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Tos cronica, bronquiectasias y situs inversus:
Acerca de un caso de Sindrome de Kartagener

Chronic cough, bronchiectasis and situs inversus:
About a case with Kartagener Syndrome

Cecilia Varela-M*, Carlos Rivera T, Gerardo Pazt

RESUMEN. Se presenta el caso clinico de una
paciente femenina de 49 afos, tosedora crénica, a
quien se le confirmd la presencia de bronquiectasias y
situs inversus y que correspondié a un Sindrome de
Kartagener. Este sindrome es una variante fenotipica
del Sindrome de Discinecia Ciliar Primaria o
Sindrome del Cilio Inmovil, una enfermedad genética
rara que causa inmovilidad ciliar. El curso clinico
incluye manifestaciones secundarias al acimulo de
secreciones en via aérea, bronquiectasias, sinusitis,
otitis y esterilidad. Se revisa el tema de tos cronica,
bronquiectasias y Sindrome de Kartagener. Se dis-
cuten los hallazgos radioldgicos encontrados.

Palabras clave: Bronquiectasias. Discinecia Ciliar
Primaria. Situs inversus. Tos.

ABSTRACT. We present the case of a 49-year-old
female patient, with chronic cough, in whom
bronchiectasis and situs inversus were confirmed. The
case corresponds to a Kartagener Syndrome, a pheno-
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typic variant of the Primary Ciliary Diskinesia, and a
rare genetic disease. It courses with clinical manifes-
tations caused by accumulated secretions in the respi-
ratory tract, chronic cough, bronchiectasis, otitis,
sinusitis and also infertility. The topic is reviewed and
we discuss the radiological findings.

Keywords: Bronchiectasis. Cough. Situs inversus.
Primary Ciliary dyskinesia.

INTRODUCCION

La tos es uno de los principales mecanismos de defensa de
las vias respiratorias. ES también uno de los sintomas mas
frecuentes en la préactica clinica. Irwin y colaboradores,**
han estudiado las causas de la tos y propuesto protocolos
para su abordaje, partiendo de un enfoque anatdémico
donde se investiga la naturaleza de posibles agentes que
estimulan los receptores ubicados en la via aferente del
reflejo tusigeno.

La evolucion de la tos es también un elemento en la his-
toria clinica que orienta hacia la causa y posibilita un
tratamiento dirigido.>* Se define tos cronica como aque-
lla con una evolucién mayor de ocho semanas, siendo las
causas mas frecuentes en los paises desarrollados, el
drenaje nasal posterior, el asma, la bronquitis crénica y el
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reflujo gastroesofagico. De acuerdo a Irwin y col,
siguiendo el protocolo propuesto, el éxito para hallar la
causa de la tos es de 88-100% de los casos y la efectividad
del tratamiento del 84 al 98% (Ref. 3). En esta ocasion
se presenta el caso clinico de una paciente que adoleci6 de
un sintoma comun como es la tos, pero cuya etiologia es
poco frecuente. Se revisa el tema tos cronica, bronquiec-
tasias y sindrome de Kartagener.

CASO CLINICO

Se trata de paciente del sexo femenino de 49 afios, oficios
domésticos, procedente de Nacaome, con antecedente de
padecer de enfermedad del aparato respiratorio desde su
nifiez la cual se diagnosticé como asma cronica y se
caracterizd por tos cronica productiva, con frecuentes
episodios de exacerbacion, esputo purulento, disnea y
ruidos anormales en el pecho. Fue atendida en varias
ocasiones en el Instituto Nacional del T6rax, Tegucigalpa,
donde se le informo6 que presentaba dextrocardia. Negd
otra enfermedad crdnica, ni sintomas sugestivos de
sinusitis o de otitis. Sus antecedentes gineco-obstétricos:
Gesta 4, Para 4, Abortos 0, Cesareas 0, fecha de ultima
menstruacion a los 34 afios. Sin antecedentes de tubercu-
losis ni de tabaquismo pero si refirid exposicion a humo
de lefa.

El motivo de ingreso al Hospital Escuela fue el presentar
cuadro de disnea progresiva de esfuerzos hasta el reposo,
edema ascendente en miembros inferiores y exacerbacion
de tos crénica la cual se acompafié con esputo hemop-
toico. Nego fiebre y dolor toraxico. Sus signos vitales al
ingreso fueron Presion Arterial 100/60 mmHg, frecuen-
cia cardiaca 100 latidos/min, frecuencia respiratoria 24
respiraciones/min, Temperatura 37°C. Se encontro con
disnea en reposo, ingurgitacion yugular, pulmones con
roncus y estertores gruesos bibasales, corazon con ruidos
cardiacos normales, sin soplos ni galope ni arritmias,
hepatomegalia con reflujo hepatoyugular, edema en
miembros inferiores y dedos en palillo de tambor. Se le
efectud radiografia de térax en la cual se confirmo dex-
trocardia, con cardiomegalia Grado I, con patrén reticu-
lar difuso de predominio izquierdo (Fig. No. 1). Los diag-
nosticos de ingreso fueron: Insuficiencia Cardiaca
Congestiva probablemente arteriosclerotica, Cor
Pulmonale, Asma bronquial, y Dextrocardia.

16

Figura No. 1. Radiografia posteroanterior de Torax de la
paciente en la cual se visualiza la dextrocardia y cardiome-
galia grado |, y trazado reticular difuso bilateral de predo-
minio izquierdo. Se puede observar también la imagen anu-
lar de un bronquio dilatado a nivel de hilio derecho (flecha).

El tratamiento inicial instaurado consistio en oxigeno,
diuréticos, aspirina a bajas dosis, un inhibidor de la enzi-
ma convertidota de angiotensina (ECA), heparina pro-
filactica, y antibidticos. En vista de la poca respuesta al
tratamiento inicial se agregé nebulizaciones con bromuro
de ipratropio y esteroides sistémicos. Se le efectud exam-
en hematoldgico, glicemia, pruebas de funcion renal que
fueron normales. Las pruebas hepaticas mostraron discre-
ta elevacion de las transaminasas, la gasometria demostré
hipoxemia severa (PO: 67 mmHg, SHbO: 92%, FIO:
36%) con acidosis respiratoria compensada (PCO:. 57
mmHg, HCOs 36 mm /L, Ph 7.36). Se le efectud baci-
loscopia seriada con resultados negativos. Un cultivo por
bacterias del esputo informd Klebsiela pneumoniae sensi-
ble a imipenen y aminoglucosidos. El ecocardiograma
también confirmd dextrocardia, sin defectos septales,
minima insuficiencia mitral y tricuspidea, e hipertension
pulmonar severa (PSAP 75mm Hg).

En vista de que la paciente presentaba tos crénica con
abundante esputo purulento, hallazgos en la radiografia
de térax sugestivo de bronquiectasias y dextrocardia se
pensé en un Sindrome de Kartagener. Se confirmé la
presencia de bronquiectasias con una Tomografia Axial
Computarizada del Tdrax a la cual se le efectuaron
cortes de 2 mm de espesor por 15 mm de desplazamien-
to desde los &pices pulmonares hasta los hemidiafragmas
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Figura No. 2. A. TAC de Tdrax de la paciente en la cual se
aprecialas bronquiectasias cilindricas y saculares (flecha
larga) de predominio izquierdo. En el lado derecho se obser-
van imagenes en anillo de sello, tipico de la presencia de
bronquiectasias donde el anillo corresponde al bronquio
dilatado y el sello a la arteria acompanante. B. Se visualizan
bronquiectasias cilindricas. €. Situs inverso. La imagen
hepatica presente al lado izquierdo de la paciente.
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(Figuras No. 2A 'y 2B). Ademas se confirmd la presencia
de un situs inverso (Fig. No. 2C) y de sinusitis maxilar
con atrofia de senos frontales en la radiografia de senos
paranasales (Figura No. 3). No se realizé electroforesis de
proteinas, cuantificacion de inmunoglobulinas, test de
sudor ni medicion de niveles de alfa-1-antitripsina. No se
realizd biopsia de pared de vias respiratorias por no con-
tar con la posibilidad de estudio ultramicroscopico.

El estado hemodindmico y ventilatorio de la paciente se
deteriord y hubo necesidad de agregar aminas vasoactivas
y heparinizacion terapéutica por sospecha de
embolizacion pulmonar. Egresd en condiciones acepta-
bles 49 dias después, con tratamiento a base de bron-
codilatadores, diuréticos, coumadin y control ambulato-
rio con pruebas de coagulacion.

Figura No. 3. Radiografia de senos paranasales de la
paciente. Se aprecia hipoplasia de senos frontales y
engrosamiento de la pared de los senos maxilares
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DISCUSION

La tos es un reflejo por medio del cual las vias respirato-
rias responden a la presencia de particulas extrafias o irri-
tantes que han sido inhalados o aspirados. En dicho refle-
jo participan cinco elementos: receptores sensoriales,
nervios o via aferente que lleva las sefiales desde los recep-
tores periféricos, la zona de integracion del reflejo situada
en el Sistema Nervioso Central, la via eferente y muscu-
los efectores.>® Los receptores tusigenos estan situados en
la mucosa nasal, senos paranasales, laringe, faringe,
traquea, bronquios, tejido pulmonar y pleura. Sin embar-
go, también existen en el pericardio, tercio distal de esofa-
go y conducto auditivo externo. Los receptores llevan las
sefiales iniciadas por el estimulo, via vago y laringeo supe-
rior hacia el sistema nervioso central donde se integra la
respuesta que viaja, via eferente a través también del
vago, nervio frenico, y espinales C3-S2. Se produce
contraccion de musculos inspiratorios iniciando la fase
de inhalacion profunda seguida de cierre de la glotis, con-
traccion de musculos espiratorios que crean alta presion
intratordcica, seguida de una espiracion forzada, aper-
tura subita de la glotis y salida a alta velocidad del aire,
produciéndose de esta manera el peculiar sonido de la
tos.2s7

La tos es ademés uno de los sintomas méas comunes y fre-
cuentes que demanda atencion médica en la consulta
ambulatoria general y neumoldgica (del 10 al 38% de la
consulta). Irwin y colaboradores asi como otros investi-
gadores han estudiado y publicado durante los ultimos
veinte afos sus observaciones sobre las causas de la tos
y sobre el abordaje diagnostico y tratamiento de la
misma.*” El protocolo diagndstico empieza por clasificar
la tos en aguda (menor de tres semanas), subaguda (de
tres a ocho semanas) y crénica (mayor de ocho sem-
anas).>* Segun estos investigadores, la causa mas frecuente
de tos cronica es el drenaje nasal posterior (DNP), segui-
do por el asma, bronquitis crénica, bronquitis eosinofili-
ca y el reflujo gastroesofagico. El abordaje diagnostico
prosigue con la busqueda de sintomas sugestivos de afec-
cion de via aérea superior (rinorrea, congestion nasal,
acumulo de secreciones en garganta, visualizacion de
drenaje posterior al examen de orofaringe), a fin de evi-
denciar la pre-sencia de DNP. Asimismo, las caracteristi-
cas de la tos: si se trata de tos en accesos, principalmente
nocturna 0 matutina acompafiada de disnea o ruidos
como “silbidos o hervor en el pecho” sugieren la posibili-

18

dad de asma. Si se trata de una persona mayor,
fumador(a) o con exposicion a otros irritantes, cabe la
sospecha de bronquitis crénica; y si hay pirosis, sensacion
de reflujo, orofaringe con apariencia de empedrado es
probable que se trate de manifestaciones respiratorias de
un reflujo gastroesofagico. En Honduras, debido a la alta
prevalencia de Tuberculosis (72/100000 habitantes), es
importante en todo caso de tos de mas de dos semanas,
indicar el examen baciloscopico a fin de descartar las for-
mas infectocontagiosas de la misma.®® En este caso, en el
cual se describe cuadro tusigeno de larga data, la paciente
fue considerada como asmatica por muchos afios. Sin
embargo, las caracteristicas de la tos con abundante
esputo mucopurulento, hemoptisis, dedos en palillo de
tambor sugirieron la presencia de bronquiectasias, una
causa relativamente rara (4%) de un sintoma comun
(tos), en el contexto de un sindrome aun mas raro como
es el Sindrome de Kartagener.

Las bronquiectasias son dilataciones permanentes de los
bronquios y bronquiolos cuya frecuencia ha disminuido
en los ultimos tiempos siendo actualmente una enfer-
medad rara en paises donde se han controlado el
sarampion, la tosferina y la tuberculosis. Las causas,
ademas de las infecciosas mencionadas, pueden ser por
defectos de la inmunidad (hipogammaglobulinemia),
congénitas (fibrosis quistica, discinecia ciliar primaria)
exposicion a drogas o irritantes, condiciones reumatolé-
gicas (artritis reumatoidea, LES).*** No se sabe cual es
la prevalencia de bronquiectasias en Honduras, pero no es
una patologia rara de encontrar, debido a que existen
condiciones predisponentes como la alta prevalencia de
tuberculosis y la sospecha de que la costumbre de utilizar
lefia como fuente energética para la coccion de alimentos,
expone a las mujeres a cantidad de irritantes que pueden
dejar como secuelas enfermedades pulmonares cronicas
como lo reportado por Restrepo y otros Latinoameri-
canos (Neumoconiosis por humo de lefia).'>

La pesquisa diagnostica de la presencia de bronquiectasias
comienza con la historia clinica donde se establece la
presencia de tos cronica. Sin embargo, en el paciente
portador de bronquiectasias la historia suele revelar episo-
dios recurrentes y duraderos de tos usualmente matutina
con expectoracion abundante, esputo espeso mucoide 0
mucopurulento. La tos puede complicarse con episodios
de expectoracion hemoptoica o hemoptisis franca, tal
como sucedi6 con esta paciente. La disnea se encuentra
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en un 75% de los pacientes, estertores en un 70%, ron-
cus en el 40%, sibilancias en el 34%, dedos en palillo de
tambor en el 3%. El diagnostico diferencial es con la
Enfermedad Pulmonar Obstructiva Crdnica (EPOC), sin
embargo, en este Ultimo la causa (tabaquismo), rol de
infeccion (secundario), caracteristicas de esputo y hallaz-
gos radioldgicos son diferentes. Aunque hasta el 90% de
los pacientes sintomaticos con bronquiectasias tienen
radiografia simple de térax anormal caracterizada por un
patron intersticial difuso de tipo reticular, el método con-
firmatorio de la presencia de bronquiectasias que fue en
un tiempo la broncografia, es actualmente la tomografia
de alta resolucion del térax (TACAR) en donde se obser-
va aumento del didmetro axial de los bronquios en
relacion a la arteria acompafiante que normalmente es de
igual o mayor calibre que el bronquio.***? Una vez confir-
mada la presencia de bronquiectasias se debera buscar la
causa posible con la historia clinica y antecedentes y estu-
dios de gabinete. Las causas pueden ser: a) Infecciosas
(Tuberculosis, Sarampion, Tos ferina, HIV); b)
Exposicionales (cloro, cocaina, heroina, cuerpos extrafios,
humo de lefia);****% ¢) Congénitas como la Discinecia
Ciliar Primaria (DCP), fibrosis quistica, deficiencia de
alfa-1-antitripsina; d) Inmunodeficiencias como la
hipogammaglobulinemia; e) Condicions Reumatoldgicas
como la  Artritis Reumatoide, el Lupus o la
Policrondritis.*

El curso clinico del paciente con bronquiectasias son las
infecciones bronquiales frecuentes por lo cual el cultivo
de esputo es recomendado a fin de dirigir la terapia
antibiotica. La presencia de microorganismos Gram neg-
ativos y en especial de P. aeruginosa es un signo de enfer-
medad avanzada. A menudo hay colonizacion por
Aspergillus (Aspergilosis Broncopulmonar Alérgica). En
el caso descrito la paciente presentaba esputo purulento
cuyo cultivo evidencié un Gram negativo sensible a
imipenen 'y aminoglucésidos. El tratamiento de las
bronquiectasias se basa en el manejo de las exacerbaciones
con el uso de broncodilatadores, antibidticos y
esteroides, tratamiento de la causa subyacente, control de
la respuesta inflamatoria, higiene bronquial (ejercicios
respiratorios, quinesioterapia, uso de aparatos especiales
que favorecen la expectoracion: flutter), control de las
complicaciones como hemoptisis o aspergilosis y en cier-
tas circunstancias las medidas quirrgicas (bronquiec-
tasias localizadas).
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El Sindrome de Kartagener se caracteriza por la presen-
cia de bronquiectasias, sinusitis y situs inversus,*** hallaz-
gos encontrados en esta paciente. Es la forma mas fre-
cuente (50%) de presentacion de la Disquinecia Ciliar
Primaria (DCP)*%* una enfermedad autosdmica recesiva
de penetracion variable en la cual se producen
alteraciones ultraestructurales en los microttbulos de los
cilios. Se debe tener en cuenta la DCP en presencia de
pacientes con infeccion crénica de via respiratoria (bron-
quitis, sinusitis, otitis) y uno de los siguientes: a) situs
inversus o dextrocardia; b) espermatozoides inmoviles; c)
deficiencia de aclaramiento mucociliar; d) defectos ultra-
estructurales ciliares caracteristicos. Para un correcto
diagndstico ultaestructural de la DCP se requiere que al
menos el 40% de los cilios examinados presenten una o
varias de las siguientes alteraciones: a) ausencia o defectos
en los brazos internos o externos de dineina: b) ausencia
de rayos entre los microttbulos centrales y periféricos: c)
ausencia de microtubulos centrales y d) trasposicion de
microtUbulos periféricos.’® La expresion fenotipica puede
ser bastante heterogénea y expresarse en forma diversa. La
hipomotilidad se presenta en aquellas células que tienen
cilios y que se traduce en el aparato respiratorio con
defecto del aclaramiento ciliar, retencion de secreciones,
infecciones recidivantes del tracto respiratorio. Asimismo,
se encuentra en el vardn astenospermia o hipomotilidad
de los espermatozoides con consecuente esterilidad. La
frecuencia estimada de la DCP es de 1:15000-40000
nacidos.®

La paciente cuyo caso hemos expuesto presentd cuadro
clinico de infecciones recurrentes bronquiales, en quien se
confirmd la presencia de bronquiectasias y el situs inver-
sus a través de estudios radioldgicos pertinentes. Presentd
un sintoma comun como es la tos crdnica, pero la causa
del sintoma en ella correspondié a bronquiectasias las
cuales se informan como causa de tos en menos del 4%
de los casos de tos cronica de las series estudiadas en pais-
es desarrollados. Sin embargo, creemos que la frecuencia
de bronquiectasias en paises pobres es mayor debido a la
tuberculosis y exposicion intradomiciliara a humo de
lefia. Esta paciente presentd varios criterios para diagnos-
ticar un Sindrome de Kartagener, rara causa de bron-
quiectasias, en el contexto de un Sindrome de Discinecia
Ciliar Primaria. No se efectu6 estudio ultramicroscopico
de biopsia de pared bronquial o nasal por carecer en el
pais de microscopio electronico. La paciente se present6
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al Hospital Escuela en estadio avanzado con Cor pul-
monale, y alteracion severa del intercambio gaseoso, com-
plicada con infeccion por un germen Gram negativo.
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