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RESUMEN

ABSTRACT

Evaluation and diagnosis of kartagener's syndrome Literature review
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Introducción: El síndrome de Kartagener (SK) es una enfermedad, muy rara determinada por la tríada clínica: situs inversus completo 
o incompleto sinusitis, bronquiectasias y la discinesia ciliar primaria (DCP). Objetivo: Describir los principales aspectos del síndrome de 
Kartagener, tras el análisis y recolección de datos bibliográficos. Metodología: Se ejecutó la respectiva búsqueda bibliográfica de revistas 
indexadas, en las principales bases de datos como: SciELO, MedLine/Pubmed/PMC, Google académico y ScienceDirect. Resultados: En la 
búsqueda se encontró 96 artículos de los que se eliminó diferentes artículos que no cumplían con los criterios de inclusión, concluyendo 
con la selección de 30 artículos. Discusión: El SK se debe a la discinesia ciliar primaria, que conduce a una reducción de la capacidad 
de eliminación de la mucosa y a una mayor susceptibilidad a las infecciones en el tracto respiratorio, manifestaciones clínicas son la 
otitis media crónica, rinitis e hidrocefalia. El manejo del SK consiste en intervención médica con fármacos como agentes mucoactivos, 
esteroides y antibióticos y procedimientos quirúrgicos. Conclusiones: El SK es una enfermedad de herencia autosómica recesiva, que si 
es diagnosticada desde la infancia sin dejarla pasar por alto puede ayudar a evitar las afecciones que determinan a la tríada clínica de 
esta patología.

Palabras claves: Síndrome de Kartagener, discinesia ciliar primaria, situs inversus.

Introduction: Kartagener's syndrome (KS) is a rare disease with a triad of clinical manifestations: sinusitis, bronchiectasis and complete or 
incomplete situs inversus, in the presence of primary ciliary dyskinesia. Objective:  describe the main aspects of Kartagener's syndrome. 
Methodology: The respective bibliographic search of indexed journals was carried out in the main databases such as: SciELO, MedLine/
Pubmed/PMC, Google Scholar and ScienceDirect. Results: The search found 96 articles from which different articles that did not meet 
the inclusion criteria were eliminated, concluding with the selection of 30 articles. Discussion: KS is a consequence of primary ciliary 
dyskinesia (PCD), which results in impaired mucociliary clearance and heightened susceptibility to respiratory tract infections. The clinical 
manifestations of this condition include chronic otitis media, rhinitis and hydrocephalus. The management of KS encompasses medical 
intervention with drugs such as mucoactive agents, steroids and antibiotics, in addition to surgical procedures. Conclusions: KS is an 
autosomal recessive inherited disease. If diagnosed from infancy and not overlooked, it is possible to avoid the conditions that determine 
the clinical triad of this pathology.

Palabras claves: Kartagener's syndrome, primary ciliary dyskinesia, situs inversus.
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El síndrome de Kartagener (SK) es una alteración 
genética autosómica recesiva de baja prevalencia 
o enfermedad muy rara determinada por la tríada 
clínica: sinusitis, bronquiectasias y situs inversus 
completo o incompleto y la discinesia ciliar 
primaria (1,2). 

La discinesia ciliar primaria (DCP) es una afección 
genética que causa manifestaciones desde el 
nacimiento y en el recorrido de la infancia hasta 
la edad adulta, puede provocar una morbilidad 
y mortalidad significativas si no se trata (3,4). 
Las células ciliadas recubren la vía respiratoria 
superior e inferior, en la DCP hay una anormal 
motilidad ciliar, los cilios pueden estar inmóviles 
o tener movimientos no coordinados, lo que lleva 
a tener una falla en la eliminación del moco en las 
vías respiratorias lo que lleva a tener infecciones 
constantemente, siendo una sintomatología del 
SK(5–7). 

La prevalencia de DCP varía de 1/20 000 a 1/60 
000 nacidos vivos, de los cuales, el 50% puede 
desarrollar aleatoriamente situs inversus. La DCP 
en los hombres también conduce a la infertilidad 
como resultado de una alteración de la motilidad 
de los espermatozoides secundaria a flagelos 
espermáticos defectuosos, aunque no es un 
hallazgo definitivo. Algunas otras manifestaciones 
clínicas como otitis media crónica, rinitis e 
hidrocefalia también se observan en pacientes 
con DCP (8–10). 

Debido a su relevante mortalidad y morbilidad, por 
a su limitado conocimiento y que muchas veces 
pasa por desapercibido en parte de los pacientes, 
el objetivo del presente trabajo es describir los 
principales aspectos del síndrome de Kartagener 
a través de la recolección y análisis de datos 
bibliográficos de distintos artículos científicos, 
para así aportar al conocimiento para el adecuado 
diagnóstico y tratamiento de este síndrome.

1. Introducción 

La presente revisión es de tipo descriptiva, se basa 
en información científica actualizada sobre el SK, 
para ello se realizó una búsqueda bibliográfica 
de revistas indexadas, en las principales bases 
de datos como: SciELO, MedLine/Pubmed/PMC, 
ScienceDirect y Google académico. Dentro de la 
exploración se analizó una considerable cantidad 
de estudios de los cuales se tomó a consideración 
los resultados y conclusiones de cada artículo. 

2. Metodología

3. Resultados

Para la selección, fueron consideradas 
revisiones sistemáticas, estudios descriptivos y 
experimentales. Se descartaron de la selección 
cartas al editor y artículos de opinión. Se eligieron 
solo artículos publicados entre el año 2016 y 2023 
para contar con los datos más actuales, en inglés 
y español.

En la búsqueda bibliográfica con los indicadores 
antes descritos en la metodología se eligieron 
96 artículos en español e inglés, en bases de 
datos como: SciELO, MedLine/Pubmed/PMC, 
ScienceDirect y Google académico.   se descartaron 
17 por no cumplir con los criterios de inclusión 
y 20 debido a que tenían datos insuficientes; 15 
artículos estaban incompletos o no disponibles; 14 
artículos se encontraban duplicados concluyendo 
con la selección bibliográfica de 30 artículos 
elegibles.

4.1 Concepto e historia

El síndrome de Kartagener es un trastorno 
hereditario poco común que se hereda de forma 
autosómica recesiva y consiste en una "tríada 
clínica" con sinusitis crónica, bronquiectasias y 
síndrome de situs inverses(8).

Fue por primera vez definido por Siewert en 1904, 
sin embargo, sólo fue hasta 1933 que Manes 
Kartaganer neumólogo reconoció la triada clínica 
caracterizada por situs inversus total, sinusitis 
crónica y bronquiectasias. En la actualidad, gracias 
al desarrollo de la biología molecular y repetición 
genética se han podido agrupar más de 40 genes 
involucrados en la ensambladura ciliar con 
diferentes manifestaciones fenotípicas(11–13).

El SK se debe a la discinesia ciliar primaria (DCP), 
que conduce a una reducción de la capacidad 
de eliminación de la mucosa y a una mayor 
susceptibilidad a las infecciones en el tracto 
respiratorio, lo que provoca síntomas progresivos 
como tos productiva, sibilancias y dificultad para 
respirar(14–16).

4.2 Epidemiología

La prevalencia de DCP varía de 1/20 000 a 1/60 
000 nacidos vivos, de los cuales, el 50% puede 
desarrollar aleatoriamente situs inversus. La DCP 

4. Discusión
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en los hombres también conduce a la infertilidad 
como resultado de una alteración de la motilidad 
de los espermatozoides secundaria a flagelos 
espermáticos defectuosos, aunque no es un 
hallazgo definitivo(17–19). 

4.3 Manifestaciones clínicas 

Algunas manifestaciones clínicas son la otitis media 
crónica, rinitis e hidrocefalia también se observan 
en pacientes con DCP. Otras manifestaciones clínicas 
son astenozoospermia, infertilidad en la mujer, y 
riesgo de embarazo ectópico ya que dificulta el 
movimiento de los óvulos por presentar cambios 
en el epitelio de las trompas de Falopio(20,21). 

Los pacientes con síndrome de Kartagener a menudo 
tienen diversos incidentes de infección del tracto 
respiratorio e intensificación de las bronquiectasias 
debido a una manifestación mucociliar deficiente y 
a la acumulación de secreciones especialmente en 
las vías aéreas inferiores (22). 

4.4 Diagnóstico

El diagnóstico de la enfermedad se basa en los 
hallazgos clínicos básicos, así como en la prueba de 
la función ciliar alterada mediante la evaluación del 
óxido nítrico nasal exhalado, la biopsia bronquial, 
la microscopía electrónica y los estudios genéticos 
en los que las pruebas de mutación bialélica DNAI1 
y DNAH5 son diagnósticas(23,24). 

La radiografía de tórax puede revelar un situs 
inversus, que se encuentra en el 50% de los casos 
y es inmensamente sugestivo del diagnóstico si 
está presente, y muestra bronquiectasias, que 
generalmente predominan en lóbulos inferiores, a 
diferencia de lo que se observa en la fibrosis quística 
que son difusas (25).

El diagnóstico temprano es importante porque 
existe una tendencia a infecciones recurrentes del 
tracto respiratorio en personas con este síndrome, 
lo que debe abordarse temprano para minimizar 
las complicaciones provocadas por las infecciones, 
incluida la insuficiencia respiratoria(26)

4.5 Tratamiento

El manejo del SK consiste en intervención médica 
con fármacos como agentes mucoactivos, 
esteroides y antibióticos y procedimientos 
quirúrgicos como cirugía endoscópica funcional 
de los senos nasales, lobectomía y trasplante de 
pulmón con la progresión de la enfermedad(27–29). 

El enfoque terapéutico adecuado actualizado 
en la discinesia ciliar primaria incluye el uso de 
fisioterapia respiratoria y ejercicio regular para 
favorecer la limpieza de las vías respiratorias y la 
administración de antibióticos para controlar las 
infecciones severas de las vías respiratorias (15,30).

El SK es un síndrome que al ser poco común puede 
pasar por alto, por ello es muy importante realizar 
un adecuado examen físico desde el primer con-
tacto con el paciente que lo idóneo sería desde su 
infancia, para ir tratando de forma preventiva al 
paciente acerca de sus diversas manifestaciones 
posibles.

5. Conclusiones
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