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INTRODUCCIÓN

Se reporta el caso de una adolescente de 16 años, nacida a las 35 semanas de gesta-
ción, con asplenia, atresia esofágica con fístula gastroesofágica y síndrome de heterota-
xia; compatibles con síndrome de Ivemark. El tratamiento oportuno, como se discute en 
este artículo, con múltiples cirugías, profilaxis antibiótica y vacunación, puede llevar a 
estos pacientes a superar la expectativa media de vida de 1 año. 

PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

El Síndrome de Ivemark presenta una incidencia baja, 1/10,000 a 1/40,000 nacimientos 
(Rose et al. 1975; Noack et al. 2002). Y es responsable de 1 a 3% de las cardiopatías 
congénitas (Cesko et al. 1997). La mayoría de los pacientes no sobreviven más allá del 
primer año de vida, siendo la enfermedad cardiaca congénita la principal causa de 
muerte. La detección oportuna y el manejo terapéutico por especialistas y médicos de 
primer contacto es esencial para aumentar la tasa de sobrevida de estos pacientes. 

OBJETIVOS

El principal objetivo es dar a conocer el Síndrome de Ivemark como una enfermedad de 
difícil diagnóstico, el aplicar las pautas terapéuticas y el seguimiento constante con el 
pediatra de atención primaria son esenciales para superar la esperanza de vida media. 
Una vez que se establece el diagnóstico, se debe comenzar la reparación quirúrgica 
inmediata y la profilaxis antibiótica.
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MATERIAL Y MÉTODOS

* Caso clínico.

Aspectos Bioéticos. La información personal de la paciente ha sido omitida, así como 
cualquier dato con el que pueda ser identificada. 

CONCLUSIONES

Seguir las pautas y el seguimiento constante con el pediatra de atención primaria son 
esenciales para superar la esperanza de vida media. No se han reportado otros casos 
de adolescentes con síndrome de Ivemark y retraso mental. Una vez que se establece 
el diagnóstico, se debe comenzar la reparación quirúrgica inmediata y la profilaxis an-
tibiótica. En los años siguientes, los pacientes pueden presentar diferentes complicacio-
nes médicas, así como presentar una carga para los miembros de la familia. El éxito se 
puede lograr dependiendo de varias circunstancias; La buena práctica clínica, el apoyo 
psicológico y un enfoque multidisciplinario pueden ayudar a los niños con síndrome de 
Ivemark a alcanzar la vida adulta.

Palabras clave: Ivemark syndrome, heterotaxy syndrome, cardiac anomalies, asplenia, 
congenital heart disease.
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