Agenesia de bazo, situs inversus
y cardiopatia congénita
(Sindrome de Ivemark)

PRESENTACION DE UN CASO

Por los doctores:
Liane Boesoria, Enzo Duefas, Epvarpo Berpas, Rovranpo PEREIRAS Y
Rararrl PErez MarTinez ©

La agenesia congénita del bazo es una
anomalia poco frecuente. Aislada, cons-
tituye una rareza; segin Murphy y Mit-
chell solamente se habia encontradoe
hasta 1957 un caso en nifios y 9 en adul-
tos, La malformacién se combina mis
a menudo con otras, situs inversus par-
cial, cardiopatias complejas y dismorfias
viscerales que han recibido en conjunto
el nombre de sindrome de Ivemark®
autor escandinavo que hizo en 1955 un
estudio muy completo de varias obser-
vaciones incluyendo 14 personales. En
1826, Martin® y Breschet* publicaron
los protocolos de autopsia de dos lac-
tantes con agenesia esplénica, cardiopa-
tia congénita, situs inversus ahdominal
pareial ¥y segmentaciones pulmonares
aberrantes. Posteriormente Polhemus y
Schafer? revisaron 16 casos, sefialande
la asociacién de persistencia del canal
auriculo-ventricular ¢omin, situs inver-
sus parcial, lébulos accesorios del pul-
mén izquierdo y defectos de insercién
del mesenterio. En 1959, Neimann, Pier-
son y colaboradores® recopilaron 104
ohservaciones de Ja literatura. Monnet
y Verney? en 1960 publican otra, asi
como Chaptal y colaboradores % Algu-
nos autores 1% han hecho el diagnds-

® Trahajo del Servicio de Pediatria del Hos-
pital docente “Comandante Fajardo"™.
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tice de la entidad en vida basindose
especialmente en datos hematolégicos.
Nosolros, ¥ en 1954, publicamos un ¢aso
estimando que fue el primero en la li-
teralura cubana.

A continuacion referimos nuestra se-
gunda observacién,

OBSERVACION

R.R.P. H.C.: 337388: Lactante de 3
meses, blanco, masculine, procedente de
Guantaname, ingresa en nuestro Servi-
cio, 19 Oct. 1961, por prescntar cianosis
generalizada. Desde su nacimiento el
nifio muestra una coloracién violdcea de
todo el cuerpo conjuntamente con una
respiracién muy ripida. Al mes y medio
de edad, un facultative le indica una
placa de torax diciéndole a la madre que
habia una sombra en el corazén que
desapareceria con el tiempo. Pero al ver
que la ciamosis persistia y se acentuaba
con ¢l llanto, ¢lla decide traer al nino
para ser hospitalizado. No hubeo enfer-
medad alguna dorante el embarazo; el
parto fue a término, euldcico, el llanto
fuerte al nacer pero el mifio presentaba
cianosis generalizada aungue no estuvo
en cimara de oxigeno. Con los dias dis-
minuye dicha coloracién violdcea per-
sistiendo en regiones distales. La ali-
mentacién ha side suficiente; e] des-
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arrollo psicomotor dentro de limites nor-
males para su edad. Los padres son jo-
venes ambos y tienen 5 hijos siendo sus
condiciones de vida deficientes.

Al examen, observamos un lactante
de 3 meses que pesa 9 libras y mide
54 cms., circunferencia cefalica de 39
cms,, temperatura de 36 grados centi-
grados, que guarda decibito indiferente,
con cianosis peribucal, alas de la nariz,
palmar y plantar; con hipotonia mus-
cular generalizada, crineo de aspecto y
configuracién normal, con diserelo cra-
neo-tabes fisiologico para la edad, fon-
tanela anterior abierta normal, sutura
melopica presente, ligera hipoplasia del
maxilar inferior; cuello: nada a sefnalar.
Al examen del aparate circulatovio, cho-
que de la punta no visible ni palpable,
ligero abombamiente de la region pre-
vordial, latido epigdstrico visible, a la
auscultacién, tonos cardiacos bhien gol-
peados, no soplos, frecuencia cardiaca
140 pulsaciones por minuto, arterias pe-
riféricas palpables. Aparato respirato-
vio: tiraje infracostal y sub-costal, fre-
euencia respiratoria: 56 por minulo,
murmulle vesicular normal. Abdomen
blando y depresible, no doloroso a la
palpacién, higado: borde superior 67
espacio imlercostal derecho, borde infe-
rior rebasa 2 travesez el reborde costal.
Bazo: no percutible ni palpable; siste-
ma nervioso: reflejos dsteotendinosos
presentes, sensorio conservade. Oidos:
secrecién purulenta en conducto auditi-
vo externo derecho, oido izquierdo: na-
da a seiialar.

EXAMENES COMPLEMENTARIOS

Hemograma: hematies: 4.390.000
/mm3, Hh.: 1235 grs, por ciento, leu-
cocitoz: 18.500, conteo difereneial: lin-
focitos 61%, segmentados: 379, mono-
citos: 196, cosindfilos: 1%, hematocri-
to: 4396,

Urea: 30 mgs, %, glicemia: 80 mgs. %

orina v heces fecales normales, eritrose-
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dimentacion: Método Westergreen: 6 en
la hora.

Exudado de oido derecho: estafilo-
coco dorado; antibiograma: rovamicina:
Sxx, terramicina: Sxxx, polimyxin B:
Sxx, aureomicina: R, sulfas: R, acromi-
cina: Sx.

Telecardiograma: No se aprecian al-
teraciones de los diametros cardiacos,
hipovascularizacién de los campos pul-
monares, aspeeto del corazén en “sabot™,
ensanchamiento del mediastino superior
a expensas del horde derecho. (Figs. 1.
2, 3.) o 2

Fic. No. 1.—R.ILP. Telecardiograma: No exis

te aumenio de los didmetros cardiccos, campos

pulmonares claros, hipovasculerizados, ensan-

chamiento del mediasiing superior o expensas
del borde derecho,

Electrocardiograma: ritmo sinusal,
freeuencia aurienlar: 150 3 minuteo, fre-
cuencia ventricular: 150 ¥ minuto, on-
da P: acuminadas ¥ bajo voltaje, P po-
sitiva en V1, espacio P-It: 0.10, inter-
valo QRS: 0.06°, espacio QT: normal,
AP: 85°, AQRS: 90°, AT: 407, complejo
QRS: 51, 52, 83, RS en D1, rS en D2
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Fic, MNo. 2.—Telecardiograma en O.AD.: No
hay aumento de covidades derechas, aurfeula
izquierda de tamafio norma

Fig. Mo, 3.—Telecardiograma en (0.A.1: No ze
observa aumeonto de veniriculo izquierdo.

y D3, RS en V1-V2-V3, 8 en V4-V5-V6.
Conclusiones: crecimiento de cavidades
derechas.
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Angiocardiografia: Dilatacién del
tronco venoso braguioecfilico derecho y
de la parte superior de la cava superior
con relleno retrégrado de venas pulmo-
nares andmalas desembocando en la cava
superior. Imagen convexa de la parte iz-
quierda de la auricula derecha que plan-
tea existencia de vena cava superior iz-
quierda. Imagen de relleno de todas las
cavidades eardiacas en el negative No. 3.
Dexiroposicién marcada de la aorta con
relleno de la misma desde el negativo
No. 2, Hipoplasia del tronco de la aric-
ria pulmonar y de sus ramas, Persisten-
cia del conducto arterioso que se rellen:
desde el negativo No. 2. Anomalia super-
numeraria de los vasos que emergen de
la poreién horizontal del eavado adrtico.

Fic. No. 4—R.R.P. Angiocardiografin: Nega.
tive No, 2: Es bien visible la dilatacién del
tronco venose braguicefdlico derecho y de In
peerte superior de la cava superior con relleno
refragrado de venas pulmonares andmalas des-
embocande en la cave superior. Se observa In
dextroposicién marcada de la aorta con rellens
de la misma. El conducte arteriose persistente
se llena en este negative.
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Fic. No, 5.—dAngiocardiografia: Negative No. 3:
Imagen de relleno de todas les covidodes car-
dizcas en este negative. Hipoplasia de la arteria
pulmonar v de sus ramas. Anomalia superni.
meraria de los vasos que emergen de la parcidn
horizontal del cayede aértico.

EVOLUCION

A su ingreso, se indican los exdmenes
complementarios y se instituye trata-
miento de la otitis media purnlenta de-
vecha con penicilina proeainica 500.000
unidades diarias por via intramuseular
durante 10 dias y cura local con sulfa-
diazina en polve y a los 12 dias el oido
ya no supura. En ningiin momento pre-
senta el nifo fiebre, toma bien su fér-
mula lictea y aumenta poco de peso.
La cianosis persiste y la taquicardia se
acentia siendo la [recuencia cardiaca
de 156 pulsaciones por minate, por lo
que se digitaliza a razén de 0.02 mgs.
por kilogramo de peso como dosis total
de digitoxina y se coloca el nifio en ci-
mara de oxigeno. A pesar del tratamien-
lo, el nific no mejora, acentnindose la
cianosis v fallece a los 18 dia: de su
ingreso.
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ESTUDIO NECROPSICO

Descripeion macrosedpica: Se encuen-
tran una serie de mallormaciones gque
son: Corazén biloculado cou ausencia
casi total del tabique inierauricular es
decir auricula tnica, los ventriculos se-
parados solamente por un cshozo de
tabique interventricular en su parie in-
ferior. Discreta hipoplasia de la esteno-
sis del infundibulo pulmonar y de las
sigmoideas, con transposicién de los
grandes vasos, persistencia del conducto
arterioso. Existen dos venas cavas supe-
riore:, una derecha que nace de la au-
vicula derecha y una izquierda que tex-
mina en aurfeula homénima. También
se observa confluencia de venas pulmo-
nares a un lago comin drenando por
un vaso accesorio g un golfo coonin en
vena cava superior derecha.

Isomerismo pulmonar: tres lébulos en
pulmén derecho y tres en el izquierdo.
Ambos lébulos medios a su ver poscen
ona sublebulacién, A la apertura de la
cavidad abdominal, s¢ ve el e:témago
colocado hacia la derecha y el higado
muestra dos lébules de igual tamaiio,
uno a la derecha y el otro a la izquier-
da. La eirculacién hiliar hepdtica se ha-
ila situada delante del duodeno, No exis-
te hazo vy el mesenterio es comtin.

Descripeion microscopica: Microabs-
vesos hepiticos, hemorragin de wédula
suprarrenal, focos de hematopovesis he-
Jrittica.

Conclusiones: Cavidad auricular co-
miin con eshozo de tabique posterior:
ventrieulo comiin con eshozo de tabi-
gque interventricular inferior; transposi-
eion de grandes vasos; persisiencia del
vondueto arterioso, estenosis infundibu-
lar de la arteria pulmonar con hipopla-
sia de su tronco y valvas, cava izquicrda
desembocande en porcidn eorrcspon-
diente a auricula izquierda. Desem-
bocadura de venas pulmonares, tres de
cada lado a un golfo comiin del enal
parte un tronco venos=o andmale guae



terming en cava superior donde existe
otro golfo venoso. Pulmones wrilohula-
dos en ambos lados, higado con dos lé-
bulos de igual tamaiio, eirenlacidn hiliar
hepitica preduodenal, eslémago a la de-
recha, mesenterio comin y agenesia de
bazo, e« decir asociacion de anomalin-
vongénitas que corresponden a un sin-
irome de Ivemark. (Fizs. 6, 7. 8.}

Fiv., No. O.—Examen necrépsico: Corazén v
srandes vuses rechazados hucia arriba: Anoma.
fin de drencje pulmonar: obsérvese la existon.
cin e tres venas pulmonures en cada ludo
ranfluyends en una formacicn en forma de lire
de la que parte un gruese tronee venoso seffa-
fado con la flecha inferior en of momento gue
desembocn en vena cave superior devecha me
dinnte un golfa: ndtese que la desembocadura
es estrecha, Le flecha superior esti colocade
al lade de la vena covw supcrior derecha, a
tn izquirrda la cova superior izquierda. Se
nbserea tembién la arteria pulmonar ¥ sus dos
ramas v on fa derecha del tronco. o duetns
arterioso persiztents,

COMENTARIOS

Muestro paciente presenta un sindro-
me polimalformative lNamado de Ive-
mark cuyos clemento:  esenciales son

[

tres tipos de walformaciones: agenesia
de bazo y arvteria esplénica. Las anoma-
lins cardiacas siempre presentes son gra-
ves vy miltiples: dextrocardias o levo-
cardias, dextroposicién de norta, mal-
formaciones de los grandes troncos ar-
teriales con persistencia del canal au-
riculoventricular comiur, corazdén bilo-
cular o trilocular, persistencia del os-
tium primum, foramen oval permeable,
anomalias de relorno venozo pulmonar
¥ de los grandes troncos venosos, trans-
posiciones de los grandes vasos v atresia
o e:tenozis de la arteria pulmonar. En
fa estadistica de Neimann, Picrion v
vele. ® en la cunl eqd inecluido unes-

Fu:, No. To—PFieze  anatémica del  paciente

RALP.: Corezin abierta bifoculado. La flechu

indica el esboze de tabigue interavricular

mits abajo el atrio ventrienlar comuin v sus va

ves. En Io poreign izquierda del corte de

rentriciilo so aprecia of esbozo del tabique in.
terventriculor.

tro primer caso publicado, ** las mal-
[ormaciones cardiacas mas [recuentes
fueron: ateesia de la pulmonar o este-
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e, Mo, B—Lu misma piesa snatduica: (bsér-
vene e el coyade norfico LR pasO SUPErRLme
rario ¥ en la concavidad del misme ol duetus

persistente. El indicador superior seiiala el
origen de la pulmonar ¥ su aﬁfmmn izquierda
v posterior con relocidn a lo aorta, Entre los

des indicadores un misculo pﬂﬂpﬂw de prines
orden hipectrofinda,

nosis, amomalias de vena: pulmoenares,
iransposicidn de grandes vasos, levocar-
dia en 38 observaciones v dextrocardias
en 28, Los otros defectos viscerales ha-
ltudos a menndo son lobulaciones pul-
monares supernamerarias, 52 veces en
104 casos, pulmones trilobunlados, teans-
pesicidn o siteacién en plans medio del
hizado, transposicion del estémngo.

Lag otras inversiones del tractus di-
seslive =om mas raras. El mesenterio
comimn se encuentra a menudo. En re-
-umen, la asimetria pulmonar, la invey-
sién gastrien, higado lranspuesto y me-
senterio comnin son las malformaciones
viscerales mas constantes.

Las manifestaciones clinicas del sin-
drome son poco caracteristicas: son ni-
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fivs con sinlomatologia cardiaca grave
desde el nacimiento, cianosis, disnea.
presencia o no de soplos sistolices, insu-
liciencia cardiaca. Las otras mulforma-
ciones no producen sintomas. Los exi-
menes radiolégicos son muy importan-
tes para el diagnéstice de la afeccion
durante la vida del enfermo. Pecmiten
comprobar la cardiopatia, especialmen-
te por medio de la angiocardiografia
coulo en nuestro pacienie, Hemos sefia-
lado anteriorinpente que el sindrome de
lvemurk esta integrado priocipalmente
por situs inversus parcia] de visceras
abdominales con corazén normalmente
situado a la izquierda o levocardia.
heith ™ clasifica los levocardias en dos
grupos de acuerdo con la presencia o
ausencia de inversion auricular, tipo 1:
levocardia gin inversion de cdmaras au-
ricuiares ¥ tipo Il: levocardia econ in-
versidn de dichas cavidades. Cuando las
auriculas estin invertidas, el ventriculo
berecho forma el borde cardiaco dz-
tuierdo pero si no lo estin, aquel esid
normalmente colocado a la derecha, Nei-
mann, Pierson y cols. ® sefialan también
que al haber levocardia con inversiém
atrial, la vena cava superior no consti-
tuye el arco superior derecho a la ra-
diografia pues esti situada a la izquier-
da. El ecateterismo es otro medio de
diagndetico dil. La radiografia permite
precisar ademds la inversion de viseeras
abdominales; adn en placa simple, se
puede ver el lébule derceho hepatico
proyectando su sombra hacia la izquier-
ila y vieeversa, v la cdmara gaseosa gds-
triva a la derecha. A veces se nola lu
susencia de imagen csplénica. Aungue
s¢ ha sefizlado la posibilidad de reco-
nocer las anomalias de segmentacidn
gulmonar mediante estudio por bronco-
vrafia lipiodada® creemos que este pro-
ceder mo esta indicado de rutina, El
clectrocardiograma a veces muestra in-
versién de P en D1 en levocardias con
inversién anricular, no siendo este dato
e valor absolute. El complejo QRS
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muestra a menudo signos de hipertrofia
ventricular derecha.® Willi y Gasser® "
en 1952 y 1955 hicieron el diagnédstico
clinico de agenesia de bazo en 7 casos, en
5 durante la vida ¥ posteriormente Gas-
ser M estudié 4 pacientes mas asi como
otros autores ' ' que comprobaron tam-
bién el diagnéstico hecho en vida por
necropsias, Dos dalos hematolégicos son
raracterislicos del sindrome de Ivemark,
la presencia espontinea v persistente de
cuerpos de Heinz en los eritrocitos lo
cual puede verse en preparaciones hi-
medas por microscopio de contraste de
[aze o por colorantes especiales, azul
brillante cresyl, sulfate azul de nilo ¥
olros.

En sangre periférica hay ademas
erittoblastosis. Otros hallazgos son Ja
poliglobulia, la macrocitesis y la presen-
via de restos cromatinicos en los hema-
ties (cuerpos de Howell-Jolly ). Los cuer-
pos de Heinz son mis numerosos en san-
gre periférica en los doz primeros meses
de vida y aleanzan cifras de 11.2 a 200
por ciento.' TPuede encontrarse una re-
tieulocitosis ligera y valores altes de
hematoerito. Hay sumento de la resis-
lencia osmdatica. Los leucocitos estin mo-
deradamente elevado: en nimero aunque
vse dato es de poco valor. 5S¢ ha sefialado
siderocitosis y trombocitosis.)® Estas al-
teraciones hematoldgicas son similares a
las gque se han descrito en pacientes con
atrofia esplénica marcada o esplenecto-
mizados, Sin embargo, todas las anoma-
lias hematoldgicas no estan siempre pre-
sentes en todos los enfermos.” Puede ha-
ber aumento de las gamma globulinas o
disminucién.” Llama la atencion en los
nino: con agenesia de bazo la freenencia
e las infecciones y su cardeter recidi-
vante. El bazo es un érgano reservorio
importante de linfocilos ¥ estos elemen-
tos juegan un gran papel en la forma-
vién de anticuerpos, motive por el cual
al pstar ausente, porque se ha extirpado
yuirirgicamente o hien por ausencia
vongénita. sobrevienen infecciones re-
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petidas, T KEstos hechos nos hacen peun-
sur que la ecirugia reparadora de los
delectos cardiacos no esti exenta de
viesgos inmediatos, y las infecciones posi-
operatorias son rebeldes a la antibiote-
rapia.” Las malformaciones del sindrome
de Ivemark se explicarian por un tras-
torno de la embriogénesis, en el periodo
en que ocurre la formacidn de las vis-
ceras afectadas. La segmentacién del
corazon en ventriculos y auriculas y del
bulbo arterial se produce entre los “lo-
rizontes XV y XVIII” de Streeter;!™ asi
como el retorno dentro de la cavidad
celémica del asa intestinal primitiva;
cn esta época también aparece el eshozo
esplénico. Por lo tanto estas anomalias
se producirian por una embriopatia que
ocurre en la 5* semana del embarazo
(“horizontes XV a XVIII”). El agente
teralégenc es desconocide pero es sin
duda un factor semiletal eon efecto
pleiotrépico. El prondstice de la afec-
cidn es grave por los defectos cardiacos
v la supervivencia es de algunas semanas
0 meses aungue se sefiala en la literatu-
ra un nifo que vivié 8 afios.'® Ademds
la susceptibilidad a las consecuencias
de la agenesia esplénica ensombrece el
prondstico,

Nuestro paciente no tenia alteracio-
nes hematolégicas especiales aungue no
-¢ estudié la existencia de cuerpos de
Heinz y la muerte fue en gran parte
el resultado de una sepsis a estaliloroco
dovade a punto de partida dticn,

RESUMEN

Presentamos un cazo de agenesia de
Lago con mallormaciones cardiacas mail-
tiples, inversién parcial de visceras ab-
dominales, mesenterio comiin ¥ lébulos
pulmonares supernumerarios en un nifie
e 3 mese: de edad. Este conjunto de
anomalfas congénitas ha recibido el
nombre, de sindrome de Ivemark y se
cxplicaria por un trastorno de la embrio-
sénesis en la 5% semana del embarazo.
Los factores que determinan la deten-
vion del desarrollo son desconocidos,
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Nuestro paciente presentaba una otitis
media purulenta por estafilocoeo dorado
v septicemia. En la agenesia esplénicn,
aislada o com situs inversus con leva-
cardia v otros defectos (Sindrome de
Ivemark) se seiiala la frecuencia de las
infecciones al igual que en los esple-
nectomizadoz,

RESUME

MNous présentons un cas d' agénésie
splénique et de mallormations cardia-
ques multiples, situs inversus partiel des
viseeres ahdominaux, mdésentére com-
mun et segmentations pulmonaires aber-
rantes chez un enfant dsé de 3 mois. Ce
complexe polymarfomatif ha regu lv
nom de syndrome d’ Ivemark et & expli-
querait par un défaut de I’ embryogeneése
dans la einguiéme semaine de la gros-
sesse. Les facteurs que déterminent
I' arrét de développement’ sont incon-
nus. Notre malade présentait nne otite
moyenne suppurée & staphylocogques
dorés et septicémie. Nouns signalons la

fréquence des infections dan ' agénésic
splénique isolée ou accompagnée de situs
inversus avec levocardie et 47 autres
anomalies (Syndrome d' Ivemark) de
méme que chez les splénectomisés,

SUMMARY

A case of congenital abseoce of the
spleen with multiple cardiac abnormal-
ities, situs inversus partial, accesories
lobes of the lung and abnormal mesen-
teric attachments is reported in a three
month-old male infant.

These defects are known as the lve-
mark’s syndrome. Embryonic studies in-
dicate that in thiz symidrome a develop-
mental defect oceur in the [ifteenth
week of gestation. The factors that de-
terminated normal development are un-
known. Our patient had purulent otiti-
and sepsis, In the congenital absence of
the spleen alone or with :itis inversus
and levocardia and other abnormalities.
there is an increased :usceptibility to
infections as in splenectomized patients.
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