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Existen  enfermedades  que  condicionan  una  alteración  en
la  colocación  de  los  órganos,  como  el  situs  inversus  o  el
situs  ambigous  o  heterotaxia.  Este  último  se divide  en
2  subcategorías:  síndrome  de  heterotaxia  asociado  a  polies-
plenia  o  asplenia1,2.  El síndrome  de  heterotaxia  asociado a
poliesplenia  (SHP)  es  un cuadro  clínico  caracterizado  por
la  presencia  de  diversas  anormalidades  vasculares  y  en  la
posición  de  los  órganos  abdominales,  malformaciones  car-
díacas  y alteraciones  gastrointestinales,  como  malrotación
intestinal,  páncreas  corto  o  alteraciones  de  la  vía  biliar,
junto  con  la  presencia  de  múltiples  bazos  en la  mayor  parte
de  los  casos.  No  existe  ninguna  alteración  patognomónica,
siendo  el  conjunto  de  estas  anormalidades  el  que  conforma
el  diagnóstico2-4. Su etiología  no  es bien  conocida;  exis-
ten  casos  hereditarios,  si  bien  la  mayoría  son esporádicos.
Se  han  descrito  numerosos  factores  genéticos,  embriológi-
cos  y teratogénicos  que  parecen  influir  en  una  alteración
en  el  proceso  de  lateralización  durante  el  periodo  embrio-
nario,  si  bien  aún  no  existe  nada  concluyente4. El  SHP es
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un síndrome  poco  habitual,  y  su incidencia  se  estima  en
2,5/100.000  nacidos  vivos3,5. El pronóstico  del  SHP  es muy
malo,  puesto  que  la mayoría  de  los  casos  (50-90%)  aso-
cian  malformaciones  cardiacas  graves  que  acaban  con  la
vida  del niño  antes  de los 5 años  de edad,  de  forma  que
tan  solo  el  5-10%  de los  casos  llega  a la  edad  adulta1-3,5.
Las  imágenes  que  se exponen  a  continuación  pertenecen
a  un paciente  adulto que padece  un  SHP.  En  la ecografía
se  observa  la  alteración  en  la posición  del hígado,  que  se
encuentra  centralizado  en  abdomen,  y del  estómago,  que  se
sitúa  en el  hemiabdomen  derecho  junto  con  2 nódulos  pro-
bablemente  esplénulos  (fig.  1A).  En  el  estudio  eco-doppler
la  relación  de  los  vasos  mesentéricos  está  invertida:  la  arte-
ria  se  sitúa  a  la  derecha  y  la  vena a la  izquierda,  lo  cual
sugiere  una  malrotación  intestinal  asociada  (fig. 1B). La
malrotación  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-
grafía  (fig.  2A-C)  y se  evidencian  nuevas  alteraciones:  un
páncreas  corto  o truncado  (fig.  3A,C),  la  vena  porta  con
una  disposición  anómala  preduodenal  (fig. 3C)  y  la  vena
cava  inferior  interrumpida  que  se continúa  con la  vena  áci-
gos,  sin  que  exista  la porción  de vena cava  retrohepática
(fig. 3B).
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Figura  1  A) Ecografía  abdominal.  Poliesplenia  derecha:  en  la  región  pararrenal  derecha  se  observan  2 nódulos  isoecogénicos  con

el parénquima  hepático  compatibles  con  bazos.  B)  Ecografía  abdominal  con  doppler.  Inversión  en  la  relación  normal  de  los  vasos

mesentéricos, observándose  la  arteria  a  la  derecha  (flecha  blanca)  y  la  vena  a  la  izquierda  (flecha  negra).  C)  Enema  opaco  de colon

con bario.  Marco  colónico  situado  en  el hemiabdomen  derecho.

Figura  2  A) Corte  coronal  de  RM  potenciada  en  T2 (SSFSE).  En  el hipocondrio  derecho  se  observan  al  menos  5  nódulos  compatibles

con poliesplenia  derecha,  el hígado  centralizado  en  el  abdomen  y  el  estómago  en  el hemiabdomen  derecho.  B)  Corte  axial  de  RM

potenciada en  T2  (FRFSE).  Inversión  en  la  relación  normal  de los vasos  mesentéricos  (flecha  blanca:  arteria  mesentérica;  flecha

negra: vena  mesentérica),  ya  observada  en  la  ecografía.  C)  Corte  axial  de RM  potenciada  en  T1  (SPGR  opuesto  de  fase).  Marco

colónico situado  en  el  hemiabdomen  derecho  y  las  asas  del  intestino  delgado  agrupadas  en  el  hemiabdomen  izquierdo,  sugerente

de malrotación  intestinal.
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Figura  3  A) Corte  coronal  de  RM potenciada  en  T2  (SSFSE).  Páncreas  truncado:  nódulo  hipointenso  en  la  zona  media  del  abdomen

(*). B)  Corte  axial  de  RM  potenciada  en  T2  (FRFSE).  Hígado  dispuesto  en  la  línea  media,  con  gran  parte  del lóbulo  izquierdo  situado

en el  hipocondrio  izquierdo.  Cámara  gástrica  situada  en  el  hipocondrio  derecho  junto  con  al  menos  5  bazos.  En  este  corte  también

llama la  atención  la  ausencia  de  vena  cava  retrohepática  junto  con  la  vena ácigos  (flecha  blanca)  y  la  hemiácigos  (flecha  negra)

aumentadas  de  tamaño  que  enlazan  inferiormente:  la  vena ácigos  con  la  vena  cava  inferior  y  la  vena hemiácigos  con  la  vena  renal

izquierda. C)  Corte  axial  de  RM potenciada  en  T2 (FRFSE).  Vena  porta  en  situación  anómala  preduodenal  (o).  Páncreas  truncado  en

la línea  media  del  abdomen  (*).
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