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Cardiologfa pedidtrica

Segundo estadio quirtrgico en la hipoplasia de
cavidades izquierdas, un paso hacia la estabilizacion
hemodinamica

CARLOS A. ANTELO, CLAUDIA PEDRAZA, SILVANA BENCINI, FERNANDO ANTELO

RESUMEN

Objetivo

El propésito del presente trabajo es el de demostrar la importancia de la cirugia de Glennen|a
estabilidad hemodindmica de pacientes con hipoplasia del corazén izquierdo (CIH) operados
con técnica de Norwood modificada y de este modo evitar la muerte sibita.

Material y métodos

Se efectud un andlisis retrospectivo de 34 pacientes (14 mujeres y 20 varones) con diagnéstico
de CIH de los cuales 32 fueron operados con técnica de Norwood modificada. La edad prome-
dio fue de 20 dias y el peso promedio de 2,800 kg. De los sobrevivientes de esta primera etapa,
11 fueron tratados con Glenn bidireccional, 6 mujeres y 5 varones, con edad promedio de 11
meses y peso promedio de 7,300 kg. De los 32 pacientes sometidos al procedimiento de Norwood
12 fallecieron en el posoperatorio inmediato (dentro del primer mes) y 7 en el posoperatorio
alejado. De los 11 pacientes con cirugia de Glenn se registr6 un fallecimiento inmediato por
sepsis. En el seguimiento alejado, de los enfermos con operacién de Glenn (entre 3 y 41 meses)
]a mortalidad fue del 0%, mientras que en el estadio pre-Glenn la mortalidad global fue del
31%. Diversos factores concurren para la inestabilidad circulatoria de los pacientes con CIH
tanto en el preoperatorio como en el posoperatorio inmediato y alejado del primer estadio, pero
béasicamente la fisiopatologia de circulaciones interdependientes sistémica y pulmonar los hace
propensos a la caida de la perfusién pulmonar, coronaria y/o sistémica. Una vez realizada la
cirugia de Glenn, esta dependencia circulatoria se interrumpe definitivamente.

Conclusiones
1. La cirugia inicial debe ser precoz y deben concurrir mayores esfuerzos técnicos e intelectua-

les para disminuir su mortalidad inicial. 2. La conducta fundamental entre los sobrevivientes
del primer estadio para evitar la mortalidad tardia es la realizacién de un procedimiento de
Glenn bidireccional precoz. 3. Todo esto contribuiria a una mayor sobrevida del grupo con esta
malformacién. 4. Siguiendo estas pautas es factible arribar a una reparacién completa con deri-
vacién cavopulmonar total. REv ARGENT CARrDIOL 2002; 70: 36-41.
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INTRODUCCION forma mas comin de CIH, es la atresia o la esteness

El sindrome de corazén izquierdo hipoplasico severa de la valvula adrtica con hipoplasia de la 22
(CIH) comprende un conjunto de malformaciones ascendente, posible coartacién de la aorta y ams
con desarrollo insuficiente de las estructuras car- y/oestenosis de la vdlvula mitral. Como consecee™
diacas izquierdas. El factor anatémico central, en la cia, el neonato con CIH tiene una circulacién %
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mica dependiente del conducto arterioso y mezcla
obligatoria de sangre venosa sistémica y venosa pul-
monar dentro de la auricula derecha y el ventriculo
derecho (VD), el cual provee ambas circulaciones en
un modo paralelo.

El sindrome fue descripto en 1952 por Lev y pos-
teriormente el término de CIH fue introducido por
Noonan y Nadas. Representa el 0,034% del total de
recién nacidos vivos y el 7,5% de los neonatos con
cardiopatia congénita y es el responsable del 25% de
las muertes por cardiopatia en la primera semana de
vida y del 15% en el primer mes de vida. Sin inter-
vencién quirtirgica, el CIH tiene una mortalidad del
100%. (1) En un gran nimero de casos, el peso es
adecuado y la asociacién malformativa ms frecuen-
te en nuestro grupo de pacientes es el sindrome de
Di George, que se diagnostico en 6 casos (17%).

Anatémicamente, los dos determinantes mayores
de la fisiologia neonatal en el CIH son la comunica-
cién interauricular (CIA) y el conducto arterioso. Una
apreciacion de la anatomia y consecuente fisiopato-
logia permite decidir una estrategia para el trata-
miento adecuado preoperatorio y posoperatorio. De
acuerdo con las caracteristicas de la comunicacién
interauricular, el CIH se puede clasificar en tres ca-
tegorias: (2)

Grupo I: CIA restrictiva con Qp/Qs = 1.

Grupo II: CIA no restrictiva con Qp/Qs mayor de
1. El importante flujo pulmonar lleva a hipoperfu-
sién sistémica. Estos pacientes requieren correccio-
nes con bicarbonato de sodio por la acidosis meta-
bélica e hipoventilacién deliberada para aumentar
la PCO,, para disminuir asi el flujo pulmonar, y si
con estas medidas no se logra mantener la PCO, en
alrededor de 40 mm Hg, estd indicada la adminis-
tracién de CO, al oxigeno inspirado.

Grupo III: CIA muy restrictiva con un Qp/Qs
menor de 1. Estos pacientes tienen hipoxemia pro-
funda y requieren hiperventilacién, FiO, altas, au-
mentar las resistencias vasculares sistémicas median-
te hipotermia e inotrépicos con accién preferente-
mente alfaadrenérgica y si estas medidas no son su-
ficientes, estd indicada la cirugia inmediata.

La ecocardiografia confirma el diagnéstico en esta
patologia y el cateterismo cardiaco habitualmente no
estd indicado. La septostomia auricular con balén
debe evitarse porque contribuye al deterioro hemo-
dindmico por aumento del flujo sanguineo pulmo-
nar a expensas de la perfusién sistémica.

Un tratamiento perioperatorio racional basado
sobre el conocimiento de la fisiopatologia univentri-
cular es esencial en esta etapa para la sobrevida del
paciente. Si la inestabilidad hemodinamica del pri-
mer estadio de paliacién puede minimizarse, la evo-
lucién global del paciente con CIH puede mejorar
sustancialmente. El objetivo durante el periodo

preoperatorio de estabilizacion del neonato es man-
tener un flujo pulmonar/flujo sistémico de 1:1.

El tratamiento quirnirgico para esta patologia com-
prende un primer estadio o cirugia de Norwood, (3,
4) seguida por el bypass parcial del ventriculo dere-
cho (procedimiento de Glenn bidireccional) y finali-
za con la cirugia de Fontan o derivacién cavopulmo-
nar total, técnica quirtrgica reparadora desarrollada
inicialmente para el tratamiento de la atresia tricus-
pidea por Fontan-Bordet (Bordeaux, Francia) y Kreut-
zer y colaboradores (Buenos Aires, Argentina).

Los principios quirtdrgicos para la primera etapa
son: 1) establecer una comunicacién no obstructiva
entre el ventriculo sistémico y la aorta, utilizando la
arteria proximal y ampliando el arco aértico, man-
teniendo la perfusién coronaria a través de la aorta
ascendente, 2) crear una comunicacién interauricu-
lar no obstructiva (sin gradiente), (5, 6) 3) mantener
un flujo sanguineo pulmonar adecuado con anasto-
mosis sistemicopulmonar (innominada-rama pul-
monar derecha), minimizando de esta manera el
volumen de sobrecarga ventricular y evitando los
riesgos de hipertensién pulmonar y 4) evitar la dis-
torsion de la arteria pulmonar. El paro circulatorio
debe ser lo suficientemente corto para garantizar una
funcién de bomba capaz de tolerar la hipoxia y so-
brecargas de volumen transitorias. La inestabilidad
hemodinémica posterior a esta cirugia estd condi-
cionada por la imposibilidad de predecir el hipoflu-
jo o el hiperflujo pulmonar ofrecido por la anasto-
mosis sistemicopulmonar, combinado con la reac-
cién inflamatoria de la circulacién extracorpérea y
el paro circulatorio, lo cual resulta en una compleja
condicién posoperatoria. (7)

El segundo estadio, anastomosis cavopulmonar o
procedimiento de Glenn bidireccional, se utiliza como
estadio intermedio entre la cirugia de Norwood y la
cirugia de Fontan y se lleva a cabo entre el sexto y el
undécimo mes de vida. La técnica quinirgica consis-
te en realizar con bypass cardiopulmonar la unién de
la vena cava superior con la arteria pulmonar, rama
derecha, en continuidad con el resto del 4rbol pulmo-
nar. El objetivo de esta cirugia en una etapa tempra-
nadela vida es el de reducir el volumen de trabajo del
tinico ventriculo y predecir un Qp/Qs de aproxima-
damente 0,6-0,7 con saturacién en la aorta de entre el
75% y el 85%. Al cerrar la anastomosis sistemicopul-
monar, decrece el volumen de trabajo del tnico ven-
triculo, lo cual es positivo en el largo plazo sobre la
valvula auriculoventricular unica y la funcién del
miocardio. Los beneficios sobre la perfusién miocér-
dica también se evidencian por una presién diastoli-
ca sistémica mayor. Estas son las razones por las cua-
les este tiempo quirnirgico, con una morbimortalidad
muy baja, habitualmente estabiliza al paciente. (8)

La tltima etapa quirtirgica para los pacientes con
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CIH, que se efectia alrededor de los 3 anos, es la
cirugia de Fontan o derivacion cavopulmonar total.
Esta téenica quinirgica ha sufrido numerosas modi-
ficaciones en los ultimos anos, de las cuales las mis
ampliamente difundidas son el tinel lateral y el tubo
extracardfaco. (9, 10) En ambas, un progreso en la
disminucion de la morbimortalidad ha sido la posi-
bilidad de la fenestracién de estos procedimientos,
lo cual alivia la hipertensién venosa severa, sobre
todo en los primeros dfas posoperatorios. El tinel
lateral se realiza con bypass cardiopulmonar, hipo-
termia moderada y fibrilacién ventricular evitando
el clampeo adrtico. Se sutura un parche de politetra-
fluoroetileno expandido (PTF) alrededor del orifi-
cio de la vena cava inferior y luego a lo largo de la
pared lateral de la auricula derecha hacia el techo
de la auricula derecha, donde se inserta la porcién
ventral de la confluencia de ambas ramas pulmona-
res. Posteriormente se realiza un orificio de 4 mm
de didmetro en la parte media del parche. La técnica
quirdrgica que utiliza un conducto extracardiaco
desde la vena cava inferior a la arteria pulmonar tie-
ne la ventaja de eliminar lineas de suturas intraauri-
culares y permitir que toda la auricula derecha se
comporte como auricula sistémica y asi disminuir el
desarrollo posterior de arritmias.

El objetivo de esta presentacién es el de demos-
trar la importancia de la cirugia de Glenn, la cual,
con baja morbimortalidad, magnifica el impacto de
la cirugia de Norwood o primer eatadio sobre la
mortalidad de los pacientes con CIH.

MATERIAL Y METODOS

En el periodo comprendido entre julio de 1997 y
abril de 2001 fueron operados 34 pacientes (14 mu-
jeres y 20 varones) con diagnéstico de CIH en el Ser-
vicio de Cirugia Cardiovascular del Hospital de Ni-
fios de La Plata, de los cuales 32 fueron operados
con la técnica de Norwood modificada. Sus edades
oscilaron entre 5 y 30 dias (promedio: 20 dfas); sus
pesos eran de 1.860 y 3.950 g (promedio: 2.800 g). El
100% requirié infusién de prostaglandina E, (PGE))
y 12 de ellos necesitaron asistencia respiratoria me-
cénica (ARM) previa. En 10 casos el diagnéstico se
efectué por ecocardiografia prenatal. La asociacién
malformativa més frecuente en nuestro grupo de
pacientes fue el sindrome de Di George, que se diag-
nosticé en 6 casos (17%).

En la etapa neonatal en todos los casos se efectud
el diagndstico de certeza por ecocardiografia Do-
ppler color. En el 26% (8 pacientes) se hallé disfun-
cién moderada del ventriculo derecho (VD) objeti-
vada por alteraciones en la fraccién de acortamien-
to y en la de eyeccién, en el 34% (11 pacientes) se
observé insuficiencia moderada de la valvula auri-
culoventricular y en el 23% (7 pacientes), la aorta

VoL. 70, N

tenia un tamaiio menor o igual a 2 mm. Tambyg,
efectud la valoracién del origen, el trayecto, ¢| (f
bre y el flujo de la arteria coronaria derecha, (;
respecto a las variantes anatémicas, 19 casos pree,,.:
taron la forma clésica; en 4 casos se asoci6 coan;
cion de la aorta, otros 2 pacientes tenian doble st:;p
ma cava y un caso evidencié anomalia del retor,,
venoso pulmonar. En un paciente se constat6 iny,.
rrupcién del arco aértico, en 2 subclavia retroesof;,
glca y en 3 pacientes se present como variants ¢
sindrome de Shone (comunicacién interventricyls,
parachute mitral, diversos grados de hipoplasia 4,
aorta transversa y coartacién aértica). Se requm{
cateterismo cardiaco con cineangiografia en un sgl;
caso que present6 insuficiencia severa de la vlyy),
auriculoventricular y disfuncién del VD y a quiey
se le realiz6 un trasplante cardiaco. (11-15)

Con respecto a la primera cirugia (Norwood mg.
dificado), en 24 pacientes (75%) se colocé una prote-
sis de politetrafluoroetileno expandido (PTF) de 3
mm y en 8 pacientes la prétesis fue de 4 mm. L5
tiempos de circulacién extracorpérea variaron entre
80 minutos y 270 minutos (promedio: 153 minutos)
el tiempo de clampeo adrtico oscil entre 52 y 10§
minutos (promedio: 72 minutos).

En cuanto a los pacientes de la segunda etapa
quirtirgica (11 casos), poblacién que motiva esta pre
sentacién, la edad promedio fue de 11 meses (rango
10 a 13 meses) y el peso promedio 7,300 kg (ranga.
5,800 a 8,700 kg). En todos ellos se efectué centelly-
grafia pulmonar y ecocardiografia previa. En nin-
guno se realizd cateterismo cardiaco. Por valoradin
ecocardiogréfica, en 2 de estos pacientes se hall d:-
latacién de la valvula trictispide con un valor Z ma-
yor de 2. Todos los casos fueron intervenidos sin
clampeo aértico y los tiempos de circulacién extr
corpérea variaron entre 75 y 226 minutos con un
promedio de 144 minutos.

En un paciente se llevd a cabo el tercer estado
quirurgico, con derivacién cavopulmonar total (-
nel lateral fenestrado) a los 3 afios y 6 mesesdevid
con un peso de 11 kg. En este caso se efectud catet>
rismo cardiaco prequirurgico. El tiempo de bomb
fue de 132 minutos.

fe

RESULTADOS

De los 34 pacientes con diagnéstico de CIH, &
fueron sometidos a cirugfa paliativa con técnica &
Norwood modificada y a los dos restantes, que p*
sentaron insuficiencia tricuspidea y mala fund®
ventricular derecha, se les realizé trasplante cardi¥
co ortotdpico. Los 32 pacientes a los que se les real
z6 cirugia de Norwood requirieron en e} preopett
torio infusion continua de prostaglandina E (pgfg
y en 12 casos fue necesaria la asistencia respliratofil
mecanica (ARM) previa.
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Lnvemtiocho casos (87,5%) debio diferirse el cierre
de la esternotomia, que posteriormente se cerré entre
los tres v siete dias siguientes. Fl tiempo de ARM os-
ciloentre 1y 7 dias, con un promedio de 4 dias. Fl alta
medica se otorgd a los 15 dias (promedio).

En este grupo de pacientes se registraron dieci-
nueve fallecimientos, 12 casos en el posoperatorio
inmediato, durante el primer mes, por arritmias re-
lacionadas con complejidad lesional en 3 casos, hi-
pertension pulmonar en 4 casos, anastomosis hiper-
funcionante en 3 y sepsis en 2 pacientes. Con res-
pecto a los fallecimientos en el posoperatorio aleja-
do, se registraron 7, de los que la causa mas frecuen-
te fue la muerte subita domiciliaria (4 casos); en 1
paciente se constato arritmia ventricular; en otro, la
muerte se produjo durante un episodio convulsivo
V. por ultimo, un paciente sometido a cateterismo
cardiaco en otra institucion falleci6 durante la induc-
cion anestésica.

El grupo de 13 pacientes (41%) que sobrevivieron
a la primera etapa quirtrgica fueron seguidos con
controles ecocardiograficos periddicos con el objetivo
de detectar en forma temprana cualquier modifica-
cion en la funcionalidad del ventriculo o de la valvu-
la auriculoventricular; en 2 casos se constaté dilata-
cién del anillo tricuspideo con valor Z mayor de 2 con
funcién diastdlica y sistélica limite (fraccién de acor-
tamiento del 31% y fraccién de eyeccién del 60%).
Como medicacién recibieron furosemida e inhibidores
de la enzima convertidora (enalapril). Unsolo pacien-
te requiri6 internacién previa a la cirugia de Glenn en
la unidad de cuidados intensivos por presentar des-
compensacion hemodindmica severa por infarto mio-
cardico; requirié ARM y sostén inotrépico. El cuadro
se resolvid y el paciente fue externado a los 10 dias.
Este es el paciente a quien se le efectu6 la segunda
etapa quirurgica en forma mas precoz y con menor
peso. La mayoria requirié suplemento dietético a fin
de alcanzar un percentilo adecuado parala edad. Las
pautas madurativas fueron similares a las de otros
pacientes con cardiopatias complejas operadas. Sélo
un caso requirié rehabilitacién psicomotriz por retra-
so madurativo leve. Se realizé una centellografia pul-
monar en todos los casos, que mostré flujo preferen-
cial derecho con diferente grado de perfusién, el cual
oscil6 entre el 55% y el 65% para ese pulmén, coinci-
dente con la anastomosis subclaviopulmonar.

La cirugia de Glenn bidireccional se efectué en la
mayoria de los casos entre los 10 y los 13 meses, con
pesos que oscilaron entre 5,800 y 8,700 kg.

No se presentaron dificultades en la diseccion de
las estructuras vasculares, la arteria pulmonar, la
anastomosis y /o la auricula derecha. La canulacion
se realizo en la vena cava superior alta 0 innominada
y la auricula derecha; el retorno de la sangre oxige-
nada siempre que fue posible se realizo por cinula

de ECMO (8 a 10 French) en la arteria fermaral Dado
que el hvr,;'. § necesario o5 ahlo parcial, generalmen-
te este tipo de canulacion es suficiente y evita la
canulacion de la reparacian adrtica del proced imien-
to de Norwood modificado. En ningiin caso se efec-
tud clampeo aértico. La perfusion no provoct au-
mento de la lactacidemia. [as temperaturas se des-
cendieron a 28-30°C, siempre evitando el paro car-
diaco. Al salir de la circulacion extracorporea (CEC)
las saturaciones oscilaron entre el 75% y el 857,

Enel posoperatorio inmediato todos los pacientes
requirieron ARM durante un promedio de 12 horas
(rango: 2 a 48 horas). Como tinica medicacion inotro-
pica recibieron dopamina en dosis de 7 a 8 v/ kg / min.
Elmonitoreo de la presion en la anastomosis cavopul-
monar (Glenn) oscilé entre 16 y 22 mm Hg. La saturo-
metria inmediata oscil6 entre el 75% y el 85%. En un
solo caso este valor fue inferior y requirié la adminis-
tracién de 6xido nitrico durante 72 horas. La estadia
en la unidad de cuidados intensivos promedié las 18
horas y la estadia hospitalaria alcanzé una media de
7 dias (4 a10 dias). En todos los casos se registré hiper-
tension arterial transitoria acompanada de bradicar-
dia sinusal, la cual se resolvié durante las primeras
48-72 horas posteriores a la cirugia.

En esta serie se registr6 un fallecimiento inme-
diato (72 horas del posoperatorio) debido a sepsis
en un paciente con hipogammaglobulinemia.

En lo que concierne a la medicacién, en todos los
casos se indic6 la administracién de 4cido acetilsali-
cilico en dosis de 10 mg/kg/dia. En ningun caso se
requirid anticoagulacién oral. Durante el primer mes
posoperatorio también se indicé furosemida y dieta
hiposédica.

En el seguimiento alejado de los pacientes some-
tidos a cirugia de Glenn (3 a 28 meses, promedio 14
meses) se constaté un catch-up adecuado, que per-
mitié alcanzar el percentilo de peso y talla acorde
con su edad. Las pautas de desarrollo psicomotor e
intelectual, salvo para el caso descripto anteriormen-
te, también fueron las esperadas para el grupo etario.
No se registré morbimortalidad alejada en este gru-
po de pacientes, que concurrieron a control clinico
periddico (mensual) y ecocardiografico (bimestral)
en espera del tercer estadio quirirgico. En el caso
de los dos pacientes con insuficiencia tricuspidea
moderada y funcién sistélica v diastolica compro-
metidas se observé una mejoria en ambas fraccio-
nes, con aumento del 22% en la de acortamiento y
del 16% en la de eyeccion; en cuanto a la insuficien-
cia valvular, disminuyo de grado moderado a leve.

En dos casos se efectud un estudio hemodinami-
co previo a la cirugia de Fontan; en uno de ellos se
constato la presencia de dos colaterales aortopulmo-
nares pequenas y en el otro estenosis severa de la
rama pulmonar izquierda, que requirio dilatacion
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angiopldstica (paciente en cdad apropiada y en es-
pera para cirugfa de Fontan).

Con respecto al paciente sometidoala tercera etapa
quinirgica, téenica de Fontan con tinel lateral fenes-
trado, requirié ARM posoperatoria durante 24 horasy
apoyo con inotrépicos (milrinona en dosis de 0,5 y/
kg/min y dopamina, 4 y/kg/min) durante 72 horas.
Como vnica complicacién se detecté un derrame
pleural derecho minimo que no requirid pleurocentesis.

Su estadia en la unidad de cuidados intensivos
fue de 96 horas y su estadia hospitalaria total fue de
7 dias; como medicacién al alta recibe furosemida y
anticoagulantes orales (dicumarol).

DISCUSION

El tratamiento quirirgico en el recién nacido con
anomalias cardiacas letales, como en el caso de la
CIH, ha recibido considerable atenci6n a partir de
1980. El éxito se ha logrado con una estrategia re-
constructiva y con el trasplante cardiaco.

En nuestro pais desarrollamos un manejo médico y
farmacolégico seguido de tratamiento quirdrgico en
las CIH a partir de 1997. El procedimiento de Norwood
modificado es la opcién més adecuada para aquellos

pacientes con CIH sin disfuncién valvular ni del VD.

El trasplante cardiato neonatal es una opcién valida
en los pacientes con insuficiencia tricuspidea e hipo-
cinesia del VD. (12, 16) La escasez de donantes de edad
y tamario apropiados hace que la probabilidad de ser
trasplantados de los pacientes con hipoplasia de cavi-
dades izquierdas sea baja. (13, 17-20)

En la actualidad es muy dificil pensar en un tra-
tamiento integral de la CIH sin contar con la posibi-
lidad de poder ofrecer cualquiera de las dos opcio-
nes quirdrgicas iniciales. (21, 22)

Es fundamental lograr la menor mortalidad ini-
cial en el primer estadio quirtirgico aplicando el co-
nocimiento fisiopatolégico de la lesién tanto en el
preoperatorio como en el intraoperatorio y el poso-
peratorio inmediato y optimizar el entrenamiento
quirtirgico con menor tiempo de paro circulatorio y
monitoreo de perfusién tisular intracirculacién y
poscirculacién extracorprea, (23) célculo de Qp/Qs
y diferencia de saturacién arteriovenosa.

La mortalidad alejada debe modificarse con una
indicacién temprana del procedimiento de Glenn
bidireccional, con lo cual la fisiopatologfa de circu-
lacién tipo Norwood (circuitos en paralelo) se trans-
forma en circulacién en serie con menor sobrecarga
ventricular y sin robo sistémico.

En ningtin caso los padres entrevistados optaron
por la eutanasia pasiva. Esto fundamenté el desa-
rrollo de nuestro programa. Los costos son simila-
res a los de otras cirugias paliativas con sucesivos
estadios reparadores. El conocimiento de la fisiopa-
tologia aunado a la experiencia permitié una curva
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de aprendizaje con una mortalidad aceptable par,
la complejidad de la malformacion.

Es dificultoso decidir cudndo el establecimient,
de una fisiologia Norwood es posible més all4 d
mes de vida; estudios con 6xido nitrico, auments 4
mfusi@n con PGE, y la valoracién del tamafio de |;
comunicacién interauricular pueden ayudar en |,
toma de decisiones. De todos modos, estos pacien.
tes son candidatos a la cirugia con la colocacién s
una proétesis de PTF de 4 mm.

Evitar el paro circulatorio durante la cirugfa de
Norwood resulta sumamente engorroso, aunque
numerosas publicaciones al respecto estimulan estz
posibilidad. Es innegable que numerosas dudas s-
brfe gl desarrollo intelectual fino tientan a evitar 5
minimizar este paro circulatorio. Si bien esto no fue
posible en el primer estadio, en el segundo y en|
tercero, tanto el paro circulatorio como el clampes
de aorta pueden y deben evitarse; el tiltimo mediarte
el empleo de fibrilacién ventricular.

CONCLUSIONES

1. Lamortalidad alejada de los pacientes somet- +
dos al primer estadio de cirugia de Norwood es casi tzn
elevada como la inmediata. Esta tltima puede mej>
rarse disminuyendo el tiempo de paro circulalom;.

2. La mortalidad alejada puede disminuirse sus-
tancialmente, adelantando la estabilizacién circuls-
toria con la indicacién tem irugi
ey prana de la cirugia é:

3. No se registraron complicaciones mayores -
traoperatorias ni posoperatorias con la cirugia &
Glenn, salvo el caso de sepsis. )

4. La cirugia de Glenn transforma la paliacién e
circulacién en paralelo e inestable en bypass parcal
estable.

5. Los parametros de la funcién ventriculary ¢
nicos de crecimiento y desarrollo mejoraron luego
de esta cirugfa, con lo que se logré una mejor coné
cién preoperatoria para el tercer estadio.

6. Es inadecuado comenzar una estrategia quiri:
gica para la CIH sin contemplar la posibilidad &
un procedimiento de Glenn precoz.

7. Los excelentes resultados de la cirugia de Gler: |
en casos de CIH estimulan para extender la indix
cién precoz de esta técnica a otras patologias.

SUMMARY

SECOND SURGICAL STAGE IN
HYPOPLASTIC LEFT HEART SYNDROME
(HLHS), A STEP TOWARDS HEMOD C
STABILIZATION -

Objective
Our purpose was to demonstrate the importa®®
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of the Glenn procedure to achieve hemodynamic
stabilization in patients with HLHS operated with
the modified Norwood technique then avoiding
sudden death.

Material and methods

A retrospective analysis of 34 patients (14 female
and 20 male) with diagnosis of HLHS was done: 32
of them were operated with the modified Norwood
technique. Mean age was 20 days and mean weight
was 2.8 kg. Out of the 15 survivors, 11 underwent
bidirectional Glenn surgery, 6 females and 5 males,
with an average age of 11 months and an average
weight of 7.3 kg. In the group of the 32 patients sub-
mitted to the Norwood procedure 12 died during the
immediate postoperative period (in the month after
surgery) and 7 during long-term follow-up. Among
the 11 patients who underwent the Glenn proce-
dure, one died early due to sepsis. During long-term
follow-up (between 3 and 41 months) in patients
with the Glenn procedure mortality rate was 0%,
whereas in the pre-operative period the long-term
mortality reached 31%. Several factors lead to the
circulatory instability of patients with HLHS in the
perioperative period and during long-term post-sur-
gical follow-up. Basically, the physiopathology of
both systemic and pulmonary interdependent circu-
lations makes them prone to a fall of pulmonary,
coronary and/or systemic circulation. Once the
Glenn surgery is performed, this circulatory de-
pendence is definitively interrupted.

Conclusions

1. The initial surgery should be performed as early
as possible, and all efforts should be focused in
decreasing initial mortality. 2. The main course of
action to avoid late mortality of the survivors in the
first stage is to perform an early bidirectional Glenn
procedure. 3. This strategy should contribute to in-
crease the survival rate in patients with this mal-
formation. 4. Considering these guidelines it is
possible to reach a complete reparation with a total
cavo pulmonary shunt.

Key words Hypoplastic left heart syndrome -
Bi-directional Glenn procedure - Univentricular circulation
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