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Introducción 

El término síndrome del corazón izquierdo 
hipoplásico (SCIH) fue descrito  por Noonan y 
Nadas en 1958. 

ANATOMIA  + FUNCIONAL DEL LADO IZQUIERDO DEL CORAZÓN 

Definición: Subdesarrollo grave de lado

izquierdo del corazón, incapaz de realizar la
circulación sistémica.



Generalidades  

El HLHS tiene una  prevalencia al nacer de aproximadamente 2 a 3 

casos por cada 10 000 nacidos vivos en los Estados Unidos

Representa del 1 al 3%  de todas las cardiopatías congénitas .

Se observa un predominio masculino (proporción hombre:mujer de 

aproximadamente 1,5:1).

10% Asociado aneuploideas: Trisomia 13 -18 -21

25% con genopatias: 40% Sd Turner 



Etiología 

Obstrucción en el 

TSVI
Estenosis aortica 

severa/AO 

Disminución del flujo de 

entrada  en el VI 
Estenosis mitral – Alteración 

en el septum interucricular 

Anomalía intrenseca del 

desarrollo del miocardio 

del VI

Disminución del flujo 

sanguineo transventricular 

Desarrollo 

deficiente del VI 



Fenotipos 



Fenotipos 



Tratamiento

1983……

ActualidadManejo conservado

Cx palitiava 

Transplante  

Sin indicación Qx



Tratamiento 

Cx norwoood 
Procedimiento 

Hibrido

Objetivos: 

- Flujo de salida sistémico sin obstrucciones, 

- Retorno venoso pulmonar sin restricciones

- Flujo sanguíneo pulmonar restringido



Cx Norwood:  la supervivencia de los recién nacidos con SCIH en la 
infancia ha mejorado con cada. 

Mejoría de la técnica quirúrgica 

Diagnóstico prenatal 

Cuidado preoperatorio y anestésico 

SCIH: 

 Es una de las formas más graves de cardiopatía congénita

 Una de las más difíciles de tratar 

 Aún hoy, uno de los más discutidos y debatidos de enfermedades cardiovasculares 

congénitas





Estudio  restrospectivo 1 de enero de 1984 al 6 de mayo de 2014. 

Se incluyeron todos los sujetos que se sometieron a un procedimiento de Norwood

entre estas fechas (HLHS y todas las variantes). 

No hubo criterios de exclusión



Objetivos: 

Analizar la mortalidad hospitalaria a lo largo del tiempo 

Describir  los factores de riesgo específicos del paciente en la mortalidad.



Mortalidad 25,9%









FACTORES DE RIESGO MORTALIDAD 

AORTA ASCENDENTE DIMINUTA 

DISFUNCION DEL VD 

SEPTUM INTACTO 

DRENAJE VENOSO ANOMALO PULMONAR 

TOTAL 

INSUFICIENCIA TRICUSPIDEA

 GENOPATIA 

 PESO <2,5 kg 

 PREMATUREZ 



SCIH/SEPTUM INTACTO

 el 6 % de SCIH  

 continúa teniendo tasas de mortalidad 
superior al 50%.

Cambios vasculares pulmonares durante la gestación como 

resultado de una aurícula izquierda hipertensa.

marcada linfangiectasia e hipoplasia pulmonar que sugiere 

lesión pulmonar en etapa terminal.







DVPAT 

• la incidencia de complicaciones de la conexión 
venosa pulmonar anómala total (TAPVC) en 
pacientes con síndrome del corazón izquierdo 
hipoplásico es baja (2,3%) 

• el pronóstico es malo. 
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Insuficiencia Triscúspidea 

• IT se observa en el 25% de los niños con síndrome del corazón
izquierdo hipoplásico.

• 10% IT significativa

• IT significativa se asocia con una peor supervivencia a 1 año y la
reparación exitosa puede resultar en una supervivencia equivalente a
5 años.

• En aquellos con IT persistente y disfunción del ventrículo derecho, sin
embargo, la mortalidad permaneció alta en 80%



Insuficiencia Triscúspidea 

Reparación de la válvula tricúspide en los
recién nacidos sometidos a la operación de
Norwood no se realiza en esta etapa debido al
estado fisiológico frágil y anatómicamente
complejas de la válvula tricúspide y, por lo
tanto, se ha limitado a la reparación posterior
antes, durante o después de la derivación de
Glenn bidireccional.



Revisamos los registros de todos los neonatos con SCIH  (n = 219) que se sometió a la 

operación de Norwood en Children's Healthcare de Atlanta, Emory University de 2002 a 

2012. 

30 pctes requirieron reparación de la VT 



RESULTADOS 



El análisis de riesgo competitivo mostró que 10 años después de la reparación de TV: 

- el 21 % de los pacientes se sometieron a una nueva operación de TV

- el 18 % murió o fueron trasplantados 

- el 61% estaban vivos sin reintervención posterior.
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