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Presentacion clinica y evolucion del isomerismo derecho
Clinical Presentation and Outcome of Right Isomerism
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RESUMEN

Introduccién: El dextroisomerismo es una de las formas mas complejas de cardiopatias congénitas. Los avances en el trata-
miento médico y en los procedimientos quirdrgicos de los dltimos afos han permitido encarar el manejo de estos pacientes,
no obstante lo cual el pronéstico sigue siendo incierto o poco satisfactorio.

Objetivo: Comunicar las caracteristicas clinicas, conductas y resultados del dextroisomerismo en nuestra poblacién hospitalaria.
Material y métodos: Estudio de diseno de cohorte retrospectivo realizado en el Hospital Nacional de Pediatria “Prof. Dr. Juan
P Garrahan”. Entre 1997 y 2011 se identificaron 72 pacientes con una mediana de seguimiento de 5,1 anos (rango 1-26 anos).
Resultados: En el 91,7% la presentacion fue neonatal, 66 pacientes con cianosis y 6 con insuficiencia cardiaca.

Las caracteristicas anatémicas mas frecuentes fueron valvula AV comiin (n = 56), obstruccién pulmonar (n = 67), conexién
ventriculoarterial discordante (n = 44) y tipo doble salida (n = 27), auricula tnica (n = 25), vena cava superior bilateral sin
innominada (n = 30), anomalia total del retorno venoso pulmonar (ARVP) (n = 43), asplenia (n = 53).

Se detectaron anomalias extracardiacas en 11 pacientes.

Al 76,38% se les indico tratamiento quirdrgico, el estadio maximo alcanzado fue la cirugia paliativa en 14 pacientes, Glenn
en 17, bypass de ventriculo subpulmonar (BPVP) en 23 y cirugia tipo ventriculo uno y medio en 1 paciente.

La mortalidad global fue del 39,45% (n = 28); para los diferentes procedimientos paliativos fue del 29%, para el estadio de
Glenn del 29% y para el BPVPE, del 21,76%.

En el andlisis univariado, la mortalidad asociada con ARVP infradiafragmatica fue significativa (p = 0,02). Para el estadio
de Glenn la mortalidad se relacioné con el Glenn bilateral (p = 0,04), mientras que para el BPVP no se identific6 una causa
determinada.

En los estadios de la cirugia univentricular desarrollaron estenosis de venas pulmonares 3 pacientes, colaterales aortopulmo-
nares 4 pacientes y progresién a insuficiencia AV grave 2 pacientes.

Conclusiones: En la mayoria, la edad de presentacién fue neonatal y con clinica de cianosis. En el dextroisomerismo, la fisiologia
univentricular es predominante. Se detect6 un 15% de anomalias extracardiacas. La mortalidad de los pacientes no quirtrgicos
y con cirugia paliativa estuvo asociada con ARVP infradiafragmatica. En el estadio de Glenn, la mortalidad se relacion6 con
el tipo bilateral. Solamente un tercio de los pacientes pudieron alcanzar el estadio de BPVP. Los eventos en el seguimiento a
mediano plazo en los pacientes en los estadios de Glenn y BPVP son frecuentes.
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ABSTRACT

Background: Right isomerism is one of the most complex forms of congenital heart disease. Recent advances in medical
treatment and surgical procedures have allowed addressing the management of these patients. Nevertheless, the prognosis
remains uncertain or unsatisfactory.

Objective: The aim of this study was to report the clinical characteristics, management and outcomes of right isomerism in
our hospital population.

Methods: This was a retrospective cohort design study conducted at Hospital Nacional de Pediatria “Prof. Dr. Juan P. Gar-
rahan”. Between 1997 and 2011, 72 patients with median follow-up of 5.1 years (1 and 26 years) were identified.

Results: In 91.7% of cases, patients were in the neonatal period, 66 patients with cyanosis and 6 patients with heart failure.
The most frequent anatomic lesions were: common AV valve (n=56), pulmonary obstruction (n=67), ventriculoarterial
discordance (n=44) and double outlet right ventricle (n=27), commom atrium (n=25), bilateral superior vena cava without
innominate vein (n=30), total anomalous pulmonary venous return (APVR) (n=43) and asplenia (n=>53).

Extracardiac lesions were detected in 11 patients.
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Cardiovascular surgery was indicated in 76.38% of cases: The maximum stage achieved was palliative surgery in 14 patients,
Glenn procedure in 17 patients, subpulmonary ventricular bypass (PVBP) in 23 patients and one and a half ventricular cor-
rection in 1 patient.

Overall mortality was 39.45% (n=28). Mortality for the different palliative procedures was 29%, for the Glenn stage, 29%
and for PVBP, 21.76%.

In the univariate analysis, a significant association was found between mortality and infradiaphragmatic APVR (p=0.02).
Glenn stage mortality was related to bilateral Glenn procedure (p=0.04), whereas no related cause was identified for PVBP.
In the univentricular stages of surgery, 3 patients developed pulmonary vein stenosis, 4 patients developed aortopulmonary
collaterals, and 2 patients progressed to AV regurgitation.

Conclusions: The majority of cases presented in the neonatal period and with cyanosis characteristics. In right isomerism,
univentricular physiology is predominant. Extracardiac anomalies were detected in 15% of cases. Mortality of non-surgical
and palliative procedure cases was associated with infradiaphragmatic APVR. Glenn stage mortality was related to bilateral

procedures. Only one third of patients could reach PVBP. Events in Glenn and PVBP midterm follow-up are frequent.
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Abreviaturas
ARVP Anomalia del retorno venoso pulmonar

AV Auriculoventricular

INTRODUCCION

El sindrome de heterotaxia se considera una de las
cardiopatias de mayor complejidad. Su incidencia es de
1 cada 5.000/7.000 nacidos vivos con cardiopatias. (1)

Los isomerismos derecho e izquierdo se caracterizan
por una amplia variedad de malformaciones cardiacas
y extracardiacas que se originan por una alteracion de
la rotacion axial izquierda-derecha durante el periodo
temprano del desarrollo embrionario.

Las caracteristicas anatémicas del dextroisomeris-
mo son presencia de situs abdominal ambiguo, cardio-
patias complejas, defectos auriculoventriculares (AV)
con conexiones tipo ventriculo Gnico y anormalidades
del bazo, habitualmente asplenia. El retorno venoso
pulmonar en general es anormal, considerandose
normal en los casos en donde las venas pulmonares
drenan independientemente en la auricula ubicada a
la izquierda.

Los avances en el tratamiento médico y los pro-
cedimientos quirdrgicos en los Gltimos anos han
permitido encarar el manejo de estos pacientes tan
complejos. Sin embargo, el pronédstico sigue siendo
incierto o poco satisfactorio debido a que el sindrome
se asocia con una combinacién de problemas cardia-
cos complejos.

BPVP Bypass de ventriculo subpulmonar

El objetivo de este trabajo es el de comunicar las
caracteristicas clinicas y la evoluciéon del isomerismo
derecho en nuestra poblacion hospitalaria.

MATERIAL Y METODOS

Estudio de diseno de cohorte retrospectivo que incluye 72
pacientes consecutivos con isomerismo derecho que concu-
rrieron al Hospital Nacional de Pediatria “Prof. Dr. Juan P.
Garrahan” en el periodo 1997-2011, con un tiempo medio de
seguimiento de 5,1 anos (rango 1y 26 anos).

La distribucion geografica de los pacientes se grafica en la
Figura 1, correspondiendo el 62,5% a la zona Centro y Litoral,
el 12,5% al Noroeste y el 8,3% a Cuyo.

Todos los pacientes fueron evaluados en nuestra insti-
tucién mediante examen fisico, electrocardiograma, saturo-
metria de pulso, telerradiografia de térax, ecocardiografia
Doppler color transtoracica, ecografia abdominal, cateterismo
y en el dltimo tiempo también con tomografia multicorte.

El diagnéstico de isomerismo auricular derecho se basé en
los hallazgos radiograficos del patrén bronquial y la disposicién
hepatica; con la ecografia abdominal se demostraron la yuxtapo-
sicién de la aorta abdominal y la vena cava inferior y las anoma-
lias del bazo y con la ecocardiografia Doppler color transtorécica
se realizaron el anélisis segmentario secuencial y la descripcion
de las cardiopatias complejas (Figura 2), que se confirmaron
posteriormente por cateterismo o tomografia multicorte y con
la visualizacién directa en cirugia o en anatomia patolégica.

Fig. 1. Procedencia de los

pacientes.
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Fig. 2. Ecocardiograma Doppler
color. A. Situs ambiguo, higado
en barra a la izquierda. B. Au-
ricula Unica, valvula auriculo-
ventricular comun, canal auri-
culoventricular no balanceado,
insuficiencia grave de la valvula
auriculoventricular.

Analisis estadistico

Para el almacenamiento de datos se utilizé el programa Mi-
crosoft Office Excel 2003. El andlisis se realiz6 con el paquete
estadistico del programa Statistix 8.0.

Para todas las variables se estableci6 la distribucion de fre-
cuencias y/o porcentajes en relacion con el total de los casos y, de
acuerdo con ello, los valores se expresaron como proporciones,
media y desviacion estdndar o mediana. Para las proporciones
se emplearon la prueba exacta de Fisher o la de chi cuadrado.
Se considerd diferencia significativa una p < 0,05.

Consideraciones éticas ;
El protocolo fue evaluado y aprobado por el Comité de Etica
Institucional.

RESULTADOS

Caracteristicas clinicas

La manifestacion clinica en el 91,7% de los pacientes
se produjo en el periodo neonatal; la cianosis fue la
forma predominante en 66 pacientes, mientras que
solo 6 presentaron cuadro de insuficiencia cardiaca.

Caracteristicas anatémicas

En el analisis segmentario secuencial, los hallazgos
mas frecuentes fueron: situs abdominal ambiguo en 54
pacientes, inversus en 12, solitus en 6, posicién cardia-
ca en levocardia en 50 y dextrocardia en 20, conexién
auriculoventricular tipo valvula AV comtn en 56 y con
véalvula AV tinica en 5, obstruccién al flujo pulmonar en
67 (estenosis pulmonar en 42, atresia pulmonar en 25),
coartacion de la aorta en 2, conexién ventriculoarterial
tipo doble salida en 27 y transposicién en 44, auricula
Unica en 25, vena cava superior Unica en 26, y bilateral
sin innominada en 30 pacientes.

El retorno venoso pulmonar fue anémalo en 45
pacientes, que fue total en 43 pacientes (supracardiaco
en 22, cardiaco en 11, infradiafragmatico en 7 y mix-
to en 3) y parcial en 2 pacientes; en los restantes 27
pacientes fue normal y dos de estos tenian estenosis
de las venas pulmonares. Se describieron anomalias
del retorno venoso pulmonar (ARVP) obstructivas en
14 casos (31%).

Las venas hepéticas eran normales en 65 pacientes.

Presentaron asplenia 53 pacientes, bazo hipoplasico
en un caso. Se describi6 higado en barra en 52 pacientes.

Anomalias extracardiacas

Se detectaron anomalias extracardiacas en 11 pacientes
(15%): fistula traqueoesofagica en 2 pacientes, atresia
intestinal en 1, malformaciones esqueléticas en 2, fi-
sura alveolopalatina en 1, macrocefalia en 2, sindrome
genético (delecion del cromosoma 22q11) en 1, retraso
madurativo en 1 e hipotiroidismo en 1 paciente.

Indicaciones de cirugia cardiovascular

Se indicé tratamiento quirdrgico en el 76,38% (55/72)
y el 23,6% se considerd sin chances quirirgicas. La
via univentricular se indicé en 54 pacientes y solo uno
pudo llegar a la correccién tipo ventriculo uno y medio.

Sin tratamiento quirurgico

No se consideraron candidatos quirtargicos 15 pa-
cientes (22,2%), de los cuales 14 tenian ARVP total
(infradiafragmatica 5, supracardiaca 3, cardiaca 4,
mixta 2), obstructiva en 9 casos. Las otras causas que
condicionaron la indicacién fueron variadas; entre las
que se pudieron registrar de las historias clinicas se
describen: crisis de hipertensién pulmonar, interrup-
cion del arco aodrtico, hipoplasia de ramas pulmonares,
muy bajo peso, colaterales aortopulmonares multiples,
dano neuroldgico y derivacion tardia.

De estos pacientes no tratados, 12 fallecieron a una
edad media de 7 dias y 3 pacientes regresaron a su lugar de
origen sin que se pudiera confirmar su evolucién posterior.

No se realizaron procedimientos quirtargicos en 2
pacientes, uno derivado a los 12 anos con evolucién
natural de la cardiopatia, con fisiologia univentricular
y mala anatomia pulmonar, con insuficiencia AV mo-
derada a grave y otro al que a los 18 meses se le indicé
anastomosis de Glenn y no concurre a turno quirtrgico
programado y se pierde en el seguimiento.

Procedimientos paliativos

Los pacientes identificados con cirugias paliativas fue-
ron 14, de los cuales 7 tenian ARVP (supracardiaca 3,
infracardiaca 1, cardiaca 2, mixta 1).
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Se realizaron anastomosis sistémico-pulmonares
(n = 10), correccién de anomalia asociando una anasto-
mosis sistémico-pulmonar (n = 3) y cerclaje pulmonar
(n=1).

Fallecieron en el posquirargico inmediato 5 pa-
cientes, mientras que 8 pacientes se perdieron en el
seguimiento.

Via univentricular
Se consideraron candidatos para la via univentricular
40 pacientes.

Glenn

En 17 pacientes se alcanzo el estadio de Glenn a una
edad mediana de 15 meses; 5 (29%) fallecieron en el
posquirargico inmediato.

Los 5 pacientes que fallecieron en el posquirargico
inmediato tuvieron Glenn bilateral (p = 0,04). Las
causas de mortalidad posquirtargica inmediata fueron
bajo gasto, falla multiorganica, desarrollo de esteno-
sis de vena pulmonar en ARVP mixta y en 1 paciente
compromiso isquémico por multiples estenosis de la
coronaria izquierda dominante (Tabla 1).

De los 12 pacientes que sobrevivieron, a 4 se les
contraindic6 completar el bypass de ventriculo subpul-
monar (BPVP) total: por desarrollo de estenosis de
venas pulmonares en 2 pacientes, mala anatomia
pulmonar e insuficiencia grave de la valvula AV en
1, hipertensiéon pulmonar y presién de fin de dias-
tole elevada en otro. Hubo 4 pacientes con pérdida

de seguimiento y los 4 restantes estan en espera de
BPVP total.

Bypass de ventriculo subpulmonar

Alcanzaron el estadio de BPVP 23 pacientes, a una edad
media de 58 meses, con una mortalidad posquirargica
inmediata del 21,76% (n = 6).

Las causas de mortalidad posquirargica inmediata
fue multifactorial: presiones en limite superior, difi-
cultad anatémica (punta del corazén del mismo lado
que la vena cava inferior), desarrollo de estenosis de
venas pulmonares, colaterales aortopulmonares, entre
otras (Tabla 2).

Los eventos alejados fueron frecuentes y se presen-
taron en 13 pacientes (72%), arritmias en 5 pacientes
(taquicardia paroxistica supraventricular en 4, enfer-

Tabla 1. Caracteristicas de los Paciente Datos Cirugia Causa de mortalidad
pacientes fallecidos en el pos- hemodinamicos
quirdrgico inmediato de Glenn
1 API (14) -APD (18) VU-10  Glenn bilateral + ARVP  Mala funcién ventricular
Saturacion: 75% supracardiaca Cateterismo: coronaria izquierda
dominante con estenosis multiples
2 AP (19) VU-8 Glenn bilateral Bajo gasto - Derrame
Saturacion: 70% Paralisis diafragmatica
3 AP (18) VU-10 Glenn bilateral + ARVP  Bajo gasto
Saturacion: 78% mixta Cateterismo: estenosis de vena
pulmonar inferior
4 AP (12) VU-10 Glenn bilateral Desconocida: fallece al mes posalta
Saturacion: 80%
5 Glenn (13) VU-11 Glenn bilateral + ARVP  Falla multisistémica

Saturacion: 81%

Tabla 2. Caracteristicas de

Paciente Glenn

los pacientes fallecidos en el

posquirdrgico inmediato del

bypass de ventriculo subpul- 1 16 9

monar
2 8 10
4 19 8
5 15 10
6 13 11

PFDVU

10

supracardiaca

API: Arteria pulmonar izquierda. APD: Arteria pulmonar derecha. AP: Arteria pulmonar. VU: Ventriculo Unico. Ano-
malia del retorno venoso pulmonar.

Dificyltgd Hallazgos posquirargicos
anatomica
Estenosis de venas pulmonares
Trombo
Lesion cerebral
Si
Estenosis Glenn- aneurisma de vena cava
superior derecha
Trombosis de innominada
Sangrado de vias aéreas
Colaterales aortopulmonares
Si

PFDVU: Presion de fin de diastole ventriculo Unico.
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medad del nédulo sinusal que requirié colocacién de
marcapasos en 1) y trombos en 3 pacientes. Se reope-
raron 2 pacientes (uno con paralisis diafragmatica y el
otro con enfermedad del n6dulo sinusal que desarrollo
trombos en el conducto e insuficiencia de la valvula AV).
Durante el seguimiento se realizaron 10 cateteris-
mos intervencionistas en 7 pacientes. La solicitud del
cateterismo en la mayoria de los casos fue por cianosis
y en un caso por hemoptisis. Las indicaciones y los
diferentes procedimientos se detallan en la Tabla 3.
Durante el seguimiento 1 paciente falleci6 al ano
posquirtrgico por causas desconocidas.

Correccion tipo ventriculo uno y medio

Un solo caso se evalud para correcciéon tipo ventriculo
uno y medio. Se traté de un paciente con Glenn previo
a quien se le realiz6 septacion ventricular con tuneliza-
cion de la aorta al ventriculo izquierdo, correccién de
anomalia del retorno venoso supracardiaco, conexion de
ventriculo derecho-arteria pulmonar con homoinjerto
pulmonar y plastica de la valvula tricaspide; evolucio-
na con disfuncién ventricular y se encuentra en clase
funcional II-ITI, con medicacién cardiolégica.

Mortalidad
La mortalidad total de la presente serie fue del 39,45%
(n = 28). La mortalidad quirdrgica fue del 29% (n = 16).
En el analisis univariado, la mortalidad de los pa-
cientes no quirargicos y con cirugia paliativa estuvo
asociada con ARVP infradiafragmatica (p = 0,02).
Para el estadio de Glenn, la mortalidad se relacion6
con el Glenn bilateral (p = 0,04), mientras que para el
BPVP total se debi6 a diferentes causas.

DISCUSION

Esta serie clinica reiine un nimero significativo de
pacientes con dextroisomerismo y es la primera comu-
nicacién de nuestra experiencia hospitalaria.

Indicacion

Embolizacién de cuatro colaterales aortopulmonares

1 Cianosis Cierre de fenestracién
2 Cianosis Cierre de fenestracién
Cianosis

Estenosis de conducto
extracardiaco

Amplatzer

4 Cianosis Cierre de fenestracion
Cortocircuito residual Stent en conducto

5 Cianosis

6 Cianosis Cierre de fenestracién

7 Hemoptisis

Tipo de cateterismo intervencionista

Cierre de conexion de venas suprahepaticas con dispositivo

Stent en conducto extracardiaco

Embolizacién de colateral venovenosa + oclusién de flujo
anterogrado pulmonar con dispositivo Amplatzer +
angioplastia con stent en rama pulmonar izquierda

Embolizacién de tres colaterales aortopulmonares

La forma de presentacion clinica, la complejidad de
las anomalias cardiacas y la asociacion con malforma-
ciones extracardiacas fueron similares a las descriptas
por otros autores. (2, 3)

En una primera etapa, los isomerismos que tenian
ARVP obstructiva no se trataron debido a los resultados
desalentadores de la evolucion posquirirgica referidos por
Hashmi y colaboradores; (2) luego se inici6 la experiencia
del abordaje terapéutico de estos pacientes, aunque la
mortalidad posquirdrgica inmediata del 29% sigue siendo
alta, en coincidencia con lo hallado en la bibliografia. (3, 4)

La correccion univentricular fue la opcién para casi
todos los pacientes, hubo pérdida en el seguimiento,
mortalidad interestadio y quirtrgica alta, al igual que
lo comunicado en otros estudios. (5) La mortalidad
para el estadio de Glenn fue elevada, llegando al 29%
en los pacientes con dextroisomerismo, mientras que
para otras variantes anatémicas es inferior al 3,9% en
nuestro centro. (6)

Los eventos a mediano y a largo plazos del BPVP total
en los pacientes con sindrome de heterotaxia constituyen
uno de los desafios mas complejos para los que encaran el
seguimiento de estos pacientes; (7, 8) en nuestra serie, el
72% de los pacientes present6 complicaciones.

Las arritmias supraventriculares son frecuentes en
los pacientes con dextroisomerismo; en algunas series
llega hasta el 28%. (3, 9) También se describen casos de
bloqueo AV, aunque este Gltimo evento no se encontré
en nuestro grupo.

Los resultados de la correccién tipo biventricular
en el dextroisomerismo son desalentadores, y asi lo
comunican varios autores y algunos recomiendan la
paliacién univentricular o el trasplante cardiaco para
estos pacientes. (2, 10-12)

La mortalidad asociada con la ARVP también se
describi6 en otras publicaciones. (2, 4)

El diagnéstico prenatal y los estudios genéticos no
se consideraron en este trabajo como si se hizo en otros
estudios publicados. (1, 3, 12)

Tabla 3. Indicaciones y tipo de
cateterismo intervencionista
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Limitaciones
Nuestro trabajo presenta las limitaciones de un estudio
retrospectivo.

Los pacientes de nuestra serie cuentan con recursos
que no son ideales y a las oportunidades de diagnéstico,
tratamiento y seguimiento se interponen las dificulta-
des geograficas, culturales y econ6micas; sin embargo,
se les brindé todas las opciones disponibles y la pérdida
de seguimiento esta dada por las condiciones antes
referidas y también por la evoluciéon natural y alejada
de la cardiopatia.

El diagnéstico prenatal es un area en desarrollo,
mientras que los estudios genéticos no estan implemen-
tados en nuestro medio y es un aspecto para considerar
en el futuro.

CONCLUSIONES

El dextroisomerismo es una de las formas mas com-
plejas de cardiopatia congénita, en donde la fisiologia
univentricular es predominante.

La mortalidad inicial se relacioné con la variante
de ARVP infradiafragmatica.

En el estadio de Glenn, la mortalidad se relacioné
con el tipo bilateral.

Solamente un tercio de los pacientes con fisiologia
univentricular pudo alcanzar el estadio de BPVP total,
con una mortalidad posquirargica inmediata de causa
multifactorial.

Los eventos adversos en el seguimiento a mediano
plazo en los pacientes en estadio de Glenn y BPVP
total son frecuentes.

El manejo de los pacientes con heterotaxias con-
tintia siendo un desafio dentro del grupo de los que
presentan cardiopatias complejas.

Declaracion de conflicto de intereses

Los autores declaran que no poseen conflicto de intereses.
(Véanse formularios de conflicto de intereses de los au-
tores en la web/ Material suplementario).
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