Caso cLiNIcO
Ginecol Obstet Mex 2014;82:769-777.

Diagndstico prenatal de los
sindromes de heterotaxia fetal:
Presentacion de dos casos y revision
de la bibliografia

Se describen los hallazgos sonogréficos prenatales de dos casos de
sindrome de heterotaxia fetal evaluados en la Unidad de Medicina
Materno Fetal de un hospital de tercer nivel en un afio y se revisa la
bibliograffa al respecto.
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Prenatal diagnosis of fetal heterotaxy
syndromes: report of two cases and
review of the literature

We describe the prenatal sonographic findings in two cases of fetal
heterotaxy syndrome evaluated at the Maternal Fetal Medicine Unit of
a tertiary hospital over a period of one year and present a review of the
literature on the subject.
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En condiciones normales existe una tendencia al
desarrollo asimétrico de los érganos abdomina-
les y toracicos; es decir, la asimetria abdominal
se caracteriza por la orientacién especifica
izquierda o derecha de los 6rganos impares,
como: el estémago, bazo e higado. La asimetria
tordcica se caracteriza por diferencias especifi-
cas de 6rganos o estructuras pares, incluidos:
los pulmones, bronquios, arterias pulmonares
y auriculas.

La heterotaxia, también conocida como sin-
dromes cardioesplénicos, es un grupo de
alteraciones esporadicas que se distinguen por
su tendencia al desarrollo simétrico de 6rganos
o sistemas normalmente asimétricos; es decir,
cualquier acomodo de los érganos del cuerpo
distinta al situs solitus normal." Aun cuando el
nombre solo hace referencia a trastornos del
corazén y el bazo, también hay otros érganos
que se afectan, como: los pulmones, intestino,
sistema venoso, etc. Es un padecimiento raro
y poco descrito, en la bibliografia se reporta
incidencia en 1 por cada 20,400 nacidos vivos.?

Enseguida se describen los hallazgos sonogra-
ficos prenatales de dos casos de sindrome de
heterotaxia evaluados en la Unidad de Medicina
Materno Fetal del Hospital Civil de Guadalajara
Dr. Juan I. Menchaca en el lapso de un afo y se
revisa la bibliografia al respecto.

Paciente de 37 afos de edad, con embarazo de
26 semanas, ama de casa, originaria y residente
de Guadalajara, Jalisco, con antecedentes fa-
miliares de diabetes mellitus tipo 2 en padre y
madre. Es diabética tipo 2 de siete afos desde el
diagnéstico y con tratamiento irregular con 500
mg de metformina al dia y 5 mg de glibencla-
mida al dia, previo al embarazo. Cursa el quinto
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embarazo y tuvo tres abortos que sucedieron a
las 12, 20 y 14 semanas. El dltimo embarazo
termind en cesarea previa, con un recién nacido
a término, con diagndstico previo, por parte de
los especialistas del servicio de Genética, de
sindrome de Vacter (asociacion de un defecto
vertebral, atresia anal, anomalia cardiaca, fistula
traqueo-esofagica, alteraciones renales y de las
extremidades). La paciente lleg6 a la Unidad de
Medicina Materno Fetal del Hospital Civil de
Guadalajara Dr. Juan I. Menchaca referida del
Hospital Regional, por descontrol metabélico
con glucemias preprandiales de 140 mg/dL e
incluso de 200 mg/dL una hora postprandial. En
la primera evaluacion se decidi6 hospitalizarla
para control metabdlico y en los siguientes pro-
tocolos de rutina se establecid, por fetometria
(congruente con la edad gestacional por fecha
de la dltima menstruacion) que cursaba con
26.1 semanas de gestacion, Situs ambiguo, canal
auriculo-ventricular (AV) completo, bradicardia
con relacion auriculo-ventricular 1:1, dos auri-
culas morfolégicamente izquierdas, hipoplasia
de la auricula del lado derecho del feto, vena
cava inferior interrumpida, drenaje directamente
de las venas suprahepaticas hacia la auricula,
estémago del lado derecho y drenaje venoso de
la porcién inferior del cuerpo a través de la vena
hemiacigos directamente a la auricula del lado
derecho. Los hallazgos eran consistentes con
heterotaxia (levoisomerismo) (Figuras 1 a 4). La
paciente continud en vigilancia ambulatoria en
el servicio de Medicina Materno Fetal donde se
trat6 con dieta para diabético de 1,700 calorias
por dia, insulina de accién intermedia y regular
para control glucémico. En una ocasién requirié
hospitalizacién para control metabdlico y ajuste
de la dosis de insulina. Durante la vigilancia fetal
se realizd seguimiento sonogréfico del peso y
busqueda intencionada de datos de insuficiencia
cardiaca (hidrops fetal, ducto venoso con onda
reversa y regurgitacion mitral o tricuspidea). A
partir de la semana 35 el feto comenzé con datos
de fetopatia diabética (circunferencia abdominal



Martinez-Ceccopieri DAy col. Diagnéstico prenatal de los sindromes de heterotaxia fetal

Canal auriculo-ventricular completo. Imagen
Doppler a color donde se muestra el paso de flujo a
través de valvula Gnica hacia ambos ventriculos.

Corte axial del abdomen fetal. La flecha se-

fala la aorta abdominal por delante de la columnay la
vena acigos por detras de ésta y lateral a la columna.
Notese la ausencia de la vena cava inferior.

tres semanas mayor para la edad gestacional y
peso fetal por arriba del percentil 95 para la
edad gestacional), por lo que se ajust6 la dosis
de insulina y se intensifico la vigilancia de las
glucometrias capilares. En la semana 38 se rea-
liz6 cesarea electiva, por macrosomia fetal. Se
obtuvo un recién nacido de sexo masculino, de
53 centimetros de talla, 4,200 gramos de peso
y 39 semanas de gestacion por valoracién de
Capurro. Durante la etapa postnatal se realiz6

Corte sagital del abdomen fetal. Nétese la
ausencia de la vena cava inferior y la vena acigos dre-
nando a la auricula, junto con la vena cava superior.

Corte sagital del térax fetal. Se observa la
via de salida de la aorta y el arco aértico; asi como
el drenaje de las venas suprahepéticas directamente
a la auricula con ausencia de la vena cava inferior.

una ecocardiografia transtoracica que corrobord
los hallazgos prenatales de: canal auriculo-ven-
tricular completo, situs ambiguo, interrupcién de
la vena cava inferior. Ademas, auricula Unica,
ventriculo izquierdo hipoplasico, ducto arterio-
so permeable y estenosis pulmonar leve, con
hipertension pulmonar leve que sélo requirié
atenciéon con medidas de soporte, digoxina y
espironolactona en el periodo neonatal.
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Paciente de 27 afios, originaria de Tecalitlan y
residente de Tlajomulco, Jalisco. Antecedentes
familiares de abuelo paterno, madre y padre
con diabetes mellitus tipo 2. Sin antecedentes
de toxicomanias ni personales de importancia.
Dos embarazos y una cesarea previa por estado
fetal no tranquilizante, con recién nacido de
sexo masculino a término, sano. Pareja de 35
anos, de oficio albanil, tres hijos sanos con la
pareja previa, sin toxicomanias ni enfermedades
cronico-degenerativas. La paciente llegd a la
Unidad de Medicina Materno Fetal del Hospi-
tal Civil de Guadalajara Dr. Juan I. Menchaca
por diagndstico de feto con arritmia cardiaca
(bradicardia fetal). En la evaluacion al ingreso
se realizé un ultrasonido de nivel 1l con el que
se determiné que cursaba un embarazo de 34
semanas por fetometria (acorde con la fecha de
la Gltima menstruacion), dextrocardia, estomago
del lado derecho del feto, vena cava inferior
interrumpida, morfolégicamente dos auriculas
izquierdas, tronco arterioso, comunicacion inter-
ventricular en la porcién membranosa, bloqueo
auriculo-ventricular (relacion auricula-ventriculo
3:1) y tres imagenes isoecoicas retrogastricas
sugerentes de bazos muiiltiples (poliesplenia);
hallazgos sonograficos sugerentes de levoisome-
rismo. (Figuras 5 y 6) Enseguida del diagndstico
se inici6 su seguimiento y vigilancia con eco-
grafias semanales en bdsqueda intencionada
de datos de insuficiencia cardiaca. Debido al
bloqueo auriculo-ventricular el seguimiento de
los datos de insuficiencia cardiaca fue estrecho
en las Gltimas semanas de la gestacién, sin datos
de descompensacion. Se realiz6 cesarea a las 37
semanas y nacio un nifio de 2,800 g y Apgar 7-9,
con sindrome de adaptacién pulmonar, motivo
por el que se hospitaliz6 durante 48 horas. El
ecocardiograma postnatal confirmé los hallaz-
gos y mostré una comunicacioén interventricular
subadrtica que no se habia detectado antes del
nacimiento. Al recién nacido se le colocaron
un marcapaso epicdrdico unicameral y bandaje
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Corte sagital de la via de salida del ventri-
culo izquierdo. Se observa un solo vaso que sale del
ventriculo izquierdo y posterior division en aorta y
arteria pulmonar.

Corte parasagital del abdomen fetal. Se
observan tres imagenes isoecoicas retrogastricas
consistentes con bazos miltiples.

pulmonar en cirugia cardiotordcica, con dehis-
cencia de la herida quirdrgica, que se traté en el
hospital y evolucioné satisfactoriamente. El nifio
vive y permanece en seguimiento por parte de los
médicos del servicio de cardiologia pediatrica.

El establecimiento de los ejes corporales, con la
consiguiente definicion de las porciones craneal,
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caudal, izquierda y derecha, no es un hecho al
azar; por el contrario, es un evento que sucede
tempranamente, durante el desarrollo del disco
germinativo trilaminar y que afecta una gran
cantidad de genes y factores de transcripcién
génica. Durante la formacion de la linea y nodo
primitivos, la expresion de los genes OTZ2, LIM1
y HESX1 en la porcién craneal del disco germi-
nativo induce la formacién de las estructuras
craneales en este extremo “craneal” del disco
germinativo.’ La expresion del gen nodal inicia
y mantiene la formacion de la linea primitiva
a lo largo del disco germinativo. La proteina
morfogenética del hueso 4 (BMP-4) induce la
ventralizaciéon del mesodermo en estructuras
del mesodermo intermedio y lateral. La laterali-
dad (izquierda y derecha) también se orquesta
por otro grupo de genes, como el factor de
crecimiento fibroblastico tipo 8 (FGF-8). Este
se secreta en el nodo y en la linea primitiva e
induce la expresion del gen nodal, pero solo en
el lado izquierdo del disco e induce la sobre-
rregulacién del gen PITX2 que, junto con otros
genes implicados, como el Lefty-1 y el Sonic
Hedgehog, finalmente establece la induccion
de las estructuras del lado izquierdo del cuerpo.

El vocablo heterotaxia proviene del griego hete-
ros, que significa otro y taxis arreglo o acomodo.
La heterotaxia, o los sindromes cardioespléni-
cos, son un grupo de alteraciones esporddicas
caracterizadas por una tendencia al desarrollo
simétrico de 6rganos o sistemas normalmente
asimétricos, o sea, cualquier acomodo de los
6rganos del cuerpo distinta a situs solitus nor-
mal' lo que hace que se pierda la asimetria y el
acomodo acostumbrado de los ejes corporales.

Aunque esta afeccion se describe como altera-
ciones esporadicas, con mutaciones en los genes
implicados descritos previamente, se han repor-
tado asociaciones con factores ambientales y

patolégicos maternos, como la diabetes mellitus
tipo 2,* y su asociacién con cromosomopatias,
como la trisomfa 13. Son alteraciones raras del
desarrollo con incidencia de 1 caso por cada
20,400 nacidos vivos.?

El acomodo de los érganos téraco-abdominales
en “espejo” (desde el punto de vista morfol6gico
la auricula derecha, el pulmén derecho, bron-
quio derecho, vena cava inferior e higado estan
del lado izquierdo del cuerpo y morfolégicamen-
te la auricula izquierda, el pulmén izquierdo,
bronquio izquierdo, aorta abdominal, bazo y
estébmago estan del lado derecho del cuerpo) se
denomina situs inversus. Cualquier acomodo
de los érganos téraco-abdominales distinta al
situs solitus (el acomodo normal de los érganos
toraco-abdominales) y el situs inversus se le
conoce como situs ambiguous y aunque se ha
descrito una amplia heterogeneidad en los casos
de heterotaxia, con traslape de varias formas pa-
tologicas, las dos principales categorias del situs
ambiguous son la polisplenia o levoisomerismo
y la asplenia o dextroisomerismo.

El sindrome de heterotaxia suele resultar en
uno de los dos subtipos reconocidos: el dextroi-
somerismo y el levoisomerismo; sin embargo,
muchos pacientes resultan en un punto medio
en el espectro porque se han descrito casos de
levoisomerismo con asplenia.® Los datos y carac-
teristicas anatomopatolégicas de los dos subtipos
de heterotaxia y sus datos en la ecografia prenatal
se muestran en el Cuadro 1.

Es incierta la repercusién del diagnéstico prenatal
en el resultado perinatal de los recién nacidos con
sindrome de heterotaxia y su implicacién en la
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Caracteristicas y diferencias anatomo-patolégicas y ecograficas relevantes en el diagnéstico prenatal de los fetos

con heterotaxia.®

Caracteristica u 6rgano

Auriculas
auricular de base amplia y triangular)
Nodo sinusal Generalmente bilateral
Pulmones
(trilobares)
Corazon

Organos abdominales
(derecha o izquierda)

Bazo Usualmente ausente

Relacién de grandes vasos  Aorta y vena cava inferior homolaterales

atencion médica del neonato. La identificacion
exacta de las lesiones de alto riesgo, como la
conexién anémala de las venas pulmonares o el
bloqueo cardiaco congénito, ayuda al personal de
neonatologia a estar preparados para la atencion
y tratamiento del recién nacido. Otra ventaja del
diagnéstico prenatal es que al identificar de mane-
ra exacta las anomalias puede darse informacion
mas completa a la pareja acerca de las opciones
de tratamiento y prondstico. El diagnéstico prena-
tal es fundamental para discutir con los padres la
utilidad del trasplante de corazén en estos casos,
cirugia que se considera de muy alto riesgo y altas
morbilidad y mortalidad;” sin embargo, hay repor-
tes de centros especializados que documentan el
trasplante de corazén como tratamiento primario
para algunas cardiopatias congénitas, incluidos
los sindromes de heterotaxia.®

El reconocimiento de los sindromes de he-
terotaxia se realiza al encontrar la relacion
anormal de los érganos y las estructuras
téraco-abdominales asociada con malforma-
ciones cardiovasculares; sin embargo, es mas
complicada la caracterizacion exacta del tipo
de heterotaxia (dextroisomerismo o levoisome-
rismo) porque aunque para ambos subtipos se

Dextroisomerismo o asplenia

Levoisomerismo o poliesplenia

Ambas con caracteristicas derechas (apéndice Ambas con caracteristicas izquierdas (apén-

dice auricular tubular y estrecho)

Ausente o hipoplésico

Dos pulmones morfolégicamente derechos Dos pulmones morfolégicamente izquierdos

(bilobares)

Cardiopatia compleja (canal auricula-ventricu- Canal auriculo-ventricular, auricula dnica,
lar, anomalias conotruncales, etc.)

ventriculo Unico y bloqueo cardiaco con-
génito

Higado central y estémago mal posicionado Higado central y estémago mal posicionado

(derecha o izquierda). Circulacién portal
simétrica
Usualmente mas de uno

Interrupcién de vena cava inferior. Drenaje
inferior a través de la vena acigos

han descrito anomalias caracteristicas de cada
uno de ellos, éstas no son patognomonicas. El
diagndstico prenatal sigue siendo dificil porque
algunos casos resultan en un punto del espectro
con caracteristicas de ambos subtipos. La clave
para establecer el diagndstico es la identificacién
exacta del situs viscero-atrial y con la caracte-
rizacion exacta de las anomalias en el feto por
medio del ultrasonido estructural detallado y la
ecocardiografia fetal; ambos efectuados en una
unidad de medicina fetal con experiencia en el
diagnéstico prenatal de cardiopatia fetal. Los
datos sonograficos més caracteristicos de los
subtipos de sindrome de heterotaxia son:

Situs inversus

Estémago y apex cardiaco ipsilaterales (hacia
la derecha)

Imagen en espejo de los 6rganos téraco-
abdominales

Dextroisomerismo (asplenia)

Ambas auriculas con apéndices atriales de
caracteristicas de auricula derecha (forma
triangular y de base amplia)
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Cardiopatia congénita en 99 a 100% de los
casos (conexion andmala total de las venas
pulmonares, canal auriculo-ventricular,
ventriculo derecho de doble salida, auricula
Gnica y ventriculo Gnico).

El hallazgo mas caracteristico es la relacion de la
aorta abdominal y la vena cava inferior homola-
terales (al contrario de la relacién que guardan
en el situs solitus con la aorta del lado izquierdo
y cerca de la columnay la vena cava inferior del
lado derecho y anterior a la aorta). Esto sucede
incluso en 90% de los casos.”

Levoisomerismo (poliesplenia)

Ambas auriculas con apéndices atriales, de
caracteristicas de auricula izquierda (tubula-
res y estrechos).

Cardiopatia congénita (canal auriculo-
ventricular, ventriculo Unico, conexién
anémala parcial de las venas pulmonares);
sin embargo, casi siempre son anomalias
menos severas que en el dextroisomerismo
y no tan frecuentes porque incluso 13% de
los casos de levoisomerismo pueden tener
anatomia intracardiaca normal.®

Pueden observarse mltiples bazos accesorios,
siempre del mismo lado del estbmago y, general-
mente, alrededor de su curvatura mayor.’

Un hallazgo caracteristico es la interrupcién de
la vena cava inferior con el drenaje de la parte
inferior del cuerpo a través de la vena acigos (en
la sonografia prenatal se reconoce la vena acigos
por detras de la aorta y puede ser unilateral o
bilateral y estar homolateral o contralateral a
ésta). Esto puede llegar a representar 90% de los
casos de levosiomerismo.'?

Otro dato particularmente frecuente en el levoi-
somerismo es el bloqueo cardiaco congénito
temprano y cardiopatia estructural."

Abordaje sistemdtico en casos de sospecha de
heterotaxia fetal

El procedimiento sistematizado para establecer el
diagnéstico adecuado de las alteraciones en casos
de heterotaxia fetal se conoce como abordaje por
segmentos, descrita porVan Praagh y colaborado-
res'?y mediante la evaluacion cardiaca extendida
del corazén fetal recomendada por la Sociedad
Internacional de Ultrasonido en Obstetricia y Gi-
necologia.’ En este abordaje primero se establece
(mediante la evaluacién sonografica prenatal)
el situs visceral y atrial, posteriormente el situs
ventriculary por dltimo la relacion de las grandes
arterias. Se logra estableciendo adecuadamente
la situacién y presentacion fetal. Cuando el apex
del corazén y el estémago estan hacia el lado del
térax y el higado en el lado contrario (derecho) se
trata de situs solitus o normal. El situs ventricular
normal se verifica al evaluar la anatomia cardiaca
y comprobar que las caracteristicas morfoldgicas
de cada camara ventricular corresponden al ven-
triculo derecho e izquierdo; es decir, que en el
ventriculo del lado derecho del feto, que es el mas
cercano a la pared tordcica, se observa la banda
moderadora y este se conecta con la auricula
“morfolégicamente” derecha (donde se observa
la desembocadura de las venas cavas superior e
inferior) y que el ventriculo del lado izquierdo del
feto se conecta con la auricula “morfolégicamen-
te” izquierda (donde se observa la apertura de la
valvula del foramen oval y donde desembocan
las venas pulmonares). La relacion de las grandes
arterias se establece al observar el nacimiento
de la aorta del ventriculo izquierdo y la arteria
pulmonar del ventriculo derecho. Posteriormente
debe verificarse la existencia o no de la vena cava
inferior mediante los cortes sagitales, asi como
la relacion de la aorta y vena cava inferior en los
cortes transversales del abdomen.

Tratamiento prenatal

No existe intervencién o tratamiento prenatal
especifico para los casos de heterotaxia fetal.
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Pronéstico fetal y neonatal

El prondstico fetal se relaciona con el tipo de
anomalia y, sobre todo, con las malformacio-
nes cardiacas, pues durante la etapa fetal las
posibles complicaciones son el hidrops fetal y
la restriccion del crecimiento intrauterino debi-
do a la cardiopatia estructural o funcional, y el
volvulo o la obstruccién intestinal ocasionados
por las anomalias de la rotacién intestinal. El
pronéstico neonatal depende, sobre todo, de
la coexistencia o no y tipo de cardiopatia con-
génita. Generalmente, y debido a la severidad
de las malformaciones cardiacas, los casos de
dextroisomerismo suelen tener un prondstico
mas pobre. Las alteraciones asociadas con mal
pronéstico son la conexiéon anémala total de
las venas pulmonares y el hidrops fetal con blo-
queo cardiaco congénito, que invariablemente
son mortales, incluso con intervencion agresiva
temprana con colocacion de marcapaso.®

La anatomia del sistema venoso pulmonar tie-
ne funcién importante en el pronéstico de los
neonatos con sindrome de heterotaxia; como
se menciond previamente, la conexién ané-
mala total de las venas pulmonares ocurre en
aproximadamente 60% de los casos de dextroi-
somerismo y rara vez en los de levoisomerismo.'®
La conexion anémala total de las venas pulmo-
nares se considera una urgencia quirirgica en
la vida neonatal, donde el mantenimiento de la
permeabilidad del ducto arterioso tiene poca o
ninguna utilidad en la estabilizacién de la fisiolo-
gia posnatal. El pronéstico de los recién nacidos
con dextroisomerismo y conexién anémala total
de las venas pulmonares es muy desfavorable,
con 75% de mortalidad en quienes son operados
durante el periodo neonatal.™

Aun cuando los principales factores predicto-
res de mortalidad neonatal son la cardiopatia
congénita, el bloqueo cardiaco congénito y la
conexién anémala total de las venas pulmonares,
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se estima 18% de mortalidad en los pacientes
con anatomia cardiaca normal debido a malfor-
maciones extracardiacas severas, como la atresia
biliar y la mal rotacién intestinal.'

Los sindromes de heterotaxia constituyen un
padecimeinto de rara presentacion en el primer
nivel de atencién; sin embargo, debe consi-
derarse la patologia y sospechar cardiopatia
congénita y situs ambiguo. Con el hallazgo de al-
guna anormalidad debe efectuarse la evaluacién
especializada en una unidad de medicina fetal
con capacidad y experiencia para la evaluacién
sonografica detallada y ecocardiografica fetal en
busca de la caracterizacién exacta, primero del
subtipo de sindrome de heterotaxia y posterior-
mente la descripcién exacta de las anomalfas.
Casi siempre es imposible establecer el subtipo
de sindrome de heterotaxia (dextroisomerismo
o levoisomerismo), pues estas alteraciones se
superponen en un alto porcentaje de los casos;
sin embargo, es mas importante adn la caracte-
rizacion exacta de las alteraciones individuales
en el feto. Esto es particularmente cierto en
cuanto a la anatomia cardiaca y, sobre todo, del
sistema venoso pulmonar donde, por las carac-
teristicas del flujo (solo 10% del gasto cardiaco
comparado con la vida posnatal) y de la onda
de velocidad de las venas pulmonares, es muy
dificil observar sus conexiones hacia la auricula.
Esta evaluacion es importante al momento de
la asesoria de la pareja y de la planeacion del
tratamiento neonatal.

Es incierta la ventaja y la trascendencia del
diagndstico prenatal en la supervivencia y pro-
nostico de los fetos con heterotaxia, pues en la
bibliografia se ha evaluado el resultado sin tomar
en cuenta el diagnéstico prenatal; sin embargo,
es indiscutible que el diagndstico prenatal y la
caracterizacion exacta de las anomalias en el feto
(sobre todo las de alto riesgo como la conexién
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anomala total de las venas pulmonares) ayuda a
planear mejor la estrategia de tratamiento y eva-
luacion subespecializada en el periodo neonatal,
ademas de la adecuada asesoria de la pareja.

Es importante y necesario efectuar protocolos de
evaluacion y deteccién de este tipo de anomalias
en las unidades donde se realiza diagndstico
prenatal o sonografia prenatal mediante la
aplicaciéon de lineamientos para la evaluacién
cardiaca fetal basica y extendida.' Al respecto,
en una serie de casos de una unidad de medici-
na fetal se confirmo el diagnéstico prenatal del
tipo de cardiopatia congénita en 68% de los
casos durante la evaluacién posnatal mediante
la bldsqueda de la imagen de cuatro camaras,
ademds de la evaluacion de la via de salida de
la aorta y de la arteria pulmonar.’> La ejecucion
de estrategias similares en las unidades de primer
o segundo nivel, donde se realiza sonografia
prenatal, podria incrementar la tasa de detec-
cién de cardiopatias congénitas y alteraciones
patoldgicas raras, como la heterotaxia.
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