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Conceptos

Situs; del latin: situado o fundado

Hace referencia a |la posicion que ocupan el corazon, el resto de las visceras unicas abdominalesy su
vascularizacion respecto a la linea media

A partir de la 32 semana de embriogénesis, se produce una
asimetria derecha-izquierda fisiologica de los organos

toracoabdominales a través del movimiento rotatorio de los
cilios mdviles del nodulo de Hensen, en la que participan
numerosos genes (ej. NODAL, PITX-2, etc)

derecha: vena cava, higado y ciego
Y\ izquierda: camara gastrica y bazo

" naeud de
Hensen

ligne ""\
primitive
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Conceptos

la
brfologicamente
derecha

Triada hepato-cavo-atrial

Relacion con la columna vertebral:
- derecha: situs solitus
- izquierda: situs inversus (imagen en espejo)

Vena cava inferior

C. vertebral
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Conceptos

¢Y si no se produce lateralizacion visceral, quedando una disposicion simétrica?

BD .
PD '

Situs k
isoméricos

o ambiguus ‘
iso “igual”

meros “parte”

ndrome de asplenia

Heterotaxias Asplenia
hetero “diferente”
taxi “disposicion” \
Ao / dcha | izda

val

Poliesplenia
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Epidemiologia

* 1/10000 a 1/40000 recién nacidos vivos

* 3% de las cardiopatias congénitas (CC)

* Representa la CC con mas tasas de recurrencia familiar

* En un bajo porcentaje se asocia a sindromes genéticos como trisomia 13, ciliopatias, etc.

* La asplenia congénita se asocia en un 90% a isomerismo derecho
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Isomerismo derecho

2 auriculas morfologicamente derechas

2 VCS (80%)

Drenaje venoso pulmonar anémalo (87%)
Canal AV comun con ventriculo Unico

Atresia o estenosis de arteria pulmonar (85%)

ECG: Flutter, taquicardia auricular, de la union
o ventricular
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Isomerismo derecho

Higado “en delantal”
sin alteraciones de

R Asplenia
via biliar

2 pulmones trilobulados Malrotacion
intestinal 58-72%
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Isomerismo izquierdo

2 auriculas morfoldgicamente izquierdas
2 VCS (50%)
VCl interrumpida con drenaje acigos (80%)

Drenaje venoso pulmonar anomalo parcial
(50%)

Atresia, coartacion aorta

ECG: disfuncién del nodo sinusal, fibrilacion
auricular

Poco frecuentes y, en su defecto,
leves
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Isomerismo izquierdo

Higado “en delantal”
con alteraciones de

‘ ' via biliar en el 10%

2 pulmones bilobulados Malrotacion @

intestinal menos
frecuente

Poliesplenia
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Clinica

cianosis
dificultad respiratoria persistente

/ % Cardiopatia congénita cianosante \

Cortocircuito derecha-izquierda = cianosis
secundario a obstruccion del flujo de la arteria pulmonar

[ Isomerismo derecho ] en periodo neonatal J»

Congestion pulmonar = dificultad respiratoria
secundario a obstruccion de venas pulmonares /
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Clinica

cianosis

[ Isomerismo derecho ] en periodo neonatal } dificultad respiratoria persistente

insuficiencia cardiaca

Isomerismo izquierdo en edades mas avanzadas . . .
clinica mds inespecifica

Cardiopatia congénita no cianosante
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Cl

V 4 °

INICAa

sepsis por microorganismos encapsulados
Clinica no cardiaca T

obstruccion intestinal
enfermedad respiratoria secundaria a disfuncion ciliar

Cualquier alteracion de la anatomia esplénica puede resultar en una disfuncion organica

Se ha descrito una elevada mortalidad secundaria a bacteriemia en ambos: aspleniay
poliesplenia

Incidencia de infecciones que requieren hospitalizacidon: 50% (asplenia), 8% (poliesplenia)
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Cl

V 4 °

INICAa

sepsis por microorganismos encapsulados
Clinica no cardiaca TN,

obstruccion intestinal
enfermedad respiratoria secundaria a disfuncion ciliar

El 50% de los pacientes afectos de discinesia ciliar primaria presentan alteraciones de
“lateralizacion” siendo isomerismos entre el 9y el 25% segun las series

A la inversa, la prevalencia no es bien conocida
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Diagnostico

[ Ecocardiografia pre y postnatal ]

[ Electrocardiograma ]

La mayoria de isomerismos son detectados prenatalmente
RMN cardiovascular cada vez menos utilizada

Otros: cateterismo cardiaco
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Diagnostico

\

Valoracion de funcidn esplénica

Cuerpos de Howell Jolly
elevada sensibilidad >2 ahos

Cuantificacion de eritrocitos
fragmentados

Gammagrafia con Tecnecio 99m

-

No estan indicadas
pruebas de imagen

~

para descartar malrotacion
intestinal ni atresia biliar en

\_ /

N

pacientes asintomaticos

Estudio genético

J
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Manejo

En presencia de DVPA puede

aumentar la congestion
pulmonar

Q
Cardiaco } l

Isomerismo derecho a
l Flujo pulmonar
Cardiopatia congénita cianosante y
Cianosis por shunt D-I
1. Neonatos -> Prostaglandinas E1 -

2. Pediatria -> hay pocos datos sobre

, . La persistencia del DAP, cuando las RVP < RVS
terapia farmacoldgica

aumenta el flujo pulmonar disminuyendo el
cortocircuito derecha-izquierda
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Manejo

Cardiaco }
Isomerismo derecho Isomerismo izquierdo
Cardiopatia congénita cianosante Cardiopatia congénita no cianosante

- Insuficiencia cardiaca
1. Neonatos -> Prostaglandinas E1

Diuréticos de asa
2. Pediatria -> hay pocos datos sobre IECAS

terapia farmacoldgica
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Manejo

[ No cardiaco J

Prevencion de infecciones potencialmente graves

Vacunacion de
microorganismos
encapsulados

Profilaxis antibidtica
con Amoxicilina
10mg/kg cada 12 horas

Manejo adecuado de
la fiebre
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Cuadro resumen

Isomerismo derecho

Isomerismo izquierdo

Malformaciones | 99% 90% (leves)
cardiacas
- Canal AV con ventriculo - VCl interrumpida con
unico drenaje a acigos
- Obstruccion salida tronco - Morfologia biventricular
pulmonar - Atresia/coartacién aorta
- Drenaje venoso pulmonar
andmalo total
Tipo CC Cianosante No cianosante (IC)
Bazo Asplenia Poliesplenia
Malrotacion Mas frecuente Menos frecuente
Atresia biliar No Si
Supervivencia 24% 64%
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Caso clinico 1

Nifio de 2 anos con los siguientes antecedentes:

Isomerismo derecho:

v’ Canal AV disbalanceado de tipo derecho

v’ Valvula AV Unica

v’ Doble salida del VD con vasos en D-malposicion
v’ Estenosis pulmonar

v" Drenaje venoso pulmonar anémalo total mixto
v’ Asplenia

v Tratamiento de base: hierro y amoxicilina

Saturacion basal de 70-80%
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Caso clinico 1

D g g -

Ondas P picudas, de 3k
baja duracidn

Predominio de fuerzas

derechas:

1. Eje QRS 1802 V5

2. OndaQenVil AEL__Jl A V\"\ il B

3. OndaSenV6yondaRen i(_) v‘r} fJ i1 i ol
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Caso clinico 1

.
8
5

~
/

Colector

Porta
v‘ Vo
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Caso clinico 1

11cm

2D
87%
C 50
P Baj.
ArmonGral

ZS D Anillo VAo
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Caso clinico 1
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Caso clinico 1

Acude a UPED por dificultad respiratoria
secundaria a infeccidon por Parainfluenza 3
y Mycoplasma pneumoniae

Ctes.: SatO2 60%, FR 35 rpm, FC 150 Ipm,
TA 106/81 mmHg

Exploracidn fisica: Regular estado general,
decaido. Tiraje sub e intercostal. Cianosis
central.

AC: soplo sistdlico largo IlI/VI de baja
frecuencia en foco pulmonar con
irradiacion polifocal

AP: buena entrada de aire con sibilantes
teleespiratorios bilaterales generalizados

¢Qué implicacion tiene el broncoespasmo en las
cardiopatias congénitas cianosantes?
disminucion de saturaciéon O2 por dos
mecanismos:

1. Insuficiencia respiratoria tipo 1

2. Aumento del cortocircuito D-l por aumento de
presiones pulmonares

¢Qué hacemos?

Mismo tratamiento que paciente sin cardiopatia
No buscamos saturaciones >90%
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Caso clinico 2

RNT 37+5 SG/PEG 2290gr

v' Dextrogastria detectada en periodo prenatal
(semana 16)

v' Ingresa para estudio

v' Permanece asintomatica durante el ingreso
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Caso clinico 2
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Caso clinico 2
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Caso clinico 2

- Agenesia de segmento intrahepatico de VCI
- Continuidad VCl-acigos-VCS
- Drenaje de venas suprahepaticas en AD

- No se identifican otras alteraciones estructurales ni de funcion

X @

Servicio de
Pediatria
DEPARTAVMENTO DE SALUD



Conclusiones

* Los sindromes de heterotaxia o isomerismos son una entidad poco frecuente cuyo
conocimiento facilita el abordaje de sus comorbilidades

* El manejo debe ser multidisciplinar implicando cardidlogos, genetistas e inmundlogos

 El isomerismo derecho se asocia a cardiopatias mas graves y, por tanto, de peor
pronostico

* Se recomienda la profilaxis antibiotica de todos los pacientes

e Cabe diferenciar el abordaje de los dos grandes grupos de cardiopatias congénitas
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