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Derrame pleural complicado en sindrome de
Kartagener: presentacién de caso clinico

Complicated pleural effusion in Kartagener syndrome: clinical case presentation
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RESUMEN. La triada de Kartagener: sinusitis cronica, bronquiectasias y
situs inversus totalis se presentan en el sindrome del mismo nombre, con
una prevalencia de uno por cada 20 a 40 mil individuos. Dicho sindrome
corresponde a una de las causas de discinesia pulmonar primaria en el
adulto (a diferencia de la mayorfa presentes desde la infancia). Estos
pacientes tienen la caracteristica de cursar con neumonias adquiridas en
la comunidad de repeticién, consecuencia de alteracién del movimiento
ciliar para poder eliminar el moco y la presencia de sinusitis crénica que
genera secrecion purulenta, la cual va a desplazarse hasta establecerse
en los alvéolos, motivo que complica el prondstico en este tipo de pa-
cientes. Se presenta el caso clinico de un paciente masculino de 40 afos,
con derrame pleural complicado secundario a infecciones respiratorias
de repeticién como consecuencia de una discinesia pulmonar primaria.
Nos encontramos ante un caso de enfermedad rara, ya que la trfada
completa caracteristica del sindrome de Kartagener puede llegar a ser
de presentacion extraordinaria.
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INTRODUCCION

El sindrome de Kartagener es el causante del 50% de las
discinesias pulmonares primarias, asi como de generar
bronquiectasias en pacientes adultos, principalmente
jovenes." Cursa con una edad media de presentacién de
23 afios, aunque existen casos reportados de pacientes
adolescentes e incluso hasta la quinta década de la vida.”
La triada de Kartagener se llega a presentar Ginicamente en
uno de cada 20 a 40 mil individuos que cursan con disci-
nesia pulmonar; se caracteriza por la presencia de sinusitis

ABSTRACT. The Kartagener triad; chronic sinusitis, bronchiectasis and
situs inversus totalis occur in the syndrome of the same name, with a
prevalence of one in every 20 to 40 thousand individuals. This syndrome
corresponds to one of the causes of primary pulmonary dyskinesia in
adults (unlike the majority present since childhood). These patients
have the characteristic of suffering from repeated community-acquired
pneumonia, consequence of alterations in ciliary movement to be able
to eliminate mucus and the presence of chronic sinusitis that generates
purulent secretion, which will move until it reaches the alveoli, reason
that complicates the prognosis in this type of patients. We present a
clinical case of a 40-year-old male patient with complicated pleural
effusion secondary to repeated respiratory infections, as a consequence
of primary pulmonary dyskinesia. This is a case of a rare disease since
the complete triad characteristic of Kartagener’s syndrome can be of
extraordinary presentation.
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crénica que casi siempre es diagnosticada en la infancia.
El situs inversus totalis en su mayorifa es incidental, ya que
suele no generar clinica, sin embargo, una proporcion pe-
queia de pacientes pueden llegar a cursar con cardiopatias
congénitas; las bronquiectasias se desarrollan en la edad
adulta como consecuencia de infecciones respiratorias de
repeticion.’ La clinica cldsica corresponde a infecciones
respiratorias recurrentes que, de no ser tratadas de mane-
ra adecuada, pueden condicionar complicaciones como
neumonias severas, derrame pleural complicado e incluso
trasplantes pulmonares totales por el dafo secundario a las
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bronquiectasias.* Aunado a esto, los pacientes cursan con
infertilidad en el 100% de los casos, debido a que los cilios
de los aparatos reproductores se encuentran defectuosos
y no confieren adecuada movilidad a los espermatozoides
en los hombres, o adecuada adherencia del ovario a las
trompas de Falopio en las mujeres.’

PRESENTACION DEL CASO

Paciente masculino de 40 afos de edad, casado, sin hijos,
con antecedente de hipertension arterial esencial de seis
meses de diagndstico en tratamiento con ARA-II (antago-
nistas de los receptores de la angiotensina Il), adecuado
control. Antecedentes de sinusitis crénica de 31 afos de
diagnéstico sin tratamiento; se informa portador de situs
inversus totalis a los nueve anos de edad. Hospitalizaciones
recurrentes secundarias a neumonias adquiridas en la co-
munidad, que hasta el momento no habian condicionado
alguna complicacion. Inicié padecimiento con fiebre no
cuantificada, disnea de pequenos esfuerzos y tos; por ello,
es ingresado al drea de urgencias. Se realizaron estudios de
laboratorio que reportaron ligera leucocitosis a expensas
de neutrofilia, incremento de reactante de fase aguda (PCR
50.04), el resto de paraclinicos en valores de referencia de
acuerdo con el laboratorio. La radiograffa de térax (no se
cuenta con ella) mostré dextrocardia, atelectasia y area de

Figura 1:

A) Situs inversus totalis representado
por imagen en espejo de corazon,
higado y burbuja gastrica (flechas).
B) Masa observada en hemitorax
izquierdo con vista en corte axial
(flechas). C) Masa observada en
mediastino en corte sagital (flecha).
D) Bronquiectasias en base de
hemitérax derecho (flecha).
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condensacion en la base de hemitérax derecho; no respeta
plano anatémico, por lo que se considera como imagen
atipica. Se realiza prueba rdpida para SARS-CoV-2 que
resulta negativa. Se solicita tomografia axial computariza-
da (TAC) contrastada de térax y abdomen con reporte de
situs inversus totalis (Figura 1A), masa en base izquierda
y en mediastino anterior (Figura 1B'y 1C), con ligera cap-
tacion de contraste, ademas de bronquiectasias bibasales
(Figura 1D). Con base en los resultados de laboratorio e
imagen, se brinda tratamiento para neumonfa adquirida
en la comunidad (NAC), PSI (pneumonia severity index)
de 70 puntos clase Ill de riesgo, con doble esquema de
antibiético. Debido a que la clinica, principalmente la
tos, no cedia se realizé cultivo de expectoracién, con
crecimiento a los siete dias de Granulicatella elegans; se
mantiene esquema de tratamiento instaurado por diminu-
cion de 50% del valor inicial de PCR. Se concluye curso de
derrame pleural complicado a expensas de loculaciones;
se colocé sonda endopleural para tratar de drenar derrame
sin éxito alguno, sin obtener tampoco muestra para envio
a citolégico y citoquimico de liquido pleural. Se traslad6
al &rea de cirugfa de térax para decorticacién por derrame
pleural complicado, de probable origen paraneuménico
por infecciones de repeticién, secundario a discinesia
pulmonar con eliminacién inadecuada del moco ciliar
que condiciona la encapsulacion.
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DISCUSION

La discinesia pulmonar primaria corresponde a un defecto
genético con herencia autosémica recesiva ligada al cro-
mosoma X, con involucro de los genes 4 y 12; al existir un
defecto en los cilios nodales embrionarios, determinan el
situs inversus totalis, ya que de éstos depende la ubicacion
de los 6rganos durante la embriogénesis. El sindrome de
Kartagener se caracteriza por la triada de situs inversus to-
talis, bronquiectasias y sinusitis crénica; ademas, es comin
encontrar problemas de infertilidad en paciente adultos por
falta de movilidad ciliar en los espermatozoides.”®
Clinicamente se caracteriza por la presencia de infec-
ciones respiratorias recurrentes altas que dependen de la
presencia de sinusitis crénica purulenta, e inferiores por
la falta de movilidad de los cilicios que son los principa-
les determinantes de la formacién de bronquiectasias;
esto ha permitido el desarrollo e investigacion de nuevas
técnicas de fisioterapia pulmonar como parte del enfo-
que preventivo.® En los dltimos afos, se han estudiado
técnicas genéticas, lo que permitirfa reducir las compli-
caciones a futuro al iniciar el tratamiento preventivo de
manera temprana. El tratamiento consiste en tratar las
complicaciones con fisioterapia pulmonar, vacunacion
para neumococo e influenza. Se ha propuesto la profilaxis
antibidtica con azitromicina durante seis a 12 meses en
individuos con complicaciones recurrentes, pero no se
cuenta aln con suficiente evidencia cientifica, a pesar de
haberse comprobado que en los pacientes en quienes se
ha utilizado ha disminuido de manera importante la mor-
bimortalidad.* Dentro de las opciones quirrgicas, destaca
la lobectomia y trasplante pulmonar, que se ha utilizado
de manera exitosa en pacientes con complicaciones de
importancia que ponen en riesgo la vida; la desventaja es
que se requieren centros nacionales de salud altamente
especializados para su realizacion.” El enfoque preventivo
es el principal objetivo en el sindrome de Kartagener; si
todos los pacientes contaran con posibilidad de realizar

videomicroscopia ciliar con toma de muestras ciliares o con
pruebas genéticas, se podrian implementar las medidas
profilacticas de manera temprana, y de esta manera evitar
complicaciones a futuro.*

CONCLUSIONES

El sindrome de Kartagener corresponde a la principal causa
de discinesias pulmonares; la principal complicacién co-
rresponde al curso de infecciones respiratorias recurrentes.
El enfoque terapéutico principal en un futuro debe ser la
prevencién, asi como ofrecer nuevas técnicas de deteccién
temprana a todos los pacientes detectados con infeccién
de vias respiratorias altas y situs inversus totalis o parcial.
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