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Sindrome poliesplénico del adulto asociado a
arteria subclavia derecha aberrante y
hemangioma esplénico: caso clinico

Tarkan Ergun', Hatice Lakadamyali', Hiiseyin Lakadamyali® y Olcay Eldem’, Alanya,
Turquia

Presentamos un caso de sindrome poliesplénico del adulto acompariado de bazo hendido que
contenia un hemangioma cavernoso y una arteria subclavia derecha aberrante. Los pacientes
con este sindrome fallecen habitualmente en la infancia y rara vez alcanzan la edad adulta.
La anomalia vascular acompafante mas frecuente es una agenesia de vena cava inferior con
continuacién por vena &cigos y hemidcigos. Las anomalias vasculares arteriales son mas
bien excepcionales, y, en los estudios publicados, se han descrito varios casos clinicos donde
el sindrome poliesplénico de la infancia se acompanaba de fistulas arteriovenosas pulmonares o
de una arteria hepatica principal que se originaba a partir de la arteria mesentérica superior. El
caso presentado en este informe parece ser el primero de sindrome poliesplénico del adulto con
una arteria subclavia aberrante y un hemangioma cavernoso esplénico. Las posibles anomalias
vasculares congénitas que, en ultimo término, podrian acompaniar el sindrome poliesplénico del
adulto son clinicamente importantes para determinar el tratamiento del paciente y planificar las

intervenciones vasculares finales.

El sindrome poliesplénico (SP), un subtipo de situs
ambiguo, es una malformacién congénita excep-
cional. Los pacientes suelen fallecer en la primera
infancia siendo la muerte secundaria a las anomalias
cardiacas que forman parte del sindrome. En adultos
el diagnéstico del sindrome sdlo se establece por
casualidad. El SP es un grupo de anomalias con
numerosas afectaciones musculares' Las anomalias
vasculares suelen ser de origen venoso, siendo la
mas frecuente la interrupcion de la vena cava
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inferior (VCI) con la continuacion de la 4cigos-
hemidcigos. Las anomalias arteriales relacionadas
con el sindrome son poco frecuentes. Suelen
observarse en la infancia y los casos descritos
incluyen una arteria hepatica principal que se ori-
gina de la arteria mesentérica superior, que es una
variacién frecuente de la anatomia® y una fistula
arteriovenosa pulmonar’ En el SP se ha descrito un
bazo hendido pero también es excepcional®
Presentamos un caso de SP acompafiado de arte-
ria subclavia derecha aberrante (ASDA). Considera-
mos que, entre los estudios publicados que abordan
la ASDA como parte del grupo de las anomalias 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 interés
comparado con otros casos de poliesplenia similares.

CASO CLINICO

Una mujer de 26 afios de edad se presentd en el
departamento de neumologia de nuestro hospital
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Fig 1. TC a nivel del mediastino superior que muestra
la duplicacion de la vena cava superior. Se observa la
compresion de la arteria subclavia derecha aberrante en la
trdquea, lo que da lugar a una estenosis de su luz (flecha).

compresion

Fig.2. Esofagografia que demuestra la
extrinseca del musculo liso por la arteria subclavia
derecha aberrante.

refiriendo disfagia y disnea. El examen fisico no
mostro hallazgos de interés excepto la presencia de
una masa en el cuadrante abdominal superior
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izquierdo. Las pruebas de laboratorio y las de
funciéon pulmonar fueron normales. La radiografia
de torax reveld un mediastino mas ancho de lo nor-
mal. La ecografia abdominal puso de manifiesto un
aumento de tamafio del 16bulo hepatico izquierdo,
un bazo de forma irregular, y una masa esplénica
ecogénica solida. La tomografia computarizada
(TC) del térax revelé6 una vena cava superior
(VCS) duplicada, una ASDA que comprimia el
esdfago y una ligera indentaciéon de la trdquea
(fig.1). La compresion de la ASDA se observd
mediante las imagenes reformateadas de la TC y las
investigaciones esofagogréaficas (fig.2). El higado,
vesicula biliar y estomago se encontraban en
posicion normal. El corazon era de tamafio normal y
se localizaba en el lado izquierdo.

El examen TC trifasico del abdomen reveld lo
siguiente: aumento de tamario del 16bulo hepatico
izquierdo, ausencia de porcién infrahepatica de la
VCI con venas hepdticas que drenaban en una VCI
suprahepatica corta, cola pancredtica mas pequefia,
ciego en el lado izquierdo localizado lateralmente,
vena mesentérica superior del lado izquierdo que
acompafiaba una malrotacion intestinal (fig.3) y
un bazo localizado en el cuadrante superior
izquierdo y dividido en dos por una profunda cisura.
La masa esplénica se caracterizd por un realce
nodular periférico y estasis vascular en las fases
portal y venosa tardia, lo que era sugestivo de
hemangioma (fig.4). El sistema genitourinario y el
corazdn eran normales, sin anomalias en las inves-
tigaciones adicionales con una pielorafia intrave-
nosa y una ecocardiografia, respectivamente.

La paciente rechazd el tratamiento quirtrgico
ofrecido con respecto a los sintomas de disfagia y dis-
nea secundarios a la ASDA. Por esta razon, se
instauré tratamiento médico (dieta apropiada,
farmacos procinéticos y broncodilatadores). A los 6
meses de iniciar el tratamiento médico, la paciente
refirié una mejora parcial de los sintomas.

DISCUSION

El ““situs ambiguo” o ““heterotaxia” se define como la
localizacion irregular, anormal, de los 6rganos vis-
cerales' Se especula que es secundario a infecciones
intrauterinas que acontecen en la quinta semana del
embarazo’

En este proceso no esta presente una caracteris-
tica anormal individual sino que se detecta un grupo
de anomalias. El sindrome poliesplénico es una de
las dos subcategorias de situs ambiguo. Las ano-
malias mas frecuentes del sindrome son dos o mas
bazos, la localizacion anormal de las visceras
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Fig.3. TC caudal al origen de la arteria mesentérica
superior que muestra la ausencia de vena cava inferior
infrahepdtica, vena hemiacigos prominente (flecha
blanca), pequenia cola del pancreas (flecha negra), apelo-
tonamiento del colon a la derecha e intestino delgado en
el lado izquierdo del abdomen. La vena mesentérica
superior se localiza medialmente, acompafiando la
malrotacion intestinal.

Fig.4. TC a través del bazo que muestra una masa con

realce periférico del contraste compatible con un
hemangioma en el bazo hendido (flecha).

abdominales (57-80%), la continuidad acigos-
hemidcigos acompafiada de la terminacion
infrahepdética de la vena cava inferior (65%), vena
cava superior bilateral (50%) y anomalias cardia-
cas®’ (defecto septal auricular y ventricular,
malposicién cardiaca). En una revision de los estu-
dios publicados no se encontraron articulos sobre
arteria subclavia aberrante asociada al sindrome. La
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ASDA es la anomalia congénita mdés frecuente del
arco aortico y es secundaria a un defecto
embrioldgico como el SP® Suele ser asintomatica y
solo se diagnostica casualmente. Rara vez, puede
comprimir las estructuras préximas y causar disfagia
y, con menos frecuencia, disnea, como en el caso de
la paciente descrita en el presente caso clinico’ En
los casos sintomaticos o en presencia de aneurisma
de la raiz de la ASDA, el tratamiento es la cirugia.
Puede usarse una torocotomia derecha-izquierda,
un abordaje cervical o una esternotomia media o
una combinacién de éstas. Sin embargo, el método
de correccion mas apropiado es un abordaje supra-
clavicular derecho, en particular en adultos'® BEn
pacientes no candidatos a un procedimiento
quirurgico, el tratamiento médico o la dilatacion
endoscopica puede mejorar transitoriamente la
disfagia.

La mayor parte de los pacientes con el sindrome
fallecen antes de los 5 afios de edad como conse-
cuencia de las anomalias cardiacas graves. Los
pacientes sin anomalias o con defectos cardiacos
s6lo menores comprenden el 5-10% de aquellos
con el sindrome y llegan a la edad adulta sin
sintomas. El sindrome también puede acompariarse
de un aumento de tamafo del l6bulo hepatico
izquierdo, una vena porta preduodenal, cuyo curso
es anterior al duodeno y a la cabeza del pancreas, un
pancreas corto, duplicacion del uréter, agenesia
renal e hipoplasia renal. Sélo se han descrito dos
casos de SP en los que la forma del bazo era ambigua,
como la paciente presentada''Previamente en los
estudios publicados en inglés no se ha descrito una
masa esplénica asociada al SP. Hasta lo que conocen
los autores, tampoco se habia descrito un heman-
gioma cavernoso esplénico, una lesion vascular
asociada a SP.

El sindrome puede acompafiarse de lesiones vas-
culares poco frecuentes, como un hemangioma del
bazo o anomalias arteriales, como una arteria
subclavia derecha aberrante. Por lo tanto, los cono-
cimientos sobre las posibles malformaciones vascu-
lares y abdominales que acompafnan al sindrome,
que es consecuencia de un desarrollo embrioldgico
anormal, pueden ser importantes con respecto a la
estrategia clinica y a los procedimientos intervencio-
nistas que se efectuaran durante la vida del paciente.
Las anomalias vasculares del desarrollo que acom-
pafian al SP merecen especial atencion y han de
evaluarse cuidadosamente.
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