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Áþanga / tikslas

Kairiosiosios ðirdies hipoplazijos sindromas (KÐHS) yra viena sunkiiausiø ágimtø ðirdies ydø. KÐHS turi 1 ið 4000–6000 naujagimiø.

Negydant mirðtamumas pirmaisiais gyvenimo metais bûna didesnis kaip 90%. Apþvelgiame pradinæ KÐHS chirurginio gydymo patirtá.

Ligoniai ir metodai

Nuo 2005 m. iki dabar operuoti 9 naujagimiai, turintys KÐHS. 6 pacientai operuoti stabilizavus jø bûklæ, 3 operuoti nestabilios

bûklës esant kraujotakos nepakankamumui. 4 pacientams atlikta klasikinë Norwoodo operacija su modifikuota Blalocko ir Taussig

jungtimi, likusiems 5 atlikta Norwoodo operacijos Sano modifikacija.

Rezultatai

Pirmas Norwoodo korekcijø etapas buvo sëkmingas 5 (55,6%) naujagimiams: 3 buvo padaryta modifikuota B-T jungtis, 2 – Sano jungtis.

Iðvada

KÐHS chirurginis gydymas mûsø centre kol kas yra vadinamosios mokymosi kreivës laikotarpio. Norwoodo I etapo korekcijos

rezultatai turëtø gerëti padidëjus operacijø skaièiui ir grieþèiau atrenkant  pacientus, atsiþvelgiant á rizikos veiksnius.

Pagrindiniai þodþiai: kairiosios ðirdies hipoplazijos sindromas, Norwoodo operacija
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Background / objective

Hypoplastic left heart syndrome (HLHS) is one of the most complex congenital heart defects. The incidence of HLHS is 1 in 4000
to 6000 live births. The mortality rate exceeds 90% without treatment in the first year of life. We review the initial experience in
the surgical treatment of HLHS at our Centre.

Patients and methods

There were 9 children operated on for HLHS from the year 2005 till now. Six of them went to operation in hemodinamically stable
condition and three had a substantial insufficiency of systemic circulation. Four underwent Norwood I procedure with modified
Blalock–Taussig shunt and five had Sano modification.

Results

The first-stage Norwood procedure was successful in five (55.6%) cases – three with B-T shunt and 2 with Sano.

Conclusion

Surgical treatment of HLHS remains in the learning curve period at our institution. We expect the rise of survival rate with the
increase of case load and a more selective approach considering the risk factors.

Key words: hypoplastic left heart syndrome, Norwood procedure

Áþanga

Kairiosios ðirdies hipoplazijos sindromas (KÐHS) yra viena
sunkiausiø ágimtø ðirdies ydø. KÐHS turi 1 ið 4000–6000
naujagimiø [6]. Negydant mirðtamumas pirmaisiais gy-
venimo metais bûna didesnis kaip 90% [6]. KÐHS  yra
ðirdies anomalijø kompleksas, kurá sudaro kairiosios ðir-
dies struktûrø (burinio ir aortos voþtuvø, kairiojo skilve-
lio, kylanèiosios aortos) hipolazijos, stenozës arba atrezi-
jos derinys. KÐHS gydyti chirurginiu bûdu pradëta praeito
amþiaus aðtuntajame deðimtmetyje. Buvo taikomi  du me-
todai: Bailey iðtobulintas ðirdies persodinimas naujagimiams
ir kûdikiams [2] arba Norwoodo sukurtos keliø etapø ope-
racijos, paliatyviai modifikuojanèios kraujotakà [8]. Nau-
jagimiø ðirdies persodinimà smarkiai riboja donorø trû-
kumas, todël vyraujanti KÐHS chirurginio gydymo
metodika tapo Norwoodo operacijos. Esminiai Norwoo-
do I etapo operacijos uþdaviniai yra trys:

• sukurti stabilià sisteminæ kraujotakà padarant deði-
niojo skilvelio ir aortos jungtá;

• apriboti plautinæ kraujotakà, kad neprogresuotø
plauèiø kraujagysliø pasiprieðinimas;

• padaryti gerà nerestrikcinæ tarpprieðirdinæ jungtá.

II ir III Norwoodo operacijos etapai atliekami 6–8
mënesiø ir 2–4 metø amþiuje suformuojant fontano tipo
vieno skilvelio kraujotakà.

Apþvelgiame pradinæ KÐHS chirurginio gydymo pa-
tirtá mûsø centre.

Ligoniai ir metodai

Nuo 2005 metø iki dabar operuoti 9 naujagimiai, turin-
tys KÐHS. 5 pacientai perkelti á mûsø reanimacijos ir

intensyviosios terapijos skyriø pirmà gyvenimo parà, 3 –
antrà ir 1 – treèià. 6 (66,7%) pacientai operuoti stabili-
zavus jø bûklæ, t. y. jø sisteminë ir plautinë kraujotakos
buvo subalansuotos, jie nebeturëjo acidozës poþymiø, jø
diurezë buvo gera. 3 (33,3%) pacientai operuoti nestabi-
lios bûklës kraujotakos nepakankamumo fone. Naujagi-
miø svorio vidurkis buvo 3240 gramø (nuo 2700 iki
4400). 2 (22,2%) turëjo restrikciná prieðirdþiø pertvaros
defektà (PPD). Kylanèioji aorta siauresnë nei 3 mm bu-
vo 3 (33,3%) pacientams. Naujagimiai operuoti 4–10
gyvenimo parà. 4 pacientams atlikta klasikinë Norwoo-
do operacija su modifikuota Blalocko ir Taussigo jungti-
mi (B-T), likusiems 5 atlikta Norwoodo operacijos Sano
modifikacija.

Operacijø metodika

Atvëræ perikardà, apvesdavome ir uþspausdavome deði-
niàjà plauèiø arterijos ðakà. Daþniausiai tai padëdavo sta-
bilizuoti hemodinamikà ir sisteminæ kraujotakà iki dirb-
tinës kraujo apytakos (DKA) etapo (1 pav.)

Operacijos Sano metodika buvo atliekamos pacientui
esant didelës hipotermijos bûklës, neoaortos rekonstruk-
cijos etape sustabdþius (60–86 min.) DKA. Operacijos
su modifikuota B-T jungtimi atliktos antegradinës galvos
smegenø perfuzijos metodika, labai trumpai (2 min.)
sustabdþius DKA. Plauèiø arterija buvo nupjaunama sker-
sai ties bifurkacija, perkirpus ir uþsiuvus atvirà arteriná
latakà. Plauèiø arterijos bifurkacijà iðplatindavome peri-
kardo lopu. Aortà atverdavome iðilgai nuo kylanèios iki
Botalo átekëjimo vietos. Botalo audinius kruopðèiai pa-
ðalindavome. Aortà iðplatindavom jauèio perikardo lo-
pu, kurá sujungdavome su plauèiø arterijos kamienu. PPD
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padidindavome iðkirpdami membraninæ prieðirdþiø per-
tvaros dalá. Sano jungèiai tarp deðiniojo skilvelio ir plau-
èiø arterijos bifurkacijos ásiûdavome 5–6 mm skersmens
Goretexo kraujagysliø protezà. Modifikuotai B-T jung-
èiai naudojome 3,5–4 mm skersmens Goretexo krauja-
gysliø protezà (2, 3 pav.).

Rezultatai

Pirmasis Norwoodo korekcijø etapas buvo sëkmingas 5
(55,6%) naujagimiams: 3 su modifikuota B-T jungtimi,
2 su Sano jungtimi. Pacientams su B-T jungtimi ûmiuo-
ju pooperaciniu laikotarpiu daþniausiai reikëjo riboti di-
desnæ plautinæ kraujotakà keièiant dirbtinës plauèiø ven-
tiliacijos parametrus. Krûtinës làstà uþsiûdavome
antrà–treèià parà po operacijos. Pooperacinio gydymo
vaikø reanimacijos ir intensyvios terapijos skyriuje truk-
mës vidurkis buvo 14,8 dienos (nuo 10 iki 25).

Diskusija

Hospitalinis mirðtamumas dël KÐHS I etapo Norwoodo
korekcijos yra didelis ir svyruoja tarp 20% ir 50% [1, 3,
4]. Klinikose, kur atliekama daug ðiø korekcijø, mirðta-
mumas pastaraisiais metais siekia 10% [11, 10]. Pagrindi-
niai rizikos veiksniai yra maþesnis nei 2,5 kg naujagimio
svoris ir neiðneðiotumas, siaura kylanèioji aorta (< 3 mm),
restrikcinis PPD, deðiniojo skilvelio disfunkcija ir tribu-
rio voþtuvo nesandarumas, sunki prieðoperacinë nauja-
gimio bûklë. 2 ið 4 mirusiø mûsø operuotø pacientø bu-
vo sunkios bûklës prieð operacijà – jø buvo nesubalansuota
sisteminë ir plautinë kraujotaka – acidozë ir oligurija,
taip pat siauresnë nei 3 mm kylanèioji aorta. Restrikciná
PPD turëjo vienas ið mirusiøjø.

Sano modifikacija operuoti 5 ið 9 pacientø, 3 ið jø
mirë. Pastebëjome, kad proksimaliai ðios jungties daliai
suformuoti reikia gana didelio deðiniojo skilvelio pjûvio,
kitaip pasireiðkia jungties obstrukcija. Laikoma, kad Sa-
no jungtis neturi átakos vainikiniø arterijø, inkstø, kepe-
nø ir þarnyno perfuzijai, nes, kitaip nei B-T jungtis, ne-
sumaþina diastolinio spaudimo. Sano yra paskelbæs, kad
po I etapo iðgyvena apie 71% maþiau kaip 2,5 kg sve-
rianèiø kûdikiø [10]. Taèiau pastaruoju metu pasirodë
praneðimø, kad inkstø ir kepenø kraujotaka reikðmingai
nepasikeièia sumaþëjus diastoliniam kraujospûdþiui [5].
Neigiamas Sano jungties poveikis siejamas su ventriku-
lotomija ir deðiniojo skilvelio disfunkcija. Apskritai, ir
B-T, ir Sano jungtis turi teigiamø ir neigiamø ypatumø.
Manoma, kad vienos ar kitos jungties pasirinkimà la-
biau lemia chirurginës tradicijos. Tikslesnes jungties

1 pav. KÐHS. Hipoplastiðka kylanti aorta. Plati plauèiø arterija,
platus Botalo latakas, kurio tàsa yra nusileidþianti aorta. Apvestos
plauèiø arterijos ðakos

2 pav. Norwoodo ko-
rekcijos  I etapo su B-T
jungtimi schema. Ið
plauèiø arterijos kamie-
no, hipoplastiðkos aor-
tos ir lopo suformuota
neoaorta. Plauèiø krau-
jotaka apribota modi-
fikuota 3,5–4 mm
skersmens Blalocko ir
Taussigo jungtimi

3 pav. Norwoodo ko-
rekcijos I etapo su Sa-
no jungtimi schema.
Plauèiø kraujotaka ap-
ribota 5–6 mm skers-
mens jungtimi tarp de-
ðiniojo skilvelio ir plau-
èiø arterijos ðakø
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pobûdþio indikacijas turëtø nustatyti ðiuo metu atlieka-
mas multicentrinis randomizuotas tyrimas [9]. Reikia pa-
þymëti, kad pirma sëkminga Norwoodo I operacija mû-
sø klinikoje buvo atlikta 2000 metais pradine Norwoodo
metodika – naudojant centrinæ jungtá. Pastaroji metodi-
ka nebetaikoma dël blogesniø operacijos rezultatø, paly-
ginti su B-T ar Sano jungtimis.

Pastaruoju metu atsiranda hibridiniø KÐHS gydymo
procedûrø: restrikcinës ovalinës angos balioninë septos-
tomija prieð chirurginá etapà arba Botalo latako stentavi-
mas ir chirurginis plauèiø arterijos siaurinimas [7]. Pas-
taruoju atveju antrajame Norwoodo operacijos etape

reikia papildomai rekonstruoti aortos lankà, todël mano-
ma, kad tai gali pabloginti antrojo etapo rezultatus. Re-
strikcinës ovalinës angos balioninë septostomija neretai
nepavyksta dël storos raumeninës prieðirdþiø pertvaros.
Hibridiniø KÐHS gydymo metodø kol kas netaikëme.

Iðvada

KÐHS chirurginis gydymas mûsø centre kol kas yra vadi-
namosios mokymosi kreivës laikotarpio. Norwoodo ko-
rekcijos I etapo rezultatai turëtø gerëti padidëjus opera-
cijø skaièiui ir grieþèiau atrenkant pacientus atsiþvelgiant
á rizikos veiksnius.

LITERATÛRA

1. Azakie T, Merklinger SL, McCrindle BW. Evolving strate-
gies and improving outcomes of the modified Norwood proce-
dure: a 10-year single-institution experience. Ann Thorac Surg
2001; 72: 1349–1353.

2. Bailey LL, Nehlsen-Cannarella SL, Doroslov RW. Cardiac
allotransplantation in newborns as therapy for hypoplastic left
heart syndrome. N Engl J Med 1986; 315: 949–951.

3. Bove EL, Lloyd TR. Staged reconstruction for hypoplastic
left heart syndrome: contemporary results. Ann Surg 1996; 224:
387–395.

4. Chang R-K, Chen AY, Klitzner TS. Clinical management
of infants with hypoplastic left heart syndrome in the United
States, 1988–1997. Pediatrics 2002; 110: 292–298.

5. Edwards L, Morris KP, Siddiqui A, Harrington D, Barron D,
Brawn W. Norwood procedure for hypoplastic left heart syn-
drome: BT shunt or RV-PA conduit? Arch Dis Child Fetal Ne-
onatal Ed. 2006 Sep 26.

6. Fyler DC. Report of the New England Regional Infant
Cardiac Program. Pediatrics 1980; 65: 436–439.

7. Lim DS, Peeler BB, Matheme GP. Risk-stratified appro-
ach to hybrid transcatheter-surgical palliation of hypoplastic left
heart syndrome. Pediatr Cardiol 2006; 27: 91–95.

8. Norwood WI, Lang P, Hansen DD. Physiologic repair of
aortic atresia-hypoplastic left heart syndrome. N Engl J Med
1983; 308: 23–26.

9. Reemtsen BL, Pike NA, Starnes V. Stage I palliation for
hypoplastic left heart syndrome: Norwood versus Sano modifi-
cation. Curr Opin Cardiol 2007; 22: 60–65.

10. Sano S, Ishino K, Kavada M, Honjo O. Right ventricle-
pulmonary artery shunt in first-stage pallation for hypoplastic
left heart syndrome. Semin Thorac Cardiovasc Surg Pediatr Card
Surg Annu 2004; 7: 22–31.

11. Tweddell JS, Hofman GM, Mussatto KA. Improved
survival of patients undergoing pallation of hypoplastic left he-
art syndrome: lessons learned from 115 consecutive patients.
Circulation 2002; 106: 82–89.




