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Caso clinico

Situs inversus totalis

Raul Carrillo Esper,* Cristhian Ronaldt Arias Delgadillo,** Ricardo Ray Huacuja Blanco,*** Manuel Garcia
Graullera,**** Carlos Alberto Carrillo Cérdova,' Dulce Maria Carrillo Cérdova’

El situs inversus es un padecimiento poco frecuente. Es una alteracién congénita del desarrollo embrionario, caracterizada por disfuncion
del establecimiento del eje derecha-izquierda con la consecuente inversion en espejo de todos los érganos pares. Se reporta el caso de
una paciente de 17 afios de edad que ingreso6 a la unidad de terapia intensiva con diagndstico de cetoacidosis diabética, en quien se
diagnosticé mediante la exploracion clinica, dextrocardia con situs inversus totalis, diagnéstico que se corroboré mediante electrocardio-
grama y estudios de imagen. El diagndstico temprano y oportuno de esta afeccion evita el riesgo de errores diagnosticos y terapéuticos.
Palabras clave: dextrocardia, embriologia, situs inversus totalis.

Situs inversus is an uncommon disease. It is a congenital abnormality during embryonic development, which affects the establishment
of left-right axis with the consequent conversion in mirror image of all pair organs. We report the case of a 17-year-old female who was
admitted to the Intensive Care Unit, diagnosed with diabetic ketoacidosis. During physical examination we diagnosed dextrocardia with
situs inverus totalis, and it was corroborated by additional exams such as electrocardiogram and imaging studies. The early diagnosis and
treatment of this entity avoids the risk of diagnosis and therapeutic errors.
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a dextrocardia se reconocid por primera vez
en 1643 por Marco Severino. Mas de un siglo
después, en 1788, Matthew Baillie describié el

en 1760 al Virrey de México, Marqués de las Amarillas,
por Domingo Russi, en la que se describen los hallazgos
caracteristicos del situs inversus.? EI situs inversus su-

cambio total de imagen en espejo de los 6rganos toraci-
cos y abdominales en el situs inversus.t Aunque se tienen
registros de una autopsia fechada en 1774 pero realizada
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cede en 0.01% de la poblacion de Estados Unidos y en
México es de 0.001%. Casi siempre es un hallazgo en la
exploracion fisica o radiografias de térax de rutina.® El
objetivo de este trabajo es reportar el caso de una mujer
joven con esta afeccion.

Paciente femenina de 17 afios, con antecedentes de diabe-
tes mellitus tipo 1, de seis afios de evolucion. Fue llevada
al servicio de Urgencias de la Fundacion Clinica Médica
Sur debido a un cuadro de dolor abdominal acompafiado
de nausea, vomito, astenia y adinamia. Se le diagnosticd
cetoacidosis diabética y por ello se interné en la unidad
de terapia intensiva.

En la exploracion fisica del torax se palpd choque de
la punta a nivel del quinto espacio intercostal, linea me-
dia clavicular derecha, auscultacion de ruidos cardiacos
en el hemitérax derecho y soplo sistolico en el segundo
espacio intercostal, linea media clavicular izquierda. El



abdomen se encontré con matidez a la percusion en el
epigastrio e hipocondrio izquierdo. El borde hepatico se
palpd a2 cm por debajo del reborde subcostal izquierdo.
En el electrocardiograma de derivaciones izquierdas se
observo inversion de los complejos en DI, DIl y aVR,
con disminucion de la progresion de la onda “R” de V1
a V6. (Figura 1A) Debido a estos hallazgos y posterior
a la confirmacion de que no existiera inversion de los
cables, se realiz6 electrocardiograma de derivaciones
derechas en el que se observo el mismo patron de inver-
sion de los complejos en DI, DIl y AVR; sin embargo,
en las derivaciones precordiales, la onda “R” mostré un
patron progresivo positivo de V1 a V6. (Figura 1B) La
radiografia de torax mostré la silueta cardiaca localizada
en el hemitdrax derecho, con el arco adrtico en la misma
posicion. La camara gastrica tenia contenido aéreo en la
region subfrénica derecha y elevacion del hemidiafragma
izquierdo. (Figura 2) En la tomografia computada simple
se observo, en los cortes transversales y coronales, una
silueta cardiaca en el hemitorax derecho, higado y ve-
sicula biliar en el hipocondrio izquierdo, al igual que el
bazo y la cdmara gastrica en el hipocondrio derecho, no
se observaron bronquiectasias. (Figura 3)

En el ecocardiograma transtoracico se confirmoé la
dextrocardia, que fue concordante con la adecuada con-
tractilidad; se observo discreta insuficiencia tricuspidea, y
no se encontrd ninguna otra alteracién. (Figura 4)

El situs inversus completo es una afeccion excepcional
con una incidencia variable de 1 en 6,000-35,000 nacidos
vivos y de 1 en 8,000-10,000 adultos.*

La causa del situs inversus se debe a una alteracion en
el desarrollo embrioldgico durante la etapa de gastrulacion
(tercera semana), periodo durante el que se establecen los
ejes craneocuadal, dorsoventral y derecha-izquierda en el
embrion.® El mecanismo exacto por el que ocurre el situs
inversus es aun desconocido; sin embargo, se propone que
se debe a una alteracién genética, autosémica recesiva, en
el brazo largo del cromosoma 14, que afecta la cascada ge-
nética responsable de la diferenciacion izquierda-derecha.

En el desarrollo normal, cuando la estria primitiva
aparece, el factor de crecimiento fibroblastico 8 (FGF-8),
secretado por células del nodo y de la estria primitiva,
induce la expresion de Nodal (miembro de la familia de
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Figura 1. A) Electrocardiograma de derivaciones izquierdas en el
que se observa inversién de los complejos en DI, DIl y aVR, con
progresion inversa de la onda R en las derivaciones precordiales.
Nétese la onda R mas alta en V1 con la disminucién progresiva
de la amplitud en las derivaciones V2-V6. B) Electrocardiograma
de derivaciones derechas en el que se observa inversion de los
complejos en DI, DIl y AVR, con progresion de la onda R en las
derivaciones precordiales. Noétese la onda R de menor amplitud en
V1 con aumento progresivo en las derivaciones V2-V6.

Figura 2. Radiografia anteroposterior de térax en la que se ob-
serva la silueta cardiaca localizada en el hemitérax derecho, con
el apex en la misma direccién, se observa la camara gastrica (E)
con contenido aéreo en la regién subdiafragmatica derecha, y la
sombra hepatica (H) en la regién subdiafragmatica izquierda que
condiciona la elevacion del hemidiafragma ipsilateral.

genes del factor de crecimiento B que aparece en la region
formadora del nodulo primitivo), lo que sélo ocurre en
el lado izquierdo del mesodermo. Posteriormente, Nodal
inicia una cascada de expresion genética, en conjunto con
Lefty?, y ambos genes regulan a PITX2 (factor de trans-
cripcion responsable del desarrollo asimétrico posterior,
incluidos la rotacion del intestino y el estomago, la posi-



Figura 3. A) TAC de térax en corte transversal donde se observa el arco aértico (Ao) a la derecha. B) Se observa la inversién completa
de los 6rganos, con el estomago (E) y el bazo (B) en el lado derecho del paciente, el higado (H) del lado izquierdo. C) TAC toracoabdo-
minal en corte coronal en donde se observa el corazon y el ventriculo derecho (VD) en el hemitérax derecho, el higado (H) y la vesicula
biliar (VB) en el hemiabdomen izquierdo y el colon sigmoides (S) en el cuadrante abdominal inferior derecho. D) En esta proyeccion se
aprecian ambos rifiones (RD y RI), con mayor elevacion del derecho, el bazo (B) y el estomago (E) en el hemiabdomen derecho y el
higado (H) en el hemiabdomen izquierdo.




Figura 4. Ecocardiograma transtoracico en proyeccion subcostal
en el que se observa: A) Apex (A) a la derecha, con adecuada
disposicion del ventriculo derecho (VD), ventriculo izquierdo (VI),
auricula derecha (AD) y auricula izquierda (Al), conservando la
relacion anatémica y sin mostrar ninguna malformacién. B) Pro-
yeccion subcostal en la que se observa el situs inversus abdominal,
con la aorta (Ao) a la derecha y la vena cava (VC) a la izquierda.

cion del bazo y la lobulacién asimétrica de los pulmones).
De manera simultanea, el gen Leftyl es expresado en el
lado izquierdo de la placa neural y con el gen Sonic Hed-
gehog (expresado en la notocorda), actian como barrera
para bloquear la sefializacion hacia el lado derecho. Los
genes que regulan el desarrollo del lado derecho no estan
bien definidos; sin embargo, se ha propuesto la expresion
del gen de transcripcion del factor NKX 3.2 como un pro-
bable regulador de los genes responsables del desarrollo
del lado derecho del embrién.>8 (Figura 5)

Figura 5. Desarrollo embriologico durante la etapa de gastrulacion,
en la que se establece la lateralidad, con la diferenciaciéon de los
ejes izquierda-derecha. Las células del nodo secretan factor de
crecimiento fibroblastico 8 (FGF-8), que estimula al gen nodal
para iniciar la cascada de expresion genética para la lateralidad,
en donde a su vez participan los genes Lefty 1, Lefty 2 y Sonic
Hedgehog (SHH). I: Izquierda, D: Derecha, A: Anterior, P: Posterior.

El situs describe la posicion de las auriculas cardiacas y
las visceras. Se conoce como situs solitus a la posicién nor-
mal y situs inversus a la imagen en espejo del situs solitus. EI
situs cardiaco esta determinado por la ubicacion auricular;
en el situs inversus la auricula derecha morfologica esta
situada a la izquierda y la auricula izquierda morfologica
a la derecha. La anatomia pulmonar normal también se in-
vierte; el pulmon izquierdo se encuentra con tres 16bulos y
el pulmon derecho con dos. Ademas, el higado y la vesicula
biliar estan a la izquierda, mientras que el bazo y el estdbmago
se ubican a la derecha. El resto de las estructuras internas
también son un reflejo en espejo de lo normal.’

El situs inversus puede subclasificarse en situs inversus
con levocardia o situs inversus con dextrocardia. La clasi-
ficacion del situs es independiente de la posicién del apex
cardiaco. Los términos de levocardia y dextrocardia indican
solo la direccion del apex cardiaco al nacer y no implican
la orientacion de las camaras cardiacas. En levocardia, los
puntos del eje base-a-punta se dirigen hacia la izquierda y
en la dextrocardia el eje se invierte. La dextrocardia aislada
también se conoce como situs solitus con dextrocardia. El
apex cardiaco esta a la derecha, pero las visceras de otro
modo se encuentran en sus posiciones habituales. El situs
inversus con dextrocardia también se conoce como situs
inversus totalis, porque en la posicion cardiaca las cAmaras
auriculares y las visceras abdominales se ubican como una
imagen en espejo de la anatomia normal.®® El situs inversus
ocurre mas comunmente con dextrocardia,'® en la que se
manifiesta con enfermedad cardiaca congénita en 3-5%, por
lo general con transposicion de los grandes vasos. El situs
inversus con levocardia es raro y casi siempre se asocia
con enfermedad cardiaca congénita.*?

El sindrome de Kartagener se caracteriza por bron-
quiectasias, sinusitis y situs inversus y afecta a 20% de
los pacientes con situs inversus; sin embargo, s6lo 50%
de los pacientes con el sindrome de Kartagener tienen
situs inversus.®®

Puede concluirse que el situs inversus totalis es una
afeccién poco frecuente pero cuyo reconocimiento
temprano y oportuno es importante para evitar errores
diagndsticos y terapéuticos.
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