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HOSPITAL PEDIATRICO PROVINCIAL DOCENTE "OCTAVIO DE LA CONCEPCION ¥ DE LA
PEDRAJA". HOLGLIN

Sindrome de Kartagener en la infancia.

Presentacién de un caso

Por los Dres.

FRANCISCO CARVAIAL MARTINEZ® RAMOMN GARCIA TRUEBA,"® JOSE CARDOSOD
FONSECA®"" ¥ NELSON CRESPO VALDES®*"™"

Carvajal Martinez, F. v otros. Sindrome de Karlagoner en fa infancia. Presentacidn de un

cago. Rev Cub Ped 50: 1, 1978

Se presenta el caso de un paciente de 13 anos de odad con diagndstico de sindrome de
Kartagener completo (sinusitis, sites inversues y bronquiectasia) investigado en el servi-
cio de endocrinplogia v en ¢l departamento de radiologia del hospital pedidtrico provin-
cial doncente "Octavio de la Concepcidn v de la Pedraja™ en Holguin, Sc revisa la
literatura médica y se enfatiza en la importancia del diagndstice precor (principalmente
en edad pedidtrica) de esta afeccidn, lo que permite una orientacion y tratamiento ade-

cuados de lo bronquicctasia y sinusopatia,

Siwert (19041, Oeri (1908) v Gunther
[1923) fueron los primeros en describir
pacientes con bronquiectasia, sinusitis
y situs inversus, sin embargo. es Karta-
gener en 1933, el que relaciona esta
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triple asociacion desde el punto de vista
etiopatogénico "

A partir de esa fecha han sido analiza-
dos numerosos aspectos de esta afec-
cian.

Muestro proposito es presentar un pa-
ciente en edad pedidtrica con diagndsti-
co de Sindrome de Kartagener completo,
=studiado en el servicio de endocrinolo-
gia v en el departamento de radiologia
del hospital pediatrice provincial docen-
te "Qctavio de la Concepcién y de la
Pedraja”’, Holguin, v a la vez revisar la
literatura disponible de esta afeccidn.

Prasentacion def caso

Historia climica: 44218

FGG: raza blanca. sexo masculino, de 13
anos de edad, Nacide de un embaraze a tér
ring por parto eutécico, peso al nacer 5 libras,



Figura 1. Torax: se aprecia dextrocardia. moteado heterogéneo en base lzquier-
da con imdgenes que sugieren bronquicctasia y atelectasia cn base derecha.
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Figura 2. Senos poranasales: opacidad de

ambos senos mexilares en relacidn con s

nusitis y pobre neematizacide de los senos
frantales.
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Figura 3. Transite intestingl: donde se conm-
prochs situs inversus completo,
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Figura 4. Bromcegrafia  frgquierda  (posicidn
oblicual: se aprecia brongutectasia en labu.
lo superior izguierdo.

presentd cianosiz al nacer, necesitando oxige.
noterapia, desarrollo psicomotor y alimentacion
normales. Entre sus antecedentes patoldgicos
personales refiere: sarampidn, varicela, paroti-
ditis. tuvo neumonia derecha hace 15 dias lle-
vando tratamiento con peniciling, Ne existen
datoz de interés entre sus antecedentes pato-
|dgicos familiares, La talla de sus padres =3
normal.

Es remitido a nuestro servicio por tener baja
talla, la madre siempre lo ha notado mas pe-
quefo que los otros hermanos,

Al momento de su ingreso $e constataron las
siguientes medidas, Peso; 20 kg, edad peso:
entre 8 v 9 afos. talla: 134 om, edad talla: entre
8 v D afos,

Al axamen fisico como dato positive 5e encon-
tré: aparato cardiovascular: tonos cardiacos au
dibles con caracteristicas normales en hemitd-
rax derecho a nivel del Sto. espacio intercosial.
Aparato respiratorio: se auscultaron algunos
subcrepitantes en base derecha y murmully ve-
sleular rudo. Genitales externoz: se constatd
ausencia del testiculo en la bolsa escrotal de-
recha.

El resto del examen fisico es completamente
normal.

Exdmenes de faboratorio: hemograma, orina.

glicemia, eritrosedimentacidn, urea, serclogia ¥y
pxudado faringeo normales. Cromatina en mu-
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cosa oral: negativo. Electrocardiograma: compa-
tible con dextrocardia.

Estudios  radiologicos: crineo vy silla turca:
normales: eded Osea: entre 12 ¥ 13 afos: senos
paranasales: opacidad de ambos senos maxila
res en relacién con sinusitis y pobre neumati-
zacidn de los senos frontales, torax ([vistas
anteroposterior v lateral derecha): se observa
opacidad en la base del pulmdn derecho debide
a proceso atelectdsico. ademds existe dextro
cardia e imagenes sugestivas de bronquiectasias
en base izquierda, estémago, duodeno y trénsits
intestinal: se comprueba la existencia de sitws
inverses (figuras 1, 2. 3, 4).

Bronscopia: se observd la mucosa conges-
tiva y existen secreciones abundantes mucopu-
rulentas y fétidas que inundan el drbol traqueo-
bronguial.

Broncografia izquierda: se demuestran bron-
quiectasis cilindricas en la base y menos aevi-
dentes en el ldbule superior.

COMCLUSIONES

Sindrome de Kartagener completo (s
nusitis. bronguiectasias y situs inver
sus) criptorguidia derecha y baja talla.

RESULTADOS ¥ COMENTARIOS

El Sindrome de Kartagener es raro,
Meschan® plantea que es més frecuente
en el sexo femenino y que habitualmen.
te la sintomatologia inicial es obser-
vada en la infancia. Estda dada por se-
crecidn nasal, tos frecuente, bronguitis
crdnica y brotes recurrentes de neumo-
nia.

Bergstrom y colaboradores® encontra-
ron en el 92% de los pacientes estudia-
dos, sintomas en esta etapa precoz de
la vida.

Aunque la descripcion inicial del sin-
drome esta dada por una triple asocia-
cion, se han descrito pacientes con for-
mas incompletas, o asociadas a otras
anomalias congénitas o adquiridas como
son: cardiopatia tipo Faflor. blogueo de
rama derecha, hipospadia, estenosis
adrtica, comunicacidn interventricular,
transposicion de grandes vasos, persis-
tencia del ductus arterioso, sindrome de
Wolf-Parkinson White, oligofrenia, dedos
supernumerarios, anomalias de la arte-
ria subclavia izquierda, artritis reuma-
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toidea, rsterilidad y deficiencia inmuno-
logica.™ *

Etiopatogenia: diversas tesis han sido
planteadas nara valorar este sindrome,
alqunos autores® difienden la teoria con-
génita, basandose en observaciones del
cuadro clinico en gemelos. se ha suge-
rido petn nosihilidad, al encontrar bron-
guiectasias en lactantes con Sindrome
de Kartagener. se constatd en las pieras
operatorias estudiadas ausencia en las
naredes del bronguio de tejido muscular,
elastico v cartilago. por lo que consi.
deran rcomo nrobable la existencia de
disgenesias broncopulmonares, Otros
autores” han planteado la teoria adqui
rida, sefalando que lo inicial seria la
sinusitis. debido a2 gue es necesario
la obstruccidn e infeccidn bronguial
para el desarrollo de la bronguiectasia.

También ha sido wvalorada la teoriza
mixta, o sea, la asociacién de un factor
adquirido (infeccidn) y un factor congé-
nito predisponente.

Esta dltima posibilidad es la que con-
sideramos como mds Idaica para expli-
car la evolucidn de nuestro paciente. el
cual ha cursado 13 afos sin anteceden-
tes de afecciones respiratorias impor-
tantes,

Aspectos clinicos

al Transposicion visceral: en general
&5 una transposicion visceral total,
sin embargo puede existir una
dextrocardia acompafada de una
arborizacién bronquial de tipo de-
recho en el lado izquierdo.

Se calcula™ que la incidencia de
situs inversus es 1:8 000 nacidos.
y se ha encontrado que del 12-13%
con esta afeccion tienen asociado
bronquiectasias, mientras que en la
poblacién normal este dato es ob-
servado en menos del 0,5%

Muestro paciente presenta transpo-
sicion wvisceral total, asociada a
ésta otra anomalia congénita como
es la criptorquidia (unilaterall.
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Sinusopatia: aunque en la descrip-
cidn original se senala la sinusitis
como segundo signo cardinal, en
la actualidad son numerosos los
hallazgos encontrados, asi se ha
observado ausencia de algunos se-
nos paranasales (principalmente el
frontal), hiperplasia de la mucosa.
etmoide-antritis y noliposis nasal.
Ultimamente ha sido llamada la
atencidn'' sobre la condicion audi-
tiva de este sindrome, se ha encon-
trado pobre neumatizacidn de las
mastoides, con hipoacusia de con-
duceion debida a hipersecrecion en
el conducto auditive medio con
ohstruccidn asociada de la trompa
de Eustaquio y consecuentemente
nobre drenaje, se desconoce si la
hipersecrecion es primaria o secun
dariz a la inflamacién crdnica. En
nuestro caso no observamos dis
minucidn de la avdicion.

Bronguicctasia: por su morfoloaia
se aceptan 3 tipos de bronguiecta-
sias: cilindricas. saculares o quis-
ticas moniliforme: diferentes auto-
res'® han sefalade la existencia
de mayor porciento de las bron-
quiectasias quisticas en enferme-
dades congénitas. En el sindroms
de Kartagener ain existen dudas si
las bronquiectasias son de origen
congénite o adquiridas, ™1 ze
ohservan con mayor frecuencia en
el paciente adolescente o adulto,
por lo que es importante su diag-
nastico en el periodo latente dado
por escasos sintomas o ausencia
de éstos." Consideramos importan-
te este aspecto para la prevencion
y tratamiento de esta afeccion.

En nuestro paciente se realizd
broncografia en el lado izquierdo
y se constatan bronquiectasias ci-
lindricas, este dato asociado a la
atelectasia del lado derecho de-
muestra que existen lesiones pul-
monares bilaterales, lo que aleja
mas la posibilidad de un origen
congénito de las bronquiectasias,
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ya que éstas son observadas con
mayor frecuencia solo en un lébulo
pulmonar.

Genética: ha sido descrito' el sindro-
me de Kartagener en varias familias, en
las cuales la expresion clinica ha varia-
do de 1a forma completa a la incompleta.

Es conocido que aproximadamente
1:8 000 nacidos tienen situs inversus Yy

SUMMARY

que el 20% de esos individuos tienen
hronquiectasias y sinusitis, segin Hol-
mes® la incidencia del sindrome de Kar-
tagener serd de 1: 40 000.

Actualmente es aceptado™'™ '™ que
esta afeccién es causada por una sim-
ple anormalidad genética que afecta di-
versos Grganos de un mismo individuo
con un patrén de herencia autosénico
recesivo.

Carvajal Martinez, F_ et al. The Kortagener's syadrome in childhood, Report of a case.

Rev Cubr Ped 50: 1, 1978,

A 13 years old patient with a somplete Kartaneaer's moadrome [gingsitis, silus inversus
and bronchiectasiz] is revorted. The bov was studied in the endocrinology service and

the radiology service of the "Octavio de la
diatric Teaching Hospital in Holguin, Medica

Concepcion y de la Pedraja” Provincial Pe-
| literature was reviewed, and the signifi-

cance of diagnosing this entity during childhood for early treating bronchiectasis and

sinusitis i emphasizod,

RESUME

Carvajal Martinez. F. et al. Syndrome de Kortagener chez 'enfant. Présantation d'un cas.

Few Cub Ped 50: 1, 1978,

On presenté le cas d'un patient dgé de 13 ans avec le diagnostic de syndrome de Kar-
tapener complet (sinusite, silus inversus et bromchectasie) analysé dans le service
d'endocrinologie et dans e département de radiologie de I'hépital pédiatrique provincial
denseignement "Octavio de la Concepcidn y de la Pedraja”, & Holguin, La littérature
midicale est révisée et on met l'accent sur limportance du diagnostic précoce [mota-
mment pendant Uenfance) de cette affection. e qui permet une arientation &t un
traitement adéquats de la bronchectasic el de s smuzopathie.
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