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RESUMEN

Introducción: El síndrome de ventrículo izquierdo hipoplásico (SVIH) es una malforma-
ción que se manifiesta en el periodo neonatal y muestra alto índice de mortalidad.
Objetivos: Presentar la experiencia en el diagnóstico y evolución del SVIH en el Hos-
pital Infantil del Estado de Sonora.
Material y Métodos: Se revisaron un total de 21 expedientes clínicos de pacientes, de
ellos 4 tuvieron estudios de ecocardiograma y 18 estudios de autopsia.
Resultados: 20 de los casos estudiados fueron recién nacidos de término y uno de
pretérmino.

Los síntomas clínicos fueron inespecíficos y los signos mas frecuentemente re-
gistrados fueron dificultad respiratoria, hepatomegalia, soplo y alteración en los pulsos
periféricos. El ecocardiograma permitió hacer el diagnóstico en vida y en uno de ellos
en vida intrauterina.

En 18 piezas anatómicas (corazones) se encontró conexión atrioventricular,
ventrículo arterial y retorno venoso sistémico normal, forma clásica de síndrome de
ventrículo izquierdo hipoplásico. La atresia de válvula aórtica se encontró en 89%.
Conclusión: El diagnóstico de SVIH es posible desde vida intrauterina y en el periodo
neonatal mediante el ecocardiograma. Su pronóstico sigue siendo de alta mortalidad.

En el futuro se espera poder ofrecer alternativas de tratamiento quirúrgico pa-
liativo o trasplante cardiaco; el límite del ciclo vital natural en estos casos esta ligado
a la condición socioeconómica y cultural.

Palabras Clave: Hipoplasia ventricular, atresia valvular aórtica.

SUMMARY

Introduction: Hypoplastic left heart syndrome (HLHS) is a malformation that has a clinical
manifestation in neoborns and has a high mortality rate.
Objectives: We present our experience, diagnosis and clinical follow-up at the Hospital Infan-
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til del Estado de Sonora.
Material and Methods: We revised 21 clinical records of patients, only four had echocardiogram
and 18 where by autopsy.
Results: Twenty cases studied were newborn and one preterm. Clinical symptoms were un-
specified and most frequent signs registered, respiratory distress. Hepatomegaly, murmurs and
abnormal peripheral pulses. Echocardiogram permitted to diagnose in intrauterine and extra uterine
life.

In 18 anatomical pieces (hearts) we found atrioventricular connection, normal venous
flow, arterial ventricule, and the classic hyplasic left ventricule. An aortic valve atresia was found
in 89% of all cases.
Conclusion: The diagnosis for left heart syndrome is made by echocardiogram; still the out-
come has a high mortality. We hope to offer other treatment alternatives by surgical palliative
measures or transplant in the future. The cycle of life limit in our cases were linked to the
cultural and socioeconomical status.

Key words: Hypoplasic ventricular, aortic valve atresia.

INTRODUCCIÓN

El síndrome de ventrículo izquierdo
hipoplásico (SVIH), también llamado síndro-
me de corazón izquierdo hipoplásico, descri-
be desde el punto de vista anatómico un con-
junto de malformaciones que tienen en común
grados variables de deficiencia en el desa-
rrollo de cavidad ventricular izquierda, válvula
mitral, válvula aórtica, aorta ascendente y arco
aórtico. Es una malformación cardiovascular
grave, relativamente frecuente y potencialmen-
te letal en el periodo neonatal si no se indi-
ca tratamiento médico quirúrgico oportuno1.

En la actualidad, el diagnóstico pue-
de hacerse en vida intrauterina o bien en el
periodo neonatal temprano, ante la sospecha
clínica de una cardiopatía que motiva la in-
tervención del cardiólogo pediatra. El ecocar-
diograma es el procedimiento de gabinete
electivo para establecer el diagnóstico.

Esta malformación cardiaca reviste
especial interés por presentarse mas frecuente
en recién nacidos aparentemente sanos con
buen peso y talla; debido a que súbitamente
manifiestan falla cardiaca y muerte temprana.

Por esta razón nos parece prudente
dar a conocer la experiencia que tenemos del
SVIH desde el punto de vista clínico y pato-
lógico, considerando la identificación de la pa-
tología en el periodo de recién nacido. Ade-
más, resaltar la importancia del estudio
ecocardiográfico para el diagnóstico.

MATERIAL Y MÉTODOS

El presente estudio comprende 21
casos de síndrome de ventrículo izquierdo
hipoplásico (SVIH) diagnosticados en el Hos-

pital Infantil del Estado de Sonora entre 1978
y 2003. En este periodo se han hecho 2,056
autopsias, de éstas 237 (11.5%) casos corres-
ponden a cardiopatías congénitas, de este
grupo 18 se identificaron con SVIH (8%).

En 18 estudios de autopsia se  con-
firmó el diagnóstico, en uno de ellos se hizo
ecocardiograma. En tres más el diagnóstico
lo confirmo este mismo estudio.

En cada caso se revisó el expedien-
te clínico correspondiente. Se elaboró una
hoja de recolección de datos para de mane-
ra ordenada estudiar las siguientes variables:
antecedentes, sintomatología, evolución, ano-
malías cardiacas y extracardiacas, estudios de
radiografía, electrocardiograma y ecocardio-
grama.

Se revisaron las piezas anatómicas y
los reportes de autopsia del servicio de
patología del hospital y para este propósito se
elaboró un protocolo de hallazgos anatómicos
para consignar hallazgos específicos de la car-
diopatía como son: concordancia atríoven-
tricular y ventrículo arterial, análisis de los
retornos venosos sistémico y pulmonar,
septum interauricular, características anatómi-
cas de válvula mitral y aórtica, dimensión de
las cavidades ventriculares, diámetro arteria
pulmonar y aorta, permeabilidad del conduc-
to arterioso y presencia de coartación de
aorta.

Se revisaron cuatro estudios ecocar-
diográficos que se tienen registrados en la bi-
tácora de estudios del servicio de cardiología.
Los estudios registrados fueron grabados en
video-casete lo que permitió su análisis. Solo
uno de ellos tuvo estudio ecocardiográfico fetal
adicional.

El ecocardiograma fue hecho mediante
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tablezca el diagnóstico, lo que modifica la in-
cidencia real de esta cardiopatía en la región.

La edad promedio de los papás y
mamás fue similar la reportada por otros
autores y consideramos que no tuvo implica-
ción de riesgo para esta cardiopatía. Algunos
autores no han encontrado anomalías asocia-
das extracardiacas y cromosómicas, otros re-
fieren que se presentan hasta en un 5%. No-
sotros observamos anomalía extracardiaca
asociada (hernia de Bochdalek) que empeo-
ró el pronóstico en un paciente7,8.

Los hábitos de tabaquismo y marihua-
na así como el alcohol son factores de ries-
go para alguna malformación cardiaca, situa-
ción similar en la ingesta de vitamínicos en
el periodo de organogénesis. Estos factores
presumiblemente pudieran influir en alguno de
los casos para el desarrollo de esta cardio-
patía. Los que tuvieron calificación de Apgar
al nacer éste fue mayor de 8 en más de la
mitad, indicando la condición hemodinámica
estable.

A su ingreso al hospital, no se sos-
pechó la presencia de cardiopatía en la mi-
tad de los casos debido a los signos y sín-
tomas clínicos inespecíficos manifestados por
dificultad respiratoria, hepatomegalia y ausen-
cia de soplo precordial en algunos; este úl-
t imo inclinó a la sospecha de cardiopatía
cuando se detectó en el área precordial. El
estado crít ico al momento de su atención
orientó hacia una sepsis y patología pulmonar
primaria, condición que debe tenerse en cuen-
ta en el diagnóstico diferencial.

Las características de los pulsos
periféricos se consignó en 14 (67%) casos y
se reportaron anormales en cuatro y los res-
tantes normales indicando la condición hemo-
dinámica al momento de su revisión.

Se ha reportado que en la primera
semana de vida el diagnóstico de cardiopa-
tía congénita se hace en el 46% pero éste
se incrementa a 88.3% en el 1 año de vida9.

Los síntomas inespecíficos así como
signos de dificultad respiratoria y hepatome-
galia fueron los que más frecuentemente se
reportaron en el expediente clínico y no fue-
ron determinantes para el diagnóstico de car-
diopatía ya que ésta se sospechó cuando se
presentó soplo precordial, rápido deterioro
hemodinámico y estudio radiológico con
cardiomegalia aumentando la sospecha de car-
diopatía en 76% de los casos.

El inicio de los síntomas clínicos en
los primeros cinco días de vida se debieron
a cambios hemodinámicos que se presentan
en las resistencias vasculares pulmonares y

sistémicas  así como a nivel del conducto
arterioso y foramen oval. Algunos autores
consideran que el foramen oval restrictivo
contribuye a mantener resistencia vascular
pulmonar elevada que permite conservar el
gasto cardiaco sistémico; sin embargo otros
autores han reportado que aumentó el ries-
go de muerte7,8.

El estado clínico de choque cardio-
génico fue la etapa final en aquellos que
fallecieron en el hospital.

Los estudios radiológicos y el electro-
cardiograma suelen ser inespecíficos para el
diagnóstico preciso de esta cardiopatía; pero
aportaron información valiosa orientadora a la
presencia de cardiopatía congénita.

El diagnóstico específico de ésta mal-
formación se estableció con el estudio de
ecocardiograma, procedimiento de diagnósti-
co no invasivo que ofrece grandes ventajas
en la toma de decisiones prenatales en la
detección oportuna de síndrome de ventrículo
izquierdo hipoplásico. Este estudio ha contri-
buido a mejorar el pronóstico en esta cardio-
patía al disminuir las complicaciones neuro-
lógicas y metabólicas entre otras, cuando se
practica cirugía como parte del tratamiento11.

La ecocardiografía bidimensional en la
unidad neonatal tiene un amplio campo para
el diagnóstico de anomalías cardiacas estruc-
turales y de la función que lleva a estable-
cer cambios en el manejo médico quirúrgico
de los neonatos12.

No se encontró reporte de complica-
ción a nivel intestinal como lo han señalado
otros autores, que hasta un 7% de recién
nacidos de término con síntomas de enferme-
dad cardiaca congénita pueden desarrollar
enterocolitis necrotizante13.

El uso de prostaglandinas con el fin
de mantener el conducto arterioso permeable
para el flujo sistémico esta bien establecido.
Hasta ahora, nuestro hospital no cuenta con
este medicamento, por tal motivo la estabili-
dad hemodinámica no es posible mantener-
la.

El tratamiento quirúrgico en esta mal-
formación es discutible desde el punto de vista
médico, ético y social, dada la complejidad
y el carácter paliativo del mismo.

Durante los últimos años los adelan-
tos en la técnica quirúrgica y el trasplante de
corazón han  surgido como opciones de ma-
nejo; estos adelantos también han llevado a
disminuir la tasa de mortalidad y de compli-
caciones neurológicas inherentes a estos pro-
cedimientos. A pesar de ello, la eutanasia pa-
siva o límite vital natural acontece ligado o
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favorecido por las condiciones socioeconó-
micas y culturales1,14,15.

El estudio de las piezas anatómicas
mostró la forma clásica ventrículo izquierdo
hipoplásico con concordancia atrioventricular
y ventrículo arterial, además de anomalía en
la válvula mitral, aórtica e hipoplasia acentua-
da de la aorta ascendente. Otras anomalías 
cardiovasculares han sido reportadas16.

CONCLUSIÓN

El síndrome de ventrículo izquierdo
hipoplásico es una cardiopatía que se presen-
ta en el periodo neonatal y en nuestro me-
dio es letal.

Por presentarse en niños recién na-
cidos aparentemente sanos se debe de con-

siderar esta malformación cuando se presente
dif icultad respiratoria con rápido deterioro
hemodinámico y hepatomegalia. La palpación
cuidadosa de los pulsos periféricos y la toma
de presión arterial tienen la misma importancia
que la auscultación cardiaca y la caracterís-
tica de cada una de ella depende del momen-
to de la exploración.

El diagnóstico especifico de síndrome
de ventrículo izquierdo hipoplásico se estable-
ció con el ecocardiograma. Este estudio per-
mitió establecer el diagnóstico en vida intra-
uterina.

En casos que fallecieron, el estudio
post-mortem nos dio información valiosa para
el análisis de cada uno de los componentes
de este síndrome y  anomalías asociadas.
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