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Síndrome de heterotaxia: relato de caso*

Heterotaxy syndrome: a case report

Daniel de Souza Carneiro1, Jamil Hussein de Arantes2, Gustavo Veloso de Souza2, Aline Santos

Barreto2, Mychaell Luciano Cardoso2, Flávia Gontijo2

Neste trabalho são apresentados os achados na angiotomografia computadorizada do tórax de uma paciente de 28

anos com síndrome de heterotaxia. Esta consiste em diversas anormalidades de posicionamento e morfologia de ór-

gãos toracoabdominais, que não se enquadram no situs solitus ou situs inversus. Os exames de imagem são fundamen-

tais na individualização da abordagem do paciente.

Unitermos: Síndrome de heterotaxia; Situs inversus; Baço – anormalidades.

The present report describes the findings at chest computed tomography angiography of a 28-year-old female patient

with heterotaxy syndrome. This syndrome consists of a variety of anomalies of position and morphology of thoracoab-

dominal organs which do not follow the situs solitus or situs inversus arrangement. Imaging studies play a fundamental

role in the individualization of the approach to the patient.
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sem sinais de tromboembolismo pulmonar,
aorta ascendente ectásica com segmento
descendente à esquerda, interrupção da
veia cava infra-hepática e ingurgitamento
da veia ázigos desde a porção infradiafrag-
mática (Figuras 1 e 2). Outros achados fo-
ram poliesplenia e pulmões bilobados, com
brônquios principais cursando inferior-
mente às artérias pulmonares, fígado em
posição central, configurando a síndrome
de heterotaxia (Figuras 3 e 4).

DISCUSSÃO

O arranjo ordenado e habitual dos ór-
gãos no corpo humano tem início na forma-
ção embrionária, a partir de informações
genéticas(4). A perda desta organização
pode caracterizar situs inversus ou um ar-
ranjo desordenado e variável (síndrome de
heterotaxia). Esta possui incidência apro-
ximada de 1:10.000 nascimentos e é ligei-
ramente mais prevalente no sexo masculino,
na razão de 2:1(3,5).

Anormalidades cardíacas estão presen-
tes em 50–100% dos pacientes(3) e, geral-
mente, respondem pela gravidade e morta-
lidade dos portadores desta síndrome. Exis-
tem inúmeras alterações extracardíacas na
síndrome de heterotaxia: anormalidades do
sistema urinário, das vias biliares, hepáticas,

RELATO DO CASO

Paciente do sexo feminino, 28 anos de
idade, apresentando quadro clínico de disp-
neia desde a infância, classe funcional II da
Organização Mundial da Saúde. Aos dois
anos foi submetida a cateterismo, tendo
sido encontrados dextrocardia, átrio fun-
cionalmente único, transposição corrigida
dos grandes vasos da base, persistência do
canal arterial e comunicação interventricu-
lar. Já na fase adulta, o ecocardiograma evi-
denciou isomerismo atrial esquerdo e dex-
trocardia, interrupção da veia cava inferior,
defeito do septo atrioventricular (forma
parcial), canal arterial pérvio amplo com
shunt aortopulmonar. Há cinco anos foi
diagnosticada hipertensão pulmonar im-
portante.

Há quatro meses a paciente apresentou
piora súbita da dispneia, associada a dor
torácica, leve cianose, sopro sistólico mais
bem audível no foco pulmonar, com des-
dobramento fixo de B2, murmúrios vesicu-
lares fisiológicos, saturação de oxigênio de
70%.

Foi realizada angiotomografia computa-
dorizada do tórax, que mostrou dextrocardia
e cardiomegalia com predomínio de câma-
ras direitas, defeito do septo atrial, aumento
do calibre do tronco pulmonar (35 mm)

INTRODUÇÃO

A síndrome de heterotaxia (do grego
heteros – diferente e taxis – arranjo) con-
siste em diversas anormalidades de posi-
cionamento e morfologia de órgãos toraco-
abdominais, que não se enquadram no po-
sicionamento ordenado habitual de latera-
lidade dos órgãos (situs solitus) ou de sua
imagem em espelho (situs inversus)(1–3).
Trata-se de uma entidade rara e sua gravi-
dade se deve principalmente às manifesta-
ções cardíacas.

Termos como asplenia (isomerismo di-
reito) e poliesplenia (isomerismo esquerdo)
têm entrado em desuso em razão do grande
espectro de achados anatômicos, não exis-
tindo, portanto, nenhuma característica pa-
tognomônica que permita a subclassifica-
ção por esses termos(3).
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Figura 2. Angiotomografia
computadorizada do tórax
demonstrando aorta ascen-
dente ectásica (ponta de
seta) com segmento descen-
dente à esquerda (seta preta),
ingurgitamento da veia ázigos
(seta branca), além de au-
mento do calibre do tronco da
artéria pulmonar (figura à di-
reita).
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Figura 3. Angiotomografia computadorizada do tórax mostrando pulmões
bilobados, com brônquios principais cursando inferiormente às artérias pul-
monares (seta).

�

Figura 4. Angiotomografia computadorizada do tórax evidenciando poliesple-
nia (seta) e fígado em posição central.

�
Figura 1. Angiotomografia
computadorizada do tórax
identificando dextrocardia,
cardiomegalia e defeito do
septo atrial (seta).

�



183

Carneiro DS et al. Síndrome de heterotaxia: relato de caso

Radiol Bras. 2013 Mai/Jun;46(3):181–183

atresia duodenal, má rotação gastrintestinal
e diversas alterações cardiovasculares(6).

A forma previamente chamada de “as-
plenia” geralmente apresenta duplicação
das estruturas presentes no dimídio direito,
possuindo pulmões trilobares, átrio esquerdo
com morfologia equivalente ao átrio direito,
fígado posicionado centralmente, aorta e
veia cava inferior situadas à esquerda, além
de má rotação intestinal.

Na maioria destes casos, o óbito ocorre
precocemente(3) em consequência de com-
plicações de defeitos cardíacos congênitos,
notadamente a existência de uma câmara
atrioventricular única. Outras complica-
ções relatadas são alterações imunológicas
e vólvulos intestinais(7).

Na forma previamente chamada de “po-
liesplenia” geralmente há duplicação das
estruturas do dimídio esquerdo, apresen-
tando pulmões bilobares, átrio direito ana-
tomicamente idêntico ao átrio esquerdo,
fígado com posição também central, ausên-
cia do segmento hepático da veia cava in-

ferior com continuação pela veia ázigos ou
hemiázigos, além de má rotação intestinal.
As alterações cardíacas são menos frequen-
tes e mais brandas, explicando uma maior
prevalência destes achados em indivíduos
com idade mais avançada(3).

A multiplicidade e diversidade de acha-
dos contidos nesta síndrome tornam de
extrema valia a individualização dos casos,
visto que a maioria não se enquadra perfei-
tamente a uma classificação.Assim, a ava-
liação radiológica é imprescindível na iden-
tificação e no planejamento da abordagem
de pacientes com complicações cardíacas,
imunológicas ou afecções cirúrgicas, tor-
nando possível a avaliação das alterações
presentes em cada paciente(8).
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