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RESUMEN

Introduccion: El sindrome de corazén izquierdo hipoplasico es una cardiopatia congénita
severa caracterizada por el subdesarrollo del ventriculo izquierdo, la aorta y las valvulas
(mitral y aodrtica), lo que impide un flujo sistémico adecuado. El ventriculo derecho asume
ambas circulaciones, generando sobrecarga progresiva que, sin intervencion quirdrgica, suele
causar la muerte en el primer mes de vida. Objetivo: Conocer y analizar el manejo del SCIH
como un tipo de corazén univentricular.

Materiales y métodos: Se realizo una revision bibliografica con 56 articulos cientificos
publicados entre 2001 y 2025, seleccionados mediante criterios de inclusion en técnicas
quirurgicas para el tratamiento del SCIH y tipos de injertos usados. Las fuentes consultadas
incluyen bases de datos como Scielo, Scopus, Medigraphic y Google Académico; se
excluyeron estudios no relacionados directamente con SCIH o con complicaciones
neurologicas finalizando con 30 articulos.

Resultados: El manejo quirirgico del SCIH se basa en tres etapas: Norwood (neonatal),
Glenn (4-6 meses) y Fontan (2-4 afos), estas intervenciones equilibran los flujos sistémico y
pulmonar, mejoran la oxigenacion y reducen la carga del ventriculo derecho. Alternativas
como stents y procedimientos hibridos ofrecen enfoques menos invasivos; la mortalidad
disminuye con cada cirugia y se han reportado tasas de supervivencia de hasta el 95% al mes
post Fontan.

Conclusion: Los avances quirargicos y diagndsticos han mejorado la supervivencia y calidad
de vida en pacientes con SCIH. No obstante, el tratamiento sigue siendo un reto, por lo que el
diagnostico prenatal y un enfoque multidisciplinario son primordiales para mejorar los

resultados finales.

Palabras claves: SCIH, corazon univentricular, cirugia cardiaca, procedimiento de Norwood.

ABSTRACT

Introduction: Hypoplastic left heart syndrome is a severe congenital heart disease
characterized by underdevelopment of the left ventricle, aorta, and valves (mitral and aortic),
which impedes adequate systemic blood flow. The right ventricle serves both circulations,
generating progressive overload that, without surgical intervention, often causes death in the
first month of life. Objective: To understand and analyze the management of HLHS as a type

of univentricular heart.



Materials and methods: A literature review was conducted with 56 scientific articles
published between 2001 and 2025, selected using inclusion criteria for surgical techniques for
the treatment of HLHS and types of grafts used. The sources consulted included databases
such as Scielo, Scopus, Medigraphic, and Google Scholar; studies not directly related to
HLHS or neurological complications were excluded, resulting in 30 articles.

Results: Surgical management of HLHS is based on three stages: Norwood (neonatal), Glenn
(4-6 months), and Fontan (2-4 years). These interventions balance systemic and pulmonary
blood flow, improve oxygenation, and reduce right ventricular load. Alternatives such as
stents and hybrid procedures offer less invasive approaches; mortality decreases with each
surgery, and survival rates of up to 95% have been reported one month after Fontan.
Conclusion: Surgical and diagnostic advances have improved survival and quality of life in
patients with HLHS. However, treatment remains a challenge, so prenatal diagnosis and a

multidisciplinary approach are essential to improve outcomes.

Key words: HLHS, univentricular heart, cardiac surgery, Norwood procedure.

INTRODUCCION

El sindrome del corazén izquierdo hipoplasico es una patologia congénita no muy comun
donde alrededor de 10% de los pacientes sufren también otros defectos a su vez, este
padecimiento causa que el lado izquierdo del corazén no se desarrolle por completo en donde
estaria presente la valvula mitral, valvula aortica, ventriculo izquierdo y aorta por lo que el
lado izquierdo del corazon que es insuficiente no es capaz de llevar sangre al resto del cuerpo
porque estas estructuras son mucho mas pequefias de lo normal haciendo que el lado derecho
se tenga que encargar de la circulacion pulmonar como la del resto de cuerpo causandole una

sobrecarga causando que el corazon del lado derecho termine sufriendo una insuficiencia (1).

También incluye un grupo heterogéneo de malformaciones cardiacas, que consisten en grados
variables de desarrollo deficiente del complejo corazén izquierdo—aorta. El primer relato de
la atresia adrtica fue por Canton en el afio 1850, luego Bockman en el afio 1950 sefiala que el
50% de los casos de atresia mitral existen a la vez con la atresia adrtica, en 1952 Lev informa
que el grupo de malformaciones de corazén izquierdo se asocian al poco desarrollo de las
cavidades izquierdas y también de la aorta ascendente, mas adelante Noonan y Nadas en

1958 introducen el término de sindrome de ventriculo izquierdo hipoplasico (2).



Mas tarde, Robert en 1976 sugiere que cuando un defecto interventricular estd presente en el
paciente, permite el desarrollo del ventriculo izquierdo, aunque muchos mueren durante la

primera o segunda semana de nacimiento (2).

Ademas, estas no son las Unicas patologias congénitas de corazon univentricular porque entre
estas puede estar la atresia tricuspidea o la doble salida de ventriculo derecho, entre otras, sin
embargo el SCIH tiene 3 tipos de alternativas para la correccion de esta cardiopatia las cuales
son las técnicas de Norwood, Glenn y Fontan, donde cada una es correspondiente a una edad
especifica del paciente que se van haciendo paso a paso para llegar al objetivo que es brindar
una mejor salud al futuro adulto que en algunos casos puede llegar a necesitar mas cirugias

cuando crezca (3).

Asimismo, en cada paso se van construyendo o mejorando las estructuras afectadas para asi
llegar a un nivel normal de oxigeno en la sangre y retirar uno de los mayores sintomas que es
la cianosis en el paciente donde sin una correccion médico quirurgica el pronostico es
desfavorable, teniendo una letalidad del 95% antes del primer mes de vida (4).

Durante los ultimos afios se han visto avances médicos y quirtrgicos que han ayudado a la
supervivencia de estos pacientes, en el afio 1981 William Norwood reporta la primera
paliacion quirurgica exitosa de SHCI, posterior a esto, ¢l describid la etapificacion quirargica
siendo la operacion de Fontan la etapa final, en la que el ventriculo derecho funciona como
un ventriculo sistémico. Mas tarde en 1990 Bridges incorporo6 la anastomosis cavopulmonar
bidireccional o la operacion de Glenn bidireccional (GBD) que es la etapa intermedia en los
pacientes de alto riesgo (4, 5).

Ahora vemos que hoy en dia la paliacion quirtrgica consta de tres etapas (cirugia de
Norwood en periodo neonatal, GBD a los 4-6 meses de edad y Fontan a los 2-4 afios de edad)

siendo asi la principal via de tratamiento en nifios con SHCI (5).

Segun Bleiweis et al. (6) un enfoque integral para el manejo de pacientes con SCIH se asocia
con una mortalidad operatoria después de Norwood del 2,6% (2 de 77) y una mortalidad
general a 1 afio del 9% (9 de 100), lo que aligera mucho las estadisticas de muertes de nifios
al que no se les practica ninguna cirugia y solo esperan el trasplante cardiaco que, si bien es
una opcidn excelente, es muy dificil encontrar un corazén disponible para ellos.

Asi como Bacha et al. (7) en el afio 2025 afade que este progreso ha estimulado el

refinamiento continuo de las técnicas quirtrgicas, las intervenciones transcatéter y la atencion



perioperatoria, lo que ha llevado a mejoras notables tanto en los indices de supervivencia
como en el bienestar de los pacientes con SCIH; asi sea una de las afecciones mas desafiantes
gracias a la operacion de Norwood se ha podido transformar el pronostico de los pacientes.

Mientras que Kalfa et al. (8) confirmé que la paliacion de un solo ventriculo en pacientes con
transposicion congénitamente corregida de las grandes arterias se asocia con una excelente
supervivencia a largo plazo y bajas tasas de insuficiencia cardiaca y de insuficiencia valvular
auriculoventricular, porque, aunque sabemos que son procedimientos que son muy

complejos, las probabilidades de sufrir complicaciones graves después de ellas son pocas.

Se realiza una revision bibliografica de la literatura cientifica con el propdsito de conocer y
analizar el manejo del sindrome de corazon izquierdo hipoplasico como un tipo de corazén
univentricular mencionando a su vez estudios previos y avances médicos; basandonos en el
analisis de documentos, estudios de casos, como también en el uso de estadisticas y la

evolucion de las técnicas quirdrgicas con datos historicos.

MATERIALES Y METODOS

Se elabora un trabajo de monografia sobre el tema del manejo del sindrome de corazén
izquierdo hipopldsico como un tipo de corazon univentricular donde se van a comparar las
tres técnicas que existen y sus complementos con los articulos de interés publicados entre los
afios 2001 y 2025, se amplio el rango de blsqueda ya que es una cardiopatia congénita no
comun por lo que las fechas de publicacion son distantes; se usaron diferentes bases de datos

como: Science Direct, Scielo, Dialnet, Scopus y también el repositorio Google Académico.

Se utilizaron palabras claves en espafiol e inglés como: SCIH, corazén univentricular, cirugia
cardiaca, procedimiento de Norwood junto a operadores de busqueda: “HLHS” OR
“univentricular heart” OR “cardiac surgery” OR “Norwood procedure” y “HLHS” AND

“univentricular heart” AND “cardiac surgery” AND “Norwood procedure”.

Los articulos se distribuyeron: dieciocho (18) de Scielo, dieciséis (16) de Dialnet, nueve (9)
de Science Direct, siete (7) de Google Académico y seis (6) de Scopus en espaiiol e inglés.
En total son cincuenta y seis (56) documentos sistematizados y organizados en una matriz de

rastreo en Excel donde los criterios de inclusion son:



e Articulos sobre las técnicas de Norwood, Glenn y Fontan para el tratamiento del
sindrome de corazoén izquierdo hipoplésico.

e Articulos que hablen de los injertos utilizados durante las cirugias de SCIH.

e Articulos relacionados con la clasificacion de los pacientes con respecto a la edad en

el momento del procedimiento.

Los criterios de exclusion son:
e Articulos que hablan de malformaciones congénitas u otros tipos de corazon
univentricular pero no del SCIH.
e Articulos sobre complicaciones neurologicas derivadas de cardiopatias congénitas.
e Articulos relacionados con estenosis traqueales y nutricion cuando hay cardiopatias
congénitas.
Aplicando los criterios de inclusion y exclusion terminamos con un total de treinta (30)

documentos que podemos utilizar para continuar realizando nuestra revision bibliografica.

RESULTADOS

Clasificacion de los pacientes de acuerdo a su edad para la correccion del SCIH: Durante
mas de 20 afios se han estudiado a profundidad las patologias de corazon univentricular
donde una de ella que es el sindrome de corazon izquierdo hipoplasico y se relaciona con
clasificaciones de acuerdo al periodo en el que se hacen las cirugias para corregirla, uno de
los objetivos que se busca con la cirugia paliativa en el periodo neonatal es permitir el
balance entre el flujo sistémico y el flujo pulmonar haciendo a su vez una mezcla de sangre
no obstructiva a nivel interauricular, cuando este método falla se realiza la misma paliacion
neonatal pero por medio de una fistula sistémico-pulmonar (9).

Asi como en 1983, Norwood describid esta paliacion neonatal como exitosa por primera vez
dando paso a una intervencion posterior llamada Fontan; Glenn introdujo la alternativa de
oxigenar la sangre que viene de la vena cava superior anastomosado a la arteria pulmonar
derecha, aunque en sus inicios solo se creia 1til para la atresia tricispide, se dieron cuenta de

sus amplios usos en otras anomalias intracardiacas (9).



Figura 1. Esquema evolutivo de la fisiologia. Ventriculo unico
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Fuente: Sarria E, Ruiz E, Castillo R, Picazo B, Cuenca V, Conejo L, et al. 2016 (9).

Como se observa en la grafica la primera intervencion se hace en los primeros dias de vida
del bebé entre 6 y 26 dias y es en el momento donde se va a construir una nueva aorta, sin
embargo existe una mortalidad alta a diferencia de sus sucesores procedimientos en un 20%,
luego pasados los meses y el tratamiento clinico viene la segunda fase que seria la cirugia de
Glenn donde la edad mediana de los pacientes es de 8 meses y es el momento en el que se
crea un ventriculo derecho nuevo para hacer la conexion de la arteria pulmonar a este y aqui
la mortalidad baja a una 10-15% (9).

Por ultimo, con una media de 56 meses o 4 afios y medio se realizara el ultimo procedimiento
denominado cirugia de Fontan que es en su mayoria causal de posibles y futuras
complicaciones en los pacientes cuando crezcan alrededor de sus 20-30 afios, aqui lo que
realizan es que la vena cava inferior pueda conectarse a demds vasos sanguineos que irdn a
los pulmones y con un porcentaje muy bajo de mortalidad en un 1.2% lo que significa que al
ser procedimientos de cardcter paliativo todas tratan de aliviar sintomas mas no de curar pero

eso si cuentan con buenos resultados en cuanto a la morbimortalidad (9).

Por ejemplo, en Egipto segtn el estudio que se realizo, la cirugia de Glenn tiene una media de
edad de 2.08 afios con un minimo y un maximo de (0.42-17 afios) y esto lleva a la conclusion
de que la edad de realizacion estd correlacionada con los niveles de hemoglobina, es decir,
entre mas edad tenga el paciente al momento de realizar el DBG presentan mas altos niveles
de hemoglobina lo que conlleva a beneficios durante el procedimiento (10).

Mientras en otros paises como Arabia Saudita, Sudafrica y Pakistan los registros de las
medias de edad son 10 meses, luego 2.5 afios y 1.9 afios, también en la India e Irak donde son

3 y 5 afos, aqui se ve la diferencia entre los paises que estan en via de desarrollo y los que ya



lo son, porque lo ideal seria que el procedimiento de Glenn se realice entre los 6 y 12 meses
para su seguida culminacion en la cirugia de Fontan un afio después. La relatividad de la edad
se da por diagnosticos tardios, falta de centro de atencion primaria y la desconfianza de las

familias para realizar la correccion quirurgica (10).

Segun Cisternas et al. (11) el 89% de los bebés nacidos con SCIH puede sobrevivir al periodo
prenatal, mientras que el 50% sobrevive el neonatal precoz y el 33% el neonatal tardio; los
que no sobreviven en un 33% es por no estar al alcance quirargico y 28% por complicaciones
quirdrgicas o post quirirgicas. Se presenta una sobrevida del 19% al afio de vida y del 17% a
los 5 afios en pacientes sin operar, pero los que fueron operados alcanzan un 43 % al afio y un
38% a los 5 afios en un total de 1573 pacientes.

De esta manera se sabe que hasta la mitad de los pacientes con SCIH mueren al no alcanzar a
tener un tratamiento quirargico por la severidad de este sindrome del corazén izquierdo
hipoplasico, malformaciones congénitas asociadas, alteraciones de los cromosomas,
impedimento del crecimiento y parto precoz; estd claro que los pacientes con alguna otra
malformacion adicional son significativamente menos operados que los que no tienen ya que
una trisomia 13 (sindrome de Patau) o 18 (sindrome de Edwards) e incluso el parto precoz

antes de la 36 semana son indicaciones para no comenzar con el tratamiento paliativo (11).

Aunque existe una posibilidad donde se hace el procedimiento sin la parte final, la razon
principal para no hacer la cirugia de Fontan no estd vinculado con un perfil anatémico o
hemodindmico malo, sino que es por el rechazo del paciente o familiares al igual que por
limitaciones socioculturales en un 48.1% y ya que la edad es mayor al momento de ser
remitidos, el grupo quizé tendria un mayor sesgo de inmortalidad como resultado de una
anatomia favorable (12).

Dicho por Gordon et al. (12) se sabe que los pacientes con una FVU o ventriculo tnico en los
que no se alcanza una correccion biventricular tienen mejor prondstico si se les practica una
paliacion de Fontan, pero no todos los pacientes han podido beneficiarse de la cirugia de
Fontan al no ser candidatos adecuados para la intervencidén, asi que se quedan sin la
posibilidad de obtenerla o solo obtienen una paliacion inicial o intermedia, lo que no logra

apaciguar sus problemas.

El estudio de Comas et al. (13) dice que el estadio 1 o cirugia de Norwood la edad mediana

fue de 5.5 dias en una muestra de 84 pacientes donde 64 fueron los que se sometieron al



procedimiento y donde de 10 que murieron 9 tenian el Norwood Sano, entre el primer y
segundo estadio murieron cuatro pacientes y tres padecian de SCIH; para el estadio dos se
hicieron 70 cirugias de Glenn bidireccional (GBD) donde la edad mediana fue de cuatro
meses y la mortalidad en esta etapa es del 1.4%, entre los estadios dos y tres fallecieron seis
pacientes y cinco padecian SCIH; por ultimo en el estadio tres o cirugia de Fontan la edad
mediana fueron tres afios donde fallecieron cuatro pacientes con un 9.3% de mortalidad.
Ahora bien, es recomendable la conexion de vena cava superior hacia la arteria pulmonar
(Glenn bidireccional) de forma independiente entre el 3 y 6 mes ya que aqui la resistencia
vascular pulmonar baja lo que permitiria una buena perfusién pulmonar que al igual que en el
estadio 3 o cirugia de Fontan donde se realiza la derivacion total del flujo venoso hacia el
pulmon mediante la anastomosis de la vena cava inferior por lo que lo adecuado es que se
realice de manera electiva entre el tercer y cuarto afio consiguiendo asi disminuir las
complicaciones durante la cirugia y ademas después no volver a realizar intervenciones
quirargicas pero si tal vez hemodinamicas intervencionistas que generan mucho menor
panico al paciente y a sus familias (13).

No obstante, la mortalidad que se presenta en el estudio no se debe a la edad sino mas bien a
la dificultad de los procedimientos realizados como se han podido ver en los estudios

previamente mencionados (13).

Tipos de injertos utilizados en cirugia de corazon univentricular: Existen diferentes tipos
de injertos utilizadas en cirugia intracardiaca para mejorar o arreglar la problematica del
paciente, entre ellas las valvulas adrticas y mitrales, protesis de dacron rectos o en pantalon,
injertos de goretex o toraflex, PTFE y los biologicos como los parches de pericardio; pero
también existen procedimientos minimamente invasivos o mejor conocidos como
hemodinamicos intervencionistas (14).

En este caso, un paciente de 36 dias de nacido de parto normal en la semana 40 de gestacion
empieza a presentar los sintomas de una cardiopatia congénita que confirman en un
ecocardiograma donde se encuentra una hipoplasia grave de auricula junto con ventriculo
izquierdo y aorta ascendente ademds de una CIA por lo que es un candidato perfecto para
estar en la lista de espera del trasplante cardiaco, pero dias después empieza a presentar el
empeoramiento en su estado de salud con dificultad respiratoria e hipoxemia grave lo que
llevé a actuar de urgencia haciendo un cateterismo cardiaco por puncion de vena femoral

derecha sondando la auricula izquierda con un catéter para poderlo heparinizar (14).



Con respecto a lo anterior, una auriculoseptostomia se hace a través de una guia de 0.025” en
la vena cava superior donde avanza una vaina o introductor de 7 fr y 45 cm hasta la auricula
derecha, la vaina se introduce a través de un catéter que estaba situado con anterioridad en la
vena pulmonar inferior izquierda, luego de colocar la vaina en la auricula izquierda se pasa
un catéter-lamina de 9.4mm hasta el extremo distal, se retira la vaina hasta llegar a la vena
cava inferior y se abre en la auricula izquierda siempre orientada hacia el tabique, se retira
suavemente hasta la auricula derecha para asi concretar la auriculoseptostomia con balon en
la técnica de Rashkind donde este se va a expandir permitiendo que la sangre rica en oxigeno
se una con sangre pobre en oxigeno mejorando con esto el flujo sanguineo del corazon (14).
Por otra parte, se encuentra que el defecto de SCIH junto a la CIA criticamente restrictiva fue
ampliado eficazmente, sin complicaciones posteriores y permitié luego de un tiempo el
posterior trasplante cardiaco, para pacientes con este sindrome es mucho mas beneficioso
sufrir de CIA ya que delimita el excesivo flujo pulmonar por la elevacion de las resistencias
pulmonares totales aunque a su vez podria causar una hipoxia grave que lo llevaria a la
muerte; la realizacion de la ampliacion del defecto interauricular permite una mejor
supervivencia hasta el trasplante cardiaco (14).

Igualmente, sigue siendo una alternativa muy util para manejar complicaciones de salud
mientras se da el paso al trasplante cardiaco en pacientes con SCIH junto a una CIA, aunque
existen diferentes tipos de dilataciones del defecto interauricular con baléon como la

septoplastia de Brockenbrough o también hacerlo con la implantacion de un stent (14).

Asimismo otra alternativa es un tratamiento hibrido con un stent en vez de la correccion de
Norwood donde la paciente fue intervenida encontrando un SCIH junto a un tronco pulmonar
dilatado, ductus sistémico, ausencia de camara ventricular izquierda y aorta ascendente
hipoplasica con un diametro menor a 2 mm cuando el rango normal esta entre los 3 y 4 cm, es
por esto que se introduce un stent de coronaria con una didmetro de 6 mm y longitud de 18
mm en el ductus con el objetivo de que esté abierto continuamente asegurandose con esto del
flujo sanguineo sistémico normal (15).

Entonces, el stent se coloca mediante de una bolsa de tabaco que se realiza en la base del
tronco pulmonar para liberarlo y dilatarlo en la posicion adecuada, se debe asegurar el
extremo distal en el istmo adrtico y el proximal distal al origen de la rama pulmonar
izquierda, se realiza un banding bilateral de las ramas pulmonares para poder equilibrar
adecuadamente el flujo pulmonar con el sistémico limitando el flujo sanguineo que se dirige a

los pulmones para que el corazoén pueda bombear més sangre al resto del cuerpo. Por tltimo,



se siguen realizando controles para vigilar la permeabilidad del stent y para que después
pueda realizarse la segunda operacion haciendo la reconstruccion de la aorta ascendente por
un Glenn bidireccional (15).

Ahora bien, la media de supervivencia en la cirugia Norwood normal es de una 60 a 70%
dependiendo de la forma anatémica del SCIH mientras que el procedimiento hibrido asegura
el flujo sanguineo sistémico que controla la presion pulmonar, este da la posibilidad de
abordar la segunda etapa o Glenn sobre estructuras anatdmicas mas grandes lo que disminuye
el riesgo comparandola con la cirugia de Norwood en neonatos con SCIH extremo, también
es importante mencionar que este tratamiento hibrido no necesita circulacion extracorporea lo
que favorece la reoperacion que es ineludible en pacientes con cardiopatias congénitas y que
a su vez disminuye el riesgo de afecciones neurologicas futuras dadas por el excesivo uso de

la CEC y la hipotermia profunda con parada circulatoria (15).

Sin embargo, la colocacion del stent también lleva a posible complicaciones durante el
procedimiento que puede ser la migracion proximal durante la cirugia en alrededor de una 8%
en una muestra de 25 pacientes por lo que requiere la colocacion de un segundo stent para
poder estabilizarlos pero forma un trombo distal a la estenosis en la rama que ya habia sido
tratada, otra complicacion es la fractura del stent sin pérdida de su integridad en un 12% pero
se hace una embolizacion del fragmento distal, una oclusién completa del stent que es
autoexpandible en una rama pulmonar muy compleja y una muerte durante el abordaje
hibrido post cirugia por una falla multiorganica (16).

En conclusion, el implante de stent permite un didmetro arterial mayor en el lugar tratado
reduciendo las complicaciones a largo plazo en comparacion con la angioplastia con balon, es
muy buena indicacion que los stent puedan ser redilatados para balancear su diametro

conforme al crecimiento de los pacientes y para aliviar la estenosis (16).

Como se menciond anteriormente la intervencion con mads alta tasa de mortalidad es la
operacion de Norwood que en 1980 comunico que el primer nifio con SCIH sometido a este
procedimiento habia sobrevivido, asi lo fueron perfeccionando hasta llegar a la cirugia que
hoy se conoce como Norwood clasico donde a través de la circulacion extracorporea se hace
la canulacion arterial por medio del ductus o de un tubo de politetrafluoroetileno (PTFE) que
va unido a la arteria innominada para hacer la canulacion venosa unica y luego a una

hipotermia profunda para la proteccion miocardica con la cardioplejia anterdégrada (17).



Posteriormente, se liga el ductus y se secciona junto al septum primum para ampliar la
comunicacion interauricular, esto facilitard la restauracion de la neoaorta y el arco aodrtico
mediante un parche que se toma de un homoinjerto pulmonar sometido a criopreservacion
con el fin de congelar las células y tejidos a temperaturas muy bajas, el nimero de parches
varia de acuerdo a la anatomia de cada paciente. Para terminar la cirugia se hace el shunt
sistémico pulmonar o Blalock-Taussing que fue modificado con un tubo de PTFE (17).

Asi que el procedimiento de Norwood cléasico se realizd6 en nueve pacientes (69%) y de
Norwood modificado en cuatro, para la construccion del shunt se usé un tubo de PTFE con
medidas de 3.5 mm en 11 pacientes y de 4 mm en 2, mientras que en la reconstruccion del
cayado aortico se us6 un unico parche en 10 y doble en 3 de ellos. Pero, los problemas
postoperatorios siempre radican en la irrigacidon coronaria y derivados del shunt por lo que se
buscaria reemplazar a que se conecte al ventriculo y a la arteria pulmonar, lo que lleva a tener

un unico flujo sistolico (17).

En el estudio de Aguilar et al. (18) el tamafio utilizado del injerto vascular de PTFE para la
derivacion fue en una mediana de 4 mm (entre 3 a 5 mm) en una muestra de 33 pacientes en
los que se realizé un Blalock-Taussig donde el tamafio fue 3 mm menor en un paciente de los
que sobrevivid (4%) y en 7 de los que no sobrevivieron (79%), ademas, murieron 9 de los
pacientes donde las causas fueron choque cardiogénico en seis pacientes (18%).

El uso de un injerto de tamafio pequefio y que esté mas distal dependen del abordaje
utilizado, se recomienda un injerto de 3.5 mm en arterias pulmonares pequeias o de 3 mm en
neonatos que pesan menos de 3 kg porque va a ser suficiente hasta que el nifio tenga de 6 a 12

meses lo que daria tiempo a que se pueda programar la correccion definitiva (18).

Tres técnicas quirurgicas utilizadas para la mejora del SCIH: En la era reciente, ningiin
defecto cardiaco congénito ha experimentado un cambio drastico en el enfoque del
diagnostico, el tratamiento y los resultados que es sindrome de corazén izquierdo hipoplasico,
aunque hace 30 afios el cuidado paliativo era la tinica opcion, en el presente ya hay varias
opciones terapéuticas disponibles, aunque sigue habiendo un debate sobre el tratamiento
optimo (19).

El objetivo de la paliacion de la etapa 1 es aliviar la obstruccion del tracto de salida sistémico,
asegurar flujo sanguineo coronario no restrictivo, como un flujo sanguineo pulmonar y crear
un defecto en el tabique auricular no restrictivo. En la segunda etapa, se elimina la fuente

arterial o ventricular existente de alta presion del flujo sanguineo pulmonar, a su vez conecta



la vena cava superior con la arteria pulmonar. En la tercera etapa se dirige la sangre

desaturada restante que regresa de la region inferior del cuerpo a las arterias pulmonares (19).

Procedimiento de Norwood

Hace mucho tiempo se han propuesto estrategias quirurgicas tedricas para tratar el SCIH, y
en la década de 1970 se intentaron varias sin ningun éxito. Sin embargo, fue en la década de
1980 cuando Norwood y sus colegas tuvieron el primer éxito real en este tipo de cirugia. (19)
En la cirugia conocida como Norwood la circulacién menor es proporcionada por la
fabricacion de una fistula que desvia el flujo sistémico desde la arteria subclavia hacia la
arteria pulmonar. Dado que la resistencia vascular pulmonar es menor que la resistencia
vascular sistémica, genera un flujo constante por el canal, lo cual reduce la presion sanguinea
sistémica diastolica. Esto puede ocasionar un fenomeno conocido como “robo coronario”, un
fenomeno en que la perfusion coronaria se ve comprometida debido al desgaste del flujo
diastolico hacia los pulmones, lo que podria resultar en insuficiencia cardiaca, arritmias
graves o inclusive muerte subita (19).

Cuando se comenz0 a realizar la técnica de Norwood se utilizaron conductos valvulados y no
valvulados para conectarlo al ventriculo derecho (VD) con la arteria pulmonar (AP)
consiguiendo establecer el flujo pulmonar. Sin embargo, los pacientes morian poco después
de la cirugia debido a un flujo pulmonar excesivo o por fallo del VD. Esto llev6 al abandono
de esta técnica en favor a la fistula de Blalock-Taussig modificada (FBTM) (19).

En el ano 2004, Sano et al. presentaron el tratamiento en 33 pacientes con SCIH tratados con
la colocacion de conductos no valvulados de (PTFE) que conectaban el ventriculo derecho
con la arteria pulmonar. La supervivencia inicial fue de 89%, sin embargo, se identificaron
complicaciones como disminucion de la funcién del ventriculo derecho, arritmias y la carga
excesiva de volumen en el ventriculo. (19).

La controversia sobre el peligro junto con los beneficios de la fistula de Blalock-Taussig
modificada frente al conducto de ventriculo derecho a la arteria pulmonar se realizé un
ensayo de reconstruccion de ventriculo unico, siendo importante para la cirugia cardiaca.
Algunos centros participaron en el estudio, que incluyd a 555 pacientes asignados
aleatoriamente para recibir el procedimiento con la fistula de Blalock-Taussig modificada o
conducto de ventriculo derecho a la arteria pulmonar en la etapa I. El resultado principal
evaluado fue la mortalidad o la supervivencia sin necesidad de un trasplante cardiaco.
Ademas, se analizaron resultados secundarios como intervenciones no programadas, la

funcién del ventriculo derecho y la evolucion clinica durante la hospitalizacion (19).



Se muestra en el analisis que el conducto de ventriculo derecho a la arteria pulmonar es mas
favorable que la fistula de Blalock-Taussig modificada por los resultados de los 12 meses
donde se observa una supervivencia del 73% de pacientes con conducto VDAP frente al
63,3% de pacientes con FBTM. Ademas, mas pacientes que recibieron la FBTM necesitaron
de reanimacion cardiopulmonar en medio de su hospitalizacion posterior al procedimiento de
Norwood (un 20% frente al 13%). Sin embargo, las intervenciones que no fueron planificadas
y las complicaciones son més comunes en pacientes con el conducto VDAP (19).

Con el tiempo, la ventaja del VDAP frente a la FBTM en términos de supervivencia se
redujo, sin que se observen diferencias entre los grupos después de un seguimiento promedio

de 32 meses; los resultados se mantuvieron consistentes en los 3 y 6 afos (19).

Procedimiento de Glenn

En 1951 el Dr. Carlon realizé la primera derivacion cavopulmonar en la Universidad de
Padua, més tarde, Glenn en 1958 lleva a cabo con éxito la derivacion de vena cava superior a
la arteria pulmonar derecha o también llamada derivacion Glenn clasica en la Universidad de
Yale. El procedimiento se trata de una anastomosis cavopulmonar donde se genera un flujo
obligado del retorno de la vena cava superior por el lecho capilar pulmonar. Es una etapa
integral en la paliacion de cardiopatias congénitas de ventriculo unico; con el tiempo, esta
técnica evolucioné de una anastomosis cavopulmonar unidireccional a una bidireccional, esto
ocasiond menos distorsion a la arteria pulmonar derecha, permitiendo mejorar el flujo de

sangre al pulmoén izquierdo (20).

El objetivo principal de esta segunda etapa es mejorar las resistencias pulmonares, también la
capacidad del ventriculo de expandirse adecuadamente. Para lograrlo, es fundamental no
generar resistencias pulmonares altas evitando la sobrecarga de presion y volumen en las
arteriolas pulmonares por medio de un control del flujo anter6grado pulmonar y asi se
descarta la presencia de una comunicacién interauricular (CIA) o drenajes venosos
pulmonares obstructivos, porque si existen, deben corregirse lo antes posible (21).

Un punto clave de este procedimiento es optimizar la distensibilidad ventricular precozmente;
esto se logra conectando la vena cava superior directamente a la arteria pulmonar,
permitiendo que aproximadamente el 40% del retorno venoso sistémico entre al circuito

pulmonar pero sin entrar por el ventriculo tnico (21).



Un estudio realizado por Becerra et al. (22) en el 2013 encontrd resultados y analisis de
factores de riesgo basandose en una experiencia de 5 afios donde la cirugia de Glenn fue un
procedimiento paliativo en pacientes con ventriculo unico, analizd a pacientes que se
sometieron a la cirugia entre los afios 2005 y 2009, recopilando items como el tipo de
ventriculo Unico, cirugias previas y evolucion en el postoperatorio.

Se operaron 101 pacientes en total, de los cuales 87 se sometieron a la version bidireccional
de la cirugia de Glenn y 14 a la version bilateral, el promedio de edad de los pacientes fue de
15 meses, con peso promedio de 8.5 kg. Un 74% de ellos ya habian tenido alguna cirugia
antes, y en algunos casos, la cirugia de Glenn se combind con otros procedimientos.
Aproximadamente un 35% present6 complicaciones después de la operacion (22).

El estudio concluy6 que la mortalidad fue baja, solo un 3.9%, y similar a la de otros estudios
previos. Sin embargo, no se encontraron factores especificos que aumentan el riesgo a la
muerte, como edad, peso o cirugias anteriores. Esto sugiere que, aunque la cirugia tiene
ciertos riesgos, no hay un solo factor que determine si un paciente tendrd una mayor

probabilidad de complicarse o morir tras el procedimiento (22).

Procedimiento de Fontan

Al inicio de 1970, se desarrolld y popularizé la cirugia de Fontan, un procedimiento que
proporcioné la solucion paliativa eficaz y duradera para personas con atresia tricuspide, una
de las formas mas comunes de corazén univentricular. Con el tiempo, la técnica quirturgica
original fue evolucionando, inicialmente se realizaba una conexion atriopulmonar,

posteriormente se avanzé hacia una anastomosis cavopulmonar total (23).

Los primeros resultados de la derivacion cavopulmonar total mostraban una tasa de
mortalidad alta y complicaciones, que oscilaba entre el 10% y 20%, lo cual, en ese momento,
se consideraba aceptable. Se sospecho que estos resultados podrian estar relacionados con las
condiciones poco favorables de las personas sometidas al procedimiento (24).

En el caso de la cirugia de Fontan original, se observd que, tras 15 afos, hasta un 40% de los
pacientes desarrollaban una obstruccion en la conexion entre la auricula derecha (AD) y los
pulmones. Ademds, la auricula derecha podia dilatarse gravemente, comprimiendo
progresivamente las venas pulmonares derechas, altas incidencias de taquiarritmias
auriculares a causa de suturas y fibrosis de la auricula derecha, debido a estas alteraciones se

dud¢ de la eficacia de esta cirugia, buscando otras alternativas quirargicas (24).



De Leval y su equipo en el afio 1989 analizaron las variaciones de la cirugia Fontan-Kreutzer
y notaron que en la auricula derecha se disminuye el flujo sanguineo efectivo, generando una
pérdida de energia cinética. Como alternativa, propusieron un sistema que permitiera un flujo
mas laminar, lo que mejoraria la hemodinamia del paciente. Basdndose en esta idea,
desarrollaron la derivacion cavopulmonar total (24).

Esta técnica quirtirgica implica la conexion de la vena cava superior con la rama derecha de
la arteria pulmonar mediante una unién término-lateral. Ademas, el flujo de la vena cava
inferior se redirige mediante un tanel lateral, el cual se forma con la pared posterior de la
auricula derecha y conectando el extremo proximal a la rama por el borde inferior.

Gracias a este procedimiento, se logra que la sangre venosa sistémica fluya directamente
hacia la arteria pulmonar, sin necesidad de entrar a la auricula derecha (24).

El procedimiento consiste en realizar una anastomosis cavopulmonar con un conducto
protésico, que permite redirigir el flujo de la vena cava inferior hacia la parte inferior de la
rama pulmonar derecha. Al mismo tiempo, el flujo de la vena cava superior se conecta a la
parte superior de la RPD mediante una cirugia de Glenn bidireccional. Debido al poco riesgo
de arritmias y trombosis, esta técnica se ha convertido en la preferida para la mayoria de los

centros médicos en la actualidad (24).

Un estudio realizado por el Hospital de Nifios de Boston y el Hospital de Ninos de Filadelfia
analiz6 la supervivencia de los primeros 500 pacientes sometidos a la cirugia de Fontan. Los
resultados mostraron una tasa de supervivencia del 84.9% al mes, 80.5% al afio, 78.5% a los
cinco afos y 71.4% a los diez afos. Estos datos reflejan que, con los afios, la experiencia
acumulada, las mejoras en la técnica quirdrgica y una seleccion mas estricta de los candidatos
ideales han permitido reducir la mortalidad y las complicaciones de este procedimiento (25).

Dado que el estudio se completd a finales de los afios 90, datos mas recientes muestran un
incremento significativo en la tasa de supervivencia, alcanzando un 95% al mes y entre 80%
y 90% a los diez afios. Ademads, entre 2010 y 2013, la mortalidad operativa reportada en
cirugias de cardiopatias congénitas fue de apenas 3.7%, lo que indica una mejora sustancial

en los resultados quirargicos (25).

DISCUSION
De acuerdo con Vargas et al. (26) la técnica de Fontan es el principal tratamiento elegido para
pacientes con ventriculo unico, pero, no se puede llevar a cabo al momento del nacimiento

por la resistencia vascular pulmonar elevada que se da de manera natural en los recién



nacidos y que es la principal contraindicacion para esta cirugia al tener un circulacion
biventricular que no es viable con la vida a largo plazo; para saber si el procedimiento a
funcionado o no, el sintoma que debe desaparecer es la cianosis ya que se disminuye el
volumen de carga del ventriculo Unico y esto permite un gasto cardiaco adecuado sin la
elevacion de la presion venosa sistémica.

Con esto se puede observar la importancia de seguir el paso a paso de las tres cirugias para
poder ir corrigiendo con el tiempo las estructuras que necesitaran después de algunos meses
para seguir reconstruyendo otras mas, haciendo que todas funcionen de la manera correcta y
con esto poder renovar la calidad de vida del paciente eliminando o aliviando sintomas

molestos con los que tienen que vivir.

Como menciona Velasco et al. (27) tanto el tratamiento pre y post operatorio del SCIH tiene
sus complicaciones, principalmente por la dificultad de balancear la relacion entre el gasto
sistémico con el gasto pulmonar por lo que el fin de la técnica de Norwood es poder
compensar la disfuncion sistémica ademdas de la hipoxemia para asi a su vez disminuir los
riesgos quirdrgicos que son mucho mas graves, y es aqui de donde nacen muchas de las
técnicas de correccion ya mencionadas.

Dadas las complicaciones de estas cirugias, hace algunos afios no era comun realizarlas, en
cambio lo que realizaban era un cuidado compasivo porque el trasplante cardiaco tampoco
era una opcidn al no tener reportes de estos, lo que no les daba la experiencia suficiente a los
profesionales para ofrecerlo, sin embargo, la tendencia mundial para el manejo de pacientes
fue demostrando un aumento de pacientes que se sometian a la operacion de Norwood con

buenos resultados y asi disminuy6 la opciéon de un cuidado compasivo o trasplante (27).

Es importante decir que la cardiopatia de SCIH puede pasar sin diagnostico inicial, Tambasco
et al. (28) aclara que el paciente sufriria shock cardiogénico por el cierre del ductus lo que
podria evitarse con una dosis temprana de prostaglandinas para que este sea permeable o que
permita volver a abrirlo si el paciente llega a sufrir un shock con las dosis minimas, si esto no
se predice antes de que pase el prondstico del paciente sera desalentador. Asi que, el
involucrar a la familia acerca del manejo del paciente, los riesgos y complicaciones, ademas
de tener la posibilidad de elegir las soluciones hace parte del éxito del seguimiento y control
de la salud al pasar mucho tiempo en un centro médico.

Por otro lado, la intervencion quirdrgica en pacientes con sindrome de ventriculo izquierdo

hipoplésico representa un gran reto para los equipos médico-quirurgicos debido a su alta tasa



de complicaciones y mortalidad. Sin embargo, se ha logrado reducir esta mortalidad gracias a
la mejora de las técnicas quirtrgicas, la capacitacion y coordinacion de un equipo
multidisciplinario (que incluye cirujanos, anestesidlogos, pediatras, cardidlogos y personal de
apoyo), asi como al uso de tecnologias que permiten ofrecer un soporte hemodindmico

adecuado en el periodo posoperatorio.

Dicho por Ruz et al. (29) de los avances mas importantes actualmente es la posibilidad de
diagnosticar el sindrome de corazon izquierdo hipoplésico desde el embarazo, lo que permite
planificar mejor el tratamiento del recién nacido y aumentar sus probabilidades de sobrevivir.
Detectar este problema antes del nacimiento, junto con posibles anomalias genéticas o
malformaciones en otros Organos, permite dar una orientacion adecuada a las familias y

organizar con anticipacion el manejo médico al momento del parto.

Hernandez et al. (30) recalca que la cirugia de Glenn o bypass cavopulmonar, es un tipo de
cirugia que se realiza en pacientes con cardiopatias congénitas univentriculares y que ha
demostrado ser muy efectiva debido a que mejora significativamente la cianosis, los signos
de bajo gasto cardiaco y a su vez disminuye los sintomas de insuficiencia cardiaca por un
tiempo prolongado, antes de realizar la cirugia de Fontan.

Ademas, se ha observado que esta intervencidn tiene pocas complicaciones y una mortalidad
muy baja (solo un 2,9%), aunque puede haber riesgos, en general se considera que la cirugia

de Glenn es segura y recomendable (30).

CONCLUSIONES

De acuerdo a los resultados que estan relacionados al primer alcance del articulo se puede
demostrar la importancia de conocer y seguir cada una de las indicaciones entre ellas, la edad
al momento del procedimiento ya que esto garantiza en primera medida la correcta
recuperacion de los pacientes ademas de que entre mas puntuales sean las cirugias con
respecto a la edad, hara un poco mas corto toda la estancia en el centro médico, ademas de
que le permitird disfrutar mas rapido de los beneficios obtenidos, también se lograra
garantizar cuando se termine todo el proceso de las tres cirugias un 1.2% de mortalidad en los
pacientes que en un rango de 4 a 6 aflos gozardn de una mejor salud.

Ahora bien, algunos estudios relacionados con el segundo alcance dejan ver la variabilidad de
injertos como posibles opciones previas al procedimiento de Norwood lo que ayudara o sera

una alternativa menos invasiva a esta cirugia, por ejemplo, al hacer un tratamiento hibrido



con un stent se asegura el flujo sistémico que a la vez controla la presion pulmonar para asi
dar paso a la segunda etapa o cirugia de Glenn; aunque es importante mencionar que la
supervivencia de una Norwood normal es de 60 a 70%, los beneficios de un procedimiento
con stent es que no se necesita la maquina de circulacion extracorpérea lo que disminuye las
afecciones neurologicas futuras y permite que sus dos cirugias posteriores que son realizadas
con la CEC tengan menos riesgo de complicaciones por el uso excesivo.

La cirugia de Norwood, siendo la primera etapa del tratamiento es la méas compleja y de
mayor riesgo, estudios recientes con respecto al tercer alcance comparan técnicas de
derivacion del flujo pulmonar, como el uso de conducto VDAP frente a la fistula de
Blalock-Taussing modificada, encontrando mejores resultados iniciales con el VDAP, aunque
las diferencias se van reduciendo con el tiempo. La cirugia de Glenn o segunda etapa ha
demostrado ser la mas segura, con menor mortalidad y buenos resultados clinicos, al conectar
la vena cava superior directamente a la arteria pulmonar disminuye la carga del ventriculo
unico. Por ultimo, la cirugia de Fontan como etapa final del tratamiento es una de la opcion
definitiva para los pacientes, permitiendo una circulacion sin paso de sangre por el ventriculo
unico hacia los pulmones, la evolucion de esta técnica hacia la derivacion cavopulmonar total
ha reducido las complicaciones asociadas a los primeros modelos de Fontan, consolidandose
como una de las alternativas més utilizadas actualmente.

Finalmente, el tratamiento del SCIH ha avanzado a lo largo de las ultimas décadas, gracias a
las mejoras en las técnicas quirtrgicas, ofreciendo soluciones paliativas que han aumentado
la tasa de supervivencia y mejorando la calidad de vida de los pacientes. Sin embargo, la
mortalidad y las complicaciones siguen siendo un desafio, especialmente en las etapas
iniciales del tratamiento; en general, estos procedimientos han proporcionado una esperanza
de vida mas larga a los pacientes con SCIH, aunque continlian siendo necesarios mas avances

y estudios para mejorar los resultados a largo plazo y reducir los riesgos asociados.
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