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RESUMEN

Fundamento. Para realizar una derivacion cavopulmonar bilateral (DCPB) o total
(DCPT) por vez primera, es requisito indispensable descartar la presencia de
enfermedad vascular pulmonar (EVP) que normalmente se estima con el indice de
resistencia vascular pulmonar (IRVP), hecho que no es facil de obtener en
corazones con fisiologia univentricular porque requiere calcular el gasto cardiaco
pulmonar que puede provenir de diferentes vias. Para soslayar este obstaculo,
empiricamente se ha considerado como subrogado de EVP una presion media de
la arteria pulmonar (PMAP) elevada (215 mmHg) aunque no se ha demostrado su
utilidad en el INC. Ahora bien, existen otras formas de estimar la EVP, una de ellas
es el gradiente diastdlico pulmonar (GDP) empleado en los corazones
biventriculares con hipertensién pulmonar (HP) asociados a una patologia del lado
izquierdo, pero se desconoce si tiene el mismo beneficio en corazones
univentriculares. Otro subrogado de EVP son los cocientes de presion (sistolica
pulmonar/sistdlica sistémica: PSAP/TAS; media pulmonar/media sistémica:
PMAP/TAM) utilizados en recién nacidos o lactantes menores, pero no analizados
en fisiologia univentricular. Si alguno de los parametros mencionados se asocia con
un desenlace desfavorable, podria ser considerado un sustituto de EVP en estos
enfermos y convertirse en un parametro prequirurgico indispensable de evaluar.

Objetivos primarios. Conocer la PMAP, el GDP y los cocientes de presiones en un
grupo de niflos sometidos a una DCPB o DCPT por primera vez. Evaluar cual de los
subrogados de EVP se asocian con un desenlace desfavorable ajustado por
confusores. Objetivos secundarios. Analizar la existencia de correlacion entre los
subrogados vs el tiempo de permanencia de las sondas, ventilacibon mecanica,
estancia en UTI u hospitalaria.

Material y métodos. Cohorte historica. Se incluyeron todos los nifios operados de
una DCPB o DCPT por primera vez del 1ro de enero de 2007 al 31 de diciembre del
2021; se excluyeron los pacientes con FSP o bandaje previo a la derivacion.
Desenlace desfavorable se defini6 como una variable compuesta (muerte, RCP,
desmantelamiento, necesidad de PRISMA, crisis convulsivas o EVC). Las
comparaciones de variables numeéricas entre grupos se realizaran con una prueba
de T para muestras independientes o una U de Mann-Whitney segun la distribucion;
las categoricas con ji-cuadrada de Pearson o prueba exacta de Fisher. Una
regresion logistica uni y multivariada nos permitio evaluar si la PMAP, el GDP o los
cocientes de presion se asociaron con un desenlace desfavorable ajustado por
confusores. Para determinar el mejor punto de corte del GDP o los cocientes se
utilizé el indice de Youden a través de una curva ROC. A su vez, para evaluar la
capacidad de calibracion y discriminacion del modelo logistico y los posible
confusores, se utilizé una curva ROC y una ji-cuadrada de Hosmer-Lemshow
respectivamente. Se considerd significativo un valor de p < 0.05. Paquete
estadistico, SPSS versién 23 para Macintosh.

Resultados. Se estudiaron 154 casos porque 64 de los 218 (29.3%) se excluyeron.
Sesenta y nueve (44.8%) correspondieron a una DCPB y 85 (55.2%) a una DCPT.



La edad, peso y talla fueron significativamente menores en los primeros que en los
segundos. El desenlace desfavorable se presento en 46 casos (29.9%). Ni la PAPM
ni el GDP mostraron diferencia entre el desenlace favorable y desfavorable. En
cambio, el cociente PAPM/TAM fue significativamente mayor en el grupo con peor
desenlace (Md 0.23, min 0.1, max 0.4 vs Md 0.21, min 0.1, max 0.4; p = 0.024); 0.23
fue el punto que mejor distinguio el tipo de desenlace. El analisis univariado mostro
que diferentes variables se asociaron al desenlace; las de mayor impacto:
a)prequirurgicas, los nifnos mas grandes (edad, peso y estatura) presentaron menor
riesgo de desarrollar un desenlace desfavorable, mientras que, aquellos con
PAPM/TAM > 0.23 presentaron mayor riesgo de un desenlace desfavorable; b)
transquirurgicas, el empleo de CEC (OR 1.72, IC al 95% 1.077 — 4.544), y; c)
posquirurgicas, la reexploracion por sangrado en UTI (OR 3.61, IC al 95% 2.45 —
5.331) y la politransfusion (OR 2.24, IC al 95% 1.28 — 3.92). Las que mantuvieron
su significancia en el modelo multivariado fueron la estatura < 100 cm (OR 5.04, IC
al 95% 1.86 — 13.62), el cociente PAPM/TAM >0.23 (OR 2.721C al 95% 1.12-6.61),
el empleo de CEC (OR 2.48 IC al 95% 1.04 — 5.89) y la reexploracién por sangrado
en UTI (OR 18.79, IC al 95% 5.20 — 67.94). Ningun subrogado se correlacion6 con
el tiempo de permanencia de las sondas toracicas, ventilacion mecanica o estancia.

Conclusién. Ni PMAP ni el GDP resultaron ser adecuados parametros predictores
de un desenlace desfavorable en este grupo de enfermos. No obstante, el cociente
medio (PMAP/TAM) se comporté como criterio prometedor para la evaluacion
prequirurgica en DCPB y DCPT luego de ajustar por confusores.

1. ANTECEDENTES.
1.1. DEFINICION

El conocimiento del corazdn se remonta a tiempos biblicos, pero el referente a sus
defectos congeénitos inicid con Aristoteles, 400 a.C. Se considera que Leonardo da
Vinci realizé en 1530 la primera descripcion de una cardiopatia congénita (CC) en
seres humanos, el foramen oval permeable. En 1888, Arthur C Fallot hizo el primer
diagnostico in vivo de una CC. Entre Leonardo da Vinci y Arthur C Fallot se
presentaron una gran cantidad de descripciones anatomopatologicas aisladas. En
la década de los 20’s, Elizabeth Abbott hizo importantes aportaciones a lo que ahora
llamamos cardiopatias congénitas: organiz6 todas las descripciones
anatomopatoldgicas, establecié una clasificacidon funcional para las CC (ciandgenas
vs acianogenas, de flujo aumentado vs de flujo disminuido) y realizé los primeros
estudios de prevalencia de las malformaciones del corazén." Entre la década de los
40’s y los 50’s el desarrollo de la clinica, el electrocardiograma y los estudios
radiologicos alcanzaron su maxima expresion con la Dra. Helen Taussig, al
establecer las bases clinicas, eléctricas y radiologicas para el diagnostico de la
mayor parte de las deformidades cardiacas; con ella nacio la Cardiologia Pediatrica
como una especialidad dedicada a la atencidon y cuidado de los nifios con una
cardiopatia congénita."



La palabra congénito deriva del latin cun: que acompafia a y genitus: nacimiento.
Es decir, presente al nacer, aunque en realidad, las CC estan presentes antes del
nacimiento. El sistema cardiovascular inicia su formacién, en promedio, a mediados
de la tercera semana (dia 18) y la completa a fines de la octava (dia 55) después
de la fecundacion; el periodo critico del desarrollo cardiaco es del vigésimo al
quincuageésimo dia. La mayor parte de las CC estan presentes antes de cumplirse
las 6 semanas de concepcion y las malformaciones de los arcos aorticos se
presentan en las dos semanas restantes. Aunque no existe una causa conocida, se
considera que algunas o tal vez todas las anormalidades cardiovasculares, tienen
un origen multifactorial que provoca una interrupcion anormalmente temprana o
tardia en la codificacién de los genes que participan en el desarrollo de la estructura
del corazén, por ejemplo, una alteracion de un gen en un cromosoma particular, la
cantidad de cromosomas presentes o0 ausentes, defectos monogenéticos, o factores
asociadas a la madre durante el embarazo (fenilcetonuria, consumo de algunos
anticonvulsivantes, en particular el litio, drogas, falta de consumo de folatos,
diabetes descontroladas, lupus eritematoso), entre muchos otros factores.?

Aunque pareceria sencillo precisar qué son las anormalidades estructurales del
corazoén, existen varios problemas para definir adecuadamente del término CC:3

a) Todas las cardiopatias congénitas existen antes del nacimiento y la gran
mayoria se pueden detectar durante la gestacion.

b) Algunos productos no alcanzan el término, mueren antes de nacer (abortos
y mortinatos) por incompatibilidad con la vida intrauterina (por ejemplo,
coartacion aortica grave, cierre del conducto arterioso).

c) Dentro de aquellos que logran nacer vivos, un grupo es incompatible con la
vida extrauterina, en las primeras horas o dias de haber nacido fallecen
(corazon izquierdo hipoplasico grave, atresia pulmonar con septum intacto,
estenosis valvular pulmonar o aodrtica critica, anomalia de Ebstein severa,
etcétera), conocidas como cardiopatias conducto dependientes.

d) Las manifestaciones clinicas inician en momentos diferentes (corto, mediano
o largo plazo) lo cual conlleva que el momento de su deteccion sea variable.

e) Algunos nifios con la malformacion cardiaca pueden no tener sintomas a lo
largo de la vida y otras malformaciones con sintomatologia tienen la
posibilidad de desaparecer por completo.

f) Existen defectos cardiacos que pueden presentarse como lesiones aisladas
o formar parte de una cardiopatia mas compleja.

Para Perloff,* una CC es un grupo “dinamico” de malformaciones cardiovasculares
que se originan en la vida embrionaria y cambian considerablemente durante la vida
postnatal. El juzga como un error considerarlas exclusivamente un defecto
anatomico “fijo” que aparece al nacer.

No obstante, todas estas aclaraciones la definicion mas aceptada de una CC sigue
siendo la propuesta por Mitchell y cols.®



“existencia desde el nacimiento de una o mas alteraciones estructurales
macroscopicas del corazén y/o los grandes vasos que, ocasiona actual o
potencialmente un problema funcional”

Como se puede ver, es una definicion incompleta al excluir los problemas del retorno
venoso sistémico o pulmonar, las ramas pulmonares, anillos vasculares y no tomar
en cuenta el periodo prenatal ni los casos con un cierre espontaneo, aun asi es la
definicion aceptada.®

1.2. EPIDEMIOLOGIA

1.2.1. Incidencia de las cardiopatias congénitas.

Después de los estudios de Abbott, se realizaron muchas publicaciones de la
incidencia de las CC en Canada, EE. UU., Europa, algunos paises de Asia y
Oceania. Estas tasas son variables debido a diversos motivos:>°

a) El numerador y denominador empleados para calcular la tasa; la menor
incidencia se encontrara en la primera tasa y la mayor en la ultima de las
siguientes:

e No. de recién nacidos (RN) vivos con CC/No. total, de RN vivos.
e No. de RN vivos y mortinatos con CC/No. total, de RN vivos + mortinatos

e No. de RN vivos + mortinatos + 6bitos con CC/No. total, de RN vivos +
mortinatos + 6bitos

e No. de RN vivos + mortinatos + ébitos + abortos (>9 semanas) con CC
/No. total de RN vivos + mortinatos + Obitos + abortos (>9 semanas)

b) La inclusién o no de lesiones menores. Por ejemplo, el prolapso valvular
mitral, la aorta bivalva, conducto arterioso permeable en prematuros y en
algunos casos estenosis valvular pulmonar leve. Hay quienes proponen
excluir ciertas cardiopatias que forman parte de sindromes como el de
Turner, Noonan o Williams, por considerarlos parte de la cromosomopatia.
Ademas, algunos no incluyen la presencia de comunicaciones
interventriculares  (CIV) pequehas o defectos que se cerraron
espontaneamente.

c) El periodo de tiempo en el que fue realizado el estudio (métodos diagnésticos
utilizados). Hay dos grandes grupos: los que se realizaron antes de la llegada
del ecocardiograma (1987) y los que emplean esta herramienta
rutinariamente para establecer el diagnostico; la tasa se increment6 posterior
a su empleo.

d) Acceso a los cuidados médicos. Los pacientes de las comunidades
marginadas tienen menos posibilidad de ser atendidos y diagnosticados por



un meédico; en paises industrializados la incidencia es mayor que en caso
contrario.

e) El lugar donde se realiz6 el estudio, la edad y el tipo de pacientes incluidos.
Las ciudades con menor presion parcial de oxigeno que las situadas a nivel
del mar, tienen una mayor incidencia de persistencia del conducto arterioso
(PCA) lo cual incrementa la incidencia global de las cardiopatias. Por otro
lado, la mayoria de los estudios sélo incluyen el primer afio de vida y otros
hasta los cinco afos de vida. En los paises industrializados, el 50% del
diagndstico de las CC se establecio al mes de edad, el 40% restante al aino
y practicamente el 100% entre los 5 a 7 afos. La raza negra tiene una mayor
incidencia de algunas CC que la raza blanca como son: anomalia de Ebstein,
transposicion de grandes arterias (TGA) y coartacion de aorta (CoAo).

f) La fuente de los datos. Los primeros estudios se basaron exclusivamente en
certificados de defuncidn de registros civiles, posteriormente en expedientes
clinicos y, por ultimo, en cohortes con seguimientos hasta de 10 afios.

La mayoria de los autores aceptan como tasa de incidencia de las CC al cociente
de dividir el No. de RN vivos con CC por cada 1000 RN vivos en un aio calendario,
sabiendo que es una subestimacion de la realidad. La primera tasa de incidencia
reportada por Abbott era de 3 a 5/1000, con los estudios de seguimiento la tasa de
incidencia fue de 6 a 8/1000 y posterior al ecocardiograma se ha establecido en 9
a11/ 1000 nacidos vivos en un afio.”® Sin embargo, muchas instituciones, incluido
el INC, siguen manejando la incidencia de 8/1000 nacidos vivos/afo, lo cual es una
imprecision.

Como la mayoria de los estudios de incidencia de la CC estan sujetos a fuentes de
error —tamafos de muestra inadecuados, sesgos de seleccion (estadisticas de
hospitales), registros no idoneos por falta de confirmacion diagnodstica, omision de
lesiones cardiacas sin manifestacion clinica o defunciones no validadas con
autopsia o falta de seguimiento adecuado—, en el afio 2000, el Dr. Samanek M
reporto los resultados de su propio estudio, soslayando todas estas deficiencias. El
proyecto fue llamado, Bohemia Survival Study, su objetivo fue determinar la
incidencia de las CC de todos los nifios nacidos en Bohemia, Polonia.® Una
poblacién de 6,314,000 habitantes en aquel momento. El estudio inicié en 1977 y
concluyo en 1996. Todos los nacimientos fueron examinados por un pediatra al
nacer, a las dos y seis semanas. Luego 3 veces durante el primer afio y por ultimo
alos 3, 6, 13 y 15 aios. Los nifios con sospecha de cardiopatia fueron referidos al
cardidlogo pediatra. El diagnostico de CC se confirmé por ecocardiograma,
cateterismo cardiaco, cirugia o autopsia; en todos los nifios que fallecieron, por la
causa que fuere, se les practico el estudio de necropsia y su corazon fue evaluado
por un patélogo experto en CC. De los 816,569 nacidos vivos hubo 5,030 con CC.
Esto dio una incidencia de 6.16/1,000 nacidos vivos. De los pacientes con una lesion
cardiaca al nacer, 51.4% correspondio al género femenino. Se encontré una mayor
proporcion de nifilos (2.68:1) con doble salida del ventriculo derecho (DSVD) y
2.25:1 con sindrome de corazdn izquierdo hipoplasico (SCIH). En las nifias hubo



una mayor proporciéon de PCA (1.66:1), anomalia de Ebstein (1.57:1) y tronco
arterioso comun (1.22:1). La lesion mas frecuente fue la CIV (41.59%), después la
CIA (8.67%), seguido por un 7.7% de estenosis aodrtica (EoAo). Hubo cuatro
cardiopatias con una frecuencia mayor al 5%: estenosis pulmonar (EoP, 5.81%),
transposicion de grandes arterias (TGA, 5.39%), coartacién de aorta (CoAo, 5.29%)
y persistencia del conducto arterioso (PCA, 5.07%). El canal atrioventricular (CAV)
se presentd en un 4.0%, el SCIH en el 3.42% vy la tetralogia de Fallot (TF) con un
3.36%. La DSVD, doble entrada al ventriculo derecho (DEVD), tronco arterioso
comun (TAC) y la atresia pulmonar (AP) presentaron una proporciéon mayor del 1%
pero menor del 1.5%. El resto de las cardiopatias tuvieron una incidencia < 1%. La
menor incidencia de la CC en esta region se consider6 debida a diferencias
geograficas.

En relacion con la existencia de informacion epidemioldgica de las CC en regiones
tropicales y subtropicales del mundo, no existia nada antes de 1967. Hasta el afio
2000, aun se desconocian estas tasas en América Latina.'® Sin embargo, en
México, el Dr. Espino-Vela, en su libro," reporta estadisticas que dan idea general
del problema. Por un lado, él y Zamora encontraron 6000 casos de CC de 120 000
expedientes del Instituto Nacional de Cardiologia (INC) durante 25 anos estudiados.
Chavez-Rojas y cols. hallaron 1.5 enfermos con CC por cada 1000 expedientes del
Hospital General de México. En una encuesta que se realizd en las escuelas
primarias de la ciudad de Toluca, Espino-Vela hall6 10 nifios con CC de 2500
escolares analizados (0.4%)."

En el mismo libro del maestro Espino-Vela se muestra, la distribucién a nivel mundial
de los tipos mas frecuentes de cardiopatias acianogenas: CIV, CIA, PCA'y EoP; en
México, la PCA es la CC mas comun. Dentro de las ciandgenas las tres primeras
son: la TF, TGA y conexion andémala total de venas pulmonares (CATVP)."

Ahora bien, si tomamos la tasa de incidencia mundial de las CC mas cercana a la
realidad de 9 - 11/1000 RN vivos/afio (en promedio 10) y sabemos que la poblacion
mexicana incrementd de 112,336,538 en el 2010 a 126,014,024 en el 2020 y se
contabilizaron 22,792,779 nacimientos vivos en todas las oficinas del Registro Civil
de la Republica Mexicana del 1ro. de enero del 2011 al 31 de diciembre del 2020,
tendriamos al menos, una incidencia de 227,928 nifios nacidos con una CC en 10
afos, un promedio de 22,793 casos por afno durante el lapso referido. De ellos se
estima que un tercio (7,597) han requerido algun tipo de tratamiento quirargico.”-1213

1.2.2. Mortalidad de las cardiopatias congénitas.

En México, en el 2010, se presentd una tasa bruta de mortalidad de la poblacién de
5.2/1000 habitantes por afio y se increment6 a 6.15/1000 habitantes en el 2020."2
Tabla 1y figura 2.

Sin embargo, en nifios la tasa de mortalidad infantil (<1 afo de vida) o TMI es
considerada uno de los mas importantes indicadores de salud de una nacién por
estar asociada con una variedad de factores tales como salud materna, acceso a



los cuidados médicos, calidad de dicha atencidn, condiciones socioeconomicas,
fomento al bienestar y otras practicas en la salud publica.'*'s Gracias a estas
medidas, la TMI y la tasa de mortalidad preescolar (< 5 afios de edad) se redujeron
un 50% de 1990 al 2015 a nivel mundial, a pesar de existir un descenso heterogéneo
entre paises industrializados y aquellos con economias emergentes; Meéxico,
presentd una reduccion de 47 a 13 muertes por 1000 nacidos vivos.'6-20 Este
decremento global a través del tiempo ha generado un fenémeno de transicion en
la epidemiologia de la mortalidad infantil, mientras las defunciones ocasionadas por
infecciones gastrointestinales, pulmonares y prevenibles con inmunizaciones son
mucho menores que antes, las relacionadas con partos prematuros, asfixia y
malformaciones congénitas o defectos al nacimiento han ido al alza en nifios
menores de 5 afios de edad a pesar de la variabilidad entre regiones —las muertes
por malformaciones congénitas incrementaron de 5 a 7% en paises desarrollados y
15 a 21% en latinoamérica durante el periodo de 2000 al 2013—.2"-23 Dentro de
estos defectos al nacimiento, casi un tercio corresponde al aparato cardiovascular
con mortalidad desigual.?'-28

México no es ajeno a esta transicion epidemiolégica de la mortalidad infantil.2%:3
Diversos estudios en nuestro pais, han analizado la mortalidad infantil por defectos
al nacimiento existente en las estadisticas nacionales de salud en diferentes
periodos.'8-2031-33 E| estudio de Pefia-Alonso y cols. evidencio la reduccién de la TMI
de 40.7 a 16.9 por mil nacidos vivos en menores de 1 afio de edad y resaltd, junto
con Gomez-Alcala y cols., la importancia que ha tomado el incremento progresivo
de las malformaciones congénitas como causa de muerte. Asi, en nifilos menores
de 5 anos de edad increment6 de 4.0 a 18.3% de 1979 al 2003 respectivamente,
mientras que en lactantes menores de 1 afio de edad subi6 de 5.5 a 21% de 1980
al 2005—.3'32 También con el paso de los afios se ha hecho patente como las
malformaciones cardiacas han sido la causa mas frecuente de muerte por defectos
al nacimiento en numero y proporcion —aumentaron de 26.9% a 42.1% en menores
de 5 afios de edad en el periodo 1979-2003 y alcanzaron el 48% en 2006 y 55% en
2013—.313334 Dado que la mortalidad por una cardiopatia congénita (CC) entre
diferentes regiones en el mundo es muy variable, se realiz6 un estudio para analizar
dicho problema en México, de 1998 al 2013.3* Las malformaciones cardiovasculares
explicaron el 24.8% de la mortalidad infantil en nifios menores de 1 afo y el 30% de
estos decesos se presentaron durante la 1ra. semana de vida. Las principales
causas fueron cortocircuitos de izquierda a derecha, seguidas por cardiopatias
ciandgenas.3 Otros dos trabajos resaltaron la importancia de los defectos al
nacimiento como la principal causa de muerte neonatal (34%) y segunda en ébitos
(14.4%) por detras de la hipoxia (ante e intraparto) en el Instituto Nacional de
Perinatologia (INPer).3536

Aunque las estadisticas de la TMI en México presentan variaciones de un autor a
otro dependiendo cuando se hizo el estudio y el perido que analizaron, el realizado
por Fernandez-Canton y cols. analiz6 las estadisticas del INEGI y la SSA
encontrando que la TMI en el censo del 2010 era de 15.0/1000 nacidos vivos: el
49.81% es debido a problemas relacionados con la prematurez y asfixia, 22.44% a



una CCy 4.35% a una neumonia o influenza.” Sin embargo, para el primer y cuarto
afo de vida, las CC pasan de la 2% a la 5% causa de muerte (6%), después de
leucemias, ahogamientos, homicidios y problemas renales.'>'3 Es decir, en México,
las CC se encuentran entre la 2% a 5% causa de muerte dentro de los primeros 4
afos de vida.

Si bien es indiscutible que el abatimiento de la mortalidad infantil por
malformaciones cardiovasculares congénitas y su mejor superviviencia deben
enfocarse en tres tareas; a saber:

1) Acciones preventivas como la ingesta de acido folico previo y durante el
embarazo

2) Un diagnostico prenatal oportuno que, por un lado, permita detectar la
mayoria de los defectos cardiacos y, por el otro, prepare la alternativa
terapéutica mas conveniente en el lugar idéneo, o incluso abra la posibilidad
de interrumpir el embarazo (practica comun en paises desarrollados)

3) Consejo genético en caso de tener un nifio con una CC y desear procrear
mas hijos

también es cierto que hasta ahora la unica opcidn correctiva o paliativa existente
para el manejo de nifios con alguna malformacion cardiovascular es la cirugia y/o el
intervencionismo.?'-27:38-40 Agj, gracias al florecimiento y progreso de la cardiologia
pediatrica y cirugia cardiaca congénita, la historia natural de estos enfermos ha
cambiado dramaticamente.38-40

1.2.3. Tratamiento quirurgico de las cardiopatias congénitas.

Hasta antes de 1937, no existia ninguna alternativa terapéutica para las
malformaciones del corazdn y sus grandes vasos; la mayoria perdia la vida a corto,
mediano o largo plazo a causa de la cardiopatia o sus complicaciones asociadas.
En 1938 se reportd el primer cierre quirdrgico exitoso de una CC cuando se ligd
exitosamente una PCA.*' El segundo adelanto terapéutico se presenté en 1944 con
la anastomosis subclavio-pulmonar de Blalock-Taussig.#? A partir de 1953
comenzaron las cirugias intracardiacas con tres técnicas diferentes: 1) hipotermia;**
45 2) cardioplejia —desechada por la necrosis que producia al miocardio—;*¢ 3)
CEC;#%0 y, 4) circulaciéon cruzada —abandonada por el alto riesgo al que era
sometido el paciente voluntario y el mejor desarrollo de las dos primeras—.5"

Diferentes cirujanos desarrollaron y probaron las técnicas mencionadas con éxito
relativo, lo cual promovi6 la idea de combinar de diferentes formas la CEC con la
hipotermia y/o la cardioplejia, pero el que llevéd a su maxima expresién este
acoplamiento como la conocemos en la actualidad, fue el Dr. Kirklin y sus
colaboradores.5>%* Este nuevo abordaje, junto con el desarrollo de las diferentes
técnicas anestésicas y el nacimiento de los cuidados postoperatorios pediatricos,
permitié los avances quirurgicos para tratar las CC cada vez mas complejas como



el TAC con hipoplasia del arco aértico, la TGA y el SVIH en nifios cada vez mas
pequeiios (recién nacidos).>>%7

Después de casi 80 afios de tratamiento quirurgico mundial, la filosofia actual para
el manejo de las CC continta siendo la mencionada por el Dr. A. Castafieda.®®

“siempre que sea posible se debe reparar antes que paliar y hacerlo tan temprano
como lo permita el paciente’.

1.3. CIRUGIA PARA CORAZONES UNIVENTRICULARES

1.3.1. Corazén univentricular

El corazén univentricular incluye una amplia categoria de malformaciones cardiacas
congeénitas caracterizadas por la relacion total o casi total de ambas auriculas con
una camara ventricular funcionalmente unica. Se debe considerar en un sistema
completo de nomenclatura el situs atriovisceral, la relacion entre las venas
sistémicas y pulmonares, las valvulas AV, las grandes arterias y la morfologia
ventricular. Mas especificamente, el ventriculo bien desarrollado puede designarse
como izquierdo, derecho o indeterminado.®®

La causa mas comun de corazén univentricular es el sindrome de ventriculo
izquierdo hipoplasico, y la segunda es la atresia tricuspidea ocurriendo en menos
de 1 por cada de 10,000 nacidos vivos. Otras causas son la doble entrada el
ventriculo ya sea izquierdo o derecho, el canal AV desbalanceado, y el sindrome de
ventriculo derecho hipoplasico.

1.3.2. Cirugia de Glenn o derivacién cavopulmonar bidireccional (historia y
evolucion)

La anastomosis cavopulmonar fue descrita por primera vez por Carlon, Mondini, y

De Marchi en un modelo canino en 1951 y mas tarde, en la practica clinica, por

Glenn en 1958.

Glenn por primera vez en Estados Unidos aplico la anastomosis cavopulmonar en

un nifo de 7 anos de edad con transposicidon de grandes arterias, estenosis

pulmonar, y ventriculo izquierdo con fisiologia univentricular. &

Autores posteriores decidieron tratar a nifios de tan solo cinco meses de edad y

realizar doble ligadura de la vena cava superior (VCS), proximal a la anastomosis,

con obliteracion percutanea progresiva de la misma para evitar la aparicion aguda

de un sindrome de SVC. 60

1.3.3. Cirugia de Fontan o derivaciéon cavopulmonar total (historia y
evolucion)
El bypass total del corazén derecho fue introducido por primera vez por Fontan y
Kreutzer en 1971, en cada caso como tratamiento para atresia tricuspidea. ¢© Se
intento sustituir la funcidn del ventriculo derecho por la auricula derecha conectando
la auricula derecha a la arteria pulmonar, sin embargo esto causaba dilatacion de la
auricula derecha, resultando en arritmias y tromboembolismos secundario a flujo
sanguineo lento. ¢



Varias modificaciones de dicho procedimiento siguieron después del concepto
inicial de la auricula derecha como camara de bombeo, incluidas modificaciones
destinadas a minimizar la pérdida de energia a nivel de la anastomosis y las
arritmias. %0 de Leval et al. encontraron que las contracciones auriculares no
aportaban una potencia significativa al circuito atriopulmonar y propusieron el tunel
lateral intraauricular, una conexion transauricular utilizando un deflector
intraauricular que conectaba la vena cava inferior con la arteria pulmonar de una
manera energéticamente mas favorable. Actualmente, la mayoria de los centros
emplean un conducto extracardiaco (ECC), un conducto protésico que evita
completamente la auricula. %2

En la actualidad, alrededor de los 6 meses de edad, se realiza una derivacion de
Glenn bidireccional o una derivacion cavopulmonar superior, y durante esta
intervencidon se corrigen obstrucciones o distorsiones del arbol arterial pulmonar.
Posteriormente se completa el procedimiento de Fontan entre los 18 meses y los 4
afnos, lo que separa la circulacion pulmonar de la sistémica. Ademas, el circuito
Fontan se puede "fenestrar" mediante la creacién de una comunicacién atrial en el
tubo o el parche para proporcionar una valvula de escape que permita un
cortocircuito de derecha a izquierda, lo que puede ser beneficioso poco después del
procedimiento quirurgico. %°

1.3.4. Criterios de seleccién para una derivacion cavopulmonar bidireccional
o total (historia y evolucion).

Inicialmente no se considerd que para mejorar resultados se tendria que planear el
camino hacia Fontan desde nacimiento, evitando dafiar el circuito arterial pulmonar
mediante derivaciones sistémico-pulmonares, causando distorsion y aumento de las
resistencias vasculares pulmonares, y preservar la funcion del ventriculo unico al
minimizar cualquier sobrecarga crénica de volumen y/o poscarga excesiva.

En el contexto de un corazdén univentricular, un grado de estenosis pulmonar es
fisiologicamente deseable para prevenir sobrecirculacién pulmonar; sin embargo,
estenosis pulmonar severa o atresia puede resultar en hipoxemia severa. La
fisiologia Optima del corazon univentricular requiere una buena funcion ventricular
sin insuficiencia de la valvula AV, una CIA sin restricciones y un flujo sanguineo
sistémico y pulmonar bien equilibrado. %°

Los “Diez mandamientos” de Choussat, que describen los componentes de un
candidato ideal de Fontan, se publicaron por primera vez en 1977. Esta claro desde
una perspectiva historica que el cumplimiento total de todos los criterios no
necesariamente augura una excelente supervivencia a largo plazo porque las
curvas de supervivencia de Kaplan-Meyer demuestran una tendencia de desercion
inquietante. 63

En el 2013, Herbert J. Stern realiza una revision de los Diez mandamientos y
concluye que los diez mandamientos pueden ser reducidos a cuatro, y argumenta
que la paliacion antes de los 4 afios en vez de mayor de 4 afios es deseable. Las
anomalias del retorno venoso sistémico se pueden superar con derivaciones
cavopulmonares bilaterales y procedimientos quirdrgicos de reorientacion. El
volumen de la auricula derecha ya no es tan importante dado que ahora se utiliza
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tunel extra-cardiaco. La distorsion o estenosis de ramas pulmonares pueden ser
corregidas con angioplastia asi como las anormalidades en el arco aortico. La
insuficiencia de las valvulas auriculoventriculares puede ser reparada al momento
de la cirugia, y las anormalidades del ritmo pueden ser tratadas con terapia de
resincronizacién y marcapasos.

Entonces los cuatro mandamientos no modificables serian; la presion media de la
arteria pulmonar <15mmHg, Resistencias vasculares pulmonares <4 Unidades
Wood/m2, funcién ventricular izquierda conservada con fraccion de eyeccion mayor
a 60%, y relacion arteria pulmonar aorta >0.75. Recomienda que los “Diez
Mandamientos” de Choussat sean revisados a un mandamiento simple: “Que todo
sea perfecto”. Tenemos la tecnologia necesaria, e incluso si no podemos ser
perfectos, podemos esforzarnos por serlo. 63

El cateterismo cardiaco puede proporcionar una evaluacion detallada de las
caracteristicas anatémicas y funcionales. Los objetivos incluyen la evaluacion de la
hemodinamica, la anatomia venosa pulmonar y sistémica, las conexiones AV y
ventriculo-arterial, la morfologia y funcion ventricular, la resistencia vascular
pulmonar, integridad del arco adrtico y colaterales sistémico-pulmonares. %°

En un estudio del Hospital de nifios de Boston, la ecocardiografia no demostro
completamente la anatomia relevante de 66% pacientes, con mayor frecuencia
debido a una visualizacion inadecuada de las arterias pulmonares, pacientes
tuvieron cateterismos adicionales debido unicamente a nuevos hallazgos de
diagnaostico. Las intervenciones en el cateterismo fueron frecuentes y consideradas
“‘importantes” para un 37% de los pacientes. Por lo tanto, argumentan que, aunque
al menos el 50 % de los pacientes que se presentan para completar el Fontan
pueden evitar el cateterismo de rutina de manera segura, una estrategia de imagen
basada en ecocardiografia por si sola es insuficiente para permitir la identificacion
adecuada de aquellos que podrian evaluarse de manera no invasiva. Se debe
considerar una estrategia de imagen mas completa que no se base unicamente en
la ecocardiografia. 64

1.3.5. Resultados de la derivacion cavopulmonar bidireccional o total
(mundial y en el INC).

Los objetivos generales de la paliacion quirurgica inicial son proporcionar un flujo de
salida sistémico sin obstrucciones, un retorno venoso pulmonar y sistémico sin
obstrucciones y un flujo sanguineo pulmonar controlado.’® En Europa, la
supervivencia hospitalaria ha mejorado notablemente con una reduccion de la
mortalidad del 1% al 2%. En los ultimos afos, a pesar de los grandes esfuerzos, las
mejoras en los resultados clinicos han sido limitadas. 6

En México, en el Instituto Nacional de Cardiologia (INC), hasta el afo 2002 la
mortalidad era del 17%5¢y a partir del 2003 al 2006, se reporté mortalidad menor al
5%. 67

Se observdé una menor mortalidad en aquellos pacientes portadores de un
procedimiento de derivacion cavopulmonar bidireccional previo a completar el
Fontan. No se encontré diferencias en las variables analizadas: edad, presion media
de arteria pulmonar, resistencias pulmonares, presion diastélica final del ventriculo
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izquierdo, fraccion de eyeccion del ventriculo sistémico, tiempo de circulacion ex-
tracorporea entre los pacientes sobrevivientes y fallecidos sometidos a cirugia de
Fontan-Kreutzer, pero se observo 2.8 veces mas de riesgo de morir en los pacientes
en quienes no se realizo fenestracion. La presidén en atrio izquierdo 210 mm Hg
mostro ser una variable postoperatoria estadisticamente significativa en cuanto a
riesgo de mortalidad, fuera en forma aislada como asociada a elevacion de la
presion media de la arteria pulmonar 220 mm Hg. 66

Se observo mayor duracion y cantidad de los drenajes en los pacientes con
derivacion cavopulmonar total sin fenestracion, por lo que se cree que fenestracion
puede tener un efecto positivo en estos pacientes que ayuda a disminuir tanto la
morbilidad como la mortalidad. ¢ Desde entonces se realiza fenestracion en todos
los operados de Fontan.

En el Hospital Infantil de México se realiz6 un estudio retrospectivo de 35 afios
desde 1980 hasta 2015, realizandose 204 cirugias de Glenn para la correccion de
cardiopatias. De ellas, la mas frecuente fue la atresia tricuspidea IB (19.2%); en el
48.1% se realiz6 Glenn con flujo anterdgrado, en el 12.5% Glenn bilateral y el 10.3%
de las cirugias fueron sin apoyo de bomba de circulacidn extracorporea. Las
complicaciones reportadas fueron infecciones, sangrado, arritmias, quilotorax,
alteraciones neuroldgicas y derrame pleural. La mortalidad fue del 2.9%.58

1.3.6. Complicaciones posoperatorias de la cirugia univentricular y factores
asociados.

La fisiologia de Fontan es paraddjica ya que impone una hipertensién venosa
sistémica con una hipotension arterial pulmonar concomitante. Como consecuencia,
las posibles complicaciones son numerosas e incluyen arritmias, tromboembolias,
disfuncion hepatica, enteropatia perdedora de proteinas y empeoramiento de la
cianosis por compresion venosa pulmonar, colateralizacion venosa sistémica o
malformaciones arteriovenosas pulmonares. %°

1.4. HIPERTENSION PULMONAR.

1.4.1. Definicion.

La definicion de Hipertension pulmonar (HP) esta basada en la evaluacion
hemodinamica por medio de cateterismo cardiaco derecho. HP se define como una
presion media de la arteria pulmonar (PMAP) mayor a 20mmHg en reposo.5°

El gradiente de presion transpulmonar (TPG), se define como la diferencia entre la
PMAP vy la presion de la auricula izquierda (PAI); comunmente estimado por la
presion de enclavamiento capilar pulmonar (PCP).”?

1.4.2. Tipos de hipertensién pulmonar

Es esencial también distinguir HP precapilar, postcapilar, o combinada. La HP
precapilar se identifica por PMAP >20mmHg, PCP < 15mmHg, y Resistencias
vasculares pulmonares (RVP) > 2 WU (Unidades Wood). En cambio, la HP
postcapilar es hemodinamicamente definida por una PMAP >20mmHg, PCP
>15mmHg, y RVP <2 WU. Y en caso de HP combinada se identifica por PMAP
>20mmHg, PCP >15mmHg, y RVP > 2 WU. ©°
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Hay pacientes que presentan PMAP >20mmHg, pero con RVP baja (< 2 WU), y
PCP baja (= 15mmHg), estos se caracterizan por flujo pulmonar elevado, y aunque
tienen HP, no cumplen criterios para precapilar o postcapilar, lo cual se describiria
como HP no clasificada. La HP no clasificada puede asociarse a cardiopatias
congénitas, enfermedad hepatica, respiratoria, o hipertiroidismo. ¢°

Existe una clasificacion clinica de hipertension pulmonar, la cual se divide en 5
grupos. ©°

Grupo 1. Hipertensién arterial pulmonar.

Grupo 2. HP asociada a enfermedad cardiaca izquierda.

Grupo 3. HP asociada a enfermedad pulmonar o hipoxia.

Grupo 4. HP asociada a obstrucciones de arteria pulmonar.

Grupo 5. HP con mecanismos poco claros o multifactoriales.

1.4.3. Hipertension pulmonar en cardiopatias congénitas.

Los pacientes con cardiopatias congénitas pueden asociarse a diferentes grupos de
Hipertension pulmonar, se han descrito en grupo 1, 2, 4 y 5. Incluso, pueden iniciar
en grupo 1, y a traves del tiempo desarrollar caracteristicas de un grupo distinto. 7°
El grupo 1, se asocia a cardiopatias congénitas con lesiones con cortocircuito de
izquierda a derecha, en los cuales se incluye: el Sindrome de Eisenmenger (SE);
los defectos de moderados a grandes no reparados con RVP ligera a
moderadamente elevadas con cortocircuito de predominio izquierda a derecha, ya
sea reparable (PVR <4 WU-m2) y no reparable con una fisiologia mas cercana SE
(PVR >8 WU-m2); defectos con cortocircuitos pretricuspideos o postricuspideos
pequefios que no explican la enfermedad vascular pulmonar; y HP persistente o
recurrente después de la reparacion quirdrgica de una cardiopatia congénita. 7°

En el grupo 2 encontramos a los pacientes con HP secundaria a enfermedad de
corazon izquierdo. Esta ocurre cuando existe una elevada presidén venosa pulmonar
resultando en una elevacion de la presidon precapilar pulmonar, o en caso de
excesiva elevacion de presion venosa pulmonar causando enfermedad vascular
pulmonar con RVP >3 WUm2. Las lesiones cardiacas que se incluyen en este grupo
son las que causan obstruccion directa del flujo venoso pulmonar o de atrio
izquierdo, o aquellas que causan indirectamente elevacidon de la presion de atrio
izquierdo por alta presién de llenado ventricular izquierdo. 7°

En el grupo 4, se trata de pacientes con HP secundaria a obstrucciones de la arteria
pulmonar, como es la estenosis congenita de la arteria pulmonar. 7°

En el grupo 5, HP de origen indeterminado o multifactorial, lo vemos en pacientes
con ventriculo unico, el cual lleva a cabo la circulacién sistémica como la pulmonar.
Estos pacientes requieren paliacién por etapas, que culmina con la reparacion de
Fontan, dirigiendo el retorno de la cava directamente a las arterias pulmonares, lo
que da como resultado un flujo sanguineo pulmonar pasivo, no pulsatil que requiere
una via sin obstrucciones con PVR bajo. Los pacientes con flujo cavopulmonar no
pulsatil pueden desarrollar una remodelacion microvascular que resulte en un
estado de Fontan fallido, lo que afecta la supervivencia. La definicion diagnéstica de
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HP de presion arterial pulmonar media 220 mmHg es irrelevante en la circulacion
de Fontan; en cambio, la enfermedad vascular hipertensiva pulmonar para las
circulaciones univentriculares se define como un gradiente transpulmonar medio >6
mmHg y un PVRi >3 WU-m2. La medicion de la RVP es un desafio en este grupo
debido a fuentes adicionales de flujo sanguineo pulmonar, flujo pulmonar
anterogrado residual, estenosis arterial pulmonar segmentaria y flujo a través de las
fenestraciones de Fontan. En el grupo 5 tambien entran los pacientes con HP
segmentaria, o variable en diferentes segmentos pulmonares; asi como el sindrome
de cimitarra. 7°

1.4.4. Hipertension pulmonar en fisiologia univentricular.

Para pacientes con circulaciones univentriculares y un requerimiento de flujo
sanguineo pulmonar pasivo, las recomendaciones actuales son paliacion en la
siguiente etapa si el PVRi es <3 WU-m2, el TPG es <6 mmHg y se sugiere el uso
de una fenestracion en el circuito de Fontan para actuar como valvula de escape,
especialmente en el periodo postoperatorio temprano. 7°

El cateterismo cardiaco es el gold standard para medir parametros hemodinamicos
y realizar diagnostico de HP. Algunos centros utilizan la relacion entre la presion
diastolica de la arteria pulmonar y la presion arterial sistémica para determinar la
operabilidad, pero no hay grandes estudios disponibles para validar tal enfoque. 7
Todo candidato a procedimiento de Fontan debe someterse a un cateterismo
cardiaco previo. Los valores de corte aceptados son una mPAP <15 mmHg, un TPG
medio <6 mmHg y PVRi <3 WU-m2. Sin embargo, el cumplimiento de estos criterios
no predice un Fontan funcional a largo plazo, ya que la RVP puede aumentar afos
después del procedimiento. El aumento de las RVP son multifactoriales, entre ellos,
la pérdida de pulsatilidad en el lecho vascular pulmonar afecta el reclutamiento
vascular, el crecimiento de los vasos pulmonares y la funcion endotelial. ”*

El gradiente de presion transpulmonar (TPG) se ha recomendado para la deteccion
de enfermedad vascular pulmonar intrinseca en afecciones del lado izquierdo del
corazén asociadas con aumento de la presion venosa pulmonar. 72

1.5. GRADIENTE DIASTOLICO PULMONAR.

1.5.1. Definicién.

El gradiente diastolico pulmonar (GDP) se refiere a la diferencia de presion entre la
presion diastdlica de la arteria pulmonar y la presion capilar pulmonar (PDAP/PCP).
76

La medicion de GDP combinado con la presion arterial sistémica y el gasto cardiaco
permite un diagnostico diferencial paso a paso entre enfermedad vascular
pulmonar, alto gasto o estado de presion de llenado del corazén izquierdo alto y
sepsis. El GDP es superior al TPG para el diagndstico de hipertension pulmonar
“desproporcionada”.’?

1.5.2. Utilidad del gradiente diastélico pulmonar en HP por enfermedad
cardiaca izquierda.

Se ha encontrado superioridad del GDP sobre el TPG para la deteccion de

enfermedad vascular pulmonar 7273747576 Esto fundamentado en que el gradiente
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transpulmonar es sensible a los cambios en el gasto cardiaco y tanto al
reclutamiento como a la distension de los vasos pulmonares, lo que disminuye la
transmision de flujo hacia arriba de la presion de atrio izquierdo. Ademas, el flujo
sanguineo pulmonar es pulsatil, lo que hace que la presion pulmonar sistolica y
presion pulmonar media esten determinadas por el volumen sistdlico y la
distensibilidad arterial. Por lo tanto, puede ser preferible confiar en un gradiente
entre la presidn pulmonar diastolica y la presion capilar pulmonar.”?

A pesar de lo comentado, Tampakakis et al., en el 2015, niega la utilidad del
gradiente diastolico pulmonar como predictor supervivencia en pacientes con HP
secundaria a lesiones de corazén izquierdo. 77

2. PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

Algunas cardiopatias congénitas ciandégenas con fisiologia univentricular se
acompanan de hiperflujo o hipoflujo pulmonar. Para realizar una DCPB o DCPT por
primera vez, se necesita descartar la presencia de EVP, lo cual se hace con las
resistencias vasculares pulmonares. Para obtenerlas, es indispensable calcular el
gasto cardiaco pulmonar, lo cual es dificil en corazones con fisiologia univentricular.
Por tal motivo, la PMAP elevada (=15 mmHg) se ha considerado un subrogado de
EVP en estos casos. Sin embargo, cada vez hay mas informacion que el GDP
también es un parametro util para evaluar la EVP en pacientes con hipertension
pulmonar (HP) secundario a enfermedad cardiaca izquierda. Se desconoce cual es
el valor del GDP en nifios con este tipo de cardiopatia que se llevaron a una DCPB
o DCPT por primera vez o a una fistula sistémico pulmonar (FSP). Asimismo,
tampoco se ha analizado si el GDP se relaciona con una evolucién posoperatoria
desfavorable después de una DCPB o DCPT por primera vez.

3. JUSTIFICACION

Si el GDP resulta ser un factor prondstico asociado al desenlace de los nifios
sometidos a derivacion cavo pulmonar parcial o total por primera vez, sera
indispensable realizar un estudio prospectivo que permita corroborar su utilidad en
la seleccidon correcta de los enfermos candidatos a este tipo de procedimiento, lo
cual podria cambiar la forma prequirurgica de evaluar a estos nifios en la actualidad.
Incluso, algunos pacientes que han quedado fuera de esta opcidn terapéutica
podrian ser reconsiderados, en caso de que el GDP sea bajo.

4. PREGUNTAS DE INVESTIGACION.

4.1. ¢Cual sera el valor promedio del GDP en toda la poblacién y entre los que
fueron a una FSP vs DCPB o DCPT por primera vez?
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4.2. El GDP es un factor que se asocia a un resultado desfavorable (RCP,
PRISMA, FOM, ECMO, EVC, muerte, desmantelamiento) en los nifios operados
de una derivacion cavopulmonar (DCP) bidireccional o total por vez primera?

4.3. ¢Cual sera el punto de corte del GDP que mejor se asocie al desenlace
desfavorable en los nifilos operados de una derivacion cavopulmonar (DCP)
bidireccional o total por vez primera?

4.4. ;ElI GDP se asociara a estancia o permanencia de drenajes toracicos por
tiempo prolongado en los nifilos operados de una derivacién cavopulmonar
(DCP) bidireccional o total por vez primera?

4.5. ¢ElI GDP seguira asociandose con el desenlace desfavorable después de
ajustarse por posibles confusores?

5. OBJETIVOS.

5.1. Conocer y comparar el GDP en los nifios sometidos a una DCPB y DCPT por
primera vez contra los pacientes que fueron a una FSP.

5.2. Comparar el promedio del GDP entre los nifios con desenlace desfavorable
y aquellos con una favorable.

5.3. Determinar el punto de corte 6ptimo del GDP en una curva ROC a través del
indice de Youden para distinguir los dos grupos de estudio (con y sin desenlace
desfavorable).

5.4. Comparar el promedio del GDP entre los nifios con estancia y drenajes
toracicos prolongados y sin ellos.

5.5. Evaluar el impacto del GDP en los pacientes con desenlace favorable y
desfavorable ajustado por confusores.
6. HIPOTESIS

6.1. Los pacientes que fueron a una FSP tendran un GDP significativamente mas
elevado que en caso contrario.

6.2. El promedio del GDP sera significativamente mayor en los enfermos con
desenlace desfavorable vs favorable.

6.3. El punto de corte del GDP obtenido distinguira significativamente a ambos
grupos.
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6.4. El promedio del GDP sera significativamente mayor en los pacientes con
estancia y permanencia de drenajes toracicos prolongados.

6.5. EI GDP seguira estando asociado al desenlace desfavorable posterior al
ajuste de posibles confusores.

7. MATERIAL Y METODOS.
7.1. MATERIAL.
7.1.1. Descripcion del estudio.

Estudio observacional, longitudinal, prolectivo, retrospectivo y descriptivo. Una
cohorte histérica.

7.1.2. Descripcion de la poblacién de estudio.
7.1.2.1. Poblacién objetivo.
Niflos con cardiopatia congénita cianégena (fisiologia univentricular)
7.1.2.2. Poblacion elegible.
Enfermos pediatricos sometidos a una cirugia (DCP bidireccional o total) en el
Instituto Nacional de Cardiologia, Ignacio Chavez del 1ro de enero de 1995 al 31 de
diciembre del 2022.
7.1.3. Criterios de seleccion.
7.1.3.1. Inclusion:
Menores de 18 afios
Ambos géneros
Pacientes sometidos a una DCPB, DCPT por vez primera o FSP.

Del 1ro enero de 1995 al 31 de diciembre del 2022.
Cateterismo cardiaco prequirurgico

N

.1.3.2. Exclusion:

Expedientes incompletos (reporte de cateterismo prequiruargico)

Lesion o malformacion neuroldgica previa a la cirugia.

Afeccion hepatica prequirurgica

Presencia de insuficiencia renal prequirurgica o evidencia de ser monorreno.
Proceso infeccioso antes de la cirugia
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7.1.4.

RCP previo a la cirugia (6to piso, hemodinamia, quiréfano)
Intubacion prequirurgica
Sangrado mayor al habitual que requiera reexploracion quirurgica.
Cierre esternal diferido
Consideraciones al tamaio de la muestra.

El presente estudio se realizara en todos los nifios sometidos a una derivacion
cavopulmonar bidireccional o total por vez primera en el INC en los ultimos 28 afios.
La base de datos del autor principal cuenta con toda la poblacién intervenida
quirargicamente y no se requiere de ningun calculo del tamafio de la muestra.

7.1.5. Tipo de variables y definiciones operacionales.

Tipo / escala de
medicion

Definicion

Definicion
operacional

Unidades

realizado en el
corazon con

Género Categorica/nominal Grupo al que se | idem Masculino o
pertenece de femenino
acuerdo a si se
tienen 6rganos
para fecundar o
ser fecundado

Edad Numérica/Continua Tiempo de Tiempo de meses

de razén existencia de un | vida al
individudo momento de
desde el la cirugia
nacimiento.

Peso Numérica/Continua de| Fuerza con la Valor Kg

razon cual la tierra obtenido al
atrae a los colocar al
cuerpos paciente en la
bascula.

Talla Numeérica / Conitnua | Medida de los Longitud de cm

de razén pies a la cabeza | los pies a la
de una persona | cabeza al

momento de
la cirugia

Cardiopatia Categorica/Nominal Malformacion idem Nombre
anatémica cardiopatia
congénita o
adquirida del
corazon

Cirugia correctiva | Categorica/Nominal Procedimiento idem Nombre
quirurgico cirugia
(paliativo o
definitivo)
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algun tipo de
malformacioén
anatomica

indice quirargico

Categorica/Nominal

Primera cirugia
cardiaca
realizada a un
paciente
durante su
internamiento
con o sin
bomba

Idem

Nombre  del
primer
procedimiento

Afo cirugia

Categorica/Nominal

Afo en que fue
realizado el
procedimiento
quirurgico

Idem

STAT

Categorica/Ordinal

Escala riesgo
ajustado de
acuerdo al tipo
de
procedimiento
realizado

idem

lalV

CEC

Categorica/Nominal

Empleo de
circulacion
extracorpérea

Idem

Si/no

Tiempo de
CEC

Numérica/Continua
de razon

Tiempo
empleado para
perfundir el
cuerpo con la
maquina
corazon
pulmén.

Idem

Minutos
cumplidos

Tiempo de
pinzamiento
aortico

Numérica/Continua
de razon

Tiempo de
duracion de la
isquemia
durante la
circulacion
extracorpérea.

Idem

e Minutos
cumplidos

Hipotermia

Numérica/Continua
de razon

Temperatura
mas baja
durante la
cirugia con
bomba.

Idem

°C

Tiempo de
estancia en UTI

Numérica/Continua
de razon

Duracién del
internamiento
en UTI posterior
a la cirugia

Idem

Dias
cumplidos
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Tiempo de | Numérica/Continua Duracion del Idem Dias
estancia en el | derazdn internamiento cumplidos
hospital en el hospital
posterior a la
cirugia
Gradiente Numérica/Continua Diferencia entre | Idem mmHg
diastdlico de razén la PDAP Yy la
pulmonar tele diastdliiica
del ventriculo
sistémico.
Defuncién Categorica / Nominal Cese de todas | Ausencia de si/no
las funciones actividad
vitales eléctrica del
corazon.
Insuficiencia renal | Categorica/Nominal Tasa de filtrado | Elevacion de | si/no
aguda glomerular al menos dos
(TFG) <60 los niveles de
cc/min/1.73 m? | Cr basal en el
por mas de 3 posoperatorio
mese de con
acuerdo conla | oligoanuria a
edad, sexo y pesar de
etnia diuréticos y
necesidad de
didlisis
peritoneal o
PRISMA
ECMO Categorica/nominal Empleo de Idem si/no
circulacién
extracorpérea
(ECMO) en el
posoperatorio
Reanimacion Categorica/nominal Necesidad de Idem si/no
cardiopulmonar compresiones
(RCP) toracicas y
medicamentos
adrenérgicos
durante una
parada cardiaca
Accidente vascular | Categorica/nominal Presencia de Idem si/no
cerebral algun evento
cerebrovascular
evidenciado por
estudio de
imagen
Fallo organico | Categoérica/nominal Presencia al Idem si/no
multiple. mismo tiempo
de 3 o mas
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insuficiencias
organicas
(pulmones,
corazon,
higado, rifién,
cerebro)
Desmantelamiento | Categorica/Nominal Deshacer la Idem si/no
cirugia de
DCVPB o
DCPT con
colocacién de
una fistula
sistémico
pulmonar.
Desenlace Categorica/nominal Presencia de al | Idem si/no
desfavorable menos uno de
los siguiente
eventos: FOM,
EVC, RCP, IRA,
ECMO, muerte.

7.2. METODO
7.2.1. Descripcion detallada del procedimiento.

A partir del aino 2007, se cred una base de datos electrénica donde se capturaron
retrospectivamente los pacientes pediatricos operados de cirugia cardiaca del 1ro.
de enero de 1995 al 31 de diciembre del 2006 —la informacion fue obtenida de los
reportes de la nota quirurgica del archivo fisico del servicio de cirugia—. El registro
institucional de cada enfermo tomado de dicho documento, permitié buscar en el
archivo clinico del hospital los expedientes respectivos para capturar las variables
restantes (demograficas, clinicas, geograficas y temporales) no halladas en la nota
quirurgica. A partir de enero del 2007 a la fecha, la informacion se ha capturado de
forma prospectiva por el médico adscrito de la terapia intensiva cuando el paciente
ingresa a dicho servicio; si el nifio fallece en el quiréfano, la informacion se obtiene
de la nota de cirugia, anestesia, perfusion y enfermeria el mismo dia de la defuncién
o al dia siguiente (hasta que la nota oficial de anestesia y cirugia estén concluidas).
Los pacientes pediatricos que requieren cuidados en una terapia intermedia, se
pasan al piso de Cardiologia Pediatrica, donde se quedan hasta su egreso (mejoria
o defuncion); un escaso numero de enfermos se trasladan a otro hospital. El
seguimiento intrahospitalario y registro de las variables posoperatorios de estos
enfermos se hace por el mismo médico de la terapia intensiva hasta su egreso.
Como control de calidad de la base de datos, al final de cada mes, el mismo médico
adscrito revisa las variables de los pacientes capturados en dicho periodo.

De esta base de datos electronica del autor principal, se tomaron todos los enfermos
operados a partir del 1ro de enero de 1995 hasta el 31 de diciembre del 2022.
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Fueron seleccionados solamente aquellos que hayan sido sometidos a una
derivacion cavopulmonar bidireccional o total por vez primera. Dado que la base de
datos no contiene los datos del cateterismo cardiaco prequirurgico y algunas
variables necesarias para este protocolo no estan registradas en los primeros
enfermos de este periodo, con el nombre y registro, un residente de cardiologia
pediatrica (previa capacitacion) obtuvo la informacion faltante del expediente
electronico del hospital o el expediente fisico existente en el archivo clinico del INC.

En una hoja electronica elaborada para exprofeso para el presente estudio, se
capturd la informacion requerida. Cualquier duda existente en relacion con el
registro o captura de la informacién por parte del residente, fué analizada y resuelta
con el autor principal.

8. ANALISIS ESTADISTICO.

Las variables categdricas se resumieron con frecuencias y proporciones; las
numeéricas con promedio y desviacion estandar cuando la distribucion sea
gaussiana o mediana con intervalo intercuartil en caso contrario. Para decidir la
gaussianidad o no de una distribucion se utilizé la prueba de normalidad de

Kolmogorov-Smirnoff; se considerara una distribucion normal cuando su valor de “p
sea > 0.05.

Primero, a través de una curva ROC, se obtuvo el mejor punto de corte del GDP
para predecir el desenlace desfavorable a través del indice de Youden.
Categorizado el GDP, se analiz6 su capacidad predictiva para el desenlace
desfavorable.

Las comparaciones entre el grupo con desenlace desfavorable y favorable se evaluo
con una prueba de T para muestras independientes o su correspondiente prueba
no parametrica (U de Mann-Whitney), dependiendo del tipo de distribucion. Las
variables categoricas entre aquellos grupos seran evaluadas con una X? de Pearson
o prueba exacta de Fisler.

Para hacer el ajuste por confusores, primero se realizd un regresion logistica
univariada para obtener sus respectivos OR de las variables incluidas.
Posteriormenmte, aquellas que tuvieron una p < 0.05 se incluyeron en un analisis
multivariado de pasos ascendentes iniciando con las que presentes el mayor “peso”
(OR). Las variables numéricas se categorizarén antes de ser introducidas al modelo
multivariado; su punto de corte se obtendra a través de sus respectivas curvas ROC.
A partir de las variables que mantengan su significancia en el analisis multivariado,
se obtuvo la ecuacion o modelo cuya calibracion se realizé con una prueba de
Hosmer-Lemeshow (p > 0.05) y su discriminacion con una curva ROC (p < 0.05).

Se utilizé el paquete estadistico SPSS version 26.0 para Macintosh. Se considerd
significativo un valor de p < 0.05.
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9. RECURSOS HUMANOS MATERIALES Y FINANCIEROS NECESARIOS.

El presente trabajo de investigacion es un estudio retrospectivo que cuenta con toda
la informacién necesaria.

Sin embrago, si los resultados son favorables, requeriremos de un apoyo econémico
para que se tenga acceso libre a la publicacion en un revista del extranjero.

10. CRONOGRAMA DE ACTIVIDADES.

1) Elaboracion del protocolo y adiestramiento del médico residente: del 1ro de
noviembre al 31 de diciembre del 2022.

2) Presentacion al Comité de Investigacion: enero del 2023

3) Captura de la informacion: del 15 de enero al 31 de mayo del 2023.

4) Analisis de la informacion: 1ro al 30 de junio del 2023.

5) Presentacion de la tesis: julio del 2023.

6) Preparacion del manuscrito y publicacion: julio a diciembre del 2023.

11.CONSIDERACIONES ETICAS.

El presente estudio es una cohorte historica o retrospectiva donde la informacion ya
ha sido capturada en una base de datos, por lo cual no se requiere un
consentimiento informado.

12.RESULTADOS.

En el periodo de 15 afios estudiado (2007-2021) se realizaron en total 4855
procedimientos de cirugia cardiaca pediatrica en el INC. De ellos el 4.49% (218)
correspondieron a corazones univentriculares llevados a cirugia de Glenn, Fontan
o bandaje de la arteria pulmonar. Se excluyeron 64 casos (29.3%) por corresponder
a pacientes con un procedimiento previo a la cirugia de Fontan o Glenn; total de
pacientes incluidos para el estudio, 154.

Las caracteristicas demograficas encontradas entre pacientes operados de Glenny
Fontan muestran que los nifios sometidos a cirugia de Glenn fueron
significativamente (p 0.000) de menor edad (mediana del edad 24 [min 9, max 168]
meses) que los operados de cirugia de Fontan (mediana del edad 84 [min 3, max
216] meses). Incluso tuvieron significativamente (p 0.000) menor peso (11 [5.6,
39]kg) y menor estatura (86 [75, 150]cm) que los pacientes operados de Fontan (20
[12, 58]kg; 120 [86, 173]cm). El resto de las variables demograficas y clinicas no
difirieron entre los dos grupos como se puede ver en la tabla 3.
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La politransfusion, insuficiencia renal aguda postquirurgica e hipertransaminasemia
fueron significativamente mas frecuentes en cirugia de Fontan (p 0.003, p0.000 y p
0.001 respectivamente) como podemos observar en la tabla 4.

No encontramos correlacion alguna entre los parametros hemodinamicos
prequirurgicos y el tiempo de ventilacion mecanica, tiempo de estancia en UTI,
tiempo de estancia hospitalaria, ni tiempo de permanencia de drenajes, como se
ilustra en la tabla 6.

Factores asociados con un desenlace desfavorable.

Resumimos todas las variables asociadas a desenlace desfavorable (Tabla 5) y en
la tabla 7, se muestra el analisis univariado de los factores asociados al desarrollo
de un desenlace desfavorable (una variable compuesta constituida por al menos
una de las siguientes: muerte intrahospitalaria, necesidad de ECMO, PRISMA o
reanimacion cardiopulmonar y complicacion neurolégica como EVC o crisis
convulsivas). Dado que el apoyo con PRISMA no se puede ofrecer a todos los
enfermos que lo necesitan en el INC, se tom6é como subrogado el desarrollo de
insuficiencia renal aguda (duplicar la creatinina basal). Todos los enfermos que se
desmantelaron quedaron incluidos en los enfermos con un desenlace desfavorable.
El analisis univariado se realizé dividiendo todas las variables en prequirurgicas,
transquirurgicas y postquirurgicas.

Dentro de las prequirurgicas, las variables demograficas asociadas con el
desenlace desfavorable fueron la edad (>55 meses vs < 55 meses) que presentd
un OR 0.586, IC al 95% 0.353 — 0.975 y p = 0.026; el peso (> 15 Kg vs <15 Kg) con
un OR 0.52, IC al 95% 0.310 — 0.872 y p = 0.008); y, la estatura (> 100 cm vs <100
cm) cuyo OR fue 0.473, IC al 95% 0.271 — 0.826 y p = 0.005. El punto de corte para
categorizar a las tres variables se realizé a través de una curva ROC para cada
variable.

De las caracteristicas clinicas prequirurgicas solo el tipo de cirugia (Glenn vs
Fontan) mostro una asociacion con el desenlace desfavorable: OR 0.596, IC al 95%
0.351 — 1011 y p = 0.034, sin embargo, la anatomia del ventriculo sistémico (que
esperabamos se asociara) no presentd ninguna relacion. Como todos los enfermos
presentaron el mismo tipo de STAT, el riesgo quirurgico con este método no se
evaluo.

Pocas variables hemodinamicas obtenidas del cateterismo prequirdrgico mostraron
una asociacion significativa: la tension arterial media (OR 1.061, IC al 95% 1.011 —
1, p = 0.017) y tensién arterial diastolica (OR 1.05, IC al 95% 1.008 — 1.093, p =
0.020). Todas las presiones pulmonares, la presién de llenado del ventriculo
sistémico, los gradientes diastdlicos (crudo o ajustado) y el cociente sistélico
(PAPS/TAS) no modificaron la proporcion de enfermos con un desenlace
desfavorable. Una variable hemodinamica (el cociente medio: PMAP/TAM)
sorprendié al mostrar una asociacion importante con el desenlace desfavorable (OR
2.322, IC al 95% 1.149 — 4.696) no debido al azar (p = 0.019). La variable fue

24



categorizada a través de una curva ROC lo cual nos permitié dicotomizarla en >
0.23 vs = 0.23.

De las variables transquirurgicas solo el empleo de CEC present6 una asociacion
con el desenlace (OR 1.727, IC al 95% 1.077 — 4.544 con una p = 0.024).

De las variables postoperatorias evaluadas, la de mayor impacto fue la
reexploracion por sangrado en la UTI (OR 3.614, IC al 95% 2.450 — 5.331, p =
0.000), el choque séptico (OR 3.165, IC al 95% 2.113 — 4.741, p = 0.003), la
neumonia asociada a la ventilacién (OR 2.30, IC al 95% 1.343 — 3.824, p = 0.009)
y la politransfusion (OR 2.243, IC al 95% 1.282 — 3.927, p = 0.002). La IRA,
complicacion neuroldgica e hipertransaminasemia mostraron una asociacion
significativa con el desenlace, porque forma parte de él.

Una vez halladas las variables asociadas al desenlace de forma univariada, se
procedio a evaluar cuales de ellas mantenian su significancia de manera conjunta.
Primero se introdujeron las variables prequirurgicas, luego las transquirurgicas y por
ultimo las postquirurgicas. En la tabla 8 se pueden observar las caracteristicas
estudiadas que mantuvieron significancia en el modelo multivariado; a saber:
estatura > 100 cm (OR 5.040, IC al 95% 1.865 — 13.621, p = 0.001), cociente medio
>0.23 (OR 2.728, IC al 95% 1.124 — 6.618, p = 0.026), Empleo de CEC (OR 2.485,
IC al 95% 1.048 — 5.893, p = 0.039) y la reexploracién quirdrgica por sangrado en
el postoperatorio (OR 18.796, IC al 95% 5.20 — 67.945, p = 0.000).

Hecho lo anterior, se evalu6 la calibracion del modelo multivariado con una ji-
cuadrada de Hosmer y Lemeshow (ji-cuadrada 4.682 con 7 grados de libertad y un
valor de p = 0.699) y su discriminacion con una curva ROC (area de 0.818, IC al
95% de 0.747 a 0.889 y valor de p = 0.000) Tabla 9.

13.DISCUSION

En multiples estudios se ha evidenciando la utilidad del gradiente diastolico
pulmonar como predictor de enfermedad vascular fuera de proporcion.”>7¢ Lo
anterior no ha sido probado o avalado en pacientes univentriculares sin embargo
consideramos podria ser util ya que nos ayudaria a detectar que pacientes que
podrian tener falla en el circuito de derivacion cavopulmonar secundario a dafo
vascular pulmonar.

En México no se ha realizado ningun estudio sobre el beneficio del gradiente
diastolico pulmonar en hipertensién pulmonar secundaria a cardiopatias congénitas,
y mucho menos se ha aplicado como predictor de desenlace en pacientes a los que
se realizara cirugia de Glenn o Fontan. En este estudio retrospectivo de 15 afios
analizamos este valor por medio del cateterismo cardiaco previo a la cirugia y
observamos la evolucion postquirurgica documentada de cada paciente.
Observamos que el gradiente diastolico pulmonar no tuvo relacion significativa con
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desenlace desfavorable, no obstante, tampoco la presion telediastolica del
ventriculo izquierdo, o la presion media de la arteria pulmonar tuvieron relacion
alguna, aun a pesar que estos ultimos parametros ya han sido aceptados
anteriormente como criterio absoluto de no operabilidad para derivacion
cavopulmonar. 83

El empleo de CEC y la reexploracion por sangrado fueron un elemento importante
que afecto la evolucion postquirdrgica de nuestros pacientes. Sin embargo, estas
son situaciones que por si solas confieren mayor riesgo a desenlace desfavorable
en cualquier cirugia, por lo que tomamos con reserva este resultado.

Como evaluacién extra en nuestro estudio, observamos que el cociente de presion
media (PMAP/TAM) tuvo significancia para predecir un desenlace desfavorable.
Recientemente, en una actualizacién emitida por la AHA, se establecié como
parametro hemodinamico de operabilidad, el cociente de Resistencias vasculares
(Resistencia vascular pulmonar entre Resistencia vascular sistémica) (Rp/Rs),
considerandose un defecto reparable si Rp/Rs menor a 0.3, zona gris si Rp/Rs 0.3
a 0.5, e irreparable si Rp/Rs mayor a 0.57°

El Rp/Rs se determiné como parametro de operabilidad en pacientes en grupo | de
hipertension pulmonar secundaria a cardiopatia congénita con cortocircuito
izquierda a derecha, sin agregarse en el grupo 5 de pacientes con fisiologia
univentricular con HP posterior a la anastomosis cavopulmonar. En estos ultimos,

solo se considera para operabilidad RVP menor a 3 WU, y TPG menor a 6mmHg.
70

Ante nuestros resultados significativos a favor del cociente medio (PMAP/TAM)
valoramos que el cociente de resistencias vasculares podria ser beneficioso como
criterio de operabilidad en pacientes con fisiologia univentricular previo a la
derivacion cavopulmonar total. Este, pudiera ser un factor extra de utilidad para
definir con exactitud pacientes con enfermedad vascular pulmonar incipiente, ya que
en ocasiones a pesar de cumplir con criterios actuales para fontan o Glenn (entre
ellos PMAP < 15mmHg o D2VI < 12) en numerables ocasiones estas cirugias
terminan en desamantelamiento o fallecimiento.

14. CONCLUSION.

El abordaje del riesgo prequirurgico en un paciente de fisiologia univentricular es
delicado, se debe reunir criterios para tomar una decisién adecuada, y aun asi el
final no es 100% predecible.

En nuestra poblacion el GDP no resultd un parametro predictor de desenlace
desfavorable, no obstante el cociente medio (PMAP/TAM) se comporté como criterio
prometedor para la evaluacidn prequirurgica, este podria equipararse con el
cociente de resistencias vasculares, sin embargo, dicha comparacion debera ser
puesta a prueba en futuras investigaciones.
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16. ANEXOS.

Figura 1. Tasa y total de nacimientos por afo contabilizados en el Registro Civil.
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2020 1,086,743 639,277 446,709 6.15
2019 747,784 422,185 325,126 6.08
2018 722,611 407,736 314,499 6.01
2017 703,047 394,322 308,281 5.93
2016 685,766 382,745 302,599 5.85
2015 655,688 363,732 291,637 5.76
2014 633,641 352,037 281,279 5.67
2013 623,599 347,981 275,231 5.57
2012 602,354 338,377 263,440 5,47
2011 590,693 332,646 257,468 5,10
2010 592,018 332,027 259,669 5,20
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Figura 2. Mortalidad bruta anual en México.
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Tabla 2: Distribucion de causas de muerte de menores de un afo por capitulo de la CIE-10, 1979 y 2016

Clave  Titulo 1979

1 Ciertas enfermedades infecciosas y parasitarias
16 Ciertas afecciones originadas en el periodo perinatal
0 Enfermedades del sistema respiratorio

=

4 Enfermedades endocrinas, nutricionales y metabolicas 4399 45%
17 Malformaciones congénitas, deformidades y anomalias cromosémicas 3961 4.1%
18 Sintomas, signos y hallazgos anormales clinicos y de laboratorio, no clasificados en 3886

otra parte

9 Enfermedades del sistema circulatorio 1906 20%
6 Enfermedades del sistema nervioso 1519 16%
20  Causas externas de morbilidad y de mortalidad 1290 13%
11 Enfermedades del aparato digestivo 1151 12%

3 Enfermedades de la sangre y de los drganos hematopoyéticos y otros trastornos que 505 0.5%

afectan el mecanismo de la inmunidad

14 Enfermedades del aparato genitourinario 394 04%
15 Embarazo, parto y puerperio 340 03%
2 Neoplasias 209 0.2%
13 Enfermedades del sistema osteomuscular y del tejido conectivo 51 0.1%
12 Enfermedades de la piel y el tejido subcutaneo 32 00%
8  Enfermedades del oido y de la apdfisis mastoides 21 00%
5 Trastornos mentales y del comportamiento 12 00%
7 Enfermedades del ojo y sus anexos 4 00%

Total general 97453

Fuente: elaboracion propia con datos de INEGI/SS de la base de defunciones 1979-2016.

26169 26.9% /
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16 Ciertas afecciones originadas en el periodo perinatal
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otra parte

4 Enfermedades endocrinas, nutricionales y metabdlicas

11 Enfermedades del aparato digestivo

6  Enfermedades del sistema nervioso

9 Enfermedades del sistema circulatorio

3 Enfermedades de la sangre y de los 6rganos hematopoyéticos y otros trastornos que
afectan el mecanismo de la inmunidad

2 Neoplasias

14 Enfermedades del aparato genitourinario

13 Enfermedades del sistema osteomuscular y del tejido conectivo

12 Enfermedades de la piel y el tejido subcutdneo
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Trastornos mentales y del comportamiento

o

Enfermedades del oido y de la ap6fisis mastoides
7  Enfermedades del ojoy sus anexos

15 Embarazo, partoy puerperio

Total general

2016

12639 51.1%
6115 24.7%

1385
1184
988
636

381
375
29
286
170

119
119

S

24717

5.6%
48%
4.0%
26%

15%
15%
12%
12%
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Tabla 3. Caracteristicas demograficas y perfil hemodindmico prequirurgico.
Tipo de Cirugia

Glenn Fontan Valor de p
n (%) 69 (44.8) 85 (55.2) 154
Sexo (masculino) 32 (46.4) 47 (55.3) 79 (51.3) 0.271
Edad (m) * 249, 168] 84 (3, 216] 52 3, 216] 0.000
Peso (kg)* 11 [5.6, 39] 20 [12, 58] 15 [5.6, 58] 0.000
Estatura (cm)* 86 [75, 150] 120 [86, 173] 103 [75, 173] 0.000
Ventriculo sistémico 0.096
lzquierdo 51 (73.9) 49 (57.6) 100 (64.9)
Derecho 14 (20.3) 26 (30.6) 40 (26.0)
Indeterminado 4(5.8) 10 (11.8) 14 (9.1)
Ventilacion preQx (si) 3(4.3) 1(1.2) 4(2.6) 0.240
IRA preQx (si) 0 0 0
RCP preQx 0 0 0
Urgencia para entrar a cirugi 4 (5.8) 2(2.4) 6(3.9) 0.258
Afios 0.862
2007 5(7.2) 5(5.9) 10 (6.5)
2008 6(8.7) 7 (8.2) 13 (8.4)
2009 11 (15.9) 7(8.2) 18 (11.7)
2010 3(4.3) 3(3.5) 6(3.9)
2011 5(7.2) 5(5.9) 10 (6.5)
2012 5(7.2) 5(5.9) 10 (6.5)
2013 4(5.8) 5(5.9) 9 (5.8)
2014 3(4.3) 5(5.9) 8(5.2)
2015 4(5.8) 10 (11.8) 14 (9.1)
2016 4(5.8) 2(2.4) 6(3.9)
2017 3(4.3) 9(10.6) 12 (7.8)
2018 6(8.7) 7(8.2) 13 (8.4)
2019 5(7.2) 8(9.4) 13 (8.4)
2020 3(4.3) 2(2.4) 5(3.2)
2021 2(2.9) 5(5.9) 7 (4.5)
Perfil Hemodindmico
TA sistdlica (mmHg) 78.57 (10.80) 78.37 (13) 78.46 (12.075) 0.984
TA media (mmHg)|  58.30 (8.165) 59.96 (8.90) 59.23 (8.601) 0.935
TA diastélica (mmHg)|  46.10 (9.876) 46.91 (9.84) 46.56 (9.832) 0.984
PAP sistolica (mmHg) 18.10 (4.141) 16.45 (4.11) 17.20 (4.194) 0.012
PAP media (mmHg) 13.49 (2.954) 12.44 (2.196) 12.91 (2.607) 0.389
PAP diastélica (mmHg)|  10.27 (3.212) 9.63 (2.312) 9.92 (2.769) 0.422
PDFVS (mmHg 9.20 (2.736) 8.62 (2.053) 8.88 (2.393) 0.401
GDP crudo (mmHg)* 1[-7, 16] 11[-5,7] 1[-7, 16] 0.997
GDP ajustado (mmHg)* 1[0, 16] 1[0, 7] 110, 16] 0.774
PAPS / TAS*| 0.225 0.1, 0.5] 0.21[0.1, 2.2] 0.213[0.1, 2.2] 0.945
PAPM /TAM**|  0.234 (0.05) 0.210 (0.04) 0.221 (0.05) 0.003

* Mediana [min, max]

** Promedio (desviacion estandar)

PDFVS = Presion diastolica final del ventriculo sist z
GDP = Gradiente diastolico pulmonar



Tabla 4. Variables transquirurgicasy postquirurgicas segun el tipo de cirugia
Tipo de cirugia

PO de PO de
Glenn Fontan Total Valor de p
n (%) 69 (44.8) 85 (55.2) 154 (100)
Entrada a CEC de urgencia no 69 (45.7) 82 (54.3)| 151 (100)
Empleo de CEC si 18 (32.7) (67 3) 55 (100) 0.018
Pinzamiento adrtico si 5(29.4) 2 (70.6) 17 (100) 0.121
RCP en cirugia si 3(100) 0 3 (100) 0.093
Sangrado mayor al habitual si 2 (25) 6 (75) 8 (100) 0.202
Esterndn abierto si (33.3) 4 (66.7 6 (100) 0.426
Reexploracién quirdrgica por si 9 (45) 11 (55) 20 (100) 0.947
sangrado mayor al habitual
Politransfusion si 27 (34.2) 52 (65.8) 79 (100) 0.003
Insuficiencia Renal Aguda si 3(13.0) 20 (87.0) 23 (100) 0.000
Neumonia posquirurgica si 5(38.5) 8(61.5) 13 (100) 0.402
Choque séptico si 1(14.3) 6(85.7) 7 (100) 0.091
Hipertransaminasemia si 0 11 (100) 11 (100) 0.001
Complicaciones neurolégicas si (37.5) 10 (62.5) 16 (100) 0.486
Crisis hipertensiva pulmonar. si 0 2 (100.0) 2 (100) 0.293
CEC Circulacion extracorpérea
Tabla 5. Variables asociadas al desenlace.
De o o dad De d o o]
Valor de
si no Total p si no Total Valor de p si no Total Valor de p
n (%) 17 (11) 137 (89) 154 (100) 19 (12.3) 135 (87.7) 154 (100) 46 (29.9) 108 (70.1) 154 (100)
Sexo Masculino 8 (10.1) 71 (89.9) 79 (100 0721 8 (10.1) 71 (89.9) 79 (100) 0392 23(29.1) 56 (70.9) 79 (100) 0.833
Edad* 2619,168]] 60(3,204]] 52(3,2041] o.080] 721012 168]] 48(3,204)]] 5213, 204] 0050 66(9,204]] 48(3,192]] 5213, 204] 0.053
Peso* 13.3(7.3,49][ 153(5.6,58]] 15(5.6,58]] 0.647] 18.8 (7.6, 49][ 14.4 [5.6,58]] 15156, 58] 0.043[17.15 (7.3, 49]] 14 (5.6,58]] 15(5.6, 58] 0.017
Talla* 96 [64, 162]| 103 [59, 173]] 103 [59, 173]|  0.955| 110 [74, 162]] 101 [59, 173]] 103 [59, 173] 0.298] 11(64,163]] 9959, 173]] 10359, 173] 0.017
Tipo de cirugia Total 0.474 0.216 0.047
Glenn 9(13) 60 (87) 69 (100) 6(8.7) 63(91.3) 69 (100) 15 (21.7) 54 (78.3) 69 (100)
Fontan 8 (9.4) 77 (90.6) 85 (100) 13 (15.3) 72 (84.7) 85 (100) 31(36.5) 54 (63.5) 85 (100)
TA sistélica (mmHg)** 78.52 (11.96)| 78.45 (12.13)] 78.46 (12.07)] 0982 79 (10.76)] 78.38 (12.29)[ 78.46 (12.07) 0.837] 77.52(10.38)| 78.87 (12.76)] 78.46 (12.07) 0.537
TA media (mmHg)** 56.06 (12.20] 59.64 (8.00)] 59.23(8.60)] 0.269] 60.42 (11.00)] 59.05 (8.20)] 59.23 (8.60) 0.522] 56.58(9.80)] 60.39 (7.79)] 59.23(8.60) 0.015
TA diastdlica (mmHg)** 44.17 (12.71)| 46.87 (9.40)[ 46.56 (9.83)] 0.289] 45 (11.27)] 46.79 (9.62)[ 46.56 (9.83) 0.460| 43.61(10.99)] 47.83(9.04)] 46.56 (9.83) 0.017
PAP sistdlica (mmHg)** 18.88(3.23)] 1699 (4.26)] 17.20(4.19) 0.08] 16.89 (3.81)] 17.25(4.25)] 17.20 (4.19) 0.731] 16.63(3.17) 1745 (4.55)] 17.20(4.19) 0.266
PAP media (mmHg)** 14 (2.57)] 1278 (2.58)| 12.91(2.60)] 0.069| 12.94 (2.71)[ 12.91(2.60)| 12.91(2.60) 0955 1297 (2.08) 12.88(2.81)] 12.91(2.60) 0.827
PAP diastdlica (mmHg)** 10.47 (2.60)|  9.85(2.79)| 9.92(10.00)] 0392 9.31(2.96)] 10.01(2.74)| 9.927(2.76) 0305]  9.95(2.44)] 9.91(2.91)] 9.927(2.76) 0.932
PDFVS (mmHg)** 8.76 (2.75) 8.89 (2.35) 8.88(2.39) 0.83 9.05 (2.87) 8.85(2.32) 8.88(2.39) 0.743 8.76 (2.26) 8.93 (2.45) 8.88(2.39) 0.68
GDP crudo (mmHg)* 1[-3,16] 1[-7,9] 1(-7,16]| 0372 0[-6, 16] 1[-7,9] 1[-7, 16] 0.225 1[-6, 16] 1[-7,9] 1[-7,16] 0.746
GDP ajustado (mmHg)* 1[0, 16] 1[0,9] 1[0,16]] 0.571 010, 16] 1[0, 9] 1[0, 16] 0.606 1[0, 16] 10,9 1[0, 16] 0.748
PAPS / TAS* 0.23[0.2,04)[ 021 0.1, 2.2][0.21 [0.1, 22| 0.752] 0.21 [0.2, 0.3][0.21 [0.1, 2.2][0.21 [0.1, 2.2] 0.609] 0.21[0.1,0.4]] 0.21 [0.1, 2.2][0.21 [0.1, 2.2] 0.492
PAPM / TAM* 0.25[0.2, 0.41[ 0.21[0.1, 0.41[ 0.21 [0.1, 0.4]]  0.001]0.20[0.1, 0.41[0.21 [0.1, 0.4][0.21 [0.1, 0.4] 0.860] 0.23 (0.1, 0.4]] 0.21 [0.1,0.41[0.21 [0.1, 0.4] 0.024
Cociente medio categorizado  |>0.23 13(19.1) 55 (80.9) 68(100)|  0.004 6(8.8) 62 (91.2) 68(100) 0.238 27(39.7) 41(60.3) 68(100) 0.018
<0=023 4(4.7) 82 (95.3) 86 (100) 13(15.1) 73 (84.9) 86 (100) 19 (22) 67 (77.9) 86 (100)
Intubacion prequirtrgica si 0 4 (100) 4 (100) 0.621 1(25.0) 3(75.0) 4 (100) 0.415 1(25.0) 3(75.0) 4 (100) 0.651
IRA prequirdrgica no 17(11.1)] 136 (88.9) 153 (100) 19(12.4)] 134 (87.6)]  153(100) 46 (30.)] 107 (69.9)] 153 (100)
RCP prequirtrgico no 16 (105) 136 (89 5) 152 (100) 18(11.8)]  134(882) 2 (100) 45 (29.6) 7(704)] 152 (100)
Urgencia si 0 100) 6(100)] 0.485 2(333) 4(66.7) 6 (100) 0.164 2(333) 4 (66.7) 6 (100) 0.589
Reexploracion quirdrgica por si 12 (60) 8(40) 20 (100) 0.000 5 (25.0) 15 (75) 20 (100) 0.053 16 (80.0) 4 (20.0) 20 (100) 0.000
Empleo de CEC si 6(109)]  49(89.1%) s5(100)]  0.901 9(164)]  46(836) 55 (100) 0.139 22 (40.0) 33(60.0) 55 (100) 0.029
Tiempo de CEC (min)* 75(2,274]] 95(21,248)[ 912 274]] 0449] 104 [2,192][87.5 [21, 274][ 91 [2, 274] 0.129] 1005 [2,274]] 79 (21, 248]] 91 (2, 274] 0.349
Pinzamiento adrtico si 3(17.6) 14(82.4) 17(100)]  0.268 2(11.8) 15 (88.2) 17 (100) 0.608 7(41.2) 10 (58.8) 17 (100) 0.234
Tiempo de PA (min)* 25(0,43]] 61110,177]] 26101771 0582[ 57(10,104][ 26(0,177]] 2610,177] 1.000] 345[0,177] 21[15,130] 260, 177) 1.000
Politransfusion i 15(19.0) 64 (81.0) 79(100)]  0.002 14 (17.7) 65 (82.3) 79 (100) 0.021 32 (40.5) 47 (59.5) 79 (100) 0.003
Insuficiencia Renal Aguda si 8(34.8) 15(65.2) 23(100)|  0.000 7(304) 16 (69.6) 23 (100) 0.003 46 (30.1)]  107(69.9)] 153 (100) 0.000
Neumonfa posquirdrgica i 5(38.5) 8(61.5) 13 (100)]  0.007 2(15.4) 11(84.6) 13 (100) 0.477 8 (61.5) 5 (38.5) 13 (100)
Chogue séptico si 4(57.1) 3(42.9) 7(100)|  0.003 3(429) 4(57.1) 7 (100) 0.037 6(85.7) 1(14.3) 7 (100) 0.003
Hipertransaminasemia si 3(27.3) 8(72.7) 11 (100) 0.111 5 (45.5) 6 (54.5) 11 (100) 0.004 11 (100) 0 11 (100) 0.000
Crisis hipertensiva pulmonar. si 1(50.0) 1(50) 2 (100) 0.213 0 2 (100) 2 (100) 0.775 1(50) 1(50) 2 (100) 0.509

*Mediana [min, max]
**Media (desviacion estandar)

IRA Insuficiencia renal, RCP reanimacién cardiopulmonar, CEC Circulacién extracorpérea
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Tabla 6. Correlaciones.

Gradiente
Gradiente  diastélico TA PAP PAP

diastélico  ajustado Cociente Cociente TAsistdlica TAmedia diastélica sistélica  PAP media diastélica
(mmHg) (mmHg) sistdlico medio (mmHg) (mmHg) (mmHg) (mmHg) (mmHg) (mmHg)

Tiempo de ventilacion r -0.094 -0.040 -0.097 0.034 0.128 -0.015 -0.038 -0.048 0.026 0.047
mecanica (dias) Valor de p 0.253 0.626 0.255 0.691 0.130 0.860 0.653 0.567 0.750 0.573
Tiempo estancia UTI (dias) r -0.137 -0.050 -0.075 -0.027 0.060 0.009 0.003 -0.055 -0.028 -0.036
Valor de p 0.094 0.544 0.376 0.750 0.480 0.915 0.969 0.503 0.730 0.663
Tiempo estancia hospitalaria r -0.149 -0.070 -0.121 -0.088 0.109 -0.002 0.001 -0.085 -0.092 -0.047
Valor de p 0.067 0.391 0.152 0.301 0.194 0.984 0.994 0.306 0.261 0.573
Tiempo permanencia sondas r -0.151 -0.088 -0.143 -0.102 0.042 -0.051 -0.082 -0.121 -0.145 -0.131
Valor de p 0.066 0.288 0.094 0.238 0.617 0.557 0.334 0.144 0.077 0.114

Tabla 7. Andlisis Univariado

Ana ariado

Variables prequirurgicas OR ICal 95% Valor de p
Sexo (masculino) 0.93 0.585 - 1.540 0.830
Edad ( > 55 meses) 0.586 0.353- 0.975 0.026
Peso ( > 15 kg) 0.52 0.310-0.872 0.008
Estatura ( > 100 cm) 0.473 0.271-0.826 0.005
Tipo de cirugia (Glenn vs Fontan) 0.596 0.351-1.011 0.034
Anatomia ventriculo sistémico (izquierdo) 0.084 0.514 - 1.372 0.305
Intubacidn prequirdrgica 0.83 0.149 - 4.599 0.651
IRA prequirudrgica 0 0

RCP prequirurgico 0 0

Urgencia 1.106 347 -3.522 0.598
TA sistolica (mmHg) 1.09 0.980 - 1.039 0.536
TA media (mmHg) 1.061 1.011-1.114 0.017
TA diastdlica (mmHg) 1.05 1.008 - 1.093 0.020
PAP sistélica (mmHg) 1.052 0.962 - 1.151 0.267
PAP media (mmHg) 0.987 0.865-1.126 0.845
PAP diastdlica (mmHg) 0.994 0.877 - 1.127 0.931
PDFVS (mmHg) 1.031 0.892 - 1.192 0.678
GDP crudo (mmHg) 0.982 0.878 - 1.097 0.745
GDP ajustado (mmHg) 0.976 0.840-1.113 0.747
Cociente sistdlico (PAPS / TAS) 3.696 0.541 - 254.27 0.545
Cociente medio (PAPM / TAM > 0.23) 2.322 1.149 - 4.696 0.019
Variables transquirlrgicas OR ICal 95% Valor de p
Empleo CEC 1.727 1.077 - 4.544 0.024
Tiempo CEC (min) 0.996 0.998 - 1.005 0.434
Tiempo isquemia (min) 1.001 0.981-1.018 0.965
RCP en quiréfano 1.12 0.222 - 5.662 0.657
Sangrado mayor al habitual 1.74 0.832 - 3.654 0.185
Cierre esternal diferido 1.726 0.745 - 3.998 0.249
Variables postquirurgicas OR ICal 95% Valor de p
Reexploracion por sangrado (UTI) 3.614 2.450-5.331 0.000
Politransfusién 2.243 1.282 -3.927 0.002
Insficiencia renal aguda 5.818 3.978 - 8.510 0.000
Complicacion neuroldgica 3.81 2.658 - 5.463 0.000
Neumonia asociada a la ventilacion 2.30 1.343-3.824 0.009
Hipertansaminasemia 4118 3.073-5.517 0.000
Choque séptico 3.165 2.113-4.741 0.003
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Tabla 8. Analisis Multivariado

Variable OR IC 95% valor de p
Talla (>100 cm) 5.040 1.865 - 13.621 0.001
Cociente medio (PAPM/TAM > 0.23) 2.728 1.124 - 6.618 0.026
Empleo de CEC 2.485 1.048 - 5.893 0.039
Reexploracién por sangrado (UTI) 18.796 5.200 - 67.945 r 0.000

Tabla 9. Analisis de Modelo Multivariado.

Analisis del modelo multivariado

Prueba de Hosmer-Lemeshow Curva ROC
X2 gl valor de p area IC al 95% valor de p
4.682 7 0.699 0.818 0.747 - 0.889 0.000
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