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RESUMEN

Autores. Rogelio Hernandez, Heladia Garcia, Ma. De Jesus Estrada.

Introduccion. La transposicion de grandes arterias (TGA) es una malformacién letal y
relativamente frecuente, representa de 5 a 7% de todas las malformaciones cardiacas,
con una incidencia de 20.1 a 30.5 por 100,000 nacidos vivos. Sin tratamiento cerca de
30% de estos nifios muere en la primera semana de vida, 50% en el primer mes, y 90%
en el primer afio de vida.

Lugar de realizacion: Servicio de Cardiologia del Hospital de Pediatria del CMN SXXI.
Objetivos. 1. Identificar la supervivencia a un afio, de los recién nacidos con d-TGA
qgue ingresaron a la UCIN del Hospital de Pediatria del CMN SXXI, durante un periodo
de 5 afios. 2. Identificar las principales co-morbilidades cardiacas en el primer afio de
vida.

Disefio. Descriptivo, longitudinal, retrolectivo y comparativo.

Pacientes. Se incluyeron 37 RN que fueron operados, de un total de 42 RN con d-TGA
que ingresaron a la UCIN, de 2009 a 2013. Se formaron 2 grupos, los supervivientes
(n=19) y los que fallecieron (n=18).

Métodos. Se registraron los siguientes datos a partir del expediente clinico: variables
perinatales, edad de ingreso a la UCIN, edad del diagnostico, tipo de TGA
(simple/compleja), tratamiento pre-quirdrgico, edad de la cirugia, morbilidad cardiaca en
el primer afio de vida, re-intervencién quirdrgica, supervivencia en el primer afio, edad
de la defuncién, causa de muerte.

Resultados: Del total de pacientes, 64.3% fueron masculinos. En 36.8% de los
supervivientes y 66.7% de los fallecidos, la d-TGA fue compleja. De los supervivientes,
63.1% tuvieron alguna morbilidad cardiaca durante el primer afio de vida; la principal
fue estenosis de la neo-pulmonar (n=6), en dos pacientes fue severa y requirieron
cirugia. La supervivencia en el primer afio de vida fue de 51.4%.

Conclusiones. La supervivencia a un afio de los RN con d-TGA que fueron operados
fue baja en relacién a lo reportado en la literatura. La principal lesion residual fue la
estenosis de la neopulmonar y fue la principal causa de re-intervencion quirdrgica en los

gue tuvieron correccién anatémica.
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ANTECEDENTES

La incidencia de malformaciones cardiacas se ha reportado de 5 a 8 por 1000
RN vivos, sin embargo, esta cifra puede variar por diversas razones ya que los fetos
con cardiopatias letales que mueren in Gtero o son abortados no se toman en cuenta y
tampoco las cardiopatias con evolucién subclinica. *2

Las malformaciones cardiovasculares son las principales causas de mortalidad
atribuible a defectos al nacimiento en la infancia. El sindrome de ventriculo izquierdo
hipoplasico era la causa mas frecuente de estas muertes, sin embargo, en la literatura
se reporta una discreta declinacion durante los afios 1980-1995. Otra causa importante
de muerte atribuible a defectos al nacimiento de origen cardiovascular era la
transposicion de grandes arterias con defecto del tabique interventricular, la cual ha
declinado sustancialmente, probablemente debido a mejoras en el tratamiento.?

La transposicion de grandes arteria (TGA) es una malformacion letal y
relativamente frecuente, representa de 5 a 7% de todas las malformaciones cardiacas,
con una incidencia de 20.1 a 30.5 por 100,000 nacidos vivos, con una fuerte
predisposicion (60%-70%) por el sexo masculino.* Sin tratamiento cerca de 30% de
estos niflos muere en la primera semana de vida, 50% en el primer mes, 70% a los 6
meses y 90% en el primer afio de vida.> En 10% de los casos esta lesion cardiaca se
asocia con otras malformaciones no cardiacas.®

La TGA consiste en una alteracion en la relacion anatdbmica de la aorta y la
arteria pulmonar con sus ventriculos correspondientes. La aorta nace en su totalidad del
ventriculo anatomicamente derecho y la arteria pulmonar del ventriculo
anatdmicamente izquierdo, formando circulaciones en paralelo; es decir esta
malformacion se caracteriza por una concordancia atrioventricular y discordancia
ventriculoarterial.®

Los prefijos d y | describen la relacion espacial entre la aorta y el tronco de la
arteria pulmonar. La TGA clasica y completa se denomina d-transposicion, en la cual la
aorta tiene su origen en el ventriculo derecho por delante y a la derecha (dextro) de la
arteria pulmonar, y lleva sangre hipoxémica al organismo, y la arteria pulmonar se
origina por detras, en el ventriculo izquierdo, y lleva sangre oxigenada de vuelta a los

pulmones.’®
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El resultado de la d-TGA es la separacion completa de las circulaciones
pulmonar y sistémica. La sangre venosa que viene de las cavas a las cavidades
derechas sale por la aorta y regresa nuevamente a las cavas, mientras que la sangre
oxigenada que llega por las venas pulmonares a las cavidades izquierdas sale por la
arteria pulmonar y regresa a las venas pulmonares nuevamente estableciendo una
circulacién en paralelo, por lo tanto la sangre oxigenada no llega a la aorta. Esto da
como resultado la circulacién de sangre hipoxémica por todo el organismo y de sangre
hiperoxémica por el circuito pulmonar, lo que no es compatible con la supervivencia.
Por este motivo se necesitan de cortocircuitos que permitan la mezcla entre las dos
circulaciones, como una comunicacion interauricular (CIA) y un conducto arterioso
permeable (PCA).°

En cerca de 50% de los casos, la d-TGA es un defecto aislado, aparte de un
foramen oval permeable (FOP) o de un pequefio conducto arterioso, y se le denomina
TGA simple. En contraste, la d-TGA compleja incluye todos los casos con
malformaciones cardiacas coexistentes, como defecto septal ventricular, obstruccién del
tracto de salida del ventriculo izquierdo (TSVI), anomalias del arco adrtico, y retorno
venoso sistémico andmalo. La comunicacion interventricular (CIV) se encuentra en 30-
40% de los pacientes con d-TGA, es la malformacion asociada mas frecuente, puede
estar localizada en cualquier lugar del septo ventricular y su tamafo es variable. La
combinacion de CIV y obstruccién importante del TSVI (estenosis pulmonar) se observa
en cerca del 10% de los neonatos con d-TGA. **

La circulacién en paralelo resulta en un significativo estado hipoxémico. La
cianosis prominente es un hallazgo temprano y casi universal en los neonatos con TGA
gue tienen una inadecuada mezcla circulatoria. La cianosis es la forma clasica de
presentacion clinica. Su comienzo y severidad dependen de las variantes anatémicas y
funcionales que influencian el grado de mezcla entre las dos circulaciones. Una mezcla
intercirculatoria limitada, presente si el septum ventricular esta intacto o el defecto
septal atrial es restrictivo, se relaciona con cianosis central progresiva y profunda,
evidente en las primeras horas de vida. De la misma manera, si se asocia con
obstruccion del tracto de salida del ventriculo izquierdo puede haber reduccion del flujo

sanguineo al lecho vascular pulmonar, y provocar un marcado estado cianético. Sin
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embargo, si no hay lesiones obstructivas, y existe un gran defecto septal ventricular que
permite una mezcla satisfactoria entre las dos circulaciones, la cianosis puede pasar
desapercibida y solo ser detectada durante los episodios de llanto o agitacion. En estos
casos predominan los signos de falla cardiaca congestiva, como taquipnea, taquicardia,
diaforesis, pobre ganancia ponderal, ritmo de galope y eventualmente hepatomegalia.
Se pueden auscultar soplos asociados a obstruccion del tracto de salida izquierdo,
conducto arterioso permeable o defecto septal, pero estos no son un hallazgo
constante. Si la mezcla circulatoria depende del conducto arterioso, el cierre fisioldgico
de éste causara cianosis de manera abrupta y deterioro clinico. > °

Para el manejo de esta malformacion existen diversos métodos terapéuticos ya
sean médicos o0 quirdrgicos. En algunos pacientes el manejo inicial es con infusion de
prostaglandina E1 y atrioseptostomia con globo o navaja, los cuales han demostrado
ser seguros, de bajo costo y en el caso de la atrioseptostomia con globo se puede
realizar en la cuna del paciente.**?

La infusidn intravenosa de prostaglandina E1 para mantener permeable el
conducto arterioso produce un incremento en el flujo sanguineo pulmonar, el cual
incrementa el retorno venoso pulmonar y la presién atrial izquierda, y asi promueve el
flujo de izquierda a derecha a nivel atrial.*® *.

El Rashkind atrial con balon para crear un defecto septal atrial mas grande,
puede mejorar dramaticamente la oxigenacion hasta que pueda ser realizada la cirugia
definitiva.****

El tratamiento quirdrgico puede ser paliativo o correctivo, dependiendo de la
anatomia cardiaca y las malformaciones asociadas, un ejemplo del primero es la
realizacion de cerclaje de la arteria pulmonar, atrioseptostomia quirdrgica o colocacion
de fistula sistémico pulmonar. °

Para el manejo correctivo inicialmente se realizaba correccion fisioldgica por
medio de la técnica de Mustard o la de Senning.*"’ Estas técnicas quirrgicas fueron el
método de eleccion para estos pacientes durante las décadas de los 60°s y 70's, sin
embargo, la correccion fisioldgica presentaba complicaciones como falla del ventriculo
derecho, arritmias y disfuncion valvular tricuspidea, por lo que fueron remplazadas por

la correccion anatomica. En la actualidad la correccion anatomica (switch arterial),
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segun la técnica descrita por Jatene y cols. en 1975, modificada por LeCompte en
1982, se considera el tratamiento quirdrgico de eleccién en la d-TGA simple.”® La
indicacion electiva del cambio arterial en el periodo neonatal fue realizada por
Castafieda en el afio de 1983. *° Esta intervencion corrige a una posicién de normalidad
la aorta y la arteria pulmonar, saliendo cada una de ellas de su ventriculo anatomico. La
principal dificultad que presenta es la de alcanzar una correcta transferencia de las
arterias coronarias. Si no se consigue, existe riesgo de que se produzca una isquemia
miocardica. %°

La operacion de cambio arterial permanece como el procedimiento de eleccion
en pacientes con conexiones ventriculo-arteriales discordantes cuando se realiza en los
primeros dias o primeras 2 semanas de vida, antes de que el ventriculo izquierdo
(conectado a la circulacién pulmonar de baja presion) pierda su masa muscular.?

En la actualidad se espera una excelente supervivencia temprana y a largo plazo
después de una cirugia exitosa para una lesién que en los afios 50 se consideraba
fatal. La mortalidad para pacientes sometidos a switch arterial se ha reportado entre
0.85% y 6%.%% 23

Varios estudios revelan una excelente supervivencia, libre de re-intervenciones
en pacientes sometidos a cambio arterial. Se reporta que con tratamiento
médico-quirdrgico se obtienen resultados de supervivencia entre 88% y 98%.24%’

Nevazhay y cols.? en Rusia, en su reporte de 8 recién nacidos con TGA simple,
con alteraciones acido base severas, a quienes se realiz0 cirugia de Jatene en las
primeras 24 horas, refieren que no tuvieron ninguna muerte intrahospitalaria, ni después
del egreso hospitalario. Todos recibieron prostaglandina E1, y a ninguno se le realiz6
Rashkind.

La asociacion europea de cirujanos de cardiopatias congeénitas, en un estudio
multiinstitucional reporté una mortalidad hospitalaria de 6%.%

Stoica y cols.?® en Denver Colorado reporta una mortalidad a los 30 dias y al
egreso hospitalario de 0%, en 101 RN con TGA sometidos a switch arterial en el
periodo de 2003 a 2011.

Freed y cols. reportaron una mortalidad de 1.1% de un total de 82 nifios con

TGA. El Unico paciente que fallecié tenia una TGA compleja con interrupcion del arco
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aortico, obstruccién del tracto de salida del ventriculo derecho y anomalias coronarias, y
muri6 a los 22 dias después de la cirugia.?

En Espafia Garcia Hernandez y cols.®* en su reporte de 121 pacientes
intervenidos entre enero de 1994 y junio de 2008, de los cuales 80 (66%) fueron
transposiciones con septum integro, y 41 (34%) con comunicacién interventricular,
refieren una mortalidad hospitalaria de 11.6%, reduciéndose en los ultimos 5 afios a
2.1%.

En México, en el Hospital infantil del estado de Sonora, se estudiaron 33
pacientes con TGA, durante el periodo 1999 a 2005, de los cuales sobrevivieron 6%. No
todos fueron intervenidos quirdrgicamente.*

En el Instituto Nacional de Cardiologia “Ignacio Chavez”, la correcciéon anatdomica
con la técnica de Jatene se inicid en 1991, con una mortalidad inicial de 52%, que ha
disminuido a menos del 10% en los Gltimos afios.®

En el Hospital de Pediatria CMN SXXI del IMSS, Garcia y cols. reportaron una
supervivencia en el periodo neonatal de 44.4%, en recién nacidos con d-TGA simple a
quienes se realizé cirugia de Jatene, entre 1994 y 1998.%

Aunqgue la correcciébn quirdrgica se considera curativa, permanecen ciertas
lesiones anatoémicas residuales, que en ocasiones ameritan re-intervenciones
quirtrgicas. Las principales complicaciones reportadas son obstruccién al tracto de
salida del ventriculo derecho (estenosis supravalvular y subvalvular de la neopulmonar),
insuficiencia arterial coronaria, dilatacién de la raiz de la neo-aorta y regurgitacion,
regurgitacién de la valvula de la neo-pulmonar y estenosis supravalvular neoadértica.>®

La tasa de re-intervencion es baja, se ha reportado que cerca de 90% estan
libres de un evento mayor en 10 afios.**

Una de las preocupaciones de la cirugia de recambio arterial (CRA) es el posible
deterioro de la funcién de la valvula neoadrtica por una dilatacion de la raiz de la
neoaorta y estenosis de las arterias coronarias que ocurren ocasionalmente y necesitan
re-intervencion quirdrgica. 3 3¢
Co-Vu®’ reporté una dilatacién significativa de la raiz neoadrtica en 88 (66%) de

124 pacientes durante un seguimiento de hasta de 15 afios.
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La obstruccion al tracto de salida del ventriculo derecho, concretamente
estenosis pulmonar supravalvular, es la complicacion mas comun a mediano y largo
plazo después de la cirugia de cambio arterial, se presenta en 2-17% de los casos. A
pesar de los avances en la técnica de reconstruccion y el uso mas liberal de pericardio
autologo para reconstruir las arterias pulmonares, aun representa cerca de la mitad de
todas las indicaciones para re-intervencion después de la cirugia de Jatene
independientemente del material usado para la reconstruccion. ¥

En el seguimiento a mediano plazo, la incidencia de regurgitacién aértica leve
ocurre en 13-38% de los pacientes, la regurgitacion moderada se reporta en 0.7-15%, y
regurgitacion adrtica severa en solo 0.4-1.5% de los pacientes.®® 3 * La tasa de
reoperacion para reparacion o reemplazo de la valvula aortica es muy baja, se ha
reportado entre 0.3-5%.%4°

La estenosis coronaria después del cambio arterial puede ser una lesion
potencialmente mortal, y su verdadera incidencia se desconoce.?® *° La mayoria de los
pacientes son asintomaticos, ya que ellos no sienten dolor toracico debido a la
denervacion del corazon durante la cirugia del cambio arterial. El electrocardiograma
estandar o el ecocardiograma usualmente no muestran signos de isquemia miocardica.
Ademas la estenosis progresiva del ostium puede permitir la formacion de colaterales
de la otra arteria coronaria y asi impide la isquemia o la retrasa de una manera
impredecible.>>°

En Alemania Popov y cols.”® reportan en un estudio de 52 pacientes con TGA
sometidos a cambio arterial entre 1991 y 1999, una mortalidad total de 15.4% y solo fue
observada en el periodo postoperatorio temprano hasta 1994. Las re-intervenciones
tardias fueron necesarias en 13.6% de los pacientes debido a estenosis supravalvular,
estenosis coronaria, regurgitacion de la valvula neoadrtica y obstruccién de una vena
pulmonar.

Hay reportes que evaltan la evolucién a largo plazo, como el estudio de Hutter®’
en una cohorte de 25 afios de seguimiento, en la que se refiere una mortalidad
perioperatoria de 15%, la principal causa de muerte fue falla del ventriculo izquierdo
secundaria a una transferencia inadecuada de las arterias coronarias. La estenosis de

la neo-pulmonar fue la causa mas frecuente de re-intervencion quirdrgica. Los 145
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sobrevivientes evaluados en ese estudio presentaron una calidad de vida adecuada,
que fue evaluada desde diversos puntos de vista (autosuficiencia econdmica, relaciones
matrimoniales y nivel académico).

Lalezari reporta una mortalidad hospitalaria de 11.4% en 332 pacientes con TGA
con cirugia de cambio arterial. A los 15 afios de seguimiento se estima una
supervivencia de 85.2% y 74% libres de re-operacion.*

En el estudio de Prétre en un seguimiento de 10 afios de 412 pacientes, la
probabilidad de supervivencia y libres de re-operaciones fue de 94 y 78%

respectivamente, 16 pacientes murieron debido a isquemia miocardica.*
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JUSTIFICACION

El Hospital de Pediatria del Centro Médico Nacional Siglo XXI es una unidad
médica de alta especialidad, de referencia para los pacientes con cardiopatias
congénitas.

De los pacientes referidos a esta unidad con diagndstico de cardiopatia
congénita, la transposicién de grandes vasos es una de las mas frecuentes.*® Hasta
1998 la supervivencia temprana en los RN con TGA simple era de 44.4%.%* Esta cifra
estaba muy por debajo de lo reportado en la literatura, donde se informaba
supervivencia temprana entre 85y 97% y tardia hasta 98%.

Desde esa fecha hasta la actualidad, la atencién de estos pacientes ha mejorado
gracias a los avances en el cuidado neonatal asi como el mejoramiento en las técnicas
en cirugia cardiovascular, ademas de que se cuenta con mas personal especializado.
Por lo que el propésito del presente estudio fue evaluar los cambios en la supervivencia
de los pacientes con transposicion de grandes arterias y la morbilidad cardiaca que

presentan los que son sometidos a cirugia y que sobreviven.
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PREGUNTA DE INVESTIGACION:

1.

¢, Cual es la supervivencia en el primer afio de vida de los recién nacidos con
transposicion de grandes de arterias que ingresaron a la unidad de cuidados
intensivos neonatales del hospital de Pediatria del CMN SXXI, en los ultimos 5

afnos?

. ¢, Cudl es la morbilidad cardiaca mas frecuente en el primer afio de vida en los

recién nacidos con d-transposicién de grandes arterias sometidos a cirugia?
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HIPOTESIS

1. La supervivencia de los recién nacidos con d-TGA que ingresan a la UCIN del

Hospital de Pediatria del CMN SXXI es de 60% en el primer afio de vida.

2. La morbilidad cardiaca mas frecuente en el primer afio de vida en los RN con d-

TGA sometidos a correccion anatémica es la estenosis de la neo-pulmonar.
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OBJETIVOS

Generales
1. Identificar la supervivencia de los recién nacidos con d-TGA que ingresaron a la

UCIN del Hospital de Pediatria del CMN SXXI, durante un periodo de 5 afios.

2. ldentificar las co-morbilidades cardiacas en el primer afio de vida en los recién

nacidos con d-TGA que fueron sometidos a cirugia.
Especificos

1. Elaborar curvas de supervivencia.

2. Comparar algunas caracteristicas perinatales y algunas caracteristicas

relacionadas con la cardiopatia entre los pacientes vivos y los que fallecieron.

3. ldentificar las causas de muerte en aquellos pacientes con d-TGA que
fallecieron.
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MATERIAL Y METODOS

Lugar de realizacion.

Hospital de Pediatria del Centro Médico Nacional Siglo XXI del Instituto Mexicano
del Seguro Social. Este hospital cuenta con una unidad de cuidados intensivos
neonatales (UCIN) donde se brinda atencidon especializada a los recién nacidos con
cardiopatias congénitas, ademas se cuenta con los servicio de cardiologia pediatrica y
cirugia cardiovascular, para la atencion integral de los recién nacidos con cardiopatia
congénita. Los pacientes son referidos de los Hospitales generales de zona del sur del
Distrito Federal, de algunos estados de la Republica como Chiapas, Guerrero, Morelos,

Querétaro y Puebla, asi como de hospitales privados.

Disefo.

Descritivo, longitudinal, retrolectivo y comparativo.

Criterios de selecciéon de la muestra

I. Criterios de inclusion.

1. Recién nacidos con diagnostico de d-TGA confirmado por el servicio de
Cardiologia Pediatrica que ingresaron a la UCIN del Hospital de Pediatria
durante el periodo comprendido entre 2009 y 2013.

2. Pacientes con d-TGA sometidos a cirugia que se les llevé seguimiento a través

de la consulta externa del servicio de Cardiologia Pediatrica del mismo Hospital.
II. Criterios de exclusion.

1. Se excluyeron sélo aquellos recién nacidos en quienes no fue posible localizar el

expediente clinico.
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POBLACION DE ESTUDIO (TAMANO DE MUESTRA)

Se incluyeron los RN con diagnéstico corroborado de d-TGA que ingresaron a la
UCIN del hospital de Pediatria del CMN Siglo XXI en el periodo comprendido entre
2009 y 2013. El tipo de muestreo fue por conveniencia.
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VARIABLES

Variable Definicién operacional Escalade
medicion

Edad gestacional Se registré la edad en semanas, evaluada por Intervalo
el método de Ballard o Capurro, este dato se
registré a partir de la historia clinica.

Peso al nacer Peso registrado en gramos al momento del Intervalo
nacimiento. Se registré el dato consignado en
la historia clinica.

Sexo Se evalu6 de acuerdo a las caracteristicas de Nominal
los genitales externos y se clasificé en
femenino, masculino e indiferenciado.

Calificacién de Apgar Se registré la puntuacién otorgada al minuto y Ordinal
a los 5 minutos después del nacimiento. El
dato se recab0 de la historia clinica.

Datos clinicos principales Se registraron los principales signos 'y Nominal
sintomas presentados por el RN al inicio de su
padecimiento. El dato se registré a partir de la
historia clinica.

Edad de ingreso a la UCIN Se registr6 la edad en dias que tenia el Intervalo
paciente al ingresar a la UCIN del Hospital de
Pediatria CMN SXXI.

Edad del diagnéstico Se registr6 la edad en dias en que se Intervalo
establecio el diagndstico definitivo de d-TGA.

Tipo de d-TGA Se registré si se trataba de una d-TGA simple Nominal
(solo con CIA y conducto arterioso) o compleja
(con malformaciones cardiacas coexistentes
como CIV, hipoplasia del arco aértico, etc.).

CIA restrictiva Se consider6 CIA restrictiva cuando la Nominal
medicion por ecocardiograma fue menor de 3
mm 58

Malformaciones no cardiacas Se registré si el paciente presentaba alguna Nominal
malformacion no cardiaca. Ej. alteraciones
genéticas, malformacion anorectal,
malformacion del sistema nervioso central, etc.

Tratamiento pre-quirdrgico Se registrd el tratamiento que se utilizé antes Nominal
de ser intervenido quirGrgicamente. Ej.
Prostaglandinas, Rashkind, aminas, diurético.
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Variable

Definicién operacional

Escala de
medicién

Tratamiento quirdrgico

Se registrd si al paciente se le realizé cirugia y
en caso afirmativo se registré el tipo de cirugia
realizado. Ej. Jatene, fistula sistémico
pulmonar, cerclaje de la arteria pulmonar.

Nominal

Edad a la intervencion
quirargica.

En aquellos pacientes a quienes se realizé
cirugia, se registré la edad postnatal en dias en
que se realizo6 la intervencion quirdrgica.

Intervalo

Diferimiento quirargico

Es el tiempo transcurrido entre el momento de
realizar el diagnostico definitivo y la realizacién
de la cirugia. Se registré en dias.

Intervalo

Derivacion cardiopulmonar

Se registrd si la cirugia se realiz6 con bomba
de circulacion extracorporea

Nominal

Tiempo de bomba y de
pinzamiento aortico.

En aquellos en que para la cirugia se utilizé
derivacion cardiopulmonar se registré el tiempo
de duracién, en minutos. También se registré
el tiempo de pinzamiento aértico.

Intervalo

Sangrado

Se registr6 el sangrado en mililitros que se
registré durante la cirugia. El dato se recabé de
la nota de anestesia y/o de la nota
postquirdrgica.

Intervalo

Complicaciones transquirirgicas

Se registro si durante la cirugia se presentaron
complicaciones y el tipo de las mismas como
sangrado, paro cardiaco, fibrilacion ventricular,
etc.

Nominal

Cierre esternal diferido

Se registrd si el cierre esternal fue al término
de la cirugia o fue diferido.

Nominal

Tiempo de asistencia ventilatoria
mecénica

Se registré el tiempo total que el paciente
permaneci®6 con asistencia  ventilatoria
mecanica. Se registré en dias.

Intervalo

Complicaciones cardiacas
postquirdrgicas

En aquellos pacientes que fueron intervenidos
quirdrgicamente, se registr6 si durante la
hospitalizaciéon en UCIN presentaron alguna
complicacién cardiaca (Ej. paro cardiaco,
isquemia miocardica, falla cardiaca, etc.).

Nominal

Complicaciones no cardiacas

Se registré si durante la primera hospitalizacion
los pacientes presentaron complicaciones no
cardiacas como infecciones nosocomiales,

Nominal
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Variable

Definicién operacional

Escala de
medicién

enterocolitis necrosante, falla renal, etc.

Estancia hospitalaria total
(primera hospitalizacién).

Se registré la estancia hospitalaria total, desde
el ingreso a la UCIN hasta el egreso del
hospital.

Intervalo

SEGUIMIENTO en el primer afio de vida

Morbilidad cardiaca

Se registrd6 la morbilidad cardiaca que
presentaron los pacientes durante el
seguimiento que maximo fue hasta el afio de
edad en los pacientes que sobrevivieron a la
etapa neonatal. El dato se obtuvo de la nota de
consulta externa de cardiologia consignada en
el expediente clinico.

Nominal

Re-intervenciones quirdrgicas

Se registré si el paciente amerité alguna re-
intervencién quirdrgica relacionada con la TGA
durante el primer afio de vida.

Nominal

Motivo de la re-intervencion

Se registr6 el motivo que origind que el
paciente fuera re-intervenido quirdrgicamente.

Nominal

Supervivencia

Se registré si durante el seguimiento, que fue
maximo hasta el primer afio de vida, el
paciente estaba vivo o falleci6 en algun
momento en ese periodo de tiempo. En caso
de fallecimiento se registr6 la edad en que
ocurrié la defuncion.

Nominal e
intervalo.

Causa de muerte

En aquellos pacientes que fallecieron en el
seguimiento, se registrd la causa de la muerte.

Nominal.
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DESCRIPCION GENERAL DEL ESTUDIO

- El tesista elaboré una lista de los pacientes con diagnoéstico de d-TGA que
estuvieron hospitalizados en la UCIN durante el periodo de estudio. Esta lista se
realiz6 a partir del archivo con el que cuenta en servicio de cardiologia, de la
libreta de ingresos y egresos de la UCIN y de las hojas de programacion
quirargica, del Hospital de Pediatria del CMN SXXI.

- Se registré el nombre y nimero de seguridad social y posteriormente se acudio
al archivo clinico del hospital para la recoleccion de los datos, que se realiz6 en
una hoja disefiada especificamente para el estudio (Anexo 1).

- El seguimiento maximo fue de 1 afio.

- Una vez que se tuvieron los datos completos, se pasaron a una base de datos
electrénica.

- Al contar con la base de datos de procedié a realizar el analisis estadistico y
finalmente la redaccion de la tesis.

- Para la elaboracion de la base de datos y el analisis se us6 el programa

estadistico SPSS version 17.
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ANALISIS ESTADISTICO

Se utilizd estadistica descriptiva para la descripcion de los pacientes. Se
calcularon frecuencias y porcentajes asi como medidas de tendencia central y de
dispersion, se calcul6 mediana, intervalo debido a que la poblacion no siguié una
distribuciéon normal. En algunas variables se calcul6 rango intercuartilico.

Para la comparacion entre grupos, vivos y muertos, se us6 chi cuadrada de
Pearson para las variables cualitativas y U-Mann Whitney para las variables
cuantitativas.

Para el andlisis de supervivencia se uso el estadistico de Kaplan-Meier.

ASPECTOS ETICOS

El estudio se realiz6 dentro de las normas establecidas en el Reglamento de la
Ley General de Salud en Materia de Investigacion para la Salud en el titulo segundo,
capitulo 1, articulo 17, fraccién I, que la clasifica como investigacion sin riesgo.”® La
informacion se usO exclusivamente para el estudio, por lo que no requirid carta de
consentimiento informado.

El protocolo fue evaluado por el comité local de Investigacion en salud del
Hospital de Pediatria CMN SXXI, y fue aprobado con nimero de registro R-2014-3603-
22.

RECURSOS.
HUMANOS. Participaron en el estudio el tesista, ex-residente de cardiologia, el tutor de
tesis, pediatra neonatdloga adscrita al servicio de UCIN y un colaborador, cardidloga

pediatra adscrita al servicio de cardiologia pediatrica.

FISICOS. Se utilizaron los recursos fisicos con que cuenta el hospital para la atencion
integral de los pacientes con cardiopatia congénita.

FINANCIEROS. Los recursos financieros que se requirieron para la realizacion de este

estudio estuvieron a cargo de los propios investigadores.
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RESULTADOS

Durante el periodo comprendido entre los afios 2009 a 2013 ingresaron a la
UCIN 42 pacientes en quienes se establecidé el diagnéstico de d-transposicién de
grandes arterias (d-TGA).

Del total de pacientes, a 5 no se les realiz6 cirugia por haber fallecido antes del
procedimiento quirdrgico. Las caracteristicas de estos pacientes se describen en el
cuadro 1, y solo se consideraron para el analisis de la supervivencia total, del sexo y de
las malformaciones no cardiacas, el resto de los resultados se refieren a los que fueron
sometidos a cirugia, es decir a 37 pacientes. Para el analisis se formaron dos grupos,
los supervivientes (grupo 1, n=19) y los que fallecieron (grupo 2, n=18). El seguimiento
méaximo fue de 1 afio en la mayoria de los pacientes, solo en dos fue mayor de ese
tiempo.

En el cuadro 2 se describen las caracteristicas perinatales de los pacientes de
cada uno de los grupos. No hubo diferencia en la edad gestacional, peso al nacer,
calificacion de Apgar, edad al ingreso y edad al inicio de los sintomas. Se observé
mayor frecuencia de esta malformacién en el sexo masculino, 64.3% de todos los
pacientes que presentaron este defecto fueron varones. Para el analisis de la edad al
momento de la cirugia se formaron dos subgrupos, con CIV y sin CIV; no hubo
diferencia en ambos grupos. Con respecto al peso al nacer, solo uno de los pacientes
del grupo de fallecidos tuvo peso <2000 g, el resto de los pacientes tuvo peso > 2100 g.

Todos los pacientes tuvieron mas de un dato clinico, el principal fue cianosis, le
siguieron la dificultad respiratoria y fatiga a la alimentacién (cuadro 3).

El 14.3% (n=6/42) de todos los niflos con d-TGA tuvieron otras malformaciones
de tipo no cardiaco. Tres de los pacientes que fallecieron, incluyendo los que no se
operaron, tuvieron malformaciones mayores como delecion del cromosoma 22911,
hipoplasia renal y disostosis espondilocostal. Las malformaciones en los supervivientes
fueron Delecion del cromosoma 22q11, dismorfias faciales e hipospadias.

En 36.8% de los nifios del grupo 1 y 66.7% de los del grupo 2, la d-TGA fue
compleja. La principal malformacién cardiaca asociada fue la comunicacion

interventricular en ambos grupos. El 15.8% de los vivos y 22.2% de los que fallecieron
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tuvieron CIA restrictiva, aunque esta diferencia no fue estadisticamente significativa
(cuadro 4).

La frecuencia de uso de prostaglandinas fue baja en los nifios de ambos grupos,
se usaron en 31.6% de los del grupo de supervivientes y en 16.7% de los que
fallecieron; y solo se usaron en los afios del 2009 al 2011. Se realiz6 atrioseptostomia
tipo Rashkind en 15.8% de los niflos supervivientes y solo en uno de los fallecidos. El
manejo médico pre-quirdrgico que se administro a los nifios de ambos grupos fue con
diuréticos, principalmente furosemide y diversos inotrépicos, los mas comunes fueron
dobutamina y levosimendan. En 3 pacientes fallecidos no se administré ningun
tratamiento antes de la cirugia (cuadro 5).

En 84.2% de los nifios vivos y 100% de los que murieron se realiz6 cirugia de
Jatene de primera intencién; en 3 de los supervivientes la primera cirugia fue derivacion
cavo-pulmonar, plastia de aorta mas cerclaje de la pulmonar, o fistula sistémico
pulmonar, respectivamente; en dos de ellos la d-TGA era compleja.

Al paciente que en la etapa neonatal, se le realiz6 plastia adrtica y cerclaje de la
arteria pulmonar, al afio de edad se le realiz6 Jatene, muri6 a la edad de 23 meses por
falla cardiaca refractaria al tratamiento médico. Al paciente que a los 25 dias de vida se
le realizé fistula sistémico pulmonar, a los 4 meses se le realiz6 Jatene; y al paciente
gue a los 6 dias de edad se le realiz6 derivacién cavopulmonar, estaba vivo al afio de
edad y sin complicaciones. En un paciente que se realiz6 el diagndéstico en el primer dia
de vida, se mantuvo en vigilancia por 13 dias en UCIN y hospitalizacién, se egresé a su
domicilio, se programo para cirugia a los 57 dias de vida, se realizé cirugia tipo Jatene y
fallecié a su ingreso a la terapia intensiva pediatrica.

Con respecto a la anatomia de las coronarias, en 50% de los nifios fallecidos y
en 36.9% de los supervivientes, no se refirid este dato en el expediente. En 42.1% de
los supervivientes y en 27.8% de los fallecidos, se refirio la anatomia coronaria como
patrén normal o de buen calibre.

En el cuadro 6 pueden observarse algunas caracteristicas de la cirugia en cada
uno de los grupos, como uso de bomba de circulacion extracorporea, cierre diferido del
esternon y pinzamiento aértico. No hubo diferencias entre ninguno de estos factores,

con excepcion del tiempo de cierre diferido del esternon, en los del grupo 2 fue menor,
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pero esto se debe a que los pacientes que fallecieron en el quir6fano o murieron en las
primeras horas postquirargicas se considerdé como 0 dias de diferimiento del cierre del
esternon.

En 50% de los nifios que fallecieron y en 36.8% de los supervivientes, se
presentaron complicaciones transquirdrgicas, las mas frecuentes fueron fibrilacién
ventricular y paro cardiaco al salir de bomba. Con respecto a las complicaciones
cardiacas postquirargicas se presentaron en 36.8% de los vivos y en 38.9% de los
fallecidos, aunque la diferencia no fue estadisticamente significativa. El tipo de
complicaciones puede verse en el cuadro 7.

También se observaron otras complicaciones de tipo no cardiaco, mas
frecuentes en los nifios del grupo 1, 78.9% y 27.8% en los vivos y muertos
respectivamente, con una diferencia estadisticamente significativa (0.006). Las mas
frecuentes fueron infeccion nosocomial y falla renal aguda en ambos grupos (cuadro 8).

Con respecto la morbilidad cardiaca en el primer afio de vida posterior a la etapa
neonatal, la frecuencia fue de 63.1% en los nifios que sobrevivieron. Las principales
fueron estenosis de la neo-pulmonar, insuficiencia leve de la neo-aorta y falla cardiaca.
Cinco pacientes ameritaron alguna re-intervencién quirargica durante el primer afio,
principalmente por estenosis de la neo-pulmonar y estenosis valvular mitral. A dos
pacientes que en la etapa neonatal no se les realiz6 cambio arterial en la primera
cirugia, en el transcurso del primer afio se les realizd cirugia de Jatene, (cuadro 9).

A un paciente con re-estenosis de la neo-pulmonar, se le realizd plastia de la
neo-pulmonar a los 7 meses y a los 15 meses se le realiz6 nuevamente plastia de la
arteria.

Las principales causas de muerte en los 18 pacientes fallecidos fueron de tipo
cardiaco como choque cardiogénico, falla ventricular, infarto agudo al miocardio y falla
renal, (cuadro 10).

De los 18 nifios que fallecieron, 55.5 % murieron en quir6fano o durante su
traslado a la unidad de cuidados intensivos (5 en el quiréfano y 5 llegaron en paro
cardiaco a la UCIN), los restantes murieron durante su estancia en la UCIN o en la

terapia intensiva pediatrica.
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En la gréfica 1 se muestra la supervivencia del grupo total de pacientes con TGA,
donde puede observarse que la curva disminuye de manera importante en la etapa
neonatal, es decir, en el primer mes de vida, con una supervivencia de 57.1% a los 25
dias y de 52% al mes. La supervivencia total en el primer afio fue de 45.2%, con la
dltima defuncion a los 3 meses.

En la grafica 2 se muestra la supervivencia de los nifios con d-TGA que fueron
operados, observando una supervivencia de 56.8% en el primer mes de vida, y
supervivencia total de 51.4%, con la dltima defuncion a los 2 meses.

En la grafica 3 se puede observar la supervivencia de los nifios con TGD simple
y compleja. La supervivencia de los nifios con d-TGA simple fue mayor, de 66.7% con
el ultimo fallecimiento a los 25 dias de edad, y en los nifios con d-TGA compleja la

supervivencia fue de 36.8%, el ultimo fallecimiento fue a los 2 meses de edad, (p=0.09).
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DISCUSION

Los resultados de este estudio muestran que la d-TGA es una malformacion
cardiaca que tiene un claro predominio en el sexo masculino, similar a lo reportado. En
la literatura se refiere de 60 -70% en el sexo masculino y en este analisis se encontro
de 64.3%. *

La asociacion de la d-TGA con otras malformaciones no cardiacas es baja, se
reporta de aproximadamente 10%.° En los pacientes estudiados se present6 en 14.3%
de los casos, y fue la misma proporcién de malformaciones mayores y menores.

No se observaron diferencias significativas en variables perinatales como el peso
al nacer, la edad gestacional, la calificaciébn de Apgar, la edad del ingreso a la UCIN, ni
en la edad en que se realiz6 el diagnostico entre los pacientes que sobrevivieron y los
que fallecieron.

La mediana de la edad de la cirugia en los nifios sin CIV fue de 8 dias, similar a
lo reportado en Espafia por Garcia y cols.,>* de 9 dias, Lo ideal es que en los RN sin
CIV la cirugia se realice en la primera semana de vida, para que en el momento de la
intervencion existan mayores presiones en el ventriculo izquierdo y asi disminuir el
riesgo de falla ventricular en el postoperatorio. La mediana de la edad de la cirugia en
los nifios con CIV fue 20 dias, en el estudio de Garcia y cols., se reportan 6 semanas.
Algunos autores consideran, que en los RN con CIV lo ideal seria realizar la cirugia en
la tercera semana de vida, para evitar el desarrollo de hipertension pulmonar
irreversible que puede ocurrir en edades posteriores.>* Aungue en general se considera
gue la correccion anatomica electiva debe realizarse desde el primer dia hasta las
primeras 2 semanas de vida y para las TGA con defecto septal ventricular, la reparacion
usualmente se recomienda entre los 2 y 3 meses.*

Actualmente en el hospital del estudio, la correccidon anatémica es la cirugia de
primera eleccion en los nifios con d-TGA. En los pacientes analizados solo a tres no se
les realiz6 de primera intencion este tipo de cirugia y se realizaron otras cirugias
paliativas como fistula sistémico pulmonar o cerclaje de la arteria pulmonar que también
esta descrito en la literatura, cuando las condiciones anatémicas no permiten el cambio
arterial de manera inicial, pero en el transcurso del primer afo, a dos de ellos se les

realizo la correccién anatomica.
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En la literatura internacional e incluso en un reporte nacional se mencionan
buenos resultados con la cirugia de Jatene, con supervivencias hasta de 100% a corto
plazo y hasta de 98% a largo plazo.?*>% 32 La mortalidad hospitalaria en la transposicion
simple se reporta en cerca de 5% y en la compleja de 5 a 10%. °*%? De acuerdo a la
escala RACHS-1 la mortalidad esperada en la cirugia de Jatene es de solo 8.5%.°%

Sin embargo, en los pacientes analizados no se observaron resultados tan
alentadores, ya que la supervivencia en los pacientes quirurgicos fue de 56.8% en el
periodo neonatal y de solo 51.4% en el primer afio de vida, muy por debajo de los
reportes internacionales en paises desarrollados, y también de lo reportado en México.
En el Instituto Nacional de cardiologia, se refiere que en la actualidad la mortalidad total
es de 20%; en los 90s cuando iniciaba su experiencia con este tipo de cirugia su
mortalidad era de 52%.%* Esta pobre supervivencia solo se compara con lo reportado
por Gonzélez y cols.*! en el Hospital Infantil de Sonora, que refieren una mortalidad de
78% en 7 pacientes operados, pero también mencionan que, hasta el 2005, su
experiencia quirargica es limitada.

En un estudio realizado en Rusia por Nevazhay y cols.?® en el afio 2012, reportan
8 recién nacidos con TGA con alteraciones acido base severas que fueron sometidos a
cirugia correctiva en las primeras 24 horas de vida, a todos se les administro
prostaglandina E1 y a ninguno se le realiz6 Rashkind, la mortalidad fue de 0% tanto
dentro del hospital como a su egreso, con un seguimiento entre 5 y 28 meses
posteriores a la cirugia.

Con el uso de prostaglandinas se persigue la apertura del conducto arterioso, lo
gue permitird una mejor mezcla a nivel auricular, al tiempo que mantiene una presion
ventricular izquierda elevada, preservando al ventriculo izquierdo para su futura funcién
sistémica tras la correccién anatémica.'%**

Sin embargo, aunque la mezcla intercirculatoria mejora, la accion de las
prostaglandinas frecuentemente es modesta e insuficiente para lograr una oxigenacion
satisfactoria de la sangre del circuito sistémico. Por esto la atrioseptostomia atrial con
balén, también conocida como maniobra de Rashkind, tiene un papel importante en el
manejo pre-operatorio de estos RN.*® De tal manera que las acciones conjugadas de

las prostaglandinas y la maniobra de Rashkind mejoran notablemente las condiciones
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clinicas y esto permite mantener la estabilidad del paciente mientras se realiza la
cirugfa.®

En los pacientes estudiados, solo en 23.8% (n= 10/42), incluyendo uno que no se
opero, se usaron prostaglandinas y unicamente fue en los afios 2009 al 2011, debido a
gue este medicamento no se encuentra dentro del cuadro basico de la institucion, y a
partir de la fecha mencionada ha sido imposible conciliar para su compra. El Rashkind
solo se realiz6 en 15.8% de los supervivientes y en 5.5% de los que fallecieron. Esto es
un problema serio en el manejo de estos RN, debido a que algunos pacientes ingresan
en fin de semana o en los turnos en los que no se cuenta con el equipo necesario para
realizar la cirugia, por lo que estos pacientes se beneficiarian con el uso de
prostaglandinas y Rashkind para su estabilizacion y asi lograr que entraran en mejores
condiciones a cirugia.

En estudios como el de Nevazhay® se ha demostrado que con el uso de
prostaglandinas y cirugia temprana se pueden tener excelentes resultados quirlrgicos.

En el periodo de 1994 a 1998, se reportd en el mismo hospital del estudio actual,
una supervivencia de los RN con d-TGA simple con correccion anatdmica de 44.4%, lo
cual quiere decir que en 15 afios la supervivencia en el periodo neonatal en los nifios
con d-TGA simple se ha incrementado en 22.3%, aun por debajo de lo esperado.

De los 18 pacientes que fallecieron, en 5 casos la muerte ocurrié en el quiréfano
y 5 nifios ingresaron a UCIN en asistolia, en ellos probablemente el deceso ocurrié
durante el traslado del quiréfano a la sala de cuidados intensivos. Esto es similar a lo
reportado en Espafia, con 3 casos de muerte en quir6fano, y 6 casos en las primeras 12
horas del postoperatorio.? Las causas de muerte también son similares a las
reportadas por estos autores.

Algunos autores como Sarris y cols. 23 refieren mayor mortalidad en los nifios con
CIV y consideran que puede ser debida a una mayor complejidad en la técnica
quirargica y el posible desarrollo de enfermedad vascular pulmonar. En los nifios
analizados en este estudio no se observé mayor mortalidad en los que tuvieron CIV. La
supervivencia fue ligeramente mayor en los niflos con d-TGA simple comparados con
los que tuvieron d-TGA compleja, sin embargo, la diferencia no fue estadisticamente

significativa (Log Rank=0.09).
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Aunque la correccibn anatomica se considera curativa, algunos autores
cuestionan si realmente lo es, ya que quedan ciertas lesiones residuales, que en
ocasiones ameritan nueva intervencién quirdrgica.

La estenosis pulmonar supravalvular, es la complicacion mas comdn a mediano y
largo plazo después de la correccion anatémica, algunos autores la reportan hasta en el
55% de los pacientes. Las causas se han relacionado con la técnica quirargica como la
maniobra de LeCompte que lleva la arteria pulmonar por delante de la aorta y puede
distorsionarla o por sutura estrecha.> ** A pesar de los avances en la técnica de
reconstruccién y el uso de pericardio autélogo para reconstruir las arterias pulmonares,
aun representa cerca de la mitad de todas las indicaciones para re-intervencion
después de la cirugia de Jatene independientemente del material usado para la
reconstruccién. %43 %8

En los nifios del estudio, la morbilidad cardiaca postquirtrgica se presenté en 12
de los 19 supervivientes (63.1%), que es una frecuencia mucho mayor a lo reportado.
La lesion residual mas frecuente fue estenosis de la neo-pulmonar, que en dos casos
fue severa y ameritd re-intervencion quirdrgica. Se presentaron otras lesiones
residuales como insuficiencia neo-adrtica, insuficiencia tricuspidea, e insuficiencia neo-
pulmonar, que fueron leves y no ameritaron cirugia En tres pacientes las lesiones
residuales causaron disfuncion miocardica.

Aungue se analizaron algunas variables que pudieran influir en el desenlace de
estos pacientes como peso al nacer, edad gestacional, edad al momento de la cirugia,
tiempo de diferimiento de la cirugia, malformaciones cardiacas asociadas, tiempo de
circulacién extracorpoOrea, tiempo de pinzamiento adrtico. Ninguno tuvo diferencia
estadisticamente significativa entre los nifios que sobrevivieron y los que fallecieron, sin
embargo el disefio del estudio no fue para identificar factores de riesgo, por lo que dada
la baja supervivencia que tienen estos pacientes, es importante contar con un mayor
tamafio de muestra para identificar algunos de los factores que influyen en una
mortalidad tan alta.

También es importante que se tengan en cuenta estos resultados para que en el

futuro se revisen los protocolos de manejo preoperatorio, de manejo quirdrgico y
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anestésico asi como del manejo médico postquirargico, basados en los que se usan en
los centros en los que se obtienen los mejores resultados.

Asimismo se recomienda que se haga una adecuad evaluacion de las arterias
coronarias y se consigne este dato en el expediente clinico de preferencia de acuerdo a
alguna clasificacion como la de Yacoub para poder analizar si este factor influye en el

desenlace de estos pacientes.
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CONCLUSIONES
1) La supervivencia en el periodo neonatal y durante el primer afio de edad en los
pacientes con d-TGA que son operados es baja, y solo ha tenido un leve

incremento respecto a lo reportado hace 15 afios.

2) El 55% de los fallecimientos fueron en quiréfano o en el traslado del quirdéfano a

la unidad de cuidados intensivos.

3) La morbilidad cardiaca postquirtgica es mayor a la reportada en la literatura.

4) La principal lesion residual postquirdrgica fue la estenosis de la neo-pulmonar,

similar a lo reportado.
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CUADRO 1.
Caracteristicas de los pacientes con TGA que no fueron operados.

No. | Sexo EG PN Tipo TGA Tamafio Tamafio Edad Edad | Rashkind | Edad Causa de

Pac (9) CIA PCA ingreso | Dx. muerte | muerte

1 Fem 35 2000 | simple 2.5mm 2.4mm 13 dias | 13 No 17 dias | Choque

dias séptico
(neumonia
x E. coli).
2 Fem 37 3250 | simple 7-10mm 7 mm 86 Si (En 87 Fibrilacion
CMN la ventricular
Raza)

3 Masc | 30 1140 | Compleja 3.6 mm 3 mm 1 1 No 3 Choque
(ClvV+estenosis cardiogéni
pulmonar co
severa)

4 Masc | 33 1325 | Compleja (CIV 2.8 mm 2 1 1 No 44 Choque
subpulmonar) séptico

5 Masc | 40 3500 | simple 3.2mm 4 2 2 Si 2 Fibrilacion

ventricular

* El paciente No.1 era gemelo, con otras malformaciones congénitas compatibles con delecién 22q11.

* Solo el paciente No. 2 recibi6 prostaglandinas.

* Al paciente No. 4 primero se le diagnosticé con PCA y se realizé ligadura quirlrgica a los 15 dias, presenté mala evolucion, y 5

dias después se diagnostico TGA. Presentaba otras malformaciones, probablemente disostosis espondilocostal.

* El paciente No. 5 falleci6 en sala de hemodinamia al realizar el Rashkind.

EG. Edad gestacional, PN: peso nacer.
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Cuadro 2
Caracteristicas demogréficas de los nifios con d-transposicion de grandes arterias.
(n=37)
Variables Vivos Muertos
(n=19) (n=18)
Md Intervalo Md Intervalo p*

Edad gestacional (semanas) 39 34 -40 38 34 -40 0.56
Peso al nacer (gramos) 3100 2950 —3200** | 2840 2472 —3462** | 0.15
Apgar minuto 1 8 5-9 8 5-9 0.90
Apgar minuto 5 9 8-10 9 8-9 0.20
Edad al ingreso 9 3 —19* 4.5 1-14.5* 0.18
Edad del diagnostico (dias) 5 1-51 3 1-29 0.11
Edad al momento quirdrgico (dias) 13 4 -57 11 3-57 0.60

Sin CIV 8 4-25 8 3-25 0.88

Con CIV 20 13-57 20 7-57 0.87
Diferimiento quirargico (dias) 5 2 — 5** 3 2 -13* 0.95

n % n % p’

Sexo 0.82
Masculino 12 63.2 12 66.7
Femenino 7 36.8 6 33.3

* U de Mann Whitney.

TChi cuadrada de Pearson.

** Rango intercuartilico.
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Cuadro 3.
Datos clinicos
(n=37)
Vivos Muertos
(n=19) (n=18)
Frecuencia % Frecuencia % p’
Sintomas
Cianosis 17 89.4 16 88.8 1
Dificultad respiratoria 6 31.57 9 50 0.26
Fatiga a la alimentacion 4 21 1 5.5 0.33
Diaforesis 3 15.7 1 5.5 0.33
Soplo 2 10.5 5 27.7 0.23
Llanto débil 1 5.26 1 5.5 1
Precordio hiperdindmico 1 5.26 - - 1
Desaturacion - - 2 11.1 0.22
Oliguria - - 1 5.5 0.48
Edad de inicio de los sintomas (dias) 1* (1-9) 1* (1-28) 0.64°

* Mediana **intervalo

" Chi cuadrada de Pearson

Q U- Mann Whitney
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Cuadro 4.
Malformaciones cardiacas asociadas.
Variables Vivos Muertos
(n=19) (n=18)
n % n % p’

Tipo de d-TGA 0.07
Simple 12 63.2 6 33.3
Compleja 7 36.8 12 66.7
Malformaciones cardiacas asociadas
Comunicacion interventricular 4 21.1 7 38.9 0.24
Hipoplasia leve del istmo aortico - - 2 11.1
Drenaje andmalo de venas pulmonares - - 1 5.6
Hipoplasia del arco aértico - - 1 5.6
Estenosis valvular pulmonar - - 1 5.6
Doble via de salida del VD + CIV 1 5.3 - -
CIV+ hipoplasia tricuspidea 1 5.3 - -
CIV + coartacion de aorta 1 5.3 - -
Tamarfio de la CIA 5 (2-8)** 4* (2-8)** | 0.18“
Tamarfio del conducto 3.2 1.5-4.8 1.7-5.8 | 0.83“
CIA restrictiva (< 3 mm) 3 15.8 22.2 0.67

*Mediana ** (intervalo)
1 Chi cuadrada de Pearson.

Q U- Mann Whitney
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Cuadro 5.
Tratamiento prequirdrgico
(n=37)
Variables Vivos Muertos
(n=19) (n=18)
n % n % p**
Atrioseptostomia (Rashkind) 3 15.8 1 5.5 0.60
Medicamentos
Prostaglandina E1 6 31.6 3 16.7 0.44
Tiempo de uso de prostaglandina El(dias) 2.5% (1- 8) 1* (1-2) | 0.23“
Diurético 14 73.6 12 66.6 0.64
Furosemide 11 57.8 12 66.6 0.58
Espironolactona 3 15.7 0 0 0.22
Dobutamina 5 26.3 5 27.7 1
Levosimendan 5 26.3 3 16.6 0.69
Adrenalina 2 10.5 0 0 0.48
Digoxina 2 10.5 0 0 0.48
Milrinona 1 5.2 3 16.6 0.33
Ningun tratamiento 0 - 3 16.6 0.10

* Mediana (intervalo) Q U-Mann Whitney

** Chi cuadrada de Pearson

NOTA: Siete nifios del grupo de muertos recibieron solo un medicamento, el resto y todos los del grupo de vivos

recibieron mas de uno.
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Cuadro 6.
Caracteristicas de la primera cirugia en 37 nifios con d-TGA.
Tipo de cirugia Vivos Muertos
(n=19) (n=18) ]
N % n % p
Jatene 15 78.9 18 100 0.10
Jatene + cierre de CIV 1 5.3 - -
Derivacién cavopulmonar 1 5.3 - -
Plastia de aorta + cerclaje de AP 1 5.3 - -
Fistula sistémico pulmonar 1 5.3 - -
Tipo de anatomia coronaria*
No se refiere 7 36.9 9 50
Patréon normal 5 26.3 4 22.2
De buen calibre 3 15.8 1 5.6
Hipopléasicas 2 10.5 1 5.6
3 ostium coronarios 1 5.3 - -
2 ostium coronarios 1 5.3 - -
1 solo ostium coronario - - 2 11.1
Coronaria izq. dominante, derecha - - 1 5.6
mindscula
Bomba de circulacion extracorporea
Si 17 89.5 18 100 0.15
No 2 10.5
Cierre diferido del esternon 0.96
Si 17 89.5 17 94.4
No 2 10.5 1 5.6
Md Intervalo | Md | Intervalo p
Tiempo de bomba (minutos) 168 125 - 247 172  134- 258 0.92
Tiempo de pinzamiento aortico (min) 101 83 -138 103 30- 148 0.66
Sangrado (ml) 100 45- 600 55 10 — 455 0.25
Tiempo de esternotomia abierta (dias) 3 1-9 0 0-2 0.0001

*Chi cuadrada de Pearson

T U-Mann Whitney.
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Cuadro 7.
Complicaciones cardiacas
Variables Vivos Muertos
(n=19) (n=18)
n % n % p’

Transquirargicas (si) 7 36.8 9 50 0.42
Tipo de complicaciones transquirargicas
Fibrilacion ventricular 3 15.7 5 27.7
Paro cardiaco al salir de bomba 2 10.5 4 22.2
Sangrado de la neoaorta 1 5.2 0 0
Alteraciones metabdlicas* 1 5.2 0 0
Inestabilidad hemodinamica (bradicardia, 1 5.2 2 11.1
hipotension)
Sangrado masivo (600 ml) 1 5.2
Hipoxemia grave 0 0 1 5.5
Acidosis metabdlica grave 0 0 1 5.5
Salida accidental del CVC auricular y sangrado 0 0 1 5.5
Complicaciones cardiacas postquirurgicas (sf) 7 36.8 7 38.9 0.60
Paro cardiaco 0 0 3 16.6
Bajo gasto cardiaco 0 0 2 11.1
Sangrado de esternotomia (>100 ml) 0 0 2 11-1
Paro cardiaco en el traslado a UCIN. 0 0 1 55
Extrasistoles ventriculares 1 5.2 0 0
Sangrado de anastomosis coronario-neoaorta 1 5.2 0 0
Hemopericardio 1 5.2 0 0
Taponamiento cardiaco 1 5.2 0 0
Isquemia miocérdica 1 5.2 0 0
Falla cardiaca 1 5.2 0 0
HAP moderada 1 5.2 0 0
Sangrado al retiro del CVC (30 ml) 1 5.2 0 0
Trombo en vena cava superior 1 5.2 0 0

tChi-cuadrada de Pearson

*Hipocalcemia, hipokalemia, acidosis metabdlica.

46 Herndndez/Garcia/Estrada



Supervivencia en RN con d-TGA

Cuadro 8.
Complicaciones no cardiacas postquirdrgicas
Variables Vivos Muertos
(n=19) (n=18)
n % n % p’

Complicaciones no cardiacas (si) 15 78.9 5 27.8 | 0.006
Infeccidbn nosocomial 10 52.6 2 111
Falla renal aguda 4 21 3 11.1
Atelectasia 3 15.7 0 0
Crisis convulsivas 3 15.7 0 0
Neumotdrax 1 52 1 55
Enterocolitis necrosante Il b 1 52 0 0
Sindrome colestasico 1 52 0 0

tChi-cuadrada de Pearson

NOTA. Algunos pacientes tuvieron mas de una complicacién
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Cuadro 9.

Morbilidad cardiaca en el primer afio de edad en 19 nifios supervivientes portadores de

d-TGA operados.

n %
Morbilidad cardiaca 12 63.1
Estenosis de la neo-pulmonar 6 26.3
Falla cardiaca 3 15.7
Insuficiencia aortica leve 2 10.5
Insuficiencia tricuspidea severa 1 5.2
Estenosis valvular mitral severa 1 5.2
Doble lesién pulmonar (leve-moderada), predominio de 1 5.2
estenosis
Estenosis leve de la neo-pulmonar y de la neo aorta 1 5.2
Insuficiencia neopulmonar leve 1 5.2
Hipertension arterial pulmonar 1 5.2
Reintervencién quirurgica 5 26.3
Motivo de la re-intervencion
Estenosis de la neopulmonar 2 5.4
Estenosis valvular mitral 1 2.7
Cianosis y diaforesis 1 2.7
Falla cardiaca 1 2.7
Cirugia realizada en la re-intervencién
Jatene 2 10.5
Plastia de la neo-pulmonar 10.5
Reseccion de membrana supramitral + comisurectomia 1 5.2

parcial.

NOTA: Algunos pacientes tuvieron mas de un tipo de morbilidad cardiaca.
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Supervivencia en RN con d-TGA

Cuadro 10
Causa de muerte
(n=18)
Frecuencia Porcentaje
Choque cardiogénico 10 55.6
Falla biventricular 3 16.7
Falla ventricular izquierda 2 11.1
Choque cardiogénico + hemorragia pulmonar 1 5.6
Chogque cardiogénico + IRA 1 5.6
Chogque cardiogénico + IRA + infarto al miocardio 1 5.6

IRA: insuficiencia renal aguda.
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Grafica 1. Supervivencia del grupo total de RN con d-TGA, incluyendo los que no se
operaron.

50 Herndndez/Garcia/Estrada



Supervivencia en RN con d-TGA

1.04 | ™1 Funcién
de supervivencia
+ Censados
& 0.84
)
c
(]
2
c
]
2 0.64
7
Q -+ +
°
E
o 0.4
S
©
o!
e
o
0.2
0.04

—
—
-
-
-
—
—
—
-

| I
o 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10 11 12

Edad (meses)

Grafica 2. Supervivencia de los 37 RN con d-TGA que fueron sometidos a cirugia.
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Grafica 3. Supervivencia de los recién nacidos con d-TGA que fueron operados de
acuerdo a la complejidad del defecto. La probabilidad de supervivencia fue
discretamente mayor en la d-TGA simple, pero sin significancia estadistica.
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Supervivencia en RN con d-TGA

ANEXO 1
Hoja de recoleccién de datos Folio

Supervivencia en el primer afio de vida en nifios con d-TGA.

Nombre: NSS

Sexo 0) Masc 1)Fem Fecha de ingreso

Fecha de nacimiento (dia/mes/afio)
Edad gestacional (semanas) Peso al nacimiento (gramos)
Calificacion de Apgar Edad al ingreso a UCIN (dias)

DATOS PREQUIRURGICOS

Edad de inicio de los datos clinicos (dias) Principales datos clinicos

Edad del diagnéstico definitivo (dias)
Tipo de TGA 1) TGA simple 2) TGA compleja Tamairio de la CIA Tamarfo PCA

Malformaciones cardiacas asociadas

Malformaciones no cardiacas 0) No 1) Si
Tipo de malformaciones

Tratamiento pre-quirargico

Se administré prostaglandina E1 ~ 0) No 1) Si
Rashkind 0) No 1) Si Edad del Rashkind (dias)

DATOS TRANSQUIRURGICOS

Edad al momento de la cirugia (dias) Peso a la cirugia ()

Cirugia realizada

Se uso bomba de circulacion extracorpérea (derivacion cardiopulmonar : 0) No. 1) Si
Tiempo de bomba (minutos) Tiempo de pinzamiento adrtico (minutos)
Sangrado (en mililitros)

Complicaciones durante la cirugia: 0) No 1) Si
Tipo de complicaciones

Anatomia de las coronarias
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DATOS POSTQUIRURGICOS
Esternotomia abierta postquirargica: 0) No 1) Si Duracion (dias)
Complicaciones cardiacas 0) No____ 1) Si

Tipo de complicaciones

Complicaciones no cardiacas: 0) No 1) Si Tipo
Infeccion nosocomial 0) No 1) Si
Tipo de IN

Microorganismo aislado
Tiempo total de AVM (dias)

Estancia hospitalaria total (dias) Fecha de egreso:

SEGUIMIENTO EN EL PRIMER ANO DE VIDA

Re-intervencioén quirdrgica 0) No 1) Si Motivo de la re-intervencion

Tipo de cirugia

Edad de la re-intervencién (meses)

Morbilidad cardiaca en el primer afio de vida 0) No 1) Si
Tipo de morbilidad

Otras complicaciones en el primer afio de vida 0) No 1) Si
Tipo de complicaciones

Condicion en el primer afio 0) Vivo 1) Muerto
Edad de la defuncion (meses)

Causa de muerte:
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Coordinacion de Investigacién en Salud

Dictamen de Autorizado

Comité Local de Investigacion y Etica en Investigacion en Salud 3603
HOSPITAL DE PEDIATRIA, CENTRO MEDICO NACIONAL SIGLO XXI, D.F. SUR

FECHA 24/04/2014

MTRA. HELADIA JOSEFA GARCiA ---

PRESENTE

Tengo el agrado de notificarle, que el protocolo de investigacion con titulo:

Supervivencia y morbilidad cardiaca en el primer afio de vida en recién nacidos con d-
transposicion de grandes arterias operados de switch arterial, en un periodo de 5 afios.

que sometid a consideracién de este Comité Local de Investigacion y Etica en Investigacién en
Salud, de acuerdo con las recomendaciones de sus integrantes y de los revisores, cumple con la
calidad metodoldgica y los requerimientos de Etica y de investigacion, por lo que el dictamen es
A UTORIZA D O,conelnumero de registro institucional:

NUam. de Registro
R-2014-3603-22

ATENTAMENTE

Presidente del Comité Local de Investigadion y Etica en Investigacion en Salud No. 3603

IMSS

SEGURITIAD Y SOLIDARIDAD SOCIAL

http://sirelcis.imss.gob.mx/pi_dictamen_clis.php?idProyecto=2014-1988&idCli=3603&m... 24/04/2014
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