FACULTAD DE CIE NCIAS MEDICAS

" Guatemala, Septiembre de 1980.



PLAN DE TESIS

I INTRODUCCION
I JUSTIFIC ACION
Il  ANTECEDENTES
IV OBJETIVOS
METODO
HIPOTESIS

S <

i Definicién

ii  Historia
iii  Etiologia

iv. " Clasificadién

v Incidencia
vi  Caracteristicas

vii  Métodos de Estudio Diagnéstico
viii Tratamiento

ix  Prohdstico

VII CONCLUSIONES

VIII RECOMENDACIONES
IX APENDICE
X  BIBLIOGRAFIA,




INTRODUCCION

En el transcurso de la practica como estu
diante de las Ciencias Médicas y en el estudio
de las ramas especializadas de la misma se ini
cia una serie de preocupaciones en el Futuro =
profesional para asimilar la mayoria de conoci
mientos generales en Medicina, antes de optar
y decidirse por la especialidad Médica de su -
agrado.

Entre este tipo de conocimientos nos lla-
ma la atencibén las entidades poco reconocidas
por el clinico general, y de ellas, los sindro
mes de "Situs Inversus"

En el presente estudio pretendemos hacer
una sinopsis, Yy reporte de tres casos intere-
santes de "Situs Inversus" Diagnésticados'y do
cumentado en el Hospital San Vicente.

Creemos de sumo interes y de alto valor
académico mantener la mente del clinico alerta
en este tipo de variantes anatémicas, motivos
por el cual efectuamos el presente trabajo..
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JUSTIFICACION: ANTECEDENTES - ’

En el estudio de las Ciencias Médicas se
representan diversos Sindromes clinicos de po-
ca frecuencia y por el mismo motivo no se encu
entra suficiente literatura de éstos casos, de
ahi que el nedfito se encuentra con serias di-
ficultades para el manejo y resolucidn adecua-
do de los mismos. .

Al efectuar el presente trabajo, se revi-
saron las Tésis de Ciencias Médicas que se en-
cuentran en la Biblioteca de la Facultad de M&
dicina. No encontrando estudios ni reportes -
sobre "Situs Inversus", se revisaron los Index
Medicus encontrando varios articulos referentes
al tema. La mayoria de ellos son reportes de
casos en comunidades y en instituciones Médicas,
ademés se reportan Sindromes que presentan cam
bios totales en "Situs Inversus"” de "Imagen de
Espejos", y ademas algunos de rotaciones de 6r
ganos asi como "Sindrome de Kartagener". Los
casos gue se reportan generalmente son casos -
‘aislados. ' '

For tal motivo el reporte de tres casos
de "Situs Inversus" y revisidén de literatura -
actualizada sobre el tema con sus correspondi—
entes adelantos en su pronbstico y manejo a en
riguecer las bases tebrico-practicas para el -
desarrollo de una mejor préctica Médica con --
los medios que encontramos en nuestros Hospita
les. En la literatura investigada, se encuentra
gue es a partir de 1977 donde se reportan cam-
bios significativos, como "Inmovilidad de los
Cilios", de diferentes Sistemas Corporales co-
mo los Sistemas Fulmonar, Otico y Reproductor.

Ademéas en la revisibn de Tesarios no se
encuentran temas similares, siendo esta Tesis
una forma para reportar el Sindrome para futu
ras investigaciones sobre el mismo, ya que a -
pesar de su poca frecuencia se encontraron en
un momento dado en el Hospital San Vicente el
total de tres casos ingresados en un lapso re-
ducido de tiempo, dificultandose su prondstico
y tratamiento actualizado, pues no se encuen-
tra adecuadamente descrito en la literatura es
pecializada actual, Gnicamente en los Index -
Médicus, pero con la subsiguientes problemas
de tenerlas en un momento dado y resumido pa-
ra su aplicacidn.

La mayoria de los reportes se describen -
como informacibn tebrica.finicamente, sin embar
go el presente trabajo pretende establecer las
bases tebricas précticas con el objeto que mas
adelante se realice un estudio de campo de ma-
yores coberturas en pacientes Guatemaltecos.

En el presente informe se describen tres
casos Diagnosticados como "Situs Inversus" que
se reportaron en el Hospital San Vicente, deta
llado datos de los mismos, de Historias Clini-
cas, Impresién Clinica de ingreso, E.K.G. y ra
diografia de Tbrax.
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i MATERIAL:
OBJETIVOS )
El objeto de estudio es el reporte de tres
a.— Efectuar una revisidn Bibliogréafica - casos del Sindrome de "SITUS INVERSUS", reporta
sobre el tema de "SITUS INVERSUS" que dos en el Hospital San Vicente, su an&lisis con
base los planteamientos del presente - la literatura actualizado reportada en Index Mé
estudio. - dicus de articulos gque se encontraron en las -
. Bibliotecas Nacionales.
b.- Efectuar una correlacidn clinico, Radio
| l6gica y Electrocardiografica en los - RECURSOS:
\ casos de "SITUS INVERSUS".
‘ Fisicos:
.- Reportar tres casos de "SITUS INVERSUS" - Fichas Clinicas y examenes de Laboratorio
para estudios prospectivos en nuestro - E.K.G. y Placas de Rx. de Torax.
medio. - . Humanos:
— Pacientes del Hospital San Vicente con Dx.
d.- Estandarizar los tipos de "SITUS INVER- , de "Situs Inversus"
| SUS" en variedades y "Sindrome de Karta - Asesoria Médica.
| gener".
METODO:
e — Aumentar los conocimiéntos actuales de
este tipo de anomalias para rmejorar - 3 Estudio retrospectivo no cronolbgico de -
su prondstico y manejo. Papeletas de ingreso de tres pacientes con im-

presibn clinica de "Situs Inversus", que ingre
saron al Hospital San Vicente en 1980, con el

analisis de Dx. de ingreso y estudios efectua-
dos, asi como tratamiento.

Ademas se efectuara una correlacibn clini
co, Radiolbgica y E.K.G. ademas de estudios --
pertinentes que fueron los elementos Dx.

Se sitaran los casos reportados en la li-
teratura encontrada, ademas del resumen del con
tenido del tema. Conclusiones y recomendaciones
pertinentes, asi como prondstico y tratamiento
ideal.




HIPOTESIS

Para el presente trabajo, en vista que
no hay reportes previos sobre el tema de -
"Situs Inversus" en Guatemala, y siendo este
trabajo el reporte de tres casos, no se pue-
de efectuar ningin planteamiento de Hipbte-
sis, finicamente para estudios posteriores so

bre el tema.

=
I- DEFINICION

El "Situs Inversus", es una situacibn ana-
tébmica en que las visceras ocupan una posicibén
opuesta a la del lado normal.

En adicidn a la posicidn anormal de los 6r
ganos individuales, estos presentan una simé-
trica imagen morfolbdgica (1l2). Una condicibn
paradb6jica es la presencia de Bronquiectasias
yalSimueitiass  (5718:19.255 830) 50 f(sindromelide Kar
tagener); ademas Rinitis, P6lipos Nasales, -
Otitis Media Crénica o recurrente y anomalias
de los Senos Frontales, (31l), Enfermedad Con-
génita del Corazén (8,10), Trasposicibébn de los
Grandes Vasos, Coartacidn de la Aorta (11),
asi como ausencia o Disgenesia del Bazo (6,15)
("Sindrome de Ivermark"), presentandose Traspo
sicibn visceral Abdominal Completa (7,21); Vol
vulos Cecal (6,15), Malrotaciones y defectos
de la Coalescencia Mesentérico Intestinal --
(9:;20), v Diverticulbsis Cblica (20).
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II- HISTORIA

Aristbteles cita dos casos de transposi
cibn de 6rganos en animales. Fabricius es -
quien describe un caso de transposici6tn del
Higado y Bazo en un humano en 1600 A. de C..

Wolf (1812), reporta casos de problemas
gastrointestinales como malrotaciones encon- -
tradas, efectuando las primeras observacio-
nes, luego Meckel (1827), posteriormente Cru
veilhier (1827). - Mall y Farabeuf los incre-
mentan (9). En 1904, Sievert realiza la pri
mera descripcibn de ésta enfermedad, cuatro
afios mas tarde Oeri refiere un caso de Dex-
trocardia y Bronuiectasia, comentando su po-
sible origen congénito (25). Ademas lo des-
cribe Guenther en 1923 con un caso de una jo
ven de 19 afios con " Situs Inversus ". Es -
Kartagener que en el afio de 1933 llama la a-
tencién de la triple asociacibén de "Situs In
versus", Bronguiectasias y Sinusitis, desde
el punto de vista etiopatogénico, ya que has
ta ese momento se consideraba como una simple
coincidencia. Por otra parte ademas se encon
tré que podian estar asociadas con otros es-
tados patolégicos que confunden aln mas la
pretendida individualidad del mismo, asi se
describeron anomalias de la arteria Subclavia
Izquierda por Kay y Meyer en 1951. Cardio-
patia tipo Fallot por Weil y colaboradores en
1948, Cardiopatia Ciandtica e Hipospadias por
Bergstrom y col. en 1950, Blogueo de Rama De
recha por Loiano en 1960, Estenosis Abrtica
con Endocarditis evolutiva por Herbeuval y -

— O

col. en 1954, Frotuberancias Palatinas Super-
numerarias (Cazenove y col. 1956), Oligofrenia
(Denmark Blixienkrone, citados por Torgensen,
1947), Deformaciones Toraxicas, defectos del
Septum Ventricular, Trasposicibén de los gran-
des vasos, alteraciones del fondo de ojo, de -
dos supernumerarios y Sordomudez (Villar, 1956)
Sin embargo interesa considerar la casuistica
de Olsen (Citada por Bergstrom y Villar) quien
encuentra que sobre 85 individuos con "Situs -
Inversus", once de ellos adicionalmente presen
taron Hidrocefalia, Fisura Palatina etc., no -
hallandose estos en la Triada de Kartagener.




=10-
IIT- ETIOLOGIA

En lo qué respecta a la etioclogia nos
encontramos con las més diversas fausas re-
portadas sobre el "Situs Inversus®, encon-
trando algo de mas luz en el ”Sind;ome de —-
Kartagener" pues ha sido @és esFudlado_en }o
que respecta a las Bronqulectaslas y Sinusil-
tis reportadas en 1977 como un.defecto en los
Cilios Fulmonares y de otros slstemés como -
el 6tico y reproductor (Espermatozoides) he-
redado como mecanismo recesivo (19,31).

El concepto general es que debe haber -
un factor genético Gnico atn desconogldo, v
gue actuando sobre el feto en los primeros -
tiempos de su evolucidbn provoca un t?astorno
del desarrollo, ocupando distintos sistemas

simult&neamente (25).

La inversibdn de los b6rganos Gastro;ntgg
tinales a causa de rotacibn a la izquierda y
no a la derecha de las visceras ocurre entre

los dias décimo y quinceavo de gestacibn (31).

También se considera que el "Sitgsllnversus"
puede ser causado por anomalia ?1l%ar en las
células del embridn en diferenc1ac16n.(3l)f:
Pueden participar en establecer la orlent?—l
cibn del Seno Visceral por virtud del movimi
ento direccional en los embriones normales -
(31). 8Si faltan estos movimiento§ normales,
la rotacién de las visceras ocurrira aleato-
riamente del lado opuesto. Los efgctos de -
las anomalias ciliares en el Epé&ndimo que re

=

viste ventriculos del cerebro no se han valo-
rado adecuadamente, seglin Adams v Chittchil =
(1937) alguhos casos de "Situs Inversus" -se<
rian "Mutantes normales" mientras que en otros
presumiblemente la transposicién visceral se
encuentre presente como un eslabbdn mas en la
malformacibn congénita, al tiempo de coexis-
tir con otros tipos de defectos congénitos -
como Bronguiectasias. Existe por otro lado -
una teoria Mixta (Congénita Yy adquirida) que
trataria de explicar la relacién de "Situs In
versug" Brongquiectasia Y Sinusopatia. (1301

Anomalias Ciliares:

Pueden obtenerse cilios de los bronquios
por Broncoscopia, o més sencillamente de las
vias nasales, para diagnbstico de "Sindrome —
de Cilios Inmoviles", Valiéndose de microsco-
pio electrénico.

En el corte transversal, los cilios nor-
males consisten en nueve dobletes microtubulg
res externos y dos microtubos centrales. Eg-
tos microtubos se mantienen en su sitio por -
el axonema por tres clases de conexiones; Bra
2os de dineina, enlaces de mexina Yy rayos.

Los brazos de dineina forman puentes cru
Zados pasaijeron entre filamentos ciliares ad-
yacentes y se considera dque son la causa de -
la generacidén de movimientos de los cilios Y
la cola de los espermatozoos. Los brazos de
dineina son estructuras proteinicas gue tienen
actividad de .adenosintrifosfato. ILos brazos
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de dineina faltan en la mayoria de sujetos -
con "Sindrome de Kartagener" (1,5,19,23,24,-

26,31) .

Se han descrito otra anomalidad de los
cilios que consiste en defectos de los rayos
dispuestos radialmente (3

Los estudios de las subunidades protei-
nicas qur forman los cilios han indicado que
pueden haber varios defectos susceptibles de
producir la misma anomalia ciliar. La iden-
tificacibn de una anomalia en la estructura
de los cilios explica en la actualidad porque
la genética de este estado ha sido implicada
La falta de dineina parece resultado de ano-
malias del adenosintrifosfato que forma los
mismos, o de la proteina que une esta unidad
a los microt@Gbulos. La herencia de los cili
os inmbéviles parece recesiva posiblemente por
gue participa una enzima (31). En consecuen
cia, puede predecirse que el defecto no se -
presenta a menos que haya anomalia particular
de un tipo de subunidad; esto es: ElL trastor
no sblo afectaria homocigotos. Algunos de -

los defectos pudieran entrafiar proteina estruc

tural de la herencia en un mecanismo dominante
(31). Los estudios ulteriores exigirian, mi-
croscopia e investigaciones de familias para
precisar los defectos basicos que participan
v el modo de herencia para cada clase (31).

En lo que respecta al sistema Gastrointes
tinal, es indispensable remontarse a la cuarta
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semana de vida fetal, donde la embriologia fija
la iniciacibén de las diferentes etapas que  de-
terminan los giros del tubo Digestivo, ya que
si bién al principio este adopta una disposicibn
longitudinal craneocaudal; al ser su crecimiento
el longitud muy superior a la cavidad donde ha -
de alojarse es necesario que se efectfien manio-
bras que permitan su acomodo, pudiéndose inte=
rrumpir en cualquier estadio o después de manio-
bras iniciadas como los giros, gue normalmente
son en sentido contrario a las agujas del reloj,
con el feto visto de frente, invertir su rotacibn
o incluso no iniciarse. También pudiera confir-
marse algunas anomalias o como ocurre siempre --
coincidir defectos de rotacibn con falta de alqu
nas fases de coalescencia particularmente en los
Gltimos estadios de ésta, esquematizandose asi:
(9) .

Mal Rotacibn: Del grado de rotacidn
Del sentido de rotacibn

Falta de Crecimiento: Ciego alto
Delgado corto

Falta de Coalescencia: Mesenterio comin
Ciego movil

Bandas Fibrosas: Que fijan ciego a pared

derecha

Menbranas de Harris, Mo-

rris Bridas de Lane, Ja-

ckson, Clado
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Una clasificacibn de patogenia parecida
la reporta Rodriguez Cuartero (3).

Se ha insistido sobre la posibilidad de
frasmision hereditaria. En este sentido Tox
gensen observd que en Noruega habia una inci
dencia mayor de la normal de "Situs Inversus"
v lo explica por la alta incidencia de matri
monios entre primos. El autor encontr® con-
sanguinidad en el 7.5 de 100 de sus casos -
(22) <

Cockayne después de estudiar cincuenta
y tres casos sefialdé que ésta trasmisibn era
de tipo autosbdbmico y con caricter recesivo.
También sefiala que los casos de trasposicién
ingompleta tienen caracteristicas heredita-
rias muy similares (22).

Lowe estudio familiares de diez pacien-
tes con Dextrocardia acompafiado de "Situs -
Inversus" Visceral Abdominal y encontrbé6 el -
20% del total de sujetos existian anteceden-
tes de matrimonios entre primos (20).

o e —

Iv- CLASIFICACION

En si la clasificaci6én del "Situs Inversus"
no esta determinada, encontrandose diferentes au
tores gque los definen aisladamente. (3,22). ! En-
contrando el exelente trabajo de Van Prag desde
el punto de vista anatomopatolégico clasificéando

lo en tres clases asi: |

Dextrocardia sin "Situs Inversus" de visceras -
Abdominales. "

-~ Dextrocardia con "Situs Inversus'.

- Sindrome de Ivermark (Dextrocardia Agenesia Es-
plenlca y relativa simetria de las visceras Ab-

dominales) (22).

Calderdn y Montero,, sin embargo consideran -
su clasificacién en cinco grupos,asi:

-~ Dextroposicién cardiéca con disposicién normal
de camaras cardiacas, con vasos y visceras en -
Situ S6litu motivada por factores extrinsecos
ya sean congénitos o adguiridos.

- Dextroposicidén cardiaca secundaria a factores -
extracardiacos con anomalias estructurales del
corazbdn.

- Dextrocardias con imagen "En Espejo" y Situs Vis
cerales Inversus, con o sin anomalia intracardia
cas.
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Dextrocardias con Auriculas y visceras en
Situ Solito siempre asociadas a malforma-
ciones cardiacas muy complejas.

Dextrocardias con Aesplenia. (S. Ivermark)
22) .

Una observacidn que se ha repetido -
por todos los autores que se han ocupado
del problema es el hecho de que siempre -
gue existe un "Situs Visceral Abdominal"
hay también "Situs Atrial", es decir que
cuando estan en el lado derecho y si las
visceras estan situadas en la posicifén nor
mal, no hay inversibén de la Vena Cava ni
de las auriculas, aln cuando exista ima-
gen de Dextrocérdia (22).

o
V- INCIDENCIA

La frecuencia del "Situs Inversus" en -
la poblacibébn se ha calculado en uno en 10,000
(31)
En algunos grupos aproximadamente el 20% de -
los sujetos con "Situs Inversus" también pade
cen de Sinusitis y Bronguiectasias, lo cual -
sugiere que la frecuencia de la expresidn com
pleta del "Sindrome de Kartagener" es de apro
ximadamente uno en 50,000 individuos (31).
Estudios sobre los trastornos congénitos . in-
testinales son dificiles de determinar, ya —-—
que varian desde el uno por 3,000 al uno por
200,000 individuos, extremos ambos que pudie-
ran ser exagerados.

En la recopilacidn nos encontramos que -
la prevalencia de "Situs Inversus" por autor
es asi:

Adams vy :
Churchill 0.99 por 10,000 en 232,112 Ptes.
Gould 0.9 por 10,000 en 442,252 Ptes.
Capland 0.8 por 10,000 en 100,000 Ptes.
Torgersen 1.22 por 10,000 en 139,596 Ptes.
Lew y Mckrown 1.36 por 10,000 en 95,362 Ptes.

En resumen se calcula la prevalencia de
uno en 10,000 individuos (12).

En un estudio Japonés de una poblacibn,
se encontr® incidencia de 2.17, pcr 10,000
2R
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En lo que respecta al sexo Uragoda (29) VI- CARACTERISTICAS
encontrd una incidencia estimada de 4.5 por CLINICAS
10,000 en hombres y de 3.6 por 10,000 en mu-
jeres. En general el paciente con "Situs Inversus"
no presenta problemas, finicamente si el Sindrome
En raza se encuentra un promedio gene- es acompafiado de anomalias cardiacas congénitas
ral del descrito anteriormente, unicamente - (10,8) . Trasposicibn de los Grandes Vasos, Coar
Torgersen observd que en Noruega habfia una - taciétn de la Aorta (11), y Anomalias de la Arte-
incidencia mayor de la descrita de "Situs - " ria Subclavia izg., Comunicacidn Interventricular
Inversus", v lo explica por la alta inciden- persistencia del Ductus Arterioso y Estenosis -
cia de matrimonios entre primos encontrados Valvulares Congénitas, Alteraciones de la Conduc
consanguinidad en 7.5% de los casos (22). cibn Eléctrica del Corazdn y es probable obser-

var Blogqueos y Sindrome de Wolf Parkinson y Whi-
te (25), ademas Volvulus Cecal (6,15), v 'pover—
ticulosis Colica (20).

En si el Sindrome es completamente compati-
ble con la vida normal a éxcepcién de las anoma-
lias antes descritas. Al presentarse el "“Sindro
me de Kartagener", se encuentra que los motivos
de consulta pueden ser solamente la presencia de
Manifestaciones Infecciosas Recurrentes Bronco-
pulmonares. (25).

No se han reportado Bronquiectasias al na-
cer, y parece ser segundaria a infecciones repe
tidas (31).

Comunmente el "Sindrome de Kartagener", se
presenta con la ausencia de algunos de los Senos
Paranasales. La Agenesia del Seno Frontal es -
la mas frecuente. También es Posible hallar In
fecciones de los Senos, Hiperplasia de la Muco—
sa, Etmoide-Antritis o P6lipos Nasales (25,31).
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Es frecuente el relato de un padecimiento
Rinobronguial desde el nacimiento y que se =-
acentfia en épocas. La obstrucci6n nasal crbni
ca origina una serie de consecuencias: La res
piracién habitual por boca afecta la mécanica
del desarrollo del macizo b6seo, apareciendo un
paladar ojival, desviaciones del tabique y al-
teraciones de los cornetes nasales. (25). En
resumen, la Rinitis, la Sinusopatia Hiperplas-
sica y la Poliposis provocan los signos y sin-
tomas mas frecuentes de consulta en esta en-
fermedad.

Las manifestaciones clinicas de las Bron-
guiectasias aparecen generalmente después de -
la segunda década de la vida. Pueden presen-
tar durante la nifiez pero en general existe un
periodo latente a sintom&tico. (25). En la -
anamnesis aparecen a menudo infecciones Respi-
ratorias Recurrentes: Bronguitis, Neumonias o
Bronconeumonias. Otras veces las manifestaci
ones sintomaticas son dificiles de relacionar
con las Bronquiectasias: apareciendo principal
mente astenia, molestias Digestivas y pérdida
de peso. La tos es sintoma constante, particu
larmente matutina, acompafiada de una espectora
cidén abundante. La broncorrea es de notable -
importancia, llegando hasta medio litro diario,
siendo en forma intermitente, mucosa o mucopu-
rulenta. Desde el punto de vista Bacteriolbgi
co, la flora Bacteriana es Polimorfa Existien-
do Nuemococus y Estreptococus o menos corrien-
temente, Bacilos de Friedlander. El exémen -
fisico revela signos de Bronquitis, o de Con-

o

densacitén pulmonar com@inmente en una de las -
bases. Es caracteristica la presencia de es-
tertores mucosos de gruesas burbujas. La Bron
quiectasia Congénita resulta como consecuencia
de la agenesia o Hipergenesia alveolar, general
mente localizada en unoc o dos segmentos de un
16bulo Pulmonar. Este tipo de Bronguiectasias
se carlcteriza por tener el signo de las 3 ues:
Son unilaterales, uniformes y finicas. También
es de valor la uniformidad de las cavidades -
brongquiales, con la forma y el tamafioc igual -
para todos los componentes del grupo.

La dilatacién de los bronguios es una afec
cibn crbnica que evoluciona por crisis repeti-
das a menudo desencadenadas por una Rinofarin-
gitis leve. Las complicaciones de las Brongqui
ectasias son mGltiples: Abcesos Pulmonares, -
Supuraciones Fleurales, complicaciones cardio-
respiratorias infecciones a distancia etc. Es
relativamente frecuente la Amiloidosis Renal,
sobre todo en sujetos jbvenes y con gran supu-
racibébn pulmonar (25).

Los varones con "Sindrome de Kartagener',
con "Sindrome de Cilios Inmoviles" suelen ser
estériles. Los espermatozoos a menudo sOn nor
males en nfiméro y forma, pero suelen ser inmd-
viles. El diagnéstico temprano de la esterili
dad es una consecuencia préctica para identifi
car pacientes de "Sindrome de Cilios Inmbviles.
Las mujeres aparentemente no son estériles.
(31.)0
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En resumen estas manifestaciones clinicas i VII- METODOS DE ESTUDIO DIAGNOSTICO

variadas pueden explicarse por una anomalia en

los cilios. Los cilios con estructura com@nes : Cuando se sospecha el Sindrome de "Situs
estan situados en el épitelio ciliado en vari- | Inversus" se recomienda efectuas los sigtes.
os sitios del organismo humano; a saber: Apa- @ Estudios:

' rato Respiratorio. Senos Faranasales, Trompas

de Eustaquio, Epéndimo de los Ventriculos Cere ' Catastro Radiolbgico de Torax:

brales, Médula Espinal y en Trompas de Falopio. i
La cola del espermatozoide humano es un cilio En la radiografia simple de Térax se ob-
modificado. Aparatc respiratorio, Senos Fara- serva dextrocardia con camara gastrica ubica-
nasales y Conductos Auditivos son sitios de in da a la derecha. El examen de los campos pul
feccibn repetida a causa de que falta el movi- monares revela un aumento de la trama vascu-

miento normal de las secreciones mucosas por - lar a nivel de las bases, con la existencia -

los cilios (5,30). ' de imé&genes tubulares o en forma de panal de
abejas, caracteristica de las Bronquiectasias
en el "Sindrome de Kartagener". Se debe insis

tir en la blisqueda de anomalias del Cayado A-
6rtico, parilla costal y m&s frecuentemente -
de la vascularizacibn pulmonar. Ademés es -
frecuente encontrar la cémara gastrica del es
tbmago del lado derecho.

Broncografia y Broncoscopia:

Los hallazgos mas importantes son los -
bronquios dilatados que se revelan por el ach
mulo de medio de contraste dentro de la luz -
bronguial en el "Sindrome de Kartagener". Es
te examen es importante porque nos permite -
localizar la lesibén en caso de Bronguiectasias
sino porgue nos muestra caracteristicas de los
mismos. En general, el "Sindrome de Kartagener"
se carécteriza por mostrar Brongquiectasias - :
N unilaterales, que prodominan en la base del -
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pulmbébn derecho, Gbicadas en dos o tres ramas
segmentarias y con similar alteracibébn morfo-
légica, ya sea ampollar, cilindrica o sacci-
forme.

Examen de Senos Paranasales:

Cuando se sospeche "Sindrome de Kartage
ner", vale la pena recordar que para califi-
car de agenesia la ausencia de uno de los se
nos paranasales sera necesario estudiar “Fam
diolbgicamente al paciente despues del sex-—
to afio de vida. Asi por ejemplo el: seno fron
tal se neumatiza en la primera infancia, y T
con frecuencia no es posible concretar si las
celdillas visibles juntas a la 6rbita sean -
Etmoidales altas o corresponden a los Senos
Frontales terminales. El Seno Esfenoidal se
desarrolla hacia el cuarto afio de vida, momen
tos en gque la neumatizacidn es precoz en los
Senos Maxilares Etmoidales (25).

Cléasicamente los dos signos radiolégi-
cos mé&s constantes lo constituyen la agenesia
de los frontales y la suave opacidad de los
maxilares, mé&s extrafio es la observacién de
gquistes en los senos maxilares visibles, como:
opacidades hemisféricas de amplia base ubica
da en el fondo de los senos (25). -

Alteraciones Electrocardiogréaficas:

! La Dextrocardia con "Situs Inversus" -
lnscriben un EKG tipico y patognéménico.
(25) .

f
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Las derivaciones precordiales izquierdas
anormales, pero en realidad son similarea a -
las derivaciones precordiales derechas de una
persona normal. Debe insistirse en la realiza
cién de un estudio EKG. para descartar anoma-
lias de conduccidn (25).

También se reportan métodos de estudio --
como el Angiocardiograma Biplano para diagnOs-
tico de inversibn wventricular (17).

La electrocardiografia reportada por Mi-
chelli de inversibén ventricular en "Situs In-
versus" solitus concluye que puede formularse
en virtud de la orientaci6n del vector en los
primeros diez mseg. del proceso de activacidn
ventricular hacia la izg. arriba, atrés o méas
a menudo adelante. Esto refiere que se debe
a la posicibn posteroinferior del ventriculo
anatbémicamente izg. y del grado de rotacibn -
del corazdédn sobre su eje horizental.

Las variaciones de potencial de dicho ' -
ventriculo se reconocen en las derivaciones -
precordiales y toréxicas derechas. (A veces -
s6lo en V5r y V6r y generalmente en la deri-
vaciébn baja avF). Las variaciones de poten-
cial del ventriculo anatdmicamente derecho -
(Arterial) se registran en V6i, aVl, a veces
en la tor&xicas posteriores izg. V7, y V8.
(17) = '
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También se recomienda el estudio gastro—
intestinal con serie gastroduodenal y enema -
de Bario para las anomalias Cecales (6).

La técnica de Arteriografia y Arteriogra
fia Selectiva Coronaria puede efectuarse para
estudio completo en anomalias cardiacas (30).

Caleb, reporta en un estudio sobre los -
leucocitos polimorfonucleares, en "Sindrome
de Kartagener", encontrando un profundo defec
to en la Quimiotaxis (2).
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VIII - TRATAMIENTO

El "Situs Inversus'", al presentarse como
tal, es compatible con la vida normal, funcio
nando los 6rganos de adecuada forma Gnicamen-
te encontrandose en un lado no anatd&bmicamente
considerado normal.

Es de gran interés, tanto desde el pun-
to de vista médico como quirfirgico, el pensar
en la posibilidad de procesos patoldgicos ab-
dominales que pueden precisar una actuacibn -
urgente (Apendicitis Colecistitis, Colelitia-
sis, Ulcus Gastroduodenal, etc.) ya que por -
encontrarse situados los 6rganos en el lado -
inverso al habitual dificultaran el diagnésti
co (21).

En lo gue respecta al "Sindrome de Karta
gener" gue esta tomando el nombre de "Sindro-
me de Cilios Inmdviles", se refieren algunos
autores, (25) a que la indicacidén gquirfirgica
es especialisima, ya que el carécter Gnico y
unilateral hacen de la Bronquiectasia un esta
do ideal; como el proceso estd localizado en
uno o varios de los segmentos de un l6bulo, -
el tipo de operacibn elegida sera la Lobecto
mia o bién la Reseccibn Segmentaria, que es -
selectiva y no sacrificada tejido pulmonar --
sano. Antes de la intervencibn quirGirgica es
conveniente realizar tratamiento con antibid-
ticos y drenaje postural. Debe ponerse espe—
cial cuidado en el comportamiento infeccioso
de los senos paranasales antes de la operacidn
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tratando de resolverlos con las medidas corri
entes (28).

IX— PRONOSTICO

El Pronbéstico depende béasicamente del
tipo de "Situs Inversus", que se ' presente
pues éste es compatible con la vida, pero
los sobreagregados como Sinusopatias y --
Problemas Cardiacos, asi como las Brongui-
ectasias dependen basicamente de cada enti
dad patolégica, y su prondstico es dado en
cada especialidad con sus correspondientes
factores pronbsticos.




—30-

CASOS CLINICOS:

Eace 1:

F. G. de P. Registro 0585, Observacibn No. 79.
Sala Cbservacidtn de Hombres: Ingreso; 5 Dic.
1979. Fallecid; 16 Junio 1980.

Pte. de 50 a. Masculino, Soltero, Agricultor.
Nacido: Aldea Cruz de Pino Norazan, Progreso.
Residente Aldea Maracuna, El Progreso. Analfa
beta. Ladino Paciente consulta refiriendo que
desde el 7-1-79, inicio cuadro de Hemoptisis -
sibita después de ejercicio fuerte, siendd la
perdida de sangre de mil cc. aproximadamente,
por lo que consult® Hosp. de Salama, donde -
repitid cuadro al dia siguiente. Toda la Sin-
tomatologia sin altergciones previas. Fue tra
tado como TB con S. Estreptom1c1na IN y Ha in
Po diario por diez meses de Diateben ??. Con
el tratamiento mejord pero después presentd -
tos, asentuacidén de Disnea no descrita en Oc-
tubre 79, consultando Hospital Geheral donde
se le ingreso por tres semanas con tratamiento
gue se ignora, refiriendolo luego a este cen-
tro.

Antecedentes: Padres fallecidos. Hermanas;apa
rentemente sanas. Parto E S. Lactancia Mater
na. Cuadro de IRS.3a répeticiones. y Sarampibn
durante la infancia. :
Revisi®n por sistemas; Disnea de pequefios es-
fuerzos Socioeconbmico; NMala.

Examen Fisico; T;37.3,F:104 x%; R:32 x, B/A: -
90/60, Peso: 87 Ibs. T: 162 cms. Mal estado -
general y nutricional, disnéico. Térax normo-

B T

lineo. Resp: toraco abdominal. Fulmones: Soplo
tubérico en campo pulmonar derecho, estertores
gruesos campo pulmonar Izg. Corazbdn; Ritmico —--
Taquicardico sin soplos audibles, se escucha -
mas asentuado del lado derecho del Hemitorax.
resto dentro de limites normales.

EKG: No. 3925 Ritmo Sinusual, EC. 100 %, BIRDHH
en Dextrocardia. Sin precordiales derechas. -
Se ingresa como Tuberculosis pulmonar Bilateral
Avanzada Activa y "Situs Inversus". Flaca de --
To6rax presenta burbuja de aire de cavidad abdo-
minal del lado derecho y lesiones bilaterales -
por tuberculosis. Facientes evoluciona mat pre
sentando cuadro de disnea que no responde a tra
tamiento de emergencia falleciendo el 16 de Ju-
nio de 1980. Autopsia; TBC nodular caseosa del
LSI, Neumonia derecha LM. Fleuritis plumonar --
Izg. Hipertrofia generalizada del Higado. Es -
de notar que patologia describe 16bulo medio de
recho sin mencionar el posible "Situs Inversus"

Caso 2:

N. T. H. Registro 0133, Observacién No. 80. Sa-
la Observacién de Hombres: Ingreso 19 de Marzo
de 1980. Fugo: 14 de Agosto de 1980.

Pte. de 24 a. Masculino, 'Indigena, Soltera, A-
gricultor. Nacido: Aldea Chiquin Churrancho. -
Residencia: La misma.

Pacientes consulta por cuadro de tos seca, tor
nandose luego productiva, esputo blanquecino -
al inicio luego presentandose sanguinolento --
cuadro de cuatro meses de evolucidn. Esputos
Directos positivos para BK en el Dispensario -
Antituberculoso Central.
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Antecedentes: Padre de 51 a. TBC Hpospital -
San Vicente, hermanos aparentemente sanos.
Revisibn por Sistemas: Disnea de pequefios es
fuerzos, Adenopatia cervical.

Examen Fisico: T: 38°P: 100x“R: 24x"P/A: 120/
80 Peso: 106 lbs. Pacientes en malas condicio
nes generales, p&lido. Adenopatia Cervical de
recha de 2.5x2 cms de didmetro. Térax Longi-
lineo, respiraci6én Toraco Abdominal. Corazbn:
Ritmico sin soplos, mé&s acentuados los ruidos
del lado izquierdo. Abdomen: Normal. Resto
dentro de limites normales. Se ingresa como
TBC Pulmonar Bilateral Avanzada Activa. TBC -
Ganglionar. DCA. Dextrocardia. EKG: No. 3937
Fc: 100x” PR: 0.16 aQRS: mas 150°QRS: 0.08.
Precordiales derechas nls. Corazbn Clinicamen
te sin patologia, con Dextrocardia en "Situs
Incersus". Flaca de T6rax presenta lesiones -
bilaterales por TB, corazbn del lado derecho
y cémara gastrica del lado derecho.

Evolucibébn estable, fugo el 14 de Agosto de —-
1980.

Easel 3:

H. Y. O. M. Registro: 0110, Observacidn No: 80
Sala Nuemologia de Hombres. Ingreso: 10 de -
Marzo de 1980.

Pte. de 16 a. Masculino, Soltero, Ladino Ayu-
dante de Carpinteria. Nacido: Finca Izabal, -
El Tumbador, San Marcos. Residente en Ciudad
Real Zona, 12.

Pacientes referido del DAC con Historia de -
ser tratado como TB en El Elisa Martinez en
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el afio de 1977-1978. A su ingreso refirio cua
dro de tos productiva, esputo Hemoptbico, ano-
rexia, lasitud, sin fiebre, de un mes de evolu
cibén, sin ningGn tratamiento. Antecedentes: -
Padres y Hermanos aparentemente sanos. Farto
Eutbésico Simple. Revisién por Sistemas; Osteoar
ticular: Polio hace 4 afios.

Examen Fisico: T: 379 B: 70x”, R; 22x°, P/A:
90/ 60, Feso: 86 lbs. Talla: 152 cms. Regulares
condiciones generales. T6rax: longilineo no
Fatoldgia pulmonar. Corazdn: Ritmico sin so-
plos, foco mitral parece auscultarse con aumen
to de intensidad en regidn de 4 EIC Derecho, -
aument®d de matides en regibn mamaria derecha.
Miembros Inferiores: Perdida de anatomia fun
cional de MII. Se ingreso con Impresibn Clini
ca de: TBC pulmonar Bilateral Avanzada de Acti
vidad a Determinar, Polio.

EKG: Noiz 3966: Ritmo: Sinual, F€: 98x”, PR: -
0.12 aQRS: mas 120°QRS: 0.08. No hay anomalias
en trazo en Dextrocardia. Placa de Tdrax: Pre
senta lesiones bilaterales por TB, corazbdn del
lado derecho y céamara gastrica del lado dere-
cho. Rayo X de senos paranasales normal. Pa -
ciente presentd aumento en expectoracidn lle
gando a mas de 100cc. en 24 horas por lo que -
sospecho un posible "Sindrome de Kartagener".
No se le efectfio Broncograma por no encontrar
se medio de contraste. s

(Ver Fotos)




Caso No, 1  Rayos "X" ge Forax. No. 593479,

Tuberculosis Pulmonar Bilateral Avanzada, Corazdn
‘situado del lado derecho, Cdmara gdstrica del la-
do derecho,
EXG: No. 3925, ‘Ritmo Sinusal, F¢ 100%”

BIRDHH bn.Dgxtracardia.

' 8in precordiales derechas,




Caso No. 2 Rayos "X" de Torax., No. 136/80
Tuberculosis Pulmonar Bilateral Avanzada, Corazdn
situado del lado dereche, Cdmara géstrica del lade
derechg,

ERG: No. 3937, P 100x” P 0.16 aQRs mds 150°
QRSNOQOS. Frecorciales derschas normales, Cora-
z6n clfnicaments sin patologfa, con Dextrocardia

en "Situs Inversus",




Caso Wo. 3 Rayos "X" de Torax No. 128/80

Tuberculosis Pulmonar Bilateral Avanzada, Corazdn
situado del lade derecho, Odmara gdstrica del lado
derecho,

EKG:No. 3966, Ritmo Sinusal, FC 98X° PR 0.12
aQRS mds 120° QRS 0.08, Precordiales derechas,

No hay anomalia en trazo en Dextrocardia,
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CONCLUSIONES

- El1 diagn6stico de "Situs Inversus" se hizo

por hallazgos de Catastro Radiolbgico de -
Torax, y se confirmbé por Electrocardiogra—
ma, encontrandose Dextrocardia sin anomali
as.

El Diagnéstico de "Situs Inversus Gastro-

intestinal" completd no se pudo demostrar

en los tres pPacientes por no tener estudio
de Serie Gastroduodenal.

Los tres pacientes consultaron por moles—
tias pulmonares habiendose confirmado --—
TBC.

En el Paciente que se sospecho "Sindrome

de Kartagener" no pudo comprobarse radio-
graficamente con Broncografia las Bronqui
ectasias por carecer de medios de contras
te.
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RECOMENDAC IONES

Se recomienda el estudio completo para docu-
mentac1én de los casos con Diagndstico de —-
"Situs Inversus" efectuandoseles, Rayos "X"
de Tbrax, Serie Gastroduodenal y Electrocar-

diograma.

Se aconseja la Serie Gastroduodenal para com
probacitn de "Situs Inversus Gastrointestinal"

En el "Sindrome de Kartagener" es convenien-
te evaluar la Reseccidn de las Bronquiectasi
as Quirurgicamente previo examen Broncografi
CO para delimitar su localizacibn.

‘Es conveniente efectuar un Espermatograma pa
ra evaluar movilidad de los espermatozoos en
los pacientes de sexo masculino, bara compro
vacidn del Sindrome de "Cilios Inméviles" —
llamado también de "Kartagener"

Investigar consanguinidad entre los padres de
Pacientes con diagnbéstico de "Situs Inversus"
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AEFENDICE

Referencias del Paciente No. 1, F. G. de P.
Registro Clinico del Hospital San Vicente No.
0585 Observacidn No. 79

BRE No. 3925

_Rayos "X" No. 593/79

~ Referencias del Paciente No. 2a No P Ha
Registro Clinico del Hospital San Vicente No.
0133 Observacidn No. 80
EKG No. 3937

Rayos "X" No. 136/80

Referencias del Paciente No. g Hi il e 10, M
Registro Clinico del Hospital San Vicente No.
0110 Observacitn No. 80
EKG No. 3966

Rayos "X" No. 128/80.
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