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Caso clinicopatolégico

Secuencia de lateralidad derecha con anisosplenia
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Resumen clinico mun con valvula Unica que comunica a ambos ventriculos

con insercién de las cuerdas tendinosas en la pared posterior
Se traté de un recién nacido de sexo femenino de 5 diasledlembos ventriculos. Se observa un defectseglininte-

vida extrauterina, de término. Hijo de madre de 24 afios &atrial del tipoostium primuny del tabique interventricular

antecedentes hereditarios de importancia. Parto eutécico dertipo perimembranoso. Hay doble sistema de vena cava

peso al nacimiento de 2,800 g. y Apgar de 7/7. En las primardsrior que desemboca en la auricula derecha y pasa a través

horas después del nacimiento, presenté cianosis distal patdbdiafragma, hay comunicacién venosa anémala pulmonar

que se trat6 con casco cefalico y posteriormentgaF#D% y  sin identificar morfologicamente la desembocadura al atrio o

60%. En la exploracion fisica la nifia presentd mucosas sewaga cava inferior y que las ramas son sumamente delgadas y

campos pulmonares sin alteraciones, ruidos cardiacos arrigstenoticas que dificultan su diseccién. El higado esta au-

cos, abdomen blando con hepatomegalia, peristalsis presemgatado de peso y el I6bulo izquierdo tiene morfologia dere-

y normal, extremidades eutrdficas. En la placa simple de técdma y ocupa todo el eje transversal del abdomen (figura 2), el

hubo datos de cardiomegalia, corazén de forma ovoide, ¢echo de la vesicula biliar es central. En el lado derecho del

flujo pulmonar aumentado. En el ecocardiograma se detegb@ilomen hay cuatro bazos de diferente tamafio mide 3 cm. y

heterotaxia visceral, ventriculo Unico, canal atrioventriculat mas pequefio mide 0.4 cm. (figura 3).

comun, comunicacién interventricular perimembranosa, per-

sistencia del conducto arterioso, conducto arterial no permBéagndsticos anatomopatol6gicos

ble a vena cava superior mas conducto subclavio pulmonar.

En el electrocardiograma el eje estaba desviado a la derech@ecuencia de lateralidad derecha con anisosplenia

con datos sugestivos de crecimiento de ventriculo derecho e

izquierdo. Los estudios de laboratorio informaron: glucosa 37Isomerismo atrial derecho

mg/dL, bilirrubina total: 3.82 mg/dL, calcio: 7.89 mg/dL, mag- Asa L ventricular

nesio: 1.57 mEg/L transaminasa glutamico oxalacética 32, tranDoble vena cava superior e inferior

saminasa glutamico piravica 15, pH 7.28, B@2, PQ 23, Tronco arterial comudn
HCO, 19.7, TCQ 21, BE-8.2, saturacion 30%, Grupo sangui- Conexion venosa pulmonar anémala
neo “A” Rh+. Canal auriculoventricular con valvula tnica

Durante los 5 dias de vida permanecié con cianosis, posteComunicacién interauricular tipmstium primum
riormente evolucion6 con bradicardia, palidez de tegumentos,Comunicacién interventricular tipo perimembranoso

hipotension arterial y en estas condiciones fallecié. Pulmones trilobulados bilaterales con bronquios
epiarteriales
Hallazgos anatomopatolégicos Dextroisomerismo hepatico

Anisosplenia (4 bazos de diferente tamafio)

En la autopsia no habia malformaciones congénitas en el
aspecto externo del cuerpo. Ambos pulmones presentan @ementario clinicopatolégico
I6bulos y tres bronquios epiarteriales (figura 1). El corazén
estd aumentado de tamafo y peso, la cavidad ventricular izEl isomerismo derecho se caracteriza sitws ambiguo
quierda tiene morfologia derecha, hay isomerismo atrial deren lateralidad derecha bilateral asociado a asplenia, el isome-
cho, doble vena cava superior con comunicacion en la auritsmo izquierdo presenta lateralidad izquierda bilateral aso-
la derecha. Hay un tronco arterial comun el cual se origina dieldo a poliespleniala heterotaxia es el arreglo anormal de
ventriculo izquierdo y en la pared posterior del tronco emeérganos y grandes vasos de manera diferente al arreglo orde-
gen dos ramas arteriales pulmonares. Existe una cavidad Gado tanto deditus solitus situs inversus La secuencia de
ca ventricular por presencia de canal auriculoventricular dateralidad derecha e izquierda es un defecto primario en la
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asimetria normal durante la morfogénesis en los primerog
dias del desarrollo embrionaficcl sindrome de asplenia-
poliesplenia es un complejo de malformacionesidesvis-
ceral con malformaciones cardiacas y extracardiacas.
acuerdo a Applegate el sindrome de asplenia-poliespl
pertenece a un espectro sobrepuesto de anomalias que re
ren descripcién individualizada en cada caso por lo que re
mienda en llamarlo sindrome de heterotéxia.
El sindrome de asplenia y poliesplenia tiene una incidé
ciade 1 a 10,000 a 1 en 20,000 recién nacidos Visopre-
sentacién es generalmente esporadica aunque tiene un
nocido caracter genético ya que esta asociado al cromos
X%%a herencia autosémica dominahgitosémica recesi¥a
y translocaciones y de lesiorfeademas se han detectad
mutaciones en el gen Conexina 43 que se ha relacionado
heterotaxia visceroatridl.
La secuencia de lateralidad derecha o sindrome de |
mark cursa con agenesia del bazo, pulmoén trilobular, br®

Figura 3. Bazos miilti-
ples.

Figura 1. Pulmones.

Figura 2. Higado.
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quios epiarteriales bilaterales, auriculas derechas bilaterales,
aorta y vena cava inferior yuxtapuestas, implantacion mesen-
térica anormal, anomalias renal@¥ecciones cutdneas y res-
piratorias relacionadas con seffsyspresencia de cuerpos de
Howell-Jolly de Heinz en eritrocitos.

El sindrome de poliesplenia o secuencia de lateralidad iz-
quierda se caracteriza por presentar pulmén bilobulado con
bronquios hipoarteriales, auriculas izquierdas, retorno veno-
so de la vena cava inferior a la vena acigos e isomerismo he-
patico? en este sindrome 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 relacién a los sexos de los paciehtes.

El bazo puede ser parte del sindrome de asplenia como
esta 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 rudimenta@iro caso infor-
mado mostré un sindrome de lvemak en una nifia de dos me-
ses con un bazo de morfologia normal, considerando que la
poliesplenia e hipoesplenia son variantes de este sindfome.
La presencia de un bazo normal en el sindrome de asplenia
con pulmones trilobuladosijtus inversuy dextrocardia ha
sido previamente descrito por Epstein y colaboraddiais-
tefano y colaborador€snformaron dos gemelos consangui-
neos, ambos presentaron dextrocardia y en la necropsia se
encontrd en uno de los gemelos un bazo pequefio e isomeris-
mo pulmonar derecho. La asplenia ha sido también descrita
en un paciente con sindrome de Meckel que tuvo un bazo
lobulado y dos bazos accesorios, pulmones trilobulados y
tus inversug® En resumen en el sindrome de asplenia puede
estar presente el bazo con diferentes caracteristicas morfolo-
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gicas que varian de hipoplasia (bazo rudimentario), a bagosMikkila SP, Janas M, Karikoski R, Tarkkila T, Simola KOJ. X-linked
accesorios, un solo bazo normal o maltiples bazos de diferen-'é‘ﬁ:::'?’g;i‘i‘Z‘Zﬁcgs'qgsfam"V with carrier manifestations. Am J Med
te tam_ano (anlsosplenla) pomp .el Cas.o aqui informado. 7- Casey B, Cuneo BF, Vitali C, Van Hecke H, Barrish J, Hicks J et al.
Es importante el estudio clinico cuidadoso de heterotaxia Ballabio A, Hoo JJ, Autosomal dominant transmission of familial la-
en los pacientes ya que la denominacion del sindrome de asterality defects. Am J Med Genet 1996; 61: 325-328.
plenia y poliesplenia puede producir confusiones en el abdr- ’V,'C,,Chage gr He'_SCT IH, R“;_Se' c'j-Jv Vgelstikﬁnpdej 'ifgggj“gzs_ 1a351p2'eé
daje quirdrgico y en el pronéstico de los pacientes. Es rego- . SETEn B i 3o aum KR. Hursitas doterming.
mendable no designar siempre al sindrome de asplenia-polieStion is probably controlled by several different genes. Am J Med Ge-

plenia con base en la presencia o ausencia del bazo. net 1992; 44: 246-9.
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