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Resumen

El síndrome de hipoplasia de ventrículo izquierdo (SHVI) es una cardiopatía congénita de baja pre-
valencia y alta letalidad. Objetivo: determinar la evolución perinatal y sobrevida al año y cinco años 
de fetos con diagnóstico prenatal de SHVI. Pacientes y Método: Estudio de cohorte prospectivo de 
todos los fetos con SHVI ingresados al Centro de Referencia Perinatal (CERPO) nacidos entre enero 
2008 y diciembre 2017. Se obtuvieron datos demográficos y clínicos perinatales de la base de datos 
de CERPO. Al año y quinto año de edad, se realizó encuesta telefónica para conocer el tratamiento 
quirúrgico y sobrevida. Resultados: Se ingresaron 1.573 pacientes a CERPO, 899 con cardiopatías 
congénitas, confirmándose diagnóstico prenatal de SHVI en 7% (110/1.573). El promedio de edad 
gestacional al diagnóstico y la mediana al ingreso fue 26+3 y de 32+3 semanas respectivamente. 89% 
nacieron vivos, 90% a término y 57% por cesárea. La mediana de peso al nacer fue 3.128 gramos. 
89% sobrevivió al periodo prenatal, 50% al periodo neonatal precoz, 33% al periodo neonatal tardío, 
19% el primer año y 17% a los 5 años. Conclusiones: En este centro, la sobrevida al año y cinco años 
de fetos con diagnóstico prenatal de SHVI fue 19% y 17% respectivamente. Es importante que la 
consejería prenatal considere publicaciones basadas en casuísticas locales, con diagnóstico prenatal, 
postnatal y de aquellos que alcanzan la cirugía, para entregar información más precisa a los padres.

¿Qué se sabe del tema que trata este estudio?

El SHVI es una cardiopatía congénita de baja prevalencia y alta leta-
lidad, que puede ser diagnosticada en el periodo prenatal. En Chile 
los reportes de series con diagnóstico prenatal y seguimiento son 
limitados.

¿Qué aporta este estudio a lo ya conocido?

Este estudio de cohorte prospectivo muestra la evolución perinatal 
y sobrevida al año y cinco años, de fetos con diagnóstico prenatal 
de SHVI en centro de referencia nacional de cardiopatías congéni-
tas en un período de 10 años.  Aproximadamente la mitad de los 
pacientes alcanza la cirugía y 1 de cada 5 fetos sobrevive al año y al 
quinto año.
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Abstract

Hypoplastic left heart syndrome (HLHS) is a congenital heart disease of low prevalence and high 
lethality. Objective: to determine the perinatal outcome and survival at one and five years of fetuses 
with a prenatal diagnosis of HLHS. Patients and Method: Prospective cohort study of all the fetuses 
with HLHS from the Perinatal Reference Center (CERPO) born between January 2008 and Decem-
ber 2017. Demographic and clinical perinatal data were obtained from the CERPO database. At one 
and five years of age, a telephone survey was conducted to determine the surgical treatment and 
survival.  Results: 1,573 patients were admitted to the CERPO, 899 with congenital heart diseases 
(CHD), confirming the prenatal diagnosis of HLHS in 7% (110/1,573). The mean gestational age 
at diagnosis and the median at admission were 26+3 and 32+3 weeks, respectively. 89% were born 
alive, 90% at term, and 57% delivered by cesarean section. The median birth weight was 3,128 grams. 
89% survive the prenatal period, 50% the early neonatal period, 33% the late neonatal period, 19% 
the first year, and 17% at 5 years. Conclusions: In this center, the one-year and five-year survival of 
fetuses with prenatal diagnosis of HLHS was 19% and 17%, respectively. It is important for prenatal 
counseling to consider publications based on local casuistry, that include patients with prenatal and 
postnatal diagnoses and those who underwent surgery, in order to provide more precise information 
to parents.

Introducción

Las cardiopatías congénitas (CC) son las malfor-
maciones congénitas más frecuentes diagnosticadas 
en el período prenatal. El síndrome de hipoplasia 
del ventrículo izquierdo (SHVI) es una CC comple-
ja susceptible de ser diagnosticada en este período. 
El SHVI incluye un grupo amplio de malformacio-
nes cardiovasculares congénitas, tales como; atresia 
mitral con atresia aórtica, en la que el ventrículo iz-
quierdo (VI) es virtual, a estenosis mitral o hipopla-
sia mitral con atresia aórtica o estenosis aórtica, en la 
que el VI es hipoplásico. Lo que comparten todas es-
tas condiciones es la incapacidad del VI para realizar 
una perfusión sistémica1. La arteria pulmonar es de 
mayor tamaño y el ventrículo derecho está dilatado 
e hipertrofiado2. Sin intervención quirúrgica el SHVI 
es letal1,3, el 95% de los recién nacidos muere en el 
primer mes de vida cuando el ductus arterioso se cie-
rra, siendo la principal causa de mortalidad neonatal 
por CC4.    

El SHVI fue descrito por Lev en 19525. La incidencia 
estimada es de 6 a 8 por 1.000 nacidos vivos1,6. La pre-
valencia de SHVI es 2,6 por cada 10.000 nacimientos, 
pero solo 1,6 por cada 10.000 nacidos vivos7, siendo 
responsable del 23% del total de muertes cardíacas en 
la primera semana de vida8. La mayoría de estas muer-
tes ocurren antes de la primera etapa quirúrgica9 y un 
12% entre las etapas posteriores10 con una sobrevida 
entre un 50 a 69% reportada a cinco años11. A pesar 
de la baja prevalencia, el SHVI representa el 4% a 8% 
de todas las CC6,12. En nuestro país, la sobrevida qui-
rúrgica reportada para el SHVI al año y al quinto año 
de vida por Urcelay y cols. es de 64% y 57%, respec-

tivamente4 y 47% de sobrevida al año reportado por 
Cubillos y cols.13

Debido a que no es posible crear un ventrículo iz-
quierdo, la terapia quirúrgica no es curativa y consiste 
en cirugías paliativas en 3 etapas14 y/o transplante, te-
rapia que aún no se realiza en Chile en recién nacidos.

Algunos pacientes con foramen oval o comunica-
ción auricular restrictiva requieren la utilización de un 
catéter o stent interauricular, previo a la primera cirugía 
favoreciendo la mezcla de sangre a nivel auricular1. Las 
etapas quirúrgicas consisten en: Etapa 1: operación de 
Norwood (primera semana de vida) permite aumentar 
el aporte de oxígeno sistémico y la perfusión de órga-
nos. Para establecer el flujo sanguíneo pulmonar se uti-
liza la derivación Blalock-Taussig (Norwood- Blalock-
Taussig) o la derivación Sano (Norwood-Sano), otros 
pacientes requerirán otra opción quirúrgica conocida 
como híbrido1. Etapa 2: conexión cavo-pulmonar su-
perior u operación de Glenn bidireccional (3º- 6º mes) 
o la operación hemi-Fontan, que divide parcialmente 
el flujo sanguineo venoso pulmonar y sistémico. Etapa 
3: conexión cavo-pulmonar total u operación de Fon-
tan (18º mes - 4 años), permite la separación total de la 
circulación sistémica y pulmonar1. Etapa 4: transplante 
de corazón15. Los detalles de estas intervenciones e in-
dicaciones, no son propósito de este estudio.

Todas estas intervenciones, dada su complejidad, 
no están exentas de morbimortalidad. En los casos en 
que el equipo cardioquirúrgico estima que la posibi-
lidad de sobrevida es muy baja ya sea por las caracte-
rísticas anatómicas, atresia mitro-aórtica con foramen 
oval o comunicación auricular restrictiva, disfunción 
ventricular, insuficiencia de la válvula aurículo-ven-
tricular derecha significativa, alteraciones genéticas o 
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aneuploidías, restricción de crecimiento intrauterino 
severo y/o parto prematuro y/o malformaciones aso-
ciadas se ofrecen cuidados paliativos.

La mortalidad, morbilidad y utilización de recur-
sos, determinan que el SHVI sea un desafío para la 
cardiología pediátrica y los centros cardioquirúrgicos 
pediátricos14. En otros países, los padres con hijos que 
presentan SHVI u otras CC pueden optar por la inte-
rrupción del embarazo16. En un estudio danés, entre 
1996 y el 2013, se observó que un 18% de los embara-
zos se interrumpieron por una CC severa, sin embargo, 
si el diagnóstico de CC mayor se realizó prenatalmen-
te, la interrupción aumentó a un 58%, llegando a un 
87% en las pacientes con fetos con corazón univentri-
cular el año 201317. En Chile, la ley 21.030 de interrup-
ción voluntaria del embarazo (IVE), no incluye a las 
CC que tienen posibilidades de cirugía, como causal de 
interrupción de la gestación18. Asimismo, la ley 19.966 
de Garantías Explícitas en Salud (GES) incluye las CC 
operables en personas menores de 15 años, entre las 
que está incluída el SHVI19. En la Guía Clínica de CC 
operables, el diagnóstico prenatal garantiza el acceso a 
cirugía de estos recién nacidos20

El objetivo de este estudio fue describir la evolución 
perinatal y la sobrevida al año y cinco años de edad, de 
fetos con diagnóstico prenatal de SHVI en un centro 
de referencia de cardiopatías congénitas, en un período 
de 10 años.

Pacientes y Método

Estudio de cohorte prospectivo de pacientes diag-
nosticadas con SHVI ingresadas al Centro de Referen-
cia Perinatal Oriente (CERPO), Facultad de Medicina, 
Universidad de Chile, que tuvieron el parto entre el 1 
de enero del 2008 y el 31 de diciembre del 2017.

Las pacientes controladas fueron derivadas desde 
algunos de los siguientes Servicios de Salud: Antofa-
gasta, Viña del Mar, Ñuble, Concepción, Talcahuano, 
Bío-Bío, Arauco, Araucanía Norte, Araucanía Sur, 
Valdivia, Osorno, Aysén, Magallanes, Metropolita-
no Oriente, correspondientes a las distintas regiones 
del país. Una vez confirmada la CC, se ingresaron a 
CERPO, donde la paciente o tutor legal firmaron un 
consentimiento informado aprobado por el Comité de 
Ética Científico Adultos, Servicio de Salud Metropo-
litano Oriente, que autorizó el uso de la información 
con fines de investigación. En la base de datos electró-
nica de CERPO (FileMaker Pro 7.0v2), se registraron 
los datos demográficos, personales y del progenitor, 
antecedentes mórbidos, obstétricos y familiares. Se 
registró la edad gestacional al diagnóstico e ingreso a 
la unidad y las ecografías previas. Una vez ingresadas, 
se les realizó un manejo multidisciplinario que in-

cluyó: ecografía morfológica, ecocardiografía fetal en 
la unidad y en el Hospital Dr. Luis Calvo Mackenna 
(HLCM) (Hospital pediátrico y centro de derivación 
cardioquirúrgico). Se ofreció estudio genético (am-
niocentesis o cordocentesis) a las pacientes que tenían 
otra malformación asociada. Además, se realizaron 
otros estudios complementarios si correspondía por 
sospecha clínica: neurosonografía, resonancia magné-
tica y estudio de infecciones transplacentarias. Todas 
las pacientes recibieron consejería, acompañamiento y 
apoyo psicológico.

En los mortinatos se registró fecha, peso, edad ges-
tacional y vía del parto; en los nacidos vivos se registró 
fecha y vía de parto, apgar al minuto y a los 5 minutos, 
peso, sexo del recién nacido y evolución postnatal. 

Se realizó seguimiento prospectivo al año mediante 
encuesta telefónica, a cargo del equipo médico, psicó-
loga o matrona del CERPO, registrando la evolución 
del recién nacido, si fue operado o no, las fechas, el tipo 
de cirugías y sobrevida al año de vida. En caso de falle-
cimiento, se registró la fecha de muerte y de acuerdo 
a ella se catalogó como mortineonato precoz, tardío o 
mortalidad postneonatal. 

Al quinto año se realizó una segunda encuesta tele-
fónica, registrando sobrevida, que se consideró en base 
a la edad cronológica. 

Se hizo una búsqueda de pacientes ingresadas a la 
base de datos utilizando las siguientes palabras y siglas: 
hipoplasia de ventrículo izquierdo, HVI, síndrome de 
hipoplasia de ventrículo izquierdo, SHVI, fibroelas-
tosis. Se incluyó a todas las pacientes con diagnóstico 
confirmado en la unidad y controladas durante este 
período. Se excluyeron las pacientes derivadas con 
diagnóstico inicial de SHVI, descartados durante el 
embarazo o en el periodo postnatal precoz. 

La principal variable de interés fue la sobrevida al 
año y cinco años, de los pacientes diagnosticados du-
rante el período prenatal.

Definiciones
El SHVI se definió como el subdesarrollo de las es-

tructuras del lado izquierdo del corazón, que incluye la 
válvula mitral, el ventrículo izquierdo, la válvula aórti-
ca y el arco aórtico. 

Mortinato (óbito) correspondió al feto que murió 
en el útero después de las 20 semanas y/o que pesó más 
de 500 grs, hasta antes del parto. Mortineonato precoz 
(MNNP), recién nacido que murió entre el nacimien-
to y los 6 días de vida. Mortineonato tardío (MNNT), 
lactante que muere entre los 7 y los < 28 días de vida 
y mortalidad postneonatal (MPNN), cuando la defun-
ción ocurrió entre los 28 días y < 1 año21.

Análisis estadístico
Las variables categóricas se describieron con fre-
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cuencias absolutas y porcentuales, y las variables conti-
nuas como promedio y desviación estándar o mediana 
y rango intercuartílico (RIC) de acuerdo a su distri-
bución paramétrica o no paramétrica de los datos. El 
análisis estadístico se realizó con el software estadístico 
GraphPad Prism 6 (EE.UU.). 

Se consideró significativo un valor de p < 0,05.

Resultados

El total de pacientes ingresadas a CERPO que tu-
vieron el parto entre el 1 de enero del 2008 y el 31 de 
diciembre del 2017 fue de 1.573. Tenían CC 899 y de 
éstas, 118 tuvieron el diagnóstico inicial de SHVI. En 
5 pacientes se descartó el diagnóstico en los controles 
prenatales posteriores y en 3 al nacer, por lo que fue-
ron excluídas, confirmándose el diagnóstico prenatal 
de SHVI en un 7% (110/1.573) de las pacientes ingre-
sadas. 

a) Características de las embarazadas y recién  
nacidos con diagnóstico prenatal confirmado  
de SHVI (n = 110)

Como se presentan en la tabla 1, el promedio de 
la edad gestacional al diagnóstico en su lugar de ori-
gen fue a las 26+3 semanas, sin embargo, la derivación 
demoró aproximadamente 6 semanas. Un 6% tenía 
antecedentes familiares y un 2,7% tenía hijos con CC. 
El 89% de los fetos nacieron vivos y con una mediana 
de 38+1 semanas (RIC: 37+1-39+3). En el 57% de los 
partos la vía fue cesárea y el 51% eran sexo masculi-
no. La mediana del peso al nacer fue de 3.128 g (RIC: 
2.566-3.490). Un 11% de los nacidos vivos tuvo un Ap-

gar < 7 a los cinco minutos y el 83% de ellos falleció en 
la primera semana.  

Del total de pacientes con SHVI, al 34% (38/110) 
se les realizó un estudio genético prenatal o al nacer. 
El 42% (16/38) de los fetos estudiados eran fetos eu-
ploides y la trisomía 18 fue la aneuploidía más frecuen-
temente encontrada en un 26% (10/38) en los casos 
estudiados, lo que corresponde a un 9% (10/110) de 
la muestra. 

El 24% (26/110) de las pacientes fueron derivadas 
desde Santiago y el 76% (84/110) de otras regiones 
del país, sin embargo, el 88% (97/110) tuvo el parto 
en Santiago, principalmente en el Hospital Santiago 
Oriente “Dr. Luis Tisné Brousse” y el 12% (13/110) en 
sus hospitales de origen. 

En el 50% de los casos (55/110) el SHVI se presentó 
de manera aislada, sin asociación a otras malformacio-
nes estructurales extracardíacas ni a otras patologías 
obstétricas. Un 33% (36/110) se asoció a otras malfor-
maciones estructurales extracardiacas. Asimismo, un 
26% (29/110) se asoció a restricción de crecimiento 
intrauterino.  

b) Sobrevida de fetos y niños con diagnóstico  
prenatal de SHVI

La figura 1 muestra la sobrevida desde el periodo 
fetal hasta los 5 años de seguimiento. 

El 89% (98/110) sobrevive al periodo prenatal, el 
50% (55/110) sobrevive en el periodo neonatal precoz, 
el 33% (36/110) sobrevive en el periodo neonatal tar-
dío y, el 19% (21/110) el primer año y el 17% (19/110) 
a los 5 años. En este periodo se consideran 3 niños vi-
vos que aún no cumplen los 5 años de edad.

Hipoplasia de Ventrículo Izquierdo - D. Cisternas O. et al

Tabla 1. Características de las embarazadas y recién nacidos con diagnóstico prenatal confirmado de síndrome  
de hipoplasia del ventrículo izquierdo (SHVI) (n = 110)

Embarazadas
Edad Materna (mediana; RIC) 29 (25-36)

Primigestas (%; n) 32% (35)

Edad gestacional al diagnóstico en semanas (promedio; DS) 26 ± 3  

Edad gestacional al ingreso a CERPO (mediana; RIC) 32+3 (29+1-35+5)

Antecedente de hijo previo con cardiopatía (%; n) 2,7% (3)

Antecedentes familiares de cardiopatía (%; n) 6% (7)

Sexo masculino del feto (%; n) 51% (56)

Recién nacidos
Recién nacidos vivos (%; n) 89% (98)

Edad gestacional al parto en semanas (mediana; RIC) 38+1 (37+1- 39+3)

Partos prematuros antes de las 37 semanas (%; n) 10% (11)

Cesárea (%; n) 57% (63)

Peso al nacer en gramos (mediana; RIC) 3.128 (2.566-3.490)

Apgar ≤ 7 a los 5 minutos (%; n) 11% (12)

 *RIC (rango interquartílico); CERPO: Centro de Referencia Perinatal Oriente.
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De los recién nacidos fallecidos durante la primera 
semana de vida: el 33% (14/43) fallece por ser declara-
dos fuera del alcance quirúrgico, un 28% (12/43) mue-
re durante la cirugía o por complicaciones de ella, un 
23% (10/43) por estar asociado a una aneuploidía, un 
16% (7/43) a restricción de crecimiento, parto prema-
turo o a otras malformaciones. 

c) Manejo de pacientes con diagnóstico prenatal de 
SHVI y mortalidad del tratamiento quirúrgico. 

En los 10 años de seguimiento, se operaron anual-
mente entre 2 (2016) y 7 pacientes (2008 y 2015), con 
una mediana de sobrevida cada año de 46,5% y un ran-
go que varió entre 0% (2011 y 2012) y 75% (2013 y 
2017) (RIC: 15-61,5).

Como se presenta en la tabla 2, de los 98 pacientes 
que nacieron vivos, 50% (49/98) fueron sometidos a 
cirugía y un 49% (48/98) quedaron fuera del alcance 
quirúrgico por presentar alteraciones genéticas o aneu-
ploidías, atresia mitro-aórtica, otras malformaciones 
asociadas, restricción de crecimiento intrauterino se-
vero y/o parto prematuro. De los pacientes operados 
se observó que hubo un 10% (5/49) que tenían malfor-
maciones extracardíacas asociadas, 8% (4/49) nacieron 
con restricción de crecimiento intrauterino. No se ob-
servaron pacientes operados con aneuploidía, ni parto 
prematuro menor de 36 semanas.

Un 61% (30/49) de los pacientes operados, sobrevi-
vió al primer mes poscirugía y un 43% (21/49) sobre-
vivió al año y un 38% (19/49) sobrevivió a los 5 años 
(hay 3 niños considerados en este grupo, que están en 
seguimiento y aún no cumplen 5 años de edad).

Hubo un paciente en que no se conoció el detalle 
del tratamiento, pero su evolución y sobrevida fue co-
nocida y considerada en el análisis de los datos. 

Al analizar el grupo de pacientes que alcanzan la ci-
rugía y los que quedan fuera del alcance quirúrgico, se 
observa que existen varias condiciones y/o patologías 
comunes, tales como: atresia mitro-aórtica, restricción 
de crecimiento, insuficiencia tricuspídea e incluso mal-
formaciones extracardiacas asociadas. Solo la presen-
cia de aneuploidía como trisomía 13 y trisomía 18 y 
el parto prematuro menor de 36 semanas, no fueron 
considerados para ser susceptibles de cirugía.

De los 49 pacientes operados, comparados con los 48 
pacientes no operados, se observó que un 86% (42/49) 
de los pacientes no tenía malformaciones asociadas. En 
el grupo de pacientes no operados un 54% (26/48) no 
presentaba malformaciones asociadas (p = 0,001). 

Discusión

El SHVI es una cardiopatía congénita de relativa 
baja prevalencia, que se caracteriza por una alta leta-

Tabla 2. Manejo de pacientes con diagnóstico prenatal de sín-
drome de hipoplasia del ventrículo izquierdo (SHVI) (n = 98) y 
mortalidad de pacientes con tratamiento quirúrgico (n = 49)

Nº %

Fuera del alcance quirúrgico 48 49

Quirúrgicos 49 50

MNNP 10 20

MNNT 9 18

MPNN 9 18

VIVO AL AÑO* 21 43

Tratamiento desconocido** 1 1

Total 98 100%

*A los 5 años la sobrevida fue de un 38% (19/49) de los pacientes 
operados. **Paciente con evolución y sobrevida postnatal conoci-
da, tipo de tratamiento desconocido (Quirúrgico o no quirúrgico). 
MNNP: Mortinato precoz, MNNT: Mortineonato tardío, MPNN: Mor-
talidad Postneonatal.

Hipoplasia de Ventrículo Izquierdo - D. Cisternas O. et al

Figura 1. Sobrevida de 110 fetos y niños con diagnóstico prenatal de síndro-
me de hipoplasia del ventrículo izquierdo (SHVI). (+): Defunción por período. 
*En este período se consideran 3 niños vivos que aún no cumplen los 5 años 
de edad. 

lidad. En este estudio se observa que un 11% (12/110) 
de los casos muere en útero, el 39% (43/110) de los pa-
cientes fallece dentro de la primera semana de vida, la 
mitad de los casos alcanzó un tratamiento quirúrgico 
y aproximadamente uno de cada cinco fetos con diag-
nóstico prenatal de SHVI sobrevive al año de vida, cifra 
que prácticamente se mantiene estable hasta el quinto 
año de vida, hallazgo reportado también en otras pu-
blicaciones22,23.
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En el reporte de Lee y cols.24 la edad promedio al 
diagnóstico de las CC fue de 27+1 (± 5+6) y en este 
estudio fue a las 26+3. Asimismo, encontraron un 10% 
de incidencia de aneuploidías en los fetos con estudio 
cromosómico prenatal. En contraste con estos datos, 
este trabajo mostró que el 48% de las pacientes con 
estudio genético prenatal, tenían alteraciones cromo-
sómicas. Este resultado podría estar relacionado con 
que el cariograma solo fue realizado a pacientes con 
alta sospecha de aneuploidía.

La mayoría de las pacientes fueron referidas a 
CERPO después de las 30 semanas de embarazo. Si 
bien la literatura internacional es controversial en 
que el diagnóstico prenatal precoz sea determinan-
te en un mejor resultado postnatal4,16,15,25,26, en Chile 
los 4 centros cardioquirúrgicos están concentrados 
en Santiago, y en este contexto el diagnóstico precoz 
es relevante para una referencia oportuna, un par-
to con acceso expedito a centros cardioquirurgicos, 
mejorando la coordinación perinatal y permitiendo 
realizar un estudio completo con apoyo psicológico 
continuo a los padres.

La alta tasa de cesáreas de 57% (63/110) podría re-
lacionarse con la necesidad de tener un parto coordi-
nado con el equipo neonatal y cardioquirúrgico, para 
mejorar la atención perinatal y brindar las mejores po-
sibilidades al recién nacido. 

Un 49% de los pacientes con SHVI no alcanzó el 
tratamiento quirúrgico. Este porcentaje podría ex-
plicarse por la severidad del SHVI, asociación a otras 
malformaciones congénitas, alteraciones cromosómi-
cas, restricción de crecimiento y parto prematuro. Re-
sultado similar a lo descrito por Idorn y cols., donde 
un 50% de los pacientes fallece sin operarse, porque 
quedaron fuera del alcance quirúrgico o porque falle-
cieron antes de la cirugía27. 

 En el grupo de pacientes operados, la asociación 
con malformaciones fue significativamente menor 
respecto a los que no se operan. Hay condiciones que 
comparten los pacientes operados y no operados, pero 
las que dejaron fuera del alcance quirúrgico a los pa-
cientes portadores de SHVI fueron la trisomía 13 y 18 
y el parto prematuro antes de las 36 semanas. 	

La publicación de Siffel y cols. de 212 pacientes con 
SHVI no sindromático, reportó entre los años 1979 y 
2005 una sobrevida global de 24%, sin embargo, este 
grupo presentó una notoria mejoría en el tiempo sien-
do 0% entre 1979-1984 y de 42% entre 1999-200523. 
En este estudio, si bien la casuística es pequeña para 
mostrar una tendencia significativa, no se observó una 
mejoría de la sobrevida durante el tiempo estudiado 
(2008 al 2017).

En esta serie, la sobrevida de los pacientes operados 
alcanza un 43% al año y un 38% a los 5 años, similar a 
lo reportado por Fixler y cols. que comunican un 42% 

y 38% respectivamente22 y la sobrevida global de pa-
cientes con diagnóstico de SHVI al año es de un 19% 
comparable a la sobrevida de un 22% reportada por 
Cleves y cols. en el 200328.

La letalidad en torno a la primera cirugía fue de un 
39% (19/49), comparable a la letalidad reportada por 
Cubillos y cols., donde en su publicación de 19 casos 
refieren una letalidad de un 31% (4/13) en relación a la 
primera cirugía13.

Desde el periodo prenatal, la mortalidad total a los 
5 años de vida fue de un 81% que se concentró prin-
cipalmente en el periodo postnatal. Los resultados de 
esta serie considera a todos los pacientes con diagnós-
tico prenatal de SHVI, e incluyó a fetos con atresia aor-
tica y mitral, insuficiencia tricuspidea acentuadas, falla 
ventricular derecha, malformaciones asociadas, aneu-
ploidías, partos prematuros y fetos con restricción del 
crecimiento intrauterino, resultados menos favorables, 
porque al ser casos más severos, tienen una mayor pro-
babilidad de ser diagnosticadas en el periodo prenatal, 
seleccionando un grupo de recién nacidos que quedan 
fuera del alcance quirúrgico por la severidad de su CC 
y condiciones asociadas.

Los resultados expuestos en este estudio reflejan 
la experiencia de 10 años de un Centro de Referencia 
Nacional de Cardiopatías Fetales, con fetos diagnosti-
cados con SHVI donde la concordancia entre el diag-
nóstico pre y postnatal es de un 97% dado que sólo se 
descartó el SHVI en 3 casos de los 113 pacientes inicial-
mente diagnosticados, mayor que el 90% de concor-
dancia reportado el 2013 por el mismo grupo29.

Este reporte consideró el diagnóstico en la eta-
pa prenatal, evolución pre y postnatal y seguimiento 
al año y 5 años. Cleves y cols, informan un 40% de 
sobrevida neonatal y un 22% de sobrevida al año en 
pacientes con SHVI, comparable al 36% de sobrevida 
neonatal (< 28 días) y 19% al año encontrado en nues-
tro trabajo. En ambos casos, se incluyen pacientes que 
fallecen en la etapa postnatal, incluso antes de la de-
rivación a el centro cardioquirúrgico, demostrando la 
alta letalidad de esta cardiopatía28.  

Entre las limitaciones de este reporte, se debe con-
siderar que el SHVI es una malformación compleja, 
evolutiva en el tiempo, cuyo diagnóstico final es post-
natal. Este estudio fue hecho desde la perspectiva de un 
centro de referencia perinatal, por lo que el acceso a la 
indicación quirúrgica, protocolos quirúrgicos, manejo 
y complicaciones fue limitado. La información del se-
guimiento pediátrico al año y quinto año de los pacien-
tes portadores de SHVI, se obtuvo a través de contacto 
telefónico, entregada habitualmente por alguno de los 
padres o familiares directos. No se obtuvo el detalle del 
tratamiento en un paciente, sin embargo, su evolución 
y sobrevida fue conocida y considerada en el análisis 
de los datos. 
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Conclusiones

El SHVI es una CC compleja, sin tratamiento qui-
rúrgico es letal. La alternativa terapéutica actual es el 
tratamiento quirúrgico en tres etapas, sin embargo, 
nuestra serie, a pesar de todos los avances médicos y 
quirúrgicos presentó una sobrevida de un 19% al año 
de vida y 17% a los 5 años pero la sobrevida de los pa-
cientes operados alcanza un 43% al año y un 38% a 
los 5 años, similar a los resultados descritos en repor-
tes nacionales13 y extranjeros22. Es importante que la 
consejería prenatal considere los resultados de la rea-
lidad local, con grupos de pacientes con diagnóstico 
de SHVI en el período prenatal, postnatal y de los que 
alcanzan la cirugía.

Las únicas condiciones que dejaron fuera del al-
cance quirúrgico a los pacientes portadores de SHVI 
fueron la asociación con aneuploidía 13 o 18 y el parto 
prematuro menor a 36 semanas. Esto nos permite con-
cluir que el SHVI, es una patología cuyo diagnóstico 
definitivo se realiza en el periodo postnatal y la indica-
ción quirúrgica, se evalúa caso a caso. 

Chile ha hecho un esfuerzo importante garantizan-
do una atención oportuna y completa a todas las CC 
operables en menores de 15 años. Reconociendo las li-
mitaciones del diagnóstico prenatal, es posible avanzar 
en optimizar la identificación de los recién nacidos con 
SHVI, derivar oportunamente a centros de referencia, 
mejorar las técnicas de estudio prenatal como la eco-
cardiografía, estudio genético y otros exámenes para 
favorecer la identificación de los recién nacidos con 
SHVI que tendrán opción de tratamiento quirúrgico 
en centros cardioquirúrgicos especializados, con el 
propósito de mejorar la sobrevida. El SHVI correspon-
de a una de las cardiopatías congénitas más complejas, 
con una alta letalidad por lo que sigue siendo un desa-
fío multidisciplinario para la medicina materno fetal, 

neonatal, cardiología pediátrica y quirúrgica nacional 
e internacional. 
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