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Síndrome de Kartagener de diagnóstico
tardío

Late diagnosis of Kartagener syndrome

Sr. Director:

El situs inversus es un trastorno congénito caracterizado
por la localización de vísceras y órganos en una imagen
especular respecto a su situación habitual. El síndrome de
Kartagener se caracteriza por la presencia de la tríada clí-
nica de bronquiectasias, sinusitis crónica y situs inversus1.
Su baja prevalencia y sus implicaciones diagnósticas y tera-
péuticas en la práctica diaria nos han animado a comunicar
este caso.

Varón de 65 años que acude al servicio de urgencias por
un aumento progresivo de su disnea basal, que pasa de
medianos a mínimos esfuerzos, sin fiebre, ni modificación de
la tos o expectoración habituales. Entre sus antecedentes
destacaban permanecer soltero, enolismo, déficit intelec-
tual leve, broncorrea e infecciones respiratorias frecuentes
que eran tratadas por su médico de atención primaria. No
constaban ingresos hospitalarios previos, no estaba diagnos-
ticado de EPOC, ni se conocía insuficiencia respiratoria y no
recibía tratamiento broncodilatador. La exploración física
revelaba saturación basal de oxígeno (SO2) del 80%, tempe-
ratura de 37,2 ◦C, cianosis labial, expectoración purulenta,
hipofonesis generalizada, crepitantes húmedos bibasales y
tonos cardiacos más audibles en borde esternal derecho. En
la analítica destacaban: hematocrito 55,5%, 12.450 leucoci-
tos/ul (72% neutrófilos), presión arterial de oxígeno (pO2)
45 mmHg, presión arterial de dióxido de carbono (pCO2)
58 mmHg, pH 7,4, CO3H 36 mmol/l, SO2 80,5%. En la radio-
grafía de tórax se observó dextrocardia, con burbuja gástrica
a la derecha, atrapamiento aéreo e infiltrado bibasal compa-
tible con bronquiectasias (fig. 1A). En el cultivo de esputo
se aisló Haemophilus influenzae, resultando negativas el
resto de exploraciones; los valores de alfa-1 antitripsina
fueron normales. En el ecocardiograma y la TC torácica
se observaron dextrocardia completa con salida concor-
dante de grandes vasos, con ventrículo derecho dilatado
en situación anterior e izquierdo en posterior, arco aórtico
derecho e hipertensión pulmonar; otros hallazgos fueron
bronquiectasias y derrame pleural bilateral de escasa cuan-
tía, bazo situado a la derecha e hígado y vesícula, a la
izquierda (fig 1B y C). La valoración otorrinolaringológica
mostró degeneración polipoidea bilateral de cornetes, oti-
tis media serosa e hipoplasia de seno frontal izquierdo.

No pudimos disponer de espirometría, ni de técnicas de
estudio de transporte mucociliar y de la ultraestructura
ciliar por negativa del paciente a su realización. Con los
resultados de las exploraciones expuestas, se realizó el diag-
nóstico clínico de síndrome de Kartagener. La evolución
fue favorable tras seguir tratamiento broncodilatador, con
oxigenoterapia y antibioticoterapia habitual. Sin embargo,
dada la persistencia de insuficiencia respiratoria en la gaso-
metría, al alta precisó oxigenoterapia crónica domiciliaria
a bajo flujo mediante concentrador durante 16 h diarias,
junto con tratamiento con salmeterol y N-acetilcisteína.
Tras el alta se informó a su médico de familia, debido a
la atipicidad con que pudieran presentarse los síntomas en
otras posibles enfermedades futuras (por ejemplo, colecis-
titis izquierda).

El situs inversus con dextrocardia (como el caso refe-
rido) es el más frecuente, asociándose en 3 a 5% con una
cardiopatía congénita (habitualmente transposición de gran-
des vasos). El síndrome de Kartagener, caracterizado por la
presencia de bronquiectasias, sinusitis crónica y situs inver-
sus, tiene una prevalencia de 1/40.000-60.000 personas y se
trata de una variante clínica de la discinesia ciliar prima-
ria (DCP), con herencia autosómica recesiva2,3. El síndrome
de Kartagener representa el 50% de los casos de DCP. Está
motivado por un defecto ultraestructural de los cilios que
ocasiona un movimiento ciliar ausente o ineficaz, aunque se
han descrito pacientes con DCP y síndrome de Kartagener
con ultraestructura ciliar normal (entre el 3-30% según las
series)3---6. Otras manifestaciones asociadas son pólipos nasa-
les, hipoplasia de senos paranasales, disminución olfativa,
otitis media recurrente, hipoacusia, infecciones respirato-
rias de repetición e infertilidad2---4,6,7. El diagnóstico suele
realizarse en la infancia motivado fundamentalmente por
la repetición de los procesos infecciosos, por lo que pocos
casos se diagnostican en la edad adulta8,9. El diagnóstico
tardío en el caso referido probablemente se justifique por
la concurrencia de varios factores: a) su déficit intelectual
dificultaba la expresión de síntomas y el paciente era reacio
a la realización de exploraciones; b) procedía de un medio
rural poco favorecido; c) no había presentado agudizaciones
infecciosas graves previas que hubieran permitido orientar
el diagnóstico con una simple radiografía de tórax; d) en caso
de haber tenido pareja la probable infertilidad hubiera sido
otro dato de sospecha de síndrome de Kartagener. El trata-
miento precoz y adecuado de las infecciones respiratorias
altas y bajas puede evitar secuelas permanentes, especial-
mente la sinusitis crónica y las bronquiectasias2---4.
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Figura 1 A) Radiografía de tórax: dextrocardia, cámara gás-

trica a la derecha, bronquiectasias. B) TC torácica: dextrocardia

completa con arco aórtico y corazón a la derecha, bronquiec-

tasias bibasales. C) TC abdominal: bazo a la derecha e hígado a

la izquierda.

Para el manejo práctico en la consulta de estos pacientes
se deben tener en cuenta la atipicidad de los síntomas dada
la diferente localización de vísceras y órganos (hígado y vesí-
cula biliar a la izquierda, bazo y estómago a la derecha), la
conveniencia de medidas profilácticas de infecciones (vacu-
nación cuando esté indicado) y su tratamiento precoz con
antibióticos.
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