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Isomorfismo cardiaco: Una perspectiva multidisciplinaria
Atrial isomerism: A multidisciplinary perspective
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Resumen

El isomorfismo cardiaco describe hallazgos anatémicos complejos con defectos en la determinacion de la lateralizacion. Es
una situacion poco frecuente, con prevalencia de 1 en cada 10,000 a 20,000 nacidos vivos, con incidencia hasta del 4% de
todas las malformaciones cardiacas. El diagndstico puede realizarse en la etapa neonatal; sin embargo, el cuadro clinico es
inespecifico. De acuerdo con el espectro de malformaciones se pueden necesitar medios diagndsticos complejos e invasivos.
El tratamiento es variado y puede ir desde la cirugia paliativa en vista de una fisiologia univentricular hasta una cirugia de
correccion total para una reparacion biventricular.

Palabras clave: Sindrome de heterotaxia. Isomerismo auricular. Cardiopatia congénita

Abstract

Atrial isomerism describes complex anatomical findings with defects in the determination of lateralization; being a rare situa-
tion, with a prevalence of 1 in every 10.000 to 20.000 live births, with an incidence of up to 4% of all cardiac malformations.
The diagnosis can be made in the neonatal age; however, clinical presentation is nonspecific. Depending on the spectrum of
malformations, complex and invasive diagnostic tools may be required. Treatment is varied and can range from palliative
surgery in view of univentricular physiology to total correction surgery for biventricular repair.

Key words: Heterotaxy syndrome. Atrial isomerism. Congenital heart defect.

Introduccion Denota la disposicion anormal de los ¢érganos tora-
coabdominales internos a través del eje izquierdo-de-

Isomorfismo cardiaco es un término producto de la ) ) ’ i
recho del cuerpo sin que existan alteraciones cardiacas,

evolucion del compendio morfoldgico a lo largo del
tiempo de su estudio y surge al complementarse dos  POr lo que llevé a la denominacion de los sindromes
términos. Heterotaxia, derivado del griego hetero, que de asplenia o poliesplenia’2. Por otro lado, isomerismo,
significa «diferente» y taxi, que significa «disposicion». palabra derivada del griego iso, que significa «igual» y
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meros, que significa «parte», se adoptd considerando
que en pacientes con heterotaxia se pierde la asimetria
normal de los drganos toracicos y abdominales, dando
como resultado una simetria de las estructuras morfo-
l6gicas que normalmente se desarrollan en cada
lado'2. Por lo tanto, estos términos son no excluyentes;
sin embargo, la connotacion dada por las ciencias fisi-
coquimicas al término «isomérico» se relaciona con la
ubicacién espacial de una estructura de este campo,
por lo que el término que considerar como adecuado
en relacion con el componente morfolégico y al estar
relacionado con la simetria auricular es el de isomor-
fismo cardiaco.

Epidemiologia

Las malformaciones cardiacas en los recién nacidos
vivos de manera global alcanza el 0.8%, como proba-
ble consecuencia de la herencia familiar y su polimor-
fismo; sin embargo, hasta el momento no se ha definido
de forma exacta su origen, atribuyéndose a una causa
multifactorial®. Es asi como la prevalencia puede variar
de regidn a region con reportes desde 2.1 hasta 12.3
por 1,000 nacidos vivos* y con una incidencia de 6 a
8 por cada 1,000 nacidos vivos®. Dentro de las multi-
ples cardiopatias congénitas resalta el isomorfismo
cardiaco como una entidad compleja que se acompana
de un espectro de malformaciones cardiacas y extra-
cardiacas, mostrando ser una entidad poco frecuente,
con una prevalencia de 1 en cada 10,000 a 20,000
nacidos vivos y con una incidencia hasta del 4% de
todas las malformaciones cardiacas®.

Consideraciones embrioldgicas y
anatémicas

Al final de la tercera semana, durante el periodo de
diferenciaciéon de las células cardiacas y a partir del
nodulo de Hensen se lleva a cabo el desarrollo y late-
ralizacion de las estructuras derechas e izquierdas®$,
no obstante, en los pacientes con isomorfismo existen
patrones de expresion génica, principalmente involu-
crando a los genes Nodal y Pitx2, ademas de otros
como NKX2-5, CRELD1, LEFTY2, ZIC3y CRIPTC; que
se asocian a la codificacion de los componentes de la
via del factor de crecimiento transformante beta (TGF-§,
transforming growth factor beta), que al verse alterada
determina una de las dos entidades: dextromorfismo o
levomorfismo?.

En el dextromorfismo, las estructuras se conforman
en lados opuestos del eje izquierdo-derecho del cuerpo

como imagenes en espejo, simétricas entre si con mor-
fologia de estructuras del lado derecho. Asi, las dos
auriculas adquieren una morfologia derecha, con au-
sencia de estructuras laterales como el seno coronario,
por ejemplo. A esto se suman otras malformaciones
extracardiacas como pulmones trilobulados bilateral-
mente y de estos cada uno con un bronquio corto, la
ausencia de bazo, malrotacion intestinal, entre
otras'367,

Por otro lado, en el levomorfismo, las estructuras
emparejadas en lados opuestos del eje izquierdo-de-
recho del cuerpo son imagenes en espejo, simétricas
entre si que adoptan la morfologia de las estructuras
normales del lado izquierdo, por lo que las dos auricu-
las y apéndices adquieren la morfologia izquierda.
Otras alteraciones cardiovasculares que se pueden ob-
servar es la ausencia o interrupcion de la vena cava
inferior hasta en el 80% de los casos y, aunque la
ausencia de seno coronario es mas frecuente en el
dextromorfismo, hasta un 50% de los casos pueden
tenerlo. Asi mismo, aunque con menor frecuencia que
en el dextromorfismo, el drenaje pulmonar venoso ano-
malo y el canal auriculoventricular completo pueden
estar presentes y en estos casos es mas probable
encontrar corazones con fisiologia biventricular
(Tabla 1). Las malformaciones extracardiacas que pue-
de presentar son pulmones bilobulados bilateralmente
cada uno con un bronquio largo y poliesplenia, entre
otras'368,

Hallazgos clinicos

La presentacion clinica puede variar de un sujeto a
otro, desde formas casi imperceptibles como la inte-
rrupcion de la vena cava inferior hasta formas graves
y potencialmente mortales como la obstruccién del
drenaje venoso pulmonar’, resultando esta en una si-
tuacion critica®'® y un factor de riesgo importante para
mortalidad (hazard ratio [HR]: 4.40; p = 0.010)°. La
evaluacion inicial, principalmente en la etapa neonatal,
es importante en el contexto de una decisidn y aseso-
ramiento fetal, asi como para la atencién posnatal tem-
prana'®, que determine la derivacion a las diferentes
especialidades involucradas. No obstante, el reconoci-
miento de ciertos signos y sintomas nos llevara a la
sospecha de la entidad clinica, por ejemplo si se evi-
dencia cianosis, al ser la forma de presentacion mas
comun, puede acercarnos hacia un probable dextro-
morfismo que en ocasiones resulta de un drenaje ve-
noso pulmonar anémalo obstruido'26, pero también la
asociacion de otros problemas como disnea y soplo
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Tabla 1. Caracteristicas del isomorfismo cardiaco

Caracteristicas

Apéndices
auriculares

Apex cardiaco
(variable)

Auriculas

Conexion
auriculoventricular

Concordancia
auriculoventricular

Ventriculos

Conexion
ventriculoarterial

Concordancia
ventriculoarterial

Arteriales

Venosas

Anomalias
bronquiales

Anomalias
pulmonares

Anomalias
extratoracicas

AD: apéndice auricular izquierdo
Al: apéndice auricular izquierdo

Levocardia

Auricula comdn, defectos septales auriculares, mal posicion del
septo interauricular

Biventricular, 2 valvulas AV separadas o puede encontrarse
valvula AV Unica, canal AV comdn, vias de conduccion accesorias

Generalmente concordante

Generalmente normal

Generalmente normal. Posibles malformaciones: transposicion de
grandes arterias, doble salida del ventriculo derecho, estenosis
subadrtica, estenosis subpulmonar

Generalmente concordante

Arco adrtico izquierdo, interrupcion del arco adrtico, relacion
anomala entre aorta abdominal y vena cava inferior

Anomalias venosas sistémicas: interrupcion o ausencia de vena
cava inferior, continuacion de vena cava inferior con sistema
acigos, vena cava superior bilateral

Isomorfismo bronquial izquierdo

2 pulmones bilobulados

Poliesplenia, malrotacion intestinal, higado invertido, atresia biliar
extrahepatica

AD: apéndice auricular derecho
Al: apéndice auricular derecho

Levocardia

Ausencia de seno coronario
Univentricular, valvula AV Gnica, canal AV
comun

Posible discordancia

Defectos septales ventriculares

Estenosis subaortica, estenosis
subpulmonar, doble salida del ventriculo
derecho

Posible discordancia

Alteraciones del arco adrtico

Anomalias venosas pulmonares: drenaje
venoso pulmonar anémalo parcial o total

Isomorfismo bronquial derecho

2 pulmones trilobulados

Asplenia, malrotacion intestinal, estomago
hacia la derecha, higado simétrico

AD: auricula derecha; Al: auricula izquierda; AV: auriculoventricular.

cardiaco nos podria hacer sospechar en una estenosis
pulmonar asociada'. En relacién con el levomorfismo,
los sintomas generalmente se presentan en una edad
mas tardia, debido a una menor gravedad de las lesio-
nes asociadas, como obstrucciones leves a nivel de la
arteria pulmonar; pero pueden dar manifestaciones de
cronicidad como taquipnea en forma secundaria a una
insuficiencia cardiaca ya instaurada, o por otro lado
encontrarse asintomaticos e iniciar con problemas aso-
ciados a una malformacion extracardiaca'?®8 (Tabla 1).
Aunque se ha considerado a la ausencia de bazo o
presencia de mdltiples bazos accesorios como parte
complementaria para el diagnéstico de esta patologia,
se ha determinado en los ultimos reportes que la va-
riedad de presentacién en cada grupo es diversa, don-
de se puede encontrar asplenia entre el 68 y el 79%
de los pacientes con dextromorfismo y para el levomor-
fismo la poliesplenia puede estar entre el 84 y el 88%°;

por esta razén, el predominio de procesos infecciosos
se da en pacientes con dextromorfismo, principalmente
por bacterias encapsuladas, considerado como un fac-
tor predictor de mortalidad (HR: 1.67; p = 0.044)'°.

Métodos diagnésticos

Con el advenimiento de varios métodos no invasivos
de imagen se puede hacer un diagndstico prenatal
desde la semana 22 a 24 de gestacion®''2. El primer
abordaje frecuentemente se hace con el apoyo de es-
tudios como radiografia de térax, electrocardiogramay
ecocardiograma; posteriormente, de acuerdo con la
variabilidad de malformaciones que tenga el paciente,
se complementa con abordajes diagndsticos mas com-
plejos e invasivos.

Con seguridad la radiografia de térax es el primer
acercamiento con el que podemos determinar un situs
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solitus o diferenciarlo de otras variedades como situs
inversus o situs ambiguous; por otro lado, la morfologia
de los bronquios y de las estructuras abdominales nos
permite dar una primera aproximacion por este
método®.

El electrocardiograma generalmente presenta trazos
anormales, debido a los defectos anatdmicos en el
nodo sinusal y nodo auriculoventricular, ademas de
una despolarizacion andémala de los ventriculos por
defectos en el tejido de conduccion'®. En el dextromor-
fismo la actividad de los nodos sinusales bilaterales se
puede presentar como morfologias de ondas P multi-
ples, de origen derecho e izquierdo o un ritmo auricular
ectopico, asi como mayor propension a fibrilacion au-
ricular y flutter auricular”. En el levomorfismo debido
a la hipoplasia del nodo sinusal puede no existir un
verdadero ritmo sinusal'"8, teniendo un eje de onda P
dirigido hacia arriba y a la izquierda con un ritmo auri-
cular ectdpico, y algunas veces en pacientes de mayor
edad puede existir una disminucion de la frecuencia
cardiaca o bloqueos auriculoventriculares, situacion
rara en el dextromorfismo'®.

El ecocardiograma constituye el principal método
diagndstico inicial®, tanto en la etapa prenatal como
en la posnatal, debido a la precision que puede tener
en relacion con las imagenes anatdmicas. Reciente-
mente se identificé en la etapa fetal persistencia de la
vena umbilical derecha en el 42% de casos con iso-
morfismo, predominando en el dextromorfismo con un
73%'. En la etapa posnatal el isomorfismo derecho o
izquierdo se diagnostica por la posicién anormal de la
vena cava inferior y la aorta abdominal, ademas de
multiples asociaciones con otros defectos cardiacos'6#
(Tabla 1).

Las imagenes por resonancia magnética cardiaca
(RMC) y tomografia computarizada (TC) son seguras
y efectivas, complementando las limitaciones del eco-
cardiograma transtoracico para valoracioén de estructu-
ras vasculares extracardiacas, valoracién anatémica y
relacién de los bronquios con las arterias pulmonares
e imagen simultanea de ambos apéndices atriales y
delineacion de la anatomia abdominal (incluyendo al
bazo).

La RMC brinda informacién funcional y hemodinami-
ca util, permitiendo cuantificacion de volumenes y fun-
cién ventricular, asi como datos anatémicos que
permitan una planeacién quirtrgica cuidadosa'®. Por
otro lado, el uso de TC sera adecuado para evaluacion
de anatomia compleja en neonatos o lactantes, anato-
mia extracardiaca (parénquima pulmonar, via aérea,

etc.), valoracion de anatomia de arterias coronarias y
en casos de contraindicacion para RMC'®.

Es importante aplicar el llamado «método morfoldgi-
co», establecido por van Praagh'’, con el cual se des-
cribe el componente mas constante, siendo la mejor
forma para definir la morfologia auricular, idealmente
basado en la disposicién de los apéndices auriculares
de acuerdo con la extension de los musculos pecti-
neos. En este sentido, la valoracion inicial considerara
al situs, donde describe la posicion y configuracion de
las auriculas, el arbol traqueobronquial y las visceras
abdominales en las cavidades toracoabdominales, cla-
sificandolo como'™®°: solitus (posicién anatémica nor-
mal), inversus (imagen en espejo del situs solitus por
inversion de las posiciones visceroatriales dentro del
térax y abdomen) y ambiguous (la lateralizacion de las
auriculas y los drganos viscerales no puede ser defini-
da como solitus o inversus).

El situs atrial esté determinado por la morfologia au-
ricular basada en las caracteristicas de sus apéndi-
ces'”?0, teniendo una auricula morfolégicamente
derecha cuando la orejuela es piramidal, con presencia
de la crista terminalis, y de forma importante, la dispo-
sicién de unos prominentes musculos pectineos exten-
diéndose hacia el vestibulo de la valvula tricuspidea en
toda su extension parietal®! (Fig. 1 Ay C) y general-
mente localizada en el mismo lado del higado, resul-
tando en concordancia del situs visceroatrial®?; mientras
que una auricula morfoldgicamente izquierda se ubica
en una posicion més cefalica en el mediastino con
respecto al atrio derecho, ademas de una orejuela del-
gada y tubular de cuello estrecho (digitiforme) con au-
sencia de crista terminalis, tiene el vestibulo de la
valvula mitral siempre confluente con el lado liso del
componente venoso pulmonar, es decir, que los mus-
culos pectineos solo estan dentro de la orejuela?’
(Fig. 1 By D).

El situs broncopulmonar determinado por la morfolo-
gia bronquial y la relacion de las arterias pulmonares
con sus bronquios ipsilaterales (Fig. 2 A y B)'°, habi-
tualmente son concordantes con el situs atrial??, aun-
que se reportan casos de disarmonia entre situs
broncopulmonar y atrial (2% en dextromorfismo y entre
4y el 8% en levomorfismo)?"?4. Morfolégicamente, un
bronquio derecho es mas corto y horizontal que el iz-
quierdo, con tres I6bulos y la rama pulmonar derecha
cruza anterior y ligeramente inferior a este «bronquio
epiarterial» (Fig. 2 C y E); mientras que un bronquio
morfolégicamente izquierdo es mas largo que el dere-
cho (1.5 a 2 cm) y la arteria pulmonar izquierda cruza
sobre el «bronquio hipoarterial» (Fig. 2 D y F)?2.

473



474

Arch Cardiol Mex. 2021;91(4)

Figura 1. Reconstruccion 3D que muestra una auricula
morfoldgicamente derecha con (A) orejuela triangular de
base anchay una (B) auricula morfoldgicamente izquierda
(¥) con base angosta y digitiforme. Proyeccién de méaxima
intensidad muestra (C) orejuela derecha (OD) y (D) orejuela
izquierda (0I) normales.

El situs abdominal normalmente es asimétrico, debi-
do a que en los humanos las visceras toracicas y ab-
dominales tienen esta disposicion y estan lateralizadas'®.
En la mayoria de los casos, la disposicion atrial en
anormalidades del situs es paralela a la disposicion de
las visceras abdominales. La posicién de la aorta ab-
dominal, vena cava inferior, estémago, bazo e higado
es normal en el situs solitus y reversa en situs inversus
(Fig. 3); mientras que en los situs ambiguous (isomor-
fismo) esa relacion es mas compleja'®.

Los pacientes con isomorfismo presentan una dupli-
cacion de la morfologia auricular y bronquial, con una
estructura de imagen en espejo e independiente de la
posicion cardiaca'®?526, En el dextromorfismo (Fig. 4),
las estructuras dentro de la cavidad toracoabdominal
tienen caracteristicas derechas, siendo la principal la
morfologia derecha de los apéndices auriculares®,
ademas de pulmones trilobulados con bronquios epiar-
teriales bilaterales'>¢, vena cava superior bilateral (46-
71%), higado simétrico (25-76%)2":24, asociado con
asplenia en aproximadamente el 42%'35. El bazo es el
unico drgano mesenquimal que esta al lado izquierdo
desde su inicio, pues se desarrolla en el lado izquierdo
del mesogastrio dorsal?’, por lo que es frecuente la
ausencia de bazo en el dextromorfismo. La conexion
andmala total de las venas pulmonares es usual en el

Figura 2. Reconstruccion multiplanar que muestra (A)
anatomia bronquial en situs solitus con el bronguio
derecho mas corto y horizontal que el izquierdo y (B) la
rama pulmonarizquierda(*) sobre el bronquio (hipoarterial).
Tomografia computarizada con proyeccion de minima
intensidad que muestra (C) situs inversus atriobronquial
con el bronquio a la derecha morfoldgicamente izquierdo
mas largo y menos horizontal y el bronquio a la izquierda
morfoldgicamente derecho. Reconstruccion de proyeccion
de maxima intensidad que muestra (D) bronquio a la
derecha hipoarterial (**). Reconstruccion multiplanar que
muestra (A) dextromorfismo bronquial: bronquios cortos y
horizontales; levomorfismo bronquial (F): bronquios largos
y pulmones bilobulados.

dextromorfismo®, esto debido a la presencia de dos
auriculas morfoldgicamente derechas que al determinar
la llegada de estas hacia la auricula de ubicacion es-
pacial izquierda pero morfolégicamente derecha, resul-
ta por definicion en una conexidon venosa pulmonar
anémala en la totalidad de estos pacientes®?':?*. Las
conexiones auriculoventriculares son univentriculares o
biventriculares, en casi la misma proporciéon (54 vs.
46%)?"; no obstante, Uemura, et al. (1995) encontraron
predominio de valvulas auriculoventriculares comunes
en el 92% de los casos; por otro lado, las conexiones
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Figura 3. Tomografia computarizada axial con reconstruccion que muestra (A) a nivel de los grandes vasos la aorta
descendente hacia la derecha, (B) el higado (**) a la izquierda y el estdmago (¥*) a la derecha. Vista modificada que
muestra (C) camaras cardiacas en dextrocardia y dextrodpex, las cavidades morfolégicamente izquierdas situadas a

la derecha (imagen en espejo).

ADm: auricula derecha morfoldgica; Alm: auricula izquierda morfolégica; Ao: aorta; AoDs: aorta descendente; VDm:
ventriculo derecho morfolégico; VIm: ventriculo izquierdo morfolégico.

Figura 4. Reconstruccion 3D que muestra (A, B) a nivel
atrial la duplicacion de una orejuela con caracteristicas
derechas (flecha) y ambos bronquios cortos y horizontales
(D). Reconstruccion de proyeccion en maxima intensidad
que muestra (C) ambos apéndices auriculares (¥).

Ao: aorta.

ventriculoarteriales suelen ser discordantes hasta en el
62%?2". En cuanto al levomorfismo (Fig. 5), las estructu-
ras bilaterales tienen caracteristicas izquierdas, como
bronquios morfoldgicamente izquierdos, ambos pulmo-
nes bilobulados y atrios izquierdos, por lo que no habra
crista terminalis ni nodo sinusal. Con la ausencia de un
atrio morfolégicamente derecho, la vena cava inferior
no puede conectarse con el plano atrial y llega al cora-
z6n a través de la vena cava superior via vena &cigos,

Figura 5. Reconstruccion 3D que muestra (A, B) apéndices
auriculares de caracteristicas izquierdas (flecha) y ambos
bronquios largos (D). Reconstruccion de proyeccion en
maxima intensidad que muestra (C) forma digitiforme
tipica de una orejuela morfologicamente izquierda(*) en
posicion topografica derecha.

existiendo ausencia del segmento suprarrenal de la
vena cava inferior y el segmento infrarrenal se continta
con la vena &cigos o hemiacigos?®. Es importante des-
tacar que, al existir esta interrupcion del sistema venoso
inferior, las venas suprahepaticas pueden también dre-
nar directamente al atrio derecho en entre el 14 y el
17% de los casos®'. Las venas pulmonares pueden
estar conectadas de modo simétrico al atrio comun, dos
al atrio topogréficamente a la derecha y dos al atrio
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topograficamente a la izquierda. Hay prevalencia de
conexion auriculoventricular biventricular (65%) con val-
vulas auriculoventriculares independientes en la mayo-
ria de los casos (70%); la conexion ventriculoarterial
suele ser concordante (45%)%°. De forma extracardiaca
esta principalmente asociado con poliesplenia, caracte-
rizada por la presencia de mdultiples bazos pequerios
que en masa se aproximan a la de un bazo normal®.

En dltimo lugar el cateterismo cardiaco, al igual que
los métodos anteriores, se puede utilizar como un com-
plemento sobre todo para una caracterizacion de la
anatomia vascular, ademas de dar un acercamiento a
la respuesta fisioldgica en relacion con la vasculatura
pulmonar en los casos de mayor edad con una cardio-
patia estructural®.

Finalmente debemos tener en cuenta tres escenarios
al momento del diagndstico: primero, el predominio del
dextromorfismo frente al levomorfismo®?’, en segundo
lugar, a pesar de un abordaje diagndstico con todos los
instrumentos al alcance, la determinaciéon precisa del
diagndstico en ocasiones resulta un desafio, incluso con
la visualizacion directa de la morfologia auricular durante
el evento quirdrgico® y, tercero, los pacientes con isomor-
fismo cardiaco se asocian generalmente a otras alteracio-
nes extracardiacas, por lo que abordajes diagndsticos
complementarios como el ultrasonido abdominal y estu-
dios de imagen contrastados a nivel gastrointestinal, entre
otros, se deben considerar para un apropiado abordaje
en funcién de los hallazgos en la evaluacion inicial.

Manejo anestésico

El manejo anestésico en estos pacientes representa
un reto debido a la gran diversidad en la presentacion
clinica®®. La valoracion preanestésica de estos pacientes
debera incluir un minucioso analisis de las caracteristi-
cas morfoldgicas del paciente, para prever posibles com-
plicacionesrelacionadas conlas multiples malformaciones,
por lo que mencionaremos puntos primordiales.

Via aérea

Los pacientes con isomorfismo pueden llegar a cur-
sar con alteraciones morfoldgicas de la linea media
(45% en dextromorfismo y 52% en levomorfismo), no
es extrafio que se presenten con atresia de coanas,
fistulas traqueoesofégicas, micrognatia, labio y paladar
hendido?®, debiendo realizarse una revisién de la cavi-
dad oral y nasal previa al procedimiento anticipando el
riesgo de una via aérea dificil y de broncoaspiracion
durante la instrumentacion de esta.

Sistema digestivo

Las malformaciones gastrointestinales, principalmen-
te en la forma de malrotacidn intestinal, se presentan
entre el 40 y el 90% de la poblacién con isomorfismos,
condicionados a presentar un cuadro de obstruccion
intestinal en el primer afo de vida y condicionan un
riesgo incrementado de presentar aspiracion, alteracio-
nes hidroelectroliticas y alteraciones metabdlicas en el
ambito perioperatorio?®-31,

Alteraciones pulmonares

Las malformaciones en el retorno venoso pulmonar
son la norma en los pacientes con dextromorfismo con
la consiguiente hipertensién pulmonar secundaria; sin
embargo, existen alteraciones pulmonares que van
mas all4 de las alteraciones vasculares pulmonares. La
discinesia ciliar primaria (DCP) consiste en una altera-
cion intrinseca en la movilidad de las estructuras cilia-
res de diversos tejidos, especialmente en el epitelio
respiratorio, alterando el aclaramiento de las secrecio-
nes del tracto respiratorio, con el consecuente desa-
rrollo de dificultad respiratoria, sinusitis, bronquiectasias
y neumonia secundaria a la pobre aclaracion de secre-
ciones mucociliares®?. La estrecha relacion que existe
entre las alteraciones morfoldgicas en la lateralidad y
la presencia de DCP, asi como la funcion indispensable
que realiza la funcién ciliar en el nodo embrionario para
la adecuada diferenciacion en la lateralidad izquier-
da-derecha han llevado a la busqueda de un origen
genético que ligue ambas entidades®®. Asi, Nakhle,
et al. (2012), encontraron que el 42% de los pacientes
con cardiopatias congénitas asociadas a isomorfismo
cuentan con algun grado de disfuncion ciliar®4. En una
revisién retrospectiva por Kennedy, et al. (2007), el
76% de los casos presentaron dificultad respiratoria
neonatal y el 100% de los pacientes mayores de 18
anos tuvieron antecedente de bronquiectasias®. Di-
chas caracteristicas de los patrones en la motilidad
ciliar, aunado a las alteraciones en la vasculatura pul-
monar, condicionan que la ventilacion mecanica posto-
peratoria en estos pacientes se vea prolongada en
hasta el 20% de los casos®.

Alteraciones vasculares

Existe una persistencia de vena cava superior iz-
quierda en entre el 46 y el 71% de los casos?'36:%7 asi
como una interrupcion en la vena cava inferior en cerca
del 80% de los pacientes con levomorfismo®822% por
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lo que el acceso venoso femoral es preferido para la
colocacion de catéter venoso central, como lo es du-
rante los procedimientos de derivacion cavopulmonar
superior o derivacion cavopulmonar total, siendo impor-
tante considerar que el drenaje de dicho catéter venoso
se hara en primera instancia hacia la vena acigos y
posteriormente drenara hacia el atrio a través de la
vena cava superior®,

Alteraciones del ritmo cardiaco

Dependiendo la lateralidad, el paciente podra pre-
sentar alteraciones en el ritmo cardiaco, que van des-
de un bloqueo auriculoventricular completo hasta
taquicardia auricular, ventricular o de la unién"6739,
Estas alteraciones se presentan debido a que en los
isomorfismos, la topologia auricular, asi como los no-
dos y vias de conduccion se ven severamente afec-
tadas; presentando en el caso dextromorfismo la
duplicacion del nodo sinoauricular, mientras que en
los casos de levomorfismo el nodo sinoauricular pue-
de presentarse de manera hipoplasica o incluso estar
ausente®#'. Durante el transoperatorio se debe con-
tar en todo momento con las herramientas necesarias
para cardioversion eléctrica, desfibrilacion o estimu-
lacién de marcapasos.

El manejo intraoperatorio de cada paciente se debe-
ra personalizar a manera de cubrir las necesidades
fisiologicas y las variaciones anatdmicas de cada caso,
ya que el manejo de cada uno de los diferentes esta-
dios para llegar a una fisiologia univentricular, asi como
para una correccion biventricular, difieren sustancial-
mente entre ellos.

Los pacientes con isomorfismo cardiaco por sus ca-
racteristicas representan un manejo anestésico de alta
complejidad, por lo tanto, se debera recurrir al monito-
reo invasivo de la presion arterial y de la presion ve-
nosa central para evaluar de manera directa las
presiones de llenado auriculares®. Aquellos pacientes
a quienes se llevara a un procedimiento de paliacion
univentricular deberan mantener una «circulacién equi-
librada», con un delicado equilibrio entre el flujo pulmo-
nar, y por consiguiente el contenido arterial de oxigeno,
y el flujo sistémico, que dependera del robo de flujo
sanguineo a la vasculatura pulmonar secundario a los
cambios en las resistencias vasculares pulmonares.
Una vez realizada la paliacion univentricular, el flujo
pulmonar es de naturaleza pasiva, por lo que mantener
un adecuado volumen intravascular y disminuir los con-
dicionantes de un aumento en las resistencias vascu-
lares pulmonares o en la presién intratoracica son

herramientas indispensables para optimizar el flujo
transpulmonar. El flujo pulmonar y la oxigenacion arte-
rial sistémica se ven severamente afectadas por la
interrelacion entre la presion en la arteria pulmonar, la
presion venosa pulmonar y las resistencias vasculares
pulmonares. La saturacion arterial sistémica de oxige-
no esperada es del 75-85%.

Tratamiento quirurgico

El tratamiento de los pacientes con diagnéstico de
isomorfismo es variado y puede ir desde la cirugia pa-
liativa en vista de una fisiologia univentricular hasta
una cirugia de correccién total para una reparacion
biventricular y esto sera en funcién de la magnitud y
gravedad de las anomalias cardiacas y de las lesiones
extracardiacas que pueda tener asociadas'. Por lo an-
terior la mortalidad sigue siendo alta en este grupo de
pacientes' y aln mas cuando existe asociacion de
factores de riesgo como edad neonatal, valvula auricu-
loventricular unica e insuficiente, drenaje venoso pul-
monar anémalo y alteracidn en las ramas de las arterias
pulmonares3-42,

En caso de pacientes con fisiologia univentricular,
donde la mayoria tienen dextromorfismo, el tratamien-
to es disminuir la sobrecarga de volumen para el Unico
ventriculo funcional, de esta manera la cirugia busca
descongestionar esta carga de trabajo de manera pro-
gresiva y en algun momento, de ser posible, separar
los dos circuitos, pulmonar y sistémico, llevando de
una circulacion paralela a una circulacion en serig344,
Los procedimientos paliativos son diversos y se plan-
tean en funcion de la anatomia variable de esta pato-
logia, por lo que se puede llevar a cirugia para la
creaciéon de una fistula sistemicopulmonar en los ca-
sos de obstruccion en la circulacion pulmonar o llevar
a una cirugia de bandaje de la arteria pulmonar en los
casos de sobrecirculacién pulmonar'#344y de manera
preferente en la etapa neonatal. En un nuevo tiempo,
la posibilidad de una derivacién cavopulmonar bidirec-
cional superior entre los 3 a 12 meses permite una
mejor fuente de flujo sanguineo pulmonar y con esto
una mejor oxigenacion, todo en consideracion de las
nuevas resistencias vasculares y la distensibilidad
ventricular que el paciente posee'**, para finalmente
ser llevado a una derivacion cavopulmonar total, la
cual va a permitir una derivacion del sistema venoso
sistémico inferior hacia la circulacién pulmonar, esto
regularmente a partir de los 4 afios de edad, para una
mejor adaptacion al nuevo sistema de circulacion
sanguinea.
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Por otro lado, la reparacién biventricular puede ser
posible en pacientes con levomorfismo, ya que las mal-
formaciones cardiacas en la mayoria de los casos co-
existen con dos ventriculos susceptibles de manejar los
circuitos pulmonar y sistémico. En estos casos los de-
fectos del tabique auriculoventricular, anomalias del
retorno venoso sistémico y pulmonar con conexiones
ventriculoarteriales concordantes son frecuentes, por lo
que la reparacion puede ser llevada a cabo, pero sin
olvidar que puede existir durante su seguimiento cierto
grado de insuficiencia auriculoventricular, lo que puede
conllevar reoperaciones’ y, aunque la mortalidad en
esta estrategia es menor a la univentricular, hasta el
21.4% de los pacientes con levomorfismo llevados a
reparacion biventricular pueden fallecer®.
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