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DEFARTAMENTO DE ANATOMIA PATOLOGICA DEL HOSPITAL DOCENTE
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Agenesia esplénica y cardiopatia congénita.
Estudio de 6 casos*

Por loz Dres.:

Acustin Pagaxno Rumaw®® e [saprL Funpora Mavor®®®

Paramio Ruibal, A. et al. dgenesia esplénica ¥ cordiopatin congénita. Estudio de 6 casos,

Hev, Cub. Ped. 45: 2, 1972,

S¢ hace uwn estudio de los aspecios snatémiros
¥ extracardizcas en 5 casos de agenesia ¥y uno
el 0.19% del material de necropsins v ¢l 2.89% de
mortem en el periodo sefalado. Se realiza unz

¥ chinicos do lae malformacionc: cardiacas
de hipoplasia esplenica, lo cual constitoyé
las cardiopalias congénilaz con examen post
revisidn de esla entidad, comparandese con

ls literstora v se destsca ln morfologia cardisca caracteristien.

La agenesia esplénica, anomalia con-
sillerada rara, v mo obstante reconocida,
ilesde hace tiempo, ha sido observada
von mias frecuencia en los dltimos
afios, s % 1005 2807 Tas primeros casos
reportados fucron ohservados, indepen-
lientemente, por Pohl v Jauch (1740)
en individuos jévenes, autopsiados, que
no presentaban otras anomalias congé-
nitas." La asplenia o alienia congénita,
sir embargo, ee acompaia [recuente-
mente de alieraciones importantes en
la organizacion del situs toracoabdomi-
nal v de malformacione: cardincas com-
plejas. Las primeras deseripciones de
agenesia espléniea con heterotaxia vis-
veral y anomalias cardiovasculares fue-
ron hechas por Martin' oir el Boletin
de la Sociedad de Anatomia de Paris,
v por Breschet® en el afo 1826.

* Trabajo presentade en la Sociedad Cu-
lana de Anstomiz Patolégics v Cardiologia en
diciembre de 1971 ¥ marzoe de 1972,
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En 1955, Jvemerk™ reuanié 14 cusos
propios, y 55 descritos, ¢ hizo un estu-
dio de la embriologia, anatomia pato-
ligica v correlaciones malformativas,

En el aiio siguiente, Putschar y Man-
rion'' revisaron 78 cusos de agenesia
esplénicn en la literatura, incluyendo 8
nuevos e hicieron uma division de éstos
cn 5 grupos, de acuerdo con el tipo de
anomaliss asociadaz, la cual, unida a
Ia incidencia de estas, es la siguiente:

—Agenesia esplénica aislada: 249

—Agenesia esplénica con malforma.
ciones cardiacas ¥y situs  inversus
parcial: 37%.

—Agencsia esplénica con malforma.
ciones  cardiacas, cin situs  inver-
sus: 267,

—Agenesia esplénica con situs inver-
su= parcial, pero sin malformacio-
nes cardiacas: B%.

—Agenesia esplénica con olras mal.
formaciones, sin cardiopatia ni situs
inversus: 5%.

En esta serie,' lo: casos asociados a
malformaciones cardiucas constituyen el
(3% y fueron observados principalmen:
1e en rifios, mientras que los no aso-
ciados a cardiopatias fueron vistos pre.
ferentemente en adultoz. Los casos de



cardiopatia asociados con asplenia co-
rresponden  a  cardiopatias complejas
que permiten una sobrevivemcia muy
limitada.

En 1959, Nicmann ¢t al.'' revisaron
104 casos publicados, entre ellos 3 pro-
pios, ¥ propusicron ¢l nomhre de “Sin-
drome de Ivemark™ para la asociacidn
de asplenia, malformaciones cardiacas
v heterotaxia visceral, en honor al es
tudio heeho por cite autor sueco; epo-
nimo con que s¢ conoce en la literatura
europea.

Es de comiin conocimiento que la
esplenectomia es seguida a los pocos
dias, por la aparicion de cuerpos de
Howell-Jolly en los eritrocitos circulan-
tes, asi como “target cells”, normoblas-
tos v leucocitosis con fragilidad capilar
aumemada, Gasser vy Willi demostraron
en 1952° que estos hallazgos v los cuer-
pos de Heinz permitian hacer mediar-
te ¢l laboratorio el diagnéstico de as
plenin.  Aunque estas alteraciones no
son exclusivas de la agenesia espléniea,
su presencia es patognomonica en un
nifio con cardiopatia congénita y trans-
posicién visceral,

Ewr 1966, Neimann et al.,"* de Naney,
revisaron nuevamenie la literatura, en-
contrando alrededor de 200 casos, a los
cuales wiadieron ocho propics. Como
indica el término asplenia, ¢l bazo estd
ausente; sin emhargo, Neimann en esta
iltima publicacion ¢ Ivemark® previa-
mente, reportan casos de este sindrome
en los cuales el tejido esplénico esta
preseirte, ya sea en forma de miltiples
espleniculi (hasta 9) o hazos hipoplas-
ticos,

Es notable ¢l aumento en los dltimos
19 aiios de los reportes de esta entidad,
va que Polkamus en 1952 revisé la
literatura encontrando solo 22 casos,
mientras que ¢n Ja actualidad, se eal-
culan mis de 250 casos publicados.’ ™

En nuestra literatura se han repor-
tado 2 casos por Borbolle v colahorado-
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res, en 1954 y 1962.%% En los aiios
1961-1970, en el Dpto. de Anatomia
Patolégica del Hospital “Cmdte. Fajar
do™, ¥ 1969.1970, en el Dpto. del Hox
pital Infamtil “Pedro Borris”, hemos
ohrervado 5 casos de agenesia y 1 caso
de hipoplasia esplénica asociados a car-
diopatia congénita y heterotaxia visce
ral, que constituyen la base del pre-
sente reporte. El caso No. 1 fue repor-
tado previamente®

ORSERVACIONES
CAS0 Ne. 1.

R.RP. (HL.C. 337388), 3 mescs, raza blancs,
sexo masculine, ingresé em el Hospital “Ce-
mandante Fajardo™ e} 19 de ociubre de 191
per rianosis generalizada que dstaba del ma
cimiento. Al examen fisico se encontrd um
lactente de 9 libras de peso ¥ 54 em de tlls,
ron cisnosis peribuocal, palmar ¥ plantar, tem-
peratura de 369C, que presentaba un ligero
pshombamientoe de la regién precordial, latide
epighstricn  visihle, tiraje subrostal, frecuen
ein, respiratorian y cardiaca de 56 y 10 al
minuto respectivamente, tonos cardiacos bien
golpomldos, no soplos, murmullo vesicalar nor
mal, hepmomegalin que rebazaba 2 travesus
de dedo ¢l reborde costal derecho y secrecién
purilenta en oido derecho, del cual se aisli
un  estefilocors  dorade. Electrocardiograma:
crecimienio de cavidades derechos. Telecardio
grama: Aspecie de corazén en “sabot™, Na
se apreciaron slieraciones en los  didmetrs
rardiacos. Hipovascularizacion de los camps
pulmanares.

Angiocardiografia: Dilatacidn  del tronce
venoss bragoiocefilico derecho ¥ de la pane
superior de la vena cava superior, con rellena
rewégrado de venns pulmonares desembacands
en este vaso, Persistencia de cava soperior
izquicrdn, Hipaplaria del tronco pulmonar y
cus remos. Dextroposicidn de la aorta, Persis
tencin del ductus arterioss, KeMeno de todas
Jok covidades en el tercer nrgativo, El enfer
mo follecit, a loa 18 dias de ingresade, en
erisis andxicn,

Examon post-mortem: La nocropsia (A<l
2071 sa realizd en un lactante del sexo mas
ruline que mo preseniaba alteraciones en @
hibite externo, La: serosas y cavidad pericin
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dira no presentaban anormalidades. La punta
del corazén  estaba  orientada hacia la =
quierda. Los grandes wvasos emergion enm Ia
base del corazdn, enire las dos orejuelaz qoe
los rodeaban incompletamente, de la signiente
manera: la aorta delante ¥ a la derecha, y
Is pulmenar detris ¥ a la izquierda. La cavi.
dad auricular era dnica, existiends una banda
de 1ejide de 3 mm de anche que, partiendo
de la cara posterior, se extendia a la arteria
Esta swricalas dnica recibia en el lade derecho
s ambas venas cavas: saperior e inferior, ¥ en
e} izquierdo, la vena cava superior izquicrda.
No se idenmtificd orificie del seno coronario.
Existin una wilvula soricalo ventrieular co-
mun, que separaba la cavidad auricular de la
ventricular. La cavidad vemtricular era vnica,
identificdndose una cresla supraveniricnlar qone
separaba los origenes de sorta ¥ polmonar.

La walvola pulmonar estaba marcadamenie
edendtica v el tromco pulmonar comin ¥ sus
ramas eran hipoplisicas. El doctos arterioso
era permeable ¥ comunicaba al rayade aértico
ron la arteria polmonar izquierda. Las wenas
pulmanares, en nidmero de tres a cada lado,
desemboraban en un golfo comin en el as
peeta posterior del corazdn, de donde partia
un vass venoso que lerminaba en la vens
vava superior dececha (Fig, 1), Los pulmomss
presentaban 3 Mbulo: cada uno, con una sab-
divisién incompleta de ambos lébulos supe-
riores. El higade era simétrico (ldbole iz
quierde igual al derecha), ¥ ¢l estémago esta.
ba situnde en el cosdrante superior derecho
del ahdomen. Los vasos del hilio hepatico
transcurrian por 'a cara veniral del duocdeno.
E} mesenterio era comin y no se identificd
tejido esplénico.

Los diagnésticos anatémicos fuerom: Mal.
lormaciones congenitas miltiples: a) Cardio-
patia congénila: levocarding corazdn bhilocular,
auricola ¥y wventricule dnico; esenosis walvo.
Isr pulmonar con hipoplasin de la arteria
pulmonar ¥ sns ramas; transposicién de gran-
des wvasos (Daransposicién); strioventricular
camiun; desemboradura andmals t1otal de we-
nat pulmonsres en vena cava superior dere-
cha: durius arterioss permeable; persisen-
ria de la vena cava soperior izquierda y am-
sencia del seno coronario. b) Agenesia esplé-
nica. ¢) Mesenterio comin. d) Dextroposicién
ghastrica. ) JTsomerin pulmonar (3 lébulos).
f1 Higado simétrico con circulacién hiliar
preducsdenal,
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CASO No. 2.

L.C.R. {H.C, 327.9%4) 27 afios, raza blanca,
sexo masculine, que ingresd en repetidas oca-
siones entre los anos 1963 y 1967 en el Hos
pital “Cmdie. Fajardo™, por disnes y cianosie,
Esta diltima databa, segian los famikiares, desde
lox 40 diss de nacido, asi como la disnea,
que Ie impedia realizar los juegos habimuales
de la edad cscolar ¥ se alivisba en posicién
de “cuclillas™. Cusire afios antes de su pri-
mer ingreso em este hospital le practicaron
una “eperacién en el corazén™ en olre centre,
que mejord su cisnosis dorante un tiempo.
Al examen fisico era un paciente de 96 Ibs
de peso y 160 m de talla, que presentaba
cianosis genernleadas moderada qoe aumen-
taba con los esfuerzos, dados en palillo de
tnmbor, vhss en vidrio de reloj, ciloesclerasis,
shombamienteo de la regién precordial con
hundimiento del esternon, thrill ¥ soplo holea.
sistdlice em segundo espacio intercostal iz-
quierde grade IV/VI, desdoblumiento del se-
gunds roide ron romponente polmonsr mas
pequefioc gque el adrtice |fonocardiograma) y
edemas malealsres. E.C.G.: Hiperirofia vy so-
brerarga sistélirn de ventricole derecho. Tras
toraos  auriculares. Telecardiograma: Cardio-
megalia a predominio dereche. Ensanchamien-
ta del medinstine superior de tipe vascular.
Cifoesclerosis, Reseccidn casi total de In Tma.
costilla izquierdas (Fig., 2). Angiecardiograma
selectivor La snstancia de ronirasie inyectada
a través del caléter cn ventriculo derecho
compruchs opacificacién en primer (érmino
del tronce pulmonsr ¥ sos ramas, spareciendo
tambicn opacificada la sorta, asoque mas tar-
diamente. Estenosis valvular pulmonar (Fig.
3). Acrnograflia retrégrada: S¢ comprueba
grusso vaso que cabalga sobre el bronguio
derecho, dilstado en so porcién ascendente,
¥ que en visla laternl tiene una proyeccidn
francamentes anterior {(Fig. 4). Al enfermo oo
e intervine quirdrgicamente, - realizindosele
una ansslomosis cava superior-vena pulmonar
derecha con ligadora de la cava por debajo
de la ansstomosis. El enfermo (allecié mes
¥ medio después de la intervencién,

Examen postmortem: La necropsin (A-67-
305) se realizé en ¢l cadiver de nn adulie del
sexa masculine gque presentaba cicatrices gui-
riirgicad en regién tordcica: wna antigea en
el lado izquierdo, ¥ otra mds reciente en el
lado derecho. La cavidad pericirdica estaba
aobliterada por adhercncias fibrosas ¥ fibrino:
sag qua impedian separar completamente am-
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Fig. |.—Esquema de los anomalies cardiacas
en ol caso 1. Abrevictures wutilizadas en los
esquemns de los 6 ecosos: A, worta; AVC, vil-
vele atrioventricular comin; DA, ducius arte.
riose; FO, foramen oval fenestrado: P, arteria
pulmonar; 5C. seno corenario; TC. tronca co-
miin: V, ventricule ainico; FCI, vena cava
inferior; VOCSD, venn enva superior derecha;
FESI. rena cava saperior izquidtvda: VIY, ven-
tricile derecho: VI ventricule izquierdo; VI
venes pridmonares; V5D, vena suprohepdtica
derecha y V&I, vena suprahepitice izquicrda.
Loz dos circulos en el Dborde inferior defl es-
quema represenfen fa relacion entre Tos gron-
des vasos: aorta —con sus fres valvas ¥ ori-
ficio de emergencia de laz arlerias coroneriag
v pidmonar; v In eruz, la orientacién: A, an-
terior, I, poasterior, ID, derecha e I, izquierda.

Ias hejas, El corszin pe=0 410 g la punta
estaba orientada hacia el lado izquierde. Lo.
grande: vaso: emergian de la base del cora-
zon de la siguiente manera: la aorla delinte
v a la derecha, ¥ Ja pulmonar delrds v a la
izguicerda, Lp aorta se dirigia hacia atrds 3
a la derechs, cabalgando sobre el bronguis
principal de ese lado. El diimetro de la aoria
en s imicio, era aproximadamente 3 veces
el diametra de la srteria pulmonar. Se iden.
tificd wna anastomosiz quitorgica entre la vena
cava superior derecha ¥ la arteria pulmonar
del mismo lade ¥ wna ligadura cireular que
cerraba a cava por debajo de la anastomosi-,
ron dilatacién per encima de este vaso ¥ los
troncos venosos braquiocefilicos. La cavidad
auricular ern dnics, encontrandose  solamenic
una banda trinngular (B) de tejido fibroso que
la atravesaba de delante a awrds (Fig. 5), En
esta cavidad desemboeaban el seno corenaric
y ambas cavas: superior ¢ inferior en el lade
derecho, v las venus pulmonares y la cava su-
perior izquierda en el Jado opuesto. Eb orificio
auricoloventricular tenin una sola valvula que

Fig. 2.—Cuse 2. Telecardiogramn que muesirs
la cardiomegalin a predeminic derecho ¥ dex
froposicion de la goria.

R.C P
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Fig 5.—Caso 2. Corazon bilocular —A— ca-
vidod ouriculor sinice con wuna banda frian-
gulnr —R— remanente del tabique inter-

| auriculor,

Fig. 3.—Cnso 2. Angiocordiograma selectivo.

Fig, 6.—Cqso 2. La misma [igura anierior,
abierta de punta a la vdlveia adriica —A—
aorta, —SF— cresta supraventricular y

Fig. 4.—Cma 2. Aortografia retrégrada. - {28 - cdmara de salida.

a
]
=
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estaba constituida por | valvi-, El ventriculo
era unico con caracleristicas de fzquierdo ¥
derecho, ¥ una cimara de salida en I que se
identificé una ecresta supraventricular, por de.
dunte de 1o cusl, wacin la norta y detris, Jo
pulmonar (Figs. 6 ¥ 7). La vilvala pulmonar
prescnld sus valvas fusionades, dejorilo un
orificie de 7 3 3 mm en su centro (Fig. 8).
La vilvala adrtica poseia sus tres valvas v un
perimetro valvalar rectificade do B em. Las
arterias roronarias emergian de loi senos de
Valiabha posterior e izquicrdo, no es shlecién-
dose sn recorride por dificublades de disec-
cién (adherencias pericardiacas densas), El
espesor promedic de la pared venirieular foe
de 1 em en el tracto de entrads, y 1.3 em
en el de salida. (Fig. 90, Las cavidades e
rales presentaban, en lao base del lado derecho.
las serosas deslustradas con adherencias fibiro-
wns, exndade Tihrinozo vy suluriones hemorri-
giras, Los pulmones pessron 100 g eada uno,
¥ ambos tenian dos cscotaduras y tres 16bulos,
Eb higade pess 1200 g, el lébule izquierde
era de forma similar v algo mayor en volomen
que el derecho: en su cara inferior, entre
ambas lébulos presentaba  olro, SUpE T e
rario, de forma iregular. (Fig. 10). No se
identificd tejido esplénico. Histoldgicamente
existin un feocromocitoma  adrenal microses
pice ¥ nna hiperirafin de los glumdrulos
renales,

Los  dingnésticos  anmtémicos  fueron: 1)
Malformnciones congénitas milkiples: a) Car
diopatin congénita: Levocardia; corazén bilo.
cular, suricola y ventricule Wnicos: tramipo.-
sicién de grandes vasos (Daransposiciénd:
cilenosis valvalar pulmonar; atriovemtricalar
romin; cayado aértico u la derecha: persis
tencia de la vena cava saperior fzquierda.
bi Agenesia esplénica. ¢} Tsomeria pulmonar
(3 lébulos). d) Higade siméirico con lshule
upernuomerario. 2} Anastomosis quirdegica ca-
vopulmonar derecha. 3} Pericarditis, adhesiva
posquirdrgica. 4) Dilatacidén de In vena cava
snperior derecha y troncos venosos braguia.
cefdlicos. 5) Feocromoritoma adrenal micros.
copice, 6) Hipertrofia de los glomérules re
nales,

CASO No. 3.

EAM. (H.C. 5376260 10 meses, sexo fe-
menino, raxa hlanca, que presentd  clanosis
desde el nacimiento ¥ fue remitida al Institote
de Cardiologia y Cirogia Coardiovaseolar con
eb dingndstico de cardiopatin  congénitn, Es.
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Fig. 7.—Cdmaora de slida —C5— dol mbzmo
cazo anferior v valvula pulmonar —VP—
aliorta,

tuve ingresadas en el Hospital Pedidtrice de
Santinge de Cuba donde presemid bronconen-
monia y un posible accidente embdlico cere.
bral que dejé como secnela una hemiparesia
igquicrda, Al examen fisico se trataba de un
lactante de T Kg de pesa v 60 em de jalks
que presentabs una cianosi=s generalizada, so-
plo sistélice grade V/VI en foro pulmonar y
murmulle vesicular normal E.C.G.: Taquicar
dia sinmsal, Crecimiente de cavidades dere
chas, Telecardiograma: Cardiomegalia con pre
dominio vemiricular derecho. Aorta a la dere.
tha. Flujo pulmenar disminuide, Angiorardio-
grama: La cava superior aparece comprimida
en relacién con la sorta. Esta dltims se ops
cifica ripidamente en fase de coraxén derecho
comprobindose que la misma cabalga sobre el
bronquie derecho. E} tronco polmenar se apa
cifiea muy débilmente y de manera poco delis
nida. Gran disminucién de la circalacidn pul:
monar. El enfermo fue llevade de wrgencia al
saalén de operaciones, realizindose anastomo.
sis aortopolmonar y fallece.

Examen post-mortem: La necropsis (A-88
219) se realizé en un lsctante del sexo feme-
nino con marcada cfanosis ¥ ona herida qui.
rirgica reciente en térax. La cavidad peri-
cirdica ¥ sus serosas mo pressnlaron alteracio-
nes. El corazén pesd 80 g (peso normal: 39 g)
¥ la punta estaba orientada hacia la fzquierda.
En la cara amterior del corazén no se identi:
fied arteria descendente anterior. La orejuela
derecha era prominente enm la cara anlerior

R C. P
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Fig, 8~Lazo 2. Aspecto de la vilvela puimonar ontes de su aperture.

del corazén ¥ codeaba, junte con su hoamélos
gn, ¢l origen de los grandes vasos. Estos emer-
gian de la hase del corazdén de la ziguiente
forma: la aorta delante ¥ a la derecha ¥ Ia
pulmonar detris ¥ a la izquierda. La auricula
derecha estaba algo aomentada de tamado ¥
recibia las venas cavas superior ¢ inferior. No
ge identified el orificie del seno coronario.
El tabique intraauricular presentabs un orifi-
cio de 8 mm a nivel del foramen oval ¥ su
extremo inferior terminnba en forma de media
luna sobre una wilvola awriculo veotricunlar
comin que poseia 4 wvalvas y un perimetro
valvular rectificado de 65 em. La auricula jz-
quierda era algo menor en volumen, guoe :u
congénere ¥ recibia las cuatro venas pulmona.
rées ¥ una veoa cava superior jzquierda, La
orejuela izquierda ¥ Ja pared lateral de Ia
auricula presentaban abundantes mbsculos pee-
lincos ¥ una banda mnsenlar homéloga de Ia
eresta terminal. (Fig, 11). Histolégicamente en
les cortes seriados de las orejuelas ¥ venas
cavas superiores se idsntificé nédulo sincau-
ricular bilateral (Figs. 12 y 13). Ambas auvrica-
lax desembocaban = través de la vilvala an-
riculoventricular comin e¢n uwna cavidad ven.
tricular. El grosor promedic de la pared de
este ventriculo dnico era de 08 om. La aorta

R C.OP.
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posein 3 wvalvas ¥ wn perimetro valvalar de
3.3 em. Existia una arleria coronaria Gnica
que se originaba en el semo de Valsaba pos.
terior y se dividia posteriormente en  res
ramas; una en la cara posterior del ventricolo
y otras dos, que rodeande por detras el ori-
gen de los grand=s vasos, s& distribuian én los
bordes derecho e izquierdo respectivamente,
Se comprobé una anastomosis quirdrgica entre
Ia aorta v la rama derecha de la arteria pul-
maonur, no permeable, El cayado adrtico cabal-
gaba sobre el bronguio derecho. La wvilvola
pulmonar tenia doz valvas ¥ mn perimetro
valvalar rectificade de 0.8 cm, con estenosis
zevera de este orificio ¢ hipoplasia de la arte-
rin y sus ramas. Un reborde musenlar proba-
blemente cresta supraventricular scparaba el
origen de aorta ¥y pulmonar (Fig. 14Esquema).
El cerebro pesé 970 g y presentaba en los
cortes verlico-transversales una zona de necro-
sis por licoefaccién no reciente de 7 em de
extensgién en su eje mayor, color parde ama-
rillento ¥y forma triangular, en los lébulos tem-
porzl ¥ parietal derecho. Las superficies sero-
sas de las cavidades plevrales eran de arpec-
to normal. Loz puolmones pesaron 35 g el
derecho vy 40 g el izquierdo, ambos tenian 3
lébulos., (Fig. 153 El higadoe pesé 255 g ¥
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Fig. 9. Esquemas de las onomalias cardiacus
en el eain 2.

tenia un sspecle simélrico. No =c idemificd
tejide esplénice v el resto de los drgamos no
presentaba anormalidades,

Los diagndsticos snatémicoes fueron: 1) Mal
formaciones congénitas mdbiples: a) Cardio-
patia congénita: levocardia: rorazén irilece-
lar hiawricular, ventricule dnico; transposi-
cidn de grande: wvasos (Daransposicién); e
tenosis valvalar pulmonsr con hipoplasia de
la arteria pulmonor ¥ sos ramas; vilvala pal-
monar biedipide; atrioventiricular comin: ar-
leria coronaria Onica; susencia del seno co-
ronario; persistencia de la vens cava supevier
izquierds; fsomerin soricular con doble né-
dule sinusal; comunicacién intersuricalar del
tipo foramen oval; caysdo adrtico a la dere-
rha. b} Agenesia esplénien. ¢} Isomerin pul-
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monar. (3 lobules) d) Higade simétrice. 2 In-
faria no reciente, probablemente embélica, en
hemisferic cerehral derecho. 3) Anastomosis
quirGrgica aortopulmonar,

CASD Ne. 4.

LMG (HC, 5546470) 3 meses, sexe mascu
lino, raza blanea, que presentd cianosis desde
los 15 dins de nacide ¥y una diarres per Sl
monella E. qoe motivé s ingreso v Iratamien.
to en un Hospiwal, del cnal ex remitilo al In
fantil “Pedro Borris™ con ol diagnoéstics de
cardiopatia congénita. Al examen lisico »e
consiaté un lactante de 115 Ib de peso v
64 em de talla, con cianosis generalizads se.
vera, 362°C de temperatura axilar, 60 respi.
raciones por minote, sople siatélico grade
IV/VI en mesocardio con disminucidn del
sogunde roide en foco pulmonar, frecoencis
cardisea de 140 al minuto vy hepatomegalis
que rebasaba 1.5 em el reborde costal dere
cho. El E.C.G. presentaba una desviacion axis)
izquierda, striograma derechos y sugerin o
brecarga  veniricular derecha. Telecardiogra.
ma: Ares cardisca denire de limites norms
lea eon prominencia del contorna soperior
iequierdo. (Fig. 16). Angiccardiograma: S5¢ ob-
servé lleme de cava v auricula derecha con ree
lujo a suprahepaticas, ¥ pase n la suriculs
izquicrda, llenandose hasta ¢] rcontorne in
quierdo del dres cardinca. La morta nacis del
cantorno superior jzquierde del mediastine v
s# dirigia arriba ¥ a la derecha para montsr
sabré ¢l brongmio derecho v descender al ab
donsen, Se rellenaba on tronguite de  polme
nar ¢l coal nacis en wBoa posicién vertical ¥
daba dos pequedilas ramas a los polmones.
La rorta nacia del venitricmle derecho o ca-
la'paba sobre un defecio seqmml, no pudicn
dose precisar ¢] origen de la pulmonar (Fig.
170, Conclusiones: soria nace con iFansposi
cion corregida. Marcada estenosis  polmonar,
Debe realizarse angio =eleclive, El enfermo
presentd nuevamenie diarreas v fallecid en
erisis andxira a pesar del tratamiento,

Examen postmertean: La  ncrropsia (A48
262) se realizé en un laclante mescoline con
cianosis generalizada ¥ cierta disminocién del
paniculo adiporo., La cavidad poericdrdica v
s serotas no présontaban alteraciones. El eo-
ragdn tenia su punis orientads a la Izquierds
¥ recordaba por su sipecto trisngulsr, el ro-
ragén de naipes. En Ia cara smterior mo
idemtificé rama descendente anterior de la
roronaria, Los grandes wvasos emergian en la
base del corazdn, harin su exiremo izquierdn,
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Fig. 10.—Casa 2. Aspecta simétrico de ambos lobulos hepaticos, vistos de I cara
inferior, donde se oprecia un lobuls supernumerarie ceatral,

Fig. Il.—Case 3. Orejuela izquicrda gue presenta unt erectn teemingl —CT— ¥
abundantes misenlos pectiness: gque revislen swoonrc anlernn v fa corn lateral de
fa wwericoio.
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Fig. 12.—Caso 3. Corte histoldgico correspondiente al nédule sinusal del lado
derecho —A arteria nodal; —NS— naédulo sinuzal v —MA— musenlatura
auricilar. H.E, s 20,

Fig. 12—Caso 3. Corte histoligire correspondiente al nédulo sinusol del lado
izgquierde —A— arteria nodal, —N5— ndédule sinusal v —MA— musculatura
avuricular. H E. » 20,



Fig. 14— Esguema de Ins anomalios cardiacasz

en el coso 3. La figura situada abajo v o la

derecha del esquema represemia Mo irrigacien

coranarie en cate v en los sigpienies onsos,

ron fa orientacion de la eruz que estda o la
izegerierda.

Fig, 15.—Casa 3. Aspecto simetrico de ambos pulmones, con dres lobulos v dos
cistirax. FEl labule inferior izquierdo presente wna srocian accidentod.
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Fig. 16.—Cuoso 4. Telecardiograma.

Fig. 17.—Caso 4. Angiocardiograma,

iFig. 18). La serta estaba sitwada delants ¥ oa
la izquierds ¥ la polmonar deteds v a la e
recha, El arco adrtico estaba sitvado a la de
rechn, eabalgondo sobre el bronguio prineipal
de eie Inde ¥ del mizmo emerginn tres vasos
en una imegen en capejo de la disposicidn
normal. La auricula ¥ orejoela derechs eran
prominentes en la cara anlerior de! corazdn s
estaban sumentadas de lamaiio, con dilatacién
de sus cavidades. La auricula derecha recilsis
las das venas cavas: smperior e inferior ¥y no
se identilicéd el orificio de desembocadura del
seno coronario. El tabique imeravricular pre
sentaba un orifivio circular de 5 mm de dia-
metlro & nivel de la foca oval v su borde infe-
rior terminaba en forma de media luna sobire
wnn vilvuls suricoloventricalor comin, El ven-
tricule  fzquierde ero rodimentario v media
2 em de longitud en su eje mayer; estaba si-
tuade en el borde derecho del coraedn v en
su interior se identificaron do: peguefios pie
lares en los cusles terminaban slguns: cuer
da: tendinosas de wna vilvala suricoloventri-
cular comin, la roal pasaba al veniriculs d-
recha & traves de un oriflicio situade en la
porciin superior de un tabique interveniricu.
lar también rudimentario. Fl veniricula dere.
rho constituia la mavor parte de | masa ven-
tricular ¥ estaba situade a la jzquierda; ol
eapesor promedio de la pared de este ven
triculo era de 5 mm ¥ en su inlerior presen.
taba una cresla supraveniricular que separa.
ba la emergencia de }a aorta ¥ pulmonar, las
ruales se originabsn en ese veniriculo, en la
forma previamente descrita. La wvilvula pal
monsr eoslaba severamente estenosada, su pr
rimetro rectificade era de 0.7 cm ¥ ol didme
tro de este vaso era aproximadamente un ter-
cie del digmetro adrtico, ¥ tanto s arieris
pulmonar como sus ramas eran hipoplasicas.
La wilvals aértica presentaba sms tres valvas
y un perimetro rectificado de 22 em, Lo ar
teria coronarin derecha se  originaba en ol
seno de Valiaba derecho y se disteibuia fun.
dementalmente en este borde del corazén, La
coronarin jzquierds se originaba en el scno e
Valsaba posterior y se subdivid’a en dos ra
mas quz irrigaban la cara posterior ¥ &1 lor-
de jzquierde. El condorio arteriosa ne era
permeable. La euricula izquierda ¥ »u ore
joela eran pequenss y estzban sitoadss en ls
cara posterior. La configaracidén interna de
osta aur{icula recordaba a su boméloga dere
rha por la gran ahundancia de mbsculos pe
tincos que recubrian tods su pared lateral
(Fig, 19). En esta cimarn desembocaban por
medio de wn tranea comin de 7 mm de loan.
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Fig. I8, Llase 4. Ispecto aaterior del  cornszan, T warlag v ALY
wiericuln  derecha.

Fig, 19, Cuso 4 Aspecio posterior deol corazén con fa suricula v irefriela fzquicrda
alsierbars v sepurados sus bordes pare mostror fos obundentes mbsenlbos e e
que recibe su cara fwteral. Dsomeria auricular,



gitud, rusire venas pulmonares, de las cuales
dos procedian de cada pulmén. (Fig. 20-Es
quema), Las cavidades plewrales no presen-
taban liquide anormal y sus serosas eran lisas
v brillantes. Ambos pulmone: tenian dos lé-
hules bien definidos ¥y una risurn incomplets
en los lébulos superiores con sspeclo simé-
trice, Microscdpicamente, las ramas arterinles
de medinno calibre presentaban trombozis en
distintas etapas de organizacién. En la cavidad
sbhdominal, ¢l higado pesd 190 g y era simé-
tricn, con sus dos lébulos de igual tamafio ¥y
forma. El intestine delgado estaba ligeramen.
te distendide con borramienio de los plicgocs
murosos ¥ transparencia aumentada, En el in-
tesling groese, celom transverso, sc ohservé
un dres de 8 em de extensién com un pun.
teado blanguecing gue hacia prominencia en
la mucosa. El rifién izquierdo pesé 38 g ¥
el dererhe T g (peso normal: 19 ¥y 20 g res
peclivamente), conservande el derecho la con-
figurarién normal, superficie liss, color rojo
vinosa ¥ bosna delimitacion entre corleza y
medula, que medion respectivaments 2 ¥ 3 mm
de espesor. Mo se identificd tejide esplénico.
El resto de los Arganos no presentaron altera
ciones dignas de mencidn.

lLaos diagnésticos anatdmiras fueron: 1) Mal-
formuacionss congénitos maltiples: a) Cardio-
patin congenita:  Levocordin: estenosis valvas
lur pulmonar con hipoplasia de In arieria y
sus raman vilvala atrioventricular comiin;
transpodicién  de  grandes vaso: (L-transposi-
rién}; doble emergencia de grandes vasos del
veniricule derecheo; inversién veniricular; ven.
iricule izquierds hipoplisico en el borde de-
recho del coramén: romuonicacién intrawrica-
lar de tipe foramen oval; cayade adrtico =
Is derecha; isomeria awricular; avsencia del
seno coronaric; descmbocadura de venas pul-
menares en suricula izquierda por medio de
un tronco comin. b) Agenesia esplénica. ¢} Hi-
poplasia del rifdin dereche. d) Higade sime-
trice. o) lsomeria pulmemar {2 lébules).
2) Trombosis en distinias etapas de organiza.
rién en ramas acleriales pulmonares. 3) Ente.
rocolitis inespecifica.

CAS0 Ne, 5,

JV.M, (H.C. 574-436) 16 diss, sexo marcu-
ling, raza blanca, foe remitido al Hospital In.
fantil “Pedre Borrés” por presenlar cianssis
generalicads desde las 18 horas de macide. Al
examen lisieo era un recién nacido de 475 em
de talla ¥ 6 |b 4 onzas de peso, que presen-
taba wna cisnosic severa generalizada, tiraje
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rostal y subeostal, frecuencia respirstoria
cardinca de 60 y 132 al minote respectivamen-
te, mo soples, marmulo vesicolar normal ¥
hepatomegalis que rehasaba 2 em el reborde
costal derecho. No toleraba el estar foers de
In cdmara de oxigeno. Telecardiograma: Car-
diomegalia a cxpensas de cavidades derecha-
Flaje pulmonar disminuide. Fallece a las 21
horas en erisis andxira.

Examen postmortem:; La necropsia (A00
80} so practicd a un recién nacide del sexo
muareuline fon cianosis generabizada. Las see
rosnt ¥ cavidad pericirdica no presentahan
alteraciones, El corazén tenia nna forma -
nica con la punta dirigida hacia la jzquierds,
ambas orcjuclas eran visibles en la cara an
terinr del rorazén, anngoe era més prominen
te la derecha. rodeando incompletamentc «l
origen de los grandes vasos. Estos dliimo.
emergian de s base de]l corazém de b i
guiente manera: ls sorta delante y a lo de
recha vy la pulmonar detrdis ¥ a la imguiernda
S idemtificéd una arteria descendente anlerior.
alge a la isguierda de la linea medis, La punis
del corazén esinba constitaida per el veniricu:
lo derecho, La nmuriculs derecha estaba an
mentada de tamana ¥ en ella desembocaban s
vena cava superior ¥ In vena soprahepitica
derecha: no se idemifics el orifirio deb seno
coranario. El tabique interauricrular presenia
ba un orificio de 3 mm a nivel de la fom
aval ¥ su corte inferior terminaba en [or
ma de media lons sohre oire defecie del ta
bigue interveniricular, a través de los cuale
pasaba una vilvals svricoloventricalar eomin
que estaba constilnida por 4 wvalvas. A edir
nivel s comuniraban las custre cavidades rar
discas. La soria emergia completamente del
veniriculo situsdo en el Jado dereche y mor
folégicamente también “dereche™ Del wven
triculoe izquierde no emergin vase alguns. ls
vilvals sdértica poseis tres wvalves y temia un
perimetro rectificads de 15 cm. La arneria
coremaria izquicrda nacia en el seno de Vil
saba izquirrdo y estaba constituida por un sl
vaso que se distriboia en la cara anterior del
roraxén, La coronaria derecha se eriginaba «n
el seno posterior ¥ se dividia en 3 vasos: uno
irrigalia ¢l horde derecho, otro el izquicrde 3
el tercers orupaba ¢l surce interventricular
posterior, La vélvula pulmonsr ¢ra ateéfica. Kl
durius arterioss ern permeable y Jas rama.
de la arierin pulmonar estaba marcadameoir
hipoplisica. La avricula izquierda era pequs
fia, aproximadaments la mitad en tamsio dr
la” derecha ¥ recibia la vena suprahepdtica js-
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Fig. 20, —Esguema de las anomalins -:nrrl_inws.
sitpacidn de los grandes vasos ¢ frrigacion co-
ronaria en ¢l caze 4.

quierda. La orejuela y pared laternl de la
auricula  izquierda presentabsa  abundantes
misculo: peclingos ¥ una cresla terminal. Eb
drenaje venoso de ambos pulmenes se reali
zaba por tres venaz de cada lade que z¢ reo-
nian en un tronce comun, ¢l coal desemboca-
ba en la vena porta (Fig. 21 -Esquema). Las
covidade: pleurale: no presentaban  alteracio-
nes ¥ umbos pulmones tenian tres libulos. En
rovidad abdominal, ¢k higado pesd 133 g ¥ sm
aspecio era simétrico, no se identificd tejide
explénico ¥ ¢l reste de los drgancs no pre-
sentaba alteraciones.

Lox diagndsticos anatémires [ueron: 1) Mal-
formaciones congénitas maliples: a) cardio-
patia congeénita: Levocardia: atresia de la
vilvula palmonar con hipoplasia del tronce ¥
=us ramag, doctos arlerioso permeable; trans.
pozicién de grandes wases (Dhiransposicién);
atrio-ventricular comin, forma completn; de-
semboradura andmala totsl de venas pulmona-

/. 2. P,
Awvwie, 1973

res en sislema ports: persictencia  de venas
onfalomesentéricas: wvenas soprahepalicas de-
recha ¢ izquierds desemborando en auricula:
respectivas;  comonicacién  interauricolar  de
tipo foramen oval: auwsencia del seno core-
nario; isomerin soricolar. b} Agenesia esple-
nica. ¢} Isomerin pulmenar (3 lobw'os). 4y
Higado simétrico. 21 Congestién visceral ge-
neralizada.

CASD No. 6.

JL.GM., (HC 05363 2 merms, seXo mascu-
lino, raza blanca, el cual fue remitide al In:-
tituto de Cardiologia ¥ Cirugin Cardiovaseu-
lar con el diagnéstico de Transposicion de
grandes vasos y estenosi: pulmonar, llevinda.
s¢ al ¢uirdfano de wrgencia ¥y encontrindose
en ¢l acla quirdrgive que el paciente era por-
tador de un troncoe eomun y que Ja circula.
cién pulmonar era de tlipo bronquial, En el
salén presentd varies paros cardincos de los
que fue sacado con diveras medidas, falle.
cienda posteriormente en rerapzracidn. E.CG.:
Signos de hipertrofia ventricular derecha. Te-
lecardingrama: Area cardiaca de aspecte “sa
botoide™ con marcada disminucion de la cir-
eulacién pulmonar (Fig. 22). Angiocardiogra.
ma: Se observé el Ilene de cava, auriculs de-
recha v ventriruln dereche, este allimo muy
hiperirafico, del cual nacia la aorta que des-
cribia un gran arco a la derechs. para des.
puéz de dar los vases del coello, montar sobre
¢l brenquie izguierde ¥ descender al abdo-
men. Practicamente no hay cirenlacidén pub
moner,. No =¢ pude precisar si la pulmonar
nace en Y., o =& alimenta a través de un
doctus, S¢ recomienda vistas oblicass y arte-
riografia (Fig. 23).

Examen. postmortem: La necropsia {(A-70-
499) s¢ realizé en on lactante del sexo nEms-
culine ‘que presentaba una herids quirdrgics
reciente en 1érzx. La cavidad pericirdiea mno
presentaba  alteraciones. El corazém era de
forma cénica ¥ tenia sa puonta orientada hacia
¢l lado izquierdo. En ln base emergin un solo
tronce acterial gue daba origen a los wasos
cervicales” ¥ a las arterias bronquiales gque
irrigaban “ambos pulmones. La auricula dere-
cha recibia la venn cava superior derecha, la
vena suprazhepitica derecha y el seno coroma-
rio. El wbique interauricular presentaba un
orificio de 5 mm en la fosa oval ¥ sa borde
inferior terminaba en forma de media lona
sobre una vilvola awriculeventricular ecomin.
La awricula jzquierds recibin la vena supra-
hepiatica izquierda ¥ era un tercio mener vn
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Fig. 2I. Esquema de los anomalios curdiacas,
sitwacidn de los grandes vwsos e irrigecién
coraonaria en of cade 5,

Fig. 22.—Telecardiograma del ceso 6.

=
-
-]

volumen que =u homéloge. Amba- suriculs-
dezembocaban en ¢l ventricule dnico & tra
ves de la vialvala atrioventricular comiin, La
vena cava superior izgquoierda crozeba la ¢ara
posterior de ln avricala de ese lado y descm-
bovaba en ol sene coronario. Las wvenas pul
monares de ambos lados terminaban en un
golla comiin del cual emergin un vase que
atravesandeo el diafragma dreosba en la vena
porta 1Fig, 24. Esquemal. Ambos pulmone
temdan 3 Iohule: ~ dos cisuras ecom wn 8s-
pecto similar. El higalo era simétrico y exie
tia un mesenlerio coman. Se idemtilicéd (Fig
250 un nddule redondeado d: 0.6 em didme-
tro. ¥ medio gramo de peso, en ba vecindad
de la cola del pincreas, como tejido capleni:
co. (Peso del bazo para sa edad 13 gramins).

Los diagndsticos anatémicos foeron: 1) Mal
formaciones congenitas multiples, a) Cardi--
patia congénita: Levocardia: corazén trilocn
lar bisuricular. veniriculse dnire; tronce co.
mun, variedad IV de Edwards, con irrigacion
pulmonar a expensas de arlerins bronguoisle-:
atrisveniricular coman: desembocadura anoe
mala total de venas pulmonares em vena por
tu; persistencia de wvenas onfalomesentérics-:
venus suprahepiticas derecha e lzquierds de
rembocande en auriculas respectivasy  persis
tencin de venm cava superior izquierds, de.
semborando en seno coronario; comunicacién
interanricnlar de tipo foramen owval. b) [in
meria pulmonar (3 lébulos). ¢} Higado simé-
irico., d} Mesenterio comin ¥ ) Hipoplasia
explénica.

COMENTARIOS Y DISCUSION

Las observaciones anteriormente des
critna foeron encontradas por nosolro:
en un total de 3 859 necropsias realiza.
ilas durante los afios seiialados anterior
memte ¥y constituyven el 0.156 de este
material v ¢l 2.87¢ de las 206 cardiopa.
tias congénitaz. Las edades de los casos
Muctuaron enire 17 dias v 10 meses con
la excepeion del caso 2 que alcanzdé los
27 afios de edad con una cardiopatia
compleja y constitoye el ecaso de mis
edad reportado. Existe un franco predo.
minio (5.1) a favor del sexo masculing,
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Fig, 24, —FKsquema de las anomaling eardicens
Fig., 23.—Angiocardiegrama del ecaso 6. en el caso 6.
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Fig. 25— Corte histeldgico del bazo hipopliasico, mosirando un corpisculo de
Walpihio pequeno, [TE 3% a3,
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algo mayor que lo schiialado en grandes
seriea' (5:3) y wun predominio de la
raza blanca (1007:) lo cual aunque se-
finlada en la literatura, siempre tiewe
un valor relative, por la composicion
éinica en estos paises v problablemen.
te cierlo grado de seleceion en divercas
instituciones, sin embargo, cn nuesiro
pais que existe predominio de la raza
negra v mestiza y las mismas posibili-
dades de atzncion en los hospitales, este
duto cobira cierto valor. Los sintomas
mia frecuentes fueren ciamosis ¥ disnea,
que en los caso: consignados databan de
dépoens tempranas de Ia vida, los soplos
fucron encontrados en ¢l 5040 de los
casos v las causas de muerte estuvieron
en relacion con su cardiopatin: tres
fueron intervenidos quirdrgicamente ¥
dos fallecicron en el acto guirirgico o
posoperatorio  immediato (Cuadre I).
La cianosis fue severa en todos los ca-
sos desde el periodo neonatal v el re.
tardo del crecimiento es marcado =i la
sobirevivencia es larga (Cuso 2.

Las anomalia: cardiacus observadaz
por nosotros no difieren de lo senalado
en la literatura (Cuadre 11). La ohs-
traccion al flujo pulmomnar asociada a
un defecto septal o ventriculo iinico son
los elementos comunes de estas ano-
malias. Aunque el desagiie amémalo de
venas pulmonares es bastante comin,
generalmente es de poca significacién,
Yu que concomita com una auricala
tinica o en una comunicacidn interauri-
cular amplia y de ne existir un grado
severo de obsiruceidn vemosa —por ser
canales de desagiie largos y esirechos—
cl efecto en la circulacién menor no es
intenso, ya que ¢l flujo pulmonar esta
disminuido por la estenosis pulmonar.

IDe acuerdo con la clasificacidn he-
cha por Ruttenbeg et al.'? de las car-
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diopatias congénitas asociadas con as.
plenia (la cual ¢4 basada en la existen.
cia de uno o dos wentriculos), 4 de
nueslros ensos presentaban ventriculo
umico, 3 asociados a dextrotransposi-
cion de grandes vasos y estenosis val-
vular pulmonar y uno asociado a persis-
tencia del tronco comiin y los otros 2
presentaban  dos ventriculos, wmo de
ellos con dextrotransposicién de gran-
des vasos y estenosis pulmonar y el
otro con inversion ventricalar, levo.
transposicion ¥ atresia pulmonar,

Las malformaciones extracardiacas aso-
ciadas a este sindrome se tratan de
explicar como trastornos de la latera-
lidad, ya aue al faltar el estimulo nece.
sario para ¢l desarrollo de tejido esplé
wico en ¢l lado izquierde del meshgas.
trio dorsal, aparecen otros Lrastornos en
la asimetria corporal, dando Jugar a un
situs “simétrico” con supresion de las
caracleristicas izquierdas. Puede haber
silus inversus parcial de todos los dr.
ganos loracicos y/o abdominales, situs
inversus parcial que involucre un drga-
no o porcionc: del mizsmo, sefalandose
entre los hallazgos mas constantes la
i=omeria pulmonar, heterotaxia hepa-
tica con lébulo izquierdo igual @ mayor
que el derecho, estomago mesial v me-
semlerio comiin. Entre las anomalias ex.
tracardiacas encontradaz en estos cagos,
el isomerismo pulmonar ¢ higado simeé-
trico  estaban  presentes en todos los
casos v menos frecuentemente el mesen-
terio comin (339 ) v otras (Cuadro I1).

La tendencia en este sindrome hacia
el desarrollo simélrico, de érganos mor.
malmente asimétricoz, ha dade lugar a
la designacion de “asplema”, un sin.
drome teratoligico de simetria visce-
ral.®

R. C. P,
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CUADRO 1

DATOS GENERALES, SINTOMAS, ENFERMEDADES INTERCURRENTES Y MUERTE

EN LOS CAS08 DE CARDIOPATIA CONGCENITA ASOCIADA CON ASPLENIA

Case

Edad

Comienzo da s

Cia

Saplos

Enferm.

Sintomas nea  nosis Intere. Distrofin Inter- quirdr. Muerte
1 IM M Al nacer X X No  Otitis media Grado 1 — Cardiovase.
2 271A M diaa X X Si No Escaso desarrollo Derivacién Cardiovase,
Cavo-Pilm,
3 1wM F — X Si Bronconeum, -- Derivacién Acto quirdr.
Infarto cerebral Aorto-pulm,  gico
4 IiM M 1 mes X X s Salmonelosis G.I. Cardiovase,
5 17D M 1Bmeses X X No No - — Cardiovase.
6 2M M - X X No No G.L Toracotomia  Posoperato-

rio inmed.




ANOMALIAS ASOCIADAS EN 6 CASOS DE AGENESIA ESPLENICA
ANODMALIAS CARDIACAS

Tipos de anomalins Mo, Cosos Tipos de snomalias Mo, Casos
Atrio ventricular comiin 6 Aorta derecha 3
Estenosis vy o atresia valvular

pulmonar 5 Auricula tdnica 2
Transposicion grandes vasos 5 Persist. Venas onfalomeszentéri-
Comunicacion auricular 4 cas [ Ven. hepaticas) 2
Ventriculo iinico 4 Dacius art. 2
Ausencia semmo coronario 4 Tronco comin 1
Cava superior izquierda 4 Inversign ventricular 1
Dreraje andmalo venas pulmo. Art. coronaria tnica 1

nare: 3 Vialvula pul. hicispide 1
Isomeria auricular 3 Nadulo sinusal bilateral 1

ANOMALTIAS EXTRACARDIACAS

Tipos de snomalias No. Casos
Higado simétrico [
33
Isomeria pulmonar 6 1(2)
Mesemerio comiin 2
Cireulacian H. hepatica pre-
duodenal 1
Dextroposicidn gastrica 1
Hipoplasia renal 1

Van Microp reporté en 1962 y en
1964''* 6 casos de isomeria auricular
demostrando en 3 de ellos, la presencia
de niédulo sinusal hilateral; estos 6
cagos pregentaban anomalias del retor-
o venoeo ¥ ausencia del seno corona
rio. En estudios embriolégicos este autor
demuestra el origen atrinl de la vena
pulmoar comiin y que en esta patolo-
gia, amhos zenos venosos. derecho e
izquierdo se incorporan a la avricula,
lo cual explicaria la ausencia del seno
coronario ¥ el drenaje andmalo de las
venas pulmonares. En el caso 1 de nues-
tra serie no pudimos revisar nuevamen.
te la pieza, aunque posiblemente pre-
sentara isomeria auricular; los casos 3.
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4 v 5 reunian los eriterios de womeria.
sir embargo en el 3 y 4 existia un dre.
naje de venas pulmonares en A izquier-
da ¥ en el caso 3 se demostréd doble
nodulo sinusal,

La morfologia del corazin es hastan
te tipica con evidencia de simetria vis
ceral caracteristica y ciertos heclios son
tunicos. En eute corazén, idealmente es-
tarian presentes las signientes anorma:
lidades: vena cava superior hilateral,
persistencia bilateral de la porcién ter
minal de las venas vitelinas, ausencia
del tabique auricular con una banda
peculiar miz o menos triangular, au.
sencia del seno coronario, izomeria auri.
cular, drenaje total venoso pulmonar
anémalo, atrioventricular comin, ven-
triculo tinico y estenosis o atresia pul-
morrar, Todas, o la combinacion de al
gunas de estan anomaliaz llevan a una
situacion anatémica tan compleja que
la terapéutica quinirgica esta contrain
dicada;' de ahi la importancia de re-
conocer esta entidad. Ninguno de nues.
tros casos fueron diagnosticados en vi-
da; no obstante, los hallazgos radiols-
gicos (inversidre visceral, borde hepani.
co horizontal)* y hematolégicos en ni.
fios con cardiopatia congénita, permiten
su sospecha.

R.C. P.
Awmin, 1973



El bazo ¢s un drgano reservorio de
etlulan linfoides y e:tos elementos jue-
gan un papel importanie e¢n los me-
canismos inmunolégicos, motivo por el
cual, en su ausencia, sobreviemen infee-
cionez repetidas. Ezto se oheervd en el
¢ de noestra serie.

Las malformaciones de este sindro-
me fe explican por un trastorno de la
cnibriogenesiz en el periodo que ocurre
en la formacion de estas estructuras. La
embriogencsis ge realiza con extrema ve-
locidad, comienza en la mitad de la 3ra.
scmana y en la octava estd completa,

Estudios mas detallados fueron rea.
lizados por Ivemark,” Chaptal* y Van
Wi rop"™ precisando detalles eronoléogi-
cos. En ¢l embrién de 9 mm: dia 31:
segmentacion cardiaca v division del
troneo primitivo; dia 35: se indepen-
diza el corazén derecho del izquierdo,
aorta y pulmonar, aparecen las vilvu-
las mitral v tricispide; dia 40: rota-
vion de los grandes vasos, Simultinea-
mente aparece vy 2e desarrolla ¢l rudi-
mento esplénico; al principio, en forma
de miltiples lébulos, que == reagrupan,
decpués, ge sitdan entre las do: hojas
del mesogastrio dorsal y su desarrollo
da lugar al bazo definitivo, dinico érga-
no estrictamente unilateral y testigo del
grado de laterizacicn,

Diversos autores, Neimenn,'* Ivemark®
¥ Chaptal' entre otros, reporiaron alte-
raciones cardiovasculares v de hetero-
taxia en presencia de tejido esplénico,
ya sea en forma de pequeiios bazos
(thipoplasia) miltiples espleniculi o
trastornos morfolégicos que genérica-
mente reciben ¢l wombre de displenia.

Chaptal* de acuerdo con los estudios
embriolégicos intenta una interpreta-
cion cronolégica del trastorno teratogé-

nico, cousiderando un sindrome precoz
a los 31 dias, donde el hazo esti ansen.
te y en el corazén existiria un tronco
comur y anormalidades atrioventricu.
lares severas; un sindrome intermedio
a los 35 ding, con hipoplasia esplénica
¥ en coraxdén, estemosis de troncos ar.
teriales, y un sindrome tardio a los 40
dias, con miltiples bazos o polilobula-
¢ién y en corazén tramsposicion de gran.
des vasos. La incidencia de una accién
teratogéirica en eslos momentos provo-
caria cste tipo de alleracion y laa dife-
renciss en intensidad y tiempo produ-
eirian distintas combinaciones,

Neimann'® distingue formas “meno.
res” en las que exisle un grado menos in-
tenso en las tres alteraciones: hetero.
taxia, eardiopatia y displenia, y formas
“incompletas” donde falta ume de los
3 elementos.

En el caso No. 6 de nuestra serie, ol
tnico que no presentaba agenesia, siun
hipoplasia, las anormalidades cardin.
cas eran mis severas que en el resto.

Se han reportado solamente dos casos
con incidencia familiar y un caso aso.
ciado a “Maladie du eri du chat" que
presentaba una alteraciémr de los bazos
del eromosoma 5.°

En los pocos easos con e:udio cro-
mosémico no se han reportado anor.
malidades, y solamente en un 5% se
han pedide invecar factores teratogé.
nices. Los faclores etiolégicos v el me.
canismo exacto de prodeccién no son
conocidos,

La asimetria preside la estructura de
los seres vivos superiores desde un ni-
vel molecular v es en cierto modo com:
premiible que exista un grave trastorno
en la situacién opuesta, lo cual cons-
tituye un reto a la investigacién,

237



SUMMARY

Faramio Ruibal, A. et al. Splenic agenesia and congenital cardiopathy. A six-case study.
Rev. Cub. Ped. 45: 2, 1973,

A study on anotomical and clinical aspects of cardiac and extracardiac malformation is made
on five ngenesin epse: and one of splenic hypoplasia. Those cases constituted 0.1 per cent
of the necropsy material and 28 per cent of the congenital cardiophatics with postmorten
examination in the analyzed period. A review of this entity is made, the abtained results are
compared with those from literature and the characteristic cardine morphology i autlined.

RESUME

Paramio Huibal, A. et al. Agénesie spléinigue of cordiopathie congénitale, A propis de 6 ons,
Rev, Cub, Ped, 45: 2, 1973,

Dans ce travail on fait one énde des aspect: anatomigues et cliniques des madormations
cardiaques et extracardiagues dans 5 ens d'ngénesie ¢t 'on dhipoplacie splénique, compre-
nant 0.19 de matériel de necropsies ot 2.8% des cordiopathies congénitales aver examen
post-mortem dans la période soulignée. On fail une révision de cetie entité mise en rapport
avee In litératare ot on sonligne la morphologie cardiaque caracteristigue,

PECIME.

Napesoro Pymdan A., i np. Cefle3gHouHasd areHe3nd ¥ BPORNEHHOE cepmed—
Hoe zadoJepaHie. i:ICc.!le,uD‘BﬂHHE 6 cry9aeB. Rev. Cub. Ped. Li: 2, 1973

ﬂmsam{m.a paﬁara Mo ACCASIIBAHN SHATOMIMECHAX M KJDDITIEeCHIK achex-
TOB CepmevHMX ¥ BHecephedHuX Manmboniamoi S5 caydacee eHEZMH 1 ONHD—
To oJiyuad ceNeseqouwHol rrmonaaszm, uTo coctaBuno O,1% matepuana ayr-
oot 1 2,87 BpOXOSHHHX CepOeYHHX 3a00JeBaHNGl ¢ DOCMEPTHENM JCMOITROM
3a yrasaH nepion. IpOBIIATCR NepecMOTD STOrG 3adofeBaHdR A COOOC—~
TABNASTCA ¢ DaHHEME JuTepaTyre. OTMevaeTcd XapaKTeDHaA cepiedHas
moplonorTua,
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