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INTRODUCCION: el sindrome de ventriculo izquierdo hipoplasico, es una cardiopatia congénita
compleja que requiere correccidn quirargica en los primeros dias de vida. El tratamiento es paliativo y
el procedimiento de Norwood es la primera cirugia que se realiza. En esta intervencion el ventriculo
derecho es sistémico y la circulacion pulmonar ocurre a través de una fistula sistémica-pulmonar o
ventriculo-pulmonar.

OBJETIVO: comunicar nuestra experiencia con la cirugia de Norwood en el tratamiento de los
pacientes con diagnéstico de sindrome de ventriculo izquierdo hipoplasico.

METODOS: estudio retrospectivo, observacional y descriptivo, en el cual se incluyen pacientes que
ingresaron con diagnostico de sindrome de ventriculo izquierdo hipoplasico y se llevaron a cirugia tipo
Norwood entre diciembre de 2001 y octubre de 2007. Se clasificaron en dos grupos de acuerdo con el
tipo de técnica utilizada; grupo I: fistula Blalock-Taussig, grupo II: conducto entre el ventriculo derecho
y la arteria pulmonar.

RESULTADOS: se incluyeron 32 pacientes; 12 (37,5%) pertenecieron al grupo 1y 20 (62,5%) al Il. La
distribucién por géneros fue de 19 hombres (59,4%) y 13 mujeres (40,6%). El promedio de dias de
vida al momento de la cirugia, fue de 14,7. Se detectaron 14 (43,7%) pacientes con atresia adrtica y
mitral. El promedio de tiempo en circulacion extracorpérea fue de 192 minutos, con un rango de 95 a
310 minutos y la media de paro circulatorio fue de 60 minutos. El promedio de horas de ventilacion
mecanica fue de 153 y el cierre esternal se realizé en promedio a las 56 horas. La mortalidad en el
grupo | fue de 83% y en el Il de 50%, para una mortalidad global de 62% hasta 2006; para 2007 la
mortalidad fue de 0%.

CONCLUSIONES: los avances actuales en técnicas de diagnostico prenatal, tratamiento médico,
intervencién hemodinamica y técnicas quirlrgicas son prometedoras para mejorar la sobrevida de
estos pacientes. En la actualidad se cuenta con tres opciones de manejo: transplante cardiaco,
cirugia de Norwood (implementada en nuestro servicio con un aumento en la tasa de supervivencia en
el Ultimo afo) y procedimiento hibrido como alternativa en pacientes con factores de alto riesgo para
cirugia de Norwood |I.

PALABRAS CLAVE: sindrome de ventriculo izquierdo hipoplasico, Norwood, circulacién
extracorpdrea, técnica Sano.
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INTRODUCTION: hypoplastic left heart syndrome is a complex congenital heart disease that requires
surgical correction during the first days of life. Treatment is paliative and Norwood’s operation is the first
surgery to be performed. In this intervention the right ventricle is systemic and the pulmonary circulation
occurs through a systemic-to-pulmonary or ventricle-to-pulmonary fistula.

OBJECTIVE: inform our experience with Norwood'’s operation in patients diagnosed with hyoplastic
left heart syndrome.

METHODS: retrospective, observational and descriptive study. 32 patients admitted with diagnosis
of hypoplastic left heart syndrome were included. They underwent Norwood surgery between December
2001 and October 2007. Patients were classified into two groups according to the type of technique
used. Group |: Blalock-Taussig fistula and group II: fistula between the right ventricle and the pulmonary
artery.

RESULTS: 32 patients were included; 12 (37.5%) belonged to group | and 20 (62.5%) to group II. 19
(59.4%) were men and 13 (40.6%) were women. Mean days of life at the time of surgery was 14.7 days.
14 (43.7%) patients had mitral-aortic atresia. Mean extracorporeal circulation time was 192 minutes
with a range of 95 to 310 min and the mean time for the circulatory stop was 60 min. The average of
mechanical ventilation was 153 hours and the sternal closure was realized at a media of 56 hours.
Mortality in group | was 83% and in group |l 50%, for an overall mortality of 62% until 2006; for 2007,
mortality was 0%.

CONCLUSIONS: current advances in prenatal diagnostic techniques, medical treatment,
hemodynamic intervention and surgical techniques are promising for improving the survival of these
patients. Nowadays we rely on three management options: cardiac transplant, Norwood operation
(implemented in our service with an increased survival rate in the last year) and a hybrid procedure as
alternative for patients at high risk for Norwood | surgery.
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Introduccion

En el sindrome de ventriculo izquierdo hipopldsico se
agrupan una serie de malformaciones congénitas que
tienen como denominador comin las lesiones obstructivas
en el lado izquierdo del corazén y comparten una carac-
terfstica bésica: la hipoplasia del ventriculo izquierdo.

Esta alteracion fue descrita por primera vez en 1952
por Lev, y el término fue acufiado por Noonan y Nadas

en 1958.
Su incidencia es de 0,05 a 0,25 por 1.000 recién

nacidos vivos con un ligero predominio en el género
masculino, y representa 1,5% de todas las cardiopatias
congénitas. Se asocia a malformaciones extracardiacas
en aproximadamente 10% de los pacientes. La posibili-
dad de recurrencia en hermanos es de 0,5% para
sindrome de ventriculo izquierdo hipopldsico en relacién
con 2,2% para todos los tipos de anomalias congénitas
del corazén. Se ha descrito en asociacién con alteracio-
nes genéticas o cromosémicas como: Turner, Holt-Oram,
Noonan, trisomia 13-18, entre otras. Dada la severidad
de esta malformacién cerca de 95% de los pacientes

fallece antes del primer mes de vida; se calcula que es
responsable de 10% de las muertes por cardiopatia en
el perfodo neonatal.

El tratamiento es de cardcter paliativo y el procedi-
miento de Norwood es la primera cirugia que se realiza.
En ésta se logra que el ventriculo derecho funcione como
ventriculo sistémico y se brinda circulacién pulmonar a
través de una fistula sistémica-pulmonar o ventriculo-
pulmonar segin sea la técnica a utilizar (1, 8, 14).

Las principales desventajas de esta técnica quirdrgica
consisten en la inestabilidad hemodindmica que la misma
conlleva, dado el cambio en la fisiologia que se da a los
circuitos tanto sistémico como pulmonar (2, 3).

Las primeras intervenciones se llevaron a cabo con la
técnica que hoy se conoce como clésica, en donde el
flujo sanguineo pulmonar era dado por una fistula
sistémico-pulmonartipo Blalock-Taussig. Fue hasta 2003,
cuando el doctor Shuniji Sano introdujo la modificacién
de latécnica, la cual consistia en la sustitucion de la fistula
por un tubo no valvulado entre el ventriculo derecho y la
arteria pulmonar (4, 7).
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El objetivo de este trabajo es mostrar nuestra experien-
cia en el fratamiento del sindrome del ventriculo izquierdo
hipopldsico.

Método

Tipo de estudio

Estudio de corte transversal en pacientes con sindrome
de ventriculo izquierdo hipoplésico desde diciembre

2001 a septiembre de 2007.

Poblacién

Seincluyeron 32 pacientes con diagnéstico de sindro-
me de ventriculo izquierdo hipoplésico que se sometieron
a intervencién en la Institucién.

Se clasificaron en dos grupos; grupo: | 12 pacientes
operados con fistula Blalock-Taussig y grupo Il: 20
pacientes con fistula del ventriculo derecho a la arteria
pulmonar. Se tuvieron en cuenta factores preoperatorios
de ventilacién mecdnica, choque cardiogénico e infec-
cién previa a la cirugia.

Intervencion quirlrgica

Se realizé con una media de edad de 14,7 dias. En
el momento el centro realiza tres formas de tratamiento
paliativo en este sindrome; asi:

Norwood primer estadio (clasico)

Se practica estereotomia media y se realiza diseccién
del arco aértico y el ductus. Se hace canulacién arterial
a nivel del tfronco braquiocefélico con canula 6 Fr. DLP
y venosa con una canula Unica a nivel de la auriculilla
derecha 16 Fr. punta metdlica angulada DLP. Se entra
en circulacién extracorpérea, se liga el ductus y se enfria
a 18 a 20 grados centigrados. En el proceso de enfria-
miento se termina de realizar la diseccién de aorta y sus
ramas se reparan con torniquetes. A nivel del tronco
braquiocefdlico derecho, se anostomosa una fistula de
PTEF del tamafio requerido para su peso. Se secciona el
tronco pulmonar y se cierra el orificio de las ramas
pulmonares en forma directa o con parche de pericardio
bovino para evitar la estrechez de sus bocas.

Alllegaralatemperatura deseada, se cierran lostornique-
tes y se pinza la aorfa descendente y por un lGer de la cdnula
arterial se da cardioplejia anterégrada fria sanguinea. Luego
se traslada la cénula arterial para la fistula y se da flujo
selectivo cerebral anterégrado. Después se refira todo el
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tejido ductal posible sin seccionar la aorta y se abre todo el
arco adrtico con aorta ascendente hasta el nivel del tronco
pulmonar y alli se fija con sutura con polipropileno 6/0 a la
aorta ascendente con el fronco pulmonar y se inicia la
ampliacion del arco aértico con parche de pericardio bovino
(adquirido en el Laboratorio de Valvulas Banco de fejidos de
la Clinica Cardiovascular Santa Maria). Al terminar su im-
plantacién se extrae el aire de la aorta y se reubica la cdnula
arterial en la aorta ascendente. Se inicia el calentamiento y al
mismo tiempo se amplia la CIA por la auricula derecha y
luego se anastomosa el otro extremo de la fistula Blalock-
Taussig a la rama pulmonar derecha.

Sano primer estadio

Se practica el mismo abordaje descrito. Se realiza la
misma diseccién de la aorta y sus ramas y su reparo con
torniquetes, y cuando se estd en el proceso de enfria-
miento, se secciona el fronco pulmonar y se coloca
parche de pericardio bovino a las ramas pulmonares. En
ese parche, con un punch de 5 mm, se abre la boca
donde se anastomosa la fistula de PTEF de 5 mm. Luego
se continda el mismo proceso de abertura de la aorta
previa colocaciéon de la cénula arterial al tronco
braquiocefélico. Se amplia la aorta con parche de
pericardio bovino y antes de terminar se localiza el sitio
avascular del ventriculo derecho. Se hace una
ventriculotomia y se amplia con el mismo punch cercio-
réndose de que quede en forma cénica de base amplia
a la cavidad ventricular. Finalmente, se inicia el calenta-
miento y alli se anastomosa el ofro extremo de la fistula,
para ampliar la CIA.

Técnica del hibrido

Se practica estereotomia media. Se presenta el
pericardio, seguido de la diseccion de las ramas
pulmonares a las cuales se les coloca cerclaje (banding)
en forma individual para llevar la saturacién arterial del
neonato hasta 75%. Luego se coloca un catéter guia por
eltronco pulmonar para que los hemodinamistas inserten
por alli un stent en el ductus para mantenerlo abierto. Se
da porterminado el procedimientoy se cierra el esternén
en laformatradicional. Este procedimiento se lleva hasta
el cuarto y sexto mes cuando se realiza la ampliacién de
la aorta y un Glenn bidireccional.

Resultados

Entre las caracteristicas demogrdficas y anatémicas
de los 32 pacientes incluidos en el estudio, puede
observarse en la tabla 1 la distribucién por afios.
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Tabla 1. Tabla 2.
DISTRIBUCION DE LOS PACIENTES SEGUN EL ANO DE DATOS DESCRIPTIVOS DELOSPACIENTES QUE SE
INTERVENCION INCLUYERONENELESTUDIO
Afo Frecuencia Porcentaje n Minimo Méximo  Media
2001 1 3,1 Tamado fistula 32 0 5 4,25
2002 2 6,3 Score inotrépicos 32 -6 126 24,00
2003 4 12,5 Horas de esternén abierto 32 0 264 56,31
2004 10 31,3 Horas de ventilacién mecdnica 32 0 960 153,78
2005 6 18,8 Tiempo de pinzamiento 31 22 91 60,32
2006 6 18,8 Tiempo de perfusién 31 95 310 192,00
2007 3 9,4 Tiempo de paro 30 4 91 60,13
Total 32 100,0
Tabla 3.
. . DISTRIBUCION DE LOS PACIENTES SEGUN LATECNICA
De acuerdo con los datos obtenidos, los pacientes QUIRURGICA
. . ' 7 . 0 -

p}Jeden describirse asf: género moscyllncl)59,4éy/feme- Frocusncia Porcentaje

nino 40,6%, edad promedio de la cirugia 14,7 dias. La Clasica > 375

media didmetro de la aorta ascendente fue 2,8 mm con Sano 20 62,5

un promedio entre 1,5 y 5 mm. El didmetro de aorta Total 32 100,0

transversa fue de 3,2 mm con un promedio de 2 a 6,2
mm. 14 pacientes presentaron atresia aérticay mitral, 11
atfresia aértica o mitral y 7 hipoplasia severa mitral o
aértica. Todos tenian perfusiéon coronaria y de aorta
ascendente por via retrégada a través del ductus.

Entre las variables prequirtrgicas se hallé: choque
cardiogénico en 9,4% (3 pacientes), ventilacién mecdéni-
caen37,5% (12 pacientes) y enterocolitis en uno (3,1%).
Ninguna de estas variables tuvo significancia estadistica
al relacionarlas con mortalidad.

Los tiempos de circulacién extracorpérea fueron: media
en perfusion de 192 minutos, pinzamiento adrtico de 60
minutosy paro circulatorio de 60 minutos. El 100% de los
pacientes salieron con esternén abierto. La mortalidad
en el quiréfano fue de 25%, que representd un total de
40% de los pacientes que fallecieron (Tabla 2). Con la
técnica cldsica se operaron 12 pacientes, de los cuales
11 tuvieron fistula No. 3,5 y uno fistula de 3 mm. En los
pacientes contécnica Sano, el tamafio de la fistula fue de
5 mm.

Segun la técnica quirdrgica se distribuyeron 12 pa-
cientes para la técnica clasica y 20 para la técnica Sano
(Tabla 3).

Tratamiento post-operatorio

En la UCIP se continto el tratamiento iniciado en el
quiréfano, con el objetivo de garantizar una buena
perfusiéon y mantener un gasto cardiaco adecuado. La
media de score de inotrépico fue de 24. Se sedaron con
midazolam y fentanilo y se relajaron con pancuronio

hasta cerrar el esternén con una media de 56 horas. Se
iniciaba el desmonte del ventilador sélo cuando los
pacientes tuvieran un solo inotrépico a dosis bajas, FiO,
< 40% con saturaciéon entre 75% y 85%, y balance
negativo. La media de ventilacién mecdnica fue de 153
horas.

La mortalidad en el grupo | fue de 83% y de 50% en
el ll, para una mortalidad global de 62% hasta 2006; en
2007 la mortalidad fue de 0% (Figura 1).

De los pacientes que fueron llevados a Norwood,
25% murieron en el quiréfano lo cual representa el 40%
de los pacientes que fallecieron.

Discusion

El tratamiento quirtrgico de los pacientes con diag-
nostico de sindrome de ventriculo izquierdo hipopldsico,
es motivo de preocupacién para los equipos médico-
quirtrgicos de centros cardiovasculares, dada su alta
morbimortalidad. Aunque muchos centros reportan una
disminucién en la mortalidad de estos pacientes, ésta ha
ido ligada a la mejoria en la técnica quirdrgica, el
entrenamiento del equipo multidisciplinario (cirujanos,
anestesidlogos, pediatras, cardiélogos, hemodinamistas
y grupo de apoyo) y la consecucién de ayuda tecnolé-
gica que permita realizar un soporte hemodindmico
posquirtrgico adecuado. Este hecho se relaciona en

parte con la introduccién de una modificacion de la
técnica clésica por la técnica Sano, en la que se hizo
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Figura 1. Mortalidad por afio de procedimiento.

sustitucion de la fistula por un tubo que conecta el
ventriculo derecho con la arteria pulmonar. Este cambio
en la técnica permite un crecimiento mds homogéneo de
la vasculatura pulmonar.

Desde el punto de vista fisiopatolégico, en los
pacientes con sindrome de ventriculo izquierdo
hipopldsico el flujo venoso pulmonar pasa a la auricula
derecha a través de una comunicacién interatrial don-
de se mezcla conla sangre venosa sistémica. Continda
hacia el ventriculo derecho y la arteria pulmonar y a
través de un conducto arterioso hacia la aorta descen-
dente y de manera retrégrada irriga a la aorta ascen-
dente y a las arterias coronarias. La gravedad y
presentacién clinica, dependerdn de la permeabili-
dad del conducto arterioso, la restriccién del flujo a
través de la comunicacién interatrial y del equilibrio
entre las resistencias sistémicas y pulmonares. En los
neonatos con sindrome de ventriculo izquierdo
hipoplésico, conforme se cierra el conducto arterioso
habré& menos flujo a través del circuito pulmonar pero
también de manera paralela a nivel sistémico, lo que
ocasiona hipoperfusién generalizada, que se presenta
en las primeras 72 horas de vida. El inicio temprano de
la sintomatologia en las primeras 24 horas de vida, se
explica por la presencia de foramen ovale o por
comunicacién interatrial restrictiva.

Uno de los principales avances con los que se cuenta
en la actualidad, es el diagnéstico fetal de esta cardio-
patia, lo cual permite mejorar los planes de manejo de
los recién nacidos y su sobrevida. El reconocimiento

observar que las estruc-

turas fetales cardiacas

pequefas, tienden a
hacerse aun mds pequefias segin avanzan los meses
de embarazo, situacién que se considera como la
historia natural de esta cardiopatia. Ademds, ésta
tiene multiples variaciones anatémicas y asociaciones
frecuentes con alteraciones genéticas y compromiso
de otros érganos, lo cual es vital al momento de
realizar la valoracién inicial y el diagnéstico
preoperatorio, para emitir un concepto sobre el pro-
néstico, independiente de la técnica a utilizar y el
grupo de cuidado posquirtrgico (10-12).

Segun datos de Allan y colaboradores, al realizar el
diagnéstico fetal temprano de sindrome de corazén
izquierdo hipopldsico, la mayoria de los padres escogen
interrumpir el embarazo luego de discutir las opciones y
el pronéstico. Sélo se encontré 42% de sobrevida en
pacientes que fueron sometidos a todas las etapas del
manejo quirdrgico, en contraste con una sobrevida de
70%, luego de ser sometidos al primer estadio de la
cirugia de Norwood, lo que hace claros los riesgos a
enfrentar para alcanzar el estadio final de este procedi-
miento quirdrgico (5, 6, 9, 13).

En nuestra serie, la mortalidad fue mds alta en el
grupo de pacientes a quienes se les realizé técnica clédsica
que técnica Sano, lo cual concuerda con los reportes de
otros centros. Ademds, el entrenamiento del equipo no
sélo quirdrgico sino multidisciplinario donde se incluye
personal de cuidado intensivo, cardiélogos y
hemodinamistas, permite mostrar que la curva de entre-
namiento del personal a cargo del paciente se relaciona
de forma directa con la morbimortalidad.
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Diferente a ofros autores, en nuestro estudio el tiempo
decirculacion extracorpérea entre los grupos de sobrevida
y mortalidad, no tuvo diferencia estadistica, siendo de
195,68 minutos en promedio para los pacientes que
fallecierony de 186,16 minutos para los que sobrevivie-
ron. Otro factor de riesgo para mortalidad descrito por
la literatura, es el cierre esternal primario como genera-
dor de sindrome de bajo gasto y compresién cardiaca.
Por este motivo, desde que se inicié este tipo de proce-
dimiento quirtrgico, a los pacientes del estudio se les
realizé cierre diferido al lograrse estabilidad hemodind-
mica, disminucién de soporte inotrépico, estabilidad
oximétrica con fracciones inspiradas de oxigeno bajas y
balance de liquidos negativo, momento que se conside-
r6 optimo para el cierre, lo cual en promedio ocurrié a
las 56 horas del evento quirtrgico.

En nuestro estudio, la presencia de factores
prequirirgicos como choque cardiogénico, tiempo de
ventilacién mecdnica y enterocolitis no constituyd un
factor estadistico significativo al momento de cruzar estas
variables con mortalidad.

De los pacientes sometidos a este procedimiento,
sobrevivieron doce y de éstos actualmente 58,3% se
encuentran en el estadio Il de Norwood y 8,3% en el Il .
El porcentaje restante estd a la espera de su segunda
cirugia. Hoy todos estdn en tratamiento con diuréticos y
vasodilatadores sistémicos, con clase funcional |.

Conclusiones

Elsindrome de ventriculo izquierdo hipopldsico es una
patologia de alta complejidad médica y quirdrgica que
genera gran preocupacién en todos los grupos quirtrgi-
cos de cardiopatias congénitas. Los avances actuales en
las técnicas de diagnéstico prenatal, manejo médico
multidisciplinario, intervencién hemodindmica y técnicas
quirtrgicas son prometedores para mejorar la sobrevida
de estos pacientes. Al presente se cuenta con tres opcio-
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nes de manejo: el transplante cardiaco -el cual se
dificulta en nuestro medio por la ardua consecucién de
donantes-, la cirugia de Norwood -la cual ha sido
implementada en nuestro servicio con un aumento en la
tasa de supervivencia en el ultimo afio- y el procedimien-
to hibrido como ¢ltima alternativa en pacientes con
factores de alto riesgo para cirugia de Norwood |.
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