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Situs Ambiguous abnormalities in adults. A study of four cases

Abstract: Anomalies Situs (ASIT) has been described mainly in the pediatric population and there is little
information on this in adults.

These are very rare abnormalities; in the case of Situs Ambiguous (SAMB) in adults, there have only been
a few published case series. SAMB, also called heterotaxy or heterotaxy Syndrome, is defined as the ab-
normal or ambiguous positioning of organs and vessels, that could also be associated with morphological
alterations characteristic of each organ. There are two main groups within SAMB: polysplenia and asplenia.
This publication present a specific literature review, with emphasis on the classification of adult ASIT and
abdominal findings in cases of SAMB. It will be complemented clinically and radiologically with four cases
of abdominal tomographic imaging studies.
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Resumen: Las Anomalias del Situs (ASIT) han sido descritas principalmente en la poblacion pediatrica
y existe escasa informacion sobre éstas en el adulto.

Son anomalias muy raras; en el caso del Situs Ambiguous (SAMB) en el adulto sdlo se han publicado
pocas series de casos. SAMB, también llamado heterotaxia o Sindrome de heterotaxia, es definido como
la posicion anormal o ambigua de los drganos y vasos, que ademds pueden asociarse a alteraciones
morfoldgicas caracteristicas de cada drgano. Existen dos grandes grupos dentro de los SAMB: Poliesple-
nia y Asplenia. En la presente publicacion se expone una revision bibliografica especifica, la cual tiene
énfasis en clasificacion de las ASIT del adulto y los hallazgos abdominales en los casos de SAMB. Seréd
complementada clinica e imaginolégicamente con cuatro casos de estudios tomogréficos abdominales.
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Introduccién
Las Anomalias del Situs (ASIT) han sido des-

dentales en estudios por patologias no relacionadas
como por ejemplo colecistitis 0 apendicitis.
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critas principalmente en la poblacion pediatrica. En
contraste, existe escasa informacion en la literatura
sobre estas entidades en adultos. Esto puede ser
explicado, al menos en parte, a que existen patolo-
gias fuertemente asociadas a estas anomalias las
cuales impiden a muchos pacientes llegar a la edad
adulta, tales como cardiopatias congénitas, inmuno-
deficiencias y obstruccion intestinal. Por otro lado,
cuando los pacientes adultos presentan una ASIT, lo
hacen con sintomatologia de caracter leve y/o oligo-
asintomaticas, razén por la cual no llegan a requerir
estudios imaginolégicos por esta causa. De hecho,
la mayoria de las ASIT en adultos son hallazgos inci-
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Son anomalias muy raras, se ha reportado una
prevalencia aproximada del Situs Inversus de un
0.01% de la poblaciéon de EEUU y en el caso del
Situs Ambiguous en el adulto (SAMB) sélo se han
publicado pocas series de casos.

A menudo las ASIT y especialmente el SAMB pa-
recen confusas, ya que en la literatura se han usado
una variedad de términos distintos para clasificarlas o
subclasificarlas tales como sindrome de heterotaxia o
simplemente heterotaxia, sindrome de asplenia y de
poliesplenia o los diferentes isomerismos(-2.

Como se desarrollara mas adelante, este texto
introducira el uso de la nomenclatura usada en las
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ultimas y méas importantes publicaciones relacionadas
con el tema.

El objetivo de la presente publicacidn es exponer
una revision bibliografica, con énfasis en la clasificacion
de las ASIT del adulto y los hallazgos abdominales
en los casos de SAMB. Sera complementada con
cuatro casos.

Un resumen de los antecedentes, hallazgos y
diagnéstico de los pacientes expuestos se puede
revisar en la Tabla I.

Terminologia

Como se comento anteriormente, existe una va-
riedad de términos en la literatura para referirse a las
Anomalias del Situs (ASIT) lo cual sumado a su baja
frecuencia, ha favorecido la confusién. El presente
trabajo se desarrollara en base la terminologia y cla-
sificacion utilizada por Fulcher y Turner el afo 2002
en su publicacién en Radiographics®. Este trabajo
presenta una serie de casos de un centro unico que
incluye SAMB, siendo la de mayor cuantia publicado
hasta la fecha con nueve casos en casi treinta afios.
De igual manera, se propone fomentar el uso en
nuestro medio de esta nomenclatura y clasificacién
para no continuar propagando la ya extensa cantidad
de sinénimos para las mismas entidades (Figura 1).

El término “Situs” hace referencia a la posicion del
corazon, visceras y grandes vasos en relacion a la
linea media. De esta manera, Situs Solitus se refiere
a la posicién normal de los 6rganos antes descritos,
por lo que el dpex cardiaco se sitda a la izquierda
(levocardia) al igual que el bazo y estémago. Por
otro lado el higado, vesicula biliar y vena cava se
encuentran a la derecha. También se incluyen en el
concepto la correcta posicion del colon y las asas de
intestino delgado. En estas condiciones la presencia
de cardiopatia congénita (CC) es del 1%?.

Situs Inversus indica que existe una configuracién
en espejo en relaciéon a Situs Solitus. Existen dos
grandes categorias de Situs Inversus: Situs Inver-
sus con dextrocardia o con levocardia, en donde
la variante con dextrocardia, también llamada Situs
Inversus Totalis, es ampliamente mas frecuente y
se presenta con CC en sélo un 3-5% de los casos,
en cambio la variante con levocardia practicamente
todos los casos se presentan con CC®.

Situs Ambiguous (SAMB), también llamado
heterotaxia o Sd. de heterotaxia, es definido como
la posicion anormal, ambigua o en la linea media
del o de los érganos y vasos, con una disposicion
distinta a la que se presenta en el Situs Solitus. Se
presentan con CC en un 50 - 100% de los casos®.
Probablemente ésta es la categoria que se presenta
con mas problemas al momento de identificar las
anomalias y por lo tanto al momento de realizar un
correcto diagnéstico y clasificacion, debido a que
los casos de SAMB no se presentan siempre con el
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mismo grupo de anormalidades, sino que mas bien
engloba un espectro de variantes las cuales pueden
0 no estar presentes, ademas existiendo distintos
grados de afectacion. Por otro lado, ninguna de ellas
constituye un hallazgo patognoménico.

Existen dos grandes grupos dentro de los SAMB:
Con poliesplenia, a veces llamado también Sd. de
poliesplenia e isomerismo izquierdo (por presentar
s6lo dos l6bulos pulmonares en forma bilateral) y con
asplenia, llamado también Sd de asplenia o isomeris-
mo derecho (por presentar tres I6bulos pulmonares
bilateralmente). Cabe destacar que la categoria con
asplenia se presenta con CC en un 99-100% de los
casos y ademas, suelen ser mas graves que en las
otras ASIT2.

La clasificacién utilizada se resume en la Figura 1.
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Figura 1. Clasificacion de Situs Solitus - Anomalias del
Situs y nombres alternativos.

Nota: Los términos en los cuadros trasparentes y entre
comillas son sinénimos de la variante correspondiente. Se
recomienda evitarlos para evitar confusiones. (Imdagenes
obtenidas y modificadas de Fulcher A, et al®).

Hallazgos abdominales de las anomalias del Situs
Ambiguous

Los SAMB pueden presentar un espectro de
anormalidades en relacién tanto a la ubicacién
“ambigua” de los 6rganos, como en las caracteristi-
cas morfolégicas de los mismos. Hay que recordar
que no es necesario que todos los érganos estén
comprometidos.

Respecto a la posicion ambigua de los 6rganos
abdominales, en general, éstos se pueden presentar en
una posicion normal, en la linea media y continuando
el espectro hasta una posicién en espejo. Por otro
lado, las alteraciones morfolégicas son caracteristicas
de cada érgano.

A continuacién se describiran los principales
hallazgos descritos en la literatura y correlacién con
los casos expuestos en la Tabla I.
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Tabla I. Casos del Situs Ambiguous.

Paciente CASO 1 CASO 2 CASO 3 CASO 4
Motivo de Dolor Abdominal, Asintomatico Dolor abdominal, Dolor toracico
consulta Obs. Diverticulitis lipasa (+) agudo, Obs. SAA
Antecedentes Hombre, 65 afios Mujer, 23 afos, Mujer, 31 afos Mujer, 67 afos,
asma colecistectomia
Examenes TC de abdomen RM de abdomen Colangio-RM, TC Angio-TC térax,
Realizados de abdomen y pelvis TC de abdomen
Principales Poliesplenia Poliesplenia 'y Poliesplenia Poliesplenia
Hallazgos posicién en espejo
| VCI-C VA | VCI-C VA | VCI-C VA
Pancreas corto VCl izquierda Pancreas corto Pancreas corto
Malrotacién | VCI-C VA Vaso que atraviesa Ml
intestinal Pancreas corto pancreas
VB polilobulada
MI MI
Higado en linea VB polilobulada
media
VB polilobulada Vena Porta
preduodenal
Diagnéstico SAMB con SAMB con SAMB con SAMB con
poliesplenia poliesplenia poliesplenia, poliesplenia

Pancreatitis
Aguda Balthazar A

Obs: Observacion.

SAA: Sindrome Adrtico Agudo.
TC: Tomografia Computada.
RM: Resonancia Magnética.

MI: Malrotacion Intestinal.
VB: Vesicula Biliar.
SAMB: Situs Ambiguous.

I VCI- C VA: Interrupcién de la Vena Cava Inferior con Continuacién con la Vena Azigos. VCI: Vena Cava Inferior.

Bazo: Cuando esta presente, puede estar en posi-
cién normal, ambigua o en espejo. Presenta especial
importancia, ya que en base a los hallazgos morfol6-
gicos se subclasifican los SAMB: con poliesplenia y
con asplenia (Figura 1). Hacer esta diferencia tiene
importancia, ya que los casos de SAMB con asplenia
son significativamente menos frecuentes en adultos,
dada su alta mortalidad antes del primer afio de vida por
su mayor asociacion con CC tanto en frecuencia como
en gravedad y por una inmunidad disminuida. Cabe
mencionar que poliesplenia se define como la presen-
cia de dos o0 mas bazos, sin embargo, la presentacion
caracteristica es con pequefos y multiples bazos de
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diferentes tamafos y redondeados también llamados
“esplénulos”. Es importante destacar que en el caso
de presentarse un estudio con caracteristicas tipicas
de un SAMB, pero con bazo unico, se debe clasificar
como SAMB con poliesplenia, sin embargo, esta forma
de presentacién es poco frecuente-?.

Los cuatro casos expuestos presentaron polies-
plenia (Tabla I). La variacion entre ellos fue de un
bazo compuesto por pocos esplénulos (Imagen 1),
morfologia descrita como caracteristica de la polies-
plenia con multiples esplénulos (Imagen 2) y un caso
donde se encontré este 6rgano en una posicién en
espejo en el hipocondrio derecho (Imagen 3).
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Imagen 1. Corte axial de TC de abdomen en fase porto-
venosa la cual demuestra una poliesplenia con pocos
esplénulos (Caso 1).

Imagen 2. Corte coronal de RM de abdomen, secuencia
potenciada en T2. Demuestra morfologia caracteristica de
la poliesplenia compuesta por multiples esplénulos en el
hipocondrio izquierdo (Caso 2).

Imagen 3. Corte coronal de RM de abdomen, secuencia
potenciada en T2. Se observa poliesplenia de posicion en
espejo en el hipocondrio derecho (Caso 2).
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Higado, vesicula y via biliar: los mas frecuente
son las anomalias de posicién, caracteristicamente
el higado y la vesicula biliar se pueden encontrar en
la linea media (Imagen 4) o en espejo.

Imagen 4. Corte axial de RM de abdomen, secuencia GRE
fuera de fase potenciada en T1. Demuestra la posicion del
higado en linea media y del estomago a la derecha (Caso 2).

No se ha descrito un aspecto polilobulado de
vesicula biliar en otros estudios, sin embargo, éste
fue un hallazgo presente en tres de nuestros casos
(Imagen 5).

Imagen 5. Corte axial de RM de abdomen, secuencia
potenciada en T2. Se observa vesicula biliar de aspecto
polilobulado (Caso 3).

Pancreas: como anomalia de posicion se des-
cribe que la cabeza se encuentra a la derecha de la
linea media (Imagen 6). Morfol6gicamente los SAMB
se asocian a pancreas corto (ausencia de cola y/o
cuerpo), también a que un vaso puede atravesar la
glandula (imagen 7)@4.
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Imagen 6. Corte axial de TC de abdomen en fase porto-
venosa, demuestra la ubicacion de la cabeza del pancreas
al lado derecho de la linea media (Caso 1).

Imagen 7. Corte axial de TC de abdomen en fase porto-
venosa. Observe el pancreas corto (ausencia de cola) y
un vaso que atraviesa la glandula (Caso 3).

Interrupcion de la vena cava inferior (VCI) con
continuacion con vena Acigos/Hemidcigos: la porcion
infrahepatica de la VCI se ha descrito en posicion
normal, a izquierda (Imagen 8) o también que se
encuentre duplicada. Frecuentemente no se obser-
va la porcion “intrahepatica” de la VCI en el I6bulo
caudado y la porcién infrahepatica se continda con
el sistema acigos o hemiacigos (Imagen 9); este
tipo de anomalia es rara en los pacientes con SAMB
con asplenia4.

Todos los casos que reportamos presentaron
interrupcién de VCI con continuacién con la vena
acigos.

Aorta: se encuentra en su posicion normal en la
mayoria de los casos descritos. Se ha reportado a la
derecha de la linea media cuando coexiste con VCI
duplicada, ademas se han descrito casos donde la
VCl y la aorta se encuentran a un mismo lado!2%,
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Imagen 8. Corte axial de RM de abdomen, secuencia GRE
dentro de fase potenciada en T1. Demuestra la posicion de
la VClI infrahepadtica (VCI) a la izquierda de la linea media
y de la aorta (AA) (Caso 2).

Imagen 9. Corte sagital de TC de abdomen y pelvis en
fase porto-venosa, reconstruccion con proyeccion de
intensidad promedio (MIP). Se aprecia la interrupcion de
la vena cava inferior (VCI) y su continuidad con la vena
Azigos (Az) (Caso 3).

Tubo digestivo: el estémago puede presentar
posicion normal o en espejo (Imagen 10). Respecto
al intestino delgado y colon, se pueden observar
distintos grados de malrotacion intestinal, siendo lo
mas descrito que el intestino delgado se encuentre a
la derecha de la linea mediay el colon a la izquierda
(Imagen 11). Otros grados de malrotacién se pueden
observar, por ejemplo, cuando el ciego no se encuentra
completamente fijado al retroperitoneo®. También
se describe en la literatura la posicion de la vena
porta por delante del duodeno, lo que posiblemente
pudiera causar cuadros de obstruccidn intestinal
parcial (Imagen 12)“.

17-04-13 18:25



Revista Chilena de Radiologia 2013; 19(1): 38-43.

GASTROINTESTINAL

Imagen 10. Corte coronal de RM de abdomen, secuencia
potenciada en T2. Se observa el estomago con posicion
en espejo (Caso 3).

Imagen 11. Corte axial de TC de abdomen en fase porto-
venosa. Notese como las asas de colon se encuentran casi
exclusivamente a la izquierda de la linea media y como las
de intestino delgado a la derecha (Caso 4).

Imagen 12. Corte axial de TC de abdomen en fase porto-
venosa. Observe como la vena porta (flecha continua) se
encuentra en posicion pre-duodenal ubicdndose anteriormente
al duodeno que esta colapsado (aspecto superior de flecha
discontinua) (Caso 3).
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Conclusion

El diagnoéstico y clasificacién de los SAMB me-
diante estudios abdominales puede ser dificil debido
a que no se presentan siempre con el mismo grupo
ni grado de anormalidades. Por otro lado, dado que
histéricamente se han utilizado una variedad de
términos para referirse a las distintos tipos de ASIT,
proponemos consensuar la terminologia utilizada en
la presente publicacion y que se resume en lafigura 1,
dejando de lado otros términos para evitar confusion.

Actualmente, la mayor disponibilidad de los mé-
todos imaginolégicos, nos han demostrado que las
ASIT, en especial los tipo SAMB, no son exclusivas
de la edad pediatrica y que tampoco estan siempre
asociadas a comorbilidad, por el contrario, se pueden
presentar en adultos y como hallazgo incidental.

Es importante conocer las diferentes variantes e
incorporar el concepto de que se trata de un amplio
espectro de posibilidades, para poder llegar mas
facilmente al diagnéstico y clasificacion correcta de
la ASIT a la cual nos veamos enfrentados.
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