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$Qué se sabe del tema que trata este estudio? $Qué aporta este estudio a lo ya conocido?

El SCIH representa el 2-3% de todas las cardiopatias congénitas y Este estudio muestra la experiencia de una Unidad de Neonatologia

sin tratamiento quirtirgico su evolucién es fatal. La morbimortali- en la evaluacién prenatal y neonatal de pacientes con SCIH, los que

dad es elevada, con sobrevida a los 5 afios de vida de un 50-57%. requieren de apoyo hemodindmico y ventilatorio para mantener

Existen pocos reportes nacionales sobre su manejo neonatal. condiciones adecuadas para la cirugia.

Resumen Palabras clave:
Cardiopatias

El Sindrome de Corazén Izquierdo Hipoplésico (SCIH) es la forma més comun de ventriculo tni- Congénitas;

co. A pesar de los avances médico-quirargicos, la morbimortalidad se mantiene elevada, especial- Sindrome de Corazén

mente alrededor de la primera cirugia en el periodo neonatal. Objetivo: Describir las caracteristicas ~ Izquierdo Hipopldsicos
clinicas de recién nacidos con SCIH, atendidos en un Centro de Derivacién perinatal. Pacientes  Cirugia de Norwood;
y Método: Estudio retrospectivo descriptivo de todos los recién nacidos con diagnéstico pre y/o ~ Sobrevida

postnatal de SCIH entre 2014-2019 en el Complejo Asistencial Dr. Sétero del Rio. Se revisaron los

registros médicos recolectando las variables demograficas, perinatales, evolucidon clinica, letalidad
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asociada a la primera cirugia y sobrevida al afio. Resultados: Se incluyeron 19 pacientes. La ma-
yoria fueron recién nacidos de término y 13/19 de sexo femenino. Todos tenian diagndstico pre-
natal de SCIH. Cinco pacientes presentaron malformaciones extracardiacas. De los 19 pacientes,
16 requirieron apoyo vasoactivo y 17 conexi6n a ventilacién mecanica invasiva. Siete recibieron
estimulo enteral, sin episodios de enterocolitis. La mediana de edad del traslado al centro cardio-
quirtrgico fue a los 8 dias. Trece pacientes fueron sometidos a la cirugia de Norwood-Sano, con
una letalidad de un 31% y una sobreviva al ano de vida de 47%. Conclusiones: El manejo neonatal
de pacientes con SCIH es complejo y el enfrentamiento intensivo y multidisciplinario es funda-
mental. La letalidad alrededor de la primera etapa quirtrgica de nuestra cohorte es mayor que los
reportes internacionales y podrian estar influyendo la ausencia de terapia fetal y la mayor inciden-
cia de malformaciones extracardiacas.

Abstract Keywords:

Congenital Heart
Hypoplastic Left Heart Syndrome (HLHS) is the most common form of functional single-ventricle =~ Defects;
heart disease. Despite improvements in medical and surgical care, morbidity and mortality remain ~ Hypoplastic Left Heart
high, especially around the first surgical stage. Objective: To describe the clinical characteristics of =~ Syndrome;

Norwood Procedure;
Survival Rate

newborns with HLHS, seen at a perinatal referral center. Patients and Method: Retrospective des-
criptive study of all newborns with pre and/or postnatal diagnosis of HLHS between 2014 and 2019
in the Complejo Asistencial Dr. Sétero del Rio. Medical records were reviewed collecting demographic
and perinatal variables, clinical evolution, mortality associated with the first surgery, and survival at
one year. Results: Nineteen patients were included. Most were term newborns and 13/19 were fema-
le. All had a prenatal diagnosis. Five patients had associated extracardiac anomalies. 16/19 required
vasoactive drugs and 17/19 used invasive mechanical ventilation. Seven patients received enteral fe-
eding, without episodes of enterocolitis. The median age at transfer for surgery was 8 days. Thirteen
patients underwent the Norwood procedure, with 31% of mortality, and 47% of survival at one year.
Conclusions: Neonatal management of patients with HLHS is complex and the multidisciplinary
approach is fundamental. Mortality around the first surgical stage of our cohort is greater than the
international reports which could be influenced by the absence of fetal therapy and the higher inci-
dence of extracardiac malformations.

congénitas®’. Sin una correccién quirdrgica su evolu-
cidn es fatal, con una letalidad de un 95% antes del mes
de vida™®.

Introducciéon

Los defectos cardiacos son las anomalias congénitas

mds frecuentes, con una incidencia de 4-10 por 1.000
recién nacidos vivos'? En Chile, la mortalidad por car-
diopatias congénitas es la segunda causa de muerte en
menores de 1 afio y representa un tercio de las muertes
por anomalias congénitas®. El diagndstico prenatal de
malformaciones cardiacas complejas ha modificado
significativamente su pronéstico’.

El Sindrome de Corazén Izquierdo Hipoplasico
(SCIH) engloba un espectro de cardiopatias congénitas
complejas que se caracterizan por el desarrollo anor-
mal de las estructuras del corazdn izquierdo, cuyo fac-
tor comun es un ventriculo izquierdo incapaz de sos-
tener la circulacién sistémica®”’. Mantienen una ade-
cuada concordancia auriculo ventricular y ventriculo
arterial, asi como un septum interventricular intacto.
Frecuentemente se acompana de diferentes grados de
hipoplasia de la valvula mitral, aértica y arco aértico®”.
Corresponde a la forma mads frecuente de ventriculo
unico, dando cuenta del 2-3% de todas las cardiopatias

Durante los dltimos 40 afios se han llevado a cabo
multiples avances tanto médicos como quirtrgicos que
han mejorado significativamente la sobrevida de estos
pacientes’. Desde 1983 se describen 3 etapas quirtirgi-
cas. La primera se lleva a cabo durante el periodo neo-
natal, siendo la de mayor letalidad (10-30%), con tres
alternativas: cirugia de Norwood con Shunt de Blalock
Taussig modificado, cirugia de Norwood con conduc-
to de Sano o un procedimiento hibrido (cerclaje de la
arteria pulmonar e implante de un stent a nivel duc-
tal)”®°. La segunda etapa corresponde a la anastomosis
de Glenn, que se realiza a los 4-6 meses de vida y que
tiene una letalidad perioperatoria entre el 2-5%7%°. La
ultima etapa es la cirugia de Fontan donde se comple-
ta la anastomosis cavo-pulmonar total, que se realiza
alrededor de los 3-4 anos de vida, con una letalidad de
un 3-5%"%%. A pesar de los avances realizados, la so-
brevida de estos pacientes no supera el 50-57% a los 5
afos de vida®'’.
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En sus primeros dias de vida, los pacientes requie-
ren monitorizacién estricta del delicado balance entre
el flujo pulmonar y sistémico”®. Tras el descenso fi-
siolégico de la resistencia vascular pulmonar, aumen-
ta el flujo pulmonar que dependiendo de su cuantia,
puede producir un dafo permanente en su vascula-
tura e hipodébito sistémico secundario”®. El manejo
neonatal previo a la primera etapa quirdrgica se basa
en la mantencién de la permeabilidad ductal median-
te el uso de prostaglandina E1 (PGE1) y el reconoci-
miento precoz de signos de hiperflujo pulmonar con
hipodébito sistémico”®. Existen diversas estrategias
para aumentar la resistencia vascular pulmonar y de
esta forma regular la cantidad de flujo pulmonar, que
incluyen la sedacién, conexién a ventilacién mecdnica
invasiva (VMI) con presion positiva al final de la espi-
racién (PEEP) elevada, frecuencias respiratorias bajas
y eventual uso de mezcla de gases para disminuir la
fraccién inspirada de oxigeno bajo 21%7”%. Para man-
tener una adecuada entrega de oxigeno a los tejidos se
debe optimizar la volemia y mantener un hematocrito
elevado”®. Pueden requerir ademds de apoyo inotré-
pico”t.

El Complejo Asistencial Dr. Sétero del Rio (CASR)
cuenta con un programa de manejo de cardiopatias
congénitas desde el ano 1991'. Acttia como centro de
derivacion perinatal de pacientes portadores de car-
diopatias diagnosticados en el periodo fetal y/o neona-
tal provenientes de los Servicios de Salud de Iquique,
Maule, Reloncavi, Chiloé y Metropolitano Sur Orien-
te. El paciente es evaluado en el periodo prenatal en el
CASR, nace en dicho centro, es estudiado y estabiliza-
do para ser derivado posteriormente al Hospital Clini-
co de la Pontificia Universidad Catélica (HCUC) para
realizarse la primera etapa quirdrgica. Posteriormente
contindan el seguimiento en el hospital de base que le
corresponde y las restantes etapas quirdrgicas se eva-
ltan y realizan en el HCUC.

Considerando la complejidad del manejo médico y
quirdrgico de pacientes con esta cardiopatia, es impor-
tante conocer las caracteristicas de los pacientes des-
de el momento del diagnéstico prenatal, la evolucién
neonatal y postoperatoria de la primera cirugia, con el
fin de evaluar en conjunto posibles aspectos a mejorar
en la calidad de atencién y entregar mayor informa-
cién a los padres acerca de esta patologia. El objetivo
del presente estudio es describir las caracteristicas pe-
rinatales, demogrificas, evolucién neonatal prequirtr-
gica, letalidad de la primera cirugia y sobrevida al afio
de vida de pacientes con SCHI atendidos en la Unidad
de Obstetricia-Ginecologia y Neonatologia del CASR
durante los dltimos 5 anos. El estudio se enfocard en
el diagndstico y evaluacion fetal, aspectos obstétricos y
en el manejo s6lo durante el periodo neonatal hasta la
primera cirugfa.
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Pacientes y Método

Estudio descriptivo de una cohorte retrospectiva de
pacientes con diagndstico de SCIH nacidos en el CASR
entre enero del 2014 y enero del 2019. Se incluyeron
todos los portadores de ventriculo izquierdo hipopla-
sico con concordancia auriculo-ventricular, ventriculo
arterial y septum interventricular intacto, con diagnds-
tico prenatal de SCIH, con confirmacién postnatal y
aquellos que sélo tuvieron diagnéstico postnatal, sin
exclusiones.

Para la obtencién de los datos prenatales se revi-
s6 el registro computacional de ecografias (Software
Viewpoint) y base de datos de genética (Laboratorio
de CitoGenética). Se revisaron las fichas clinicas de las
madres para la obtencién de datos de parto, estudios
invasivos o procedimientos realizados durante el em-
barazo. En el caso de los recién nacidos (RN) se ob-
tuvieron datos del registro de la ficha clinica durante
su hospitalizacién y ficha ambulatoria. Se obtuvieron
datos demograficos, registros ecocardiograficos, de
ecografias cerebrales, estudio de malformaciones aso-
ciadas y evolucion hospitalaria neonatal prequirdrgica,
edad de traslado al HCUC para cirugia, tipo de cirugia
y letalidad asociada.

Las variables numéricas se describieron como me-
diana, rango intercuartil (RIC) y las variables categdri-
cas se expresaron en fracciones.

El estudio fue aprobado por el Comité de Etica en
Investigacion del Servicio de Salud Metropolitano Sur
Oriente.

Resultados

Se reclutaron 19 pacientes con SCIH. Los datos de-
mogréficos se describen en la tabla 1. De los 9 nacidos
por cesédrea, 7/9 pacientes fueron por cesdrea electiva
por indicacién obstétrica materna o fetal (3 por ci-
catriz de cesdrea anterior, 2 por distocia de presenta-
cién fetal, 1 por la presencia de cardiopatia fetal y 1
por restriccién de crecimiento intrauterino severo mas
oligohidroamnios) y 2/9 correspondieron a cesdreas de
urgencia. Dos pacientes presentaron un peso de naci-
miento bajo los 2.500 g.

Del total de los RN, 15/19 tuvieron un cariograma
normal (pre y/o postnatal), en 4 no se realizé estudio.
El estudio con FISH o MLPA del cromosoma 22ql1
se realiz6 de forma postnatal en 11/19 pacientes y en 1
prenatal, todos sin microdeleciéon. Dentro del estudio
de otras malformaciones, s6lo un caso present? altera-
cién con agenesia del cuerpo calloso y septum pellu-
cidum en la ecografia cerebral. Siete pacientes fueron
estudiados con ecografia abdominal, de las cuales 6
fueron normales y 1 caso presentd rifién derecho intra-
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pélvico displésico. Con los estudios antes menciona-
dos se encontré que 5/19 (26%) de los RN presentaron
malformaciones extracardiacas. En la tabla 1 se descri-
ben las malformaciones extracardiacas asociadas en 5
casos y las variantes cardiacas. Dos pacientes presenta-
ron signos clinicos y ecocardiograficos de obstruccién
al retorno venoso pulmonar secundario a un defecto
interauricular restrictivo. Seis pacientes presentaron
una aorta ascendente diminuta definida por un didme-
tro igual o menor a 2 mm.

La descripcion de la evoluciéon neonatal previo a la
primera cirugia se detalla en la tabla 2. Todos los pa-
cientes recibieron PGEl, iniciadas durante el primer
dia de vida. Requirieron apoyo con drogas vasoactivas
(DVA) 16/19 pacientes, determinado por: hipotensiéon
(9/16), signos de hipodébito sistémico (4/16), hiper-
tensién pulmonar persistente secundaria a hernia dia-
fragmatica congénita y sepsis (1/16) e insuficiencia car-
diaca congestiva (1/16). En relacion al soporte ventila-
torio, 17/19 requirieron conexién a VMI, que se inici6
desde las pocas horas de vida hasta los 8 dias de vida.
Las causas de conexién a VMI fueron: desaturacion
persistente, apneas, dificultad respiratoria, signos de
insuficiencia cardiaca, depresién respiratoria secunda-
ria a sedacion y para manejo de hiperflujo pulmonar.

Todos los pacientes recibieron nutricién parente-
ral. Previo a la cirugia se inicié estimulo enteral en 7
pacientes, con una mediana de inicio a los 4 dias de
vida (rango: 2 a 8 dias). No hubo casos de enterocolitis
necrotizante.

La mediana de edad del traslado para correccién
quirdrgica fue de 8 dias (rango: 4 y 18 dias). La evolu-
ci6én quirtrgica y letalidad se describen en la figura 1.
Cinco de los diecinueve pacientes quedaron fuera de
alcance quirtrgico previo a la primera cirugia, 2 casos
fueron excluidos por obstruccion al retorno venoso
pulmonar, un caso por la asociacién con un rifién dis-
plésico, uno por asociacién con hernia diafragmatica
congénita derecha y otro por microcefalia y bajo peso
de nacimiento. Ademds, previo a la primera etapa qui-
rurgica fallecié un paciente por shock séptico refrac-
tario. La letalidad prequirdrgica total fue de un 32%.

De los 13 pacientes sometidos a la primera ciru-
gia (cirugia de Norwood-Sano), 1 fallecié dentro de
los primeros 30 dias posterior a la cirugia (1 dia post
cirugia estando en ECMO) y 3 posterior a los 30 dias
y previo a la segunda intervencién. La letalidad total
en torno a la primera cirugfa fue de un 31%. Dos pa-
cientes posterior a la primera cirugia fueron declarados
fuera del alcance quirdrgico, un paciente con displasia
septo-6ptica que evoluciond con compromiso neuro-
légico significativo que no habia fallecido al momento
del estudio y un segundo paciente con diagndstico de
atresia de vias biliares, que fallecié posterior a los 30
dias de realizada la cirugia de Norwood-Sano.

SERIE CLINICA

Tabla 1. Caracteristicas demograficas, clinicas y variantes

anatdémicas cardiacas

Caracteristicas

Sexo masculino, n

Region de procedencia, n
Metropolitana
X
VI

Diagnéstico prenatal de CC, n

Edad gestacional de diagnostico prenatal
en semanas, mediana (RIC)

Edad gestacional al nacer en semanas,
mediana (RIC)

Peso de nacimiento en gramos, mediana (RIC)
Parto vaginal, n
Apgar 1 min, mediana (RIC)
Apgar 5 min, mediana (RIC)
Malformaciones o patologias extracardiacas, n
Total
HDC
Neurolégica
Microcefalia
Displasia septo-6ptica
Monorreno funcional
Atresia vias biliares*
Variante anatémica cardiaca, n
Estenosis mitral - estenosis adrtica
Estenosis mitral - atresia adrtica
Atresia mitral - estenosis adrtica
Atresia mitral - atresia adrtica

19

31(27,7-34,5)

38 (37-38)
2.925 (2.625-3.363)
10

8 (2-9)

8 (4-9)

[ ST |

6
3
1
9

CC: cardiopatia congénita, RIC: rango intercuartil, HDC: hernia dia-
fragmatica congénita. *Diagnostico realizado posterior a la cirugia de

Norwood-Sano.

Tabla 2. Tratamientos recibidos en el Servicio de Neonatologia

previo al traslado para cirugia

Tratamientos

Drogas Vasoactivas, n
Dopamina
Epinefrina
Dopamina + epinefrina
Dobutamina
Epinefrina + Milrinona

Prostaglandinas, n

Ventilacion Mecanica Invasiva, n

Edad de traslado a correccion Quirdrgica, mediana (RIC)

16 (16/19)
8 (8/16)
3(3/16)
3(3/16)
1(1/16)
1(1/16)

19 (19/19)
17 (17/19)
8(5,8-11)

RIC: rango intercuartil.
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quirdrgico
(26%)

1 fallecido antes
19 pacientes con SCIH 12 cirugia
(5%)

(68%)

Figura 1. Etapas quirurgicas
y letalidad asociada. Nota:
Porcentaje es en relacion al
numero total de pacientes

5 fuera del alcance

13 Norwood Sano

1 fallece < 30 dias
postcirugia
(5%)
0 fallecen < 30 dias

3 fallecen > 30 dias posteirugia
postcirugia, 1 de ellos
fuera del alcance
quirtrgico 1 fallece > 30 dias
postcirugia
(5%)
8 Glenn
(42%)
3 esperando Cirugia de
Fontan
1 fuera del alcance (16%)
quirurgico, que
permanece viva
durante el estudio
4 Fontan

(21%)

Ocho fueron sometidos a la cirugia de Glenn (42%)
y cuatro pacientes completaron la anastomosis cavo-
pulmonar total (21%). La sobrevida al afio de vida en
esta serie fue de un 47%.

Discusién

El SCIH representa un desafio diagnéstico y tera-
péutico, que involucra tanto a especialistas en perina-
tologia, neonatologia, cardiologia infantil y cardioci-
rugia, destacando la importancia del trabajo multidis-
ciplinario y la coordinacién de las distintas especiali-
dades involucradas en el manejo de pacientes con esta
patologia. Esta serie clinica refuerza que los pacientes
con diagndstico de SCIH siguen presentando una alta
morbilidad y letalidad a pesar de los avances en técni-
cas quirudrgicas y médicas®'’.

La deteccidn prenatal depende de la disponibilidad
de equipos de ecografia, de la capacitacién y derivacién
apropiada a especialistas'?. Actualmente, el diagndstico
prenatal de malformaciones cardiacas congénitas feta-
les en manos expertas es del 90-100%”. Sin embargo, el
acceso a este examen es limitado en muchos paises, lo
cual disminuye la pesquisa a rangos del 12-75% depen-
diendo de las caracteristicas de salud del pais'. Hoy en
dia, la mayoria de las embarazadas tienen una ecogra-
fia obstétrica general que incluye la evaluacion de las
cuatro cdmaras cardiacas’. En esta cohorte retrospec-
tiva, todos los pacientes tuvieron diagnostico prenatal,
lo que puede ser explicado porque nuestra instituciéon
corresponde a un centro de derivacion de cardiopatias
congénitas en el periodo perinatal de algunas regiones
de nuestro pais.
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La deteccién prenatal de fetos con SCIH es impor-
tante para un eventual manejo fetal, consejo familiar,
consejo genético y para optimizar el manejo postna-
tal>®. En la actualidad, a nivel internacional existen
alternativas de terapia fetal (septostomia de Rashkind,
dilatacion de la vélvula aértica con balén en forma in-
trauterina) con resultados variables, que no han sido
desarrolladas en nuestro pais’. El diagndstico prenatal
permite la coordinaciéon multidisciplinaria para que
estos pacientes nazcan en un centro con experiencia
en el manejo de esta patologia, permitiendo optimizar
la condicién neonatal preoperatoria, disminuyendo la
morbilidad y letalidad>®. Se ha descrito que los pacien-
tes con diagndstico prenatal de SCIH presentan menor
incidencia de falla cardiaca y de otros érganos, menor
conexion a VMI, uso de antimicrobianos, necesidad de
apoyo vasoactivo y de cirugia de urgencia'.

Las anomalias cromosdmicas estdn presentes en
aproximadamente un 20% de los casos de cardiopatias
congénitas'. Si bien la mayoria de los casos son espo-
radicos, existen asociaciones con algunos sindromes
genéticos como Sindrome de Turner, Trisomia 13 y
18°. La evaluacién genética prenatal es muy importan-
te ya que ayuda a determinar prondstico y posibilidad
quirtrgica postnatal’. En nuestro hospital, se ofrece
diagnoéstico genético prenatal a todas las pacientes em-
barazadas de fetos que tienen esta patologia, pero no
todos los padres acceden a su realizacién dado los ries-
gos de la amniocentesis.

La asociaciéon con malformaciones extracardiacas
en esta cohorte fue mayor que lo publicado en la li-
teratura internacional (26% versus 6%)'*. Esto podrfa
deberse a que en otros paises esta patologia constitu-
ye una causa de interrupcion voluntaria del embara-
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z0, por lo que los pacientes que nacen corresponden a
aquellos que no presentan otras malformaciones aso-
ciadas.

En cuanto a la via de parto, los datos reportados
por grandes series internacionales no demuestran be-
neficios en pacientes nacidos por cesdrea electiva ver-
sus parto vaginal'®. Peterson reporté un andlisis retros-
pectivo de pacientes con diagndstico prenatal de SCIH
comparando los resultados neonatales segtn la via de
parto. Concluyen que los pacientes nacidos por cesa-
rea electiva tienen una edad gestacional menor y gas
de cordén con menor pH. Se ha postulado que esto se
deberia a que la cesdrea electiva tiene efectos negativos
a nivel de la adaptacién pulmonar extrauterina, afec-
tando el gasto cardiaco®. El andlisis de esta cohorte en
cuanto a la via de parto muestra que la tasa de cesdrea
fue discretamente mds elevada en comparacién con los
datos nacionales de cesdrea en hospitales publicos (47
vs 37%)'17, Al analizar las razones de las indicaciones
de cesérea, en sélo una de las madres no hubo una cau-
sa obstétrica justificada. El protocolo de interrupcién
de nuestra institucién del embarazo en caso de fetos
con SCIH es idealmente a las 39 semanas de gestacion,
edad gestacional asociada a menor morbilidad y mejo-
res resultados neonatales'®.

Respecto al manejo neonatal previo a la primera
cirugia, la tendencia actual es a minimizar los procedi-
mientos invasivos. Si el paciente se mantiene estable, se
debe tolerar cierto grado de hiperflujo pulmonar mien-
tras se mantenga sin signos de hipoperfusiéon sistémi-
ca”®. En el presente estudio, la tasa de conexién a VMI
fue elevada (89%) en comparacién a lo descrito en la
literatura (70%) y s6lo en el 41% de los casos el motivo
de conexién a VMI fue para manejo del hiperflujo pul-
monar con hipodébito sistémico'. El uso de DVA en
nuestro centro fue de un 84% que es comparable a lo
reportado en la literatura (30-88%)'**?"2, Para iniciar
una DVA en estos pacientes, se deberian considerar los
signos de mala perfusién sistémica (como oliguria, aci-
dosis metabdlica, hiperlactacidemia, etc) sumado a la
presencia o no de hipotensién*.

El inicio del estimulo enteral es muy variable en-
tre centros, con un rango entre el 56%-93% de los
pacientes®. Hay pocos reportes publicados acerca
de la seguridad y tolerancia enteral en pacientes con
cardiopatias ductus dependientes. Se suele postergar
principalmente por el riesgo de presentar enteroco-
litis necrotizante (ECN), sacrificando los conocidos
beneficios de la alimentacién con leche materna
(LM)*. Day y cols. evaluaron pacientes con cardio-
patias congénitas ductus dependientes y la sospecha
de ECN fue del 10 % (n = 18) con sélo 2 casos con-
firmados®. Otro estudio retrospectivo realizado por
Toms y cols., concluyé que el estimulo tréfico puede
ser seguro, bien tolerado e incluso con mejores resul-
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tados postquirdrgicos, con menos dias de VMI y esta-
dia hospitalaria®. En la actualidad, no existe eviden-
cia que contraindique el inicio de aporte enteral en
pacientes con SCIH, especialmente si se cuenta con
LM, si bien pareciera seguro hacerlo sélo en pacientes
estables y en volumenes pequenos. En nuestra institu-
cién el inicio de aporte enteral tréfico (privilegiando
leche materna por sobre férmula) se realiza s6lo en
pacientes sin signos de hipodébito sistémico. En esta
serie, 6 pacientes recibieron estimulo enteral, sin evi-
denciar episodios de ECN.

Si bien la cirugia cardiaca ha mejorado la sobre-
vida global, las secuelas del neurodesarrollo siguen
siendo prevalentes®. Se describe alrededor de un 30-
60% de alteraciones neuroldgicas®. Los factores que
contribuyen a esto son el tiempo de hipoxia desde el
periodo fetal, el uso de circulacién extracorpérea y
paro circulatorio en hipotermia durante la cirugia, la
presencia de multiples cirugias, tiempos prolongados
de hospitalizacién y condicionantes genéticos ademads
de los socioeconémicos®. En opinién de los autores, es
importante crear un programa de seguimiento multi-
disciplinario formal, que involucre a todas las subes-
pecialidades para el manejo integral del paciente, con
estrategias nuevas como telemedicina. Esto dltimo
considerando que los pacientes pertenecen a distintas
ciudades del pais y contindan sus controles en sus cen-
tros de base, con el fin de conocer cudl fue su evolucién
a largo plazo.

En esta serie la sobrevida al afio de vida es mas
baja respecto a lo descrito en la literatura nacional,
probablemente porque incluimos aquellos casos que
quedaron fuera del alcance quirtrgico. La experiencia
reportada en la literatura nacional corresponde a los
resultados publicados el afio 2016 de 76 pacientes con
SCIH tratados en el Hospital Clinico de la Pontificia
Universidad Catdlica (HCUC) entre los afios 2000 y
2010. En este reporte describen una sobrevida de un
64% al afno y un 57% a los 5 afios de vida®. En cuanto
a la letalidad de la primera etapa quirtrgica, nuestro
estudio muestra un porcentaje mayor a lo descrito en
la literatura (31% v/s 16-20%)*"*%. Esto podria deberse
a varios factores, entre los cuales pueden estar la falta
de disponibilidad de terapia fetal, la mayor incidencia
de malformaciones extracardiacas que las series in-
ternacionales y la necesidad de traslado a otro centro
hospitalario. Otro factor a destacar es que las cardio-
patias congénitas mayores aisladas no estdn dentro de
las patologias que incluye la ley de interrupcién vo-
luntaria del embarazo en nuestro pais, a diferencia de
datos europeos que muestran tasas de terminacién del
embarazo por cardiopatia congénita prenatal entre el
31-57%*.

Durante los tltimos afos se han realizado esfuer-
zos para identificar a los pacientes de mayor riesgo
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de morbilidad y letalidad. Tabutt y cols. identifica-
ron como factores de alto riesgo a los pacientes con
bajo peso de nacimiento, portadores de anomalias
genéticas y los que tuvieron necesidad de ECMO o
presentaron un paro cardiorrespiratorio previo a la
primera cirugia®. En el reporte nacional del HCUC,
establecieron como factor de alto riesgo de mortali-
dad la presencia de una aorta ascendente diminuta y
un retorno venoso pulmonar obstructivo’. En nuestra
serie, de todos los pacientes que fallecieron durante el
seguimiento, s6lo uno no tenia alguno de los factores
de riesgo descritos.

Una de las principales limitaciones de este reporte
es el pequefio tamafio muestral. Sin embargo, consi-
deramos importante conocer la realidad local para
mejorar el manejo y eventualmente el prondstico de
nuestros pacientes, ademds de describir los resultados
de un centro a nivel local.

Conclusiéon

El trabajo multidisciplinario y la coordinacién de
las distintas especialidades (perinat6logos, neonaté-
logos, cardidlogos y cardiocirujanos) es fundamental
en los RN con SCIH. El manejo neonatal es complejo
y debe estar enfocado en mantener un equilibrio en-
tre la circulacién pulmonar y sistémica, de forma de
optimizar las condiciones en que los pacientes llegan
a su primera etapa quirurgica®. La letalidad alrededor
de la primera etapa quirtirgica en nuestra cohorte re-
trospectiva es mayor que los reportes internacionales,
lo que podria estar explicado en parte por la falta de
disponibilidad de terapia fetal, la mayor incidencia de
malformaciones extracardiacas y la necesidad de tras-
lado a otro centro hospitalario.
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