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Se han descrito muy pocos casos de trasplante pulmonar
en pacientes con un sindrome de Kartagener. Describimos el
primer caso que se publica en Espafia. Una mujer de 15
afos con un sindrome de Kartagener completo fue sometida
a un trasplante bipulmonar secuencial. Debido a la disposi-
cién especular de los 6rganos en esta entidad clinica, se hizo
necesario recurrir a modificaciones en la distribucién habi-
tual de los muiiones bronquiales, tanto del donante como del
receptor. Superadas las dificultades técnicas iniciales, la pa-
ciente realiza actualmente vida normal a los dos afios pos-
trasplante.
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A sequential double lung transplant
in Kartagener’s syndrome

Very few cases of lung transplantation have been descri-
bed for patients with Kartagener’s syndrome. We report the
first case to be published in Spain. A 15-year-old girl with
complete Kartagener’s syndrome underwent sequential
transplantation of both lungs. Due to the unusual distribu-
tion of the organs in this syndrome, the bronchial stumps of
donor and recipient had to be distributed differently. With
the initial technical difficulties overcome, the patient now le-
ads a normal life two years after transplantation.
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Introduccion

El sindrome de Kartagener (SK) forma parte del sin-
drome de cilios inméviles y se caracteriza por la asocia-
cioén de situs inversus, bronquiectasias y sinusitis créni-
cal. 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 crénicas e insuficiencia respiratoria
progresiva.

Hasta el momento actual, s6lo 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 SK*3. Nuestro grupo
ha llevado a cabo, por primera vez en Espafia, un tras-
plante bipulmonar secuencial, con buenos resultados,
en una paciente con esta entidad clinica.

Observacion clinica

Mujer de 15 afios de edad, diagnosticada de SK, remitida a
nuestro hospital para evaluar un trasplante pulmonar. Tenia
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antecedentes de hidrocefalia congénita, siendo portadora de
un drenaje de derivacion ventriculo-peritoneal. La evaluacién
se realizé de acuerdo con los criterios establecidos en nuestro
programa® que, en lineas generales, sigue las recomendacio-
nes establecidas tanto en el 4mbito nacional’ como internacio-
nal®. Los estudios de imagen confirmaron la existencia de
bronquiectasias bilaterales, situs inversus completo (fig. 1) y
sinusitis maxilar. La exploracién funcional respiratoria mos-
traba una FVC de 2.100 ml (65%), un FEV, de 860 ml (35%)
y una DLCOsb de 13,6 ml/min/mmHg (61%). La gasometria
arterial basal era: PaO, 56 mmHg, PaCO, 35 mmHg y pH
7,36. En la prueba de los 6 min marcha la saturacién de oxi-
geno cafa a 80% a los 2 min, precisando aporte de oxigeno
suplementario a 4 1/min para mantener una saturaciéon del
84%. Repetidos cultivos de esputo revelaron una colonizacién
créonica por Pseudomonas aeruginosa. La serologia para
CMV vy virus de Epstein Barr fue negativa. La valoracién car-
dfaca por ventriculografia isotépica evidenciaba fracciones de
eyeccién del 59% (ventriculo izquierdo) y del 39% (ventricu-
lo derecho).

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

Como es préctica habitual en nuestro grupo, la preserva-
cion de los 6rganos del donante se realizé con perfusion de
solucién Eurocolins modificada a través de la arteria pulmo-
nar, seguida de una segunda perfusion retrégrada en banco, a
través de las venas pulmonares®. La técnica quirtrgica con-
sisti6 en una toracotomia doble transversa transesternal
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Fig. 1. Estudios de imagen pretrasplante. a) Radiografia de térax posteroanterior en la que se aprecia la disposicién inversa de los érganos toracoabdomi-
nales. Existe un engrosamiento de las paredes bronquiales en la base derecha e iméagenes nodulillares debidas a impacto de moco en ambas bases pulmo-
nares. b) Seccion de TAC toricica en la que se aprecian bronquiectasias diseminadas de predominio derecho, imagenes nodulares debidas a impacto de

moco y colapso bronquiectasico de los segmentos posterobasales izquierdos.

Fig. 2. Estudios de imagen a los 2 afios postrasplante. a) Radiografia de térax posteroanterior. ) Seccién de TAC toracica.

(clam-shell) a través del quinto espacio intercostal, segin la
técnica descrita por el grupo de la Universidad de Washing-
ton'’. Tuvieron que realizarse modificaciones a la técnica ha-
bitual en lo referente al tamafio de los mufiones bronquiales,
tanto del donante como del receptor, con el fin de adecuarlos
a la particular situacién en el SK3. Basicamente, la modifica-
cién consistié 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
secciond en su origen y el izquierdo mds distalmente, inme-
diatamente antes del origen de la divisién superior. El tras-
plante se inicié por el pulmén izquierdo, de peor perfusién en
la gammagrafia. Tras suturar bronquio, arteria y colgajo auri-
cular con las venas pulmonares, se procedié a reperfundir el
injerto. Confirmada la funcionalidad de éste, se repiti6 el
procedimiento con el pulmén derecho. La existencia de un
catéter de derivacién ventriculo peritoneal no afiadié dificul-
tades al acto quirdrgico. No fue necesaria asistencia cardio-
vascular con circulacién extracorpérea. El tiempo de isque-
mia fue de 330 min para el primer pulmén y 460 min para el
segundo. La ventilacién mecdnica se retiré a las 32 h. El pe-
riodo de estancia en la UCI fue de 7 dias y el tiempo total de
estancia hospitalaria de 16 dias.

La inmunosupresion consistié en una triple terapia con ci-
closporina, azatioprina y corticoides. Se cambi6 la ciclospori-
na por tacrolimus el dia 114 postrasplante por neurotoxicidad.
La profilaxis antiinfecciosa consisti6 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 antiflingica 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
afios del trasplante. La valoracién funcional respiratoria a los
18 meses presenta una FVC de 2.910 ml (89%) y un FEV, de
2.560 ml (94%). La gasometria arterial basal en este tiempo
es: PaO, 100 mmHg y PaCO, 36 mmHg. La radiografia de
térax y la TAC al 2.° afio postrasplante se presentan en la
figura 2.

Discusion
El SK es una alteracion del desarrollo embrionario

descrita por primera vez en 1993! y caracterizada por
anomalias en la distribucién espacial de los 6rganos,
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que adquieren una disposicién inversa, en espejo, a la
habitual. Se acompaiia de alteraciones en la estructura y
funcionalidad de los cilios del epitelio respiratorio, lo
que ocasiona un mal drenaje del moco con infecciones
sinopulmonares!!' de repeticién, que acaban provocando
bronquiectasias e insuficiencia respiratoria progresiva.

Cléasicamente la cirugia pulmonar en el SK se limi-
taba a la reseccion de todos los segmentos bronquiec-
tasicos!2. Desde la introduccién en la prictica clinica
del trasplante pulmonar, en la década de los ochenta,
esta opcidn terapéutica se ha aplicado con éxito a pa-
cientes con insuficiencia respiratoria crénica avanzada
de diversos origenes. Hasta la actualidad, s6lo se han
descrito 9 casos de trasplante pulmonar en pacientes
con SK?3.

De acuerdo con Kaiser et al', creemos que, de no
existir malformacion cardiaca asociada, el trasplante bi-
pulmonar secuencial es la técnica de eleccidn 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 quirdrgico exige de algunas mo-
dificaciones en la distribucién de los muifiones bron-
quiales, respecto a la técnica habitual, para poder sor-
tear la dificultad que plantea la disposicion inversa de
los 6rganos 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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