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Se presenta el caso de una paciente de 27 anos con
situs inversus total y ausencia de bronquiectasias que,
a lo largo de su vida, ha sufrido varios episodios in-
fecciosos respiratorios, entre ellos dos neumonias de-
mostradas radiolégica y bacteriolégicamente. El estu-
dio ultraestructural de la mucosa triqueobronquial
con microscopia electrénica, permitié establecer el
diagnéstico de sindrome de disquinesia ciliar, al estar
presentes en los cilios de la mucosa las alteraciones
estructurales que definen este sindrome. A propdsito
del mismo, los autores analizan los criterios bdsicos
que le definen y, a tenor de los hallazgos habidos en
el caso comunicado, se hace especial referencia al dis-
cutido tema de la naturaleza adquirida o congénita de
las bronquiectasias que pueden estar presentes en el
denominado sindrome de Kartagener.
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Ciliary dyskinesia syndrome:
case report

We present a 27 years old female patient with total
situs inversus without bronchiectasis who had pre-
viuosly developed several respiratory infections parti-
cularly two pneumonias confirmed by radiological and
bacteriological examinations, The diagnosis of ciliary
dyskinesia was established based on the findings of
the ultrastructural examination by means of electron
microscopy which showed the changes of mucose cilia
that define this syndrome. Based on the findings of
the case reported here, the definition criteria are re-
viewed and the controversial question of whether the
bronchiectasis that may appear in the so call Kartage-
ner syndrome are inborn or adquired is discussed.

Introduccion

Aln cuando la ultraestructura de los cilios y
flagelos de los seres vivos era conocida desde ha-
cia tiempo!, sélo a partir del trabajo de Elliason
et al’ se han relacionado las alteraciones morfol6-
gicas y funcionales de los cilios del aparato respi-
ratorio con la presentacion de infecciones iterati-
vas de la via aérea, problema al que, en 1980,
Rossman et al'* denominaron sindrome de disqui-
nesia ciliar (SDC).

El presente trabajo tiene como propésito, pre-
sentar un caso con SDC, posiblemente el primero
que se comunica en la literatura nacional.

Observacion clinica

Mujer de 27 afos con dextrocardia conocida previamente y
con antecedentes de infecciones respiratorias repetitivas desde
la infancia en forma de sinusitis, otitis, bronquitis y varias neu-
monfas, que acude al hospital, por primera vez, en mayo de
1984. En esa fecha se comprueba, mediante el transito bari-
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tado del aparato digestivo, la existencia de un situs inversus to-
tal. La fibrobroncoscopia permitié observar la inversién total
del sistema bronquial y la broncografia (fig. 1), ademas de co-
rroborar este hecho, probé que no existian bronquiectasias en
territorio bronquial alguno. La exploracién funcional denot6
una obstruccién del flujo en la pequeiia via aérea, y la inmu-
noelectroforesis radial, las pruebas de hipersensibilidad celular
retardada y la alfa;-antitripsina estaban dentro de la normali-
dad.

Tres meses después, presenté una neumonia que asentaba en
los segmentos basales anteriores del 16bulo inferior izquierdo,
acompafiada de leucocitosis con desviaciéon izquierda y con
identificacién de Streptococus pneumoniae en el cultivo de
esputo. Tratada con penicilina, el cuadro se resolvié sin secue-
las en el término de 10 dias.

Un afo después, habiendo permanecido durante todo ese
tiempo asintomdtica y bajo control, volvié a presentar un cua-
dro neuménico en idéntica localizacién, respondiendo también
favorablemente a la administracién de penicilina. Se realizé en-
tonces una nueva fibrobroncoscopia que no objetivé la presen-
cia de alteraciones obstructivas bronquiales, efectuandose varias
tomas bidpsicas de mucosa bronquial para ser procesadas y es-
tudiadas con microscopia electronica (aparato Jeol, modelo
JMCX), apreciandose en el estudio de cortes longitudinales y
transversales, la existencia de anomalias ciliares constituidas
por: a) carencia de brazos de dineina; b) par central excéntrico
con ausencia de puentes radiales, y c) translocacion central de
un par periférico; ademads, se visualizaron numerosas anomalias
inespecificas menores (figs. 2 y 3).

Con estos hallazgos y la evolucién clinica, se estableci6 el
diagnéstico de SDC. La enferma, un afio después del diagnds-
tico, continda sometida a controles funcionales y radiolégicos,
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Fig. 1. Broncografia: Situs inversus total sin bronquiectasias.

sin que haya presentado algiin nuevo episodio significativo de
infecci6n respiratoria, si bien existe una tos productiva, proba-
blemente para compensar el defecto ciliar existente.

Comentarios

Se conoce desde hace tiempo la asociacién en-
tre situs inversus total y bronquiectasias que,
junto a infecciones recurrentes de los senos para-
nasales, constituyen el denominado sindrome de
Kartagener. La cuestion que ha suscitado mds
controversia es, si las ectasias presentes en este
sindrome son congénitas o adquiridas. Se sabe
que s6lo presentan bronquiectasias un 0,5 % de
la poblacién general, mientras que se encuentran
en el 25 % de los sujetos con situs inversus®. Es
facil comprender que la asociacién de estas ano-
malias es mayor de lo que podria explicarse por
el solo azar y se piensa que, en el fondo, subyace
una alteracién congénita comun. Incluso, por la
gran incidencia familiar y por la presencia de tales
anomalias en gemelos monozigéticos, parece pro-
bable que respondan a modelos de herencia auto-
sémica recesiva. El grupo sueco de Elliason et al?,
fue el primero en considerar seriamente la posibi-
lidad del desarollo de bronquiectasias en sujetos
con situs inversus, como secuelas de infecciones
repetitivas en las estructuras bronquiales y alveo-
lares del sistema respiratorio —hecho, por otra
parte, que también podria ocurrir en sujetos sin
situs inversus—, producidas como consecuencia
directa de un mal funcionamiento del sistema mu-
cociliar debido a defectos en la estructura ciliar.
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Fig. 2. (50.000 aumentos). Corte ftral I con p! ia de cilios
con alteraciones estructurales: desaparicién de un par periférico con
desplazamiento ‘del par central (2 flechas) y desaparicion de puentes
radiales y de brazos de dineina (1 flecha).
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(100.000 aumentos). Cilio con ausencia de brazos de dineina

Fig. 3.
en varios de sus pares periféricos (2 flechas) y ausencia de puentes ra-
diales con desplazamiento de un par periférico (1 flecha).

Son bien conocidas ya las anomalias estructura-
les presentes en los cilios de pacientes con
SDC?*%¢, En el caso de esta paciente, se estableci6
la sospecha clinica de que padeciera un SDC al
referir, desde la infancia, una historia de infeccio-
nes respiratorias repetitivas que afectaban tanto a
las vias aéreas superiores como a las vias aéreas
inferiores. En este sentido, se pudieron objetivar
clinica, radiolégica y bacteriolégicamente dos
neumonias en un intervalo de menos de dos aiios.
Y tal sospecha clinica se acentuaba al comprobar
que padecia un situs inversus total. Las alteracio-
nes observadas en el estudio con microscopia
electrénica de varias muestras de mucosa bron-
quial completaron los criterios necesarios para
poder establecer el diagnéstico de SDC. Aun
cuando lo ideal hubiese sido disponer también de
estudios radioisotdpicos y microfoto-cinematogra-
ficos, es légico suponer que los cilios, claramente
danados, carecerdn de una funcién idénea.

Es interesante resaltar que la paciente, aun a
pesar de sus infecciones respiratorias recurrentes,
todavia no habfa desarrollado bronquiectasias.
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Esta circunstancia abogaria a favor de la natura-
leza adquirida de las bronquiectasias en el
sindrome de Kartagener, pues es ficil deducir que
si esta enferma contintia padeciendo bronquitis
purulentas y neumonias acabard desarrollando
bronquiectasias y sinusitis crénica, que completa-
rian la triada del susodicho sindrome. ,

Como no se conoce terapéutica especifica del
SDC, ésta se basard en tratar las infecciones con
antibidticos, tras realizar cultivos bacteriologicos
repetidos y antibiogramas junto con una fisiotera-
pia respiratoria bien dirigida, especialmente si se
hubieran desarrollado ya bronquiectasias. Como
es posible, tal como se ha comentado, que las ec-
tasias se establezcan evolutivamente por la combi-
nacién de infeccidén y atelectasia de las estructuras
bronquiales y parenquimatosas, es conveniente
insistir en que el tratamiento correcto de las in-
fecciones puede retrasar, e incluso evitar, la apa-
ricién de las bronquiectasias. Seguramente, esta
paciente no ha desarrollado todavia bronquiecta-
sias merced, en gran parte, a que sus infecciones
respiratorias estdn siendo adecuadamente tratadas
y controladas.

Por lo que respecta al pronéstico de estos pa-
cientes, con el tiempo desarrollan una limitacién
crénica del flujo aéreo pero con un deterioro fun-
cional muy lento y paulatino’. Hasta el momento
actual, el caso presentado no ha incrementado el
grado de obstruccién del flujo en la pequeiia via
aérea objetivado en el primer ingreso, hace ya dos
afos.

Concluiremos remarcando que el SDC es un
sindrome en el que debe pensarse cuando existan
enfermos que refieran una historia de infecciones
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respiratorias recurrentes a lo largo de toda la via
aérea, especialmente si se descartan otros proce-
sos capaces de predisponer a tales infecciones,
como pueden ser la mucoviscidosis, los defectos
del cartilago bronquial (sindrome de William
Campbell), las anomalias inmunitarias y el déficit
de alfa,-antitripsina, procesos éstos que, hoy dia,
pueden ser descartados mediante los oportunos
estudios, y que el modo bdasico imprescindible
para establecer el diagnostico del SDC, reside en
el estudio ultraestructural con microscopia elec-
trénica de muestras de mucosa de la via aérea.
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