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Resumen

Introduccion: El sindrome de heterotaxia con poliesplenia es un raro trastorno genético de
herencia multifactorial, que se caracteriza por diversas anomalias en la posicion de los érganos y de
los vasos respecto a la linea media sin existir una alteraciéon patognomonica. Asocia en un 50-90% de
los casos malformaciones cardiacas congénitas. Presentamos un caso de heterotaxia con poliesplenia
en la edad adulta con diagndstico incidental tras estudio por cuadro de dolor abdominal epigastrico.

Caso clinico: Paciente de 37 afios que consulta por dolor abdominal epigastrico de 48 horas de
evolucidn sin asociar otros sintomas acompafantes motivo por el que se le realiza ecografia
abdominal y tras los hallazgos se completa estudio con TAC. En el estudio se objetiva higado de
localizacién central con extensidon a ambos hipocondrios y vesicula alitidsica en linea media. Vena
porta preduodenal y ausencia de cuerpo y cola pancreaticos con cabeza pancreatica localizada en
linea media. Malrotacion intestinal con estdbmago en lado derecho del abdomen, ciego en pelvis y
descendente y sigma en el lado derecho. Asas de intestino delgado localizadas en el lado izquierdo
del abdomen. Arteria mesentérica superior ubicada a la derecha de vena mesentérica superior.
Multiples bazos (al menos 8) laterales a la curvatura mayor gastrica. Dilatacion de venas
acigos/hemidacigos. Vena cava inferior suprarrenal localizada a la izquierda, duplicaciéon de vena cava
inferior infrarrenal, con aorta en linea media entre las dos venas cavas.

Discusion: El sindrome de heterotaxia o situs ambiguo con poliesplenia se caracteriza por presentar
diversas anormalidades en los vasos y en la posicion de los 6rganos abdominales, poliesplenia y
malformaciones cardiacas. No existe una alteracion patognomonica que defina el sindrome aunque
la mayoria de los pacientes presentan diferentes anomalias que sugieren el diagndstico. La
heterotaxia con poliesplenia es la forma mas frecuente y con preferencia en mujeres, apareciendo
hasta en un 60%, multiples bazos de tamano variable, localizados sobre todo a la derecha del
abdomen (tipicamente a lo largo de la curvatura mayor). Otras de las alteraciones asociadas son las
vasculares siendo la mas frecuente la interrupcién de la VCI con continuacién por acigos o
hemidcigos asi como malrotacion intestinal y pancreas truncado. Los pacientes con poliesplenia
presentan menor prevalencia de enfermedades congénitas cardiacas y defectos menos severos que
los individuos con heterotaxia y asplenia. La heterotaxia es una enfermedad congénita rara que,
como en nuestro caso, puede ser diagnosticada de manera incidental. Debido a la alta frecuencia de
malformaciones que lleva asociado, es necesario realizar un correcto estudio cardiaco y abdominal
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para lograr una correcta identificaciéon de las mismas y evitar la confusion con otros procesos
patoldgicos.
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