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Resumen

El sindrome de heterotaxia es una enfermedad rara, caracterizada por una
malposicion de los organos y vasos toracoabdominales.Su diagnostico
suele ser casual, aunque presenta una alta frecuencia de malformaciones
asociadas, especialmente cardiacas y esplénicas. Presentamos un caso
de heterotaxia con poliesplenia en paciente adulto que ingresa inicialmen-
te por con un cuadro de fiebre de duracion intermedia (FDI).
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Introduccion

El sindrome de heterotaxia con poliesplenia , es una enfer-
medad congénita rara,de herencia multifactorial?, resulta-
do de un defecto en la organogénesis precoz que tiene lugar
aproximadamente entre la quinta y sexta semana del desa-
rrollo embrionario normal y que Se caracteriza por presentar
una malposicion de los drganos toracoabdominales y de los
vasos respecto a la linea media. Se asocia a cardiopatias
complejas y otras malformaciones. Presentamos un caso
de heterotaxia con poliesplenia en paciente adulto admitido
por fiebre.

Caso clinico

Varon de 33 afos de edad, ex-toxicodependiente y portador del
Virus de Hepatitis C, que acude a Urgencias por un cuadro de
fiebre, mialgias, artralgias, somnolencia y escalofrios de 10 dias
de evolucion. No realiza ningun tratamiento farmacoldgico.

En la exploracion fisica inicial estaba febril (39, 4°C), eupneico,
taquicardico y normotenso. No se palpaban adenopatias ganglio-
nares periféricas, destacando la existencia de una hepatomegalia
no dolorosa de mas de dos traveses de dedo y no apreciandose
alteraciones significativas en el resto de la exploracion, incluida
la neuroldgica.

En las exploraciones complementares, la analitica sanguinea,
mostrd una elevacion de las transaminasas ( aspartato transa-
minasa [AST], alanina amino transferasa [ALT], gammaglutamil
transpeptidasa [GGT] y fosfatasa alcalina [FA] ) , el resto de la
bioguimica general , hemograma , coagulacion y electrolitos eran
normales. Fueron ademas normales 0 negativos la orina elemen-
tal, la alfaproteina, antigeno carcino embrionario (CEA) , factor
reumatoide, complementos anticuerpos antinucleares, antimi-
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Abstract

Heterotaxy syndrome is a rare disease characterized by a malposition
of the thoraco-abdominal organs and vessels. Diagnosis can be casual,
but has a high frequency of associated malformations, particularly car-
diac and splenic. We present a case of heterotaxy with polyesplenia in
an adult patient who was admitted initially with fever of intermediate
duration. (FID).
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condriales y antimusculo liso , al igual que las serologias para
virus inmunodeficiencia humana (VIH),Gripe A, Salmonela, Bruce-
lla, Leishmania, R.Corinni, Coxiella Burnetti, Treponema Pallidum,
Virus Epstein-Barr, Citomegalovirus. Los anticuerpos contra virus
hepatitis C (VHC Ac) fue positivo.

Se solicitaron copro, uro e humocultivos e Mantoux, que fueron
negativos. La radiografia de torax, ecocardiogramay puncion lum-
bar no mostraron alteraciones.

Se procedid a la realizacion de una ecografia abdominal que re-
veld una alteracion en la disposicion anatémica de los 6rganos.
Se complementa el estudio por tomografia computarizada (TC)
abdominal que confirma dicha alteracion anatémica visceral y
vascular. El higado, que en este caso estd aumentado de tamafio,
y la vesicula biliar se sitdan en una posicion mediana. El esto-
mago y el bazo, de aspecto multilobulado, estan localizados en
el hipocondrio derecho. Se observa alteracion anatémica de las
estructuras vasculares: la vena cava inferior esta posicionada a la
izquierda de la arteria aorta abdominal y hay una inversion de la
posicion habitual de los vasos mesentéricos superiores (la arteria
esta del lado derecho y la vena del lado izquierdo). Destacamos
que la vena porta accede al higado desde la izquierda; proba-
blemente el colédoco acompaia a la vena porta a nivel del hilio,
aunque es dificil afirmarlo. Hay una agenesia parcial del pancreas,
siendo visible tinicamente el segmento cefalico y parte del cuerpo
pancreaticos. El corazdn, intestino grueso e intestino delgado pre-
sentan una topografia normal (figs. 1y 2). Los aspectos descritos,
sin ser patognomaonicos, pueden ser encuadrados en el sindrome
de heterotaxia con poliesplenia.

El paciente fue remitido a Medicina Interna por imposibilidad de
un manejo ambulatorio adecuado. El paciente se mantuvo asin-
tomatico y sin sefiales de insuficiencia hepética, por lo que la
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Figura 1. Corte axial de TC con contraste que muestra el higado en posicion mediana (H).
Bazo multilobulado (B) y estdmago (E) en el hipocondrio derecho.
Observamos la cabeza del pancreas y parte del cuerpo, con agenesia de la cola pancredtica (P).
La vena cava inferior (flecha) se encuentra atipicamente a la izquierda de la arteria aorta

instalacion abrupta de un sindrome febril impuso un estudio en
todo similar al efectuado en la poblacion en general. La exclusion
de patologia infecciosa, fue de extrema importancia para el escla-
recimento del cuadro.

Durante el ingreso se tratd con doxiciclina (farmaco activo y bien
tolerado frente a una importante proporcidn de causas de la FDI
en nuestro dmbito geografico), con una evolucion clinica favora-
ble, remisién de la fiebre y normalizacion de las transaminasas.
Tuvo alta, con revision posterior en consulta (3 semanas), que
confirmd la buena evolucion pero sin llegar a conocer la etiologia
de la fiebre a pesar de los estudios seroldgicos para los patdgenos
anteriormente indicados.

Discusion

Presentamos el caso de un vardn adulto, con sindrome de
heterotaxia que ingresa inicialmente por un cuadro de fiebre
de duracion intermedia (FDI).

La etiologia de la FDI es poco conocida y son escasos los
estudios que han intentado conocer las causas de ésta®*.
Podemos sefialar que casi el 19% de las FDI son de etiolo-
gia desconocida y el proceso se autolimita®

El término heterotaxia proviene de las palabras griegas
“eteros” (otro) y “taxis” (orden).

Aproximadamente entre la quinta y la sexta semana, del
desarrollo embrionario normal, se establece un eje corpo-
ral izquierdo-derecho, en funcion del cual se determinara la
posicion definitiva de los diferentes 6rganos toracoabdomi-
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nales. Esta distribucion de los 6rganos también denominada
situs, puede dar lugar a numerosas posibilidades:

El situs solitus o lateralidad habitual es la posicion que un
drgano normalmente ocupa en el plano de simetria bilate-
ral del cuerpo, donde a nivel abdominal, el bazo, estomago
y la aorta ocupan una posicién en el lado izquierdo de la
linea media mientras que higado y vesicula biliar se situan
a la derecha. El situs inversus en el cual la distribucion de
los drganos presenta una imagen completa en espejo a la
distribucion habitual anteriormente descrita y por ultimo el
situs ambiguo o heterotaxia visceral que hace referencia a
una configuracién corporal indeterminada o incierta. Sus
dos modalidades principales son el isomerismo izquierdo
(con poliesplenia) o el derecho (con asplenia)'®.

En el sindrome de heterotaxia el bazo casi siempre se en-
cuentra afectado, pudiendo aparecer en la mayoria de los
casos multiples bazos de tamafio variable y localizados
sobre todo a la derecha del abdomen o0 un unico y lobu-
lado bazo e incluso un bazo normal. Rose et al° llegaron a
clasificar este sindrome de heterotaxia en funcion de las
alteraciones esplénicas que se presentaran. El bazo o los
bazos suelen presentarse en el mismo lado que el estoma-
go, principalmente a lo largo de la curvatura mayor'.

El sindrome de heterotaxia con poliesplenia, como el que
presentamos, es mas frecuente en mujeres’ y su hallazgo
suele ser incidental”®
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Figura 2. Corte axial de TC con contraste a un nivel mas inferior demostrando la la vesicula biliar (V) en la linea media.
El higado esta aumentado de tamafio (H). Continuamos a observar la vena cava inferior (VCI)
a la izquierda de la arteria aorta (A) y la cavidad gastrica en el hipocondrio derecho (E).
La vena porta accede al higado desde el lado izquierdo (flecha).

Los pacientes afectados tienen una mayor prevalencia de
enfermedades congénitas en el corazén que son mas com-
plejas y con peor pronostico en los casos de heterotaxia
con asplenia. En nuestro caso la exploracion fisica, el elec-
trocardiograma (ECG), ecocardiograma, y la radiografia de
torax, no mostaron anomalias destacables por lo que se
descarto la hipdtesis de realizar la Resonancia Magnética
Nuclear (RMN).

A modo de conclusion, la heterotaxia es una enfermedad
congenita rara que puede ser diagnosticada de forma ca-
sual como el caso que describimos.Una vez diagnoticada y
debido a la alta frecuencia de malformaciones asociadas,
debemos realizar un estudio minucioso cardiaco y abdo-
minal para ello disponemos de diferentes metodos com-
plementares como el ecocardiograma , 1a TAC y en casos
mas complejos o0 con anomalias cardiacas la RMN. Se con-
sidera que en cada caso de sindrome de heterotaxia se
debe describir con precision la anatomia especifica de cada
paciente®1°,
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