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Resumen

El sindrome de hipoplasia del corazén izquierdo
(SHCI) es una cardiopatia congénita compleja que
representa el 7% del total de las cardiopatias
congénitas y el 95% de los pacientes fallecen en el
primer mes de vida si no se efectua un tratamiento
médico—quirdrgico paliativo.

Se presenta la evolucién de tres casos clinicos en el
postoperatorio alejado. Todos se presentaron como
cardiopatias ductus dependientes del recién nacido
requiriendo del aporte de prostaglandinas. Un
paciente asoci6 una coartacion de aorta severa. Otro
asocid una interrupcion del arco aodrtico tipo A.

En un caso se efectud cirugia de Norwood modificada
y en los dos casos restantes se efectud cirugia de
Norwood modificada con técnica de Sano, con la
correccién quirtrgica correspondiente de la
coartacion de aorta y de la interrupcion del arco
adrtico respectivamente.

El seguimiento de los pacientes demostré acentuacion
de la hipoxemia. En el primer paciente se comprueba
la permeabilidad de la fistula con ramas pulmonares
hipoplasicas y falla de la contractilidad del ventriculo
sistémico, se realiza la cirugia de Glenn con buena
respuesta.

En el segundo paciente se comprueba estenosis
proximal y distal del tubo ventriculo derecho-arteria
pulmonar realizandose angioplastia con catéter balon
y posteriormente cirugia de Glenn, con buena
evolucién inicial y posterior hipoxemia progresiva,
identificandose colaterales aortopulmonares hacia el
pulmén derecho que se embolizan con coils, con
buena evolucién, saturaciones por encima de 85%,
buena funcion del ventriculo tnico y recuperacion
ponderal.

En el tercer paciente se detecta estenosis proximal del
tubo protésico realizandose una angioplastia con
baldn y por persistir con hipoxemia se realiza cirugia
de Glenn con buena evolucién.

Conclusiones: El esfuerzo de un equipo
multidisciplinario ha permitido la sobrevida de estos
pacientes portadores de una compleja y letal
cardiopatia congénita, hasta completar la segunda
etapa de cirugia de Norwood.
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Summary

Introduccion

Hypoplastic Left Heart Syndrome (HLHS) is a complex
congenital heart malformation that represents 7% of all
congenital heart defects. Without any palliative surgical
treatment, 95% die in the first month of life. The
evolution of three clinical cases is presented.

The cases reported are newborns with ductus
dependent heart disease that required prostaglandin
infusion; one patient associated severe aortic
coarctation and another patient type A aortic arch
interruption. A modified Norwood procedure was
performed in one case and a Sano procedure in the
other two, together with surgical correction of
associated damage.

Follow-up showed evidence of increasing hypoxemia.
The first patient had fistula permeability with
hypoplastic pulmonary branch stenosis and deficient
contractility of the systemic ventricle. A Glenn
procedure was succesfully performed.

In the second patient, the existence of proximal and
distal stenosis of the tube between the right ventricle
and pulmonary artery was demonstrated, so a balloon
catheter angioplasty followed by Glenn surgery was
performed, with good evolution at the beginning but
progressive hypoxemia. Coil embolism was performed
after noticing aortopulmonary collaterals linked to the
right lung, with a good result, saturation levels over
85%, good single ventricle function and weight
recovery. In the third patient, prosthetic tube proximal
stenosis was confirmed which lead to balloon
angioplasty and later to Glenn surgery due to
hypoxemia, with good result.

Conclusions: the effort of a multidisciplinary team
made possible these patients survival who suffered a
complex and lethal congenital heart defect, until the
second stage of the Norwood procedure could be
performed.

Key words: HYPOPLASTIC LEFT HEART SYNDROME-surgery
HEART BYPASS, RIGHT
CARDIAC SURGICAL PROCEDURES
HEART DEFECTS, CONGENITAL

El sindrome de hipoplasia del corazén izquierdo
(SHCI) es un conjunto de malformaciones cardiacas ca-
racterizadas por diversos grados de insuficiente desa-
rrollo de las estructuras del corazoén izquierdo y la aorta.
En su forma mas grave se caracteriza por atresia mitro-
aortica e hipoplasia de la aorta ascendente, recibiendo la
denominacion de sindrome de ventriculo izquierdo hi-
poplasico (SVIH) (figura 1).

Esla cuarta lesion mas comtin en el periodo neonatal
y representa el 25% de las muertes en la primera semana
de vida de no mediar tratamiento quirargico V.

La operacion de Norwood es un complejo procedi-
miento quirurgico creado por William Norwood en
1980 @ como primer estadio de la correccion de esta en-
fermedad, consiste en mantener como ventriculo sisté-
mico al ventriculo derecho, utilizar el tronco pulmonar
(que se separa de sus ramas) para reconstruir la aorta as-
cendente y otorgar flujo pulmonar a través de la creacion
de una fistula entre la circulacion sistémica y la circula-
cion pulmonar (anastomosis de Blalock), adoptandose
ultimamente una variante (en lugar del Blalock) que
consiste en unir el ventriculo derecho con las arterias
pulmonares mediante un tubo protésico-variedad de Sa-
no (figuras 2 y 3).

Los principios quirurgicos consisten pues en obtener
una comunicacion permanente, no obstructiva, entre el
ventriculo unico derecho y la aorta, limitar el flujo sisté-
mico pulmonar sin distorsionar su arquitectura y aliviar
la obstruccion venosa pulmonar con una amplia atrio-
septostomia (figura 4) @

La evolucion después del primer estadio sigue sien-
do grave a la espera de la correccion fisiologica que es el
bypass parcial del ventriculo derecho (Glenn bidireccio-
nal) que comprende la anastomosis entre la vena cava
superior derecha o eventualmente izquierda y la rama
correspondiente de la arteria pulmonar (figuras 5y 6) y
aun antes de completar la cirugia de Fontan que implica
la tunelizacion desde la vena cava inferior hasta la arte-
ria pulmonar sea por via intra o extraauricular.

Hemos elaborado un programa médico-quirtrgico
tendiente a resolver esta patologia letal en el Uruguay
que prevee, ademas, el seguimiento entre los estadios,
con controles seriados ambulatorios de saturacion arte-
rial sistémica de oxigeno y curva ponderal para planifi-
car las opciones quirdrgicas subsiguientes.

Material y método

Se presentan los tres primeros pacientes portadores de
SVIH que ingresan a las pocas horas de nacidos al Insti-
tuto de Cardiologia Infantil con el diagnostico de car-
diopatia congénita grave ductus dependiente y sobrevi-
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Figura 1. Corte esquematico de un sindrome de ventriculo
izquierdo hipoplasico, mostrando auricula derecha (AD),
ventriculo derecho (VD), auricula izquierda (Al), ventriculo
izquierdo (VI), arteria pulmonar (AP), aorta (AO).

Figura 2. Esquema de una reconstruccion quirdrgica
segun técnica de Norwood clésico. Neo Ao: neo aorta;
APRI: arteria pulmonar rama izquierda; APRD: arteria
pulmonar rama derecha.

ven a las dos primeras etapas de correccion quirurgica
de esta entidad.

Caso clinico 1

Sexo femenino, madre diabética insulino-dependiente,
peso al nacer 4.720 g, APGAR 5/8. Sindrome de difi-
cultad respiratoria temprana y cianosis. Ingresa a las 10
horas de vida con diagnostico de SVIH con severa coar-
tacion de aorta preductal, iniciando goteo de prosta-
glandinas El, se estabiliza hemodinamicamente.

Alos 12 dias de vida se realiza con circulacion extra-
corporea, hipotermia profunda y perfusion cerebral se-
lectiva, cirugia de Norwood modificada: conexion del
tronco pulmonar con el arco adrtico, correccion de la
coartacion y fistula sistémico pulmonar (Blalock).

A los 7 meses se realiza cirugia de Glenn (anastomo-
sis cavopulmonar bidireccional o bypass parcial del
ventriculo derecho).

Caso clinico 2

Sexo masculino, peso al nacer 3.890 g, APGAR 8§/9.

Ingresa con diagnostico de SVIH en shock cardioge-
nico a las 14 horas de vida, es tratado con inotrépicos y
prostaglandinas E1, con estabilizacion hemodinamica.

Alos 12 dias de vida se realiza con circulacion extra-
corporea, hipotermia profunda y perfusion cerebral se-
lectiva cirugia de Norwood modificada: conexion del
tronco pulmonar con el arco aortico y fistula entre el
ventriculo derecho y la confluencia de las ramas pulmo-
nares (VD-AP) técnica de Sano.

Neo Ao

Figura 3. Esquema de una reconstruccion quirdrgica
segun técnica de Norwood-Sano. Neo Ao: neo aorta;
APRI: arteria pulmonar rama izquierda; APRD: arteria
pulmonar rama derecha; Tubo VD-AP: tubo de conexion
ventriculo derecho-arteria pulmonar; VCS: vena cava
superior.

A los dos meses el estudio hemodindmico comprue-
ba estenosis proximal y distal del tubo VD-AP realizén-
dose angioplastia con catéter balon.

A los cuatro meses derivacion cavopulmonar bidi-



Dres. Jorge Tambasco, Pedro Chiesa, Beatriz Ceruti y colaboradores « 137

_._}.J v

L

Tub 0

Figura 4. a) Angiocardiografia del ventriculo derecho (VD) en proyeccion lateral. Tubo VD-AP: tubo de conexion
ventriculo derecho-arteria pulmonar; Ao: aorta; AP: arteria pulmonar. b) Angiocardiografia del tubo de conexién

ventriculo derecho-arteria pulmonar en proyeccion lateral.

Figura 5. Esquema de la primera etapa de
anastomosis cavopulmonar en ventriculo izquierdo
hipoplasico. AD: auricula derecha; VD: ventriculo
derecho; VCS: vena cava superior; tubo VD-AP: tubo de
conexion ventriculo derecho-arteria pulmonar
seccionado. Neo Ao: neo aorta.

reccional (Glenn), y posterior embolizacion de colatera-
les aortopulmonares con coils (figuras 7, 8, 9 y 10).

Caso clinico 3

Sexo masculino, peso al nacer 3.500 g, ingresa con bue-

Figura 6. Angiograffa en proyeccion postero-anterior
de vena cava superior (VCS) en anastomosis
cavopulmonar bidireccional. APRD: arteria pulmonar
rama derecha; APRI: arteria pulmonar rama izquierda.

na situacion hemodinamica, se sospecha la presencia de
cardiopatia ductus dependiente y es tratado con prosta-
glandinas E1, se comprueba la presencia de SVIH con
interrupcion del arco aortico tipo A.

Alos 13 dias de vida se realiza con circulacion extra-
corporea, hipotermia profunda y perfusion cerebral se-
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Figura 7. a) Angiograffa de vena cava superior derecha (VCSD) en proyeccion postero-anterior. TVI: tronco venoso
innominado; VCI: vena cava izquierda. La flecha doble sefala el sitio de las arterias pulmonares no visualizadas por
presentar flujo centripeto. b) Misma imagen anterior con el catéter avanzado en la arteria pulmonar rama izquierda
(APRI). La flecha doble indica el origen de la arteria pulmonar rama derecha. ¢) Misma imagen anterior con el catéter
avanzado en la arteria pulmonar rama derecha (APRD). La flecha doble indica el flujo centripeto en dicha arteria.

lectiva cirugia de Norwood: conexion del tronco pulmo-
nar con la aorta ascendente y reparacion de la continui-
dad adrtica, fistula entre ventriculo derecho y ramas pul-
monares (técnica de Sano).

Se reestudia al mes en hemodinamia comprobando-
se estenosis proximal del tubo protésico por lo que se
efectua angioplastia con balon.

A los tres meses mantiene episodios de caida de la
saturacion por lo cual se decide realizar anastomosis ca-
vopulmonar bidireccional (Glenn).

Resultados

En los tres casos la cirugia fue bien tolerada, con un pro-
medio de internacion luego de la primera intervencion
de 18 a 48 dias. El primer caso evoluciond con signos de
hipertension arterial pulmonar que requirié 6xido nitri-

co (NO) con buena evolucidn sin gradiente residual sig-
nificativo entre aorta ascendente y aorta descendente y
alta con saturacion arterial sistémica de oxigeno del
70%. A los siete meses de edad se comprueba severa hi-
poxemia (55% de saturacion) constatando en hemodi-
namia la presencia de fistula permeable con ramas pul-
monares hipoplasicas (indice de Nakata de 96) con falla
de la contractilidad del ventriculo sistémico. La cirugia
de derivacion cavopulmonar es bien tolerada estando
actualmente asintomatica, con saturaciones por encima
del 85%, con recuperacion de la curva ponderal y con
buena funcion del ventriculo sistémico.

Al segundo paciente se le otorg6 el alta con satura-
cion de 85%, el seguimiento mostrd a los 2 meses hipo-
xemia marcada, comprobandose estenosis proximal y
distal en las uniones tubo — ventriculo derecho y tubo —
arterias pulmonares, efectuandose angioplastia con ca-
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Figura 8. a) Aortografia en proyeccion pdstero-anterior (Ao). Las flechas indican las multiples colaterales

aortopulmonares. b) Angiograffa pulmonar en proyeccion pdstero-anterior mostrando las arterias pulmonares
derecha e izquierda (APRD y APRI). Las flechas dobles indican la posicién de los coils utilizados para la

embolizacién de las primeras colaterales.

téter balon de las mismas, posteriormente se realiza la
cirugia de derivacion cavopulmonar bidireccional con
buena evolucion inicial. A los seis meses de edad pre-
senta marcada y progresiva caida de la saturacion, sien-
do reestudiado identificando gran cantidad de colatera-
les desde la aorta hacia la arteria pulmonar rama dere-
chacon flujo centripeto por la misma las cuales son em-
bolizadas con coils, quedando con flujo cavopulmonar
centrifugo y saturaciones por encima del 85%, buena
funcioén del ventriculo inico y recuperacion ponderal.

Al tercer paciente se le otorgd el alta con saturacio-
nes por encima del 75%, sin gradiente residual significa-
tivo entre aorta ascendente y aorta descendente, en el se-
guimiento se constata desaturacion arterial progresiva y
curva ponderal en descenso, comprobandose estenosis
moderada en la union tubo—ventriculo derecho sobre la
cual se realiza angioplastia con balon y posterior anasto-
mosis cavopulmonar bidireccional otorgandosele el alta
con saturacion por encima del 80%, buena funcion ven-
tricular y curva ponderal en ascenso.

Discusion

La primera descripcion de esta patologia se remonta al
afio 1952 realizada por Lev @ y la denominacién de sin-
drome de hipoplasia del corazén izquierdo surge de Na-
das, Noonan y Bardeleben @),

El SVIH es una malformacion congénita que cons-
tituye una de las formas mas graves de corazon univen-

tricular. Se presenta con atresia o estenosis de la valvu-
la aortica, hipoplasia de la aorta ascendente, que puede
ser muy pequeia (2 mm) pero suficiente para propor-
cionar la circulacion coronaria, coartacion de aorta y
atresia o estenosis de la valvula mitral, que trae apare-
jado un desarrollo insuficiente de la auricula y del ven-
triculo izquierdos.

El neonato se presenta con una circulacion sistémica
dependiente del ductus arterioso y mezcla la sangre ve-
nosa pulmonar y sistémica obligatoriamente en la auri-
cula derecha ®. Es el ventriculo derecho el encargado de
mantener ambas circulaciones en paralelo. Es funda-
mental la instalacion lo mas temprana posible de prosta-
glandinas para mantener un ductus permeable o reabrir-
lo si el paciente esta en shock, siempre a las dosis mini-
mas efectivas 7).

En general se trata de recién nacidos de término con
buen peso, el diagndstico ecografico prenatal, que puede
hacerse desde la vigésima semana de gestacion, es un apor-
te relevante en la estrategia del manejo de estos niflos, per-
mitiendo planificar adecuadamente el nacimiento, instalar
las medidas tendientes a su estabilizacion, incluido la infu-
sion de prostaglandinas y evitar el deterioro hemodinami-
co con lo que se favorece la conducta quirtirgica posterior.

Cabe mencionar que esta cardiopatia puede pasar sin
diagndstico inicial y el paciente debutar con shock car-
diogénico por cierre del ductus, lo que puede ensombre-
cer el prondstico vital.
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Figura 9. a, b y ¢) Angiografia selectiva en proyeccion postero-anterior de las colaterales aortopulmonares
sefalizadas por las flechas dobles. Las flechas simples indican la visualizacion de la arteria pulmonar rama derecha
desde la angiografia selectiva de las colaterales.

Frente al diagndstico de SVIH existen para el equipo
medico-quirurgico tratante dos alternativas: abstenerse
de actuar (opcion de algunos centros donde la alta tasa
de mortalidad desestima intentar una terapéutica) o brin-
dar una terapéutica médico-quirurgica ya sea el tras-
plante cardiaco (dificultado por la falta de donantes y
por las complicaciones inherentes a la medicacién in-
munosupresora en niflos) o la correccion fisiologica cu-
yaprimera etapa es el Norwood modificado, que implica
un largo y azaroso camino a recorrer.

Nuestra estrategia es involucrar a los padres activa-
mente acerca del manejo de estos pacientes, sus riesgos,
su mortalidad y la posibilidad de escoger entre estas so-
luciones.

El tratamiento preoperatorio racional se basa en el
conocimiento de la fisiopatologia univentricular, siendo

la clave de esta etapa el lograr un equilibrio entre la cir-
culacion pulmonary la sistémica (relacion QP/QS 1:1).

Si la inestabilidad hemodinamica de este primer es-
tadio puede minimizarse, la evolucion global mejora
sustancialmente.

La mortalidad para este procedimiento ha variado
desde las series iniciales que era del 40% a las actuales
que muestran una supervivencia del 89% ® En nuestro
servicio, y gracias al trabajo en equipo, adoptando un es-
tricto protocolo de manejo pre, intra y postoperatorio pa-
samos de una mortalidad del 100% a una sobrevida del
60% en el momento actual.

Los factores de riesgo mas frecuentes son el bajo pe-
so al nacer, la atresia adrtica, la hipoplasia marcada de la
aorta ascendente, el compromiso de la funcidn ventricu-
lar derecha y la insuficiencia tricuspidea severa .

La cirugia de Norwood modificada 1!V se realiza
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Figura 10. Angiograffa del tronco venoso innominado
(TVI) en proyeccion péstero-anterior. VCSD: vena cava
superior; VCI: vena cava izquierda; APRD: arteria
pulmonar rama derecha; APRI: arteria pulmonar rama
izquierda. Las flechas dobles indican la posicion de los
coils utilizados para embolizar la totalidad de las
colaterales.

dentro de las primeras semanas de vida. Los principios
quirtrgicos para esta etapa son:

1. Establecer una comunicacion no obstructiva entre el
ventriculo sistémico y la aorta, para lo cual se utiliza
la arteria pulmonar proximal y se amplia el arco aor-
tico, con mantenimiento de la perfusion coronaria
retrograda a través de la aorta ascendente.

Crear una comunicacion interauricular amplia.
3. Mantener un flujo sanguineo pulmonar adecuado.

El transporte desde la unidad intensiva hasta el ini-
cio de la circulacion extracorpérea es un periodo de
inestabilidad que debemos prever y minimizar, con una
meticulosa coordinacion entre el médico de launidad de
reanimacion, el anestesista y el equipo quirtrgico.

Los cirujanos disponen de varias alternativas que
pueden aplicarse frente a las diferentes presentaciones
de este complejo espectro. Actualmente la reconstruc-
cion de la neoarta con un homoinjerto criopreservado
(completo o parcial) de arteria pulmonar es el indicado
para ofrecer los mejores resultados con relacion a la me-
nor incidencia de recoartacion y de distorsion de la aorta
nativa con el compromiso de la circulacion coronaria o
de la valvula pulmonar. La evolucion a largo plazo nos
demostrard si esto es valido (no debemos olvidar la posi-
bilidad de calcificaciones del homoinjerto en el futuro).

Sin embargo estas diferencias no son claras y es lici-
to inclinarse por la técnica con la que el equipo quirtrgi-
. (o 12,13
co se sienta mas comodo ">,

El empleo de circulacion extracorpdrea con hipotermia
profunda y perfusion cerebral selectiva como muestra nuestra
casuistica constituye un interesante aporte en los tlltimos afios,
disminuye el tiempo de isquemia cerebral (17 y creemos que
es mas efectiva que el paro circulatorio. La circulacion pulmo-
nar es mantenida por una fistula creada por el cirujano desde la
circulacion sistémica. En el primer caso se realizo una fistula
entre el tronco braquiocefalico y la rama derecha de la arteria
pulmonar, en los dos siguientes se efectud entre el ventriculo
derecho y las ambas ramas de la arteria pulmonar.

El uso de este tltimo tipo de shunt, primero realizado
por Norwood y luego reintroducido por Imoto y actual-
mente por Sano 12 1o hemos adoptado por considerar que
presenta beneficios hemodinamicos, contribuye a facilitar
el manejo intra y postoperatorio inmediato debido a que el
balance entre ambas circulaciones deja de ser critico 1319,
no requiere manipulaciones en las resistencias vasculares
pulmonares o sistémicas, mantiene una presion de fin de
diastole mayor lo que produce un mejor impacto en la per-
fusion coronaria y ademas aumenta el crecimiento de las
ramas pulmonares lo que favoreceria los estadios quirtirgi-
cos posteriores (D

Sabemos que la evolucion después del primer estadio si-
gue siendo grave a la espera de la correccion fisiologica que
es el bypass parcial del ventriculo derecho (Glenn bidirec-
cional) y aun antes de completar la cirugia de Fontan G1316)

El cateterismo cardiaco es de capital importancia en el
seguimiento y con vistas a la correccion fisioldgica defini-
tiva, en donde valoramos la funcion ventricular, la regurgi-
tacion tricuspidea, las lesiones residuales del arco aortico,
la anatomia de las arterias pulmonares y las resistencias ar-
teriolares pulmonares.

Frente a una progresiva desaturacion el cateterismo
cardiaco esta indicado en forma temprana, siendo nuestra
estrategia la realizacion de angioplastia del tubo o de las ra-
mas de la arteria pulmonar y continfia igual con balones
con o sin uso de stents. En caso de que este procedimiento
no sea efectivo se indica la realizacion de la anastomosis
cavopulmonar bidireccional aun en etapas mas tempra-
nas que las habituales (%i8)

Nuestro programa prevé el seguimiento con control
del estado clinico, saturacién y curva ponderal en forma
ambulatoria para detectar la oportunidad quirurgica sub-
siguiente.

El éxito de este seguimiento tiene como baluarte fun-
damental la participacion activa de la familia. Estos ni-
flos tienen una estadia prolongada en la unidad de cuida-
dos intensivos y sus padres se familiarizan con el control
y logran realizar un estricto y satisfactorio seguimiento
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controlando estrictamente la saturacion y las variacio-
nes en la curva ponderal (1920,

Hasta el presente nuestros tres casos han cumplido la se-
gunda etapa de la cirugia de Norwood, estando asintomaticos
en el momento actual, con excelente curva ponderal y satura-
cion arterial sistémica de oxigeno dentro de limites considera-
dos habituales para este tipo de estadios, se esta a la espera de
completar la tercera etapa de acuerdo a las normas internacio-
nales y a la evolucion de cada paciente en particular.

Conclusiones

En lo referente al SVIH cabe, una vez mas, la aseveracion
de que el primer y fundamental factor a tener presente para
determinar la sobrevida del paciente y su calidad de vida
es el diagnostico temprano de la entidad, lo que determina
que el paciente no entre en shock, permanezca con una
mejor situacion hemodinamica y con mayores posibilida-
des de éxito para el tratamiento instituido.

Frente a esta letal patologia existen, para el equipo
médico-quirurgico tratante, dos alternativas: abstenerse
de actuar o brindar una terapéutica médico-quirurgica,
ya sea el trasplante cardiaco o la correccion fisiologica
cuya primera etapa es el Norwood modificado.

Nuestra estrategia es involucrar activamente a los
padres acerca del manejo de estos pacientes, interesarlos
en sus riesgos, su mortalidad y la posibilidad de escoger
entre estas soluciones.

Este programa esta cimentado en un correcto manejo
preoperatorio, una estrategia reconstructiva optima (se-
gun el estado del conocimiento cardioldgico pediatrico
actual) y un adecuado seguimiento de estos pacientes.

Con estos primeros resultados exitosos podemos
aseverar que tenemos los medios para lograr la sobrevi-
da de los mismos y que el trabajo de un equipo multidis-
ciplinario contribuye al progreso de la cirugia cardiaca
pediatrica en nuestro pais.
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