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Introducción

El síndrome de Kartagener (SK) forma parte del sín-
drome de cilios inmóviles y se caracteriza por la asocia-
ción de situs inversus, bronquiectasias y sinusitis cróni-
ca1. Los pacientes con SK tienen inmovilidad o escasa
movilidad de los cilios del epitelio respiratorio, lo que
origina un transporte mucociliar defectuoso, infeccio-
nes bronquiales crónicas e insuficiencia respiratoria
progresiva.

Hasta el momento actual, sólo se han publicado 6 ca-
sos de trasplante pulmonar en sus diferentes modalida-
des, cardiopulmonar, bipulmonar en bloque y bipulmo-
nar secuencial, en pacientes con SK2-5. Nuestro grupo
ha llevado a cabo, por primera vez en España, un tras-
plante bipulmonar secuencial, con buenos resultados,
en una paciente con esta entidad clínica.

Observación clínica

Mujer de 15 años de edad, diagnosticada de SK, remitida a
nuestro hospital para evaluar un trasplante pulmonar. Tenía

antecedentes de hidrocefalia congénita, siendo portadora de
un drenaje de derivación ventrículo-peritoneal. La evaluación
se realizó de acuerdo con los criterios establecidos en nuestro
programa6 que, en líneas generales, sigue las recomendacio-
nes establecidas tanto en el ámbito nacional7 como internacio-
nal8. Los estudios de imagen confirmaron la existencia de
bronquiectasias bilaterales, situs inversus completo (fig. 1) y
sinusitis maxilar. La exploración funcional respiratoria mos-
traba una FVC de 2.100 ml (65%), un FEV1 de 860 ml (35%)
y una DLCOsb de 13,6 ml/min/mmHg (61%). La gasometría
arterial basal era: PaO2 56 mmHg, PaCO2 35 mmHg y pH
7,36. En la prueba de los 6 min marcha la saturación de oxí-
geno caía a 80% a los 2 min, precisando aporte de oxígeno
suplementario a 4 l/min para mantener una saturación del
84%. Repetidos cultivos de esputo revelaron una colonización
crónica por Pseudomonas aeruginosa. La serología para
CMV y virus de Epstein Barr fue negativa. La valoración car-
díaca por ventriculografía isotópica evidenciaba fracciones de
eyección del 59% (ventrículo izquierdo) y del 39% (ventrícu-
lo derecho).

Evaluada por el Comité de Trasplante Pulmonar, fue acep-
tada para trasplante bipulmonar y, tras 163 días en lista de es-
pera, fue sometida a un trasplante bipulmonar secuencial.

Como es práctica habitual en nuestro grupo, la preserva-
ción de los órganos del donante se realizó con perfusión de
solución Eurocolins modificada a través de la arteria pulmo-
nar, seguida de una segunda perfusión retrógrada en banco, a
través de las venas pulmonares9. La técnica quirúrgica con-
sistió en una toracotomía doble transversa transesternal
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(clam-shell) a través del quinto espacio intercostal, según la
técnica descrita por el grupo de la Universidad de Washing-
ton10. Tuvieron que realizarse modificaciones a la técnica ha-
bitual en lo referente al tamaño de los muñones bronquiales,
tanto del donante como del receptor, con el fin de adecuarlos
a la particular situación en el SK3. Básicamente, la modifica-
ción consistió en transeccionar los bronquios principales del
receptor aproximadamente a 1,5 cm de la carina traqueal,
mientras que el bronquio principal derecho del donante se
seccionó en su origen y el izquierdo más distalmente, inme-
diatamente antes del origen de la división superior. El tras-
plante se inició por el pulmón izquierdo, de peor perfusión en
la gammagrafía. Tras suturar bronquio, arteria y colgajo auri-
cular con las venas pulmonares, se procedió a reperfundir el
injerto. Confirmada la funcionalidad de éste, se repitió el
procedimiento con el pulmón derecho. La existencia de un
catéter de derivación ventrículo peritoneal no añadió dificul-
tades al acto quirúrgico. No fue necesaria asistencia cardio-
vascular con circulación extracorpórea. El tiempo de isque-
mia fue de 330 min para el primer pulmón y 460 min para el
segundo. La ventilación mecánica se retiró a las 32 h. El pe-
ríodo de estancia en la UCI fue de 7 días y el tiempo total de
estancia hospitalaria de 16 días.

La inmunosupresión consistió en una triple terapia con ci-
closporina, azatioprina y corticoides. Se cambió la ciclospori-
na por tacrolimus el día 114 postrasplante por neurotoxicidad.
La profilaxis antiinfecciosa consistió en: a) antiviral con gan-
ciclovir intravenoso durante los primeros 3 meses y aciclovir
oral de por vida; d) anti-Pneumocystis carinii con trimetropri-
ma/sulfametoxazol de por vida, y c) terapia antifúngica con
aerosoles de anfotericina B, los primeros 3 meses, y coluto-
rios de nistatina.

La paciente realiza una vida activa, sin limitaciones, a los 2
años del trasplante. La valoración funcional respiratoria a los
18 meses presenta una FVC de 2.910 ml (89%) y un FEV1 de
2.560 ml (94%). La gasometría arterial basal en este tiempo
es: PaO2 100 mmHg y PaCO2 36 mmHg. La radiografía de 
tórax y la TAC al 2.o año postrasplante se presentan en la 
figura 2.

Discusión

El SK es una alteración del desarrollo embrionario
descrita por primera vez en 19931 y caracterizada por
anomalías en la distribución espacial de los órganos,
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Fig. 1. Estudios de imagen pretrasplante. a) Radiografía de tórax posteroanterior en la que se aprecia la disposición inversa de los órganos toracoabdomi-
nales. Existe un engrosamiento de las paredes bronquiales en la base derecha e imágenes nodulillares debidas a impacto de moco en ambas bases pulmo-
nares. b) Sección de TAC torácica en la que se aprecian bronquiectasias diseminadas de predominio derecho, imágenes nodulares debidas a impacto de
moco y colapso bronquiectásico de los segmentos posterobasales izquierdos.

a b

Fig. 2. Estudios de imagen a los 2 años postrasplante. a) Radiografía de tórax posteroanterior. b) Sección de TAC torácica.

a b



que adquieren una disposición inversa, en espejo, a la
habitual. Se acompaña de alteraciones en la estructura y
funcionalidad de los cilios del epitelio respiratorio, lo
que ocasiona un mal drenaje del moco con infecciones
sinopulmonares11 de repetición, que acaban provocando
bronquiectasias e insuficiencia respiratoria progresiva.

Clásicamente la cirugía pulmonar en el SK se limi-
taba a la resección de todos los segmentos bronquiec-
tásicos12. Desde la introducción en la práctica clínica
del trasplante pulmonar, en la década de los ochenta,
esta opción terapéutica se ha aplicado con éxito a pa-
cientes con insuficiencia respiratoria crónica avanzada
de diversos orígenes. Hasta la actualidad, sólo se han
descrito 9 casos de trasplante pulmonar en pacientes
con SK2-5.

De acuerdo con Kaiser et al10, creemos que, de no
existir malformación cardíaca asociada, el trasplante bi-
pulmonar secuencial es la técnica de elección en las si-
tuaciones en las que se hace necesario un trasplante de
ambos pulmones, lo que incluye a los pacientes con un
SK. El procedimiento quirúrgico exige de algunas mo-
dificaciones en la distribución de los muñones bron-
quiales, respecto a la técnica habitual, para poder sor-
tear la dificultad que plantea la disposición inversa de
los órganos de esta enfermedad.

Una vez solventadas con éxito las dificultades técni-
cas, el devenir de los pacientes con un SK es similar al
de otros enfermos sometidos a un trasplante pulmonar.
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