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Una ragazza PG di 14 anni, dovendo effettuare attività
sportiva, viene sottoposta a visita specialistica presso un
ambulatorio di Medicina dello Sport. In tale occasione viene
riscontrata pressione arteriosa di 160/90 mmHg, confermata
da ripetute misurazioni. Per tale motivo la ragazza ha effet-
tuato ulteriori accertamenti bioumorali e strumentali: gli
esami di routine (emocromo, azotemia, creatininemia, clea-
rance della creatinina, glicemia, uricemia, elettroliti, trans-
aminasi) sono risultati nella norma; l’esame elettrocardio-
grafico ha mostrato ritmo sinusale e segni di lieve ipertrofia
ventricolare sinistra; il monitoraggio continuo ambulatoriale
della pressione arteriosa ha evidenziato una ipertensione
arteriosa sisto-diastolica con perdita del normale ritmo cir-
cadiano (non dipper): l’ecografia renale B-Mode ha messo
in risalto in regione sovrarenale dx la presenza di un nodulo
di circa 3 cm di diametro, tondeggiante, ad ecostruttura omo-
genea interpretato come adenoma del surrene dx (Fig. 1);
l’ecocolordoppler delle arterie renali ha evidenziato vasi di
calibro normale e normale velocità (I.R. < 70).

Test di verifica

1) A questo punto quale indagine diagnostica avreste
richiesto?

a. Dosaggio di ACTH, cortisolemia, cortisoluria, reni-
na-angiotensina-aldosterone

b. TAC addome 
c. Ecocolordoppler renale
d. Scintigrafia renale
e. AngioRMN. 

E stato effettuato il dosaggio dell’ACTH risultato 11
pg/mL (v.n. 15-60), della cortisolemia 253 ng/mL (v.n. ore
8: 100-250), della cortisoluria 62 mg/24 h (v.n. 15-120),
dell’aldosteronemia 112 pg/mL (v.n.80-260) e della renina
plasmatica in ortostasi 3 mU/mL/h (v.n. 1,2-4).

E stato eseguito una TAC addome per verificare la pre-
senza e la natura del nodulo in sede surrenalica. L’esame
eseguito con e senza mezzo di contrasto ha evidenziato
alterazione della posizione degli organi parenchimatosi con
quadro di polisplenia in ipocondrio dx, fegato mediano e
trasposizione vascolare a sx del peduncolo mesenterico
associato a pancreas sinistroposto; anche la posizione dello
stomaco è risultata invertita, mentre sono risultati di forma,
e dimensioni regolari i reni ed i surreni (Fig. 2). 

Di fronte a tale quadro, l’esame tomografico è stato este-
so a livello toracico laddove è stata segnalata una comples-
sa anomalia venosa con presenza, nel mediastino, di un
doppio sistema cavale superiore autonomo e persistenza
della vena cava inferiore sx drenante attraverso l’interco-
stale suprema direttamente nella vena cava superiore omo-
loga.

Test di verifica

2) In considerazione delle anomalie riscontrate
quale ipotesi diagnostica risulta più probabile? 

a. Tetralogia di Fallot
b. Situs solitus inversus con anomalie cardiache
c. Situs ambiguous con anomalie cardiache
d. Anomalia vascolare congenita con milza accessoria
e. Nessuno dei precedenti.
3) In considerazione delle anomalie riscontrate quali

ulteriori esami avreste richiesto?
a. TAC pelvi
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b. Ecocardiogramma
c. a+b
d. Coronarografia
e. Nessuno dei precedenti.

E stata eseguita dapprima una TAC pelvica con esito
negativo; un esame ecocardiografico ha dimostrato atrio
e ventricolo destro e sinistro di normale posizione e
dimensioni con presenza di lembi aortici a morfologia tri-
cuspide non stenotici e presenza di restringimento del
lume aortico in sede preduttale come da coartazione aor-
tica. L’esame Doppler ha permesso di rilevare insuffi-
cienza mitralica e tricuspidalica minima, flusso turbolen-
to in corrispondenza della coartazione aortica con gra-
diente trans-stenotico di max 68 mmHg.

Test di verifica

4) A questo punto dell’iter diagnostico qual è l’esa-
me più importante ai fini terapeutici?

a. Scintigrafia cardiaca
b. Coronarografia
c. RMN cardiaca ed Angiografia
d. Ecocardiotransesofageo
e. Nessuno dei precedenti.

La risposta corretta alle domande sarà disponibile sul
sito internet www.sin-italy.org/gin e in questo numero
del giornale cartaceo dopo il Notiziario SIN

Fig. 1 - Scansione longitudinale del rene dx: si evidenzia in regione sovra-
renale dx nodulo di circa 3 cm di diametro ad ecostruttura omogenea.

Fig. 2 - Scansione TAC: si evidenzia polisplenia in ipocondrio dx, fegato
mediano e stomaco invertito.

Fig. 3 - RM cardiaca: stenosi istmica.

La risposta corretta alle domande sarà disponibile sul
sito internet www.sin-italy.org/gin e in questo numero
del giornale cartaceo dopo il Notiziario SIN

E stata eseguita RMN cardiaca che ha mostrato (Fig. 3)
coartazione aortica istmica con diametro, in corrispon-
denza della stenosi di circa 1 cm; la stenosi si estende per
1.5 cm creando turbolenza del flusso arterioso sia in sede
pre che postistmica; in associazione è stata confermata la



riservata per i casi più complessi con associate anomalie
cardiache (9).

Abbiamo riportato un caso che si caratterizza per 2
peculiarità: a) l’associazione del polisplenismo e della
alterazione di posizione degli organi come da situs ambi-
guous con la coartazione aortica che non è la tipica mal-
formazione cardiaca correlata al situs ambiguous; b) l’e-
sordio clinico asintomatico con riscontro casuale di iper-
tensione arteriosa. 

L’ecografia renale B-mode e l’ecocolor-Doppler effet-
tuata come esame di I livello nella diagnostica della iper-
tensione arteriosa, ha mostrato un nodulo in regione
sovrarenale dx che in associazione al quadro clinico di
ipertensione arteriosa ha orientato la diagnosi verso una
probabile ipertensione arteriosa secondaria ad adenoma
surrenalico comunque da convalidare. Infatti abbiamo
ritenuto necessario eseguire un esame tomografico che
nel nostro caso è stato dirimente avendo messo in eviden-
za lo stato di anomalia di posizione degli organi caratteri-
stico del situs ambiguous con polisplenia. Nel nostro caso
a livello mediastinico è stata individuata l’anomalia veno-
sa con presenza di un doppio sistema cavale superiore
autonomo e persistenza della vena cava inferiore sx dre-
nante attraverso l’intercostale suprema direttamente nella
vena cava superiore omologa. In associazione a questa
alterazione è stata individuata la coartazione aortica in
definitiva l’unica responsabile di ipertensione arteriosa.
Riteniamo interessante questa nostra segnalazione per
sottolineare l’importanza dell’ecografia B-mode e dell’e-
cocolordoppler delle arterie renali; nel nostro caso l’eco-
grafia non è stata dirimente per la prima alterazione indi-
viduata (nodulo surrenalico dx), ma è stato l’esame che
ha indirizzato l’iter diagnostico e che ha permesso di
inquadrare il tipo di ipertensione arteriosa.

Riassunto

Abbiamo riportato un caso di situs ambiguous con par-
ticolari anomalie vascolari causa di ipertensione arteriosa
secondaria. L’ecografia renale è stato l’esame strumenta-
le di I livello che ha orientato l’iter diagnostico. 
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complessa anomalia vascolare venosa già descritta con la
TAC. La ragazza è stata quindi sottoposta a cateterismo
cardiaco e angiografia che ha confermato la severa coar-
tazione aortica istmica (4.5 mm vs 16.5 mm) con dilata-
zione post-stenotica dell’aorta toracica (20 mm); il gra-
diente è risultato di circa 30 mmHg con abbondante cir-
colo collaterale. 

Discussione

Il situs inversus viscerum è definito come la posizione
speculare di organi addominali, cuore e polmoni rispetto
alla posizione “solita”. Le anomalie di sito sono general-
mente congenite e a trasmissione autosomica recessiva,
non presentano predilezione di razza e di sesso (1). Negli
Stati Uniti le anomalie di sito presentano una prevalenza
di circa lo 0.01% della popolazione. 

Il Situs inversus può essere completo, quando interessa
organi sopra e sottodiaframmatici o incompleto quando
interessa solo quelli addominali (2).

In realtà, l’inversione cardiaca è definita dalla localiz-
zazione dell’atrio indipendentemente dalla posizione del-
l’apice cardiaco. Al contrario la definizione di “destro-
cardia” o “levocardia” si riferisce essenzialmente all’o-
rientamento dell’asse cardiaco dalla base all’apice (3).
Così è possibile riscontrare casi di Situs Solitus con
destrocardia, mentre l’associazione di Situs inversus con
destrocardia caratterizza il “situs inversus completo”.

Sono stati descritti in letteratura casi in cui il sito non
può essere precisamente determinato e questi sono stati
etichettati come situs ambiguous caratterizzati da fegato
mediano, milza assente o multipla e morfologia degli atri
non chiara (4). In particolare sono stati descritti 2 sottoti-
pi: l’isomerismo dx caratterizzato da asplenia e l’isomeri-
smo sx caratterizzato da polisplenismo. I pazienti con iso-
merismo dx presentano spesso oltre all’asplenia, atri car-
diaci entrambi con morfologia dx, fegato mediano ed
entrambi i polmoni con 3 lobi. I pazienti con isomerismo
sx, invece, oltre al polisplenismo presentano spesso atri
cardiaci entrambi con morfologia sx, fegato centrale,
entrambi i polmoni bilobati e vena cava inferiore che
spesso continua nella vena azygos o emiazygos (5, 6). Le
malformazioni associate alla trasposizione degli organi
sono molteplici potendo includere la tetralogia di Fallot,
la trasposizione dei grossi vasi, la stenosi della valvola
polmonare, i difetti del setto atriale e ventricolare (7, 8).
L’entità di queste malformazioni sono determinanti nel-
l’indurre l’esito dell’intervento chirurgico e quindi la gra-
vità della prognosi.

Le anomalie di sito possono essere diagnosticate usan-
do un esame radiografico o ecografico; in ogni caso la
TAC è l’esame di elezione per una definitiva diagnosi di
sito inverso perché fornisce una analisi dettagliata della
posizione degli organi. La risonanza magnetica è invece
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