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CIA: Comunicacion interauricular

CIV: Comunicacién interventricular

PCA: persistencia del conducto arterioso
TF: tetralogia de Fallot

EP: estenosis de la valvula pulmonar

TGA: transposicion de las grandes arterias.
CC: cardiopatia congénita

CATVP: comunicacion anémala total de las venas pulmonares.



Resumen

Los defectos congénitos son anomalias estructurales o funcionales que ocurren
durante la gestacion. Las cardiopatias congénitas se definen como
anormalidades en la estructura cardiocirculatoria o en la funcidon que abarca el
corazén y los grandes vasos, y que esta presente en el nacimiento.

En el mundo nacen cada afio 135 millones de nifios, de los cuales uno de cada
33 recién nacidos vivos se ve afectado por una anomalia congénita, que genera
a su vez 3,2 millones de discapacidades al afio. Un tercio de estas anomalias son
de origen cardiaco, y se estima una prevalencia de 0,5 a 9 por 1.000 nacidos
vivos. Aproximadamente 1,3 millones de recién nacidos en el mundo tienen
cardiopatia congénita.t

Las cardiopatias congénitas, se pueden clasificar en cianéticas y aciandticas,
siendo estas Ultimas las mas frecuentes, representando aproximadamente el
83% de todas las cardiopatias congénitas.?

El presente estudio tuvo como objetivo la caracterizacién de los neonatos con
cardiopatias congénitas ingresados en el servicio de neonatologia del Hospital
Nacional de Niflos Benjamin Bloom, abordando las caracteristicas
epidemioldgicas, sociodemogréficas, principales cardiopatias presentadas,
prevalencia, asi mismo determinar el tratamiento brindado y las principales
complicaciones presentadas pudiendo determinar la tasa de mortalidad.

Se realizd un estudio prospectivo, descriptivo, cuantitativo y de corte transversal
en el periodo comprendido de agosto 2022 a julio 2023 mediante la revision
sistematica de expedientes clinicos de una poblacion de 71 pacientes los cuales
se seleccionaron tomando en cuenta los criterios de inclusion y exclusion. Para
la recoleccion de datos se utilizé un instrumento de datos mediante la plataforma
Google forms y se plasmaron y analizaron los resultados mediante tablas y
graficos creados en Microsoft Excel.

De los 71 pacientes incluidos en el estudio se pudo determinar que la procedencia
fue en su mayoria de zona urbana, el 87% de mujeres llevo controles prenatales
durante el embarazo, el diagndstico de la cardiopatia congénita se hizo en su
totalidad posnatal, y las principales cardiopatias congénitas presentadas fueron
acianoticas siendo la PCA y CIA las mas predominantes. El 90% de pacientes
reciben solo manejo médico y solo el 10% es intervenido quirdrgicamente. La
prevalencia de cardiopatias en el servicio de neonatologia es del 3.8%.
finalmente, la tasa de mortalidad bruta de pacientes con cardiopatias del HNNBB
es del 12.06%. La tasa de mortalidad postquirargica especifica es del 2.1%.



Abstract

Congenital defects are structural or functional abnormalities that occur during
gestation. Congenital heart defects are defined as abnormalities in the
cardiocirculatory structure or function encompassing the heart and great vessels
that are present at birth.

Worldwide, 135 million children are born each year, of whom one in every 33 live
newborns is affected by a congenital anomaly, which in turn generates 3.2 million
disabilities per year. One third of these anomalies are of cardiac origin, with an
estimated prevalence of 0.5 to 9 per 1,000 live births. Approximately 1.3 million
newborns worldwide have congenital heart disease.

Congenital heart disease can be classified into cyanotic and acyanotic, the latter
being the most frequent, representing approximately 83% of all congenital heart
disease. They constitute a public health problem and are an important cause of
death in children under 4 years of age.

The aim of this study was to characterize neonates with congenital heart disease
admitted to the neonatology service of the Hospital Nacional de Nifios Benjamin
Bloom, addressing the epidemiological and sociodemographic characteristics, the
main heart diseases presented, prevalence, the treatment provided and the main
complications presented, and to determine the mortality rate.

A prospective, descriptive, quantitative and cross-sectional study was carried out
from August 2022 to July 2023 by means of a systematic review of clinical records
of a population of 71 patients who were selected taking into account the inclusion
and exclusion criteria. A data collection instrument was used for data collection
through the Google forms platform and the results were captured and analyzed
using tables and graphs created in Microsoft Excel.

Of the 71 patients included in the study, it was determined that most were from
urban areas, 87% of the women had prenatal check-ups during pregnancy, the
diagnosis of congenital heart disease was made entirely postnatally, and the main
congenital heart diseases presented were acyanotic, with PCA and ASD being
the most predominant. Ninety percent of patients received only medical
management and only 10% underwent surgery. Finally, the incidence of heart
disease in the neonatology service was 3.8%.

Introduccion



Se define como cardiopatia congénita (CC) a toda anomalia estructural del
corazon o de los grandes vasos. La etiologia todavia no es clara en muchas de
las cardiopatias y se consideran tres principales causas: genética, factores
ambientales y multifactorial, en la que se asociarian factores genéticos y
ambientales.

Las cardiopatias congénitas representan un importante problema de salud a nivel
mundial, puesto que representan al grupo de patologias neonatales con defectos
graves que pueden causar la muerte durante el primer afio de vida.®

La malformacion cardiaca representa un tercio de las malformaciones congénitas,
la prevalencia varia entre diferentes poblaciones con valores entre 3,7 y 11,6 por
1000 nacidos vivos en paises desarrollados como Estados Unidos y Canada,
respectivamente. En Espafia la prevalencia es 5,2 casos por 1000 nacidos vivos*
El 50% puede presentar sintomatologia desde el nacimiento; sin embargo, en
paises en vias de desarrollo la falta de recursos tecnolégicos y/o humanos puede
llevar a un diagndstico mas tardio.

Los signos clinicos que presenta un paciente cardiépata pueden variar
dependiendo de la patologia cardiaca de base. Mediante un estudio descriptivo
en el que se analizaron 34 casos de cardiopatias congénitas, se describieron
como principales signos la presencia de soplo, cianosis y dificultad respiratoria®.

Las cardiopatias cardiacas mas frecuentes segun los diferentes autores son por
orden de frecuencia: la comunicacion interventricular, comunicacion
interauricular, el ductus permeable, estenosis pulmonar (EP), coartacion aodrtica,
tetralogia de Fallot y estenosis adrtica. Seguido de la transposicion de grandes
arterias, el canal atrio ventricular y el sindrome del corazén izquierdo hipoplasico.

Las cardiopatias congénitas son parte de las enfermedades cronicas de la
infancia con una morbilidad e impacto importante en la vida de los pacientes que
la padecen; por lo que es necesario contar con estudios actualizados que
permitan conocer el comportamiento actual de estas patologias en nuestra
poblacion para de esta manera mejorar el diagndstico y manejo de los recién
nacidos afectados.



Justificacion

Las malformaciones congénitas son un problema importante de salud publica,
representan una alta mortalidad en la edad pediatrica y condicionan la calidad de
vida a corto y largo plazo. Uno de los problemas mas preocupantes relacionados,
es gue se sabe poco sobre su etiologia y se estima que de 40 al 60% de todas
tiene una causa desconocida.®

La malformacion cardiaca representa un tercio de las malformaciones congénitas,
la prevalencia varia entre diferentes poblaciones con valores entre 3,7 y 11,6 por
1000 nacidos vivos en paises desarrollados como Estados Unidos y Canada,
respectivamente.’

A nivel hospitalario, Flores Molina V.M, realiz6 en el afio 2019 el estudio doctoral
titulado “Perfil epidemiologico y clinico de las malformaciones congénitas
cardiacas en pacientes ingresados en el servicio de neonatologia”. El cual
describi6 las caracteristicas materno-fetales, principales cardiopatias
presentadas y la sintomatologia presentada, sin embargo, el presente estudio
permiti6 complementar la informacion y el perfil de los pacientes cardidpatas, asi
como permiti6 identificar las principales complicaciones postquirurgas
presentadas y las causas de fallecimiento, lo que permitirAd realizar acciones
orientadas a solventar y mejorar el flujograma de atencion para poder disminuir
la tasa de mortalidad, asi mismo se pudo determinar que el porcentaje de cirugias
cardiacas en el neonato es baja relacionada con otros paises de la regién, por lo
gue se indagara sobre las causas para poder aumentar el intervencionismo en
los pacientes.

El abordaje del paciente con malformaciones cardiacas debe ser integral,
tomando en cuenta el aspecto social y econémico, el cual influye en la morbilidad
y mortalidad del paciente. Debido a ello es importante conocer los factores
epidemioldgicos, para que el sistema de salud optimice y asigne recursos
sanitarios necesarios para el tratamiento y diagnostico oportuno.

Toda la informacidén que se obtuvo en el presente estudio se socializara con el
personal médico y docente de la institucion, sirviendo de base para estudios
posteriores.



Objetivos

Objetivo general:

Caracterizar a los neonatos con cardiopatias congénitas ingresados en el area
de neonatologia en el periodo de agosto 2022 a julio 2023.

Objetivos especificos:

1.

Describir las caracteristicas sociodemogréficas y epidemioldgicas
maternas asi mismo las caracteristicas posnatales de los neonatos con
cardiopatias congénitas.

Clasificar las principales cardiopatias congénitas diagnosticadas por
ecografia que presentan los neonatos.

Identificar a los neonatos que recibieron tratamiento quirdrgico y
determinar la tasa de mortalidad especifica post quirirgica presentada.
Establecer la tasa de mortalidad bruta de los pacientes con cardiopatias
congeénitas.

Determinar la prevalencia de las cardiopatias congénitas en el servicio de
neonatologia.



Planteamiento de problema

El estudio de las malformaciones congénitas constituye un interesante capitulo
de la medicina, sobre el que se desconocen hechos béasicos y a los que cada vez
se dedica mayor atencion en los distintos rubros que a este conlleva.

Las cardiopatias congénitas representan un importante problema de salud a nivel
mundial, puesto que representan al grupo de patologias neonatales con defectos
graves que pueden causar la muerte durante el primer afio de vida.®

La mortalidad debida a las cardiopatias congénitas es mayor en el primer mes de
vida, aproximadamente alrededor de un tercio de los infantes nacidos vivos con
cardiopatias complejas fallecen en ese tiempo, por lo cual se estima que la mitad
de ese tercio de pacientes mueren en la primera semana. Luego de ese momento
critico, la tasa de mortalidad desciende lentamente, asi que cualquier esfuerzo
para mejorar la sobrevida de enfermedades cardiacas congénitas debe combinar
aspectos diagnosticos y terapéuticos dirigidos a este grupo en particular.

Los pacientes con cardiopatias congénitas reingresan constantemente a los
servicios de hospitalizacion pediatrica, evidencidndose una mortalidad
significativa; sin embargo el interés de esta patologia no solamente radica en su
alta mortalidad sino también en la morbilidad elevada que estos pacientes
padecen.® El costo elevado para el sistema de salud que representa el cuidado y
la realizacion de procedimientos sean quirdargicos o de intervencionismo cardiaco
en estos pacientes y la carga emocional que representa para los padres.?

Ramirez et al y Pavlicek et al consideran que los factores ambientales juegan un
papel importante en la ocurrencia de cardiopatias congénitas, identificando
factores que incluyen, la edad materna, los antecedentes familiares de
cardiopatia, la presencia de enfermedades maternas sea estas de origen
infeccioso o no infeccioso, la exposicion a habitos toxicos como medicamentos,
alcohol como los mas preponderantes.

En El Salvador, segun un estudio realizado en el afio 2019, el 59 % (41 pacientes)
de las malformaciones cardiacas congénitas que presentan los neonatos son de
tipo acianéticas, y de los 70 pacientes diagnosticados con malformaciones
congénitas el 66% fallecié durante su estancia hospitalaria, y el 34% fue dado de
alta del servicio de neonatologia. Por lo tanto, puede afirmarse que la mayoria de
los pacientes con malformaciones cardiacas congénitas fallece.!



Antecedentes

Segun estadisticas del Sistema Nacional de Salud, en El Salvador, la segunda
causa de mortalidad neonatal son las anomalias congénitas. Entre 2014 y 2016,
se reportaron 4,857 casos en niflas y ninos menores de un afio, provocando la
muerte de 804 infantes. A nivel mundial, la cifra muestra que uno de cada 33 es
afectado por una anomalia congénita.*?

Cada afio nacen en El Salvador 1,200 nifios con una cardiopatia congénita. De
estos un 60% requerira de una o mas intervenciones por Cirugia o Cateterismo,
es decir, alrededor de unos 540 pacientes por afio. Del total de nifios con
malformaciones, hasta un 10% muere inevitablemente en los primeros meses,
aun en paises desarrollados, el 90% restante, gozar4 de una vida llena de
limitaciones y de no recibir tratamiento, puede resultar con severos dafios al
corazon, rifiones, cerebro y/o pulmones; y eventualmente morir. De acuerdo con
la Direccion de Estadistica y Censo, las malformaciones congénitas del corazon
son la cuarta causa de defunciones en nifios menores de un afo en El Salvador,
siendo superada solo por padecimientos como diarrea, heumonia y afecciones
originadas en el periodo perinatal. Pero también muchas de estas neumonias o
infecciones en el periodo perinatal estan intimamente relacionadas a una
malformacion congénita en el corazén.?

La Alianza Neonatal de El Salvador en su primer informe oficial del 2012-2014 del
Sistema de Vigilancia de Malformaciones Congénitas en El Salvador, reporta la
procedencia materna del recién nacido con malformaciones congénitas de La
Libertad 16.9%, San Miguel 11.6%, Sonsonate 10.1%, La Union 9.2%, Usulutan
6.4%, Cabafias y Morazan 6.1% cada uno, Cuscatlan 5.8%, San Salvador y La
Paz 5.2% respectivamente, Chalatenango 4.6%, Ahuachapan 4.6%, Santa Ana
4.3% y San Vicente 3.4%. En mismo estudio la ocupacion materna a la cabeza
en un 59.5% correspondié a ama de casa, un 19.2% sin datos y empleada o
doméstica un 12.8%; la ocupacién paterna en un 17.4% resulto ser agricultor. La
edad materna agrupada de los recién nacidos con malformaciones congénitas se
da mayor frecuencia en el grupo de 21-25 afios en un 27.7%, 16-20 afios en un
22.6%, mayores de 35 afios 14.9%, 26-30 afios 14.6%, de 31-35 afios 11.3% y
menores de 15 afios un 3.4%.4



Marco tedrico

Epidemiologia

El término cardiopatia congénita engloba una serie de patologias por problemas
en la estructura y/o el funcionamiento del corazon diagnosticado desde el
nacimiento. Es el desorden genético mas frecuente en recién nacidos.® La
american Heart Association estima que anualmente 35.000 nifios nacen con
algun tipo de malformacién cardiaca, siendo la causante de mas muertes en el
primer afio de vida en relacion con otro defecto congénito.

Aungue muchos recién nacidos con CC critica son sintomaticos y se identifican
poco después del nacimiento, otros no son diagnosticados hasta después del alta
de la hospitalizacidn del parto. En los lactantes con lesiones cardiacas criticas, el
riesgo de morbilidad y mortalidad aumenta cuando hay un retraso en el
diagnéstico y una derivacién oportuna a un centro terciario con experiencia en el
tratamiento de estos pacientes.®

Las cardiopatias son, entre las enfermedades cronicas no trasmisibles, las que
han presentado mayor incidencia desde mediados del siglo XX, tienen una
frecuencia de 8 por cada 1000 nacidos vivos en el mundo con ligero predominio
del sexo masculino, y un rango entre 4 y 12 por 1000 nacidos vivos, variaciones
gue pueden estar en dependencia del momento del estudio, la poblacion
estudiada, métodos diagnosticos, siendo esta mayor en mortinatos, abortos y
lactantes pretérminos.t’

Se calcula 27 por cada 1000 muertes fetales; hasta el momento solo el 15% de
los defectos cardiacos importantes se diagnostican en la etapa prenatal.

La prevalencia de las cardiopatias congénitas en Europa fue recientemente
informada en dos importantes trabajos que abarcaron los datos de 16 paises, las
cifras muestran un total de 8 por 1000 el cual varia entre 3,5% y 13,7% de los
nacidos vivos. Las cardiopatias congénitas en los paises en vias de desarrollo
son claramente importantes, ya que la gran mayoria de los pacientes nacen en
estos paises teniendo en cuenta que los factores etioldgicos presentan una
mayor incidencia dado el alto indice de pobreza y el bajo desarrollo tecnolégico
que impide el temprano diagndstico prenatal de estas afecciones. Los defectos
congénitos constituyen una de las diez primeras causas de mortalidad infantil en
22 de 28 paises de América Latina, ocupan entre el segundo y el quinto lugar
entre las causas de defuncién en los menores de un afio-*®



La literatura ha sido categdrica en mostrar que los RN con diagndstico antenatal
de cardiopatia congénita nacen 1 a 2 semanas antes en comparacion con
aguellos que no cuentan con diagndstico antenatal. Las razones exactas son
desconocidas, pero se citan como causas:. cesarea electiva para mejor
coordinacion, ansiedad parental, preocupacion del equipo médico
(especialmente del equipo gineco-obstétrico) y falsos positivos de evaluaciones
de bienestar fetal. En relacion con esto se ha demostrado fehacientemente que
la edad gestacional tiene un alto impacto en los resultados tanto de sobrevida
como en estadia hospitalaria y costo, incluso en lo que se considera recién
nacidos de término.*°

Etiologia y factores de riesgo

Todavia se desconoce la causa de la mayoria de las CC. Se cree que muchos de
los casos tienen un origen multifactorial y se deben a la combinacion de
predisposicidén genética y estimulos externos aun no determinados. Un pequefio
porcentaje de las cardiopatias congénitas esta relacionado con anomalias
cromosOmicas conocidas, en especial las trisomias de los cromosomas 21, 13y
18, y el sindrome de Turner: se encuentran cardiopatias en mas del 90% de los
pacientes con trisomia 18, en el 50% de los pacientes con trisomia 21 y en el
40% de los pacientes con sindrome de Turner. Otros factores genéticos pueden
desempeniar un papel en las CC; por ejemplo, determinados tipos de CIV son
mas frecuentes en nifios asiaticos. El riesgo de CC aumenta si esta afectado
algan familiar de primer grado (padres o hermanos)

Los avances en el diagnéstico genético demuestran que las alteraciones
cardiolégicas presentan deleciones como en el cromosoma 22qll que se
encuentra asociado con el Sindrome Di George. También se evidencia que otros
sindromes estan relacionados a las cardiopatias como el sindrome de Down, de
Alagille, de Williams, de Turner, de Edwards, de Patau, entre otros. Ademas,
factores ambientales estan relacionados a las anomalias en general, por ejemplo,
el sindrome fetal que se relaciona con la ingestion de alcohol y defectos septales.
También estan intimamente relacionados la edad materna y paterna avanzada
se han considerado como causa, las enfermedades maternas infecciosas
relacionadas con bacterias, parasitos y virales como: rubeola, citomegalovirus,
sarampion, influenza, coxsackie B y virosis inespecificas en el primer trimestre
del embarazo. También se debe tener en cuenta los antecedentes de la madre
como, por ejemplo: diabetes, anemia, malnutricion, estos factores y mas se
asocian al posible desarrollo de anomalias congénitas, se debe tener en cuenta
11



que también estan presentes factores quimicos (teratégenos en general), fisicos
(radiaciones, hipertermia) y habitos toxicos de la madre (habito de fumar,
ingestion de bebidas alcohdlicas).?°

Alrededor del 2-3% pueden ser causadas por factores ambientales, bien sea
enfermedades maternas o causadas por teratdbgenos. La mayor parte (80-85 %)
tiene un origen genético, mendeliano o multifactorial.?* En el momento actual hay
evidencia o sospecha importante respecto a la asociacion causal de algunos
factores ambientales, entre los que se encuentran algunas enfermedades
maternas como la diabetes, el lupus eritematoso o la fenilcetonuria, agentes
fisicos como las radiaciones y la hipoxia, o quimicos como el litio o los
disolventes, colorantes y lacas para el cabello, farmacos o drogas como el acido
retinoico, la talidomida, las hidantoinas, trimetadiona, hormonas sexuales,
anfetaminas o alcohol y agentes infecciosos como la rubéola y probablemente
otros virus.

Una lista creciente de cardiopatias congénitas se ha asociado a anomalias
cromosdmicas concretas y muchas de ellas se han relacionado incluso con
defectos génicos especificos. Los analisis de hibridacion in situ con fluorescencia
(FISH) permiten a los médicos un cribado rapido en los casos sospechosos una
vez que se ha identificado una anomalia cromosdmica concreta, aunque todavia
son infrecuentes las pruebas analiticas clinicas para un defecto génico en
particular. Los estudios con micro matrices, como la matriz de hibridacion
gendémica comparativa y las matrices de polimorfismos de un solo nucleétido
(SNP) han identificado variaciones del nidmero de copias (microdeleciones o
micro duplicaciones) o variantes de un solo nucleétido previamente desconocidas
en muchos pacientes con CC en los que se sospechaba un sindrome mal
formativo congénito. La hibridacion gendémica comparativa ha sustituido en
muchos casos al cariotipo habitual en la evaluacion clinica de los recién nacidos
con CC.

Una causa genética bien caracterizada de CC es la delecion de una region amplia
(1,5-3 Mb) del cromosoma 22q11.2, conocida como region critica de Di George.
Se han identificado al menos 30 genes en la region que sufre la delecion; el Thx1,
un factor de transcripcion que participa en el desarrollo inicial del tracto de salida
es un gen que ha sido implicado como posible causa del sindrome de Di George.
La prevalencia estimada de deleciones del 22g11.2 es de 1 por 4.000 nacidos
vivos

Segun un estudio realizado encontraron que la poblacion de padres que poseian

un mayor numero de hijos con cardiopatias se caracterizaba por presentar

limitaciones socioeconomicas y educativas. Los factores preconcepcionales que

muestran asociacion con el nimero de hijos con cardiopatias se caracterizaban

por ser factores de riesgo ambientales de tipo fisico y quimico, ademas del

consumo de algunas sustancias psicoactivas y medicamentos. Es necesario
12



estudiar cada factor de riesgo teniendo en cuenta los diferentes tipos de
cardiopatias por separado. %2

Las lesiones cardiacas relacionadas con las deleciones del 22q11.2 se suelen
asociar con el sindrome de Di George o con el sindrome de Shprintzen
(velocardiofacial). Se utiliza el acrénimo CATCH 22 para resumir los
componentes principales de estos sindromes: defectos cardiacos, anomalias
faciales, aplasia del timo, paladar hendido e hipocalcemia. Las alteraciones
cardiacas especificas son defectos conotruncales (tetralogia de Fallot, tronco
arterioso, ventriculo derecho de doble salida, CIV subarterial) y defectos de los
arcos branquiales (coartacién de aorta, interrupcion del cayado aértico, cayado
aortico derecho). A veces se observan también anomalias de las vias
respiratorias, como traqueomalacia y broncomalacia. Aunque el riesgo de
recurrencia es extremadamente bajo si no existe una delecion del 22q11.2 en los
progenitores, alcanza el 50% si un progenitor es portador de la delecion. Méas del
90% de los pacientes con las caracteristicas clinicas del sindrome de DiGeorge
tiene una delecion en 22q11.2. También se ha identificado un segundo locus
genético en el brazo corto del cromosoma 10 (10p13pl4), cuya delecion
comparte algunas, pero no todas las caracteristicas fenotipicas con la delecion
de 22q11.2; los pacientes con del(10p) tienen una mayor incidencia de hipoacusia
neurosensorial.

Otros trastornos estructurales cardiacos asociados a anomalias cromosémicas
especificas son las comunicaciones interauriculares (CIA) tipo ostium secundum
familiares con bloqueo cardiaco (factor de transcripcion Nkx2.5 en el cromosoma
50g35), la CIA familiar sin bloqueo cardiaco (factor de transcripcion GATA4), el
sindrome de Alagille (Jagged1 en el cromosoma 20p12) y el sindrome de Williams
(elastina en el cromosoma 7q11).

Los National Institutes of Health (NIH) de Estados Unidos fundaron en el 2009 el
Pediatric Cardiac Genomics Consortium (PCGC) con el objetivo de secuenciar el
genoma de 10.000 nifios con CC y de ambos progenitores (lo que se conoce
como un trio) para identificar las variantes génicas de novo asociadas a
cardiopatias congénitas. En un estudio de mas de 300 trios, se identificaron
mutaciones de novo en varios cientos de genes que contribuian al 10% de los
casos de CC graves. Otro importante estudio del PCGC descubrié que la
incidencia de las variantes génicas de novo era 10 veces superior (20% frente al
2%) en los pacientes con CC y defectos del desarrollo neurolégico que en los que
Unicamente padecian CC, lo que asocia las CC con los trastornos del desarrollo
neurolégico a nivel genético.

Todavia no se ha logrado identificar una mutacion candidata de novo con una
intervencidn demostrada en la etiologia de las CC, que debe verificarse en
modelos animales o mediante la identificacion de numerosos pacientes.
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Clasificacion de las cardiopatias

La evaluacion inicial de la sospecha de una cardiopatia congénita (CC) consiste
en una estrategia sistematica con tres ejes principales. En primer lugar, las
cardiopatias congénitas pueden dividirse en dos grupos principales basados en
la presencia o ausencia de cianosis, que puede determinarse por medio de la
exploracion fisica con la ayuda de un pulsioximetro. En segundo lugar, estos dos
grupos generalmente se pueden subdividir en funcién de si la radiografia de torax
muestra signos de un flujo pulmonar aumentado disminuido o normal. En tercer
lugar, el electrocardiograma (ECG) puede utilizarse para determinar si existe
hipertrofia ventricular izquierda, derecha o biventricular. Las caracteristicas de los
ruidos cardiacos y la presencia y caracteristicas de cualquier soplo permiten
acotar aun mas el diagndstico diferencial. La ecocardiografia, la TC o la RM
cardiacas y/o el cateterismo confirman el diagnéstico definitivo.?3

CARDIOPATIAS CONGENITAS NO CIANOTICAS?4

Las cardiopatias congénitas no cianoéticas se pueden clasificar de acuerdo con la
sobrecarga fisioldgica que imponen al corazén. Aunque muchas cardiopatias
congénitas inducen mas de una alteracion fisiologica, es Util centrarse en la
sobrecarga anormal primaria con vistas a la clasificacion. Las cardiopatias mas
frecuentes son aquellas que producen una sobrecarga de volumen y dentro de
ellas las mas frecuentes son los cortocircuitos de izquierda a derecha. Las
regurgitaciones de las valvulas auriculoventriculares (AV) y las miocardiopatias
dilatadas son otras causas de sobrecarga de volumen. El segundo tipo mas
frecuente de lesiones son las que producen sobrecarga de presion, que suelen
estar producidas por la obstruccion del infundibulo de salida de los ventriculos (p.
ej., estenosis de las valvulas aortica o pulmonar) o estrechamiento de uno de los
grandes vasos (estenosis de una rama de la arteria pulmonar o coartacion de
aorta). La radiografia de torax y el ECG son herramientas utiles que permiten
diferenciar entre estos principales tipos de cardiopatias generadoras de
sobrecarga de volumen o de presion.

Lesiones que producen sobrecarga de volumen:

Las cardiopatias mas frecuentes que producen sobrecarga de volumen son las
que dan lugar a un cortocircuito de izquierda a derecha: comunicacion
interauricular (CIA), comunicacion interventricular (CIV), defectos del tabique
auriculoventricular (anteriormente denominados defectos del conducto AV o de
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los cojinetes endocardicos) y conducto arterioso persistente (CAP). El
denominador comun fisiopatoldégico de este grupo es la presencia de una
comunicacién entre los lados sistémico y pulmonar de la circulacién, lo que
provoca la derivacion de sangre completamente oxigenada de vuelta a los
pulmones para un segundo pase.

El incremento de volumen de sangre en los pulmones disminuye la distensibilidad
pulmonar y aumenta el trabajo respiratorio. Se produce una fuga de liquido al
intersticio y los alveolos, lo que ocasiona edema pulmonar. El lactante desarrolla
los sintomas a los que nos referimos como insuficiencia cardiaca, que consisten
en taquipnea, taquicardia, sudoracion, retraccion toracica, aleteo nasal y
sibilancias. Sin embargo, en los nifios con un gran cortocircuito de izquierda a
derecha, el término insuficiencia cardiaca es una denominacion erronea; el gasto
del ventriculo izquierdo no esta disminuido, sino que es en realidad varias veces
mayor de lo normal, aunque gran parte de este gasto resulta ineficaz, ya que
regresa a los pulmones. Para mantener este elevado gasto cardiaco del
ventriculo izquierdo se incrementan la frecuencia cardiaca y el volumen sistdlico,
en parte a través de la relacion de Frank-Starling, a medida que el mayor volumen
ventricular provoca un estiramiento de los sarcémeros y, en parte, a través de un
aumento de actividad del sistema nervioso simpatico. El aumento de la liberacion
de catecolaminas, junto con el del trabajo respiratorio, provoca un incremento del
consumo total de oxigeno (debido al mayor estimulo de los receptores (3), que a
veces supera la capacidad de transporte de oxigeno del aparato circulatorio. La
activacion simpética da lugar a vasoconstriccion periférica (debido al mayor
estimulo de los receptores a) y a los sintomas anadidos de sudoracion e
irritabilidad, y el desequilibrio entre el aporte y las demandas de oxigeno
conducen a un fallo de medro. Comunicacion interauricular:

Las comunicaciones interauriculares (CIA) pueden producirse en cualquier parte
del tabique interauricular (ostium secundum, primum 0 Seno venoso), segun la
estructura embrionaria septal que haya fracasado en su desarrollo normal0. Con
menor frecuencia, el tabique interauricular puede estar practicamente ausente, lo
que da lugar a una auricula Unica funcional. Las CIA tipo ostium secundum
aisladas suponen alrededor del 7% de todas las cardiopatias congénitas. La
mayoria de los casos de CIA son esporadicos; sin embargo, puede existir una
herencia autosémica dominante como parte del sindrome de Holt-Oram
(ausencia o hipoplasia de los pulgares y los radios, trifalangismo, focomelia,
bloqueo cardiaco de primer grado, CIA) o en familias con CIA tipo ostium
secundum y blogqueo cardiaco.

En lactantes, la presencia de un foramen oval permeable (FOP) aislado con
incompetencia de su mecanismo valvular es un hallazgo ecocardiogréafico
frecuente. No suele tener ninguna importancia hemodinamica, por lo que no se
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considera una CIA; sin embargo, el FOP puede desempeiiar un papel importante
cuando existen otras cardiopatias estructurales. Si existe alguna otra alteracion
que dé lugar a un aumento de la presion de la auricula derecha (estenosis o
atresia de la valvula pulmonar, anomalias de la valvula tricispide o disfuncion
ventricular derecha), el flujo sanguineo venoso puede derivarse a través del FOP
hacia la auricula izquierda, con la cianosis resultante.

Comunicacion interventricular:

Las comunicaciones interventriculares son las malformaciones cardiacas mas
frecuentes y suponen el 25% de todas las cardiopatias congénitas. Los defectos
pueden localizarse en cualquier zona del tabique interventricular, pero el mas
frecuente es el de tipo membranoso. Estos defectos se sitian en una localizacién
posteroinferior, por delante del velo septal de la valvula tricispide. Las CIV
localizadas entre la cresta supraventricular y el muasculo papilar del cono pueden
asociarse a estenosis pulmonares y otras manifestaciones de la tetralogia de
Fallot. Las CIV situadas por encima de la cresta supraventricular (supracristales)
son menos frecuentes; se encuentran justo debajo de la valvula pulmonar y
pueden impactar contra un seno adrtico y ocasionar insuficiencia aértica. Las CIV
supracristales son mas frecuentes en pacientes de origen asiatico. Las CIV
localizadas en la porcién media o apical del tabique interventricular son de tipo
muscular y pueden ser Unicas o multiples (tabique con aspecto de «queso
Suizo»).

La mayor presiéon del ventriculo izquierdo dirige el cortocircuito de izquierda a
derecha, y el tamafio del defecto limita la magnitud del cortocircuito. En las CIV
mas grandes no restrictivas (habitualmente mayores de 10 mm), las presiones
del VD y el ventriculo izquierdo (VI) se igualan. En estos defectos, la direccion del
cortocircuito y su magnitud vienen determinadas por la relacion RVP/RVS.

En los pacientes con CIV grandes, las RVP pueden permanecer elevadas tras el
nacimiento, retrasandose el descenso posnatal normal; por consiguiente, el
tamafo del cortocircuito de izquierda a derecha puede estar limitado inicialmente.
Debido a la involucion normal de la capa media.

Durante la vida fetal, la mayoria de la sangre arterial pulmonar es derivada de
derecha a izquierda a través del ductus arteriosus hacia la aorta. El cierre
funcional del ductus suele ocurrir poco tiempo después del nacimiento,
habitualmente en la primera semana de vida, pero si permanece permeable
cuando disminuyen las RVP, la sangre adrtica se desvia de izquierda a derecha
hacia la arteria pulmonar. El extremo aortico del conducto se situa en posicion
distal con respecto al origen de la arteria subclavia izquierda y conecta con la
arteria pulmonar a la altura de su bifurcacion. El ductus arteriosus persistente
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(DAP) afecta al doble de mujeres que de hombres. También se asocia a la
infeccion materna por rubéola durante las etapas iniciales de la gestacion,
aunque es un problema infrecuente en la actualidad, gracias a las vacunaciones.
El DAP es frecuente en los lactantes prematuros, ya que el musculo liso en la
pared del conducto de los pretérmino responde menos a una PO2 alta y, por
tanto, tiene menos probabilidades de constrefiirse tras el nacimiento. En estos
lactantes, el cortocircuito existente a través del DAP puede dar lugar a trastornos
hemodindmicos graves con diversas secuelas importantes.

Los ductus permeables pequefios no suelen causar ningun sintoma y
normalmente se diagnostican por la presencia de un soplo cardiaco. Los DAP
grandes producen insuficiencia cardiaca similar a la que se aprecia en los nifios
con CIV grandes. El retraso del crecimiento puede ser una de las principales
manifestaciones en los lactantes con cortocircuitos grandes. Un DAP pequefio se
asocia a pulsos periféricos normales, mientras que los DAP grandes provocan
una presion de pulso amplia y pulsos arteriales periféricos saltones debidos a la
fuga de sangre hacia la arteria pulmonar durante la diastole. El coraz6n es de
tamafo normal cuando el ductus es pequeiio, aunque puede estar aumentado de
tamafio de forma moderada o importante en los casos en los que existe una
comunicacién amplia; en estos pacientes, el impulso apical es notorio y, cuando
el corazén estd aumentado de tamarfio, sostenido. Suele existir un frémito, cuya
maxima intensidad se localiza en el segundo espacio intercostal izquierdo, y
puede irradiar hacia la clavicula izquierda, a lo largo del borde esternal izquierdo
0 hacia la punta. Suele ser sistélico, pero también puede palparse durante todo
el ciclo cardiaco. El soplo sistélico continuo clasico se describe como un «ruido
de magquinaria». Comienza poco después del R1, alcanza su maxima intensidad
al final de la sistole y se desvanece en la tele diastole. Puede localizarse en el
segundo espacio intercostal izquierdo o irradiarse hacia abajo, hacia el borde
esternal izquierdo o hacia la clavicula izquierda. Cuando las RVP se encuentran
aumentadas, el componente diastélico del soplo puede ser menos notorio o estar
ausente. En los pacientes con cortocircuitos grandes de izquierda a derecha se
puede escuchar un soplo meso diastélico mitral de baja tonalidad en la punta,
que se debe al aumento del flujo sanguineo a través de la valvula mitral.

Lesiones que dan lugar a sobrecarga de presion

El denominador comun fisiopatologico de las lesiones que dan lugar a una
sobrecarga de presion es la obstruccion del flujo sanguineo normal. Las mas
frecuentes son las obstrucciones del infundibulo de salida ventricular: estenosis
de la valvula pulmonar, estenosis de la valvula adrtica y coartacion de aorta. Son
menos frecuentes las obstrucciones del infundibulo de entrada ventricular:
estenosis mitral o tricispide y cor triatriatum, y la obstruccion de las venas
pulmonares. La obstruccion del infundibulo de salida ventricular puede localizarse
en la valvula, por debajo de esta (ventriculo derecho de doble camara, membrana
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subadrtica) o por encima de ella (estenosis de las ramas de la arteria pulmonar o
estenosis aodrtica supravalvular). A menos que la obstruccion sea grave, el gasto
cardiaco se mantendrd y los sintomas clinicos de insuficiencia cardiaca seran
sutiles o inexistentes. El corazén compensa el aumento de la poscarga mediante
un aumento del grosor parietal cardiaco (hipertrofia), pero, en los estadios mas
avanzados, la cavidad afectada se fibrosa y comienza a dilatarse, pudiendo
evolucionar hasta el fallo ventricular.

Cuando la obstruccion del infundibulo de salida es grave, el cuadro clinico es
diferente y es lo que suele ocurrir en el periodo neonatal inmediato. El estado del
lactante puede agravarse hasta un estado critico en el plazo de unas pocas horas
después del nacimiento. Las estenosis pulmonares graves del periodo neonatal
(lamadas estenosis pulmonares criticas) producen signos de insuficiencia
cardiaca derecha (hepatomegalia, edema periférico), asi como cianosis debida al
cortocircuito de derecha a izquierda a través del agujero oval. Las estenosis
aorticas graves del periodo neonatal (estenosis aorticas criticas) se caracterizan
por la presencia de signos de insuficiencia cardiaca izquierda (edema pulmonar,
hipoperfusion), a menudo se combinan con insuficiencia cardiaca derecha
(hepatomegalia, edema periférico) y pueden progresar rapidamente a
insuficiencia circulatoria total. En nifios mayores, las estenosis pulmonares
graves se acompafian de sintomas de insuficiencia cardiaca derecha, pero
generalmente sin cianosis, a menos que persista alguna via que permita los
cortocircuitos de derecha a izquierda (p. €j., un agujero oval permeable).

La coartacion de aorta en nifios mayores y adolescentes se suele manifestar por
hipertension de la mitad superior del cuerpo con disminucion de los pulsos en las
extremidades inferiores. Sin embargo, en el periodo neonatal inmediato, la
presentacion clinica de la coartacién puede variar desde una atenuacion de los
pulsos en las extremidades inferiores hasta el colapso circulatorio completo,
dependiendo de la intensidad del estrechamiento.

Sin embargo, la sintomatologia de la coartacion se puede retrasar debido al
conducto arterioso persistente, cuya presencia es normal en los primeros dias de
vida. En estos pacientes, incluso cuando el conducto empieza a cerrarse, el
extremo adrtico abierto sirve de via para que la sangre pueda evitar parcialmente
la obstruccion; en las coartaciones mas graves, la sangre que sale del ventriculo
derecho atraviesa el conducto para dirigirse directamente a la aorta (como
sucedia en el feto). Estos lactantes empiezan a desarrollar sintomas, a menudo
muy graves, cuando el conducto por fin se cierra, habitualmente en las primeras
semanas de vida.

Estenosis de la valvula pulmonar con tabique interventricular integro.
De las diversas formas de obstruccion del infundibulo de salida del ventriculo

derecho (VD) con tabique interventricular integro, la mas frecuente es la
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estenosis valvular pulmonar aislada, que supone el 7-10% de todas las
cardiopatias congénitas. Las cuspides de la valvula se encuentran deformadas
en distinto grado, lo que hace que la valvula se abra de forma incompleta durante
la sistole.

Los hallazgos clinicos y de laboratorio son los propios de la cardiopatia
dominante, pero es importante descartar estas posibles anomalias asociadas. En
el sindrome de Noonan, la anomalia cardiaca mas frecuente es la estenosis
pulmonar debida a una valvula displasica y se asocia en aproximadamente el
50% de los casos a una mutacion en el gen PTPN11, que codifica la proteina
tirosina fosfatasa SHP-2, en el cromosoma 12. La estenosis pulmonar puede ser
también un componente del sindrome LEOPARD (sindrome con lentiginosis,
alteraciones electrocardiograficas, hipertelorismo ocular, estenosis pulmonar,
anomalias genitales, retraso del crecimiento y sordera), frecuentemente asociado
a miocardiopatia hipertréfica.

La saturacion arterial de oxigeno sera normal, incluso en los casos de estenosis
grave, a menos que exista una comunicacion intracardiaca, como una CIV o una
CIA, que permita a la sangre derivarse de derecha a izquierda. Cuando un
neonato presenta una estenosis pulmonar grave, la importante reduccion de la
distensibilidad del VD puede causar cianosis secundaria a un cortocircuito de
derecha a izquierda a través de un agujero oval permeable (AOP), situacién que
se denomina estenosis pulmonar critica.

Los pacientes con estenosis leves o moderadas no suelen presentar sintomas.
El crecimiento y el desarrollo son casi siempre normales. Si la estenosis es grave,
pueden existir signos de insuficiencia del VD, como hepatomegalia, edema
periférico e intolerancia al ejercicio. En los neonatos o lactantes pequefios con
estenosis pulmonar critica, los signos de insuficiencia del VD pueden ser mas
notorios, y a menudo existe cianosis debido al cortocircuito de derecha a
izquierda a través del agujero oval.

Estenosis adrtica

Las estenosis aorticas congénitas suponen aproximadamente el 5% de todas las
malformaciones cardiacas diagnosticadas en la infancia; la valvula aortica
bicuspide, una de las lesiones cardiacas congénitas mas frecuentes, se identifica
hasta en un 1,5% de todos los adultos y puede ser asintomatica en la infancia.
Las estenosis aorticas son mas habituales en los varones (3:1). Existen familias
con multiples individuos afectados de valvula aortica bicuspide y se han implicado
diversos genes, incluyendo el NOTCH1 en el cromosoma 9q34.3.

En su forma mas frecuente, la estenosis adrtica valvular, se observa
engrosamiento de los velos valvulares y fusion variable de las comisuras.
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La presion sistolica del ventriculo izquierdo (VI) se encuentra aumentada debido
a la obstruccion del flujo de salida. La pared del VI se hipertrofia para compensar
este hecho; la presion telediastélica también aumenta a medida que disminuye
su distensibilidad.

Esta lesidon se asocia a menudo a otras formas de cardiopatia congénita, como la
estenosis mitral y la coartacion de aorta (sindrome de Shone), y puede empeorar
con rapidez. Con menor frecuencia se diagnostica en las primeras fases de la
lactancia y puede desarrollarse a pesar de documentarse previamente la
ausencia de obstruccion en el ISVI.

Los sintomas de los pacientes con estenosis adrtica dependen de la gravedad de
la obstruccion. La estenosis aortica grave que aparece en la lactancia precoz se
denomina estenosis adrtica critica y se asocia a insuficiencia del VI y a signos de
bajo gasto cardiaco. La insuficiencia cardiaca, la cardiomegalia y el edema
pulmonar son graves; los pulsos son débiles en las cuatro extremidades, y la piel
puede ser palida o grisacea. La diuresis puede estar disminuida.

La intensidad del soplo en el borde esternal superior derecho puede ser minima
si el gasto cardiaco se encuentra muy disminuido. La mayoria de los nifios con
formas menos graves de estenosis adrtica permanecen asintomaticos, con un
crecimiento y un desarrollo normales. El soplo suele descubrirse en
exploraciones fisicas rutinarias. En raras ocasiones aparece fatiga, angina,
mareos o sincopes en nifios mayores con obstrucciones graves del infundibulo
de salida del VI sin diagnosticar. Se han publicado casos de muerte subita con
estenosis adrtica, pero normalmente esto sucede en pacientes con obstrucciones
graves del ISVI en los que se ha retrasado el tratamiento quirargico.

Los signos fisicos dependen del grado de obstruccion del infundibulo de salida
del VI. En las estenosis leves, los pulsos, el tamafio del corazén y el impulso
apical son normales. A medida que aumenta la gravedad, los pulsos disminuyen
en intensidad y el corazén puede estar aumentado de tamafio, con un empuje
apical del VI. Las estenosis valvulares aodrticas leves o moderadas suelen
acompafarse de un chasquido de eyeccion protosistélico, que se escucha mejor
en la punta y en el borde esternal izquierdo.

A diferencia del chasquido de la estenosis pulmonar, su intensidad no varia con
la respiracion. Los chasquidos son infrecuentes en los casos mas graves de
estenosis aortica 0 en las estenosis subadrticas discretas. Si la estenosis es
grave, el R1 puede estar disminuido debido a la reduccion de la distensibilidad
del ventriculo izquierdo engrosado. El R2 se desdobla con normalidad en los
casos de obstruccién leve o moderada. En los pacientes con obstruccion grave
esta disminuida la intensidad del cierre de la valvula adrtica y de forma
excepcional, el R2 puede desdoblarse de forma paradojica.
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CARDIOPATIAS CONGENITAS CIANOTICAS?S

El grupo de cardiopatias congénitas se puede subdividir a su vez en funcion de
la fisiopatologia: si el flujo sanguineo pulmonar se encuentra reducido,
habitualmente por una obstruccion del infundibulo de salida del ventriculo
derecho (tetralogia de Fallot, tetralogia con atresia pulmonar o atresia pulmonar
con tabique integro), por una obstruccion del infundibulo de entrada al ventriculo
derecho (atresia tricuspidea) o por un retorno venoso pulmonar anémalo total
(RVPAT) con obstruccién, o si el flujo sanguineo pulmonar se encuentra
aumentado y existe una mezcla de la sangre oxigenada y desoxigenada
(transposicién de grandes arterias, ventriculo Unico, tronco arterial, RVPAT sin
obstruccion). La radiografia de térax es una herramienta valiosa para realizar el
diagnéstico diferencial inicial entre estas dos categorias.

Lesiones ciandticas con disminucion del flujo sanguineo pulmonar

Para que se produzca cianosis, estas cardiopatias se caracterizan por presentar
tanto obstruccién del flujo sanguineo pulmonar (a la altura de la valvula tricispide
o de la valvula pulmonar), como una via por la que la sangre venosa sistémica
puede encontrar un cortocircuito de derecha a izquierda para entrar en la
circulacion pulmonar (a través del agujero oval, una CIA o una CIV). Entre las
cardiopatias frecuentes de este grupo se incluyen la atresia tricispidea, la
tetralogia de Fallot, la tetralogia de Fallot con atresia pulmonar, la atresia
pulmonar con tabique integro y varias formas de ventriculo Unico con estenosis
pulmonar. En estas lesiones, el grado de cianosis depende del grado de
obstruccion del flujo sanguineo pulmonar. Si la obstruccion es leve, la cianosis
puede estar ausente en reposo. Estos pacientes pueden tener crisis de
hipercianosis en situaciones de estrés. Por el contrario, si la obstruccion es grave,
el flujo sanguineo pulmonar dependera de la permeabilidad del conducto arterial.
Cuando el conducto se cierra en los primeros dias de vida, el neonato sufre una
profunda hipoxemia.

Atresia tricspidea
En la atresia tricuspidea no existe ninguna salida desde la auricula derecha hacia
el ventriculo derecho; todo el retorno venoso sistémico abandona la auricula
derecha y accede al lado izquierdo del corazén a través del foramen oval o, mas
a menudo, a través de una comunicacién interauricular (CIA) asociada. El flujo
sanguineo pulmonar (y, por tanto, el grado de cianosis) depende del tamafio de
la CIV y de la presencia y gravedad de cualquier estenosis pulmonar asociada.
El flujo sanguineo pulmonar puede aumentar gracias a la presencia de un DAP o
ser totalmente dependiente de él. La porcion de entrada del ventriculo derecho
estd siempre ausente en estos pacientes, y el tamafio de la porcién de salida es
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variable. La presentacion clinica de los pacientes con atresia tricuspidea y una
relacion normal de los grandes vasos dependerd del grado de obstruccion
pulmonar. Los pacientes con un grado de estenosis pulmonar al menos
moderado se reconocen en los primeros dias 0 semanas de vida por el descenso
del flujo sanguineo pulmonar y por la cianosis. Como alternativa, el flujo
sanguineo pulmonar puede ser alto en los nifios con una CIV grande y una
obstruccion minima o nula del TSVD; estos pacientes presentan cianosis leve,
signos de hiperflujo pulmonar e insuficiencia cardiaca.

Suele ser evidente cierto grado de cianosis desde el nacimiento, y su intensidad
depende del grado de limitacion del flujo sanguineo pulmonar. Puede percibirse
un impulso apical del VI llamativo, al contrario de lo que ocurre en la mayoria del
resto de cardiopatias cianéticas, en las que suele existir un aumento del impulso
del VD. La mayoria de los pacientes presenta soplos holosistélicos audibles a lo
largo del borde esternal izquierdo; el R2 suele ser unico. Los pulsos en las
extremidades inferiores pueden ser débiles o estar ausentes en presencia de
transposicion con coartacion de aorta. Los pacientes con atresia tricuspidea
presentan riesgo de estrechamiento o incluso de cierre espontaneo de la CIV,
gue puede ocurrir de forma rapida e incrementar la cianosis.

La tetralogia de Fallot es una cardiopatia de la familia de las conotruncales en la
que el defecto principal es una desviacion anterior del tabique infundibular (el
tabique muscular que separa los tractos de salida adrtico y pulmonar). Las
consecuencias de esta desviacion son: 1) obstruccion del tracto de salida del
ventriculo derecho (VD) (estenosis pulmonar), 2) comunicacion interventricular
(CIV) por defecto de alineacion, 3) dextroposicion de la aorta con cabalgamiento
sobre el tabique interventricular y 4) hipertrofia del ventriculo derecho. La
obstruccion del flujo de la arteria pulmonar ocurre habitualmente tanto en el
infundibulo ventricular derecho (zona subpulmonar) como en la valvula pulmonar.

Inicialmente, los lactantes con grados leves de obstruccién del tracto de salida
del VD pueden incluso manifestar sintomas de insuficiencia cardiaca secundaria
al cortocircuito ventricular de izquierda a derecha. Estos pacientes no presentan
cianosis en el momento del nacimiento, pero, con la hipertrofia creciente del
infundibulo VD a medida que crece el paciente, aparece cianosis mas tarde, en
los primeros meses de vida. En cambio, en los lactantes con obstrucciones
graves del tracto de salida del VD, la cianosis neonatal puede verse de forma
inmediata. En estos lactantes, el flujo sanguineo pulmonar puede depender
parcial o casi por completo del flujo a través del ductus arteriosus. Cuando el
ductus empieza a cerrarse en las primeras horas o dias de vida, puede producirse
una cianosis intensa con insuficiencia circulatoria. Entre estos dos extremos
clinicos existe todo un abanico de variaciones. Los nifios mayores con cianosis
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de larga evolucion no sometidos previamente a tratamiento quirdrgico pueden
tener una piel oscura y azulada, escleras grisiceas con vasos sanguineos
ingurgitados y acropaquias muy llamativas de los pies y de las manos.?®

En los nifios mayores con tetralogia no reparada aparece disnea con el esfuerzo.
Pueden jugar de forma activa durante un breve periodo de tiempo y después se
sientan o se tumban. Los niflos mayores pueden ser capaces de andar una
manzana 0 mas antes de tener que detenerse a descansar. De forma
caracteristica, los nifios adoptan una postura en cuclillas para mitigar, asi, la
disnea causada por el esfuerzo fisico; el nifio es habitualmente capaz de
reanudar la actividad fisica tras unos pocos minutos en cuclillas.

Estos hallazgos son mas frecuentes en pacientes con cianosis significativa en
reposo. Las crisis hiperciandticas paroxisticas (crisis hipdxicas) son un problema
durante los primeros afos de vida. El lactante empieza a manifestar taquipnea e
inquietud; su cianosis aumenta, para seguir con respiraciones entrecortadas, y
puede acabar con sincope. Las crisis ocurren sobre todo por las mafanas al
levantarse o tras episodios de llanto intenso. Es habitual la desaparicion
transitoria o una disminucion de la intensidad del soplo sistélico a medida que
disminuye el flujo a través del TSVD durante una crisis. Las crisis pueden durar
desde unos pocos minutos a varias horas. Los episodios breves van seguidos de
debilidad generalizada y suefio. Las crisis graves pueden progresar hasta que el
paciente queda inconsciente y a veces aparecen convulsiones o hemiparesias.
El inicio es habitualmente espontaneo e impredecible. Las crisis implican una
reduccion del ya de por si comprometido flujo pulmonar y, cuando son
prolongadas, aparece hipoxia sistémica grave y acidosis metabdlica. Los
lactantes que solo presentan una cianosis leve en reposo pueden ser mas
propensos a sufrir crisis de hipoxia, ya que no han adquirido los mecanismos
homeostéaticos que les permitan tolerar una rapida reduccion de la saturacion
arterial de oxihemoglobina (Sao2), como es la policitemia.

Lesiones cianéticas con aumento del flujo sanguineo pulmonar

Este grupo de cardiopatias no se asocia con la obstruccion del flujo sanguineo
pulmonar. La causa de la cianosis es la presencia de conexiones
ventriculoarteriales anémalas o una mezcla total de la sangre venosa sistémica
(desoxigenada) y pulmonar (oxigenada) en el interior del corazén. La
transposicion de grandes arterias (0 vasos) es la cardiopatia mas frecuente
dentro del primer grupo. En esta patologia, la aorta nace del ventriculo derecho
y la arteria pulmonar, del izquierdo.

Las cardiopatias que producen una mezcla total abarcan aquellos defectos
cardiacos con una auricula o un ventriculo comun, el RVPAT y el tronco arterial.
En este grupo, la sangre venosa sistémica desoxigenada y la venosa pulmonar
oxigenada se mezclan por completo en el corazén y, como resultado de ello, la
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saturacion de oxigeno es igual en la arteria pulmonar que en la aorta. Si no existe
obstruccion del flujo sanguineo pulmonar, estos lactantes tienen una combinacion
de cianosis e hiperaflujo pulmonar que conduce a insuficiencia cardiaca. Por el
contrario, si existe estenosis pulmonar, estos lactantes pueden tener solo
cianosis, al igual que los pacientes con tetralogia de Fallot.

Tratamiento de las cardiopatias congénitas

La cirugia para cardiopatias congénitas ha experimentado cambios muy rapidos
en los Ultimos afios. Se han obtenido mejorias significativas en los resultados, en
lo que se refiere a mortalidad operatoria y alejada, correccién anatdémica mas
precisa y mejores resultados hemodinamicos y electrofisiolégicos. Esta mejoria
ha incluido a la mayoria de las cardiopatias congénitas y esta relacionada
fundamentalmente a un mejor manejo diagnostico y preoperatorio de los defectos
cardiacos al incorporar herramientas diagnosticas mas poderosas
(ecocadiografia, doppler color, etc.), a la invencién, desarrollo y aplicaciéon de
nuevas técnicas quirdrgicas, mejoria del manejo postoperatorio y a la asociacion
del cateterismo intervencional a la cirugia.

De gran importancia también ha sido una progresiva maduracién en el enfoque
quirargico que incluye: la progresiva aceptacion de las ventajas de la reparacion
primaria de los defectos a edad temprana, incluso del recién nacido, en vez de la
paliacion seguida de posterior correccion de los defectos cardiacos; cirugia a
corazén abierto paliativa en recién nacidos o lactantes, en aquellos enfermos que
por fisiologia 0 anatomia no es posible corregir su lesién; la amplia aplicacién de
la fisiologia de Fontan, es decir, lograr un funcionamiento del aparato circulatorio
cuando no existe un ventriculo venoso uniendo directamente las venas
sistémicas a las arterias pulmonares; y a sus diversas modificaciones como
shunt, cavo pulmonares totales u otras variantes para el tratamiento de
cardiopatias complejas, tales como ventriculo Unico, hipoplasia de corazon
izquierdo, etc.; y al trasplante cardiaco y cardiopulmonar en el nifio y recién
nacido.

De los nifios nacidos con cardiopatias congénitas, aproximadamente 1/3 de ellos
requiere cirugia durante el primer afio de vida. Si no son tratados, la mayoria
fallece en los primeros meses de vida. Los sobrevivientes no tratados
presentaran dafio a mdultiples 6rganos, principalmente el corazén, pulmén y
sistema nervioso central. La cirugia reparadora primaria disminuye la mortalidad
causada por el defecto primario y evita los dafios secundarios en los diferentes
6rganos.?’

En el pasado, los recién nacidos portadores de cardiopatias congénitas graves
eran tratados en una primera etapa con cirugia paliativa, seguida posteriormente
de cirugia correctora, varios afios después. Esta cirugia paliativa, aun cuando
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puede ser considerada salvadora de vidas, en muchos casos puede causar
dafios al aparato circulatorio. Tal es el caso de los shunt sistémico-pulmonares
que producen una sobrecarga de volumen y presion a la circulacion pulmonar.
Por otro lado, los banding de la arteria pulmonar significan una importante
sobrecarga de presion en el ventriculo derecho (o Unico), que en el mediano plazo
pueden producir anormalidades estructurales al corazén, como estrechamiento
del foramen bulbo-ventricular. Las alteraciones de la arquitectura pulmonar
también son especialmente graves. Distorsion e interrupcion de las arterias
pulmonares se ven con frecuencia después de shunt y banding de arteria
pulmonar que en ocasiones contraindican la cirugia correctora, especialmente en
las operaciones tipo Fontan. Este tipo de consideraciones, ademas de otras de
tipo econdomicas (mayor costo acumulado de varias operaciones) Yy
epidemioldgicas (muerte de enfermos en espera de operaciones correctoras),
han hecho aun mas evidente las ventajas de la cirugia correctora primaria,
manteniendo la cirugia paliativa solo para aquellos casos que por fisiologia o
anatomia no son reparables en el periodo de recién nacido o lactante menor. Asi
es como en la actualidad se puede efectuar cirugia reparadora aun en recién
nacidos con las siguientes patologias: transposicién de grandes arterias, drenaje
venoso pulmonar anémalo total, tetralogia de Fallot, comunicacién
interventricular, tronco arterioso, canal atrioventricular completo, interrupcién del
cayado adrtico, estenosis adrticas criticas, estenosis pulmonar critica. Para
aquellos enfermos portadores de cardiopatias no reparables, la cirugia paliativa
tiene un rol fundamental.?8

El tratamiento quirdrgico de las cardiopatias congénitas no ha cesado de
progresar en los Ultimos 50 afios.?® Desde el primer cierre de una comunicacion
interventricular empleando circulacién extracorporea (CEC), en 1954 muchos han
sido los avances obtenidos en las distintas areas de la especialidad.3°

Las técnicas quirargicas, de anestesia, CEC y cuidados postoperatorios han
adquirido tal sofisticacion y desarrollo que constituyen una verdadera
subespecialidad dentro de la cirugia cardiaca.

El éxito final de un procedimiento quirdrgico no depende solamente de un gesto
técnicamente bien ejecutado, si no del ensamblaje perfecto de cada uno de los
engranajes que participan en las distintas etapas del tratamiento.

Por su parte, la bioingenieria ha venido desarrollando materiales cada vez mas
adaptados a pacientes mas pequefios, con superficies mas biocompatibles
minimizando la reaccion inflamatoria provocada por éstos y permitiendo corregir
cardiopatias congénitas complejas con CEC en recién nacidos y prematuros de
muy bajo peso3®
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El viejo concepto de que un paciente portador de una cardiopatia congénita tenia
pocas chances de sobrevivir hasta la edad adulta, hoy se ha revertido.

Una de las razones fundamentales ha sido la correccion temprana de las
alteraciones hemodinamicas provocadas por las anomalias estructurales, lo cual
ha permitido evitar las deletéreas consecuencias fisiopatologicas sobre el
miocardio y los demas parénquimas. Por las razones antes expuestas, las
cirugias correctivas con CEC han adquirido tal confiabilidad que aun en RN de
bajo peso se prefieren a las paliativas, que quedaron reservadas para casos muy
precisos debido a la mayor morbimortalidad determinada por la sumatoria de la
ocasionada por cada cirugia y la no menos despreciable acontecida durante el
intervalo transcurrido entre las mismas®?

El resultado final de un procedimiento quirdrgico depende de la interrelacién entre
la complejidad y la performance del equipo que toma a cargo el paciente.

Sin embargo, cuando se trata del andlisis de los resultados del tratamiento
quirurgico de las cardiopatias congénitas, la tarea no resulta para nada sencilla.
En esta especialidad la dificultad principal, a diferencia de la cirugia cardiaca del
adulto, reside en el hecho de que se debe lidiar con aproximadamente 200
diagnoésticos y mas de 150 procedimientos los cuales a su vez combinan otras
series de factores que dependen de cada caso en particular: edad, peso, estado
nutricional, sindromes genéticos, estados comérbidos, etcétera.3?

Las ultimas publicaciones coinciden en que la mortalidad al alta hospitalaria
podria ser un buen indice para evaluar la performance de una institucion3

En el estado de New York para el periodo 1991-1995 en una publicacion del afio
2001 la mortalidad hallada fue de 6,7%. Para el Reino Unido (1997-1999) esa
misma publicacion refiere una mortalidad promedio para 12 centros de 4,4%, pero
con extremos que fueron de 1,8% a 7,5%. Para Suecia, en el periodo 19951997,
fue de 1,9%. La sociedad de Cirujanos Toracicos de EE.UUU. (16 mejores
centros) refiere para el periodo 1998-2001 una mortalidad intrahospitalaria que
varié entre 3,7% Yy 5,6% y para el afio 2002 (14) de 2,7 a 7,4% (promedio 4,2%).3°

Cirugia neonatal correctiva3®

Con base en el entrenamiento de los equipos quirdrgicos, los adelantos
tecnolégicos y el diagnéstico temprano de anomalias cardiacas fetales y
neonatales,se ha desarrollado la cirugia de tipo correctivo en el neonato con
cardiopatia congénita. Por el manejo oportuno que reciben los neonatos, la
morbimortalidad ha disminuido significativamente y el pronostico ha mejorado,
ademas,se evita la cirugia inicial de tipo paliativo y, por ende, las complicaciones
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de la reintervencion. Sin embargo, no se ha establecido el tratamiento temprano
de las cardiopatias congénitas en forma universal debido a la morbilidad y
hospitalizacion prolongada, las cuales siguen siendo mayores en el neonato.

Los procedimientos mas comunes en el neonato son:

* Correccién de anormalidades de la arteria aorta como hipoplasia del arco, doble

arco, interrupcion del arco y coartacion.

* Algunos casos seleccionados, de defecto de tabique interauricular o
interventricular

* Correccién de origen anémalo de las arterias coronarias.

* Correccién de transposicién de grandes vasos tipo Jatene.

* Correccién de drenaje venoso pulmonar anémalo.

* Cierre de ventana aortopulmonar.

« Cierre de ductus arterioso persistente.

* Correccion de corazén izquierdo hipoplasico tipo Norwood.

* Transplante cardiaco en casos de sindrome de corazon izquierdo hipoplasico
por ejemplo.

Cirugia neonatal paliativa3®

Fistula sistémico pulmonar

Para mejorar la oxigenacion en pacientes con cardiopatias congénitas cianéticas
y flujo pulmonar sanguineo disminuido, se introdujo el procedimiento de
BlalockTaussig en 1945, el cual consta de anastomosar la arteria subclavia
derecha a la arteria pulmonar. Un afio después, Potts y cols., describieron la
anastomosis de la aorta descendente a la arteria pulmonar izquierda. En 1962,
Waterston reportd una técnica consistente en anastomosar la aorta ascendente
a la arteria pulmonar derecha como procedimiento alterno en infantes. El uso de
material de proétesis en las fistulas, fue reportado por Redo y Ecker en 1963, pero
Klinner en 1962, utiliz6 una protesis como sustituto de la arteria subclavia,
anastomosandola de la arteria subclavia a la arteria pulmonar. En 1976,
Gazzainga y cols., introdujeron el uso de politetrafluoroetileno expandido (PTFE)
para crear un cortocircuito entre una arteria sistémica y la arteria pulmonar.
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En 1978, Stark present6 el primer reporte del Great Ormond Street Hospital, de
Londres, describiendo el uso de PTEF recto y tubarico de la arteria subclavia a la
arteria pulmonar.

Existen algunas otras técnicas usadas como la ampliacion de la arteria subclavia
hasta el origen de la arteria vertebral con parche autélogo de la vena azigos; el
grupo del Hospital de Laenec, en Paris, ha usado la arteria mamaria interna;
Vincent en Nijmegen, de Holanda, ha utilizado aloinjertos humanos venosos.

La necesidad de practicar procedimientos quirdrgicos como las fistulas, ha
disminuido debido al aumento de correcciones intracardiacas realizadas en el
periodo neonatal y de lactante. Las fistulas sistémico pulmonares, estén
indicadas para un numero de defectos cardiacos complejos ciandticos, que no
son corregibles en el periodo neonatal y lactante, cuando la mortalidad del reparo
primario es mas alto que cuando se hace en dos etapas.

Tipos de fistulas

La anastomosis de Potts ha sido casi completamente abandonada, ya que
usualmente esta asociada al flujo excesivo, acompafiado de edema pulmonar
temprano posoperatorio, a falla cardiaca congestiva, muerte tardia e hipertensién
pulmonar, y porque, ademas, es muy dificil de cerrar en el momento del reparo
intracardiaco. El procedimiento de Waterston probé una satisfactoria paliacion y
ha sido recomendado en neonatos por su alto porcentaje de permeabilidad, de
técnica facil, corto en el tiempo de su realizacion e incidencia temprana, y baja
de trombosis del corto circuito (Wolf y cols. e llbawi y cols.), pero se usa
excepcionalmente en la actualidad por su alta incidencia de distorsion de la
arteria pulmonar derecha, conllevando un gran riesgo en la cirugia correctiva,
marcando flujo preferencial al pulmén contralateral, produciendo un riesgo de un
cortocircuito muy grande con los deplorables resultados de falla cardiaca
congestiva (20-40% mayor mortalidad que el Blalock-Taussig) y el desarrollo de
enfermedad vascular pulmonar obstructiva.

El Blalock-Taussig clasico aceptado para pacientes pequefios, ha eliminado el
uso de anastomosis aortopulmonares directas, por la menos incidencia asociada
de falla cardiaca congestiva que las fistulas sistémico pulmonares centrales, de
buena permeabilidad, alta supervivencia y facil cerramiento con la cirugia
correctiva, y no requiere de material protésico, ofreciendo la posibilidad tedrica
de crecer. Pero, también, tiene ciertas desventajas como: un tiempo de diseccion
largo, perfusion pulmonar diferencial, reduccion en el crecimiento de la
extremidad superior en el lado de la anastomosis, alto riesgo de lesion del nervio
frénico, distorsion arterial pulmonar, torsion de la arteria subclavia en su origen,
levantamiento de la arteria pulmonar en “pico de loro”, secuelas isquémicas del
miembro superior y oclusion temprana frecuente. Ademas, algunos nifios no
tienen una anatomia aceptable para una fistula Blalock-Taussig, porque la arteria
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subclavia puede inusualmente ser delgada y corta. El BlalockTaussig clasico en
el lado opuesto del arco aértico es una operacion con buen resultado.

Cerclaje de la arteria pulmonar

Fue sugerida como una cirugia paliativa por Muller y Dammann en 1952, para
nifios con cardiopatias congénitas con grandes cortocircuitos de izquierda a
derecha secundaria a CIV grandes o con fisiologia de ventriculo Unico sin
estenosis pulmonar.

Originalmente fue indicada por Muller y Dammam, para pacientes con CIV de
gran tamafio y, también, para ventriculos Unicos con aumento del flujo pulmonar.
Con el desarrollo de la cirugia intracardiaca y, en especial, la neonatal, es
infrecuente hacer cerclaje de la arteria pulmonar en CIV.

Al mismo tiempo, otras condiciones que producen aumento de flujo sanguineo
pulmonar, han sido tratadas temporalmente con cerclaje de la arteria pulmonar:
en lesiones acianéticas (defectos septales auriculoventriculares, ventriculo Unico
de doble entrada y algunas formas de doble tracto de salida sin estenosis
pulmonar) y lesiones cianéticas (incluyendo transposicién de grandes vasos con
Clv, formas de atresia tricuspidea Ic - llc, tronco arterioso, transposicion
corregida con CIV, sindrome de corazén izquierdo hipoplasico y atresia mitral)

Mortalidad

Las cardiopatias congénitas constituyen una causa importante de mortalidad
infantil. La proporcion de nifios que fallecen es similar a la de los paises de
nuestro entorno. Pese a los actuales avances, algunas cardiopatias presentan
letalidad elevada.

La mortalidad infantil por cardiopatias congénitas se produce con frecuencia en
las primeras horas y dias después del nacimiento. El prondstico mejora con el
aumento de la supervivencia posnatal. Los recientes avances en asistencia
perinatal han producido una prolongacion del periodo de mortalidad mas alla de
los primeros dias de vida, aun en el periodo posnatal®’

Segun un estudio realizado en Espafia fallecieron 2.970 menores de un afio sobre
una poblacion de 64.831 pacientes con cardiopatias congénitas (4,58%). El
73,8% fallecieron la primera semana de vida. La tasa de mortalidad infantil en
nifios con cardiopatias congénitas fue de 6,23 por 10.000 nacidos vivos, cifra que
se mantuvo constante a lo largo de los 10 afios estudiados y que supone el 18%
de la mortalidad infantil total. Las cardiopatias con mayor letalidad fueron el
sindrome del corazén izquierdo hipoplasico (41,4%), la interrupcién del arco
aortico (20%) y el drenaje venoso pulmonar anémalo total (16,8%), y las de menor
letalidad la comunicacion interauricular (1%) y la estenosis pulmonar (1,1%).38
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Segun la sociedad argentina de cardiologia, en un estudio realizado que
comprendio 200 neonatos con una mediana de edad de 21 dias y de peso de 3,1
kg. La transposicion de grandes arterias (TGA), la anomalia total del retorno
venoso pulmonar (ATRVP) y el sindrome de corazon izquierdo hipoplasico
(SCIH) constituyeron el 75% de las cirugias. La mortalidad global fue del 19% y
la del ultimo afio analizado fue del 14%, esta ultima similar a la de la base de
datos del EACTS (European Association for Cardio-Thoracic Surgery).

La sobrevida alcanzada fue del 88% en el switch en la transposicién de grandes
arterias, del 86,5% en la anomalia total del retorno venoso pulmonar, del 93,4%
en la coartacion de la aorta con comunicacion interventricular y del 93,8% en la
tetralogia de Fallot/ atresia pulmonar. Los pacientes que se encontraban en
malas condiciones preoperatorias tuvieron mayor mortalidad, como también los
gue presentaron complicaciones. La mala condicidon preoperatoria junto con la
espera prolongada del turno quirdrgico refleja las dificultades del proceso
diagndstico y terapéutico, en especial en los nifios sin cobertura de salud. En la
discusion, el informe agrega que, si bien se trabaja en el desarrollo de centros
regionales, aln existen problemas para el diagnéstico y la estabilizacion inicial.3?

Moons et al., analizaron la prevalencia de CC al nacimiento, tipo de tratamiento y
supervivencia a corto plazo de los nifios nacidos en 2002 en Bélgica. Se realiz6
una revision retrospectiva de las historias clinicas de todos los pacientes que
nacieron en 2002, y fueron diagnosticados, tratados y/o objeto de seguimiento en
uno de los siete programas de cardiologia pediatrica en Bélgica. Se detectaron
921 niflos con CC en 111.225 nacimientos, lo que supone una prevalencia de
8,3%o0. Las CC mas frecuentes fueron la CIV (33%), CIA tipo OS (18%) vy
anomalias de la valvula pulmonar (10%). 39% de los nifios, fue sometido a cirugia
o procedimiento hemodinamico. La mortalidad fue del 4%. La supervivencia a los
6 meses y 1 afio de edad fue de 97% y 96%, respectivamente, y se mantuvo
estable posteriormente. La mortalidad fue mayor en fisiologia univentricular, AP
con CIV, ventriculo izquierdo obstruccién de la salida y la TF.

Segun un estudio realizado en el periodo 2000-2008 en Cuba, de 74 619
nacimientos, a 249 se les diagnostico una cardiopatia congénita en el periodo
neonatal, y 56 de estos neonatos fallecieron antes del primer afio de vida (22,5
%), lo que representa una tasa de 0,75 por cada 1 000 nacidos vivos. En el afo
2000, fallecieron mas nifios con cardiopatias congénitas diagnosticadas en etapa
neonatal: 11 (30,6 %), para una tasa de 1,1 por cada 1 000 nacidos vivos,
mientras que en el 2006 fallecieron menos nifios por cardiopatias congénitas: 3
(13,6 %), para una tasa de 0, 42 por 1000 nacidos vivos. Al comparar estos
resultados con las tasas de mortalidad infantil del afio 2000 (5,0 por mil nacidos
Vivos), se aprecia que menos de la quinta parte de los fallecimientos fueron por
cardiopatias congénitas detectadas en etapa neonatal, y en el afio 2006 (4,6 por
mil nacidos vivos), solo la décima parte. Ademds, las afecciones o
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complicaciones que se manifestaron en los que fallecieron fallecidos fueron:
trastornos metabdlicos, sepsis, hipertension pulmonar persistente del recién
nacido y enfermedad de la membrana hialina (EMH), con un 7,1 % cada una*®

Gilboa et al., publicé en 2010 la mortalidad anual por CC estratificada por edad,
raza, origen étnico y sexo a partir de la informacion de los certificados de
defuncion emitidos en los Estados Unidos desde 1999 hasta 2006. Para calcular
las tasas de mortalidad para las personas > 1 afio de edad, se utilizo el recuento
de poblacién del Censo de Estados Unidos en el denominador; para la mortalidad
infantil se utilizé el nimero de nacidos vivos. De 1999 a 2006, hubo 41.494
muertes relacionadas con las CC y 27.960 muertes por CC (TM estandarizada
por edad 1,78 y 1,20 por 100.000, respectivamente). Durante este periodo, la
mortalidad por CC disminuy6 un 24,1% del total. La mortalidad resultante por CC
se redujo significativamente entre todos los grupos étnicos raciales estudiados.
La mortalidad infantil represent6 el 48,1% de toda la mortalidad resultante por
CC; entre los que sobrevivieron el primer afio de vida el 76,1% de las muertes se
produjeron durante la edad adulta (> 18 afios de edad.**

Bernier en el afio 2010 publica una revision bibliografica que incluye 115 estudios
sobre prevalencia y mortalidad de CC de base poblacional en todo el mundo
publicados hasta julio de 2009 y con al menos un resumen en inglés o Franceés.
Este estudio deja patente que los datos sobre la mortalidad por CC deben
interpretarse en el contexto de la medicina y atencion quirargica disponible en la
region estudiada. Asi, la mortalidad por CC alcanza el 20% en series publicadas
en Nepal (Shah, 2008). De manera significativa las tasas de mortalidad mas bajas
se encontraron en los informes mas recientes de los paises occidental. Las
diferencias en la mortalidad entre los paises industrializados y tercer mundo son
aproximadamente del 3-7% y del 20%, respectivamente.

En cuanto a los factores que determinan la mortalidad, segun The American Heart
Association los lactantes hispanos nacidos con algun tipo de cardiopatia
congénita critica obtienen notablemente peores resultados, tras un afio de vida,
que los lactantes de madres de raza blanca. Estos resultados se asocian
directamente con un nivel mas bajo de educacion de la madre y con una mayor
dependencia de los seguros publicos de salud. Al igual que en otros estudios, los
investigadores descubrieron que los lactantes hispanos obtenian resultados
menos favorables en su primer afio de vida, tanto en la mortalidad como en el
namero de reingresos, en comparacion con los lactantes blancos no hispanos
con los mismos defectos cardiacos. Esta gran desigualdad entre lactantes
parecia deberse en gran medida al nivel de educacion de la madre.

Las madres hispanas eran mas jovenes, tenian un nivel de educacion mas bajo,
tenian mayores tasas de seguro publico, la mayoria de ellas vivia en zonas
urbanas y era mas habitual que sus hijos naciesen en hospitales comunitarios.
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Los lactantes hispanos también eran pequefios para su edad gestacional en
comparacion con los lactantes blancos no hispanos.

Los investigadores informaron de que solo el 22% de las madres hispanas habia
ido mas de 12 afios a la escuela, mientras que la tasa de las madres blancas no
hispanas era del 70%. En cuanto al seguro de salud, el 69% de las madres
blancas no hispanas tenia seguro privado frente al escaso 23,5% de las madres
hispanas*?

32



Disefio y método

Tipo de disefio:

Descriptivo, cuantitativo, prospectivo, transversal

Poblacion de estudio:

Pacientes con diagnéstico de cardiopatias congénitas que ingresaron al servicio
de neonatologia del Hospital Nacional de Nifios Benjamin Bloom en el periodo de
agosto 2022- julio 2023.

Poblacién y muestra:

Poblacion y/o muestra de estudio: 74 pacientes con diagnosticos comprendidos
con los cddigos segun CIE- Q20-Q26 (ver anexo 1) Para el calculo de la muestra
se utilizé la siguiente formula n= _x 1000

donde

X= numero de personas quienes enfermaron por una causa especifica en un
periodo de tiempo especifico

Y= numero de personas sin la enfermedad al inicio del periodo de tiempo de la
observacion n=incidencia

Al sustituir en la férmula se obtiene:
136

n= 1823 X 1000
n= 74 pacientes

El célculo de la incidencia que corresponde a 74 pacientes se tomé como la
muestra para el estudio.

La fecha limite para el seguimiento de los pacientes incluidos en el estudio fue el
ultimo dia del mes de marzo de 2023

Criterios de inclusion y exclusion:

Criterios de inclusion:

- Neonatos que ingresaron en la unidad de cuidados intensivos del HNNBB
y fueron diagnosticados con cardiopatias congénitas por ecografia, sin
importar sexo, desde agosto 2022-julio 2023.

- Pacientes con expediente clinico que cumplan con el registro de todas las
variables de estudio definida en los objetivos especificos Criterios de
exclusion:
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- Pacientes que fallecen sin confirmar el diagnostico de cardiopatia.

- Neonatos con madre originaria de otro pais

- Neonatos con otras malformaciones congénitas mayores diferentes a las
cardiacas.

- Pacientes con expedientes clinicos incompletos

Se excluyeron 3 expedientes clinicos, debido a que 2 de ellos ya no se
encontraban en el periodo neonatal definido por edad y 1 expedientes clinicos no
contaban con la informacion completa.

Fuente de informacién

Se recolecté la informacién a partir de los expedientes clinicos seleccionados de
forma aleatoria y llenando un formulario que tomo en cuenta los criterios de
inclusion y exclusion.

Recoleccidn, entrada y gestion de datos

Se solicitaron datos en departamento de estadistica del HNNBB, proporcionados
por ESDOMED asi mismo se revisaron posterior a la autorizacién 76 expedientes
clinicos, de los cuales se excluyeron 5 por no contar con informacién completa y
por no encontrarse en el periodo neonatal, teniendo como resultado 71
expedientes pacientes que se incluyeron en el estudio.

Se disefié un cuestionario en la plataforma de Google forms el cual permitio la
recoleccion de los datos de los expedientes que cumplian con los criterios de
inclusion y exclusion mencionados anteriormente, se formularon preguntas
abiertas, cerradas y de opcion multiple orientadas a dar respuesta a los objetivos
planteados al inicio de la investigacion.

Se utilizé Microsoft Excel para la elaboracion de tablas y gréficos que permitieron
el andlisis de los datos recolectados en la investigacion

Andlisis e interpretacién de datos

Se utilizo estadistica descriptiva, expresando los resultados con medidas de
tendencia central como media mediana y moda, asi mismo se utilizaron graficos
apropiados para cada variable tales como barras y pastel. Ademas, se elaboraron
tablas para facilitar la comprension y andlisis de los datos.

Se hizo uso de Microsoft Excel para la elaboracion de gréaficos y tablas, Microsoft
Word para la redaccién del informe final, y Google forms para la recoleccién de
la informacién. En cuanto a la presentacién de resultados se utilizard Microsoft
Power Point.
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Para el célculo de la tasa de mortalidad bruta y especifica correspondientes a los
objetivos 3 y 4 se utilizo la formula:

ME= F¢_X1000
P

Donde ME: Mortalidad especifica
FC: Numero de muertes por una causa en un periodo determinado

P: Poblacion en el mismo periodo y area

MB= Fx__x1000
Px

Donde:
MB= tasa de mortalidad bruta

Fx= Numero de fallecimientos dentro de un conjunto en el periodo de tiempo
considerado

Px= Numero total de personas en el conjunto

En el caso de la mortalidad bruta de pacientes cardiépatas al sustituirla se
22

obtiene: 1823x 1000 dando como resultado 12.06%

4
En el caso de la mortalidad especifica postquirirgica: 1823x1000 dando como
resultado 2.1% correspondiente al porcentaje de pacientes que fallecieron en el
periodo posquirdrgico mediato.

Para el calculo de la prevalencia se utilizo la siguiente formula:

Numero de pacientes diagnosticados con malformacioén cardiaca congenita

X

100

total de pacientes ingresados
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Consideraciones éticas

El presente estudio se realizd con los pacientes de 0 a 28 dias de vida con
diagnostico de cardiopatias congénitas que permanecieron hospitalizados en la
unidad de cuidados intensivos del Hospital Nacional de Nifios Benjamin Bloom
en el periodo 2022-2023

De acuerdo con los principios establecidos en la Declaracion de Helsinki y debido
a que la investigacion realizada fue de tipo prospectivo y no se llevé a cabo
ninguna intervencion o modificacién intencionada de las variables biolégicas,
fisiolégicas, psicoldgicas o sociales de los individuos que participan en el estudio
Se obtuvo la aprobacion del protocolo de investigacion por parte del comité de
ética de la faculta de medicina de la Universidad de El Salvador posterior a lo cual
se recolecto la informacién, no se necesitd consentimiento informado debido a
que no hubo interaccion con la familia del paciente, se respeto la confidencialidad
de los datos y se identificé a cada paciente mediante un cédigo alfanumérico el
cual sustituyé el nombre y expediente del paciente, solamente la autora del
estudio pudo acceder a los mismos. La informacion se utiliz6 Unicamente con
fines de investigacion para poder generar un impacto positivo a futuro en el

tratamiento de los pacientes.
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Resultados y andlisis.

Objetivo especifico numero 1: Establecer las caracteristicas maternas y las
posnatales de los neonatos con cardiopatias congénitas

Gréfico 1: Edad materna por rangos

Edad materna N=71
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Total 14 38 9 10
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Fuente: base de datos de expedientes clinicos de neonatos con cardiopatias congénitas en el periodo de
agosto 2022- julio 2023

Se representa en el grafico los rangos de edad materna, pudiendo demostrar que
el mayor porcentaje se encuentra en el rango de 21- 30 afios con un 53%, y solo
el 33% se encontraba en edades extremas. Se calculé la media de edad que
correspondia a 26 afios. La mayor edad materna registrada fue de 38 afios y la
menor 16 afos.
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2: Procedencia materna

PROCEDENCIA

Rural ™ Urbano

N=71

38
37
36
35
34
33
32

<
on

RURAL URBANO

Fuente: base de datos de expedientes clinicos de neonatos con cardiopatias congénitas de agosto 2022- julio
2023

Con relacion al area geogréfica de procedencia materna, se puede observar que
no existe una amplia diferencia entre ambos ya que 52% de los pacientes
provenian de una zona urbanay el 48% de zona rural.
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3: cantidad de controles prenatales

NUMERO DE CONTROLES PRENATALES

M ) controles
H 3 controles
¥ 4 0 mas controles

¥ Sin control

Fuente: base de datos de expedientes clinicos de neonatos con cardiopatias congénitas en el periodo de agosto
2022- julio 2023

Se identifico que solo el 13% de mujeres no tuvieron controles prenatales, siendo
superado por un 87% que, si recibio mas de un control prenatal, siendo el mayor
porcentaje 4 o mas controles durante el embarazo.
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4: patologia materna presentada durante el embarazo

Patologia materna

16
14
12
10
6
4 3
2
2
0
Diabetes gestacional Diabetes
gestacional,

Hipertension arterial

Hipertension arterial

Hipertension
arterial, Obesidad
materna

14

Obesidad
materna

N=71

Fuente: base de datos de expedientes clinicos de neonatos con cardiopatias congénitas en el periodo de

agosto 2022- julio 2023

En relaciéon con las patologias presentadas durante el embarazo se determind
gue solo 21 mujeres presentaron alguna enfermedad, lo cual corresponde al
29.5% del total, siendo la obesidad materna la que predomina con 14 pacientes.
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Grafico 5: farmacos utilizados durante el embarazo

FARMACO
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Fuente: base de datos de expedientes clinicos de neonatos con cardiopatias congénitas en el periodo de

agosto 2022- julio 2023

En relacion con los farmacos utilizados durante el embarazo, solo 8 mujeres
dieron dato de haber consumido alguno, representando un 11.2% del total, y de
este el 4% corresponde a antihipertensivos e hipoglicemiantes y el menor nimero
corresponde a antibidticos sin detallar la familia a la que pertenecian.

Tabla 6: Malformacion en embarazos previos

NUumero de| Malformaciones cardiacas en embarazos previos
embarazos previos | Si No NA
Primigesta 38
Secundigesta 22

Multipara 11

Fuente: base de datos de expedientes clinicos de neonatos con cardiopatias congénitas en el periodo de

agosto 2022- julio 2023

La tabla anterior representa la cantidad de mujeres que manifestaron
antecedente de malformaciones en embarazos previos, se puede observar que
no se tuvo ninguna respuesta afirmativa, sin embargo es importante resaltar que
38 mujeres, correspondiente al 53%, eran primigestas, por lo que no podian tener
antecedentes, el 46% restante de mujeres que ya habian tenido partos previos

dijeron que los hijos fueron sanos.
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Gréfico 7: Edad gestacional al nacimiento

EDAD GESTACIONAL

537 sem

M 2-28 sem
¥ 29-32 sem
H33-37 sem

N=71

Fuente: base de datos de expedientes clinicos de neonatos con cardiopatias congénitas en el periodo de
agosto 2022- julio 2023

Con relacion a la edad gestacional al nacimiento el mayor porcentaje 77% fueron
partos a término, el 21% fueron partos pretérminos de los cuales la menor edad
gestacional registrada fue de 28 semanas, y entre los pretérmino, el grupo de
edad gestacional con mayor porcentaje fue de 33-37 semanas.
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OBJETIVO 2: Enumerar las principales cardiopatias congénitas que presentan
los neonatos ingresados en la unidad de cuidados intensivos neonatales

Gréfico 8: tipo de cardiopatia presentada

Tipo de cardiopatia
N=71

Aciandtica

Ciandtica

Fuente: base de datos de expedientes clinicos de neonatos con cardiopatias congénitas en el periodo de
agosto 2022- julio 2023

Se expresa con la gréafica anterior el tipo de cardiopatia predominante, el cual
corresponde a las cardiopatias acianéticas con 41 pacientes del estudio o el
57.7%, el 42.3% son pacientes con cardiopatias cianéticas.
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Gréfico 9: cardiopatia cianética presentada
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Fuente: base de datos de expedientes clinicos de neonatos con cardiopatias congénitas en el periodo de
agosto 2022- julio 2023

El 42.3% de pacientes presentaron alguna cardiopatia congénita catalogada
como cianotica, de las cuales el grafico anterior expresa que las predominantes
con un 13.5% cada una fueron la tetralogia de Fallot y el tronco arterioso, y las
menos predominantes con 2.7% cada una fueron conexién anémala parcial de
venas pulmonares y pentalogia de Fallot.



Gréfico 10: cardiopatia acianoticas presentada

Cardiopatia acianotica
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Fuente: base de datos de expedientes clinicos de neonatos con cardiopatias congénitas en el periodo de
agosto 2022- julio 2023

El grafico anterior muestra el nimero de cardiopatias catalogadas como
aciandticas que presentaron los pacientes incluidos en el estudio, es importante
aclarar que el nimero se ve aumentado debido a que 23 pacientes presentaban
mas de un defecto cardiaco estructural. Del total el 36% fueron persistencias del
conducto arterioso, el 28% fueron comunicacion interauricular, y en menor
porcentaje coartacion aortica con un 2.5%.
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Grafico 11: edad al momento del diagnostico
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Fuente: base de datos de expedientes clinicos de neonatos con cardiopatias congénitas en el periodo de
agosto 2022- julio 2023

Se expresa la edad del neonato al momento del diagndstico por ecocardiograma
transtoracico, el cual en su totalidad fue realizado en el HNNBB. La mayor edad
al diagnostico fue a los 22 dias de vida, el cual corresponde al 1.4%, y la menor
edad al diagnéstico fue al primer dia de vida, estando este comprendido en el
rango de la gréfica de 0- 10 dias, lo cual corresponde al 84%. La media de edad
correspondio a 3 dias de vida, la moda es 1 dia de vida.
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Objetivo 3: Identificar a los neonatos que recibieron tratamiento quirdrgico y
determinar la tasa de mortalidad bruta post quirdrgica mediata presentada.

Gréfico 12: Porcentaje de pacientes con abordaje quirurgico y tasa de
mortalidad operatoria

TRATAMIENTO

B No quirdrgico ™ Quirdrgico Condicion de égreso en
pX postquirurgicos

\

® vivo " fallecido N=71

Fuente: base de datos de expedientes clinicos de neonatos con cardiopatias congénitas en el periodo de
agosto 2022- julio 2023

Del total de 71 pacientes, 64 recibieron manejo médico, el cual corresponde al
90%, y solo el 10% que corresponde a 7 pacientes recibieron un abordaje
quirargico de los cuales el 57% fallecié. Solo 3 pacientes egresaron vivos
posterior al procedimiento. En cuanto a la tasa de mortalidad especifica

postquirdrgica se obtuvo que corresponde al 2.1% del total de pacientes
intervenidos quirdrgicamente.
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Grafico 13: Cirugia cardiaca realizada
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Fuente: base de datos de expedientes clinicos de neonatos con cardiopatias congénitas en el periodo de
agosto 2022- julio 2023

Solo el 10% de los pacientes incluidos en el estudio fueron intervenidos
quirargicamente, siendo el procedimiento mas realizado la ligadura de PCA con
un 71.4% del cual el 60% falleci6 en el periodo postquirdrgico, el 28.6%
correspondieron a una valvuloplastia con balén y un switch arterial.

Cabe mencionar, que en el caso de los pacientes que fallecieron y habian sido
sometidos a ligadura de PCA, el diagnostico de egreso fue choque séptico el cual
se engloba en otras formas de choque, y el fallecimiento se dio en el post
operatorio tardio. Ademas, los 3 pacientes tenian otras comorbilidades
asociadas, 2 eran prematuros con ventilacibn mecanica prolongada vy
antecedente de enfermedad de membrana hialina grado 4.
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Grafico 14: complicacion post operatoria

COMPLICACIONES PRESENTADAS

M sin complicaciones M Trastornos del ritmo
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M Otros tipos de choque

N=71

Fuente: base de datos de expedientes clinicos de neonatos con cardiopatias congénitas en el periodo de
agosto 2022- julio 2023

Del 10% de pacientes que fueron intervenidos quirtrgicamente el 43% no
presento ninguna complicacion en el periodo postquirargico, el 57% presentaron
algun tipo de complicacion, de las cuales las predominantes fueron los trastornos
del ritmo y choque cardiogénico con un 29% y el menos frecuente fueron las
infecciones del sitio quirtrgico con un 14%.
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OBJETIVO 4: Determinar la mortalidad de los pacientes con cardiopatias
congénitas ingresados en la unidad de cuidados intensivos neonatales y las
principales causas por las que fallecen.

Gréfico 15: Tasa de mortalidad bruta de los pacientes con cardiopatias
congénitas
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Fuente: base de datos de expedientes clinicos de neonatos con cardiopatias congénitas en el periodo de
agosto 2022- julio 2023

El grafico anterior representa la cantidad de pacientes que egresan fallecidos, sin
importar el tratamiento brindado, se observa que el 69% egreso vivo, y el 32%
fallecid. Al calcular la tasa de mortalidad bruta de pacientes con cardiopatias del
HNNBB se obtuvo que, por cada 1000 nacidos vivos con cardiopatias congénitas,
fallece el 12.06%.
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Grafico 16: Causas de muerte
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Fuente: base de datos de expedientes clinicos de neonatos con cardiopatias congénitas en el periodo de
agosto 2022- julio 2023

Del total de pacientes que presentaron diagnéstico de cardiopatia congénita, el
30.9% fallecié durante la estancia hospitalaria teniendo como diagnosticos de
egreso Y fallecimiento en un 59% choque cardiogénico, 32.8% otras formas de
choque en el cual se incluye choque séptico, y solo un paciente fue egresado con
diagnostico complementario de neumotérax bilateral.

51



Discusion

Las cardiopatias congénitas tienen etiologia multifactorial, el presente estudio
determind que el rango de edad materna con mayor porcentaje fue de 21 a 30
afos, y solo el 33% se encontraba en edades extremas, lo cual corresponde con
lo descrito por un estudio realizado en el afio 2019 en cuba “3el cual mostro un
predominio de las edades comprendidas entre 19-35 afos representadas por el
77,4%. Otro factor relacionado con la presentacién de cardiopatias congénitas
son enfermedades maternas?*4, sin embargo, en el presente estudio se determind
gue solo el 29% de las madres tuvieron alguna enfermedad no transmisible
durante el embarazo, un porcentaje bajo lo que puede deberse a que al momento
del ingreso del paciente muchas veces no se cuenta con familiar para realzar el
interrogatorio y posteriormente no se completa la informacion. La enfermedad
con mas porcentaje fue la obesidad, no se pudo relacionar la cardiopatia con
ninguna enfermedad infecciosa. En cuanto al uso de medicamentos durante el
embarazo solo el 11.2% indico haber ingerido algun tipo, el mayor porcentaje
fueron antihipertensivos e hipoglicemiantes y el menor nimero corresponde a
antibioticos sin detallar la familia a la que pertenecian. Por lo que no se puede
atribuir el uso de los mismos con la probabilidad de presentar cardiopatias
congénitas.

Segun el estudio Incidence of Congenital Heart Disease in Navarra *° entre los
familiares de los nifios cardi6patas se registran malformaciones congénitas en el
3,5% de las madres, en el 2,1% de los hermanos y en el 1% de los padres. El
presente estudio solo indag6é antecedentes de cardiopatias en hermanos, sin
embargo, el 53% de los pacientes eran primogénitos y el 46% restante no tenia
hermanos con enfermedades, por lo que no se considera que los antecedentes
familiares sean determinantes para predecir malformaciones cardiacas en
embarazos posteriores.

En paises con un programa de tamizaje prenatal estructurado, el diagndéstico de
las cardiopatias congénitas criticas en la vida fetal ha mostrado una reduccion en
la mortalidad en el periodo neonatal®. Sin embargo ninguno de los pacientes
incluidos en el estudio recibieron el diagnostico de forma prenatal a pesar de los
multiples controles prenatales llevados por la madre y ecografias realizadas, ya
gue el 87% de las mujeres recibié mas de un control prenatal y el 48% mas de 4
controles prenatales en los cuales se realizaron ultrasonidos fetales, por lo tanto
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se puede inferir que no existe una relacion directamente proporcional en cuanto
al niamero de controles y la supervivencia posnatal de los pacientes.

El porcentaje de prematuridad entre los recién nacidos con cardiopatias
congénitas es del 21%, lo cual coincide con lo descrito en diversos estudios en
los que la mayor parte de pacientes con alguna lesién cardiaca son de término*’

Las cardiopatias mas frecuentes segun los diferentes autores son las acianoticas
que cianéticas*®. Los resultados obtenidos en el presente estudio fueron
similares, el 57% correspondié a cardiopatias aciandticas y en orden decreciente
fueron: PCA, CIA, CIV, FOP y CoA. En cuanto a las cianoticas las mas frecuentes
fueron la tetralogia de Fallot, tronco arterioso, conexion anémala total de venas
pulmonares, y en menor nimero transposicion de las grandes arterias y canal AV
comun, dato que difiere de otros articulos y estudios en los cuales describen
como mas frecuentes tetralogias de Fallot seguida por transposicién de grandes
arterias, el canal atrioventricular y el sindrome del corazén izquierdo
hipoplasico.*®

En los estudios revisados, el diagnostico se realiz6 de forma prenatal, siendo la
edad media al diagnéstico de 21,6 semanas de gestacion (rango 12-40
semanas)®’. Se determiné que el diagnostico se realizé de forma posnatal, siendo
la edad al diagnostico en un 84% el rango de 0-10 dias de vida y la mayor edad
fue a los 22 dias de vida. Diversos estudios realizados en Latinoameérica
describen resultados similares con la diferencia de un porcentaje realizado de
forma prenatal y el 25,3% en el primer dia de vida, el 45% en la primera semana
de vida.

En cuanto al tratamiento, el 90% recibié manejo médico y solo el 10% recibid
manejo quirargico, dato que varia con lo descrito por diversos estudios en los
cuales hasta un 30,8% de las cardiopatias reciben un tratamiento invasivo. Por
lo que el porcentaje de intervenciones es mas bajo de lo esperado, ya que en
muchas cardiopatias se recomienda que la primera intervencién se realice en el
primer mes de vida de forma paliativa para aumentar la sobrevida.

El 57% de los que tuvieron intervencion quirdrgica fallecié. Solo 3 pacientes
egresaron vivos posterior al procedimiento. Porcentaje alto comparado con otros
estudios realizados en otros paises en los cuales se describe un porcentaje
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cercano al 18% de los nifios intervenidos, independientemente del tiempo
transcurrido entre la intervencion y el fallecimiento.

El 57% de los intervenidos quirirgicamente presentaron algun tipo de
complicacion asociada a la misma, siendo en orden decreciente trastornos del
ritmo y choque cardiogénico, infeccion del sitio quirdrgico y otras formas de
choque en la que se incluye el choque séptico. Porcentaje alto de complicaciones
en relacion con lo descrito en estudios internacionales en los que el 91% egresa
sin haber presentado complicaciones.®® En cuanto a la prevalencia de las
cardiopatias congénitas en el servicio de neonatologia es del 3.8%

La mortalidad de las cardiopatias congénitas en el estudio es del 30.9%, un
porcentaje mayor relacionado con otros estudios en los que el porcentaje era
del 10%. La tasa de mortalidad bruta de pacientes con cardiopatias del HNNBB
es del 12.06%. La tasa de mortalidad postquirargica especifica es del 2.1%.
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Conclusiones

1. Las caracteristicas sociodemograficas de los pacientes incluidos en el
estudio son las siguientes: el rango de edad materna predominante fue de
21 a 30 afos, el mayor porcentaje proviene de zona urbanay el 87% llevo
mas de un control prenatal. La media de edad al momento del diagnostico
fue a los 3 dias de vida.

2. Las principales cardiopatias en el Hospital Nacional de Nifios Benjamin
Bloom son acianoéticas, y en orden decreciente fueron persistencia del
conducto  arterioso, comunicacion interauricular, = comunicacion
interventricular, foramen oval permeable y finalmente coartacion de la
aorta.

3. Las cinco principales cardiopatias cianéticas presentadas son tetralogia
de Fallot, tronco arterioso, comunicacion andémala total de venas
pulmonares, hipoplasia de ramas pulmonares y sindrome hipoplasia del
corazoén izquierdo.

4. El abordaje quirdrgico se brind6 a 7 pacientes representando el 10%, del
cual el 57% falleci6 en el periodo postquirdrgico por las causas
mencionadas previamente. Representando esto una tasa de mortalidad
especifica post quirdrgica del 2.1%

5. Latasa de mortalidad bruta de pacientes con cardiopatias del HNNBB es
del 12.06%

6. La prevalencia de las cardiopatias congénitas en el servicio de
neonatologia es del 3.8%
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Recomendaciones

A nivel prenatal se recomienda capacitar en técnicas ultrasonograficas
fetales a ginecdlogos para poder realizar el diagnostico de cardiopatias de
forma oportuna.

Realizar diagnodstico de forma precoz mediante la realizacion de
ecocardiogramas a pacientes con riesgo de cardiopatias congénitas
principalmente a prematuros, para poder iniciar el tratamiento de forma
oportuna.

Se recomienda realizar un abordaje multidisciplinario al detectar un
paciente con cardiopatia congénita, no dejando de lado el aspecto
psicolégico y emocional de la madre y familia, asi como una consejeria
genética para embarazos posteriores

A nivel hospitalario se recomienda que el personal encargado de realizar
la historia clinica al momento del ingreso profundice en la recoleccién de
datos, para poder detectar los factores prenatales que pueden incidir en la
patologia del paciente.
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Anexos

Anexo 1

Cddigos CIE10 incluidos en el estudio:

1. Q20.0 Tronco arterioso comun

2. Q20.1 Transposicién de los grandes vasos en ventriculo derecho

3. Q20.2 Transposicion de los grandes vasos en ventriculo izquierdo

4, Q20.4 Ventriculo con doble entrada

5. Q20.8 Otras malformaciones congénitas de las camaras cardiacas
y SuUs conexiones

6. Q20.9 Malformacién congénita de las camaras cardiacas y sus
conexiones, no especificada

7. Q21.0 Defecto del tabique ventricular

8. Q21.1 Defecto del tabique auricular

9. Q21.2 Defecto del tabique auriculoventricular

10. Q21.3 Tetralogia de Fallot

11. Q21.8 Otras malformaciones congénitas de los tabiques
cardiacos

12. Q21.9 Malformacion congénita del tabique cardiaco, no
especificada

13. Q22.0 Atresia de la valvula pulmonar

14. Q22.1 Estenosis congénita de la valvula pulmonar

15. Q22.2I nsuficiencia congénita de la valvula pulmonar

16. Q22.3 Otras malformaciones congénitas de la valvula pulmonar
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17

. Q22.4 Estenosis congénita de la valvula tricuspide

18

. Q22.5 Anomalia de Ebstein

19

. Q22.6 Sindrome de hipoplasia del corazén derecho

20

. Q22.8 Otras malformaciones congénitas de la valvula tricispide

21

. Q22.9 Malformacion congénita de la valvula tricispide, no
especificada

22

. Q23.0 Estenosis congénita de la valvula adrtica

23

. Q23.1 Insuficiencia congénita de la valvula aértica

24

. Q23.2 Estenosis mitral congénita

25

. Q23.3 Insuficiencia mitral congénita

26

. Q23.4 Sindrome de hipoplasia del corazon izquierdo

27

. Q23.8 Otras malformaciones congénitas de las valvulas adrtica y
mitral

28

. Q23.9 Malformacion congénita de las valvulas adrtica y mitral,
no especificada

29

.Q24.8 Otras malformaciones  congénitas del corazon,
especificadas

30. Q24.9 Malformacién congénita del corazon, no
especificada

31

. Q25.0 Conducto arterioso permeable

32

. Q25.1 Coartacioén de la aorta

33

. Q25.2 Atresia de la aorta

34

. Q25.3 Estenosis de la aorta

35

. Q25.4 Otras malformaciones congénitas de la aorta

36

. Q25.5 Atresia de la arteria pulmonar

37

. Q25.6 Estenosis de la arteria pulmonar

38

. Q25.7 Otras malformaciones congénitas de la arteria pulmonar
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39. Q25.8 Otras malformaciones congénitas de las grandes arterias

40. Q25.9 Malformacién congénita de las grandes arterias, no
especificada

41. Q26.2 Conexion andmala total de las venas pulmonares

42. Q26.3 Conexion andmala parcial de las venas pulmonares

43. Q26.4 Conexion andmala de las venas pulmonares, sin otra
especificacion
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INSTRUMENTO DE RECOLECCION DE DATOS

TEMA: “CARACTERIZACION DE LOS NEONATOS CON CARDIOPATIAS
CONGENITAS INGRESADOS EN EL SERVICIO DE NEONATOLOGIA DEL HOSPITAL
NACIONAL DE

NINOS BENJAMIN BLOOM AGOSTO 2022- JULIO 2023”

HOSPITAL NAGIONAL DE NINOS

“BENJAMIN BLOOM"
Fecha de llenado: BENJ

Investigador principal: Gabriela Maria Rosales Rodriguez

1) Caracteristicas maternas y postnatales
CARACTERISTICAS MATERNAS Y POSNATALES

Identificaciéon del paciente segun
codigo alfanumérico creado

Sexo:
Edad en dias

Fecha de Ingreso

Procedencia Rural

Urbano

Edad materna <15 afios

15-20 afios
21-30 afios
31-35 afios

>35 afios

Controles prenatales Sin control prenatal

1 control prenatal

2 controles prenatales

3 controles prenatales

4 o mas controles

prenatales
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Diabetes gestacional

Patologias maternas
embarazo

durante

el

Hipertension arterial

Obesidad materna

Hipo/hipertiroidismo

Dengue

Zika

Chikungunya

Rubeola

Otras virosis

Farmacos utilizados
embarazo

durante

el

Antibiéticos

AINES

Anticoagulantes

Psicotropicos

Antihipertensivos

Anticoagulantes

Antidiabéticos

Otros

Exposicién por habitos toxicos

Tabaquismo

Ingesta de alcohol

Drogas ilegales

Ninguno
Malformaciones congeénitasen | Si
embarazos previos NO

No aplica
Puntaje APGAR 1y 5 minutos 0-3

4-6
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7-10

Edad gestacional al nacimiento 22-28 sem
29-32 sem
33-37 sem
>37 sem
Peso al nacer <1000 gr

1000-1500 gr

1500-2000 gr

2000-2500 gr

>2500 gr

2) Principales cardiopatias congénitas

CARDIOPATIAS DIAGNOSTICADAS

Cianoéticas

Terralogia de fallot

Transposicion de las grandes arterias

Atresia valvular pulmonar

Anomalia de Ebstein

Retorno venoso pulmonar anémalo total

Ventriculo Unico

Tronco arterioso

Ventriculo de doble salida

Acianoétcas
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Clv

Canal AV

PCA

Estenosis aodrtica




Coartacion aodrtica

Tipo de cardiopatia Ciandtica
Acianotica

Edad al diagnostico 0-10 dias

10-20 dias

20-28 dias

3) Identificar a los neonatos que recibieron tratamiento quirdrgico y
determinar la tasa de mortalidad bruta post quirtrgica mediata presentada.

Tratamiento quirdrgico Si
No

Procedimiento quirurgo realizado

Complicaciones presentadas - Sin complicaciones
- Trastornos del ritmo

- Choque cardiogénico

- Choque hipovolémico

- Hipertension arterial

- Lesién renal aguda

- Paro cardiorespiratorio

- Infeccion de sitio quirdargico
- Sindrome de bajo gasto

- Otros tipos de choque

Egreso del paciente - Vivo
- Fallecido

4) Mortalidad de los pacientes con cardiopatias congénitas y principales
causas de fallecimiento

Mortalidad
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Egreso de paciente Vivo

Fallecido

Causa de muerte Choque cardiogénico

Otras formas de choque

Complicaciones asociadas a cirugia

5) Prevalencia de las cardiopatias congénitas en el servicio de neonatologia

Prevalencia

Numero de pacientes con diagndéstico
de cardiopatias congénitas

Total, de pacientes que ingresan

Anexo 3: Presupuesto

Recurso Costo unitario Cantidad Costo total
Horas laborales 4.5 200 $900
Computadora 500 1 $500
Cartuchos de 30 1 $30

tinta negra

Cartucho tinta 30 1 $30

color
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Resmas papel
bond

Internet
residencial

Energia eléctrica

Alimentacion
Viaticos

Total

3

40

30
50
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$12

$40

$25

$30
$50
$1617



Anexo 4: Cronograma

ACTIVIDAD / FECHA

FEB
2021

MAR
2021

ABR
2021

JUL
2021

OCT-
NOV
2021

MAYO-
NOV
2022

ENEMAR
2023

ABRIL-
JUNIO

AGOS-
OoCT
2023

Definicion del tema de
investigacion

Entrega del perfil de investigacion.

Entrega de revision Bibliografica.

Entrega de protocolo

Aprobacion de Tema por Comité
de

Etica

Recoleccion de datos

Analisis y Procesamiento de datos

Elaboracion de Informe Final

Presentacion del trabajo final

Supervision de la investigacion




Anexo 5: operacionalizacion de variables

« OBJETIVO 1: Establecer las caracteristicas maternas y las posnatales de los neonatos con cardiopatias

congeénitas.
Variable Definicion operacional Indicadores Valor de variable Tipo de
variable
Edad materna Tiempo transcurrido a partir del | Media aritmética de cada| <15 afios Cuantitativa
nacimiento de un individuo. grupo de edad 15-20 afios discreta
20-30 afos
30-35 afios
>35 afios
Procedencia NUmero de pacientes con Cualitativa
malformaciones congénitas nominal
segun la zona demografica dicotdmica
Lugar de donde proviene | 4e procedencia / Rural
la persona malformaciones cardiacas Urbano
congénitas totales x 100 (%)
Controles Serie de intervenciones destinadas | Media aritmética del nimero | 1 control Cuantitativa
prenatales a identificar y modificar los riesgos | de controles prenatales. prenatal discreta
médicos, de comportamiento y 2 controles
psicosociales con el objetivo de prenatales
cuidar la salud de la mujer u 3 controles
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prenatales

obtener un resultado perinatal, a
través de la prevencion y el manejo

4 0 mas controles
prenatales

Patologias el | Enfermedad fisica o mental que| Enfermedades mas | Diabetes gestacional Cualitativa
maternas padece una persona. frecuentes durante la | Hipertension arterial nominal
durante gestacion. Obesidad materna
embarazo Malnutricion

materna

Hipo o] hiper

tiroidismo Rubeola

Varicela

Dengue

Chikungunya

Zika

SARS- COV2

Otras virosis
Farmacos Sustancia que sirve para curar o | Grupos farmacolégicos mas | Antibioticos Cualitativa
utilizados prevenir una enfermedad, para | frecuentes utilizados durante | AINES nominal
durante el | reducir sus efectos sobre el | el embarazo. Anticonvulsivantes politbmica
embarazo organismo o para aliviar un dolor Psicotropicos

fisico.

Antihipertensivos
Anticoagulantes
Antidiabéticos
Otros
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Exposicion por| Sustancias toxicas durante el Habitos toxicos mas | Tabaquismo Cualitativa
habitos toxicos embarazo frecuentes. Ingesta de alcohol nominal
Drogas ilegales politémica
Ninguno
Malformaciones Presencia de hijos previos con Media aritmética Si Cualitativa
cardiacas malformaciones  cardiacas No nominal
congénitas en congénitas No aplica politomica
embarazos previos
Sexo delCaracteristicas  biol6gicas que Razdn masculino:Femenino Masculino  Cualitativa
neonato definen a los seres humanos como femenina nominal
hombre o mujer. dicotomica
APGAR prueba para evaluar a recién Puntaje APGARally5 Valor del 1 al 10 Cuantitativo
nacidos poco después de su minuto. discreto
nacimiento
Edad gestacional Numero de  semanas Media aritmética de las| - 22-28semanas |Cuantitativa
completas entre el primer dia del semanas de gestacion - 28-32semanas continua
Ultimo periodo menstrual y el - 32-37 semanas
nacimiento. - >37 semanas
Peso al nacer Masa o cantidad de peso de un Media aritmética del peso en| - <1000 GR Cuantitativa
individuo. Se expresa en unidades gramos - 1000-1500 gr continua
de libras o - 1500-2000
kilogramos - 2000-2500
- >/ a 2500
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OBJETIVO 2: Enumerar las principales cardiopatias congénitas que presentan los neonatos ingresados en la
unidad de cuidados intensivos neonatales

Variable Definicion operacional Indicadores Valor de variable Tipo de variable
Cardiopatia |Defecto cardiaco presente al |diagnostico mas - tetralogia de Fallot Cualitativa nominal
ciandtica nacimiento que ocasiona niveles frecuente registrado en el - transposicion de las

bajos de oxigeno en la sangre

expediente

grandes arterias

atresia de la valvula
pulmonar

anomalia de Ebstein
retorno venoso pulmonar
anomalo total

ventriculo Unico
ventriculo de doble salida
tronco arterioso

Cardiopatia a
ciandtica

Defectos cardiacos diferentes
presentes al nacer que no
provocan cambios de
coloracion en piel y mucosas

Diagnostico mas
frecuente registrado en el
expediente clinico

CIA

Clv

Ductus arteria persistente
Canal o fistula AV
Estenosis pulmonar
Estenosis aortica
Coartacion aortica

Cualitativa nominal
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Tipo de | Clasificacion de la NUmero de pacientes con - Ciandtica Cuantitativa discreta.
cardiopatia  malformacion cardiaca malformacion cardiaca - Acianotica
congénita congénita, que se congénita aciandtica o
manifiesta segun el tipo de cianodtica/ Numero total de
sangre que pasa desde un neonatos con
cortocircuito a otro. malformaciones cardiacas
congénitas x100 (%)
Edad al Numero de dias vividos desde | Media aritmética de la - 0-10dias Cuantitativa
diagnostico | el nacimiento al momento del | edad - 10-20 dias discreta
diagnaostico. - 20-28 dias

1. OBJETIVO 3: Identificar a los neonatos que recibieron tratamiento quirtrgico y determinar la tasa de
mortalidad bruta post quirirgica mediata presentada.

Variable Definicion operacional Indicadores Valor de variable Tipo de
variable

Tratamiento Conjunto planificado de medios que Tipo de Cuantitativo
objetivamente se requiere como un plan tratamiento de Quirurgico discreto

terapéutico para curar o aliviar una
enfermedad

los pacientes
con
malformaciones
cardiacas
congénitas/
NuUmero total de
neonatos con
malformaciones
cardiacas
congénitas x100
(%)

No quirurgico
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Porcentaje de | Numero o cantidad que representa la Numero de| Intervencién quirdrgica: Cuantitativa
pacientes con | proporcionalidad de una parte respecto a | pacientes - Si discreta
abordaje un total que se considera dividido en cien | operados/ total de - No
quirargico unidades pacientes x 100
Cirugia cardiaca| Es la operacion instrumental, total o Moda del| Descripcién del| Cualitativa
realizada parcial, de lesiones causadas por procedimiento procedimiento realizado nominal
enfermedades o0 accidentes quirargico
realizado
Complicacién Aquella eventualidad que ocurre en el Complicaciones - Sin complicaciones | Cuantitativa
posoperatoria curso previsto de un procedimiento mas frecuentes - Trastornos del ritmo| nominal
quirdrgico con una respuesta local o descritas en el - Choque
sistémica que puede retrasar la expediente clinico cardiogénico
recuperacion, poner en riesgo una funciéon - Choque

o la vida.

hipovolémico

- Hipertension arterial

- Lesién renal
aguda

-  Paro

cardiorespiratorio

- Infeccion de sitio
quirargico

- Sindrome de bajo
gasto

- Otros tipos

de choque
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Tasa de | Pacientes que fallecen como Numero de | Egreso del paciente: Cuantitativa

mortalidad consecuencia de una intervencion pacientes - Vivo discreta
operatoria quirargica por complicaciones surgidas en | operados que - Fallecido
el postoperatorio fallecieron/

numero total de
pacientes con
cardiopatias
congénitas x 1000
(%)

OBJETIVO 4: Determinar la mortalidad de los pacientes con cardiopatias congénitas ingresados en la unidad de
cuidados intensivos neonatales y las principales causas por las que fallecen.

Variable Definicién operacional Indicadores Valor de Tipo de variable
variable

Tasa de| Cantidad de personas que mueren en un | Niumero de pacientes Egreso de | Cuantitativa

mortalidad lugar y en un periodo de tiempo | fallecidos con paciente: discreta

bruta de los | determinados en relacion con el total de | malformacion cardiaca | - Vivo

pacientes con | la poblacion. congeénita en el periodo | - Fallecido

cardiopatias de tiempo estipulado

/poblaciéon  total
estimada del mismo
grupo de edad y sexo
en el

mismo periodo x1000

congénitas
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Causas de Determinacion oficial de las Moda de los datos Choque Cualitativa
muerte circunstancias que provocan la muerte de| registrados cardiogénico nominal
un ser humano Otras formas de
choque
Complicaciones
asociadas a
cirugias
Sepsis

Obijetivo 5:Determinar la prevalencia de las cardiopatias congénitas en el servicio de neonatologia

Variable Definicién Indicadores Valor de variable Tipo de variable
operacional
Prevalencia de las Proporcion de | Numero de pacientes | Presente Cuantitativa discreta
cardiopatias personas que sufren | diagnosticados con | Ausente
congénitas una enfermedad con | malformacion
respecto al total de | cardiaca congenita /
la poblacion en total de pacientes
estudio ingresados x 100 (%)
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