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Resumen clínico

Se trató de un recién nacido de sexo femenino de 5 días de
vida extrauterina, de término. Hijo de madre de 24 años sin
antecedentes hereditarios de importancia. Parto eutócico con
peso al nacimiento de 2,800 g. y Apgar de 7/7. En las primeras
horas después del nacimiento, presentó cianosis distal por lo
que se trató con casco cefálico y posteriormente FiO

2 
al 40% y

60%. En la exploración física la niña presentó mucosas secas,
campos pulmonares sin alteraciones, ruidos cardiacos arrítmi-
cos, abdomen blando con hepatomegalia, peristalsis presente
y normal, extremidades eutróficas. En la placa simple de tórax
hubo datos de cardiomegalia, corazón de forma ovoide, con
flujo pulmonar aumentado. En el ecocardiograma se detectó
heterotaxia visceral, ventrículo único, canal atrioventricular
común, comunicación interventricular perimembranosa, per-
sistencia del conducto arterioso, conducto arterial no permea-
ble a vena cava superior más conducto subclavio pulmonar.
En el electrocardiograma el eje estaba desviado a la derecha
con datos sugestivos de crecimiento de ventrículo derecho e
izquierdo. Los estudios de laboratorio informaron: glucosa 37
mg/dL, bilirrubina total: 3.82 mg/dL, calcio: 7.89 mg/dL, mag-
nesio: 1.57 mEq/L transaminasa glutámico oxalacética 32, tran-
saminasa glutámico pirúvica 15, pH 7.28, PCO

2
 42, PO

2
 23,

HCO
3
 19.7, TC0

2
 21, BE-8.2, saturación 30%, Grupo sanguí-

neo “A” Rh+.
Durante los 5 días de vida permaneció con cianosis, poste-

riormente evolucionó con bradicardia, palidez de tegumentos,
hipotensión arterial y en estas condiciones falleció.

Hallazgos anatomopatológicos

En la autopsia no había malformaciones congénitas en el
aspecto externo del cuerpo. Ambos pulmones presentan tres
lóbulos y tres bronquios epiarteriales (figura 1). El corazón
está aumentado de tamaño y peso, la cavidad ventricular iz-
quierda tiene morfología derecha, hay isomerismo atrial dere-
cho, doble vena cava superior con comunicación en la aurícu-
la derecha. Hay un tronco arterial común el cual se origina del
ventrículo izquierdo y en la pared posterior del tronco emer-
gen dos ramas arteriales pulmonares. Existe una cavidad úni-
ca ventricular por presencia de canal auriculoventricular co-
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mún con válvula única que comunica a ambos ventrículos
con inserción de las cuerdas tendinosas en la pared posterior
de ambos ventrículos. Se observa un defecto del septum inte-
ratrial del tipo ostium primum y del tabique interventricular
de tipo perimembranoso. Hay doble sistema de vena cava
inferior que desemboca en la aurícula derecha y pasa a través
del diafragma, hay comunicación venosa anómala pulmonar
sin identificar morfológicamente la desembocadura al atrio o
vena cava inferior y que las ramas son sumamente delgadas y
estenóticas que dificultan su disección. El hígado está au-
mentado de peso y el lóbulo izquierdo tiene morfología dere-
cha y ocupa todo el eje transversal del abdomen (figura 2), el
lecho de la vesícula biliar es central. En el lado derecho del
abdomen hay cuatro bazos de diferente tamaño mide 3 cm. y
el más pequeño mide 0.4 cm. (figura 3).

Diagnósticos anatomopatológicos

Secuencia de lateralidad derecha con anisosplenia

Isomerismo atrial derecho
Asa L ventricular
Doble vena cava superior e inferior
Tronco arterial común
Conexión venosa pulmonar anómala
Canal auriculoventricular con válvula única
Comunicación interauricular tipo ostium primum
Comunicación interventricular tipo perimembranoso
Pulmones trilobulados bilaterales con bronquios
epiarteriales
Dextroisomerismo hepático
Anisosplenia (4 bazos de diferente tamaño)

Comentario clinicopatológico

El isomerismo derecho se caracteriza por situs ambiguo
con lateralidad derecha bilateral asociado a asplenia, el isome-
rismo izquierdo presenta lateralidad izquierda bilateral aso-
ciado a poliesplenia.1 La heterotaxia es el arreglo anormal de
órganos y grandes vasos de manera diferente al arreglo orde-
nado tanto del situs solitus o situs inversus.1 La secuencia de
lateralidad derecha e izquierda es un defecto primario en la
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asimetría normal durante la morfogénesis en los primeros 30
días del desarrollo embrionario.2 El síndrome de asplenia-
poliesplenia es un complejo de malformaciones del situs vis-
ceral con malformaciones cardiacas y extracardiacas. De
acuerdo a Applegate el síndrome de asplenia-poliesplenia
pertenece a un espectro sobrepuesto de anomalías que requie-
ren descripción individualizada en cada caso por lo que reco-
mienda en llamarlo síndrome de heterotaxia.3

El síndrome de asplenia y poliesplenia tiene una inciden-
cia de 1 a 10,000 a 1 en 20,000 recién nacidos vivos,4 su pre-
sentación es generalmente esporádica aunque tiene un reco-
nocido carácter genético ya que está asociado al cromosoma
X5,6 a herencia autosómica dominante,7 autosómica recesiva8

y translocaciones y de lesiones,9 además se han detectado
mutaciones en el gen Conexina 43 que se ha relacionado con
heterotaxia visceroatrial.4

La secuencia de lateralidad derecha o síndrome de Ive-
mark cursa con agenesia del bazo, pulmón trilobular, bron-

quios epiarteriales bilaterales, aurículas derechas bilaterales,
aorta y vena cava inferior yuxtapuestas, implantación mesen-
térica anormal, anomalías renales,2 infecciones cutáneas y res-
piratorias relacionadas con sepsis10 y presencia de cuerpos de
Howell-Jolly de Heinz en eritrocitos.

El síndrome de poliesplenia o secuencia de lateralidad iz-
quierda se caracteriza por presentar pulmón bilobulado con
bronquios hipoarteriales, aurículas izquierdas, retorno veno-
so de la vena cava inferior a la vena ácigos e isomerismo he-
pático,2 en este síndrome las alteraciones viscerales princi-
palmente las cardiacas no son tan graves como en la asplenia.

Landing y col. analizaron los patrones isoméricos bron-
quiales en 5 tipos asociados a la presencia o ausencia del bazo
y en relación a los sexos de los pacientes.11

El bazo puede ser parte del síndrome de asplenia como
está documentado en casos aislados en la literatura. En el in-
forme de Layman en 1968 se presenta un caso con asplenia en
donde el bazo era de aspecto rudimentario.12 Otro caso infor-
mado mostró un síndrome de Ivemak en una niña de dos me-
ses con un bazo de morfología normal, considerando que la
poliesplenia e hipoesplenia son variantes de este síndrome.13

La presencia de un bazo normal en el síndrome de asplenia
con pulmones trilobulados, situs inversus y dextrocardia ha
sido previamente descrito por Epstein y colaboradores.14 Dis-
tefano y colaboradores15 informaron dos gemelos consanguí-
neos, ambos presentaron dextrocardia y en la necropsia se
encontró en uno de los gemelos un bazo pequeño e isomeris-
mo pulmonar derecho. La asplenia ha sido también descrita
en un paciente con síndrome de Meckel que tuvo un bazo
lobulado y dos bazos accesorios, pulmones trilobulados y si-
tus inversus.16 En resumen en el síndrome de asplenia puede
estar presente el bazo con diferentes características morfoló-

Figura 1. Pulmones.

Figura 2. Hígado.

Figura 3. Bazos múlti-
ples.
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gicas que varían de hipoplasia (bazo rudimentario), a bazos
accesorios, un solo bazo normal o múltiples bazos de diferen-
te tamaño (anisosplenia) como el caso aquí informado.

Es importante el estudio clínico cuidadoso de heterotaxia
en los pacientes ya que la denominación del síndrome de as-
plenia y poliesplenia puede producir confusiones en el abor-
daje quirúrgico y en el pronóstico de los pacientes. Es reco-
mendable no designar siempre al síndrome de asplenia-polies-
plenia con base en la presencia o ausencia del bazo.
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