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Resumen

El sindrome de Kartagener es un raro trastorno genético hereditario, en el que los cilios
disfuncionales resultan en un sindrome caracterizado por situs inversus, sinusitis cronica
y bronquiectasia. Informamos sobre el primer caso documentado de fibrilacion auricular
permanente que ocurre en un paciente con sindrome de Kartagener, dextrocardia y

coronariopatia.

Introduccion

El sindrome de Kartagener es un raro trastorno hereditario, autosdémico recesivo,
caracterizado por situs inversus, sinusitis cronica y bronquiectasia(l). Es causado por
disquinesia ciliar por ausencia genética de los brazos de dineina en los cilios. Se sabe
que los defectos cardiacos congénitos son mas comunes en pacientes con cilios
disfuncionales(1,2). Sin embargo, la asociacion del sindrome de Kartagener con

coronariopatia y fibrilacion auricular no se ha descrito previamente en la literatura y hay



una carencia de informacion con respecto al tratamiento adecuado de los pacientes con

esta rara asociacion.

Presentacion de caso

Sacerdote catolico de 75 afios, derivado a nuestra clinica de arritmias para ser evaluado
por implante de cardiodesfibrilador implantable (CDI) por fracciéon de eyeccion
severamemente deprimida. Su historial médico indicaba sindrome de Kartagener con
situs inversus totalis, bronquiectasia y sinusitis cronica asociados. También tenia
historia de hipertension, diabetes mellitus tipo II, fibrilacién auricular permanente,
insuficiencia cardiaca congestiva (ICC) clase III de NYHA y enfermedad coronaria de
multiples vasos.

Al momento de la consulta el paciente tomaba los siguientes medicamentos:
furosemida, metoprolol, digoxina, atorvastatina y 4cido acetilsalicilico. Su
ecocardiograma mostrd fraccion de eyeccion del 20%, con anormalidades moderadas
del movimiento de la pared del ventriculo izquierdo. E1 ECG de 12 derivaciones reveld
fibrilacion auricular con respuesta ventricular adecuada. El voltaje en todas las
derivaciones era bajo sin cumplir criterios de microvoltaje. Las derivaciones de las
extremidades presentaban intervalo QRS negativo en las derivaciones I y aVL y
positivo en aVR. Las derivaciones precordiales mostraban una progresion inversa de la
amplitud de la onda R de V1 a V6 (Fig. 1, Panel A).

Se obtuvo una radiografia toracica que confirm situs inversus totalis (Fig. 1, Panel B).
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Se pidi6 una tomografia computada (TC) ampliada por contraste para determinar con

precision la anatomia cardiovascular del paciente. La TC revel6 situs inversus totalis y
vena cava superior izquierda persistent y unica que drenaba en la auricula derecha
anatomica de la circulacion arterial pulmonar (Fig. 1, Panel C).

Se recomendd un CDI como profilaxis primaria de muerte subita. El paciente rechaz¢ el

procedimiento.

Discusion

El sindrome de Kartagener es un trastorno hereditario recesivo autosomico, que se
caracteriza por situs inversus, sinusitis cronica y bronquiectasia. Es un subgrupo de
disquinesias ciliares primarias (DCP), caracterizado por una estructura ciliar y/o funcion
anormal que resulta en un deterioro congénito del aclaramiento mucociliar. El sindrome
de Kartagener es responsable del 50% de los casos de DCP(1).

La incidencia del sindrome de Kartagener es aproximadamente 1 por 32,000 nacidos
vivos(2). Fue descripto en primer lugar por Manes Kartagener en 1993 y se piensa que
es causado por disquinesia ciliar por ausencia genética de brazos de dineina en los cilios
o flagelos del esperma(3.4).

Afzelius y cols, sugirieron que los cilios funcionando en forma adecuada son necesarios

para la rotacion visceral(5). Se supone que los cilios nodales embriologicos impulsan



los morfogenes que son fundamentales en el desarrollo de la lateralidad
embriologica(1). Estos cilios también son defectuosos en pacientes con DCP, haciendo
que la rotacion organica ocurra al azar(6). De este modo, el 50% de los pacientes con
DCP presentan situs solitus, y el otro 50% presenta situs inversus. Aproximadamente un
25% de los individuos con situs inversus tienen DCP; por lo tanto, la presencia de situs
inversus por si s6lo no establece el diagndstico de DCP(1).

Los cilios disquinéticos disminuyen las acciones de propulsion. Esto produce un
deterioro del aclaramiento bacteriano en el tracto respiratorio. Como resultado, la
presentacion clinica méas comun de los pacientes con DCP son las infecciones
recurrentes del tracto respiratorio superior ¢ inferior. El curso de la enfermedad es
variable y varia desde severos trastornos respiratorios durante la edad neonatal, a
sobrevivir hasta la adultez sin sintomas respiratorios pronunciados(1). Las
bronquiectasias ocurren mas tarde en la vida y se presentan clinicamente como
sibilancias, que con frecuencia son tratadas como asma. El 5-10% de los casos de
bronquiectasias es causado por DCP(7).

Puesto que la motilidad de los espermatozoides depende de los cilios funcionales, los
hombres generalmente no son fértiles.

Las cardiopatias congénitas son mas comunes en los pacientes con DCP. Estas incluyen
transposicion de los grandes vasos y comunicacion interauricular e interventricular.
Kennedy y cols realizaron un estudio retrospectivo de 337 pacientes con DCP y
concluyeron que la prevalencia de cardiopatia congénita y heterotaxia es 200 veces
mayor en los pacientes con DCP que en la poblacién general(8). Por esta causa, es
necesario realizar una evaluacioén cardiovascular completa en pacientes con sospecha
DCP, incluyendo ECG de 12 derivaciones, radiografia toracica, ecocardiograma y TC o
resonancia magnética cardiaca para obtener una evaluacion detallada de la anatomia
cardiaca.

La asociacion de sindrome de Kartagener que se presenta con situs inversus totalis y
coronariopatia no se ha descrito previamente en la literatura. Ademas nuestro paciente
se presentd con fibrilacion auricular permanente, resultando en un caso unico.

En el situs inversus la onda P es negativa en las derivaciones I y V6 y positiva en las
derivaciones inferiores. En el situs solitus la onda P es positiva en las derivaciones I, V6
y en las derivaciones inferiores. En las condiciones donde el situs es dificil de definir
(por ejemplo, fibrilacién auricular, foco ectdpico auricular), generalmente es necesario

efectuar una evaluacion con radiografia toracica(9,10).



Las recomendaciones clasicas para el implante de CDI no contemplan pacientes con
esta rara condicion. La decision de implantar un CDI como profilaxis primaria de
muerte subita se realizé extrapolando datos de pacientes con miocardiopatia isquémica
y no isquémica(11,12). La estimulacion biventricular también se considerd a pesar de la
presencia de fibrilacion auricular permanente(13) e intervalo QRS estrecho(14), pero
considerando la estructura cardiaca inusual, decidimos ofrecer un CDI sin test de
desfibrilacion (por la presencia de FA permanente).

El prondstico de pacientes con sindrome de Kartagener se determina principalmente
mediante la frecuencia y severidad de las infecciones pulmonares y por la presencia o
ausencia de bazo. Las infecciones pulmonares incapacitantes con frecuencia pueden
prevenirse y se puede lograr un tiempo de vida normal(1). En este caso el prondstico es
notablemente peor por la presencia de miocardiopatia isquémica con fracciéon de
eyeccion del ventriculo izquierdo deprimida, y la fibrilacion auricular permanente.

El paciente rechaz6 el implante de un CDI y se le recomendd iniciar anticoagulacion

oral.

Conclusiones

El sindrome de Kartagener es una enfermedad rara que generalmente se presenta con
dextrocardia. Como los pacientes pueden tener una expectativa de vida normal, pueden
desarrollar enfermedades cardiovasculares adquiridas como coronariopatia y fibrilacién
auricular. En el caso presentado, un paciente con dextrocardia en el contexto del
sindrome de Kartagener se presentd con miocardiopatia isquémica y fibrilacion
auricular permanente. Debe considerarse el implante de un CDI como parte del

tratamiento de una potencial condicion arritmogénica.
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Leyendas de las figuras

Figura 1

Panel A: ECG de 12 derivaciones que muestra fibrilacion auricular a una frecuencia de
60 Ipm. Observen los complejos QRS negativos en las derivaciones I y aVL y la
progresion inversa de la onda R de V1 a V6. Amplitud QRS muy baja en las
derivaciones de las extremidades.

Panel B: Radiografia de térax en vista antero-posterior. Observen el situs inversus
totalis.

Panel C: TC ampliada por contraste que revela situs inversus totalis y una tnica vena
cava superior izquierda que drenaba en la auricula derecha anatémica de la circulacion

arterial pulmonar.



