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REVISTA ARGENTINA DE RADIOLOGIA PERMANYER

ENSAYO ICONOGRAFICO

Sindrome de heterotaxia: hallazgos tomograficos

Heterotaxy syndrome: tomographic findings

Madelon Gonzdlez*, Luis Dibarboure

Departamento Clinico de Imagenologia, Hospital de Clinicas, Universidad de la Republica, Montevideo, Uruguay

Resumen

El objetivo de este trabajo es caracterizar los aspectos tomogréficos relevantes en el sindrome de heterotaxia, mediante
cuatro pacientes que ejemplifican los hallazgos mas frecuentes en esta patologia. Situs solitus es la disposicion habitual
de los 6rganos y vasos sanguineos y situs inversus se refiere a la imagen en espejo del situs solitus. Cuando la disposi-
cidn de los drganos es indeterminada e impredecible y no se corresponde con el situs solitus ni el situs inversus, estamos
frente al situs ambiguus o sindrome de heterotaxia, espectro de anomalias poco frecuente en las relaciones de los drga-
nos toracoabdominales. Puede acompanarse de isomerismo derecho o isomerismo izquierdo. Clasificarlo en dos subgru-
pos es habitualmente dificil, ya que ninguno de estos tiene hallazgos unicos y patognomdnicos, sino que existe amplia
superposicion. Ambos son de mal prondstico, en los casos de isomerismo izquierdo un 5-10% llegan a la edad adulta,
siendo de peor prondstico los casos de isomerismo derecho, debido a que presentan inmunodepresion secundaria a la
asplenia y cardiopatias congénitas mds severas. Se debe analizar cada caso de forma individualizada y detallada para
establecer el diagndstico, determinar la asociacion lesional y establecer aquellos pacientes que presenten mayor riesgo
de complicaciones.

Palabras clave: Sindrome de heterotaxia. Sindrome de asplenia. Sindrome de poliesplenia. Isomerismo. Situs ambiguus.

Abstract

The objective of this brief communication is to characterize the relevant tomographic aspects in the heterotaxy syndrome, by
means of 4 patients that exemplify the most frequent findings in this pathology. Situs solitus is the usual arrangement of
organs and blood vessels and situs inversus refers to the mirror image of situs solitus. When the arrangement of the organs
is indeterminate and unpredictable and does not correspond to situs solitus or the situs inversus, we are facing the situs
ambiguus or heterotaxy syndrome, abnormal spectrum of anomalies in the relations of the thoracoabdominal organs. It may
be accompanied by right isomerism or left isomerism. Attempts to classify it into two subgroups are usually difficult since
none of these has unique and pathognomonic findings, but rather there is broad overlap. Both are of poor prognosis, in the
cases of left isomerism 5-10% reach adulthood, with a worse prognosis being the cases of right isomerism due to the fact
that they have immunodepression secondary to asplenia and more severe congenital cardiopathies. Each case should be
analyzed in an individualized and detailed manner to establish the diagnosis, determine the lesional association and esta-
blish those patients that present a higher risk of complications.

Keywords: Heterotaxy syndrome. Asplenia syndrome. Polysplenia syndrome. Isomerism. Situs ambiguous.
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Introduccion

El sindrome de heterotaxia es un defecto en el pro-
ceso de lateralizacién izquierda-derecha habitual
durante el desarrollo embrionario, en el cual los érga-
nos y vasos sanguineos se disponen anormalmente
con respecto a la linea media, sin existir una alteracion
patognomonica’. Pancreas congénitamente cortos,
anormalidades en la formacion de la vena porta, mal-
rotacion intestinal y anomalias en la vena cava inferior
(VCI) son algunas de las malformaciones asociadas.
Cuando el diagnéstico se da en adultos suele ser inci-
dental, por lo que debemos de estar familiarizados con
los hallazgos imagenoldgicos?.

Es una malformacién rara y poco descrita, con una
incidencia de 1 cada 20.000 nacidos vivos, consecuen-
cia de la mutacion de distintos genes que pueden estar
asociados a otros sindromes genéticos, por ejemplo el
sindrome de Kartagener dado por discinesia ciliar pri-
maria, situs inversus, poliposis nasal o sinusitis cré-
nica, y bronquiectasias, u ocurrir espontaneamente3+.
Se consideran factores de riesgo la exposicién durante
el embarazo al humo de tabaco, cocaina y ciertos qui-
micos, asi como la diabetes mellitus.® Lo mas frecuente
es la presentacion esporadica, aunque el 10% de los
pacientes tienen antecedentes familiares de anomalias
cardiacas congénitas®.

El objetivo es describir los hallazgos imagenoldgicos
en tomografia computarizada (TC) de cuatro pacientes
(uno de sexo femenino y tres de sexo masculino) por-
tadores de sindrome de heterotaxia con poliesplenia
diagnosticados por TC.

Terminologia

La clasificacion realizada por van Praagh et al. y
luego por Anderson et al. propone un enfoque secuen-
cial de la anatomia cardiaca y sus relaciones. Consiste
en tres etapas: primero, realizar una descripcion anato-
mica en relacion con el situs viscero-auricular, ventricu-
los y grandes vasos. Luego se describe la relacién entre
cadauno de los segmentos cardiacos (auriculo-ventricular
y ventriculo-arterial) y por ultimo las anomalias entre
cada uno de ellos. En este trabajo nos enfocaremos en
la primera fase de este enfoque diagndstico®”.

La posicién del corazon dentro de la cavidad toracica
y la orientacion del eje base-apex cardiaco contribuyen
a la descripcion del posicionamiento, pero no determi-
nan el situs. Junto a este, son Utiles para predecir el
riesgo de incidencia de anomalias cardiacas congénitas,
ya que en un 90-100% se asocian a situs ambiguus’.

Existen tres posibles malposiciones cardiacas determi-
nadas por la orientacion del eje base-apex cardiaco:
dextrocardia, mesocardia y levocardia, segun se oriente
a la derecha, linea media o a la izquierda respectiva-
mente. Con respecto a la ubicacion global del corazén
dentro de la caja tordcica, hablamos de dextroposicion
cuando su ubicacién predomina a la derecha, mesopo-
sicion cuando se encuentra en la linea media o levopo-
sicion cuando se encuentra mayoritariamente a la
izquierda. En cualquiera de estas tres posiciones, el eje
base-apex puede estar orientado normalmente a la
izquierda®”. Otra posible malposicién cardiaca es la ecto-
pia cordis, que hace referencia a la posicién del corazon
fuera de la caja toracica, siendo la topografia adyacente
a la caja tordcica la ubicaciéon mas frecuente.

El término situs hace referencia a la relacién entre
las visceras abdominales y las auriculas con respecto
a su lateralizacion®’. Existen tres tipos de relaciones:
situs solitus, inversus y ambiguus.

Situs solitus es la disposicién anatdmica normal con
la correcta lateralizacion derecha-izquierda de los
organos toracoabdominales en relacién con las auricu-
las. Cuando la disposicion es en espejo estamos frente
a un situs inversus, con una incidencia estimada en la
poblacion general del 0,01%"8. Cuando la disposicion
es desordenada e incongruente y no coincide con un
situs solitus ni inversus, el término que se utiliza es
situs ambiguus o heterotaxia (Fig. 1)°. Muchos autores
clasifican al situs ambiguus en dos subgrupos: isome-
rismo derecho e isomerismo izquierdo®.

El isomerismo hace referencia a una situacion en la
que estructuras morfolégicamente derechas o izquier-
das se encuentran a ambos lados de la linea media
(Fig. 1)8. Los hallazgos se detallan en la tabla 1.

De esta forma, podemos clasificar el situs como situs
solitus, situs inversus (con dextrocardia o levocardia) o
situs ambiguus.

Para definir la correcta lateralizacién de las auriculas
hay que basarse en el andlisis morfolégico de sus apén-
dices, ya que son los Unicos que son isoméricos en el
contexto de la heterotaxia. La orejuela derecha tiene una
morfologia piramidal con base de implantacién amplia,
mientras la orejuela izquierda posee una base de implan-
tacién estrecha y una morfologia en gancho'®.

Asimismo, es Uutil valorar la disposicion de los 6rga-
nos extracardiacos, en el térax la disposicion bronquial
es usualmente concordante con la anatomia de los apén-
dices auriculares, por lo que la anatomia pulmonar y la
relacion entre el arbol bronquial y arterias pulmonares es
Util®7. Otra orientacion puede ser analizar la relacion
veno-atrial, sabiendo que la VCI drena a la auricula



Tabla 1. Relacion viscero-auricula
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Isomerismo derecho

Isomerismo izquierdo

Auriculas Apéndices con morfologia derecha bilateral

Pulmones Trilobulados
Bronquios fuente Cortos y eparteriales®

Retorno venoso Anomalias en el retorno venoso

Bazo Ausente
Higado Linea media, posicion simétrica
Otros

Apéndices con morfologia izquierda bilateral

Bilobulados

Largos e hipoarteriales’

— Interrupcion de la VCI - Retorno venoso pulmonar andémalo
Multiples

Izquierda o linea media

Intestino: malrotacion
— Estémago: lateralizado a derecha
— Péancreas: trunco

*Eparteriales: bronquios fuente que discurren superior a la arterial pulmonar.
Hipoarteriales: bronquios fuente que discurren inferior a la arteria pulmonar.

Figura 1. En este gréafico se representan algunos de los
hallazgos anatémicos del sindrome de heterotaxia.

A: sindrome de heterotaxia con poliesplenia: pulmones
bilobulados, bronquios fuente largos e hipoarteriales,
auriculas de drenaje pulmonar, higado «en puente» y
multiples bazos. B: sindrome de heterotaxia con asplenia:
pulmones trilobulados y bronquios epiarteriales, auriculas
sistémicas, higado «en puente» y ausencia de bazo.

derecha. En el abdomen, la disposicién del higado y
el numero y posicién de los bazos son factores que
ayudan a identificar®”’.

La anatomia esplénica usualmente se utiliza para
clasificar a los pacientes. En la mayoria de los casos,
el isomerismo derecho se asocia a la ausencia de bazo
(asplenia), también conocido como sindrome de
Ivermark, mientras que el isomerismo izquierdo con la
presencia de multiples bazos (poliesplenia)*. Esta apro-
ximacion no es la mas apropiada para clasificar el sub-
tipo de isomerismo. Se sugiere no utilizarlos como
sindnimos, debido a que esta correlacién es mas débil
que la asociacion entre la anatomia broncopulmonar y
los apéndices cardiacos®.

Existen distintas anomalias del retorno venoso fre-
cuentemente asociadas a ambos subtipos. Al isome-
rismo izquierdo se puede asociar la interrupcion de la
VCI con continuacién a través del sistema acigos dre-
nando en la vena cava superior como también las
venas suprahepaticas drenando directamente o por
medio de una VCI corta, a una o ambas auriculas. En
el isomerismo derecho hay ausencia de seno coronario
(ya que esta es una estructura izquierda) y también se
puede asociar a anomalias del retorno venoso pulmo-
nar total en relacién con obstruccién o estenosis (espe-
cialmente su forma infracardiaca)®’. Tanto en el
isomerismo derecho como en el izquierdo pueden
observarse venas cavas superiores bilaterales. Cuando
existe isomerismo derecho, el drenaje se hace directa-
mente hacia la auricula morfolégicamente derecha y en
el isomerismo izquierdo se realiza mediante el seno
coronario™.

Se recomienda un abordaje individualizado y siste-
matizado, de manera tal que los casos en los que se
sospecha se clasifiquen como sindrome de heterotaxia
(no poliesplenia o asplenia) seguido de una descripcion
detallada de los hallazgos anatdémicos. Se debe anali-
zar la patologia cardiaca independientemente de la
patologia extracardiaca, pues los hallazgos en uno y
otro no deben determinar en subtipo™.

Si bien, como se mencioné con anterioridad, las
anomalias cardiacas no determinan el situs ni el
subtipo de isomerismo, existen distintas malforma-
ciones comunmente asociadas. El isomerismo dere-
cho se asocia a canal auriculo-ventricular comun,
corazon univentricular, estenosis o atresia pulmonar,
trasposicion de grandes vasos y anomalias en el
drenaje venoso, siendo el retorno venoso pulmonar
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Tabla 2. Resumen de los hallazgos

Caso 1 Caso 2 Caso 3 Caso 4
Sexo Masculino Masculino Femenino Masculino
Pulmones Bilobulados Bilobulados Bilobulados No valorable
Bronguios Bronquios fuente largos, Bronquios fuente Bronquios fuente largos, No valorable
hipoarteriales largos, hipoarteriales hipoarteriales
Arco aértico Izquierda Derecha Derecha No valorable
Interrupcion de VCI Si No valorable Si Si
con continuacion
como acigos
Bazo Poliesplenia izquierda No valorable Poliesplenia izquierda Poliesplenia izquierda
Higado En puente En puente En puente En puente
Péncreas Trunco No valorable Trunco Trunco
Si Si Si
Malrotacién intestinal Asas delgadas a derecha  No valorable Asas delgadas a derecha Asas delgadas a derecha

y colon a izquierda

y colon a izquierda y colon a izquierda

andmalo total el mas frecuente. En contraste, el iso-
merismo izquierdo presenta defectos en el tabique
interventricular, doble salida en el ventriculo dere-
cho, lesiones obstructivas izquierdas y anomalias en
el retorno venoso mas frecuentemente sistémicas
que pulmonares'.

Los sintomas varian segun la afectacion que se
presente. En los casos de isomerismo derecho, la
cianosis es la manifestacion mas frecuente pero tam-
bién pueden presentarse con distrés respiratorio
severo. Pacientes con isomerismo izquierdo presen-
tan sintomas menos especificos debido a que la pato-
logia cardiaca generalmente es méas leve. Estos
pacientes generalmente se diagnostican cuando se
les realiza algun estudio de imagen por otra causa
adquirida™.

De existir malrotacion intestinal, aumenta el riesgo
de presentar vélvulo intestinal y, en el caso de la asple-
nia, se establece una alteracion en el estatus inmuni-
tario con un riesgo aumentado de contraer infecciones
potencialmente mortales'®.

Evaluacién imagenoldégica

Las estructuras criticas que deben de ser evaluadas
con los métodos de imagen para determinar el situs
son: a) posicionamiento de las auriculas; b) posicién
del dpex cardiaco; ¢) posicionamiento de las venas de
drenaje venoso infradiafragmaticas en relacion con la
linea media; d) posicion de la aorta en relacion con la

linea media; e) posicionamiento del estémago y exis-
tencia o no de malrotacion intestinal; f) posicion del
higado y vesicula biliar; g) presencia, caracteristicas y
numero de bazos, y h) presencia de pulmones bilobu-
lados o trilobulados®.

Estas estructuras pueden ser evaluadas mediante
radiografia de térax, ecografia, transito intestinal bari-
tado, TC o resonancia magnética (RM).

La TC es una técnica muy Uutil gracias a su buena
resolucion espacial, que permite el estudio anatémico
de los distintos 6rganos, como asi también mediante
estudios dinamicos con medio de contraste permite
valorar el arbol vascular.

Hallazgos radiolégicos

Los principales hallazgos de los casos clinicos pre-
sentados se encuentran resumidos en la tabla 2.

Corazon

En el caso 2 se observd dextrocardia con ambas
auriculas de morfologia izquierda y comunicacion inte-
rauricular tipo seno venoso adyacente a la insercion de
la vena cava superior. En un tiempo precoz luego de
la administracion de medio de contraste se demostrd
opacificacion de la auricula contralateral, o que sugiere
shunt derecha-izquierda (Fig. 2 Ay B). En el caso 3 se
evidencid corazén unicameral con canal auriculoventri-
cular (Fig. 2C).



M. Gonzalez, L. Dibarboure: Sindrome de heterotaxia

Figura 2. A: caso 2. TC de térax con medio de contraste
intravenoso. Corte coronal oblicuo en el eje corto a nivel
de las auriculas. Opacificacion precoz de la auricula
contralateral, shunt (flecha amarilla). B: caso 2. Corte
axial de térax. Se observa nuevamente la opacificacion
precoz de la auricula contralateral (flecha amarilla). Vena
acigos aumentada de tamafio (flecha blanca). C: caso 3.
Corte axial con medio de contraste intravenoso en fase
arterial. Canal auriculoventricular (flecha roja). Aorta
descendente derecha (flecha verde curva). Adyacente a
esta se observa la vena acigos aumentada de tamafo.

Pulmones y bronquios

El sindrome de heterotaxia con isomerismo izquierdo
se asocia a pulmones simétricos, bilobulados con una
Unica cisura, como se observo en los casos 1,2y 3
(Figs. 3y 4).

Los bronquios fuente son largos bilateralmente y
pasan por debajo de la arteria pulmonar correspondiente,

Figura 3. Caso 1. TC de térax, ventana de pulmén. Pulmones
bilobulados con la presencia de una Unica cisura (flechas
negras). A: corte sagital de pulmén derecho. B: corte
sagital de pulmoén izquierdo.

Figura 4. A: caso 2. TC de torax con reconstruccion
coronal mini-MIP (maximum intensity projection) del arbol
traqueo-bronquial en ventana de pulmén. Obsérvese
bifurcacion traqueal con bronquios fuente largos de
disposicion hipoarterial (flecha negra). Via aérea
anatdmicamente izquierda. B: caso 2. Reconstruccion
volume rendering 3D coronal de la bifurcacion traqueal
con bronquios fuente anatémicamente izquierdos. C: caso
2. Corte coronal de toérax donde se observa la ubicacién
hipoarterial de ambos bronquios fuente. D: caso 3. TC de
térax con reconstruccion coronal mini-MIP del arbol
traqueo-bronquial en ventana de pulmdn. Obsérvese
bifurcacion traqueal con bronquios fuente largos (flecha
negra). Ao: arco aortico con disposicion derecha.

comportdndose ambos como bronquios fuente
izquierdos. Presentan bifurcacion anatdmica izquierda
(bronquio lobar superior e inferior) y la distancia entre
la carina y la primera division del bronquio princial es
igual en ambos pulmones.
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Figura 5. A: caso 1. TC toraco-abdominal con medio de contraste intravenoso, reconstruccion coronal oblicuo
multiplanar (MPR). Se observa vena cava inferior infrarrenal (flecha amarilla) con recorrido a la izquierda de la aorta
(Ao). Luego se continua como vena acigos (flecha amarilla punteada) aumentada de calibre, manteniendo su
relacion a la izquierda de la aorta. B: caso 1. TC toraco-abdominal con medio de contraste intravenoso en fase
portal y reconstruccion MPR corte sagital oblicuo. Ausencia de vena cava inferior retrohepatica (flecha amarilla).
Vena 4cigos aumentada de tamafio en todo su recorrido (flecha amarilla punteada). C: caso 3. TC de abdomen con
medio de contraste intravenoso en fase arterial, reconstruccion MPR corte coronal oblicuo. Se observa vena cava
inferior (flecha amarilla) que discurre a la derecha de la Ao.

Figura 6. A: caso 1. Radiografia de térax proyeccion frontal. Dextrocardia. Prominente cayado adrtico izquierdo,
acompanado del cayado de la vena acigos (flecha amarilla). B: radiografia de torax perfil. Ausencia de la proyeccion
de la vena cava inferior (circulo rojo).

Alteraciones vasculares observa en todos los casos (Fig. 5). Esta alteracion
La alteracion mas frecuentemente asociada es la Puede ser sugerida por la radiografia de térax, como

interrupcién de la VCI retrohepética con continuacién  en el caso 1, en el que se observo ausencia de la VCI
como vena acigos o hemidcigos, hallazgo que se en el sector posteroinferior de la silueta cardiaca en el
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Figura 7. A: caso 1. TC de térax con medio de contraste intravenoso corte axial oblicuo. Se observa prominente
cayado de vena 4cigos a la izquierda de la aorta. B: caso 2. TC de térax con medio de contraste intravenoso corte
axial. Cayado de la vena acigos a la izquierda de la aorta. C: caso 3. TC de térax con medio de contraste intravenoso
corte axial. Cayado de la vena acigos a la derecha (cayado de vena &cigos: flecha amarilla). Ao: aorta.

Figura 8. Caso 1. TC de térax con medio de contraste intravenoso. A: corte axial, se observa desembocadura de la vena
pulmonar superior derecha en la auricula derecha (cabeza de flecha). Vena acigos a la izquierda de la aorta (estrella).

By C: reconstruccion MIP (maximum intensity projection) en un corte coronal. Se observa la llegada de la circulacion
sistémica (vena cava superior e inferior) a la auricula izquierda. D: caso 3. TC de térax con medio de contraste intravenoso,
corte coronal oblicuo. Artefacto metalico. Se observa vena cava superior derecha drenando junto a la vena acigos a nivel
de la arteria pulmonar derecha (flecha blanca). Se visualiza un sector de la vena cava superior izquierda (flecha curva).
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Figura 9. Tomografia computarizada (TC) de tdrax con medio de contraste intravenoso, reconstruccion axial oblicua.
A: caso 1. Arco aortico a izquierda. B: caso 2. Arco adrtico a derecha. C: caso 3. Arco aortico a derecha (arco

aortico: flecha amarilla).

Figura 10. Caso 4. TC de abdomen en el plano axial con
medio de contraste intravenoso en fase portal. Se
identifica vena porta (VP) en una disposicion
preduodenal. Duodeno (Duo). Se observan dos imagenes
con realce similar al tejido esplénico (*) compatible con
multiples bazos.

enfoque lateral y el cayado de la acigos prominente en
la proyeccion frontal (Fig. 6).

La VCl infrarrenal discurrié normalmente a la derecha
de la aorta, hasta la desembocadura de ambas venas
renales en los casos 3 y 4. En el caso 1 presenta un
recorrido a la izquierda de la aorta. Luego continud
como vena acigos aumentada de tamafo, formando un
prominente cayado de la acigos, a la derecha en el
caso 3y a la izquierda en los casos 1y 2 (Fig. 7).

El retorno venoso pulmonar y sistémico puede ser
anémalo y tiene una gran variedad de presentaciones.
En el caso 1 se observé una anomalia parcial del
retorno venoso pulmonar, la vena pulmonar superior
derecha drenando a la auricula derecha (Fig. 8A), aso-
ciado a un retorno venoso sistémico anémalo con la

vena cava superior e inferior drenando ambas a la
auricula izquierda y estableciendo asi un shunt pulmo-
nar del retorno sistémico (Fig. 8 B y C). En el caso 3
se observaron dos venas cava superiores (derecha e
izquierda); que drenan a sus respectivas arterias pul-
monares (Fig. 8 D) determinando una alteraciéon del
retorno venoso sistémico.

El arco aodrtico puede tener una posicidn variable
tanto a derecha como a izquierda. En el caso 1 se
observo a izquierda y en los casos 2 y 3 a la derecha
(Fig. 9).

Otras anomalias que se pueden encontrar son la
vena porta preduodenal, que puede interferir en el
desarrollo normal del pancreas, como en el caso 4
(Fig. 10)%.

Pancreas

Las anomalias del pancreas son frecuentes y bien
conocidas. El hallazgo méas frecuente es el de un pan-
creas trunco, con presencia de la cabeza pancreatica
y una pequefia parte del cuerpo como se vio en los
casos 1, 3y 4 (Fig. 11). Las anomalias del pancreas y
bazo se asocian, debido al desarrollo embrionario
comun'™,

Higado

En el sindrome de heterotaxia, la disposicidn central
del higado «en puente» es habitual junto con la vesi-
cula biliar cercana a la linea media (casos 1, 2 y 3)
(Fig. 12). En los casos 1y 3 se observo remodelacion
hepatica con hipertrofia del I6bulo izquierdo y del I6bulo
caudado, determinando en el caso 3 una gran hepato-
megalia (Fig. 12). Los casos 2 y 3 presentaron la vesi-
cula biliar cercana a la linea media.
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Figura 11. A: caso 3. Tomografia computarizada (TC) de abdomen con medio de contraste intravenoso en fase arterial,
reconstruccion axial oblicua. Se identifica pancreas trunco (corto) (flecha). Notese la gran hepatomegalia a predominio
del I6bulo izquierdo ubicado en la linea media y miltiples bazos (asteriscos rojos). B: caso 1. TC abdomen con medio de
contraste en fase portal reconstruccion axial oblicuo. Se observa pancreas trunco (flecha) y multiples bazos (circulo rojo).

Figura 12. A: caso 1. TC de abdomen con medio de contraste intravenoso en fase arterial, corte axial oblicuo en
ventana de abdomen. Notese higado en linea media con hipertrofia del I6bulo izquierdo (flecha roja). B: caso 2. TC
de térax con medio de contraste intravenoso en fase arterial, corte axial en ventana de abdomen. Se observa higado
y vesicula biliar (flecha naranja) en disposicion medial. C: caso 3. TC de abdomen con medio de contraste
intravenoso en fase arterial. Corte axial oblicuo en ventana de abdomen, se observa hepatomegalia con disposicién
en puente e hipertrofia del I6bulo izquierdo (flecha roja) y vesicula biliar en linea media (flecha naranja).

Figura 13. Caso 4. TC con medio de contraste intravenoso
en fase portal. Corte axial en ventana de abdomen. Se
observan al menos cuatro formaciones solidas con el
mismo comportamiento que el bazo (B). *Poliesplenia.

Bazo

La mayoria de los casos de sindrome de heterotaxia
con isomerismo izquierdo se asocia a la existencia de
multiples bazos, de distinto tamafo pudiéndose encon-
trar en cualquier localizacion, pero mas frecuente-
mente proximos a la curvatura mayor del estémago,
como en los casos 1, 3y 4 (Figs. 11 y 13). Esta estre-
cha relacién estd determinada por el desarrollo
embrioldgico™.

Tracto gastrointestinal

Anormalidades en la rotacion y fijacion intestinal son
un hallazgo frecuente en el sindrome de heterotaxia.
Lo mas frecuente es encontrar la totalidad del marco
colénico en un lado del abdomen mientras las asas
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Figura 14. Caso 3. TC con medio de contraste intravenoso. A y B: cortes axiales en ventana de abdomen. A: intestino
delgado replegado en hemiabdomen derecho (flecha gruesa). B: colon replegado en hemiabdomen izquierdo (flecha
fina). C: corte coronal en ventana de abdomen. Se observa la disposicion de asas delgadas en hemiabdomen
derecho (flecha gruesa) y colon de disposicion en hemiabdomen izquierdo (flecha fina).

delgadas se localizan en el hemiabdomen contralate-
ral, como en el caso 3 (Fig. 14)'215,

Generalmente, presentan un mesenterio con una
base de implantaciéon angosta que lo hace mas vulne-
rable a sufrir volvulacion. Puede asociarse a una inver-
sién en la relacidn de los vasos mesentéricos'®.

Discusién

Las alteraciones del situs son un desafio diagndstico
para el radidlogo, ya que no existe una disposicion
anatémica patognoménica.

Los casos descritos reflejan el amplio espectro de
alteraciones que pueden verse en estos pacientes y
demuestran la complejidad del sindrome de heteroata-
xia, en concordancia con lo referido en la bibliografia.

La clasificacién propuesta por van Praagh et al. y
luego por Anderson et al. propone unificar criterios para
la correcta definicién y clasificacion y asi lograr un
Unico lenguaje entre los clinicos, cirujanos y radiélogos?.

Consideramos que es de suma importancia conocer
las anomalias del situs y sus variaciones, ya que de esta
manera es posible realizar descripciones mas detalladas
y conocer qué pacientes presentan cardiopatias congé-
nitas, alteraciones del estatus inmunitario secundario a
asplenia o riesgo de volvulo debido a malrotacion. El
desconocimiento de esta condicién puede llevar a erro-
res diagndsticos o a complicaciones en el tratamiento.
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