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Presentamos un caso de s�ındrome poliespl�enico del adulto acompañado de bazo hendido que

conten�ıa un hemangioma cavernoso y una arteria subclavia derecha aberrante. Los pacientes

con este s�ındrome fallecen habitualmente en la infancia y rara vez alcanzan la edad adulta.

La anomal�ıa vascular acompañante m�as frecuente es una agenesia de vena cava inferior con

continuaci�on por vena �acigos y hemi�acigos. Las anomal�ıas vasculares arteriales son m�as

bien excepcionales, y, en los estudios publicados, se han descrito varios casos cl�ınicos donde

el s�ındrome poliespl�enico de la infancia se acompañaba de f�ıstulas arteriovenosas pulmonares o

de una arteria hep�atica principal que se originaba a partir de la arteria mesent�erica superior. El

caso presentado en este informe parece ser el primero de s�ındrome poliespl�enico del adulto con

una arteria subclavia aberrante y un hemangioma cavernoso espl�enico. Las posibles anomal�ıas

vasculares cong�enitas que, en �ultimo t�ermino, podr�ıan acompañar el s�ındrome poliespl�enico del

adulto son cl�ınicamente importantes para determinar el tratamiento del paciente y planificar las

intervenciones vasculares finales.

El s�ındrome poliespl�enico (SP), un subtipo de situs

ambiguo, es una malformaci�on cong�enita excep-

cional. Los pacientes suelen fallecer en la primera

infancia siendo lamuerte secundaria a las anomal�ıas

card�ıacas que forman parte del s�ındrome. En adultos

el diagn�ostico del s�ındrome s�olo se establece por

casualidad. El SP es un grupo de anomal�ıas con

numerosas afectaciones musculares1 Las anomal�ıas

vasculares suelen ser de origen venoso, siendo la

m�as frecuente la interrupci�on de la vena cava

inferior (VCI) con la continuaci�on de la �acigos-

hemi�acigos. Las anomal�ıas arteriales relacionadas

con el s�ındrome son poco frecuentes. Suelen

observarse en la infancia y los casos descritos

incluyen una arteria hep�atica principal que se ori-

gina de la arteria mesent�erica superior, que es una

variaci�on frecuente de la anatom�ıa2 y una f�ıstula

arteriovenosa pulmonar3 En el SP se ha descrito un

bazo hendido pero tambi�en es excepcional4

Presentamos un caso de SP acompañado de arte-

ria subclavia derecha aberrante (ASDA). Considera-

mos que, entre los estudios publicados que abordan

la ASDA como parte del grupo de las anomal�ıas del

desarrollo incluido el SP, es el primer caso descrito.

En esta paciente, la presencia de un hemangioma

dentro del bazo hendido es otro aspecto de inter�es

comparado con otros casos de poliesplenia similares.

CASO CL�INICO

Una mujer de 26 años de edad se present�o en el

departamento de neumolog�ıa de nuestro hospital
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refiriendo disfagia y disnea. El examen f�ısico no

mostr�o hallazgos de inter�es excepto la presencia de

una masa en el cuadrante abdominal superior

izquierdo. Las pruebas de laboratorio y las de

funci�on pulmonar fueron normales. La radiograf�ıa

de t�orax revel�o un mediastino m�as ancho de lo nor-

mal. La ecograf�ıa abdominal puso de manifiesto un

aumento de tamaño del l�obulo hep�atico izquierdo,

un bazo de forma irregular, y una masa espl�enica

ecog�enica s�olida. La tomograf�ıa computarizada

(TC) del t�orax revel�o una vena cava superior

(VCS) duplicada, una ASDA que comprim�ıa el

es�ofago y una ligera indentaci�on de la tr�aquea

(fig.1). La compresi�on de la ASDA se observ�o

mediante las im�agenes reformateadas de la TC y las

investigaciones esofagogr�aficas (fig.2). El h�ıgado,

ves�ıcula biliar y est�omago se encontraban en

posici�on normal. El coraz�on era de tamaño normal y

se localizaba en el lado izquierdo.

El examen TC trif�asico del abdomen revel�o lo

siguiente: aumento de tamaño del l�obulo hep�atico

izquierdo, ausencia de porci�on infrahep�atica de la

VCI con venas hep�aticas que drenaban en una VCI

suprahep�atica corta, cola pancre�atica m�as pequeña,

ciego en el lado izquierdo localizado lateralmente,

vena mesent�erica superior del lado izquierdo que

acompañaba una malrotaci�on intestinal (fig.3) y

un bazo localizado en el cuadrante superior

izquierdo y dividido en dos por una profunda cisura.

La masa espl�enica se caracteriz�o por un realce

nodular perif�erico y estasis vascular en las fases

portal y venosa tard�ıa, lo que era sugestivo de

hemangioma (fig.4). El sistema genitourinario y el

coraz�on eran normales, sin anomal�ıas en las inves-

tigaciones adicionales con una pieloraf�ıa intrave-

nosa y una ecocardiograf�ıa, respectivamente.

La paciente rechaz�o el tratamiento quir�urgico

ofrecido con respecto a los s�ıntomas de disfagia y dis-

nea secundarios a la ASDA. Por esta raz�on, se

instaur�o tratamiento m�edico (dieta apropiada,

f�armacos procin�eticos y broncodilatadores). A los 6

meses de iniciar el tratamiento m�edico, la paciente

refiri�o una mejora parcial de los s�ıntomas.

DISCUSI �ON

El ‘‘situs ambiguo’’ o ‘‘heterotaxia’’ se define como la

localizaci�on irregular, anormal, de los �organos vis-

cerales1 Se especula que es secundario a infecciones

intrauterinas que acontecen en la quinta semana del

embarazo5

En este proceso no est�a presente una caracter�ıs-

tica anormal individual sino que se detecta un grupo

de anomal�ıas. El s�ındrome poliespl�enico es una de

las dos subcategor�ıas de situs ambiguo. Las ano-

mal�ıas m�as frecuentes del s�ındrome son dos o m�as

bazos, la localizaci�on anormal de las v�ısceras

Fig 1. TC a nivel del mediastino superior que muestra

la duplicaci�on de la vena cava superior. Se observa la

compresi�on de la arteria subclavia derecha aberrante en la

tr�aquea, lo que da lugar a una estenosis de su luz (flecha).

Fig.2. Esofagograf�ıa que demuestra la compresi�on

extr�ınseca del m�usculo liso por la arteria subclavia

derecha aberrante.
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abdominales (57-80%), la continuidad �acigos-

hemi�acigos acompañada de la terminaci�on

infrahep�atica de la vena cava inferior (65%), vena

cava superior bilateral (50%) y anomal�ıas card�ıa-

cas6,7 (defecto septal auricular y ventricular,

malposici�on card�ıaca). En una revisi�on de los estu-

dios publicados no se encontraron art�ıculos sobre

arteria subclavia aberrante asociada al s�ındrome. La

ASDA es la anomal�ıa cong�enita m�as frecuente del

arco a�ortico y es secundaria a un defecto

embriol�ogico como el SP8 Suele ser asintom�atica y

s�olo se diagnostica casualmente. Rara vez, puede

comprimir las estructuras pr�oximas y causar disfagia

y, con menos frecuencia, disnea, como en el caso de

la paciente descrita en el presente caso cl�ınico9 En

los casos sintom�aticos o en presencia de aneurisma

de la ra�ız de la ASDA, el tratamiento es la cirug�ıa.

Puede usarse una torocotom�ıa derecha-izquierda,

un abordaje cervical o una esternotom�ıa media o

una combinaci�on de �estas. Sin embargo, el m�etodo

de correcci�on m�as apropiado es un abordaje supra-

clavicular derecho, en particular en adultos10 En

pacientes no candidatos a un procedimiento

quir�urgico, el tratamiento m�edico o la dilataci�on

endosc�opica puede mejorar transitoriamente la

disfagia.

La mayor parte de los pacientes con el s�ındrome

fallecen antes de los 5 años de edad como conse-

cuencia de las anomal�ıas card�ıacas graves. Los

pacientes sin anomal�ıas o con defectos card�ıacos

s�olo menores comprenden el 5-10% de aquellos

con el s�ındrome y llegan a la edad adulta sin

s�ıntomas. El s�ındrome tambi�en puede acompañarse

de un aumento de tamaño del l�obulo hep�atico

izquierdo, una vena porta preduodenal, cuyo curso

es anterior al duodeno y a la cabeza del p�ancreas, un

p�ancreas corto, duplicaci�on del ur�eter, agenesia

renal e hipoplasia renal. S�olo se han descrito dos

casos de SP en los que la forma del bazo era ambigua,

como la paciente presentada11Previamente en los

estudios publicados en ingl�es no se ha descrito una

masa espl�enica asociada al SP. Hasta lo que conocen

los autores, tampoco se hab�ıa descrito un heman-

gioma cavernoso espl�enico, una lesi�on vascular

asociada a SP.

El s�ındrome puede acompañarse de lesiones vas-

culares poco frecuentes, como un hemangioma del

bazo o anomal�ıas arteriales, como una arteria

subclavia derecha aberrante. Por lo tanto, los cono-

cimientos sobre las posibles malformaciones vascu-

lares y abdominales que acompañan al s�ındrome,

que es consecuencia de un desarrollo embriol�ogico

anormal, pueden ser importantes con respecto a la

estrategia cl�ınica y a los procedimientos intervencio-

nistas que se efectuar�an durante la vida del paciente.

Las anomal�ıas vasculares del desarrollo que acom-

pañan al SP merecen especial atenci�on y han de

evaluarse cuidadosamente.
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