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RESUMEN

Introduccién. Las cardiopatias congénitas complejas son las malformaciones mas frecuentes con una
importante carga de morbimortalidad. Se busca conocer el estado de salud y discapacidad de nifios
operados en un hospital de tercer nivel.

Poblaciéon y métodos. Fueron evaluados en las areas de crecimiento, neurodesarrollo y discapacidad
84 pacientes entre 21 y 39 meses de edad operados con circulacion extracorpérea durante el primer
afio de vida.

Resultados. La mayoria de los nifios crece por debajo del percentil 50 en los tres parametros, con
mayor compromiso en aquellos con sindrome genético asociado. La frecuencia de discapacidad fue del
55 %. En el grupo con CC aislada, la gravedad de la cardiopatia y el examen neuroldgico patoldgico al
alta se asociaron con discapacidad (p = 0,047 y p = 0,03). Contar solo con cobertura de salud publica
se asocia a un menor acceso a intervenciones oportunas (p = 0,02).

Conclusiones. Cerca de la mitad de los pacientes evoluciona con discapacidad moderada-grave. Es
competencia del equipo de salud conocer las morbilidades mas alla del aspecto cardiovascular y los
factores deriesgo. Las barreras en el acceso alas intervenciones adecuadas advierten a los profesionales
sobre la relevancia de buscar estrategias para vencerlas y lograr el maximo potencial de desarrollo de
los pacientes.

Palabras clave: cardiopatias congénitas; procedimientos quirdrgicos cardiovasculares; crecimiento;
trastornos del neurodesarrollo.
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INTRODUCCION

Las cardiopatias congénitas (CC) son las
malformaciones mas frecuentes en el recién
nacido; ocasionan una importante carga de
morbimortalidad en los primeros afios y a lo largo
de la vida. En nuestro pais nacen alrededor de
7000 nifos con CC al afio; alrededor del 50 %
de estos nifios requieren cirugia en el primer
afo de vida' y se estima el 85 % de sobrevida a
la edad adulta.? Por ello, la investigacién sobre
la morbilidad a largo plazo ha adquirido mayor
relevancia.

Los nifios con CC se encuentran en mayor
riesgo de desnutricion y de presentar compromiso
en el crecimiento. A su vez, una proporcion de
los pacientes con cirugia correctora o paliativa se
encuentra en riesgo de evolucionar con arritmias
o insuficiencia cardiaca.®*%Ademas, el 12 %
de las CC presenta anomalias cromosdmicas
asociadas,® lo que contribuye a que estos
pacientes presenten otras discapacidades fuera
del aspecto cardiovascular.

La prevalencia del compromiso en el
neurodesarrollo es amplia y varia entre un 20 % y
un 60 %, dependiendo de la edad y el dominio.”8

Se han descrito factores de riesgo respecto
al retraso en el neurodesarrollo en nifios con
cardiopatias congénitas: circulacion extracorporea
(CEC), hipoxemia crdnica, nacimiento pretérmino,
microcefalia, sindrome genético asociado (SG),
convulsiones, necesidad de membrana de
circulacion extracorpérea (ECMO) o reanimacién
cardiopulmonar (RCP), examen neurolégico
anormal previo o posterior a la cirugia,? asi
como factores de riesgo modificables respecto al
manejo previo, durante y posterior a la cirugia.®°
Los factores de riesgo ambientales han sido
explorados con menor frecuencia.

El objetivo de este estudio fue evaluar el
estado de salud, entre los 2 y 3 afos de edad,
de pacientes con CC complejas operadas que
se encontraban en seguimiento en un hospital de
tercer nivel de atencion, establecer la prevalencia
y el tipo de discapacidad en estos pacientes y
analizar las relaciones entre salud, discapacidad,
factores ambientales y factores personales.

POBLACION Y METODOS

Estudio prospectivo, observacional, analitico y
transversal realizado en el Hospital J. P. Garrahan
entre el 1 de junio de 2019y el 30 de junio de 2020.

Criterios de inclusién
Pacientes entre 21 y 39 meses de edad
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con diagndstico de CC que requirieron cirugia
cardiovascular con necesidad de circulacién
extracorpérea durante el primer afio de vida.
Estos pacientes fueron referidos por la Unidad
de Recuperacion Cardiovascular al Consultorio
de Condiciones Cronicas Complejas (CCC) del
Hospital J. P. Garrahan para su seguimiento.
Muestra por conveniencia.

Criterios de exclusion
Pacientes con condiciones clinicas inestables
y/o en adecuacioén del esfuerzo terapéutico.

A todos los pacientes incluidos en el estudio
se les realizaron examenes clinicos periddicos
y evaluaciones del neurodesarrollo a través
de métodos observacionales —(CAT/CLAMS),
prueba de pesquisa de uso habitual en la
institucion y rapida aplicacion (15-20 min)—y
cuestionarios —Vineland 3, APGAR familiar,
FOIS, (de uso habitual para la evaluacion de
conducta adaptativa, funcionamiento familiar y
funcion de la ingesta oral respectivamente)—. Las
ultimas 12 evaluaciones se realizaron en forma
telefénica, debido a la pandemia por COVID-19.
Los instrumentos utilizados se describen en el
Material suplementario 1.

Consideraciones éticas

Estudio aprobado por el Comité de Etica
del hospital. Se obtuvieron consentimientos
informados de las familias.

Recoleccion y analisis de datos
Las variables de estudio de la poblacién

comprenden antecedentes perinatoldgicos

(edad gestacional, peso al nacimiento);

antecedentes cardiovasculares periquirargicos

(tiempo de CEC, cirugia paliativa, reparacion

univentricular, complejidad del procedimiento

por escala de RACHS 1); factores contextuales:
nivel educacional, funcionamiento familiar,
antecedentes de violencia y/o antecedentes de
consumo de tabaco, alcohol o drogas ilicitas,
situacion de pobreza medida por necesidades
basicas insatisfechas (NBI), cobertura de salud,
presencia de certificado Unico de discapacidad

(CUD).

Las variables de resultado primarias se
agrupan del siguiente modo:

» Estado de salud: definido por presencia de
sindrome genético confirmado o sospechado;
adecuacion de percentiles de peso, talla 'y
perimetro cefalico para edad; alteraciones del



neurodesarrollo; salud cardiovascular y estado

de salud general. Los criterios detallados de

cada categoria se describen en el Material

suplementario 2.

» Discapacidad: definida como moderada o grave
segun cumplan uno o mas de los criterios
detallados en el Material suplementario 3.

Los datos para las variables de estudio fueron
tomados de las fichas de registro prospectivo
(registro ad hoc) y de las historias clinicas del
hospital en forma retrospectiva. Los datos se
recabaron en registro electrénico utilizando la
aplicacion RedCap.

Analisis estadistico

La descripcion de los resultados se realizo
con medidas de resumen, utilizando segun
correspondiera valor de media con DE o mediana
y sus rangos intercuartilicos o como frecuencias
de categorias. La exploracion de asociaciones
entre medidas de resultado se estim6 mediante
pruebas paramétricas y no paramétricas segun
correspondiera.

Para explorar las relaciones entre salud,
discapacidad, factores ambientales, factores
medicos, se construyd un modelo de regresion
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logistica. Para cada modelo predictivo, se
evaluo ajuste y capacidad de discriminacion. Los
resultados fueron reportados como medidas de
efecto (OR ajustados) y sus respectivos intervalos
de confianza (IC95%). Para el analisis de los
datos, se utilizé el paquete estadistico SPSS en
su version 22.0 para Windows.

RESULTADOS

Del total de 204 pacientes en seguimiento con
edad para ingresar al estudio, se identificaron
que 30 egresaron del consultorio antes del
inicio; 11 fallecieron durante el seguimiento y
54 perdieron el contacto. De los 109 pacientes
elegibles, 12 no aceptaron participar, con 10
no se logré establecer contacto y 3 pacientes
fueron excluidos por encontrarse en adecuacion
del esfuerzo terapéutico. La muestra final esta
constituida por 84 pacientes.

Al comparar las caracteristicas de la poblacién
estudiada con el grupo no incluido en el estudio,
encontramos mayor prevalencia de pacientes con
ventriculo Unico (VU) y con examen neuroldgico
patoldgico al alta en la poblacion estudiada, y
un numero importante de los nifios que viven
en el interior del pais dentro de la poblacién no
estudiada (Tabla 1).

TaBLA 1. Caracteristicas de la poblacién incluida comparada con la no incluida en el estudio

Poblacion incluida n = 84

Poblacion no incluida n = 117

N N
M = DE M £ DE P
Sexo masculino 59 61 0,86
Edad gestacional (semanas) 38,27 £1,79 38,39+ 1,54 0,61
Peso al nacer (gramos) 3033 £ 535,6 3102,78 £ 502,7 0,34
CABA 2 4 0,47
Conurbano 52 39 0,06
Provincia de Buenos Aires 15 9 0,19
Otras provincias 29 45 0,01*
Exterior del pais 1 3 0,49
Cardiopatia leve* 14 12 0,62
Cardiopatia moderada* 31 42 0,1
Cardiopatia grave* 55 46 0,22
Ventriculo Unico 23 9 0,009*
Sindrome genético 32 15 0,4
RACHS <3 73 80 0,19
RACHS =24 27 20 0,19
CEC (minutos) 105,2 + 26,1 100,26 + 47,62 0,38
ECMO 1 8 0,49
Examen neurolégico patolégico al alta 21 7 0,002
Paro cardiorrespiratorio 2 4 0,47
Convulsiones 6 10 0,27
Accidente cerebrovascular 2 4 0,47

M: media. DE: desviacién estandar.

CEC: circulacion extracorporea. ECMO: membrana de oxigenacién extracorpérea.



Las caracteristicas de la poblacion estudiada
se detallan en la Tabla 2. La mediana de edad
a la evaluacion fue de 26 meses; el 59 % fue
de sexo masculino; el 55 % tiene diagnostico de
cardiopatia grave. Un 32 % de los pacientes tenia
diagnodstico confirmado de sindrome genético
0 se encontraban en proceso de estudio por
sospecha.

TaBLA 2. Factores contextuales de la poblacion
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Estado de salud a los 2 aios

Crecimiento. Los resultados antropométricos
se detallan en la Tabla 3. La mayoria de los nifios
crece dentro de los parametros esperados, pero
por debajo de la media para la edad en peso,
talla y perimetro cefalico. Cuando se analiza la
prevalencia de compromiso en el crecimiento
segun la presencia de SG, se observa mayor

Caracteristicas de la poblaciéon n = 84

%; Me (min.-max.)

Edad (meses) al momento de la evaluacion
Bajo peso al nacer

Pretérmino

Embarazo controlado

Diagnostico prenatal

26 (21-39)
14
17

88
15

Factores contextuales n = 84

%; Me (min.-max.)

Edad de la madre en afios
Hermanos convivientes

1-2

>2
Cuidador principal mujer
Familia uniparental
Violencia de género
Antecedentes de consumo en los padres
Afos de escolaridad materna
Clima educacional

Bajo

Medio

Alto
Pobreza (NBI)
Pobreza (CEPAL)

Vivienda

Saneamiento

Agua potable

APGAR familiar
Normal
Disfuncion leve
Disfuncién moderada
Disfuncién grave

Reparacién univentricular
Edad de la cirugia en meses
Tiempo de CEC (minutos)
NDT (SNG/TQT)
Marcapasos

Uso de antiarritmicos

Uso de medicacion cardioldgica

28 (17-49)

80
20
98
23
12
5
12 (5-17)

1"
50
39

57

62
50
44
14

71
21
1
6

23
2 (0-12)
96 (45-190)
29

84

Me (min.-méax.): mediana (valor minimo — valor méximo).

NBI: necesidades basicas insatisfechas. CEPAL: Comisién Econémica para América Latina. CEC: circulacion extracorporea.
NDT (SNG/TQT): necesidad de tecnologia (sonda nasogastrica o traqueostomia).
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TaBLA 3. Crecimiento. Porcentaje de pacientes con microcefalia, baja talla, bajo peso (puntaje Z <-2 DE)
media de puntaje Z en peso, talla y perimetro cefalico seguin presencia o no de sindrome genético asociado

Crecimiento

Cardiopatia congénita aislada (n = 57)
Me (min.-max.)/%

Sindrome genético (n = 27)
Me (min.-max.)/%

Peso Z score
Bajo peso

Talla Z score
Baja talla

Perimetro cefalico Z score
Microcefalia

0,6 (-2,4/1,6) -1,3 (-4/0)
9 18
1,1 (-3,211,3) -1,6 (-5/0,3)
11 37
0,2 (-4/2,1) -1,5 (-3,7/0,9)
7 22

Me (min.-méx.): mediana (valor minimo — valor maximo).

compromiso en este grupo, especialmente en el
crecimiento en talla y perimetro cefalico.

Neurodesarrollo. La presencia de retraso
global del desarrollo (RGD) o niveles de
sospecha segun la evaluacion de CAT/CLAMS
progresa conforme la gravedad de la cardiopatia
y la presencia de SG. Los resultados de las
evaluaciones del neurodesarrollo se detallan en
la Tabla 4.

Salud cardiovascular. Estado de salud general.
Los resultados en la salud cardiovascular se
muestran en la Tabla 5. A los 2 afios la mayoria
de los pacientes son asintomaticos segun
Clasificacion de Ross modificada (87 %).

Discapacidad. El 45,2 % (38 pacientes)
evoluciona libre de discapacidad o con secuelas
leves; el 26,2 % evoluciona con discapacidad
moderada (22 pacientes) y el 28,6 %
(24 pacientes) evoluciona con discapacidad
grave. La presencia de discapacidad progresa
segun presenten CC moderada-grave o SG
(Figura 1).

En el grupo de pacientes con CC aislada,
se encontrd asociacion entre la gravedad de la
cardiopatia y el examen neuroldgico patoldgico al
egreso Y la presencia de discapacidad entre los 2
y 3 afos (p = 0,047 y p = 0,03 respectivamente).

TasLA 4. Compromiso del neurodesarrollo en el total de la poblacién y por cardiopatia congénita aislada o

como parte de un sindrome genético

Cognitivo (CAT/CLAMS) TP CC aislada SG
n =69 n =438 n=21
% % %
Normal 38 52 5
Sospecha 40 42 38
Retraso global del desarrollo 22 6 57
Lenguaje (CAT/CLAMS) Vineland 3 n =84 n =57 n=27
Retraso simple del lenguaje 12 10 15
Motor Vineland 3 n=284 n=57 n=27
Retraso motor 19 ) 52
Paralisis cerebral 6 2 11
GMFCS
(1) 112) 11 (1)
Sensorial n=84 n =57 n =27
Disminucién visual 4 0 1"
Ceguera 0 0 0
Hipoacusia moderada 12 7 18
Sordera 6 ) 4
*PEATN =72

CC: cardiopatia congénita aislada. TP: toda la poblacién. SG: sindrome genético.
GMFCS: Sistema de Clasificacién de la Funcion Motora Gruesa. PEAT: potenciales evocados auditivos de tronco.
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TaBLA 5. Estado de salud cardiovascular y general a los 24-36 meses

Estado de salud cardiovascular n = 84 %
Defecto residual 18
Requirieron 2 cirugias o mas 44
Hipertension arterial 5
Uso de medicacion cardioldgica 39
Uso de antiarritmicos 2
Marcapasos 4
Saturacion <90 % 20
Clase Funcional Ross
| 87
I 9
11 4
Estado de salud general n = 84 %
Internaciones no programadas 57
<3 75
4-6 12,5
>6 12,5
NT (SNG/TQT) 14
Dependencia de la via enteral FOIS (1-3) 14
Disfuncién moderada FOIS (4-5) 4
Dentro de limites funcionales FOIS (5-6) 82

NDT: necesidad de tecnologia. TQT: traqueostomia. SNG: sonda nasogastrica.

Ficura 1. Prevalencia de discapacidad moderada/grave, en pacientes con cardiopatia aislada leve/
moderada, grave y sindrome genético

B Discapacidad grave Discapacidad moderada B Sin secuelas /leves

100 %
m— wo B

3 L/
13

75 %
50 %
25 %
0%
Cardiopatia aislada Cardiopatia aislada Sindrome
leve/moderada grave genético
Andlisis de riesgos Los nifios que se atienden en el sector
No fue posible un analisis bivariado, debido publico tienen mas dificultades en el acceso a
a no lograr una buena calidad en el modelo intervenciones adecuadas que aquellos que
atribuible a un namero insuficiente en las también cuentan con obra social (p = 0,00).
categorias para explorar. No contar con CUD también se relaciona con

dificultades en el acceso (p = 0,02).



DISCUSION

Los resultados a largo plazo de nifios con CC
comenzaron a estudiarse hace algunas décadas.
Los pacientes con CC presentan compromiso en
diversas areas de su salud especialmente en el
crecimiento® y en el neurodesarrollo.” Distintos
estudios muestran que el compromiso en el
estado de salud esta relacionado con la gravedad
de la cardiopatia y su asociacién con SG.2"°La
prevalencia de SG en nuestra poblacion duplica
la prevalencia estimada para nifios con CC en
otros reportes.®La prevalencia de pacientes con
ventriculo Unico en nuestra muestra fue del 23 %,
mientras que la frecuencia de esta condicion
dentro de las CC ronda el 7,7 %."2

Se debe mencionar que la poblacion incluida
en este estudio muestra diferencias respecto
de los nifios que no participaron en cuanto
al diagndstico de ventriculo Unico y examen
neurolégico patoldgico al alta, lo que puede
significar mayor riesgo de presentar compromiso
en el estado de salud.?

En cuanto al crecimiento, la mayoria de los
nifos crece por debajo del P50 para la edad en los
tres parametros. Cuando se analiza el crecimiento
segun la presencia de SG asociado, se observa
que la prevalencia de baja talla y microcefalia se
triplica respecto de los nifios con CC aislada (37 %
vs. 11 %y 22 % vs. 7 % respectivamente). En la
evolucion antropométrica, intervienen multiples
factores que podrian justificar la variacion en los
resultados entre distintos grupos estudiados, pero
en su conjunto se ha descrito que los pacientes
con CC crecen por debajo de la mediana para la
poblacion general.5'315

El compromiso en el neurodesarrollo de
pacientes con CC se ha descrito como de alta
prevalencia y baja morbilidad, por lo que sus
manifestaciones pueden no ser tan evidentes
en los primeros afios de vida. Esto enfatiza la
importancia de la vigilancia del neurodesarrollo
en la infancia temprana.?”1°

Respecto a los resultados en el
neurodesarrollo, un cuarto de los nifios presenta
RGD, siendo mas frecuente en el grupo con SG.
Las otras areas comprometidas en orden de
frecuencia son el desarrollo motor y el lenguaje.

Se ha estudiado cémo el funcionamiento
en distintos dominios del neurodesarrollo se
modifica a lo largo del tiempo en nifios con CC.
El rendimiento motor tiende a mejorar cercano a
los 36 meses; se mantienen estables los valores
sobre el nivel cognitivo y el lenguaje. En nifios
con SG, los resultados en el desempefio motor
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empeoran en las evaluaciones a los 36 meses
y se mantienen con bajo desempefo en el area
del lenguaje y la cognicién.'® Al igual que en
otras condiciones de salud, debido a la mejoria
en los tratamientos quirdargicos y los cuidados
perioperatorios, el porcentaje de pacientes con
paralisis cerebral y trastornos neurosensoriales
graves ha descendido, hoy se encuentra por
debajo del 5 %.” En la poblacién estudiada, se
encontré una prevalencia de paralisis cerebral
similar a lo reportado.

La prevalencia de nifilos con compromiso
auditivo fue del 18 % (4 nifios con sordera y
9 con hipoacusia moderada). Existen pocas
publicaciones sobre el compromiso auditivo de
nifios con CC, pero se estima una prevalencia
que ronda el 16 %, en contraste con el 0,2 % al
0,35 % en la poblacion pediatrica general.'” Por
esta razon, deben incluirse los pacientes con
CC en programas de vigilancia auditiva para la
deteccion y tratamiento temprano.

Muchos pacientes con CC evolucionan
con capacidades de deglucion-alimentacion
inadecuadas, ya sea por causas meédicas
o conductuales —estas muchas veces
son consecuencia de las primeras—, lo
cual representa un desafio frecuente en el
seguimiento.'®2° En nuestra muestra, el 18 %
de los pacientes presentoé disfuncién moderada
a grave en la ingesta oral y el 14 % con menor
o mayor dependencia de la via enteral (sonda
nasogastrica/gastrostomia).

En cuanto a la salud cardiovascular, el 13 %
presenta algun grado de insuficiencia cardiaca
segun la Clasificacion de Ross modificada. Se
estima que aproximadamente el 5 % de los
infantes con CC desarrollan algun grado de
insuficiencia cardiaca;® esta diferencia observada
puede deberse a la gravedad de las cardiopatias
de nuestra poblacion.

La mitad de la poblacion estudiada se
encuentra libre de discapacidad, esto es similar a
lo descrito en otros trabajos.?” La prevalencia de
pacientes que evolucionan con discapacidad fue
mayor segun la gravedad de la cardiopatia (leve-
moderada y grave) y la presencia de sindrome
genético (23 %, 51 %, 85 % respectivamente).

En nuestro estudio, a diferencia de otras
publicaciones, para definir discapacidad se ha
tenido en cuenta, ademas del compromiso en
el neurodesarrollo, la funcién cardiovascular
(Clasificacion de la Insuficiencia Cardiaca de
Ross modificada). Es de destacar que solo
6 pacientes presentan discapacidad por



compromiso de la funcién cardiovascular en
forma aislada.

Diversas publicaciones han identificado
factores de riesgo para discapacidades del
neurodesarrollo.”® En la poblaciéon estudiada, el
85 % de los nifios con SG asociado presenta
discapacidad asociada. En el grupo de nifios
con CC aislada, se observa que la gravedad
de la cardiopatia y un examen neurolégico
patoldgico al egreso de la internacion se asocian
con la presencia de discapacidad. Conocer estos
factores de riesgo permite compartir informacion
con las familias, planificar intervenciones
oportunas y gestionar los recursos para el acceso.

En los ultimos afios, se ha puesto foco en
aquellos factores de riesgo modificables y en la
relevancia de factores de riesgo ambientales.?°
La discapacidad en muchos casos es
consecuencia de la exclusion y la falta de acceso
a intervenciones oportunas que favorezcan la
inclusion en los ambitos habituales para otros
nifos y nifas de la misma edad.

En este grupo de pacientes, se encontré
asociacion entre la falta de acceso adecuado
y la imposibilidad de contar con CUD y la
presencia de cobertura publica exclusiva. En el
analisis de riesgo, la cobertura por obra social
0 prepaga resulta un facilitador para el acceso
a intervenciones adecuadas a las necesidades.
Con frecuencia las intervenciones necesarias no
se encuentran accesibles en cantidad suficiente
(agendas de turnos colapsadas y demoras en las
admisiones) dentro de las instituciones publicas,
lo cual constituye una barrera en el acceso a
servicios que son fundamentales para promover
la participacion social y la inclusion de nifios y
nifias con discapacidades.

CONCLUSION

Cerca de la mitad de los pacientes evoluciona
con discapacidad moderada-grave con
compromiso en el neurodesarrollo, sensorial,
dificultades en la alimentacion y el crecimiento.
Es competencia del equipo de salud conocer las
morbilidades mas alla del aspecto cardiovascular
y los factores de riesgo. Las barreras en el
acceso a las intervenciones adecuadas advierten
a los profesionales sobre la relevancia de buscar
estrategias para vencerlas y lograr el maximo
potencial de desarrollo de los pacientes. &

Material suplementario disponible en:
https://www.sap.org.ar/docs/publicaciones/
archivosarg/2023/2568 AO_Gomez_Anexo.pdf
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