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SINDROME DEL CORAZON
IZOUIERDO HIPOPLASICO

Con este nombre se designa a un grupo
de malformaciones caracterizadas por
un infradesarrollo notable de todo el la-
do izquierdo del corazon. El lado dere-
cho del corazdn esta dilatado e hipertro-

fiado, y soporta las circulaciones pul-
monar y sistémica a través del conducto
arterioso permeable. Las anomalias ana-
tomicas especificas comprenden el de-
sarrollo deficiente de la auricula y el
ventriculo izquierdo, la estenosis o la
atresia de los orificios aortico o mitral, y
la hipoplasia notable de la aorta ascen-
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dente. Con mayor frecuencia, coexisten
las atresias aortica y mitral, y la cavidad
ventricular izquierda es diminuta o esta
completamente cerrada. Excepcional-
mente, hay atresia mitral asociada con
una comunicacion interventricular. El
sindrome de corazon izquierdo hipopla-
sico tiene una incidencia de 0.2 por cada
1000 recién nacidos vivos, supone un
2.5% de todas las cardiopatias congéni-
tas, y es la mayor causa de muerte de
los recién nacidos en la primera semana
de vida (25% de todas las muertes de
origen cardiaco en los lactantes). Hace
25 afios la mortalidad de este tipo de
cardiopatia era practicamente del 100%,
sin embargo con la introduccion a co-
mienzo de la década de los 80 de la téc-
nica de Norwood y del trasplante car-
diaco neonatal la expectativa de vida de
estos pacientes ha ido mejorando en los
ultimos afnos (70% de supervivencia a 5
anos).

HEMODINAMICA

La anomalia hemodinamica esencial es
la ausencia o insuficiencia importante
de la funcion ventricular izquierda. La
sangre venosa pulmonar pasa de la auri-
cula izquierda a la derecha, a traves del
foramen oval permeable, en ocasiones
esta comunicacion interauricular es res-
trictiva para el flujo sanguineo, lo que
produce hipertension en la auricula iz-
quierda y en el territorio pulmonar. El
tabique interventricular esta casi siem-
pre intacto. El ventriculo derecho fun-
ciona como ventriculo sistémico y pul-
monar al enviar la sangre a la aorta a
través del conducto arterioso amplia-
mente permeable, con la constriccion
progresiva del ductus arterioso, se pro-
duce una restriccion del flujo sistémico.
En la atresia mitral con comunicacion
interventricular, un trastorno que es po-
co frecuente, puede haber un ventriculo
izquierdo moderadamente desarrollado

y una valvula aortica con flujo anterd-
grado. Toda la sangre venosa pulmonar
pasa por un agujero oval para mezclarse
con el retorno sistémico. A continua-
cion, la sangre entra en el ventriculo de-
recho dilatado, desde el que pasa a la ar-
teria pulmonar y, a traves del tabique in-
terventricular, al ventriculo izquierdo
hipoplasico y a la aorta. Si el agujero
oval permite un cortocircuito grande iz-
quierda a derecha, estos lactante ini-
cialmente estan bastante bien, pero des-
pués sufren insuficiencia cardiaca por
un aumento del flujo sanguineo pulmo-
nar.

MANIFESTACIONES CLINICAS

El lactante, por lo general un vardn
(67%) , parece normal al nacimiento. La
frecuencia de prematuridad y de anoma-
lias extracardiacas es baja. Durante los
primeros dias de vida aparecen signos
de insuficiencia cardiaca congestiva y
shock cardiogenico (coincidiendo con el
cierre espontaneo del ductus arterioso).
Hay signos y sintomas de insuficiencia
cardiaca grave del corazon derecho e
izquierdo; cianosis en grado variable vy,
a menudo, una palidez grisacea caracte-
ristica y pulsos periféricos débiles, que
contrastan con los latidos cardiacos
hiperdinamicos. De forma caracteristi-
ca, los pulsos periféricos pueden dismi-
nuir de vez en cuado y reaparecer poste-
riormente, probablemente en relacion
con episodios de constriccion del con-
ducto arterioso. Los soplos no son lla-
mativos, aunque puede existir un soplo
mesosistolico, suave y corto, y un re-
tumbo mesodiastolico. El segundo tono
cardiaco es unico, se oye mas fuerte en
la parte superior del borde esternal iz-
quierdo y esta aumentado hasta que
progresa el deterioro clinico con insufi-
ciencia cardiaca derecha importante.
Puede oirse un chasquido sistolico de
eyeccion.
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cendente

Imagenes Ecocardiograficas de Hipoplasia de Ventriculo Izquierdo en las que se observa un Ventriculo Izquierdo
(V1) Hipodesarrollado; Ventriculo Derecho (VD) Dilatado, y Arco Aortico con Hipoplasia Extrema del Aorta As-

Radiografia; Las radiografias tomada
poco tiempo después del nacimiento
pueden mostrar Unicamente un aumento
de la silueta cardiaca, pero al avanzar el
deterioro clinico, aparecen un llamativo
agrandamiento cardiaco generalizado y
una prominencia moderada de la trama
vascular pulmonar. La obstruccion ve-
nosa pulmonar (por foramen oval res-
trictivo) puede ponerse de manifiesto
por una trama vascular borrosa.
Electrocardiografia; El electrocardio-
grama al nacer puede mostrar una do-
minancia ventricular derecha normal,
pero si el lactante sobrevive algunos di-
as es habitual la hipertrofia de la auricu-
la y el ventriculo derecho. A menudo,
existe una disminucién de las fuerzas
del lado izquierdo, que ponen de mani-
fiesto por una ausencia de la onda g sep-
tal y una onda R pequefia en Vsy V.
Ecocardiografia; El Ecocardiograma
bidimensional es diagnostico, y mues-
tra: aorta ascendente hipoplasica; atresia
0 estenosis de los orificios mitral y aor-
tico, ventriculo izquierdo posterior ce-
rrado o mindsculo, ventriculo derecho
anterior, grande y dilatado, y ductus ar-
terioso permeable y

grande. Estos signos, junto con el cua-
dro clinico, hacen innecesarios otros es-
tudios diagnosticos invasivos (catete-
rismo).

TRATAMIENTO MEDICO
PREOPERATORIO

El tratamiento de soporte dirigido a la
insuficiencia  cardiaca  congestiva,
hipoxia y la acidosis metabdlica,, Uni-
camente tiene un efecto beneficioso li-
mitado, y la supervivencia mas alla de
la primera semana o los primeros 10 di-
as de vida es poco frecuente si no se
mantiene la permeabilidad del conducto
arterioso mediante la administracion de
PGE;. La infusiéon de PGE; se debe ini-
ciar ante todo nifio menor de 15 dias de
vida con clinica subita de shock y aci-
dosis metabolica, aunque existan otras
sospechas clinicas razonables (shock
séptico). El inicio del tratamiento con
Prostaglandinas debe ser precoz, antes
de tener incluso la confirmacién diag-
nostica ecocardiografica.

El manejo preoperatorio se basa en
mantener un equilibrio entre el flujo sis-
témico y el pulmonar (Qp/QS = 1). Un
flujo pulmonar aumentado a través del
ductus arterioso puede suponer un bajo
gasto cardiaco y una hipoperfusion co-
ronaria ( ya que el flujo en la aorta as-
cendente suele ser dependiente del flujo
ductal). Un flujo pulmonar disminuido,
puede producir hipoxia. Normalmente
con el inicio de la perfusion de Prosta-
glandinas iv., el tratamiento de la acido-
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sis, de la anemia y la infusion de Ino-
tropicos iv. (Dopamina y/o Dobutami-
na), se suele conseguir un equilibrio
hemodinamico aceptable para que el
paciente pueda ser trasladado a una uni-
dad de cardiologia pediatrica. La satura-
cion de Oxigeno en estas condiciones de
equilibrio suele estar entre el 70-80%.

En caso de que el paciente presente sig-
nos de bajo gasto (oliguria; acidosis me-
tabolica progresiva...) con SatO, >
85%, se deben iniciar medidas respira-
torias activas para conseguir aumentar
las resistencias pulmonares y disminuir
el hiperaflujo cardiaco. Si el paciente
permanece extubado, se debe disminuir
la FiO, hasta el 21%, incluso disminuir-
la por debajo de la concentracién am-
biental, administrando nitr6geno en car-
pa para obtener una FiO, del 18-19%.
Sin embargo este manejo, en nuestra

experiencia resulta mas incomodo, pues
es dificil estabilizar las concentraciones
de oxigeno en la carpa y puede aumen-
tar la taquipnea del neonato. En caso de
bajo gasto con sospecha de hiperaflujo
se debe plantear la intubacion precoz
del paciente. Una vez conectado al res-
pirador podemos, con un nivel adecuado
de sedacion y/o relajacion, manipular
los parametros del respirador para obte-
ner una “hipoventilacion controlada”
con una PCO; en torno a 50. La admi-
nistracion en el circuito de CO; entre un
1 al 4%, puede facilitar la obtencion de
niveles carbonico en sangre altos, sin
necesidad de disminuir en demasia la
presion de la via aérea, que facilitara la
produccion de atelectasias. Una presion
final espiratoria elevada (peep), puede
ayudar también a disminuir el flujo
pulmonar en este tipo de pacientes.
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Si el neonato presenta hipoxia significa-
tiva, < 70% podemos aumentar la perfu-
sion de prostaglandina para intentar
abrir mas el tamafo del ductus arterio-
so. Si la hipoxia persiste con deterioro
progresivo, y signos congestivos en la
Rx de térax, debemos sospechar la exis-
tencia de un Foramen Oval Restrictivo,
que dificulta el vaciado de la Auricula
Izquierda y puede producir edema por
aumento de la presién pulmonar postca-
pilar. En este caso se debe intubar ur-
gentemente al paciente, aplicar medidas
antiedema (peep alta, diuréticos, Inotro-
picos...) y trasladarlo urgentemente a
una unidad de cardiologia pediatrica pa-
ra que el septo interauricular sea abierto
mediante cateterismo intervencionista.

TRATAMIENTO QUIRURGICO

En primer lugar se aplica una interven-
cion quirurgica paliativa en las estructu-
ras disponibles, para recuperar una cir-
culacion fisiolégicamente eficaz me-
diante un abordaje quirargico en tres

etapas. En la primera etapa quirdrgica
(Técnica de Norwood), la arteria pul-
monar principal se corta transversal-
mente, y se liga el ductus arterioso. Se
establece una salida desde el ventriculo
derecho a la aorta, utilizando la arteria
pulmonar principal proximal para re-
construir la aorta ascendente y el arco
aortico diminutos. El flujo sanguineo
pulmonar se reestablece mediante un
cortocircuito sistémico pulmonar, por
ejemplo, wuna fistula de Blalock-
Taussing derecha modificada. Se realiza
ademas una septostomia auricular para
permitir que la sangre venosa pulmonar
regrese a la auricula derecha y ventricu-
lo derecho sin restriccion.

Tras una supervivencia de unos cuatro a
seis meses se realiza un procedimiento
de Glenn bidireccional (anastomosis de
la vena cava superior con la arteria
pulmonar derecha, seguido por la co-
nexion de la vena cava inferior con la
arteria pulmonar izquierda (operacion
de Fontan modificada).

Técnica de Norwood. Estadio 1

Interposicién de Conducto entre el Ventriculo
Derecho y la Arteria Pulmonar. Técnica de Sano
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La segunda opcion quirdrgica consiste
en el trasplante cardiaco ortotopico
neonatal. Aunque existen dificultades
importante en cuanto a la escasez de
donantes cardiacos y la incertidumbre
de los efectos a largo plazo del trata-
miento inmunodupresor, en algunos
centros se han obtenido resultados exce-
lentes a largo plazo, con una mortalidad
quirdrgica baja (inferior al 10%). Mien-
tras el nifio espera el trasplante se puede
mantener abierto el conducto arterioso
mediante una endoprotesis (stent) im-
plantada mediante cateterismo para po-
der suspender la perfusion continua de
Prostaciclinas.

CONTROVERSIAS Y AVANCES
EN LA HIPOPLASIA DEL
VENTRICULO IZQUIERDO

Eleccién de la estrategia quirurgica

En la mayoria de los centros la técnica
de Norwood se ha impuesto frente al
trasplante cardiaco como primera op-
cién quirargica en la hipoplasia de ven-
triculo izquierdo. Esto es debido a que
la disponibilidad de donantes para este
tipo de pacientes muy escasa. En nues-
tra experiencia el tiempo medio de un
lactante para recibir un corazon es de
mas de tres meses, y la mortalidad de
estos pacientes mientras se encuentran
en la lista de espera es muy alta (entre el
25-40%).

Por otra parte, la modificacién de la po-
sicion del shunt en la técnica de Nor-
wood ha mejorado la supervivencia en
la muchas de las unidades quirurgicas.
En la forma clasica de Norwood el flujo
pulmonar se garantiza mediante la colo-
cacion de una fistula protésica entre el
tronco innominado arterial y la arteria
pulmonar derecha; al ser la presion
pulmonar mas baja que la sistémica tan-
to en sistole como en diastole, el flujo a
través de la fistula es continuo en todo
el ciclo cardiaco, provocando un feno-
meno de “robo” de flujo a nivel sistémi-

co (con hipotensién) y a nivel coronario
(con isquemia miocardica). Reciente-
mente se ha descrito la colocacion del
conducto protésico entre el ventriculo
derecho y la arteria pulmonar (técnica
de Sano); de esta forma el flujo pulmo-
nar se produce solo en sistole, mejoran-
do la estabilidad hemodinadmica y la su-
pervivencia quirurgica.

En los ultimos 4 afios se han interveni-
do en nuestra unidad 48 neonatos con
sindrome de hipoplasia de ventriculo
izquierdo, con un peso medio de 3.1 ki-
los y supervivencia del 75% (alta hospi-
talaria), con una disminucion de las
muertes interestadio (hasta la realiza-
cion del Glenn) muy significativas res-
pecto al Norwood clasico

Desarrollo Neurologico

Recientemente algunos centros han es-
tudiado el desarrollo Neuroldgico de los
pacientes con sindrome de hipoplasia de
ventriculo izquierdo sometidos a co-
rreccion paliativa. En la mayoria de es-
tos nifios los niveles de inteligencia son
normales en la edad escolar, sin embra-
go, estos estudios han encontrado alte-
raciones leves del comportamiento y en
la capacidad de aprendizaje comparan-
dolos con la poblacion normal. La alte-
raciones neuroldgicas pueden ser debi-
das a etiologias multifactoriales:
1.-Posible asociacion con anomalias del
sistema nervioso central.
2.-Inestabilidad hemodinamica en el pe-
riodo preoperatorio.

3.-Técnicas de perfusion extracorporea.
En la actualidad durante la parada car-
diocirculatoria e hipotermia (necesaria
para la reconstruccién del arco aortico),
se intenta preservar el flujo cerebral per-
fundiendo sangre oxigenada desde la
bomba a través del conducto protésico
implantado en el tronco innominado;
son necesarios nuevos estudios para va-
lorar el rendimiento en cuanto a la pre-
servacion de la funcién neuroldgica de
estas nuevas técnicas de perfusion.
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Alteraciones neuroldgicas similares
también han sido descritas en los pa-
cientes que han sido sometidos a tras-
plante cardiaco como primera opcion te-
rapéutica.

Diagnostico Prenatal

Las técnicas de ecografia actuales per-
miten el diagnostico de esta cardiopatia
durante los primeros meses de gesta-
cion; y en los dltimos afos los gineco-
logos detectan mas frecuentemente todo
tipo de defectos cardiacos en la explora-
cion ecogréafica obstétrica rutinaria. Este
hecho debe plantearnos varias reflexio-
nes;

1.-El parto de debe ser planeado en un
centro terciario con una unidad quirar-
gica de cardiopatias congeénitas. De esta
forma el traslado se realizara “intraute-
ro”, evitando los riesgos del traslado de
un neonato con una cardiopatia severa
que puede provocar inestabilidad hemo-
dinamica. Por otra parte, el recién naci-
do sera atendido de forma inmediata por
un equipo de especialistas habituados al
manejo del cardiopatias en general, y de
la hipoplasia de ventriculo izquierdo en
particular.

2.-La informacidn sobre e la cardiopatia
debe realizarse de forma conjunta por
parte del obstetra y del cardidlogo pe-
diatrico. La participacion del cardidlogo
garantiza que se pongan en conocimien-
to de los padres las alternativas terapéu-
ticas y el pronostico “real” de la enfer-
medad. Debemaos recordar que no se tra-
ta de una enfermedad necesariamente
“mortal” en nuestro medio, que la su-
pervivencia y la calidad de vida que se
puede ofrecer a estos nifios es razona-
ble, y este hecho debe ser tenido en
cuenta por los padres para tomar una
decision en cuanto a la posible inte-
rrupcion voluntaria del embarazo.

3.-Se ha demostrado que el stress psico-
I6gico de los padres ante la noticia de la
cardiopatia de su hijo es menor si el
diagnostico se realiza intrautero, que si

se realiza en el periodo neonatal inme-
diato. Por otra parte el tiempo para ela-
borar la informacion sobre la enferme-
dad, y la “educacién” de los padres en
la comprension de la cardiopatia de su
hijo es mayor si el diagnostico se ha
realizado de forma prenatal.

4.-En un futuro el diagnostico prenatal
permitira la realizacion de intervencio-
nismo fetal sobre el foramen oval o la
valvula aortica o coartacion aortica, pa-
ra preservar el desarrollo del ventriculo
izquierdo. Existen ya comunicaciones al
respecto, pero por el momento se trata
de casos aislado.

PUNTOS PRACTICOS

-El sindrome de hipoplasia de ventricu-
lo izquierdo es una cardiopatia congeéni-
ta en la cual se produce un fallo en el
desarrollo de la valvula Mitral; valvula
aortica, ventriculo izquierdo y la Aorta
ascendente. La causa es desconocida.
-Es la causa de muerte mas frecuente en
la primera semana de vida del Neonato
a téermino y supone un 25% de todos los
fallecimientos de origen cardiaco.
-Norwood desarrollo una complejo pro-
cedimiento de reconstruccion quirargico
paliativo para nifios con sindrome de
hipoplasia izquierda. Este culmina entre
los 4 — 6 afios con la técnica de Fontan,
en el cual el ventriculo derecho soporta
la circulacion sistémica, y donde el re-
torno venoso sistémico esta directamen-
te conectado a las arterias pulmonares
sin pasar a través de una bomba ventri-
cular que impulse la sangre venosa.

-La supervivencia siguiendo la técnica
paliativa de Norwood es del 60-70%
dentro de los 2-5 primeros afios de vida.
-El trasplante cardiaco esta limitado en
estos pacientes debido a la escasez de
donantes de este peso, aunque la super-
vivencia de los pocos centros que lo
realizan como primera opcién pueden
tener una supervivencia de casi el 80%
a los 5 afios.



Protocolos Diagndsticos y Terapéuticos en Cardiologia Pediatrica Capitulo 17

-El pediatra y el neonatologo deben co-
nocer las opciones terapéuticas de esta
cardiopatia. En nuestro medio en el
momento actual la supervivencia y la
calidad de vida son razonables. Por tan-
to, el tratamiento compasional sin la
aplicacion de medidas terapeuticas no
parece justificado en el momento actual.
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