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RESUMEN

El sindrome de Kartagener, el cual hace parte del subgrupo de las discinesias ciliares primarias
predispone a infecciones respiratorias recurrentes del tracto respiratorio por Haemophilus
influenzae, Staphylococcus aureus y Streptococcus pneumoniae. Se describe a continuacion
el caso de un paciente con diagnostico de sindrome de Kartagener en quien se documentd
colonizacion por Pseudomonas fluorescens y neumonia con empiema asociado por Actinomyces
Spp, una asociacion poco frecuente en la literatura.

Palabras claves: Sindrome de Kartagener, Pseudomonas Fluorescens, Actinomyces spp,
Actinomicosis. (Fuente: DeCS BIREME).

ABSTRACT

Kartagener syndrome, which is part of the subgroup of the primary ciliary dyskinesias, predisposes
to recurrent respiratory tract infections due to Haemophilus influenzae, Staphylococcus aureus
and Streptococcus pneumoniae. The case of a patient with a diagnosis of Kartagener syndrome
in whom colonization by Pseudomonas fluorescens and pneumonia complicated with empyema
by Actinomyces spp is a rare association in the literature, which is described below.

Key words: Kartagener Syndrome; Pseudomonas Fluorescens; Actinomycosis. (Source: MeSH
NLM).
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INTRODUCCION

El sindrome de Kartagener, un subgrupo de las discinesias ciliares
primarias, es una malformacién congénita rara la cual comprende
la triada clasica de sinusitis, situs inversus y bronquiectasias.!
Fue por primera vez descrito por Siewert en 19042, sin embargo
solo fue hasta 1933 que Manes Kartaganer reconocio la triada
dentro de un sindrome congénito.? Posteriormente, fue Afelius
quien reconocié que estos pacientes tenfan tanto defectos en
la movilidad como estructura ciliar.* En la actualidad, gracias al
desarrollo de la biologia molecular y secuenciacién genética
se han podido asociar mas de 40 genes involucrados en el
ensamblaje ciliar con diferentes expresiones fenotipicas.®

La prevalencia de este sindrome en relacién con la discinesia
ciliar primaria se estima de 1:10000 a 1:20000 nacidos vivos, de
acuerdo a estudios observacionales europeos.® En Colombia se
desconoce laincidencia y prevalencia exacta de esta enfermedad.

Por la disfuncion ciliar se perturba el aclaramiento normal de
secreciones del tracto respiratorio® lo cual en asociacion con
presencia de bronquiectasias condiciona infecciones recurrentes
y colonizacidn principalmente por Haemophilus influenzae.”

Actinomyces spp, un bacilo gram positivo filamentoso,
generalmente comensal del tracto orofaringeo, gastrointestinal
y genitourinario es causante de la enfermedad denominada
actinomicosis.® El compromiso pulmonar es el tercero en
frecuencia y generalmente es confundido con procesos de
malignidad o tuberculosis.’

Se presenta a continuacion el caso de un paciente con diagnéstico
de novo de sindrome de Kartagener en quien se documentd
colonizacién por Pseudomonas fluorescens y neumonia con
empiema asociado secundario a infeccion por Actinomyces spp.

REPORTE DE CASO

Hombre de 23 afios con antecedente de asma y sinusitis a
repeticion desde la infancia; consulta por cuadro clinico de una
semana consistente en dolor pleuritico en hemitérax izquierdo
asociado a disnea y tos productiva con expectoracion mucoide.
Alingreso taquicérdico, desaturado, con presencia de sibilancias
espiratorias ocasionales en ambos campos pulmonares, sin
signos de dificultad respiratoria. Paraclinicos de ingreso, con
trastorno leve de la oxigenacidn sin trastorno acido base y sin
hiperlactatemia, hemograma con leucocitosis mas neutrofilia,
funcién renal y hepatica normales, dimero D elevado (Tabla
1) Radiografia de torax de ingreso con presencia de infiltrados
intersticiales gruesos parahiliares bilaterales con édrea de
opacidad alveolar confluente en Iébulo inferior izquierdo, con
derrame pleural y signos de pérdida de volumen con retraccion
del hemidiafragmay atelectasia parcial de la lingula, mas hallazgo
incidental de dextrocardia (Fig. 1 ); debido a lo anterior se inicia
cubrimiento antibidtico empirico con piperacilina tazobactam
4.5 gramos intravenoso cada 6 horas.
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Tabla 1. Reporte de paraclinicos durante hospitalizacion del
paciente.

Reporte de paraclinicos

Hemograma
1 2 3

Leucocitos (/ul) 17.200 12.200 4.580
Neutrdfilos (%) 80.60 62.50% 58.20
Linfocitos (%) 10.90 25.80% 31.50
Hemoglobina (g/dl) 17.30 15.90 16.20
Plaquetas(/ul) 443.000 49.20 363.00
PCR (mg/dL) 22.73 6.49
VSG (mm/h) 48.00 75.00

Aislamientos
zgf\{/*zpara SARS Negativa Positiva N/A
lEvEs Actinomices
broncoalvelar Pseudomonas fluores

Clinica sanguinea

Creatinina(mg/dl) 0.8 - 0.8
BUN (mg/dI) 10 - 9
Dimero D (mg/L) 1.25 - 2.28**

1. Alingreso
2. Alinicio del tratamiento antimicrobiano
3. Posterior a aislamiento microbioldgico

**Después del diagndstico de COVID 19 BUN: Nitrégeno ureico, PCR: Proteina C
Reactiva, PCR* Polymerase chain reaction, VSG: Velocidad de eritrosedimentacion

Figura 1. Radiografia de tdrax: infiltrados intersticiales gruesos
parahiliares bilaterales con area de opacidad alveolar confluente
en lébulo inferior izquierdo, con derrame pleural y signos de
pérdida volumen con retraccion del hemidiafragma y atelectasia
parcial de la lingula, mas hallazgo incidental de dextrocardia
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Figura 2. Tomografia de térax: derrame pleural tabicado en
l6bulo inferior izquierdo con opacidades alveolares e infiltrados
intersticiales peribroncovasculares con engrosamiento de septos
interlobulillares. Ademds, con bronquiectasias cilindricas, algunas
con tapdn mucoso

Adicionalmente, se solicité tomografia de térax con protocolo
para tromboembolismo pulmonar el cual descartd el mismo;
Sin embargo, se evidencid derrame pleural tabicado en lébulo
inferior izquierdo con opacidades alveolares e infiltrados
intersticiales peribroncovasculares con engrosamiento de septos
interlobulillares. Ademds, con bronquiectasias cilindricas, algunas
con tapon mucoso (Fig.2). Se realizé toracentesis diagndstica con
evidencia de liquido pleural exudativo, neutrofilico compatible
con derrame pleural complicado (LDH >1000, Glucosa <40). Se
llevd a decorticacion pulmonar sin complicaciones, con estudios
de PCR para Mycobacterium tuberculosis y cultivo de gérmenes
aerobios y anaerobios negativos.

Se realizd fibrobroncoscopia con lavado broncoalveolar,
obteniendo en aislamiento de cultivo Pseudomonas Fluorenscens
con resistencia a carbapenémico, debido a evolucién no se
modifico tratamiento pre resolucion de sintomas considerandose
posible colonizacion.

Figura 4. Coloraciéon de Grocott, tincién de Ziehl-Neelsen
negativa. Evidencia de bacterias filamentosas.

Figura 3. Coloracion de Hematoxilina-eosina, aumento 10X.
Liquido pleural con proceso inflamatorio agudo severo y
presencia de estructuras redondeadas por bacterias “Signo
granulos de azufre”

Se dio continuidad a manejo antibidtico a 8 semanas.
Posteriormente presenta nuevo pico febril que se asocié a
coinfeccion por virus de SARS COV2 confirmado por PCR.
Posteriormente se recibid reporte de biopsia de liquido pleural
con hallazgos compatible con Actinomyces spp. (Fig.3y 4).

Dentro del estudio de dextrocardia y hallazgos de bronquiectasia,
previamente no conocida, se iniciaron estudios con biopsia de
ciliar de mucosa nasal, que posteriormente mostré cambios
ultraestructurales de discinesia ciliar primaria dados por ausencia
de brazos de dineina confirmandose el diagndstico de sindrome
de Kartagener. (Fig. 5)

Figura 5. Microscopia electrdnica con evidencia de ausencia de
brazos de dineina. (0.10um)
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Durante observacion se realizo retiro de toracostomia, se
completé manejo ambulatorio con ampicilina sulbactam por
sensibilidad del germen por 8 semanas con resolucion de
sintomas. Actualmente, en seguimiento de colonizacion de
bronquiectasias sin necesidad en el momento de antibidtico
inhalado.

DISCUSION

La funcion ciliar es pivotal para el aclaramiento de secreciones y
de la homeostasis del sistema inmune del tracto respiratorio, al
igual que para la motilidad de los espermatozoides y orientacion
visceral durante la embriogénesis.’ En el sindrome de Kartagener
la principal mutacidn descrita yace en los genes DNAI1y DNAH5
los cuales codifican proteinas del brazo externo de la dineina,
generan una alteracion de la motilidad ciliar, predisponiendo a
infecciones sinopulmonares recurrentes, infertilidad y errores
en la orientacion izquierda a derecha.!

Las manifestaciones clinicas son variadas, siendo las mas
comunes, las infecciones recurrentes del tracto respiratorio®.
En este aspecto, a nivel pulmonar es frecuente encontrar
bronquiectasias en el 50 % de la poblacién pediatricay en casila
totalidad de la poblacién adulta,*? generando sibilancias o crépitos
a la auscultacion pulmonar simulando otras enfermedades mas
prevalentes como el asma.®® Demas hallazgos radioldgicos a nivel
pulmonar incluyen engrosamiento peribronquial y atelectasias.**

Otras manifestaciones clinicas frecuentes son la rinosinusitis,
la poliposis nasal y la sinusitis crénica con compromiso de los
senos maxilares y etmoidales.'>*® Asimismo, debido a la funcién
ciliarandmalay el déficit de aclaramiento de secreciones a nivel
de la trompa de Eustaquio y oido medio, se pueden presentar
episodios recurrentes de otitis media durante la infancia y
adolescencia.'” El situs inversus, que al presentarse con reversion
completa del sistema circulatorio y visceral recibe el nombre de
situs inversus totalis, se presenta hasta en el 50 % de los paciente
con disquinesia ciliar primaria.**

No existe como tal un estandar de oro para el diagndstico, por
lo que la combinacidn de estas manifestaciones clinicas debe
hacer sospechar sobre esta enfermedad. Una vez establecida
la sospecha diagndstica, se pueden utilizar métodos de cribado
como la medicion de o6xido nitrico nasal o la inhalacién de
albumina marcada con Tc 99, sin embargo, se debe confirmar
con métodos basados en microscopia electronica en donde
se demuestra la ausencia de brazos de dineina o de ensamble
microtubular. 4

En el caso de nuestro paciente en quien se diagnostico
erroneamente como asmatico por infecciones recurrentes del
tracto respiratorio y sinusitis en la infancia, la documentacion de
situs inversus totalis y bronquiectasias en estudios tomograficos
logro catalogar al paciente dentro del espectro de la discinecias
ciliares primarias, con confirmacidn mediante técnicas de
microscopia electronica.
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En cuanto a la colonizacion e infecciones del tracto respiratorio,
una causa importante de morbilidad y mortalidad en estos
pacientes, existe un subregistro amplio y se asume con frecuencia
el mismo riesgo de colonizacion por diferentes microorganismos
como en la fibrosis quistica, a pesar de tener mecanismos
fisiopatoldgicos diferentes.” A diferencia de la fibrosis quistica en
donde la Pseudomonas aeruginosa y el Staphylococcus aureus
son los patogenos mas frecuentes,’ Haemophilus influenzae
es el patédgeno mds frecuentemente aislado en pacientes con
disquinesia ciliar primaria.”® Otras especies documentadas en
estudios de esputo de pacientes con disquinesia ciliar primaria
incluyen S. aureus, Streptococcus pneumoniae y micobacterias
no tuberculosas.?

Las bacterias del complejo Pseudomonas fluorescens son
bacilos gram negativos, aerobios, méviles, no fermentadores.?
Su capacidad metabdlica versatil le permiten sobrevivir en una
variedad de ambientes incluidos el suelo, plantas y superficies
no estériles como paredes y puertas.® Aunque inicialmente no
se consideraba un patégeno en humanos, en la actualidad se
conoce como agente causal de infecciones oportunistas a pesar
de su menor virulencia en comparacién con P. aeruginosa.?
Se asocia principalmente con la bacteriemia secundaria a
transfusion de hemoderivados contaminados %’ o el uso de
equipos para infusiones intravenosas contaminadas.?®% Su
papel en la neumonia y otras infecciones respiratorias aun es
debatido y permanece incierto dado que se ha aislado tanto en
secreciones traqueales de pacientes intubados y en aguas de los
humidificadores de los circuitos cerrados de los ventiladores.*°
Asimismo, en la descripcidn de cerca de 1000 cultivos de tracto
respiratorio de pacientes con fibrosis quistica, se identifico
este microorganismo en tan solo 2 % de pacientes y se asocid
principalmente con colonizacién.®! En un estudio observacional
de seguimiento a 11 afios de pacientes con diversas patologias
pulmonares,32 se aisl6 P. fluorescens en 38,8 % de pacientes
con fibrosis quistica y en 16.1 % de pacientes con enfermedad
pulmonar obstructiva crénica y bronquiectasias no relacionadas
con fibrosis quistica. Ningln caso se asocié con neumonia.®

Por otro lado, la actinomicosis, puede tener compromiso
cervicofacial (presentacion clinica mas frecuente), generando
infeccién odontogénica, sinusitis e incluso osteomielitis del
maxilar.®® Igualmente, compromiso del tracto urinario, el cual es
el segundo en frecuencia y se presenta sobre todo en pacientes
usuarias de dispositivos intrauterinos.®* La actinomicosis
pulmonar es la tercera manifestaciéon en frecuencia y es el
resultado de la aspiracion de secreciones gastrointestinales y
orofaringeas en pacientes con predisposicion a colonizacion por
dicho germen tales como personas con pobre higiene dental,
enfermedad periodontal preexistente y alcoholismo.® Esta
manifestacion puede ser aguda o subaguda con compromiso
lobar. Sin embargo, la enfermedad se diagnostica frecuentemente
en su fase cronica manifestandose principalmente con fiebre y
pérdida de peso.’ Los sintomas mas comunes son inespecificos,
similares a los de otras infecciones cronicas pulmonares tales
como la tuberculosis y el cdncer pulmonar.® Puede presentarse
como complicacion asociada a cavitaciones y la presencia de
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estas en relacion con tractos sinusoidales hacia la pared toracica
deben hacer sospechar la presencia de actinomicosis pulmonar.®
En pacientes con bronquiectasias, se ha descrito hasta en un
19 % la presencia actinomicosis pulmonar.® Las caracteristicas
tomograficas mas frecuentes incluyen consolidaciones,
atelectasias, cavitaciones, opacidad en vidrio esmerilado y
derrame pleural. No existe predileccidn por alguna localizacion
pulmonar.® El compromiso pleural con derrame o empiema se ha
descrito en un 15 a 50 % de casos y principalmente en relacion
con A. meyeri.*’

El estandar de oro para el diagndstico de actinomicosis pulmonar
es el examen histoldgico y cultivo de muestra de biopsia dado que
la toma de cultivos simples de esputo y lavado broncoalveolar
no son apropiados.® En cuanto al tratamiento, generalmente las
especies de actinomyces son susceptibles a gran variedad de
betalactamicos, especialmente la Penicilina G y la Amoxicilina,
por lo que se consideran la terapia de eleccidn en esta
patologia.”* Sin embargo, la oxacilina, cloxacilina y cefalexina no
se consideran activos frente a este patdgeno.® El metronidazol
y los aminoglucdsidos tampoco son activos. Igualmente, las
especies de Actinomyces no producen beta lactamasas por lo
que la asociacién con inhibidores no estd indicada y solo debe ser
utilizado cuando existe coinfeccion con otras enterobacterias. &

CONCLUSION

El sindrome de Kartagener debe sospecharse en todo paciente
con dextrocardia o situs inversus, sinusitis y bronquiectasias.
La sospecha diagndstica debe confirmarse mediante
microscopia electrdnica. Aunque se ha descrito una mayor tasa
de colonizacidn e infeccion principalmente por Haemophilus
influenzae, otras especies de Pseudomonas spp, deben ser
consideradas como en el caso de este paciente. La
manifestacion de empiema por Actinomyces spp. Aunque
descrita ya en la literatura, se ha resefiado principalmente
en pacientes alcohdlicos, diabéticos y con bronquiectasias
en relacion con fibrosis quistica. A la fecha, son escasos los
reportes en la literatura de colonizacién por Pseudomonas
fluorescens e infeccion por Actinomyces spp, siendo el Unico
caso conocido a la fecha en nuestra poblacidn.
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