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l. RESUMEN

Las malformaciones cardiacas representan casi la mitad de las malformaciones que
se encuentran al nacer. En el contexto de las cardiopatias congénitas, la heterotaxia
visceral representa el 30% de los nifios con malposicion cardiaca y el 45% de la
mortalidad atribuida a esa patologia. Los sindromes de heterotaxia visceral variedad
asplenia y poliesplenia estan presentes en el 3% de los pacientes con cardiopatia
congénita, la incidencia de asplenia es de 1:20000 nacidos vivos. La mayoria de las
series internacionales demuestran que la heterotaxia visceral afecta al 0.8% de los
pacientes con cardiopatia congénita compleja. En HIMFG existe una incidencia
mucho mas elevada, pues la experiencia es que se presentan en promedio de 40 a 50
casos de heterotaxia visceral al afio y es la segunda patologia frecuentemente vista
en nuestro hospital segun un estudio realizado en el HIMFG en el afio 2000 por
ecocardiografia.

Los sindromes de heterotaxia representan un grupo de enfermedades caracterizadas
por una alineacion incorrecta de las estructuras de las estructuras cardiacas
congeénitas, que incluyen alteraciones en el situs visceral. Pueden aparecer otras
alteraciones cardiacas o extracardiacas, que muestran gran variabilidad en cuanto a
anatomia, presentacion clinica y pronostico. Este ultimo esta marcado por la gravedad
de las malformaciones cardiacas. Aproximadamente el 14 % de los casos muestran
lesiones cardiacas menores y llegan a la vida adulta asintomaticos.

El diagnostico de estas entidades es dificil debido a la complejidad, la asociacion de
cardiopatias y los resultados quirurgicos dependen en gran parte de la exactitud de
este diagnostico junto con las anomalias asociadas para poder definir la mejor opcion
quirurgica.

El éxito del procedimiento quirdrgico en pacientes con sindrome de heterotaxia
depende del completo conocimiento de la anatomia y fisiologia cardiaca en cada
paciente. Ademas de un preciso conocimiento de retorno venoso pulmonar, anatomia
y funcion de las valvulas atrioventriculares, tamafio y morfologia ventricular, tipos de
conexion atrioventricular, anatomia y funcion de valvulas arteriales, anatomia vy
disposicion de tejido de conduccion especializado. La opcion de cirugia depende del
preciso conocimiento de las malformaciones anatomicas incluyendo anomalias del
sistema de conexién de las venas pulmonares.

La reparacion biventricular en pacientes con asplenia es poco comun , debido a la
frecuencia mas elevada de fisiologia univentricular y lesiones complejas



intracardiacas, tales como la unién atrioventricular comin con ventriculo derecho de
doble salida o conexidon ventriculo arteriales discordantes.

En los pacientes con poliesplenia o isomerismo izquierdo, aunque la reparacion
biventricular es mas probable, la paliacion univentricular funcionalmente todavia
predomina.

Debido a que el Hospital Infantil Federico Gdmez es de concentracion y referencia
nacional de paciente con cardiopatias complejas y siendo el sindrome de heterotaxia
una cardiopatia con elevada incidencia registra por afo en este hospital. Y por tanto la
frecuencia elevada de procedimiento paliativos realizados en estos pacientes, por tal
motivo es importante definir los marcadores anatémicos de mayor riesgo para estos
pacientes y poder brindar una mejor opcién terapéutica.



Il PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

Las malformaciones cardiacas representan la mitad de las malformaciones al nacer,
siendo la heterotaxia visceral el 30 % de las malposiciones cardiacas; ademas de
atribuir a esta patologia el 45% de las mortalidad. Los pacientes con heterotaxia
visceral muestran una alta incidencia de malformaciones cardiacas. Por lo que la
mortalidad se incrementa debido esta complejidad, observando una mortalidad para
el primer afo de vida sin procedimiento paliativo de 85%-95% en la variedad asplenia
y de 60% a 65% en poliesplenia. Por lo que el manejo quirdrgico oportuno favorece la
supervivencia en estos pacientes. Por tanto es importante conocer los resultados
quirurgicos en nuestra institucion (HIMFG) vy tratar de determinar factores asociados
a mortalidad.



. MARCO TERORICO

En Los pacientes con heterotaxia con heterotaxia visceral representan el 30% de los
nifios con malposicion cardiaca y el 45% de la mortalidad atribuida a esta patologia.
Se ha estimado que de 4 a 10 nifios nacidos vivos por 1000 tienen una malformacion
cardiaca, 40% de los cuales son diagnosticados en el primer afio de vida. Los
sindromes de heterotaxia visceral variedad asplenia y poliesplenia estan presentes en
3% de los pacientes con cardiopatia congénita, la incidencia de asplenia es de
1:20000 nacidos vivos. (4, 20).

Los resultados reportados en la mayoria de las series internacionales demuestran que
la heterotaxia visceral afecta al

0.8% de los pacientes con BD BD
cardiopatia congénita compleja
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estructuras entres si, o bien en
relacion con otros érganos. Esto da
como resultado una plétora de enfermedades cardiacas congénitas, que incluyen
alteraciones del situs visceral. (2)

Figura 1. Isomerismo izquierdo

Los pacientes con heterotaxia visceral muestran una alta incidencia de
malformaciones cardiacas que van desde cardiopatias simples como comunicacion
interatrial, comunicacion interventricular, estenosis pulmonar, hasta cardiopatias muy
complejas con corazon univentricular, conexion anomala de venas pulmonares,
transposicion de grandes vasos etc.; hasta malrotacion intestinal, isomerismo de
bronquio pulmonar, malformaciones en el sistema nervioso central, en el aparato
urinario entre otros sistemas.



El termino isomerismo se define como aquella situacién en donde los segmentos
cardiacos estan pareados en posicion a los lados izquierdo-derecho del eje axial del
cuerpo, en términos formoldgicos, imagenes simétricas “en espejo” de cada lado. El
isomerismo auricular izquierdo (figura 1) es una forma de situs ambiguo que con
frecuencia se asocia al sindrome de poliesplenia. Se caracteriza por la presencia de
dos auriculas morfolégicamente izquierdas, con sus respectivos apéndices auriculares
y los bronquios son hipoarteriales bilaterales. Es una forma de cardiopatia congénita
infrecuente (incidencia 1: 10000), aproximadamente el 14 % de los casos muestran
lesiones cardiacas menores Yy llegan a la vida adulta asintomaticos. (2)

El isomerismo auricular derecho
(figura 2) se socia al sindrome de

asplenia. Es un sindrome “ m
caracterizado por ausencia de bazo;
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El origen de la mayor parte de las malformaciones cardiacas se desconoce,
estableciéndose lo que se ha llamado un origen multifactorial. Aunque este término
implica la expresidn andmala de genes y la intervencion de factores epigeneticos, el
desarrollo de las malformaciones cardiacas se asocia en algunos casos a anomalias
cromosomicas o defectos de un unico gen. Curiosamente, defectos de un unico gen
pueden explicar gran parte de las presentaciones polimorficas si este gen controla
procesos embrionarios basicos que afectan, en tiempo y espacio diferentes, a
distintos o6rganos. Algunos de estos genes parecen estar implicados en el
establecimiento de la lateralidad embrionaria (2, 10)



El establecimiento izquierda-derecha del eje embrionario comienza en el nodulo de
Hensen donde se rompe la simetria inicial y se induce cascadas de expresion génica
que confieren a cada lado del embrién propiedades especificas. Aunque los
desencadenantes de la ruptura inicial de las simetria varian entre las diferentes
especies, existen patron de expresion génica (Nodal, Pitx2) conservados a lo largo de
las escala filogenética. La expresion anormal de estos genes induce la aparicion del
sindrome de heterotaxia, que se acompafa de malformaciones cardiacas. (11, 18)

A continuacion se describen las caracteristicas de cada uno de las variedades de este
sindrome (tabla 1):
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Tabla 1. Caracteristicas y malformaciones asociadas en los sindromes de heterotaxia (8).

Sindrome de heterotaxia

Situs visceroatrial ambiguos
Posicion de apéndices auriculares

Apex cardiaco ( variable)
Auriculas
Conexion AV
Concordancia AV
Ventriculos

Conexion VA

Concordancia VA

Arteriales

Venosas

Anomalias Bronquiales
Anomalias pulmonares

Anomalias viscerales
extratoracicas

pronostico

Sindrome de
poliesplenia/bilateralidad
izquierda

Sindrome de asplenia /
bilateralidad derecha

Isomerismo auricular izquierdo
AD: apéndice auricular izq Al:
apéndice auricular izquierdo

levocardia
Auricular comun, defectos septales
auriculares, malposicién del septo
interauricular ausencia de fosa oval
Valvula AV Unica, canal AV comun,

Isomerismo auricular derecho
AD: apéndice auricular derecho Al:
apéndice auricular derecho
Levocardia

vias de conduccion accesorias
Generalmente normal
Generalmente normal
Estenosis subaortica, estenosis
subpulmonar.
Posible discordancia y/o

malformaciones: transposicion de
grandes vasos, ventriculo derecho

de doble salida.
Arco adrtico izquierdo,
interrupcién del arco adrtico,
arteria subclavia derecha

aberrante, relacion andmala entre

aorta abdominal y vena cava
inferior
Anomalias venosas sistémicas:
interrupcién de VCI con sistema
acigos, persistencia de VCS
izquierda, vena cava superior
bilateral.
Isomerismo bronquial izquierdo
Isomerismo pulmonar
izquierdo(2 pulmonares
bilobulados)
Poliesplenia, malrotacién
intestinal, higado simétrico o
invertido ( predominio del

I6bulo izquierdo), atresia biliar

extra hepatica
Supervivencia: 64%,
malformaciones cardiacas
presentes en el 90%

Posible discordancia
Defectos septales ventriculares

Anomalias venosas pulmonares:
drenaje venoso pulmonar anémalo
parcial / completo

Isomerismo bronquial derecho
Isomerismo pulmonar derecho
(2 pulmonares trilobulados)

Asplenia, mal rotacion
intestinal, estomago en posicidn
derecha, higado simétrico.

Supervivencia: 29%
Malformaciones cardiacas
presentes en el 99% de los
casos, mas severas de tipo

conotruncal

11



El isomerismo auricular derecho se ha descrito por algunos autores como una de las
peores formas de las enfermedades cardiacas, la tasa de supervivencia a 5 afos
que va desde 30% a 74%, los resultados son mejores en el isomerismo auricular
izquierdo con tasa de supervivencia a los 5 afos que oscila entre 65% a 84%. La
combinacion de anomalias estructurales y sistémicas, conexion anémala de venas
pulmonares, fisiologia de ventriculo unico, presencia de obstruccion a la salida
pulmonar y la aorta, mayor incidencia de arritmias y la sepsis asociada con disfuncion
esplénica han sido implicados en pobres resultados quirdrgicos en estos
pacientes.(16)

Las manifestaciones clinicas en el sindrome de heterotaxia visceral variedad
asplenia, el signos de presentacion suele ser cianosis, a menudo intensa, la
auscultacion suele ser inespecifica, los soplos cardiacos de estenosis pulmonar y CIV
pueden estar presentes, se palpa higado central. Existen 2 atrios morfolégicamente
derecho con la existencia de dos nddulos sinusales, habitualmente uno de ellos suele
tomar el comando eléctrico del corazén por lo que la orientacién del vector P puede

_ ser

Figura 3.
Orientacion
del vector P; hacia
C) situs ’ abajO,
isoméricos hacia
derecho, D) delant
situs

C o D e y
isoméricos .
o hacia
izquierdo

la
izquierda como normalmente o bien sin el comando lo toma el nédulo Sinusal
izquierdo adoptar una disposicidn “en espejo” a la normal como ocurre en situs
inversus.  Ocasionalmente, la despolarizacion auricular suele proceder de la
combinacion de ambos, generando un eje de P vertical dirigido hacia abajo; existe
hipertrofia ventricular derecha, izquierda o biventricular (10)

En la radiografia el corazén suele ser de tamafio normal o ligeramente aumentado,
con disminucién de la vascularizacién pulmonar, el apex puede estar en levo, dextro o
mesocardia, el higado simétrico, es habitual identificar la simetria bronquial con
bronquios apiarteriales bilaterales (15).
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En el sindrome de heterotaxia visceral variedad poliesplenia las manifestaciones
clinicas se caracterizan porque la cianosis es leve o esta ausente, pueden desarrollar
insuficiencia cardiaca durante la etapa neonatal, puede auscultarse un soplo cardiaco
caracteristico CIV.

Radiolégicamente se puede observar cardiomegalia leve a moderada con aumento
de la vascularidad pulmonar con bronquios hipoarteriales bilaterales.

Electrocardiograficamente en el situs isomérico izquierdo (poliesplenia), donde
existen dos atrios morfologicamente izquierdos y, por tanto, habitualmente carentes
de nddulo Sinusal. Es habitual en esta anomalia que el comando eléctrico del corazén
este constituido por un ritmo auricular bajo o nodal.

Ecocardiograficamente en el situs isoméricos derecho (asplenia) la vena cava
inferior se ubica ligeramente por delante de la aorta; si el situs isoméricos es
izquierdo, la vena cava inferior suele estar interrumpida y el retorno venoso sistémico
de la mitad inferior del cuerpo se efectua por intermedio de una vena acigos o
hemiacigos, que se observa ligeramente posterior respecto a la aorta, se observan las
venas suprahepaticas desembocan directamente en el atrio derecho sin vena cava
intermediaria. (10)

Dependiendo del tipo de sindrome es el manejo quirurgico a seguir:

En el caso de isomerismo auricular derecho (asplenia), los neonatos que dependen
de un gasto pulmonar proveniente de la persistencia de conducto arterioso se puede
mejor por con la infusion de prostaglandinas para mantener permeable el conducto,
siempre y cuando no exista alteracion en los retornos venosos pulmonares; por
tratarse de una cardiopatia ciandtica de flujo pulmonar disminuido, en ocasiones es
necesario realizar paliacibn para mejorar el gasto pulmonar a través de la
realizacion de una fistula sistémico pulmonar tipo Blalock Taussig o fistula central
dependiendo si existe 0 no hipoplasia de ramas pulmonares. ldealmente esta fistula
debera ser reemplazada entre los 3 y 6 meses de edad por una conexion cavo
pulmonar con lo cual mejora la oxigenacion, disminuye la sobrecarga ventricular a una
cavidad ventricular unica de morfologia derecha en la mayor parte de los casos,
preserva la anatomia de las arterias pulmonares y obviamente previene el desarrollo
de enfermedad vascular pulmonar. La ultima etapa de correccion univentricular es la
cirugia de Fontan, a partir de los 3 a 4 afios de edad (13).

En la asociacion con conexion anomala total de venas pulmonares obstruida Ila
reparacion de este tipo de anomalia resulta inaceptable dado que la tasa de
mortalidad operatoria se acerca al 90%.(3,16).
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Cirugia de Blalock Taussig modificado (BTM). Consiste en utilizar un injerto de
PTFE para practicar una anastomosis de la arteria subclavia derecha o izquierda, a la
arteria pulmonar homolateral, por toracotomia o en algunos casos de pacientes muy
cianoticos por esternotomia. EI BTM ofrece varias ventajas: permeabilidad temprana
alta, regulacion del cortocircuito por el tamafio de la arteria sistémica, preservacion de
la arteria subclavia, relativa facilidad del procedimiento quirurgico. (9)(Figura 4)

Modified Blalock-Taussig
Aortic branch

This procedure
diverts blood from
an aortic branch
to the pulmonary
artery, allowing blood
to flow to the lungs
to receive oxygen.

Figura 4. Fistula sistémico pulmonar Tipo Blalock Taussig Modificado.
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Cirugia de Glenn. En esta técnica se separa la vena cava superior de la auricula
derecha por ligadura o corte y se conecta al cabo distal de la arteria pulmonar
derecha (derivacion clasica) o a un lado de la arteria pulmonar (derivacion
modificada). La anastomosis genera un flujo obligado del retorno de la vena cava
superior a través del lecho capilar pulmonar. La resistencia vascular pulmonar
normalmente es muy baja y por ello la presion de la vena cava superior aumenta solo
unos poco Torr después de hecha la derivacion. La principal ventaja de la
anastomosis cavo pulmonar es que los ventriculos no reciben carga volumétrica, y asi
se conserva adecuadamente la funcion del ventriculo y rara vez hay hipertension del
circuito pulmonar. Los problemas que a veces surgen con esta anastomosis son el
sindrome de vena cava superior inmediatamente después de la cirugia. (1, 7, 17)

La anastomosis cavo-pulmonar bidireccional se usa de forma rutinaria como paso
previo a la operacion de Fontan en situacion fisiopatoldgicas de ventriculo unico.

Vena inominada
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S eI

Figura 5. Derivacion cavo-pulmonar (cirugia de Glenn)
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Cirugia de Fontan. Esta cirugia consiste en la anastomosis de la vena cava inferior a
través de un tubo intra o extracardiaco hacia las ramas pulmonares. El Fontan
extracardiaco consiste en la creacion de una conexién cavo pulmonar superior
seguida por la interposicion de un conducto desde la vena cava inferior hasta la
arteria pulmonar, con lo que se consigue mejorar la dinamica del flujo laminar y evita
intervenciones sobre el tejido auricular que afecten el ritmo cardiaco, condicion
importantisima para el buen funcionamiento de la circulacién de Fontan(1, 7,17)
Figura 6

Figura 6. Cirugia de Fontan. La imagen muestra la correccidon univentricular total con tubo
intraracardiaco, una de las variantes de Fontan

La técnica de Fontan esta contraindicada en las siguientes situaciones:

Resistencias vasculares pulmonares que exceden las 4 unidades Wood, hipoplasia
severa de ramas pulmonares, la presion diastdlica al final de VI excede los 25mmHg,

16



fraccidon de eyeccion disminuida presidon media de la arteria pulmonar mayor de
15mmHg.(7)

El éxito de la cirugia de fontan depende de una seleccidn cuidadosa de los pacientes,
de forma tal que el unico ventriculo pueda asumir el trabajo impuesto por las
resistencias vasculares pulmonares y sistémicas. Se necesita que no existan
obstrucciones y una funcion ventricular sistodlica y diastolica cerca de lo normal.

En este tipo de correccion univentricular es necesario descartar la presencia de
insuficiencia de la valvula AV unica y de disfuncion ventricular, dado que estos 2
factores son de mal prondstico operatorio condicionando una mortalidad del 65% en
caso de presentarse ambos (1, 17)

17



IV. JUSTIFICACION

El sindrome de heterotaxia esta generalmente asociado a defectos cardiacos
congénitos complejos con una alta morbilidad y mortalidad. El manejo quirurgico
oportuno favorece la supervivencia en estos pacientes. Es importante conocer los
resultados quirurgicos en nuestra institucion (HIMFG), un hospital de concentracion y
de referencia y tratar de determinar factores asociados a mortalidad.

V. OBJETIVOS

a. OBJETIVO GENERAL:
* Comparar resultados quirurgicos en pacientes con heterotaxia visceral

poliesplenia vs asplenia.

b. OBJETIVO ESPECIFICO:
* Definir marcadores anatomicos prondsticos en pacientes  con heterotaxia

visceral poliesplenia Vs asplenia.

18



VI. MATERIAL Y METODOS

En el periodo de 2005 al 2010, se analizaron 40 expedientes de pacientes con
sindrome de heterotaxia que fueron sometidos a cirugia.

La informacion se recopilo clasificando el tipo de sindrome (asplenia o
poliesplenia).

En cada uno de ellos se analiz6: edad al diagnostico, frecuencia por sexo, tipo
de cirugia realizada, ramas pulmonares (valor Z), retornos venosos
pulmonares y mortalidad.

6.1. Tipo de Estudio:
Estudio comparativo, transversal, retrospectivo y descriptivo.

6.2. Criterios de inclusién:
Pacientes de ambos sexos con diagnostico de sindrome de Heterotaxia
Visceral, que hayan sido sometidos a cirugia, en el periodo de 2005-2010.
Expedientes disponibles y completos.

a. Limitaciones del estudio:

Expedientes clinicos incompletos de pacientes con diagnostico de heterotaxia
visceral.

Expedientes clinicos perdidos.

VIl. VARIABLES
Edad.
Sexo.
Tipo de cardiopatia ( heterotaxia asplenia o Poliesplenia)
Tipo de cirugia.
Valor Z de ramas pulmonares.
Retornos venosos pulmonares.
Mortalidad.
Numero de cirugias realizadas.
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71.

DESCRIPCION DE VARIABLES

Variable Definiciéon Escala Tipo de
variable
Edad Tiempo transcurrido desde el 1. <1mes cuantitativas
nacimiento del paciente hasta el 2. 2-6 meses
momento de la cirugia. 3. 7-12 meses
4. 1 afo- 6 afios
5. 7 afosa12
afios
Sexo Caracteristica biolégica que divide a Masculino cualitativas
la especie en macho o hembra de femenino
acuerdo a las caracteristicas
sexuales primarias
Tipo de Malformacion cardiaca con la que Heterotaxia asplenia cualitativa
cardiopati | nacieron dichos pacientes Heterotaxia
a diagnosticado por Ecocardiograma | poliesplenia
Tipo de Cirugia paliativa o correctiva 1. Fistulas cualitativa
cirugia realizada Sistémico-
pulmonares
2. Bandaje AP
3. Cirugia cavo-
pulmonar
4. Correccion
biventricular
5. Correccion total
6. otras
Valor Z Distancia a la que se encuentra X 1. <2 cuantitativa
de las por encima o por debajo de de la 2. >-2
ramas media
pulmonare
S
Retornos Abocamiento de las 4 venas 1. normales cualitativa
Venosos pulmonares al atrio izquierdo 2. anormales
pulmonare
S
Morta- Porcentaje de fallecidos en relacion Inmediata cualitativa
lidad a los pacientes intervenidos tardia
Numero de | Numero de intervenciones realizadas 1. una cuantitativa
cirugias en cada paciente 2. dos
realizadas 3. >de 3
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VIIl. RESULTADOS.

Se revisaron 40 expedientes clinicos de pacientes del Hospital infantil de México
“‘Federico Gémez” (HIMFG) con diagnostico de heterotaxia visceral en el periodo
comprendido de 2005 al 2010. La informacion se recabo en una hoja de recoleccion
de datos clasificando en sindrome de heterotaxia asplenia y sindrome de heterotaxia
poliesplenia, determinando en cada uno de ellos: edad a la cirugia, tipo de cirugia,
numero de cirugias realizadas, retornos venosos pulmonares, ramas pulmonares
(valor Z), sobrevida, y mortalidad.

De los 40 expedientes clinicos revisados se encontré 25 casos pertenecian a la
variedad asplenia, predomino el sexo masculino con 16 pacientes contra 9 del sexo
femenino, mientras que en la variedad poliesplenia predomino el sexo femenino con 9
pacientes, contra 6 del sexo masculino. (Grafica 1)

« Con respecto a la edad de la primera cirugia realizada, encontramos que el
mayor numero de pacientes operados en la variedad asplenia fue en el grupo
de 1 a 6 meses con 13 pacientes (86%) en comparacion con poliesplenia de
tan solo 2 pacientes (13%,) le sigue en frecuencia el grupo de 7 a 12 afos
encontrando 5 pacientes en la variedad asplenia. (Tabla 1)

« Los retornos venosos pulmonares que llegaban al atrio unico en un total de 35
pacientes, correspondiendo 22 (55%) en variedad de asplenia y 13 (32%) en
poliesplenia; se encontré6 conexion anormal de las retornos venosos en 5
(12.5%) pacientes, 3 de ellos en la variedad asplenia y 2 en poliesplenia, las
conexiones fueron a vena cava superior derechay Vena vertical. (Tabla2)

« Las ramas pulmonares se encontraron confluentes en 37 pacientes (92%),
correspondiendo 23 pacientes en la variedad asplenia y 14 en poliesplenia.
Las ramas hipoplasias se observaron 8 pacientes correspondiendo la 7 ala
variedad poliesplenia. (Tabla 3)

« El numero total de cirugias realizadas fueron: fistulas sistémicos pulmonares
en 27 pacientes, correspondié al 67% del total de cirugias, siguiendo en
frecuencia conexion cavo-pulmonar (Glenn) realizadas en 6 pacientes (15%),
correccion de conexion andmala de venas pulmonares en 4 pacientes y
Bandaje de arteria pulmonar en 1 paciente. (Tabla 4 y Grafica 2)

« Se sometieron a una primera intervencion quirargica a 15 pacientes en la
variedad poliesplenia, de los cuales 8 pacientes se le realizo una fistula
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sistémico pulmonar en cualquiera de sus variedades (BTM, fistula central o
fistula axilar), 3 conexiones cavo-pulmonares, y 1 Bandaje de la arteria
pulmonar. (Grafica 3)

En la variedad asplenia se sometieron a un primer procedimiento a 25
pacientes, de los cuales 19 pacientes (76%) se les realizo fistulas sistémico-
pulmonar, siguiendo en frecuencia la cirugia cavo-pulmonar en 5 pacientes
(20%), y a un paciente se le realizo correccion de conexion anémala de venas
pulmonares.(Grafica 3 )

La mortalidad observada en los pacientes sometidos a cirugia fue 30% (12
pacientes), de los cuales 7 correspondieron a la variedad poliesplenia y 5
pacientes a asplenia ( Grafica 4)

Observamos una mortalidad de 57% en pacientes que fueron sometidos a
mas de una cirugia principalmente en los pacientes de la variedad asplenia y
25% para la variedad poliesplenia.( tabla 6 y grafica 7)

El seguimiento en la consulta externa se observo en 67% de los pacientes,
de los cuales 19 pacientes en asplenia y 8 en poliesplenia.

Se coloco marcapaso en 1 pacientes de la variedad poliesplenia en el cual fue
sometido a correccion de conexidén de venas pulmonares a VCSD.

De las lesiones o patologias extracardiacas observadas, en la variedad
asplenia se observo neuroblastoma mediastinal y en otro paciente se reporto
con disminucion en el numero de conductos intralobulillares, sindrome de
Moebius se observo asociado a heterotaxia poliesplenia en 1 paciente.

Dentro de las causas de mortalidad reportadas en nuestro grupo de pacientes

estudiados destaca el choque cardiogenico en un 66% de los casos, le sigue
choque séptico 25%.
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IX. DISCUSION

La heterotaxia visceral es frecuentemente asociada con anomalias cardiacas
complejas con una alta morbilidad y mortalidad a pesar de los avances quirurgicos
recientes.

En nuestro estudio comparamos los resultados quirurgicos en pacientes con
heterotaxia visceral poliesplenia vs Asplenia, ademas de definir marcadores
prondsticos en pacientes con heterotaxia poliesplenia Vs asplenia.

Pudimos observar en nuestra muestra, un mayor mortalidad en los pacientes que se
les realizo la primer cirugia antes del mes de edad presentando mismo porcentaje
para poliesplenia y asplenia, hallazgos que coinciden con varias series, con respecto
a que la mortalidad aumenta en pacientes sometidos a cirugia antes del mes de vida.

(11)

Al analizar las caracteristicas de los retornos venosos pulmonares y de las ramas
pulmonares, pudimos observar que los drenajes andmalos de las venas pulmonares
se encontraron en ambas variedad de heterotaxia (asplenia y poliesplenia) en un
pequefio porcentaje  sin presentar asociacion significativa con la mortalidad. La
literatura muestra mayor mortalidad en los sindromes de heterotaxia que se asocian
con retornos venosos andmalos ademas de otras lesiones asociadas. (1, 7, 11)

Con respecto a las caracteristicas de las ramas pulmonares en la muestra que
estudiamos encontramos en la mayoria de las pacientes ramas confluentes, siendo
hipoplasicas en 20 % del total de la muestra, la mortalidad relacionada con la falta de
confluencia o hipoplasia de ramas pulmonares se observo baja en comparacion con
algunos autores.

Los pacientes que fueron sometidos a mas de una cirugia presentaron mayor
mortalidad, datos que coinciden con las series estudiadas (11)

Lo que pudimos corroborar en nuestra muestra es la relacion de mayor mortalidad en
los pacientes con obstruccion en el tracto de salida pulmonar en la variedad
asplenia, hallazgos que reportan la mayoria de los autores. (1, 7,11, 12)

Los pacientes que se llevaron a correccion univentricular (fontan y Glenn) mostraron
mayor mortalidad cuando contaban con un procedimiento quirdrgico previo, los
estudios previos también refiere aumento en la mortalidad cuando se someten a
varios procedimientos quirurgicos.
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X. CONCLUCIONES
En nuestra muestra estudiada encontramos que las alteraciones anatdomicas
en los retornos venosos pulmonares y las caracteristicas de las ramas
pulmonares, no guardaron relacion con la mortalidad en nuestros pacientes.

La edad es un factor que influye en la mortalidad, ya que los pacientes
menores de 1 mes de edad, presentan peor pronostico al momento de la
cirugia.

Otro dato importante observado en nuestro estudio es la obstruccion a nivel de
los tractos de salida (obstruccion a nivel pulmonar) dato anatémico que
muestro relacion con la mortalidad.

El numero de cirugias previas es otro factor que mostro peor prondstico en
nuestra muestra estudiada.

Se debera incrementar la muestra para mejorar significancia, ademas de

estudiar otras variables relacionadas con los resultados quirdrgicos; como son
los relacionados propiamente con la cirugia y su entorno quirurgico.
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ANEXO 1

HOSPITAL INFANTIL DE MEXICO “Federico Gomez” DEPARTAMENTO DE CARDIOLOGIA PEDIATRIA
TESIS: Comparacion de resultados quirirgicos en pacientes con sindrome de heterotaxia visceral: poliesplenia

DATOS GENERALES:
Nombre:

vs asplenia (experiencia de 5 afios en HIM)
Hoja de recoleccién de datos

FN: Sexo: M F

Registro:

Edad al Diagnostico:

Procedencia:

DIAGNOSTICO:

CATETERISMO CARDIACO:
Fecha:

Hallazgos:

Edad al KTT:

DATOS QUIRURGICOS:
Fecha:

12 Cirugia realizada:

Edad ala QX: peso: SC:

Hallazgos:

Dias de estancia Hospitalaria post a Qx:

22 Cirugia realiza: fecha: Edad a la Qx: peso: SC:
Hallazgos:

MORTALIDAD:

Edad de defuncion:

Causas de Defuncién:

SOBREVIDA:

Tiempo de seguimiento: Clase Funcional: | I Il IV Ross o NYHA

Medicamentos:
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Anexo 2

11.1 GRAFICAS Y TABLAS

heterotaxia Segun Sexo

M asplenia M poliesplenia

femenino masculino total

Grafica 1. Muestra el nimero de pacientes con sindrome de heterotaxia segin sexo.

Edad de la primera Cirugia Asplenia Poliesplenia

<1 mes 3 4

1 a 6 meses 13 2
7 a 12 meses 1 4
1 a 6 aiios 3 5
7 a 12 anos 5 0
total 25 15

Tablal. Muestra la edad en la que se realizé la primera intervencion quirtrgica; laedad de 1 a
6 meses predomino la mayoria de cirugias, en el grupo de poliesplenia.
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Retornos venosos Asplenia Poliesplenia

pulmonares
Normales 22 (55%) 3(32%)
Anormales 3 2

Tabla 2. Retornos venosos pulmonares (venas pulmonares al atrio). Se muestra retorno
venoso anémalo en 5 pacientes.

Ramas pulmonares asplenia poliesplenia
confluentes 23 14
No confluentes 2 1

Tabla 3. Ramas pulmonares. Se observe confluencia de ramas en 92% del total de la muestra
analizada
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Tipo de cirugias realizadas
M asplenia M poliesplenia
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Grafica 2. Tipos de cirugia realizadas en el sindrome de asplenia y poliesplenia. Se muestra

un predominio en las fistulas sistémico pulmonares (fistula de Blalock Taussig, fistula axilar)

realizadas en la variedad asplenia.

Tipo de cirugia asplenia poliesplenia
Fistula sistémico- 19 8
pulmonar
Bandaje arteria 0 1
pulmonar
Cirugia cavo-pulmonar 5 1
Correccion total 1 3
otras 0 2
total 25 15

Tabla 4. Se muestra el tipo de cirugia realizadas en el sindrome de heterotaxia.
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Primer cirugia realizada

B Poliesplenia M Asplenia

&

Grafica 3. Primera intervencion quirurgica, se observa que la principal cirugia realizada fueron

las fistulas sistémico pulmonares.

Defuncion

asplenia poliesplenia

Grafica 4. Muestra la mortalidad en ambas variedades (asplenia y poliesplenia)
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