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Dextroisomerismo atrial en adultos.
Estudio clínico-ecocardiográfico
Nilda Espínola Zavaleta,* Irma Miranda Chávez,* Carlos Contreras Martínez,* Alfonso
Buendía Hernández,* Carlos Zamora González*

Resumen

La esencia del dextroisomerismo en el corazón
es la presencia bilateral de atrios con orejuelas
de morfología derecha. Generalmente forma
parte de un grupo de cardiopatías congénitas
complejas. El objetivo de nuestro estudio es
hacer una descripción de los hallazgos clínicos
y ecocardiográficos en los pacientes con dex-
troisomerismo atrial que han sobrevivido a la
vida adulta. Se estudiaron 11 pacientes adultos
con cardiopatías congénitas complejas y dex-
troisomerismo. A todos los pacientes se les rea-
lizó historia clínica completa, ecocardiografía
transtorácica y transesofágica. La clase funcio-
nal según New York Heart Association al inicio
del estudio fue: I en un paciente, II en 5 y III en 5.
Los estudios de laboratorio mostraron poliglo-
bulia importante. En tres casos se encontraron
cuerpos de Howell Jolly. El electrocardiograma
de superficie mostró marcapaso migratorio en
el 54.5%. Seis (54.5%) pacientes estuvieron en
dextrocardia y 5 (45.5%) en levocardia. Seis pa-
cientes (54.5%) tuvieron defectos de la tabica-
ción atrioventricular, 4 con doble entrada
(36.4%) y uno con ausencia de conexión auri-
culoventricular derecha (9.1%). La conexión
ventriculoarterial más frecuente fue la doble sa-
lida en 8 (72.76%). Seis casos tuvieron esteno-
sis pulmonar y uno atresia pulmonar. El retorno
venoso pulmonar fue al lado izquierdo del atrio
común en tres casos (27.2%), al lado derecho
del atrio común en cuatro (36.4%), al techo del
atrio común a través de un colector en 3 casos
(27.4%) y vía vena vertical en uno (9.0%). Nin-
guno de ellos presentó obstrucción. Se encon-
tró insuficiencia de la válvula atrioventricular
en 7 casos (63.6%). Tres pacientes (27.3%) fue-
ron llevados a cirugía para colocación de fístu-

Summary

RIGHT ATRIAL ISOMERISM IN ADULTS.
CLINICAL AND ECHOCARDIOGRAPHIC STUDY

The most important feature of right atrial isomer-
ism in the heart is the presence of both atria with
morphologically right atrial appendages. The
main aim of this study was to do a description of
clinical and echocardiographic findings in adult
patients with right atrial isomerism. A total of elev-
en consecutive patients were identified with a
diagnosis of right atrial isomerism and complex
congenital heart disease. A complete clinical
history and transthoracic and/or transesoph-
ageal echocardiography were performed in all
patients. Also a cardiac catheterization was re-
alized in seven patients. The functional class
according the New York Heart Association was I
in one patient, II in 5 and III in 5. The laboratory
studies showed severe polyglobulia. In 3 cases
Howell-Jolly bodies were present. The elec-
trocardiogram showed migratory pacemaker in
the 54.5% of cases. The cardiac position was
dextrocardia in six patients (54.5%) and levocar-
dia in five (45.5%). Six patients (54.5%) had
complete atrioventricular septal defects, 4
(36.4%) double inlet and one absence of a right
atrioventricular connection (9.1%). The most fre-
quent ventriculoarterial connection was double-
inlet in 8 (72.76%) patients. In 4 cases hypopla-
sia of the pulmonary artery was found. Six
patients had severe pulmonary stenosis and one
pulmonary atresia. The pulmonary venous drain-
age was into the left-sided atrium in 3 cases
(27.2%), into the right-sided atrium in 4 (36.4%),
into the midline of the atrium through a collector
in 3 cases (27.4%) and by vertical vein in one
(9.0%). Insufficiency of the atrioventricular valve
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Introducción
os atrios, pulmones, hígado, bazo y estó-
mago son órganos asimétricos. El término
situs es usado para definir su posición en

relación con la línea media del plano sagital. Si-
tus ambiguo describe la condición en la cual las
estructuras asimétricas tienden a ser simétricas.
Van Mierop sugirió el término de isomerismo para
describir morfología simétrica que se subdividió
en derecha e izquierda: dextro y levoisomeris-
mo.1 La esencia del dextroisomerismo en el cora-
zón es la presencia bilateral de atrios con orejue-
las de morfología derecha. La presencia de
isomerismo derecho en los segmentos atriales sim-
plemente significa que existe duplicación de di-
chas estructuras exhibiendo características ana-
tómicamente derechas.2 Se ha descrito además una
importante relación de situs ambiguo en los pa-
cientes con asplenia y polisplenia. Los enfermos
con estos síndromes habitualmente tienen múlti-
ples malformaciones cardíacas que son más seve-
ras en pacientes con asplenia.3 Freedom y Small-
horn sugieren que estas malformaciones
congénitas al igual que el síndrome de ventrículo
izquierdo hipoplásico son las formas más graves
de las cardiopatías congénitas.4

La ecocardiografía es la técnica no invasiva que
permite definir el situs abdominal, la morfología
de las orejuelas y la anatomía intracardíaca en los
pacientes con sospecha de dextroisomerismo.5,6

El objetivo de nuestro estudio es hacer una des-
cripción de los hallazgos clínicos y ecocardio-
gráficos en los pacientes con dextroisomerismo
atrial que han sobrevivido a la vida adulta.

Material y métodos
Se estudiaron 11 pacientes adultos con cardio-
patías congénitas complejas y dextroisomeris-
mo que acudieron en forma consecutiva a la Clí-
nica de Cardiopatías Congénitas del Adulto del
Instituto Nacional de Cardiología “Ignacio
Chávez” en el período comprendido entre junio
de 2002 a junio de 2005. A todos los pacientes
se les realizó historia clínica completa, ecocar-
diografía transtorácica y transesofágica.
Debido a que se trata de casos complejos y es
conveniente que haya uniformidad en la nomen-
clatura a continuación aclaramos los siguientes
términos. Dextroisomerismo: Cuando ambas ore-
juelas tienen morfología derecha caracterizada
por base ancha, forma triangular y presencia de
músculos pectíneos. Doble entrada ventricular:
Cuando el ventrículo principal recibe más del
50% del flujo de las dos válvulas atrioventricu-
lares separadas o más del 75% del flujo de una
válvula atrioventricular común; se dice que la
cavidad principal es de morfología derecha cuan-
do el ventrículo rudimentario es posterior y de
morfología izquierda cuando el ventrículo rudi-
mentario es anterior. Hipoplasia de la arteria pul-
monar: cuando el diámetro medido antes de la
bifurcación de las ramas pulmonares es menor a
18 mm.

Estudio ecocardiográfico
El estudio ecocardiográfico se realizó con un
ecocardiógrafo Hewlett Packard Sonos 5500 pro-
visto de transductor transtorácico S3 y transduc-
tor transesofágico multiplanar. Para el estudio

Palabras clave: Dextroisomerismo. Ecocardiografía. Cardiopatías congénitas complejas.
Key words: Right atrial isomerism. Echocardiography. Complex congenital heart disease.

la. Su clase funcional mejoró. Se trata de una
serie de casos en pacientes adultos con dex-
troisomerismo atrial y cardiopatías congénitas
complejas que a pesar de ello llegaron a la vida
adulta. La valoración clínica y ecocardiográfica
nos permiten en la actualidad establecer el diag-
nóstico, tomar decisiones terapéuticas y hacer
el seguimiento. Aún falta por determinar qué di-
ferencias tendrán con el resto de la población
cuando se presenten los padecimientos cróni-
cos degenerativos.

was found in 7 cases (63.6%). Three patients
(27.3%) went to surgery for implantation of a fis-
tula. It is a series of adult patients with right atrial
isomerism and complex congenital heart dis-
ease that survived to adult live. The clinical and
echocardiographic assessment actually allows
establishing the correct diagnosis, to take ther-
apeutic decisions and to do the follow-up in all
patients. Till now we could not yet determine the
differences of these patients in relation to the
general population when they develop chronic
degenerative disease.
(Arch Cardiol Mex 2005; 75: 441-447)
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ecocardiográfico se utilizó el análisis segmenta-
rio secuencial. El situs abdominal se determinó
en el plano subcostal. Se utilizó el corte apical
de cuatro cámaras para determinar el situs atrial,
la conexión atrioventricular y las características
de las valvas y del aparato subvalvular. Las ca-
racterísticas anatómicas y la posición de los ven-
trículos se evaluaron en los ejes corto paraester-
nal y apical y de cuatro cámaras.
La conexión ventrículo-arterial se determinó en
los ejes corto paraesternal a nivel de grandes
vasos y apical de 5 cámaras. La posición y la
relación espacial de las grandes arterias se eva-

luaron en el eje corto paraesternal. La severidad
de la estenosis o insuficiencia de las válvulas
sigmoideas se evaluaron con Doppler color y
continuo en los ejes corto paraesternal y apical
de cinco cámaras.
Para valorar los defectos septales interatriales e
interventriculares se utilizaron los ejes corto y
largo paraesternal, apical y subcostal de cuatro
cámaras. Las fístulas aortopulmonares se eva-
luaron en el corte supraesternal con Doppler co-
lor, pulsado y continuo.
Cuando la técnica transtorácica no aportó la in-
formación precisa se utilizó la técnica transeso-
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Fig. 1a. El proceso de activación auricular se dirige de la izquierda hacia la derecha y abajo,
alrededor de + 135°. 1b. Dicha activación se orienta de la derecha hacia la izquierda y abajo: +
85°. Hay una manifestación aumentada de las fuerzas electromotrices basales del ventrículo
derecho o de ambos ventrículos.
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fágica. En el plano apical de cuatro cámaras a 0°
se determinó el situs atrial, las características del
septum interatrial, la conexión atrioventricular,
las características de las valvas y la morfología
de los ventrículos. La relación de las grandes
arterias se evaluó en el plano transesofágico alto
a 0° y la conexión ventriculoarterial en el plano
transesofágico medio entre 90 a 130°.

Resultados
Se estudiaron once pacientes: 10 (91%) de sexo
masculino y 1 (9%) del sexo femenino. La edad
promedio fue de 23.9 años ± 4.36 (18-32 años).
Se encontró cianosis (grado I en 3, grado II en 4
y grado III en 4), palpitaciones en 3 (27%) y
crisis de hipoxia en 2 (18%). La clase funcional
según New York Heart Association fue: I en un
paciente, II en 5 y III en 5.
Los estudios de laboratorio mostraron poliglo-
bulia importante con hemoglobina promedio de
19.25 ± 2.73 y hematócrito promedio de 60.7 ±
8.7 mg/dL. En tres casos se encontraron cuerpos
de Howell Jolly.
El electrocardiograma de superficie mostró la
existencia de marcapaso migratorio en 6 casos
(54.5%), como en el ejemplo correspondiente a
la Figura 1. En éste, se observa la orientación de
la activación auricular de izquierda hacia la de-
recha y abajo: + 130° (Fig. 1a), que alterna con

una activación dirigida de derecha hacia la iz-
quierda y abajo: + 85° (Fig. 1b). Hay también
manifestación aumentada de las fuerzas electro-
motrices ventriculares basales.
El situs abdominal correlacionó con el situs atrial
en 9 casos (82%), en dos el situs abdominal era
inversus.
Seis (54.5%) pacientes estuvieron en dextrocar-
dia y 5 (45.5%) en levocardia. En todos los ca-
sos la morfología de las orejuelas fue derecha.
Seis (54.5%) presentaron conexión atrioventri-
cular ambigua a través de una válvula común,
de este grupo dos fueron tipo A de Rastelli (Fig. 2),
2 tipo B y 2 tipo C. Todos estos enfermos
tuvieron los ventrículos bien desarrollados y nor-
malmente lateralizados. Cuatro enfermos presen-
taron (36.4%) doble entrada a un ventrículo, dos
a ventrículo derecho, uno a ventrículo izquier-
do y uno a ventrículo único (verdadero) de mor-
fología indeterminada; dos tenían dos aparatos
valvulares y dos un aparato valvular común. En
el caso del paciente con ventrículo único se ob-
servó dilatación y disfunción sistólica grave con
asincronía de la contracción ventricular. El pa-
ciente restante tenía ausencia de conexión auri-
culoventricular derecha (9.1%) con ventrículo
derecho rudimentario localizado a la derecha y
ventrículo izquierdo dilatado e hipertrófico, pero
con contractilidad normal, (Fig. 3).

OD

OD

Fig. 2. Imágenes bidimensional y con Doppler color en corte apical de cuatro cámaras en las que se aprecia la
morfología derecha de las orejuelas (base ancha y forma triangular) y la llegada de las venas pulmonares a
través de un colector al techo del atrio común (flecha). La conexión atrioventricular es ambigua a través de un
defecto de la tabicación tipo A de Rastelli. OD- Orejuela derecha.
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La conexión ventriculo-arterial más frecuente
fue la doble salida en 8 (72.76%), concordante
en 2 (18.2%) y discordante en uno (9%), (Fig.
4). Todos los casos tuvieron obstrucción pulmo-
nar. En 2 casos se encontró hipoplasia del ani-
llo, tronco y ramas de la arteria pulmonar y en
dos sólo hipoplasia del tronco de la arteria pul-
monar y las ramas pulmonares eran confluentes
y bien desarrolladas. Seis casos tuvieron esteno-
sis pulmonar cuatro mixta (subvalvular y valvu-
lar), uno subvalvular y el otro valvular con tron-
co y ramas pulmonares confluentes y bien
desarrolladas. Un paciente tenía atresia pulmo-
nar con ramas pulmonares no confluentes.
El arco aórtico no mostró obstrucciones y fue
derecho en 8 pacientes (72.7%) y en tres izquier-
do (27.3%).
El retorno venoso pulmonar fue al lado izquier-
do del atrio común en tres casos (27.2%), al
lado derecho del atrio común en cuatro (36.4%),
al techo del atrio común a través de un colector
en 3 casos (27.4%) y vía vena vertical en uno
(9.0%). No se identificó obstrucción venosa
pulmonar.
El retorno venoso sistémico se valoró sólo en tres
pacientes y se encontró que la vena cava inferior
desembocaba al lado derecho en dos casos y el
tercero tenía vena cava superior bilateral.
Se encontró insuficiencia de la válvula atrio-
ventricular en 7 casos (63.6%): ligera (3), mode-
rada (3) y severa (1).
De los tres pacientes (27.3%) que fueron lleva-
dos a cirugía para colocación de fístula su clase
funcional cambió de III a I en un paciente y a II
en dos pacientes, (Fig. 5). Estos pacientes tuvie-
ron estenosis pulmonar severa (2 casos) e hipo-
plasia del tronco y ramas pulmonares.1

Las complicaciones que han presentado estos
pacientes en su evolución son: endocarditis bac-
teriana de la válvula pulmonar tratada médica-
mente (1) y arritmias supraventriculares y ven-
triculares frecuentes (3).

Discusión
Existen dos grandes grupos de situs visceral: dos
lateralizados que son el solitus y el inversus y
dos que presentan simetría bilateral: dextro y
levoisomerismo.5,7 El dextroisomerismo com-
prende un grupo de malformaciones congénitas
en las que existen alteraciones a varios niveles
del organismo. En las descripciones iniciales se
informó que ambos pulmones son trilobulados,
existe bifurcación bronquial temprana y los bron-
quios son epiarteriales.
Se ha demostrado también que en el dex-
troisomerismo la aorta abdominal y la vena cava
inferior corren juntas a nivel subcostal del lado
derecho o izquierdo de la columna con la aorta
posterior. Sin embargo, no en todos los casos el
situs abdominal concuerda con el situs atrial.2,5,6

En la presente serie en dos casos el situs abdo-
minal fue inversus, sin embargo la morfología
de ambas orejuelas fue derecha.
Ambas orejuelas tienen crista terminalis, existe
comunicación interatrial que involucra varios
segmentos, la vena cava superior puede ser bila-
teral y el seno coronario usualmente está ausen-
te. Como existen dos atrios derechos no es posi-
ble en sentido estricto tener retorno venoso
pulmonar normal, sin embargo en raras ocasio-
nes las cuatro venas pulmonares pueden drenar
en uno u otro atrio, es más frecuente la conexión
anómala.1,2,4-6 Unemura demostró que en los pa-
cientes con isomerismo derecho (determinados
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Fig. 3. Representación gráfica del tipo de conexión
atrioventricular.
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Fig. 4. Representación gráfica del tipo de conexión
ventriculoarterial.
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por la presencia de músculos pectíneos) el 81%
de los casos tenían orejuelas con características
derechas, 17% indeterminadas unilateralmente
y 2% indeterminadas bilateralmente. En la serie
que nos ocupa todos los casos tuvieron ambas
orejuelas de morfología derecha y la presencia
de músculos pectíneos. Estos autores estudiaron
también los retornos venosos sistémicos y pul-
monares y encontraron que la vena cava supe-
rior desemboca en el 29% al atrio derecho, en el
19% al atrio izquierdo, en el 51% a ambos atrios
y en el 1% a otros sitios. El drenaje de la vena
cava inferior fue en el 48% al atrio derecho y en
el 52% al izquierdo. El drenaje de las venas he-
páticas fue en el 76% a la vena cava inferior, en
el 6% a través de canales independientes en for-
ma unilateral a un atrio y en el 18% en forma
bilateral a los dos atrios. La conexión de las ve-
nas pulmonares fue directa al atrio izquierdo y
al atrio derecho en el 19%, respectivamente. Se
encontró conexión anómala total a la cava supe-
rior en el 27%, a la vena porta en el 21% y a otros
sitios en el 14%.6 En nuestro estudio pudimos
determinar la conexión venosa pulmonar en to-
dos los casos que fue al lado izquierdo del atrio
común en tres casos (27.2%), al lado derecho del
atrio común en cuatro (36.4%), al techo del atrio
común a través de un colector en 3 casos (27.4%)
y vía vena vertical en uno (9.0%). Ninguno de
ellos presentó obstrucción. Hashmi demostró que
el riesgo relativo de mortalidad en los pacientes
con obstrucción de las venas pulmonares es de
5.42 por lo que se infiere que la ausencia de obs-
trucción del retorno venoso pulmonar permitió
la sobrevida de nuestros pacientes. No fue posi-
ble determinar el retorno venoso sistémico en
todos nuestros casos.7

La conexión atrioventricular es variable: puede
ser a través de una válvula común, dos válvulas o
ausencia de una de ellas como se demostró en
nuestra serie donde la conexión atrioventricular
más frecuente fue a través de un defecto de la
tabicación atrioventricular. Pueden haber dos
ventrículos bien desarrollados; también que uno
de ellos sea rudimentario o en casos más severos
que sólo exista una cavidad ventricular. En nues-
tro estudio encontramos que el paciente con ven-
trículo único tiene una disfunción sistólica grave
y asincronía que repercute en su clase funcional.
Es raro en isomerismo derecho encontrar con-
cordancia ventriculoarterial. La doble salida o
la discordancia ventriculoarterial son las co-
nexiones ventriculoarteriales más frecuentes
como se observó en el 82% de nuestros pacien-
tes. Cuando existe atresia pulmonar usualmente
las ramas pulmonares son confluentes y se ali-
mentan por un conducto arterioso. Puede pre-
sentarse también estenosis o hiperflujo pulmo-
nar. En nuestra casuística todos nuestros
pacientes tuvieron obstrucción pulmonar.
La historia natural de los pacientes con dex-
troisomerismo no tratados es la muerte en más del
30% de los pacientes dentro de las primeras se-
manas de vida, debido a la complejidad de la car-
diopatía y a la asociación con asplenia. Las cau-
sas más frecuentes de muerte son: insuficiencia
cardíaca y anoxia en el 54%, complicaciones qui-
rúrgicas en el 20% e infecciosas en el 10% de los
casos.7-12 Los pacientes con dextroisomerismo
pueden desarrollar taquicardia supraventricular
como observamos en el 27% de nuestros pacien-
tes que no han requerido manejo. En la literatura
se ha demostrado que la taquicardia supraventri-
cular aumenta con la edad y en algunos casos
puede comprometer la hemodinámica de los pa-
cientes con cardiopatías congénitas complejas y
dextroisomerismo y se describe que es una taqui-
cardia por reentrada entre los nodos atrioventri-
culares. Se ha planteado la necesidad de realizar
en estos casos estudios electrofisiológicos.13,14

Estudios previos han demostrado que los resulta-
dos quirúrgicos en neonatos y preescolares con
isomerismo derecho son pobres y que las lesiones
que incrementan la morbimortalidad son la co-
nexión venosa anómala pulmonar total, la doble
entrada al ventrículo derecho y la estenosis o atre-
sia pulmonar.11 Otro factor de riesgo es la presencia
de un solo ventrículo cuya función sistólica es
menor a la de un ventrículo normal y ésta se dete-
riora aún más después del procedimiento de Fon-
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Fig. 5. Representación gráfica de clase funcional en
los pacientes operados y no operados.
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tan.9 Realmente casi todos nuestros pacientes tie-
nen anatomía desfavorable, pero aun así han so-
brevivido a la vida adulta, probablemente no co-
nocemos aún la historia natural de estos enfermos.
Este estudio muestra que a pesar de la compleji-
dad de la entidad existen algunos pacientes que
pueden llegar a la edad adulta y representa la
primera serie publicada en mayores de 18 años.
En la actualidad el diagnóstico temprano y el
manejo más agresivo de los pacientes de alto
riesgo así como los cambios en los patrones de
severidad de las cardiopatías congénitas han in-
fluido en la modificación de la historia natural
de los pacientes.15 En pacientes con múltiples
factores de riesgo y pobre pronóstico el manejo
terapéutico conservador es una alternativa apro-
piada.7 En nuestro estudio sólo tres pacientes
que se encontraban en clase funcional III fueron
llevados a cirugía para colocación de fístula con
mejoría en su clase funcional. Los otros pacien-
tes son manejados en forma conservadora.
En base a este estudio podemos concluir que en
los pacientes adultos con dextroisomerismo atrial

y cardiopatías congénitas complejas la valoración
clínica y ecocardiográfica nos permiten estable-
cer el diagnóstico, tomar decisiones terapéuticas
y hacer el seguimiento en todos los casos. En la
actualidad el cateterismo sólo se realiza para de-
terminar si algún paciente es candidato a cirugía
de Fontan o con miras intervencionistas como la
dilatación de fístulas aortopulmonares o coloca-
ción de stent en pacientes pequeños para mante-
ner abierto el conducto arterioso.

Limitaciones
No en todos los pacientes se pudo valorar el re-
torno venoso sistémico.

Consideración
Para los cardiólogos ecocardiografistas que en
la actualidad valoran pacientes adultos con car-
diopatías congénitas complejas especialmente
con dextroisomerismo es importante caracteri-
zar con precisión la anatomía y los retornos ve-
nosos sistémico y pulmonar.
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