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I.- ANTECEDENTES

Las malformaciones congénitas son causa importante de morbilidad a nivel
mundial, siendo las que afectan el corazén las mas comunes. Se estima que afecta
aproximadamente a 6-8 de cada 1000 recién nacidos. Hasta un 28% de los defectos
congénitos mayores corresponden a anormalidades cardiacas. En Inglaterra la
incidencia de anomalias estructurales cardiacas congénitas que requieren algun
tipo de intervencion quirdrgica durante el primer afio de vida es de 2 por cada 1000

lactantes. (Knowles, 2017) (Linde, 2011).

En México, las cardiopatias congénitas corresponden a la primera causa de
malformaciones congénitas. De acuerdo con cifras del INEGI, en México en 2017
se registraron 25,456 defunciones en menores de 1 afio, siendo las malformaciones
congénitas las responsables de 22.7% de las defunciones en el periodo neonatal.
(INEGI, 2019). El registro mexicano de cirugia cardiaca ha reportado que
aproximadamente una cuarta parte de los nacidos con cardiopatia congénita
presenta también otras malformaciones criticas que requieren alguna clase de
procedimiento terapéutico durante el primer afio de vida. Se estima que, a nivel
mundial, las cardiopatias congénitas representan un 3% de la mortalidad infantil y
46% de las muertes por malformaciones congénitas en el primer afio de vida.

(Cervantes-Salazar, 2013).

En la década anterior, de acuerdo con un estudio publicado en el Boletin

Médico del Hospital Infantii de México, y basados en cifras del INEGI, las




malformaciones congénitas del corazén representaron el 35.3% de las causas de

mortalidad debidas a malformaciones congénitas. (Canton, 2012).

En relacion con la supervivencia, se ha comprobado que el nimero de
procedimientos quirdrgicos que se realizan en un centro hospitalario al afio tiene
relacion con la mortalidad; en un estudio sobre la correccién de la transposicion de
grandes arterias con la cirugia de Jatene reporté que en centros hospitalarios que
realizan menos de 10 operaciones de este tipo por afo, la mortalidad fue del 55%,
mientras que en aquellos que realizan mas de 50 cirugias anuales, el promedio fue
del 9%. Checchia y col. realizaron un estudio multicéntrico en 29 hospitales en el
cual se incluyeron 801 procedimientos de Norwood, reportaron que en centros
donde se realizan una o mas cirugias de esta clase por mes se espera una
sobrevida de 78%, en comparacion con hospitales en los que se realizaron estos
procedimientos una vez cada 2 meses 0 mas, en los que la sobrevida fue de 55%.

(Checchia, 2005) .

De acuerdo con lo reportado en el anuario estadistico del 2018 del Instituto
Nacional de Salud Hospital Infantil de México Federico Gémez, el servicio de Cirugia
Cardiovascular realiz6 un total de 263 cirugias en el afio, de las cuales 257 fueron

catalogadas como mayores, es decir el 97.7%. (Sermefio, 2018)

En nuestro pais son pocas las referencias que existen respecto a la
supervivencia en pacientes operados de cardiopatia congénita, tal es el caso del
estudio del estudio de Castillo-Espinola y cols. en la Unidad Médica de Alta

Especialidad de Yucatan publicado en 2018, quienes incluyeron 85 expedientes de




pacientes intervenidos quirdrgicamente reportando una mortalidad postquirdrgica
de 11.76%. (Castillo-Espinola, 2018). Alvarez-Hernandez y cols. en el Hospital
Infantil de Sonora, incluyeron 127 pacientes con una mortalidad de 44% al afio
posterior a la intervencion quirdrgica con una pérdida de seguimiento de 23%.

(Alvarez-Hernandez, 2014)

Las cardiopatias congénitas que se manifiestan clinicamente en el periodo
neonatal conllevan, una mortalidad elevada, asociada a complejidad y gravedad en
su presentacion. Anteriormente la mortalidad en pacientes con cardiopatia
congénita grave era elevada en los primeros meses de vida, sin embargo, con el
advenimiento de nueva tecnologia, técnicas quirdrgicas y avances en cardiologia y
neonatologia, la sobrevida ha mejorado paulatinamente, y con ello surge un nuevo
escenario, el cual consiste en un mayor numero de personas adultas viviendo con
cardiopatia congénita lo que representa un reto para la salud publica. En nuestro
pais no existen cifras oficiales, pero se estima que existen alrededor de 300 mil
adultos vivos con cardiopatia congénita tratada o no, con un incremento anual

aproximado de 15 mil nuevos casos. (Espinosa, 2006)
II.- MARCO TEORICO
Il.LA.- CONSIDERACIONES EMBRIOLOGICAS DEL CORAZON

Es prudente, en primer término, para entender las anormalidades
estructurales congénitas del corazéon considerar las bases de su desarrollo
embrionario en las cuales tiene su sustento la generacion de las malformaciones

gue tendran repercusion clinica en el periodo neonatal. El entender la




embriogénesis desde una perspectiva estructural y molecular es de utilidad para
poder hacer una correlacion con los hallazgos ecocardiograficos y con ello
establecer los lineamientos con mejores resultados terapéuticos. Invalid source

specified.

Si bien es cierto que el desarrollo cardiaco es un proceso ininterrumpido y
progresivo, con fines didacticos puede ser dividido en dos fases: premorfogenética
y morfogenética. La figura 1, recoge de manera general el desarrollo cardiaco a

través de estas fases.
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FIGURA 1. Fases del desarrollo cardiaco.

Tomado de ROLE OF EPIGENETICS IN CARDIAC DEVELOPMENT AND
CONGENITAL DISEASES, por (Moore-Morris, 2018)




A.- Fase Premorfogenética: representa aquella etapa en la cual no existe una
estructura que pueda ser definida como corazon, en esta etapa se encuentran
aquellas células que de acuerdo con la expresion genética se especializaran para
transformarse en las estructuras propias del corazén. Estas células han sido
identificadas desde la etapa de blastula (7 £ 1 dia de gestacion). En esta etapa se
han identificado las preareas cardiogénicas en el epiblasto. Durante la etapa de
gastrula, las células precardiacas migran hacia el mesodermo para formar las areas
cardiogénicas (15 + 1 dia); desde esta etapa, estas células ya estan determinadas
para formar miocardio y endocardio. Las células mesodérmicas responderan a la
expresion de proteinas endodérmicas como cerberus, proteina morfogenética dsea
(BMP) y factor de crecimiento fibroblastico 8 (FGF-8) para que expresen Nkx 2.5.
En la etapa de gastrula tardia, las células cardiogénicas migraran para dar origen a
la placa cardiogénica y expresaran los genes caracteristicos del miocardio, Nkx 2.5
y GATAA4. En el dia 21 £ 1 dia el plexo mioendocérdico se transformard en dos
primordios cardiacos primitivos, los cuales posteriormente se desplazaran en
sentido ventromedial y constituiran el tubo cardiaco recto, con lo cual inicia la fase

morfogenética. (Marcela Salazar Garcia, 2006)

B.- Fase Morfogenética: podemos encontrar tres periodos: corazon en tubo
recto, proceso de torsion y rotacién del tubo cardiaco, y la tabicacién del corazon.

(Marcela Salazar Garcia, 2006)

a. Corazoén en tubo recto. — Tiene la forma de un canal con abertura
dorsal y consta de dos segmentos, el cefalico que corresponde al primordio de la

region trabeculada del ventriculo derecho y el segmento caudal que corresponde al




primordio de la region trabeculada del ventriculo izquierdo, ambos separados por
los surcos interventriculares. De forma clésica, se describe que en esta etapa el
corazén estd conformado por cuatro segmentos: el bulo adrtico (origen de las
arterias pulmonar y aorta), el bulbus cordis (origen del ventriculo derecho), el
ventriculo primitivo (origen del ventriculo izquierdo) y los atrios primitivos derecho e
izquierdo (origen de los atrios definitivos). No obstante, de acuerdo con estudios
realizados en embriones de pollo, se ha determinado que el corazén tiene su origen
en seis segmentos primitivos y que cada uno de ellos dard origen a una region

anatémica y no a una cavidad cardiaca completa.
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FIGURA 2. Proceso de formaciéon del corazén

Tomado de Embriologia Humana y Biologia del Desarrollo (p. 427) por Carlson B.,
2014, Elsevier




b. Proceso de torsion y rotacién. -Este proceso esta conformado por
tres etapas: Asa en C, Asa en S y Asa avanzada. Durante este proceso, como su
nombre lo indica, los primordios cardiacos iran sufriendo modificaciones en su

posicion lo cual culminard en la polaridad derecha-izquierda definitiva del corazoén.
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FIGURA 3. Proceso de torsién y rotacion del corazén

Tomado de Embriologia Humana y Biologia del Desarrollo (p. 427) por Carlson B.,
2014, Elsevier




b.1. Asa en C: (23 £ 1 dia): Se fusionan los bordes del canal
para dar origen a un tubo. Incrementa en tamafio en sus porciones cefélica y caudal.
Inicia una torsion hacia la derecha, para adquirir forma de asa con una curvatura
mayor convexa y una menos concava. En esta etapa el corazon esta integrado por
cinco segmentos cardiacos primitivos en sentido caudoceféalico: los atrios primitivos,
el tracto de entrada primitivo, el primordio de la region trabeculada del VI, el

primordio de la region trabeculada del VD y el primordio de los tractos de salida.

b.2. Asa en S: (23 £ 1 dia): Surge en consecuencia de la flexién
del embrién a nivel craneal y cervical. La curvatura mayor se vuelve ventral y la
menor dorsal. Aparece el seno venoso. Los tractos de entrada y los atrios primitivos
se vuelven dorsocefélicos. Surge el dérgano proepicardico sobre la superficie
derecha del seno venoso, cuyas células migraran para formar el epicardio que

recubrira el miocardio. Inicia la morfogénesis de las arterias y venas coronarias.

b.3. Asa avanzada: (24 = 1 dia): Los segmentos cardiacos
primitivos toman la posicion y relaciones que mantendran en el corazon maduro.
Comienza a formarse el pliegue ventriculoinfundibular. La curvatura mayor
constituye el apice ventricular. Los atrios y el tracto de entrada primitivos toman una
posicion posterosuperior. ElI primordio de la region trabeculada del ventriculo
derecho y el segmento proximal del tracto de salida se ubican en posicion ventro-
derecha. La proteina Nkx2.5 regula la expresién de Hand1l de forma exclusiva en el
futuro ventriculo izquierdo y Hand2 en el derecho, lo cual condicionara el
establecimiento del eje derecho-izquierdo. Nkx2.5 y MEF 2 estimularan la

transcripcion del gen Xin lo cual seréa esencial para la torsién del tubo cardiaco.




En el contexto clinico, las alteraciones de estos cambios que tienen efecto
sobre la distribucion espacial del corazén condicionaran anomalias estructurales
sobre el patrén de asimetria derecha-izquierda y de la relacion espacial de los
organos. Estudios en modelos animales han demostrado que este proceso es
sumamente complejo e implica multiples genes, entre los que se han mencionado
ZIC3, Lefty, CRYPTIC, ACVR2B, CRELD y Nkx2.5 (Marcela Salazar Garcia, 2006)

(Moore-Morris, 2018)

c. Tabicacion del corazon. - (29 £ 1 dia) Da inicio una vez que la region
ventricular ha ocupado una posicion causal mientras que la atrial es dorso-cefélica.
En esta etapa es posible apreciar la simetria derecha-izquierda correspondiente a
como se observara en el corazén maduro. Aparece el septum cardiaco compuesto
por tres estructuras: el septum primum (dara origen al septum interauricular), los
cojinetes central y dorsal del canal atrioventicular, y el septum interventricular
primitivo (originara el septum interventricular). En esta etapa dichos septos
presentan dos orificios: el foramen primum en la region interatrial y el foramen
interventricular. En lo que respecta al tracto de salida, en esta etapa emerge
exclusivamente del ventriculo derecho; posteriormente crestas endocardicas
separaran al segmento proximal en dos conductos que daran origen al infundibulo
del ventriculo derecho y el vestibulo del ventriculo izquierdo. En el caso del
segmento distal, las crestas endocardicas participaran en el desarrollo de las
valvulas arteriales. Durante esta etapa, el saco aodrtico (31 + 1 dia) sera dividido por
el septum adrtico-pulmonar (originado en las células de la cresta neural cardiaca)

en los conductos pulmonar y adrtico. Respecto a la morfogénesis de los tractos de




salida ventriculares, el segmento proximal del tracto de salida embrionario
permanece conectado con el ventriculo derecho que al darse la division
anterolateral y posteromedial de este originaran el infundibulo de la pulmonar. Por
otro lado, el ventriculo izquierdo adquiere su tracto de salida de forma gradual.

(Contreras-Ramos, 2008)
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FIGURA 4. Proceso de tabicacién del corazon.
Tomado de Embriologia Humana y Biologia del Desarrollo 52 ed. (p. 428) por Carlson B., 2014,
Elsevier

La traduccion clinica de los cambios acaecidos en esta etapa de la

cardiogénesis seran las denominadas patologias conotroncales como la doble via
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de salida en las que ambos tractos de salida emergen del ventriculo derecho y los
cabalgamientos consecuencia de la posicion andmala del tracto de salida del
ventriculo izquierdo. De igual forma, al entender el origen en la cresta neural de las
células del septum adrtico pulmonar, se puede entender la existencia de los
sindromes dismorficos con implicaciones cardiacas y faciales tipicas, como en el
caso del Sindrome de Di George o el Sindrome Velocardiofacial. (Moore-Morris,

2018)

I.B.- LA CIRCULACION FETAL

Durante el embarazo la circulacion fetal estd determinada por tres
cortocircuitos: el ductus venoso, el foramen oval y el ductus arterioso. Estas
estructuras permiten una mezcla de sangre oxigenada con desoxigenada, una
predominancia de la funcion ventricular derecha sobre la izquierda y una
disminucion del flujo sanguineo a la circulacion pulmonar, con consecuentes
resistencias vasculares en el lecho pulmonar elevadas. Estos cortocircuitos y sus
implicaciones fisiologicas suponen una mayor tolerabilidad de las cardiopatias
congénitas durante la vida fetal; sin embargo, una vez iniciado el trabajo de parto
se activan mecanismos debidos al inicio de la independencia de la circulacion del
recién nacido y exclusion de la circulacion materna; asi pues se da inicio al cierre
del ductus venoso y por otro lado, con la primera respiracion y la consecuente
expansion pulmonar se presenta la disminucion de las resistencias vasculares

pulmonares y con ello la disminucién del flujo por el ductus arterioso que da inicio al

11
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cierre fisioloégico que posteriormente se tornara en un cierre anatémico y definitivo.
A la par de estos cambios, se genera un aumento en el retorno venoso pulmonar y
con ello un incremento en la presion de la auricula izquierda con lo que se
condiciona el cierre del foramen oval. La existencia de un defecto estructural en
cualquiera de las estructuras cardiacas se pondra en manifiesto una vez iniciado el

conjunto de cambios descritos.

Las cardiopatias que dependen del ductus arterial para asegurar el flujo
pulmonar iran condicionando un mayor deterioro hemodindmico con expresion de
cianosis creciente conforme avanza el cierre del conducto arterioso. De tal manera,
las cardiopatias congénitas tendran manifestaciones clinicas sumamente variadas
que se pondran en manifiesto incluso tan pronto como se da el nacimiento o bien
en algunos casos no serdn clinicamente significativas hasta la edad adulta.

(Valentin-Rodriguez, 2018)

Ahora bien, desde un punto de vista descriptivo, existen estructuras que

diferencian la circulacion fetal de la del adulto: (Figura 7)

FIGURA 7. La circulacién fetal

Tomado de (American Heart
Association, 2020)

A. Conducto arterioso: Es un

cortocircuito que permite la conexion entre

la arteria pulmonar y la aorta, lo cual
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condiciona la redireccion del flujo sanguineo pulmonar hacia la circulacion
sistémica, evitando el paso por los pulmones. Al presentarse resistencias vasculares
pulmonares incrementadas, la arteria pulmonar presenta presiones mas elevadas
que la aorta durante el periodo fetal lo cual permite el flujo sanguineo hacia la aorta

a través del conducto arterioso.

B. Placenta: So6lo se encuentra durante el embarazo, permite el
intercambio de sustancias entre la circulacibon materna y la fetal, con bajas
resistencias lo que garantiza alta irrigacion. Este sitio es el centro del intercambio

gaseoso durante la vida fetal.

C. Ductus venoso: Representa un cortocircuito entre la vena umbilical
qgue transporta la sangre oxigenada procedente de la placenta, y la vena cava
inferior, a través de la cual circula la sangre desoxigenada procedente de la
circulacion sistémica fetal. Esta estructura disminuye el flujo sanguineo hepatico, de

tal forma que la circulacion de este 6rgano sera determinada por la vena porta.

D. Foramen oval: Es una comunicacion en entre ambas auriculas a
través del tabique interauricular. Esta estructura permite el paso de sangre
oxigenada procedente de la vena cava inferior hacia la auricula izquierda y de ahi a
la circulacion sistémica, y no en sentido contrario. De esta forma, el foramen oval

colabora en la disminucion del flujo pulmonar.

Tras el nacimiento, con el pinzamiento del cordén umbilical, queda excluida la
circulacién pulmonar, lo cual genera un incremento en las resistencias sistémicas

con el consecuente incremento de la presion arterial. Posteriormente al darse la
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primera respiracion pulmonar, ante la exposicion al oxigeno ocurren varios cambios,
uno de ellos es la vasodilatacion de los vasos sanguineos del lecho pulmonar, con
lo que caen las resistencias arteriales pulmonares y la presion arterial pulmonar,
esto permite el incremento del flujo sanguineo al sistema pulmonar, y por ende el
intercambio gaseoso a nivel capilar alveolar. Como consecuencia de estos cambios
hemodinamicos surgen cambios irreversibles que condicionan el cierre de los

cortocircuitos descritos previamente.

A. Cierre del foramen oval: Tras el incremento de las resistencias sistémicas
se presenta un aumento en la presion de la auricula izquierda que sobrepasa la
presion de la auricula derecha. Este incremento en la presion de la auricula
izquierda conduce a la limitacion del paso de sangre a través del foramen oval, que
conduce a un cierre fisiolégico de la valvula que cubre a este foramen, que

culminara en el transcurso de dias con un cierre anatdémico.

B. Cierre del Conducto Arterioso: Como se mencion6 con antelacion, el
incremento de las resistencias vasculares sistémicas condiciona un incremento de
la presion arterial sistémica, a la par la disminuciéon de las resistencias a nivel
pulmonar condicionara la disminucion de la presiéon de la arteria pulmonar, de tal
forma que la arteria Aorta ahora tendra una presion mayor que la de la arteria
Pulmonar; de esta forma el flujo sanguineo sera de la aorta hacia la pulmonar. A
nivel del conducto arterioso la presencia de altas presiones de oxigeno en la sangre
procedente de la aorta condicionara un vasoespasmo potente que generara la
oclusion progresiva del conducto arterioso, dandose un cierre fisiolégico. La

segunda fase de cierre es la que respecta al cierre anatbmico que es secundaria a
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la produccion de &cido hialurénico por las células endoteliales y su proliferacion, con
el engrosamiento progresivo de la tunica intima, a la par de lo anterior se genera
isquemia en la tinica media por consecuencia de la oclusién de la vasa vasorum, lo
que condiciona apoptosis de las células musculares que conducira al
adelgazamiento de esta capa. (Garcia-Guevara, 2015)Se estima que el cierre

anatdmico en condiciones normales

Es importante mencionar que existen cardiopatias congénitas complejas en las
cuales la preservacion de la permeabilidad del ductus arterioso es esencial para
permitir la vida del recién nacido, de tal suerte que esta estructura sera la Unica que

permita el adecuado flujo sanguineo a la circulaciéon pulmonar.

D. Cierre del conducto venoso: Tras el corte del cordon umbilical se ve
interrumpido el flujo a través de la vena umbilical. Se produce vasoconstriccidén en
el ductus venoso e incrementa la presion de la vena porta, esto genera un
incremento de la circulacion hepatica. Se desconocen con exactitud los

mecanismos de cierre del ductus venoso.

II.C.- ETIOLOGIA DE LAS CARDIOPATIAS CONGENITAS

A pesar de la frecuencia de estos padecimientos y la amplia cantidad de
estudios que existen sobre ellas, la etiologia de las cardiopatias congénitas no se
ha dilucidado aun, sin embargo, se sabe que son resultado de interacciones

complejas entre factores ambientales, genéticos y multifactoriales.

En lo que respecta a factores genéticos se sabe que hasta un 90% son de

origen multifactorial. Por otro lado, existen cromosomopatias numérica s vy
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estructurales, con sus consecuentes sindromes dismérficos que se asocian a
alteraciones en el desarrollo cardiaco en un 5-8% de los casos, tal es el caso del
Sindrome de Down en donde se ha relacionado a las subbandas 21g22.1-21g22.3
como region critica para la cardiopatia congénita. De igual manera se han descrito
alteraciones monogénicas (3-5%), mitocondriales y sindromes de genes contiguos,

las cuales tienen efecto sobre el desarrollo cardiaco.

Como se mencion6 previamente, existe relacion entre factores ambientales
y los defectos en la embriogénesis cardiaca, entre los que se pueden mencionar
factores biolégicos como las infecciones virales (Rubéola, Citomegalovirus,
Sarampion, Coxsackie B, etc.), parasitosis (toxoplasmosis), asi como enfermedades
maternas de origenes no infecciosos (Diabetes mellitus, epilepsia, colagenopatias,
alteraciones tiroideas, desnutricion); factores quimicos (farmacos antiepilépticos,
Warfarina, levotiroxina, clomifeno, alcohol, exposicion a tabaco, hipervitaminosis,

litio, etc.) y factores fisicos (exposicion a radiacion ionizante). (Duran, 2012)

I.D.- LAS CARDIOPATIAS CONGENITAS Y SU CLASIFICACION

Se entiende por cardiopatia congénita a la alteracion estructural del corazén
y/o de los grandes vasos, que tiene su origen en alteraciones en el desarrollo
embrionario aproximadamente entre la tercer y la décima semanas de gestacion, y
cuya existencia supone un riesgo para el funcionamiento normal del corazén y la
circulacion. (Duran, 2012) Este grupo de patologias representan una causa comun
de morbilidad, estimandose que a nivel mundial 6-8 de cada 1000 recién nacidos

presentaran alguna clase de cardiopatia congénita. (Varela-Ortiz, 2015). El registro
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mexicano de cirugia cardiaca ha reportado que aproximadamente un cuarto de los
nacidos con cardiopatia congénita tiene malformaciones criticas que requieren
alguna clase de procedimiento terapéutico durante el primer afio de vida.

(Cervantes-Salazar, 2013).

En nuestro pais, de acuerdo con un estudio realizado por el Hospital de
Cardiologia del Centro Médico Nacional Siglo XXI del IMSS en 2017, en donde se
incluyeron a 5780 pacientes con sospecha de cardiopatia congénita, la cual se
confirmo6 en 3483 de ellos, de acuerdo con la clasificacion clinica las cardiopatias
congénitas aciandgenas de flujo pulmonar incrementado, fueron las mas comunes
(47.23%), seguidas por las ciandgenas de flujo pulmonar normal (22.02%) y las
acianégenas de flujo pulmonar normal (4.97%). (Marquez-Gonzélez, 2018). En otro
estudio que incluyé 2257 pacientes con cardiopatia congénita, la persistencia del
conducto arterioso represento la principal cardiopatia congénita (20%), seguido por
Comunicacion interauricular (16.8%), Comunicacion interventricular (11%),
Tetralogia de Fallot y Atresia pulmonar con comunicacién interventricular (9.3%),
Coartacion aortica y Estenosis pulmonar (3.6%) y la Conexion anémala total de
venas pulmonares (3%) (Calderén-Colemenero, 2010). En nuestro instituto, en el
estudio retrospectivo Factores de Riesgo Asociados a Mortalidad en pacientes con
Cardiopatia Congénita, por Castillo y Santillan en el 2011 que incluyé 141
pacientes, en un periodo de 3 afos encontraron que la frecuencia de las
cardiopatias congénitas no habia variado, y correspondié a un 20 a 21% de las

causas de ingreso a UCIN, de los cuales la persistencia del conducto arterioso de
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igual forma fue la mas comun y las cardiopatias de flujo pulmonar aumentado fueron

las mas frecuentes (64.7%), como se aprecia en la Tabla. 3 (Santillan M. , 2011)

Cardiopatia congénita Frecuencia (%)
Persistencia del conducto arterioso 70.2%
CIA 31.8%
CIv 15.2%
Atresia pulmonar 74%

Estenosis de la pulmonar T%

Ventriculo lzquierdo Hipoplasico 4.9%
Ventriculo Derecho Hipoplasico 4.5%
Trangposicion de grandes arterias 313%
Conexion anomala total de venas pulmonares 3.3%
Coartacidn adrtica 1.2%
Tetralogia de Fallot 2.1%
Anomalia de Ebstein, 21%

TABLA 1. Frecuencia de cardiopatias congénitas en la Unidad de Cuidados
Intensivos Neonatales del Hospital Infantil de México. (Santillan M. , 2011)

Para su estudio y clasificacion, es prudente entender que, desde el punto de
vista anatomico, el corazén humano se encuentra conformado por tres segmentos:

auricular, ventricular y arterial. (Florez, 2012)

Segmento  auricular: La auricula derecha se caracteriza

anatdmicamente por la presencia de musculos pectineos, una orejuela con base
ancha y bordes lisos, y por ser el sitio de conexion de las venas sistémicas. En lo

gue respecta a la auricula izquierda, es lisa en su parte interna, tiene una orejuela

——
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angosta y bordes fenestrados, en condiciones normales es el sitio de conexion de

las venas pulmonares. (Florez, 2012)

Segmento ventricular: Est4 conformado por 3 componentes: el tracto

de entrada, la porcion trabeculada y el tracto de salida. Los tractos de entrada y
salida son elementos anatomicos necesarios para definir a una cavidad cardiaca
como ventriculo. De acuerdo con lo anterior, si una cavidad supuestamente
ventricular carece de alguna de estas dos porciones, se denominara rudimentario;
si carece de ambas porciones se definirh como bolsa trabeculada; y si esta
conformado por todas las porciones, pero no presenta un desarrollo 6ptimo, se
denominard ventriculo hipoplésico. El ventriculo derecho presenta un musculo
papilar adherido al septum interventricular, la valvula tricispide ocupa una posicién
mas cercana al apex en relacion con la mitral, y en condiciones normales se conecta
a la arteria pulmonar. Por su parte, el ventriculo izquierdo carece de musculos
papilares en el septum interventricular, en la parte superior es liso y hormalmente

contiene a la valvula mitral y la valvula aértica en continuidad. (Florez, 2012)

Segmento arterial: Sus componentes son la aorta y la arteria

pulmonar. En condiciones normales la aorta es el origen de la circulacion sistémica
y la coronaria, mientras que la pulmonar dara origen a la circulacion del mismo
nombre. La posicién del plano valvular aértico es posterior- derecho, mientras que

la del pulmonar es anterior-izquierdo. (Florez, 2012).

Las cardiopatias de acuerdo con la fisiopatologia de la circulacidon pueden

ser clasificadas de la siguiente forma:
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Cardiopatias con cortocircuito izquierda-derecha: En este grupo, las

manifestaciones clinicas estaran condicionadas por el hiperflujo pulmonar. En el
corazén normal el flujo sistémico es mayor; al existir un defecto entre la separacion
de las camaras cardiacas el mayor flujo sistémico se derivara hacia la circulaciéon
pulmonar, de tal suerte que la caracteristica fisiopatolégica recae en un incremento
en el gasto cardiaco pulmonar. Clinicamente podremos encontrar pacientes
asintomaticos o bien con taquipnea y dificultad respiratoria, edema intersticial
pulmonar, disminucion de la distensibilidad pulmonar, atelectasias y mayor

predisposicion a infecciones pulmonares. (Duran, 2012)

Cardiopatias con obstruccion del flujo pulmonar: Este grupo engloba a

las cardiopatias en las cuales se ve obstruido el flujo de salida ventricular.
Clinicamente se pueden caracterizar por la presencia de soplo sistélico con o sin
sintomas, de acuerdo con su severidad. En los casos severos pueden debutar en
los primeros dias de vida con insuficiencia cardiaca congestiva o con hipoxemia.

(Duran, 2012)

Cardiopatias _con cianosis: Se caracterizan por obstruccién del flujo

pulmonar y con ello su manifestaciéon clinica mas evidente que es la cianosis. Las
consecuencias hemodinamicas dependeran del grado de obstruccién. (Duran,

2012)

Por otro lado, y de acuerdo con lo comentado previamente respecto a las
caracteristicas  fisiopatologicas, sus manifestaciones clinicas y a las

consideraciones anatomicas que es en donde yacen las diferentes cardiopatias
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congénitas, podemos clasificarlas en dos grupos principales, basados en la
presencia, o no, de cianosis. A su vez, cada uno de estos grupos se puede subdividir
de acuerdo con el aumento o reduccién del flujo pulmonar, o bien de la conservacién

de este. (Valentin-Rodriguez, 2018) Tabla 4.

Cardiopatias acianégenas de flujo pulmonar normal. - Corresponden

a aquellas en las que existe obstruccion a la salida del flujo del ventriculo izquierdo.
Este grupo de cardiopatias se caracterizard por presentar soplo sistolico y signos
de intolerancia a la actividad (disnea, fatiga a la alimentacion, limitacion de la

actividad fisica) y en ocasiones signos de insuficiencia cardiaca.

Cardiopatias acianégenas de flujo pulmonar disminuido. - Este grupo

engloba a aquellas que presentan obstruccién del flujo sanguineo hacia la

circulaciéon pulmonar.

Cardiopatias acianégenas de flujo pulmonar aumentado. - Son el

grupo de cardiopatias mas comunes. En todos los casos ocurre aumento del flujo

pulmonar en consecuencia de un cortocircuito de izquierda-derecha.

Cardiopatias cianégenas de flujo pulmonar disminuido. - Dentro de las

cardiopatias cianéticas es el tipo mas frecuente, como su nombre lo indica, se
caracterizan por la presencia de cianosis con disminucién del flujo pulmonar. En
cuanto a su expresion clinica estos pacientes presentan limitacion fisica, retraso
pondoestatural, hipocratismo digital, entre otros. Frecuentemente presentan crisis

de hipoxia, las cuales son episodios de disnea paroxistica con incremento de la
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cianosis por consecuencia de una disminucion subita en el flujo pulmonar, de por si

comprometido.

Cardiopatias cianégenos de flujo pulmonar aumentado. - ExXiste

cardiomegalia con flujo pulmonar incrementado, con mayor predisposicion a

infecciones respiratorias e insuficiencia cardiaca congestiva.

CARDIOPATIAS CONGENITAS ACIANOGENAS
Flujo pulmonar normal Estenosis Adrtica
Coartacion Aortica
Flujo pulmonar disminuido Estenosis pulmonar
Flujo pulmonar aumentado Comunicacion interventricular (CIV)
Persistencia del conducto arterioso
Defectos del septo auriculoventricular
Comunicacion interauricular
Ventana aortopulmonar
Drenaje anomalo parcial de venas pulmonares
CARDIOPATIAS CONGENITAS CIANOGENAS
Flujo pulmonar disminuido/ Tetralogia de Fallot
Corazon de tamafio normal Atresia tricUspidea
Atresia de la valvula pulmonar
Flujo pulmonar aumentado/ Transposicién de grandes arterias
Cardiomegalia Drenaje anémalo total de venas pulmonares

Tronco comun tipos I, 11y Il
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Sindrome de corazoén izquierdo hipoplasico
Corazén univentricular sin estenosis de la
valvula pulmonar

Flujo pulmonar disminuido y CIA+ Estenosis pulmonar

cardiomegalia Enfermedad de Ebstein

Insuficiencia tricispidea congénita.

TABLA 2. CLASIFICACION DE LAS CARDIOPATIAS CONGENITAS

Tomado de Cardiopatias congénitas en edad pediatrica, aspectos clinicos y
epidemiologicos, por (Valentin-Rodriguez, 2018)

II.E.- ESTRATIFICACION DEL RIESGO

Las cardiopatias congénitas son un grupo heterogéneo de enfermedades que
afectan el desarrollo embrionario del corazén con su consecuente repercusion
clinica en la vida postnatal. Si bien en conjunto presentan una incidencia elevada,
son diferentes en cada paciente y con ello surgen multiples opciones terapéuticas;
por ello surge la necesidad de implementar formas de evaluar la efectividad de estas
y estandarizar sus resultados de forma tal que puedan ser medidos en los distintos
centros hospitalarios que ofrecen servicios quirdrgicos para intervenciones en
cirugia de cardiopatias congénitas. De esta forma han surgido multiples sistemas
que estandarizan el riesgo de los procedimientos quirdrgicos. En 2002 Jenkins et
al. realiz6 una escala que permite agrupar los diferentes procedimientos quirdrgicos

para correccion o paliacion de cardiopatias congénitas, esta escala, denominada
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“‘Risk Adjustement for Congenital Heart Surgery” (RACHS-1), parte de la idea de
que debido a la variabilidad de alteraciones anatomicas y que un solo procedimiento
puede ser empleado para la correccion de multiples defectos, resulta mas practico

estandarizar los riesgos de acuerdo con el procedimiento realizado. (Jenkins, 2002)

La escala de RACHS, incluye 79 tipos de cirugia cardiaca, que contemplan
procedimientos tanto cerrados como a corazén abierto, los cuales son clasificados
en 6 categorias de riesgo, siendo los de la categoria 1 procedimientos que por su
naturaleza suponen un riesgo menor y la 6 aquellas de mayor riesgo, tal es el caso
de la cirugia de Norwood. En la tabla 3, se describen los procedimientos

contemplados en la escala de RACHS-1. (Calderon-Colmenero, 2008)

RISK ADJUSTEMENT FOR CONGENITAL HEART SURGERY (RACHS-1)

RIESGO 1 RIESGO 3 (CONTINUACION)

CIERRE DE CIA REPOSICION DE VALVULA TRICUSPIDEA PARA EBSTEIN
CIERRE DE PCA > 30 DIAS >30 DIAS

REPARACION DE COARTACION AORTICA >30 DIAS REIMPLANTE DE ARTERIA CORONARIA ANOMALA

CIRUGIA DE CONEXION PARCIAL DE VENAS PULMONARES | REPARACION DE ARTERIA CORONARIA ANOMALA CON
TUNEL INTRAPULMONAR (TAKEUCHI)

CONDUCTO DE VD-ARTERIA PULMONAR

CONDUCTO DE VI- ARTERIA PULMONAR

REPARACION DE DVSVD CON O SIN REPARACION DE
OBSTRUCCION DEL VD

DERIVACION CAVOPULMONAR TOTAL (FONTAN)
REPARACION DE CANAL AV CON O SIN REMPLAZO
VALVULAR

BANDAJE DE ARTERIA PULMONAR

REPARACION DE TETRALOGIA DE FALLOT CON ATRESIA
PULMONAR

REPARACION DE COR-TRIATRIATUM

FISTULA SISTEMICO PULMONAR

CIRUGIA SWITCH ATRIAL (SENNING)

CIRUGIA SWITCH ARTERIAL (JATENE)
REIMPLANTACION DE ARTERIA PULMONAR ANOMALA
ANULOPLASTIA

REPARACION DE COARTACION AORTICA Y CIV
RESECCION DE TUMOR INTRACARDIACO
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RIESGO 2

VALVULOTOMIA O VALVULOPLASTIA AORTICA > 30 DIAS
RESECCION DE ESTENOSIS SUBAORTICA
VALVULOTOMIA O VALVULOPLASTIA PULMONAR
REEMPLAZO DE VALVULA PULMONAR
INFUNDIBULECTOMIA VENTRICULAR DERECHA
AMPLIACION TRACTO DE SALIDA PULMONAR
REPARACION DE FISTULA DE ARTERIA CORONARIA
REPARACION DE CIV

REPARACION DE CIA Y CIV

REPARACION DE CIA OSTIUM PRIMUM

CIERRE DE CIV Y VALVULOTOMIA PULMONAR O
RESECCION INFUNDIBULAR

CIERRE DE CIV'Y RETIRO DE BANDAJE DE LA PULMONAR
REPARACION TOTAL DE TETRALOGIA DE FALLOT
REPARACION TOTAL DE VENAS PULMONARES >30 DIAS
DERIVACION CAVOPULMONAR BIDIRECCIONAL
CIRUGIA DE ANILLO VASCULAR

REPARACION DE VENTANA AORTOPULMONAR
REPARACION DE COARTACION AORTICA < 30 DIAS
REPARACION DE ESTENOSIS DE ARTERIA PULMONAR
REPARACION DE CORTOCIRCUITO VI A AD

RIESGO 4

RIESGO 3

REMPLAZO DE VALVULA AORTICA
PROCEDIMIENTO DE ROSS

PARCHE AL TRACTO DE SALIDA DEL VI
VENTRICULOMIOTOMIA

AORTOPLASTIA

VALVULOTOMIA O VALVULOPLASTIA MITRAL
REMPLAZO DE VALVULA MITRAL

VALVULOTOMIA O VALVULOPLASTIA TRICUSPIDEA
REMPLAZO DE VALVULA TRICUSPIDEA

VALVULOTOMIA O VALVULOPLASTIA AORTICA < 30 DIAS
PROCEDIMIENTO DE KONNO

REPARACION DE ANOMALIA COMPLEJA (VENTRICULO
UNICO) POR DEFECTO SEPTAL VENTRICULAR AMPLIO
REPARACION DE CONEXION TOTAL DE VENAS
PULMONARES <30 DIAS

REPARACION DE TGA, CIV Y ESTENOSIS PULMONAR
(RASTEGI)

CIRUGIA SWITCH ATRIAL DE CIERRE DE CIV

CIRUGIA DE SWITCH ATRIAL CON REPARACION DE
ESTENOSIS SUBPULMONAR

CIRUGIA DE SWITCH ARTERIAL CON RESECCION DE
BANDAIJE DE LA PULMONAR

CIRUGIA DE SWITCH ARTERIAL CON CIERRE DE CIV
CIRUGIA DE SWITCH CON REPARACION DE ESTENOSIS
SUBPULMONAR

REPARACION DE TRONCO ARTERIOSO COMUN
REPARACION DE INTERRUPCION O HIPOPLASIA DE ARCO
AORTICO SIN CIERRE DE CIV

REPARACION DE INTERRUPCION O HIPOPLASIA DE ARCO
AORTICO CON CIERRE DE CIV

INJERTO DE ARCO TRANSVERSO

UNIFOCALIZACION PARA TETRALOGIA DE FALLOT O
ATRESIA PULMONAR

DOBLE SWITCH

RIESGO 5

REPARACION DE VALVULA TRICUSPIDEA PARA
NEONATO CON EBSTEIN < 30 DIAS
REPARACION DE TRONCO ARTERIOSO CON
INTERRUPCION DEL ARCO AORTICO

RIESGO 6

ESTADIO 1 PARA VENTRICULO IZQUIERDO HIPOPLASICO
(CIRUGIA DE NORWOOD)

ESTADIO 1 PARA SINDROME DE VENTRICULO
IZQUIERDO PROCEDIMIENTO DE DAMUS- KAYE-
STANSEL

TABLA 3. Clasificacion de RACHS (Calderén-Colmenero, 2008)
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La escala de RACHS-1 al integrar los procedimientos quirdrgicos en
categorias, permite que a pesar de la poca frecuencia con que se realicen se
puedan contemplar hasta el 98% de las cirugias realizadas, esto implica que pueda
emplearse como una herramienta Util para comparar los resultados entre diversas
instituciones, cabe mencionar que se desarroll6 con la finalidad no de evaluar el
riesgo individual de mortalidad, sino la de ser una herramienta que permita realizar
comparaciones estadisticamente significativas entre grupos de pacientes y con ello
proponer, unificar y sumar esfuerzos y plantear cambios en busca de mejorar la

calidad de los servicios de atencion. (Jenkins, 2002)

De acuerdo con Jenkins et al. esta escala tiene como ventajas el poder ser
aplicable a casi todos los casos de cirugia de cardiopatia congénita en la edad
pediatrica y que se basa en variables que pueden ser facilmente recuperables,

cuantificables e identificables. (Jenkins, 2002)

La escala de RACHS-1 agrupa los procedimientos quirdrgicos en 6
categorias de acuerdo con su mortalidad hospitalaria asociada. De esta forma en el
estudio original se establecié que para la mortalidad incrementa en relacion con la
complejidad del procedimiento, de tal suerte que la mortalidad total se estim6 en
0.4%, 3.8%, 9.5%, 19.2% y 47%, para las categorias 1, 2,3 4 y 6 respectivamente,
sin poder establecerse datos certeros para la categoria 5 debido al bajo nimero de

procedimientos existentes.

Se han realizado estudios en varias partes del mundo, en los cuales las tasas

de mortalidad tienen relacion con lo obtenido por Jenkins et al., tal es el caso del
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estudio de Calvacante et al. en Brasil en 2015 que reporta mortalidades de 1.3%,
11.4%, 27.3% y 50% para las categorias 1, 2, 3y 4 respectivamente. Por otro lado,
esta escala ha sido validada en poblacion asiatica en donde se reportan
mortalidades menores, siendo de 0.0%, 0.5%, 2.4%, 7.6% y 10% para las
categorias 1, 2, 3, 4 y 6 respectivamente. (Nakayama, 2013) (Jenkins, 2002)
(Cavalcante, 2016) Por su parte en nuestro pais, Alvarez- Hernandez y cols.
reportan una mortalidad de 9.4%, 19.1%, 52.4% y 19.1% para las categorias 1, 2, 3

y 4. Lo anterior comentado se resume en la tabla 2. (Alvarez-Hernandez, 2014)

Referencia Mortalidad de acuerdo con Escala de RACHS
1 2 3 4 5 6
Jenkins, 2002 0.4%, 3.8% 9.5% 19.2% 47%
Calvacante, 2016 1.3% 11.4% 27.3% 50%
Nakayama, 2013 0.0% 0.5% 2.4% 7.6% 10%
Alvarez- Hernandez, 9.4% 19.1% 52.4% 19.1%
2014

TABLA 4. Comparacion de mortalidad de acuerdo con Escala de RACHS

La estratificacion de los procedimientos de cirugia de cardiopatias congénitas
resulta compleja debido a la heterogeneidad de las cardiopatias, asi como de los

procedimientos quirdrgicos que se ocupan para su reparacion, no obstante, es util
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para poder valorar el impacto de los resultados de los diversos procedimientos
empleados con fines terapéuticos y poder evaluar la calidad de la atencion en los
diferentes centros hospitalarios. La escala de RACHS-1 ha demostrado ser eficaz
para estratificar el riesgo de mortalidad sobre todo en las categorias mas elevadas.
Es conveniente recalcar que, si bien la aplicacion de estas escalas es de utilidad
para comparar los resultados multinstitucionales, no permite predecir el resultado

postquirargico de forma individual. (Jacobs, 2009)

[ll.- PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

Se estima que a nivel mundial 6-8 de cada 1000 recién nacidos presentaran
alguna clase de cardiopatia congénita. (Varela-Ortiz, 2015) En México, las
cardiopatias son la primera causa de malformaciones congénitas. De acuerdo con
cifras del INEGI, en México en 2017 se registraron 25,456 defunciones en menores
de 1 afio, siendo las malformaciones congénitas las responsables de 22.7% de las

defunciones en el periodo neonatal. (INEGI, 2019)

De acuerdo con Santillan y Castillo el 21.4% de los ingresos a la Unidad de
Cuidados Intensivos Neonatales (UCIN) en nuestro Instituto es por causa de las
cardiopatias congénitas, con una mortalidad de 20.5%. (Santillan M. , 2011) Sin
embargo, a pesar de la elevada frecuencia de este tipo de patologias y su
mortalidad, en nuestro medio se desconoce la supervivencia en neonatos operados
de cardiopatia congénita. El presente estudio pretende realizar un analisis de

supervivencia a dos afios en pacientes recién nacidos que fueron intervenidos
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quirargicamente por cardiopatia congénita (indistintamente del tipo) en el Hospital

Infantil de México Federico Gomez.

Es preciso considerar que, debido a los avances en el diagndstico y en los
procedimientos quirdrgicos cardiotoracicos, incluyendo la tecnologia del abordaje
diagndstico prenatal, el tamizaje cardiolégico, la mejora en la atencién neonatal
integral y el mayor acceso a servicios de salud gracias a programas como Gastos
Catastréficos del Seguro Popular y actualmente del Instituto Nacional de Salud para
el Bienestar (INSABI), ha incrementado la supervivencia de los recién nacidos con
cardiopatias congénitas, de tal forma que en todo el mundo cada vez mas de estos
pacientes han logrado llegar a la edad adulta creando nuevos retos para la salud

publica. (Linde, 2011) (Espinosa, 2006)

IV.- PREGUNTA DE INVESTIGACION

En neonatos ingresados a UCIN del HIMFG operados por cardiopatia

congénita, ¢ Cudl es la supervivencia esperada a dos afios?

V.- JUSTIFICACION

Las cardiopatias congénitas son una importante causa de morbimortalidad
en el periodo neonatal, de acuerdo con Santillan y Castillo, en la UCIN de este
Instituto Nacional, de 2007 a 2010 se recibieron un total de 658 ingresos, de los
cuales 141 (21.4%) se debieron a algun tipo de cardiopatia con una tasa de
mortalidad de 20.5%, correspondiente al 4.4% de la poblacién general. El analisis
de supervivencia en recién nacidos cardiépatas que fueron intervenidos

quirargicamente resulta de utilidad para determinar en qué momento preciso
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posterior a la intervencion quirargica se encuentra el mayor riesgo de la
presentacion de muerte en nuestra poblacion, de tal forma que se puedan plantear
nuevas estrategias de atencion en su seguimiento y ofrecer mayores posibilidades
terapéuticas, con mejoria en su calidad de vida y su sobrevida. Realizar un analisis
de supervivencia nos permite crear un precedente que a posteriori pueda ser
empleado de forma comparativa para determinar la efectividad o el riesgo asociado
de defuncion de las diferentes intervenciones realizadas en los pacientes, tanto
quirdrgicas como no quirdrgicas, Vvalorando diferencias que resulten

estadisticamente significativas.

Como se ha mencionado, la incidencia de cardiopatias congénitas es elevada
y Sus repercusiones en costos para los servicios de salud son desorbitantes. De
acuerdo con el tabulador unitario de costos por nivel de atencién del Instituto
Mexicano del Seguro Social el dia de estancia en una Unidad de Terapia Intensiva
asciende a 37,410 (Treintaisiete mil cuatrocientos diez pesos M.N.), que de acuerdo
con Santillan y Castillo en nuestra Unidad de Cuidados Intensivos la mediana de
estancia hospitalaria en estos casos es de 31 dias. Considerando los costos de
intervencidén quirargica, los gastos se disparan; segun el tabulador de costos
actualizado a 2019 del Hospital Infantil de México Federico Gémez irian desde 117,
064 (Ciento diecisiete mil sesenta y cuatro pesos M.N.) en el caso de la seccién y
sutura de conducto arterioso hasta los 390, 227 (trescientos noventa mil doscientos
veintisiete pesos M.N) en el caso de la operacion Mustard para Transposicion de

Grandes Arterias. (Instituto Mexicano del Seguro Social, IMSS, 2019)
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En el HIM FG, sabemos que, en el seguimiento de los pacientes operados de
cirugia cardiaca, hay una alta frecuencia de pérdida de este, sin embargo, en un
alto porcentaje se desconoce la causa de esta pérdida, misma que podria ser por
defuncién. En nuestro hospital no se cuenta con informacién relacionada con la
sobrevida en pacientes operados de cardiopatias congénitas. En este estudio se
pretende obtener informacidén que nos permita conocer la sobrevida de este grupo
de pacientes, cuyo resultado nos permita conocer la problematica de estos
pacientes, plantear estrategias de mejora diagndstica y terapéutica, que resulten en
la disminucion de mortalidad. Al identificar el momento de mayor probabilidad de
defuncién en este grupo de pacientes se pueden establecer protocolos de
seguimiento mas apropiados en determinadas etapas, tanto en la UCIN como en la

consulta de seguimiento del Departamento de Neonatologia.

VI.- HIPOTESIS

La supervivencia encontrada en los neonatos intervenidos de cirugia
cardiaca de nuestro Hospital sera igual o mayor al 44%, como la reportada en

estudios previos.

VI.A.- Hipotesis 0: La supervivencia encontrada en los neonatos intervenidos
de cirugia cardiaca de nuestro Hospital serd menor que la reportada en estudios

previos.

VI.B.- Hipétesis nula: La supervivencia encontrada en los neonatos

intervenidos de cirugia cardiaca de nuestro Hospital sera igual al 44%.
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VILA.-

VII.- OBJETIVOS

Obijetivo general. -

Evaluar la supervivencia a dos afios en neonatos operados de

correccion de cardiopatia congénita.

VII.B.-

Obijetivos especificos. -

Identificar las causas de mortalidad de neonatos operados de cirugia

cardiaca.

Calcular el riesgo de mortalidad por escala de RACHS en pacientes

operados de cirugia cardiaca en el periodo neonatal

Comparar las curvas de supervivencia entre grupos de cardiopatias

clasificadas por la escala de RACHS.

Describir las caracteristicas generales de los pacientes que

fallecieron.

Determinar el promedio de edad de mayor riesgo de defuncién.

Determinar la frecuencia de mortalidad de pacientes neonatales

operados cardiacos en nuestro Instituto Nacional de Salud.

Conocer la diferencia entre sexos en cuanto a sobrevida posterior a

correccion quirtrgica de cardiopatias congénitas.

Identificar el porcentaje de abandono de la consulta de seguimiento

en la Consulta de Neonatologia de los pacientes.
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VIIl.- METODOS

1. Disefio del estudio: Se trata de un estudio de Cohorte observacional,
analitico, ambispectivo.

2. Poblacion de estudio: Expedientes de recién nacidos con diagnostico de
cardiopatia congénita, los cuales fueron hospitalizados en la Unidad de
Cuidados Intensivos Neonatales del Hospital Infantil de México y sido fueron
intervenidos quirargicamente por correccion de la cardiopatia.

3. Criterios de inclusion

a. Expedientes clinicos de recién nacidos (0-28 dias) operados de
cardiopatia congénita, hospitalizados en la UCIN operados de cirugia
cardiaca

b. Que hayan sido atendidos en la Consulta de Neonatologia,
Cardiologia y/o Cirugia Cardiovascular.

4. Criterios de exclusion

a. Pacientes con diagndéstico o procedimiento quirargico posterior al
periodo neonatal (0-28 dias)

b. Otras malformaciones congénitas mayores asociadas:
Malformaciones pulmonares y sindromes genéticos con sobrevida
esperada corta (Sindrome de Edwards, Sindrome de Patau, etc.)

c. Asfixia perinatal grave (Que haya ameritado maniobras avanzadas
para su reanimacion)

d. Choque séptico al ingreso

5. Criterios de eliminacion:
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a. Expedientes incompletos.

6. Tamafio de la muestra: No se realizé un calculo de tamafio de muestra ya

que se incluyeron todos los pacientes que fueron intervenidos
quirargicamente de alguna cardiopatia congénita en el periodo de enero de
2018 a enero de 2019.
El tipo de muestreo fue no probabilistico de casos acumulados. Se incluyo al
total de pacientes recién nacidos hospitalizados en la Unidad de Cuidados
Intensivos Neonatales del Hospital Infantil de México “Federico Gdmez” con
diagnéstico de cardiopatia congénita y que fueron intervenidos
quirdrgicamente para la reparacion de esta en el periodo de enero de 2018 a
enero de 2019.

7. Consideraciones del andlisis de supervivencia:

El analisis de supervivencia es un conjunto de técnicas estadisticas de gran
utilidad en el ambito médico, a través del cual es posible determinar el tiempo
que transcurre entre un momento determinado por el investigador y darle
seguimiento hasta un tiempo final establecido donde su podra determinar o
no el desarrollo del evento que motiva la investigacion. De forma resumida
un andalisis de supervivencia estudiara el tiempo transcurrido entre dos
eventos de interés para la investigacion. (Arribalzaga, 2007) (Gomez, 2004).
El Andlisis de Supervivencia nos permite obtener datos estadisticos que
pueden ser valorados desde dos aspectos de probabilidad distintos pero
complementarios: la funcion de supervivencia y la funcion de riesgo.
(Rebasa, 2005) La funcién de supervivencia se refiere a la probabilidad de

que el sujeto en estudio sobreviva desde la fecha de ingreso al estudio hasta
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un tiempo de seguimiento establecido. Por otra parte, la funcién de riesgo se
refiere a la probabilidad de que el sujeto de estudio presente el evento final
en el tiempo de duracion del estudio. (Schober, 2018) En resumidas cuentas,
la funcién de supervivencia tiene por objetivo el estudio de la no ocurrencia
del evento final, mientras que la funcion de riesgo vigilara la ocurrencia de
este. (Arribalzaga, 2007)

Procedimiento: Se obtuvo informacion del Departamento de Bioestadistica y
del Archivo del HIM FG, asi como del archivo de egresos del Departamento
de Neonatologia de los pacientes recién nacidos que fueron intervenidos de
cirugia cardiaca entre el primer dia y los 28 dias de vida extrauterina y que
estos procedimientos se realizaron entre enero de 2018 y enero de 2019. Se
aplicaron los criterios de inclusién y exclusién previamente descritos para
obtener nuestra muestra final. De los expedientes revisados se recabaron los
datos consignados en la Historia Clinica, Notas Médicas y otros documentos
de importancia que respondan a las variables de nuestro estudio.

Se clasificé y estratificé a los pacientes con la escala de Riesgo RACHS de
acuerdo con el procedimiento quirdrgico realizado. El tipo de cardiopatia se
clasific6 de acuerdo con los hallazgos del resultado ecocardiografico
prequirdrgico y se modific6 en caso de no corroborarse en el evento
quirurgico. El procedimiento quirdrgico se tomo de las notas postquirargicas
y anestésicas, y se estratifico de acuerdo con la clasificacion de RACHS.

En cuanto al seguimiento se revisaron los datos de las notas de evolucion de
los servicios de Neonatologia, Cardiologia y Cirugia Cardiovascular. Los

datos que respectan a mortalidad fueron obtenidos del certificado de
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defuncion y en caso de haber realizado autopsia en el HIMFG en la nota de
hallazgos postmortem.
Se identificaran los diagnésticos nutricionales de los pacientes de acuerdo

con los datos consignados en la historia clinica y las notas de egreso.

IX.- PLAN DE ANALISIS ESTADISTICO

Para el andlisis estadistico se utilizo el paquete de analisis estadistico para
las ciencias sociales (SPSS). Se analizo la distribucion de las variables, en aquellas
que correspondan a variables cualitativas se determinaron frecuencias y
porcentajes. En el caso de variables cuantitativas se consideraron medianas y
valores minimos y maximos. EIl analisis de supervivencia se realiz6 en varias
etapas: en la primera etapa se estimaron las funciones de supervivencia mediante
el método de Kaplan-Meier y las comparaciones entre grupos se realizé con la
prueba del logaritmo del rango. En la segunda etapa se ajustaron distintos modelos
de riesgos proporcionales de Cox para evaluar el efecto de las covariables sobre la

variable de respuesta.

X.- DESCRIPCION DE VARIABLES

1. Variable independiente
a. Cardiopatia congénita: Toda anomalia estructural del corazén o los
grandes vasos que son consecuencia de alteraciones en el desarrollo
embrionario.

2. Variable dependiente
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a. Supervivencia a 2 afios: Pacientes que logren mantener la vida a los

2 afios posterior a la intervencion quirudrgica.

3. Operacionalizacion de las variables:

Variable Definicion Definicion Escala de | Indicador
Conceptual Operacional medicion
Edad a la | Edad en dias al | Numero de dias | Cuantitativa Dias
correccion momento  del discreta
quirdrgica procedimiento
quirdrgico
Edad al | Edad en dias al | Numero de dias | Cuantitativa Dias
diagnostico momento  en discreta
que se
establece el
diagnostico de
cardiopatia
congénita por
ecocardiografia
Tiempo de | Tiempo en dias | Numero de dias | Cuantitativa Dias
estancia transcurrido discreta
hospitalaria desde la fecha

de ingreso
hasta el egreso

hospitalario
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Edad Edad en dias al | Numero de dias | Cuantitativa Dias
cronologica al | momento  del discreta
ingreso ingreso a UCIN.
Sexo Determinada Masculino Cualitativa Masculino
por caracteres _ nominal _
Femenino Femenino
sexuales dicotémica
primarios Indeterminado Indeterminado
Tipo de cirugia | Procedimiento | Correctiva: Es | Cualitativa 1.- Correctiva
quirdrgico aguella en la | nominal o
2.- Paliativa
realizado cual se repara | dicotomica

el defecto

anatoémico.

Paliativa:
Procedimiento
por medio del
cual se genera
una mejoria de
los sintomas sin
la  correccion
del defecto

anatoémico.
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Tiempo de | Fecha de inicio | Numero de | Cuantitativa Meses
Seguimiento y otra fecha de | meses discreta
cierre gue | transcurridos
determinan la
duracion del
periodo de
observacion
RACHS Riesgo Grado 1.- | Cualitativa Grados
_ ajustado en | Procedimientos | ordinal
Risk
_ | cirugia de | de menor | politmica
Adjustment in
_ cardiopatia riesgo de
Congenital
congénita. mortalidad
Heart Surgery
Grado 2-5.-

Procedimientos
con riesgo
intermedios de
mortalidad,
crecientes,
conforme

incrementa la

categoria.

Grado 6.-

Procedimientos
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de mayor riesgo

de mortalidad

Cardiopatia Toda anomalia | Aciandgena de | Cualitativa Acianégena de
congeénita estructural del | flujo pulmonar | nominal flujo pulmonar
corazbn o los | aumentado aumentado
grandes vasos o o
Acianégena de Acianégena de
que son _ _
flujo pulmonar flujo pulmonar
consecuencia
conservado conservado
de alteraciones
en el desarrollo Cianogena de Cianogena de
embrionario. flujo  pulmonar flujo pulmonar
disminuido aumentado
Cian6gena de Cianogena de
flujo  pulmonar flujo pulmonar
aumentado disminuido
Cardiopatia Tipo de mal | Tipo especifico | Cualitativa a) PCA
Congénita formacion de alteracién | nominal
b) CIA
cardiaca de | anatomica:
acuerdo con c) Clv
-PCA
ecocardiografia d) Atresia
-CIA
pulmonar
-CIlV
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-Atresia

pulmonar

-Estenosis
valvular

pulmonar

-Ventriculo
izquierdo

hipoplasico

-Ventriculo
derecho

hipoplasico

-TGA

-Coartacion

aortica

-Tetralogia de

Fallot

-Anomalia de

Ebstein

-Tronco
arterioso

comun

e) Estenosis
valvular

pulmonar

f) Ventriculo
izquierdo

hipoplasico

g) Ventriculo
derecho

hipoplasico

h) TGA

i)  Coartacion

aortica

j) Tetralogia de

Fallot

k) Anomalia de

Ebstein

) Tronco
arterioso

comun

m) Doble via de

salida de VD
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-Doble via de

salida de VD

-Agenesia de la
rama derecha
de la arteria

pulmonar

-Atresia

tricispidea

-Drenaje
Venoso
andémalo

intracardiaco

-Estenosis de la

valvula aortica

Ventriculo/atrio

Unicos

- Hipoplasia de
ramas

pulmonares

-Estenosis

aortica

n) Agenesia de
la rama
derecha de la
arteria

pulmonar

i) Atresia

tricispidea

0) Drenaje
venoso
anémalo

intracardiaco

p) Estenosis de
la valvula

aortica
g)Ventriculo/atr
io Unicos

r) Hipoplasia de
ramas

pulmonares

s) Estenosis

aortica
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Edad Determinacion | Semanas  de | Cuantitativa a) Semanas
gestacional de semanas de | gestacion discreta

gestacién al

nacimiento de

acuerdo  con

parametros

estructurales y

neuroldogicos,

basado en la

Clasificacion de

Ballard o]

Capurro
Peso al nacer Determinacién | Peso en | Cuantitativa a) Gramos

del peso en |gramos discreta

gramos al nacer

en sala de

tococirugia
Muerte Cese de los | Ocurrencia de | Cualitativa a) Si
postquirdrgica | signos vitales muerte: b) No

-Si
-No

Tiempo Duracion -Horas de | Cuantitativa a) Horas
quirargico duracién discreta
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Supervivencia | Pacientes que | Ocurrencia de | Cualitativa a) Si
a dos afios continien con | evento fatal nominal b) No
vida dos afios
Si
posteriores  al
procedimiento No
quirdrgico.
Edad a la|Edad a la que | Edad en meses | Cuantitativa a) Meses
defuncion se presenta la | ala defuncién | discreta
defuncién
posterior al
procedimiento
quirdrgico
Diagnéstico Basada en | Clasificaciéon de | Cualitativa a) Eutrofico
nutricional parametros acuerdo con | nominal b) Desnutriciéon
antropométrico | Waterlow en: aguda
s: P/T, T/E, P/E. c) Desnutriciéon
Eutrofico
De acuerdo con cronica
la clasificacion Desnutricion agudizada
de Waterlow aguda d) Desnutricién

Desnutricion
crénica

agudizada

crénica
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Desnutricion

cronica
Comorbilidad Dos o0 mas | Enfermedades | Cualitativa a) Desnutricion
enfermedades | consignadas en | nominal b) Enfermedad
gue ocurren de | notas médicas renal
forma gue ocurren de c) Enfermedad
simultanea en | forma pulmonar
un paciente. concomitante: d) Neumonia
o e) Sepsis
-Desnutricion
f) Infeccion
-Enfermedad
asociada a
renal
cuidados de
-Enfermedad
la salud
pulmonar
] g) Anemia que
-Neumonia
_ amerite
-Sepsis
B transfusion.
-Infeccion
_ h) Rehospitaliz
asociada a
acion

cuidados de la
salud
-Anemia  que

amerite

transfusion.
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Causa

defuncién

de

Etiologia de
esta, de
acuerdo con la
Clasificacién
Internacional

de

enfermedades

Causa de

acuerdo con el

certificado de

defuncioén.

Cualitativa

nominal
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Xl.- RESULTADOS

Se reviso el registro de egresos del Departamento de Neonatologia del HIMFG
seleccionandose 86 expedientes clinicos de pacientes que correspondieron a
diagnosticos de cardiopatia congénita, prematuridad y breve episodio respiratorio
inexplicado, tras la revision 34 de los pacientes tuvieron diagnéstico por cardiologia
de Cardiopatia congénita. Se aplicaron los criterios de inclusién y exclusion. 22
pacientes fueron incluidos en la muestra 'y 12 excluidos. (Figura 8) So6lo uno de los
pacientes fue sometido a dos intervenciones quirdrgicas en el mismo internamiento

dentro del periodo neonatal.

Pacientes con diagnostico de CC o compatible con CC al ingreso a UCIN

(n=86)

Cardiopatia congénita confirmada Sin cardiopatia
(n=34)
1
1
Excluidos .
Incluidos (n=22)
(n=12)
1
| 1
Vivos (n=12) Defuncién (n=10)

Cirugia fuera del periodo | Segunda intervencion quirurgica
neonatal (n=3) (n=1)

No tratamiento quirurgico

(n=52)

Expediente incompleto
(n=2)

(n=5)

Tratamiento paliativo
(n=1)

Perdida de seguimiento
(n=1)

FIGURA 8. Poblacién de Estudio




CARACTERISTICAS DE LA POBLACION

VARIABLE

Sexo

Femenino

Masculino

SDG

Pretérmino

Término

Peso al nacimiento
Peso bajo al nacimiento

Peso adecuado al
nacimiento

Peso grande al nacimiento

Peso para la edad
gestacional

PBEG
PAEG
PGEG

Diagnostico nutricional
al egreso

Eutroéfico
Desnutricion Aguda

Desnutricion Cronica

Armonizada

VIVOS
(n=12)

5 (41.66%)

7 (58.33%)

0 (0.00%)

12 (100%)

1 (8.33%)

10 (83.33%)

1 (8.33%)

2 (16.66%)
9 (75.00%)

1 (8.33%)

4 (33.33%)
3 (25.00%)

2 (16.66%)
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n (%)

DEFUNCIONES

(n=10)

5 (50.00%)

5 (50.00%)

5 (50.00%)

5 (50.00%)

4 (40.00%)

6 (60.00%)

0 (0.00%)

2 (20.00%)
8 (80.00%)

0 (0.00%)

3 (30.00%)
0 (0.00%)

2 (20.00%)
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Desnutricion Cronica
Agudizada

Tipo de cardiopatia
congeénita

Acianégena de  flujo
pulmonar aumentado

Acianégena de  flujo
pulmonar normal

Cianbégena de flujo
pulmonar aumentado

Ciandgena de flujo
pulmonar disminuido

RACHS

No Clasificadas
1

2

3

4

5-6

Tipo de cirugia

Correctiva

Paliativa

3 (25.00%)

0 (0.00%)

2 (16.66%)

5 (41.66%)

5 (41.66%)

3 (25.00%)
0 (0.00%)
2 (16.66%)
6 (50.00%)
1 (8.33%)

0 (0.00%)

6 (50.00%)

6 (50.00%)

5 (50.00%)

0 (0.00%)

1 (10.00%)

4 (40.00%)

5 (50.00%)

1 (10.00%)
0 (0.00%)
2 (20.00%)
3 (30.00%)
4 (40.00%)

0 (0.00%)

3 (30.00%)

7 (70.00%)

TABLA 4. Caracteristicas de la poblacién de estudio
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CARACTERISTICAS DE LA POBLACION

VARIABLE Media + Error Estandar

VIVOS (n=12) DEFUNCIONES (n=10)
Edad al diagnéstico (en 3.91+£6.50 4.30 + 6.07
dias)
Edad a la cirugia (dias) 12.83 + 8.64 14.50 £ 7.67
Edad al ingreso (dias) 8.50 £ 9.92 10.20 +7.78
Estancia hospitalaria 26.58 + 16.98 33.80 + 35.64
(dias)

TABLA 5. Caracteristicas de la poblacién de acuerdo con Edad y Estancia

hospitalaria
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GRAFICA COMORBILIDADES EN PACIENTES
OPERADOS DE CIRUGIA CARDIACA

mDESNUTRICION

B SEGUNDA OPERACION DE CARDIOPATIA
mHTAP

m EDEMA AGUDO PULMONAR

m ATRESIA DUODENAL

m DEFICIENCIA DE FACTOR VI

m CHOQUE SEPTICO

B ANEMIA

B INFECCION ASOCIADA A CUIDADOS DE LA SALUD
W SEPSIS

mNEUMONIA

W LESION RENAL AGUDA

Figura 9. Comorbilidades en pacientes operados de cirugia cardiaca
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CASOS DE LESION RENAL AGUDA EN PACIENTES
OPERADOS DE CIRUGIA CARDIACA

14
12

| I
I. [

MUERTOS VIVOS

o N B OO

HTOTAL m AKIN

Figura 10. Casos de lesién renal aguda en pacientes operados de cirugia

cardiaca

CAUSAS DE DEFUNCION

NUMEROQ DE CASOS
T

12301

FAYNIWISIA

7AW OdH
HYMNISYATHLIN NOIDYINOWOD
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CoIWIT0A0IH INDOH

021Ld3s IND0oH:
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Figura 11. Causas de Defuncion en pacientes operados de Cirugia Cardiaca




TASA DE SUPERVIVENCIA

HVIVOS mDEFUNCIONES

Figura 13. Tasa de Supervivencia global

PORCENTAIJE DE PACIENTES DE ACUERDO CON
ESCALA DE RACHS

RACHS 2 RACHS 3 RACHS 4

60%

50%

40%

30%

20%

10%

0%

Figura 14. Porcentaje de pacientes de acuerdo con escala de RACHS

*NE: Pacientes intervenidos por hemodinamia




Mortalidad Global de acuerdo con Escala de
RACHS-1

30.00%
25.00%
20.00%

15.00%

10.00%
oovs I =
NE 2 3 4

B Vivos B Muertos

Figura 15. Mortalidad Global por escala de RACHS

*NE: Pacientes intervenidos por hemodinamia

Malformaciones congénitas
cardiacas en pacientes
neonatales

DVSVD mmmm
Atresia tricuspidea  IE—
Hipoplasia del arco aortico
CATVP I
Estenosis pulmonar I
Estenosis aortica
Atresia Pulmonar |
|

TGA

Figura 16. Malformaciones congénitas cardiacas en pacientes Recién

Nacidos intervenidos quirurgicamente
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Funcién de supervivencia

- Funcién de supervivencia
1079 ] -0

0.8

0.6

Supervivencia acum

0.2+

0.0

o0 200,00 400,00 500.00 500,00 1000.00
SUPERVIVENCIA A 2 ANOS

Figura 17. Curva de Kaplan Meier de Supervivencia global a 2 afios en

pacientes operados de cirugia cardiaca (En dias)

Medias del tiempo de supervivencia

Media?

Intervalo de confianza al 95%

Estimacién Error tipico Limite inferior Limite superior
538.818
(1afio 5 98.498 345.763 731.874
meses 28 d)

a. La estimacion se limita al mayor tiempo de supervivencia si se ha censurado.
Figura 18. Media del tiempo de supervivencia global en dias en pacientes

operados de cirugia cardiaca.

——
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Funciones de supervivencia

087

067

+

04+

Supervivencia acum

T
200.00

T T
400.00 600.00

T T
800.00 1000.00

SUPERVIVENCIA A 2 ANOS

TIPO DE CIRUGIA

—CORRECTIVA

PALIATIVA
CORRECTIV A-censuraclo

+=PALIATIVA-censurado

Figura 19. Curva de Kaplan Meier de Supervivencia en dias, ajustada de

acuerdo con tipo de cirugia.

Medias del tiempo de supervivencia

Media?
Intervalo de confianza al 95%
TIPO DE CIRUGIA Estimacion Error tipico Limite inferior Limite superior
CORRECTIVA 582.417
(1afio 7 meses 12 129.179 329.225 835.608
dias)
PALIATIVA 471.500
(1 afio 3 meses 145.007 187.286 755.714
16 dias)
Global 538.818 98.498 345.763 731.874

a. La estimacion se limita al mayor tiempo de supervivencia si se ha censurado.

Figura 20. Media del tiempo de supervivencia global en dias, ajustada de

acuerdo con tipo de cirugia.

Comparaciones globales

Chi-cuadrado

Sig.

Log Rank (Mantel-Cox)

498

481

Figura 21. Prueba de Igualdad de distribuciones de supervivencia para tipos

de cirug
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Figura 22. Curva de Kaplan Meier de Supervivencia en dias, ajustada de

acuerdo con nivel de RACHS-1

Medias y medianas del tiempo de supervivencia

RACHS Media? Mediana
BIMODAL Estimacién | Error Intervalo de confianza al | Estimacién | Error Intervalo de confianza al
tipico 95% tipico 95%
Limite Limite Limite Limite
inferior superior inferior superior
RACHS 0-3 628.529 | 108.890 415.105 841.954
RACHS >4 185.800 ( 120.744 .000 422.458 60.000| 37.245 .000 133.000
Global 538.818 98.498 345.763 731.874

a. La estimacion se limita al mayor tiempo de supervivencia si se ha censurado.

Figura 23. Medias de Supervivencia en dias, ajustada de acuerdo con nivel

de RACHS-1

Comparaciones globales

Chi-cuadrado

gl

Sig.

Log Rank (Mantel-Cox)

2.294

1

.130

Figura 24. Prueba de Igualdad de distribuciones de supervivencia para

niveles de RACHS-1
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Xll.- DISCUSION

Las cardiopatias congénitas son una importante causa de morbimortalidad
en el periodo neonatal, de acuerdo con un estudio realizado en el HIMFG en 2007
por Santillan y Castillo, en la UCIN se recibieron un total de 658 ingresos, de los
cuales 141 (21.4%) se debieron a algun tipo de cardiopatia con una tasa de
mortalidad de 20.5%, correspondiente al 4.4% de la poblacién general. Sin
embargo, desconocemos datos de supervivencia a mediano plazo de los pacientes
que se han intervenido quirargicamente de cardiopatias congénitas en esta unidad,
el presente estudio se enfocé en realizar un analisis de supervivencia a dos afios
en recién nacidos operados de cirugia cardiaca. En nuestro estudio estimamos una
tasa de supervivencia global de 54.50% de la poblacion coincidente con lo reportado
en el estudio de Alvarez-Hernandez y cols. Que estim6 en 44.1% la tasa de
supervivencia a 1 afio posterior a la intervencién quirargica en pacientes pediatricos

del Hospital Infantil de Sonora.

De acuerdo a la revision realizada de casos de pacientes intervenidos de
cirugia cardiaca en nuestra UCIN en el periodo de enero a diciembre de 2018,
encontramos que la cardiopatia mas frecuente que requirié intervencion quirargica
fue la Atresia Pulmonar seguida por la Transposicion de Grandes Arterias. Asi
mismo encontramos que de acuerdo con la clasificacidbn que responde al flujo
pulmonar y la presencia o no de cianosis, las mas frecuentes encontradas en
nuestro estudio fueron las Cardiopatias Ciandgenas de Flujo Pulmonar Disminuido.
Si bien el estudio de Marquez y Gonzalez en el Centro Médico Nacional Siglo XXI

en 2018 contempla a las Cardiopatias acianégenas de flujo pulmonar incrementado
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como las patologias congénitas cardiacas méas frecuentes en nuestro pais
coincidente con lo encontrado por Santillan y Castillo en 2011 en nuestro instituto,
no obstante, es prudente mencionar que estos estudios no contemplan la necesidad
de intervencidon quirdrgica y de acuerdo con la fisiopatologia de estas
malformaciones congénitas es poco probable que sean diagnosticadas o
intervenidas en el periodo neonatal. Nuestro estudio realizo una evaluacion de la
etiologia de los pacientes que fueron intervenidos quirdrgicamente en el periodo
neonatal. Es preciso mencionar, que las cardiopatias congénitas ciandégenas de
flujo pulmonar disminuido presentan una clinica mas notoria y un debut a menor
edad, con requerimiento de intervenciones tempranas para preservar la vida del
paciente, en tal contexto es esperable que al contemplar inicamente a los pacientes
que fueron intervenidos quirdrgicamente para paliar o corregir su cardiopatia, estas
correspondan mas frecuentemente al grupo de cardiopatias congénitas ciandégenos
de flujo pulmonar disminuido. Por otro lado respecto a la etiologia en especifico de
las cardiopatias congénitas Calderén y Colmenero en 2010 asi como Castillo y
Santilldn en 2011 encontraron que la cardiopatia méas frecuente en nuestro medio
es la Persistencia de Conducto Arterioso, mientras que la Atresia Pulmonar y la
Transposicion de Grandes arterias representaron alrededor del 11% de las
cardiopatias congénitas, en este sentido debe ser considerado que si bien la PCA
es una entidad frecuente, no lo es como indicacion quirdrgica al existir nuevas
alternativas farmacoldgicas para el cierre de la misma que han dado resultados
efectivos (paracetamol, ibuprofeno, entre otros). Por otro lado, si contemplamos al
total de pacientes revisados con cardiopatia congénita confirmada (n=34) en

nuestra UCIN, la atresia pulmonar representd un 17.6% de los casos, cifra mas
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elevada en relacion con estudios previos que contemplan entre un 7.4-9.3% de los

casos de cardiopatias congénitas en nuestro pais.

En nuestro estudio llama la atencion que, de los pacientes intervenidos
quirargicamente para la correccion de cardiopatias congénitas, la mayoria de la
poblacion correspondié a pacientes de término y asi mismo en aquellos que
presentaron un peso adecuado al nacimiento y peso adecuado para la edad
gestacional, lo cual refleja que el peso del paciente es un factor determinante para
la decision de intervenir quirdrgicamente a estos pacientes. Debemos considerar
de igual forma que, en relacion a la circulacion fetoplacentaria, la gran mayoria de
los recién nacidos no cursaran de forma inicial con manifestaciones clinicas hasta
establecerse los cambios hemodinamicos que conlleva la adaptacion a la vida
extrauterina lo cual puede tomar varios dias e incluso semanas, de tal suerte que
este es un punto importante a considerar dentro del retraso en el diagndstico, motivo
por el cual se han establecido multiples estrategias para la deteccidén oportuna y el
control de los defectos al nacimiento, como lo es el caso de la Norma Oficial
Mexicana NOM-034-SSA2-2002, para la prevenciéon y control de los defectos al
nacimiento, la cual contempla que en todas las mujeres que cumplan con factores
de riesgo para defectos al nacimiento se debera recurrir a todos los procedimientos
disponibles, con la finalidad de realizar un diagndstico adecuado y oportuno, o
establecer medidas de control especificas. En este mismo tenor desde 2019, afio
en que se reforma el articulo 61 de la Ley General de Salud, se establece la
obligatoriedad de la aplicacion del Tamiz Cardiologico dentro de las primeras 24

horas de vida en todo recién nacido. No obstante en nuestro estudio apreciamos

60

——
| —



que la edad media al diagnéstico en el grupo de pacientes que sobrevivieron fue de
3.91 + 6.50 dias, mientras que en el de los fallecidos fue de 4.30 *+ 6.07 dias, lo
anterior evidencia que aun nos encontramos frente a un gran reto en cuanto al
diagndstico de las cardiopatias congénitas en recién nacidos en nuestro pais, ya
que de seguirse de manera Optima las recomendaciones tanto de la norma
mencionada como la realizacion del tamiz neonatal en todas las unidades de
atencién de recién nacidos, seria esperable una disminucién en la edad al
diagndstico y tratamiento, lo cual permitiria una intervencion mas temprana y

oportuna con la respectiva reduccion de la mortalidad en los pacientes.

La comorbilidad mas frecuentemente encontrada en nuestros pacientes fue
la desnutricion, encontrando que al egreso un 77.27% de nuestros pacientes
presentaron algun grado de desnutricién, lo cual muestra mejoria en relaciéon al
estudio de Santillan y Cortazar; Miranda en este mismo centro, quienes encontraron
una prevalencia de desnutricibn mayor al 90%. Se encuentra bien descrito que los
pacientes con cardiopatias congénitas pueden requerir aportes caldricos elevados
para mantener su metabolismo basal y para generar un incremento ponderal incluso
mayores al 60% de su requerimiento calorico basal. Esta disminucion en prevalencia
de desnutricién al momento del egreso en relacidén con los estudios referidos puede
responder a la realizacion de intervenciones oportunas y una vigilancia mas
estrecha del estado nutricional de estos pacientes. Por lo anterior comentado en
este grupo de pacientes resulta fundamental un seguimiento 6ptimo y estrecho de
su condicién nutricional y la vigilancia del crecimiento y desarrollo durante su

seguimiento posterior a la intervencion quirtrgica con la finalidad de asegurar un
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adecuado desarrollo y con ello disminuir factores que puedan resultar en un
desenlace fatal en los pacientes operados de cirugia cardiaca. La segunda
comorbilidad mas frecuentemente encontrada en nuestros pacientes fue la lesion
renal aguda, la cual se present6 en un 31.81%; esta entidad patoldgica asociada a
la cirugia cardiaca representa una complicacion postoperatoria grave que aumenta
significativamente el riesgo de muerte o posterior desarrollo de enfermedad renal
cronica, lo encontrado en nuestro estudio se encuentra en concordancia con lo
reportado por Graziani y cols. en el Hospital Britanico de Buenos Aires en 2019, con
una incidencia de lesiébn renal aguda de 35% de los pacientes pediatricos
intervenidos de cirugia cardiaca. En este mismo sentido en el estudio de Santillan y
Meza en este mismo centro en 2008, se refiere que la Lesion Renal Aguda, confiere
un incremento en el riesgo de mortalidad en este grupo de pacientes con un OR

4.032 (IC 1.203-13.51).

Nuestro estudio contempld6 la escala “Risk Adjustement for Congenital Heart
Surgery” (RACHS-1), que permite agrupar los diferentes procedimientos quirdrgicos
para correccion o paliacion de cardiopatias congénitas, la cual parte de la idea de
estandarizar los riesgos de mortalidad de acuerdo con el procedimiento realizado
debido a la variabilidad de alteraciones anatdémicas y que un solo procedimiento
puede ser empleado para la correccion de multiples defectos, incluyéndose 79 tipos
de cirugia cardiaca, que contemplan procedimientos tanto cerrados como a corazén
abierto, los cuales son clasificados en 6 categorias de riesgo. De acuerdo con
Jenkins et al. esta escala tiene como ventajas el poder ser aplicable a casi todos los

casos de cirugia de cardiopatia congénita en la edad pediatrica. No obstante, al
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realizar la revision de los pacientes incluidos en nuestro estudio nos percatamos
que 4 de nuestros pacientes no pudieron ser clasificados dentro de ningun grupo
contemplado en RACHS-1 al tratarse de procedimientos realizados por
hemodinamia, de tal suerte que consideramos que al ser cada vez mas frecuentes
este tipo de intervenciones para corregir o paliar malformaciones congénitas
cardiacas, resultaria de especial interés poder valorar la inclusion de estos

procedimientos en una nueva escala.

En relacion con la ya citada escala de RACHS-1, nuestro estudio mostro una
mortalidad global de acuerdo con los grupos de RACHS-1 similar a lo reportado en
estudios previos, de tal suerte que para el grupo 2 presentamos una mortalidad
global de 9.09% mientras que en la bibliografia consultada encontramos
mortalidades que varian desde 3.8% hasta 19.1% para este mismo grupo; en lo que
respecta al grupo 3 nuestro estudio mostro una mortalidad global menor (13.6%) en
comparacion con el estudio de Alvarez-Hernandez en el Hospital Infantil de Sonora
en 2014 (52.4%) . Por otro lado, la mortalidad encontrada en el grupo 4 (18.18%)
fue muy similar a la reportada previamente por Jenkins y cols. En 2002 (19.2%) y
por Alvarez-Hernandez en 2014 (19.1%). De acuerdo con lo anterior consideramos
gue la escala de RACHS-1 ha mostrado eficacia para estandarizar el riesgo global
de mortalidad en los pacientes intervenidos de cirugia cardiaca, siendo una escala
sencilla de emplear y facilmente reproducible. No obstante, como mencionamos
previamente dentro de nuestro estudio encontramos procedimientos para
correccion de cardiopatias congénitas que no fue posible englobar dentro de

ninguna de las categorias. También es prudente mencionar que, dentro de nuestro
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grupo de estudio, no encontramos ningun procedimiento que correspondiera a los
grupos 5 y 6 de la escala de RACHS-1, los cuales conllevan una mortalidad mas
elevada, descrita hasta en un 47% por Jenkins. Por otro lado, respecto a esta misma
escala, se realiz6 una evaluacion de supervivencia ajustada al nivel de RACHS-1
correspondiente, en el cual no encontramos diferencia estadisticamente significativa
con respecto a aquellos que fueron intervenidos de un procedimiento englobado en
la escala 4 y aquellos que correspondieron a un nivel inferior y los no clasificados,
lo cual consideramos queda explicado por el tamafio de la muestra, resultando de
especial interés para fundamentar la necesidad de continuar este estudio con la
finalidad de obtener una muestra mayor y poder ofrecer resultados consecutivos

que conlleven a la toma estratégica de decisiones y una mejor calidad de atencion.
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XIll.- CONCLUSION

1.- La sobrevida global en nuestro hospital fue mayor a la reportada en estudios
previos, lo cual puede ser relacionado con una mayor experiencia por parte del
servicio de cirugia cardiovascular de nuestro Hospital, asi como un volumen
adecuado de pacientes sometidos a intervenciones de cirugia cardiaca, factores
gue se encuentran ampliamente descritos como condicionantes para la sobrevida

de estos pacientes.

2.- En el periodo de estudio los pacientes que fallecieron tuvieron este desenlace
durante su estancia hospitalaria, lo cual ocurrié dentro de los primeros 3 meses de

vida. En el seguimiento existe un buen apego a la consulta (95.65%).

3.- La mortalidad global de acuerdo a la escala de RACHS-1 se encontr6 dentro de
los rangos descritos en la literatura internacional, la cual resulta ser una herramienta
atil, facilmente valorable y reproducible para realizar un estudio comparativo de

mortalidad en pacientes intervenidos de cirugia cardiaca en nuestro medio.

4.- Existen procedimientos por técnicas de hemodinamia cada vez mas frecuentes

en pacientes pediatricos, los cuales no son contemplados dentro de esta escala.

5.- Desnutricién y Lesion Renal Aguda son comorbilidades frecuentes en nuestro
estudio que impactaron en el desenlace de los pacientes, por lo cual se requiere
atencion especial en la identificacion de estas para su intervencion oportuna que

mejore los resultados a largo plazo.
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6.- La edad al diagnostico de cardiopatias congénitas continla siendo tardia, es
indispensable que en los Hospitales donde se lleva a cabo el control prenatal y los
cuidados iniciales del recién nacido se realice un apego mas estrecho al diagnostico

prenatal y tamiz cardioldgico, para su temprana atencion.

7.- Se requiere una muestra mayor para poder realizar la comparacién entre los
grupos de RACHS-1 en relacién a la supervivencia de los neonatos operados de

cirugia cardiaca.

8.- En este grupo de estudio, todos los pacientes que egresaron vivos completaron

el seguimiento a dos afios, sin fallecimiento.

9.- Las cardiopatias congénitas son un problema de salud publica que implica una
alta mortalidad en el periodo neonatal las cuales corresponden a la primera causa
de muerte por malformaciones congénitas en nuestro pais, por lo que se han
incrementado los centros de atencion cardiovascular en un intento de
regionalizacion para incrementar las oportunidades de atencidn de estos pacientes.
Para poder comparar resultados entre los diferentes centros de atencién, sera
importante el desarrollo de herramientas de medicion como el analisis de sobrevida

gue presentamos en este estudio.
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XIV.- CONSIDERACIONES ETICAS

El presente estudio se considera sin riesgo de acuerdo al Reglamento de la Ley
General de Salud en Materia de Investigacion para la Salud, que en su articulo 17
fraccion | define a los estudios sin riesgo como aquellos “que emplean técnicas y
métodos de investigacion documental retrospectivos y aquéllos en los que no se
realiza ninguna intervencion o modificacion intencionada en las variables
fisiologicas, psicologicas y sociales de los individuos que participan en el estudio,
entre los que se consideran: cuestionarios, entrevistas, revision de expedientes
clinicos y otros, en los que no se le identifique ni se traten aspectos sensitivos de
su conducta.” Siendo el caso de este estudio el ya comentado al realizar la

investigacion por medio de revision de expedientes clinicos.
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XV.- CRONOGRAMA DE ACTIVIDADES

Septiembre 2019- Marzo 2020- marzo  Abril 2021- mayo
Actividad
febrero 2020 2021 2021

Elaboracion del

marco teorico

Base de datos y
Revision de X

expedientes

Analisis estadistico X

Analisis de

resultados

Informe final X
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XVII.- LIMITACIONES DEL ESTUDIO

Al ser un estudio retrospectivo la principal limitacion recae en la imposibilidad de
determinar la veracidad de las fuentes de informacion, asi mismo se presenta la
posibilidad de datos incompletos. Por ser un estudio observacional analitico
dependemos de la adecuada consignacion de datos en el expediente clinico. Otra
limitacién del estudio recae en la perdida de seguimiento de los pacientes en

Consulta Externa.
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