto
trabecular de limites difusos habitualmente situada en las regiones basales y
gue es por causa del proceso infeccioso parenquimatoso que acompafa a la
bronquiectasia, puede ser bilateral, y con frecuencia hay participacion de
cisura. ¢) lmagen ateleciasica que se presenta con mas frecuencia en el
Iobulo medio. d) !magen de engrosamiento pleural por infeccion pulmonar
subyacente que ha hecho participar la pleura (32).

2~ Exame.n Broncogrifico

Importante porque permite localizar la lesion y las caracteristicas de
la misma,

Se - observan dilataciones bronquiales, Se distinguen tres tipos de
dilataciones bronquiales: a) cilindricas, come sucede en bronquiectasias
adquiridas, el bronguio se encuentra uniformemente dilatado, sus paredes
han perdido la convergencia hacia el alvéolo y se muestran paralelas; se
presentan principalmente en el lobulo inferior izquierdo. b) Moniliformes,
son bronquiectasias en forma de rosario con porciones dilatadas alternando
con otras estrechas, habitualmente mostrando flexuosidades; se observan
mas a menudo en los lobulos superiores, c) sacciformes, corresponden a ia
variedad congénita, observandose gue los bronquios terminan en forma de
sacos y que no hay alvéolos pulmonares, también predominan en ios
tobulos superiores (32).

El sindrome de Kartagener se caracteriza por mostrar bronquiectasias
unilaterales, predominantemente en la base pulmonar derecha, ubicadas con
dos o tres ramas segmentarias y con similar alteracion morfologica, ya sea
ampotlar, cilindrica o sacciforme.

L.os signos broncograficos denuncian la génesis malformativa de las
alteraciones bronguiales, se notan los tres tipos de formas, ademdas de
und dilatacion proximal.

3.— Senos Paranasales

Comunmente existe una ausencia de alguno de los senos paranasales,
siendo la mas frecuente, la agenesia del seno frantal.

Asimismo, puede encontrase: infecciones de los senos, poliposis nasai,
etmoido-antritis o hiperplasia de la mucosa.
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Para calificar de agenesia ia ausencia de uno de ios senos, se necesita
estudiar radiologicamente al paciente pasado el sexto afio de vida. El seno
frontal se neumatiza en la primera infancia, a menudo no es posible
concretar si tas celdillas visibles junto a la orbita son etmoidaies altas o
corresponden a los senos frontales terminanies

El seno esfenoidat se desarrolla hacia el cuarto afio de vida mientras
que la neumatizacion es precoz en los senos maxilares y etmoidales. Los
dos signos radiogrdficos mds importantes som: agenesia de los frontales ¥
opacidad de los maxilares. {39} '

4 —~ Elgctrocardiograma:

Dextrocardia: Las derivaciones precordiales izquierdas aparecen
ahormales.

La dextrocardia con imagen en espejo produce un electrocardiogran:\a
casi patognomonico en las derivaciones de los miembros, es decir, inversion
de todas las ondas en la derivacion 1, y reversion en las derivaciones iy 1l
{21).

5.~ Otros Métodos ce Diagnhostico:

Inctuyen electroforesis del suero, electrolitos en ef sudor, estudios de
cromosomas; arbol genealogico familiar, pero no estan bien determinados,
para el sindrome de Kartagener.

Los estudios histologicos de espécimenes putmonares resecados no son
concluyentes. La patologia lobular pulmonar de ‘espécimenes resecados,
iqgual que de la mucosa sinusal, y que normalmente son de epitelio ciliado
columnar seudoestratificado; consisten en cambios inflamatorios no
especificos; si ks bronquiectasias estan presentes, son usualmente de tipo
funicular {22) en nifios, en‘adultos predomina la forme sacular.

La patologia pulmonar en &l sindrome de Kartagener, es
indistinguible de las bronquiectasias saculares y funiculares descritas por
Whitwell en pulmones de nifios que tuvieron bronquiectasias despues de
una infeccion respiratoria aguda.

Un hecho interesante, es el descrito por Holmes (22) quien dice que
la apariencia histologica del epitelio respiratorio, permite distinguir
claramente entre el sindrome de Kartagener y la fibrosis cistica. En la
fibrosis cistica, las glandulas mucosas, aparentemente tienen alta _actividad
secretoria de abundante moco v las glandulas y conductos se distienden por
estas secreciones; la metaplasia escamosa del epitelio bronquial es comun
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(1-22).

La?s bronquiectasias en el sindrome de Kartagener, histolagicamente,
son el tipo tubular post-infectivo,

IXX.- TRATAMIENTO

_ El watamiento en el sindrome de Kartagener, es generalmente dirigido
al arbol, tragueobronquiil..

_La .trapsposicion visceral per-se, no causa ningun disturbio v no
necesita ningun tratamiento (5). ‘

U_n manejo medico vigoroso, permite prevenir la ocurrencia de
bronquiectasias en pacientes con situs inversus (20).

] Los |ineamientos del tratamiento de las bronquiectasias en el
sindrome de Kartagener, son similares al de las bronquiectasias adquiridas.

La profilaxis debe hacerse tratando adecuadamente las infecciones de
ios senos faciales, las bronquitis, los abscesos pulmonares, la aspiracion de
cuerpos extrafios,

Un cierto nimero de bronquiectasias adguiridas son reversibles v
muf:hos autores coinciden en ofrecer tratamiento médico antes de ofrecer
algun tratamiento quil_'ilrgico; y consiste principalmente en drenaje postural
dos o tres veces al dia {31), aereosoles, presion positiva intermitente; los
descongt_esn?ngntes? deben usarse con cuidado para disminuir las secreciones
nasales; antibioticos y preparaciones de enzimas [(31).Los antibioticos deben
usarse de 4 a 6 semanas para controlar la infeccion, el antibiotico de
eleccion dependera de los estudios bacteriolgicos.

Hart!;!'le {20) encontrd en su estudio de sindrome de Kartagener, que
el Hemophiius Influenzae y Pneumonia D son los microorganismos mas
frecuentes encontrados en fas secreciones bronquiales.

Una terapia antibiotica puede esterilizar las secreciones bronquiales,
pero al .descontmu_ar, puede haber recurrencia de los rismos
microorganismos. '

s
En el Chiidren's Memorial Hospital, el H influenzae y D pneumonia

fueror:u también mas microroganismos aislados €n cultivos broncoscopicos
obtenidos de 45 pacientes con bronguiectasias, '
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Estos mismos microrganismos son los reportados en la literatura,
tante en los casos de Kartagener como en ias bronquiectasias en general.
Esto es contrario, segun observa Hartling, a los organisma Gram negativos y
estafilococos que crecen frecuentemente en las secreciones de los nifios con
fibrosis cistica.

La indicacion quirirgica es especial, porque el caracter (nico vy
unilateral, hacen de las bronguiectasias un estado ideal. Cuando son
congenitas, Como el proceso se circunscribe en uno o varios de los
segmentos de un Ibbulo, la operacion elegida sera la iobectomia o la
reseccion segmentaria (39). Antes de operar es conveniente un tratamiento
postural y antibioticoterapia,

Segin Pacheco {32), las bronquiectasias que no se someten a
reseccion quirlrgica y gue se traten Unicamente con procedimientos
meédicos, demuestran que en un periodo de 10 afios los sintomas de los
enfermos permanecen iguales; se presenta un mortalidad del 10 ofo por
cualquier causa; la curacion no se observa, pero hay mejoria
sintomatologica en pacientes jovenes principalmente. El unico tratamiento
curativo, segun opinion suya, es la extirpacion de los bronquios y pulmon
enfermos. El momento adecuado es cuando ha pasado la infeccion aguda.
El candidato ideal es el adulto joven con bronquiectasia sintomatica

localizada en un lobulo,

En cuanio a los casos reportados en la literatura revisada, Lillienthal
en 1918 efectuo lobectomia inferior izquierda en un caso de sindrome de
Kartagener. Churchill en 1937 efectud reseccion pulmonar bilateral.

Taiana et al (43) efectuaron extirpaciondé! [Obulo medic en una
enferma de 24 afios. Paulin (31) tratd una paciente con lobectomia
superior derecha. Dichey (14}, refiere b casos de Kartagener, en 3 de los’
cuales realizo la Jobectomia con resultados benéficos, el mas pequefio de los
enfermos murio antes que la opetacion pudiera Hevarse a cabo.

" -

En 1962, Chang reportd una revision de 14 casos de reseccion

pulmonar de bronquiectasias en el sindrome de Kartagener {14}.

5 casos de los 15 reportados por Logan (28) en 1965, fueron tratados
igual. La Gnica complicacion fue en un gemelo que presento fistula
broncopleural que requirio toracoplastia de revision.

Ninguno de tos pacientes volvido a presentar sintomas como tos o
produccion de esputo matinal. Todos los pacientes rmejoraron.
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Hay casos de bronquiectasias que aparecieron en el post-operatorio en
partes previamente sanas de los pulmones (1983 Di Renzo: 1 caso (24).
Stutz y Vieten, de acuerdo a Bard, consideran esto como bronquiectasias
idiopaticas en casos de aparecimiento de post-operatorio de branquiectasias.

Kartagener et al. {24), piensan en bronguiectasias en potencia,

Por ser el pulmén de! nifio, no completamente desarrollado, las
bronquiectasias post-operatorias se observan mas frecuentemente en nifios
que en adultos, aproximadamente 16.6 ofo de los casos segun los autores,

En términos generales, los sintomas y el tratamiento de los casos de
sindrome de Kartagener, no varian del manejo normal de afecciones
supurativas traqueobronquiales y paranasales,

Pronastico:

Mientras més temprano se haga el diagnostico y se instituya su

tratamiento {observacion continua del paciente), mas favorable es el

prondstico, puesto que sin ellos, la evolucion usual es la infeccion
respiratoria intratable.

X. —~ CASDS CLINICOS

CASG No. 1

L.S.M. Registro clinico 34016 (HOSPITAL MILITAR).

28 afios, sexo femenino, soltera, originaria de Pochuta,
Chimaltenango, residente en Guatemaila,

Fue admitida al hospital el 2-XI-71; referida del dispensario
anti-tuberculoso, como caso presuntivo de TBC pulmonar, que nunca se
comprobo,

Anamesis famitiar: Padres vivos y sanos. 6 hermanos sanos.

Antecedentes patologicos: Tos ferina y Sarampion.

Sus sintomas broncopulmoenares y rinosinusales comenzaron desde los
12 afios de edad, manifestados por obstruccion nasal, con salida de material
mucoide abundante, irritacion de mucosa nasal constante y fiebre ocasicnal;
en los ultimos afios, con intérvalo de algunos dias, presentaba tos y
descarga de abundante material blanco amarillento, adherente,
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principalmente por las mafianas.

10 afios antes de su ingreso, comenzo con hipoacusia derecha que
progresivamente aumento. 5 afios antes de su ingreso, se le intervino
quirlrgicamente por sinusitis {Hospital General de Guatemala — senos
maxilares}; con o que mejoro, pero nNo curo.

Examen fisico a su ingreso: Aparente buen estado general; peso: 114
Ibs. Signos vitales normales. ORL: QOidos: normales.

Nariz: mucosa edematizada, hipertrofica, rinorrea acuosa abundante,
Orofaringe: normal.
Torax: simetrico.

Corazon: ritimco, punto de impulsion maxima en el bo. espacio
intercostal derecho y !inea clavicular. Ruidos del lado derecho.

Pulmones: Aumento de vibraciones vocales, respiracion ruda en las
bases, modificable a estertores al toser,

Higado percutible a la derecha.
Resto del examen: normal.

Exédmenes de laboratorio:

Grupo O Rh™ Orina: Narmal
Hg: 13.2 ar. Heces: Ascaris y tricocefalos
Ht: 40 ofo . . Urocultivo: negativo

VDRL: NEGALIVO « v v vvn s vvnncannaercnacsmnacensa Eosinofilos: 2 o/o

Cultivo de esputo: Estreptococo beta hemolitico vy estafilococo
blanco coagulasa negativa. Sensibles a Ampicilina, Albamycin, Tetraciclina,
Lincocin,

Producto de broncoscopia: Estreptococo aifa y beta  hemolitico;
estafifococo blanco coagulasa negativa. Investigacion de BK: negativo.

)

Electrocardiograma: Fig. No, T y No. 2: Dextrocardia
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HOSPITAL MILITAR
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HOSPITAL MILITAR
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HOSPITAL MALITAR
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FIGURA No. 3

Audiometria: Hipoacusia tipo mixto, bilateral. Mas marcada en el
oido derecho (Fig. 3}.

Broncoscopia: Epiglotis, cuerdas vocales, traquea, carina: mucosa mas
enrojecida que lo normal. Arboles bronquiales: el derecho presenta, como
el izquierdo, un bronguio principal de 2 cm. Las divisiones son como las

-del pulmon izquierdo. Hay gran cantidad de secrecion purulenta. Las

mucosas bronguiales son mas enrojecidas y edematosas. Conforme se
progresa en el estudio, las divisiones terciarias son las mas afectadas. Arbol
bronguial izquierdo se presenta como el derecho de una personal normal.

Diagnostico: Situs inversus, con arboles bronquiales compatibles con
infeccion cronica productiva bilateral bronquiectasica.

Foto No, 1: Radiografia simple de torax gue muestra cambios fibroscs
basales - del - 1obulo inferior derechc por bronguiectasias. (Corresponde d
segmento- linguiar izquierdo .y lobulo inferior izquierdo de p acientes

‘normales}.




Fotos 2.y 3. Serie
gastrointestinal y enema de
bario que muestra situs
inversus. '

Foto No. 3
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Foto No. 2
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Figura No. 4 Figura No. 5

Broncograma: Fotos 4, 5, 6, 7, 8.

4 Muestra en ambos lobulos inferiores de los pulmones situados en
.cavidades contralaterales,_ evidente dilqtacién bronquial, tanto t ubulares
comeg Saculares en ambos lobulos inferiores; aunque tambien en la lingula
situada en el lado derecho se ve la misma patologia. Diagndstico:
BRONQUIECTASIAS SACULARES Y TUBULARES manifiestas en anb o8

pulinonss. ‘
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Senos faciales: Sinusitis cronica difusa bilateral, sin lesiones oseas,
polipos o calcificaciones. PANSINUSITIS.

Foto No. 9

Evolucion:
Por considerar bronguiectasias intratables medicamente, se ded dio

proceder quirrgicamente.

Recibié 6 semarms de tratamiento meédico preoperatorio, ¢on

Fotos No. 6, 7, 8. antibibticos (ampicilina); y terapia respiratoria.

Tomadas lateralmente y
transversal oblicua.

con lobectomia infericr
o inferior y lingula. Dos
una al segmento

o E 26-1-72 se le efectuo toracotomia derecha,
derecnha. Se éncontraron brongujectasias en el lobul
arterias supernumerarias, ramas de la pulmonar;
antero-posterior del \obulo inferior. ’

toria: Lobulo inferier

El informe anatomopatologico de la pieza opera
BRONQUIECTASIA;

izquierdo - {pulmon derecho de la paciente):
inflamacion aguda y cronica severa, fibrosis secundaria.
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Su evolucion post operatoria hospitalaria fue satisfactoria.
Examenes de labaraterio en el pbst-op.: “
Hg: 13.0 gr. Ht: 40 o/o

Cultivo de espﬁto: estafilococo coagulasa negativo.’
En el post-oﬁeratorio se le dio tratarﬁiento con:

a) ejercicios respiratorios,

b} fluidificantes de las secreciones bronquiales.
c¢) . Expectorantes,

d}  Antibioticos,

e)  Vitamina B-12.

Tuvo un ataque de smusms a Ia semana de operada que cedio
rapldamente

Egreso al mes de operada, en buenas condiciones generales y con
dlsmlnucmn marcada de la sintomatologia respiratoria.

Actualmente se controla por la consulta externa.

Se estudia algun problema siquiatrico que pudiera existir en ella, pero
no se ha encontrado evidencia de psicosis,

CASO No. 2

AS.V. R.C.-5657-68 {HOSPITAL GENERAL)
Agricultor, originario y residente en la aldea El Manzanote, Zacapa,
sexo masculino; admitido al Hospital Gengral a la edad de 23 aﬁos.

‘ Anamesis  familiar: Padres vivos y sanos. 6 hermanos sanos; en
ninguno de ellos habla antecedentes de enfermedades respiratorlas

Antecedentes patologicos: Poliomielitis a los 6 afios, secuela:
d|f|cu|tad para la marcha en el mlembro inferior |zqu|erdo En 1965,
después de un accidente menor, se tomo radiografia de torax,.
descubriéndose dextrocarida. ' ’ S

|
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1er. Ingreso: {Enaro de 1968).

Motivo: 3 episodios de hematemesis, después de ingestion alcohdlica
Al examen: buenas condiciones en generai. Ruidos cardiacos del lado
derecho, higado no palpable.

Diagnostico: Situs Inversus — Gastritis aguda exogena,

Reinterrogado, se encontrd que tenia molestias broncopulmo nares

que habian comenzado a la edad de 15 afios; padecia de tos seca, con

esputo hemoptoico y purulento, con frecuencia de 4 a 6 veces al afio. No
habia tenido disnea.

Exdmenes da Laboratorio:

Nitrogeno ce Urea: 16 mg.
Cloruros: 528 mg.

Nitrogeno no protéico: 33.14 mg.
BST: & o/o

Proteinas: 7.84 gr. ofo
Albumina: 4.62 gr. o/o

Rel. A/G: 1.4 gr. o/o

Orina: normd

Hg: 14.5 gr.

Ht: 45 o/o

Sedimentacion; 10 mm/h.

Creatinina: 1.1 mag.

Baciloscopia para BK: negativo

Cultivo de esputo: Aerobacter aerogenes
Bilirrubina totai: 0.3 ma. o/o

Indice ictérico: 5 u.

TFurbidez del timol: 3 u.

VDRL.: negativo

Heces: Tricocéfalos

Radiografia simple de torax {foto No. 10):. Dextrocardia, con aorta dél
lado derecho. » -
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Foto No. 10

39

Electrocardiograma: DEXTROGCARDIA, Fig. 4

EXPERIMENTO SOBRE UN SERYICI® DE Formra M=XL10
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Serie gastroduodenal: SITUS INVERSUS.
duodeno del lado izquierdo. {Foto No. 11).

Senos faciales (foto No. 12):
Aumento de densidad en los
senos maxilares por proceso de
SINUSITIS. No hay senos
frontales. Celdas etrnoidales y
senos esfenoidales estan libres.

Foto No. 12

Estomago de tamafio normal,

Foto No. 11
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Broncograma: {Fotos 13, 14, 15 y 16). Ramificaciones derechas, apicales y
del Iobulo medio con caracteres normales.. Bronquiectasias en Segmentos
basales anteriores, internos y externos., Ramificaciones superiores vy

posteriores estan normales.

Foto No. 13 _ _ Foto No. 14
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% S

Foto No. 15 . Foto No. 16

g _Al.paciente se le tratdé con meprobamato, terramicina, expectorartes,
Practicamente desde su ingreso estuvo asintomatico.

Egresd 16 dias después, con diagndstico de: SITUS INVERSUS vy
BRONQUIECTASIAS,

20, Ingreso: Marzo 69.

_' Reingresa por 15 dias de -evolucion de esputo hemoptoico en escasa
cantidad. £l diagnostico de ingreso es BRONQUIECTASIAS.

l.as condiciones generales del paciente son buenas.

Examenes de laboratorio:

Hg: 13.5 gr. Globuios blancos: 8.800
Ht: 43 ofo VORL: negativo
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Examen funcional del aparato respiratorio: Apnea inspiratoria normal,
capacidad vital representa el 68 ofo de su relacion pesoftalla. Reserva
respiratoria normal.

FUNCION RESPIRATORIA NORMAL.

Cultivos de esputo: Estreptococo hemolitico, hl..influenzae A
aerdgenes. Sensibles a peniciclina, eritromicina y tetraciclina.

Evaluacion otorrinolaringologica: mucosa nasal palica, cornetes
aumentados, secrecion mucopuruienta en el lado izquierdo,

Dx: rinitis alérgica e hipertrofia de cornetes.

Rx de senos: aumento de densidad en los senos maxilares, pa
sinusitis catarral o alérgica. lLos senos frontales no se neumatizaron..
Obstruccion nasal incompleta, con hipertrofia de los cornetes y ligera
desviacion del tabique a la derecha.

Al reevaluar el caso, se decidio efectuarie lobectomia bilateral basal. Pre-
vio tratamiento de sinusitis y bronquiectasias {rredico). : v

. Enel departamento de iviedicina, se le trato con tetraciclina, efedrina, -
drenaje postural y expectorantes.
Se trasladd a cirugia donde se le efectuo LOBECTOMIA INFERIOR
DERECHA, Post-operatorio inmediato normal.

informe de anatomia patoldgica: BRONQUIECTASIA. Areas de
calcificacién.  Albiolosis hemorragica y masivo proceso  inflamatorio
mononuclear. Calcificacion de los cartifagos de los  bronquics
intrapuimonares.

Radiografia de control: Neumonia basa! bilateral con apariencia de
derrame pleural. Se le diastratamiento con antibioticos.

Egresd 8 dias después con diagnostico de SINDROME DE
KARTAGENER, en buenas condiciones.

Reingresd 7 meses después por fiebre vespertina, escalofrios,

_ sudoracion, tos seca matutina no productiva, dolor corporal generalizado y

0seo; perdida de peso,

Diagnostico clinico y radiologico: Neumonia basal derecha c'on
derrame e infiltrado neuménico en base pulmonar izquierda,

Se le tratd con penicilina y cloramfenicol: expectorantes y ejercicics
respiratorios. Egreso definitivamente el 22-X-69 en buenas condiciones.
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Después de la operacion habia mejorado su funcion respiratoria, sin
embarge no se pudo evaluar definitivamente la mejoria porque no regreso
al hospital.

CASOC No. 3

F.A.R.A. R.C. 34017 (HOSPITAL MILITAR}

20 afios de edad. Fue admitido al hospital el 19-X-71. Referido de
otro hospital para su estudio. ‘ :

Originario y: residente de Villa Nueva, Guatemala. Sexo masculino;
Chauffer; completd sus estudios secundarios.

Anamnesis familiar: Padres vivos y sanos. b hermanos de 1os cuales el
ultlmo de b anos de edad (caso No. 4) padecia catarros frecuentes.

Antecedertes médicos: Sarampion, varicela, tos ferina,

Las manifestaciones patologlcas del aparato respiratorio comenzaron a
la edad de 8 meses; sus padres notaron que padecia de muchos “catarros’’;
fue tratado por varios medicos, con ocasional alivio de los sintomas. Por
sospecha de Tuberculosis pulmonar, fue Ifevado al dispensario infantil anti
TBC, donde se le dio tratamientc a los b afios de edad. Se le dio de alta
como curado. Un nuevo control afios mas tarde, requiric nuevo
tratamiento, sin mejoria,

Los sintomas principales consisten en tos productiva, con material de
Colo_r verde claro, sumamente adherente, que se produce en mayor cantidad
durante los dias de calor; fiebre con alguna frecuencia, y cefalea, localizada
en la region frontal y paranasal,

Al examen fisico de su ingreso: Paciente en condiciones generales y
nutricionales satisfactorias. Signos vitales normales.

ORL: Oidos normales; nariz: congestion e hipertrofia de la mucosa,
hipertrofia de cornetes. Orofaringe normal,

Torax: Aumento del didmetro anteroposterior.

Pulmones: pillidos, sibilancias, resonancia basal en el lado izquierdo.
Movilidad normal.

Corazon: ruides normales, auscultables en ‘el lado derecho. Punto de
impulsion maxima en el 4o. espacio intercostal derecho,
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Higado percutible del lado izquierdo, estomago del lado de recho.
El resto del examen era normal.

Exémenes de Laboratorio:

Grupo B. Rh+ Sedimentacion: 5 mm/h,
Hg: 14.8 gr. Orina: nornw 1.
Ht: 50 o/o : Heces: normal.

Globulos blancos: 16,200

Cultive de esputo: Es'treptococo atfa v beta hemotitices.

Cultivo y frote para investigar BK: negativos

Broncoscopia: SI1TUS INVERSUS, con arboles bronquiales
compatibles con infeccion cronica productiva. bitateral
BRONQUIECTASIA.

Producte de broncoscopia: Cultive: Estreptococo alfa y beta
hemeoliticos. Estafilococo blanco coagulasa negative, Sensibles a
penicilina-cloromicetina-albamygcin-eritromicina.

Papanicotau del lavado bronquial: Seria inflamacion y materid
necrotico. No células malignas.

Radiografia de senos paranasales: PANSINUSITIS {foto No. 17).

Foto No. 17
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Electrocardiograma: DEXTROCARDIA {Fig. 5y § .
Uabtes cambiades

HOSPITAL MILITAR Denivac iones HOSPITAL MILITAR
ELECTROCARDIGGRAMA : Ala derecha. SLECTROCARDIOGRAMA
KTERNO .- DEPARTAMENTE DE CARRICLOGIA DEPARTAMENTO DE CARBIGLOGIA
1971.-
Rog. Mim. Teor Nimn Feche 19 Oct 7L Trexo Wim. Fechg L9 fOBRDTE
. FEDERICO ANTONIO RAMAZZINT.— Egpy 20 2008 FEDERTCO AWTONIO RAMAZZINI,~ 20 afies

e

e
it

i i o

Eﬁlllim =17 Iﬂh

i

o i e

I

iRt
ey
' A
Al

tigura 5.
3 Figura 6




48 AQ l

Enema de Bario:
SITUS INVER-
SUS (foto No.
18} '

Foto No. 18

Broncograma: En. el pulmén izquierdo, situado en el hemitorax
derecho, hay retraccion del lobulo inferior, el que se encuentra
practicamente cubierto porlasombracardiaca; en dicho lobulo hay ademas
dilataciones bronguiales saculares grandes,

En el pulmdn derecho l(izquierdo de el paciente} hay dilataciones
saculares en el l6bule superior, correspondientes al segmento apical y
posterior. El 16bulo medio presenta igual patologia. En el lobulo inferior,
segmentos basal posterior y lateral hay dilataciones saculares y tubulares.

Diagnostico: Extensa enfermedad BRONQUIECTATICA mixta
bilateral. -
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Tratamiento:

1) Fisioterapia respiratoria.

2)  Drenaje postural,

3)  Antibioticoterapia:: Penicilina 'y eritrarmicina.
4) Descongestionantes nasales: Efedrina-Sinutab.

Evelucion:

El paciente egreso el 24-X1-71 bastante mejorado; habia disminuido la
secrecion nasal, resplraba mejor, su capacidad respiratoria habia aumentado
y el paciente se sentia agrademdo

Continud siendo visto por la consuita externa, refirio que persistia
con secrecicn nasal; aproximadamente un mes después de su egreso, tenia
obstruccion nasal, tos persistente, dificultad respiratoria, abundante
secrecion purulenta de la fosa nasal derecha; ‘por lo que se le intervino
quirargicamente, efectuandosele limpieza de los senos. Operacién de Jansen
(maxilar y etmoidal).

Se le administro antibioticos: tetraciclina, mas parenzymol, tromazyn. .
.Y egresd nuevamente mejorado.

Examen anatomopatologico de reseccion: mucosa maxilo etmoidal:
hiperplasiay ' dilatacion quistica de glandulas, asoclados con reaccion
inflamatoria cronica (infeccion cronica).

El paciente actuatmente acude a la consulta externa, ha ganado peso
vy ha mejorado su capacidad de trabajo.

CASO No. 4

J. J. R. R.C. 34376 (HOSPITAL MIL_ITAR}

Fue admitido a los 5 afos de edad. Al estudlar a su hermano por
'Sindrome de Kartagener, éste refirid la existencia de “catarros frecuentes
en el nifio, por lo que ingreso para su estudio.

Sexo masculino.

Producto de embarazo simple, que termino en parto eutocico.

Crecimiento psicosomatico normal.

Anarmnesis familiar: Padres vivos y sanos. 4 hermanos, uno de los
cuales padece el sindrome. ’
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Segun refirieron sus familiares, el nifio desde su nacimiento habia
sufrido episodios de “bronquitis” recurrente, particularmente frecuentes en
los meses frios del afio y que se acompafiaban de tos catarral subcronica.

Al examen fisico de ingreso: Paciente de constitucion normosomica,
en buenas condiciones generales, tranquilo, colaborador. signos vitales
normales.

Examen ORL: Oidos normales; nariz: secrecion acuosa, mucosa
normal; cornetes y septum nasal normal; respiracion normal; garganta
normal,

Corazon: ruidos auscultables en el lado derecho.

Aparato respiratorio: clinicamente normal.

Higado percutible en el lado izquierdo.

El resto del examen era normal.

Exdmenes de Laboratorio:

Hg: 11.8 gr. Linfocitos: 64
Ht: 35 ofo monocitos: 4
Globulos blancos: 6.100 segmentados: 32

Orina: normal.

Frote de esputo: Investigacion de BK: npegativo.
Cultivo de esputo: Para investigar BK: negativo.

Cultivo de esputo: Estafilococo blanco coagulasa negativo.
Estreptococo beta hemoll'tho. -

Electrocardiograma: DEXTROCARDIA (Fig. 7 y 8).
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HOSPITAL MILITAR

ELZCTROCARDIQGRAMA
DEPARTAMENTS BE CARDIOLOGIA

34376 Traza Nim. Pecha 20 N0V - T1e
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(TAB0-TSERETTFTG ) DEXTRACARDIA .-

Figura No.7
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HOSPITAL MILITAR

ELECTROCARDIOGRAMA
DEPARTAMENTO DE CARDICLOGLA

34276 Traxe Mim.

Reg. Mam.
JUAN JOSE REMAZZINI. AWENAS.

Nombre

i [ EERH R [ I
Y& L
(AR DRACQHDY UEXTRACARDTA.-

Figura No. 8
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Foto No. 23.— DEXTROCARDIA.

Foto No. 24.— SITUS INVERSUS.
Puede observarse la camara gastrica
del lado derecho.

Foto No. 25,— Enema de bario
donde se observa sigmoide en el
lado derecho,

Foto No. 23

Foto No. 25

——___________
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Broncograma {fotos 26, 27, 28, 29}:

En el Idbulo inferior izquierdo, situada en el lado derechoj ‘hay
bronguiectasia tubular en el segmento superior del lobulo inferior, asi como
en el segmenio basal posterior del mismo. En el pulmon derecho, situado
en el hemitorax izquierdo, hay, en el segmento posterior del lobuio
superior, BRONQUIECTASIAS MONILIFORMES Y SACULARES.

Foto No. 26 Foto No. 27
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Senos faciales: (fotd No. 30):

Senos paranasales aun no ,
neumatizados. Froniaies con
hipopiasia, etmoideos vy
esfenoidecs normales. Maxilares
velados, SINUSITIS MAXILAR.

Foto No. 28 _ Foto No. 29

Notgse ademas de la descripcion anterior, el situs inversus,
con la distribucion bronquial -invertida.

g

Foto No. 30

r B ' El nifio fue dado de alta a los 14 dias de hospitalizacion, después de
comprobar ef diagnostico de Sindrome de Kartagener.

- Fue tratado con efedrina al 0.5 ofo vy eritromicina.

Actualmente se controla por consulta externa.

' : : Relativa mejoria de los sintomas. ;
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CASO No.5

C.V.J, R.C. 2-34-00151 (CONSULTORIO DE NEUMOLOGIA
1.G.S.5.) :

37 afos, sexo femenino, costurera, originaria v residente de
Guatemala.

Fue controlada por primera vez en diciembre de 1971,

Anamnesis familiar; Padres vivos y sanos. 4 hermanos sanos. 2 hijos
5anos,

Antecedentes patologicos: Bronconeumonia en la infancia.

Historia broncopulmonar: episodios de bronquitis a repeticion por los
Ultimos 10 afios. Tos rebelde, seca al principio, que evoluciono a flegmosa,
hemoptoica en alguna ocasion; con fiebre ocasional vy persistente dolor

escapular. Estos cuadros se repetian cada dos meses.

Fue referida iniciaimente al dispensario, con el diagnostico de
bronquitos cronica.

Examen fisico: Regulares condiciones en general, ansiosa.
ORL: Disminucion marcada de la audicion.

Térax: enfiseratoso. Estertores subcrepitales finos en ambas bases
pulmonares.

Corazon: chogue de punta en el sexto espacio intercostal del lado
derecho.

Resto del examen es normal.

Exdmenes de laboratorio:

Hg: 13 gr. Sedimentacion: 21 mm/h
Ht: 41 ofo Heces: normal
Globulos blancos: 6,600 Orina: normal

Cultivos de esputo seriados: negativo para BK.

Cultivo de garganta: Estreptococo beta hemolitico.
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Broncograma: {fotos 31, 32, 33,' 34):

El pulmon izquierdo, colocado en el hemitorax derecho, muesira
dilataciones tubufares en segmentos de \ébulo inferior. En el puimon
derecho, en hemitorax izquierdo, hay asimismo, las mismas dilataciones
tubulares en el segmento apical del Iobulo superior, asi como en todas las
ramificaciones basales del 16bulo  inferior, - compatibles con

BRONQUIECTASIAS TUBULARES.

Foto No.. 31

Foto No. 32
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Se le inicic tratamiento en enero de 1972, consistentie en drena]e
postural, ejercicios de expectorac:on y respiratorios,

Antibioticos: tetraciclina, eritromicina, penicilina; expectorantes,
Diazepam e Imipramina,

Se planea injerto de timpano (miringoplastia).
Y controles periodicos en psiquiatria por Neurosis.

Evolucion: Después de tres meses, hay ligera mejoria se sus sintomas
respiratorios.

XI. — CONCLUSIONES

1. Se presenta una revision de la literatura mundial, sobre €t sindrome
de Kartagener.

2. Se presenta la primera serie de casos de Guatemala {una de las mas

grandes de América) todos diagnosticados plenamente, clinica vy
Foto No. 33 Foto No. 34 radioldgicamente,

3. No se conoce en definitiva ia etiologia del sindrome, pero parece
"Senos faciales: (fotos 35y 36) PANSINUSITIS. . tener una base hereditaria, caracterizada por un disturbio formativo y
de posicion de todos o parte de los organos (situs inversus, agenesia
sinusal, otras malformaciones eventualmente asociadas) que afectan al
feto en los primeros tiempos de su evolucién, Y que podria estar
relacionade a una meiopragia del aparato glanduiar exocring
{mucoviscidosis} que se manifiesta la mayorl'a'de las veces con un
cuadro inflamatorio vy secundarlamente ectasico, de Ias formaciones
bronguiales. :

4. Existen muchos eh;mentos en favor de una etiopatogénesis mixta de
las alteraciones bronquiales, Generalmente se superpone un factor
‘infectivo post-natal a un defecto congénito del aparato respiratorio,
en especial del arbol bronguial.

5. Puede existir una predisposicion congénita a la infeccion, en sujetos
afectados de agammaglobulinemia transitoria o de mucoviscidosis,

6. Todos los estudios, indican que las bronquiectasias y la
mucoviscidosis son generalmente de gente joven, ' igual que el
sindrome de Kartagener, pero podria ser porque nunca liegan a viejos.

Foto No. 35 Foto No. 36
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Se demostraron, en los casos estudiados, muchos de los postulados
para este sindrome por la literatura mundial.

En un caso se encontraron anomalias vasculares de la circulacion
pulmenar.

En los casos 1, 3 y 4, se estudio a la familia completa, sin embargo
solo dos casos mostraron incidencia familiar.

No se demostro deficiencias inmunologicas ni se pudo estudiar
funcion exocrina del pancreas, ni bioguimica del moce bronquial,
porgue no contamos con tos medios de laboratorio adecuados.

En dos casos, se encontro perdida parcial de la audicion, que hablan a
favor de la teoria de la afeccion de todas las mucosas de vias aéreas
superiores.

No parece ser obligatoria 1a existencia previa de infeccion respiratoria
superior para ¢l aparecimiento de bronquiectasia.

En el caso 4, solo se encontro sinusitis maxilar minima que no
explica la gravedad de las bronquiectasias.

En todos los casos, las manifestaciones del aparato respiratorio
comenzaron en la nifiez, v todos, excepto el caso 5, se diagnosticaron
en epoca temprana de la vida,

Mientras no se descubra la etiologia, todo tratamiento no pasara de
ser paliativo.

El tratamiento medico retardara el tratamiento quirlirgico.

E| tratamiento quiertrgico se dejara para los casos avanzados cuando
el tratamiento medico sea inefectivo.

En tres de los casos estudiados, el tratamiento quirdrgico mejord la
sintomatologia, pero lo mejor hubiera sido un buen tratamiento
médico precoz.

Todo paciente con sindrome de Kartagener, debe tener tratamiento
medico constante y debe ser evaiuado periodicamente de acuerdo a ia
gravedad de la patologia.
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1.

12,

13.
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	Cultivo de esputo: estafilococo coagulasa negativo. 
	En el post-operatorio se le dio tratamiento con: 
	Diagnóstico: Situs Inversus - Gastritis aguda exógena. 
	a) 
	ejercicios respiratorios. 
	b) 
	fluidificantes de las secreciones bronquiales. 
	e) 
	Expectorantes. 
	Exámenes de Leboratorio: 
	d) 
	Antibióticos. 
	e) 
	Hg: 14.5 gr. 
	Vitamina B-12, 
	Actualmente se controla por la consulta externa. 
	Nitrógeno el! Urea: 16 mg. 
	A.S.V. R.C:557-68 (HOSPITAL GENERAL) 
	CASO No. 2 
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	Elec1roC8rdiograma: DEXTROCARDIA, Fig. 4 
	INFORME E~ECTROCÁROIOORAACO 
	--<C J/. -'¡ve. 
	Nombrtl 
	'-Y-"~' <-%(';' -é-~~,j S,r~lc¡o: 
	"echa:. 
	Foto No. 10 
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	Edad: 
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	Foto No. 11 
	Foto No. 13 
	Foto No. 12 
	Foto No. 14 
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	Foto No. 15 
	42 
	Foto No. 16 
	20. Ingreso: Marzo 69. 
	Exámenes de laboratorio: 
	Las condiciones generales del paciente son buenas. 
	Glóbulos blancos: 8.800 
	VDRL: negativo 
	43 
	FUNCION RESPIRATORIA NORMAL. 
	Dx: rinitis alérgica e hipertrofia de cornetes. 
	Al reevaluar,el .caso, se decidiÓ efectuarle !.obectomía bilaten~l, basa!. Pre- 
	DE 
	de 
	SINDR()JJ E 
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	H ,gado percutible del lado izquierdo, estómago del lado re recho. 
	El resto del examen era normal. 
	Exám/lnas da Laboratorio: 
	CASO No. 3 
	F.A.R,A. R.C. 34017 (HOSPITAL MILITAR) 
	Antecedentes médico$': Sarampión, varicela, tos ferina. 
	Cultivo y frote para investigar BK: negativos 
	Radiografía de senos paranasales: PANSINUSITIS (foto No. 17). 
	Tórax: Aumento del diámetro anteroposterior. 
	Foto No. 17 
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	Electrocwdiograma: DEXTROCARDIA (Fig. 5 Y 6 
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	Foto No. 18 
	..... 
	Extensa enfermedad 
	BRONQUIECTATICA 
	mixta 
	BRONCOGRAMA, Fotos 19,20,21,22 
	,- 
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	Tratamiento: 
	Fisioterapia respiratoria. 
	Evolución: 
	Corazón: ruidos auscultables en el lado derecho. 
	Aparato respiratorio: clínicamente normal. 
	Hígado percutible en el lado izquierdo. 
	El resto del examen era normal. 
	Exá menas de Laboratorio: 
	Examen anatomopatológico de resección: mucosa maxilo etmoidal: 
	Hg: 11.8 gr. 
	Linfocitos: 64 
	CASO No. 4 
	J. J. R. R.C. 34376 (HOSPITAL MI LIT AR) 
	Electrocardiograma: DEXTROCARDIA (Fig. 7 Y 8). 
	blanco 
	coagulasa 
	negativo. 
	Sexo masculino. 
	Producto de embarazo simple, que terminó en parto eutócico. 
	Crecimiento psicosomático rlOrmal. 
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	Foto No. 23 
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	Foto No. 23.- DEXTROCARDIA. 
	Broncograma (fotos 26, 27, 28, 29): 
	55 
	En el lóbulo inferior izquierdo, situado en el lado derechQ¡ hay 
	Foto No. 26 
	Foto No. 25 
	Foto No. 27 
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	Foto No. 29 
	anterior, 
	el situs 
	¡nversus, 
	Foto No. 30 
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	Senos faciales: (foto NI). 30): 
	Fue tratado con efedrina al 0.5 % Y eritromicina. 
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	Broncograma: (fotos 31, 32, 33, 34): 
	CASO No. 5 
	R.C. 
	2.34-00151 
	(CONSULTORIO 
	NEUMOLOGIA 
	DE 
	sexo femenino, costurera, originaria y residente de 
	Fue controlada por primera vez en diciembre de 1971. 
	Antecedentes patológicos: Bronconeumonía en la infancia. 
	Examen físico: Regulares condiciones en general, ansiosa. 
	ORL: Disminución marcada de la audición. 
	Foto No. 31 
	Resto del examen es normal. 
	Exámenes de leboratorio: 
	Hg: 13 gr. 
	Cultivos de esputo seriados: negativo para B K. 
	Cultivo de garganta: Estreptococo beta hemolítico. 
	Foto No. 32 
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	Foto No. 34 
	Senos faciales: (fotos 35 y 36) PANSINUSITlS. 
	Foto No. 35 
	Foto No. 36 
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	eritromicina, 
	penicilina; expectorantes, 
	Se planea injerto de tímpano (miringoplastía). 
	y controles periódicos en psiquiatría por Neurosis. 
	XI. - CONCLUSIONES 
	1. 
	2. 
	3. 
	4. 
	. 
	5. 
	6. 
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	El tratamiento médico retardará el tratamiento quirúrgico. 
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	Br. Hugo Rolando Cleaves Lima 
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