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RESUMEN

El Situs Inversus (SI) es una anomalia congénita poco frecuente, que puede ser total o
parcial, con una prevalencia estimada de 1/10.000 nacimientos, caracterizado por la
posicién invertida de los 6rganos toracicos y abdominales con respecto al plano
sagital. La relacion de los 6rganos en el Situs Inversus totalis (SIT), se caracteriza por

dextrocardia, con un corazon en el lado derecho de la linea media, mientras que el
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higado y la vesicula biliar estan en el lado izquierdo, denomindndose como imagen de
espejo. Generalmente estos pacientes son asintomaticos, pudiendo llevar un periodo de
vida normal, sufriendo complicaciones solo aquellos, que presentan malformaciones
cardio-vasculares.  El Gold estandar para su confirmacion diagnostica es la
Tomografia Computarizada (TC), para evitar errores diagndsticos y quirdrgicos. Se
presenta un caso clinico de una paciente de 43 afios que acude a Emergencia del
Hospital Luis Gabriel Davila con dolor abdominal intenso a nivel de hipocondrio
derecho y epigastrio, referida con diagndstico presuntivo de colelitiasis.

Palabras clave: Situs Inversus Totalis, dextrocardia.
ABSTRACT

The Situs Inversus (SI) is a rare congenital anomaly, which may be total or partial, with
an estimated prevalence 1/10.000 births, characterized by the inverted position of the
thoracic and abdominal organs with respect to the sagittal plane. The relationship of
the organs in the Situs Inversus Totalis (SIT), is characterized by dextrocardia, with a
heart on the right side of the midline, while the liver and gallbladder are on the left,
denominating as mirror image. Usually these patients are asymptomatic and can bring
a period of normal life, suffering complications only those who have cardiovascular
malformations. The Gold standard for diagnostic confirmation is computed tomography
(CT) to avoid diagnostic and surgical errors. We report a case of a 43 year old goes to
Gabriel Luis Davila Emergency Hospital with severe abdominal pain at the right
hypochondrium and epigastrium, referred with a presumptive diagnosis of
cholelithiasis.

1. Introduccion

El Situs Inversus Totalis (SIT) es una anomalia congénita rara que se caracteriza por la
transposicion completa de los 6rganos abdominales y  toracicos. Como un defecto
congeénito en los recién nacidos, se tiene una incidencia estimada a 1/15000 a 10.000 en
nacidos vivos, con una razon hombre / mujer de 3:2 (Sharma, Chaitanya &
Suseelamma 2012). Situs Inversus es una forma abreviada de la frase latina "Situs
Inversus Viscerum, que significa™ posicion invertida de los 6rganos internos, termino
descrito por Marco Severino en 1643 (Cuba 2011).

La primera descripciéon histdrica de un caso demostrado y registrado cientificamente
mediante estudios autépsicos en humanos se atribuye historicamente a Mattias Baillie,
quien publico su caso en 1788 y él es la referencia cientifica que en la cultura médica
actual sirve de base y fundamento a la descripcion del SIT (Echenique & Urkia 2001),
( Campos, Goya & Martinez 2014). EI primer diagnéstico clinico de Situs Inversus
(S1), se efectud en 1824, tras el desarrollo de la auscultacion y percusion por Laennec y
se atribuye a Vehsemeyer en 1897 el primer diagndstico radioldgico con rayos X
(Echenique & Urkia 2001), (Melchor, Pérez, Torres & Rodriguez 2000).
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Carrillo, Arias, Huacuja, Garcia, Carrillo & Carrillo (2012) afirman: La causa del S,
se debe a una alteracién en el desarrollo embrioldgico durante la etapa de gastrulacién
(tercera semana), periodo durante el que se establecen los ejes craneo-caudal,
dorsoventral y derecha-izquierda en el embrion. EI mecanismo exacto por el que ocurre
el situs Inversus es aun desconocido; sin embargo, se propone que se debe a una
alteracion genética, autosomica recesiva, en el brazo largo del cromosoma 14, que
afecta la cascada genética rsponsable de la diferenciacién izquierda-derecha.

El SI ocurre m&s comdnmente con dextrocardia,que es una anomalia cardiaca
posicional en el que el corazdn se encuentra en el hemitérax derecho con su eje base-
vértice dirigido hacia la derecha y en direccion caudal, esta mala posicion es intrinseca
al coraz6n y no causada por anomalias extracardiacas, debiendo diferenciarse de
dextroposicion cardiaco, que se define como el desplazamiento del corazén hacia la
derecha secundaria a causas extracardiacas como hipoplasia pulmonar derecha,
neumonectomia derecha, o hernia diafragmatica (Bharati & Lev 1979).

Es muy importante destacar la dextrocardia como malformacion, debido a los errores
que puede acarrear en cuanto a la localizacion topografica de posibles lesiones
cardiovasculares, sobre todo si no se tiene presente la posibilidad de este diagnostico;
radiologicamente se distinguen tres tipos de posiciones cardiacas facilmente
identificables en la radiografia y Tomografia computarizada de térax; dextrocardia
cuando el corazon esta hacia la derecha del térax, mesocardia cuando esta en la linea
media y levocardia cuando se encuentra en su posicién normal, hacia la izquierda (Cuba
2011).  Se estima que alrededor del 25% de las personas con situs inversus tiene una
condicidon subyacente llamada Discinesia ciliar primaria (PCD), también conocido como
el Sindrome de Kartagener (SK), que se caracteriza por tener: Sl, sinusitis cronica,
aumento de las secreciones mucosas de los pulmones, una mayor susceptibilidad a las
infecciones respiratorias y en el hombre adulto infertilidad ( disminucién motilidad de
espermatozoides) (Mittal & Shah 2011), ( llabaca , Barrientos, Rios, llabaca, 2011) ,
esta patologia causada por un defecto en la estructura organica del axonema en los
cilios, deteriora sus movimientos normales, produciendo dismotilidad o inmovilidad
ciliar (Bartoloni et al., 2002).

2. Presentacion de Caso

Paciente femenina de 43 afios de edad mestiza, sin antecedentes patoldgicos personales,
que es referida de un nivel primario de atencion con diagnostico probable de colelitiasis,
por dolor abdominal tipo cdlico intenso, que rapidamente se transformé en un dolor de
intensidad creciente, localizado en hipocondrio derecho y epigastrio de 4 horas de
evolucion, acompafiado de nausea, vomito y distensién abdominal el cual, se irradia a
region dorsal, teniendo como causa aparente ingesta de comida grasa. Al examen fisico
piel y mucosas himedas normo coloreadas, Aparato respiratorio: murmullo vesicular
normal, con una frecuencia respiratoria de 19 por minuto, no disnea ni tiraje. Aparato
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cardiovascular: ruidos cardiacos ritmicos, no soplos, latido de la punta presente en el
quinto espacio intercostal linea medio clavicular derecha, frecuencia cardiaca: 84 latidos
por minuto, tension arterial: 122/78 mmHg, pulsos periféricos presentes y sincronicos.
Abdomen: suave depresible doloroso a la palpacion en hipocondrio derecho y
epigastrio, no visceromegalia, ni peritonismo, ruidos hidroaéreos presentes y normales.
Sistema nervioso central: paciente consciente orientada en tiempo, espacio y persona.
Resto del examen fisico sin alteraciones.

Estudios Realizados.

Ultrasonografia (USG) abdominal: Higado ubicado en hipocondrio izquierdo, de
tamafio normal, textura homogénea, superficie lisa y ecogenicidad normal, con vesicula
de tamafio normal, paredes finas, regulares, sin evidencia de calculos en su interior.
Vias biliares no dilatadas. Bazo ubicado en hipocondrio derecho, tamafio vy
ecogenicidad normal, textura homogénea. Ambos rifiones de tamafio normal, buena
relacion cortico medular, sin dilatacion del sistema excretor. Aorta abdominal de calibre
normal, no ascitis, ni adenopatias intraabdominales.

Tomografia Computarizada (TC).

Los cortes tomograficos muestran detalladamente la anatomia de imagen en espejo de
las visceras en el Situs Inversus. El higado y la vesicula biliar se encuentran en el lado
izquierdo, sin evidencia de calculos en esta Ultima, el bazo y el estbmago se encuentran
del lado derecho.
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Fotos del Autor: Corte Axial y Coronal de TC de ab
con vesicula biliar en el lado izquierdo.

El corazon se encuentra en dextrocardia y los grandes vasos se encuentran en espejo
con respecto a su anatomia normal. ElI hemitérax izquierdo contiene un pulmoén
trilobulado, mientras que el hemitérax derecho contiene un pulmon bilobulado, sin
evidencias radioldgicas de malformaciones cardio- vasculares.
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t ABDOMEN ARTERIAL

Fotos del autor: Corte Axial de TC de térax mostrando dextrocardia, con Aorta en el lado derecho.

Es dada de alta luego de permanecer durante 12 horas en observacion, encontrarse sin
dolor debido a la administracion de antiespasmodicos ya que examenes
complementarios como Biometria Hematica, Quimica sanguinea y estudios de Imagen
descartaron colelitiasis u otro tipo de patologia.

3. Discusion

El Sl es una rara malformacién genética que puede afectar a varios 6rganos con una
disposicion asimétrica de los 6rganos dentro del Térax y el Abdomen, colocandolos del
lado opuesto “imagen de espejo” (Cuba 2011), que en raras ocasiones puede ser
hereditaria, pero mas a menudo se trata de un hecho aislado y accidental que ocurre en
un individuo por primera vez en la familia.

Por otro lado el término situs hace referencia a la posicion de los érganos viscerales y
torécicos pares e impares en relacion a la linea media del cuerpo. Se describen tres tipos
de situs: situs solitus, situs inversus y situs ambiguos. Situs solitus se refiere a la
disposicion normal de los érganos y visceras en el cuerpo, situs inversus es la inversién
perfecta del situs solitus en el que, la auricula derecha morfoldgica esta situada a la
izquierda y la auricula izquierda morfoldgica a la derecha, la anatomia pulmonar normal
también se invierte; el pulmoén izquierdo se encuentra con tres I6bulos y el pulmén
derecho con dos. Ademas, el higado y la vesicula biliar estan a la izquierda, mientras
que el bazo y el estobmago se ubican a la derecha. El resto de las estructuras internas
también son un reflejo en espejo de lo normal (Carrillo, Arias, Huacuja, Garcia,
Carrillo & Carrillo 2012).

El situs ambiguous, heterotaxia o isomerismo es caracterizado por la disposicién
desordenada de los 6rganos toracicos y abdominales a través del eje izquierda derecha
del cuerpo y anomalias del bazo por lo que ha sido clasificado en esplenia y poliesplenia
(Urquia, Discua & Valenzuela 2010).

Dos subcategorias del Sl incluyen, el SI con dextrocardia y SI con levocardia. La
levocardia, describe la posicién normal del corazdon. La dextrocardia, esta presente
cuando el eje principal del corazon apunta a la derecha y es el resultado de malposicién
cardiaca. El situs inversus con dextrocardia o situs inversus totalis, es la subcategoria
mas comdn (Bonic & Kettner 2009), (Urquia , Discua & Valenzuela 2010).
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Hoy en dia con el diagnostico prenatal este tipo de afecciones suele diagnosticarse antes
del nacimiento, estudiando la lateralidad de los 6rganos en el examen ultrasonogréfico
rutinario, a pesar de su baja frecuencia todo operador debe tener en cuenta la
posibilidad de alteraciones en la lateralidad; siendo de gran importancia para la
evaluacion post natal, por las probables complicaciones asociadas a las malformaciones
ya descritas. Y una vez planteado el diagnéstico de Situs Inversus la ecocardiografia
fetal es obligatoria por la presencia frecuente de cardiopatias congénitas (Pablo, Bustos
& Ramirez 2002).

Esta patologia se ha descrito asociado a otras enfermedades, las mas frecuentes el
Sindrome de Kartagener y el sindrome de lvemark. Ademas se asocia con relativa
frecuencia a poliesplenia (presencia de varios bazos, o bien, varias masas pequefias de
bazo que sustituyen al bazo normal) y a pacientes con atresia biliar; estos son con
mucho el subgrupo mas numeroso de pacientes que requieren trasplante hepatico en la
edad pediétrica (Izquierdo & Avellaneda 2004).

La apendicitis aguda en situs inversus es un dilema diagnéstico debido a la posicion
anormal del apéndice, se asume que aunque la viscera estd transpuesta, el sistema
nervioso puede no mostrar la correspondiente transposicion, lo que resulta en una
confusion en los signos y sintomas. Asi, en acerca del 18,4 a 31 % de los pacientes con
situs inversus y mal rotacién intestinal, el dolor causado por la apendicitis aguda
izquierda se ha reportado en el cuadrante inferior derecho (Herrera, Zuluaga, Meza
2012), resultando en estos casos Utiles, los medios diagndsticos por imagen TC y
laparoscopia  para realizar un diagnostico y tratamiento oportuno (Song, Rana &
Rotman 2004),(Navarro, Oshiro, Pefia & Moquillaza 2013).

El diagndstico se basa en el examen fisico completo, electrocardiograma, rayos X y
ultrasonografia (Herrera, Zuluaga, Meza 2012) , siendo la Tomografia Computarizada,
en la que se puede apreciar la disposicién en espejo tanto de los 6rganos toracicos,
como abdominales, para confirmar el diagndstico (Melchor, Pérez, Torres, Rodriguez
2000), (Dellamea, Sanchez & Cupelli 2009). También se puede descartar la
posibilidad de disposicion aleatoria de los drganos o heterotaxia, que tiene un riesgo
mucho mas alto de complicaciones médicas.

4. Conclusion

Puede concluirse que el SIT es una afeccion poco frecuente pero cuyo reconocimiento
temprano y oportuno es importante para evitar errores diagnosticos y terapeuticos, que
resultan de la falta de reconocimiento de la anatomia invertida. Para ello, es necesario
realizar una historia clinica adecuada con una minuciosa exploracion fisica que permita
sospechar el diagndstico y posteriormente corroborarlo por medio de Imagenologia
(USG, RX, TC), con el fin de planificar adecuadamente la estrategia de abordaje
quirdrgico.
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