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Presentacion de caso

Situs ambiguos como hallazgo incidental en un area de salud

Situs ambiguous As an Incidental Finding in Health Area
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RESUMEN

Introduccion: La heterotaxia se define como una disposicion anormal de los érganos, que
se asocia de forma frecuente con malformaciones cardiacas e intestinales.

Objetivo: Presentar un caso de situs ambiguos como hallazgo incidental por medio de
imagenes.

Caso clinico: Se presenta el caso de una paciente femenina de 17 afios de edad con
antecedentes de salud aparente que acude a consulta por orinas turbias, se le realiza estudio
de orina y estudios de imagen, los cuales arrojan alteraciones anatomicas significativas no
conocidas por la paciente, sugestivas de situs ambiguos.

Conclusiones: El situs ambiguos puede causar distintas malformaciones en varios
sistemas de organos, por lo que los radidlogos deben tener el conocimiento para
identificarlas y describir adecuadamente.
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Introduction: Heterotaxy is defined as an abnormal arrangement of the organs, which is
frequently associated with cardiac and intestinal malformations.

Objective: To present a case of ambiguous situs as an incidental finding by means of
images.

Clinical case: We present the case of a 17-year-old female patient with an apparent health
history who came to the clinic for cloudy urine, a urine study and imaging studies were
performed, which showed significant anatomical alterations not known to the patient,
suggestive of ambiguous situs.

Conclusions: Ambiguous situs can cause different malformations in various organ systems,
so radiologists must have the knowledge to identify and describe them adequately.

Keywords: heterotaxy syndrome; axial tomography by X-ray; radiology.
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Introduccion

Entre la lateralidad habitual (situs solitus) y la imagen completa en espejo (situs inversus) se
encuentra el situs ambiguos o heterotaxia. EI sindrome de heterotaxia proviene del vocablo
griego heteros (diferente) y taxis (configuracién), se caracteriza por una configuracion
anormal en el eje derecho/izquierdo de los 6rganos toracicos y abdominales. Sus dos
modalidades principales son el isomerismo izquierdo (con poliesplenia) o el derecho (con
asplenia).*-?)

Histéricamente, en 1955 se describidé por primera vez el sindrome de heterotaxia por
Ivemark, quien lo detallé como un «sindrome teratolégico de simetria visceral» asociado a
defectos cardiacos conotruncales.®

La subcategoria de poliesplenia ha reportado una incidencia de 1:250 000 nacidos vivos.
Dependiendo del grado de variacion anatdmica, los pacientes pueden cursar asintomaticos
y su diagnostico se realiza de forma incidental, mientras que otros pueden desarrollar
sintomas asociados a defectos cardiacos, obstruccion intestinal o deficiencias

inmunitarias.®
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En América Latina se reporta una tasa global de 2,7 % segun el estudio colaborativo
latinoamericano de malformaciones congénitas.® Las anomalias del situs inversus y situs
ambiguos son muy raras en la poblacion adulta. Se ha reportado una prevalencia de situs
inversus de 0,01 % en Estados Unidos y solo series de casos clinicos de situs ambiguos.(®
En Cuba, en la actualidad, la tasa de malformaciones congénitas oscila entre 1-3 %.®

El sindrome de heterotaxia no siempre suele causar sintomas, su diagnostico puede ser
prequirargico o incidental, por lo tanto, los estudios de imagen son determinantes como
primera modalidad para detectar y clasificar estas alteraciones, por tal razon el equipo
investigativo se ve motivado a la realizacién de este trabajo, cuyo objetivo fue presentar un

caso de situs ambiguos como hallazgo incidental por medio de imégenes.

Caso clinico

Paciente femenina de 17 afios de edad, con antecedentes de salud aparente. Acude a su area
de salud por presentar orinas oscuras, febricula y escalofrios de 3 dias de evolucion, examen
fisico sin alteraciones. Se realiza parcial de orina en su area de salud y se decide realizar
ultrasonido (US) abdominal como parte del estudio, en el que, de forma incidental, se
observan 6rganos intrabdominales en posicién inversa, la paciente refiere no haberse
realizado nunca un ultrasonido ni conocer de tal hallazgo. Se decide remitir al Hospital
Infantil José Luis Miranda para reevaluacion imagenologica de los resultados obtenidos en
el area

En el hospital, en los estudios radiol6gicos se observa en US abdominal en flanco derecho,
que el bazo desplaza al rifion derecho posteriormente (fig. 1). En el hipocondrio derecho, se
observa la cdmara gastrica con contenido (fig. 2). Ademas, al Doppler color, la vena cava

inferior a la izquierda de la aorta abdominal.
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Fig. 2 - Imagen radiolégica estdmago en hipocondrio derecho.

Se decide realizar Tomografia Axial Computarizada (TAC) de abdomen, en la que se
observa que el higado ocupa los hipocondrios derecho e izquierdo. De localizacion

subhepaética, el estbmago estd en localizacidon ectopica, las asas intestinales estan mal

rotadas, las del intestino delgado a la derecha y el colon en la linea media y a la izquierda
(fig. 3)
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Fig. 3 - Imagen radiolégica de varias malformaciones abdominales.

El parcial de orina reveld leucocitos y cilindros, por lo que su cuadro agudo fue
diagnosticado como infeccion del tracto urinario.

La paciente llevo tratamiento con Cotrimoxazol (tabletas 480 mg), 2 tabletas cada 12 horas
por 10 dias, tuvo una evolucidn satisfactoria de su cuadro urinario, sin otras complicaciones
ni nuevos sintomas acompafiantes.

Se decidio un seguimiento periddico por su area de salud y no realizar ningin proceder
quirdrgico correctivo, debido a que, hasta el momento, a pesar de su condicion, llevaba una

vida normal.

Discusion

Se han descrito pocos casos de situs ambiguos en adultos; este incluye una variedad de
manifestaciones clinicas y no hay un signo patognoménico de esta anomalia, e indica que
la mayoria de los pacientes con sindrome de poliesplenia mueren antes de los cinco afios de
edad, ya que del 90 al 95 % cursan con una condicion cardiaca, lo que les impide alcanzar
la adultez.®

El sindrome de heterotaxia o isomeria izquierda tiene hallazgos cardiacos menos
pronunciados o inclusive ausentes. Se destacan defectos del tabique interauricular, apéndice
auricular izquierdo bilateral, nodo sinusal hipoplasico, pulmones bilobulados y bronquios
hipoarteriales, poliesplenia, higado y vesicula centrales, malrotacion intestinal, pancreas
truncado y anular, interrupcion de la vena cava inferior intrahepatica que se continta con el

sistema acigos-hemiacigos y anormalidades en el sistema nervioso central.(”
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A nivel gastrointestinal, cerca del 40-90 % presentard malrotacion intestinal y deben
intervenirse quirdrgicamente.®

En la mayoria de los casos, en adultos, el diagndstico de esta alteracion es prequirtrgico o
incidental.®

Los sintomas varian segun la afectacion que se presente. En los casos de isomerismo
derecho, la cianosis es la manifestacion mas frecuente, pero también pueden presentarse con
distrés respiratorio grave. Pacientes con isomerismo izquierdo presentan sintomas menos
especificos, debido a que la enfermedad cardiaca generalmente es mas leve. Estos pacientes
usualmente se diagnostican cuando se les realiza algin estudio de imagen por otra causa
adquirida.®

De existir malrotacion intestinal, aumenta el riesgo de presentar vélvulo intestinal y, en el
caso de la asplenia, se establece una alteracion en el estatus inmunitario con un riesgo
aumentado de contraer infecciones potencialmente mortales.®

El situs ambiguos puede causar distintas malformaciones en varios sistemas de 6rganos, por
lo que conocerlas permite predecir alteraciones funcionales posteriores y preparar las
intervenciones que se consideren necesarias.

El equipo investigativo considera que el médico de primer contacto tuvo una correcta labor
en la realizacion de estudios protocolares de sospecha de infeccion urinaria, pero a la vez se
trata de una paciente de 17 afios de edad con una condicién de rara incidencia y que podia
haberle traido complicaciones en su vida y, de haber sido necesaria en algin momento una
intervencion quirdrgica, previa al conocimiento de su actual diagndstico, hubiera dificultado
de forma decisiva la realizacion del proceder; por tanto, este equipo considera que hubo un
fallo en el seguimiento protocolar de pacientes aparentemente sanos, lo que demuestra, una
vez mas, la importancia de chequeos de salud periodicos durante toda la vida y no solo para
la deteccidn de casos que como este escapd al diagndstico prenatal, sino también para la
deteccion temprana de otras enfermedades.

Este caso demuestra la importancia de un chequeo radioldgico adecuado no solo en
presencia de sintomas, sino también en estado de sanidad y la debida preparacion con la que
debe contar el personal de la especialidad para hacer un diagnostico prenatal y posterior
seguimiento de los casos.

El paciente y sus padres firmaron el consentimiento informado, que autoriza a publicar los

elementos generales, sin incluir elementos de identidad personal.
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