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presentación de caso y revisión temática

Acute appendicitis in an adult patient with abnormal intestinal rotation and 
a cardiovascular defect: case presentation and literature review
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Resumen
La apendicitis aguda es la enfermedad quirúrgica que se presenta con mayor frecuencia en los servicios de 
urgencias. Su diagnóstico es predominantemente clínico; alrededor de dos terceras partes de los pacientes con 
apendicitis presentan un dolor típico localizado en el cuadrante inferior derecho. Sin embargo, hay manifesta-
ciones atípicas, infrecuentes, como el dolor en el cuadrante inferior izquierdo. 
Se hace pues, importante conocer la existencia de ciertas enfermedades que puedan explicar estos síntomas para 
así tenerlas en cuenta en el momento de abordar un paciente con dolor abdominal. Estas son la rotación intestinal 
anormal y, con mayor frecuencia, el situs inversus, que explican el dolor abdominal secundario a la apendicitis en 
una localización diferente a la clásica para hacer el diagnóstico y dar tratamiento oportuno, con el fin de prevenir 
complicaciones. Además, los estudios complementarios son importantes en estos pacientes para descartar otras 
alteraciones o malformaciones, como defectos cardiovasculares, los que se han relacionado con anomalías en la 
formación y la rotación gastrointestinal en 27 % de los casos, aproximadamente. 
Se presenta el caso de hombre joven, con un cuadro clínico de dolor abdominal que se inició en el epigastrio y 
después se localizó en el cuadrante inferior izquierdo, acompañado de signos de irritación peritoneal y alteración 
de los exámenes paraclínicos. Los estudios de imagen confirmaron la presencia de rotación intestinal anormal 
y apendicitis aguda izquierda. Durante el seguimiento del paciente, se practicó una ecocardiografía transesofá-
gica por dolor torácico, la cual demostró insuficiencia valvular aórtica secundaria a valvulopatía aórtica bivalva.
Palabras clave: apendicitis; diagnóstico; apendicectomía; laparotomía; situs inversus; cardiopatías congénitas.

Abstract
Acute appendicitis is the most frequent surgical pathology at the emergency departments and its diagnosis 
is predominantly clinical. Around 2/3 of the patients with this pathology present typical pain, located in the 
right lower quadrant. However, abdominal pain in the left lower quadrant secondary to acute appendicitis is of 
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infrequent presentation. It is important to know the existence of certain pathologies that can explain the cause 
for this entity, to take them into account when examining a patient. These are the intestinal malrotation and, 
most frequently, situs inversus. Both of them explain the abdominal pain secondary to appendicitis in a different 
location from the classic presentation, in order to make an accurate diagnosis and treatment so complications 
can be prevented. Additionally, it is important to perform complementary studies in these patients to discard 
other alterations or malformations, such as cardiovascular defects, because they are related to defects in the 
gastrointestinal formation and rotation in approximately 27% of the cases. 
We present the case of a young male, with abdominal pain that begins in the epigastrium with posterior localization 
in the left lower quadrant. He presents signs of peritoneal irritation and abnormal laboratory tests. Imaging studies 
are performed and confirm the presence of left sided acute appendicitis and intestinal malrotation. During the 
patient’s follow-up, a transesophageal echocardiography was performed due to chest pain, which shows aortic 
valve insufficiency secondary to aortic bivalve valvulopathy. 
Key words: appendicitis; diagnosis; appendectomy; laparotomy; situs inversus; heart defects, congenital. 

fijación del intestino 8. Puede afectar entre 0,03 
y 1 % de la población 1,9. Su diagnóstico en el 
adulto se hace, aproximadamente, en la mitad 
de la población que la padece. En los adultos, 
es común que sea asintomática 10. Sin embar-
go, su diagnóstico se hace principalmente en 
el servicio de urgencias, por presencia de dolor 
abdominal 10-12.

En algunas ocasiones, la rotación intestinal 
anormal puede asociarse con defectos cardiovas-
culares. En un estudio en Holanda, se encontró 
que dichos defectos congénitos se presentaban 
en el 27,1% de la población pediátrica con rota-
ción intestinal anormal, y correspondían a defec-
tos mayores en el 48,1 % de los casos y, a defectos 
menores, en el 51,9 % 13. Este hecho representa 
un reto para el tratamiento de estos pacientes, 
puesto que la tasa de mortalidad después del ma-
nejo quirúrgico es elevada en quienes presentan 
rotación intestinal anormal con comorbilidad 
cardiaca 13. 

Debido a la carencia de experiencia y de in-
formación sobre esta condición a nivel nacio-
nal, y a su escasa sospecha diagnóstica ante un 
paciente con dolor abdominal, se presenta este 
reporte de caso.

Caso clínico
Se trata de un paciente de 23 años de edad de 
sexo masculino, sin antecedentes patológicos, 
quirúrgicos o familiares de importancia. 

Introducción
La apendicitis aguda es una de las enfermedades 
intraabdominales más frecuentes que requieren 
manejo quirúrgico 1. Su incidencia es, aproxima-
damente, de 1,33 por cada 1.000 hombres y de 
0,99 por cada 1.000 mujeres 2. La sintomatología 
se caracteriza por dolor abdominal localizado en 
el cuadrante inferior derecho, principalmente 
asociado con signos de irritación peritoneal 3,4. 
Durante el transcurso de la enfermedad, se pue-
den presentar signos y síntomas inespecíficos, 
como fiebre y anorexia 3, los cuales se encuentran 
en 50 a 60 % de los pacientes 5. 

Una tercera parte de los pacientes con apendi-
citis aguda presenta dolor abdominal localizado 
en una región diferente al cuadrante inferior de-
recho, encontrándose raramente dolor en el cua-
drante inferior izquierdo 6. La apendicitis aguda 
ubicada en el cuadrante inferior izquierdo, se 
puede presentar en el caso de un apéndice largo 
en un ciego derecho o relacionarse con defectos 
congénitos, como rotación intestinal anormal o 
situs inversus 1,7. El situs inversus es poco común y 
se produce por un gen autosómico recesivo, con 
una incidencia que varía entre 1 por cada 5.000 
y 1 por cada 10.000 nacidos vivos; puede ser to-
tal o parcial, dependiendo de si compromete la 
cavidad abdominal y la torácica, o solo una de 
las dos 1.

La rotación intestinal anormal es un defec-
to congénito que se presenta en la rotación y 
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Consultó al servicio de urgencias por un 
cuadro clínico de 12 horas de evolución, carac-
terizado por dolor abdominal epigástrico, de tipo 
retortijón, progresivo y muy intenso, que no se 
atenuaba en ninguna posición y que se había ido 
localizando en el flanco y la fosa iliaca izquier-
do, asociado con hiporexia y múltiples episodios 
eméticos de contenido alimentario. 

En el examen físico se encontró un paciente 
en regulares condiciones generales, con estabi-
lidad hemodinámica, deshidratación leve y po-
sición antálgica. Presentaba signos de irritación 
peritoneal, defensa y dolor a la palpación gene-
ralizada del abdomen, con predominio en fosa 
ilíaca izquierda, signo de Blumberg dudoso, y 
signos de Rovsing y del talón izquierdo positivos. 
Sus signos vitales eran: tensión arterial de 132/76 
mm Hg, frecuencia cardiaca de 77 latidos por mi-
nuto, frecuencia respiratoria de 20 por minuto, 
temperatura de 37 ºC y saturación de oxígeno de 
98 %. El resto del examen físico estuvo dentro de 
parámetros normales. 

En los exámenes de laboratorio se encontró 
leucocitosis (21.500/mm3), neutrofilia (86 %) y pro-
teína C reactiva de 16,3 mg/L. La ecografía total de 
abdomen estuvo dentro de parámetros normales. 
En la tomografía computadorizada de abdomen 
(figura 1 y figura 2) se observó que el bulbo y la 
segunda porción del duodeno tenían un recorri-
do habitual, pero la tercera y la cuarta porción 
no cruzaban la línea media, identificándose asas 
intestinales delgadas (yeyuno e íleon) en el he-
miabdomen derecho. La válvula ileocecal se en-
contraba en la fosa ilíaca izquierda, y el apéndice 
cecal estaba aumentado de tamaño e hipodenso, 
sin captación del medio de contraste, con un diá-
metro aproximado de 7,3 mm en la punta, 7,5 en 
la base y 7,2 en el tercio medio. Por lo anterior, 
se consideró el diagnóstico de rotación intestinal 
anormal, con válvula ileocecal en la fosa iliaca 
izquierda y apendicitis aguda izquierda.

El paciente fue sometido a cirugía de urgen-
cia. Mediante una incisión mediana por planos 
hasta la cavidad, se localizó el apéndice, el cual 
se encontraba significativamente aumentado de 
tamaño y edematoso; se procedió a sección meso-

Figura 1 A y B. Tomografía axial con contraste de abdo-
men (vista coronal): (A) se evidencian asas intestinales 
delgadas (yeyuno e íleon) en el hemiabdomen derecho. 
La válvula ileocecal se encuentra en la fosa iliaca iz-
quierda, el apéndice cecal está aumentado de tamaño 
e hipodenso, sin captación del medio de contraste, con 
un diámetro aproximado de 7,3 mm en la punta, 7,5 mm 
en la base y 7,2 mm en el tercio medio. (B) Hígado, 
bazo y estómago en su sitio. Asas del intestino delgado 
y ángulo de Treitz a la derecha. Colon a la izquierda. 
Base del muñón del apéndice grueso, con ausencia de 
captación del medio de contraste. 

A

B
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apendicular y por la base, y posteriormente, se 
cerró por planos. No se presentaron complicacio-
nes durante el procedimiento. La evolución clí-
nica fue satisfactoria y se dio egreso hospitalario 
después de 48 horas de observación. 

Durante el seguimiento, tres meses después, 
el paciente presentaba dolor torácico ocasional, 

esporádico y de intensidad moderada, razón por 
la cual se practicó una ecocardiografía transeso-
fágica y se observó insuficiencia valvular aórtica 
moderada secundaria a una válvula aórtica bival-
va sin estenosis (figura 3).

Figura 2. Tomografía axial con contraste de abdomen 
(vista transversal): se evidencian hígado y bazo en 
posición habitual. Asas intestinales delgadas y ángulo 
de Treitz en hemiabdomen derecho. El colon se ubica en 
el hemiabdomen izquierdo. No se aprecia el apéndice.

Figura 3.  Ecocardiograma transesofágico: se evidencia 
insuficiencia valvular aórtica moderada secundaria a 
una válvula aórtica bivalva sin estenosis.
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Discusión 
La apendicitis aguda es una de las enfermedades 
intraabdominales más frecuentes y la principal 
urgencia quirúrgica abdominal 1,14. Usualmente, 
se presenta como un dolor sordo epigástrico o 
periumbilical, acompañado de náuseas o emesis, 
fiebre e hiporexia. Horas después, se irradia y se 
localiza en el cuadrante inferior derecho 4,15. No 
obstante, su presentación en el cuadrante infe-
rior izquierdo es infrecuente 6, y puede relacio-
narse con dos defectos congénitos: situs inversus 
y rotación intestinal anormal 7. Por motivos del 
presente caso, nos enfocaremos en el último.

Durante la etapa embrionaria, la rotación in-
testinal sucede en tres fases. En la primera, du-
rante las semanas 5 y 10, extraembrionariamente 
se produce una rotación de 90° en sentido antiho-
rario, con posterior retorno del intestino medio 
al abdomen 11. En la segunda, en la semana 11, 
continúa la rotación de manera intraembrionaria 
hasta completar 270°. Finalmente, en la tercera 
etapa, se produce la fusión y el anclaje del mesen-
terio; el ciego desciende y el colon (ascendente 
y descendente) se adhiere a la pared abdominal 
posterior 11. La rotación intestinal anormal se ori-
gina por una falla en la rotación intestinal sobre 
los vasos mesentéricos superiores, que ocurre 
entre las semanas 10 y 12 de la vida fetal 16. Se han 
descrito diferentes variaciones de esta alteración, 
entre ellas, la rotación inversa, así como diferen-
tes grados de rotación irregular 8. 

Se cree que la rotación intestinal anormal 
ocurre, aproximadamente, en 0,03 % de la po-
blación y podría llegar hasta el 1 %; sin embargo, 
su verdadera frecuencia se desconoce (1,9). Akbulut, 
et al., hicieron una revisión de 95 reportes de casos 
de apendicitis aguda izquierda. El 60 % de estos 
pacientes eran hombres y, entre las anomalías 
congénitas encontradas, la rotación intestinal 
anormal se reportó en el 24,2 % frente al 69,4 % 
de situs inversus (1). Según un estudio del Massa-
chusetts General Hospital, el 48% de los pacientes 
diagnosticados con rotación intestinal anormal 
fueron adultos y 31% pacientes menores de un 
año de edad, hecho que contrastó con estudios 
anteriores que reportaron el diagnóstico de esta 

entidad hasta en el 90% de los pacientes en su 
primer año de vida 10. 

El diagnóstico de la apendicitis aguda es 
primordialmente clínico, con signos y síntomas 
bien conocidos, además de tener en cuenta los 
hallazgos de imaginología, y el conocimiento y 
experiencia del cirujano 17. De igual manera, el 
cuadro hemático muestra leucocitosis en más 
del 90 % y neutrofilia en el 95 % de los pacientes 
con esta entidad 2. 

Con el fin de hacer un diagnóstico oportuno 
mediante sencillos criterios de clasificación, Al-
varado creó una escala diagnóstica para la apen-
dicitis aguda en 1986 18. Se basa en tres síntomas, 
tres signos y dos hallazgos de hemograma como 
criterios; el puntaje es de 0 a 10: 0 a 4 es negativo 
para apendicitis y 9 o 10 es apendicitis. Cuenta con 
una sensibilidad mayor del 80 % y, en nuestro me-
dio, se ha demostrado que es una herramienta útil 
en la práctica para el diagnóstico de esta entidad 14.

No obstante, la apendicitis aguda en el cua-
drante inferior izquierdo es poco frecuente, 
ocurre hasta en 0,2 % de los pacientes adultos 
y puede llevar a confusiones en su diagnóstico 7. 
Por esta razón, es importante tener en cuenta los 
diagnósticos diferenciales del dolor abdominal 
en dicho cuadrante en la población adulta, como 
cólico renal, diverticulitis, quiste ovárico roto, 
epididimitis, hernia incarcerada o estrangulada, 
obstrucción intestinal, absceso del psoas o ente-
ritis regional, entre otros 19.

En cuanto a las imágenes diagnósticas, la 
ultrasonografía de abdomen es un buen apoyo 
en el diagnóstico de la apendicitis aguda y de la 
rotación intestinal anormal. Sin embargo, tiene 
como inconvenientes el depender del operador y 
brindar una limitada visualización del cuadrante 
inferior izquierdo por la presencia de gas en las 
asas intestinales 1. 

La tomografía computadorizada (TC) es el 
método de elección, porque suministra informa-
ción sobre la ubicación de los vasos mesentéricos 
(Whirpool sign), la viabilidad intestinal, la presencia 
de vólvulos y la asociación con otras malformacio-
nes 8. Tiene una capacidad diagnóstica adecuada 
para la apendicitis aguda (sensibilidad de 90 a 98 % 
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y especificidad de 97 a 100%) 6,20,21. Sin embargo, la 
ausencia de alteraciones anatómicas en la TC no 
descarta por completo la rotación intestinal anor-
mal 12, 21. Por otra parte, la laparoscopia es conside-
rada el método estándar en casos de diagnóstico 
complejo 1, además de ser terapéutica, pues per-
mite practicar en estos casos la apendicectomía 7. 

En el paciente que se presenta, la clínica y los 
exámenes de laboratorio le dieron un puntaje de 
5 en la escala de Alvarado, lo cual apuntaba a una 
posible apendicitis. No obstante, su presentación 
en un lugar diferente al usual llevó a practicar 
estudios de imagen que evidenciaron apendicitis 
aguda izquierda y rotación intestinal anormal 
con válvula ileocecal en la fosa ilíaca izquierda.

Usualmente, en los servicios de gastroente-
rología y cirugía general no se tiene en cuenta 
una malformación congénita como diagnóstico 
diferencial en caso de dolor abdominal agudo 
en el adulto 10,22. Esto ocasiona un retraso en el 
diagnóstico, aumenta las complicaciones ope-
ratorias y perioperatorias, genera una evolución 
tórpida de la enfermedad e incrementa las tasas 
de morbimortalidad (23,24).

En cuanto al tratamiento de la rotación intes-
tinal anormal, algunos autores afirman que el 
quirúrgico con fijación del intestino es ideal para 
prevenir futuras complicaciones, como es el caso 
del vólvulo y la torsión. Estas pueden convertirse 
en urgencias quirúrgicas y afectar gravemente el 
estado de salud del paciente con complicaciones 
fatales 12,25-28. Por otra parte, en nuestro medio se 
han llevado a cabo varios estudios comparando 
la apendicectomía abierta versus la realizada por 
laparoscopia, demostrando que esta última dis-
minuye de manera significativa la morbilidad ge-
neral, la tasa de infección del sitio operatorio (de 
8.8 – 10.3% con la técnica abierta vs. 1.1-2.8% con 
la laparoscópica), en especial la infección de la 
incisión del mismo y la presencia de abscesos in-
traabdominales, además de disminuir la estancia 
hospitalaria (a pesar de contar con mayor tiempo 
quirúrgico); por dichas razones es hoy en día el 
método estándar recomendado para el tratamien-
to de la apendicitis aguda 29-31. De igual manera, 
la laparoscopia permite el abordaje terapéutico 

definitivo de la apendicitis aguda en pacientes 
con rotación intestinal anormal 7, además de ser 
el método estándar para el diagnóstico en casos 
complejos 1.

Se ha encontrado asociación con diversos sín-
dromes en el 53,2 % de la población que presen-
ta rotación intestinal anormal; los principales 
son síndrome de Down, heterotaxia y síndro-
me VACTERL, en orden de frecuencia 13. Esta 
asociación ocasiona retraso para el tratamiento 
quirúrgico en pacientes con rotación intestinal 
anormal detectados al nacimiento, por riesgo de 
aumentar la mortalidad. No obstante, no se han 
evidenciado diferencias significativas de morta-
lidad entre la práctica temprana y la tardía del 
procedimiento quirúrgico para corregir la rota-
ción intestinal anormal en neonatos 28.

A pesar de la evidencia a favor de la correc-
ción de la rotación intestinal anormal, en este 
caso solo se trató el cuadro agudo (apendicec-
tomía) por decisión del cirujano, puesto que el 
paciente nunca había presentado síntomas aso-
ciados con su enfermedad de base. Por otro lado, 
se encontró una insuficiencia valvular aórtica 
secundaria a valvulopatía aórtica bivalva durante 
su seguimiento, razón por la cual se quiso buscar 
la posible relación entre la rotación intestinal 
anormal y los defectos cardiovasculares.

Los defectos cardiovasculares congénitos tie-
nen una frecuencia de 1 en 100 nacidos vivos y 
se encuentran entre los defectos congénitos más 
comunes al nacimiento 32. Entre ellos, la válvula 
aórtica bicúspide es uno de los tipos más comu-
nes y está presente, aproximadamente, en 1 % de 
la población 33.

La información es limitada en la literatura y 
se describe la existencia de la rotación intestinal 
anormal únicamente en 2,8 a 4,1 % de los pacien-
tes con defectos cardiovasculares congénitos 34. 
Sin embargo, en un estudio retrospectivo en 
los Países Bajos, que incluyó casos encontrados 
entre 1980 y 2005, se encontró que los defectos 
cardiovasculares congénitos se presentan en el 
27,1 % de la población con rotación intestinal 
anormal, entre los que se encuentran defectos 
mayores (48,1 %) y menores (51,9 %) 13. En este 
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estudio, aunque se tienen en cuenta los defectos 
cardiovasculares menores, entre los pacientes de 
la muestra no hubo ninguno con valvulopatía 
aórtica bivalva, como en el presente paciente.

Actualmente, no se conocen síndromes o 
causas que expliquen la coexistencia de estas 
dos entidades. No obstante, el hecho de que en 
el estudio anteriormente mencionado se haya 
encontrado una prevalencia alta de la relación 
entre estas dos entidades, sugiere una causa co-
mún entre ellas 13. Se han descrito alteraciones 
en el gen GATA6, tanto en defectos cardiovascu-
lares congénitos como en la rotación intestinal 
anormal 35. Reportes de casos de familias con 
malformaciones cardiovasculares congénitas, 
quienes a su vez presentaron malformaciones 
del eje izquierdo-derecho, mostraron defectos 
de lateralidad autosómicos dominantes. Algu-
nos genes se han visto asociados con heterota-
xia en humanos, como ZIC3, LEFTYA, NODAL 
y ACVR2B, entre otros. De igual manera, se han 
informado mutaciones en CRELD1 y se ha visto 
una posible asociación con el cromosoma 6p21 36.  

Conclusiones 
Es importante conocer los diversos diagnósti-
cos diferenciales del dolor abdominal agudo en 
el cuadrante inferior izquierdo, para que en el 
momento de enfrentarse con un paciente que 
consulte por esta sintomatología en el servicio 
de urgencias, no se pasen por alto presentaciones 
infrecuentes de enfermedades conocidas, como 
la apendicitis aguda izquierda. 

La rotación intestinal anormal en adultos se 
ha encontrado con mayor frecuencia en los úl-
timos años, razón por la cual su conocimiento 
puede llevar a un diagnóstico oportuno que evi-
tará complicaciones potencialmente mortales. 
Asimismo, se hace énfasis en la necesidad de 
conocer la relación que existe entre la rotación 
intestinal anormal y los defectos cardiovascu-
lares congénitos, más específicamente con los 
defectos cardiovasculares menores para, de esta 
manera, hacer el seguimiento oportuno y preve-
nir complicaciones infortunadas.
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