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Resumen
Introducciyn: El corazón univentricular funcional abarca un heterogéneo grupo de entidades 
anatómicas que tienen en común la característica de que uno de los ventrículos es incapaz de 
mantener independientemente la circulación sistémica o pulmonar. 
Objetivo: Evaluar, desde el periodo neonatal, los resultados quirúrgicos inmediatos y a largo 
plazo del enfoque terapéutico secuencial del corazón univentricular funcional.
Mptodo: Desde mayo de 1998 a mayo de 2009, se incluyeron 84 pacientes seguidos en forma 
prospectiva retrospectiva (bidireccional) desde el periodo neonatal. El total de procedimien-
tos quirúrgicos fue de 181. Se realizó un enfoque terapéutico secuencial en tres estadíos: 
neonatal, Glenn bidireccional, y Cavo-pulmonar total. Las variables analizadas fueron: edad, 
procedimientos realizados, estratiicación de riesgo según RACHS, mortalidad por estadío e in-
terestadío y complicaciones en el seguimiento. Las variables cuantitativas se presentan como 
mediana (rango); las variables categóricas como porcentajes, con sus respectivos intervalos de 
conianza (IC) 95%. Se realizó curva de supervivencia de Kaplan-Meier.
Resultados: Del total de 181 procedimientos se operaron: Estadio 1: 68 pacientes, edad me-
diana: 5.5 días (r = dos a 60), mortalidad: 14.7% (IC 95: 6.3% a 23%). Estadio 2: 70 pacientes, 
edad mediana: cuatro meses (r = tres a 12), mortalidad: 1.4% (IC 95: 0% a 4.1%). Estadío 3: 43 
pacientes, edad mediana: tres años (r = 2-6), mortalidad: 9.3% (IC 95: 0.7%-18%). Mortalidad 
interestadios: 11.9% (IC95: 5.1% a 18.9%). Mortalidad total: 29.76% (IC 95: 19.3% a 38.7%). La 
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Introducción
El concepto de corazón univentricular funcional creado 
por Anderson y colaboradores, engloba un heterogéneo 
grupo de entidades anatómicas que tienen en común la 
presencia de una masa ventricular en la cual uno de los 
ventrículos es incapaz de mantener independientemente 
la circulación sistémica o pulmonar.1, 2

La incorporación de las técnicas quirúrgicas de by 
pass del ventrículo derecho por Fontan y colaborado-
res,3 y Kreutzer y colaboradores,4,5 han creado un nue-
vo paradigma que posibilitó el enfoque racional de esta 
patología de elevadísima morbimortalidad, cambiando  
sustancialmente su pronóstico y la calidad de vida de estos  
pacientes.6

La modiicación de la técnica por De Leval y colabora-
dores7 consistente en lo que hoy conocemos como cavo 
pulmonar total (CPT) y la estrategia de hacerla en pe-
ríodos secuenciales, con una anastomosis vena cava  
superior–arteria pulmonar (Glenn bidireccional) previa,8,9 

así también como distintos adelantos en su enfoque han 
mejorado sensiblemente los resultados.10,11 

El tratamiento quirúrgico del síndrome de hipoplasia 
de ventrículo izquierdo (SHVI) por Norwood y colaborado-
res,12 e importantes y sucesivos cambios médico quirúr-
gicos,13,14 posibilitaron también el by pass del ventrículo 
izquierdo. 

El advenimiento del concepto de by pass ventricular 
han hecho de esta opción el tratamiento de elección del 
corazón univentricular funcional, diferenciándose solamente 
en el enfoque inicial neonatal que será necesariamen-
te individual, acorde a la patología de base y un trata-
miento quirúrgico posterior común realizado en etapas 
secuenciales.

Métodos 
Desde mayo de 1998 a mayo de 2009 se incluyeron en for-
ma prospectiva-retrospectiva (bidireccional) a 84 pacien-
tes con diagnóstico de corazón univentricular funcional  
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mortalidad según RACHS fue: RACHS 2: 1.6% (IC 95%: 0% a 4.7%) RACHS 3: 5.5% (IC 95 0.3% a 
10,7%), RACHS 4: 0% y RACHS 6: 23.8% (IC 95%: 10.9% a 35,1%). Índice de sobrevida a 10 años: 
69%.
Conclusiones: El enfoque quirúrgico secuencial, desde el período neonatal, ha cambiado la 
historia natural de esta entidad, con índices de sobrevida aceptables y mortalidad acorde a 
la estratiicación de riesgo (RACHS). El seguimiento a mediano plazo es alentador y mejorable 
en el futuro.

Functional univentricular heart: immediate and long term results, in the different stages 
of sequential correction 

Abstract
Introduction: The functionally univentricular heart represents an heterogeneous group of ano-
malies that have in common the feature that only one of the chambers within the ventricular 
mass is capable of supporting independently either the pulmonary or systemic circulation.
Objective: Evaluation from the neonatal period of the immediate and long term surgical re-
sults of the sequential total cavo-pulmonary connection in the various anatomical forms of the 
functional univentricular hearts.
Methods: From May 1998 to May 2009, 84 patients have been followed since the neonatal period 
and in a prospective retro-prospective way (bidirectional), in which 181 sequential surgical proce-
dures were performed in three stages: Neonatal, Bidirectional Glenn and Total cava pulmonary 
connection. We analyzed the following variables: age, performed surgical procedures, risk 
stratiication (RACHS), surgical and inter stage mortality and complications in the follow up.
The categorical variables are reported as percentages with their conident interval (CI) 95%, 
the quantitative variables as median ratio. A Kaplan Meyer survival curve was performed.
Results: A total of 181 procedures were screened. Stage 1: 68 patients, median age 5.5 
days (r = 2-60) mortality 14.7% (CI95: 6.3%-23%). Stage 2: 70 patients, median age 4 month 
(r= 3-12), mortality 1.4% (CI95 0%-4.1%) Stage 3: 43 patients, median age 3 years (r = 2-6), 
mortality 9,3% (CI95%: 0.7%-18%). The interstage mortality was 11.9% (CI95: 5.1%-18.8%). The 
total mortality was 29.7% (CI95 19.3% -38.7%). The mortality by RACHS: RACHS 2:1.6% (CI95: 
0%-4.7%); RACHS 3: 5,5% (CI95: 0.3%-10.7%); RACHS 4: 0% and RACHS 6: 23.8% (CI95: 10.9%-
35.1%).Survival index at 10 years 69%
Conclusions: The sequential surgical approach from the neonatal period has changed the natu-
ral history of this entity with reasonable survival rate and mortality according to RACHS. The 
medium term follow up is encouraging and may improve in the future.
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seguidos desde el período neonatal. Fueron excluidos los 
pacientes que llegaron al estadío 2 (Glenn) y estadío 3 
(CPT) sin seguimiento previo de nuestro grupo. En todos 
se realizó un enfoque terapéutico secuencial: en el esta-
dio 1 (neonatal) se procedió según la anatomía de base y 
el balance de la circulación sistémica-pulmonar, optán-
dose por la restricción o incremento del lujo pulmonar 
o restitución del lujo sistémico según fuera el caso, y 
de existir naturalmente lujos balanceados, por el ma-
nejo clínico hasta el siguiente estadío. La segunda y la 
tercera etapa, fueron comunes para todos los pacientes, 
efectuándose en el estadio 2 una anastomosis vena cava 
superior (VCS)–arteria pulmonar (AP) (Glenn bidireccio-
nal) y en el estadio 3 anastomosis cavo-pulmonar total 
con tubo extracardiaco. Se analizaron las siguientes va-
riables: edad, procedimientos realizados, estratiicación 
de riesgo según el método Risk Adjustment for Congenital 
Heart Surgery (RACHS),15 mortalidad por estadío e ínter 
estadío y complicaciones en el seguimiento.

Las variables cuantitativas se reportan como mediana 
(rango) y las variables categóricas se reportan como por-
centajes con sus respectivos intervalos de conianza (IC) 
95%. Para calcular supervivencia durante el seguimiento, 
se realizó curva de Kaplan-Meier.

Resultados
Estadio 1: De los 84 pacientes, 68 requirieron un primer 
estadío quirúrgico (Figura 1). Los diagnósticos anatómicos 
se detallan en la Tabla 1. La edad mediana fue de 5.5 días 
(rango = 2 a 60). Se realizó anastomosis subclavio- pulmo-
nar (ASP) (RACHS 3) en 22 pacientes. En ocho pacientes 
se efectuó cerclaje pulmonar (RACHS 3); de éstos, cuatro 
requirieron, además, reparación de coartación de aorta. 
En 34 pacientes se realizó cirugía de Norwood-Sano (RA-
CHS 6). En dos pacientes, Stansel (RACHS 6), uno de ellos 
con Sano, el otro con ASP. En otros dos, desconexión de 
arteria pulmonar más Sano (RACHS 6). La mortalidad en 
este estadio fue de 14.7% (IC 95: 6.3% a 23%) (Tabla 2). 
De los diez pacientes fallecidos, nueve fueron operados 
con Norwood-Sano y otro con Stansel Sano, todos RACH 6.

Fallecieron entre el primer y segundo estadío cuatro 
pacientes: tres con diagnóstico de SHVI y uno con hetero-
taxia poliesplenia.

Estadio 2: Se realizaron 70 cirugías de Glenn bidirec-
cional (RACHS 2), 54 provenían del grupo anterior y 16 
sin tratamiento quirúrgico previo. La edad mediana fue 
de cuatro meses (rango = 3 a 12). Un paciente falleció en 
el posoperatorio inmediato, siendo la mortalidad en esta 
etapa del 1.4% (IC 95: 0% a 4.1%). A once de estos pacien-
tes se les efectuó en el mismo acto quirúrgico algún pro-
cedimiento adicional: seis septectomías auriculares, dos 
Stansel, dos reparaciones de coartación de aorta, y una 
plástica de ramas pulmonares. Entre los estadios 2 y 3 fa-
llecieron seis pacientes (cinco con SHVI y uno con atresia 
pulmonar septum intacto, con sinusoides coronarios).

Estadio 3: Se realizaron 43 CPT (RACHS 3). La edad 
mediana fue de tres años (rango = 2 a 6). En todos se co-
locó tubo extracardiaco, 18 fenestrados. En este estadío 
fallecieron cuatro pacientes, 9.3% (IC 95: 0.7% a 18%). Se 
cerraron posteriormente por cateterismo ocho fenestra-
ciones.

Según la estratiicación de riesgo quirúrgico (RACHS) 
de los 181 procedimientos se observó la siguiente morta-
lidad (Tabla 3): RACHS 2 (n = 61) 1.6% (IC 95: 0% a 4.7%), 
RACHS 3 (n = 72) 5.5% (IC 95: 0.3% a 10.7%), RACHS 4 (n 
= 6) 0%, RACHS 6 (n = 42) 23.,8% (IC 95: 10.9% a 35.1%). 

Seguimiento: La media de seguimiento fue de 52 me-
ses (rango = 2 a 132). 39 pacientes ya completaron los tres 
estadíos y 20 completaron hasta el segundo estadío. Todos 
se encuentran en clase funcional 1. En diez pacientes se 
realizó angioplastia con balón por reacoartación de aorta 
entre el primer y tercer estadio. Tres pacientes presen-
taron ACV isquémicos en el postquirúrgico inmediato. En 
el seguimiento alejado, posterior al CPT, dos pacientes 
requirieron embolización de colaterales por sangrado (he-
moptisis). Ningún paciente desarrolló arritmias signiica-
tivas en todo el seguimiento. La mortalidad total interes-
tadío (diez pacientes) fue de 11.9% (IC 95; 5.1% a 18.9%), 

Sano 2

Norwood-Sano 34

Cerclaje 8

Stansel 2

ASP 22

Tabla 1. Diagnósticos anatómicos.

Diagnóstico Anatómico Pacientes 

(n = 84)

Atresia o estenosis mitral

• SHVI

• Estenosis mitral

31 (36.9%) 

 1 (1.2%)

Atresia o estenosis tricuspídea

• AT

• Anomalía de Ebstein

• AP septum intacto

26 (31%)

 1 (1.2%)

 1 (1.2%)

Doble entrada ventricular 15 (17.8%)

Válvula AV única

• Canal AV desbalanceado

• Heterotaxia

 6 (7.1%)

 3 (3.6%)

Corazón Criss-Cross  1 (1.2%)

AP: Atresia pulmonar; AT: Atresia tricuspídea; SHVI: Síndrome de hipo-
plasia del ventrículo izquierdo

Figura 1. Procedimientos realizados en la etapa neonatal. ASP: 
anastomosis sistémico-pulmonar.

Estadio 1  

Procedimientos neonatales  

n = 68
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cuatro pacientes entre el estadio 1 y 2, y seis entre el 
estadio 2 y 3. Los índices de sobrevida están expresados 
en la curva de Kaplan Meier (Figura 2).

Discusión
El enfoque terapéutico inicial para el Estadio 1 del corazón 
univentricular funcional comienza en el período neonatal. 
Varía de acuerdo al diagnóstico anatómico y apunta a esta-
blecer lujos pulmonares (4p) y sistémicos (4s) adecuados y 
balanceados. Esto se logra con diversos procedimientos 
paliativos o reconstructores acorde a la isiopatología de la 
enfermedad de base. El tratamiento inicial es médico, y de 
existir restricción a estos lujos, ya sea sistémico o pulmo-
nar, el objetivo es asegurar la permeabilidad ductal y lograr 
una perfusión adecuada del circuito obstruido. La droga de 
elección es la prostaglandina, cuyo empleo ha cambiado la 
historia natural de esta entidad,16-18 permitiendo no sólo 
la sobrevida sino también la cirugía en un paciente compen-
sado y por ende con mejor pronóstico. La paliación quirúrgica 
inicial cuando existe disminución del 4p es la anastomosis 
subclavio-pulmonar modiicada; también hemos empleado la 
anastomosis ventrículo pulmonar conocida como Sano19 par-
ticularmente en el contexto del SHVI. La ASP permite una 
perfusión pulmonar apropiada en los recién nacidos y la em-
pleamos electivamente en este estadío, pero es importante 
señalar que puede producir distorsiones del árbol pulmonar 
como así también sobrecarga de volumen crónica, con el 
consiguiente deterioro de la función ventricular y el agrava-
miento de la insuiciencia de la válvula aurículo-ventricular 
que muchas veces acompaña a esta entidad.

Si es necesario restringir el 4p, el procedimiento de 
elección es el cerclaje o banding de la arteria pulmonar, con 
conocidas complicaciones alejadas tales como migración,  
distorsión pulmonar e hipertroia ventricular; por eso indi-
camos el quite del cerclaje en forma temprana y electiva 
en el Estadio 2. Contraindicamos este procedimiento cuando 
la aorta emerge del ventrículo hipoplásico (ejemplo: atresia 
tricuspídea más transposición) y la comunicación inter-
ventricular es restrictiva, por el peligro de un rápido desa-
rrollo de estenosis subaórtica. En esos casos preferimos el 
empleo de la cirugía de Stansel-Sano.20

Cuando existe restricción al lujo sistémico (ejemplo: 
SHVI), el restablecimiento del 4s es de mayor complejidad 
quirúrgica, e indicamos en los primeros días de vida la 
reconstrucción anatómica de la aorta empleando el proce-
dimiento de Norwood–Sano12 o Stansel.20 Los 16 pacientes 
del grupo inicial de recién nacidos que presentaron un 4p- 4s 

naturalmente balanceado por restricción parcial al lujo pul-
monar, pasaron al estadío 2 sin cirugía neonatal previa. 

Por último queremos señalar la mayor mortalidad ob-
servada en este estadío, que atribuimos no a la edad sino 
a la complejidad de las cirugías efectuadas (RACHS 6), he-
cho estadísticamente demostrado en trabajos previos.21,22

Para el Estadio 2, indicamos la anastomosis VCS -AP 
(Glenn bidireccional), en forma electiva e independiente 
de la edad o del buen estado general, entre el tercer y 
sexto mes de vida, edad en que la resistencia vascular pul-
monar cae, y permite una adecuada perfusión pulmonar. 
Consideramos importante restablecer un lujo pulmonar 
obligatorio con la consiguiente disminución de la sobre-
carga de volumen ventricular y mejoría de la saturación 
sistémica, de ese modo se preserva al único ventrículo 
de los factores de riesgo que alteran su función, como 
los ya señalados de sobrecarga de volumen, hipertroia e 
hipoxia. 

En estos pacientes indicamos cateterismo cardiaco o 
resonancia nuclear magnética23 previos a la cirugía, por la 
importancia que tiene reconocer la existencia de distor-
siones anatómicas que deben ser solucionadas en el mis-
mo procedimiento, tales como comunicación interauricu-
lar restrictiva, distorsiones del árbol pulmonar, coartación 
de aorta y estenosis subaórtica.

En el Estadio 3, la derivación total del lujo venoso 
al pulmón se logra con la anastomosis de la vena cava 
inferior por un tubo extra cardiaco (CPT). Indicamos esta 
cirugía al igual que en el estadío anterior, en forma elec-
tiva, entre el tercer y cuarto año de vida.

Tabla 2. Mortalidad quirúrgica.

Procedimientos

(n = 181)

Fallecidos Mortalidad %

(IC 95%)

Estadio 1 68 10 14.7% (6.3 - 23)

Estadio 2 70 1 1.4% (0 - 4.1)

Estadio 3 43 4 9.3% (0.7 - 18)

Tabla 3. Mortalidad según RACHS.

Procedimientos

(n = 181)

Fallecidos Mortalidad %

(IC 95%)

RACHS 2 61 1 1.6% (0-4.7)

RACHS 3 72 4 5.5% (0.3-10.7)

RACHS 4 6 0 0%

RACHS 6 42 10 23.8% (10.9 - 35.1)
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Figura 2. Curva de Kaplan-Meier. Sobrevida a 10 años: 69%.
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Son varios los motivos para no demorar innecesariamen-
te esta cirugía, entre ellos: restablecer tempranamente 
una oxigenación normal; restituir la circulación hepática 
al árbol pulmonar, ya que existe un factor hepático que 
inhibe el desarrollo de fístulas arteriovenosa pulmonares 
y favorece su regresión espontánea24,25 y la disminución, 
con la edad, del porcentaje del lujo venoso total que 
tiene la VCS.26

Previo a este estadío quirúrgico se indica siempre ca-
teterismo cardiaco, en el cual se realiza una cuidadosa 
evaluación hemodinámica con toma de presiones y cálculo 
de resistencias pulmonares, angiografía del árbol pulmo-
nar y embolización de colaterales sistémico pulmonares 
preexistentes. La fenestración del tubo se indica de exis-
tir algún factor agravante.27,28

Si bien el período de seguimiento es aún insuiciente y 
pocos los pacientes que han completado los tres estadíos, 
los eventos ocurridos en el largo plazo han sido escasos. 
No hay mortalidad alejada y tampoco presencia de arrit-
mias signiicativas.

Después del Estadio 3, no hubo nuevas intervenciones 
quirúrgicas, pero sí procedimientos hemodinámicos inter-
vencionistas, tales como cierre de la fenestración por cate-
terismo en ocho pacientes y embolización de colaterales 
por presentar hemoptisis en dos pacientes. Esperamos 
que el largo plazo nos indique si estamos en el camino 
correcto con este enfoque secuencial que consideramos el 
adecuado en base a los conocimientos actuales.

Conclusiones
El enfoque quirúrgico secuencial, desde el período neona-
tal, ha cambiado la historia natural de esta entidad con 
índices de sobrevida aceptables y una restauración de la 
circulación en serie que permite una oxigenación adecua-
da, con mortalidad acorde a la patología de base y un 
seguimiento a mediano plazo alentador y mejorable en 
el futuro.

Adendum: Desde el envío del manuscrito y hasta la 
fecha, el número de pacientes operados en el Estadio 1, 
es de (n = 80), en el Estadio 2 (n = 77) y en el Estadio 3 
(n = 55).
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