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INTROBUCCION

La lateralizacion anormal del corazén, pulmoenes 6 visceras abdominales se acompaiia
de una frecuencie elevada de anomalias cardiacas muy complejas

Ei término de malposicion cardiaca indica que la situacién del corazén en el torax es
anormal : dextrocardia ( derecha def térax) mesocardia (centro del térax ) y levocardia
{izquierda del térax), o que esta anormalmente ubicado en relacidn con la
localizacion del contenido abdominal. Los pacientes pueden mostrar cualquier
disposicién de fos segmentos cardiacos y cast todas fas combinaciones de defectos |
desde Ia normalidad hasta situaciones incompatibles con {a vida (1

Una de tas entidades que mis representa a la malposicidn cardiaca es la Heterotaxia
Visceral en sus dos variedades asplenia y polisplenia, cuya caracteristica principal es
la simetria anormal de los pulmones, higado y venas cavas v la discordante relacion
de los segmentos del corazén entre si

Hasta antes de la introduccion de la ecocardiografia bidimensional era muy dificil
establecer el diagnostico detallado de todas la malformaciones cardiacas que
acompafian a los sindromes de heterotaxia visceral | io que obliga a llevarse a cabo
multiples cateterismos y angiografias , pero actualmente por medio de las magenes
ecacardiograficas se pueden establecer con certeza los defectos intracardiacos que
acompafian a cada caso

En un estudio realizado en el departamento de ecocardiografia del Hospital Infantil de
Mexico Federico Gomez (HIMFG) en el afio 2000 se encontrd que el segundo
diagnostico mas frecuente  de cardiopatia congénita cianogena diagnosticada a la
ecocardiografia fue la heterotaxia visceral Esta informacién promueve el presente
trabajo orientado a revisar 288 casos vistos en los tiltimos 10 afios en el HIMFG



ANTECEDENTES

El sindrome de heterotaxia visceral esta presente er casuistica extranjera en el 0 8%
de los pacientes con cardiopatia congénite, caracterizado por la incompleta 6
inapropiada lateralizacién de los drganos abdominales v tordcicos

El término heterotaxia se deriva de la palabra griega heteros que significa otro ¢
distinto taxis que significa orden o distribucion ,es decir disposicién distinta de Io
normal(y. La malposicion cardiaca, la arquitectura compleja  intracradiaca v la
anormal posicién de las visceras abdominales es conocida desde los tiempos de
Aristoteles (2 Los pacientes con heterotaxia visceral representa el 30% de los nifios
con malposicion cardiaca y el 45% de mortalidad atribuida a estas condiciones ¢.10)

Elbazo casi siempre esta afectado, puede no existir (asplenia) ¢ estar formado por un
racimo de pequefios bazos, por un gran bazo y varios pequefios 6 ser multilobulado
(polisplenia); o ser de tamafio normal v estar ubicado anormalmente en el cuadrante
superior derecho del abdomen (bazo tinico, derecha) (4

Hay una gran variedad de manifestaciones cardiacas en los pacientes heterotaxicos,
y existen grupos sindromicos definidos que corresponden al tipo de malformacion
esplénica presente G Martin en 1826 (5 fue el primero en describir una
cardiopatia congénita con asplenia v heterotaxia visceral Subsecuentemente se han
reportado numerosos casos de disturbios de lateralizacion de visceras abdominales y
toracicas asociadas a las anomalias intracardiacas complejas, muchas de ellas letales

La primera revisién de esta asociacion se atribuye a Putschar y a  Polhemus v
Schafer en 1952 7 Le siguid Ivermark con una revision de 69 casos en 1954 . en
ella aplico los términos de asplenia y polisplenia. Ivermark observd y destacod la
asociacion entre Jas malformaciones troncoconales y del canal auriculoventricular
en pacientes asplénicos.

El sindrome de asplenia y polisplenia esta presente en le 3% de los necnatos con
cardiopatia congénita, fa incidencia de asplenia es de 1 20,000 nacidos vivosa

La etiologia de los sindromes de heterotaxia no esta determinada La hipotesis de
Layton (213 obedece a que la falta de un control genético principal v a una
organizactén al azar de las visceras es una teorfa pausible que explica muchos
aspectos de Ia malposicidn cardiaca v heterotaxia.

Obviamente que la heterotaxia no es una entidad especifica uniforme va que
comprende asociaciones diversas de anomalias cardiacas, vasculares, v viscerales (14

El desarrollo de la septacion troncoconal, el crecimiento de los cojineies
endocardicos, la lobulacion de los pulmones, la conexion entre el atrio v el plexo
venoso pulmonar y el desarrollo del bazo ocurren todos entre el veintiocho y treinta
y cinco dia de gestacidngs)



Debido a ello se ha planteado la posibilidad que un mismo factor teratogénico afecta
negativamente la formacion del bazo, canal atricventricuiar y troncocono

La afectacion familiar en casos de situs inversus, asplenia, y polisplenia sugieren una
base genética comin (617 La asplenia  se ha descrito en hermanosis; Gemelos
monocigotos (1920 v en uno de los gemelos siameses 13 Se han realizado estudios en
ratones in vitro con heterotaxia y se ha ligado al cromosoma 12 (2223 En humanos
s¢ ha mapeado {a regién Xq 24-q27 1

A través de los afios y de diversos estudios publicados de pacientes con heterotaxia
visceral se han agrupado ciertos  hallazgos tanto  radiograficos, clinicos,
electrocardiograficos y en patoldgicos parza clasificar a los pacientes con sindrome de
heterotaxia visceral asplenia o polisplenia los cuales son

ASPLENJA: presentacidon usual en recién nacidos masculinos, cianoticos,
frecuentemente con dificultad respiratoria, el primero y secundo ruido cardiaco es
unico, frecuentemente en hemitérax derecho. Puede haber soplo sistélico de
eyeccidn continuo ¢ ausencia de soplos. Bl higado en fa linea media identificable a Ja
palpacion. La posicién cardiaca es discordante con la del estémago y el higado El
flujo pulmonar esta notablemente disminuido (atresia pulmonar) 6 bien existe edema
pulmonar {obstruccidn venosa pulmonar).

El electrocardiograma anormal pero no especifico, con el eje de la P a la izquierda e
inferior 6 a la derecha e inferior (2s26) 0 alternante debido a que con frecuencia
existe nodo sinusal bilateral @725y Ocasionalmente  esta presente el blogueo
auriculoventricular . El eje frontal de AQRS refleja la posicion del corazon y la
anatomia intracardiaca Tiende a estar ubicado en cuadrantes superiores cuando hay
Dos ventriculos y en los inferior cuando es 1 ventriculogsy Las derivaciones
precordiales pueden demostrar hipertrofia izquierda, derecha 6 ambas

La documentacion de presencia de cuerpos de Howell-Jolly en frotis de sangre
periférica sugieren asplenia 30) Pero estos normalmente estan presentes en la primera
semana de vida de un nifio normal 1. La ausencia del bazo se puede establecer por
ultrasonografia abdominal (32-33:39). Ademas tienen como norma pulmones trifobulados
y bronguios epiarteriales bilateral mente

Las anomalias cardiacas asociadas son:*
- Dextrocardia (40%)
- Doble vena cava superior (50%)
- Interrupcidn del segmento hepitico de la vena cava inferior
(raro)
- Drenaje venoso andmalo total de venas puimenares (70%)
- Defecto septal atrial / atrio Gnico (90)
- Defecto septal atrioventricular (85%)
- Ventriculo tnico (50%)
- Transposicion de grandes arterias (80%)
- Obstruccién al tracto de salida ventricular izquierdo (raro)
- Estenosis/atresia pulmonar (80%)

*Basado en 300 casos de asplerua y 247 casos de polisplema(3 5



El estado inmunologico de los pacientes con asplenia es bien reconocido debido al
papel que tiene el bazo contra las infecciones por organismos encapsuladosae), de ah
que después del primer afio de vida los pacientes presentan riesgo de infeccién que
puede ser letal. Los nifios mayores presentan deficiencia en  inmunoglobulina 1eM y
IgE vy una respuesta subdptima a Ia vacuna neumococica g7

La sobrevida de los pacientes depende de la realizacion de una anastomosis sistémico
pulmonar para incrementar el flujo puimonar

La reparacion quirirgica de los casos seguido de una reparacion de Fontan (38-39)
Pero  la complejidad de las lesiones cardiacas v su inmunodeficiencia
inmunosupresion hacen su prondstico muy pobre

POLISPLENIA: la forma de presentacién de estos pacientes es mucho mas variable
que los asplénicos. La cianosis es menos severa y los sintomas de insuficiencia
cardiaca predominan debido a los grandes cortacircuitos de izquierda a derecha que
presentan. Algunos son asintomaticos y otros sin anomalias intracardiacasao), v
pueden presentarse con anomalias gastrointestinales especial mente atresia de viag
piliaresc142) Los hallazgos clinicos no son especificos y dependeran de las defectos
cardiacos presenies. En la radiografia de torax se observa la continuacion de la
porcién de la vena cava inferior con la acigos El electrocardiograma puede ser
normal El eje de la P esta frecuentemente orientado hacia la izquierda vy es superior
El bloqueo AV congénito es més frecuente en asplenia La orientacién del eje frontal
de AQRS refleja la presencia del defecio septal atrioventricular La polisplenta se
diagnostica con la ayuda de tomografia axial computarizada Los pulmones son
bilobulados y los bronquics hipoarteriales bilateralmente

Las anomalias cardiacas asociadas son.*
- Dextrocardia {40%)
- Doble vena cava superior {40%)
- Interrupcién del segmento hepétice de la vena cava infetior
{70%)
- Drenaje venoso anémalo total de venas pulmonares (raro)
- Drenaje venoso anémalo parcial de venas pulmonares(40%)
- Defecto septal atrial / atrio dnico {80%)
- Defecto septal atrioventricular (40%)
- Ventriculo anico (10%)
- Transposicion de grandes arterias (30%)
- Obstruccion al tracto de safida ventricular izquierdo (40%)
- Estenosis/atresia pulmonar (30%).

“Basado en 300 casos de asplema y 247 casos de polisplerna (35}

Para el diagnostico certero de las anomalias intracardiacas que acompafian a los
sindromes de heterotaxia wvisceral asplenia y polisplenia es vital un analisis
segmentario, organizado y exhaustivo de las estructuras cardiacas

La ecocardiografia bidimensional es una modalidad de imagen que permite este
abordaje,siendo el método diagnéstico de primera linea no sélo para las cardiopatias
congenitas simples  si no también para malposiciones cardiacas complejas



La informacion fidedigna que proporciona la ecocardiografia en iz actualidad ha
reducido la necesidad de realizacion de cateterismos No obstante. existen ciertas
cardiopatias que requieren de este procedimiento, especialmente cuando se plantea su
correceion quintrgica

La ecocardiografta Doppler es un recurso no invasivo muy preciso que  ayuda a
identificar las anomalias cardiacas acompafiantes en Ios sindromes de asplenia y
polisplenia que son de importancia pronostica y quirirgica {drenaje anomalo total &
parcial de venas pulmonares, insuficiencia de vélvufas atrioventriculares, etc)



JUSTIFICACION

En el Hospital Infantil de México Federico Gémez un centro pediatrico de
referencia y concentracion de pacientes con cardiopatias congénitzs de toda la
Republica Mexicana La segunda entidad en frecuencia de las anomalia cardiacas
diagnosticada en el departamento de cardiologia /ecocardiografia dentro de las que
cursan con cianosis es la heterotaxia visceral.

Lo anterior exige analizar en detalle los hallazgos anatomicos asociados a los
sindromes de asplenia y polisplenia, utilizando para ello la experiencia de 288 casos
estudiados de enerc 1999 a diciembre del 2000



PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

« CUALES SON LOS HALLAZGOS ECOCARDIOGRAFICOS MAS

FRECUENTES EN LOS PACIENTES CON HETEROTAXIA VISCERAL?



OBIETIVO GENERAL

DESCRIBIR L.OS HALLAZGOS ANATOMICOS A LA ECOCARDIOGRAFIA
BIDIMENSIONAL DOPPLER COLOR, PRESENTES EN LOS PACIENTES
CON HETEROTAXIA VISCERAL, VARIEDAD ASPLENIA Y POLISPLENIA
ESTUDIADGS EN  FL.  DEPARTAMENTO DE  CARDIOLOGIA DEL
HOSPITAL INFANTIL DE  MEXICO EN EL PERIODO COMPRENDIDG

DE ENERO 1990 A DICIEMBRE DEL 2000.



OBJETIVOS ESPECIFICOS

I. CONOCER EL TIPO DE HETEROTAXIA VISCERAL MAS FRECUENTE

2 IDENTIFICAR LOS DEFECTOS INTRACARDIACOS MAS FRECUENTES
EN ASPLENIA Y POLISPLENIA.

3. CONOCER LA EDAD AL DIAGNCSTICO DE PACIENTES CON
HETEROTAXIA VISCERAL EN SUS VARIEDADES DE ASPLENIA Y
POLISPLENIA,



MATERIALES ¥ METODOS

TIPO DE ESTUDIO - retrospective de corte lineal , descriptivo
PERIODO 10 afios (enero 1990 a diciembre del 2000)
UNIVERSQ- 450 pacientes

MUESTRA 288 petes (32 2%)

METODO  revision de expedientes ecocardiograficos

Los datos se procesaron en el programa estadistico Stata 5 0 con evaluacion
de chi2

EQUIPO - Hewlett Packard sonos 1500- 5500 segun la época de la
experiencia y con transductores lineales 3 5 mmHz y 5 mmHz, el estudio fue
realizado por cardidlogos pediatras

LUGAR' Departamento de Cardiologia Hospital Infantil de México Federico
Goémez

CRITERIOS DE EXCLUSION: expedientes con datos ecocardiograficos
incompletos y diagnostico ecocardiografico no concluyente

CRITERIOS DE INCLUSION - Expedientes ecocardiograficos completos
Confirmacion diagnéstica por otros métodos

VARIABLES - Edad-Sexo- Tipo de Heterotaxia (asplenia —polisplenia)
Anatomia de Venas Cavas- tipo de defecto septal
(atrial/ventricular/ atricventricufar)- Anomalias Troncoconales
Sitio de llegada de las venas puimonares



RESULTADOS

Se reviso un total de 370 expedientes de pacientes diagnosticados como portadores
de heterotaxia visceral en el departamento de ecocardiografia De ellos solo 288
{ 77 8%) llenaron los criterios de inciusién establecido para este estudio

La variedad de heterotaxia mas frecuente fuela asociada a Asplenia en 188 casos

(67.3 %), comparado con la asociada a polisplenia en 91 casos {3256 °9%)
(tabla y grafico 1)

La edad en la que se realizo el diagnodstico de heterotaxia visceral fie menor de 1
afio en 230casos (82%). Sélo en 16(9%) pacientes con asplenia la edad al diagnostico
fue menor de Imes y para polisplenia en 12(13%) Laedad al diagnostico entre |
afio a 3 afios se establecié en 13(7%) casos con asplenia y en 7 (8%) con polisplenia
La edad al diagndstico mayor de 3 afios se encontrd en 29 pacientes(11%) con una
distribucion de 15(8%) casos en asplenia y 14(15%) en polisplenia {bis y eraica 23

El atrio anico ocurrid en 189 ( 67 6%) pacientes, estando presente en 139 casos
(73.9%) con asplenia y en 50 {55 5%) casos con polisplenia Se reconocieron dos
atrios en solo 88 casos (32%)  siendo mdis frecuente en asplenia con 49 (26%)
pacientes, que en polisplenia con 40 (44 4%) pacientes aabla-grafico 1)

El ventriculo Ginico de morfelogia derecha estuvo presente en 165 pacientes (59 3%)
mas comin en asplenia  en 123 casos (65 4% ) que en polisplenia con 42 (46 6%)
casos. Los dos ventriculos presentes en 83 (28 4%) pacientes, en asplenia 43
pacientes (22 8%) vy en polisplenia. 40 pacientes (44 4%) E] ventriculo Gnico
indeterminado solo se encontrd en 21(8%) de los casos, siendo mas comdn en
asplenia en 16(8 5%) pacientes Fl ventriculo tnico de morfologia tzquierda estuvo
presente en 9(3%) de los pacientes mas comiin en asplenia  (fig 4-tabla )

La wvalvula auriculoventricular comun  se encontré en 211 (76%) pacientes, 155
(82.4%) casos en el grupo de asplenia y 56(62 2%)casos en polisplenia

Las dos valvulas auriculeventriculares permeables se encontraren en 67(24%)
pacientes, en asplemia con 33 (17 5%) pacientes y en 34 (37 7%) pacientes con
polisplenia. En la  valvufa auriculoventricular tnica  se reconocié un solo Diso
valvular en 25(6.6%) pacientes, siendo mas frecuente la atresia de la valvula AV
izquierda en 14(56%) pacientes, v la valvula AV derecha atrésica en 11 {4 8%)
ambas mas comin en asplenia. (abla-grifico 3)

La transposicion de grandes arterias mas coman en 176( 56%) del total de pacientes,
€n el grupo de asplenia 144 (786%) casos y en el de polisplenia 32
(37 6%)pacientes . La doble via de salida ventricular derecha en 6l (22 79%)
pacientes, en asplenia se enconiraron en 30(16 3%)casos y en polisplenia 3 1(36 4%)
casos. Los vasos cruzados se determino en 31 potes (11 5%) , para el grupo de

asplenia en 9(4.9%)casos y en el grupo de polisplenia 22(25 6 %) pacientes (abia
grifica 6)

La obstruccion al tracto de salida ventricular derecho estuvo presente en 227(85%)
de los pacientes siendo méas comin en 175(95 6%) pacientes con asplenia y en 52
{61 9%) pacientes con polisplenia .
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No se encontrd obstruccion pulmonar en 40(15%) casos, siendo esto mas frecuente
en polisplenia en 32 (38%) pacientes. El tipo de obstruccién mas frecuente fue Ia
atresia pulmonar 133 (48%) pacientes, mas comin en aspleniz en 112(67 2%)
pacientes v en polisplenia en 21(25%) casos, la estenosis pulmonar en 94
{35%)pacientes, mds comiln en asplenia en 63(34.4%) casos (bl gafico 7)

Las confluencia de arterias puimonares estuvo presente en 28 (78%) pacientes, en
asplenia mas comin en 141(75%) casos y en polisplenia 77(86%)casos La no
confluencia de arterias pulmonares solo en 19 (7%) casos més frecuente en asplenia
en I8 (10%)pacientes que en polisplenia con 1{1%) caso La hipoplasia de ramas
puimonares  en 41 (15%)casos, mds frecuente en asplenia en 28(1 5%) pacientes que
en polisplenia 12(13%)pacientes. (wubta grificos )

Las venas pulmonares llegaban normalmente al corazén en 182 (69%) pacientes, en
el grupo de asplenia en 125(68 3 %)casos y en polisplenia S7(69 $%) casos En tanto
que existia conexion andmala total de venas pulmonares en 77{29%) pacientes .méas
frecuente en asplenia con 54 (29 5%)casos que en polisplenia 23(28%)casos La
conexion andmala parcial de venas pulmonares en 6(2%) pacientes més comun en
asplenia en 4(2.1%) casos que en polisplenia con 2(2 4%) casos (Laia. grifica )

De 210 pacientes con confluencia de ramas pulmonares en 140 (66 6%) las venas
pulmonares llegaban normalmente al corazdn, ademis. se encontréd que existia
conexién anomala total de venas pulmonares en 65 (30.9%) pacientes y solo 5
(2.3%) pacientes con conexién parcial de venas pulmonares.

La hipoplasia de arterias pulmonares se encontré en 35 pacientes(14%) de estos ,
las venas pulmonares llegaban al corazén en 27 (77%) , la conexién anémala tota
de venas pulmonares se encontré en 6(17%) casos y en 2(6%) casos conexién
anomala parcial. De los 19 (7%) pacientes con no confiuencia de ramas pulmonares
en 13 (68.4%) casos las venas pulmonares llegaban al corazén y en 6 (31 59%%)
casos tuvieron conexién andmala total , no hubo relacidn con conexion andmala
parcial (tabla- grafics 10)

La atresia pulmonar se encontrd en 91(43%) de ios pacientes con confluencia de
arterias pulmonares ; seguido de 84 (40%) casos con estenosis pulmenar v $dlo
35(16.6%) pacientes sin obstruccion pulmonar

En los pacientes con hipoplasia de arterias pulmonares , en 25(7] 4%} existia atresia
pulmonar , en 9 (25.7%) casos estenosis pulmonar y en 4(10 5%) sin obstruccion
De los pacientes sin confluencia de ramas pulmonares 17 (89 4%} tuvieron atresia
pulmonar [ con estenosis y otro sin obstruccién qabia- grafica 1

La transposicion de grandes arterias fue mas frecuente en pacientes con arterias
pulmonares confluentes en 137(65 2%) casos , la doble via de salida ventricular
derecha en 48 (22 8%) casos y vasos cruzades en 25 {1} 9%) pacientes Los
pacientes con hipoplasia de ramas pulmonares en 18 (51 4%/) se encontro
transposicion de grandes arterias , la doble via de salida ventricular derecha en
11(31 4%} casos y los vasos cruzados existia en 6 (17 1%) casos  Los pacientes con
no confluencia de ramas pulmonares en 16{84%) casos existia transposicién de
grandes arterias y en 3 doble via de salida ventricular derecha Y no  se registrd

-
relacidn con vasos cruzados (uha. gfies 1)
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DISCUSION

La asociacién de defectos estructurales cardiacos congénitos complejos, heterotaxia
abdontinal y anormalidades esplénicas han sido ya ampliamente descritos, v de acuerdo a
ia presencia o ausencia, y ndmero de bazos se cataloga en sindromes de asplenia y
polisplenia. Tradicionalmente se acepta que cada sindrome tiene un pation de alteraciones
anatdmicas que mas 6 menos predice a que forma de alteracién espiénica pertenece
Hsiableciéndose que en asplenia los defectos de canal atrioventricualr, anomalias
froncoconales y Ia conexiones anomalas de venas pulmonares son frecuentes ose 3y La
historiz natural de los pacientes con heterotaxia no es del todo favorable, reportandose una
mortalidad para el primer afio de vida del 85% en los pacientes con asplenia v el 65% en
pacientes con polispleniags, esta mortalidad esta relacionada frecuentemente con los
defectos cardiacos complejos que acompafian a esta entidad Algunos de estos pacientes
son candidatos a correccion paliativa ¢ definitiva{ fistulas sistémico pulmonar, cavo
pulmonar- Fontan) 835 .  Esto ha estimulado a diferentes grupos a realizar
modificaciones en las diferentes técnicas quirtrgicas, con el propésito de  mejorar la
sobrevida de los pacientes. Por lo que es importante tener una evaluacion muy detalla y
precisa de las hallazgos anatomicos de la circulacion venosa y arterial ya que estos son
factores determinantes para correccién quirirgica .

En nuestro estudio se establecid que la variedad de heterotaxta visceral mas frecuente es
iz asplenia con 67%. La edad mds frecuente al diagnéstico fué en ambas variedades
menor a 1afioen el 72%, mas frecuente  asplenia, no siendo significativa la diferencia
con respecto a polisplenia

Con respecto a la anatomia auricular, un atrio se establecio  en el 68% de la totalidad de
los; siendo mds frecuente para el grupo de asplenia con (74%) contra el 56% de los
pacientes con polisplenia. Hubo septacién suficiente para definir dos auriculas en el 32%
de los casos .(p.0.01)

Con relacién a la anatomia ventricular, se determiné ¢l ventriculo unico de morfologia
derecha en el 59% de la totalidad de pacientes ; en el grupo de aspienia representa ésta
alteracidn el 65% y en los casos con polisplenia el 47%. Hay que destacar que en las
publicaciones internacionales ¢s; el ventriculo Gnico en polisplenia lo reportan s6lo en el
10% de los pacientes . Se  encontrarén dos  ventriculos en 23% de pacientes con
asplenia, sin embargo en todos el segundo ventriculo fue hipoplasico, por lo que la
fisiologia fue de tnico En nuestra casuistica no hube diferencia significativa en el nimero
de ventriculos en polisplenia, situacion que resulta diferente a 1a reportado en la literatura
internacionai (35

En el andlisis de [a anatomia de las valvulas auriculoventriculares se establecid como
comun en el 76% de todos los casos; siendo mds frecuente en el grupo de asplenia con
82% que en el grupo de polisplenia con 62%. La presencia de 2 valvulas
auriculoventriculares permeables sélo estuvo presente en 24 % de los casos no habiendo
diferencia significativa entre la variedad de asplenia y polisplenia .(p'0 992)
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Dentro del grupo de pacienies con valvula AV tnica, hubo 25 casos en los cuales fue
posible definir un piso valvular atrésico , siendo la vélvula mitral atrésica en 14 y la
trictispide en los 11 restantes .

El tipo de conexion ventriculo arterial mas frecuente fue transposicion de grandes arterias
con 66% . Para el grupo de asplenia en el 78.6% de los casos v para polisplenia en 37.6%.
En esta tltima variedad se establecid que no hay diferencia significativa con respecto a
ta relacion espacial de las prandes arterias ,ya que fanto la transposicion de las grandes
arterias como la doble via de salida ventricular derecha representan el 38% y el 36% de
los casos respectivamente. Sélc el 11% de los pacientes con heterotaxia presentan
vasos cruzados Pearson - 0.000

Bl tipo de obstruccién putmonar establece una importante diferencia anatomica entre las
2 variedades de heterotaxia. En nuestro estudio se determiné que la obstruccion pulmonar
se encuentra en el 85% de la totalidad de pacientes con heterotaxia; siendo para el grupo
de asplenia el 95% de los casos y para polisplenmia e (61.9%). La atresia pulmonar
estuvo presente en el 58% de los pacientes con obstruccion pulmonar, siendo para el
grupo de asplenia el 64% y para polisplenia el 40%. En nuestro estudio se encontré una
diferencia significativa entre el tipo de obstruccidn pulmonar v fa variedad de heterotaxia
.determinando que la atresia pulmonar es més frecuente en los pacientes con asplenia | v
que  los pacientes con polisplenia pueden presentarse con obstruccion mencr & sin ella
Pearson- 0.000.

La conexidn andmala de las venas pulmonares { aquellos casos en ios cuales las venas
pulmonares no drenaban directamente al atrio, es decir el drenaje era a una vena sistémica)
tiene valor prondstico v guirirgico en los pacientes con heterotaxia visceral; en la literatura
internacional, se reporta que para el grupo de asplenia el 70% de los pacientes tienen
conexibn anémala y que para polisplenia es muy raro 35; Nuestra casuistica demostro que
el 30% de los pacientes con heterotaxia fuvierén conexion anomala de venas pulmonares,
que en el grapo de asplenia es del 31.6% y para el grupo de polisplema el 30 4% . Las
venas pulmonares tienen conexidn normat en el 70% de los pacientes, siendo tanto para
asplenia v polisplenia del 68 3% y 69.5% de respectivamente. Esto determina gue la
conexién normal de las venas puimonares es mas comin en los pacientes con heterotaxia
visceral y que la conexion andémala es ignal de frecuente en ambas variedades. Pearson'
0.592

La anatomia de las arterias pulmonares es un pardmetro determinante en los pacientes con
heterotaxia visceral especialmente para aquellos necesitan de una fistula sistémico
pulmonar, cirigia cavopulmonar ¢ Fontan. Se determind en nuestros pacientes queet 78
% de los pacientes tienen confluencia de arterias pulmonares , que en el grupo de asplenia
es de 75% de los casos y para polisplenia en el 86% de los casos. Las arterias
pulmonares se encuentran hipoplasicas ( valor Z -2) en el 15% de los casos, que en el
grupo de asplenia representa el 15% y la no confluencia de arterias pufmonares sdlo se
establecié en el 7% de los pacientes m4s comin en asplenia Pearson 0.033



En nuestro estudio se trato de establecer si existe una relacién sigmficativa de Ia
anatomia de las arterias pulmonares y el tipo de conexién venosa pulmonar, con el
t1po de obstruccion  pulmonar y con las grandes arterias entre si, con respecto a la
relacion de las arterias pulmonares y el tipo de conexién venosa pulmonar, no
encontramos relacion significativa con Pearson =0.974, ya que en los pacientes
con  conexion venosa pulmonar anémala el 84% de los casos presentardn
confluencia de arterias pulmonares seguido de hipoplasia en e! 96% . De los
pacientes con conexién normal de venas pulmonares el 77% tuvierén confluencia de
arierias pulmonares y el 15% presentaron arterias pulmonares hipoplasicas.

De los pacientes estudiados tratamos de relacionar {a anatomia de las arterias
pulmonares con el tipo de obstruccion pulmonar se establecié ura diferencia
significativa con un Pearson : 0.000 , encontrdndose que los pacientes con
confluencia de las arterias pulmonares el 68.9% presentaron atresia pulmonar ,
seguido de un 18.9% con arterias hipoplasicas (Z-2) , en los pacientes con estenosis
pulmonar ef 92% de los pacientes tienen confluencia de arterias pulmonares y solo
en uno no confluencia , e hipoplasicas sélo en el 14% de los pacientes Los pacientes
sin obstruccién al flujo pulmonar e! 85% con confluencia de arferias pulmonares yel
9.7% hipoplasicas Estableciéndose que en los pacientes con con patologia a mivel
del flyo pulmonar la confluencia de ramas pulmonares es més frecuente.

La relacién de las grandes arterias entre si v la anatomia de las artertas pulmonares
no se establecié una diferencia significativa con Pearson: 0.027 vyaqueel 79.6%
de los pacientes con discordancia ventriculo arterial tuvieron confluencia de arteras
pulmonares , el 9.% no confluentes y el 11 % hipoplasicas, los pacientes con doble
via de salida ventricular derecho el 77.4% presentaron confluencia de arterias
pulmonares y el 17.7% hipoplasicas, en los pacientes con vasos cruzados el 83.3 %
de los casos presentaron arterias pulmonares confluentes no reportandose mngin
paciente para no confluencia de arterias pulmonares  Esto establece que  en la
transposicion de grandes arterias , doble via de satida ventricular derecha & en vasos
cruzados es mas ftecuente la confluencia de arterias pulmonares



COMCLUSIONES

ENNUESTRA EXPERIENCIA

- LOS HALLAZGOZ ANATOMICOS QUE SUGIRIERON ASPLENIA SON :
- ATRIO UNICO
- VENTRICULO UNICO
- VALVULA AV COMUN
- OBSTRUCCION PULMONAR.
- TRANSPOSICION DE GRANDES ARTERIAS
- CONFLUENCIA DE ARTERIAS PULMONARES

-LOS HALLAZGOS ANATOMICGS QUE SUGIEREN POLISPLENIA SON:
- ATRIO UNICO O 2 ATRIOS
- VENTRICULO UNICO O BOS VENTRICULOS
- VALVULA AV COMUN
- TRANSPOSICION DE GRANDES ARTERIAS O
DOBLE VIA DE SALIDA VENTRICULAR DERECHA
- ESTENOSIS PULMONAR
- CONFLUENCIA DE ARTERIAS PULMONARES

- LA CONEXION ANOMALA TOTAL DE VENAS PULMONARES SE
ENCUENTRA EN EL 30% DE LOS PACIENTES CON ASPLENIA Y
POLISPLENIA.

- EN LOS PACIENTES CON OBSTRUCCION AL FLUIC PULMONAR (

ATRESIA- ESTENCSIS) FUE MAS FRECUENTE LA PATOLOGIA DE
ARTERIAS PULMONARES.
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TIPO DE HETEROTAXIA

@ ASPLENIA @ POLISPLENIA

HETEROTAXIA N Yo
ASPLENIA 188 67.3
POLISPLENIA 91 32.61
TOTAL 188 100

TABLA Y GRAFICA # 1




EDAD AL DIAGNOSTICO

1504
1004

504

ASPLENIA

FOLISPLENIA

W< 1 MES i1 MES - 1 ARO [ 1 ANO - 3 ANOS
I 3 ANOS- 10 ANOS 1 > 10 AROS

EDAD ASPLENIA |POLISPLENIA| TOTAL

< 1 MES 16 (9) 12 (13) 28 (10)

1 MES -1 ANO 144 (76) 58 (84) 202 (72)

1 ANO -3 ANOS 13 (7) 7 (8) 20 (7)

3 ANOS- 10 ANOS 12 (8) 9 (10) 21 (8)

> 40 ANOS 3 (2 5 (5) 8 (3)
TOTAL 188 91 279

() PORCENTAJE
TABLA Y GRAFICA# 2



ANATOMIA AURICULAR

150

100

50

ASPLENIA

PCLISPLENIA

B AURICULA UNICA @ DOS AURICULAS

Mo DE AURICULAS | ASPLENIA | POLISPLENIA |  TOTAL p
AURICULA UNICA 139 (74) 50 (56) 189 ( 68) 0.01
DOS AURICULAS 48 (26) 40 (44) 88 (32) 0.01

TOTAL 188 90 278

{) PORCENTAJE

TABLA Y GRAFICA # 3




ANATOMIA VENTRICULAR

IOO%W

50%1

0%,

ASPLENIA POLISPLENIA

B VU (DERECHO) 8 VU (IZQUIERDQ)[12 VENTRICULOS O INDETERMINADO

No VENTRICULOS| ASPLENIA | POLISPLENIA TOTAL P
VU DERECHO 123 (65) 42 (@47) 165 (59) 0.002
VU IZQUIERDO | 6 (3.1 3@ 9 (3) NS
2 VENTRICULOS | 43 (23) 40 (44) 83 (30) 0.002
INDETERMINADO | 16 O] 5 (8 21 (8) NS
TOTAL 188 90 278
() PORCENTAJE

TABLA Y GRAFICA # 4



ANATOMIA DE VALVULAS
AURICULOVENTRICULARES

ASPLENIA  POLICPLENIA

B UNICA 82 VALVULAS

ANATOMIA DE LAS VALVULAS | ASPLENIA | POLISPLENIA TOTAL p

VALVULA AV COMUN 138 (72.3) 50 (55.5) 186 (66.9) 0

DOS VALVULAS PERMEABLES 33 (18) 34 (38) 67 (24.1) NS

ATRES!IA TRICUSPIDEA 9 4.7) 2 (2.2) 11 (3.9) NS

ATRESIA MITRAL 10 (5.3) 4 (4.4) 14(5) NS
TOTAL 188 90 278

( YPORCENTAJE

TABLA Y GRAFICA #6




ANATOMIA DE GRANDES ARTERIAS

150-
1004 |

50+

ASPLEN1A POLISPLENIA

i TRANSP. GRANDES ART. @ DOBLE SALIDA VENT DER. 01 YASOS CRUZADOS

TIPO DE CONEXION VA  ASPLENIA POLISPLENIA TOTAL P
'TRANSP.GRANDES ART. 144 (78.6%) 32 (376%)  176(66) 0.001
_ DOBLE SALIDAVENTDER. 30 (163%) 31 (36.4%) 613 NS
_ VASDS CRUZADOS 9 (M9%)  22(258%)  31(31) NS
TOTAL 183 85 268
() PORCENTAJE

TABLA Y GRAFICA # 6




TIPO DE OBSTRUCCION AL FLUJO

PULMONAR
2007
1501
1001
501
B PLESPIENIA T
B CON OBSTRUCCION B SIN OBSTRUCCION
OBST. AL FLUJO PLULMONAR ASPLENIA POLISPLENIA TOTAL p
CON OBSTRUCCION” 175 (96} 52 (62 227 (85} 0.001
SIN OBSTRUCCION 8 (4) 32 (38) 40 (15) NS
TOTAL 183 84 267
{ PORGENTAJE
TIPO DE OBSTRUCCION ASPLENIA POLISPLENIA TOTAL
ATRESIA PULMONAR 112 ( 84) 21 {40) 133 (58.6)
ESTENOSIS PULMONAR 63 (38) 31 (80) 94 (414

{ } PORCENTAJE

TABLA Y GRAFICA # 7




150

100-

S0

ASPLENIA

ANATOMIA DE LAS ARTERIAS
PULMONARES

POLISPLENIA

B CONFLUENTES & NO CONFLUENTES O HIPOPLASICAS

ARTERIAS PULMONARES ASPLENIA | POLISPLENIA TOTAL P

CONELUENTES 141 (75) 77 (86) 218 (78) 0.033

NO CONFLUENTES 18 (10) 1 (1) 19(7) 0.033

HIPOPLASICAS 20 (15) 12 (13) 41 (15) 0.033
TOTAL 188 90 278

( ) PORCENTAJE

TABLA Y GRAFICA #38




140;
1201 |
1001 §

8O

601
40+
20

CONEXION DE LAS VENAS
PULMONARES

ASPLENIA

POLISPL

BENORMAL B8 CATVPOCAPRVP

VENAS PULMONARES ASPLENIA | POLISPLENIA TOTALES P
NORMAL. 125 (68) 57 (70) 182 (69 ) NS
CATVP 54 (30) 23 (28) 77 (29) NS
CAPVP 4 (2) 2 (2) 6(2) NS

TOTAL 183 82 265

{ ) PORCENTAJE

TABLA Y GRAFICA # 9




ANATOMIA DE ARTERIAS Y VENAS
PULMONARES

1404
120
100
80
6O
40
20

NORMAL CONEXION

VEMNOSA
B CONFLUENTES

B NO CONFILLUENTES

O HIPOPLASICAS

Rs Po/Vs Po NORMAL CONEXION ANOMALA TOTAL p

CONFLUENTES 140 (77.7) 70 (84.3) 210 (79) NS

NO CONFLUENTES 13 (7.2) 6 (7.2) 19 (7) NS

HIPOPLASICAS 27 (15) 8 (96) 35 (14) NS
TOTAL 180 84 264

{ ) PORCENTAJE

TABLA Y GRAFICA #10




ANATOMIA DE ARTERIAS Y TIPO DE
OBSTRUCCION

100 oS

ATRESIA Po EST. PULMONAR NO OBSTRUC,

B CONFLUENTES @ NO CONFLUENTES o HIPOPLASICAS

Rs Po/Obst Po ATRESIA Po | EST. PULMONAR | SIN OBSTRUCGION TOTAL P
CONFLUENTES 91 (68.9) 84 (92.3) 35 (85.3) 210 (79) 0.001
NO CONFLUENTES | 16 (12.8) 1(1) 2 {4.8) 19(7) NS
HIPOPLASICAS 25 (18.9) 6(4.3) 4(97) 35 (14) NS
TOTAL 132 91 41 264
{ ) PORCENTAJE

TABLA Y GRAFICA # 11




RELACION DE LAS GRANDES
ARTERIAS ENTRE S Y L.A
ATNATOMIA DE ARTERIAS

PULMONARES

200

100

O

B CONFLUENTES B NO CONFLUENTES O HIPOPLASICAS

Rs Pol ARTERIAS TGA DVSVD V. CRUZADOS TOTAL P
CONFLUENTES 137 (79.6) 48 (77.4) 25 (83.3) 210 (78) NS
NO CONFLUENTES 16 (9.3) 3 (4.8) 0 19 (7) NS
HIPOPLASICAS 19 (11) 11 (17.7) 5 (18.6) 35 (15) NS
TOTAL 172 62 30 264

{ } PORCENTAJE

TABLA Y GRAFICA #12
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