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Resumen

Introduccion: El sindrome de Kartagener es una patologia hereditaria autosémica poco frecuente
caracterizada por la triada situs inversus, sinusitis y bronquiectasia, aparece en el nacimiento, la
infancia o en la edad adulta. Objetivo: Describir el proceso de atencion de enfermeria, realizado en
un caso de adolescente con Sindrome de Kartagener que ingresé a un establecimiento de salud del
Canton Pasaje, Ecuador. Descripcion del caso: Paciente femenina de nacionalidad ecuatoriana con
manifestaciones clinicas de la triada de Kartagener y asperger desde los 3 afios, con antecedente de
fibrosis quistica a los 11 afios de edad. Los estudios imagenoldgicos de rayos X de torax,
tomografia axial computarizada de térax y sefios paranasales confirman las manifestaciones del
sindrome de Kartagener. Se aplican cuidados siguiendo el proceso de atencion de enfermeria que
inicia con la valoracion, se establece el diagnostico, se elabora un plan de intervencién
encaminados a satisfacer las necesidades de la paciente que se encontraban alteradas.
Conclusiones: se destaca la importancia del diagndstico, tratamiento oportuno y prevencion de
complicaciones respiratorias por la enfermedad, por ende, el rol de enfermeria en el manejo de
pacientes con esta patologia debe ser integral para lograr una recuperacion favorable.

Palabras Clave: Sindrome de Kartagener; fibrosis quistica; cuidado de enfermeria.

Abstract

Introduction: Kartagener syndrome is a rare autosomal hereditary pathology characterized by the
triad situs inversus, sinusitis and bronchiectasis, it appears at birth, childhood or adulthood.
Objective: To describe the nursing care process carried out in a case of an adolescent with
Kartagener Syndrome who was admitted to a health facility in the Canton of Pasaje, Ecuador. Case
description: Female patient of Ecuadorian nationality with clinical manifestations of the Kartagener
and Asperger's triad since she was 3 years old, with a history of cystic fibrosis at 11 years of age.
Imaging studies of chest X-rays, computed tomography of the chest, and paranasal sinuses confirm
the manifestations of Kartagener syndrome. Care is applied following the nursing care process that
begins with the assessment, the diagnosis is established, and an intervention plan is drawn up aimed
at satisfying the patient's needs that were altered. Conclusions: the importance of diagnosis, timely
treatment and prevention of respiratory complications due to the disease is highlighted, therefore,
the role of nursing in the management of patients with this pathology must be integral to achieve a

favorable recovery.
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Resumo

Introducdo: A sindrome de Kartagener é uma patologia hereditaria autossdmica rara caracterizada
pela triade situs inversus, sinusite e bronquiectasia, aparecendo ao nascimento, infancia ou idade
adulta. Objetivo: Descrever o processo de cuidado de enfermagem realizado em um caso de um
adolescente com Sindrome de Kartagener internado em uma unidade de satde do Cantao de Pasaje,
Equador. Descricdo do caso: Paciente do sexo feminino de nacionalidade equatoriana com
manifestacdes clinicas da triade de Kartagener e Asperger desde o0s 3 anos de idade, com histéria
de fibrose cistica aos 11 anos. Estudos de imagem de radiografia de torax, tomografia
computadorizada de térax e seios paranasais confirmam as manifestagdes da sindrome de
Kartagener. O cuidado é aplicado seguindo o processo de cuidado de enfermagem que se inicia
com a avaliacdo, estabelece-se o diagnostico e elabora-se um plano de intervencdo visando a
satisfacdo das necessidades alteradas do paciente. ConclusGes: destaca-se a importancia do
diagnostico, tratamento oportuno e prevencao de complicacfes respiratdrias decorrentes da doenca,
portanto, o papel da enfermagem no manejo de pacientes com esta patologia deve ser integral para
alcancar uma recuperacdo favoravel.

Palavras-chave: sindrome de Kartagener; fibrose cistica; cuidados de enfermagem.

Introduccion

El sindrome de Kartagener (SK) es una patologia genética hereditaria, autosomica recesiva, con
una minima incidencia en la poblacion, caracterizada por la triada situs inversus parcial o total,
sinusitis cronica y bronquiectasia, y se considera una variacion clinica de la discinesia ciliar

primaria la cual ocurre por anomalia congénita de los cilios primarios (Pérez-Crespo, 2019). Sus

manifestaciones clinicas suelen presentarse desde el nacimiento, siendo mas manifiestas en la

infancia, y en la edad adulta. (Castafieda-Guillot, 2019) Esta enfermedad causada por una mutacion

en el cromosoma 5p, locus de la proteina dineina, fue mencionada por primera vez Siewert en 1904
(Lastres-Avilés, 2018). Sin embargo, fue el neumélogo Manes Kartagener quien describié por
primera vez la triada caracteristica en 1933. Posteriormente en 1975 Camner et al. sugirieron por

primera vez la discinesia ciliar como la causa del sindrome de Kartagener. Tiene una prevalencia
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estimada de 1/15 000-1/30 000 personas. No obstante, en la actualidad la sitdan en 1/10 000 recién
nacidos vivos (Pérez-Crespo,2019). En Ecuador se desconoce la incidencia y prevalencia exacta

de esta rara patologia.

El diagndstico es complicado debido a los cuadros clinicos inespecificos que presenta cada persona.
Los sintomas nasales y la dificultad respiratoria comienzan cerca del nacimiento, mientras que la
tos productiva tipica de la bronquiectasia casi siempre se presenta ya en la edad adulta (Ramirez-
Guerra, 2021). La mayoria de los casos que se diagnostican durante la infancia es debido a
infecciones respiratorias a repeticion, a auscultar los ruidos cardiacos a la derecha y realizarse

estudios imagenoldgicos de senos paranasales y térax (Gémez-Correa et al., 2018)

Las personas con este trastorno presentan infecciones del tracto respiratorio alto y bajo y
exacerbacion de las bronquiectasias por el deficiente aclaramiento mucociliar y acumulacion de

secreciones especialmente en las vias aéreas inferiores.(Guerra et al., 2021) Asi mismo, pueden

presentar inflamacion de los senos paranasales, tapones de moco, hipertension pulmonar, otitis, e
infertilidad masculina (Mufioz,2018). (Avilés et al., 2018)

El tratamiento de esta afeccion se enfoca en la prevencion y manejo farmacoldgico de infecciones

en vias respiratorias altas y bajas (esquema de vacunacion actualizado e inmunizacion contra
influenza), actividad fisica, evitar fumar, limpieza de mucosas, fisioterapia respiratoria,
nebulizaciones con solucidn salina hipertdnica, deteccién temprana de complicaciones, tratamiento
de exacerbaciones y complicaciones de bronquiectasias, optimizacion del tratamiento para sinusitis

y otitis media (Cakmak et al., 2019), por lo que es fundamental que se integren al equipo médico,

especialmente personal de enfermeria competente, con el propésito de potenciar la atencién
humanizada.

En la formacién de enfermeria muy pocas investigaciones abordan la trayectoria de la ensefianza
especializada en el manejo del paciente con enfermedades genéticas. No obstante, a través del
proceso de atencion en enfermeria (PAE), que constituye un método de identificacion de las
necesidades del paciente, puede realizarse un plan de intervencion individualizado que de forma
ordenada y sistematica permite la recoleccion de informacion, la identificacion de signos y
sintomas de estas enfermedades que permitan llegar al diagndstico enfermero, asi como realizar la
planificacion, ejecucion, y evaluacion del cuidado para el bienestar del individuo, la familia y la

comunidad. Por ello, el Proceso de Atencion de Enfermeria es la principal herramienta de los

Pol. Con. (Edicién nim. 70) Vol. 7, No 8, Agosto 2022, pp. 1424-1437, ISSN: 2550 - 682X


https://paperpile.com/c/7e41hn/wkme
https://paperpile.com/c/7e41hn/fDsg
https://paperpile.com/c/7e41hn/2dOt
https://paperpile.com/c/7e41hn/TiXA
https://paperpile.com/c/7e41hn/YEL6
https://paperpile.com/c/7e41hn/QkVG
https://paperpile.com/c/7e41hn/u61g

Sindrome de Kartagener: A propdsito de un caso

enfermeros para el seguimiento de estos pacientes, en colaboracion con un equipo

multidisciplinar.(Chamba-Tandazo et al.,2021)

El presente caso clinico hace referencia al proceso de atencion de enfermeria que se implementara
en una paciente adolescente con diagnostico de sindrome de Kartagener a los 6 afios de edad. La
enfermera especialista para trabajar y brindar cuidados a este tipo de pacientes requiere trabajar
con soporte en evidencias. Por esto, se ha iniciado haciendo revision tedrica de la patologia, que
sustentan los cuidados de enfermeria, y también desde las teorias de enfermeria que dan sustento
al hacer enfermero.

El objetivo fue describir el proceso de atencion de enfermeria realizado en una adolescente con
Sindrome de Kartagener que ingresd a un establecimiento de salud del Cantdn Pasaje, Ecuador.

Material y método

La metodologia de un caso clinico es una herramienta que contribuye en el fortalecimiento del
conocimiento desarrollando habilidades y destrezas en las personas para ejecutar intervenciones en
las personas, asi como, presentando recomendaciones 0 acciones a seguir para la solucion de

problemas(Martinez-Martinez et al., 2015).

El abordaje de este estudio se realizd a través del proceso de atencion de enfermeria siendo un
método ordenado y sistematico para obtener informacion, e identificar los problemas del individuo,
familia y comunidad con el proposito de planear, ejecutar, y evaluar el cuidado de enfermeria
(Roldén,2013).

El proceso de atencién de enfermeria, sigue el caso de la paciente presentada. Se inicia con la
valoracién donde se recoge sus datos personales y de salud, se establece el diagndstico presente al
momento que llega al establecimiento de salud, se disefia el plan de cuidados a seguir que incluye
los objetivos de los cuidados a brindar, y la intervencion de enfermeria requerida seguido de su

ejecucion. Luego se realiza la valoracion de los resultados obtenidos(Ponti et al., 2017). La

informacidn que se presenta corresponde a resultados del seguimiento de la paciente desde el

momento que ingreso al establecimiento de salud, hasta la actualidad.
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Descripcion del caso desde la perspectiva del proceso de atencion de enfermeria
Paciente femenina, mestiza, nacida en la Provincia de El Oro, con residencia actual en el Canton
Pasaje, instruccion educativa basica, de 15 afios de edad, ecuatoriana de nacimiento sin
antecedentes patoldgicos familiares. Con antecedentes personales de infecciones respiratorias
repetitivas y situs inversus desde los 10 meses de edad. A los 3 afios es diagnosticada de sindrome
de Kartagener + sindrome de asperger. A los 11 afios de edad presenta distrés respiratorio
repetitivo, tos con flema, malestar general, dolor abdominal de leve intensidad, disnea, hiporexia,
astenia y dolor toracico mediante este cuadro clinico se diagnostica la Fibrosis Quistica.

Al examen fisico, consciente, orientada en tiempo lugar y persona, fascias palidas, mucosas orales
himedas, torax simétrico con respiraciones apneicas, abdomen blando depresible con leve doloroso
a la palpacion, se observa pérdida de peso, presion arterial: 80/70 mmHg; temperatura: 39.5°C;
frecuencia cardiaca: 120 por minuto; frecuencia respiratoria: 14 por minuto; saturacion de oxigeno:
77%.

Se advierte ansiedad, también dificultad para movilizarse. En repetidas ocasiones presenta
dificultad respiratoria, no conciliaba el suefio en intervalos largos durante la noche. Cuando acude
a la consulta, la paciente se muestra irritable, tiende a aislarse, no tiene motivacion o interés por
nada, facies triste.

Los exdmenes sanguineos, reportan: hemoglobina 11.60 g/dl, leucocitos 7430 mm3, complemento
C4 Nefelometria: 9.05 mg/dl, en cuanto a examenes de enzimas tenemos el Lactato deshidrogenasa
alterada con 160.00 U/L por encima del valor normal, fosfatasa alcalina 84.00 dentro de los valores
normales.

En cuanto, a estudios imagenoldgicos se realiz6 ecografia abdominal la cual reveld alteracion en
la posicion de los rganos mostrando los pulmones de manera invertida, es decir el derecho en el
lado izquierdo y viceversa; ademas el corazon esta situado a la derecha del esternén.

Por otro lado, también se realizé una tomografia axial computarizada (TAC) simple y contrastada
de torax, en la cual revela localizacién anémala de corazon con apex y aorta descendente hacia el
lado derecho, bronquiectasias saculares, quisticas y varicosas asimétricas hacia la base del campo
pulmonar izquierdo algunas de ellas con contenido mucoso impactado en su interior, consolidados
en el I6bulo inferior izquierdo. Ademas, areas con parcheados de diferente atenuacion distribuido
por ambos campos pulmonares, por atrapamiento aéreo y engrosamiento de las paredes peri

bronquiales. También infiltrado alveolar con morfologia en arbol en brote de predominio basal
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bilateral en relacion a proceso infeccioso que demuestra proliferacion Endo bronquial de la
infeccion.

Es valorada por médico de turno quien solicita exdmenes de cultivo de esputo, hemocultivo y
coprocultivo e indica hospitalizacion. Se decide terapéutica farmacoldgica: cloruro de sodio 7%
3cc 1V, ceftazidima 2g 1V ¢/8h, amikacina 590 mg IV QD, terapia respiratoria: budesénida 1 puf,
salbutamol 3 puf por inhalo cdmara. Segun examenes de laboratorio en el cultivo de esputo se
constatd estreptococos pidgenos, los hemocultivos y coprocultivos resultaron negativos, sin

ninguna alteracion.

Plan de cuidados del Proceso de Atencion de Enfermeria proporcionados

Para aplicar el proceso de atencion de enfermeria en este caso, se realiz6 la valoracidn por dominios
aplicando la taxonomia NANDA - NIC- NOC. Posteriormente, a las intervenciones que se pudieron
realizar el paciente fue dado de alta hospitalaria con un estado de salud 6ptimo y un tratamiento
farmacoldgico adecuado.

Tabla 1. Valoracién por dominios NANDA, NOC y NIC: Patrén respiratorio ineficaz.

Dominio Categoria Factores Caracteristicas | Criterio de
comprometido diagnostica | relacionados definitorias resultados  de

intervencion

Dominio 4. | (00036) Dolor toracico | *Deterioro de la | NOC
Actividad/reposo | Patrén Ansiedad respiracion (0403) Estado
Clase 4. | respiratorio | Fatiga de los | espontanea. respiratorio:
Respuestas ineficaz masculos *Respiraciones | ventilacion.
cardiovasculares/ respiratorios apneicas. (0007) Nivel de
pulmonares. fatiga.

NIC

(3350)

Monitorizacion

respiratoria.
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(3230)
Fisioterapia
respiratoria.
(6650)
Vigilancia.

Diagnostico de enfermeria: (00036) Patron respiratorio ineficaz r/c Dolor toracico m/p

bradipnea, respiraciones apneicas.

Resultados esperados- NOC: (0403) Estado Respiratorio: ventilacion

Objetivo de | Escala de medicién Puntuacion DIANA

enfermeria

Vigilar el patron | 1: Desviacion grave del rango | Mantener a

respiratorio de la | normal. Aumentar a

paciente mediante | 2: Desviacién sustancial del | 2 5

las intervenciones | rango normal. 3 5
de enfermeria para | 3: Desviacion moderada del | 2 5

el mantenimiento | rango normal. 2 5

de la ventilacion | 4: Desviacion leve del rango | 4 5

pulmonar normal.

adecuada, bajo los | 5: Sin desviacion del rango | 13
siguientes normal 20

indicadores:

Indicadores

- Utiliza el cuidador estrategias para el afrontamiento en el estado de salud del paciente
- Reconoce el cuidador cambios en la frecuencia respiratoria

- Reconoce el cuidador los niveles de saturacion de oxigeno

- Aplica pautas para disminucion de la ansiedad.

- Mantiene el cuidador una postura correcta para el beneficio del paciente
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Intervenciones de enfermeria NIC

Etiqueta: Monitorizacion respiratoria Codigo: 3350

- Vigilar de manera periddica las constantes vitales

- Educar acerca de la evolucién, pronostico, riesgos y pruebas diagnosticas tanto al
paciente como al familiar, con la finalidad de una mejora en la atencion de los
servicios sanitarios, subsanando dudas acerca de su enfermedad.

- Instruir al paciente y familia acerca de la importancia de la toma correcta y de la
continuidad del tratamiento farmacoldgico en casa, l0s ejercicios respiratorios para
favorecer la oxigenacion, la presencia de elementos de alerta ( por ejemplo:
frecuencia cardiaca demasiado elevada o demasiado disminuida, disnea, baja
saturacion de oxigeno a pesar de aumentar su aporte, dolor toracico o sensacion del
cuidador o del paciente de que << algo va mal >>).

- Educar a la paciente y familia sobre el autocuidado para el fortalecimiento de su
bienestar (por ejemplo: logra descansar por si solo, logra alimentarse, logra caminar

y realizar su higiene, entre otros).

Etiqueta: Fisioterapia respiratoria Cddigo: 3230

- Educar a la paciente y familiar acerca de la monitorizacion continua del estado
respiratorio y cardiaco: por ejemplo, frecuencia, ritmo, sonidos respiratorios,
profundidad de la respiracion y ejercicios para disminuir la ansiedad (por ejemplo:
inhalar y exhalar durante 30 seg., repetir por 5 ocasiones, evitar la bulla excesiva,
escuchar musica, leer un libro).

- Educar a la paciente y familiar sobre la frecuencia de las terapias respiratorias al
menos 2 horas después de comer, con la finalidad de mejorar la sintomatologia y
favorecer la expansion pulmonar.

- Explicar al familiar la finalidad del procedimiento y los cambios de posicion durante

la fisioterapia respiratoria.

Discusion
EI PAE, que se aplicé en la paciente, permitid recoger informacion durante la anamnesis en relacion

a las manifestaciones clinicas de Kartagener. Estudios muestran que la sintomatologia de SK. varia
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de acuerdo a la edad: en los neonatos se evidencia dificultad respiratoria con necesidad de oxigeno;
en la infancia se observa tos productiva , otitis media, rinorrea y obstruccion bronquial recurrente,
que simulan cuadros asmaticos; en cambio en los adolescentes y adultos son frecuentes las

bronquiectasias, sinusitis y cefalea.(Portell-Betancourt et al., 2020) Este cuadro clinico descrito es

similar en nuestra paciente quien fue diagnosticada de esta patologia a la edad de 3 afios
presentando las mismas caracteristicas clinicas que mencionan los autores.

Una de las complicaciones frecuentes que se observan en las personas con Kartagener es la Fibrosis
quistica (FQ) considerandose altamente mortal especificamente en la etapa de la nifiez, (Scotet et
al., 2020). Otro estudio revela que en la etapa de la nifiez se presenta el sindrome de malabsorcién
(diarrea/esteatorrea) y desnutricion debido a la FQ.(Zuloaga et al., 2021) Situacion similar con

nuestro estudio ya que la paciente fue diagnosticada con esta comorbilidad en la etapa escolar
evidenciandose sintomas como: malestar general, dolor abdominal de leve intensidad e hiporexia.
Algunos estudios han demostrado que el tratamiento inicial en la discinesia ciliar esti basado en
fisioterapia respiratoria y actividad fisica, ya que promueve la limpieza de las vias respiratorias; y
el uso de antibioticos para controlar las infecciones respiratorias aguda. De igual forma, se sefiala
que la terapia antibiotica es imprescindible en procesos infecciosos y la fisioterapia respiratoria

mejora la funcion pulmonar (Encalada & Coronel, 2019). En relacion al tratamiento que se instaurd

en nuestra paciente, la antibioticoterapia fue ciprofloxacina via oral c¢/24 h, y terapia respiratoria
con tobramicina y colistina. Ademas, se mantiene con oxigeno con 0,5 Its x min en la mafiana 'y 1
Its x min en la noche.

Estudios han demostrado que resulta Gtil para la practica asistencial la valoraciéon por Patrones
Funcionales propuesto por Marjory Gordon, (Ruiz-Gonzélez et al., 2020) y la aplicacion de la

taxonomia NANDA, NIC y NOC, porgue aportan informacion que permite evaluar y cuantificar
el alcance de los problemas del usuario, y sobre esta base establecer el juicio de enfermeria

(Rodriguez-Acelas et al., 2020). Esta investigacion tiene semejanza con este estudio de caso ya que

de igual forma se aplico el proceso de atencion de enfermeria jerarquizando el dominio 4, en el que
encontramos el diagnostico- Patron respiratorio ineficaz cuyas actividades fueron: la
monitorizacidn respiratoria, fisioterapia respiratoria y vigilancia.

Se evaluo los siguientes indicadores: afrontamiento en el estado de salud del paciente, cambios en
la frecuencia respiratoria, disminucién de la ansiedad, lo cual ayud6 de forma imprescindible a

brindar cuidados humanisticos, centrandonos en la mejora del estado de salud de la paciente. Se ha
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evidenciado en la mayoria de estas patologias estadios de cronicidad que a su vez generan
comorbilidad y casi en su totalidad ocasionan un alto grado de discapacidad y dependencia,
necesitando por ello de cuidados especializados e intervenciones multidisciplinares.

Estudios disponibles sefialan como el perfeccionamiento de una enfermera con roles avanzados
conlleva impactos positivos en la salud en pacientes de diferentes patologias y en distintos
escenarios con intervenciones enfocadas en la persona y familia en el nivel asistencial, social y
educativo contribuyendo a la captacion temprana de la patologia, consejeria genética o al manejo

a largo plazo de esta enfermedad.

Conclusién

El Sindrome de Kartagener es un trastorno hereditario que pertenece al grupo de la disgenesia
ciliares cuyas caracteristicas clinicas son la triada situs inversus, sinusitis y bronquiectasias.
Requiere de un manejo terapéutico multifactorial como vacunas, antibioticoterapia, fisioterapia
respiratoria, y oxigenoterapia. La complicacion de mayor relevancia es la fibrosis quistica y en
menor frecuencia hipertension pulmonar, otitis, infertilidad e infecciones recurrentes del tracto
respiratorio inferior.

Nuestra investigacion fue orientada desde la aplicacion del proceso de atencion de enfermeria
estableciendo cuidados que se debe brindar a personas diagnosticadas con este sindrome basados
en el conocimiento y juicio clinico, mediante los diagnosticos de enfermeria Nanda, Nic y Noc,
individualizando el cuidado bajo el principio de autonomia y beneficencia de nuestra profesion

para favorecer el bienestar de las pacientes con las acciones ejecutadas
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