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RESUMEN

Objetivos
Examinar la sobrevida, las causas de muerte, los factores de riesgo y la calidad de vida de
niños con hipoplasia de cavidades izquierdas (HCI) con reparación quirúrgica en tres esta-
dios: Norwood modificado, Glenn bidireccional y cirugía de Fontan.

Material y métodos
Entre junio de 1997 y marzo de 2003 se intervinieron 60 pacientes por HIC. Estadio I: 60
pacientes, edad promedio 23 días, peso 2,9 kg, 37 varones y 23 niñas. Se realizó anastomosis
subclaviopulmonar con prótesis de politetrafluoroetileno expandido (PTFE) de 3,5 mm en 46
pacientes y de 4 mm en 24. Tiempo promedio de circulación extracorpórea: 164 minutos y
paro circulatorio: 70 minutos. Estadio II: 14 pacientes, edad promedio 11 meses, peso 7,3 kg,
6 mujeres y 8 varones. Estadio III: 3 pacientes, edad promedio 42 meses, peso 15 kg.

Resultados
La sobrevida inmediata del estadio I fue del 60% y la muerte alejada del 21%. En el estadio II
hubo una muerte inmediata y ninguna alejada. El cateterismo cardíaco posprocedimiento de
Glenn mostró estenosis de rama pulmonar en 3 pacientes y coartación de la aorta en 3. En el
estadio III no se produjo ninguna muerte.

Conclusiones
La cirugía inicial debe ser precoz antes del desarrollo de hipertensión pulmonar. Para evitar
las muertes alejadas, la anastomosis de Glenn debe realizarse entre los 5 y los 6 meses. La
edad mayor de 30 días en el momento de la cirugía Norwood, la presencia de patología asocia-
da, una anastomosis de 4 mm, hiperlactacidemia y el peso menor de 2,5 kg se asociaron con
mayor mortalidad, aunque sólo esta última variable tuvo significación estadística.
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INTRODUCCIÓN

El desarrollo de una estrategia quirúrgica para el sín-
drome de hipoplasia de cavidades izquierdas (HCI)
(creada por William Norwood en 1980) cambió radi-
calmente el pronóstico de estos pacientes, que inde-
fectiblemente era fatal. La cirugía de Norwood (1) es
un tratamiento alternativo al trasplante cardíaco, el
cual está limitado por la carencia de donantes
neonatales. El síndrome de hipoplasia de cavidades
izquierdas comprende un conjunto de malformacio-
nes en el que el factor anatómico central, en la forma
más común de HCI, es la atresia o estenosis severa de
la válvula aórtica con hipoplasia de la aorta ascenden-

te, posible coartación de la aorta (CoAo) y atresia y/o
estenosis de la válvula mitral que trae aparejado un
desarrollo insuficiente del ventrículo izquierdo. Como
consecuencia, el neonato con HCI tiene una circula-
ción sistémica dependiente del ductus arterioso y
mezcla obligatoria de sangre venosa sistémica y venosa
pulmonar dentro de la aurícula derecha y el ventrículo
derecho (VD), el cual provee ambas circulaciones en
un modo paralelo. El ductus arterioso puede mante-
nerse permeable mediante la infusión de
prostaglandinas, mientras se estabiliza al neonato
hasta el momento de la cirugía. La clave en esta etapa
es lograr un equilibrio entre la circulación pulmonar
y la sistémica (QP/QS 1:1).
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La estrategia quirúrgica para esta condición consta
de tres etapas. El estadio I de cirugía de Norwood
modificada (2, 3) se realiza dentro de las primeras se-
manas de vida. Los principios quirúrgicos para esta eta-
pa son: 1) establecer una comunicación no obstructiva
entre el ventrículo sistémico y la aorta, para lo cual se
utiliza la arteria pulmonar proximal y se amplía el arco
aórtico, con mantenimiento de la perfusión coronaria a
través de la aorta ascendente, 2) crear una comunica-
ción interauricular no obstructiva (sin gradiente), 3)
mantener un flujo sanguíneo pulmonar adecuado con
una anastomosis sistémico-pulmonar (generalmente
arteria innominada-rama pulmonar derecha), de esta
manera se minimiza el volumen de sobrecarga
ventricular y se evitan los riesgos de hipertensión
pulmonar y 4) evitar la distorsión de la arteria pulmonar.
El paro circulatorio debe ser lo suficientemente corto
para garantizar una función de bomba capaz de tolerar
hipoxia y sobrecargas de volumen transitorias. La ines-
tabilidad hemodinámica posterior a esta cirugía está
condicionada por la imposibilidad de predecir el
hipoflujo o el hiperflujo pulmonar producido por la
anastomosis sistémico-pulmonar, combinado con la re-
acción inflamatoria de la circulación extracorpórea y el
paro circulatorio, que da por resultado una compleja
condición postoperatoria.

El estadio II, anastomosis cavopulmonar o Glenn
bidireccional, se utiliza como estadio intermedio en-
tre la cirugía de Norwood y la cirugía de Fontan y se
lleva a cabo entre el 5to y el 12mo mes de vida. La técni-
ca quirúrgica consiste en realizar con circulación
extracorpórea la unión de la vena cava superior con la
rama derecha de la arteria pulmonar en continuidad
con el resto del árbol pulmonar. El objetivo de realizar
esta cirugía en etapa temprana de la vida es reducir el
volumen de trabajo del único ventrículo y predecir un
Qp/Qs de aproximadamente 0,6-0,7 con saturación de
oxígeno en la aorta entre el 75% y el 85%. Al cerrar la
anastomosis sistemicopulmonar decrece el volumen de
trabajo del único ventrículo, lo cual es positivo en el
largo plazo sobre la válvula auriculoventricular única
y la función del miocardio. Los beneficios sobre la per-
fusión miocárdica también se evidencian por una pre-
sión diastólica sistémica mayor que evita el robo
coronario por la anastomosis. Éstas son las razones
por las cuales este tiempo quirúrgico, con
morbimortalidad muy baja, habitualmente estabiliza
al paciente.

La última etapa quirúrgica para los pacientes con
HCI, que se lleva a cabo alrededor de los 3 años, es la
cirugía de Fontan (2, 4) o derivación cavopulmonar
total. Esta técnica quirúrgica ha sufrido numerosas
modificaciones en los últimos años, de las cuales las
más ampliamente difundidas el túnel lateral y el tubo
extracardíaco. En ambas, un progreso para la dismi-
nución de la morbimortalidad ha sido la posibilidad
de la fenestración (5) de estos procedimientos, lo cual
alivia la hipertensión venosa severa, sobre todo en los
primeros días postoperatorios. El túnel lateral se rea-

liza con circulación extracorpórea (CEC), hipotermia
moderada y fibrilación ventricular, evitando el clampeo
aórtico. Se sutura un parche de politetrafluoroetileno
expandido (PTFE) alrededor del orificio de la vena cava
inferior y luego a lo largo de la pared lateral de la
aurícula derecha hacia el techo de ésta donde se inser-
ta la porción ventral de la confluencia de ambas ra-
mas pulmonares. Posteriormente se realiza un orifi-
cio de 4 mm de diámetro en la parte media del parche.
(5, 6)

Con estas tres cirugías se logra separar por com-
pleto las circulaciones sistémicas y pulmonares con
drenaje venoso sistémico pasando directamente por
los pulmones y el VD actuando como bomba sistémica.

Presentamos los resultados de nuestra estrategia
quirúrgica para HCI en el Hospital de Niños de La
Plata durante 6 años con un seguimiento de la cohorte
por el mismo período.

MATERIAL Y MÉTODOS

Entre junio de 1997 y marzo de 2003 se intervino quirúrgi-
camente por HIC una población de 60 neonatos en el Servicio
de Cirugía Cardiovascular del Hospital de Niños “Sor María
Ludovica” de La Plata. En este grupo de pacientes se realiza-
ron 77 cirugías, sin contar los cierres diferidos de esternotomía
e ingresos en asistencia circulatoria con oxigenación por mem-
brana (ECMO). Todos los pacientes incluidos en este estudio
tenían diagnóstico clínico y ecocardiográfico de HCI definida
como atresia o hipoplasia mitroaórtica y grado variable de de-
sarrollo del VI, con un VD como bomba sistémica. En esta
estrategia quirúrgica se incluyeron los pacientes con síndro-
me de Shone (comunicación interventricular, hipoplasia mitral
o válvula mitral en paracaídas, CoAo y/o hipoplasia de la aor-
ta transversa, con un volumen y dimensiones del VI que pre-
decían malos resultados para una corrección biventricular).
Las patologías asociadas con HCI fueron: CoAo (6 pacientes),
anomalía total del retorno venoso pulmonar (1 paciente),
subclavia retroesofágica (3 pacientes), interrupción del arco
aórtico (6 pacientes), sling de la arteria pulmonar (1 pacien-
te), doble sistema cava (4 pacientes).

Los datos que se consideraron en este estudio incluye-
ron sexo, edad y peso en el momento de cada una de las ciru-
gías, resultados para cada estadio quirúrgico en los que se
consideraron morbilidad, mortalidad, maduración y desarro-
llo de este grupo de pacientes.

El estadio I de Norwood modificado se realizó en los 60
neonatos; la edad promedio fue de 23 días, con un rango
entre 5-60 días, el peso promedio fue de 2,9 kg (rango 1,8-
3,9 kg); 37 eran de sexo masculino y 23 de sexo femenino. Se
utilizaron prótesis de politetrafluoroetileno expandido
(PTFE) para la anastomosis sistemicopulmonar de 3,5 mm
en 46 pacientes (77%) y de 4 mm en 14 pacientes (23%). El
tiempo promedio de CEC fue de 164 minutos y el tiempo
promedio de paro circulatorio fue de 70 minutos.

La técnica quirúrgica utilizada consistió en asegurar una
salida sistémica no obstructiva, con empleo de la arteria
pulmonar proximal y ampliación del arco aórtico, previa li-
gadura y sección del ductus arterioso, manteniendo la per-
fusión coronaria a través de la aorta ascendente; resección
del septum interauricular y realización de una anastomosis
entre la arteria innominada y la rama derecha de la arteria
pulmonar. (1, 7, 8) Todos los pacientes requirieron cierre
esternal diferido a las 48-72 horas posteriores a la cirugía.
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El término medio de asistencia respiratoria mecánica (ARM)
fue de 7 días y el tiempo de permanencia en la unidad de
cuidados intensivos fue de 15 días. El objetivo en el
postoperatorio fue mantener un QP/QS de 1. Este equilibrio
entre ambas circulaciones se logró con el manejo de los
parámetros de la asistencia respiratoria mecánica,
hipoventilando y con aporte mínimo de oxígeno cuando el
QP/QS era mayor de 1 o con hiperventilación y oxígeno al
100% cuando el QP/QS era menor de 1. (1, 9) Dos pacientes
requirieron ECMO durante 48 horas. Todos los pacientes
luego de la cirugía se evaluaron con control clínico,
ecocardiográfico y con centellografía pulmonar.

El estadio II se realizó en 14 pacientes, la edad promedio
fue de 11 meses, con un rango de entre 5 y 12 meses y el peso
promedio fue de 7,3 kg (6-11 kg), 6 eran mujeres y 8 varones.
En este estadio, la separación parcial entre la circulación
sistémica y pulmonar se efectuó mediante la unión de la vena
cava superior con la rama derecha de la arteria pulmonar en
continuidad con el resto del árbol pulmonar. La anastomosis
previa entre la arteria innominada y la arteria pulmonar se
ocluyó con un clip. Estos pacientes requirieron ARM durante
un promedio de 6 horas. El monitoreo de la presión en la
anastomosis cavopulmonar (Glenn) osciló entre 16 y 22 mm
Hg. La saturometría inmediata osciló entre 75% y 85%. En
un solo caso este valor fue inferior y requirió administración
de óxido nítrico durante 72 horas. La estadía en la unidad de
cuidados intensivos promedió las 18 horas y la estadía hospi-
talaria alcanzó una media de 7 días (4 a 10 días). En todos los
casos se registró hipertensión arterial transitoria acompaña-
da de bradicardia sinusal, que se resolvió durante las prime-
ras 48-72 horas posteriores a la cirugía.

Todos los pacientes tuvieron seguimiento con ecocar-
diografia, centellografía pulmonar y estudio hemodinámico.
La centellografía demostró un flujo preferencial hacia el pul-
món derecho.

El cateterismo posterior al procedimiento de Glenn y pre-
vio al tercer estadio quirúrgico mostró distorsión de la rama
izquierda de la arteria pulmonar en 3 pacientes (21%), CoAo
en 3 (21%), persistencia de vena hemiácigos izquierda con
disfunción parcial del Glenn en 1 y regurgitación leve a mo-
derada de la válvula auriculoventricular en 3 pacientes (21%).
Los parámetros hemodinámicos previos a la cirugía de Fontan
fueron tensión arterial media de 65 mm Hg promedio, pre-
sión en la arteria pulmonar de 16 mm Hg promedio, y satura-
ción de oxígeno con aire ambiental de 83% ± 5%.

La CoAo, presente en tres pacientes, se dilató con balón,
procedimiento que se demostró en todos los casos. (10) En
los tres pacientes con estenosis de rama pulmonar izquierda
se realizó con balón pero este procedimiento sólo fue eficaz
en un caso. (11)

El estadio III se efectuó en 3 pacientes, la edad prome-
dio fue de 42 meses y el peso promedio fue de 15 kg. En el
estadio III se completó la separación de la circulación
sistémica y pulmonar a través de la unión entre la vena cava
inferior y la arteria pulmonar, con la creación de un túnel
con prótesis de PTFE en la pared lateral de la aurícula dere-
cha. Se creó una fenestración de 4 mm de forma tal que el
aumento de la presión en el lado derecho se pudiera
descomprimir en el circuito sistémico. (5, 6, 12) El túnel la-
teral se realizó con CEC, hipotermia moderada y fibrilación
ventricular evitando el clampeo aórtico.

Durante el procedimiento quirúrgico en un caso se efec-
tuó la ampliación de la rama izquierda de la arteria pulmonar
estenótica con parche de homoinjerto.

Los pacientes requirieron 12 horas de ARM. Como com-
plicación en el postoperatorio los pacientes presentaron de-
rrame pleural unilateral que prolongaron el tiempo de esta-
día de los drenajes pleurales por 4 días.

El seguimiento postoperatorio incluyó evaluación clíni-
ca, ECG, ecocardiografía y centellografía pulmonar.

RESULTADOS

La sobrevida después del primer estadio fue del 60%
(36/60). De las 24 muertes ocurridas en la terapia in-
tensiva, (9) 8 ocurrieron secundariamente a un pobre
volumen minuto cardíaco a pesar de un apoyo máxi-
mo de inotrópicos, 7 estuvieron asociados con hiperten-
sión pulmonar irreversible, 5 por hiperfunción de la
anastomosis y 4 por sepsis. El nivel promedio de lactato
(13, 14) en sangre de los no sobrevivientes fue de 14,7
mmol/L (Figura 1).

De los 60 pacientes, 12 se operaron más allá del
primer mes de vida. En este subgrupo se registraron
8 muertes en el postoperatorio inmediato, asociadas
con hipertensión pulmonar y 4 fallecimientos aleja-
dos se debieron a muerte súbita domiciliaria.

Ocho pacientes presentaron un peso menor de 2,5
kg. En este grupo se registraron 7 muertes inmedia-
tas y una muerte alejada.

El tamaño de la aorta menor de 2,5 mm estuvo
presente en 14 pacientes, entre los que se registraron
9 muertes.

Se utilizó PTFE de 4 mm en 14 pacientes (23%),
con 5 muertes inmediatas y 6 alejadas. En pacien-
tes con patología asociada se produjeron 14 falleci-
mientos.

En el estadio I se registraron 13 muertes alejadas
(13/60). El 85% de estos fallecimientos ocurrieron luego
de los 4 meses del alta hospitalaria. En un paciente la
muerte se produjo durante un estudio hemodinámico
terapéutico para dilatar estenosis de la neoaorta. Un
paciente con síndrome de DiGeorge falleció luego de
ser inoculado con vacunas de virus vivos, un paciente
falleció una semana previa al procedimiento de Glenn
por sepsis debida a Klebsiella pneumoniae. El resto
fueron muertes súbitas domiciliarias de causa desco-
nocida.

La sobrevida luego del segundo estadio quirúrgico
fue de 13 pacientes (92%). El único fallecido en esta
serie presentó sepsis por estafilococo en el postopera-
torio inmediato. No se registraron muertes alejadas
en este grupo. Los pacientes requirieron un promedio
de 6 horas de ARM. El tiempo promedio de estadía
hospitalaria fue de 5 días.

La sobrevida luego del tercer estadio quirúrgico fue
del 100%. El tiempo medio de ARM para este estadio
fue de 12 horas. y el tiempo medio de estadía en tera-
pia intensiva fue de 7 días (Figura 2).

Posterior a la cirugía de Fontan un paciente desa-
rrolló arritmia (15) de baja frecuencia, asintomática,
que revirtió espontáneamente sin requerimiento de
colocación de marcapasos definitivo. Los tres pacientes
de este grupo presentaron derrame pleural unilateral,
que revirtió con restricción hídrica y dieta, el cual pro-
longó el tiempo de permanencia de los drenajes (4 días
postoperatorios). Un paciente presentó paresia
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diafragmática derecha que revirtió en forma espontá-
nea a las 48 horas del postoperatorio. El seguimiento
luego de la cirugía de Fontan fue de 21 meses (Figura 3).

En el grupo de pacientes sobrevivientes de esta
serie encontramos tres pacientes con deterioro neuro-
lógico de grado variable: (16) en 1 caso hemiparesia

facio-braquio-crural izquierda asociada con lesión
isquémica frontoparietal derecha y 2 pacientes con
grado madurativo menor al correspondiente para la
edad. El resto de los niños tienen un grado de desa-
rrollo físico-psíquico que les permite llevar una vida
normal teniendo una escolaridad acorde con la edad.
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Fig. 2. Resultados de 60 pacientes
con HCI sometidos a tres estadios
quirúrgicos.
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9 en espera de Glenn 14 Glenn

1 muerto 13 sobrevivientes

3 Fontan 11 en espera
de Fontan
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CONCLUSIONES

La estrategia quirúrgica actual para la HCI provee una
paliación efectiva en este grupo de pacientes y es una
alternativa al trasplante cardíaco en la etapa neonatal.
Previo al desarrollo de nuestro programa, esta patolo-
gía era letal en el 100% de los casos. Nuestros datos
muestran una sobrevida global del 36%. La mortalidad
más significativa ocurre durante el primer estadio qui-
rúrgico en el postoperatorio inmediato (40%). Una mor-
talidad elevada ocurre en el postoperatorio alejado
(21%), pero la mayoría de las muertes (85%) ocurren
más allá de los 4 meses de vida. La segunda etapa qui-
rúrgica debe adelantarse a los 4 meses; de esta manera
se evita la inestabilidad hemodinámica que provoca la
anastomosis sistemicopulmonar, ya que luego de la ci-
rugía del Glenn la hemodinamia es más estable. Los
datos obtenidos en esta presentación muestran una
mortalidad mayor en los pacientes con más de 1 mes de
vida en el momento de la cirugía de Norwood, patolo-
gía asociada, aorta menor de 2,5 mm, la utilización de
una prótesis de PTFE de 4 mm y un peso menor de 2,5
kg, aunque sólo esta última variable mostró significa-
ción estadística (p = 0,031, chi2 = 4,6).

SUMMARY

Hypoplastic left heart syndrome: a 6 year follow-up
study at the cardiac surgery unit, Hospital de Niños de
La Plata

Aims
This study was designed to assess survival rate, causes of
death, risk factors and quality of life of children with hypo-
plastic left heart syndrome (HLHS) who underwent three-
stage surgical repair: modified Norwood operation, bi-direc-
tional Glenn and Fontan surgery.

Research design and methods
Sixty HLHS patients were operated between June 1997 and
March 2003. Stage I included 60 patients, average age 23
days, average weight 2.9 kg., 37 males, 23 females.  A 3.5-
mm polytetrafluorethylene (PTFE) shunt was performed in
46 patients and a 4-mm PTFE in 14. By-pass average time
was 164 minutes and average circulatory arrest time was 70
minutes. Stage II comprised 14 patients, average age 11
months, average weight 7.3 kg, 8 males, 6 females. Stage III
included 3 patients, average age 42 months, average weight
15 kg.

Results
Early survival rate after stage I was 60% and long-term
mortality was 21%. In the Glenn group there was one early
death and no long-term deaths. Cardiac catheterization
showed pulmonary artery branch stenosis in three cases and
aortic coartation in three patients. There were no deaths in
stage III group.

Conclusions
Initial surgery should be performed as soon as possible, be-
fore pulmonary hypertension is established. In order to avoid
long-term mortality, Glenn surgery should be performed
between 5 and 6 months after the first surgical procedure.

Variables such as: age over 30 days at the moment of Norwood
procedure, associated pathology, a 4-mm PTFE shunt,
hyperlactacidemia and weight under 2.5 kg were associated
with higher mortality, although only the last variable showed
statistical significance.

Key words: Left cavity hypoplasia - Hypoplastic left heart
syndrome - Norwood - Fontan - Pulmonary-bicava
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