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PRESENTACION DEL CASO

Se describe el caso de un paciente varon
de 33 afios, con antecedentes personales de
hiperreactividad bronquial e infecciones de
repeticion desde la infancia con sintomas de
sinusitis cronica, sin otros antecedentes médicos de
relevancia.

Acude a consulta para valoracién por
empeoramiento progresivo desde el punto de vista
respiratorio, con cuadro de tos y expectoracion. La
exploracion pone de manifiesto murmullo vesicular
disminuido con predominio en ambas bases con
crepitantes secos bibasales.

Se realiza radiografia de térax, en la que se
evidencia dextrocardia y aumento de la trama
broncovascular con opacidades lineales paralelas
en relaciéon a bronquiectasias de predominio en
l6bulo inferior izquierdo (Figura 1).

Figura 1.

Radiograffa de Toérax en un paciente con situs inversus
observando dextrocardia, el apex cardiaco y arco adrtico
situados a la derecha asi como bronquiectasias.

Se completa estudio con tomograffa axial
computerizada de térax y abdomen superior, en el
que se visualiza situs inversus total, con corazén
situado en el hemitérax derecho (Figura 2) y
trasposicion de los 6rganos abdominales con bazo
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situado a la derecha e higado en el lado izquierdo  Figura 4.

(Figura 3, letras a: bazo, b: higado). También puso TC (ventana de parénquima pulmonar) donde se visualizan
de manifiesto la presencia de bronquiectasjas bronquiectasias algunas de ellas con impactacion mucoide.
tubulares y quisticas de predominio en lébulo
inferior izquierdo, algunas de ellas rellenas de moco
(Figura 4).

Figura 2.
Tomograffa axial computarizada (ventana de mediastino) en

paciente con situs inversus que confirma la dextrocardia.

Ante los hallazgos clinico-radiolégicos, = se
diagnostico de Sindrome de Kartagener. Hste
comprende el 50% de los sindromes de discinesia
ciliar primaria® * una enfermedad genética
autosomica recesiva.

Clinicamente, se define por la triada de
bronquiectasias de predominio en lébulos
inferiores, infecciones de repeticion (sinusitis) y
situs inversus con dextrocardia® > 3,

Se debe a un defecto en la movilidad de los cilios
que impide el aclaramiento mucociliat” 2, lo que da
lugar a tapones de moco, infecciones de repeticion
con formaciéon de bronquiectasias y atrapamiento
aéreo con aumento de las resistencias pulmonares
que conducen a hipertensiéon pulmonar con fracaso
respiratorio en udltimo lugar. Puede manifestarse
de forma multisistémica en los distintos epitelios
ciliados: arbol traqueobronquial (bronquiectasias,
neumonias), nariz y senos paranasales (sinusitis),
oido medio (otitis), motilidad espermatica
(infertilidad masculina).

En el diagnéstico de Sindrome de Kartagener
deben excluirse diagnosticos diferenciales, como
fibrosis quistica e inmunodeficiencias. Asi mismo,
debe investigarse la estructura y funcién ciliar.
El diagnodstico definitivo se realizara mediante
microscopia electronica de la ultraestructura ciliar
de muestras de mucosa nasal o bronquial’

Figura. 3
La TC confirma el situs inversus (imagen especular del
contenido toracico y abdominal superior). Bazo a la derecha

(a), higado a la izquierda (b).
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