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RESUMEN

La palabra Heterotaxia deriva del griego: heteros que significa otro o distinto y
taxis que significa orden o distribucion. Literalmente es la distribucion distinta del
patrén anatoémico habitual de los érganos toracicos y abdominales.

En el contexto de las cardiopatias congénitas, la heterotaxia visceral es el
resultado de una falla en el establecimiento de la asimetria normal izquierda-
derecha durante el desarrollo embrionario.

Los pacientes con heterotaxia visceral representan el 30% de los nifios con
malposicién cardiaca y el 45% de mortalidad atribuida a esta patologia. Se ha
estimado que de 4 a 10 nifios nacidos vivos por 1000 tienen una malformacion
cardiaca, 40% de los cuales son diagnosticados en el primer afio de vida. Los
sindromes de heterotaxia visceral variedad asplenia y poliesplenia estan presentes
en el 3% de los pacientes con cardiopatia congénita, la incidencia de asplenia es
de 1:20000 nacidos vivos. Los resultados reportados en la mayoria de las series
internacionales demuestran que la heterotaxia visceral afecta al 0.8% de los
pacientes con cardiopatia congénita compleja.

Sin embargo, en el Hospital Infantil de México “Federico Gomez “(HIMFG), existe
una incidencia mucho mas elevada, pues la experiencia es que se presentan en
promedio de 20 a 30 casos de heterotaxia visceral al afo. Es la segunda
cardiopatia congénita ciandégena compleja frecuentemente vista en nuestro
hospital a la ecocardiografia segun un estudio realizado en el HIMFG en el afio
2000.

Se reconoce que en su etiopatogenia influyen factores tanto cromosomicos,
genéticos como ambientales. Si bien se han realizado diferentes estudios para
establecer la etiologia de los defectos cardiacos, debido a la complejidad vy
variabilidad clinica que presentan, no todas las causas estan bien establecidas.

El gen NKX2-5 con locus 5034, codifica para un factor de transcripcién que se
expresa en ceélulas progenitoras cardiacas antes de la cardiomiogénesis e
interactda con otros factores de transcripcion. Entre sus funciones esta mantener
la homeostasis y supervivencia de cardiomiocitos. Mutaciones en este gen se han
asociado a cardiopatias congénitas (CC), entre ellas se han relacionado a
tetralogia de Fallot, heterotaxia visceral, conexibn anomala total de venas
pulmonares y sindrome de ventriculo izquierdo hipoplasico.

Con la finalidad de describir anatomica y morfolégicamente a sindromes complejos
como la heterotaxia visceral variedad asplenia o poliesplenia se utiliza el sistema
secuencial segmentario desarrollado por Van Praagh y sus colaboradores desde
1980.



Un sindrome es una constelacién de hallazgos, los cuales pueden estar 0 no
presentes en todas las instancias. En relacion a la descripcion del sindrome de
heterotaxia visceral variedad asplenia o poliesplenia, se refiere a la anatomia del
bazo como parte fundamental para las consideraciones diagnosticas de este
sindrome y sus variedades. Aunque no siempre se demuestra la morfologia del
bazo, los investigadores muchas veces se conforman con describir la presencia o
ausencia del mismo para fundamentar el diagnéstico de cada variedad.

A continuacion se detallan las caracteristicas mas importantes de cada variedad:

> El sindrome de Ivemark o de heterotaxia visceral variedad asplenia esta
caracterizado por:

Isomerismo atrial derecho

Ausencia de bazo, en ocasiones pueden tener un bazo pequefio
multilobulado.

Conexion atrioventricular comun o canal AV

Anomalias conotroncales (estenosis o0 atresia pulmonar)

Conexion andmala total de venas pulmonares

» El sindrome de heterotaxia visceral variedad poliesplenia esta caracterizado

por:

Isomerismo atrial izquierdo

Multiples Bazos

Con o sin conexién AV comun o canal AV

Con o sin malformaciones en el tracto de salida

Interrupcion del Segmento Hepatico de la Vena Cava Inferior.

El diagndstico de la heterotaxia visceral variedad asplenia se puede establecer en
vida en base a:

e Presencia de cuerpos de Howell-Joly en la sangre periférica (indica asplenia
0 bazo hipofuncionante).

e Bronquios heparteriales bilaterales en la broncografia aérea de la
radiografia de torax.

e Yuxtaposicidon de la vena cava inferior y de la aorta ascendente

e Anomalias cardiacas mas frecuentemente asociadas al sindrome de
heterotaxia visceral asplenia, comentadas en tabla previa.

e Ausencia de bazo demostrado por gammagrafia.



El diagndstico de la heterotaxia visceral variedad poliesplenia se puede establecer
en vida en base a:

e Interrupcion del segmento hepético de vena cava inferior con prolongacién
de una acigos uni o bilateral a la vena cava superior Ipsilateral.

e Bronquios hipoarteriales bilaterales en la radiografia de torax.

e Anomalias cardiacas mas frecuentemente asociadas al sindrome de
heterotaxia visceral poliesplenia, descritos en tabla previa.

e Presencia de bazo multilobulado en Gammagrafia

La mortalidad para el primer afio de vida sin procedimientos quirdrgicos paliativos
es del 85 al 95%% en pacientes con asplenia y del 60 al 65% en pacientes con
poliesplenia.

Dada la importancia de esta patologia y al hecho de que nuestro hospital es un
centro de referencia nacional para pacientes con heterotaxia visceral es
importante conocer cuales son las caracteristicas anatomicas de este tipo de
cardiopatias en nuestra institucion asi como la distribucion de las distintas
anomalias asociadas en relacion a la variedad de cada una en comparacion con lo
descrito en la literatura internacional.



MARCO TEORICO

En el Hospital Infantil de México Federico Gémez (HIMFG), la principal causa de
consulta la constituyen el rubro de malformaciones congénitas, deformaciones y
cromosomopatias, correspondiendo al 28.3% de todos los pacientes atendidos.
Entre las malformaciones congénitas se encuentran las cardiopatias, causa
importante de morbilidad y mortalidad en la infancia.

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

Los resultados reportados en la mayoria de las series internacionales demuestran
gue la heterotaxia visceral afecta al 0.8% de los pacientes con cardiopatia
congénita compleja ¢1% 13,

Sin embargo en el HIMFG existe una incidencia mucho mas elevada, pues la
experiencia es que se presentan en promedio de 40 a 50 casos de heterotaxia
visceral al afio . Lo anterior hace suponer que si bien este hospital es un centro
de referencia nacional para patologia cardiaca, la incidencia en nuestro pais es
mas elevada a la reportada para otros paises.

Es la segunda patologia frecuentemente vista en nuestro hospital segun un
estudio realizado en el HIMFG en el afio 2000 a la ecocardiografia .

La palabra Heterotaxia deriva del griego: heteros que significa otro o distinto y
taxis que significa orden o distribucion. Literalmente es la distribucion distinta del
patron anatdmico habitual de los érganos toracicos y abdominales. En el contexto
de las cardiopatias congénitas, la heterotaxia visceral es el resultado de una falla
en el establecimiento de la asimetria normal izquierda-derecha durante el
desarrollo embrionario. 2

En el desarrollo normal la lateralidad que tiene el cuerpo humano tanto en el
exterior como en el interior, asi como la simetria no se mantiene ya que la
disposicion de los érganos es claramente asimétrica. La asimetria visceral no se
limita a los érganos toracicos y abdominales, sino que se extiende al cerebro y la
organizacion del sistema nervioso. %%



El Establecimiento del eje izquierda- derecha tiene lugar en 3 fases, las cuales
tienen su origen en la cuarta semana de gestacién. En la primera se encuentra
una simetria inicial entre dos mitades una derecha y una izquierda, no
equivalentes; esta ruptura tiene lugar durante la gastrulacion en relacion con el
nddulo de Hensen. En la segunda numerosos genes se expresan asimétricamente
a la izquierda o a la derecha, dando de esta manera identidad a cada uno de los
lados embrionarios. “"'® estos genes codifican moléculas que interaccionan
estableciendo cascadas de sefializacion, la cuales se inician alrededor del ndédulo
de Hensen para desembocar posteriormente en el establecimiento de amplios
dominios de expresién genética asimétrica en el mesodermo lateral. *©

Finalmente en la tercera fase la expresion génica se traduce en el fenotipo de la
morfologia simétrica anormal de los 6rganos. Las células del nodo presentan en
su superficie ventral cilios los cuales tienen un movimiento conjunto, que produce
un flujo del fluido perinodal hacia la izquierda causando de esta manera la
distribucién asimétrica de un presunto y por ahora no identificado factor
morfégeno. ®® Figura 1.

Figura 1. a: expresién de Nodal en un embrién de pollo de 4 somites; b: expresion de Leftyl en un embrién de pollo de 4
somites; c: expresion de Pitx2 en un embrién de pollo de 4 somites; d: expresién de mPitx2 en un embrién de ratén de
E8.25; e: expresion de mPitx2 en el corazén de un ratéon iv/iv de E11.5 con asa derecha; f: expresion de mPitx2 en el
corazén de un ratén iv/iv de E11.5 con asa izquierda, g: expresion atrial bilateral de mPitx2 en E11.5 con asa a la derecha;
h: ausencia de expresion atrial de mPitx2 en un corazén con asa a la izquierda. en E11.5; i: vision derecha de un corazén
de ratén iv/iv en E11.5 que muestra expansion de la expresién de mPitx2 en la pared dorsal del ventriculo derecho; la
auricula derecha (asterisco) también es positiva; j: microfotografia electrénica de barrido que muestra DSVD (doble fecha)
en un corazén que mostraba expresion dorsal de mPitx2 en el ventriculo derecho en E11.5. AD: auricula derecha; Al:
auricula izquierda; VD: ventriculo derecho; VI: ventriculo izquierdo (Campione et al, 2001)



De este desarrollo anormal en la lateralizacion se derivan malformaciones
cardiacas complejas que se engloban en el término de heterotaxia visceral.

Si bien se han realizado diferentes estudios para establecer la etiologia de los
defectos cardiacos, debido a la complejidad y variabilidad clinica que presentan,
no todas las causas estan bien establecidas. Se ha atribuido una etiologia
multifactorial en la que entran en juego determinantes ambientales y genéticos,
sin embargo, a la fecha la etiologia del sindrome de heterotaxia visceral continua
siendo desconocida.

Se reconoce que en su etiopatogenia influyen factores tanto cromosémicos,
genéticos como ambientales. La importancia y el orden en que los genes
intervienen en la morfogénesis normal del corazén y las alteraciones que
condicionan desviaciones a este proceso, continla siendo un punto de debate.
Entre los genes candidatos a causar patologia cardiaca congénita no sindrémica
del tipo de la alteracion en el situs visceral, se encuentra NKX2.5.

El gen NKX2.5 se encuentra en el cromosoma 5q34 y consta de dos exones que
codifican 324 aminoacidos. NKX2.5 codifica para un factor de trascripcion
importante en el desarrollo del corazén de muchos organismos. Se presume que
este gen-homeobox tenga un papel importante, todavia por definir, en el desarrollo
normal de las vias de conduccion cardiaca, incluso se considera que puede causar
anomalias de conduccién en pacientes adultos *.

Mutaciones en el gen NKX2.5 en el humano han sido asociadas con varias
anomalias cardiacas tales como comunicacion interatrial (CIA), foramen oval
permeable (FOP), bloqueo AV completo (BAVC), comunicacion interventricular
(CIV), anomalia de Ebstein (AE), malformaciones troncoconales como tetralogia
de Fallot (T.F), doble via de salida ventricular derecha (DVSVD), tronco arterioso
(TA), interrupcién de arco aortico (IAA), L-trasposicion de grandes vasos (L-TGA),
asi como en estenosis subvalular aértica, sindrome de ventriculo izquierdo
hipoplasico, coartacién adrtica y alteraciones en el situs visceral 359,

La frecuencia de mutaciones en el gen en los casos anteriores en general se
encuentra en aproximadamente 5%, sin embargo las series reportadas hasta
ahora son pequeiias e incluyen diversas combinaciones de patologias. No existen
series grandes de pacientes de patologias especificas. Ninguna de estas ha sido
realizada en poblacién mexicana. Por ejemplo, Goldmuntz y colaboradores, en
una serie de 114 pacientes con TF encontraron 4 diferentes mutaciones de
NKX2.5, las cuales originaban diferentes fenotipos. Parte de estos pacientes
fueron descartados para el estudio mutacional por encontrarlos positivos para
delecién 22g11(2) Watanabe y Benson describieron una familia con mutaciones
en el gen NKX2.5 en donde de sus integrantes tenia Heterotaxia visceral variedad
poliesplenia ©.



Los pacientes con Heterotaxia Visceral muestran una alta incidencia de
malformaciones cardiacas que van desde cardiopatias simples como
comunicacion interatrial, comunicacion interventricular, estenosis pulmonar hasta
cardiopatias muy complejas con corazén univentricular, conexion andmala de
venas pulmonares, trasposicion de los grandes vasos etc, hasta malrotacion
intestinal, isomerismo bronquio pulmonar, malformaciones en el sistema nervioso
central, en el aparato urinario entre otros sistemas.

Con la finalidad de describir anatémica y morfolégicamente a sindromes complejos
como la Heterotaxia visceral variedad asplenia o poliesplenia se utiliza el sistema
secuencial segmentario desarrollado por Van Praagh y sus colaboradores desde
1980, considerando la anatomia de los segmentos cardiacos y la relacién de los 3
segmentos cardiacos mayores: las Céamaras Atriales, los Ventriculos y las
Grandes Arterias. Este sistema también forma la base del Cddigo Europeo de
Cardiologia Pediatrica.

El termino Isomerismo se define como aquella situaciéon en donde los segmentos
cardiacos estan pareados en oposicion a los lados izquierdo-derecho del eje axial
del cuerpo, en términos morfolégico, imagenes simétricas “en espejo” de cada
lado. De aqui se definen el Isomerismo Derecho cuando los atrios tienen
morfologia derecha a ambos lados del eje axial y los bronquios son epiarteriales
bilaterales e Isomerismo lzquierdo cuando los atrios tienen morfologia izquierda
a ambos lados del eje axial y los bronquios son hipoarteriales bilaterales.

ISOMERISMO DERECHO ISOMERISMO IZQUIERDO

FIGURAS 2y 3. (Fuente: Radiographics 1999; 19:837-852)
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FIGURA 4. Variantes anatémica de los bronquios en relacién con las Ramas Pulmonares. (Fuénte:
Myung K Park, MD. Cardiologia Pediatrica. 52 ed. Ed. Elseiver. 2008. Barcelona, Espafia. 680pp).

El estudio de Uemura y colaboradores basado en el examen de 180 pacientes con
heterotaxia demostré que la extensién de los musculos pectineos relacionados a
los vestibulos de las conexiones AV derechas o izquierdas se diferencian
morfologicamente entre los apéndices del atrio derecho e izquierdo. En la
morfologia normal del atrio derecho los musculos pectineos se extienden
alrededor de todo el vestibulo y hasta la cruz del corazén y en el atrio izquierdo
estan confinados en su apéndice.

Algunos morfélogos cardiacos no aceptan el concepto de isomerismo atrial, ellos
prefieren utilizar el término de situs ambiguo.

Se define Situs Ambiguo como aquella anormalidad en la cual hay segmentos de
situs solitus y de situs inverso en la misma persona.

La anatomia del Bazo muestra menos relacion con la situacion de los atrios
cuando se compara con la anatomia pulmonar. La morfologia de los pulmones y la
relacion entre el arbol bronquial y las arterias pulmonares son usadas para
determinar el situs.

Sin embargo a pesar de mostrar menor relacidon con la situacion de situs atrial es
la anatomia del bazo es frecuentemente usado para estadificar a pacientes con
heterotaxia, sin embargo, la ausencia de bazo o la presencia de multiples bazos
no siempre es facil de determinar de ahi que sea controversial clasificar a la
heteroxia visceral en dos sindromes: asplenia y poliesplenia.

Un sindrome es una constelacion de hallazgos, los cuales pueden estar o no
presentes en todas las instancias, y dado que en relacion a la descripcion del bazo
no siempre se demuestra la morfologia del mismo, los investigadores muchas
veces se conforman con describir la presencia o ausencia del mismo. En términos
generales, a continuacion se describen las caracteristicas de cada uno de las
variedades de este sindrome.
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El sindrome de Ivemark o de heterotaxia visceral variedad asplenia esta
caracterizado por una gran variedad de malformaciones que incluyen:

Isomerismo atrial derecho

Ausencia de bazo, en ocasiones pueden tener un bazo pequefo
multilobulado.

Conexion atrioventricular coman o canal AV

Anomalias conotroncales (estenosis o atresia pulmonar)

Conexion anémala total de venas pulmonares

Yuxtaposicion aorto cava a la derecha o a la izquierda. (Figura 5)

FIGURA 5. Esquema que muestra yuxtaposicion aorto cava a la izquierda. (Fuente:
Radiographics 1999; 19:837-852)

El sindrome de heterotaxia visceral variedad poliesplenia esta caracterizado por:

Isomerismo atrial izquierdo

Multiples bazos

Con o sin conexién AV comun o canal AV

Con o sin malformaciones en el tracto de salida

Interrupcién del segmento hepatico de la vena cava inferior. *? (Figura 6)

FIGURA 6. Esquema que muestra la interrupcion del segmento hepatico de vena cava inferior,
continuando con una vena acigos que desemboca en la vena cava superior derecha. (Fuente:

Radiographics 1999; 19:837-852)
12



En la literatura internacional

se han descrito las anomalias cardiacas mas

frecuentemente asociadas a cada uno de los sindromes, las cuales se describen a

continuacion:

ESTRUCTURA

Retornos
Venosos
Sistémicos

Retornos
Venosos
Pulmonares

Auriculay
Septum Interatrial

Vélvula AV

Ventriculos

Apex Cardiaco

Valvulas
Semilunares

Grandes Arterias

ASPLENIA
Vena Cava Superior Bilateral
(65%)
Vena Cava Inferior Normal en
la > parte de los casos (33%
hay una VCI a la Izquierda)
VCly Aorta en el mismo lado
Venas Hepéaticas normales a
VCI (75%)

CATVP Supra o infracardiaca
(> 80%) a menudo con
obstruccion.
Isomerismo Derecho
CIA Primum (100%)

CIA Secundum (66%)
Valvula AV Unica (90%)
Habitualmente Canal AV
CIV siempre presente
Ventriculo Unico (50%) por lo
general morfolégicamente
derecho
2 Ventriculos (50%)
DVSVD (>80%)
Levocardia (60%)
Dextrocardia (40%)
Estenosis (40%)
Atresia (40%)

Transposicion D o L (70%)

POLIESPLENIA
Vena Cava Superior Bilateral (33%)
Interrupcion del segmento hepatico
de VCI con continuacion con la
acigos izquierda a derecha (85%)
Ocasional yuxtaposicion Aorto cava
a la derecha
Bilateral, Vena Hepatico comun a
Atrio Der o 1zq
Normales (50%)

VsPs a la derecha del AU y VsPs a
la izg del AU (50%)
Auricula Unica
CIA Primum (60%)

CIA secundum (25%)

Vélvula AV Normal (50%)

Presencia Habitual de 2 ventriculos
CIV (65%)
DVSVD (20%)

Levocardia (60%)
Dextrocardia (40%)
Valvula Pulmonar Normal (60%)
EP o Atresia Pulmonar (40%)
Normales (85%)
Transposicion (15%) @

El diagndstico de la heterotaxia visceral variedad asplenia se puede establecer en

vida en base a:

v' Presencia de cuerpos de Howell-Joly en la sangre periférica (indica asplenia

0 bazo hipofuncionante).
v' Bronquios epiarteriales bilaterales en la broncografia aérea de la radiografia

de torax.

NN

Asplenia, comentadas en tabla previa.
v' Ausencia de bazo demostrado por gammagrafia.

Yuxtaposicion de la vena cava inferior y de la aorta ascendente
Anomalias cardiacas mas frecuentemente asociadas al Sindrome de HV

13



El diagndstico de la heterotaxia visceral variedad poliesplenia se puede establecer
en vida en base a:

v Interrupcion del segmento hepatico de vena cava Inferior con prolongacioén
de una Acigos uni o bilateral a la vena cava superior Ipsilateral.

v Bronquios hipoarteriales bilaterales en la radiografia de térax.

v/ Anomalias Cardiacas mas frecuentemente asociadas al sindrome de
heterotaxia visceral variedad poliesplenia, descritos en tabla previa.

v Presencia de bazo multilobulado en gammagrafia ™

Dada la simetria de los 6rganos pares, algunos hallazgos clinicos accesibles a los
pediatras que pueden conducir al reconocimiento de estos sindromes son los
siguientes:

Higado simétrico medial (central) en la palpacion o en la radiografia)

Apex cardiaco y Burbuja géastrica discordantes (en la radiografia de térax)
Atresia biliar en un neonato con cardiopatias congénitas.

Bronquios troncales simétricos en la radiografia de térax.

Eje de P superior en el ECG (eje P normal o en el cuadrante de +90° a 180°
en asplenia y entre -90° a -180° en poliesplenia en el 70% de los casos)

Las manifestaciones clinicas en el sindrome de heterotaxia visceral variedad
asplenia, el signo de presentacion suele ser cianosis, a menudo intensa, la
auscultacion suele ser inespecifica, los soplos cardiacos de estenosis pulmonar y
CIV pueden estar presentes, se palpa un higado central. A la electrocardiografia
existe un eje de QRS superior como consecuencia de un defecto en los cojinetes
endocardicos, el eje de P es normal (0 a +90°) o alterna entre el cuadrante inferior
izquierdo y el cuadrante inferior derecho, esto sucede porque los dos nodos
sinusales se alternan en la funcion de marcapasos; existe hipertrofia ventricular
derecha, izquierda o biventricular. Y a la radiografia el corazén suele ser de
tamafio normal o ligeramente aumentado, con disminucion de la vascularizacion
pulmonar, el apex puede estar en levo, dextro o mesocardia, el higado simétrico
es un hallazgos frecuente, es habitual identificar la simetria bronquial con
bronquios epiarteriales bilaterales. 9

Ecocardiograficamente la anatomia de la vena cava inferior y de las grandes
arterias, asi como la presencia 0 ausencia de estenosis 0 atresia pulmonar (Figura
7) son importantes para distinguir estos 2 sindromes.
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FIGURA 7. Eje subcostal, donde se aprecia atresia del plano valvular pulmonar en un paciente con
Heterotaxia visceral variedad asplenia. (Fuente: Laboratorio de Ecocardiografia HIM, 2010)

A diferencia del sindrome de heterotaxia visceral variedad poliesplenia donde las
manifestaciones clinicas se caracterizan porque la cianosis es leve o esta ausente,
pueden desarrollar insuficiencia cardiaca durante la etapa neonatal, puede
auscultarse un soplo cardiaco caracteristico de comunicacion interventricular
(CIV). En el electrocardiograma se observar un ritmo atrial ectopico con un eje de
P entre -30 y -90° en mas del 70% de los pacientes. Es habitual encontrar datos
de hipertrofia derecha o izquierda y se encuentra Bloque AV completo en el 10%
de los pacientes.

A la radiografia se puede observar cardiomegalia leve a moderada con aumento
de la vascularidad pulmonar con bronquios arteriales hipoarteriales bilaterales. Por
ecocardiografia se pueden observar las malformaciones cardiacas citadas
previamente.
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FIGURA 8. Eje subcostal, donde se aprecia doble via de salida de un ventriculo morfolégicamente
derecha en un paciente con Heterotaxia visceral variedad poliesplenia. (Fuente: Laboratorio de
Ecocardiografia HIM, 2010)

La mortalidad para el primer afio de vida sin procedimientos quirdrgicos paliativos
es del 85 al 95%% en pacientes con asplenia y del 60 al 65% en pacientes con
Poliesplenia. 31

De acuerdo al tipo de sindrome del que se trate el tratamiento varia:

En el caso de asplenia, en los neonatos intensamente cianoticos se administra
infusién de prostaglandinas para mantener permeable en conducto arterioso. El
riesgo de infeccion fulminante es alto en este tipo de pacientes por lo cual se
recomienda el tratamiento antibiotico sea cual sea el estado de vacunacion del
paciente, se recomienda por los expertos el uso de amoxacilina a una dosis de
20mgkgdia fraccionado en 2 dosis, la eritromicina es una opcion en los pacientes
alérgicos a la penicilina. Se recomienda la vacunacién con Streptoccus
pneumoniae, Haemophilus influenzae tipo B y Neisseria meningitidis.

En relacion al manejo quirargico de este tipo de pacientes por tratarse de una
cardiopatia cianotica de flujo pulmonar disminuido, es necesario la realizacién de
una fistula sistémico pulmonar tipo Blalock Taussig (Figura 9) o Fistula Central
(Figura 10) dependiendo si existe 0 no hipoplasia de ramas pulmonares. Idealmente
esta fistula debera ser reemplazada entre los 3 y 6 meses de edad por una
conexion cavo pulmonar (Cirugia de Glenn) (Figura 11) con lo cual mejora la
oxigenacion, disminuye la sobrecarga ventricular a una cavidad ventricular Unica
de morfologia derecha en la mayor parte de los casos, preserva la anatomia de las
arterias pulmonares y obviamente previene el desarrollo de enfermedad vascular
pulmonar.
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FIGURA 9. Fistula Sistemico Pulmonar Tipo Blalock Taussig Modificado (Fuente: J. Stark, M de Leval and VT
Tsang. Surgery for Congenital Heart Defects. 32 ed. 2006. England)

Waterston
anastomosis

FIGURA 10. Fistula Central Tipo Waterston. (Fuente: J. Stark, M de Leval and VT Tsang. Surgery for
Congenital Heart Defects. 32 ed. 2006. England)
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FIGURA 11. Conexién Cavo Pulmonar Bidireccional. (Fuente: J. Stark, M de Leval and VT Tsang.
Surgery for Congenital Heart Defects. 32 ed. 2006. England)

Finalmente, la Ultima etapa de correccion univentricular es la Cirugia de Fontan
(Figura 12), a partir de los 3 a 4 afios de edad, dado que se ha observado la
disminucion de la saturacién por debajo del 85%, dado que se ha demostrado la
formacion de fistulas veno-venosas que secuestran gasto pulmonar y disminuye la
cantidad de sangre oxigenada a nivel periférico, comprometiendo asi la clase
funcional del paciente. Esta cirugia consisten en la anastomosis de la vena cava
inferior a través de un tubo intra o extracardiaco hacia la confluencia de las ramas
pulmonares. En este tipo de correccion univentricular es necesario descartar la
presencia de insuficiencia de la valvula AV unica y de disfuncién ventricular, dado
gue estos 2 factores son de mal prondstico operatorio condicionando una
mortalidad del 65% en caso de presentarse ambos.
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FIGURA 12. Cirugia de Fontan Intracardiaco No Fenestrado. (Fuente: J. Stark, M de Leval and VT Tsang.
Surgery for Congenital Heart Defects. 32 ed. 2006. England)

En caso de presentar, conexion anomala total de venas pulmonares (CATVP)
obstruida la reparacion de este tipo de anomalia resulta inaceptable dado que la
tasa de mortalidad operatoria se acerca al 90%.

En el caso de pacientes con poliesplenia, el tratamiento de la Insuficiencia
cardiaca resulta fundamental dado que la mayoria de ellos ingresa con datos de
edema agudo pulmonar. En este tipo de pacientes resulta util la realizacion de
Cerclaje del tronco de la arteria pulmonar con el fin de disminuir el flujo pulmonar a
través de este sistema y con ello prevenir la enfermedad vascular pulmonar, en
algunos otros pacientes la anatomia es favorable para la correccion total
biventricular y en aquellos cuya anatomia condiciona el manejo de manera
univentricular se sugiere de los 3 a 6 meses la Cirugia de Glenn y a partir de los 3
a 5 aflos de edad completar dicha correccion con la Cirugia de Fontan, ya descrita
previamente. El Riesgo de mortalidad operatoria por Cirugia de Fontan en esta
patologia es del 60%. 9
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PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA.

Dada la importancia de esta patologia y al hecho de que nuestro hospital es un
centro de referencia nacional para pacientes con heterotaxia Visceral es
importante conocer cuales son las caracteristicas anatémicas de este tipo de
cardiopatias en nuestra institucién asi como la distribucién de las distintas
anomalias asociadas en relacién a la variedad de cada una en comparacion con lo
descrito en la literatura internacional.

Se reconoce que en su etiopatogenia influyen factores tanto cromosémicos,
genéticos como ambientales. La importancia y el orden en que los genes
intervienen en la morfogénesis normal del corazén y las alteraciones que
condicionan desviaciones a este proceso, continla siendo un punto de debate.
Entre los genes candidatos a causar patologia cardiaca congénita no sindromica
del tipo de la alteracion en el situs visceral, se encuentra NKX2.5

La frecuencia de mutaciones en el gen en los casos anteriores en general se
encuentra en aproximadamente 5%, sin embargo las series reportadas hasta
ahora son pequeiias e incluyen diversas combinaciones de patologias. No existen
series grandes de pacientes de patologias especificas. Ninguna de estas ha sido
realizada en poblacion mexicana.

Es por ello que se realizara un analisis segmentario de cada uno de los pacientes
con diagnéstico confirmado de Sindrome de Heterotaxia visceral variedad asplenia
o0 poliesplenia, en el periodo comprendido del 2000 al 2009 en el HIMFG.
Asimismo, se describira la edad de ingreso a esta institucion, la evolucion clinica,
la mortalidad, los procedimientos quirdrgicos y la evolucion posquirdrgica,
realizando analisis comparativos de ambos sindromes.

Asimismo, se documentaran los resultados de los polimorfirmos encontrados en
los pacientes con estos sindromes a quienes se les estudio el gen NKX 2.5, y se
describira el estado actual de este grupo de pacientes en cuanto a su sobrevida.
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JUSTIFICACION

Con los avances en el diagnostico y tratamiento de cardiopatias complejas tanto a
nivel nacional como internacional, el establecer con precisién el diagnostico de
cardiopatias congénitas complejas como lo son los sindromes de heterotaxia
Visceral variedad asplenia y poliesplenia, representa un reto para el cardiélogo
pediatra.

De ahi la importancia de realizar un andlisis segmentario de cada uno de los
pacientes con diagnéstico confirmado de sindrome de heterotaxia visceral
variedad asplenia o poliesplenia, en nuestro hospital.

Asimismo, describir el estado actual en el grupo de pacientes en los cuales se

determind la existencia o no de mutaciones en el gen NKX 2.5. y tratar de
correlacionar estos hallazgos en a evolucién clinica en este grupo de pacientes.
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OBJETIVO

OBJETIVOS GENERALES:

e Realizar un andlisis segmentario de cada uno de los pacientes
con diagnostico confirmado de sindrome de heterotaxia visceral
variedad asplenia o poliesplenia, en el periodo comprendido del
2000 al 2009 en el HIMFG.

e Describir la evolucion clinico quirtrgica de los pacientes con
heterotaxia visceral variedad asplenia o poliesplenia, asi como el
estado actual en este grupo de pacientes.

e Describir el estado actual en el grupo de pacientes en los cuales
se determind la existencia o0 no de mutaciones en el gen NKX
2.5.
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MATERIAL Y METODOS

Se revisaron expedientes de pacientes con diagnéstico confirmatorio heterotaxia
visceral valorados por el servicio de Cardiologia Pediatrica del HIMFG durante el
periodo comprendido entre el 2000 y 2009.

PLAN DE ANALISIS ESTADISTICO

Se trata de un estudio OBSERVACIONAL, TRANSVERSAL, RETROSPECTIVO
Y DESCRIPTIVO.

CRITERIOS DE INCLUSION:

e Pacientes de ambos sexos con edades comprendidas desde el nacimiento
hasta los 18 afios de edad.

e Con Diagnostico confirmado de Heterotaxia Visceral en el HIMFG en el
periodo comprendido del 2000 al 2010

e Expediente disponible y completo.

CRITERIOS DE EXCLUSION:

e Pacientes sin diagnostico confirmado Heterotaxia Visceral por estudios de
gabinete en el HIMFG en el periodo comprendido del 2000 al 2010.

CRITERIOS DE ELIMINACION:

Que tengan expediente incompleto
Pacientes con otro diagndstico.

® Pacientes con diagnostico de Heterotaxia Visceral que se encuentren fuera
del periodo de estudio del 2000 al 2010.

LIMITACIONES DEL ESTUDIO:
e Expedientes clinicos incompletos de pacientes con diagnéstico de
heterotaxia visceral.
e Expedientes clinicos perdidos.

23



RESULTADOS

Se revisaron 81 expedientes clinicos de pacientes del Hospital Infantil de México
“Federico Gomez” (HIMFG) con diagnéstico de heterotaxia visceral en el periodo
comprendido de 2000 al 2009, se excluyeron 54 expedientes clinicos de una
muestra total de 135 pacientes detectados en este periodo de tiempo por
encontrarse con expedientes incompletos, por falta de resultados de estudios
diagnésticos de gabinete en el expediente o por no encontrarse en el archivo o en
la bodega del mismo.

La informacién se recopild en una hoja de recoleccion de datos (ver anexos),
clasificando cada hallazgo en los rubros de lugar de origen género, tipo de
sindrome (asplenia o poliesplenia) asi como el tipo de malformaciones cardiacas
asociadas, tipo de cirugias realizadas, mortalidad, sobrevida, si se encontraba o
no en el protocolo de investigacion del gen NKX 2.5, y el plan actual de cada caso.

De los 81 expedientes clinicos revisados se encontré que 50 casos pertenecian a
la variedad asplenia y 31 casos a la variedad poliesplenia, lo cual represento el
61% y el 38% de la muestra total estudiada, respectivamente. (Tabla y Gréafica 1)

En relacion al género se observaron diferencias en la variedad asplenia,
predominé el sexo masculino con 31 pacientes (38%) contra 19 del sexo femenino
(23%), mientras que en la variedad poliesplenia predominoé ligeramente el sexo

femenino con 17 pacientes (21%) contra 14 del sexo masculino (17%). (Tabla y
Gréfica 2)

Con respecto a la edad de ingreso por primera vez al HIMFG, encontramos que la
mayoria ingresa en el grupo de edad de 1 a 12 meses siendo del 37% en asplenia
y del 19% en poliesplenia, observando un total del 56% del total de la muestra
estudiada, le sigue en orden de frecuencia el grupo de 1 a 3 afios con el 21% del
total de casos (9% para asplenia 'y 12% para poliesplenia), en tercer lugar el grupo
de menores de 1 mes de edad con un 16% del total de la muestra (11% y 5% para
asplenia y poliesplenia, respectivamente). Al final, estan los grupos de 3 a 5 afios
y mayores de 5 afios con un 2 y 5% respectivamente. (Tablay Grafica 3)

De los 81 pacientes la mayoria proviene del Estado de México y del Distrito
Federal correspondiendo el 54% (con el 34% y el 20% respectivamente). Le
siguen en orden de frecuencia los estados de Puebla, Hidalgo, Oaxaca y Veracruz
con el 10%, 9%, 7% y 6% respectivamente. (Tablay Grafica 4)

Respecto a los hallazgos morfoldgicos se describe lo siguiente:
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La posicion del apex se encontrd en Levocardia en el 65% de los casos
(37% y 28% para asplenia y poliesplenia, respectivamente), en

Dextrocardia en el 29% y en Mesocardia en el 5% restante. (Tabla y Gréfica
5)

La relacion aorto cava fue mas frecuente con yuxtaposicion aorto cava a la
derecha en el 49% de los casos (mas frecuente en asplenia con el 36%
contra 12% en poliesplenia), le sigue la yuxtaposicion aorto cava a la
izquierda con el 36% de los casos y finalmente situs solitus en el 15% de
los casos. (Tablay Gréfica 6)

El situs atrial mas frecuentemente encontrado en nuestros pacientes fue el
isomerismo derecho en el 46% de los casos y el isomerismo izquierdo en el
26% de los casos. Le sigue el situs solitus con el 17% y el situs inverso en
el 11%. (Tablay Gréfica 7)

Los retornos venosos sistémicos fueron normales en el 53% de los casos,
sin embargo, de estos el 46% pertenecia a asplenia y soélo el 6% a
poliesplenia, observando entonces que la interrupcion del segmento
hepatico de vena cava inferior fue significativamente mas frecuente en
poliesplenia con el 30% de los casos contra solo el 2% de los casos de
asplenia. Asimismo, la doble vena cava superior es igualmente frecuente en

asplenia que en poliesplenia con el 13% y el 12%, respectivamente. (Tablay
Gréfica 8)

Los retornos venosos pulmonares que llegaban al atrio Unico en cualquiera
de sus variantes anatdmicas (al techo, a ambos lados, al lado derecho)
fueron del 79% de la muestra en comparacion con cualquier variedad de
conexion andmala de venas pulmonares que se encontré soélo en el 21% de
los casos, encontrando conexiones andmalas totales a vena vertical (VV), a
vena cava superior derecha (VCSD), a seno coronario (SC), infracardiaca
en el 2%, 7%, 2% y 4% respectivamente. (Tablay Gréafica 9).

La conexion auriculoventricular (AV) fue comin en un 68% de los casos,
mas frecuente en asplenia con el 46% contra 21% para poliesplenia. En
orden de frecuencia le sigue la doble via de entrada a ventriculo Unico con

el 11% y la conexion AV concordante en el 14% de los casos. (Tabla y
Gréfica 10)

El modo de conexiéon auriculoventricular (AV) fue permeable en el 81% de
los casos (46% y 36% para asplenia y poliesplenia respectivamente). Le
sigue la ausencia AV izquierda en el 14% de los casos y la ausencia AV
derecha en el 5% de los casos. (Tablay Gréafica 11).

En el caso de conexion ventriculo arterial (VA) se encontré que el 52% de
los casos presentaba doble via de salida del ventriculo dominante con o sin
25



estenosis o atresia pulmonar. Se encontré la doble via de salida ventricular
asociada a discordancia VA (transposicion) en el 28% de los casos de los
cuales el 15% pertenecia a asplenia y 14% a poliesplenia)

La conexion fue discordante en el 27% de todos los casos estudiados (21%
para asplenia y 6% para poliesplenia). S6lo se reporté concordante en el
20% de los casos, siendo igualmente frecuente en asplenia que en
poliesplenia hasta un 11 y 9%, respectivamente. (Tabla y Gréafica 12)

El modo de conexidn ventriculoarterial mas frecuentemente encontrado en
nuestro estudio fue la atresia pulmonar en un 50% de los casos y la
estenosis pulmonar en el 46% de los casos de variedad asplenia, Respecto
a la variedad poliesplenia estos defectos se encontraron en el 22% para
atresia pulmonar y en el 38% estenosis pulmonar, normales fueron hasta
de un 35%. (Tablay Gréfica 13)

El tipo de arco adrtico mas frecuentemente encontrado en estos casos fue
izquierdo en el 65% contra 34% para el arco aortico derecho. (mas

frecuente en asplenia con el 38% y del 27% para poliesplenia). (Tabla y
Grafica 14)

A nivel del segmento ventricular no se encontraron diferencias, ya que en el
50% de los casos tenia 2 ventriculos y en el otro 50% restante tenia un solo
ventriculo. (Tabla y Grafica 15) En el caso de los pacientes con 2 ventriculos
el ventriculo dominante era derecho en el 71% (41% para asplenia y 29%
para poliesplenia). (Tabla y Grafica 16) Y finalmente, cuando el segmento
ventricular es unico, es de morfologia predominantemente derecha en el

60% de los casos y de morfologia izquierda en el 40% restante. (Tabla y
Gréfica 17)

En relacion a las malformaciones asociadas, la persistencia del conducto
arterioso se encontr6 en el 55% de los casos, sin encontrarse en el 45% de
los casos. De estos el tipo mas frecuente fue el pequefio en un 36%, le
sigue en orden de frecuencia el conducto largo y tortuoso con un 12% y
finalmente le sigue el moderado en el 5%. (Tablay Gréafica 18)

La comunicacion interauricular (CIA) mas frecuente encontrada fue la
auricula Unica con o sin remanente interauricular en un 57% de los casos,

le sigue en frecuencia el tipo ostium secundum (OS) con un 26%. (Tablay
Gréafica 19)

En relacion al canal auriculoventricular (CAV), este se presentd en el 83%
contra 17% que no lo presentd. (Tabla y Grafica 20) Asimismo, se encontrd
desbalanceado en un 87%, siendo significativa en relacién al balanceado
gue se presentd en un 13% solamente. (Tablay Gréafica 21)

26



Respecto al nUmero de cirugias realizadas en este grupo de pacientes se observo
que en el 53% se sometieron a una sola cirugia (30% para los pacientes con
asplenia y 23% para los pacientes con poliesplenia), el 23% tenian 2 cirugias (con
un mayor porcentaje para los pacientes con asplenia en un 15% y sélo el 8% para
poliesplenia), el 7% tenia mas de 2 cirugias cardiacas y solo el 17% de los
pacientes no se sometié a ningun procedimiento quirdrgico. (Tablay Gréafica 22)

La mortalidad de los pacientes sometidos a cirugia en el grupo de pacientes con
asplenia, los que mostraron mayor mortalidad fue el grupo al que se le realiz6 una
cirugia con el 18%, mientras que los que sobreviven son el 26% de los pacientes
estudios en este grupo. (Tablay Gréfica 23)

La mortalidad en los pacientes sometidos a cirugia dentro del grupo de
poliesplenia el grupo que mostr6 mayor mortalidad fue el que sometié a una
cirugia en un 10% de los casos con una sobrevida del 52%. (Tabla y Gréafica 24)

El tipo de cirugias al que fue sometido este grupo de pacientes fue en primer lugar
fistula sistémico pulmonar tipo Blalock Taussig, siendo realizadas 35 fistulas como
primer procedimiento (en 25 pacientes con asplenia y 10 pacientes con
poliesplenia). En quienes se realizaron 2 fistulas fueron 5 pacientes mas y todos
con asplenia. Dentro del grupo de asplenia 6 pacientes requirieron de una fistula
central por hipoplasia de ramas pulmonares y s6lo 1 en el grupo de poliesplenia.

De los 30 pacientes del grupo de asplenia sometidos a una o 2 fistulas de Blalock
Taussig, 15 evolucionaron a la cirugia de Glenn, en ninguno se ha llevado a cado
hasta ahora el Fontan. 1 paciente fue sometido como primer tiempo quirdrgico a
una cirugia de Fontan Intracardiaco fenestrado y sobrevivio, en el grupo de
asplenia. Dentro de este mismo grupo 2 pacientes fueron sometidas a Transplante
cardiaco y ambas fallecieron en menos de 5 afios por complicaciones de indole
infeccioso.

En el grupo de pacientes sometidos para cerclaje pulmonar el grupo dominante
fue el de poliesplenia con un total de 7 pacientes contra sélo 1 de asplenia. El
namero de pacientes sometidos a correccion total de conexiéon anémala de venas
pulmonares fueron 5 pacientes dentro del grupo de poliesplenia y sélo 1 dentro del
grupo de pacientes con asplenia. Solo 3 pacientes del grupo de poliesplenia fue
candidato a correccion total biventricular. (Tablay Gréafica 25)

El total de pacientes que requirié de Fistulas sistémico pulmonares Tipo Blalock

Taussig fueron 40 pacientes de los cuales el 53% fueron del lado derecho vy el
48% restante del lado izquierdo. (Tablay Gréfica 26)

27



La edad a la cual se realiz6 la fistula sistémico pulmonar tipo Blalock Taussig fue
en el grupo de 1 a 5 meses de edad con un 38% (30% para el grupo de pacientes
con asplenia y 8% para los pacientes con poliesplenia), le sigue el grupo de
pacientes menores de 1 mes y mayores de 5 afios de edad con un 15% cada uno,
siendo el mayor porcentaje para los pacientes con asplenia en el 15% y el 13%
respectivamente. Finalmente los grupos de 6 a 11 meses y de 1 a 3 afios con el
13% del total de cirugias de este tipo. (Tablay Gréafica 27)

La evolucion posquirdrgica intrahospitalaria fue buena en la mayoria de los casos
con un 85%, sin embargo, fue fatal en el 10% y mala en el 5% restante. (Tablay
Gréfica 28).

En el caso de los pacientes a quienes se les realizé la conexion cavo pulmonar
bidireccional, el total fueron 25 pacientes de los cuales el 48% fue del lado
izquierdo y el 36% fue bilateral, correspondiendo el mayor niamero de casos el
grupo de asplenia con un 28 y 16% respectivamente. En un paciente también se
le realizo cerclaje pulmonar y en otro se realizo correccion total de CATVP a vena
cava superior derecha. (Tablay Grafica 29)

De los 16 pacientes a quienes se le realizd cirugia de Glenn en el grupo de
asplenia el 60% no tenia flujo anterogrado y solo un paciente (4%) tenia flujo
anterogrado. En el grupo de poliesplenia de los 9 pacientes a quienes se les
realizo cirugia de Glenn el 24% no tenia flujo anterégrado y 3 pacientes (12%) se
dejo con flujo anterdgrado. (Tablay Grafica 30)

La edad a la cual se realizo Cirugia de Glenn fue en el grupo de 3 a 5 afios y mas
de 5 afos de edad, juntos representan el 84% de los pacientes a quienes se les
realizé este procedimiento (40% y 44% respectivamente). Le sigue el grupo de
edad de 1 a 3 afios de edad con sélo el 16%. (Tablay Gréfica 31)

La evolucidn posquirdrgica intrahospitalaria en el grupo de pacientes a quienes se
les realizo la cirugia de Glenn el 68% tuvo una evolucion satisfactoria, sin embargo
tuvo una mala o fatal evolucién, en el 12% respectivamente. (Tablay Gréafica 32)

La sobrevida de los pacientes estudiados con sindrome de heterotaxia visceral es
del 66% a 10 afios, correspondiendo al 36% para el grupo de asplenia y del 28%
para el grupo de poliesplenia. Se encontr6 una mortalidad del 31% (21% para el
grupo de asplenia y solo el 10% para grupo de poliesplenia) (Tablay Grafica 33)

La edad a la que ocurrié la mayor mortalidad se encontré en los grupos de 6 a 11
meses de edad y de mas de 10 afios de edad con el 21 y 24% respectivamente.
Le siguen en orden de frecuencia el grupo de 1 a 5 meses de edad con el 16% y
los grupos de 3 a 4 afios de edad y de 5 a 10 afios de edad con el 12% cada uno.
(Tablay Grafica 34)
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Dentro de las causas de mortalidad reportadas en nuestro grupo de pacientes
estudiados destaca el choque cardiogénico en un 47% de los casos, le sigue la
crisis de hipoxia y el choque séptico en el 18 y el 14% respectivamente. Cabe
destacar que en un 17% las otras causas de mortalidad fueron arritmias
(Taquicardia y Fibrilacion Ventricular) (Tablay Gréafica 35)

Dentro del estado actual del manejo de este tipo de pacientes, la mayoria se
encuentra en seguimiento con el 32%, el 17% esta pendiente realizar el
cateterismo cardiaco diagnéstico (pre Glenn 15% y pre Fontan 2%). El 13% de los
pacientes estd pendiente realizar cirugia (Glenn 6%, Fontan 4% y correccion total
3%). En el 5% de los pacientes se desconoce su estado actual. (Tablay Gréafica 36)

El nimero de pacientes a quienes se les realizé el estudio del mutaciones en el
Gen NKX 2.5, fueron 27 pacientes con heterotaxia visceral los cuales que
representaron el 34% de la muestra total de pacientes con heterotaxia visceral
estudiados en el presente trabajo. (Tablay Gréfica 37)

De los 27 pacientes estudiados en el protocolo de NKX 2.5, sobreviven el 67% de
los casos y existio una mortalidad del 33%. (Tablay Gréafica 38)

Las causas de mortalidad en el grupo de pacientes estudiados dentro del
protocolo NKX 2.5, la mayor frecuencia se caracterizé por choque mixto, crisis de
hipoxia vy fibrilacion ventricular, con el 22% cada una. (Total del 66%). 1 caso por
tromboembolia pulmonar, uno por obstruccidén de la fistula sistémico pulmonar y
uno mas por choque cardiogénico posquirlrgico.(Tablay Gréafica 39)

De los hallazgos reportados por el servicio de genética de nuestro hospital, solo se
reportaron 2 polimorfismos en los 27 casos estudiados.
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DISCUSION

En la literatura internacional, la heterotaxia visceral corresponde al 0.8% de las
cardiopatias congénitas, en nuestro hospital la incidencia de acuerdo a una ultima
revision del 2000 al 2009, representan la 32 causa de demanda de ingresos.

En nuestro hospital, de las cardiopatias congénitas ciandgenas, la atresia
pulmonar (23% en prematuros), seguida de la transposicion de grandes arterias
(31.27% en recién nacidos), la conexion an6mala total de venas pulmonares
(16.60% en recién nacidos) y la heterotaxia visceral (13.46% en prematuros) son
las mas frecuentes.

En el presente estudio, se encontré una frecuencia de 15 casos por afio, ya que se
revisaron 135 expedientes clinicos, de los cuales se seleccionaron 81 que
cumplieron con los criterios de inclusion descritos. Se encontr6 una frecuencia
mayor de casos con la variedad asplenia (61%) en comparacion con poliesplenia
(38%). En relacion al género el sexo masculino fue mayor en la variedad de
asplenia, a diferencia de la poliesplenia en donde el género femenino predominé.

De acuerdo, a los resultados encontrados con la edad a la cual ingresan los
pacientes a nuestro hospital por primera vez, se aprecia de manera significativa
gue el grupo de edad se encuentra entre el primer mes a los 12 meses de edad
con el 56% de los casos. De aqui resulta interesante observar que ambas
variedades de heterotaxia visceral se encuentran en este grupo étareo, dado que
en 2°y ler nivel de atencion médica, este diagnostico se desconoce de ahi que su
referencia oportuna (antes del primer mes de vida) no se lleve a cabo.

Entre mas tardié sea su diagndstico el riesgo de enfermedad vascular pulmonar
(en el caso de poliesplenia) aumenta, a diferencia de asplenia en donde el riesgo
de muerte aumenta dado que se trata de una cardiopatia congénita cianégena de
flujo pulmonar disminuido conducto dependiente, y en donde garantizar el gasto
pulmonar a través de una fistula sistémico pulmonar es una prioridad.

En relacion al lugar de procedencia, se observa una alta incidencia de pacientes
provenientes del Distrito Federal y el Estado de México (54% de los casos,
ambos). Esto se explica dado que nuestro hospital es centro de referencia
nacional y en estos lugares hay sobrepoblacién y estan muy cerca de nuestro
hospital sin lograr determinar que existan otros factores ambientales que
determinen este resultado.

Dentro de los hallazgos morfolégicos y relacionandonos con la literatura
internacional, en donde se describen por porcentaje de acuerdo al sistema
secuencial segmentario propuesto por Van Praagh y cols desde 1980
encontramos que:
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En ambas variedades la posicion del apex cardiaco esta a la izquierda
(levocardia) en un 60% en asplenia y en el 75% de los pacientes con
poliesplenia, similar a lo reportado en la literatura internacional que es del
60%.

La yuxtaposicion aorto cava a la derecha es mucho mas frecuente en
asplenia en un 60%, a diferencia del 75% reportado en la literatura, en
comparacién con la poliesplenia en donde la yuxtaposicion aorto cava es a
la izquierda en el 54% a diferencia de lo reportado en la literatura donde lo
describen del 85%.

El situs atrial se encontré en el presente estudio como isomerismo derecho
en el 60% de los pacientes con asplenia y con isomerismo izquierdo en el
38% de los casos con poliesplenia, igual a lo reportado en la literatura.

Los retornos venosos sistémicos se demostraron de manera muy similar a
lo reportado por la literatura internacional, en donde la presencia de
interrupcion del segmento hepatico de vena cava inferior fue mas frecuente
en poliesplenia hasta en el 76% de los casos (85% en la literatura), con
asociacion a doble vena cava superior representd el 25% de los casos
poliesplenia (33% en la literatura).

A diferencia de la variedad asplenia en donde la doble vena cava superior
se encontro en el 22% de los casos (a diferencia del 65% reportado en la
literatura), lo mas frecuente es que los retornos venosos sistémicos sean
normales en asplenia, lo cual se demostré en nuestro estudio encontrando
el 76% de los casos.

En relacion a los retornos venosos pulmonares, encontramos que en
relacion a la variedad asplenia las conexiones anémalas totales de venas
pulmonares estan fueron del 21% de los casos con esta variedad, de los
cuales el 38% estaba con obstruccion a la llegada del colector. A diferencia
de la variedad poliesplenia en donde se encontré6 CATVP en el 9% de los
casos, con 1 caso con obstruccion de 3 casos documentados.

Los retornos venosos pulmonares llegaban a la auricula Unica en cualquiera
de sus variedades (al techo, a la derecha, al seno coronario, a ambos lados
o0 de manera habitual a la izquierda) en el 78% de los casos en asplenia y
en el 91% de los casos en poliesplenia. A diferencia de lo reportado en la
literatura donde se describen las conexiones anémalas totales hasta en un
80% o0 mas de los casos con asplenia; y en el caso de la variedad
poliesplenia se corrobord que los retornos habitualmente son normales en
el 50% y con alguna variedad de drenaje a la auricula Unica ya sea a
ambos lados del atrio Unico, al techo, o a la derecha del atrio Gnico en el
50% restante.
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En relacion al modo de conexion auriculoventricular se corroboré lo descrito
en la literatura donde la conexién AV comun (atrio y ventriculo Gnico) se
demostré en el 68% en nuestro estudio. (la valvula AV Unica en el 90% de
los pacientes con asplenia y 50% de los pacientes con poliesplenia).

El modo de conexion AV se encontr6 permeable en la mayoria de los
pacientes estudiados hasta en un 81% de los casos, de los cuales tenian
valvula AV Unica.

De acuerdo al tipo de conexion ventriculoarterial lo mas frecuentemente
encontrado fue la doble via de salida ventricular (DVSV) ya sea con o0 sin
transposicion de grandes arterias (conexion VA discordante), hasta en un
48% de los casos con asplenia y del 58% de los casos con poliesplenia. La
DVSV esta presente en mas del 80% de los casos de asplenia y en 20% de
los casos de poliesplenia segun la literatura consultada.

El modo de conexion ventriculoarterial mas frecuentemente encontrado en
nuestro estudio fue la atresia pulmonar en un 50% de los casos y la
estenosis pulmonar en el 46% de los casos de variedad asplenia,
corroborando lo descrito en la literatura en donde estos defectos se
presentan en el 40% cada uno. En relacion a la variedad poliesplenia estos
defectos se encontraron en el 22% para atresia pulmonar y en el 38%
estenosis pulmonar, normales fueron hasta de un 35%, relacionandolo con
la literatura la atresia y la estenosis pulmonar son menos frecuentes hasta
del 40% y normales en un 60% de los casos con esta variedad.

El tipo de arco aortico mas frecuentemente encontrado fue el izquierdo con
un total de 65% (38% para asplenia y 27% para poliesplenia). Se describen
las grandes arterias en transposicion en el 80% de los casos con asplenia 'y
normales en el 85% de los casos con poliesplenia.

En relacion al segmento ventricular encontramos en nuestro estudio un 50%
de los casos con 2 ventriculos (26% en asplenia y 23% en poliesplenia), y 1
ventriculo en el 50% restante ( 35% en asplenia y 15% en poliesplenia).

El ventriculo dominante en los casos de 2 ventriculos fue de morfologia
derecha en el 71% de ambas variedades (41% en asplenia y 29% en
poliesplenia) y en los casos de ventriculo Unico la morfologia fue de
predominio derecho en el 60% de los casos (40% en asplenia y 20% en
poliesplenia). Nuestros resultados se correlacionan de manera muy similar
con lo reportado en la literatura dado que el ventriculo Unico se presenta en
el 50% de los casos de asplenia y la morfologia por lo general es de
morfologia derecha, asimismo la presencia de 2 ventriculos en esta
variedad también se presenta en el 50% de los casos.
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e La presencia habitual de 2 ventriculos en la variedad poliesplenia logro
demostrarse con mayor frecuencia en comparacion con el ventriculo Unico
(29% contra 20%). La presencia de un ventriculo de morfologia derecha
dominante en esta variedad se reporta en un 20%, nosotros la encontramos
en el mismo porcentaje.

e Las malformaciones cardiovasculares mas frecuentes asociadas como el
conducto arterioso permeable lo encontramos en el 55% de los casos
siendo el méas frecuente el pequefo (36%) y aquel descrito como largo y
tortuoso (12%). La Comunicacion interatrial se report6 como auricula Unica
en la mayoria de los casos en un 57% con un remanente del septum
interatrial, contrario a lo que reporta la literatura en donde la CIA primum se
encuentra en el 100% de los casos con asplenia 'y en 60% de los casos con
poliesplenia.

e El canal auriculoventricular (CAV) se encuentra presente en el 83% de los
casos de nuestro estudio, siendo desbalanceado en el 87% de los casos,
dado que en la mayor parte de los casos se trata de un ventriculo Unico o
dominante, casi siempre de morfologia derecha.

Respecto a los hallazgos y el manejo quirdrgico de este grupo de pacientes
encontramos que la cirugia mas frecuentemente realizada en nuestros pacientes
es la fistula sistémico pulmonar tipo Blalock Taussig (que consiste en la
anastomosis con tubo de goretex de la arteria subclavia con la rama de la arteria
pulmonar ipsilateral), con un nimero de 40 procedimientos en total de los cuales el
48% fue izquierdo y el 53% fue derecho, cabe resaltar que de estos 40 pacientes,
a 5 de ellos se les someti6 a una 22 fistula por obstruccién de la previa, la
evolucion posquirdrgica inmediata en este grupo de pacientes fue buena hasta en
un 85% de los casos aunque se reportan 4 pacientes que fallecieron
representando el 10% del total de este subgrupo de pacientes.

La edad a la cual se realizo la mayoria de estas fistulas fue el grupo etareo de 1 a
5 meses de edad representando el 38%, le sigue el grupo de menores de 1 mesy
mayores de 5 afios con el 15% cada uno y en 3er lugar los grupos de 6 a 11
meses y 3 a 5 afios con 13% cada uno.

De acuerdo a lo escrito en la literatura sobre la edad para la realizacion de este
tipo de fistulas esta incluye el periodo perinatal (es decir, dentro de los primeros 28
dias posnatales), con la finalidad de garantizar el gasto pulmonar sobre todo en la
variedad asplenia. En nuestro hospital, dado que la referencia oportuna de este
tipo de pacientes no existe, el grupo de etareo predominante es el de mayores a 1
mes hasta los 5 meses, esto retrasa la atencion oportuna tanto médico como
quirdrgica y complica en ocasiones la evolucion posquirdrgica intrahospitalaria y
sobre todo retrasa la realizacion de el siguiente paso la Cirugia de Glenn.
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De ahi que es importante dar a conocer esta entidad nosoldgica a la comunidad
médica en pediatria y en medicina general, para que se integren diagndsticos y
referencias oportunos.

En relacion a la cirugia de Glenn en nuestro grupo de pacientes se completo ésta
en 15 pacientes con variedad asplenia y 9 pacientes con variedad poliesplenia,
resultando en un total de 24 pacientes (20% del total de muestra). De estos
pacientes el grupo etareo al cual se realizé la mayoria fue en el de mayores de 5
afios con el 44%, esto es importante de enfatizar respecto al hecho de que la
indicacion de Cirugia de Glenn en esta patologia debe llevarse a cabo de los 3 a 6
meses de edad, segun lo establecido en la literatura, Este retraso en la cirugia de
acuerdo al grupo de edad se debe principalmente al diagndstico tardio y a la falta
de un programa bien establecido para la realizacién de este tipo de cirugias en
nuestro hospital como parte de un protocolo que debe formar parte ya de nuestra
atencion integral.

De total de pacientes a los cuales se les realizé la anastomosis cavo pulmonar (20
pacientes), 80% no se dejo flujo anterogrado (60% en asplenia y 24% en
poliesplenia) mientras que solo el 16% se dejo flujo anterégrado a través ya sea
de un cerclaje, o de una fistula sistémico pulmonar permeable. Esto es importante
de conocer dado que en numerosos estudios se ha demostrado que al paso del
tiempo (3 a5 afos) se favorece la presencia de fistulas veno-venosas que
secuestran gasto pulmonar efectivo, incrementan la desaturacion y disminuyen por
lo tanto la clase funcional del paciente, debido a la falta de un promotor del factor
hepatico.

Asimismo, solo se completd la cirugia de Fontan intracardiaco en un solo paciente,
es importante hacer mencion que esta cirugia se completo a la edad de 7 afios,
cuando lo ideal es de los 3 a 5 afios de edad, confirmando una vez mas los
factores que condicionan el retraso en la realizacion de estos procedimientos
paliativo

Se realiz6 trasplante cardiaco ortotropico a 2 pacientes con heterotaxia visceral
variedad asplenia, de las cuales ninguna sobrevive a la fecha y cuyo motivo de
defuncién fue choque mixto.

El cerclaje pulmonar fue la cirugia mas frecuentemente indicada en los pacientes
con heterotaxia visceral variedad poliesplenia con 5 casos en comparacion con 1
de asplenia, Se llevaron a cabo 3 correcciones biventriculares en pacientes con
poliesplenia y 3 correcciones totales de conexiones andémalas de venas
pulmonares.
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Otras cirugias realizadas en los pacientes con asplenia incluyeron la realizacion de
6 fistulas centrales por presentar hipoplasia de ramas pulmonares, asimismo se
realizaron 3 fistulas axilares para promover el factor hepatico y prevenir la
formacion de fistulas veno venosas. Finalmente se realizé un cerclaje interno mas
plastia de la rama izquierda de la arteria pulmonar en 1 paciente con poliesplenia.

La mortalidad observada posquirtrgica en pacientes con la variedad asplenia es
del 30%, su sobrevida es del 50% a 10 afios, segun los hallazgos encontrados. De
acuerdo al numero de procedimientos quirdrgicos la mas alta mortalidad es en
aquellos con 1 sola cirugia con el 4.5% del total de 50 casos con asplenia.

En relacibn a los pacientes con poliesplenia la mortalidad posquirdrgica
intrahospitalaria, més alta se observo en aquellos a los cuales se les realiz6 una
sola cirugia con el 0.9% del total de pacientes con este diagnéstico. La sobrevida
posquirurgica es del 71%% en pacientes con poliesplenia.

La sobrevida en este grupo de pacientes con heterotaxia visceral (81 en total) el
66% estan vivos y el 31% fallecieron, se desconoce el 3% de los casos estudiados

La edad a la cual ocurrieron las muertes incluye al grupo etareo de mayores de 10
afos con el 24% (21% en asplenia y 3% de poliesplenia) le continua el grupo de 6
a 11 meses con el 21% (21% solo en asplenia), en 16% en el grupo de 1 a 5
meses de edad y finalmente en un 12% cada uno al grupo de 3 a5 aflosy de 5 a
10 afios de edad.

Se estudiaron mutaciones en el gen NKX 2.5 en 27 pacientes con diagnostico de
heterotaxia visceral, lo cual correspondi6 al 34% de todos los pacientes estudiados
en este trabajo. La mortalidad en el total de estos pacientes fue del 33%,
sobreviven el 67%. Las causas de mortalidad reportadas en el 57% de los casos
fue choque cardiogénico, le siguieron las arritmias ventriculares en el 17% y crisis
de hipoxia en el 17%.

El estado actual del manejo de los pacientes con heterotaxia visceral en este
trabajo se encuentra en primer lugar el seguimiento por la consulta externa en el
32% de los casos, estd pendiente de cateterismo diagnostico el 17% de los
pacientes, pendiente de cirugia (Glenn, Fontan o correccion total) en el 13% de los
casos, pendiente presentar en sesion médico quirdrgica en el 5% de los casos y
se desconoce su estado actual en el 5% restante.
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CONCLUSIONES

De acuerdo a los resultados establecidos en el presente trabajo podemos concluir
lo siguiente:

La heterotaxia visceral en cualquiera de sus 2 variedades es la tercera cardiopatia
congénita ciandgena mas frecuentemente diagndsticada en el Hospital Infantil de
México con 10 a 15 casos nuevos por afo.

En el caso del género, el sexo masculino es mas frecuente en la variedad asplenia
qgue en la variedad poliesplenia donde el sexo femenino es un poco mas frecuente.

El lugar de procedencia de la mayoria de los pacientes con heterotaxia visceral es
del Distrito Federal y Estado de México en un 54%, le siguen en orden de
frecuencia los estados de Puebla, Hidalgo, Oaxaca y Veracruz con el 10%, 9%,
7% y 6% respectivamente.

El grupo etareo de ingreso primera vez a nuestro hospital con el diagnéstico de
heterotaxia visceral es el de 1 a 12 meses de edad, en un 56%, en segundo lugar
el grupo de 1 a 3 afios con el 21% y en tercer lugar el grupo de menores de 1 mes
con el 16%.

De los hallazgos morfolégicos encontrados podemos concluir que son muy
similares a los reportados en la literatura consultada de los cuales destacan los
siguientes:

VARIEDAD ASPLENIA.

e Posicion del Apex. Levocardia en el 37%, Dextrocardia en el 20% y en
Mesocardia en el 4%, del total de los casos estudiados con heterotaxia.

e Larelacién aorto cava a la derecha fue el hallazgo més frecuente con el 36%.

El isomerismo atrial derecho fue el hallazgo mas frecuente en el 36%.

e Los retornos venosos sistémicos fueron normales en el 46% de todos los
casos de heterotaxia.

La doble vena cava superior se encontré en el 13% de los casos.

e Los retornos venosos pulmonares se encontraron que llegaban a la auricula
Unica en cualquiera de sus variedades (al techo del atrio, a ambos lados, a la
derechay al seno coronario) en 45%.

e Las conexiones anémalas totales de venas pulmonares se encontré en el 13%,
de los cuales el 38% se encontraban obstruidas.

e La conexion AV fue comun (atrio y ventriculo Unico) en el 46%, modo de
conexion AV permeable (46%).

e La conexion VA mas frecuentemente encontrada fue la doble via de salida
ventricular en cualquiera de sus variantes (del Ventriculo derecho, ventriculo
Unico o del ventriculo izquierdo) con o sin discordancia VA (Transposicion de
grandes arterias) en un 30% de los casos.

e El modo de conexion VA més frecuente encontrado fue la atresia o estenosis

36



valvular pulmonar en un 50% y un 46% respectivamente.

e El tipo de arco aértico predominante fue izquierdo en el 65% de los casos
estudiados, del cual el 38% correspondio a asplenia.

e En relacion al segmento ventricular, en el 26% se encontraron 2 ventriculos
con ventriculo principal de morfologia y 35% con ventriculo Unico
principalmente de morfologia derecha (40%)

e En relacion al canal auriculoventricular (CAV) este se encontré en el 56% de
los casos siendo desbalanceado en el 66%.

e El conducto arterioso pequefio y largo-tortuoso fueron los mas frecuentemente
descritos en el 35% de los casos.

e La auricula Unica se describio en el 41% de los casos revisados con 0 sin
remanente del septum interatrial.

VARIEDAD POLIESPLENIA

e Posicion del 4pex. Levocardia en el 28%, Dextrocardia en el 9% y mesocardia
en el 1%.

La relacién aorto cava a la izquierda fue el hallazgo mas frecuente con el 21%.
El isomerismo atrial izquierdo fue el hallazgo mas frecuente en el 15%, del total
de los casos de heterotaxia.

e Los retornos venosos sistémicos encontrados fueron la interrupcion del
segmento hepatico de vena cava inferior asociado o no a doble vena cava
superior que resultaron en el 30% de todos los casos de heterotaxia.

e Ladoble vena cava superior aislada se encontré en el 12% de los casos.

e Los retornos venosos pulmonares se encontraron que llegaban a la auricula
Gnica en cualquiera de sus variedades (al techo del atrio, a ambos lados, a la
derechay al seno coronario) en el 32% de todos los casos.

e Las conexiones anOmalas totales de venas pulmonares se encontr6 en el 5%.
La conexion AV fue comun (atrio y ventriculo Gnico) en el 21%, modo de
conexion AV permeable en el 36%.

e La conexion VA mas frecuentemente encontrada fue la doble via de salida
ventricular en cualquiera de sus variantes (del Ventriculo derecho, ventriculo
Unico o del ventriculo izquierdo) con o sin discordancia VA (Transposicion de
grandes arterias) en un 22% de los casos.

e El modo de conexion VA mas frecuente encontrado fue la atresia o estenosis
valvular pulmonar en un 22% y un 38% respectivamente.

e EI tipo de arco aodrtico predominante fue izquierdo en el 65% de los casos
estudiados, del cual el 38% correspondi6 a asplenia.

e En relacién al segmento ventricular, en el 23% se encontraron 2 ventriculos
con ventriculo principal de morfologia derecha y 15% con ventriculo Unico
principalmente de morfologia derecha (20%)

e En relacion al canal auriculoventricular (CAV) este se encontro en el 22% de
los casos siendo desbalanceado en el 21%.

e El conducto arterioso pequefio y largo-tortuoso fueron los mas frecuentemente
descritos en el 12% de los casos, del total de pacientes con heterotaxia.

e La auricula unica se describié en el 16% de los casos revisados con o0 sin
remanente del septum interatrial, al igual que la Comunicacion interatrial del
tipo ostium secundum en el 16%.

37



Respecto a los procedimientos quirdrgicos realizados en este grupo de pacientes
podemos concluir que el mas frecuentemente realizado (40 casos: 35 con 1 sola
fistula y 5 requirieron de una 22 fistula); es la fistula sistémico pulmonar tipo
Blalock Taussig, realizandose entre el primer mes y los 5 meses de edad en un
38% en el total de pacientes estudiados. Siendo mas frecuentemente realizado del
lado derecho en un 53% de todos los casos y la evolucién posquirdrgica
intrahospitalaria es buena hasta en un 85%.

La conexién cavo pulmonar fue la segunda cirugia realizada en nuestro grupo de
pacientes principalmente en asplenia llevandose a cabo 24 procedimientos de este
tipo (15 casos en asplenia y 4 en poliesplenia). De estos se realizaron el 48% del
lado izquierdo, 36% bilateral y derecho en el 16%, se dejaron sin flujo anterégrado
el 84% de los pacientes. La edad a la que realiz6 la conexion cavopulmonar
fueron los grupos de 3 a 5 afios y mayores de 5 afios de edad y su evolucién
posquirurgica fue buena hasta del 68% con una mortalidad de16%.

La cirugia de Fontan solo se realizO en un paciente a los 7 afios de edad, fue
intracardiaco fenestrado, en el grupo de asplenia.

Se realizaron 6 fistulas centrales y 3 fistulas axilares en pacientes con variedad
asplenia y se realizo Trasplante cardiaco ortotropico en 2 pacientes con asplenia,
los cuales fallecieron 3 a 5 afios posteriores al mismo por choque mixto.

En el caso de los pacientes con poliesplenia las cirugias mas frecuentemente
realizadas fue el cerclaje pulmonar con 7 casos, Correccion total de conexion
anOmala total de venas pulmonares con 2 casos, ¥y en 3 casos se realizo
correccion biventricular.

La sobrevida de los pacientes estudiados fue del 66%, y la mortalidad del 31%. Se
desconoce el estado actual de los pacientes en el 3%.

La edad a la defuncion fue mayor en el grupo etareo de mas de 10 afios con 24%,
le sigue el de 6 a 11 meses con el 21% y en 3er lugar el de 1 a 5 meses con el
16% de los casos, lo cual demuestra que si se tiene un mejor manejo de los
pacientes una referencia y diagnostico antes del primer mes de vida y un protocolo
de seguimiento y quirurgico los resultados a largo plazo mejoria la calidad de vida
en este grupo de pacientes.

Dentro de las causas de defuncion, se encontré al choque cardiogénico en el 47%

de los casos, le sigue la crisis de hipoxia en un 18% vy las arritmias ventriculares
en el 17%.
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Se estudiaron mutaciones en el gen NKX 2.5 en 27 pacientes con diagndstico de
heterotaxia visceral, lo cual correspondi6 al 34% de todos los pacientes estudiados
en este trabajo.

En la unidad de Genética, del Hospital Infantil de México “Federico Gomez” se han
estudiado la presencia de polimorfismos en el Gen NKX 2.5, encontrando como
resultados en la poblacion mestiza mexicana sin cardiomiopatia a 2 de ellos de los
11 descritos en la literatura. De éstos, el polimorfismo rs22779234 presento las
frecuencias genotipicas: A/A = 0.078, A/IG = 0.549 y G/G = 0.373; y para el
polimorfismo rs703752 se encontré: T/T = 0, G/T = 0.333 y G/G = 0.666. Ambos
polimorfismos encontrados en poblacion mestiza mexicana estan en equilibrio de
Hardy-Weinberg. (21)

En la actualidad en la unidad de Genética del Hospital Infantil de México “Federico
Gbémez”, se estan analizando las secuencias de ADN obtenidas en el estudio de
estos 27 pacientes aun sin determinar en estos momentos el tipo de polimorfismos
encontrados ya que esta en proceso dicha investigacion, la cual también involucra
cardiopatias como tetralogia de Fallot.

En la unidad de Genética de nuestro hospital ya se ha estudiado y analizado la
presencia de polimorfismos en el gen NKX 2,5 en otras cardiopatias como la
conexion anomala total de venas pulmonares en el 2009 (22).

Podemos sin embargo podemos describir que la mortalidad en el total de estos
pacientes fue del 33%, sobreviven el 67%. Las causas de mortalidad reportadas
en el 57% de los casos fue choque cardiogénico, le siguieron las arritmias
ventriculares en el 17% y crisis de hipoxia en el 17%.

El estado actual del manejo de los pacientes con heterotaxia visceral en este
trabajo se encuentra en primer lugar el seguimiento por la consulta externa en el
32% de los casos, esta pendiente de cateterismo diagnostico el 17% de los
pacientes, pendiente de cirugia (Glenn, Fontan o correccion total) en el 13% de los
casos, pendiente presentar en sesion médico quirurgica en el 5% de los casos y
se desconoce su estado actual en el 5% restante.

Los sindromes con cardiopatia y heterotaxia visceral constituyen las entidades
patolégicas de mayor complejidad anatomica. Este estudio tuvo como propésito
establecer con exactitud las caracteristicas morfologicas a través del analisis
secuencial segmentario de cada caso, con la informacion proporcionada por las
imagenologia en sus tres variantes (ecocardiografia, tomografia axial computada e
intervencionismo cardiaco), asi como describir los hallazgos quirdrgicos e
informacion a la autopsia. Los resultados guardan una estrecha similitud con lo
reportado previamente en las series de casos mas extensas.
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Se revisaron las distintas variedades de manejo y sus resultados, destacando la
elevada morbimortalidad de esperarse en pacientes referidos tardiamente, con
mayor tendencia a sufrir infecciones intrahospitalarias por su deficiencia en la
inmunidad celular ligada a las anomalias del bazo, y generalmente a la gran
complejidad del manejo quirdrgico del corazén univentricular que port6 la mayoriia
de nuestros casos.
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ANEXOS

@ HOSPITAL INFANTIL DE MEXICO “Federico Gomez” DEPARTAMENTO DE CARDIOLOGIA PEDIATRICA @
PROTOCOLO DE INVESTIGACION “CARACTERIZACION ANATOMICA Y GENETICA DE PACIENTES CON HETEROTAXIA VISCERAL”
HOJA DE RECOLECCION DE DATOS

DATOS GENERALES:

NOMBRE FN: / EDAD:  ANOS MESES SEXO M F
PROCEDENCIA TELEFONO: REG:

ANATOMIA:

VARIEDAD: Asplenia Poliesplenia

POSICION DEL APEX:  LEVOCARDIA DEXTROCARDIA AMBIGUO

SITUS ATRIAL: SOLITUS INVERSO ISOMERISMO DERECHO ISOMERISMO IZQUIERDO

RETORNOS VENOSOS SISTEMICOS: NORMALES INTERRUPCION DE VCI DOBLE VCS

RETORNOS VENOSOS PULMONARES: NORMALES  CATVP. SUPRACARDIACA: VV VCSD VCSI INNOMINADA OTRA
INFRACARDIACA: ACIGOZ HEPATICAS HEMIACIGOZ OTRA

OBSTRUCCION: SI  NO GRADIENTE NIVEL

TIPOS DE CONEXION AV:
CONCORDANTE DISCORDANTE DVEVU AV COMUN UNIVENTRICULAR
MODO DE CONEXION AV:
PERFORADO IMPERFORADO  CABALGADO AUSENCIAAVDER AUSENCIADE AVIZQ  CRISS CROSS
TIPOS DE CONEXION VA:
CONCORDANTE DISCORDANTE DVSVD DVSVI DVSVU TRONCO COMUN TIPO 1 TIPO Il TIPO Il
MODOS DE CONEXION VA:
PERFORADO IMPERFORADO CABALGADO UNICA ATRESIAAo ATRESIAPULM EPULM EAo0
MALFORMACIONES ASOCIADAS:

PCA PEQUENO MODERADO GRANDE SUBCLAVIO-PULMONAR LARGO Y TORTUOSO

SUBCLAVIA 1ZQ ANOMALA SUBCLAVIA DERECHA ANOMALA
ARCO AORTICO IZQUIERDO SIN OBSTRUCC CON OBSTRUCC ARCO AORTICO DERECHO SIN OBSTRUCC CON OBSTRUCC
CANAL AV SI NO BALANCEADO DESBALANCEADO
SEGMENTO AURICULAR: CIA TIPO: OS PRIMUM SENO VENOSO SUP SENO VENOSO INF  REMANENTESI A SCDILAT

SEGMENTO VENTRICULAR: 2 VENTR 1VENTR MORFOLOGIA: Izq Der
CIV: PEQUENA MODERADA GRANDE TIPO: PM TRABECULAR APICAL SE INFUND EXTENSION

DATOS QUIRURGICOS:

EDAD A LA QX (afios) TIPO DE CIRUGIA
HALLAZGOS:

COMPLICACIONES:

TIEMPO DE CIRUGIA TCEC TDCP TPAo,
TIEMPO DE ESTANCIA EN UTQX TIEMPO DE EIH
COMPLICACIONES POSQX
EVOLUCION:

DATOS QUIRURGICOS:

EDAD A LA QX (afios) TIPO DE CIRUGIA
HALLAZGOS:

COMPLICACIONES:

TIEMPO DE CIRUGIA TCEC TDCP TPAo,
TIEMPO DE ESTANCIA EN UTQX TIEMPO DE EIH
COMPLICACIONES POSQX
EVOLUCION:

MORTALIDAD:

EDAD A LA DEFUNCION (afios): CAUSA DE LA DEFUNCION
No. AUTOPSIA:

HALLAZGOS POSMORTEM

SOBREVIDA:
TIEMPO DE SEGUIMIENTO (afios)
ESTADO ACTUAL: ESTABLE INESTABLE (Especifique): CFE I 1t 1m

PLAN ACTUAL:

Si requiere espacio para comentarios o anotaciones por favor utilice la pagina posterior.
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TABLAS Y GRAFICAS

TABLA 1
ASPLENIA 50 61%
POLIESPLENIA 31 38%
TOTAL 81 100%

FUENTE: Archivo Clinico del HIM

GRAFICA 1

TIPOS DE HETEROTAXIA
VISCERAL

B ASPLENIA
W POLIESPLENIA

FUENTE: Archivo Clinico del HIM
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TABLA 2

HOMBRES 31 38% 14 17% 45 55%
MUIJERES 19 23% 17 21% 36 45%
TOTAL 50 61% 31 38% 81 100%
FUENTE: Archivo Clinico del HIM
GRAFICA 2

GENERO

60% —

50%
40%
30%
20%
10%

0%

B HOMBRES
B MUJERES

ASPLENIA

POLIESPLENIA

TOTAL

ol
FUENTE: Archivo Clinico del HIM
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TABLA 3

| EEDEEIEEDT G 65 GIEl 5w 6

<1MES 9 11% 4 5% 13 16%
1a 12 MESES 30 37% 15 19% 45 56%
1A 3 ANOS 8 9% 9 11% 17 21%
3 A5 ANOS 2 2% 0 0% 2 2%
>5 ANOS 1 1% 3 4% 4 5%
TOTAL 50 61% 31 38% 81 100%

FUENTE: Archivo Clinico del HIM

GRAFICA 3

-
i 1 — ®POLIESPLENIA
0% = TOTAL
20%
10%

0%

<IMES 1al2  1A3 3A5 >5ANOS TOTAL
MESES ~ ANOS  ANOS

FUENTE: Archivo Clinico del HIM
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TABLA 4

ESTADO DE MEXICO 15 19% 12 15% 27 34%

DF 10 12% 5 6% 15 20%
OAXACA 4 5% 2 2% 6 7%
VERACRUZ 0 0% 4 6% 4 6%
QUERETARO 2 2% 1 1% 3 3%
HIDALGO 4 5% 3 4% 7 9%
TABASCO 0 0% 1 1% 1 1%
ZACATECAS 0 0% 1 1% 1 1%

PUEBLA 7 9% 1 1% 8 10%
MICHOACAN 1 1% 0 0% 1 1%
CHIAPAS 2 2% 0 0% 2 2%
GUERRERO 1 1% 0 0% 1 1%
TLAXCALA 2 2% 0 0% 2 2%
GUANAJUATO 1 1% 1 1% 2 2%
MORELOS 1 1% 0 0% 1 1%

TOTAL 50 61% 31 38% 81 100%

FUENTE: Archivo Clinico del HIM

GRAFICA 4
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60% |~
50% [
40%
30%
20% | m ASPLENIA
= POLIESPLENIA
10%
0%
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S s e
o S = =
a O
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w
L

FUENTE: Archivo Clinico del HIM

47



TABLA 5

e T S |

LEVOCARDIA 30 37% 23 28% 53 65%
DEXTROCARDIA 17 20% 7 9% 24 29%
MESOCARDIA 3 4% 1 1% 4 5%

TOTAL 50 61% 31 38% 81 100%

FUENTE: Archivo Clinico del HIM

GRAFICA 5

100%
90%
80%
70%
60%
50%
40%
30%
20%
10%

0%

NN NN

LEVOCARDIA  DEXTROCARDIA  MESOCARDIA TOTAL

B ASPLENIA ® POLIESPLENIA = TOTAL

FUENTE: Archivo Clinico del HIM
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TABLA 6

| RELACONAORTACAVA  ASPLENA %  POUESPLENA % TOTAL %

YUXTAPOSI;IE?!N AO-CAVA 30 36% 10 12% 40 499%
YUXTAPOSI::ZlcolN AO-CAVA 12 15% 17 21% 29 36%
SOLITUS 8 10% 4 5% 12 15%
TOTAL 50 61% 31 38% 81 100%
FUENTE: Archivo Clinico del HIM
GRAFICA 6

RELACION AORTO CAVA

100%
90%
80%
70%
60%
50%
40%
30%
20%

e B ASPLENIA
0% B POLIESPLENIA

& & & <& = TOTAL

N NN NN

FUENTE: Archivo Clinico del HIM
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TABLA 7

SOLITUS 8 10% 5 6% 13 17%
INVERSO 3 4% 6 7% 9 11%
ISOMERISMO DER 30 36% 8 10% 38 46%
ISOMERISMO 12Q 9 11% 12 15% 21 26%
TOTAL 50 61% 31 38% 81 100%

FUENTE: Archivo Clinico del HIM

GRAFICA 7

70%
60%
50%
40%

30% B ASPLENIA
20%
10% B POLIESPLENIA

0% " TOTAL

NN N N

|
FUENTE: Archivo Clinico del HIM
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TABLA 8

NORMALES 38 47% 5 6% 43 53%

INTERRUPCCION VCI 1 1% 16 20% 17 21%

DOBLE VCS 10 12% 2 2% 12 15%
INTERRUPCCION VCI + . | ,

DVCS 1 1% 8 10% 9 11%

TOTAL 50 62% 31 38% 81 100%

FUENTE: Archivo Clinico del HIM

GRAFICA 8

RETORNOS VENOSOS SISTEMICOS

100%
90%
80%
70%
60%
50%
40%
30%
20% M ASPLENIA

10%
0%  POLIESPLENIA

\
& © % & o = TOTAL

NN NGRS

FUENTE: Archivo Clinico del HIM
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TABLA 9

NORMALES 29 35% 14 17% 43 52%
ALTECHO DEL AU 6 7% 4 5% 10 12%
A LA DER DEL AU 2 2% 7 9% 9 11%
A AMBOS LADOS 1 1% 1 1% 2 2%

CAPVP 1 1% 2 2% 3 4%

CATVP AVV 2 2% 0 0% 2 2%

CATVP A VCSD 5 6% 1 1% 6 7%
CATVP ASC 2 2% 0 0% 2 2%
CATVP A AD 0 0% 1 1% 1 1%
CATVP INFRACARDIACA 2 2% 1 1% 3 4%
TOTAL 50 61% 31 38% 81 99%

FUENTE: Archivo Clinico del HIM

B ASPLENIA

m POLIESPLENIA

mTOTAL

FUENTE: Archivo Clinico del HIM
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TABLA 10

=T

CONCORDANTE 3 4% 8 10% 11 14%
DISCORDANTE 2 2% 4 5% 6 7%
DVEVU 7 9% 2 2% 9 11%
COMUN 38 46% 17 21% 55 68%
TOTAL 50 61% 31 38% 81 100%

FUENTE: Archivo Clinico del HIM

GRAFICA 10

CONEXION AV

120%

100%

80% |

60%
B ASPLENIA

.
40% ® POLIESPLENIA
20% ¥V = TOTAL

0%

FUENTE: Archivo Clinico del HIM
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TABLA 11

| CEZGEET LIE 6 REEED &t

PERMEABLE 37 46% 29 36% 66 81%
AUSENCIA AV DER 3 4% 1 1% 4 5%
AUSENCIA AV 1ZQ 10 12% 1 1% 11 14%

TOTAL 50 62% 31 38% 81 100%

FUENTE: Archivo Clinico del HIM

GRAFICA 11

100%
90%
80%
70%

60%
| |
50% ASPLENIA

40% m POLIESPLENIA

30% = TOTAL

20%

10%
0%

N NN PSR

PERMEABLE AUSENCIA  AUSENCIA TOTAL
AV DER AV IZQ

FUENTE: Archivo Clinico del HIM
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TABLA 12

CONCORDANTE 9 11% 7 9% 16 20%
DISCORDANTE 17 21% 5 6% 22 27%
DVSVD 7 9% 6 7% 13 16%

DVSVI 0 0% 0 0% 0 0%

DVSVU 5 6% 1 1% 6 7%

UNICA VIA DE SALIDA 0 0% 1 1% 1 1%
DVSV + DISCORDANCIA 12 15% 11 14% 23 28%
TOTAL 50 61% 31 38% 81 100%

FUENTE: Archivo Clinico del HIM

GRAFICA 12

CONEXION VA

100%

90%

80%
70%

60%

50%

40% m ASPLENIA
® POLIESPLENIA

W TOTAL

30%

20%

10%

0%

|
FUENTE: Archivo Clinico del HIM
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TABLA 13

~ MODO DE CONEXION VA

ARTERIAESS:IERNI\OII;QSBLES SIN 2 2% 11 14% 13 16%
ATRESIA PULMONAR 25 31% 7 9% 32 40%
ESTENOSIS PULMONAR 23 28% 12 15% 35 43%
ESTENOSIS AORTICA 0 0% 1 1% 1 1%
TOTAL 50 61% 31 38% 81 100%
FUENTE: Archivo Clinico del HIM
GRAFICA 13
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40%
30% |
20% m ASPLENIA
0,
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FUENTE: Archivo Clinico del HIM
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TABLA 14

DERECHO 19 23% 9 11% 28 34%
IZQUIERDO 31 38% 22 27% 53 65%
TOTAL 50 61% 31 38% 81 100%

FUENTE: Archivo Clinico del HIM

GRAFICA 14
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ASPLENIA POLIESPLENIA TOTAL

FUENTE: Archivo Clinico del HIM
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TABLA 15

O L L

2 VENTRICULOS 22 26% 19 23% 41 50%
1 VENTRICULO 28 35% 12 15% 40 50%
TOTAL 50 61% 31 38% 81 100%

FUENTE: Archivo Clinico del HIM

GRAFICA 15

SEGMENTO VENTRICULAR

100%
90%
80%
70%
60%
50%

M 2 VENTRICULOS
M 1 VENTRICULO

NN N N .

40% = TOTAL
30%
20%
10%
0%

ASPLENIA POLIESPLENIA TOTAL

FUENTE: Archivo Clinico del HIM
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TABLA 16

=

TIPO ASPLENIA % POLIESPLENIA % TOTAL %

2 VENTRICULOS 22 54% 19 46% 41 100%

VENTRICULO PRINCIPAL

DERECHO 17 41% 12 29% 29 71%
IZQUIERDO 5 12% 7 17% 12 29%
TOTAL 22 54% 19 46% 41 100%

FUENTE: Archivo Clinico del HIM

GRAFICA 16

60% B DERECHO
50% /
_om B IZQUIERDO

40% = TOTAL
30%
20%
10%

0%

ASPLENIA POLIESPLENIA TOTAL
v |

FUENTE: Archivo Clinico del HIM
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TABLA 17

T

TIPO ASPLENIA % POLIESPLENIA % TOTAL %

1 VENTRICULO 28 54% 12 46% 40 100%

MORFOLOGIA VENTRICULO UNICO

MORFOLOGIA DER 16 40% 8 20% 24 60%
MORFOLOGIA 1ZQ 12 30% 4 10% 16 40%
TOTAL 28 70% 12 30% 40 100%

FUENTE: Archivo Clinico del HIM

GRAFICA 17

100% -
90% -
80% -
70% <
60% e = MORFOLOGIA DER
50% - B MORFOLOGIAIZQ
40% < = TOTAL
30%
20%
10%
0%
ASPLENIA POLIESPLENIA TOTAL
= |

|
FUENTE: Archivo Clinico del HIM
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TABLA 18

| TPODEPCA  ASPLENIA %  POLESPLENIA % TOTAL %

PCA PEQUENO 20 25% 9 1% 29 36%
PCA MODERADO 3 4% 1 1% 4 5%
PCA GRANDE 1 1% 0 0% 1 1%
PCA LARGO Y . \ \
TORTUOSO 8 10% 1 1% 9 12%
SUBCLAVIO . \ \
SULMONAR 0 0% 1 1% 1 1%
NO TIENE 18 21% 19 23% 37 45%
TOTAL 50 61% 31 38% 81  100%

FUENTE: Archivo Clinico del HIM

GRAFICA 18

120%
100%
80%
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40% W ASPLENIA
m POLIESPLENIA
20% W TOTAL
0%
O
O
K
R
w |

FUENTE: Archivo Clinico del HIM
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TABLA 19

| @ omEm 6 a6 g ]

OSTIUM SECUNDUM 8 10% 13 16% 21 26%
OSTIUM PRIMUM 5 6% 2 2% 7 9%
SENO VENOSO SUP 4 5% 3 4% 7 9%
AURICULA UNICA 33 41% 13 16% 46 57%

TOTAL 50 62% 31 38% 81 100%

FUENTE: Archivo Clinico del HIM

GRAFICA 19
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FUENTE: Archivo Clinico del HIM
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TABLA 20

| ey s 5 G 6 6

Sl 45 56% 22 27% 67 83%
NO 5 6% 9 11% 14 17%
TOTAL 50 62% 31 38% 81 100%

FUENTE: Archivo Clinico del HIM

GRAFICA 20

100%
90%
80%
70%
60%
50% =NO

NN N

uS|

0,
40%  TOTAL
30%

20%
10%
0%

ASPLENIA POLIESPLENIA TOTAL

FUENTE: Archivo Clinico del HIM
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TABLA 21

-

BALANCEADO 1 1% 8 12% 9 13%
DESBALANCEADO 44 66% 14 21% 58 87%
TOTAL 45 67% 22 33% 67 100%

FUENTE: Archivo Clinico del HIM

GRAFICA 21
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s n TOTAL
30%

20%
10%
0%

NN
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FUENTE: Archivo Clinico del HIM
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TABLA 22

UNA 23 30% 19 23% 42 53%
DOS 12 15% 7 8% 19 23%
> DOS 5 7% 0 0% 5 7%
NINGUNA 10 15% 5 2% 15 17%
TOTAL 50 67% 31 33% 81 100%

FUENTE: Archivo Clinico del HIM

GRAFICA 22

No. CIRUGIAS
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FUENTE: Archivo Clinico del HIM
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TABLA 23

No. CIRUGIAS VIVOS %  MUERTOS % DESCSOENOCE % TOTAL %
UNA 13 26% 9 18% 0 0% 22 44%
DOS 7 14% 5 10% 0 0% 12 24%

>DOS 5 10% 1 2% 0 0% 6 12%
NINGUNA 1 2% 2 4% 7 14% 10 20%
TOTAL 26 52% 17 34% 7 14% 50 100%

FUENTE: Archivo Clinico del HIM

GRAFICA 23

CIRUGIAS EN ASPLENIA (Mortalidad)
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FUENTE: Archivo Clinico del HIM
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TABLA 24

No. CIRUGIAS  VIVOS % MUERTOS % DES CSOEN OCE % TOTAL %
UNA 16 52% 3 10% 0 0% 19 62%
DOS 5 16% 2 6% 0 0% 7 23%

>DOS 0 0% 0 0% 0 0% 0 0%
NINGUNA 2 6% 2 6% 1 3% 5 15%
TOTAL 23 74% 7 23% 1 3% 31 100%

FUENTE: Archivo Clinico del HIM
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TABLA 25
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TABLA 26

[ e ]

FSP BLALOCK . . .
TAUSSIG ASPLENIA % POLIESPLENIA % TOTAL %

1ZQ 12 30% 7 18% 19 48%

DER 18 45% 3 8% 21 53%

TOTAL 30 75% 10 25% 40  100%

FUENTE: Archivo Clinico del HIM
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TABLA 27

EDAD ASPLENIA % POLIESPLENIA % TOTAL %
<1 MES 6 15% 0 0 6 15%
1-5 MESES 12 30% 3 8% 15 38%
6-11 MESES 2 5% 3 8% 5 13%

1-3 ANOS 2 5% 1 3% 3 8%
3-5 ANOS 3 8% 2 5% 5 13%
>5 ANOS 5 13% 1 3% 6 15%
TOTAL 30 75% 10 25% 40 100%

FUENTE: Archivo Clinico del HIM
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TABLA 28

N

EVOLUCION ASPLENIA % POLIESPLENIA % TOTAL %
BUENA 24 60% 10 25% 34 85%
MALA 2 5% 0 0% 2 5%
FATAL 4 10% 0 0% 4 10%
TOTAL 30 75% 10 25% 40 100%

FUENTE: Archivo Clinico del HIM
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TABLA 29

TIPO ASPLENIA % POLIESPLENIA %  TOTAL %
1ZQUIERDO 7 28% 3 12% 10 40%
DERECHO 3 12% 1 4% 4 16%
BILATERAL 4 16% 5 20% 9 36%
GLENN + CERCLAJE 1 4% 0 0% 1 4%
GLENN + CORRECCCION CATVP 1 4% 0 0% 1 4%
TOTAL 16 64% 9 36% 25 100%
FUENTE: Archivo Clinico del HIM
GRAFICA 29
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TABLA 30

FLUJO ANTEROGRADO ASPLENIA % POLIESPLENIA %  TOTAL %
SIN FLUJO 15 60% 6 24% 21 84%
CON FLUJO 1 4% 3 12% 4 16%
TOTAL 16 64% 9 36% 25 100%

FUENTE: Archivo Clinico del HIM
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TABLA 31

EDAD DE REALIZACION ASPLENIA % POLIESPLENIA % TOTAL %
<1ANO 0 0% 0 0% 0 0%
1A 3 ANOS 3 12% 1 4% 4 16%
3a5ANOS 7 28% 3 12% 10 40%
>5 ANOS 6 24% 5 20% 11 44%
TOTAL 16 64% 9 36% 25 100%

FUENTE: Archivo Clinico del HIM
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TABLA 32

EVOLUCION ASPLENIA % POLIESPLENIA % TOTAL %
BUENA 13 52% 4 16% 17 68%
MALA 1 4% 3 12% 4 16%
FATAL 2 8% 2 8% 4 16%
TOTAL 16 64% 9 36% 25 100%

FUENTE: Archivo Clinico del HIM
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TABLA 33

e

ESTADO ACTUAL ASPLENIA % POLIESPLENIA % TOTAL %
VIVOS 31 38% 23 28% 54 66%
MUERTOS 17 21% 7 10% 24 31%
SE DESCONOCE 2 2% 1 1% 3 3%
TOTAL 50 61% 31 38% 81 100%
FUENTE: Archivo Clinico del HIM
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TABLA 34

EDAD A LA DEFUNCION ASPLENIA % POLIESPLENIA % TOTAL %
<1MES 1 4% 1 3% 2 7%
1-5 MESES 3 13% 1 3% 4 16%
6-11 MESES 4 21% 0 0% 4 21%
1-3 ANOS 2 8% 0 0% 2 8%
3-5 ANOS 1 4% 2 8% 3 12%
5-10 ANOS 1 4% 2 8% 3 12%
>10 ANOS 5 21% 1 3% 6 24%
TOTAL 17 75% 7 25% 24 100%

FUENTE: Archivo Clinico del HIM
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TABLA 35

CAUSAS DEFUNCION ASPLENIA % POLIESPLENIA % TOTAL %
CHOQUE CARDIOGENICO POSQX 4 16% 3 11% 7 27%
CHOQUE CARDIOGENICO + ICC 3 14% 2 6% 5 20%
CHOQUE SEPTICO 3 14% 0 0 3 14%
CRISIS DE HIPOXIA 3 14% 1 4% 4 18%
TROMBOEMBOLIA PULMONAR 1 4% 0 0 1 4%
OTRAS 3 13% 1 4% 4 17%
TOTAL 17 75% 7 25% 24 100%

FUENTE: Archivo Clinico del HIM
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TABLA 36

PLAN ACTUAL ASPLENIA % POLIESPLENIA % TOTAL %
SEGUIMIENTO 15 19% 12 13% 29 32%

PTE FS’ESEIsoEﬂ TAR 3 4% 1 1% 3 5%
PTE KTT PRE GLENN 3 4% 4 10% 7 15%

PTE KTT PRE FONTAN 2 2% 0 0 2 2%

PTE QX GLENN 3 4% 2 2% 5 6%

FONTAN 2 2% 2 2% 4 4%

OTROS 1 1% 2 2% 3 3%

SE DESCONOCE 3 4% 1 1% 4 5%
NINGUNO 18 21% 7 5% 24 28%
TOTAL 50 61% 31 38% 81 100%

FUENTE: Archivo Clinico del HIM
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TABLA 37

L e

PROTOCOLO NKX 2.5 ASPLENIA % POLIESPLENIA % TOTAL %
SI 16 20% 11 14% 27 34%
NO 34 41% 20 25% 54 66%
TOTAL 50 61% 31 38% 81 100%
FUENTE: Archivo Clinico del HIM
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TABLA 38

=

MORTALIDAD ASPLENIA % POLIESPLENIA % TOTAL %
VIVEN 9 33% 9 33% 18 67%
MUERTOS 7 26% 2 7% 9 33%
TOTAL 16 59% 11 41% 27 100%
FUENTE: Archivo Clinico del HIM
GRAFICA 38
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TABLA 39

CAUSAS DEFUNCION ASPLENIA % POLIESPLENIA % TOTAL %
CHOQUE CARDIOGENICO POSQX 1 11% 0 0 1 11%
CHOQUE MIXTO 1 11% 1 11% 2 22%
CRISIS DE HIPOXIA 2 22% 0 0 2 22%
TEP 1 11% 0 0 1 11%
OBSTRUCCION FSP 1 11% 0 0 1 11%
FIBRILACION VENTRICULAR 1 11% 1 11% 2 22%
TOTAL 7 78% 2 22% 9 100%
FUENTE: Archivo Clinico del HIM
GRAFICA 39
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