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Resumen

Introduccion: El sindrome de heterotaxia (SH) es una condicién rara que ocurre en
aproximadamente 1 de cada 10.000 recién nacidos que se caracteriza por presentar diversas
anomalias en la posicidn de los 6rganos y de los vasos respecto a la linea media, distintas a la
asimetria tipica esperada en la anatomia normal (situs solitus) o su imagen especular exacta (situs
inversus). Se divide en dos subcategorias: heterotaxia con asplenia o isomerismo derecho (ausencia
congénita de bazo y duplicacion de estructuras del lado derecho) y heterotaxia asociada con
poliesplenia o isomerismo izquierdo (presencia de multiples bazos accesorios y duplicacion de
estructuras del lado izquierdo). Hasta el 75% de los pacientes con poliesplenia tienen
malformaciones cardiacas significativas, como defectos del colchén endocardico, ventriculo derecho
de doble salida, obstruccién del corazén izquierdo y retorno venoso anomalo.

Caso clinico: Paciente mujer de 13 afos diagnosticada de malrotacion intestinal a los 10 afos tras
realizar un transito digestivo por dolor abdominal intermitente, evidenciando una disposicion del
colon invertida con el ciego a la izquierda, tras lo cual se realizé una apendicectomia profilactica
abierta. Consulté por dolor abdominal de 1 semana de evolucion localizado en flanco izquierdo. En la
exploracion presentaba dolor a la palpacién en hemiabdomen izquierdo con sensacion de masa a ese
nivel. La analitica demostré discreta leucocitosis con neutrofilia. Se realizé6 TC abdominal que
informd de poliesplenia, observando el bazo mas caudal, de aproximadamente 7,2 cm marcadamente
hipodenso con realce capsular y torsion de su hilio correspondiente a un infarto esplénico, alteracion
en la posicidn del colon ya conocida, aorta a la derecha y cava a la izquierda, y hepatomegalia con
crecimiento del LHI y del caudado. Se intervino mediante laparoscopia hallando bazo ectopico
infartado en flanco izquierdo con 2 pediculos vasculares largo y torsionados. Se realizd
esplenectomia mediante seccion del pediculo vascular y extraccion a través de la cicatriz de la
apendicectomia previa. El postoperatorio fue satisfactorio, siendo alta al 3* dia. Con el nuevo
diagndstico de sindrome de heterotaxia con poliesplenia se derivd a Cardiologia para descartar
patologia.

Discusion: La torsion del bazo ectdpico es la principal complicacion de un bazo mévil, aunque es
infrecuente con una incidencia del 0,5%. El incremento de la motilidad del bazo resulta de la
ausencia o la laxitud de los ligamentos de soporte (ligamento gastroesplénico y esplenorrenal) que
fijan el bazo a su posiciéon normal. La mayoria de los pacientes con bazo ectdpico permanecen
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asintomaticos y se diagnostican al palpar la tumoracién abdominal o como hallazgo incidental en una
prueba de imagen. La clinica aparece cuando se complica por torsién aguda o recurrente, que
produce esplenomegalia y, al evolucionar, infarto o rotura. El tratamiento debe ser quirdrgico para
prevenir o tratar las posibles complicaciones, descritas hasta en el 65% de los casos no tratados.
Aunque la torsion del bazo ectopico es rara, se debe reconocer como una causa de abdomen agudo.
Por otro lado, la asociacion a cardiopatias congénitas del SH y la gravedad de la misma sigue siendo
un determinante principal del prondstico a largo plazo de los pacientes, por lo que tras el
diagndstico es imprescindible un estudio cardiolégico completo.

0009-739X © 2019 AEC. Publicado por Elsevier Espafia, S.L.U. Todos los derechos reservados



