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Sin drom hipo pla stič ne ga leve ga srca spa da med pri ro je ne srč ne napa ke, pri kate rih je funk -
cio nal no delu joč le desni pre kat. Novo ro jen ci kma lu po rojs tvu posta ne jo živ ljenj sko ogro -
že ni zara di poja va hemo di nam skih motenj in brez hitre zdrav niš ke pomo či v ne kaj dneh
po rojs tvu umre jo. Ključ no za pre ži vet je takih otrok je tri sto penj sko palia tiv no kirurš ko
zdrav lje nje. Otro ci s sin dro mom hipo pla stič ne ga leve ga srca potre bu je jo mul ti dis ci pli -
nar no obrav na vo. Celo kup no pet let no pre ži vet je otrok po palia tiv nem kirurš kem zdrav -
lje nju je 70 % in se stal no izbolj šu je pred vsem zara di izpo pol nje va nja kirurš kih pose gov,
raz vi ja nja pedia trič ne inten ziv ne medi ci ne in poo pe ra tiv ne ga vode nja s stra ni kar dio logov.
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Hypoplastic left heart syndrome is a congenital heart defect where only right ventricle
remains functionally unimpaired. Soon after birth, the newborns become severely ill with
cardiorespiratory collapse which is followed quickly by death without immediate med-
ical intervention. A crucial step in treatment is staged surgical palliation. Infants with
hypoplastic left heart syndrome must be managed by a multidisciplinary team. A five
year survival rate is 70% and is still increasing due to the improvement of surgical tech-
niques used to treat this cardiac abnormality, the development of pediatric intensive care
and the improvement of postoperative care.
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Uvod
Pri sin dro mu hipo pla stič ne ga leve ga srca
(SHLS) gre za sku pek pri ro je nih nepra vil -
no sti srca z zna čil no hudo ste no zo ali atre -
zi jo mitral ne in aort ne zaklop ke, majh no
ascen dent no aor to, hipo pla zi jo leve ga pre -
ka ta ter funk cio nal no delu jo čim le desnim
ven tri klom (1). SHLS pred stav lja 1 % pri ro -
je nih srč nih napak (2). Sistem ski krv ni obtok
ohra nja desni pre kat pre ko odpr te ga Botal -
lo ve ga voda, saj z ne ra zvi tim levim pre ka -
tom to ni mogo če.

Brez kirurš ke ga zdrav lje nja v pr vem
mese cu živ lje nja umre 95 % otrok s to pri -
ro je no srč no napa ko (1). Pre ži vet je novo ro -
jen ca je v pre do pe ra tiv nem obdob ju odvi sno
od pre hod no sti Botal lo ve ga voda (2). Prvo
uspe šno palia tiv no kirurš ko oskr bo SHLS
je leta 1983 obja vil Nor wood s so de lav ci (3).
Od takrat dalje se kirurš ke teh ni ke ter pred-
in poo pe ra tiv no zdrav lje nje nepre sta no
izbolj šu je jo ter tako podalj šu je jo pre ži vet -
je otrok s to srč no napa ko (1).
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INCIdENCa IN ETIoLogIJa
Po jav nost vseh pri ro je nih srč nih napak je
8/1.000 ži vo ro je nih otrok, od tega je pojav -
nost SHLS oce nje na na 0,1–0,3/1.000 roj stev.
Pre vla du je jo deč ki (4).

Em brio loš ki vzrok sin dro ma še ni povsem
pojas njen. Ver jet no gre za več krat ne raz voj -
ne nepra vil no sti, ki se poja vi jo med zore -
njem plo da in ovi ra jo vtok in iztok iz leve ga
pre ka ta ter pov zro či jo nasta nek te kom plek -
sne srč ne napa ke (4).

aNaToMIJa
S izra zom SHLS opi su je mo raz lič ne stop -
nje nera zvi to sti struk tur leve ga srca. V naj -
bolj kom plek sni obli ki je nje go va glav na
last nost atre zi ja aort ne zaklop ke, ki je pove -
za na s hudo hipo pla zi jo ascen dent ne aor -
te in aort ne ga loka (5–7). Pri 90 % bol ni kov
se sku paj z atre zi jo aort ne zaklop ke pojav -
lja tudi atre zi ja ali huda hipo pla zi ja mitral -
ne zaklop ke ter zmanj šan ali odso ten levi
pre kat (sli ka 1) (8).

Sli ka 1.Pri mer ja va ana to mi je nor mal ne ga srca (levo) in srca pri sin dro mu hipo pla stič ne ga leve ga srca (desno).
Ao – aor ta, PA – pljuč ne arte ri je, LPD – levi predd vor, DPD – desni predd vor, LP – levi pre kat, DP – desni
pre kat, ASD – okva ra med predd vor ne ga pre ti na angl. (atrial sep tal defect).
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Med raz vo jem v ma ter ni ci in neposred -
no po rojs tvu desni pre kat vzdr žu je sistemski
in pljuč ni krv ni obtok pre ko pljuč nih arte -
rij (PA) in veli ke ga, širo ko odpr te ga in nizko
upor ne ga Botal lo ve ga voda. Deok si ge ni ra na
kri se vra ča v srce pre ko zgor nje (angl. vena
cava supe rior, VCS) in spod nje vot le vene
(angl. vena cava infe rior, VCI) ter vsto pa v de -
sni predd vor, kjer se pome ša z ok si ge ni ra no
krv jo, ki pre ko odpr te ga oval ne ga oken ca
ali defek ta v atrij skem sep tu mu (angl. atrium
sep tum defect, ASD) pri de v de sni predd vor
iz pljuč. Iz desne ga predd vo ra teče meša na
kri v de sni pre kat, od tam pa pre ko pljuč ne -
ga deb la v PA in naprej v plju ča, pre ko
Botal lo ve ga voda pa v sistem ski krv ni obtok.

Ko ro nar ne žile in veli ke žile, ki izha jajo
iz aort ne ga loka, so v ce lo ti odvi sne od retro -
grad ne ga toka krvi iz Botal lo ve ga voda.
Delež izti sne ga volum na iz desne ga srca,
ki se bo poraz de lil po pljuč nem ozi ro ma
sistem skem krv nem obto ku, je odvi sen od
raz mer ja upo rov med pljuč nim in sistem -
skim krv nim obto kom (4).

paToFIZIoLogIJa
Ne po sred no po rojs tvu na hemo di nam ski
sta tus novo ro jen ca s SHLS vpli va jo tri je
dejav ni ki: zmanj ša nje upor no sti pljuč ne ga
žilja, veli kost pove za ve med predd vo ri in
zapi ra nje Botal lo ve ga voda. Po rojs tvu se
upor nost pljuč ne ga žilja v pr vih dneh živ -
lje nja postop no zmanj šu je, kar posle dič no
vodi v ve ča nje pljuč ne ga pre to ka in s tem
v vo lum sko obre me ni tev desne ga pre -
kata. Otrok ima lah ko izbolj ša no sistem sko
nasiče nost krvi s ki si kom, ven dar obsta ja
tve ga nje za raz voj napre du jo če ga kon ge stiv -
ne ga srč ne ga popuš ča nja in zmanj ša nja
sistem ske pre kr va vi tve, vključ no z zmanj -
ša njem pre to ka krvi v ko ro nar nih arte ri jah.
S pre raz po re di tvi jo krvi in zmanj ša njem
sistem ske ga obto ka hitro pri de do hemo di -
nam ske nesta bil no sti otro ka (4).

Od prt Botal lov vod in nere strik tiv ni
ASD sta ključ ne ga pome na za pre ži vet je
novo ro jen ca, saj pred stav lja ta edi no pove -

za vo srca s si stem skim krv nim obto kom. Če
pri de do nju ne zapo re, hitro sle di nasta nek
napre du jo če sistem ske in koro nar ne hipo -
per fu zi je z raz vo jem šokov ne ga sta nja (4).

SIMpToMI IN ZNaKI
Otro ci s SHLS se v pri mer ja vi z no vo ro jen -
ci z dru gi mi pri ro je ni mi srč ni mi napa ka mi
rodi jo s pri mer no težo za gesta cij sko sta -
rost in ima jo niz ko inci den co (2,5%) sprem -
lja jo čih izven srč nih nepra vil no sti (9, 10). Ker
je takoj po rojs tvu za pre ži vet je klju čen pre -
ho den Botal lov vod, je novo ro je nec prvih 24
do 48 ur brez očit nih bole zen skih zna kov,
dokler se Botal lov vod ne zač ne zapi ra ti (2).
Med pri la ga ja njem novo ro jen ca na zunaj -
ma ter nič no živ lje nje pri de do fizio loš kih
spre memb v krv nem obto ku in diha nju (11).
Na začet ku, ko je Botal lov vod še odprt, sta
prva zna ka SHLS tahip ne ja in neješč nost
otro ka, sle di dihal na sti ska in raz voj cia noze.
Pove ča no dihal no delo je posle di ca napredu -
jo če ga veča nja pljuč ne ga pre to ka in posle -
dič ne pljuč ne kon ge sti je.

Ob zaprt ju Botal lo ve ga voda pri de do
raz vo ja kar dio ge ne ga šoka (4). Otrok je tahip -
noi čen, disp noi čen, ima šibek pulz, je bled,
cia no ti čen, raz vi je se hipo ter mi ja, meta -
bolna aci do za, oli gu ri ja ali anu ri ja. Zara di
zmanj ša ne pre kr vi tve mož gan ske ga in koro -
nar ne ga obto ka lah ko pri de do raz vo ja simp -
to mov mio kard ne ga infark ta ali cere bral ne
ishe mi je (2). Ti otro ci so zara di slab še pre -
kr vi tve bolj nag nje ni k raz vo ju nekro ti zi ra -
jo če ga ente ro ko li ti sa (12). Če ne pri de do
ponov ne ga odprt ja Botal lo ve ga voda, sle -
di hitra smrt otro ka (2).

Pri kli nič nem pre gle du naj de mo cia no -
zo zara di peri fer ne vazo kon strik ci je in sla -
be pre kr vi tve. Sli šen je pou dar jen, necep ljen
dru gi srč ni ton, obča sno tudi nes pe ci fičen,
tih sistol ni šum. Zna čil na je huda meta bol -
na aci do za (13).

dIagNoZa
Diag no zo SHLS posta vi mo po rojs tvu s kli -
nič no sli ko in z ul tra zvoč nim pre gle dom
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srca. Rent gen sko sli ka nje prsne ga koša
poka že kar dio me ga li jo in pljuč no ven sko
kon ge sti jo ali pljuč ni edem, EKG pa hiper -
tro fi jo desne ga pre ka ta. Red ko je pred
prvim kirurš kim pose gom potreb na še
kate te ri za ci ja srca za pri kaz ana tom skih
struk tur in mer je nje pljuč ne upor no sti,
pomemb no vlo go pa ima pred dru go in tret -
jo stop njo ope ra tiv ne ga zdrav lje nja (2).

SHLS ter dru ge pri ro je ne bolez ni srca
pri plo du lah ko pre poz na mo s fe tal no eho -
kar dio gra fi jo. Indi ka ci je za to prei ska vo
med noseč nost jo so sicer šte vil ne tako pri
mate ri kot pri še nero je nem otro ku (ta be -
la 1) (14). Pozi tiv na nuhal na svet li na v 10.
do 13. ted nu gesta ci je, kljub nor mal ne mu
kario ti pu, je pove za na s po ve ča nim tve -
ganjem za raz voj pri ro je ne bolez ni srca
plo da (15). Opti mal ni čas za izved bo tran -
sab do mi nal ne fetal ne eho kar dio gra fi je je
med 18. in 22. ted nom gesta ci je. Sam ultra -
zvoč ni pre gled srca plo da vse bu je poleg šti -
ri vot lin ske ga pre gle da še pre gled srca
v dru gih rav ni nah (14). Zna čil no za SHLS
je obstruk ci ja na eni ali več rav neh vtoč ne -
ga ali iztoč ne ga trak ta leve ga pre ka ta. Pri
ultra zvoč nem pre gle du naj de mo majh no
levo stran srca in več krat fibroe la sto zo
endo kar da leve ga pre ka ta. Poleg tega so pri -
sot ne bodi si aort na atre zi ja, aort na in
mitral na atre zi ja ali kri tič na aort na ste no -
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za, ascen dent na aor ta pa je hipo pla stič -
na (16).

Z us pe šno pre na tal no diag no sti ko lah -
ko zago to vi mo, da se bo otrok s SHLS rodil
v ter ciar ni usta no vi, kjer bo lah ko novo ro -
jen cu takoj zago tov lje na mul ti dis ci pli nar -
na oskr ba, ki vklju ču je takojš njo potr di tev
diag no ze, zače tek tera pi je s pro sta glan di -
ni in vzdr že va nje aci do baz ne ga rav no težja,
ustrez ne ga sistem ske ga in pljuč ne ga pre -
to ka ter mehan sko pre di ha va nje. Pri novo -
ro jen cih, kjer je diag no za postav lje na šele
po rojs tvu, lah ko zara di odlo že ne diag no -
ze pri ča ku je mo več jo pre do pe ra tiv no aci do -
zo, več jo potre bo po ino trop ni pod po ri ter
huj šo dis funk ci jo desne ga pre ka ta in tri kus -
pi dal no regur gi ta ci jo (10).

ZdRavLJENJE
pre do pe ra tiv no zdrav lje nje
Po rojs tvu je zdrav lje nje z zdra vi li usmer -
je no k vzdr že va nju pre hod no sti Botal lo vega
voda in vzdr že va nju ustrez ne ga sistem -
ske ga in pljuč ne ga krv ne ga obto ka (12). Vsi
pri za de ti novo ro jen ci mora jo biti pre meš -
če ni v neo na tal no eno to inten ziv ne tera pije.
Z uved bo pro sta glan di nov (pred vsem pro -
sta glan di na E1)pre pre či mo zapi ra nje Botal -
lo ve ga voda in ohra nja mo sistem ski krv ni
obtok. Mož no sti kon zer va tiv ne ga zdravlje -
nja otrok s SHLS so ome je ne, zato ti otroci

Ta be la 1. Pri me ri indi ka cij za fetal no eho kar dio gra fi jo (14).

In di ka ci je s stra ni mate re In di ka ci je s stra ni plo da

dru žin ska anam ne za pri ro je ne srč ne napa ke ne nor mal ni izvid ultra zvoč ne prei ska ve plo da
v zgod nji noseč no sti

me ta bol ne bolez ni (sladkorna bolezen, fenil ke to nu ri ja) ek stra kar dial ne napa ke plo da

iz po stav lje nost tera to ge nim sno vem kro mo som ske napa ke plo da

iz po stav lje nost zavi ral cem sin te ze pro sta glan di nov arit mi ja
(ibu pro fen, sali cil na kisli na, indo me ta cin)

okuž ba z vi ru som rdečk v no seč no sti hi drops

av toi mun ske bolez ni po zi tiv na nuhal na svet li na v pr vem tri me seč ju

op lo di tev in vitro več plod na noseč nost ali sum na sin drom trans fu zi je
krvi od dvojč ka k dvojč ku



za pre ži vet je potre bu je jo čim prejš nje kirurš -
ko zdrav lje nje.

Ki rurš ko zdrav lje nje
Do konč na ozdra vi tev otro ka je mož na le
s pre sa di tvi jo pri za de te ga orga na, ki pa je
zara di pomanj ka nja ustrez nih daro val cev
pri novo ro jen cih in dojenč kih pri nas ne
izvajamo, niti je ne more mo zago to vi ti. Pri
tovrstnih napa kah lah ko tako nudi mo le
palia tiv no zdrav lje nje. Po objav lje nih sve -
tov nih smer ni cah iz leta 2013 so pri tej napa -
ki mož ni tri je začet ni pri sto pi zdrav lje nja:
izved ba kla sič ne ope ra ci je, modi fi ci ra na
kla sič na ope ra ci ja in izved ba pred stop nje
kla sič ne ope ra ci je (17). Kla sič no ope ra ci jo
pred stav lja ope ra ci ja po Nor woo du, modi -
fi ci ra no pa ope ra ci ja z ob vo dom Sano. Pred -
stop nja kla sič ne ope ra ci je je hibrid na palia -
ci ja SHLS, ki vklju ču je bila te ral no ban da žo
pljuč nih arte rij in vzdr že va nje odpr te ga
Botal lo ve ga voda (18). Danes ni več vpra -
ša nje, kate ra od metod je bolj ša, tem več
kate ra je za dolo če ne ga bol ni ka naj pri mer -
nej ša (17–21).

Sta bi li za ci jo kri tič no bol ne ga novo ro -
jenč ka s SHLS se lah ko v več jih cen trih dose -
že s hi brid nim pose gom, kjer s kom bi na ci -
jo kirurš ke ga in inter ven cij ske ga pri sto pa
zago to vi mo zmanj ša nje pre to ka pre ko pljuč
(ban da ža leve in desne PA) ter ohra nja mo
odprt Botal lov vod (vsta vi tev žil ne opor ni -
ce ali nekaj me seč no zdrav lje nje z in fu zi ja -
mi pro sta glan di nov) (18–21). Sicer jasnih
smer nic za hibrid ni poseg ni ozi ro ma se
le-te raz li ku je jo od usta no ve do usta no ve.
Za hibrid ni poseg so pri mer ni pred vsem
novo ro jen ci z ve li kim tve ga njem, in sicer
tisti z aort no atre zi jo, hudi mi izven srč ni mi
ano ma li ja mi, niz ko tele sno težo (< 2,5 kg),
z in takt nim ali viso ko restrik tiv nim atrijskim
sep tu mom, nedo no šenč ki ter novorojenč ki
s sla bo funk ci jo pre ka ta (18). Naslednja
ope ra ci ja je lah ko ope ra ci ja po Nor woo du
ali kom bi na ci ja le-tega pose ga z dvo smer -
no kavo pul mo nal no ana sto mo zo, v ne ka -
terih več jih sve tov nih cen trih pa hibrid ni

poseg pred stav lja pre mo sti tev do trans plan -
ta ci je srca pri bol nem novo ro jenč ku (18).

Prva faza – ope ra ci ja po Nor woo du
V prvem do tretjem ted nu živ lje nja se izve -
de ope ra ci ja po Nor woo du. Cilj ope ra ci je je
vzpo sta vi tev zanes lji ve ga sistem ske ga krv -
ne ga obto ka z za po ro Botal lo ve ga voda in
vzpo sta vi tvi jo pljuč ne ga pre to ka za zago -
tav ljanje zadost ne sistem ske oksi ge na ci je
s so ča snim varo va njem pljuč ne ga žilja za
pri pra vo na dru go in tret jo fazo kirurš ke ga
zdrav lje nja (22). Potreb na je vzpo sta vi tev
zunaj te le sne ga krv ne ga obto ka in glo bo ke
hipo termi je ter miru jo če srce (23). Opra vi -
mo predd vor no sep tek to mi jo za zago tovitev
pro ste ga pre to ka krvi pre ko med preddvor -
ne ga pre ti na ter liga ci jo pre ve ze Botal lo ve -
ga voda (22). Kri tič na toč ka ope ra ci je je
rekon struk ci ja zakr ne le aor te in izde la va
neo aor te s po moč jo homo graf ta. Pljuč no
deb lo pre re že mo prok si mal no od raz cepiš -
ča in obe pljuč ni arte ri ji pove že mo v enot -
no cev. Aort ni lok odpre mo od viši ne nivo -
ja pre re za pljuč ne ga deb la do mesta vli va nja
Botal lo ve ga voda v aor to. Nato izre že mo
homo graft v pra vil no obli ko in veli kost ter
ga vši je mo na robo ve sta re aor te in na prok -
si mal ni krn pljuč ne ga deb la. Tako se ustva -
ri neo aor ta, ki je širo ko pre hod na in brez
zapor ter pove zu je desni pre kat s si stem -
skim krv nim obto kom (12). Sle di še vzpo -
sta vi tev pljuč ne ga krv ne ga obto ka. To dose -
že mo z mo di fi ci ra nim Bla lock-Taus si go vim
obvo dom, kjer graft iz umet ne ga mate ria -
la pove zu je bra hio ce fal no arte ri jo in desno
PA ali s Sano modi fi ka ci jo, kjer z graf tom
pove že mo iztoč ni del desne ga pre ka ta in PA
(sli ka 2) (22). Ob odpu stu iz bol ni šni ce je
nasi če nost krvi s ki si kom tipič no 80–85 %.

Bol ni ki z enim samim pre ka tom in opi -
sa ni mi obvo di med pljuč nim in sistem skim
obto kom ima jo stal no pri sot no meša nje
oksi ge ni ra ne in deok si ge ni ra ne krvi zno traj
srca, zni ža no sistem sko nasi če nost krvi s ki -
si kom in kro nič no volum sko preo bre me ni -
tev srca. Zato je del kirurš ke ga zdrav lje nja
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tudi nepo sred na pove za va ven ske ga siste -
ma s pljuč nim arte rij skim žiljem, kar dose -
že mo v dru gi in tret ji fazi zdrav lje nja. Po
pose gu ven ska kri pasiv no teče iz sistem -
ske ga ven ske ga baze na v pljuč ni arte rij ski
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sistem, tok pa poga nja tlač na raz li ka med
sistem skim ven skim siste mom in tla kom
v le vem predd vo ru.

Za zado vo lji vo kako vost pre to ka mora -
jo biti izpol nje ni šte vil ni kri te ri ji. Kirurš ke

Sli ka 2. She ma prve faze kirurš ke ga zdrav lje nja. PA – pljuč na arte ri ja, Ao – aor ta.
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žil ne ana sto mo ze mora jo biti dobro pre hod -
ne, pljuč ne arte ri je mora jo ime ti nor mal no
zgrad bo in upor nost, zago tov lje na mora biti
nor mal na pljuč na ven ska dre na ža z niz kim
tla kom v le vem predd vo ru, z od sot nost jo
pomemb nej ših atrio ven tri ku lar nih val vular -
nih regur gi ta cij iz pre ka tov v predd vore,
z do bro funk ci jo pre ka ta in niz kim konč nim
dia stol nim tla kom ter dobrim sistem skim
arte rij skim izto kom krvi in dobro funk ci jo
aort ne zaklop ke (12). Po pose gu pri de do akut -
ne volum ske raz bre me ni tve sistem ske ga
pre ka ta, kar lah ko pri kro nič nem volumsko
obre me nje nem srcu pri ve de do poslab ša nja
dia stol ne funk ci je srca in zmanj ša nja pre -
kat ne podaj no sti. Da bi pre pre či li ta zaplet,
pove zo va nje ven ske ga siste ma s pljuč nim
arte rij skim siste mom opra vi mo v dveh kora -
kih – z dvo smer nim postop kom po Glen nu
(angl. bi di rec tio nal Glenn pro ce du re, BDG) in
z ope raci jo po Fon ta nu. V ča su med obe ma

pose go ma pri de do remo de la ci je pre ka ta,
kar omo go ča pono vi tev ope ra ci je (12).

Dru ga faza – dvo smer ni Glen nov posto pek
V dru gi fazi ope ra tiv ne ga zdrav lje nja med
tretjim in šestim me se cem sta ro sti opra vi -
mo BDG. Nare di mo ana sto mo zo med VCS
in desno PA konec s stra njo. S tem se dose -
že nepo sre den pasiv ni tok ven ske krvi iz
zgor nje ga dela tele sa v obe pljuč ni kri li.
Obe nem se s kr pi co zapre pove za va med
VCS in desnim predd vo rom, tako da se vanj
ste ka le še kri pre ko VCI. Obvod med desnim
pred dvo rom in PA ozi ro ma med bra hio ce -
fal no arte ri jo in PA se ligi ra in s tem zapre
(sli ka 3) (22). Še ved no osta ja nasi če nost
arte rij ske krvi s ki si kom oko li 80 %.

Tret ja faza – ope ra ci ja po Fon ta nu
Tret ja faza kirurš ke ga zdrav lje nja otrok
s SHLS je Fon ta nov posto pek – popol na
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Sli ka 3.She ma dru ge faze kirurš ke ga zdrav lje nja – dvo smer na kavo pul mo nal na pove za va – dvo smer ni Glennov
posto pek. VCS – zgornja votla vena (lat. vena cava superior), PA – pljučna arterija, VCI – spodnja votla vena
(lat. vena cava inferior).

Razdeljena VCS
in prišita na 
desno PA

VCI še vedno
prenaša kri
v desni preddvor



kavo pul mo nal na pove za va (angl. to tal cavo -
pul mo nary con nec tion, TCPC), ki jo opra vimo
prib liž no 12 me se cev po BDG ozi ro ma med
18. in 36. me se cem sta ro sti. Poseg vklju ču -
je preu sme ri tev ven ske krvi iz VCI pre ko
pove za ve do PA. Pove za vo lah ko ustva ri mo
s ki rurš ko nare je nim late ral nim tune lom
v de snem predd vo ru ali z ek stra kar dial no
pove za vo med VCI in PA z graf tom. Po kon -
ča nem pose gu vsa sistem ska ven ska kri teče
nepo sred no v pljuč no arte rij sko žilje in
popol no ma zao bi de pre kat (sli ka 4) (12, 22).

Pre sa di tev srca
Za ra di sla bih zgod njih rezul ta tov palia tiv -
nih pose gov pri otro cih s SHLS je v poz nih
80. le tih na velja vi pri do bi la pre sa di tev srca.
Kljub temu da ame riš ki trans plan ta cij ski
cen tri poro ča jo o viš jih odstot kih pre ži vetja
kirurš ke ga pose ga v pri mer ja vi s pa lia tiv -
ni mi ope ra ci ja mi, se pri bol ni kih s pre saje -
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nim srcem pojav lja jo teža ve z dol go roč no
imu no su pre siv no tera pi jo, nje ni mi stran ski -
mi učin ki in mož nost jo hude zavr ni tve ne
reak ci je. Kri tič ni prob lem osta ja pomanj ka -
nje donor skih orga nov (24). Tudi v cen trih,
kjer je pre sa di tev izbor zdrav lje nja, mora -
jo vča sih zara di nez mož no sti čaka nja na srce
opra vi ti palia ti ven kirurš ki poseg. Neka te -
re insti tu ci je so zmož ne uspe šno vzdr že va -
ti hemo di nam sko sta bil nost dva ali celo tri
mese ce (25).

Dalj še čaka nje na donor ski organ pove -
ču je tve ga nje za raz voj poo pe ra tiv ne pljučne
hiper ten zi je. Zato se pri po ro ča, da se v pri -
me ru nez mož no sti pri do bi tve ustrez ne ga
srca za trans plan ta ci jo zač ne sto penj sko
palia tiv no zdrav lje nje, pre den se raz vi je ire -
ver zi bil na pljuč na hiper ten zi ja, kar naj bi se
zgo di lo prib liž no 30 dni po rojs tvu otro ka.
Čaka nje na ustre zen donor ski organ lah ko
skraj ša mo s pre na tal no diag no zo SHLS in

Sli ka 4. She ma tret je faze kirurš ke ga zdrav lje nja – ope ra ci ja po Fon ta nu. VCS – zgornja votla vena (lat. vena
cava superior), PA – pljučna arterija, VCI – spodnja votla vena (lat. vena cava inferior).

Desni 
preddvor

Graft

VCS in graft, 
prišita na PA

VCI, prišita
na graft



tako še nero je ne ga otro ka ume sti mo na
čakal no listo za trans plan ta ci jo. Ta še vedno
osta ja meto da zdrav lje nja otrok z že oprav -
lje no ope ra ci jo po Nor woo du, pri kate rih je
priš lo do raz vo ja hude ga srč ne ga popuš ča -
nja ali regur gi ta ci je tri kus pi dal ne zaklop -
ke (24).

ZapLETI IN pRogNoZa
SHLS je četr ta naj po go stej ša pri ro je na srč -
na napa ka, ki pri novo ro jen cu zah te va ope -
ra ci jo na odpr tem srcu in naj po go ste je pov -
zro ča smrt dojenč ka v pr vem letu živ lje -
nja (26). Brez kirurš ke inter ven ci je je SHLS
smr ten (27). V zad njih letih je priš lo do bis -
tve ne ga izbolj ša nja pre ži vet ja novo ro jen cev
po prvi stop nji palia tiv ne ga kirurš ke ga
zdrav lje nja, k če mur je pris pe va la bolj ša pre -
do pe ra tiv na in poo pe ra tiv na oskr ba, razu -
me va nje kom plek sno sti vzdr že va nja rav no -
ves ja med sistem skim in pljuč nim pre to kom
ter nove teh ni ke same ga ope ra tiv ne ga pose -
ga (26).

Pre do pe ra tiv ni zaple ti vklju ču je jo aci -
do zo, kon ge stiv no srč no popuš ča nje, led vič -
no odpo ved, jetr no odpo ved, nekro ti zi ra jo či
ente ro ko li tis, sep so in smrt (22).

Med poo pe ra tiv ne zaple te šte je mo še
ple vral ni ali peri kar dial ni izliv, poš kod bo
povrat ne ga živ ca, ishe mič no mož gan sko kap,
rekoark ta ci jo aor te ter pri otro cih po pre -
sa di tvi mož nost zavr ni tve pre sad ka in raz -
voj opor tu ni stič ne okuž be (22).

Po ope ra ci ji po Nor woo du so med po -
memb ni mi zaple ti obstruk ci ja aort ne ga loka
na mestu kirurš ke ana sto mo ze in napre du -
jo ča cia no za zara di pre majh ne ga pre to ka
sko zi obvod. Tudi neza dost na atrij ska komu -
ni ka ci ja lah ko vodi v na sta nek napre du joče
cia no ze. Dejav ni ki, ki pris pe va jo k več je mu
šte vi lu zaple tov, so teža otro ka, niž ja od
2,5 kg, pre do pe ra tiv ni šok, genet ske nepra -
vil no sti ter pre do pe ra tiv no meha nič no pre -

di ha va nje in pod po ra krv ne ga obto ka. Glav -
ni zaple ti po BDG so pre hod ni sin drom VCS
in vztra ja jo či peri kar dial ni ali ple vral ni izliv.
Možen je raz voj kola te ral iz sistem ske ga na
pljuč ni ven ski sistem. Glav ni zaple ti po Fon -
ta no vem pose gu pa so vztra ja jo či ple vral -
ni ali peri kar dial ni izliv, nasta nek arit mij,
obstruk ci ja ven skih poti in ente ro pa ti ja z iz -
gub lja njem pro tei nov (22).

Pre ži vet je po ope ra tiv nih pose gih je 75%
po ope ra ci ji po Nor woo du, 95 % po BDG in
90% po Fon ta no vem pose gu. Celo kup no pet -
let no pre ži vet je otrok po palia tiv nem ope -
ra cij skem pose gu je 70 % (2, 19).

Po kon ča nem ope ra tiv nem zdrav lje nju
otro ci s SHLS še ved no potre bu je jo kon trol -
ne pre gle de pri kar dio lo gu, kjer sprem lja -
jo funk ci jo desne ga pre ka ta, mož nost poja va
arit mij in nevro loš ki raz voj otro ka (2). Več
štu dij je preu če va lo nevro loš ki raz voj otrok
s SHLS, ki so bili zdrav lje ni s sto penj skim
palia tiv nim pose gom. Ugo tav lja jo, da veči -
na šoloob vez nih otrok dose ga inte li genč ni
količ nik, ki je v me jah nor mal ne ga (28–30).
Prav tako se ti otro ci nor mal no tele sno raz -
vi ja jo; zara di zaple te ne srč no-žil ne ana to -
mi je ima jo sicer zni ža no tole ran co za napor,
ven dar zmo re jo rekrea tiv no ukvar ja nje s špor -
tom (31, 32).

ZaKLJUČEK
Otro ci, roje ni s SHLS, potre bu je jo mul ti dis -
ci pli nar no obrav na vo. Pomemb no je pre do -
pe ra tiv no, kirurš ko palia tiv no in poo pe ra -
tiv no zdrav lje nje otrok, ki se z vse bolj šim
razu me va njem ana to mi je in fizio lo gi je
delo va nja le ene ga ven tri kla nepre sta no
izbolj šu je. Pre ži vet je in pri hod nost otrok
s SHLS sta dobra in se izbolj šu je ta pred -
vsem zara di izpo pol nje va nja kirurš kih pose -
gov, raz vi ja nja pedia trič ne inten ziv ne medi -
ci ne in izbolj še va nja poo pe ra tiv ne ga zdrav-
 lje nja.

83Med Razgl. 2015; 54 (1):



LITERaTURa

1. Mc Guirk SP, Gri sel li M, Stum per OF, et al. Sta ged sur gi cal mana ge ment of hypo pla stic left heart syndro me:
a sin gle insti tu tion 12 year expe rien ce. Heart. 2006; 92: 366–70.

2. Beers MH, Por ter RS, Jones TV, et al. The Merck manual of diag no sis and the rapy. 18th ed. Rah way (NJ): Merck
research labo ra to ries; 2006.

3. Nor wood WI, Lang P, Han senn DD. Physio lo gic repair of aor tic atre sia-hypo pla stic left heart syndro me. N Engl
J Med. 1983; 308: 23–6.

4. Soe ten ga  D,  Mus sat to  KA.  Mana ge ment  of  infants  with  hypo pla stic  left  heart  syndro me:  inte gra ting
research into nur sing prac ti ce. Crit Care Nur se. 2004; 24: 46–66.

5. Lang P, Nor wood WI. Hemody na mic asses sment after pal lia ti ve sur gery for hypo pla stic left heart syndrome.
Cir cu la tion. 1983; 68: 104–8.

6. Lev M. Pat ho lo gic ana tomy and inter re la tions hips of the hypo pla sia of the aor tic tract com ple xes. Lab Invest.
1952; 1: 61.

7. Noo nan JA, Nadas AS. The hypo pla stic left heart syndro me. An ana lasys of 101 ca ses. Pedi str Clin North Am.
1958; 5: 1029.

8. Ro berts WC, Perry LW, Chan dra RS, et al. Aor tic val ce atre sia: a new clas si fi ca tion based on necropsy study
of 73 ca ses. Am J Car diol. 1976; 37: 753.

9. Fyler DC. Report of New England Regio nal infant car diac pro gram. Pedia trics. 1980; 65: 376.

10. Two retzky W, McEl hin ney DB, Reddy VM, et al. Impro ved sur gi cal out co me after fetal diag no sis of hypo plastic
left heart syndro me. Cir cu la tion. 2001; 103: 1269–73.

11. Ko sin M. Pri ro je ne srč ne napa ke. In: Smr kolj V, ed. Kirur gi ja. Ljub lja na: Sle di; 1995. p. 279–90.

12. Fra ser CD, Car berry K. Con ge ni tal Heart Disea se. In: Town send CM, Beauc hamp RD, Evers BM, et al, eds. Sabiston
text book of sur gery: the bio lo gi cal basis of modern sur gi cal prac ti ce. 18th ed. Phi la delp hia: Saun ders Elsevier;
2008: 1779–83.

13. Mar ca dan te K, Kleig man R, Ber man RE. Nel son essen tials of pedia trics. 6th ed. Phi la delp hia: Saun ders Elsevier;
2011.

14. Ryc hik J, Ayres N, Cuneo B, et al. Ame ri can society of echo car dio grphy gui de li nes and stan dards for per for -
man ce of the fetal echo car dio gram. J Am Soc Echocardiogr. 2004; 17: 803–10.

15. Ghi T, Hug gon IC, Zosmer N, et al. Inci den ce of major struc tu ral car diac defects asso cia ted with increa sed nuchal
tran slu cency but nor mal kar yoty pe. Ultra sound Obstet Gynecol. 2001; 18: 610–4.

16. Ga lin do A, Nie to O, Vil la gra S, et al. Hypo pla stic left heart syndro me diag no sed in fetal life: asso cia ted findings,
preg nancy out co me and results of pal lia ti ve sur gery. Ultra sound Obstet Gynecol. 2009; 33: 560–6.

17. Bac ha EA. Indi vi dua li zed approach in the mana ge ment of patients with hypo pla stic left heart syndro me (HLHS).
Semin Tho rac Car dio vasc Surg Pedia tr Card Surg Annu. 2013; 16 (1): 3–6.

18. Ho njo O, Cal da ro ne CA. Hybrid pal lia tion for neo na tes with hypo pla stic left heart syndro me: cur rent stra tegies
and out co mes. Korean Circ J. 2010; 40: 103-11.

19. Fein stein JA, Ben son DW, Dub lin AM, et al. Hypol pla stic left heart syndro me: cur rent con si de ra tions and expecta -
tions. J Am Coll Car diol. 2012; 59 (1): S1–42.

20. Sa ku rai T, Kado H, Naka no T, et al. Early results of bila te ral pul mo nary artery ban ding for hypo pla stic left
heart syndro me. Eur J Car diot ho rac Surg. 2009; 36 (6): 973–9.

21. Gu le se rian KJ, Baker GM, Shar ma MS, et al. Bila te ral pul mo nary artery ban ding for resus ci ta tion in high-risk,
sin gle-ven tric le neo na tes and infants: a sin gle cen ter expe rian ce. J Tho rac Car dio vasc Surg. 2013; 145 (1): 206–13.

22. Sya ma su nar R, Tur ner DR, For bes TJ. Pedia tric hypo pla stic left heart syndro me fol low-up [in ter net]. New York:
Meds ca pe;  2011  Nov  10  [ci ti ra no  2012  May  19].  Doseg lji vo  na:  http://eme di ci ne.meds ca pe.com/ar tic le/
890196-fol lo wup#a2651

23. Twed dell J, Hoff man GM, Mus sat to KA, et al. Impro ved sur vi val of patients under going pal lia tion of hypo plastic
left heart syndro me: les sons lear ned from 115 con se cu ti ve patients. Cir cu la tion. 2002; 106 Suppl 1: 82–9.

24. Ban do K, Tur ren ti ne MW, Sun K, et al. Sur gi cal mana ge ment of hypo pla stic left heart syndro me. Ann Thorac
Surg. 1996; 62: 70–7.

25. Star nes VA, Grif fin ML, Pit lick PT. Cur rent approach to hypo pla stic left heart syndro me. J Tho rac Car dio vasc
Surg. 1992; 104: 189–95.

26. Mah le W, Spray TL, Wer novsky G, et al. Sur vi val after recon struc ti ve sur gery for hypo pla stic left heart syndrome.
A 15-year expe rien ce from a sin gle insti tu tion. Cir cu la tion. 2000; 102 Suppl 3: 136–41.

84 Jerica Novak, Robert Blu ma uer    Ki rurš ko zdrav lje nje sin dro ma hipo pla stič ne ga leve ga srca



27. Gut ge sell HP, Mas sa ro TA. Mana ge ment of hypo pla stic left heart syndro me in a con sor tium of uni ver sity hospi -
tals. Am J Car diol. 1995; 76: 809–11.

28. Mc Crind le BW, Wil liams RV, Mitc hell PD, et al. Rela tions hip of patient and medi cal cha rac te ri stics to health
sta tus in chil dren and ado les cents after the Fon tan pro ce du re. Cir cu la tion. 2006; 113: 1123–9.

29. Mah le WT, Clancy RR, Moss EM, et al. Neu ro de ve lop men tal out co me and lifesty le asses sment in school-aged
and ado les cent chil dren with hypo pla stic left heart syndro me. Pedia trics. 2000; 105: 1082–9.

30. Gold berg CS, Schwartz EM, Brun berg JA, et al. Neu ro de ve lop men tal out co me after the Fon tan ope ra tion: a compa -
ri son bet ween chil dren with hypo pla stic left heart syndro me and other func tio nal sin gle ven tric le lesions. J Pediatr.
2000; 137: 646–52.

31. Za jac A, Tom kie wiez L, Podo lec P, et al. Car dio res pi ra tory res pon se to exer ci se in chil dren after modi fied Fontan
ope ra tion. Scand Car dio vasc J. 2002; 36: 80–5.

32. Mi yai ri T, Kawauc hi M, Taka mo to S, et al. Oxy gen uti li sa tion and hemody na mic res pon se during exer ci se in
chil dren after Fon tan pro ce du re. Jpn Heart J. 1998; 39: 659–69.

Pris pe lo 4. 3. 2014

85Med Razgl. 2015; 54 (1):


