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RESUMEN

Desenlace clinico de neonatos diagnosticados con cardiopatia fetal estructural de
tipo ducto dependiente posterior a uso de prostaglandinas como tratamiento
farmacolégico al nacimiento en el HGO3 CMN La Raza "Dr. Victor Manuel Espinosa
de los Reyes Sanchez”.

Chinolla Arellano ZL; Marquez Davila A; Gaona Tapia CJ; Diaz Velazquez MF.

Centro Médico Nacional. “LA RAZA” UMAE Hospital de Gineco Obstetricia No. 3 “Dr. Victor Manuel Espinosa
de Los Reyes Sanchez” Departamento de Medicina Materno Fetal.

Antecedentes: Las cardiopatias congénitas (CC) son el tipo de malformacién mas frecuente, con
una incidencia de 0.5-0.8%, con un 20% de las muertes neonatales y cerca de un 50% de la
mortalidad infantil debido a malformaciones. La ecocardiografia fetal es el método de eleccién para
evaluar la anatomia del corazén y grandes vasos. En las cardiopatias ducto dependiente dentro de
las medidas de tratamiento iniciales se encuentra la PGE1, conocida por mantener la permeabilidad
del mismo y mejorar la sobrevida de estos pacientes.

Objetivo: Describir el desenlace clinico de neonatos diagnosticados con cardiopatia fetal estructural
de tipo ducto dependiente, posterior al uso de prostaglandinas como tratamiento farmacoloégico al
nacimiento en el HGO 3 CMN La Raza "Dr. Victor Manuel Espinosa de Los Reyes Sanchez”.
Métodos: Se realizé un estudio observacional, descriptivo, retrospectivo y longitudinal, en el que se
revisaron registros clinicos de cardiopatia fetal confirmada al nacimiento. Se revisaron expedientes
clinicos de neonatos con cardiopatia ducto dependiente e iniciaron tratamiento con PGE1 dosis no
dependiente, determinando su posterior evolucion clinica (incremento en la saturacion de oxigeno,
correccion del lactato, correccion del déficit de base, mejoria en la PaO2) y desenlace final (alta por
mejoria o defuncion) en el periodo de estudio comprendido entre el 01 de enero de 2018 al 01 de
enero de 2020. Se realiz6 estedistica descriptiva.

Resultados: Un total de 52 neonatos con cardiopatia congénita, 27 se eliminaron (por no ser
cardiopatia ducto dependiente, uso de aminas y por presentar malformaciones extracardiacas)
quedando 25 neonatos a los cuales se les inici6 tratamiento con PGE1. La edad gestacional media
fue de 37 semanas (Min 33 - 40 max), el peso al nacimiento fue de 2,681 gramos (Rango 1,159 —
4,900 grs), todos los nacimientos fueron via cesaraea. De 25 neonatos, 7 neonatos (28%)
presentaron alguna combinacion de las patologias que conforman el ventriculo izquierdo hipoplasico,
4 neonatos (16%) atresia pulmonar con septo integro, 3 neonatos (12%) doble salida de ventriculo
derecho con estenosis pulmonar, 2 neonatos (8%) estenosis pulmonar, 2 neonatos (8%) ventriculo
unico con estenosis pulmonar, 1 neonato (4%) con sindrome de corazén izquierdo hipoplasico, 1
neonato (4%) con coartacion de aorta, 1 neonato (4%) con TGA, 1 neonato (4%) con tetralogia de
Fallot y 1 neonato (4%) con anomalia de Ebstein. Ninguno conté con estudio genético. La dosis de
inicio media de PGE1 fue de 0.02 mcg/kg/min y el tiempo transcurrido de administracion de la primera
dosis promedio fue de 13.36 horas, el tiempo de administracion de PGE1 en el 64% de los neonatos
fue >120 horas. Posterior a la aplicacion del farmaco, el 4% de los neonatos presentaron fiebre e
hipoglucemia, 4% apnea, el 8% fiebre e hipoglucemia, y el 84% ningun efecto secundario. Hubo
mejoria en cuanto a saturacién de oxigeno en el 80% de los neonatos, en el 92% de los neonatos
mejoria en la PaO2, correccion del déficit de base en el 56% y correccion del lactato en el 40% de
los neonatos. En 10 neonatos se llevé a cabo tratamiento paliativo, los cuales se dieron de alta a
domicilio con seguimiento, de los 15 neonatos que no recibieron tratamiento paliativo, 11 fallecieron.
Conclusiones: La administracion de la PGE1 como tratamiento inicial en neonatos con cardiopatia
congénita ducto dependiente ha sido un manejo inicial que puede evitar factores metabdlicos y
hemodinamicos no favorables para el neonato; aunque sabemos que el prondstico a largo plazo es
individual. El manejo quirdrgico estd determinado desde antes de nacer y la sobrevida de estos
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neonatos se podria optimizar cuando el diagndstico se realiza de forma prenatal, seguido de la
intervencién en tiempo del equipo multidisciplinario a tiempo.

Palabras clave: Cardiopatia fetal, cardiopatia congénita ducto dependiente, PGE1, saturacion de
oxigeno, déficit de base, PaO2, lactato, sobrevida, paliativo, dafio cerebral.

11



Clinical outcome of neonates diagnosed with fetal congenital ductus- dependent
heart disease after the use of prostaglandins as pharmacological treatment at birth in
HGO3 CMN La Raza "Dr. Victor Manuel Espinosa de los Reyes Sanchez”.

Chinolla Arellano ZL; Marquez Davila A; Gaona Tapia CJ; Diaz Velazquez MF.

National Medical Center. “LA RAZA” UMAE Obstetrics and Gynaecology Hospital No. 3 “Dr. Victor Manuel
Espinosa de Los Reyes Sanchez” Maternal Fetal Medicine Department.

Background: Congenital heart defects (CHD) are the most frequent type of malformation, with an
incidence of 0.5-0.8%, with 20% of neonatal deaths and close to 50% of infant mortality due to
malformations. Fetal echocardiography is the method of choice for evaluating the anatomy of the
heart and great vessels. In the ductal dependent heart disease, one of the initial treatment measures
include PGE1, known for maintaining its permeability and improving the survival of these patients.
Objective: To describe the clinical outcome of neonates diagnosed with ductus-dependent fetal heart
disease, after the use of prostaglandins as pharmacological treatment at birth in HGO 3 CMN La
Raza "Dr. Victor Manuel Espinosa of Los Reyes Sanchez”.

Methods: An observational, descriptive, retrospective and longitudinal study was performed, in which
clinical records of fetal heart disease were reviewed, as well as diagnostic confirmation at birth. We
reviewed clinical records of neonates who, due to presenting ductus-dependent heart disease, started
treatment with non-dependent dose of PGE1, determining their subsequent clinical evolution
(increase in oxygen saturation, lactate correction, base excess correction, improvement in PaO2) and
final outcome (discharge due to improvement or death) in the study period from January 1, 2018 to
January 01, 2020. Descriptive statistics were performed with tables and comparative graphs for
qualitative variables, measures of central tendency and dispersion for quantitative variables.
Results: A total of 52 neonates with structural congenital heart disease, 27 were eliminated (they
were not ductus-dependent heart disease, use of amines as initial treatment, and associated
extracardiac malformations), leaving 25 neonates with ductus-dependent heart disease which began
treatment with PGE1. The mean gestational age was 37 weeks (33 min — 40 max), the average fetal
weight at birth was 2,681 grams (1,159 min — 4,900 max), all patients were born by cesarean section.
Out of 25 neonates, 7 neonates (28%) presented some combination of the pathologies that make up
the hypoplastic left ventricle, 4 neonates (16%) pulmonary atresia with an intact septum, 3 neonates
(12%) double outlet of the right ventricle with pulmonary stenosis, 2 neonates (8%) pulmonary
stenosis, 2 neonates (8%) single ventricle with pulmonary stenosis, 1 neonate (4%) with hypoplastic
left heart syndrome, 1 neonate (4%) with coarctation of the aorta, 1 neonate (4% ) with TGA, 1
neonate (4%) with tetralogy of Fallot and 1 neonate (4%) with Ebstein's anomaly. There is no genetic
study. The mean starting dose of PGE1 was 0.02 mcg/kg/min and the elapsed time of administration
of the first average dose was 13.36 hours, the time of administration of PGE1 in 64% of neonates
was > 120 hours. After PGE1 infusion, 4% of the neonates presented fever and hypoglycemia, 4%
presented apnea, fever and hypoglycemia, 8% presented apnea and 84% did not present any side
effect. There was improvement in oxygen saturation in 80% of neonates, improvement in PaO2 in
92% of the neonates, correction of base excess in 56% of the neonates and lactate correction in 40%
of neonates. Palliative treatment was carried out in 10 neonates, which were discharge home with
follow up, of the 15 neonates who did not receive palliative treatment, 11 died.

Conclusions: The administration of PGE1 as initial treatment in neonates with ductus-dependent
congenital heart disease, is an initial treatment that can avoid metabolic and hemodynamic factors
not favorable to the newborn, although we know long term prognosis is individual. The surgical
prognosis is determined before birth and the survival of these neonates occurs when the diagnosis is
made antenatally, followed by the intervention of the multidisciplinary team on time.

Key words: Fetal heart disease, congenital heart disease, ductus-dependent, PGE1, oxygen
saturation, base excess, PaO2, lactate, survival, palliative, brain damage.
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MARCO TEORICO

Definicion

Las cardiopatias fetales son anomalias estructurales del corazén y/o de sus grandes vasos, que
ocurren durante el desarrollo intrauterino por factores que alteran o detienen el desarrollo
embrioldgico del sistema cardiovascular en las primeras 8 semanas de gestacion'. Involucra a todas
las malformaciones cardiacas que estan presentes en el momento del nacimiento y son secundarias
a alteraciones en la organogénesis, desconociéndose en la gran mayoria de los casos los factores
causales (85-90%)?.

Embriologia y fisiologia cardiaca

El corazén se desarrolla a partir de la vasculatura embrionaria que se musculariza para
ejercer su funcién de bomba. El latido cardiaco aparece en la tercera semana de gestacion. El
corazén deriva de dos campos distintos del desarrollo embrionario, denominados primer y segundo
campo cardiaco, localizados en el mesodermo visceral. Del primero deriva el miocardio del ventriculo
izquierdo (VI), el canal auriculo-ventricular (CAV) y la auricula primitiva. El segundo campo cardiaco,
a su vez, se divide en tres: un campo anterior, origen del trayecto de salida ventricular proximal y del
miocardio ventricular derecho, un campo cardiaco secundario, origen del trayecto de salida
ventricular distal, y un campo cardiaco posterior del que emergen el resto de las estructuras,
principalmente las del polo venoso del corazén y del sistema de conduccién. Elementos de la cresta
neural migran al corazon para contribuir al desarrollo del sistema de conduccion, el septo adrtico-
pulmonar, y las vélvulas semilunares ventriculo-arteriales, mientras que el pericardio deriva de
células de origen perihepatico, de las que se originan las arterias coronarias. El mesénquima
pulmonar participa en el desarrollo de las venas pulmonares y de la pared de la auricula izquierda
(A3
Las grandes arterias derivan de los arcos aodrticos primitivos. El cuarto arco es el origen del cayado
aortico, el tercero lo es del tronco braquiocefalico y de la carétida primitiva, mientras que el sexto
sera el responsable del desarrollo del ductos arterioso y de la arteria pulmonar. El corazén adquiere

su aspecto definitivo hacia la octava semana de gestacion, entre los dias 45a 57 3.

La sangre oxigenada en la placenta retorna al feto a través de la vena umbilical (VU), que
discurre por el cordon umbilical hasta su entrada en el abdomen fetal. Desde alli se dirige hacia el
higado donde se une con el seno portal hepatico y da lugar a varias ramas que se distribuyen por el
[6bulo hapatico izquierdo (venas portales izquierdas). Distalmente se origina el ductus venoso (DV,
o conducto venoso de Arancio) que sigue un trayecto posterior y superior para alcanzar la porcion

toracica de la vena cava inferior (VCI), inmediatamente antes de su entrada en la auricula derecha
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(AU). La VClI entra en la AD, desde donde la sangre pasa al VD, o bien alcalza el corazén izquierdo
a través del foramen oval (FO). Por lo tanto, la sangre oxigenada se mezcla con sangre
desoxigenada proveniente del sistema venoso sistémico, antes de entrar al corazén y para ser
eyectada y perfundir los tejidos fetales. Sin embargo, existe un flujo preferencial de sangre oxigenada
hacia el corazén izquierdo que se consigue por 3 mecanismos principales: corto circuito formado por
el DV, direccién seguida por la sangre oxigenada en la VCl ala AU vy el FO. A través de este ultimo
el flujo oxigenado llega a la Al y VI, donde es eyectado hacia la aorta. La sangre menos oxigenada
procedente del retorno venoso sistémico es dirigida hacia la valvula tricuspide, para alcanzar el VD,
que la eyecta hacia la arteria pulmonar. La sangre altamente oxigenada que sale a través de la aorta
se distribuye por las arterias coronarias y los troncos supraadrticos hacia los érganos mas nobles
(corazon y cerebro), cabeza, cuello y extremidades superiores. Una pequefia proporcion atraviesa

el itsmo adrtico para alcanzar la aorta descendente.

La sangre enviada hacia el tronco pulmonar es menos rica en O2. La mayor parte es dirigida
a la aorta descendente a través de otro corto circuito, el ducto arterioso (DA) que conecta la arteria
pulmonar con la aorta descendente, permitiendo que la mayor parte de la sangre eyectada del
ventriculo derecho pase a los pulmones no funcionantes, posteriormente a la aorta y finalmente a la
placenta para su oxigenacion. Por lo tanto, en la aorta descendente se mezcla la sangre procedente
del DA (poco oxigenada) y del itsmo adrtico (muy oxigenada). Esta sangre con saturacion intermedia
discurre por la aorta descendente e irriga el abdomen, la pelvis y las extremidades inferiores, y parte
de ella es desviada hacia las dos arterias umbilicales. Estos vasos nacen de las arterias iliacas
internas, rodean la vejiga y se introducen en el cordon umbilical para trasladar la sangre hacia la

placenta, donde nuevamente se oxigena y se vuelve hacia la VU, completando el circuito®.

Epidemiologia

Las alteraciones cardiacas congénitas son el tipo de malformacién mas frecuente, con una
incidencia de 0.5-0.8%, es decir entre 4 y 13 por cada 1000 recién nacidos vivos, dan cuenta de un
20% de las muertes neonatales y cerca de un 50% de la mortalidad infantil debido a malformaciones®.
Las cardiopatias congénitas mayores tienen una prevalencia estimada de 4/1.000 NV (nacidos vivos)
entendiendo por tales a aquellas malformaciones complejas del corazon o de las grandes arterias,
y/o la presencia de anomalias estructurales que requieren de una intervencion quirirgica o
cateterismo dentro de los primeros 6 meses de vidaZ.

Segun las estadisticas, en los nifios portadores de alguna cardiopatia, el 10-15% tendra algun factor
de riesgo para sospecharlo, sin embargo el diagndstico y atencion de los que no son portadores,
llevara a una deteccion oportuna. Ahi radica la importancia de contar con las herramientas
necesarias para el diagndstico prenatal y poder ofrecer cirugia neonatal precoz de estas

malformaciones®.
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Factores de riesgo

Ciertas entidades patoldgicas incrementan el riesgo de cardiopatia fetal con respecto a la
poblacion general, tales como Diabetes Mellitus (hasta 5 veces), en relacion a heterotaxia, Fallot,
transposicion de grandes vasos, y coartacion adrtica; enfermedades autoinmunes como LES y
alteraciones de tejido conectivo materno, con riesgo elevado para bloqueos auriculoventriculares®.
Aparecen también como efecto teratogénico de algunos medicamentos, entre los que se encuentran:
anticonvulsivos (cabamacepina, DFH, valproato de magnesio), inhibidores de la enzima convertidora
de angiotensina, acido retinoico, inhibidores selectivos de la recaptura de serotonina,
antiinflamatorios no esteroideos, (riesgo elevado) entre otros®. La obesidad incrementa el riesgo de
CC de 1 a 3%, y se asocia en mayor frecuencia a cardiopatias conotruncales, de venas pulmonares,

corazon izquierdo hipoplasico y defetos septales?®.

Etiologia

La etiologia no es clara, se han identificado factores genéticos, ambientales y
multifactoriales. Los factores genéticos, de forma aislada, son responsables de hasta 8% de los
casos, relacionandose sobre todo con anomalias cromosdmicas, de estos, Trisomia 21 con riesgo
de 40 a 50% para defectos septales, Fallot y coartacion adrtica; Trisomia 18 con riesgo de 99% para
CC conotruncales, canal, patologia polivalvular, corazon izquierdo hipoplasico y Fallot; Trisomia 13
con riesgo de 80 a 90% para defectos septales, corazén izquierdo hipoplasico y Fallot; sindrome de
Turner con riesgo de 30-40% para las descritas en relacion a trisomia 13. En el 2%
aproximadamente se ha relacionado algun factor ambiental o materno (diabetes, rubéola, lupus
eritematoso sistémico, alcohol o farmacos como la warfarina, anticonvulsivos, talidomida o
retinoides); finalmente, hasta en 90% de los casos la causa es multifactorial. Los pacientes
portadores de cromosomopatias tienen 25 a 30% de riesgo de ser portadores de cardiopatia
congénita especifica; en la trisomia 13, 18 y 21 o en el sindrome de Turner el riesgo es tan elevado
como 50% hasta 90%. Las mutaciones de un mismo gen pueden causar cardiopatias diferentes vy,

por el contrario, la misma cardiopatia puede tener su origen en diferentes genes’.

Frecuencia

En un estudio realizado en la regién de Bohemia, Republica Checa, que abarco 10 afos y
5,030 pacientes, las cardiopatias mas frecuentes fueron: la comunicacion interventricular (CIV)
(41%); comunicacion interauricular (CIA) (8.67%), seguido de estenosis adrtica (EA) (7.7%). Sdélo
otras cuatro cardiopatias mas, tuvieron una frecuencia por arriba de 5%: estenosis pulmonar (EP)
(5.8%); transposicion de grandes arterias (TGV) (5.3%); coartacion aodrtica (CoA) (5.2%) vy

persistencia del conducto arterioso (PCA) (5.07%). Con menor frecuencia, se observaron los
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defectos de la tabicacion atrioventricular (4%); sindrome de ventriculo izquierdo hipoplasico (3.42%)
y tetralogia de Fallot (TF) (3.3%). La doble salida del ventriculo derecho, tronco comun arterioso y
atresia pulmonar con septo interventricular integro, representaron alrededor de 1%, cada uno. La
conexion anémala total de venas pulmonares (0.8%); anomalia de Ebstein (0.4%); origen anémalo

de coronarias (0.2%) e interrupcion del arco aortico (0.3%) tuvieron muy baja frecuencia®.

Un analisis de 2257 pacientes con cardiopatia congénita realizado en el Hospital de Cardiologia del
Centro Médico Nacional Siglo XXI, mostré que la persistencia de conducto arterioso representé 20%
de los casos, le siguio la comunicacion interauricular (16.8%); comunicacion interventricular (11%);
tetralogia de Fallot y atresia pulmonar con comunicacion interventricular (9.3%); coartacion adrtica y

estenosis pulmonar (3.6%) respectivamente y la conexién andémala total de venas pulmonares (3%)°.

Clasificacion

Existen diferentes clasificaciones para las cardiopatias, estas son: las basadas en el origen
embrionario, las que se dividen segun las caracteristicas anatémicas del corazén, valorando las
caracteristicas fisiopatologicas, las basadas en la repercusion clinica al nacimiento o evaluando el
pronastico a largo plazo de las mismas®.

A continuacion las clasificaremos de acuerdo a la repercusion clinica al nacimiento, es decir en
relacion con la presencia de cianosis en el periodo neonatal. Cabe mencionar, que las de mayor
relevancia diagndstica por las altas tasas de morbimortalidad y que se diagndstican con mayor

frecuencia mediante ecocardiografia prenatal, son aquellas que se encuentran en el grupo de las

cianégenas o ductus dependiente.

CIANOSANTES CIANOSANTES Con hipoperfusion sistémica
Con flujo pulmonar disminuido Con flujo pulmonar aumentado

Tetralogia de Fallot Transposicion de grandes Estenosis adrtica critica
arterias
Estenosis pulmonar critica Coartacion de aorta
Atresia pulmonar (con septo Interrupcion del arco adrtico
integro o con CIV)
Atresia tricuspide con CIV Sindrome de Shone
Doble salida del ventriculo Sindrome de ventriculo
derecho con estenosis pulmonar izquierdo hipoplasico
Ventriculo unico con estenosis
pulmonar

Anomalia de Ebstein grave
Tabla 1. Clasificacién de cardiopatias congénitas Ducto dependiente™®,
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No cianogenas

Estenosis aortica

Cardiopatia ducto dependiente con una incidencia de 0.4 por 10000 recién nacidos vivos y se
clasifica en: valvular (60-75%), supravalvular (8-20%) y subvalvular. La forma subvalvular puede ser
de tipo fijo, a consecuencia de una obstruccién fibrosa o fibromuscular, o de tipo dinamico con
obstruccion del tracto de salida por engrosamiento del septum interventricular (como en el caso de
hijos de madres diabéticas). Se estima que hasta un 1.3% de la poblacion puede tener valvula aértica
bicuspide®.

Dependiendo del grado de severidad de la obstruccion valvular, la alteracién hemodinamica asociada
provoca una dilatacién del ventriculo izquierdo y, en los casos mas severos, la sobrecarga del
ventriculo puede provocar una isquemia sub endocardiaca y deteriorar la funcién cardiaca y ser
responsable de la fibroelastosis sub endocardica, caracteristica de esta lesion. Existe una gran
asociacion de esta enfermedad con retardo de crecimiento intrauterino debido, probablemente, a las
alteraciones hemodinamicas descritas®. Se ha demostrado su asociacion con sindromes genéticos
como el sindrome de Turner y sindrome de Jacopsen en menos de 2%. Las lesiones asociadas son
habitualmente otras lesiones izquierdas como la estenosis valvular mitral (25%), la coartacién de la
aorta (11%), diafragma subvalvular aértico y anillo supravalvular mitral. La asociaciéon a anomalias

extracardiacas es extremadamente rara'®.

Los principales hallazgos ecocardiograficos son valvula adrtica engrosada, refringente, de aspecto
tosco y con limitacion en su apertura, puede existir dilatacion posestendtica, flujo turbulento con
doppler color, aumento de la velocidad sistolica maxima al doppler pulsado, flujo anterogrado en el
arco aértico y ventriculo izquierdo de aspecto variable, pudiendo estar dilatado o con disminucion de
la contractilidad™®.

La estenosis del tipo supra valvular y sub adrtica por lo general no provocan sintomatologia en el
recién nacido o en el feto. El diagnéstico prenatal es vital en esta CC porque permite la transferencia
neonatal o programar el nacimiento en un centro de tercer nivel. El tratamiento intrautero queda
reservado a los casos mas severos, mediante valvuloplastia adrtica, con posible evoluciéon a
ventriculo izquierdo hipoplasico. En el recién nacido tras la terapia inicial con prostaglandinas, en
casos, ductus-dependientes, el tratamiento sera la valvuloplastia adrtica percutanea, con tasas de

supervivencia de 82% al mes y 72% a los 5 afios'°.
Estenosis pulmonar

Representa el 2 al 5% de las cardiopatias congénitas. Es una obstruccion parcial del tracto de salida

del VD debido a una alteracion del anillo pulmonar o a un estrechamiento patoldgico del infundibulo,
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es una patologia evolutiva pudiendo progresar intrautero a una atresia pulmonar. La mas comun de
las formas de estenosis pulmonar es la valvular (otras son supravalvular e infundibular) debido a la
fusion de los velos. Las alteraciones hemodinamicas, al igual que en la estenosis adrtica, dependen
del grado de severidad de la lesion. La obstruccion al flujo impone una sobrecarga del ventriculo
derecho y provoca una dilatacion de éste; y, en los casos mas severos, regurgitacion tricuspidea’.

En funcién de la severidad de la obstruccion se distinguen dos formas de estenosis pulmonar;

Formas leves-moderdas: con escasa expresividad ecocargadiografica y, por tanto de dificil
diagnostico prenatal. Ecograficamente se observa VD normal, auricula derecha dilatada (si
insuficiencia tricuspidea), valvula pulmonar displasica, engrosada, hiperecogénica e hipoquinética y
dilatacion posestendtica del tronco pulmonar. Al doppler color y pulsado encontramos flujo turbulento
a través del anillo pulmonar, aceleracion del pico sistolico pulmonar y en ocasiones flujo revertido del

ductus arterioso en la arteria pulmonar?®.

Formas severas (estenosis pulmonar critica): con fisiopatologia similar a la de la atresia
pulmonal con septo integro, su comportamiento y expresividad ecocardiografica dependera de la
competencia de la valvula tricuspide (hallazgos ecograficos: mismos descritos para atresia pulmonar
tipo 2)1°.

Esta patologia raramente aparece como entidad aislada siendo mas frecuente que forme parte de
CC complejas o sindromes tales como cardiopatias conotruncales (Tetralogia de Fallot, doble salida
de VD, transposicion de grandes arterias), patologia tricispide (atresia, displasia, anomalia de
Ebstein), sindromes de heterotaxia, estenosis adrtica, estenosis mitral y defectos septales auriculo-
ventriculares. En un 15 a 30% puede presentar asociada una cromosomopatia (trisomia parcial del
cromosoma 22, monosomia XO, trisomia 18), o puede formar parte de sindromes genéticos o

aparecer en el contexto de una infeccion materna por rubeola’.

Al nacer, el flujo pulmonar es dependiente de la permeabilidad del ductus arterioso y de la severidad
de la estenosis. En los casos de estenosis leve y moderada no existe una obstruccién severa al flujo,
a diferencia de los casos severos, especialmente con septum intacto donde el flujo pulmonar esta
severamente restringido, y por tanto la cirugia neonatal es urgente, ya sea con balén o cirugia
abierta®.

El tratamiento de eleccion es la valvuloplastia posnatal (dilatacion del anillo pulmonar via percutanea
mediante balon en la zona estenosada), con tasas de éxito de 45 a 95%. En casos refractarios se
puede recurrir a la apertura quirdrgica de la valvula mediante valvulotomia. En formas mas severas

la correcion se realiza mediante la atrioseptostomia de Rashking'.
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Atresia de la valvula pulmonar

Es una malformacion infrecuente y consiste en la ausencia o existencia de una valvula pulmonar
rudimentaria, generalmente coexisten insuficiencias severas y grados variables de estenosis. Se
asocia a casos de Tetralogia de Fallot, malformaciones extracardicas y alteraciones cromosémicas
o microdeleciones del 22q11 en el 25% de los casos. Desde el punto de vista hemodinamico produce
una gran regurgitacion desde la arteria pulmonar al ventriculo derecho lo que produce sobrecarga
con dilatacion e hipertrofia secundaria. Esta sobrecarga ventricular produce aumento del volumen
diastdlico final y del volumen de eyeccion, lo que produce una gran dilatacion de la arteria pulmonar
y sus ramas. Esta dilatacion de la pulmonar y sus ramas produce compresion y broncomalasia
secundaria de los bronquios principales. Debido a estos fendmenos y a la asociacion con otras

malformaciones su letalidad es muy elevada“.

Segun el comportamiento de la valvula tricispide podemos tener dos tipos:

Tipo 1 (75%): caracterizada por la presencia de una valvula tricuspidea competente, con
aumento de presion intracavitaria del ventriculo derecho, dificultando su llenado y crecimiento, no
asociado a CIV. En consecuencia cursara con VD hipodesarrollado o hipoplasico (80%). Ocurrira
escape de sangre a través de trabéculas miocardicas hacia arterias coronarias, dando lugar a la
formacion de fistulas ventriculo-coronarias (40% de los casos). Ecograficamente podemos encontrar
VD hipoplasico, hipertréfico e hipocinético, dilatacion secundaria de cavidades izquierdas con cierta
hipertrofia de VI, ademas de valvula tricispide estendtica. Al doppler color y pulsado, flujo
anterogrado transtricispide monofasico, insuficiencia tricuspide leve, Yy fistulas tricispide-coronarias
con flujo bidireccional™.

Tipo 2 (25%): cursa con valvula tricuspide incompetente o insuficiente, con cierto grado de
desarrollo de VD, pudiendo estar de dimenciones normales o levemente dilatado. Cuanto mas severa
sea la insuficiencia tricispide mas probable sera que se trate de una anomalia de Ebstein (10%), en
estos casos puede apreciarse una cardiomegalia asimétrica a expensas de las cavidades derechas
y alto riesgo de desarrollo de hidrops fetal. Ecograficamente se observa VD normal o dilatado, valvula
tricispide displasica y/o de insercion anémala; al doppler color y pulsado flujo anterégrado

transtrictispide en diastole conservado e insufiencia tricuspidea pansistolica de alta velocidad™.

La atresia pulmonar puede formar parte de cardiopatias complejas y asociarse a otros defectos
como la estenosis adrtica, CIA (variedad Fallot) o la transposicién de grandes arterias. Son
infrecuentes las anomalias extracardiacas (<10%), asi como la presencia de cromosomopatias
(<10%), cuando ocurre asi se realaciona con trisomia 18-21 y deleccion 4p. Se ha visto asociacién

a sindromes genéticos tales como Williams, Noonan, Alagille, rubeola congénita, entre otros'®.
El tipo de tratamiento estara determinado por la valoracion ecocardiografica, complementada o no

con cateterismo-angiografia, del grado de desarrollo del VD, que condicionara el tipo de circulacion,

uni o biventricular, y la presencia de fistulas ventriculo-coronarias con circulacién coronaria
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dependiente del VD, que puede involucrar colocacion de stents, cirugia de Glenn bidireccional y/o
operacion de Fontan, en periodo neonatal y/o primeros meses o afos de vida. El prondstico gracias
a avances en cuanto a conocimiento de enfermedad y tratamiento ha mejorado, con tasas de
supervivencia al afio de 70%, y a los 10-15 afios en torno al 60%. Series mas recientes encuentran

una supervivencia a largo plazo (10 a 15 afios) incluso mayor, del 80-86%°.

Cianogenas o ductus dependiente
Sindrome de corazoén izquierdo hipoplasico (SHVI)

El sindrome de corazoén izquierdo hipoplasico se caracteriza por un ventriculo izquierdo pequefio
secundario a una atresia de la valvula mitral o adrtica. Se describen dos formas clasicas de SHVI
que son la atresia mitro-adrtica y la atresia adrtica con o sin estenosis mitral primaria asociada. El
flujo hacia el cuello, cabeza y coronarias se realiza via ductus arterioso en forma retrégrada. La
incidencia de esta malformacién es de 0.16 por 1000 recién nacidos vivos. Se asocia a insuficiencia
cardiaca in Utero en aquellos casos con insuficiencia de las valvulas auriculo-ventriculares®.

Al examen ecocardiografico observamos un ventriculo izquierdo disminuido de tamafio con flujo de
entrada univalvular, con una aorta ascendente hipoplasica. El corazén derecho (auricula y ventriculo)
y arteria pulmonar estan generalmente aumentados de tamafio. Con la técnica de Doppler color es
posible demostrar flujo reverso en la aorta ascendente proveniente del ductus arterioso en el plano
de arco ductal o mas facilmente en plano de los tres vasos. Permite ademas mostrar flujo auriculo

ventricular solo por la valvula tricuspide.

Su asociacion con otras malformaciones es alta, principalmente a otras malformaciones cardiacas
como la coartaciéon de la aorta, anomalias del retorno venoso o CIV. Las malformaciones extra
cardiacas se asocian en un 15-20% de los casos principalmente a alteraciones gastrointestinales,
urinarias, del sistema nervioso central y musculo-esqueléticas. La asociacién prenatal con
cromosomopatias es de un 10% y de ellas la mas relacionada es con monosomia 45, X0, trisomia
18, trisomia 13 y algunas deleciones parciales.El prondstico es siempre muy ominoso y los recién
nacidos mueren en los primeros dias de vida. El tratamiento quirdrgico paliativo o trasplante cardiaco
representan la uUnica opcién de sobrevida. Es la cardiopatia congénita con mayor mortalidad
neonatal, representa el 13-16% del total de las cardiopatias congénitas diagnosticadas de manera

prenatal, y postnatal supone el 1-3%, la diferencia radica en la propia mortalidad in utero del SHVI*.

Enfermedad de Ebstein e insuficiencias valvulares
Las insuficiencias valvulares congénitas son muy infrecuentes en el neonato y excepcionalmente
diagnosticadas in utero. Las insuficiencias de las valvulas auriculo-ventriculares son mas
frecuentemente identificadas in utero. Estas pueden ser secundarias a una dilatacién del anillo

valvular, como ocurre en casos de hidrops fetal, o0 a una estenosis pulmonar o aértica. También
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ocurren como consecuencia de un defecto primario del aparato valvular, como en los casos de canal
atrio-ventricular o en la enfermedad de Ebstein®.

La enfermedad de Ebstein se caracteriza por una inserciéon anémala de las valvas septal y posterior
del anillo de la tricuspide en el ventriculo derecho, con un desplazamiento apical de las mismas que
condiciona un grado variable de displasia valvular y una atrializacion de ventriculo derecho. La
severidad de la enfermedad depende del grado de desplazamiento de la valvula que puede ser
minimo hasta severo. Este desplazamiento del velo produce grados variables de insuficiencia, que
puede provocar una alteracion hemodindmica minima, hasta una gran dilataciéon de la auricula

derecha con insuficiencia cardiaca®.

El diagnostico se realiza, en los casos severos, por una gran asimetria de las cavidades cardiacas
producida por una dilatacion de la auricula derecha y el desplazamiento apical del velo valvular
tricuspideo que provoca atrializacion de un segmento variable del ventriculo derecho. La evaluacién

con Doppler color revela una insuficiencia auriculo-ventricular masiva®*.

En un 30% de los casos coexisten anomalias asociadas, sobre todo a nivel cardiaco, en forma de
estenosis pulmonar o atresia pulmonar, CIA, CIV, tetralogia de Fallot, transposicion corregida de
grandes arterias y coartacion aoértica e interrupcion del arco aértico. En aproximadamente 20% de
los casos hay anomalias extracardiacas o sindromes genéticos (Sindrome de Marfan, sindrome de
Cornelia de Lange). La asociacion con cromosomopatias es rara (<5%), aunque se han descrito
trisomias 13, 18 y 21°.

El pronéstico de la enfermedad de Ebstein depende del grado de severidad de la lesién, pudiendo
requerir solo terapia médica en los casos mas leves, en los casos severos, irremediablemente letal.
La anomalia de Ebstein es una de las pocas CC que puede causar una disfuncion cardiaca in utero,
con cardiomegalia severa, hidrops fetal y taquiarritmias, por lo que deben realizarse controles
periédicos cada 2-4 semanas para monitorizar la evolucién debiendo prestar especial atencién al
tamario de la auricula derecha y la severidad de la insuficiencia tricuspidea, asi como el grado de
cortocircuito a través del foramen oval*.

En formas leves, puede producirse mejoria espontanea y el tratamiento quirdrgico demorarse varios
anos, el cual consiste en reconstruccion de la valvula tricispide, cierre de la CIA y plicatura de
auricula derecha; cirugia de Glenn y/o reemplazo valvular cuando existen signos de disfuncion
ventricular, con una supervivencia a 20 afios superior al 90%*.

Las formas graves requeriran soporte inotrépico y ventilatorio precoz intensivos, ademas de
prostaglandina E1 para mantener la perfusion pulmonar. El abordaje quirdrgico consistira en
realizacion de derivacion sistémico-pulmonar (cirugia de Starnes). El pronostico de estas formas mas
graves, y que son las que suelen detectarse en vida fetal, es pobre y su mortalidad muy elevada. A
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su vez puede ser; intrauterina (35-45%) por insuficiencia cardiaca, hidrops y taquiarritmias; neonatal

supone 18% mismas causas; infantil, por debajo de los 10 afios 30% por insuficiencia cardiaca*.

Coartacion de aorta

Corresponde a la quinta CC entre los neonatos y supone un 5-8% de las cardiopatias criticas, con
una prevalencia al nacimiento de 1/1600 NV. Es un estrechamiento del calibre de la aorta en la
vecindad de la unién con el ductus arterioso. El estrechamiento puede estar bien delimitado o
extenderse a lo largo de un segmento de la aorta. Cuanto esta delimitado es mas aparente en el
aspecto dorsal de la aorta, en la vertiente opuesta a la entrada del ductus arterioso. Se distingue una
forma infantil cuando la coartacion es preductal, y una forma adulta o ductal. El itsmo adrtico (el
segmento entre la salida de la arteria subclavia izquierda y la entrada del ductus arterioso) es
normalmente mas estrecho que el resto de la aorta y esto no debe confundirse con una coartacion'?.
Segun su localizacion con respecto al ductus arterioso, se definen tres tipos de coartacion: preductal
(la unica que puede diagnésticarse prenatalmente), el estrechamiento se localiza proximal al ductus
arterioso; ductal, el estrechamiento se localiza a nivel del ductus arterioso; y posductal, el
estrechamiento se localiza distal al ductus aterioso®.

En el 32% de los casos, la coartacién adrtica es una anomalia aislada, mientras que el 68% restante
presenta anomalias asociadas. Estas anomalias afectan al sistema cardiovascular (24%),
genitourinario (20%), sistema nervioso central (12%) y sistema esquelético (6%). La lesion mas
frecuentemente asociada es la valvula adrtica biclspide, que se presenta en un 70-80% de los casos
y que con frecuencia se acompafia de estenosis adrtica. Los defectos del septo interventricular se
asocian frecuentemente a las coartaciones preductales e interrupciones del arco adrtico. Asi mismo,
la coartacion de aorta se ha descrito asociada a gran variedad de sindromes y cromosomopatias. La
mas frecuente es el sindrome de Turner (X0), que ocurre en, aproximadamente, el 12% de los
pacientes™©.

Al examen ecocardiografico podemos observar asimetria de cavidades cardiacas y grandes vasos
con dominancia derecha, hipoplasia de arco adrtico, menor crecimiento del ventriculo izquierdo y del
arco aértico en controles seriados (realizar controles cada 4 a 6 semanas); y al doppler color y
pulsaldo, localizacién de areas de estrechamiento, flujo revertido en arco aértico en algunos casos y
aumento de la viscosidad de flujo sanguineo distalmente a la coartacion y disminucion de la misma
en la zona proximal de la lesion'.

Es una entidad facilmente corregible si se identifica precozmente, sin embargo, tiene una baja tasa
de deteccion prenatal y generalmente pasa desapercibida, 54 a 60% se diagnostica tras el alta
hospitalaria. El tratamiento inicial consiste en la administracion inmediata de prostaglandina E1, lo
cual debe mantenerse hasta la correccion definitiva del defecto. Las opciones de correccion
incluyen: cirugia, consiste en reseccion del segmento de la cortacion y anastomosis término-terminal

o término-lateral; y angioplastia percutanea con baldn, con o sin colocacion de stent. La tasa de éxito
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es similar para ambas técnicas, alrededor de 80%. El pronéstico es bueno, la supervivencia tras
reparacion quirdrgica a 10 afos es del 91-95%, a los 20 afios del 84-89%, a los 30 afios del 72-82%

y 79% a los 40 afios de la cirugia™®.

Defectos conotruncales
Es un grupo heterogéneo de malformaciones que comprometen la region conotruncal y parte de los
ventriculos. Corresponden al 20 a 30% de las cardiopatias congénitas. En general son bien
toleradas in utero, pero en la vida extrauterina corresponden a la principal causa de cianosis de
origen cardiaco. El diagndstico prenatal de este grupo de malformaciones generalmente presenta
una imagen de cuatro camaras normal y requiere un examen detallado de los tractos de salida,
idealmente utilizando Doppler color*.

Tetralogia de Fallot
Es la CC conotruncal mas frecuente y la primera causa de cianosis durante la infancia por CC.
Posnatalmente representa 8-12% del total de las CC. Tiene una prevalencia de 1 de cada 1000-2000
recién nacidos vivos, sin embargo, la tasa de deteccién prenatal es baja, representando unicamente
el 3-7% de las CC diagnosticadas prenatalmente. Los defectos presentes en la Tetralogia de Fallot
son: comunicacién interventricular, estenosis pulmonar infundibular, aorta que cabalga sobre
el septum interventricular e hipertrofia del ventriculo derecho. La Tetralogia de Fallot puede estar
asociada a otras malformaciones cardiacas. El seguimiento de los casos con Tetralogia de Fallot
diagnosticados in utero ha permitido comprobar que la hipertrofia del ventriculo derecho esta
siempre ausente en el periodo fetal y que se desarrolla después del nacimiento, por lo que en él se
denomina Complejo Fallot *.

De los Complejos Fallot diagnosticados de manera prenatal el 30-40% de los casos se asocia con
alteraciones cromosomicas (trisomias 21 y 18, en menor proporcion 13), y la relacion 22q11p- es
mas prevalente en los casos severos. También pueden presentarse como sindromes o
asociasociones de varias malformaciones, como en el VACTERL o el CHARGE. La detenccion de
un defecto en linea media facial, especialmente con fisura palatina, sugiere la posibilidad de un
sindrome cromosomico hasta en 80% de los casos (CATCH -22). Ademas hasta en un 25-40%
existen otras anomalias extracardiacas asociadas, las mas comunes son defectos de pared
abdominal como el onfalocele, las anomalias renales, las de sistema nervioso central y las anomalias
musculo-esqueléticas. Los complejos Fallot pueden tener tres formas de presentacion: con estenosis
pulmonar (clasica), curacion casi completa y sobrevida a los 20-30 afios del 85-90%; con atresia
pulmonar, las tasas de supervivencia global de 60-70% a los 15 afios; y con ausencia de valvulas
pulmonares, peor prondstico neonatal con regurgitacion pulmonar severa, insufiencia cardiaca
congestiva y dificultad respiratoria precoz, con supervivencia menor al 50%. En términos generales

tiene buen prondstico, y requiere una cirugia reparadora con muy buenos resultados con sobrevidas
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superiores al 90% a los 20 afios. En los casos complejos asociados a atresia de la valvula pulmonar

el prondstico es reservado®.

Tronco arterioso

Tiene una prevalencia de 1 a 2 en 10000 recién nacidos vivos y corresponde a cerca del 10% de las
anomalias conotruncales. Se asocia en cerca de un 20% con aneuploidia®.
En el diagnéstico prenatal observamos una arteria Unica o tracto de salida unico de gran tamano que
sale del corazdn y de la cual se origina las arterias pulmonar y aorta. Este tronco es de mayor
didmetro que la aorta normal y cabalga sobre el septum interventricular. La velocimetria Doppler
color y ecografia 3D nos permite una identificacion precisa de la division del tronco comun. La valvula
truncal generalmente es displasica. Al corte de tres vasos traquea se observan unicamente dos
vasos (el tronco comun y la VCS). El diagnéstico diferencial se realiza con Tetralogia de Fallot y
atresia pulmonar*.

Tiene una elevada asociacion a: anomalias cromosémicas, hasta en un 30% de los casos,
las mas comunes son microdeleccion 22q11, parte del sindrome de microdeleccién del cromosoma
22, que involucra sindrome de Di George, sindrome velocardiofacial, sindrome de CHARGE vy las
trisomias 13 y 18; estructurales extracardiacas hasta en 20-40% de los casos, tales como
malformaciones de sistema nervioso central, gastrointestinal, musculo-esquelético y urinario; y
anomalias cardiacas hasta en 35% de los casos, las mas comunes son la ausencia de ductus
arterioso (88-90%), el arco adrtico derecho (30%) y el origen anémalo de la arteria subclavia derecha.
El riesgo de hidrops ocurre sélo en caso de insuficiencia severa de la valvula truncal. No hay
compromiso hemodinamico durante la vida fetal. Desde el punto de vista hemodinamico no es una
cardiopatia ductus dependiente, pero sin embargo, el recién nacido cae en insuficiencia cardiaca en
las primeras semanas de vida. Por lo tanto, requiere correccion quirdrgica en el recién nacido. Si el
tronco arterioso es aislado, el pronéstico posquirirgico es bueno, con supervivencia a largo plazo
alrededor del 80%, la tasa de re-intervenciones es alta, principalmente por disfuncién de la conexién

entre el ventriculo derecho y la arteria pulmonar®.

Transposicion de grandes arterias (TGA)
La transposicion de grandes arterias tiene una incidencia de 2 por 10000 recién nacidos vivos y en
el 50% de los casos presenta otras anomalias cardiacas asociadas siendo las comunicaciones
interventriculares las mas frecuentes. La TGA es una de las CC que mas frecuentemente pasa
desapercibida en la vida prenatal, con una tasa diagnoéstica que no supera el 20%. Se clasifica en
transposicion completa y corregida. La forma completa se caracteriza por una concordancia atrio-
ventricular con una discordancia ventriculo-arterial. De esta forma la arteria aorta sale desde el
ventriculo derecho y la arteria pulmonar desde el ventriculo izquierdo. De acuerdo a Becker y

Anderson tres son las variantes: TGA con septum interventricular indemne (con o sin estenosis

24



pulmonar); TGA con comunicacion interventricular; TGA con comunicacion interventricular y
estenosis pulmonar®.

El examen ecocardiografico de ambas formas de TGV demuestra a los dos grandes vasos saliendo
en forma paralela de la base del corazoén, y aorta desde el ventriculo derecho y arteria pulmonar
desde el ventriculo izquierdo. En el plano de los tres vasos observamos sélo aorta en una gran
extension y vena cava superior, ya que la arteria pulmonar estd mas posterior y baja. El ultrasonido
3D Doppler color, nos permite una orientacién volumétrica de la alteracion de los vasos de salida. La
identificacion de la concordancia atrio-ventricular debe ser realizada por los reparos anatémicos de
los ventriculos (banda moderadora, insercion de los velos valvulares, etc.)™°.

La transposicion de grandes vasos es la excepcion de las CC ya que su asociacion a otras
anomalias, tanto cromosdmicas como extracardiacas es muy infrecuente. En relacion a anomalias
cardiacas, la mas frecuente es la CIV, también se incluyen, anomalias del origen de las arterias
coronarias'?.

La transposicion corregida de grandes arterias involucra una discordancia atrio-ventricular y
ventriculo-arterial. La auricula derecha esta conectada al ventriculo izquierdo y éste conectado a la
arteria pulmonar. La auricula izquierda conectada al ventriculo derecho y éste a la arteria aorta.
Desde el punto de vista hemodinamico no presenta alteraciones en la vida fetal, pero en el recién

nacido la dependencia ductal es total. Requiere cirugia correctora con sobrevida superior al 90%*.

Doble tracto de salida del ventriculo derecho
La incidencia de esta malformacion es de 1 por 10000 recién nacidos vivos, y corresponde a un
tercio de las anomalias conotruncales. En el doble tracto de salida del ventriculo derecho las valvulas
aodrtica y pulmonar salen completas o mayoritariamente del ventriculo derecho y siempre esta
presente una comunicacion interventricular. Desde el punto de vista fisiopatoldgico, en funcion de la
localizacion de la CIV y su relacion con las valvulas semilunares de las dos grandes arterias, pueden
distingurise los siguientes tipos: tipo Fallot, la mas frecuente, la CIV es subadrtica, las arterias estan
normorelacionadas y se cruzan, quedando la aorta posterior y a la derecha de la pulmonar, y existe
estenosis pulmonar; tipo CIV, es similar en todo a la anterior con la excepcion de que no existe
estenosis pulmonar; y tipo transposicion de grandes vasos, donde las dos grandes arterias se
disponen en paralelo*. Esta CC tiene una alta asociacion a anomalias cromosomicas y estructurales,

cardiacas y extra cardiacas®.

En el examen ecocardiografico destaca cuatro camaras normal con CIV perimembranosa de
salida mal alineada sobre el tabique interventricular (el grado de cabalgamiento es superior al 50%),
y en la vision de tractos de salida ambos vasos salen desde el ventriculo derecho. El Doppler color
nos permite visualizar la relacion de los grandes vasos con el ventriculo derecho y la presencia o no

de insuficiencias o estenosis'®.
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Las alteraciones hemodinamicas del doble tracto de salida del ventriculo derecho dependen de la
malformacion asociada. Sin embargo en el recién nacido es también dependiente de la persistencia
del ductus arterioso, y requiere correccion quirdrgica, las tasas de sobrevida superan el 80%

generalmente®.

DIAGNOSTICO

La mayoria (>90%) de CC apareceran en fetos procedentes de la poblacion general, es decir sin
antecedentes o factores de riesgo conocidos. Por ello, el papel de la ecografia prenatal de screening
es fundamental para su diagnostico y la sospecha de CC en la ecografia de screening constituye la

herramienta principal para el diagnéstico de las CC fetales'".

Se ha propuesto que el diagnéstico prenatal de cardiopatias congénitas complejas puede modificar
el pronéstico neonatal al planificar el parto en un centro especializado y preparado para recibir un
recién nacido con estas caracteristicas. Algunas medidas como la infusién precoz de prostaglandinas
o la septostomia atrial con balén de urgencia, podrian mejorar el prondstico en aquellos casos en
que se requiere mantener los cortocircuitos de flujo circulatorio fetal, como por ejemplo la
Transposicion de Grandes Vasos o la Hipoplasia de Ventriculo Izquierdo, sin embargo, no existe
consenso y ha sido dificil de demostrar la utilidad real de la deteccién prenatal de la cardiopatia,

como un medio eficaz para mejorar el prondstico neonatal*.

Un estudio de cohorte comparé dos grupos con diagnéstico de cardiopatia congénita significativa
como malformacidn unica; una cohorte correspondia a quienes se les habia realizado el diagnéstico
en el periodo prenatal (45 casos) y la otra cohorte a quienes el diagndstico se habia realizado en el
periodo postnatal (54 casos). Se observo que el 80% de los casos con diagnéstico prenatal
sobrevivieron (alta a domicilio) v/s 67% de los casos diagnosticados en el periodo postnatal (p=0,14).
El analisis de los datos no demostro diferencia en los casos de cardiopatias ductus-dependiente ni
en los casos de hipoplasia ventriculo izquierdo. Sélo se demostré mejor prondstico en aquellos casos
en donde fue posible realizar una reparacion quirurgica biventricular (96% v/s 76%, p<0,05), mientras
que en los casos que la reparacién quirdrgica obtuvo un unico ventriculo funcional no se evidencio

una diferencia significativa®.

De estos datos se concluye que no existe una reduccion en la mortalidad neonatal al realizar el
diagnostico prenatal de cardiopatias congénitas (19,6 % v/s 18,9% diferencia no significativa). Estos
datos parecen desalentadores, sin embargo, la evaluacién es mas optimista cuando se analizan
grupos especiales de cardiopatias congénitas, existiendo evidencias para sostener que el
diagnostico prenatal beneficia a los neonatos portadores de ciertas patologias especificas, ductus
dependientes, tales como: transposicion de los grandes vasos, hipoplasia del corazén izquierdo y

coartacién aodrtica critica®*.
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Sin embargo, entre los recién nacidos cardidpatas solo el 5 al 20% presenta alguna de estas
indicaciones durante su vida intrauterina, el otro 80 a 95% de los recién nacidos cardiépatas se
encuentra en la poblacién general. Ademas, las anomalias estructurales cardiacas son el principal
hallazgo de la ultrasonografia prenatal, por ello diferentes paises y organizaciones han propuesto el
“tamizaje de cardiopatias congénitas”, con el fin de abarcar toda la poblacion, entre 20 y 24 semanas

e incorporarlo a la rutina del ultrasonido en el embarazo®*.

TRATAMIENTO FARMACOLOGICO CON PROSTAGLANDINAS (PGs)

Las prostaglandinas enddgenas, principalmente prostaglandina E2 (PGE2) y prostaglandina 12
(PGI2), se producen en el lumen del ducto arterioso para mantenerlo permeable. Al nacimiento, el
incremento en la saturacion de oxigeno arterial y la disminucién de las prostaglandinas endégenas
promueven el cierre del ducto'®13. Los recién nacidos con enfermedad cardiaca congénita (ECC) que
dependen de la permemabilidad del ducto para la sobrevivencia se pueden categorizar en tres

grupos':

El primero caracterizado por tener restriccion severa del flujo sanguineo pulmonar (atresia pulmonar,
atresia tricuspidea o tetralogia de Fallot) donde la circulacion pulmonar es dependiente del ducto
arterioso y la constricciéon postnatal del ducto causa hipoxemia severa, cianosis y muerte. El segundo
grupo incluye condiciones en las cuales hay restriccion severa del flujo sanguineo sistémico
(estenosis aortica, coartacion de aorta, interrupcion de arco aértico y sindrome de corazén izquierdo
hipoplasico) donde la circulacion sistémica es dependiente del ducto y la constriccion postnatal del
ducto puede causar hipoperfusion sistémica, falla cardiaca congestiva severa y muerte. El tercer
grupo incluye anomalias cardiacas (transposicion de grandes arterias) donde la mezcla de flujo

pulmonar y sistémico es necesario para mantener la circulacion en serie™.

La prostaglandina E1 (PGE1) (Alprostadil) es una prostaglandina natural aprobada por la FDA en
1981 para su uso en infantes con enfermedad cardiaca congénita que requieren la permeabilidad del
ducto arterioso como tratamiento paliativo o hasta que la cirugia correctiva se pueda realizar'?.
También se usa de forma regular en neonatos con diagnéstico prenatal de cardiopatias ducto
dependientes en el periodo postnatal inmediato'. Dado que del 60% al 80% de la PGE1 se
metaboliza de primer paso en los pulmones su administracion debe de ser mediante infusion
continua. Con la dosis inicial de 0.025 mcg/kg/min a 0.1 mcg/kg/min, el ducto se reabre entre 30
minutos iniciada su administracion hasta dos horas con respuesta clinica habitualmente instantanea

si el ducto es vital para mantener el estado hemodinamico'®.

La PGE1 tiene multiples efectos fisiologicos, su administracion se puede acompafar de efectos

adversos a corto y largo plazo. Dentro de los efectos adversos'” a corto plazo se incluye apnea,
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vasodilatacion periférica, fiebre e hipotension. En pacientes a los cuales se administra por mas de
cinco dias, hiperostosis cortical, necrosis de grasa magra, obstruccion del tracto gastrointestinal y
dafio a la mucosa de la intima. Es sabido que las dosis inicial de PGE1 de 0.02 mcg/kg/min y dosis

de mantenimiento de 0.01 mcg/kg/min es eficaz y hay menor incidencia de efectos adversos’®.

MECANISMO DE ACCION DE LA PGE1

Hay cuatro receptores de PGE1 identificados (EP1, EP2, EP3 y EP4) y su distribucion especifica en
los tejidos y 6rganos se ha reportado en modelos animales. Los subtipos de receptores EP2 y EP4
inducen relajacion a través de un mecanismo AMP-dependiente, EP1 y EP3 inducen constriccion.
EP3 también genera vasodilatacion del ducto. En los ductos arteriosos de los neonatos humanos, la

presencia de receptores de EP3 y EP4 se ha reportado’®.

La PGE1 es un potente dilatador del ducto arterioso, el cual es necesario para mantener un
cortocircuito de izquierda a derecha donde hay disminucion del flujo pulmonar, por lo tanto
manteniendo el flujo pulmonar y permitiendo la mezcla de flujo sanguineo entre la circulacion del

lado derecho y del lado izquierdo cuando estan anatomicamente separadas®.

En los neonatos con restriccion del flujo sanguineo pulmonar, al mantener la permeabilidad del ducto
arterioso con PGE1 se puede prevenir hipoxia severa, cianosis y muerte?'. En los neonatos con flujo
sanguineo sistémico dependiente, PGE1 puede revertir estado de choque, anuria y falla cardiaca
congestiva®?. En aquellos casos de circulaciones separadas como ocurre en TGA con septo
interventricular integro, el flujo sanguineo pulmonar eleva la presién arterial izquierda y
consecuentemente incrementa el cortocircuito atrial de izquierda a derecha disminuyendo la
cianosis. La terapia prolongada con PGE1 se ha empleado en infantes en espera de cirugia
correctiva con la finalidad de tener un periodo mas largo de crecimiento y maduracioén para disminuir
el riesgo quirdrgico®. Dentro de los beneficios hemodinamicos de la PGE1 estd descrito que
incrementa los niveles de Pa02%.

Se ha empleado la medicion de los niveles de lactato como reflejo del grado global de anoxia tisular,
actuando como marcador de dafio organico y prondstico, incluidos varios estudios que han mostrado
asociado entre los niveles de lactato plasmatico y la subsecuente morbilidad y mortalidad en

neonatos especialmente con patologia cardiaca grave?.
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PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

De las malformaciones congénitas al nacimiento, las anomalias cardiacas corresponden a las de
mayor frecuencia, teniendo una prevalencia global de hasta el 30% del total de ellas, representando
asi un 20% de las muertes neonatales y cerca de un 50% de la mortalidad infantil debido a
malformaciones. Sin embargo, la morbimortalidad neonatal estara directamente relacionada con el
grado de severidad de la cardiopatia, asi como su manejo integral y multidisciplinario desde la etapa
prenatal (in Utero), siendo un factor determinante el conocer las caracteristicas en general de las
anomalias que presenten estos fetos y prever su manejo al nacimiento. La ecocardiografia fetal en
la etapa prenatal y al nacimiento es indispensable para el manejo de las mismas, primero para
confirmar la sospecha diagnéstica, para el manejo farmacolégico y para el manejo quirdrgico en
tiempo y forma. En este hospital de forma reciente se han establecido protocolos de estudio para
pacientes con cardiopatia fetal, clasificando si son ducto dependiente o no, ya que se cuenta con
prostaglandinas para su manejo desde el 2018. Sin embargo, no contamos con los datos del
desenlace clinico de los recién nacidos con uso de prostaglandina intravenosa como parte del
tratamiento inicial de la cardiopatia, ya sea como tratamiento paliativo o como tratamiento previo a

la cirugia correctiva. Por lo que surge la siguiente pregunta de investigacion:

PREGUNTA DE INVESTIGACION

¢, Cual fue el desenlace clinico de neonatos diagnosticados con cardiopatia fetal estructural de tipo
ducto dependiente, posterior al uso de prostaglandinas dosis no dependiente como tratamiento
farmacolégico al nacimiento en el HGO 3 CMN La Raza "Dr. Victor Manuel Espinosa de Los Reyes
Sanchez” en el periodo de estudio comprendido entre el 01 de enero de 2018 al 01 de enero de
20207
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JUSTIFICACION

El diagnostico prenatal de cardiopatia fetal mediante ecocardiografia impacta directamente en la
morbimortalidad neonatal y la sobrevida al nacimiento de los recién nacidos vivos, esto a través de
la determinacion ultrasonografica especializada del tipo de cardiopatia y severidad de la misma;
considerando asi la implementacién de intervenciones terapeuticas prenatales, desde determinar
con exactitud la edad gestacional, momento oportuno del nacimiento, entre otras. Pero sobre todo
prever medidas inmediatas al nacimiento (medidas farmacolégicas, intervencionistas y/o quirdrgicas
que se requieran). El mayor beneficio estara dado cuando se trate de una cardiopatia congénita
compleja, que ocasionaran repercusiones hemodinamicas y clinicas que estos pacientes presentan
desde los primeros minutos de vida. Las acciones implentadas como grupo de trabajo entre los
servicios de Medicina Materno Fetal, cardiopediatria y neonatologia de este hospital impacta
directamente en las acciones de atencion previas e inmediatas al nacimiento de estos fetos; desde
la programacion del nacimiento de estos fetos, la disponibilidad de las prostaglandinas, asi como el
manejo multidiscipliario. Por lo que es necesario conocer el desenlace clinico de los pacientes con
cardiopatia fetal ducto dependiente, con uso de las prostaglandinas en pacientes de nuestra unidad
ya que previamente no se habia contado con el recurso de PGE1 hasta hace un afio; donde
podremos visualizar el desenlace clinico y buscar las acciones de mejora en el abordaje de estas
patologias, asi como la asesoria a los padres en cuanto al pronéstico ante la deteccién prenatal de
cardiopatias congénitas.
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OBJETIVO GENERAL

Describir el desenlace clinico de neonatos diagnosticados con cardiopatia fetal estructural de tipo
ducto dependiente, posterior al uso de prostaglandinas dosis no dependiente como tratamiento
farmacoldgico al nacimiento en el HGO 3 CMN La Raza "Dr. Victor Manuel Espinosa de Los Reyes
Sanchez” en el periodo de estudio comprendido entre el 01 de enero de 2018 al 01 de enero de
2020.

OBJETIVOS ESPECIFICOS
En neonatos diagnosticados con cardiopatia fetal estructural de tipo ducto dependiente, posterior al
uso de prostaglandinas (dosis no dependiente) como tratamiento farmacolégico al nacimiento en el
HGO 3 CMN La Raza "Dr. Victor Manuel Espinosa de Los Reyes Sanchez” en el periodo de estudio
comprendido entre el 01 de enero de 2018 al 01 de enero de 2020:
e Describir la sobrevida / mortalidad.
o Describir el tiempo transcurrido entre la dosis de inicio de PGE1 asi como el tiempo durante
el cual fue infundida y la dosis utilizada.
e Describir la evolucion hemodinamica y/o metabdlica mediante:
o Maodificacion en la saturacién de oxigeno (%).
o Modificacién de presion parcial de oxigeno disuelta en sangre arterial (PaO2)
o Maodificacion de la acidosis metabdlica (correccion del déficit de base y correccion

de lactato)

OBJETIVOS SECUNDARIOS

e Describir las maniobras de reanimacion requeridas al nacimiento (basicas o avanzadas).
o Describir los efectos adversos tras la aplicacion de prostaglandinas (Apnea, vasodilatacion
periférica, fiebre, hipotension, hiperostosis cortical, necrosis de grasa magra, obstruccion del

tracto gastrointestinal, otros).

HIPOTESIS

Existe una mejoria hemodinamica y/o metabdlica con el uso de prostaglandinas (dosis no
dependiente) en los neonatos con diagndstico previo de cardiopatias ducto dependiente, al margen
de su evolucion final segun la anomalia reportada; en el HGO 3 CMN La Raza “Dr. Victor Manuel

Espinosa de los Reyes Sanchez”
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MATERIAL Y METODOS

Disefio del estudio
e Por el control de la maniobra experimental por el investigador: Observacional.
e Por el uso de la informacién obtenida: Descriptivo.
e Por la captacion de la informacion: Retrospectivo.

e Por la medicién del fendmeno en el tiempo: Longitudinal.

Universo de trabajo

Todas las gestantes que durante el control prenatal se realizé6 diagndstico de cardiopatia fetal
congénita estructural ducto dependiente mediante ecocardiografia realizada en esta unidad y se
confirmd el diagnéstico al nacimiento, en las cuales el nacimiento y el manejo farmacoldgico con
PGE1 (dosis no dependiente) se haya llevado en el HGO 3 CMN La Raza del IMSS "Victor Manuel
Espinosa De Los Reyes Sanchez, en el periodo comprendido de enero del 2018 a enero de 2020

con las cuales se cuenta con desenlace final neonatal.

Lugar de realizacion del estudio

El estudio se llevo a cabo en la UMAE Hospital De Ginecologia y Obstetricia No. 3 “Dr. Victor Manuel
Espinosa De Los Reyes Sanchez” CNM La Raza, en el servicio de Medicina Materno Fetal y
neonatologia, con todos los pacientes atendidos al nacimiento en esa unidad. Pacientes
derechohabientes del IMSS que durante el control prenatal se realizé diagnostico de cardiopatia
congénita ducto dependiente por ecocardiografia y se confirmé al nacimiento con mismo estudio,
con inicio de prostaglandinas al nacimiento dosis no dependiente con posterior valoracion y
seguimiento por Cardiologia Pediatrica.

Periodo de muestra

Todos los nacimientos del periodo comprendido del 01 de enero de 2018 al 01 enero de 2020.

Tamafio de la Muestra:
Para el tamafio de la muestra, se determiné de acuerdo a la proporcién del fenémeno que se estudid,
empleando la siguiente formula:
N= (Za)?(p) () +
52
En donde:

p= proporcion de sujetos portadores del fendmeno en estudio

g= 1- p (complementario, sujetos que no tienen la variable en estudio)

O = precision o magnitud del error que estamos dispuestos a aceptar
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Za = distancia de la media del valor del significado propuesto. Se obtiene de tablas de
distribucién normal de probabilidades y habitualmente se utiliza un valor a de 0.05, al que le

corresponde un valor Z de 1.96

Se realiz6 el célculo de muestra empleando la calculadora estadistica de la pagina

www.calculator.net en donde el nivel de confidencia es del 95%, el margen de error del 5%, el total

de la poblacion de embarazadas atendidas en el HGO 3 al afio es de 5000, y tomando en cuenta
que se evallan alrededor de 40 pacientes con fetos con cardiopatia, nuestra proporciéon de la
poblacion corresponde a un 0.8%. Esto significa que 13 pacientes o mas fueron las necesarias para

contar con un intervalo de confianza del 95%.

Criterios de seleccion
Criterios de inclusion:

e Pacientes derechohabientes del IMSS.

o Expedientes clinicos de pacientes que durante el control prenatal se realizd
mediante ecocardiografia el diagnéstico de cardiopatia congénita ducto
dependiente.

e Pacientes en quienes se llevo a cabo el nacimiento en este hospital.

e Pacientes con diagndstico de cardiopatia congénita ducto dependiente en los que

se inici6 tratamiento con PGE1 (dosis no dependiente) y se documento evolucion.

Criterios de exclusion:
e Recién nacidos con diagnéstico prenatal de cardiopatia ducto dependiente no
corroborada al nacimiento.
o Expedientes clinicos incompletos.
e Fetos con reporte de cardiopatia asociada a otras malformaciones mayores o estudio
genético alterado.

Criterios de eliminacion:
e Pacientes que se perdieron durante el seguimiento.

e Feto con diagndstico de ébito.

Forma de seleccion de pacientes
La seleccion de pacientes se realizd de una forma no aleatorizada de casos consecutivos por

conveniencia.
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Descripcion general del estudio

1.

La Dra. Carmen Julia Gaona Tapia acudio a los registros de la unidad de Medicina Materno
Fetal, para identificar a las pacientes a quienes se dio seguimiento ecocardiografico por
sospecha de cardiopatia fetal en el periodo de estudio.

Una vez elaborado el listado, la Dra. Gaona acudié a expedientes clinicos (fisico y
electronico), en busca de ecocardiogramas de seguimiento posterior al nacimiento y en las
valoraciones prenatales de cardiopatia sospechada.

La Dra. Gaona acudid a los registros y/o expedientes clinicos de pediatria de los recién
nacidos con seguimiento de cardiopatia en busca de ecocardiograma diagnéstico al
nacimiento de este hospital o en los registros de Cardiologia Pediatrica del Hospital General
(donde habitualmente de forma inmediata les dan seguimientos a los neonatos nacidos en
este hospital) para el seguimiento de los pacientes en quienes se dio tratamiento
farmacoldgico con prostaglandina.

La Dra. Gaona procedio a llenar las hojas de recoleccion de datos.

La Dra. Marquez y la Dra. Gaona transcribieron estos datos a una hoja de Excel creada para
tal fin.

La Dra Chinolla, Dra. Diaz y la Dra. Gaona elaboraron y transcribieron los datos a excel y
llevaron a cabo el analisis estadistico.

La Dra. Chinolla, Dra. Diaz, Dra. Marquez y la Dra. Gaona redactaron el informe final y el

manuscrito para publicacién de los resultados.

Procesamiento de datos

Se realizd estadistica descriptiva con tablas y graficos descriptivos de frecuencias simples y

proporciones para las variables cualitativas, y con medidas de tendencia central y de dispersion para

las variables cuantitativas. La base de datos se elabor6 en Software Microsoft Excel para Mac.
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DEFINICION DE LAS VARIABLES

Variables de interés

Variable Definicion
Conceptual
Tipo de Alteracion
alteracion anatémica
estructural especifica de
cardiaca fetal. | corazén o

grandes vasos'?

Serie de
maniobras
temporales y
normalizadas
intencionalmente
destinadas a
asegurar la
oxigenacion de
los érganos
vitales,
realizadas en el
neonato.
Parametro a
infundir via
intravenosa al
neonato de
prostagandina
E1 calculado con
base al peso.

Maniobras de
reanimacion
al nacimiento.

Dosis de
PGE1.

Tiempo Medida para dar
transcurrido cuenta de la

de duracion de la
administracié @ administracion

n de PGE1. de la PGE1.

Definicion
Operacional

Tipo de
variable/
Escala de
medicion
Tipo de alteracion Cualitativa
estructural
diagnosticada
mediante
ecocardiograma
fetal.

Nominal

Maniobras basicas Cualitativa
y/o avanzadas
realizadas de
reanimacion en el
neonato otorgadas
por personal médico
que consisten en
RCP y uso de
farmacos tomada de
la nota de
recuperacion de
pediatria.

Cantidad de PGE1 Cuantitativ
infundida via a
intravenosa en el
neonato
determinada por
médico tratante.
Tomada de la nota
de recuperacion
pediatrica.

Tiempo medido en Cuantitativ
horas que a
transcurrieron del
nacimiento a la
administracion de la
primera dosis de
PGE1. Tomada de
la nota de
recuperacion
pediatrica.

Nominal

Discreta

Discreta

Unidades de medicion o
posibles valores

N

Tetralogia de Fallot

2. Estenosis pulmonar

3.  Atresia pulmonar con septo
integro

4. Doble salida de ventriculo
derecho con estenosis
pulmonar

5.  Ventriculo unico con
estenosis pulmonar

6. Anomalia de Ebstein

7. Transposicion de grandes
arterias

8. Estenosis adrtica

9. Coartacion de aorta

10. Interrupcion de arco aortico

11. Tronco arterioso

12. Corazoén izquierdo

hipoplasico

No =0
Basicas= 1

Avanzadas = 2

microgramos/kg/min

Horas
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Tiempo de
administracio
n de PGE1.

Efectos
adversos
secundarios
ala
administracio
n de PGE1.

Mejoria de
PaO2.

Mejoria
Lactato
alterado.

Mejoria
Déficit de
base.

Medida para dar
cuenta de la
duracion de la
administracion
de la PGE1.

Respuesta no
deseada y
conocida ante la
administracion
de un
medicamento.

Parametro del
estudio de
gasometria que
mide el nivel de
02 %

Parametro del
estudio de
gasometria de
sangre arterial
que en niveles
de >2 mmol/L es
Indicativo de
hipoxia tisular 26

Parametro de
estudio
gasométrco que
representa la
cantidad tedrica
de acido o base
que habria que
administrar para
corregir una

Tiempo medido en Cualitativa
horas que
transcurrieron en
horas de la
administracion de la
PGE1 al desenlace
final neonatal. Se
cuantifica como
temprana (Menor a
120 hrs) y tardia
(mayor a 120 hrs).
Tomada de las
notas de evolucion
de pediatria.
Respuestas no
deseadas
presentadas
posterior a la
administraciéon de
PGE1. Tomada de
las notas de
evolucién de
pediatria.

Presion parcial de
oxigeno arterial por
gasometria tomada
al neonato antes y
después de la
administracion de la
PGE1, el cual debio
generar un
incremento del 10%.
La mejoria del
Lactato por
gasometria tomada
al neonato antes y
después de la
administracion de la
PGEH1, el cual con
valores <2 Mmol/L
es indicativo de
mejoria. Tomada de
la gasometria basal
y de la primera
gasometria posterior
a la primera dosis
de PGE1.

Déficit de base por
gasometria tomada
al neonato antes y
después de la
administracion de la
PGE1 tomando en
cuenta como
mejoria un pH >
5mEg/L. Tomada de

Nominal

Cualitativa

Nominal

Cualitativa

Nominal

Cualitativa

Nominal

Cualitativa

Nominal

<120 horas=0
> 120 horas = 1

Apnea

Vasodilatacién periférica
Fiebre

Hipotension

Hiperostosis cortical
Necrosis de grasa magra
Obstruccion del tracto
gastrointestinal

Otros

NO

Noohwh=

© ®

Existe mejoria
No=0
Si=1

Existe mejoria
No=0
Si=1

Existe mejoria
No=0
Si=1
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Saturacioén de
02.

Indicacion del
uso de la
PGE1.

Desenlace
final
neonatal.

desviacion de pH
(<5 mEqg/L) %

Medida de
cantidad de
oxigeno
disponible en la
sangre
establecido con
saturémetro 2°

Tratamiento
determinado
segun el
diagnéstico del
tipo de
cardiopatia con
un objetivo
determinado.

Modo en que se
resuelve o acaba
una accion.

la gasometria basal
y de la primera

gasometria posterior

a la primera dosis
de PGE1.

Saturacion de
oxigeno del neonato
antes y después de
la administraciéon de
la PGE1, tomando
en cuenta como
mejoria el
incremento de los
niveles basales del
paciente. Tomada
de las notas de
evolucion de
pediatria.

Objetivo de la
administracion de la
PGE1 ante los
diferentes
escenarios, ya sea
como paliativo o de
sostén en espera de
mejoria por no ser
candidato a manejo
correctivo en ese
momento, 0 en
espera de un
manejo quirdrgico.
Tomada de las
notas de evolucién
de pediatria.
Resultado final del
neonato. Tomada
de la nota de egreso
del paciente.

Cualitativa

Nominal

Cualitativa

Nominal

Cualitativa
Nominal

Existe mejoria
No=0
Si=1

1. Paliativo
Previo a la cirugia de correccion

1. Alta por mejoria
Defuncién
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ASPECTOS ETICOS

De acuerdo con el Reglamento de la Ley General de Salud en Materia de Investigacién para la Salud
el riesgo de esta investigacion es considerado como SIN RIESGO y se realizé en una poblacion

vulnerable como lo es el recién nacido.

Los procedimientos se apegaron a las normas éticas, al reglamento de la ley general de salud en

materia de investigacion para la salud y a la declaracion de Helsinki y sus enmiendas.

Dado que se traté de un estudio sin riesgo, retrospectivo con revision de registros clinicos en el cual
la confidencialidad de las participantes se resguardé de manera estricta, y a que hacer acudir a las
participantes a firmar consentimiento informado no permitira la realizacion del proyecto, fue
autorizado por los Comités de Etica en Investigacion y al de Investigacion en Salud permitir que se

lleve a cabo sin consentimiento informado.

Las pacientes no obtendran algun beneficio, sin embargo, los resultados nos permitieron conocer
mejor el desenlace neonatal ante la administracion de prostaglandinas como tratamiento
farmacolégico al nacimiento a cardiopatias fetales ducto dependientes, dado que se traté de un
estudio sin riesgo en el que solo se revisaron de manera retrospectiva registros clinicos con

resguardo de la confidencialidad, el balance riesgo-beneficio fue adecuado.

En todo momento se preservara la confidencialidad de la informacién de las participantes, ni las
bases de datos ni las hojas de coleccion contienen informacion que pudiera ayudar a identificarlas,
dicha informacion sera conservada en registro aparte por el investigador principal bajo llave, de igual
forma al difundir los resultados de ninguna manera se expuso informacion que pudiera ayudar a
identificar a los participantes. Se consider6 realizacion de consentimiento informado en aquellos

casos donde el paciente siga acudiendo a consulta externa u hospitalizacion.

La muestra fue conformada por TODOS los pacientes que cumplieron los criterios de seleccion.

Forma de otorgar los beneficios a las participantes: No aplica.

38



RECURSOS, FINANCIAMIENTO Y FACTIBILIDAD.

Recursos humanos

Tutor principal de la tesis
Dra. Zarela Lizbeth Chinolla Arellano
La Dra. Chinolla es médico especialista en Ginecologia y Obstetricia con subespecialidad en Biologia
de la Reproduccion Humana con 7 afios de experiencia clinica, 13 tesis dirigidas y coautor en varias
publicaciones cientificas. Actualmente jefe del departamento de Medicina Materno Fetal de la UMAE
HGO 3 CMN La Raza "Victor Manuel Espinosa De Los Reyes Sanchez”.

Asesor clinico y metodolégico en Medicina Materno Fetal
Dra. Maryflor Diaz Velazquez
Médico especialista en Ginecologia y Obstetricia con 15 afios de experiencia en Medicina Materno
Fetal con experiencia en USG obstétrico, varias tesis de post grado dirigidas, asi como experiencia
clinica con pacientes con fetos con cardiopatia. Actualmente Jefe de Division de Obstetricia de la
UMAE HGO 3 CMN La Raza "Victor Manuel Espinosa De Los Reyes Sanchez”.

Asesor clinico en Medicina Materno Fetal
Dra. Alejandra Marquez Davila
Médico especialista en Ginecologia y Obstetricia con subespecialidad en Medicina Materno Fetal
con experiencia en USG obstétrico y ecocardiografia fetal. Actualmente adscrito al departamento de
Medicina Materno Fetal de la UMAE HGO 3 CMN La Raza "Victor Manuel Espinosa De Los Reyes

Sanchez”.

Recursos Materiales

e Se conté con expediente clinico tanto de la paciente embarazada como del neonato.
o Reportes de estudios ecocardiografia fetal.

e Reportes de estudios del neonato.

e Computadora personal.

e Software para procesamiento de texto y base de datos.
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Recursos financieros

Este estudio fue financiado por recursos personales de los participantes del estudio, asi como
recursos disponibles y clinicos de la UMAE HGO 3 CMN La Raza "Victor Manuel Espinosa De Los

Reyes Sanchez”.

Factibilidad del estudio

El presente estudio fue realizado en la UMAE HGO 3 CMN La Raza “Victor Manuel Espinosa De Los
Reyes” ya que se realiza seguimiento de un alto porcentaje de pacientes con diagndstico de
cardiopatia fetal y posterior seguimiento de los mismos en el Hospital General, ademas de que el
presente estudio fue observacional, analitico y retrospectivo, por lo que no requirid6 de recursos
adicionales y no interfirid con la evolucion clinica ni el pronostico de los pacientes. En este hospital
de acuerdo a los registros, se da seguimiento a un promedio de pacientes con cardiopatia fetal

diagnosticada de aproximadamente 40 neonatos al afio.
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RESULTADOS

Se realiz6 un estudio observacional, descriptivo, restrospectivo y longitudinal en pacientes
embarazadas con diagnédstico de cardiopatia fetal mediante ecocardiografia fetal realizada en esta
unidad. A todos los fetos se les dio seguimiento en la Unidad de Medicina Materno Fetal y al
nacimiento de los mismos se solicité ecocardiografia para confirmar el diagnéstico de cardiopatia;
se seleccionaron especificamente las patologias ducto dependiente, a las cuales se les dio

seguimiento.

Datos generales

Se encontro un total de 52 neonatos con diagnédstico de cardiopatia estructural de los cuales 27 se
eliminaron de acuerdo a los criterios de exclusién y eliminacién, en 31 neonatos se corroboré la
cardiopatia ducto dependiente al nacimiento, dos fueron eliminados por presentar otras
malformaciones asociadas y so6lo en 25 neonatos se inicié como tratamiento la PGE1; siendo esta

nuestra muestra final (Tabla 1).

Tabla 1. Conformacién de la muestra de estudio y motivos de eliminacién

Muestra inicial n = 52

Eliminados n = 27

Muestra final n = 25 (Que cumplieron todos los criterios de inclusion)

Criterios de Cardiopatia congénita Uso de aminas al Cardiopatia +
eliminacion y/o estructural no ducto nacimiento (no de otras

exclusion dependiente PGE1) malformaciones
corroborada al

nacimiento

Numero de pacientes 21 4 2

El motivo de inicio de aminas (norepinefrina principalmente) en lugar de PGE1 se debi6 a la falta del
insumo. En dos casos fue suministrada la PGE1, sin embargo; no fueron incluidos para este estudio
por tener otras malformaciones. Las malformaciones asociadas a la cardiopatia fueron en ambos

neonatos malformaciones renales (poliquistosis renal y ureterocele).
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Edad gestacional y peso al nacimiento

El total de la poblacion en la muestra final fueron 25 neonatos (100%), donde la edad gestacional
(por capurro) media fue de 37 semanas (Minima de 33 SDG y Maxima de 40 SDG). De acuerdo a la
edad gestacional se evaluaron 2 grupos para su estudio: embarazos menores a 37 semanas
(pretérmino) con 8 pacientes y mayores a 37 semanas (de término) con 17 neonatos. La principal
indicacion para interrupcion del embarazo en los embarazos pretérmino fue encontrar alteracion en
el Score de Huhta, valoracion empleada como seguimiento de los fetos con cardiopatia que
establece la probabilidad de desarrollar hidrops fetal (signo de falla cardiaca fetal) y de esta manera
la posibilidad de muerte fetal. El resto de embarazos fueron nacimientos programados a término. En
cuanto al peso al nacimiento, el peso promedio fue de 2,681 gramos (Minimo de 1,159 gramos y
maximo de 4,900 gramos). En el 100% de los pacientes la via de interrupcion del embarazo fue via
cesarea, donde la indicacion principal fue la patologia cardiaca fetal tanto pacientes con datos falla
cardiaca aun pretérmino; como en los pacientes de término los cuales fueron programados para su

nacimiento.

Clasificacion de las cadiopatias

Respecto al tipo de cardiopatia diagnosticada al nacimiento, se clasificaron acorde a la alteracion
encontrada, de los 25 neonatos (100%), 7 neonatos (28%) presentaron alguna combinacion de las
patologias que conforman el ventriculo izquierdo hipoplasico, seguido de 4 neonatos (16%) con
atresia pulmonar con septo integro, 3 neonatos (12%) presentaron doble salida de ventriculo derecho
con estenosis pulmonar, 2 neonatos (8%) presentando estenosis pulmonar asi como 2 neonatos
(8%) con ventriculo unico con estenosis pulmonar y finalmente por igual con 4% de presentacion de
sindrome de corazén izquierdo hipoplasico (1), coartacion de aorta (1), estenosis adrtica (1), tronco
arterioso (1), transposicion de grandes arterias (1), tetralogia de Fallot (1) y anomalia de Ebstein (1).
Ver (Grafica 1).

Para realizar la division de las patologias se tomo en cuenta la patologia mas grave, ya que varios
neonatos presentan cardiopatia compleja (mas de una alteracién anatémica) y también se clasificd
acorde a la patologia por la cual se inicié la PGE1 como tratamiento, por ejemplo neonatos con
diagnostico de ventriculo derecho hipoplasico no tienen indicaciéon de PGE1, sin embargo; al

presentarse con alteracion pulmonar ameritaron el tratamiento.
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Gréfica 1. Relacion de cardiopatias diagnosticadas al nacimiento

Cardiopatias diagnosticadas al nacimiento

Sindrome de corazén izquierdo hipoplasico

4.0%
Tronco arterioso

4.0°

Coartacion de aorta 7‘ Variedad de corazén izquierdo hipoplasico

40% 28.0%
Estenosis aértica

4.0%
Transposicion de grandes arterias

4.0%
Anomalia de Ebstein
4.0%

Tetralogia de Fallot
4.0%

Ventriculo tnico con estenosis pulmonar
8.0%

Atresia pulmonar con septo integro
16.0%

Estenosis pulmonar

8.0%

Doble salida de ventriculo derecho con estenosis pulmonar

12.0%

Genética y las cardiopatias...

Parte del protocolo del estudio de los fetos con cardiopatia se sugiere realizacion de estudio genético,
sin embargo; del 100% de los neonatos, ninguno conté con estudio genético prenatal. Esto debido a
que solo se cuenta con el servicio de Genética en pacientes nacidos vivos 0 en su caso solo para

consejo genético en esta unidad hospitalaria.

Tratamiento con PGE1
Todos los neonatos fueron atendidos en este hospital, donde el servicio de Neonatologia determind
la evaluacion inicial del estado en general y hemodinamico; quienes determinaron el momento y

forma de uso de la PGE1 y se evaluaron distintos datos:

En cuanto al tiempo transcurrido de administracién de la primera dosis de la PGE1 se encontré un
promedio 13.36 horas. Esto fue a consideracion del neonatélogo segun la evoucion clinica
presentada, la permanencia también determinada segun la valoracion médica de cada turno. Se
evalud la dosis de inicio de PGE1, las cuales fueron calculadas por mcg por kilogramo por minuto
con dosis media de 0.02 mcg/kg/min. (Ver Tabla 2)
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Tabla 2. Manejo de PGE1
_ Promedio Media Minimo Maximo

Tiempo para inicio de 13.36 horas 4 horas 1 hora 168 horas

primera dosis

Dosis de PGE1 0.02 0.02 0.01 0.08
mcg/kg/min mcg/kg/min mcg/kg/min mcg/kg/min

Para el tiempo de administracion de la PGE1 se dividié en tres grupos a la poblacién acorde a los
efectos secundarios descritos, quedando de la siguiente manera, neonatos que recibieron PGE1
durante 120 horas (0 neonatos), 9 neonatos recibieron PGE1 durante <120 horas (36%) y 16

neonatos durante >120 horas (64%). Esto debido a los articulo previos descritos en el marco tedrico.

Efectos secundarios:

Se hizo la busqueda intencional en los expedientes sobre los efectos secundarios o eventos
adversos inherentes al uso de PGE1, donde 21 neonatos no presentaron ninguno. Sin embargo, dos
neonatos presentaron apnea, los dos presentaron ademas de apnea, fiebre e hipoglucemia. Que
aunque no se reportaron como efectos secundarios como tal en los expedientes, se hace mencion
debido a que en estudios previos se reportaron estos hallazgos como efecto secundarios o adversos
al uso de PGE1 (Gréfica 2)

Gréfica 2. Efectos secundarios.

Efectos adversos presentados

Fiebre, Hipoglucemia

4.0%

Apnea, Fiebre, Hipoglucemia
4.0%

Apnea

8.0%

Ninguno
84.0%

Manejo con PGE1 y su evolucion
Durante el seguimiento de los neonatos se tomaron los siguientes pardmetros como determinantes

de mejoria (hemodinamica y metabdlica) posterior a la adminstracion de PGE1. Todos los
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parametros se midieron previo a la administracion y posterior a la misma. Los parametros evaluados
fueron:

Saturacion de oxigeno

Presion parcial de oxigeno

Déficit de Base

0N~

Lactato

1. Saturacion de oxigeno: en cuanto a la saturacion de oxigeno, se encontré una maxima inicial
de 92% y una maxima final de 98%, una saturacion minima inicial de 55% y final de 50%, un
promedio al inicio de 80.6% y promedio al final de 86.4%, con una mejoria porcentual total
en 20 neonatos (80%); sin embargo, no se determina un valor o significancia estadistica por

la cantidad de pacientes evaluados. (Grafica 3)

Gréfica 3. Saturacién de oxigeno (%)

Mejoria en la Saturacion de O2 (%) posterior a PGE1
20

No

2. Presion parcial de oxigeno: Lo referente a la PaO2, se encontré una maxima inicial de 65
mmHg y final de 73 mmHg, una PaO2 minima inicial de 24 mmHg y final de 18 mmHg, un
promedio al inicio de 38 mmHg y al final de 46 mmHg, con una mejoria en 23 neonatos
(92%). (Grafica 4)
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Gréfica 4. Presion parcial de oxigeno (mmHg)
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3. Déficit de base: En cuanto al déficit de base, se encontré un maximo inicial de 12.6 mEqg/L y
final de 11.5 mEqg/L, un minimo inicial de -50 mEg/L y final de -11.3 mEg/L, un promedio al
inicio de -10.2 mEg/L y al final de -5 mEg/L, con una mejoria en 14 neonatos (56%). (Grafica
5).

Gréfica 5. Déficit de base (mEq/L)
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4. Lactato: Lo referente al lactato, se encontré un lactato maximo inicial de 4.8 mmol/L y final
de 3.1 mmol/L, lactato minimo inicial de 1.3 mmol/L y final de 1 mmol/L, un promedio al inicio
de 2.6 mmol/L y al final de 1.7 mmol/L, con una mejoria de este parametro en 10 neonatos
(40%). (Grafica 6)

Gréfica 6. Lactato (mmol/L)

Mejoria del Lactato (mmol/L) posterior a PGE1

No

Sin dato

Si

Desenlace final de los neonatos

Uno de los objetivos del estudio fue determinar el uso de la PGE1, como tratamiento paliativo o como
tratamiento previo a intervencion quirdrgica. De los 25 neonatos, en 10 (40%) se llevd a cabo
tratamiento paliativo: en 2 neonatos se realizé colocacién de stent en conducto arterioso, en 4
neonatos se realizd colocacion de stent con cateterismo, en un neonato se realizé cerclaje por
hiperflujo pulmonar, en uno se realizd atrioseptostomia de Rashkind y en otro se realizé
valvuloplastia adrtica. Todos ellos (10 neonatos en total) que sobreviven y se dieron de alta por
mejoria.

De los neonatos que no se les realizé manejo paliativo, se reportaron 11 defunciones (44%) y 4

neonatos dados de alta por mejoria sin intervencion paliativa (16%). (Grafica 7)

Gréfica 7. Desenlace final
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DISCUSION

El uso de PGE1 es actualmente la terapia inicial temporal recomendada para los neonatos con
defectos cardiacos aislados que presentan restriccion en el flujo pulmonar, la pobre mezcla de sangre
arterial y venosa asi como condiciones que interfieren con la circulacion sistémica. Este tratamiento
permite que el ducto arterioso permanezca permeable, manteniendo la circulacién pulmonar y
sistémica asi como la oxigenacién adecuada hasta que la intervencién quirdrgica apropiada pueda

proceder.

En nuestro estudio tuvimos una poblacion de 25 neonatos, que de acuerdo a nuestra proporcion de
pacientes con cardiopatia congénita evaluada (0.8% de la poblacién) era necesario contar con 13
pacientes para poderse llevar a cabo. Excluimos a 4 pacientes a los cuales se les inicio tratamiento
con aminas, ya que la finalidad de estas es inducir la vasoconstriccién periférica aumentando las
resistencias vasculares sistémicas teniendo como resultado un incremento en la presion arterial
media, incrementando también la contractilidad cardiaca, lo cual no esta alterado en los pacientes
con cardiopatia ducto dependiente, se inicid el tratamiento con aminas con la finalidad de mejorar la
oxigenacién, no de mantener la permeabilidad del ducto arterioso. Por lo que los efectos de las
aminas interfieren en la evaluacion para fines de este estudio. Se decidié excluir también a aquellos
neonatos con otras malformaciones asociadas, en nuestra poblacion ambos neonatos con
malformaciones renales, se sabe que la mayoria de las cardiopatias congénitas tienen una etiologia
multifactorial y su asociacion con otras malformaciones extracardiacas (20%- 45%) podria traducirse
a alguna alteracién genética, esta descrito que se observan alteraciones genitourinarias hasta en el

71% de las malformaciones cardiacas?’.

En cuanto a la via de interrupcion de los embarazos, a diferencia de otros centros de tercer nivel
donde el 53% de los embarazos con cardiopatia congénita son via vaginal, en el 100% de nuestra
poblacién se optd por realizarse via cesarea, considerando el beneficio neonatal, al nacer en turno
matutino y en dias lunes o martes de la semana en nuestro hospital, donde contamos con la
presencia de pediatras, neonatélogos y la posibilidad de valoracidon por cardiolégos pediatras en
breve, asi como de personal de enfermeria prepado para recibir a neonatos con estas patologias,
aunado a contar certeramente con la PGE1, asi mismo se intenta que todos estos nacimientos sean

planeados.
Mustafa y colaboradores (2020)* demostraron que el afiadir como parte del abordaje de las

cardiopatias congénitas el analisis de microarreglos cromosdmicos, particularmente las variantes de

copias numéricas patolégicas esta influenciado no solo por el tipo de malformacion cardiaca
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congénita sino también por la presencia de anomalias extracardiacas. En su evaluacion de 336
embarazos con cardiopatia congénita, 217 se sometieron a estudio genético invasivo encontrando
lo siguiente: 55.7% los microarreglos fueron normales, 7.4% variantes de significado incierto y en
36.9% se encontraron anomalias patoldgicas, de las cuales 29.5% corresponden a anomalias
numéricas y 7.4% a variaciones en las copias numeéricas patoldgicas. Cabe mencionar que del 100%
de nuestra poblacién, ningun neonato cuenta con estudio genético prenatal, esto debido a que el
mismo no se realiza en la institucion. En nuestro hospital por ser unidad de tercer nivel contamos
unicamente con valoracion genética postnatal, y solo en algunos casos con datos clinicos el consejo

genético.

En nuestra unidad, al igual que en otros centros (Centro de Referencia Perinatal Oriente en Chile) el
seguimiento de las cardiopatias congénitas fetales es mediante el perfil cardiovascular o Score de
Huhta?®, perfil que tiene un puntaje multifactorial, donde evalua marcadores directos e indirectos de
la situacién cardiaca del feto, estos marcadores son previos a la aparicion de hidrops fetal, la
puntuacion total es de 10; en donde se evalua el Doppler venoso (vena umbilical y ducto venoso), el
tamario cadiaco, la funcién cardiaca (regurgitacion tricuspidea) y el Doppler arterial (arteria umbilical),
con un puntaje menor a 5 existe riesgo de muerte intrautero y con un puntaje igual a 7, la supervision

fetal debe de ser cercana. Con lo anterior es posible predecir casos de falla cardiaca fetal.

De acuerdo a Cucerea®, en su seguimiento de 66 neonatos durante un periodo de 2 afios, la
frecuencia de presentacion de las cardiopatias fue de la siguiente manera: 24 neonatos con TGA,
18 con coartacion de aorta, 8 con arco adrtico hipoplasico y 8 con atresia/ estenosis pulmonar, en
nuestro estudio encontramos con mayor frecuencia 7 neonatos con ventriculo izquierdo hipoplasico,
6 con atresia/ estenosis pulmonar, 3 con doble salida de ventriculo derecho con estenosis pulmonar,
uno con coartacion de aorta y otro con TGA.

Retomando el estudio de Cucerea y colaboradores, reportan que el 74.2% de neonatos presentaron
distrés respiratorio y el 60% presentaron cianosis, siendo estos los principales determinantes para
el inicio de la PGE1, en nuestra poblacién el parametro para el inicio de la PGE1 en el 100% fue la
desaturacion de oxigeno, en cuanto al tiempo promedio de inicio de PGE1 en el estudio de Cucerea
fue de 2 dias, siendo menor a 48 horas en el 72% de su poblacion, entre 48 y 72 horas en 6% y
posterior a 72 horas a 120 horas en 21% de los neonatos, a diferencia de nuestro estudio en donde
el tiempo minimo de inicio de PGE1 fue de una hora con promedio de tiempo de inicio de 13.36
horas. Esto debido a que ya se cuenta con el diagndstico previo y la indicacidén de neonatologia para
inicio de PGE1 fue el diagnéstico prenatal y no el diagnéstico clinico del neonato.

En cuanto a los efectos secundarios, en el estudio de Atik y colaboradores (1989)*' evaluaron 47

neonatos con cardiopatia ducto dependiente, notando como primer efecto secundario la presencia
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de apnea en el 40% de su poblacién y seguido de fiebre en 19%. Los efectos secundarios fueron
similares a los encontrados en nuestra poblacién, atribuidos principalmente a la dosis administrada
de PGE1, en su estudio fue de 0.02 mcg/kg/min, dosis promedio administrada en nuestra poblacion,
donde en el 64% de los neonatos se les infundié mas de 120 horas la PGE1. Sin embargo en otras
publicaciones mas recientes (Curecea) el 16% presentd ataques de apnea, el 50% presento fiebre,
entre otros, atribuidos principalmente al tiempo de infusiéon de PGE1 (206 dias en promedio). En
nuestros neonatos los efectos secundarios fueron transitorios, los cuales cedieron ante la

disminucion de la dosis.

En cuanto a los pardmetros evaluados como determinantes de mejoria tomamos en cuenta
principalmente la saturacion de oxigeno, en aquellos neonatos que presentaron elevacion de al
menos un 10% (porcentaje decidido de forma arbitraria) de la SatO2 posterior a la administracién de

PGE1, se considerd que hubo mejoria, en nuestro estudio fue del 80%.

Otro de los parametros evaluados fue la PaO2, de igual manera, aquellos neonatos que presentaron
elevacion de al menos 10% (como indicador de incremento en el flujo pulmonar e incremento en la
mezcla sanguinea de las circulaciones pulmonar y sistémica) posterior a la infusiéon de PGE1, se

considerd que hubo mejoria, en nuestra poblacion fue del 93%.

En conjunto con los parametros previos descritos por otros autores como estandares, se decidio
tomar en cuenta el déficit de base como parametro de mejoria, al presentarse con una disminucion
de al menos 5 mEqg/L (valor decidido de forma arbitraria), por la titulacion del bicarbonato la
normalizacién de este pardmetro toma menos tiempo, es casi inmediata, al igual que la del pH. Varios
estudios han indicado la importancia de los niveles de lactato sobre el pH o el déficit de base,
apoyando el hallazgo de que la brecha aniénica y el pH arterial, en ocasiones, son empleados como
tamizaje de hiperlactatemia, siendo pobres predictores para el pronéstico y no pueden suplir la

medicion de los niveles de lactato en sangre®2.

Por ultimo, se tomaron en cuenta los niveles de lactacto en sangre, esta bien descrito que los niveles
de lactato elevado tienen un valor predictivo del 86% para prondstico adverso: muerte o alteracion
en el desarrollo neurolégico®2. Asi mismo es considerado como un indicador potencial de mortalidad
en infantes menores a 1 afio que son sometidos a cirugia por enfermedad cardiaca congénita
compleja. Los niveles elevados de lactato reflejan la hipoperfusion tisular e hipoxemia, considerado
como por arriba de 2 mmol/L un dato de necrosis tisular. La extension de la hipoxia y la severidad
de la acidosis que resulta de la cardiopatia, amenaza el cerebro neonatal y este se ve reflejado en
los valores del lactato®:. En nuestro estudio se reporté una mejoria del lactato en el 40%, por la
infusion de PGE1.
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En cuanto al desenlace final de los neonatos, se reportd una sobrevida a los cuales se les realizdé
tratamiento paliativo del 100% de los neonatos. El resto de neonatos sin manejo paliativo solo hubo

sobrevivencia de 4 neonatos, el resto fallecio.

Hubo limitaciones en el estudio, la principal que es un tamafio de muestra pequefio, seguido de la
ausencia de todas las mediciones de los pardmetros empleados como de mejoria ante la
administracion de PGE1 (44% de la poblacion no conté con lactato posterior a la PGE1),
consideramos que como parte de los parametros de mejoria debe incluirse la visualizacion ecografica
de la permeabilidad del ducto arterioso. Asi mismo en otras revisiones, mencionan el incremento en
la dosis de PGE1 al no observar mejoria en la oxigenacién, parametro no evaluado en nuestro
estudio. Consideramos también que otro parametro a evaluar es el pH y la PCO2, ya que la
importancia de evitar la acidosis metabdlica es con la finalidad de prevenir el dafio cerebral, la
presencia de esta exagera el dafio isquémico, glial y vascular celular, acelerando la produccion de
radicales libres que dafian las proteinas y lipidos de la membrana. La prevencién de la acidosis

metabdlica conlleva a un mejor pronéstico quirurgico.
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CONCLUSIONES

El diagnéstico de cardiopatia congénita en México continua siendo un problema de interés debido a
varios factores, principalmente el retraso en el diagnéstico aunado a la falta del personal calificado
para la realizacion de los estudios prenatales, y la participacion del equipo multidisciplinario para su

abordaje y manejo oportuno desde la etapa prenatal y al nacimiento.

La administracion de la PGE1 como tratamiento inicial en neonatos con cardiopatia congénita ducto
dependiente ha sido un parteaguas para la medicina tanto fetal como neonatal, ya que sabemos que
el prondstico quirdrgico esta determinado desde antes de nacer, la sobrevida de estos neonatos se
da cuando el diagnostico se realiza de forma prenatal, seguido de la intervencion del equipo
multidisciplinario, evitando asi factores metabdlicos y hemodinamicos no favorables para el neonato.
De esta forma planteando un panorama en cuanto a prondstico y sobrevida mas certero.

Por ultimo, consideramos que es importante el inicio de sesiones conjuntas con cardiologia

pediatrica, cirugia pediatrica, neonatologia y pediatria, para optimizar el manejo y prondstico de estos

pacientes tomando en cuenta la complejidad de la patologia desde antes del nacimiento.
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ANEXO 1. CARTA DE CONSENTIMIENTO INFORMADO

DESENLACE CLINICO DE NEONATOS DIAGNOSTICADOS CON
CARDIOPATIA FETAL ESTRUCTURAL DE TIPO DUCTO DEPENDIENTE
POSTERIOR A USO DE PROSTAGLANDINAS COMO TRATAMIENTO
FARMACOLOGICO AL NACIMIENTO EN EL HGO 3 CMN LA RAZA

“DR. VICTOR MANUEL ESPINOSA DE LOS REYES SANCHEZ”

Dado que se trata de un estudio sin riesgo, retrospectivo con revision de registros
clinicos en el cual la confidencialidad de las participantes se resguardé de manera
estricta, y a que hacer acudir a las participantes a firmar consentimiento informado
imposibilitaria la realizacién del proyecto, fue autorizado por los Comités de Etica
en Investigacion y al de Investigacion en Salud permitir que se llevara a cabo sin
consentimiento informado.
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ANEXO 2. INSTRUMENTO DE RECOLECCION DE DATOS

Pregunta Respuesta

1. Tipo de cardiopatia ducto
dependiente diagnosticada
prenatalmente

Tetralogia de Fallot
Estenosis pulmonar
Atresia pulmonar con septo integro
Doble salida de ventriculo derecho con estenosis pulmonar
Ventriculo Unico con estenosis pulmonar
Anomalia de Ebstein
Transposicion de grandes arterias
Estenosis aértica
Coartacion de aorta
Interrupcion de arco aértico
Tronco arterioso
Corazoén izquierdo hipoplasico
2.  Confirmacion diagnéstica al SI( ) NO( )
nacimiento (cardiopatia al
nacimiento mediante ecocardiografia
posnatal)
3.  Estudio genético prenatal SI( ) NO( )

ORXNDO R WN =

N
NS

Mencionar tipo de estudio genético:

4. Edad gestacional al nacimiento

5.  Peso al nacimiento Grs.
6. Maniobras de reanimacion al SI( ) NO( )
nacimiento
Basicas () Avanzadas ()

7. Tiempo transcurrido de inicio de
primera dosis de PGE1 (horas)
8. Dosis de PGE1

9. Tiempo de administracion de PGE1 Temprana <120 hr ()
(horas)
Tardio >120 hr ()
120 hr( )
10. Presento efectos adversos SI( ) NO( )

secundarios de PGE1 i )
Mencionar efecto adverso secundario:

11. Saturacion de 02 Inicial: Con PGE1: Mejoria (Sl / No)
12. Pa0O2 Inicial: Con PGE1: Mejoria (S| / No)
13. Déficit de base Inicial: Con PGE1: Mejoria (Sl / No)
14. Lactato Inicial: Con PGE1: Mejoria (SI / No)
15. Uso PGE1 Paliativo ( ) Previo a cirugia de correccién ()

16. Desenlace final neonatal Alta por mejoria () Defuncién ()

Recolectd: Dra. Carmen Julia Gaona Tapia
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CRONOGRAMA DE ACTIVIDADES

DESENLACE CLINICO DE NEONATOS DIAGNOSTICADOS CON CARDIOPATIA FETAL
ESTRUCTURAL DE TIPO DUCTO DEPENDIENTE POSTERIOR A USO DE PROSTAGLANDINAS
COMO TRATAMIENTO FARMACOLOGICO AL NACIMIENTO EN EL HGO 3 CMN LA RAZA "DR.
VICTOR MANUEL ESPINOSA DE LOS REYES SANCHEZ”.

ACTIVIDAD

Elaboracion protocolo:

Registro protocolo:
Seleccion de los pacientes:
Coleccién Informacion:
Captura de datos:
Analisis de datos:
Interpretacion resultados:

Formulacion reporte:

FECHAS
PROGRAMADO
Ene — Feb 2020

Feb — Mar 2020
Feb — Mayo 2020
Feb — Mayo 2020
Feb — Mayo 2020
Abr - Mayo 2020
Abr — Mayo 2020

Junio 2020

FECHAS
REALIZADO
Ene — Feb 2020

Feb — Mar 2020
Feb — Mar 2020
Feb — Mar 2020
Feb — Mar 2020
Feb — Mar 2020
Feb — Mar 2020
Mar — Abril 2020
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