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Introduccion y objetivos. Describir nuestra experien-
cia e identificar factores de riesgo de mortalidad hospita-
laria.

Métodos. Entre octubre de 1991 y junio de 2005 inter-
vinimos a 42 nifos con la técnica de Norwood. Los 30 pri-
meros recibieron una fistula de Blalock-Taussig (grupo 1)
y los 12 restantes, un conducto entre el ventriculo dere-
cho y la arteria pulmonar (grupo 2). Se analizaron los fac-
tores anatédmicos y de la técnica con respecto a la morta-
lidad. Se recogieron variables del postoperatorio,
incluidas la presién arterial, la saturacién arterial y veno-
sa de oxigeno, el pH arterial, la pCO, venosa, la relacion
PaO,/FiO,, la extraccion tisular de oxigeno y el espacio
muerto, para estudiar su asociacion con la mortalidad.

Resultados. En total, 30 (71,4%) pacientes tenian
atresia adrtica y mitral; 8 (19%) tenian atresia adrtica o
mitral y 4 (9,5%) no tenian atresia. No hubo diferencias
significativas en la mortalidad postoperatoria entre los
grupos 1y 2 (12/22 [54,5%] frente a 7/12 [58,3%]; p =
0,56). El unico factor de riesgo de mortalidad hospitalaria
fue un tiempo de circulacién extracorpérea prolongado
(p = 0,01), y el de mortalidad intraoperatoria, el cierre pri-
mario del esterndn (p = 0,004). La pCO, venosa, el espa-
cio muerto pulmonar y la extraccion tisular de oxigeno
fueron superiores en los nifios fallecidos, pero las diferen-
cias no fueron significativas.

Conclusiones. El uso de un conducto entre el ventri-
culo derecho y la arteria pulmonar no mejord la supervi-
vencia postoperatoria. Un tiempo de circulacion extracor-
porea prolongado y el cierre primario del esterndn se
asociaron con un aumento de la mortalidad.

Palabras clave. Cardiopatia congénita. Circulacion extra-
corpdrea. Sindrome del corazon izquierdo hipoplasico.
Norwood.
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Experience With the Norwood Operation for
Hypoplastic Left Heart Syndrome

Introduction and objectives. To describe our
experience and to identify risk factors for in-hospital
mortality.

Methods. Between October 1991 and June 2005, 42
children underwent the Norwood procedure. In the first 30
patients, pulmonary circulation was established using a
modified Blalock-Taussig shunt (Group 1), while a right
ventricle to pulmonary artery conduit was used in the
remaining 12 (Group 2). Preoperative anatomic features
and procedural factors were analyzed with respect to their
impact on mortality. Postoperatively, data were collected
on arterial blood pressure, arterial and venous oxygen
saturation, arterial pH, venous pCO,, the PaO,/FiO, ratio,
tissue oxygen extraction, and dead space fraction. The
association between each individual variable and mortality
was investigated.

Results. Thirty patients (71.4%) had both aortic and
mitral atresia, eight (19%) had either aortic or mitral
atresia, and four (9.5%) had no valvular atresia. There
was no statistically significant difference in postoperative
mortality between the groups 1 and 2 (12/22 [54.5%] vs
7/12 [58.3%]; P=.56). The only significant risk factor for
in-hospital mortality was a longer cardiopulmonary bypass
time (P=.01) and, for intraoperative mortality, primary
rather than delayed sternal closure (P=.004). Venous
pCO,, the mean dead space fraction, and tissue oxygen
extraction all tended to be higher among infants who died,
but the difference was not statistically significant.

Conclusions. Use of a right ventricle to pulmonary
artery conduit did not improve postoperative survival.
Both a long cardiopulmonary bypass time and primary
sternal closure were associated with increased mortality.

Key words: Congenital heart disease. Cardiopulmonary

bypass. Hypoplastic left heart syndrome. Norwood
operation.
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ABREVIATURAS

UCIP: unidad de cuidados intensivos pediétricos.

PaO,/FiO,: cociente respiratorio.

Vd/Vt = (PaCO, — EtCO, / PaCO,): espacio muerto
pulmonar.

EtO, = (Sa0, — SvO, / Sa0,): extraccion tisular de
oxigeno.

INTRODUCCION

El sindrome del corazén izquierdo hipoplasico es
una cardiopatia congénita grave que precisa una inter-
vencion quirurgica en los primeros dias de vida. El tra-
tamiento es paliativo y se realiza en varias etapas, de
las cuales la intervencién de Norwood' es la primera.
Se pretende conseguir que el ventriculo derecho actie
como ventriculo sistémico, conectando el tronco de la
arteria pulmonar a la aorta. El flujo pulmonar se obtie-
ne con una fistula entre la aorta y la arteria pulmonar.
Aunque los resultados obtenidos en los dltimos afios
han mejorado®?, continda teniendo una elevada morta-
lidad.

El principal problema de esta intervencién es la
inestabilidad hemodindmica; para intentar evitarla, en
el afio 2003 se introdujo la modificacién de Shunji
Sano*, consistente en la sustitucién de la fistula por un
tubo no valvulado entre el ventriculo derecho y la arte-
ria pulmonar. En nuestro hospital, la primera interven-
cién de Norwood se realizé en el afio 19915, y en el
afio 2003 se opté por incorporar la modificacién de
Sano, basandose en los buenos resultados obtenidos en
otros centros®’.

Los objetivos de este trabajo han sido dos: a) comu-
nicar nuestra experiencia con la técnica cldsica de
Norwood y determinar si hemos logrado aumentar la
supervivencia con la modificacién de Sano, y b) iden-
tificar factores prondsticos de mortalidad hospitalaria
precoz entre las distintas variables recogidas.

METODOS
Pacientes

El estudio fue planteado como prospectivo, observa-
cional y descriptivo, realizdndose en el periodo com-
prendido entre octubre de 1991 y junio de 2005. Se in-
cluy6 a un total de 42 nifios diagnosticados de sindrome
del corazén izquierdo hipoplésico que fueron interveni-
dos en el Hospital Virgen del Rocio de Sevilla. Entre las
caracteristicas anatémicas de la cardiopatia destacamos
que el didmetro medio de la aorta ascendente fue de 3,4
mm (rango, 1-8 mm); en 23 (54,8%) nifios fue < 3 mm,
en 12 (28,6%) estuvo comprendido entre 3 y 5 mm, y
en 7 (16,7%) fue = 5 mm. En 30 (71,4%) pacientes se
hizo el diagnéstico de atresia adrtica y atresia mitral, en

8 (19%), de atresia adrtica o atresia mitral y en 4
(9,5%), de estenosis adrtica y estenosis mitral. E1 40,5%
(17/42) tenia asociada otra cardiopatia y la coartacién
de aorta era la mas frecuente.

Intervencion quirdrgica

La intervencion se realizé con una media de edad de
10,1 dias (rango, 3-24 dias) y una media de peso de
3,3 kg (rango, 2,3-4,6 kg). Los primeros 30 pacientes
(grupo 1) fueron intervenidos con la técnica de Nor-
wood clésica!, recibiendo una fistula de Blalock-Taus-
sig modificada de distinto didmetro, y en los 12 restan-
tes (grupo 2) se utilizé la variante de Sano*.

Todas las intervenciones se realizaron bajo circula-
cién extracorpdrea (CEC) con hipotermia profunda, y
se utilizaron periodos de parada circulatoria para la re-
construccion del arco adrtico, que se hizo en la mayo-
ria de los casos (30/42; 71%) mediante una sutura ter-
minoterminal entre la arteria pulmonar y la aorta;
cuando, por motivos técnicos, no se pudo realizar
(12/42; 28,6%), se utiliz6 un injerto adrtico.

Desde el inicio de la intervencién quirdrgica se ad-
ministra dobutamina en dosis de 5 pg/kg/min, bajas
dosis de adrenalina que oscilan entre 0,05 y 0,1
png/kg/min, y una perfusién de milrinona en dosis de
0,5 pg/kg/min. Durante el proceso de retirada de la
CEC, administramos una fraccién inspiratoria de oxi-
geno del 100% y 6xido nitrico inhalado a 20 ppm, con
lo que pretendemos reducir al maximo las resistencias
vasculares pulmonares, que se encuentran incrementa-
das en estos momentos.

El P, de los tiempos de CEC, clampaje adrtico y
parada circulatoria fue de 185,5 min (rango, 173-267),
de 56,5 min (rango, 50-65) y 56 min (rango, 49-72),
respectivamente. En 19 (45,2%) casos se dejé en qui-
réfano el térax abierto, optandose por el cierre diferido
del esternén en la unidad de cuidados intensivos pe-
diatricos (UCIP) por presentar inestabilidad hemodi-
namica al finalizar la intervencion.

Tratamiento postoperatorio

En la sala de UCIP se continud con el tratamiento
iniciado en quiréfano, con el objetivo de optimizar el
gasto cardiaco y reducir al mdximo las resistencias
vasculares sistémicas y pulmonares. La fraccién inspi-
ratoria de oxigeno y el 6xido nitrico fueron reducién-
dose progresivamente, una vez conseguida una SaO,
estable en el rango 6ptimo aceptado, que considera-
mos entre el 75 y el 80%. En la mayoria de nuestros
pacientes, el 6xido nitrico se retird al tercer dia, y se
suspendi6 el soporte ventilatorio entre el tercer y el
noveno dfa.

La sedacién y la analgesia se obtuvieron con mida-
zolam y fentanilo, y s6lo se recurri6 a la paralisis neu-
romuscular con vecuronio en los nifios con cierre dife-
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rido del esternén. Se inicié el proceso de retirada del
respirador una vez que el nifio se encontraba estable en
sus constantes hemodindmicas y cuando se habia ce-
rrado el torax, en los nifios con cierre diferido. Utiliza-
mos modalidades ventilatorias con presiéon de soporte
para facilitar las respiraciones espontdneas y la tole-
rancia digestiva. Iniciamos nutricién enteral por sonda
transpildrica el segundo dia del postoperatorio, prefe-
rentemente con leche materna o con hidrolizado de
proteinas.

En el control analitico incluimos gasometrias de
sangre arterial y venosa, de forma no invasiva y con-
tinua medimos la saturacién de oxigeno (SO,) por
pulsioximetria y el anhidrido carbénico (CO,) espira-
do por capnografia. Realizamos una ecocardiografia
en el postoperatorio inmediato para evaluar la fun-
cién ventricular, el tamafio del defecto auricular, la
competencia de la vdlvula tricispide y el adecuado
flujo a través de la fistula o del tubo ventriculopul-
monar.

Recogida de datos y variables analizadas

Se analiz6 la mortalidad hospitalaria, constituida
por la intraoperatoria y la postoperatoria antes del alta
hospitalaria. Ademas, los grupos 1 y 2 fueron compa-
rados en relacién con la mortalidad, tanto intraoperato-
ria como postoperatoria. Se estudid, ademds, la rela-
cién de la mortalidad hospitalaria y la anatomia de la
cardiopatia, la técnica quirdrgica empleada, los tiem-
pos quirtirgicos y el cierre diferido del esternén. Con
el mismo objetivo, se estudiaron variables hemodina-
micas y respiratorias del postoperatorio (tabla 1), que
fueron recogidas mediante un protocolo estandarizado
e incluidas en una base de datos. Las variables analiza-
das fueron la presion arterial sistdlica, diast6lica y me-
dia, la saturacién arterial y venosa de oxigeno, el pH
arterial, la pCO, venosa, la relacién PaO,/FiO,, la ex-
traccion tisular de oxigeno (S,0, - S,0,/S,0,) y el es-
pacio muerto pulmonar (CO,,, - .CO,/CO, ).

La extraccion tisular de oxigeno (EtO,) mide el con-
sumo de oxigeno por los tejidos, de forma que cuando
la perfusién tisular estd comprometida se enlentece el
flujo sanguineo y aumenta su extraccién, descendien-
do la S O, e incrementdndose el PCO, venoso. La ex-
traccién tisular de oxigeno y la pCO, venosa permiten
estimar el gasto cardiaco.

El motivo de haber elegido, ademds, el espacio
muerto pulmonar (Vd/Vt) se basé en que, en la inter-
vencién de Norwood, el flujo pulmonar estd compro-
metido y hay zonas del pulmén con un predominio de
la ventilacién sobre la perfusiéon. Este hecho produce
un aumento del espacio muerto, que se traduce en una
dificultad para exhalar el diéxido de carbono. Su me-
dida valora de forma indirecta el flujo pulmonar y per-
mite identificar a los nifios con un flujo pulmonar
comprometido. La fraccién del espacio muerto pulmo-
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nar se considera normal si se encuentra comprendido
entre 0,2y 0,4.

Las sucesivas determinaciones de las variables ante-
riormente mencionadas se hicieron con la siguiente se-
cuencia: la primera, en quir6fano a la salida de CEC;
la segunda, tras el ingreso inmediato en la UCIP; la
tercera, a las 24 h del primer dia; la cuarta, a las 8 h
del segundo dia; la quinta, a las 18 h del segundo dia;
la sexta, a las 8 h del tercer dia; y la séptima y tdltima,
a las 18 h del tercer dia.

Seguimiento

Se analizo, ademads, la mortalidad tardia y se clasifi-
c6 a los pacientes a los que se les realizo el segundo y
tercer tiempo de la cirugia de Norwood, es decir, las
intervenciones de Glenn y Fontan. Se determiné el
grado funcional en el que se encontraban los supervi-
vientes en la dltima revisidn en la consulta de cardio-
logia.

Analisis estadistico

En las variables cualitativas se realiz6 una estadisti-
ca descriptiva en la que se utilizaron frecuencias abso-
lutas y relativas. Algunas de las variables cuantitativas
no seguian una distribucién normal (prueba de Kolmo-
gorov-Smirnov), motivo por el que fueron descritas a
través de la mediana (rango intercuartilico). La com-
paracién de variables segtin grupos se realizé con la
prueba de la y? para las variables cualitativas, y con la
U de Mann-Whitney para las variables cuantitativas.
La asociacién entre las variables cuantitativas se hizo
utilizando el coeficiente de rango de Spearman. Todos
los andlisis fueron realizados con el programa SPSS
version 14.0, y se establecié un valor de significacién
de p < 0,05.

TABLA 1. Variables analizadas

Edad y peso en el momento de la intervencion
Anatomia de la cardiopatia

Didmetro de aorta ascendente

Cardiopatias congénitas asociadas

Técnica quirdrgica (Norwood frente a variante Sano)
Tiempo de circulacion extracorpérea

Tiempo de anoxia miocérdica

Tiempo de parada circulatoria

Cierre diferido de esternén

Saturacion arterial de oxigeno (S,0,)

Saturacion venosa de oxigeno (S,0,)

pH arterial (pHa)

Presion arterial sistdlica

Presion arterial diastdlica

Presion arterial media

Cociente respiratorio (Pa0,/Fi0,)

Extraccion tisular de oxigeno (S,0, — SvO0, /5a0,)
Espacio muerto pulmonar (C02,, - .,C0,/CO, )
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TABLA 2. Relacidon de la técnica quirturgica con la mortalidad en el quiréfano, la unidad de cuidados intensivos

pediatricos y la mortalidad hospitalaria total

Muertes quiréfano

Muertes UCIP

Mortalidad hospitalaria Supervivientes

Grupo 1 (n = 30) 8/30 (26,6%) 12/22 (54,5%) 20/30 (66,6%) 10/22 (45,4%)
Grupo 2 (n = 12) 0 7/12 (58,3%) 7/12 (58,3%) 5/12 (41,6%)
Total (n = 42) 8/42 (19%) 19/34 (55,9%) 27/42 (64,3%) 15/34 (44,1%)

UCIP: unidad de cuidados intensivos pediatricos.

TABLA 3. Diferencias en las siguientes variables entre
los grupos de nifios supervivientes y los fallecidos en
la unidad de cuidados intensivos pediatricos

Variables Fallecidos Supervivientes p
Edad (dias) 96+47 11,157 0,351
Peso (kg) 33+04 3,3+0,6 0,588

Tiempo CEC (min) 245 (177,5-300) 180 (157,5-184,5) 0,010
Tiempo CA (min) 58 (50-71) 56 (49-58) 0,161
Tiempo PG (min) 56 (50,5-77,5) 55,5 (48-60) 0,355

Cierre diferido esternon  10/19 (52,6%)  9/19 (47,4%) 0,152

CA: clampaje aortico; CEC: circulacion extracorpdrea; PC: parada circulatoria.
*Significacion estadistica.

Las variables de edad y peso estén expresadas con la media y desviacion tipi-
ca. El resto de variables se expresan con percentiles: Py (Pys— Pg).

RESULTADOS

La mortalidad hospitalaria global fue del 64,3%
(27/42), del 66,6% (20/30) en el Grupo 1y del 58.3%
(7/12) en el grupo 2 (tabla 2). La edad y el peso de los
nifios en el momento de la intervencién no tuvieron re-
lacion estadistica significativa con esta mortalidad (ta-
bla 3). En relacién con la anatomia de la cardiopatia,
la mortalidad hospitalaria fue del 73,3% (22/30) en el
grupo de nifios con atresia mitral y adrtica, del 50%
(4/8) en el grupo con atresia mitral o adrtica, y del
25% (1/4) en el grupo con estenosis (tabla 4). Los ni-
fos que tenian un didmetro de aorta ascendente < 3
mm presentaron una mortalidad hospitalaria del 69,6%
(16/23); los que tenfan un didmetro comprendido entre
3 y 5 mm, del 66,7% (8/12), y los que tenian un dia-
metro > 5 mm, del 42,9% (3/7) (tabla 5). Estas dife-
rencias encontradas, que relacionan la anatomia de la
cardiopatia con la mortalidad hospitalaria, aunque fue-
ron llamativas, no tuvieron significacion estadistica.

No encontramos tampoco diferencias significativas
entre la mortalidad en UCIP y la técnica quirdrgica
empleada. La obtenida en el grupo 1 fue del 54,5%
(12/22), tras excluir del andlisis a 8 nifios que fallecie-
ron en quiréfano, y la del grupo 2 fue del 58,3% (7/12)
(p = 0,561) (tabla 2), sin que en este grupo falleciera
ningun nifio en quirdfano (tabla 5). Esta diferencia de
mortalidad en quir6fano entre los grupos 1y 2 resultd
ser significativa (p = 0,05) (tabla 2).

En relacién con los tiempos quirtdrgicos, sélo el
tiempo de CEC se asocié significativamente con la
mortalidad, de forma que fue mayor en los que falle-

TABLA 4. Variantes anatémicas de la cardiopatia y su
relacion con la mortalidad

Anatomia de la cardiopatia Pacientes Fallecidos
Atresia mitral y adrtica 30 22 (73,3%)
Atresia mitral o adrtica 8 4 (50%)
Atresia mitral 6 2 (33,3%)
Atresia adrtica 2 2 (100%)
Sin atresia 4 1(25%)
Total 42 27
TABLA 5. Diametro de la aorta ascendente

y su relacion con la mortalidad

Didametro aorta ascendente Pacientes Fallecidos
<3mm 23/42 (54,8%) 16/23 (69,6%)
>3a<5mm 12/42 (28,6%) 8/12 (66,7%)
>5mm 7/42 (16,7%) 3/7 (42,9%)
n 42 27

TABLA 6. Diferencias en las siguientes variables entre
los grupos de ninos que sobrevivieron a la
intervencion e ingresaron en la unidad de cuidados
intensivos pediatricos y los fallecidos en quiréfano

Variables Fallecidos en quiréfano Supervivientes p
Tiempo CEC (min) 281,5 (245-300) 182 (170-245) 0,024*
Tiempo CA (min) 60 (50-71) 56 (50-64) 0,879
Tiempo PC (min) 75 (51-87) 56 (48,5-66,5) 0,161
Cierre diferido esterndn 0/19 (0%) 19/19 (100%) 0,004*

CA: clampaje aortico; CEC: circulacion extracorpdrea; PC: parada circulatoria.
Variables expresadas mediante percentiles: Pgy (Pps— Py5).
*Significacion estadistica.

cieron en el quiréfano (tabla 6) y en UCIP (tabla 3). El
tiempo de clampaje adrtico s6lo se mostrd significati-
vo cuando lo comparamos con la técnica quirdrgica,
de forma que fue superior en los nifios del grupo 1 (ta-
bla 7).

Los nifios a los que se les cerr6 el térax en el quird-
fano (19 casos) tuvieron una mayor mortalidad intrao-
peratoria que los nifios con el cierre diferido del ester-
n6n en la UCIP (p = 0,004) (tabla 6). La mortalidad en
la UCIP fue también mayor, aunque las diferencias en
este caso no fueron significativas (tabla 3). El cierre
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TABLA 7. Diferencias en las siguientes variables entre los grupos 1y 2

Variables Grupo 1 Grupo 2 p
Muerte en quiréfano 8/30; 26,7% 0/12; 0% 0,050*
Muerte en UCIP 12/22; 54,5% 7/12; 58,3% 0,561
Tiempo CEC (min) 216,5 (175-291) 176,5 (141-191,5) 0,103
Tiempo CA (min) 59 (55-71) 50 (43-55) 0,013%
Tiempo PC (min) 57,5 (51-77,5) 50 (44-56) 0,111
Cierre diferido esterndon 10/30 (33,3%) 9/12 (75%) 0,014*
Horas ventilacion 216 (120-480) 76,5 (8-389,5) 0,167
Horas estancia UCIP 480 (384-624) 76,5 (8-492) 0,056*

CA: clampaje aortico; CEC: circulacion extracorporea; PC: parada circulatoria; UCIP: unidad de cuidados intensivos pediatricos.

*Significacion estadistica.
Grupo 1: Norwood clasico.
Grupo 2: variante de Sano.
Variables numéricas expresadas en percentiles: Pgy (Pys— Pys).

diferido se hizo con mayor frecuencia en los nifios in-
cluidos en el grupo 2 en relacién con los del grupo 1
(p =0,014) (tabla 7).

En cuanto a la monitorizacién postoperatoria en la
UCIP, no hubo diferencias significativas entre los gru-
pos de supervivientes y fallecidos en las siguientes va-
riables: S,0,, S,0,, pH arterial, PaO,/ FiO,, y presién
arterial sistdlica, diastélica y media. Sin embargo, aun-
que tampoco las hubo en la P,CO,, la EtO, y el espa-
cio muerto pulmonar (Vd/Vt), los fallecidos presenta-
ron cifras superiores.

Dos casos tuvieron insuficiencia respiratoria mante-
nida con dificultad para la retirada de la ventilacion,
objetivindose mediante fibrobroncospia una obstruc-
cién dindmica del bronquio principal izquierdo. El
estudio de la via aérea mediante tomografia computa-
rizada (TC) multicorte con reconstruccién tridimensio-
nal y resonancia magnética (RM) demostr6é que estaba
producida por una compresion extrinseca de la neoaor-
ta. La técnica quirdrgica empleada en ellos para re-
construir el arco adrtico fue la sutura terminoterminal
sin injerto adrtico. Ambos pacientes fallecieron por in-
suficiencia respiratoria antes de que se pudiera implan-
tar un stent extensible en la luz bronquial.

De los 15 nifios dados de alta de UCIP, 5 fallecieron
antes del segundo tiempo y a 8 de los 10 supervivien-
tes se les pudo realizar la intervencion de Glenn, con
una supervivencia del 100%. Seis de los intervenidos
eran del grupo 1 y dos del grupo 2. La edad y el peso
medios de ellos en la dltima revision fueron de 19 me-
ses (rango, 8-31) y 9 kg (rango, 6,8-11,3 kg), y todos
se encontraban en el grado funcional I de la New York
Heart Association.

DISCUSION

El tratamiento quirtdrgico del sindrome del corazén
izquierdo hipoplésico ha sido motivo de preocupacién
para muchos equipos medicoquirtrgicos por su eleva-
da mortalidad. El continuo trabajo realizado en los ul-
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timos afios ha resultado en una mejora de la supervi-
vencia a corto y largo plazo. Este hecho esta relaciona-
do en parte con la introduccién de una modificacién en
la técnica clasica de Norwood, consistente en la susti-
tucién de la fistula por un tubo que conecta el ventri-
culo derecho con la arteria pulmonar. Este procedi-
miento favorece el crecimiento de las arterias
pulmonares con una distribucién mas uniforme?. Se ha
constatado, ademds, que los nifios presentan un posto-
peratorio con mayor estabilidad hemodindmica®, con-
siguiéndose asi una disminucién de la mortalidad inte-
restadio®!°, Por estos motivos se decidi6 introducir en
el afio 2003 en nuestro hospital la modificacién de
Sano.

El sindrome del corazén izquierdo hipoplasico es
una cardiopatia con muchas variaciones anatémicas
que se asocia con frecuencia con otras malformaciones
y alteraciones genéticas; su correcta valoracion y diag-
néstico preoperatorio nos permite emitir un prondsti-
co, que es independiente de la técnica quirdrgica y de
los cuidados postoperatorios. En este sentido, algunos
autores han encontrado en el andlisis univariable una
mayor mortalidad entre los nifios con alteraciones ge-
néticas o malformaciones extracardiacas asociadas,
como edad gestacional reducida diagndstico de canal
auriculoventricular disbalanceado, y peso < 2,5 kg. En
cambio, en el andlisis multivariable, s6lo el peso me-
nor de 2,5 kg y las malformaciones extracardiacas fue-
ron considerados como factores de riesgo de mortali-
dad'!. Otros, en cambio, determinaron otras variables
condicionantes de mortalidad precoz, como la superfi-
cie corporal en el momento de la intervencion, el ta-
maifo de la aorta ascendente, la funcion del ventriculo
derecho y la procedencia del flujo pulmonar (fistula
frente a tubo ventriculopulmonar). Entre las variables
relacionadas con el procedimiento quirtirgico, sélo la
duracién de la CEC fue un factor de riesgo indepen-
diente'?. Se ha disefiado incluso una escala de valora-
cién del riesgo preoperatorio, donde se puntda una
serie de variables como la funcién ventricular, la pre-
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sencia de regurgitacion tricuspidea, el didmetro de la
aorta ascendente, las caracteristicas del flujo a través
del defecto septal auricular, y la edad en el momento
de la intervencién. Una puntuacién = 7 orienta hacia
una escasa probabilidad de muerte; en cambio, si la
puntuacién es < 7, indica lo contrario®®.

En nuestra serie, aunque la mortalidad fue mads alta
en el grupo con atresia mitral y adrtica (tabla 4), asi
como en los nifios con didmetro de la aorta < 5 mm
(tabla 5), estas variaciones en la anatomia de la cardio-
patia, aunque llamativas, no tuvieron relacién estadis-
tica significativa con la mortalidad. Por este motivo, y
coincidiendo con los hallazgos obtenidos en los ante-
riores estudios!'!3, no han sido consideradas como fac-
tores prondsticos de mortalidad precoz.

No encontramos diferencias significativas entre la
mortalidad en la UCIP y la técnica quirdrgica emplea-
da (grupos 1 y 2) (tabla 7), probablemente debido al
escaso numero de pacientes incluidos hasta el momen-
to en el grupo 2. Otros autores, en cambio, si la han
encontrado*™'? y preconizan el uso del tubo desde el
ventriculo derecho hasta la arteria pulmonar por los
buenos resultados obtenidos. En la serie de casos que
presentamos, de los 20 nifios fallecidos en el primer
grupo, 8 lo hicieron en el quir6fano por la imposibili-
dad de la retirada de la CEC (tabla 7). Por este motivo,
algunos autores preconizan el uso sistematico de dis-
positivos de asistencia ventricular en el quiréfano y
durante su estancia en UCIP, argumentando que incre-
mentan el gasto cardiaco y mejoran, por tanto, el pos-
toperatorio y la supervivencia de estos pacientes'*.
Desde que se introdujo en nuestro hospital la modifi-
cacién de Sano en el afio 2003 se ha intervenido a 12
nifios y ninguno de ellos ha fallecido en el quiréfano
(tabla 2), lo cual indica que toleran mejor el proceso
de retirada de la CEC.

De forma similar a otros autores'?, también nosotros
hemos constatado que el tiempo de CEC es un factor
de riesgo de mortalidad precoz en la UCIP, en el senti-
do de que cuanto mayor es el tiempo de CEC, mayor
es la probabilidad de fallecer. Por el contrario, no fue-
ron significativos los tiempos de anoxia y parada cir-
culatoria (tabla 3). El cierre primario del esternn tam-
bién se mostré como un factor de riesgo, en el sentido
de que a los nifios a los que se les cerrd en quiréfano
tuvieron mayor mortalidad, tanto intraoperatoria (tabla
6) como postoperatoria en la UCIP (tabla 3). Basdndo-
nos en este hallazgo, proponemos realizar el cierre di-
ferido del estern6én de forma sistemadtica en todos los
nifios intervenidos de esta cardiopatia, ya que asi con-
seguiremos evitar la compresién cardiaca y el bajo
gasto que se produce al cerrar el térax.

En todos nuestros pacientes se hizo una ultrafiltra-
cién durante el tiempo de CEC, sin presentar compli-
caciones y sin necesidad de suspenderla por inestabili-
dad hemodindmica. Su utilizacién ha demostrado en
otros estudios que mejora la hemodindmica, lo que se

refleja en una disminucién de la frecuencia cardiaca y
un incremento de la presion arterial sistdlica y diastdli-
cals.

En relacién con la técnica quirdrgica, hasta hace
unos afios algunos autores!'® reconstrufan el arco adrti-
co sin utilizar homoinjerto; de este modo, pensaban
que se favorecia el crecimiento a largo plazo de la nue-
va aorta sin provocar estenosis residual. En nuestro
hospital se hizo la reconstruccién sin injerto como pri-
mera opcién en 30 pacientes (71%) y con él en 12
(29%), que eran aquellos en los que no se pudo reali-
zar la primera técnica. Dos pacientes intervenidos sin
homoinjerto presentaron insuficiencia respiratoria tras
la retirada de la ventilacion mecéanica, demostrandose
en el estudio de la via aérea una compresion extrinseca
de la arteria pulmonar y del bronquio principal iz-
quierdos por la neoaorta. Esta experiencia ha hecho
considerar la posibilidad de utilizar de forma sistemd-
tica un homoinjerto, como ya lo estdn haciendo otros
autores con buenos resultados'?, para elevar la posi-
cién del arco adrtico y disminuir la probabilidad de
comprimir estructuras adyacentes.

De los 34 nifios ingresados en la UCIP tras la inter-
vencion, 19 fallecieron, lo que supone una mortalidad
precoz hospitalaria en la UCIP del 55,9% (tabla 2).
Esta mortalidad puede considerarse alta si la compara-
mos con la obtenida por otros autores”°. Como ante-
riormente mencionamos, la cirugia de Norwood se ini-
ci6 en nuestro hospital en el afio 1991 y los primeros 3
casos se publicaron en el afio 1994°. Haber intervenido
a 42 pacientes en un periodo de 15 afios no nos ha per-
mitido adquirir aun suficiente experiencia. En un perio-
do de 12 afios se intervino en el Hospital de Nifios de
Birmingham (Inglaterra) a 333 pacientes, con una mor-
talidad actual del 16%!"2. La concentracién de enfermos
en un centro de referencia de nuestra comunidad auté-
noma permitird que se intervengan mas casos, con lo
que se adquirird mayor experiencia, y como consecuen-
cia, aumentard la supervivencia. Otra posible causa que
podria justificar nuestra mortalidad es la elevada pro-
porcién de nifios en nuestra serie con anatomia desfa-
vorable, como atresia de la vélvula adrtica y/o mitral, y
didmetro de la aorta reducido (tablas 4 y 5).

En relacién con el andlisis de variables recogidas en
el postoperatorio, los nifios fallecidos presentaron va-
lores de Vd/Vt superiores a los supervivientes, como
consecuencia de un flujo pulmonar mds comprometi-
do. Su determinacién en adultos con sindrome de dis-
trés respiratorio de distinta etiologia ha demostrado ser
un factor de riesgo de mortalidad'’. Los valores de
P.,CO, y la EtO, también fueron m4s altos en los nifios
que fallecieron, como consecuencia del bajo gasto y el
enlentecimiento del flujo sanguineo tisular. Su valora-
cion nos hace estimar de forma indirecta la adecuacién
del flujo sistémico. Las diferencias encontradas en la
P CO,, la EtO, y el Vd/Vt, entre ambos grupos, no tu-
vieron valor estadistico, probablemente debido al pe-
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quefio tamafo de la muestra. Su determinacion tiene la
ventaja de que se puede realizar ficilmente con la mo-
nitorizacién habitual de la UCIP. El estudio de estas
variables lo continuamos realizando con el objetivo de
hacer un nuevo andlisis cuando dispongamos de una
muestra mas amplia.

El tratamiento médico se basd en una estrategia de
reduccion farmacoldgica de las resistencias vasculares
pulmonares y sistémicas. Con ello minimizamos las
fluctuaciones en las resistencias sistémicas y pulmona-
res, y mantenemos estables los estados circulatorio y
respiratorio'®. El aumento de las resistencias sistémi-
cas en estos nifios hace que se incrementen el trabajo
miocdrdico y el consumo de oxigeno, lo que explica
las muertes subitas e inesperadas que en estos pacien-
tes se producen'®. Utilizamos para ello, como anterior-
mente describimos en el apartado del método, 6xido
nitrico y milrinona, el primero como vasodilatador ex-
clusivo pulmonar y el segundo, como vasodilatador
pulmonar y sistémico.

Debido a los avances en los tratamientos médicos y
quirdrgicos, la supervivencia de estos nifios en los ulti-
mos afios ha aumentado, pero deben ser intervenidos 3
veces a lo largo de su vida, con el riesgo que esto con-
lleva. El futuro, aunque todavia queda mucho camino
por recorrer, probablemente serd la realizacién de un
solo procedimiento realizado en el laboratorio de cate-
terismo®.

CONCLUSIONES

No hemos constatado un aumento en la superviven-
cia de los nifios ingresados en la UCIP intervenidos
con la modificacién de Sano en relacién con la técnica
clasica de Norwood.

La reduccién en el tiempo de CEC y hecho de optar
por el cierre diferido del esternén en la UCIP de forma
sistemdtica contribuirdn a conseguir un mejor curso
postoperatorio, y por tanto, se podria aumentar la su-
pervivencia.
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