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Hallazgos radiologicos por ecografia y resonancia magnética en
un sindrome de heterotaxia asociado a poliesplenia en un adulto

Ultrasound and magnetic resonance findings in a heterotaxia syndrome
associated with a multiple spleens in an adult
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Existen enfermedades que condicionan una alteracion en
la colocacion de los dérganos, como el situs inversus o el
situs ambigous o heterotaxia. Este ultimo se divide en
2 subcategorias: sindrome de heterotaxia asociado a polies-
plenia o asplenia’?. El sindrome de heterotaxia asociado a
poliesplenia (SHP) es un cuadro clinico caracterizado por
la presencia de diversas anormalidades vasculares y en la
posicion de los 6rganos abdominales, malformaciones car-
diacas y alteraciones gastrointestinales, como malrotacion
intestinal, pancreas corto o alteraciones de la via biliar,
junto con la presencia de multiples bazos en la mayor parte
de los casos. No existe ninguna alteracion patognomonica,
siendo el conjunto de estas anormalidades el que conforma
el diagndstico’™. Su etiologia no es bien conocida; exis-
ten casos hereditarios, si bien la mayoria son esporadicos.
Se han descrito numerosos factores genéticos, embriologi-
cos y teratogénicos que parecen influir en una alteracion
en el proceso de lateralizacion durante el periodo embrio-
nario, si bien alin no existe nada concluyente®. El SHP es
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un sindrome poco habitual, y su incidencia se estima en
2,5/100.000 nacidos vivos®®. El prondstico del SHP es muy
malo, puesto que la mayoria de los casos (50-90%) aso-
cian malformaciones cardiacas graves que acaban con la
vida del nifio antes de los 5anos de edad, de forma que
tan solo el 5-10% de los casos llega a la edad adulta'>>.
Las imagenes que se exponen a continuacion pertenecen
a un paciente adulto que padece un SHP. En la ecografia
se observa la alteracion en la posicion del higado, que se
encuentra centralizado en abdomen, y del estdmago, que se
sitta en el hemiabdomen derecho junto con 2 nédulos pro-
bablemente esplénulos (fig. 1A). En el estudio eco-doppler
la relacion de los vasos mesentéricos esta invertida: la arte-
ria se sitla a la derecha y la vena a la izquierda, lo cual
sugiere una malrotacion intestinal asociada (fig. 1B). La
malrotacion intestinal también se confirma mediante estu-
dios de enema opaco con bario (fig. 1C). En la resonancia
magnética de abdomen se confirman los hallazgos de la eco-
grafia (fig. 2A-C) y se evidencian nuevas alteraciones: un
pancreas corto o truncado (fig. 3A,C), la vena porta con
una disposicion anémala preduodenal (fig. 3C) y la vena
cava inferior interrumpida que se continta con la vena aci-
gos, sin que exista la porcion de vena cava retrohepatica
(fig. 3B).
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Figura 1  A) Ecografia abdominal. Poliesplenia derecha: en la region pararrenal derecha se observan 2 nddulos isoecogénicos con
el parénquima hepatico compatibles con bazos. B) Ecografia abdominal con doppler. Inversion en la relacion normal de los vasos
mesentéricos, observandose la arteria a la derecha (flecha blanca) y la vena a la izquierda (flecha negra). C) Enema opaco de colon
con bario. Marco colénico situado en el hemiabdomen derecho.

Figura2 A) Corte coronal de RM potenciada en T2 (SSFSE). En el hipocondrio derecho se observan al menos 5nodulos compatibles
con poliesplenia derecha, el higado centralizado en el abdomen y el estomago en el hemiabdomen derecho. B) Corte axial de RM
potenciada en T2 (FRFSE). Inversion en la relacion normal de los vasos mesentéricos (flecha blanca: arteria mesentérica; flecha
negra: vena mesentérica), ya observada en la ecografia. C) Corte axial de RM potenciada en T1 (SPGR opuesto de fase). Marco
coldnico situado en el hemiabdomen derecho y las asas del intestino delgado agrupadas en el hemiabdomen izquierdo, sugerente
de malrotacion intestinal.
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Figura 3

A) Corte coronal de RM potenciada en T2 (SSFSE). Pancreas truncado: nodulo hipointenso en la zona media del abdomen

(*). B) Corte axial de RM potenciada en T2 (FRFSE). Higado dispuesto en la linea media, con gran parte del ldbulo izquierdo situado
en el hipocondrio izquierdo. Camara gastrica situada en el hipocondrio derecho junto con al menos 5bazos. En este corte también
llama la atencion la ausencia de vena cava retrohepatica junto con la vena acigos (flecha blanca) y la hemiacigos (flecha negra)
aumentadas de tamafio que enlazan inferiormente: la vena acigos con la vena cava inferior y la vena hemiacigos con la vena renal
izquierda. C) Corte axial de RM potenciada en T2 (FRFSE). Vena porta en situacion anémala preduodenal (o). Pancreas truncado en
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