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RESUMEN

INTRODUCCION: La cardiopatia congénita (CC) constituyen defectos
estructurales y/o funcionales del corazon y los grandes vasos, secundario de un
error en la embriogénesis de dichas estructuras. Los isomerismos se presentan en
el 4% de los nifios con malformaciones cardiacas y en el 30% de los nacidos con
posicién cardiaca anoémala. La sobrevida de los nacidos con isomerismo se estima
en 64% a 5 anos, 57% a 10 afios y 53% a 15 afos. El sindrome de heterotaxia es
un trastorno multiorganico poco comun caracterizado por defectos cardiacos
congénitos y una disposicidon anormal de los 6rganos internos del térax y el
abdomen. Se divide en 2 formas: isomeria de la auricula derecha, que se asocia a
peor prondstico en comparacion con la segunda forma: isomeria de la auricula
izquierda. La heterotaxia con isomeria auricular derecha se asocia en mas del
50% de los casos con asplenia primaria y se considera la forma mas frecuente.
OBJETIVOS: Describir la incidencia de isomerismos que ingresan a la unida de
cuidados intensivos neonatales del hospital pediatrico Centro Médico Nacional
Siglo XXI en un periodo de 2018 a Junio 2022.

MATERIAL Y METODOS: En este estudio se incluirdn a los neonatos ingresados
a la Unidad de cuidados neonatales con diagnéstico cardiovascular de isomerismo
en el servicio de Cardiologia Pediatrica en el periodo comprendido 2018 a Junio
2022. Sera un estudio descriptivo, observacional, retrospectivo. Se realizara un
analisis descriptivo del total de la poblacion con frecuencias y promedios. Se
realizara con el programa Excel y los resultados se presentaran mediante tablas y
graficas.

RESULTADOS: Dentro de las cardiopatias congénitas asociadas mas frecuentes
encontradas en los dextroisomerismos fueron el canal auriculo ventricular en
73.6%, la conexidén andmala total de venas pulmonares 63.1%, la atresia pulmonar
en 42.1%, coincidiendo con lo reportado en la literatura. En los levoisomerismos
se encontréo en el 100 auricula comun y la doble via de salida de ventriculo
derecho, asi como la ausencia de vena cava inferior.

CONCLUSION: Es importante realizar un diagndstico anatomico completo de
todas las malformaciones cardiacas en los pacientes con cardiopatias complejas;
ya que esto les permitira una intervencién temprana, teniendo como consecuencia
una sobrevida mayor y poder brindar un mejor pronostico de vida.



ANTECEDENTES

La cardiopatia congénita (CC) constituyen defectos estructurales y/o funcionales
del corazén y los grandes vasos, secundario de un error en la embriogénesis de
dichas estructuras, sobre todo en el periodo que comprende entre la tercera y

décima semanas de gestacion. 1

MARCO EPIDEMIOLOGICO

Segun la Asociacion Estadounidense del corazon, estima que aproximadamente
35,000 bebés nacen cada ano con algun tipo de malformacién cardiaca. La CC es
responsable de mas muertes en el primer afio de vida que cualquier otro defecto
de nacimiento, reportandose entre las diez primeras causas de mortalidad infantil
en 22 de 28 paises de América Latina, ocupando los primeros cinco lugares entre

las causas de defuncidon en los menores de un ano. 1

La prevalencia reportada de CC en el mundo se menciona que en Nueva
Inglaterra es de 2.1 por cada 1000 recién nacidos vivos, Estados Unidos, Toronto
y Canada de 2.17, de 8.6 en Espafia, 10.6 en Japon y 12.3 en ltalia. En México se
desconoce la prevalencia de las cardiopatias congénitas. En un estudio realizado
en Hospital de Cardiologia del Centro Médico Nacional Siglo XXI, se reporté que la
persistencia del conducto arterioso representaba el 20% de las CC, 16.8%
comunicacion interatrial, 11% comunicacién interventricular, tetralogia de Fallot y
atresia pulmonar con comunicacién interventricular 9.3%, coartacion aortica y
estenosis pulmonar el 3.6% y la conexién anémala total de venas pulmonares 3%.
2

La etiologia todavia no es clara; entre las principales causas se encuentran:
genética, factores ambientales y multifactorial, en la que se asociaria factores
genéticos y ambientales. Dentro de las causas genéticas se encuentran las
cromosomopatias, defectos genéticos y moleculares especificos. Se han
identificado mutaciones de un solo gen en malformaciones cardiacas aisladas,

como la estenosis aodrtica supravalvular y la coartacion adrtica o asociadas a



sindromes malformativos como: Alagille, Marfan, Noonan o Holt Oram, sindromes
de microdeleciones cromosomicas han sido implicadas en las malformaciones

cardiacas, como en el sindrome de DiGeorge o sindrome de Williams-Beuren. 3

Dentro de las causas ambientales responsables de malformaciones cardiacas se
han detectado enfermedades maternas como diabetes pregestacional,
fenilcetonuria, lupus eritematoso y la infeccidn por VIH; otra causa ambiental es la
exposicidon materna a drogas y exposicion a téxicos como disolventes organicos,

lacas, pinturas, herbicidas, pesticidas y productos de cloracién. 3

En México segun datos obtenidos del Instituto Nacional de Estadistica y Geografia
(INEGI), las malformaciones cardiacas representaron en 2015 la segunda causa
de muerte en <1 afio y dentro de las primeras 3 causas en los siguientes 15 afnos
de vida. 4

Dentro de las CC aciandégenas de flujo pulmonar incrementado son las mas
frecuentes y de menor severidad destacando los defectos del tabique ventricular y
atrial (CIV, CIA) y persistencia de conducto arterioso; por otra parte, las CC
cianégenas son las de mayor complejidad, siendo las mas frecuentes
Transposicion de Grandes Arterias y Tetralogia de Fallot. La cardiopatia mas
asociada a mortalidad fue la PCA y la zona centro del pais (metropolitana) la que

presenté mayor numero de muertes.4

SINDROME DE HETEROTAXIA

La palabra heterotaxia deriva del griego heteros = diferente y taxis= configuracion.
Describe la configuracién anormal en el eje derecho-izquierdo de los 6rganos
toracicos y abdominales, que se desarrollan como imagen en espejo o “isémeros”
de la configuracion usual. Los isomerismos se presentan en el 4% de los nifos
con malformaciones cardiacas y en el 30% de los nacidos con posicion cardiaca
anodmala. La sobrevida de los nacidos con isomerismo se estima en 64% a 5 afos,
57% a 10 afios y 53% a 15 anos. 5



Existen tres posibles configuraciones de las visceras toracoabdominales: situs
solitus o habitual de los 6rganos, situs inversus o imagen en espejo al situs solitus
y situs ambiguo, que puede considerarse una combinacién de los 2 anteriores, y

se ha subdividido a su vez en isomerismo derecho e izquierdo. 5

Es un trastorno multiorganico poco comun caracterizado por defectos cardiacos
congénitos y una disposicion anormal de los érganos internos del térax y el
abdomen. Se divide en 2 formas: isomeria de la auricula derecha, que se asocia a
peor prondstico en comparacion con la segunda forma: isomeria de la auricula
izquierda. La heterotaxia con isomeria auricular derecha se asocia en mas del
50% de los casos con asplenia primaria y se considera la forma mas frecuente,
ocurriendo aproximadamente en 1 de cada 10.000 a 40.000 nacimientos. La
isomeria de la auricula izquierda se asocia con mayor frecuencia a la

poliesplenia. 6

ISOMERISMOS

En el cuerpo normal, los 6rganos internos estan dispuestos en diferentes patrones
en los lados izquierdo y derecho; si los 6rganos tienen una asimetria tanto
toracicos como abdominales quiere decir que es una situacion habitual o normal,
por lo que, el sindrome de heterotaxia visceral va a incluir a aquellos pacientes
con simetria de algunos de los 6rganos toracicos, abdominales y atriales dentro
del corazén. En estos pacientes se espera que las cardiopatias sean complejas.
Se pueden clasificar en los subconjuntos de sindrome de asplenia y sindrome de
poliesplenia, o heterotaxia con isomeria del atrio derecho y heterotaxia con

isomeria de los apéndices de la auricula izquierda. 7

Isomerismo se deriva del griego: iso-que significa igual y meros-que significa
parte. Este término al referirse en malformaciones congénitas cardiacas, se refiere

a la situacién en la que se encuentran estructuras morfolégicamente correctas o



estructuras morfolégicamente izquierdas en ambos lados del cuerpo en el mismo

individuo. Por lo que son imagenes simétricas de espejo el uno del otro. 7

LEVOISOMERISMO

Los pacientes con isomerismo izquierdo es mas comun en mujeres, con una
relacion de 2:1; con frecuencia se relacionan con pulmones bilobulados
bilaterales, cada uno con un bronquio largo, multiples bazos 96% (poliesplenia) y
duplicacién de vena cava superior . En muchos de estos casos, los pacientes
tienen venas pulmonares que se conectan a ambas camaras auriculares como Si
ambas auriculas morfolégicamente fueran auriculas izquierdas. El hallazgo mas
caracteristico reportado es la interrupcién de la vena cava inferior en 70% con
continuacién a través de los acigos o hemiacigos, que son de localizacién
posterior a la aorta. El estbmago se encuentra al lado contrario de la aorta y existe

malrotacion intestinal en el 85% de los casos. 5-7

DEXTROISOMERISMO

Los pacientes con auriculas derechas isoméricas se ha reportado en hombres,
con una relacion de 2:1; con frecuencia tienen pulmones trilobulados bilaterales,
cada uno con un bronquio corto y ausencia del bazo (asplenia). 7 Las
caracteristicas anatdomicas del dextroisomerismo son presencia de situs abdominal
ambiguo, cardiopatias complejas, defectos auriculoventriculares (AV) con
conexiones tipo ventriculo unico y anormalidades del bazo. El retorno venoso
pulmonar es anormal, ya que lo normal es que las venas pulmonares drenan
independientemente en la auricula ubicada a la izquierda. El higado es de
localizacion central con patron ambiguo de bifurcacion de la vena porta y el
estobmago se puede localizar a la derecha o izquierda. La aorta y la vena cava
inferior se localizan al mismo lado, siendo la cava de localizacién anterolateral a la
aorta. Puede existir duplicacion de la vena cava superior y malrotacion intestinal

en el 95% de los casos. 5



El prondstico sigue siendo incierto y poco satisfactorio debido a que el sindrome
se asocia con una combinacion de problemas cardiacos complejos. Las
manifestaciones clinicas generalmente se presentan en la etapa neonatal con

presencia de cianosis e insuficiencia cardiaca. 8

Situs ambiguo se define como una anormalidad en la cual existen componentes de
situs solitus y situs inversus, por lo que se puede presentar 6rganos toracicos y
abdominales no estan claramente lateralizados, por lo que no tienen arreglos
normales o especulares. Siendo llamado situs ambiguo a la inconsistencia entre la

disposicion de los apéndices auriculares y otros 6rganos. 9

INCIDENCIA Y ETIOLOGIA DE ISOMERISMOS

No se tienen datos acerca de la incidencia de isomeria debido a la subestimacién
debido a que algunos casos no son diagnosticados. En Asia se reporta una
prevalencia de sindrome de heterotaxia en el 32%. Cabe mencionar que no se
tiene claro el desarrollo de lateralizacidén e isomerismos. La evidencia de estudios
sugiere heterogeneidad causal. Se sabe que las anomalias cromosdmicas rara
vez se asocian con heterotaxia visceral. 7 Por lo que hacen falta mas estudios
acerca de las posibles etiologias de esta anomalia. La mortalidad a un afo es>

85% para pacientes con asplenia y > 50% para pacientes con poliesplenia.

EMBRIOLOGIA

Al término de la tercera semana, durante el periodo de diferenciacion de las
células cardiacas y a partir del nédulo de Hensen se lleva a cabo el desarrollo y
lateralizacion de las estructuras derechas e izquierdas, los pacientes con
isomorfismo existen patrones de expresion génica, principalmente involucrando a
los genes Nodal y Pitx2, otros como NKX2-5, CRELD1, LEFTY2, ZIC3 y CRIPTC;
que se asocian a la codificacion de los componentes de la via del factor de
crecimiento transformante beta (TGF-B), que al verse alterada determina una de

las dos entidades: dextromorfismo o levomorfismo. 10



MANIFESTACIONES CLINICAS EN ISOMERISMOS

Los datos clinicos que pueden ayudar al diagnostico en los isomerismos derechos
son la presencia de cianosis siendo la manifestacion mas comun, ocasionalmente
los recién nacidos y lactantes con isomeria derecha presentan dificultad
respiratoria severa y cianosis como resultado de una conexion venosa pulmonar
anomala obstruida. Otro dato que pudiera orientar el diagndstico es la presencia
de un soplo, el cual se origina en el tracto de salida pulmonar cuando la estenosis
pulmonar es leve y la cianosis no se ha reconocido. Es cuando al realizar la
exploracion fisica detallada del paciente se puede detectar la presencia de una
disposicion anormal de los 6rganos, como vértice cardiaco del lado derecho o

higado en la linea media. 7

En contraste aquellos pacientes con isomerismo izquierdo la clinica presentada
puede ser mas leve, siendo inespecifica y refleja las lesiones asociadas con la
isomeria izquierda como por ejemplo asociacibn con vena cava inferior
interrumpida y sin otras anomalias cardiacas o vasculares. Por lo que es posible
que estos pacientes no sean diagnosticados con isomeria a menos que las
anomalias extracardiacas, sean de gran importancia presentdandose con atresia
biliar o la mal rotacién intestinal, llamen la atencion sobre la disposicion anormal

de los 6rganos abdominales. 7

ANOMALIAS CARDIACAS ASOCIADAS AL DEXTROISOMERISMO

En el dextroisomerismo, la principal la morfologia derecha de los apéndices
auriculares, vena cava superior bilateral 46- 71%, es frecuente la conexion
andmala total de las venas pulmonares, conexiones auriculoventriculares pueden
ser univentriculares o biventriculares, en casi la misma proporcién 54 vs. 46%,
sin embargo, existen reportes en donde el predominio de valvulas
auriculoventriculares comunes es en el 92% de los casos, las conexiones
ventriculo arteriales se ha reportado discordantes hasta en el 62% de los

pacientes. 10 En el estudio realizado por Frescura et cols, se reporté la union AV



en el 49%, la atresia pulmonar en 40% y doble via de salida de ventriculo derecho

estuvieron presentes en el 47% de los casos.

ANOMALIAS CARDIACAS ASOCIADAS AL LEVOISOMERISMO

La ausencia de un atrio morfolégicamente derecho, tiene como consecuencia que
la vena cava inferior no puede conectarse con el plano atrial y llega al corazén a
través de la vena cava superior via vena acigos. En cuanto a las venas
pulmonares pueden estar conectadas al atrio comun, se ha reportado la
prevalencia de conexién auriculoventricular biventricular en el 65%, con valvulas
AV independientes en el 70%; la conexidn ventriculoarterial suele ser concordante
en el 45%.10 En el estudio realizado por Frescura et cols se encontro interrupcion de
la vena cava inferior en el 75%, la conexion auriculoventricular biventricular en el 65% con
una valvula comun en el 30%, drenaje venoso pulmonar simétrico anémalo en el 65% de
los corazones, la conexion ventriculoarterial fue concordante en el 45%, la atresia

pulmonar en el 15%. 19

ANOMALIAS EXTRACARDIACAS Y PROBLEMAS ASOCIADOS

Sistema digestivo

Las malformaciones gastrointestinales, principalmente se presenta malrotacién
intestinal, en el 40 y el 90%, esots pacientes desarrollan un cuadro de obstruccion
intestinal en el primer afio de vida y con un riesgo incrementado de presentar

aspiracion, alteraciones hidroelectroliticas y metabdlicas.10

Sistema respiratorio

La discinesia ciliar primaria la cual es una alteracion intrinseca en la movilidad de
las estructuras ciliares de diversos tejidos, especialmente en el epitelio
respiratorio, alterando el aclaramiento de las secreciones del tracto respiratorio,
con el consecuente desarrollo de dificultad respiratoria, sinusitis, bronquiectasias y
neumonia secundaria a la pobre aclaracion de secreciones mucociliares. Nakhle,
et al, encontraron que el 42% de los pacientes con cardiopatias congénitas

asociadas a isomorfismo cuentan con algun grado de disfuncion ciliar.10



Se ha reportado una alta incidencia de anomalias del tracto renal, asi como atresia
biliar, en aquellos neonatos con presencia de véomitos persistentes sospechar de
una obstruccion gastrointestinal superior debido a atresia o compresion
duodenal. Ademas, la obstruccién intestinal tardia puede deberse a una mala
rotacién gastrointestinal o un vélvulo gastrico. Como previamente se comenta la

ausencia de bazo debe hacer sospechar de cardiopatia congénita.

En los pacientes con isomerismo derecho se presenta asociado con asplenia en
aproximadamente el 42%, en el 65% de los pacientes doble vena cava superior,
70-80% conexién andmala de venas pulmonares, 60-100% defectos del tabique
interauricular siendo el ostium primum el mas frecuente, estenosis o atresia
pulmonar en 80%, transposicion de grandes arterias corregida o no corregida en
70%, 90% presenta canal atrioventricular, defectos del septum interventricular,
dextroposicion 40% vy levoposicion 60%. Con ausencia de seno coronario en la

mayoria.

En los pacientes con isomerismos izquierdo las malformaciones mas frecuentes
son interrupcion de la vena cava inferior 75%, al existir esta interrupcion del
sistema venoso inferior, las venas suprahepaticas pueden también drenar
directamente al atrio derecho en entre el 14 y el 17%, defectos en el septum
interauricular en 30 a 60%, anormalidades en valvula o tronco pulmonar en 40 a
60%, alteraciones de venas hepaticas, la transposicion de grandes arterias en
<15%, la prevalencia de conexion auriculoventricular biventricular 65%, con
valvulas auriculoventriculares independientes en la mayoria de los casos 70%. 10,
11



Tabla 1. Caracteristicas del isomorfismo cardiaco

Caracteristicas

Levoisomerismo

Dextroisomerismo

Apéndices AD: apéndice auricular izquierdo AD: apéndice auricular derecho
auriculares Al: apéndice auricular izquierdo. Al: apéndice auricular derecho.
Auriculas Auricula comun, defectos septales auriculares, | Ausencia de seno coronario.

mal posicién del septo interauricular.
Conexion Biventricular, 2 valvulas AV separadas o puede | Univentricular, valvula AV Unica,

auriculoventricular

encontrarse valvula AV Unica, canal AV comun,

vias de conduccién accesorias.

canal AV comun.

Concordancia

auriculoventricular

Generalmente concordante

Posible discordancia

Ventriculos

Generalmente normal

Defectos septales ventriculares

Conexion

ventriculoarterial

Generalmente normal. Posibles

malformaciones: transposicion de grandes
arterias, doble salida del ventriculo derecho,

estenosis subadrtica, estenosis subpulmonar

Estenosis subaodrtica, estenosis
subpulmonar, doble salida del

ventriculo derecho

Concordancia

ventriculoarterial

Generalmente concordante

Posible discordancia

Arteriales Arco aodrtico izquierdo, interrupcidn del arco | Alteraciones del arco adrtico
aortico, relacién andmala entre aorta abdominal
y vena cava inferior

Venosas Anomalias venosas sistémicas: interrupcion o | Anomalias venosas pulmonares:
ausencia de vena cava inferior, continuaciéon de | drenaje venoso pulmonar
vena cava inferior con sistema acigos, vena | anémalo parcial o total
cava superior bilateral

Anomalias Isomorfismo bronquial izquierdo Isomorfismo bronquial derecho

bronquiales

Anomalias 2 pulmones bilobulados 2 pulmones trilobulados

pulmonares

Anomalias Poliesplenia, malrotacion intestinal, higado | Asplenia, malrotacion intestinal,

extratoracicas

invertido, atresia biliar extrahepatica

estbmago hacia la derecha,

higado simétrico




ELECTROCARDIOGRAMA Y LAS ANOMALIAS DEL RITMO CARDIACO.

El sistema de conduccién comienza en el nodo sino auricular, localizado en la
parte superior y anterior de la auricula derecha, por lo que en los isomerismos
derechos la actividad de los ganglios sinusales sera de forma bilateral, por lo que
se predispone a presentar taquicardia por macroreentrada, siendo la arritmia mas
frecuente la taquicardia supraventricular. En cambio en los casos de isomerismo
izquierdo, es comun que en los pacientes se presente mayor riesgo de desarrollar
arritmias, como resultado de la ausencia del ndédulo sinusal, ubicado en la auricula
izquierda y bloqueo cardiaco completo, con la necesidad de colocar un
marcapasos permanente. El bloqueo auriculoventricular es extremadamente raro
en la isomeria derecha; por el contrario, en la isomeria izquierda son frecuentes
diversos grados de bloqueo auriculoventricular. En general, se observa bloqueo

AV completo en una décima parte de los casos con isomeria izquierda. 7, 11

RADIOGRAFIA DE TORAX:

Dentro de los estudios complementario de gabinete, tenemos la radiografia de
torax con la cual podremos determinar el tipo de situs solitus, inversus o situs
ambiguous; también determinar la morfologia de los bronquios y de las estructuras
abdominales.10 Si los bronquios son simétricos derechos surgiran
dextroisomerismo en cambio si son de morfologia izquierda sugerira

levoisomerismo.

ECOCARDIOGRAFIA:

Constituye el principal método diagndstico tanto en la etapa prenatal como
posnatal, se ha identificado en la etapa fetal que la persistencia de la vena
umbilical derecha se ha relacionado en 42% de casos con isomorfismo,

predominando en el dextromorfismo con un 73%.10 La isomeria derecha o



izquierda se define por la disposicién de los apéndices auriculares. La isomeria
derecha se caracteriza por orejuelas auriculares derechas bilaterales de base
ancha y forma piramidal; la isomeria izquierda se identifica por orejuelas

izquierdas bilaterales en forma de dedos.

La ecocardiografia sigue siendo la primera linea, la resonancia magnética
cardiovascular es ahora la modalidad de imagen estandar de oro y es util para
evaluar las estructuras y funciones cardiacas y vasculares. Ademas, la resonancia
magnética y la tomografia computarizada son utiles para el estudio de otros
organos. Se prefieren la ecocardiografia y la resonancia magnética por la ausencia

de radiacion ionizante.

CATETERISMO CARDIACO:

Si los estudios de gabinete previos como la angiotomografia de corazéon y grandes
vasos 0 la resonancia magnética cardiaca no estan disponibles o no son
concluyentes, se puede realizar un cateterismo cardiaco para definir mejor la

anatomia cardiaca para la planificacién quirurgica. 12

TRATAMIENTO

La mayoria de los tratamientos que se ofrecen a los pacientes con isomerismo son
de tipo paliativo, por lo que las tasas de mortalidad siguen siendo altas para los
pacientes con sindrome de heterotaxia. Dentro de las anomalias con mayor riesgo
asociado se encuentran: conexion venosa pulmonar andmala parcial o total,
valvula auriculoventricular comun incompetente y ventriculo derecho morfologico

que realiza circulacion sistémica.

Los pacientes con isomerismo izquierdo son los que se han reportado con
malformaciones cardiacas menos graves, con anatomia adecuada y posibilidad de
reparacion biventricular. Por el contrario, los pacientes con isomerismo derecho la
reparacion biventricular no sera factible, y todos los protocolos paliativos son

procedimientos de estatificacion hacia una reparacion tipo Fontan.



TRATAMIENTO QUIRURGICO

Anastomosis cavo pulmonar o cirugia de Glenn se encuentra dentro de los
procedimientos quirurgicos para el funcionamiento univentricular, teniendo como
finalidad que el flujo sanguineo proveniente de la vena cava superior pase
directamente hacia la circulacién pulmonar y asi evitar el paso hacia el ventriculo
sistémico. Si existe doble sistema de venas cavas ambas pueden ser

anastomosadas a cada lado de la arteria pulmonar.

INCIDENCIA DE ISOMERISMOS

No se tienen datos acerca de la incidencia de isomeria debido a la subestimacién
debido a que algunos casos no son diagnosticados. En Asia se reporta una
prevalencia de sindrome de heterotaxia del 32%. Cabe mencionar que no se tiene
claro el desarrollo de lateralizacién e isomerismos. En un estudio realizado en el
Hospital para Nifios Enfermos de Toronto en un periodo de 28 afos, se encontrd
una incidencia de isomeria auricular izquierda de 0,4% de todos los nifios con
cardiopatia que acudian a dicha institucion, también se encontraron los siguientes
defectos cardiacos: ventriculo unico, la coartacion adrtica, el bloqueo AV
congénito y anomalias extracardiacas, como la atresia biliar, se asociaron
significativamente con un aumento de la mortalidad. 13 En el Hospital de Nifos de
Pittsburgh se informé una incidencia de 1-2% de 1842 corazones analizados, de
los cuales 1,2% corazones tenian isomeria auricular izquierda, mientras que 1,9%

corazones tenian isomeria auricular derecha.14

La evidencia de estudios sugiere heterogeneidad causal. Se sabe que las
anomalias cromosOmicas rara vez se asocian con heterotaxia visceral. 7 Por lo
que hacen falta mas estudios acerca de las posibles etiologia de esta anomalia.
La mortalidad a un afo es> 85% para pacientes con asplenia y> 50% para

pacientes con poliesplenia.



PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

Los isomerismos representan una alta complejidad de malformaciones con
lesiones asociadas, las cuales confieren un alto indice de mortalidad a nivel
mundial; hasta el momento no existe tratamiento quirurgico correctivo, por lo que a
los pacientes con isomerismo se les ofrece cirugia como medida paliativa para
lograr una adecuada funcionalidad cardiaca. En la actualidad no se tienen
reportados estudios acerca de la incidencia en México de los isomerismos. En el
servicio de cardiologia pediatrica del Hospital de Pediatria “Silvestre Frenk Freud”
Centro Médico Nacional Siglo XXI en la Unidad de Cuidados Intensivos
Neonatales, al ser centro de referencia se reciben pacientes provenientes de la
Ciudad de México Sur, Chiapas, Guerrero, Morelos, Oaxaca, Puebla, Querétaro,
Tabasco, Tlaxcala, asi como Veracruz Norte y Sur; dichos pacientes con
cardiopatias complejas por lo que es importante conocer la incidencia de

isomerismos, para poder identificar el prondstico de acuerdo a su diagnéstico.

PREGUNTA DE INVESTIGACION

¢ Cual es la incidencia de isomerismos cardiacos de los pacientes ingresados
a la Unidad de cuidados intensivos neonatales del Hospital Pediatrico Centro
Médico Nacional Siglo XXI en el periodo 2018-20227?

HIPOTESIS

La incidencia de dextroisomerismo es mas frecuente que los levoisomerismos

en los pacientes con cardiopatias congénitas complejas.

JUSTIFICACION

Las cardiopatias congénitas se han reportado entre las diez primeras causas de
mortalidad infantil en los ultimos anos. Siendo reportados los isomerismos hasta
en el 4% de las malformaciones cardiacas, con una sobrevida de 5 afos en el

64%, a los 10 afos 57% y a los 15 anos el 53%. El prondstico sigue siendo



incierto y poco satisfactorio debido a que el sindrome se asocia con una
combinacion de problemas cardiacos complejos. En el Hospital de Pediatria de
Centro Médico Nacional Siglo XXI al ser un hospital de concentracion, se reciben
cardiopatias complejas por lo que es importante conocer la incidencia de
isomerismos; por lo que este protocolo tiene la finalidad de describir y analizar las
caracteristicas clinicas de estos pacientes, asi como su evolucioén. Por otro lado,
no hay informacion acerca de la incidencia en México y su evolucién en poblacion

pediatrica.

OBJETIVOS GENERALES

Describir la incidencia de isomerismos de los pacientes en el hospital pediatrico

Centro Médico Nacional Siglo XXI en un periodo de 2018 a Junio 2022.

OBJETIVOS ESPECIFICOS

e Describir las cardiopatias asociadas en dextroisomerismos

e Describir las cardiopatias asociadas en levoisomerismos

MATERIAL Y METODOS

Lugar de realizacion: Unidad Médica de Alta Especialidad, Hospital de Pediatria
del Centro Médico Nacional Siglo XXI del IMSS, Servicio de Cardiologia

Pediatrica.

Tipo de estudio: descriptivo, observacional, retrospectivo.

Universo de trabajo: Pacientes con diagnéstico de isomerismo de la Unidad de
Cuidados Intensivos Neonatales pertenecientes al servicio de cardiologia
pediatrica del Hospital de Pediatria del Centro Médico Nacional Siglo XXI del
IMSS.



CRITERIOS DE SELECCION DE LA MUESTRA

CRITERIOS DE INCLUSION:
- Pacientes que fueron aceptados en la Unidad de Cuidados Intensivos

Neonatales con diagnéstico cardiovascular de isomerismo en el periodo
comprendido 2018 a junio 2022.

- Ambos géneros
- Contar con expediente clinico completo.

CRITERIOS DE EXCLUSION
- Pacientes que se encuentren con expediente clinico incompleto.

- Pacientes con cardiopatias complejas en los que no se demostrd
isomerismo.

- Pacientes que no fueron sometidos a cirugia de funcién univentricular

TAMANO DE MUESTRA

Se incluyeron todos pacientes con diagndstico de isomerismos que cumplan con
los criterios de inclusion en el periodo de 2018 a junio 2022, tratandose de una

muestra no probabilistica, por conveniencia.

DESCRIPCION GENERAL DEL ESTUDIO

Se presentd el protocolo de tesis al Comité Local de Investigacién del Hospital de
Pediatria “Dr. Silvestre Frenk Freud” de Centro Médico Nacional Siglo XXI del
Instituto Mexicano del Seguro Social. Posterior a la autorizacion se procedié a la

recoleccion de datos.

Se analizé la cohorte de pacientes ingresados a la Unidad de Cuidados Intensivos
Neonatales en el periodo de 2018 a Junio 2022 con diagnostico de cardiopatia
congeénita de los cuales se incluyé aquellos con isomerismo, se analizaran las
caracteristicas tanto de los pacientes con levoisomerismo como dextroisomerismo,
dichos datos recolectados se pasaran a una base de Microsoft Excel V15, para su
analisis y posteriormente trasladara la base de datos al programa Excel, para el

analisis estadistico.



ANALISIS ESTADISTICO

El estudio fue un analisis descriptico, de acuerdo con la escala, utilizando medidas
de tendencia central y dispersion, las cualitativas se presentaron como frecuencias
simples y porcentajes, mientras que las cuantitativas con promedio o mediana, asi
como con desviacion tipica o valores minimo y maximo, en caso de que tengan o
no distribucion normal, respectivamente. Se utiliz6 el programa excel para

realizacion de los calculos correspondientes y elaboracion de los resultados.

RECURSOS Y FINANCIAMIENTO

e Materiales:

e Se requirid de expedientes solicitados en el archivo clinico del CMNS

XXI Pediatria, de los pacientes con diagndstico de Isomerismo.
e Sistema de imagenologia Enterprise Imaging Xero Viewer 8.1.2

e Sistema de visualizacion de expediente clinico electrénico IMSS
3.5.4 (ECE).

e Recursos Humanos:
e Residente de segundo afio de Cardiologia Pediatrica, tutor de tesis y

coautor de tesis.

e Factibilidad: en la unidad se cuenta con los recursos necesarios para

realizacion de la investigacion.

e Financiamiento: Los costos fueron asumidos por los investigadores del
proyecto y no se requirié de financiamiento externo, ya que unicamente fue

de recoleccion de datos.



DEFINICION Y OPERACIONALIZACION DE VARIABLES

TIPO DE | DEFINICION CONCEPTUAL DEFINICION OPERACIONAL TIPO DE | UNIDAD DE
VARIABLE VARIABLE MEDICION
Edad El lapso de tiempo que transcurre desde | Afios cumplidos al momento del Cuantitativa Dias
el nacimiento hasta la actualidad. diagndstico. .
Continua Meses
Género Condicion organica que distingue lo Masculino o Cualitativa 1. Femenino
femenino de lo masculino. . C .
femenino Dicotémica 2. Masculino
Peso Medida resultante de la accion que Cantidad en gramos obtenida al | Cuantitativa Gramos
ejerce la gravedad terrestre sobre un . .
utilizar una bascula al momento
cuerpo.
del ingreso del paciente a la
unidad.
Talla Distancia medida normalmente desde Cantidad en centimetros obtenida | Cuantitativa Centimetros
pies a cabeza. o ; -
al utilizar una cinta métrica al (cm)
momento del ingreso del paciente
a la unidad.
Estado de | Estado de la Republica donde nace el Estado de la Republica donde | Cualitativa 1. Chiapas
Origen paciente. nace el paciente. Policotomica 2.Ciudad de
México
3.Estado de
México
4.Guerrero
5.Hidalgo
6.Morelos
7.0axaca
8.Puebla
9.Querétaro
10.Tlaxcala
11. Veracruz
Isomerismo | Presencia de dos auriculas | Pacientes que se encuentren por | Cualitativa 1. Si
derecho morfolégicamente derechas con los | ecocardiografia 3 o} >3 | Dicotomica 2. No
correspondientes apéndices auriculares | cardiopatias asociaciones de la
morfolégicamente derecho. siguiente lista (Ver lista 1)
Isomerismo presencia de dos auriculas | Pacientes que se encuentren por | Cualitativa 1. Si
izquierdo morfolégicamente izquierdas con los | ecocardiografia 3 o] >3 | Dicotémica 2. No

correspondientes apéndices auriculares

morfolégicamente izquierdos

cardiopatias asociaciones de la

siguiente lista (Ver lista 2)




Situs Morfologia auricular Morfologia de las auriculas | Cualitativa 1. Derecho
Auricular documentada por | Nominal 2. lzquierdo
ecocardiografia. Politémica 3. Ambiguo
Asplenia Ausencia de bazo anatémica o funcional | Ausencia de bazo documentada | Cualitativa 1. Si
por ultrasonido o tomografia. Dicotémica 2. No
Poliesplenia | Presencia de 2 o multiples bazos Multiples bazos documentados | Cualitativa 1. Si
por ultrasonido o tomografia. Dicotémica 2. No
Situs Disposiciéon y diferencia de los | Relacion de los bronquios vistos | Cualitativa 1. Solitus
bronquial bronquios y pulmonares (bifurcacion | por radiografia o tomografia. Policotomica 2. Inversus
temprana y corto), izquierdo largo con 3. Ambiguo
bifurcacion tardia.
Situs Disposicién de los 6rganos abdominales | Relacion de  los  drganos | Cualitativa 1. Solitus
abdominal habitual (derecho-higado) (izquierdo- | abdominales observados por | Policotomica 2. Inversus
bazo y cavidad gastrica) radiografia o} tomografia 3. Ambiguo
abdominal.
Retorno Morfologia del retorno venoso sistémico. | Presencia o ausencia del drenaje | Cualitativa 1. Normal
venoso venoso sistémico documentado | Nominal 2.Doble cava
sistémico por ecocardiografia. Politdbmica superior
3.Ausencia vena
cava inferior
4.Doble cava
superior e
interrupcion  de
vena cava
inferior.
Retorno Morfologia del retorno venoso pulmonar. | Presencia o ausencia del drenaje | Cualitativa 1. Normal
Venosos venoso pulmonar documentado | Nominal 2. CATVP
pulmonares por ecocardiografia. Politdmica 3. CAPVP
Tipo de | Relacion de los ventriculos respecto a | Presencia de una o ambas | Cualitativa 1.Concordante
conexion las auriculas con las que estan | valvulas AV o ausencia de una | Nominal 2.Discordante
auriculoventr | conectados. valvula AV con las que se | Politébmica 3.Ambigua
icular comunican las auriculas a los 4.Doble entrada
ventriculos observadas por 5. Ausente
ecocardiografia. 6. Ausente
izquierda
Modo de | Se refiere a la anatomia de las valvula Cualitativa 1.Perforado
conexion tricispide y mitral, existen cuatro Existen cuatro modos. Nominal 2.Imperforado




atrioventricul | modos. Perforado, cuando la valvula | Politbmica 3.Cabalgante
ar presenta orificio. Imperforado, 4.Comuan
cuando la valvula esta atrésica.
Cabalgado, cuando la valvula
tiene conexion biventricular.
Comun, cuando existe un solo
anillo  fibroso atrioventricular
comun que puede contener una
valvula comun o dos valvulas
separadas.
Tipo de | Relacién de los ventriculos respecto a | Presencia de una o ambas | Cualitativa 1.Concordante
conexion las grandes arterias con las que estan | valvulas VA o ausencia de una | Nominal 2.Discordante
ventriculoart | conectados. valvula VA con las que se | Politdmica 3.Doble  salida
erial comunican las grandes arterias a de un ventriculo
los ventriculos observadas por 4.Unica via de
ecocardiografia. salida
Modo de | Se refiere a la anatomia de las valvula | Las distintas posibilidades son: | Cualitativa 1.Perforado
conexion aortica y pulmonar respecto a sus | perforado, imperforado y | Nominal 2.Imperforado
ventriculoart | ventriculos y existen cuatro modos. cabalgado. Una valvula | Politémica 3.Imperforado
erial sigmoidea normal es una valvula valvula
'perforada’ que permite libre pulmonar
comunicacion entre las cavidades 4.Cabalgado
que relaciona.
Canal AV Su principal caracteristica es la | puede haber una valvula comun | Cualitativa 1.Si
ausencia del tabique auriculoventricular | con cinco o seis velos, o dos | Dicotdmica 2.No
(AV). Su ausencia deja sin sustento a | valvulas AV ambas con tres velos
los velos septales de las valvulas AV. y uncleft, segin sea C AV
completo o parcial.
Auricula Defecto cardiaco se presenta por | Presencia de una sola auricula | Cualitativa 1.Si
Unica ausencia del tabique interatrial. documentado por ecocardiografia | Dicotomica 2.No
Ventriculo Cardiopatia congénita que presenta un | Presencia de un solo ventriculo | Cualitativa 1.Si
unico unico ventriculo morfolégico y /o | documentado por ecocardiografia | Dicotomica 2.No
funcional el cual puede tener morfologia
derecha, izquierda o indeterminada.
Ventriculo Defecto de nacimiento que afecta el flujo | Presencia de ventriculo derecho | Cualitativa 1.Si
derecho normal de la sangre por el corazén. hipoplasico documentado por | Dicotomica 2.No
hipoplasico ecocardiografia




Ventriculo Defecto de nacimiento que afecta el flujo | Presencia de ventriculo izquierdo | Cualitativa 1.Si
izquierdo normal de la sangre por el corazén. hipoplasico documentado por | Dicotdmica 2.No
hipoplasico ecocardiografia
Conexion Defecto cardiaco de nacimiento en el | Presencia de drenaje de venas | Cualitativa 1.Supracardiaca
anomala cual las venas que traen la sangre de | pulmonares en un colector el cual | Dicotémica 2.Intracardiaca
total de | vuelta de los pulmones (venas | drena en otro sitio distinto al atrio 3.Infracardiaca
venas pulmonares) no se conectan con la | izquierdo. 4. Mixta
pulmonares | auricula izquierda de forma normal.
Transposicié | Cardiopatia congénita en la que se | Visualizacion de la  aorta | Cualitativa 1.Si
n de | produce una disposicién anormal de los | emergiendo del ventriculo | Dicotémica 2. No
grandes principales vasos sanguineos que salen | derecho y arteria pulmonar del
arterias del corazoén. ventriculo izquierdo por
ecocardiografia.
Atresia Ausencia de conexion entre la arteria | Ausencia de conexion de la | Cualitativa 1.Si
pulmonar pulmonar y el ventriculo derecho. arteria pulmonar al ventriculo | Dicotomica 2. No
derecho observado por
ecocardiografia.
Estenosis Cardiopatia que se presenta cuando la | Alteracion valvular adrtica que | Cualitativa 1.Si
aortica valvula adrtica es estrecha o que no | genera gradiente obstructivo | Dicotémica 2. No

tiene una adecuada apertura lo que

reduce el flujo sanguineo sistémico.

(estenosis) a nivel valvular el cual
es observado por

ecocardiografia.




ASPECTOS ETICOS

En el presente proyecto de investigacion, el procedimiento esta de acuerdo con las
normas éticas, el Reglamento de la Ley General de Salud en Materia de
Investigacion para la Salud y con la declaracion del Helsinki de 1975 enmendada
en 1989 y cédigos y normas internacionales vigentes de las buenas practicas de la
investigacion clinica. Asi mismo, el investigador principal se apeg6 a las normas y
reglamentos institucionales y a los de la Ley General de Salud. Esta investigaciéon

se considera como sin riesgo.

Se ha tomado el cuidado, seguridad y bienestar de los pacientes, y se respetaran
cabalmente los principios contenidos en él, la Declaracion de Helsinki, la
enmienda de Tokio, Cédigo de Nuremberg, el informe de Belmont, y en el Cddigo
de Reglamentos Federales de Estados Unidos. Dado que el tipo de investigacion
se clasifica como sin riesgo, el investigador no tendra participacion en el
procedimiento al que fueron sometidos los pacientes, el investigador solo se
limitara a la recoleccion de la informacion generada y capturada en el expediente

clinico, la investigacién por si misma no representa ningun riesgo para el paciente.

Se respetaran en todo momento los acuerdos y las normas éticas referentes a
investigacion en seres humanos de acuerdo con lo descrito en la Ley General de
Salud, la declaracién de Helsinki de 1975 y sus enmiendas, los codigos y normas
internacionales vigentes para las buenas practicas en la investigacion clinica y lo
recomendado por la Coordinaciéon Nacional de Investigacién en Salud del Instituto

Mexicano del Seguro Social.

La informaciéon obtenida sera conservada de forma confidencial en una base de
datos codificada para evitar reconocer los nombres de los pacientes y sera

utilizada estrictamente para fines de investigacién y divulgacioén cientifica.

Se tomaron en cuenta las disposiciones del Reglamento de la Ley General de
Salud en Materia de Investigaciéon para la salud, en el Titulo Segundo, Capitulo
primero en sus articulos: 13, 14 incisos | al VIII, 15,16,17 en su inciso I,

18,19,20,21 incisos | al Xl y 22 incisos | al V. Asi como también, los principios



bioéticos de acuerdo con la declaracion de Helsinki con su modificacion en Hong
Kong basados primordialmente en la beneficencia, autonomia.

En el articulo 13 por el respeto que se tendra por hacer prevalecer el criterio del
respeto a su dignidad y la proteccion de sus derechos y bienestar, al salvaguardar
la informacidn obtenida de los expedientes.

Del articulo 14, en el inciso |, ya que apegado a los requerimientos de la institucion
y del comité local de investigacion, se ajustara a los principios éticos y cientificos

justificados en cada uno de los apartados del protocolo.



RESULTADOS

Se realizo el analisis de la cohorte en los pacientes con cardiopatias ingresados
en la Unidad de Cuidados Intensivos Neonatales del Hospital de Pediatria Siglo
XXI servicio de cardiologia pediatrica en el periodo comprendido del 2018 a Junio
2022, reportandose un total de 1447 ingresos en el periodo analizado, de los
cuales 353 pacientes ingresaron por cardiopatia congénita; finalmente se
incluyeron un total de 22 pacientes con el diagndstico de isomerismo cardiaco, de
estos se eliminé a 1 ya que no se contaba con el expediente completo para su
analisis, quedando con un total de 21 pacientes para el analisis, representando el
24.3% de los ingresos durante este periodo (Tabla 1 y grafico 1); obteniéndose
los siguientes datos de acuerdo con el perfil demografico de los participantes
(Tabla 2).

Tabla 1. Ingresos anuales en UCIN en el periodo comprendido 2018 a junio 2022

Afo Total de ingresos por Total de cardidpatas Total de isomerismo
afno ingresados por afo ingresados al afio
2018 407 108 2
2019 303 65 4
2020 303 86 5
2021 298 64 6
2022 136 30 4
TOTAL 1447 353 21

En el afio 2018 hubo un total de 407 ingresos a la unidad de cuidados intensivos
neonatales, de los cuales 108 (22%) correspondieron a cardiopatias congénitas y

de estas 2 (1.8%) se diagnosticé con isomerismo. Grafica 1.
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En el ano 2019 se reportd un total de 303 ingresos a la unidad de cuidados

intensivos neonatales, de los cuales 65 (21.4%) correspondieron a cardiopatias

congénitas y de estas 4 (6.1%) se diagnosticd con isomerismo. Grafica 2.
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En el ano 2020 ingresaron un total de 303 ingresos a la unidad de cuidados

intensivos neonatales, de los cuales 86 (28.3%) correspondieron a cardiopatias

congénitas y de estas 5 (5.8%) se diagnosticé con isomerismo. Grafico 3.




Grafica 3.Ingresos en la UCIN 2020
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En el ano 2021 se reportd un total de 298 ingresos a la unidad de cuidados

intensivos neonatales, de los cuales 64 (21.4%) correspondieron a cardiopatias

congénitas y de estas 6 (9.3%) se diagnosticd con isomerismo. Grafica 4.

Grafico 4. Ingresos en la UCIN 2021
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En el periodo de Enero a Junio 2022 se report6 un total de 136 ingresos a la
unidad de cuidados intensivos neonatales, de los cuales 30 (22%) correspondieron
a cardiopatias congénitas y de estas 4 (13.3%) se diagnostic6 con isomerismo.
Grafica 5.

Grafico 5. Ingresos en la UCIN Enero a Junio 2022
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Tabla 2. Caracteristicas demograficas y anatdbmicas de los pacientes con isomerismo cardiaco periodo

comprendido 2018-2022

Variables Isomerismo derecho (n=19) | Isomerismo izquierdo (n=2)
Género
Masculino 10 (52.6%) 1 (50%)
Femenino 9 (47.3%) 1 (50%)
Edad (dias) (media, rango) 6 (1-39) (3-8)

Peso (Kg) (media, rango)

2.885 (1.770 - 3.400)

(1.900 - 3.771)

Talla (cm) (media, rango) 53 (45 - 54) (40 - 51)
Situs
Cardiaco
Levocardia 9 (47.3%) 2 (100%)
Dextrocardia 6 (31.5%) 0
Mesocardia 4 (21%) 0
Bronquial
Solitus 8 (42.1%) 0
Derecho 7 (36.8%) 0
Izquierdo 0 2 (100%)
Ambiguo 4 (21%) 0
Abdominal
Solitus 5 (26.3%) 1 (50%)
Inversus 2 (10.5%) 0
Central 11 (57.8%) 1 (50%)
Localizacion de los vasos abdominales
Localizacion normal 10 (52.6%) 0
Yuxtaposicion aorto/cava derecha 7 (36.8%) 0
Yuxtaposicion aorto/cava izquierda 2 (10.5%) 2 (100%)
Retorno venoso sistémico
Normal 16 (84%) 1 (50%)
Interrupcion de vena cava inferior 2 (10.5%) 1 (50%)
Doble cava superior 1 (5%) 0




Retorno venoso pulmonar

Normal 5 (26.3%) 1 (50%)
Conexiéon anémala total 14 (73.6%) 1 (50%)
Tipo de conexién andmala total de venas pulmonares
Supracardiaca 5 (26.3%) 0
Intracardiaca 4 (21%) 1 (50%)
Infracardiaca 3 (15.7%) 0
Mixta 2 (10.5%) 0
Septum interauricular
Auricula Unica 12 (63.1%) 2 (100%)
Comunicacion ostium primum 6 (31.5%) 0
Comunicacion ostium secundum 1(5.2%) 0
Septum interventricular
Ventriculo unico 8 (42.1%) 1 (50%)
Comunicacion perimembranosa 6 (31.5%) 1 (50%)
Comunicacion muscular 4 (21%) 0
Comunicacion infundibular 1(5.2%) 0
Conexion auricula- ventricular
Concordante 3 (15.7%) 1 (50%)
Discordante 2 (10.5%) 0
Ambigua 1(5.2%) 1 (50%)
Doble entrada 2 (10.5%) 0
Ausencia de conexion 11 (57.8%) 0
Modo de conexion auricula - ventricular
Perforado 3 (15.7%) 1 (50%)




Imperforado 1(5.2%) 0
Comun 15 (78.9%) 1 (50%)
Conexién ventriculo- arterial
Concordante 1(5.2%) 0
Discordante 4 (21%) 0
Doble via de salida 4 (21%) 2 (100%)
Unica via de salida 10 (52.6%) 0
Modo de conexion auricula - ventricular
Perforado 7 (36.8%) 2 (100%)
Imperforado para valvula pulmonar 12 (63.1%) 0
Defectos congénitos asociados
Atresia pulmonar 8 (38%) 0
Vasos mal puestos 6 (31.5%) 1 (50%)
Doble via de salida 4 (21%) 0
Coartacion adrtica 1(5.2%) 0
Estenosis pulmonar 1(5.2%) 0
Bloqueo AV completo 0 1

De los pacientes ingresados a hospitalizacion a la terapia intensiva neonatal, se

encontré mayor proporcion en el sexo masculino en un 52.6% (Tabla 1). De los

pacientes estudiados el 90.4% (n=19) se diagnosticO como dextroisomerismo y

9.5% (n=2) correspondi6 a levoisomerismo. De acuerdo con el sexo de los

pacientes el 52.6% son masculinos con isomerismo derecho mientras que el 50%

tiene el diagndstico de isomerismo izquierdo.




Del universo analizado el 42.8% fueron originarios de la Ciudad de Meéxico,
seguido de Puebla con 14.2%, en un porcentaje de 9.5% provenian de
Chiapas, Guerrero, Morelos, Querétaro, y el menor porcentaje provenia de
Tlaxcala con 4.7% (Tabla 3) (Grafica 6).

Tabla 3. Distribucién porcentual del estado de origen

Origen n %
Ciudad de México 9 42.8
Puebla 3 14.2
Chiapas 2 9.5
Guerrero 2 9.5
Morelos 2 9.5
Querétaro 2 9.5
Tlaxcala 1 4.7
Total 21 100

Grafica 6. Distribuciéon porcentual del estado de origen %

Ciudad[de]México




El peso minimo registrado en los isomerismos derechos fue de 1.700 Kg, mientras
que el paciente de mayor peso fue de 3.4 Kg, con una media de 2.885 Kg. En el
caso de los isomerismos izquierdos el peso minimo fue de 1.9 Kg, con un peso

maximo de 3.7 Kg.

De los pacientes con isomerismos se encontrd con situs cardiaco en levocardia al
100% de los isomerismos izquierdos, en cuanto a los isomerismos derechos se
observé en el 47.3% se encontraba en levocardia y 31.5% en dextrocardia.

(Grafica 7).

Grafica 7.Distribucion porcentual del situs cardiaco

B Isomerismo derecho [ Isomerismo izquierdo
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En cuanto el situs abdominal en los pacientes con isomerismo izquierdo se
encontré que el 50% tenian situs solitus y 50% higado centra, mientras que en los
isomerismos derechos el 57.8% presentaron situs abdominal central en su

mayoria. (Grafica 8).



Grafica 8.Distribucion porcentual del situs abdominal
B Isomerismo derecho [l Isomerismo izquierdo
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Hallazgos ecocardiograficos:

Se encontré6 que el 100% de los pacientes con isomerismo izquierdo tenia
yuxtaposicion aorto cava a la izquierda, mientras que los pacientes con
isomerismo derecho presentd en su mayoria una localizacion normal de los vasos
en 52.6% y unicamente el 36.8% presentd yuxtaposicién aorto cava derecha.

(Grafica 9)



Grafico 9. Distribucion porcentual de |a disposicion de los vasos a nivel
abdominal
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En cuanto a los retornos venosos sistémicos se observd que el 50% de los
isomerismos izquierdos presentaron interrupcion de vena cava inferior, mientras
que en los isomerismos derechos el 84% tenian retornos venosos sistémicos

normales. (Grafico 10)

Grafico 10. Distribucion porcentual del retorno venoso
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100%
75%
50%
25%
0%
Normal Interrupcion de Doble cava
vena cava inferior superior

El 73.6% de los pacientes de los isomerismos derechos presentaron conexion
anomala total de venas pulmonares, de los cuales 26.3% era supracardiaca y en

menor porcentaje mixta en 10.5%. De los pacientes con isomerismo izquierdo el



50% se observo conexion anomala total la cual fue variedad intracardiaca. (Tabla
4 y Grafica 11)

Tabla 4. Distribucién porcentual del tipo de retorno venoso pulmonar

Derecho Izquierdo

Normal 5 (26.3%) 1 (50%)

Conexion 14 (73.6%) 1 (50%)
anémala total

Grafica 11. Distribucion porcentual del tipo de conexién anémala total
de venas pulmonares
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Tipo de conexion anémala total de venas pulmonares

El tipo de conexion auriculoventricular se encontrdé en su mayoria de los
isomerismos derechos era una ausencia de conexion en 57.8% mientras que en
los isomerismos izquierdos solo un paciente (50%) presentd conexion ambigua,
(Grafica 12) En cuanto al modo de conexion auriculoventricular se observo con
mayor frecuencia valvula comun 70.9% para los isomerismos derechos y 50% de

los isomerismos izquierdos. (Grafica 13)



Grafica 12. Distribucion porcentual del tipo de conexion auriculo ventricular
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Grafica 13. Distribucion porcentual del modo de conexion auriculo ventricular
B isomerismo derecho [ Isomerismo izquierdo
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Continuando con la evaluacién ecocardiografica el tipo de conexién ventriculo
arterial se documentod que en los isomerismos izquierdos el 100% de los pacientes
tenian una doble via de salida, mientras que en los isomerismos derechos el

52.6% tenia una unica via de salida ventricular. (Grafica 14)



Grafico 14. Distribucion porcentual del tipo de conexion ventriculo arterial
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Las malformaciones cardiacas asociadas mas frecuentes encontradas en este
estudio fueron atrio unico y doble via de salida de VD. En un solo caso se reportd
ausencia de cava inferior, vena cava izquierda persistente, canal AV, estenosis
pulmonar, mal posicion de los vasos y bloqueo AV completo. Tabla 5. En el
estudio realizado en el Instituto Nacional de Cardiologia “Ignacio Chavez” se
observo que en los levoisomerismos dentro de las malformaciones mas frecuentes
se encontraba la ausencia del tabique interatrial, canal atrioventricular, vena cava
inferior con la vena acigos 50%, pulmones bilobulados, poliesplenia y

yuxtaposicion aorto-cava. 17



Tabla 5. Hallazgos asociados a isomerismos izquierdos

Atrio comun 2
Doble via de salida del VD 2
Ausencia de vena cava inferior 1
Vena cava superior bilateral 1
Ventriculo Gnico 1
Canal AV 1
Estenosis pulmonar 1
Vasos mal puestos 1
Bloqueo AV completo 1
Poliesplenia 1

Dentro de las malformaciones cardiacas encontradas en este estudio los
isomerismos derechos fueron el canal AV en 73.6%, 63.1% conexion andmala
total de venas pulmonares, atresia pulmonar en 42.1% y doble via de salida del
VD 26.3%. Tabla 6. En el estudio realizado en el Instituto Nacional de Cardiologia
“Ignacio Chavez” se observo que en los dextroisomerismos las alteraciones que
con mayor frecuencia se encontraron fueron canal atrioventricular, doble entrada
ventricular, corazon univentricular, doble salida de ventriculo derecho con

estenosis o atresia de la valvula pulmonar y tronco arterioso comun.17



Tabla 6. Hallazgos asociados a isomerismos derechos

Total %
Canal AV 14 73.6
Conexion andémala total de 12 63.1
venas pulmonares
Atresia pulmonar 8 42 1
Doble via de salida del VD 5 26.3
Atrio comun 4 21
Vasos mal puestos 4 21
Arco adrtico derecho 4 21
Vena cava superior bilateral 3 15.7
Ventriculo unico 3 15.7
Valvula AV unica 2 10.5
TGA 2 10.5
Coartacion adrtica 1 5.2
Ausencia de vena cava inferior 1 5.2
Asplenia 12 63.1




DISCUSION

Los pacientes con isomerismo se asocian con varias malformaciones complejas,
relacionandose con una alta mortalidad en el primer afo de vida. Se ha
documentado que la presencia de isomerismo derecho incrementa el riesgo de
mortalidad debido a que presentan malformaciones mas complejas, también esta
asociado a la ausencia de bazo, con lo cual incrementa la mortalidad debido a la
susceptibilidad de los pacientes a adquirir infecciones. Actualmente se encuentra
poca incidencia reportada en la literatura acerca de los isomerismos cardiacos, por
lo que el objetivo de este estudio fue reportar la incidencia de isomerismos en
neonatos ingresados en la UCIN del Hospital de Pediatria CMN Siglo XXI, ya que
una intervencion temprana puede ayudar a ofrecer un tratamiento oportuno y con

esto mejorar la sobrevida en este tipo de cardiopatias complejas.

Se realizé un analisis en los pacientes con diagnéstico de cardiopatia congénita
ingresados a la unidad de cuidados intensivos neonatales en el periodo
comprendido del 2018 a Junio 2022, siendo contabilizados un total de 353 recién
nacidos con cardiopatia congénita de los cuales 21 (5.9%) pacientes se
diagnosticaron como isomerismos. En un estudio realizado por Bashkar et cols se

reporté una relacion entre dextroisomerismo y levoisomerismo de 1:1.1. 15

Por otra parte en un estudio realizado en el Instituto Nacional de Cardiologia
‘Ignacio Chavez” se estudiaron 66 corazones de los cuales 30 (45%) tuvieron
dextroisomerismo y 4 (6%) levoisomerismo. 15, 17. En nuestro estudio se
presentd un total de 19 (90.4%) dextroisomerismos y 2 (9.5%) levoisomerismos
con una relacion de 9:1, siendo mayor la incidencia en los dextroisomerismos,

similar a la incidencia ya reportada en otros estudios.

En un estudio realizado por Sapire et cols. Se reporté que el tipo de conexion AV
mas comun en el levoisomerismo fue la conexion ambigua y biventricular, en
nuestro estudio se encontré de forma similar a lo anteriormente descrito, siendo la
conexion ambigua como la mas comun. En el caso de los dextroismerismos en el

estudio de Sapire et cols se menciona que la conexién AV univentricular, doble



via de salida de ventriculo derecho, atresia pulmonar y conexidn ventriculo arterial
discordante fueron lo mas frecuente encontrado. 16 De forma similar en un
estudio realizado en el Instituto Nacional de Cardiologia “Ignacio Chavez” se
observd que en los dextroisomerismos las alteraciones mas frecuentes fueron
canal atrioventricular, doble entrada ventricular 15%, doble salida de ventriculo

derecho 20%, con estenosis 13% o atresia de la valvula pulmonar 4%.

En nuestro estudio la asociacion mas frecuente del dextroisomerismo fue la
presencia de canal AV 73.6%, seguida de la conexion andmala de venas
pulmonares 63.1%, atresia pulmonar 42.1%, vasos mal puestos 26.3% y doble via
de salida de VD en 21%.

Se ha reconocido que el isomerismo izquierdo se ha asociado a una sobrevida
mayor, ya que las malformaciones presentadas no suelen ser tan complejas y son
susceptibles a correccion quirurgica, en comparacion con las presentadas en el
dextroisomerismo. En un estudio realizado en el Hospital para Nifios Enfermos de
Toronto en un periodo de 28 anos, se encontré6 una incidencia de isomeria
auricular izquierda de 0,4% de todos los nifos con cardiopatia, también se
encontraron los siguientes defectos cardiacos relacionados en el isomerismo
izquierdo: ventriculo unico, la coartacion adrtica, el bloqueo AV congénito y
anomalias extracardiacas, como la atresia biliar, se asociaron significativamente
con un aumento de la mortalidad. 13 En el estudio realizado en nuestra unidad
durante el periodo de tiempo analizado unicamente se reportaron dos casos de
levoisomerismo, de los cuales un paciente se report6 desde su ingreso con
bloqueo AV completo por lo que se colocé de manera urgente marcapasos

permanente.

En el caso de los isomerismos izquierdos el factor de riesgo de mortalidad que se
ha reportado es la presencia de arritmias como bloqueos AV de tercer grado,
presentado como sintomatologia insuficiencia cardiaca; en el caso de los
pacientes que no presenten arritmia el diagnostico puede ser por hallazgo de

soplo intracardiaco u anomalias extracardiacas.



Es importante destacar los hallazgos morfolégicos del bazo ya que en los
isomerismos como ya se mencioné dependiendo de la lateralizacion se puede
clasificar en dos grupos: poliesplenia y asplenia. Teniendo en cuenta que la
asplenia tiene mayor mortalidad, debido a mayor asociacion a cardiopatias
congénitas e inmunidad disminuida. En un estudio realizado por el Instituto
Nacional de Cardiologia “Ignacio Chavez” se analizaron 66 casos, en los cuales se
encontré que el 90% tenia asplenia; siendo un alto porcentaje igualmente el
encontrado en nuestro estudio, ya que se presento en el que el 63.1% de nuestros
pacientes. En este mismo estudio realizado en el Instituto Nacional de Cardiologia

se reporto la presencia de poliesplenia en 15%. 17

Diversos estudios han demostrado que los resultados quirdrgicos en neonatos con
isomerismo derecho son de alta mortalidad, siendo la conexion total anémala de
venas pulmonares, la doble entrada al ventriculo derecho y la estenosis o atresia
pulmonar, las cuales se incrementa la mortalidad. Por lo que el diagnéstico
temprano y el manejo van a influir en la modificacién de la historia natural de estos

pacientes.



CONCLUSIONES:

El presente estudio es el primero que se realiza en México para reportar la
incidencia de isomerismos cardiacos que se diagnostican en la etapa neonatal,
reportandose una incidencia de isomerismos 5.9% del total de los ingresos con

cardiopatias congénitas en un periodo comprendido desde el 2018 a Junio 2022.

No se tienen datos acerca de la incidencia de isomeria debido al infradiagnostico;
como se ha mencionado en la literatura para el diagnodstico es importante
identificar la morfologia de los apéndices auriculares, asi como algunos rasgos
extracardiacos dentro de los cuales se incluyen las caracteristicas de cada
pulmén, el segmento hepatico, presencia o ausencia de bazo y diversas
anomalias de las camaras cardiacas, en nuestro estudio para el diagndstico se

realizé mediante las anomalias tanto cardiacas como extracardiacas.

Dentro de las cardiopatias congénitas asociadas mas frecuentes encontradas en
nuestro estudio en los dextroisomerismos fueron el canal auriculo ventricular en
73.6%, la conexién andmala total de venas pulmonares 63.1%, la atresia pulmonar
en 42.1% y 21% atrio comun, vasos en mal posicion y arco aodrtico derecho;

coincidiendo con lo reportado en la literatura.

Las cardiopatias congénitas asociadas mas frecuentes en los levoisomerismos
fueron en el 100% la auricula comun y la doble via de salida de ventriculo

derecho, asi como la ausencia de vena cava inferior.

Es importante realizar un diagndstico anatdomico completo de todas las
malformaciones cardiacas en los pacientes con cardiopatias complejas; ya que
esto les permitira una intervencion temprana, teniendo como consecuencia una

sobrevida mayor y poder brindar un mejor prondéstico de vida.
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HOJA DE RECOLECCION DE DATOS

Fecha: /

Lugar de recoleccion: COMX, CMN Siglo XXI, Hospital De Pediatna

Folio:

Edad: . Estado de origen:

Peso Talla

Estadio Quanurgico: {1 GLENN. 2 FONTAN|

ECOCARDIOGRAFIA
Situs abdominal: solitus, ( ), Inversus; ( ). Ambiguos ()

Situs CardiacoCardiaco: soMus, (), Inversus, ( ), Ambiguo, ()

Posicion de vasos a nivel abdominal:
Normal. [ ], Yuxtaposicion aortocava lzquierds; [ ], Yuxtaposicidn aortocava Derecha, | ].

Retornos venosos sistémicos:
Normabes, | | Interupcion de vena cava inferor; [ ], Doble vena cava supetior, [ ], vena cava
wquierda nativa, | ], vena acgos; | | vena hemiacigos, | |

Retornos venosos pulmonares: Normales, [ | Conexion antmala parcal; [ ] Conexan
anomala total,  ].

Septum interatrial: Integro, [ |, Comunicacion Tipo OS; [ | Comunicackn Tipo OP; [ ]
Comunicacidn Tipo SV, [ ], Comunicacitn Tipo AUs | ]

Septum interventricular: inegro | ) Comunicadon Perimembranasa; | 1. Comunicacién Tipo
Muscutars | ], Comunicacidn Tipo Infundibulats | ], Comunicacidn Tipo Apicaks [ ], Venlricudo Gricos [ ],

Tipo de conexion Auriculoventricular: Concordante: [ ], Discordante; | | Ambigua, [ ], Dotse entradas | |
Ausenta de conaion: | )

Tipo de conexién Ventriculo arterial: Concoedante, | ] Discordante, | |, Doble salida, [ ),
Unica via de salida, [ ] LCual?

Estudios Auxiliares: Si( ). No( ) Cual?

Patologias asociadas:

Aspiana; [ | Poliesplenis; [ ).

| DiagnosticoDiagnostico Isomerico: Dextroisomenso, [ |. Levoisomensmo, [ )
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