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Sindrome de Heterotaxia Visceral asociado a una cardiopatia
compleja cianégena de flujo pulmonar aumentado y bloqueo
atrioventricular completo: reporte de caso
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PALABRAS CLAVE Resumen El sindrome de heterotaxia visceral o isomerismo visceral es el resultado de una
Heterotaxia; falla en el establecimiento de la asimetria normal izquierda-derecha, durante el desarrollo
Cardiopatia embrionario. Los sindromes de heterotaxia visceral variedad asplenia y poliesplenia estan
congénita; Bloqueo presentes en el 3% de los pacientes con cardiopatia congénita, la incidencia de asplenia es de
atrioventricular; 1:20,000 nacidos vivos. Se presenta el siguiente caso de un recién nacido que fue valorado
México desde el periodo prenatal en el Gltimo trimestre de la gestacion, el cual presentd un sindrome

de isomerismo izquierdo sin interrupcion del segmento hepatico de vena cava inferior, con atrio
Unico y 2 ventriculos, canal atrioventricular completo, sin atresia pulmonar y entrecruzamien-
to de ramas pulmonares, asociado a un bloqueo atrioventricular (AV) congénito, el cual
representé un reto de abordaje diagnostico y sobre todo terapéutico por la asociacion de
cardiopatia ciandgena compleja de flujo pulmonar aumentado y bloqueo AV completo congénito.

KEYWORDS Visceral heterotaxy syndrome associated with complex cyanotic heart disease
Heterotaxy; increased pulmonary flow and complete atrioventricular block: case report

Congenital heart

disease; Abstract Visceral heterotaxy syndrome or Visceral Isomerism is the result of a failure in the
Atrioventricular establishment of left-right asymmetry normally during embryonic development. Visceral hete-
block; Mexico rotaxy syndromes of asplenia and polysplenia variety are present in 3% of patients with con-

genital heart disease, the incidence of asplenia is 1:20.000 live births. We present the following
case of a newborn who was assessed from the prenatal period in the last trimester of pregnancy,
which presented a syndrome of left isomerism without interruption of hepatic segment of infe-
rior vena cava, with single atrium and two ventricles, channel complete atrioventricular with
pulmonary atresia and pulmonary branches intersecting associated with atrioventricular block
(AV) congenital, which represented a challenge for diagnostic approach and therapeutic espe-
cially for complex cyanotic CHD association of increased pulmonary blood flow and congenital
complete AV block.
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Introduccion

La heterotaxia visceral es el resultado de una falla en el
establecimiento de la asimetria normal izquierda-derecha
durante el desarrollo embrionario. Representa el 30% de los
ninos con malposicion cardiaca, y el 45% de mortalidad atri-
buida a esta patologia. Se ha estimado que de 4 a 10 nifios
nacidos vivos por 1,000 tienen una malformacion cardiaca,
40% de los cuales son diagnosticados en el primer afo de
vida. Los sindromes de heterotaxia visceral variedad asple-
nia y poliesplenia estan presentes en el 3% de los pacientes
con cardiopatia congénita, la incidencia de asplenia es de
1:20,000 nacidos vivos'>.

Presentacion del caso

Se presenta el caso clinico de una recién nacida femenina,
producto de la gesta 1 de madre de 20 afos de edad aparen-
temente sana, de embarazo normoevolutivo, con control
prenatal irregular desde el 4° mes de gestacion, con 4 con-
sultas en total, se niegan amenazas de aborto y de parto
pretérmino, se realizaron 3 ultrasonidos (US) obstétricos,
reportando en medio privado una probable anomalia de Ebs-
tein. Acude a valoracion por Medicina Materno-fetal y Car-
diopediatria de nuestro Instituto, diagnosticando un canal
AV con cabalgamiento aodrtico del 50%, sin lograr observar
vaso pulmonar. Se obtiene de término via abdominal, con un
peso al nacer de 2,498 g, talla 45 cm, Apgar 8-9, perimetro
cefalico 34 cm, perimetro toracico 31 cm, perimetro abdo-
minal 28 cm, frecuencia cardiaca 99x’, frecuencia respira-
toria 35x”, saturacion 98%. Se mantuvo en la Unidad de
Cuidados Intensivos Neonatales, present6 bradicardia a par-
tir del 2° dia de vida, desaturacion a partir del 3° dia de
vida entre 80% y 85%, por lo cual se dejo con oxigeno a flujo
indirecto inicialmente y posteriormente, al 4° dia de vida se
decide su intubacion orotraqueal. Fue valorado por Cardio-
pediatria al primer dia de vida, estableciendo los siguientes
hallazgos ecocardiograficos: situs ambiguo, yuxtaposicion
aorto-cava a la izquierda, levocardia, retornos venosos
sistémicos y pulmonares normales, cavidad atrial Unica, con

escaso remanente superior del septum interatrial, valvula
atrioventricular Unica, con insuficiencia leve de su porcion
izquierda, con inserciones en la pared libre de ambos ven-
triculos, con un diametro de 15 mm, defecto septal inter-
ventricular en su porcién de entrada, con cabalgamiento
aortico mayor del 50%, desplazamiento anterior y a la dere-
cha del septum infundibular, anillo adrtico de 5 mm (Z -3),
anillo pulmonar de 10 mm (Z +4), tronco de la arteria pul-
monar 10 mm (Z +4), se observa entrecruzamiento de ra-
mas pulmonares, rama derecha 4 mm (Z +1), rama izquierda
4.5 mm (Z +2), arco aortico izquierdo sin obstruccion. Se
establecio diagnostico de heterotaxia visceral variedad po-
liesplenia (fig. 1). El paciente requeria para su correccion
una cirugia de tipo univentricular tipo Damus Kaye Stensen
modificada, la cual consiste en garantizar el flujo sistémico
al seccionar el tronco pulmonar y anastomosarlo a la por-
cion ascendente de la aorta, colocar una fistula sistémico
pulmonar tipo Blalock Taussig modificado, y colocar un mar-
capaso definitivo, todo ello, conlleva una alta mortalidad
operatoria, es por esto que requeria atencion en 3° nivel.

Se mantuvo con manejo a base de furosemida, espirono-
lactona y captopril, se agregé dobutamina, mantuvo fre-
cuencia cardiaca entre 65-70x’ a pesar de manejo, se
diagnostico un bloqueo atrioventricular completo. Se solici-
to su traslado a 3° nivel de atencion, sin lograr su traslado,
presentando paro cardiorrespiratorio a los 13 dias de vida,
sin revertir a maniobras avanzadas de reanimacion.

Discusion

Este tipo de sindromes representan un reto diagnodstico y
terapéutico para un Servicio de Medicina Materno Fetal, asi
como para el servicio de Cardiologia Pediatrica y de Cirugia
Cardiovascular, ya que se requiere de toda una infraestruc-
tura desde el punto de vista cardiovascular para ofrecer de
manera oportuna el tratamiento quirirgico, hemodinamico
y electrofisiologico adecuado para este tipo de pacientes
con el fin de ofrecer una mejor sobrevida.

Nuestro caso tiene la particularidad de que no presento
interrupcion del segmento hepatico de vena cava inferior,

Figura 1 A) Radiografia de térax muestra situs ambiguo, higado central, cardiomegalia grado 1V, flujo pulmonar aumentado. B)
Electrocardiograma muestra bloqueo AV completo, con una frecuencia ventricular de 65x’ y una frecuencia atrial de 115x”", eje P
+150°, eje QRS +130°, ondas R puras en V1 y V6, patron RS de V2 a V5. C) Eje apical 4 camaras en el que se observa una cavidad
atrial Unica, con valvula atrioventricular Unica, 2 ventriculos con un defecto septal interventricular amplio, con Doppler color se

observa doble jet regurgitante de la valvula AV Unica.
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hallazgo caracteristico (95%) en este tipo de sindromes de
isomerismo izquierdo, mas no determinante para clasificar
este tipo de cuadros sindromaticos, sin embargo, se reque-
riria de un estudio angiografico para demostrar este hallaz-
go, por otro lado, si se relacioné en el periodo neonatal con
la presentacion de un bloqueo atrioventricular congénito
que fue determinante para el cuadro de defuncion del pa-
ciente. Por tratarse de una cardiopatia de flujo pulmonar
aumentado, requirié de manejo con dilreticos de asa e inhi-
bidores de la enzima convertidora de angiotensina.

Se intento su traslado a 3er nivel de atencion ya que el
paciente requeria para su correccion una cirugia de tipo
univentricular tipo Damus Kaye Stensen modificada la cual
consiste en garantizar el flujo sistémico al seccionar el
tronco pulmonar y anastomosarlo a la porcidon ascendente
de la aorta, colocar una fistula sistémico pulmonar tipo
Blalock Taussig modificado, y finalmente colocar un marca-
paso definitivo, todo ello conlleva una alta mortalidad ope-
ratoria, dado que No contamos con este tipo de servicio e
infraestructura en nuestro hospital, se intento su traslado.

Conclusion

Los sindromes de heterotaxia visceral son enfermedades ra-
ras pero diagnosticables en el periodo neonatal como este
caso, que requieren de una atencion de alta especialidad
por parte del personal que asume la responsabilidad de
atender estos casos, asi como de una infraestructura ade-
cuada desde el punto de vista cardiovascular que pueda re-
solver de manera oportuna y con éxito en la sobrevida y
morbilidad de estos pacientes tan complejos.

Asimismo, se debe insistir que la deteccion prenatal de
este tipo de casos es fundamental que se realice en las
primeras 18 a 22 semanas de gestacion con el fin de esta-
blecer las estrategias terapéuticas necesarias para decidir

continuar con la gestacion o sugerir la terminacion de la
misma en base a un comité de ética que oriente a los padres
exponiendo el tipo de complejo sindromatico y el prondstico
de sobrevida del paciente.
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