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NOTA CLÍNICO- QUIRÚRGICA

A33 years-old female with a diagnosis of Kartagener´s syndro-
me was studied. She had a clinical history of chronic sinusitis
with nasal obstruction and rhinorrea, and a chronic cough

with mucopurulent sputum. A paranasal sinus CT showed hyper-
trophyc mucosa. A thoracic CT showed a situs inversus and chronic

bronchitis with bronchiectasis. The saccharin test lasted 55 minutes.
The electron microscopy study showed in a a cross-sectional axone-
me a total absence of the outer and inner arm of the 9th outer dou-
blet in over a 100 cilias studied. No others ultrastructure anormali-
ties were observed.
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Presentamos el caso de una mujer de 33 años diagnosticada de
síndrome de Kartagener. La paciente refiere una historia de ri-
norrea y obstrucción nasal de larga evolución sugestiva de si-

nusitis crónica y de tos acompañada de expectoración mucopurulen-
ta.  En TC de senos paranasales se aprecia una mucosa sinusal

hipertrófica. En TC de tórax de observa un situs inversus y bronquiec-
tasias. El tiempo del test de la sacarina fue de 55 minutos. El estudio
ciliar con microscopío electrónico mostró una ausencia completa de
los dos brazos del doblete número nueve en más de 100 cilios estu-
diados. No se observaron otras alteraciones ultraestructurales.
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INTRODUCCIÓN

El flujo mucociliar es un mecanismo de defensa
fundamental en las vías respiratorias, este meca-
nismo se ve alterado en la discinesia ciliar primaria
(DCP). La DCP es un transtorno congénito de los
cilios de las vías respiratorias que se caracteriza
por una actividad ciliar anormal. En la DCP existen
con frecuencia alteraciones en la ultraestructura ci-
liar y ausencia del transporte mucociliar, lo cual
permite el desarrollo de infecciones respiratorias
crónicas1.

La DCP es una enfermedad autosómica recesi-
va, con una incidencia de aproximadamente 1 ca-
so de cada 16.000 habitantes. De estos, la mitad
presentan la triada de Kartagener (sinusitis, bron-
quiectasias y situs inversus). La DCP parece ser
un grupo heterogéneo de transtornos con diferen-
tes y variadas alteraciones ultraestructurales de
los cilios, siendo la más frecuente la deficiencia de
los brazos de dineina. En pacientes con DCP fami-
liar se ha identificado una alteración en el cromo-
soma 5p15-p14, y más concretamente en el gen
DNA H52,3.

El síndrome de Kartagener que se caracteriza
por la triada bronquiectasias, sinusitis crónica y si-

tus inversus es una parte de la DCP. No está claro
porque al menos el 50% de los pacientes con
DCP presentan situs inversus, y poco se ha estu-
diado la actividad ciliar en pacientes con situs in-

versus y sin problemas respiratorios4.
Presentamos un caso de síndrome de Karta-

gener en el cual hemos estudiado el transporte
mucociliar mediante el test de la sacarosa y la
ultraestructura ciliar con microscopia electróni-
ca.

CASO CLÍNICO

Mujer de 33 años, con diagnóstico de situs in-

versus totalis desde la infancia que presenta obs-
trucción nasal de larga evolución acompañada de
rinorrea mucopurulenta y episodios de cefalea
frontal. También refiere tos persistente con fre-
cuente expectoración de larga evolución. La TC de
senos paranasales muestra una hipertrofia de la
mucosa sinusal con ocupación del seno maxilar
derecho y celdas etmoidales (Fig. 1). En la TC de
tórax se aprecian abundantes bronquiectasias y si-

tus inversus (Fig. 2). El hemograma y la bioquími-
ca general no mostraron hallazgos de interés in-
cluida la α1-antitripsina. En la espirometría se
encontró una alteración obstructiva leve con prue-
ba broncodilatadora (salbutamol) positiva. Los cul-

tivos de los esputos muestran abundantes colonias
de Streptococus pneumoniae resistentes a penicili-
nas. 

El test de la sacarosa realizado en consulta
mostró un tiempo de 55 minutos.

Se tomó una biopsia de la mucosa nasal de
la pared medial en el meato medio y que se pro-
cesó en glutaraldehido para su estudio en el la-
boratorio de microscopía electrónica de la Facul-
tat de Medicina de Lleida. El estudio de las
muestras mostró unos cilios de longitud y morfo-
logía normal y que en el corte transversal del
axonema presentaban la pérdida de los brazos
externo e interno del doblete número nueve en
más de cien cilios estudiados. No se observaron
otras alteraciones de la ultraestructura ciliar.

Figura 1. Cilios de la mucosa nasal de la paciente (MEx10.000).

Figura 2. Doblete nº 9: comparación entre el control y la muestra
de la paciente (ME x50.000).
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DISCUSIÓN

En la DCP las alteraciones ultraestructurales
más frecuentes son la pérdida total o parcial de
los brazos de dineina5-7, en el estudio microscópico
de nuestra paciente hemos observado sólo la alte-
ración en los brazos de dineina del doblete núme-
ro nueve. Sin embargo hay que tener en cuenta
que por razones técnicas en el proceso de tinción
el brazo interno de los dobletes no siempre es visi-
ble8. Otras alteraciones frecuentes son la pérdida
de los microtubulos centrales, defectos de los
puentes radiales (defective radial spokes), transpo-
sición de micrótubulos y desorientación ciliar supe-
rior a los 30º. 

En ocasiones pueden encontrarse cilios sin al-
teraciones ultraestructurales demostrables por las
técnicas convencionales y que probablemente pre-
sentan alteraciones a nivel molécular. Asimismo,
pueden encontrarse alteraciones, como los mega-
cilios, microtúbulos supernumerarios, blebs (cilios
con morfología de vesículas), que suelen ser alte-
raciones adquiridas bien por el tabaco entre otros
agentes ambientales o bien por infecciones sobre
todo las virales, y que sin embargo, en la DCP
también son frecuentes, de ahí la importancia de
la cuantificación de las alteraciones halladas por lo
que deben analizarse al menos 100 cilios3,9.

Debido a que el origen de la DCP radica en el
comportamiento defectuoso de los cilios, las mani-

festaciones dependen de aquellos órganos o siste-
mas que presentan cilios como son las vías respi-
ratorias, oído medio, y tracto genital. Además po-
drán presentar alteraciones corneales (la córnea
tiene células monociliadas) y alteraciones del sis-
tema nervioso central en forma de cefaleas, depre-
sión e hidrocefalia, quizás debidas a una inade-
cuada circulación del líquido cefalorraquídeo10-12.

El análisis ultraestructural de las muestras de
biopsia nasal es un método sencillo y mínimamen-
te invasivo. En ocasiones no se encuentran célu-
las ciliadas por cambios metaplásicos de la muco-
sa, secundarios entre otros a procesos infecciosos
crónicos, por lo que es aconsejable localizar la
presencia de cilios mediante microscopía conven-
cional antes del examen para microscopía electró-
nica. La muestra de mucosa nasal del meato me-
dio puede obtenerse mediante forceps de biopsia
o cepillado. Las muestras por cepillado son de me-
nor calidad en caso de rinorrea y por otro lado,
son menos fiables en la evaluación de la orienta-
ción ciliar, que en algunos casos era la única alte-
ración ultraestructural detectada. Se pueden estu-
diar indistintamente muestras de mucosa nasal o
bronquial13-16.

En conclusión, presentamos un caso raro de
síndrome de Kartagener en el que tras el estudio
mediante microscopía electrónica de la mucosa
nasal hemos encontrado una alteración de los bra-
zos de dineina del doblete número nueve.
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