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DEXTROISOMERISMO. EVOLUCIÓN CON Y SIN TRATAMIENTO

QUIRÚRGICO. EXPERIENCIA DE 20 AÑOS.

Introducción

Ahora es bien reconocido que la conformación normal del cuerpo es una

asimetría, con el lado derecho morfológicamente distinto del izquierdo(9).

La falta de alineación en el eje derecho-izquierdo(L/R) con los dos otros

ejes del cuerpo, ocurre en 1 en 8500 individuos. El isomerismo ocurre de

una falla en lograr la asimetría en el eje L/R (2). La embriología para

explicar esto no ha sido bien delucidado, aunque se ha postulado una

alteración en la embriogenesis en la quinta semana del desarrollo(IO), pero

reportes mas recientes concluyen que es una alteración focal en la

lateralidad, que ocurre primariamente en el Horizonte XIII de Streeter. Los

corazones que tienen isomerismo atrial son usualmente asociados a

malformaciones congénitas cardiacas complejas(1,5). Las lesiones

cardiacas incluyen drenaje venoso anómalo, el cual frecuentemente es

obstructivo, atrio común, defecto septal atrioventricular completo,
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discordancia atrioventricular, obstrucción grave del tracto de salida o

atresia pulmonar (5). Muchas de esas tienen asplenia(1,5). La historia

natural de estos pacientes en la primer semana de vida muere un tercio de

ellos(5), se ha descrito sobrevida al año de vida del 21% (6), la causa de la

muerte fueron anoxia y falla cardiaca(54%) seguidos por cirugía(20%) e

infección(10%). Estos pacientes fueron considerados inoperables, pero en

épocas recientes ha habido cambios en los resultados quirúrgicos (1). Mas

sin embargo un diagnóstico mas preciso deberá de realizarse para

seleccionar un tratamiento mas apropiado(3), ya que la mejor manera de

realizar el diagnóstico de dextrosiomerismo aun es controvertido^), estos

corazones han tenido importantes controversias en cuanto a la

terminología, diagnóstico y manejo (18), en algunos casos se ha usado la

presencia de yuxtaposición aortocava a nivel abdominal para el

diagnóstico(5,7) y se corroboró a través de la cirugía, el cateterismo o la

necropsia; otros estudios comentan que la caracterización de las orejuelas

es la forma mas precisa de caracterizar al dextroisomerismo, se han

realizado inyecciones directas de medio de contraste dentro de las

orejuelas en el cateterismo cardiaco, esto permite el diagnóstico directo,
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aunque esto se puede inferir a partir de conocer la anatomía bronquial (19).

El diagnóstico y la evaluación de muchas de sus condiciones asociadas

dependen de estudios invasivos como la angiocardiografía, aunque

reportes recientes han señalado a la resonancia magnética para el estudio

diagnóstico de estos pacientes, tiene algunas ventajas como valorar los

dos sistemas venosos el sistémico y el pulmonar, reconoce la

yuxtaposición aortocava, determina la presencia de asplenia, estudia el

situs bronquial, asi como reconoce otras anomalías viscerales(7). Aunque

esta lejos.de ser el estudio ideal, ya que se requiere de sedación, así como

de monitoreo durante la realización de la misma(3), puede ser una

herramienta complementaria en la evaluación de estos

pacientes(7).También se ha reportado el diagnóstico prenatal definitivo del

dextroisomerismo con ecocardiografía (4).

Objetivo

Describir la historia natural y sus modificaciones con el tratamiento

quirúrgico.



Material y métodos

Identificación de los pacientes y definiciones. La manera de realizar el

diagnóstico de dextroisomerismo aun es difícil. Muchos de ellos tiene

yuxtaposición aortocava demostrado por cateterismo o ecocardiografia, asi

como morfología derecha de las orejuelas. En los pacientes sometidos a

tratamiento quirúrgico el diagnóstico se corroboró al momento de la cirugía.

Atrio común, se consideró en ausencia de ostium primun y secundum y

solamente un pequeño vestigio fue encontrado. Corazón univentricular fue

considerado cuando se identificó una sola cámara ventricular, o bien

cuando el septum interventricular era muy pequeño, de morfología derecha,

izquierda o indeterminada según fue el caso. Única salida nos referimos

cuando la conexión ventriculoarterial fue una, como por ejemplo en la

atresia pulmonar. Conexión anómala de venas pulmonares se consideró

cuando, las cuatro venas no drenan en el atrio situado a la izquierda, el

diagnóstico de obstrucción fue basado sobre criterios clínicos, radiográficos

y ecocardiograficos. Una característica importante de estos pacientes es la

presencia de asplenia, que muchas veces es sugerido por la presencia de

cuerpos de inclusión eritrocitarios en un extendido sanguíneo periférico,
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llamados cuerpos de Howell-Jolly, aunque este puede estar presente de

manera transitoria en recién nacidos normales, así como en otras

patologías, el diagnóstico de asplenia fue complementado en algunos

casos por gamagrama hepatoesplenico.

Resultados

En el Instituto Nacional de Cardiolgía "Ignacio Chávez", se revisaron 83

expedientes con dextroisomerismo en el periodo comprendido entre enero

de 1981 a agosto de 2001. De los casos estudiados 45(54%) fueron

hombres y 38(46%) mujeres. La edad al diagnóstico fue, desde 1 día hasta

13 años. Por grupos de edad: 37% fueron menores de 1 mes; 39% de 1 a

12 meses, 19% de 1 a 5 años; 5% mayores de 5 años. Las

manifestaciones clínicas: 44% crisis de hipoxia y el 99% con diversos

grados de cianosis, la edad de presentación de la cianosis: Menores de 24

hs 49(60%) pacientes; de 24hs a 1 mes 22(27%) casos; de 1m a 6m

8(27%) casos; de 6m a 1 año 1(1%) paciente y mayores de 1 año 2(2%)

pacientes. El grado de cianosis fue dividido en 3 grados, al momento del

diagnóstico 13(16%) pacientes tenían cianosis grado I; grado II 54(66%)
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pacientes, 15(18%) pacientes grado III. La edad a la cual los pacientes

presentaron crisis de hipoxia: 4(11%) pacientes en sus primeras 24 hs de

vida; de 24hs a 1 mes 9(24%) pacientes; de 1 mes a seis meses 17(46%)

pacientes; De 6 meses a 1 año 3(8%) y mayor de 1 año 4(11%). En

32(38%) pacientes se refieren datos de insuficiencia cardiaca. En la

radiografía del corazón se encontró : Flujo pulmonar normal en 13 (16%),

aumentado en 6(7%) y disminuido en 50(60%) pacientes y no se realizó en

4 pacientes. La posición del corazón en la radiografía 51(61%) pacientes

tenía levocardia, 4 (5%) y 24(29%) dextrocardia. El grado de cardiomegalia

en 29 pacientes se refiere sin cardiomegalia (35%); En 26(31%) fue grado

I, grado II 15(18%), grado III 8(10%) y en 5 casos no se refiere. Las

lesiones que acompañaron el dextroisomerismo fueron: Atrio común en

27(32.5%); comunicación interatrial tipo ostium secundum en 5(6%),

21(25%) ostium primum y 1(1.5%) foramen oval. Un 67% tenía defecto de

la tabicación atrioventricular; 27% de los cuales tenía insuficiencia de la

válvula común; 15(8%) doble entrada al ventrículo izquierdo; En 28(33%)

doble entrada al ventrículo derecho; 3(3.6%) ausencia de conexión

atrioventricular derecha; 2(2.4%) ausencia de conexión atrioventricular
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izquierda. La conexión ventrículo vascular: 7 (8.4%) es concordante, 5(6%)

discordante, de los cuales el 40% tuvo estenosis pulmonar, 26(31%) única

salida, 35(41%) doble cámara de salida del ventrículo derecho, de los que

el 71% tenía estenosis pulmonar. De todo el grupo el 34% tenía conexión

anómala de venas pulmonares, 3 parcial que representa el 10% de las

conexiones anómalas que se encontraron, 25 se refieren como totales que

representan el 90%, de estos últimos se refieren como supracardiacos

10(40%), 7 intracardiacos (28%) y otros 8(32%) infracardiacos y no se

refiere ningún caso como obstructivo. Se encontró un caso con tronco

común 35(42%) pacientes tenían yuxtaposición aortocava En 40(48%)

cuerpos de Howell-Jolly positivos y a 23(28%) se les realizó gamagrama

hepatoesplenico y en 15(18%) se reportó asplenia. Fueron sometidos a

tratamiento quirúrgico 37 pacientes, la edad a la fecha quirúrgica por

grupos de edad fue: Menores de 1 mes 2(5.4%), 13(35%) de 1m a 6m,

7(19%) de 6m a 1a y mayores de 1 año 15(40%).



Gráfica 1. Pacientes sometidos a tratamiento quirúrgico.

No operados H Operados

A 33(89%) se les realizó fístula sistémíco pulmonar, a 2(5.4%) se les

realizó derivación cavo pulmonar, a 1 (2.7%) bandaje de la arteria pulmonar

y a otro cierre de CÍA y CIV.
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Las indicaciones cirugía fueron crisis de hipoxia, limitación física

importante. 15(18%) pacientes estuvieron con prostaglandinas. De estos

pacientes permanecen vivos a 37 meses en promedio de efectuada la

cirugía el 65%. Del grupo que se vigiló la historia natural el 39% falleció en

promedio a los 19 meses de efectuado el diagnóstico. En 18(60%)

pacientes la causa de la defunción se consideró cardiovascular, en 1 (3%)

relacionado a la cirugía e infección en 11(37%).

Gráfica 2. Causas de muerte

Cardiovascular
Infección
Relacionado a cirugía

Discusión

La presencia de conexión anómala de venas pulmonares (CAVP) obstruida

es el factor de riesgo mayor, para la sobrevida después de la cirugía

paliativa de cardiopatías complejas asociadas a dextroisomerismo. Por lo
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que un punto crucial en la evaluación preoperatoria de estos pacientes es

la detección de obstrucción. A este respecto se considera que el

ecocardiograma puede reconocer todos los casos con CAVP cuando esta

presente en situs solitus e inversus, mas asociados a isomerismo es menos

confiable, y hay quienes consideran que la angiografía provee la mejor

visualización del retorno venoso (11). La dilatación farmacológica del

conducto arterioso con prostaglandinas desenmascara la obstrucción al

drenaje del retorno venoso pulmonar en pacientes neonatos con

dextroisomerismo, fue introducida por Freedom en 1978(12), algunos

centros recomiendan usarla de rutina en los pacientes con

dextroisomerismo en los que el flujo pulmonar es dependiente del conducto

arterioso (11). Reafirmando lo previo se la mortalidad temprana de los

pacientes con CAVP es alta y la muerte tardía es un riesgo continuo(16).

En nuestros pacientes no se reportaron en los estudios diagnósticos

obstrucción del retorno venoso pulmonar, tal vez por la consideración de

que casi todas las CAVP infracardiacas son obstructivas. Otra de las

técnicas quirúrgicas que se han realizado en estos pacientes es el

procedimiento de Fontan modificado, Humes et al en un estudio en 1988



comenta que los pacientes con asplenia, tiene incremento en la mortalidad,

no justificada por infección, sin conocer la explicación de esta tendencia,

mas sin embargo, menciona que de los datos clínicos del pacientes la

presencia de insuficiencia de la válvula AV común es un signo ominoso

(13), además de que su presencia predispone a un deterioro abrupto

después de la realización de una fístula sistémico pulmonar, por lo que la

presencia de la insuficiencia valvular no únicamente limita la posibilidad de

cirugía, si no también incrementa la mortalidad(15) y la insuficiencia

valvular se ha correlacionado con la función ventricular. De aquellas series

en que se vigiló la historia natural de la enfermedad la CAVP y la atresia

pulmonar fueron catalogadas con factores de riesgo para mortalidad

temprana(17), de los que se ha sometido a tratamiento quirúrgico las

causas mas frecuentes de muerte postoperatorias son el hecho de no

haber detectado la presencia de CAVP, obstrucción a este nivel, no

corrección de la válvula AV común o insuficiencia aórtica(14).

Esta revisión tiene varias limitaciones, ya que es retrospectiva, los datos

obtenidos son limitados a la revisión de los expedientes y los criterios

diagnósticos no fueron muy bien estandarizados, sobre todo en cuanto a la



CAVP, pero muestra que existe una tendencia a la disminución de la

mortalidad de los pacientes operados, pese a que en los primeros años de

donde inicia esta revisión los pacientes fueron sometidos a tratamiento

quirúrgico en menor proporción a los pacientes que los tiempos actuales.

Conclusiones

El dextroisomerismo comprende una gama de variaciones en su

presentación. En el grupo estudiado las manifestaciones clínicas de

deterioro que se presentaron a edades tempranas obligaron al tratamiento

quirúrgico paliativo logrando con ello modificar la historia natural de la

enfermedad.
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