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|. RESUMEN ESTRUCTURADO

“MANEJO Y RESULTADOS DE MALFORMACIONES CONGENITAS EN
PAISES DE BAJOS, MEDIANOS Y ALTOS INGRESOS: PROTOCOLO DE
ESTUDIO DESCRIPTIVO MULTICENTRICO, INTERNACIONAL Y
PROSPECTIVO”

Antecedentes. Las malformaciones congénitas gastrointestinales incluidas en
este estudio incluyen una seleccion de las malformaciones mas comunes que
tienen como caracteristica el requerir un manejo similar de atencidon quirargica
neonatal de emergencia dentro de las primeras horas o dias de vida para evitar la
muerte. Las siete malformaciones congénitas que se incluyeron en el estudio son:
Atresia esofagica, Hernia diafragméatica congénita, Atresia intestinal, gastrosquisis,

onfalocele, Malformacion Anorrectal, Enfermedad de Hirschsprung.

Objetivo General: Describir el manejo y resultados de una seleccion de
malformaciones congénitas que comprenden el sistema gastrointestinales y

defectos de pared abdominal comunes en Centro Médico Nacional de Occidente.

Material y Métodos: Es un estudio de cohorte prospectivo en el cual se incluyeron
en el periodo de tiempo comprendido entre octubre de 2018 y abril del 2019, que
cumplieron con los criterios de inclusion, contemplando las malformaciones

congénitas que comprendia el estudio.

Resultados: Se incluyeron 45 pacientes en el Hospital Centro Médico Nacional de
Occidente, de los cuales 24 (53.3%) correspondieron al género femenino y 21
(46.7%) al masculino. La mortalidad general de los pacientes fue 33.3%, con una
sobrevida del 66.7%.

Conclusion: Las anomalias congénitas gastrointestinales y de pared abdominal
gue requieren de manejo quirdrgico, deben de ser detectadas oportunamente de
manera prenatal, ya que esto podria reducir la morbimortalidad al nacer en un

centro que cuente con el servicio de cirugia pediatrica para manejo temprano.



Il. MARCO TEORICO

El Grupo de Colaboracion Global de Investigacion PaedSurg tiene como objetivo
crear una red de cirujanos pediatras, anestesiélogos, pediatras, neonatdlogos y
profesionales de la salud afines con el manejo de neonatos y nifios que requieren
atencién quirdrgica en todo el mundo, ya que es un area muy deficiente de la
salud mundial. Los grupos de colaboracién de investigacion se utilizan cada vez
mas como un meétodo altamente eficaz y eficiente para recopilar datos
prospectivos de grandes series en un corto periodo de tiempo. Utilizando una
metodologia similar, GlobalSurg- unié equipos quirdrgicos de 375 centros en todo
el mundo para recopilar datos con una muestra de 10,745 pacientes, lo que

confirma la viabilidad de este estudio.1

Existe una serie de beneficios al participar en el estudio como se sefalan
continuacion:

Para los colaboradores:

e Oportunidad de participar en un estudio de investigacion internacional de
alto impacto.

e Coautoria de todas las presentaciones y publicaciones internacionales y
la

oportunidad de presentar el estudio a nivel local, nacional, regional e
internacional.

e Desarrollo de habilidades que incluyen solicitar la aprobacion del estudio
local, la identificacion del paciente, aplicacion del protocolo, recopilacion de
datos y el uso de la herramienta de REDCap para captura y analisis de los
datos.

e Posterior al estudio, la oportunidad de participar en capacitacion en linea
para desarrollary llevar a cabo su propio proyecto utilizando REDCap.

e Opcién de realizar una estadia de perfeccionamiento en investigacion

junto con el investigador principal.



e Participacion en el Grupo de Colaboraciéon Global de Investigacion
PaedSurg con la oportunidad de continuar una linea de investigacion en
colaboracion continua y estudios de intervencidon dirigidos a mejorar los

resultados.

Para pacientes en el futuro:

e Desarrollo de banco de datos prospectivos de malformaciones congénitas
para abogar por mejores servicios en la atencion en la cirugia neonatal a
nivel nacional e internacional. Dichos datos son vitales para desarrollar
estrategias de prevencién y priorizacion de la salud mundial.

¢ Identificacién de los factores que afectan los resultados en paises de bajos,
medianos y altos ingresos, que pueden modificarse para mejorar la
atencion del paciente.

e La oportunidad para que los centros de todo el mundo aprendan unos de
otros para mejorar la atencién y los resultados de los pacientes.

Malformaciones congénitas en el contexto global

En el afio 2015, el estudio Global Burden of Disease sefalo que las
malformaciones congénitas son la quinta causa de muerte en nifios menores de 5
afos a nivel mundial.2 Casi un tercio de las muertes infantiles en todo el mundo
se atribuyen a malformaciones congénitas.3-6 Esto equivale a aproximadamente
a medio millon de muertes por malformaciones congénitas cada afio, el 97% de
estas se presentan en paises de ingresos bajos y medios (PIBM).7, 8. Lo cual
probablemente sea una subestimacion del nimero real de muertes debido a un
subdiagnéstico de los recién nacidos con malformaciones congénitas que mueren
en la comunidad y la falta de certificacion de defuncion en muchos PIBM.6. La
prevalencia de malformaciones congénitas es mayor en los paises de bajos
ingresos que en los paises de altos ingresos (PAIl). Estas se estiman que se

presentan en el 3-6% de los nacimientos, debido a mdultiples factores como se



sefialan a continuacion: nutricibn materna deficiente, mayor exposicion a
infecciones, mayor exposicion a teratdgenos, mayor tasa de natalidad, diagnostico
prenatal limitado y, por lo tanto, menos interrupciones de embarazos en los
PIBM.6,7,8.

A pesar de que la mayoria de las defunciones por malformaciones congénitas se
producen en los PIBM, la mayoria de los datos obtenidos sobre estas
malformaciones se obtienen de paises de ingresos altos (PIA). La mayoria de los
bancos de registro de malformaciones congénitas corresponden a regiones de
América y Europa.7 La Céamara de Compensacion Internacional para Defectos
Congeénitos incluye algunos sitios de PIBM en América Central, América del Sury
el Medio y Lejano Oriente, aun sin incluirse regiones del continente Africano.9
Mastroiacovo et al han realizado recientemente talleres en varios sitios en el Africa
subsahariana (SSA) sobre cémo desarrollar y mantener un registro de
malformaciones congénitas, pero aun sin resultados.7 El enfoque de dichos
registros a menudo es la epidemiologia y la prevencion en lugar de presentar los
resultados y las gestiones de mejora. En PIBM los estudios de investigacion son
limitados.

A través de organizaciones altruistas, se han recopilado datos sobre
malformaciones congénitas como labio leporino y paladar hendido, pie zambo,
defectos del tubo neural y defectos cardiacos congénitos.10-19 Sin embargo se
dispone de muy pocos datos sobre las malformaciones congénitas del tracto
gastrointestinal. Estos ultimos han recibido menos atencién global, posiblemente
debido a la dificultad de crear conciencia y fondos econémicos del dominio publico

sin el uso de imagenes, lo que seria inapropiado para estas condiciones.20.

Las siete malformaciones congénitas gastrointestinales incluidas en este estudio
por su frecuencia y por ser potencialmente mortales son las siguientes: atresia
esofagica, hernia diafragmatica congénita, atresia intestinal, gastrosquisis,
onfalocele, malformacion ano rectal y enfermedad de Hirschsprung. Todos tienen

una incidencia entre 1/2000 a 1/5000 nacidos vivos.21, 22. Estas afecciones
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generalmente requieren atencion quirargica de emergencia hasta en un 40%
durante los primeros dias de vida.23. La mortalidad por estas patologias puede
superar el 50% en PIBM en contraste con otras malformaciones congénitas
importantes, como la espina bifida, que se asocia con menos del 3% de mortalidad
en los PIBM, pero con una morbilidad considerable.24. Las disparidades en los
resultados a nivel mundial pueden ser severas; por ejemplo, la mortalidad por
gastrosquisis es del 75-100% en PIBM comparado con el 4% o menos en PIA.25-
27. Las razones de los malos resultados incluyen la falta de diagnéstico prenatal,
retraso en la presentacion, recursos inadecuados, escasez de personal de apoyo
capacitado, y la falta de unidades de cuidados intensivos neonatales (UCIN) 24,
28, 29. En Uganda, se calcul6 que solo el 3,5% de la cirugia neonatal recibia

atencion de salud publica.23

En 2010, la Asamblea Mundial de la Salud aprobd una resolucion sobre
malformaciones congénitas recomendando "prevencion siempre que sea posible,
implementar programas de deteccion y proporcionar atencién y apoyo continuo a
nifos con defectos de a nacimiento y a sus familias". A partir de ahi, el segundo
objetivo de Desarrollo Sostenible es terminar con las muertes prevenibles de
recién nacidos y niflos menores de 5 afios para 2030.30. Esto no ser& posible sin
un cambio en la priorizacion global en la disponibilidad de atencion quirtrgica para
recién nacidos y nifios, con lo que se estima prevenir hasta dos tercios de las
muertes y discapacidades por malformaciones congénitas.21, 31. Actualmente, la
atencion quirargica de recién nacidos y nifios es de baja prioridad, como lo
demuestra la UNICEF, que no tiene fondos destinados a la atencién quirdrgica,
pero tienen un presupuesto de mas de $100 millones para el VIH, lo que resulta en
un numero considerablemente menor de muertes y menos discapacidad.20.
Comunmente, se considera que la atencion quirdrgica es demasiado costosa para
las iniciativas de salud global. Sin embargo, el suministro quirtrgico pediatrico ha
demostrado ser mas econdmica que la distribucién de preservativos en términos

de afos de vida ajustados por prevencion de discapacidad (AVAD).



La falta de datos mundiales sobre las malformaciones congénitas, en particular de
los paises de ingresos bajos y medianos, limitan su priorizacion en la agenda de
salud mundial. Este estudio tiene como objetivo crear el primer estudio
prospectivo de cohorte a gran escala, geograficamente integral y metacéntrico
para lo cual se realiz6 una seleccion de malformaciones congénitas comunes para
definir el manejo actual y los resultados a nivel mundial. Esto es vital para ayudar
a la promocion y la priorizaciéon de la salud mundial e informar futuros estudios de
intervencion dirigidos a mejorar los resultados.

Las siete condiciones de estudio en el contexto global se sefialan a continuacion:

Atresia esofagica:

La atresia esofagica (AE) se define como la interrupcion completa de la
continuidad normal del esé6fago.32 El 90% de los casos estan asociados con una
fistula traqueo esofagica (FTE) .32. Gross ha clasificado la AE en 5 tipos: A)
Atresia esofégica sin FTE, B) AE con FTE proximal, C) AE con FTE distal D) FTE
proximal y distal, E) FTE en H sin AE.32. La mayoria de los casos son AE tipo
C.32.

Las malformaciones congénitas asociadas mas comunes a la atresia de eséfago
son: Malformacion cardiovascular 29%-39%, malformacion ano rectal 11%-18%,
malformaciones musculo esqueléticas 16-22%, alteraciones genitourinarias
4-26%, atresia duodenal 3-4% y Sindrome de Down en un 3-6%.33, 34.
Aproximadamente la mitad de las malformaciones asociadas forman parte de la
asociacion VACTERL; una concurrencia no aleatoria de malformacion a nivel
Vertebral, Ano rectal, Cardiaca, Traqueo-esofagica, Renal y Extremidades.33. Los
neonatos con AE son generalmente son pequefios para la edad gestacional, con

peso 500-1000 gr menos que los recién nacidos normales.35.

El protocolo de manejo de la AE en PAI consiste en la estabilizacion al nacer en la
UCIN, una vez estable el neonato se programa a cirugia ya se mediante

toracotomia posterolateral derecha abierta o mediante toracoscopia. Se realiza
10



ligadura de la FTE, si estd presente, y anastomosis esofagica termino-terminal.
32,36. Aproximadamente el 90% de los pacientes requieren ventilacion
postoperatoria en promedio 3 dias.32 El promedio del tiempo de inicio de la via
oral es de 5 dias.32. En los paises de bajos ingresos, los recién nacidos con AE
el diagnéstico es tardio por lo que se retarda él envié a centros especializados, por
esta razén entre la mitad y dos tercios desarrollardn una infeccion respiratoria y

hasta la mitad presentan hipotermia.37-39.

Una condicion clinica deficiente y la falta de recursos, instalaciones y personal
capacitado para la cirugia neonatal, dan como resultado que muchos pacientes se
manejen con gastrostomia, esofagostomia y ligadura de FTE u oclusién
transabdominal del es6fago distal, y restablecimiento de la continuidad esofagica
en edades mayores si sobreviven.40-46. La tasa de mortalidad en PAI se
encuentra actualmente por debajo del 3%, en comparacion con el 42% en PMl y el

79% en PBI segun los datos limitados disponibles para este ultimo. 47-50.

Hernia diafragmatica congénita:

La hernia diafragméatica congénita (HDC) se define como cualquier defecto de
desarrollo del diafragma presente en el momento del nacimiento que permite la
herniacion del contenido abdominal en el térax.51. La HDC representa un
espectro de malformaciones que van desde un pequeiio defecto en el diafragma
hasta una alteracion importante de la region toracica que resulta en hipoplasia
pulmonar severa e hipertension pulmonar persistente y hasta en el 28% de los

casos se asocian con otra anomalia. 51,52.

En PAI, el 61% de los pacientes nacidos vivos son diagnosticados prenatalmente.
De todos los casos detectados prenatalmente, 25%---50% son
interrumpidos.51,53 Los pacientes que reciben un diagndstico prenatal tienen
cinco veces mas probabilidades de morir antes de la cirugia, lo que refleja una

mayor gravedad de la enfermedad en este grupo. 51.
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Ha habido grandes avances con el advenimiento de las UCIN en PAIl en las
Ultimas décadas. El 90% de los recién nacidos con HDC reciben ventilacion, 61%
inotropicos, 96% oOxido nitrico y 36% vasodilatadores pulmonares.51, 54. Se
observd un descenso significativo en la mortalidad en los recién nacidos con HDC
de los afios 1970 al 2000 del 50% a un 20%. Sin embargo, las tasas de mortalidad
han permanecido estaticas desde entonces.51, 54, 55. La mortalidad en los paises
de ingresos medianos (PMI) se ha mantenido en un 50% segun el limitado numero
de estudios disponibles.56-62 EI unico estudio identificado de un pais de bajos
ingresos (PBI) es incomparable porque incluye principalmente "presentaciones
tardias", que son un subgrupo con baja gravedad de la enfermedad y tipicamente
con supervivencia hasta 100%.63,64. De hecho, algunos estudios PMI también
incluyen una alta proporcion de pacientes nacidos fuera del hospital que

sobreviven, por lo tanto, deben interpretarse cuidadosamente.65, 66.

Se puede formular la hipétesis de que muchos recién nacidos con HDC en los
paises de bajos ingresos y algunos PMI, especialmente aquellos con una

enfermedad mas grave, no sobreviven.

Atresia intestinal:

La atresia intestinal es responsable de un tercio de los casos de obstruccion
intestinal neonatal.67-69. Incluye la atresia duodenal (AD), la atresia yeyuno---
-ileal (AYI) y la atresia colonica (AC). Se clasifican en cuatro tipos: 1) membrana
completa o incompleta, 2) segmento atrésico sin defecto mesentérico, 3)
segmento atrésico con defecto mesentérico, 4) segmentos atrésicos multiples. En
la AYI tipo 3 se subclasifica en 3a) segmento atrésico con defecto mesentérico y
3b) atresia intestinal en cascara de manzana (Apple peel) que representa el
intestino envuelto alrededor de una sola arteria. 68-70.

Existe asociacion con otras malformaciones, particularmente sindrome de Down
en la AD (25-40% de los casos) y fibrosis quistica en AYI (11% de los casos).70-
73.
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La revision de Burjonrappa de 130 casos proporciona una vision general Gtil de las
tres condiciones desde una perspectiva de PAI. 67

Mientras que la mortalidad general en los PAI es inferior al 3%, permanece
alrededor del 40% en los PIM.67, 70, 72, 74-82. En los PAI, el tratamiento consiste
en la reparacién primaria por laparotomia, laparoscopia o endoscopia.70. Sin
embargo, en los PIMB la formacion del estoma primario con anastomosis diferida
en pacientes de mayor edad y mas estables es usualmente utilizado; la realizacion

de estomas esta relacionado con una morbilidad considerable.78.

En Uganda, el tiempo promedio desde el nacimiento hasta la presentacion es de 7
dias y, por lo tanto, los neonatos suelen estar muy enfermos al llegar. Las causas
comunes de muerte en los PIBM incluyen: aspiracion, sepsis, alteracion

hidroelectrolitica, dehiscencia de la anastomosis e intestino corto.72, 75, 76, 78.

Gastrosquisis:

La gastrosquisis es una condicion donde el intestino y algunas veces otros
organos intraabdominales sobresalen a través de un defecto en la pared
abdominal adyacente al ombligo. No hay saco de cobertura a diferencia del
onfalocele. La gastrosquisis se clasifica en simple (intestino intacto, no obstruido) y
compleja (con atresia, necrosis o0 perforacion asociadas). En PAl,
aproximadamente el 10% son complejos, sin embargo, un estudio metacéntrico en
el Africa Subsahariana se ha demostrado que hasta un 25% de los casos son
complejos probablemente debido a un dafio postnatal intestinal adicional antes de

la presentacion a un Hospital de atencion médica terciaria.26, 27, 83.

El 10-15% de los neonatos con gastrosquisis tienen una anomalia congénita
extraintestinal (cardiaca, genito--urinaria, musculo esquelética y neuroldgica);
estos hallazgos son consistentes en estudios en todo el mundo, incluidos los PAl y
los PBMI.84-90. En PAI, la mayoria de los casos se diagnostican prenatalmente y
se envian a un centro de cirugia pediatrica terciaria. Sin embargo, en los PIMB,

pocos son diagnosticados prenatalmente y, por lo tanto, nacen en la comunidad y
13



para cuando llegan a un centro de cirugia pediatrica terciaria a menudo ya se
encuentran sépticos, hipotérmicos e hipovolémicos.25,56, 91-93.

En todos los escenarios, los métodos para reducir el intestino y cerrar el defecto
varian ampliamente. En PAI, las dos técnicas mas comunmente utilizadas son
principalmente el cierre en la sala de operaciones bajo anestesia general (AG)
pocas horas después del nacimiento o la aplicacion de un silo preformado en la
cuna del neonato, con reduccion gradual durante unos dias y cierre del defecto ya
sea en su cuna sin anestesia 0 en el quir6fano. Tanto los ensayo controlado
aleatorizado, revisiones sisteméticas y meta andlisis han demostrado que
cualquiera de las dos técnicas es equivalente en términos de resultados clinicos,
pero con una mayor necesidad de recursos de la UCIN, como del uso de
ventilacion mecanica en aquellos recién nacido a los que se les realiza cierre

primario.94-97.

En los PIMB, las UCIN a menudo no estan disponibles y el uso de un silo
preformado podria potencialmente mejorar los resultados clinicos en estos
entornos. Sin embargo, los silos preformados no se utilizan de forma rutinaria en
los PIBM debido al costo elevado que representan, la disponibilidad limitada y la
falta de capacitacién y estudios que prueben su utilidad en entornos de bajos
recursos. En los PAI, los neonatos con gastrosquisis simple reciben en promedio
23 dias de nutricion parenteral hasta que se establece la alimentacion enteral; este
recurso es comunmente deficiente en los PIBM.25, 27.

Existe una gran disparidad en los resultados a nivel mundial, con menos del 4% de
mortalidad en los PAI, en comparacion con una mortalidad del 75% al 100% en

muchos centros terciarios de cirugia pediatrica en el Africa Subsahariana. 25, 27.

Onfalocele:

El onfalocele (también conocido como exomphalos) se define como la herniacion
de los contenidos abdominales en el cordon umbilical. Se clasifica en mayor (>

50% del higado en el saco del onfalocele y defecto de la pared abdominal > 5 cm)
14



y menor (bebés con defectos <5cm).2. Se asocia a malformaciones congénitas
asociadas en el 50% a 70% de los casos, que incluyen: alteraciones
cromosomicas (comunmente trisomia 13, 14, 15, 18, 21) y defectos cardiacos.98-
101. El sindrome de Beckwith-Weidemann se presenta en el 10% de los casos y
se caracteriza por macroglosia, visceromegalia e hipoglicemia temprana
relacionada con la hipertrofia pancreéatica.98 En PAI, entre el 83%-99% de los
casos se diagnostican prenatalmente y de esos aproximadamente un tercio se
interrumpen, principalmente en aquellos que se presentan alteraciones

cromosomicas asociadas.102-104.

En los PIMB, a pocas mujeres se les realiza una ecografia prenatal y, aun en las
gue se realiza, la precision diagnostica varia considerablemente.105. En Costa de
Marfil, se reportd que en 6 pacientes de 80 casos de onfalocele se realiz6 una
ecografia materna prenatal, pero solo en 2 casos se realiz6 el diagndstico.105. En
los PAIl, la mayoria de los casos de onfalocele menor se manejan de forma
quirtrgica, aun existe controversia en cuanto al manejo 6ptimo del onfalocele
mayor: cierre quirargico por etapas o tratamiento conservador con tratamiento
topico del saco del onfalocele hasta que ocurre la epitelizacion seguida de

reconstruccion tardia de la pared abdominal.106, 107.

En los PIMB, la mayoria de las series reportadas han adoptado un tratamiento
conservador para todos los pacientes con onfalocele con mejor supervivencia.108-
110. El principal problema es aquellos casos en que se rompe el saco del
onfalocele, lo que puede ocasionar hasta un 90% de mortalidad en los PIMB
debido a la falta de recursos para el tratamiento quirdrgico o de sepsis
secundaria.108, 110, 111. En los PAI, la mortalidad global se estima en 12,7% vy
en los PIMB 30,1%, la mayoria de las muertes se producen en aquellos recién
nacidos con onfaloceles mayores, malformaciones asociadas y saco roto. 21, 22,
85. 90, 100, 104, 105, 110, 112-18. Existe literatura limitada en todos los entornos,
particularmente en los PIMB.

Malformacién anorrectal:
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La malformacion anorrectal (MAR) comprende un amplio espectro de
enfermedades que involucran el fracaso del desarrollo normal de la abertura anal y
las malformaciones de los tractos urinario y genital. Un espectro amplio ha sido
definido por la clasificacion internacional de Krickenbeck. 119-121. Los pacientes
sin fistula perineal son comunmente agrupados bajo el término de
“‘malformaciones altas” y aquellos con una fistula perineal como “malformacién

baja”.122. Hasta un 70% de los pacientes tienen una anomalia asociada.123-125

El manejo quirdrgico depende del tipo de malformacion incorrecta. Las
malformaciones bajas a menudo se tratan con ano plastia primaria y
malformaciones altas con una anorrectoplastia sagital posterior (ARPSP), ya sea
gue se realice como cirugia inicial o diferida posterior a la realizacion de una

derivacion intestinal tipo colostomia. 121

La mortalidad en los PAI ha disminuido del 23% en la década de 1940 a un 3% en
la actualidad.122, 126. Los estudios de PMI y PBI sugieren una mortalidad del
18% y 26%, respectivamente. 21, 26, 50, 127-134. La presentacion tardia, que es
mas comun en los PIMB puede dar como resultado una morbilidad considerable y
resultados deficientes a largo plazo. Esto puede tener un impacto psicosocial
significativo, por ejemplo, en una nifia que tiene incontinencia de materia fecal a
través de la vagina puede ser excluida de la escuela y la sociedad. Del mismo
modo, los neonatos a los que se les realizan una colostomia al nacer, pero luego
experimentan retrasos significativos o incluso ninguna cirugia definitiva pueden

sufrir una considerable morbilidad, estigma y exclusion social. 130

Enfermedad de Hirschsprung:

La enfermedad de Hirschsprung (EH) es la ausencia de células ganglionares a
nivel intestinal, comenzando en el esfinter anal y extendiéndose proximalmente en
diversos grados. Esto resulta en una obstruccion funcional debido a la falta de

peristalsis en el segmento afectado.135. Hasta una cuarta parte pueden tener una
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anomalia asociada; el 10% se asocia a Sindrome de Down. 27,136. La mayoria de
los casos no se diagnostican prenatalmente.136, 137. En PAI, el 90% de los
pacientes se manifiestan en el periodo neonatal, tipicamente con retraso del paso
de meconio (> 24 horas), distension abdominal y vomitos biliosos.135, 138. En PBI
pocos pacientes se diagnostican dentro del periodo neonatal y en cambio a
menudo se presentan con obstruccion completa.137, 139, 140. La mayoria de los
pacientes son sintomaticos desde el nacimiento por lo que el diagnostico tardio no
solo da como consecuencia una morbilidad considerable, ya que aumenta el
riesgo de enterocolitis necrosante, que puede ser fatal, y hace que la cirugia
correctiva sea mas dificil con peores resultados a largo plazo.135,140.

El diagndstico en PAI se hace comunmente utilizando una biopsia de succion
rectal que se puede realizar en la misma cuna y sin anestesia en los bebés. Sin
embargo, en los PIBM, una biopsia rectal de grosor completo bajo anestesia
general para realizar laparotomia se practica con mas frecuencia debido a la edad
avanzada de los pacientes y la falta de equipos e instalaciones.139, 141. En los
PAI, la mayoria de los cirujanos apuntan a realizar una cirugia definitiva antes de
los 3 meses de edad con el uso de lavados rectales para mantener la
descompresion antes de la cirugia en lugar de un estoma siempre que sea
posible.138,142. En los PIMB, los pacientes a menudo reciben un estoma

inicialmente y una cirugia definitiva en una fecha posterior.141-144.

Liem NT y cols refieren que otro problema es la toma incorrecta de la miectomia
transanal en pacientes con EH de segmento ultracorto en entornos de bajos
recursos.145. La mortalidad general en PAI es actualmente inferior al 3% en
comparacion con un 18% estimado en PIBM. 21, 127, 137, 138, 146-153.
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[ll. PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

La mayor tasa de morbilidad y mortalidad de las malformaciones congénitas
gastrointestinales y de la pared abdominal se presentan en los PIBM, no se cuenta

con informacion suficiente; la mayor informacion se obtiene de PIA.

Las siete malformaciones congénitas gastrointestinales y de pared abdominal
incluidas en este estudio por su frecuencia y por mortalidad son las siguientes:
atresia esofagica, hernia diafragmatica congénita, atresia intestinal, gastrosquisis,
onfalocele, malformacion ano rectal y enfermedad de Hirschsprung. Todos tienen
una incidencia entre 1/2000 a 1/5000 nacidos vivos. Estas malformaciones tienen
como caracteristica que requieren atencién quirdrgica de urgencia en las primeras
horas o dias de vida. La mortalidad por estas patologias puede superar el 50% en
PIBM en contraste con otras malformaciones congénitas importantes, como la
espina bifida, que se asocia con menos del 3% de mortalidad en los PIBM, pero

con una morbilidad considerable.

Por lo que es importante que nuestro hospital implementa programas de deteccion
de estas patologias de manera prenatal para que las madres sean derivadas
oportunamente a Hospitales que cuenten con los recursos necesarios para la
atencion de neonatos con estas patologias; ya que no hay mejor incubadora de

transporte que la misma madre.

Actualmente, la atencion quirargica de recién nacidos se ve retardada ya que son
derivados de otros hospitales lo que ocasiona un retardo en la atencién que va

inversamente proporcional con los resultados quirdrgicos obtenidos.

Aunque es poco frecuente algunos nifios con las patologias de estudios son
enviados tardiamente por lo que es factible recibirlos en cualquier etapa de la

edad pediatrica.
Pregunta de investigacion:

¢, Cual es el manejo y resultado de malformaciones congénitas en nuestro hospital
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IV. JUSTIFICACION

Magnitud: En el afio 2015, el estudio Global Burden of Disease sefalé que las
malformaciones congénitas son la quinta causa de muerte en nifios menores de 5
afnos a nivel mundial. Casi un tercio de las muertes infantiles en todo el mundo se
atribuyen a malformaciones congénitas. Esto equivale a aproximadamente a
medio millobn de muertes por malformaciones congénitas cada afio, el 97% de
estas se presentan en paises de ingresos bajos y medios. Las siete
malformaciones congénitas gastrointestinales incluidas son: atresia esofagica,
hernia diafragmética congénita, atresia intestinal, gastrosquisis, onfalocele,
malformacion ano rectal y enfermedad de Hirschsprung, con una incidencia entre
1/2000 a 1/5000 nacidos vivos, ameritando atencién quirdrgica de emergencia

hasta en un 40% durante los primeros dias de vida.

Trascendencia: En este estudio. De manera global contamos con 2 grupos

aguellos en los que se realiz6 diagnostico prenatal y que son derivados
inmediatamente después del nacimiento vs aquellos en los que no se realiza el
diagnéstico prenatal y llegan de manera tardia. Sin embargo no contamos con
resultados. Por lo que la participacidn en este tipo de estudios nos permitira
identificar y protocolizar en manejo quirargico inmediato en las 7 patologias

incluidas.

Vulnerabilidad: El estudio se limité al tratamiento y los resultados agudos de los

pacientes, pero no sus resultados a mas largo plazo, que también son importantes
para los pacientes con malformaciones congénitas en términos de discapacidad a

largo plazo y calidad de vida.

Factibilidad: La UMAE de Pediatria CMNO cuenta con la factibilidad para
participar en este tipo de estudios ya que cuenta con cirujanos pediatras con
capacitacion en atencion en cirugia neonatal y en cada una de las patologias del
estudio, ademas de contar con un equipo multidisciplinarios de las diferentes
especialidades pediatrica que participan en la atencion estas patologias como son

urgencias pediatria, neonatologia, medicina del paciente critico, Infectologia
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pediatrica, cardiologia pediatricas. asi como la infraestructura necesaria para el
estudio ya que es un hospital de alta especialidad referencia de este tipo de

patologias en el Occidente del pais.

V. OBJETIVOS

Objetivo general

Describir el manejo y resultados de una seleccion de malformaciones congénitas
gue comprenden sistema gastrointestinal y defectos de pared abdominal comunes
en Centro Médico Nacional de Occidente.

Objetivos especificos

1. Describir la mortalidad de las de malformaciones congénitas
gastrointestinales y de la pared abdominal en el centro médico nacional de

occidente.

2. ldentificar aquellos factores asociados al paciente que incrementan la
estancia intrahospitalaria.

3. Describir las patologias con mayor deteccidén prenatal mediante ultrasonido

obstétrico.

4. Documentar cuales las patologias que tienen tratamiento quirdrgico

definitivo.

5. Determinar la frecuencia de sepsis por malformacién congénita

HIPOTESIS

Por tratarse de estudio descriptivo no se incluye.
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VI. MATERIAL Y METODOS

a) Tipo y disefio: Estudio prospectivo descriptivo internacional, multicéntrico;
que implico la recopilacion de datos de los cirujanos pediatras

(colaboradores) a nivel mundial de hospitales que aceptaron colaborar.

b) Universo de estudio: Recién nacidos con malformaciones congénitas de
pared abdominal y gastrointestinales atendidos en la UMAE Hospital de
pediatria CMNO.

c) Poblacion de estudio: Recién nacidos con malformaciones congénitas de
pared abdominal y gastrointestinales atendidos en la UMAE Hospital de

pediatria CMNO y que cumplian los criterios de inclusion.

d) Célculo muestral:
Se incluyeron 45 pacientes de acuerdo con los criterios de inclusion y en tiempo

de estudio estipulado

e) Criterios seleccion

Criterios de Inclusion:

1. Pacientes que desde el nacimiento presenten malformaciones congénitas
de pared abdominal o gastrointestinales como atresia esofagica, atresia
intestinal, enfermedad de Hirschsprung, gastrosquisis, hernia diafragmatica,
malformacion anorrectal y onfalocele que no se hayan intervenido

quirdrgicamente en otro hospital.
2. Nifios que han recibido cuidados de resucitacion y de apoyo basico para su

afeccién en un centro de atencion médica diferente y que se trasladaron a

esta unidad para continuar con su tratamiento.
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Criterios de exclusion:

1. Pacientes menores de 16 afios con una de las condiciones del estudio
que haya recibido cirugia por su condicion fuera del periodo de estudio.
Si recientemente han recibido una cirugia por su condicion, fueron
dados de alta y luego representados con una complicacion de la cirugia

durante el periodo de estudio.

f) Variables del estudio

Variables dependientes:

1) Malformaciones congénitas

Variables independientes:

1) Edad gestacional al nacimiento: Se define como el nUmero de semanas entre
el primer dia del ultimo periodo menstrual normal de la madre y el dia del parto.
2) Sexo: Condicion organica que distingue a los machos de las hembras
3) Peso: Medida de peso al nacimiento
4) Anomalias congénitas: Cualquier trastorno del desarrollo morfolégico,
estructural o funcional de un 6rgano o sistema presente al hacimiento.
a) Cardiovascular:
b) Gastrointestinal

c) Sindrome de Down
5) Distancia: Longitud total recorrida por un objeto movil en su trayectoria.

6) Ultrasonido prenatal: Técnica para obtener imagenes mediante la generacion de

ondas sonoras durante el embarazo.

7) Tipo de parto: Proceso en el cual la hembra expulsa al feto.
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8) Sepsis: Disfuncién orgénica potencialmente mortal causada por una respuesta
desregulada del huésped a la infeccion.

9) Acceso venoso central: Uso prolongado de un catéter de gran diametro

colocado en una vena que desemboca cerca del corazon.

10) Intervencion primaria: Correccidn quirdrgica de la malformacién congénita en

primer tiempo.

11) Antibidticos: Medicamentos que combaten infecciones causadas por bacterias
en los seres humanos y los animales ya sea matando las bacterias o dificultando

su crecimiento y multiplicacion.

12) Ventilacién asistida: Se conoce como todo procedimiento de respiracion

artificial que emplea un aparato para suplir la funcion respiratoria de una persona.

13) Alimentacion enteral: Soporte nutricional que consiste en administrar los

nutrientes directamente en el tracto gastrointestinal.

14) Nutricion parenteral: Nutrientes basicos que necesita el paciente por via

intravenosa.

15) Estancia hospitalaria: Numero de dias que, en promedio, permanecen los

pacientes internados en el hospital.

16) Complicaciones postquirargicas: Aquella eventualidad que ocurre en el curso
previsto de un procedimiento quirdrgico con una respuesta local o sistémica que

puede retrasar la recuperacién, poner en riesgo una funcion o la vida.
a) Infeccién de herida quirargica

b) Evisceracion
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CUADRO OPERACIONAL DE VARIABLES

Variable

Tipo de Variable

Medidas

Definicion Operacional

Prueba
estadistica

Edad gestacional (EG) al
nacer

Cuantitativa

22-44

Se define como el
ndmero de semanas
entre el primer dia del
ultimo periodo
menstrual normal de la
madre y el dia del
parto

Media y DE

Edad en la presentacién en
dias

Cuantitativa

1,23,
4...

Tiempo después del
nacimiento a su
llegada

Media y DE

Sexo

Cualitativa

Masculi
no
Femeni
no
Ambigu
0

Condicién orgénica
gue distingue a los
machos de las
hembras

Frecuencias
y porcentajes

Peso (kilogramos)

Cuantitativa

1,2,3

Medida de peso a su
nacimiento

Media y DE

Distancia desde el hogar
del paciente al centro
hospitalario

Cuantitativa

1,2,3...

Longitud total recorrida
por un objeto movil en
Su trayectoria

Media y DE

Ultrasonido prenatal

Cualitativa

Si/ No

Técnica para obtener
imagenes mediante la
generacion de ondas
sonoras durante el
embarazo

Frecuencias
y porcentajes

Tipo de Parto

Cualitativo

Vaginal
Cesarea

Proceso en el cual la
hembra expulsa al feto

Frecuencias
y porcentajes

Sepsis a su ingreso

Cualitativo

Si/ No

Disfuncién orgénica
potencialmente mortal
causada por una
respuesta desregulada
del huésped a la
infeccion

Frecuencias
y porcentajes

Tiempo desde la llegada al
hospital hasta la cirugia
inicial en horas

Cuantitativo

1,2,3...

Duracién en horas
desde la llegada del
paciente hasta su
intervencion
Quirdrgica

Media y DE

Catéter venoso central

Cualitativo

Si/ No

Catéter de gran
diametro colocado en
una vena que
desemboca cerca del
corazén

Frecuencias
y porcentajes

Antibidticos (dias)

Cuantitativa

1,2,3..

Medicamentos que
combaten infecciones
causadas por
bacterias en los seres

Media y DE
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humanos y los
animales ya sea
matando las bacterias
o dificultando su
crecimiento y
multiplicacién

Ventilacion mecanica (dias) | Cuantitativa 1,2,3... Se conoce como todo | Mediay DE
procedimiento de
respiracion artificial
que emplea un
aparato para suplir la
funcion respiratoria de
una persona
Alimentacion enteral (Dias) | Cuantitativo 1,2,3... Soporte nutricional Media y DE
gue consiste en
administrar los
nutrientes
directamente en el
tracto gastrointestinal.
Dias en alcanzar la Cuantitativo 1,2,3,30 | Tiempo en alcanzar la | Mediay DE
alimentacién enteral alimentacién completa
completa después de la
cirugia inicial
Nutricion parenteral (dias) | Cuantitativo 1,2,3,30 | Nutrientes basicos que | Mediay DE
necesita el paciente
por via intravenosa
Sobrevida Cualitativa Si/ No Sobrevida posterior a Frecuencias
intervencién V%
quirargica porcentajes
Estancia intrahospitalaria Cuantitativa 1,2,3,4, | Numero de dias que Media y DE
30... permanecio el
paciente hospitalizado
Infeccion de herida Cualitativa Si/ No Infeccidn Frecuencias
quirdrgica postoperatoria v
porcentajes
Evisceracion de herida Cualitativa Si/ No Pérdida de Frecuencias
quirdrgica continuidad de la y
herida quirurgica con porcentajes
exposicion de asas.
Complicaciones Cualitativa Si/ No Aguella eventualidad Frecuencias

gue ocurre en el curso
previsto de un
procedimiento
quirdrgico con una
respuesta local o
sistémica que puede
retrasar la
recuperacion, poner
en riesgo una funcion
0 la vida.

y
porcentajes
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DESARROLLO DEL ESTUDIO Y PROCEDIMIENTOS

1) Se realizé hoja electrénica para recoleccion de datos en el programa de
Excel.

2) Se incluyeron los pacientes que cumplieron los requisitos necesarios para
el estudio

3) Se realiz6 seguimiento a través de las notas de evolucion diarias en el
expediente fisico y electrdnico.

4) Se registro a los pacientes en hoja de datos de Excel

ANALISIS ESTADISTICO

Se realiz6 a través del programa SPSS version 20 para variables cualitativas con
frecuencias y porcentajes, mientras que para variables cuantitativas con media y

desviacién estandar, por distribucion de datos normal.

26



VIl. ASPECTOS ETICOS

El estudio fue aprobado por el Comité Local de Investigacion de Salud y Comité de

Etica en Investigacion.

El desarrollo del estudio se llevo a cabo en cumplimiento de los principios de la
Declaracion de Helsinki de 1975, enmendada en 1989; las leyes y reglamentos del
Caodigo de la Ley General de Salud de Investigacion en seres humanos en México,
los lineamientos internacionales para las buenas practicas de la investigacion

clinica y la normatividad vigente en el Instituto Mexicano del Seguro Social.

En base al Reglamento de la ley general de salud en materia de investigacion para
la salud, segun los articulos 13, 14 y 16, nuestro estudio se llevo a cabo
cumpliendo las bases que se dictan, ya que se preservd en todo momento el
respeto y proteccion de los derechos de la poblacion participante, asi como su
privacidad. Asi mismo se llevo a cabo por médicos especialistas en el area y tema
de estudio contando con la experiencia necesaria, cumpliendo asi con lo
mencionado en el Titulo Sexto en su Capitulo Unico. En base al Articulo 17
nuestro estudio se clasifica como investigacién sin riesgo ya que se trata de una
revision de expedientes de pacientes. La presente investigacion se considera sin
riesgo ya que solo se describe el manejo que comunmente se realiza por los
cirujano pediatras del servicio de cirugia pediatrica de la Unidad Médica de Alta
Especialidad Hospital de Pediatria, Centro Médico Nacional de Occidente de
Instituto Mexicano del Seguro Social las 7 malformaciones congénitas incluidas en

el estudio.

Se respetd la confidencialidad y el anonimato de los pacientes. Los resultados

unicamente fueron con fines de investigacion.

El estudio fue elaborado bajo los lineamientos internacionales de investigacion
establecidos en la declaracion de Helsinki Finlandia en 1969 de la Asociacion
Médica Mundial sobre los principios éticos para las investigaciones médicas en

seres humanos.
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VIll. RECURSOQOS, FINANCIAMIENTO Y FACTIBILIDAD

Humanos

-Alumno. Dr. José de Jesus Cardenas Baron. Residente de 4° afio de la
Especialidad de Cirugia Pediatrica.

- Investigador responsable. Dra. Gabriela Ambriz Gonzalez adscrito y jefa del
departamento de Cirugia Pediatrica de la Unidad Médica de Alta Especialidad del

Hospital de Pediatria del Centro Médico Nacional de Occidente.

Materiales

-Computadoras.

-USB

- Hojas blancas tamafio carta

-Plumas

Financiamiento o recursos financieros

No se requiere financiamiento externo, todo el material requerido fue

proporcionado por los investigadores participantes y encargados de este.
Infraestructura

Se cuenta en la Unidad Médica de Alta Especialidad, Hospital de Pediatria del
Centro Médico Nacional de Occidente con el personal hospitalario a evaluar de

guienes se obtuvieron los datos para la revision y analisis de resultados.
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IX. CRONOGRAMA DE ACTIVIDADES

Septiembre Nov. - Enero -
Actividades - Octubre Diciembre | Febrero
2018 2018 2019
Revision
bibliogréafica

Elaboracion de
protocolo

Revision por el
comité

Recopilacion
de datos o
trabajo de
campo

Codificacion,
procesamiento
y andlisis de
informacion

Entrega del
trabajo final y/o
publicacién de
resultados
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IX. RESULTADOS

Se incluyeron 45 pacientes en el Hospital Centro Médico Nacional de Occidente
en entre octubre de 2018 y abril del 2019, que cumplieron con los criterios de
inclusién, de los cuales 24 (53.3%) correspondieron al género femenino y 21
(46.7%) al masculino.

GENERO

® MASCULINO = FEMENINO

Se agruparon en 7 grupos de las principales malformaciones congénita segun se
establecié en el estudio multicéntrico: 12 (26.7%) con gastrosquisis, 8 (17.8%) con
hernia diafragmatica, 7 (15.6%) con atresia de esofago, 7 (15.6%) con atresia
intestinal, 6 (13.3%) con malformacién anorrectal, 4 (8.9%) enfermedad de
Hirschsprung y 1 (2.2%) con onfalocele.

MALFORMACION CONGENITA

2.20%

M Atresia de Esofago M Atresia Intestinal ® Enfermedad de hirschprung
B Gastrosquisis M Hernia diafragmatica ® Malformacion anorrectal

= Onfalocele
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Respecto a la deteccion prenatal se realiz6 mediante ultrasonido obstétrico,
observando que a pesar de que se realizé en el 100% de los pacientes incluidos
en el estudio, solo se logré diagndstico prenatal en 17 pacientes (37.8%).

DIAGNOSTICO PRENATAL

37.80%

62.20%

@ESI ENO (]

El promedio de edad gestacional de los pacientes con las condiciones
mencionadas fue 36.4 SDG, con una DE # 2., con una media en peso de 2.5kg,
con una DE £ 0.55. El tiempo de intervencion quirdrgica desde su llegada al
hospital fue expresada en horas con un promedio de 97 horas, con un DE + 138.3.
Se utilizaron antibiéticos como parte del tratamiento médico con una media de 15
dias con una DE + 10.14. Respecto a la ventilacion mecanica se obtuvo una media
de 12 dias, con una DE + 12.97. La alimentacién enteral completa reportada en
dias fue una media de 28.9, con una DE * 26.7, respecto a la NTP fue en
promedio 29 dias, con una DE + 27.13. Estancia intrahospitalaria con un promedio
de 48.3, con una DE + 35.4. Ver tabla 1.

Tabla 1. Caracteristicas Generales de la Poblacion

EDAD GESTACIONAL (SDG) 36.47 2.32
PESO AL NACIMIENTO (KG) 2.57 0.55
TIEMPO DE 97.84 138.30
INTERVENCION(HORAS)

ANTIBIOTICO (DIAS) 15.24 10.14
VENTILACION MECANICA 12.13 12.97
(DiAS)

ALIMENTACION ENTERAL 28.98 26.71
COMPLETA (DIAS)

NPT (DIAS) 29.20 27.13
ESTANCIA (DIAS) 48.31 35.42
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Los pacientes que presentaron sepsis desde el nacimiento hasta antes de su
intervencién quirargica fueron 13 (28.8%), detectdndose clinicamente y por
estudios paraclinicos.

SEPSIS

=S| aNO = =

Los pacientes que requirieron de acceso venoso central fueron 44 pacientes
(97.8%).

CATETER VENOSO CENTRAL

2.20%

97.80%

OSI ENO B B
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El tratamiento definitivo en los pacientes que presentaron alguna de estas
condiciones, fue un 33.3%, mientras que el 66.6% fue un tratamiento temporal.

TRATAMIENTO DEFINITIVO

uS| aNO = =

La mortalidad general de los pacientes fue 33.3%, con una sobrevida del 66.7%.

MORTALIDAD

=S| aNO = =
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TABLAS COMPARATIVAS DE LAS DIFERENTES MALFORMACIONES CONGENITAS

NUTRICION ALIMENTACION ESTANCIA
PARENTERAL (DiAS) | ENTERAL COMPLETA | HOSPITALARIA (DIAS)
(DiAS)
ATRESIA DE 26.1 20.5 58
ESOFAGO
ATRESIA INTESTINAL | 49.4 47.2 71
ENFERMEDAD DE 14.2 16 25
HIRSCHSPRUNG
GASTROSQUISIS 37.4 38 47
HERNIA 21.1 22.8 40
DIAFRAGMATICA
MALFORMACION 12.5 15.1 30
ANORRECTAL
ONFALOCELE 35 35 91
DETECCION SEPSIS (%) MORTALIDAD (%)
PRENATAL (%)
ATRESIA DE 28.5 14.2 28.5
ESOFAGO
ATRESIA INTESTINAL | 42 28.5 42
ENFERMEDAD DE 0 25 0
HIRSCHSPRUNG
GASTROSQUISIS 66 33.3 41.6
HERNIA 14.2 28.5 50
DIAFRAGMATICA
MALFORMACION 33 33.3 33.3
ANORRECTAL
ONFALOCELE 100 100 0
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HERNIA DIAFRAGMATICA

Los pacientes que presentaron hernia diafragmatica de tipo posterolateral
izquierda fueron en 87.5%, mientras que posterolateral derecha fue un 12.5%.

La posicién del higado se encontraba en el abdomen en el 100% de los casos. La
hipertension pulmonar que presentaron los pacientes fue un 50%, la cual fue
manejada con milrinona.

TIPO DE HERNIA DIAFRAGMATICA

EPOSTEROLATERAL DERECHA B POSTEROLATERALIZQUIERDA @ @&
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HIPERTENSION PULMONAR

mSl mNO =

El abordaje quirtrgico de las hernias diafragméticas fue por laparotomia, en un
87.5%, mediante toracotomia en un 12.5%. La reparacion primaria con suturas no
absorbibles en el 100% de los casos, se los coloco drenaje toracico en el 50% de
los pacientes, sin complicaciones quirdrgicas aparentes.

ABORDAJE QUIRURGICO

ELAPAROTOMIA ETORACOTOMIA B B
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ATRESIA DE ESOFAGO

Pacientes con atresia de eséfago fueron 7, de los cuales tipo C resultaron en un
71.4% vy tipo B en un 28.6%, con un tipo de brecha corta en un 42.9%,
desconocida 42.9% y una brecha larga 14.3%, pacientes que tuvieron neumonia
resultaron en un 42.9%.

Tabla 2. Caracteristicas clinicas de pacientes con atresia esofagica.

TIPO DE ATRESIA: PORCENTAIJE
TIPO B 28.6%

TIPO C 71.4%

TIPO DE BRECHA:

CORTA 42.9%
LARGA 14.3%
DESCONOCIDA 42.9%
NEUMONIA:

S| 42.9%

NO 57.1%

Se operaron las atresias de eséfago ofreciendo como tratamiento anastomosis
esofagica en un 57.1%, esofagostomia con gastrostomia con un 28.6% y cierre de
fistula traqueoesofagica con 14.3%.

TRATAMIENTO INSTAURADO

= ANASTOMOSIS ESOFAGICA = CIERRE DE FISTULA = ESOFAGOSTOMIA+ GASTROSTOMIA =
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Dentro de las complicaciones postquirargicas, el 42.9% no presentd ninguna,
estenosis esofdgica en un 14.3%, fistula recurrente en un 14.3%, fuga de
anastomosis en un 14.3%, neumonia en 14.3%.

COMPLICACIONES

= ESTENOSIS ESOFAGICA = FTE RECURRENTE = FUGA ANASTAMOSIS = NEUMONIA = NINGUNO

ATRESIA INTESTINAL

Dentro de los tipos de atresia que se reportaron fueron yeyuno - ileal en un 71.4%
y duodenal en un 28.6%.

Presentando la siguiente distribucion en la clasificacion tipo 11l con 42.9%, tipo |
con un 28.6%, tipo Il con 14.3% y tipo 1V con14.3%.
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TIPO DE ATRESIA

= DUODENAL = YEYUNO-ILEAL = =

Dentro del tratamiento se realiz6 anastomosis termino - terminal en un 57.1%,
anastomosis duodenal en un 28.6% y derivacién intestinal en un 14.3%.

CLASIFICACION DE ATRESIA

=TIPO1 =»TIPO2 =TIPO3 =TIPO4
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INTERVENCION PRIMARIA

y

= ANASTOMOSIST-T = ANASTOMOSIS DUODENAL = DERIVACION INTESTINAL =

Respecto a las complicaciones 28.6% no presentd ninguna complicacion, reflujo
biliar en un 28.6%, intestino corto en un 14.3%, sepsis en un 14.3%, sindrome de
asa ciega en un 14.3%.

COMPLICACIONES

= INTESTINO CORTO = REFLUJO BILIAR = SEPSIS = SINDROME DE ASA CIEGA = NINGUNA
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ENFERMEDAD DE HIRSCHSPRUNG

Dentro de la sintomatologia que presentaron estos pacientes fueron distension
abdominal en un 75% y vomitos biliosos en un 25%. El diagndstico se confirmo en
un 100% mediante biopsia rectal.

PRESENTACION CLINICA

= DISTENSION ABDOMINAL = VOMITOS BILIOSOS = =

El tratamiento instaurado fue conservador en un 25% de los casos e irrigaciones
rectales en un 75%.

INTERVENCION PRIMARIA

= CONSERVADOR = IRRIGACIONES RECTALES = =
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MALFORMACION ANORRECTAL

De acuerdo con el tipo de malformacién anorrectal que presentaron fue sin fistula
en un 83.3%, con fistula rectovestibular en un 16.7%. Se realiz6 como tratamiento
derivacion intestinal colostomia sigmoidea en un 66.7%, anorrectoplastia sagital
posterior en un 33.3%.

Dentro de las complicaciones que presentaron los pacientes fueron dehiscencia de
puente interestomal en un 16.7%.

TIPO DE MALFORMACION ANORRECTAL

ESIN FISTULA ECON FISTULA RECTOVESTIBULAR @ [0

INTERVENCION PRIMARIA

EANORRECTOPLASTIA SAGITAL POSTERIOR ~ ECOLOSTOMIA SIGMOIDEA @ =
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COMPLICACIONES

B DEHISCENCIA DE PIEL PERIESTOMAL ENINGUNA @ [

GASTROSQUISIS

De acuerdo al tipo de gastrosquisis simples fueron en un 83.3%, mientras que
complejas con atresia en un 16.7%. La intervencién primaria fue cierre primario
con suturas en un 100%. Dentro de las complicaciones que presentaron fueron
oclusion intestinal en un 16.7%.

TIPO DE GASTROSQUISIS

= COMPLEJO CON ATRESIA = SIMPLE = =
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COMPLICACIONES

= NINGUNA = OCLUSION INTESTINAL = =

ONFALOCELE

Fue defecto mayor, con ruptura de saco, no presento hipoglucemia, el tratamiento
empleado fue cierre por etapas, utilizando tiza estéril, estancia hospitalaria 3
meses.
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X. DISCUSION.

Las anomalias congénitas son la quinta causa principal de mortalidad en nifios
menores de 5 afios a nivel mundial; las cuales requieren de atencidén quirdrgica
neonatal, ya que de lo contrario pudieran tener un desenlace fatal. En el presente
se contemplaron patologias congénitas quirdrgicas gastrointestinales y defectos
de pared abdominal, las cuales fueron atresia esofagica, atresia intestinal,
enfermedad de Hirschsprung, gastrosquisis, hernia diafragmatica, malformacién
anorrectal y onfalocele, predominando como principal patologia la gastrosquisis en
un 26.7%, mientras que en el estudio multicéntrico, la afeccion mayor reportada

fue malformacioén anorrectal.

El género femenino fue el que mayor predominio tuvo en un 53.3%; mientras que
en el estudio multicéntrico, predominaron los varones en un 58%. El promedio de
edad gestacional fue de 36.4 SDG en pacientes captados en nuestro hospital,
mientras que en paises de altos ingresos fueron de 38 SDG. Respecto al
diagnéstico prenatal nuestros resultados se acercan a lo reportado en paises de
altos ingresos ya que se hizo un diagnostico en un 37.8%, mientras que en lo

reportado en el estudio se logré un 41.1% como diagndstico por ultrasonido.

Respecto al peso reportado al momento de la presentacion nuestros resultados
arrojaron en promedio 2.5kg, quedando por debajo del peso que se reporta en
paises de bajos ingresos que es referente a 2.8 kg. El tiempo de intervencion
expresado en horas fue de 97 horas, comparables con paises de bajos ingresos,

en los cuales es similar, ya que hay registro hasta de 96 horas.

Los pacientes que presentaron sepsis durante su hospitalizacion en el presente
fueron 28.8%, presentando como principal patologia el onfalocele, por lo cual parte
del tratamiento fue a base de antibi6ticos, con una duracién de dias en promedio
de 15 dias, resultados comparables con el rango superior de los paises con
medios ingresos. El tiempo de nutricion enteral completa en nuestros resultados

fueron de 28 dias, lo cual no se compara con ningun pais, pues los dias maximos
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que tardan son 22 dias en alcanzar la totalidad de su nutricion. Respecto a la
nutricion parenteral la duracion en promedio de dias fue de 29 dias, lo cual es

comparable a los resultados obtenidos en paises de ingresos.

Los pacientes que requirieron de acceso venoso central fueron de un 97.8% en
nuestro hospital, solo con excepcion de un paciente con enfermedad de
Hirschsprung; mientras que en paises de altos ingresos lo reportado fue en un
69.6%.

El tiempo de ventilacion mecanica invasiva fue 12 dias en promedio, mientras que
en el estudio multicéntrico, el maximo de duracion en los paises de medianos

ingresos fue 9 dias.

La estancia intrahospitalaria general de las patologias que se mencionaron fue 48
dias en promedio; en nuestro estudio la patologia con mayor estancia hospitalaria
fue el onfalocele, mientras que la que tuvo menor estancia hospitalaria fue

enfermedad de Hirschsprung.

La mortalidad general de los pacientes fue 33.3%, con una sobrevida del 66.7%,
predominando como principal malformacion congénita la hernia diafragmatica en
un 50%, mientras que la patologia predominante en el estudio multicéntrico fue la

gastrosquisis en un 90% en paises de ingresos bajos.
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Xl. CONCLUSIONES.

Las anomalias congénitas gastrointestinales y de pared abdominal que requieren
de manejo quirargico, deben de ser detectadas oportunamente de manera
prenatal, ya que esto podria reducir la morbimortalidad al nacer en un centro que

cuente con el servicio de cirugia pediatrica para manejo temprano.

En el presente estudio solo se realizd deteccidon prenatal en 17 pacientes (37.8%),
siendo la gastrosquisis la patologia mas frecuentemente diagnosticada

representando el 17.7% del total.

El factor que se asocié mas a la estancia prolongada fue la sepsis, ya que retraso
el inicio de la via enteral completa. La malformacién congénita gastrointestinal que
presentd mayor estancia intrahospitalaria con 91 dias y mayor porcentaje de

sepsis fue el onfalocele.

La malformacion congénita con mayor mortalidad fue la hernia diafragmatica en un
50% de los pacientes, seguido de atresia intestinal en un 42% y en tercer lugar la

gastrosquisis con 41.6%.

La patologia con mayor porcentaje de sepsis fue el onfalocele, seguida de
malformacion anorrectal y gastrosquisis, como tercer lugar atresia intestinal y

hernia diafragmatica.

La malformacion congénita que solo requirié de intervencion primaria fue la hernia
diafragmatica, ya que no se necesité plantear una 2da cirugia, como en el caso de

las demas patologias.
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XIll. ANEXOS

(D),

IMSS

ANEXO 1

INSTITUTO MEXICANO DEL SEGURO SOCIAL
UMAE HOSPITAL DE PEDIATRIA

HOJA DE RECOLECCION DE DATOS

1.-¢ Durante cual mes se presenté el paciente en su hospital?

Por favor seleccione el mes que el paciente se present6 en su hospital por primera

vez con esta anomalia congénita.

2.- ¢Se ha proporcionado consentimiento para incluir a este paciente en el

estudio?

Si; No; El consentimiento del paciente no es necesario para este estudio en mi

institucion.

3.- Si no, ¢Con qué condicién se present6 el paciente? Atresia esofagica; Hernia
diafragmética congénita (HDC) Atresia intestinal (Al); Gastrosquisis; Onfalocele;
Malformacion anorrectal (MAR); Enfermedad de Hirschsprung. Por  favor,
seleccione todas las condiciones que presentd el paciente. No seleccione una
afeccion para la cual el paciente ya haya recibido tratamiento quirargico

anteriormente.
Datos Demografia

4. Edad gestacional (EG) al nacer: Numero de semanas desde el
primer dia del ultimo ciclo menstrual hasta el nacimiento de la mujer. redondear

hacia arriba o hacia abajo a la semana mas cercana.
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5. Edad en la presentacion (en horas) Entendemos que esta

informacion puede ser dificil de obtener, por favor sea lo mas preciso posible. Por
favor, redondee a la hora mas cercana. Este numero puede ser muy grande para
los pacientes que tienen una presentacion retrasada, por favor aun ingrese. Para
los recién nacidos que nacen dentro de su centro, ingrese 0. Ingrese desconocido

si es desconocido.
6. Sexo: Masculino/ Femenino/ Ambiguo/ Desconocido

7. Peso en la presentacion: En kilogramos(kg), peso del dia de la
presentacion. Por favor, proporcione un valor de 1 lugar decimal. Por favor ingrese

el nUmero en este formato: 3.5

8. ¢Tiene el paciente otra anomalia ademas de la condicion de estudio? Si:
Cardiovascular; Si: Respiratorio; Si: Gastrointestinal; Si: Neuroldgico; Si: Genito-
urinario; Si: Musculoesquelético; Si: Sindrome de Down; Si: Sindrome de
Beckwith-Wiedemann; Si: Fibrosis quistica; Si: Cromosémico; Si: Otro; No.
Seleccione todas las que correspondan. Incluya todas las anomalias
diagnosticadas en cualquier etapa hasta 30 dias después de la intervencion
primaria o 30 dias después de la presentacion para aquellos que no recibieron una
intervencién. Si sospecha una anomalia asociada, pero ain no se ha

diagnosticado, seleccione 'otro'.

9. Distancia desde el hogar del paciente a su hospital: En kilbmetros

(km). Redondee al kilbmetro més cercano.
10.- Ingrese (si) nacié en su hospital o (no)
Cuidado Prenatal y Parto

11. ¢Ultrasonido prenatal realizado? Si: condicién de estudio diagnosticada; Si:
problema identificado pero condicion de estudio no diagnosticada; Si: no se

identifico ningun problema; No

12. Si se realiza diagnostico prenatal, sefiale semana gestacional.
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13. Modo de transporte al hospital:

Ambulancia; Otro transporte provisto por el servicio de salud Transporte propio del

paciente; Nacido dentro del hospital

14. ¢De donde se presenté el paciente? Hogar; Clinica comunitaria / practica

general Hospital de distrito; Otro Desconocido.

15. Tipo de parto: Vaginal (espontaneo); Vaginal (inducido); Cesarea (electiva);

Cesarea (urgente / no electiva); Desconocido

Condicion clinica y cuidado del paciente.

16 ¢ Estaba el paciente séptico al llegar a su hospital? Si/ No

17. En caso afirmativo, ¢ se administraron los antibiéticos apropiados? Si/ No
18. ¢ Estuvo el paciente hipovolémico al llegar a su hospital? Si/ No

19. En caso afirmativo, ¢,se administré un bolo de fluido intravenoso? Si, dentro de

1 hora de la llegada; Si, en el primer dia de la llegada; No

20. En caso afirmativo, ¢cuanto liquido intravenoso se administr6? 10 - 20 mls /
kg; mas de 20 mls / kg. Si se administr6 menos de 10 mis / kg, seleccione "No"

para la pregunta sobre si se administro liquido intravenoso.

21 ¢ El paciente estaba hipotérmico al llegar a su hospital? Si/ No Definido como <

36.5 grados Celsius de temperatura central.

En caso afirmativo, ¢el paciente se calenté dentro de un rango de temperatura
normal al llegar a su hospital? Si/ No (Solo seleccione "Si" si el calentamiento se

inicié dentro de 1 hora de la llegada).

21. ¢Tuvo el paciente acceso venoso central? Si: catéter umbilical; Si: catéter
central insertado periféricamente (PICC); Si: linea central insertada
percutaneamente con guia ecogréfica / fluoroscopia;, Si: linea central

quirdrgicamente colocada (insercién abierta / diseccibn de la vena); No.
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Seleccione todos los accesos que el paciente recibié dentro de los 30 dias de la
intervencion primaria o 30 dias de presentacion si no se realizO ninguna

intervencion.

22. En caso afirmativo, ¢el paciente adquirié sepsis relacionada a la linea central
durante su ingreso primario? Si, diagnosticado clinicamente; Si, confirmado en

microbiologia; No

Dentro de los 30 dias de la intervencion primaria o 30 dias de presentacion si no

se realiz6 ninguna intervencion.

23. Tiempo desde la llegada a hospital hasta la intervencion primaria en

horas (ingrese 0 si no se realice ninguna intervencion). La

intervencidén primaria para cada condicion se define como: <Atresia esofagica:
cirugia, temporal o definitiva, para controlar la atresia esofagica y / o la fistula
traqueoesofagica. *Hernia diafragmatica congénita: cirugia para reducir la hernia y
cerrar el defecto. *Atresia intestinal: cirugia, temporal o definitiva, para controlar la
obstruccién, incluida la formacion de estomas y la anastomosis primaria.
*Gastrosquisis: cualquier procedimiento para cubrir o reducir el intestino y/o cerrar
el defecto. Esto incluye la aplicacion de un silo (independientemente de si
requieren cirugia o no). Excluye la cobertura inicial del intestino en una cubierta de
plastico (bolsa o pelicula adhesiva) antes de la intervencion. «Onfalocele: cirugia o
aplicacion de tratamiento tdpico al saco en pacientes manejados de forma
conservadora (independientemente de si continlban o no para requerir cirugia).
*Enfermedad de Hirschsprung: cirugia, temporal o definitiva, o irrigacion intestinal
rectal / distal, laxantes o0 estimulacion digital en pacientes tratados
conservadoramente. Esto no incluye los lavados preoperatorios. <Malformacion
anorrectal: cirugia, temporal o definitiva, o dilatacion anal / fistula en pacientes con

malformacion anorrectal baja administrada conservadoramente.

24. Clasificacion de la Sociedad Americana de (ASA) en el momento de la cirugia

o intervencion primaria: 1. Persona sana Anestesibélogos; 2. Enfermedad sistémica
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leve; 3. Enfermedad grave y sistémica; 4. Enfermedad sistémica grave que es una
amenaza constante para la vida; 5. Paciente muy grave que no se espera que

sobreviva sin la operacion; No aplicable - sin intervencion.

25. Tipo de anestesia utilizada para la intervencion: Anestesia general con tubo
endotraqueal primaria; Anestesia general con via aérea laringea; Anestesia con
ketamina Anestesia espinal / caudal Anestesia local; Sin anestesia / solo analgesia

Sin anestesia / sin analgesia; No aplicable - no se realizé cirugia ni se intervino

26. ¢Quién realiz6 la anestesia para la intervencion primaria? Médico
anestesiologo; Enfermera de anestesia; Médico general Cirujano; Otro profesional
de la salud (si es el caso, por favor especifique); No se realizé

anestesia

Si hay mas de uno de estos empleados presentes, seleccione el mas antiguo.

27. ¢ Quién realizé la intervencién primaria? Cirujano pediatra (0 junior con cirujano
pediatra ayudando / en la habitacién); Cirujano general (0 junior con cirujano
general que ayuda / en la habitacion); Médico junior, oficial médico u otro (sin un
cirujano pediatrico o general que asiste / en la habitacién); Cirujano en practicas
(sin un cirujano pediatrico o general que asiste o estd en la habitacion); No

aplicable: no se realiz0 cirugia ni intervencion primaria.

28. ¢Se utilizé una lista de verificacion de seguridad quirargica en la intervencién
primaria? Si; No: pero estaba disponible; No: no estaba disponible; No aplicable:
se realiz6 una intervencion primaria conservadora; No aplicable: no se realizé

cirugia o intervencion primaria

29. Duracion total de los antibiéticos después de la intervencion principal

En dias (incluido el dia de la intervencién primaria y el dia en que se suspendieron

los antibioticos, incluya antibidticos intravenosos y orales).
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30. ¢ Recibio el paciente una transfusion de sangre? Si: prueba no fue cruzada; Si:
prueba fue cruzada; No: no se requiere; No: se requirid, pero no estaba disponible.
Dentro de los 30 dias de la intervencion primaria o 30 dias de presentacion si no

se realiz6 ninguna intervencion.

31. ¢El paciente requirié ventilacion asistida? Si y se le dio; Si, pero no estaba
disponible; No. Dentro de los 30 dias de la intervencién primaria o 30 dias de
presentacion si no se realizé ninguna intervencion. Por favor incluya todo tipo de

ventilacion

32. En caso afirmativo, ¢por cuanto tiempo permanecié con ventilacion el

paciente? En dias (incluya todos los dias de ventilacion dentro de

los 30 dias posteriores a la intervencion primaria o 30 dias de presentacion si  no

se realiz6 ninguna intervencion).

33. Tiempo de inicio de la primera alimentacién enteral posterior a la cirugia.

En dias (incluya el dia de la intervencién primaria y el dia de la

primera alimentaciéon enteral en el calculo). Ingrese 999 si no se detuvo la
alimentacion, por ejemplo, si un paciente tiene la enfermedad de Hirschsprung y
se trata de forma conservadora. Se incluyeron todos los tipos de alimentacion

enteral: oral, nasogastrica, gastrostomia y otros.
34. Tiempo de alimentacion enteral completa (intervencion postprimaria)

En dias (incluya el dia de la intervencién primaria y el dia de la primera
alimentacion enteral en el célculo). Ingrese 999 si no se detuvo la alimentacion,
por ejemplo, si un paciente tiene la enfermedad de Hirschsprung y se trata de
forma conservadora. Se incluyeron todos los tipos de alimentacién enteral: oral,

nasogastrica, gastrostomia y otros.

35. ¢El paciente requiridé nutricion parenteral (NP)? Si y se le dio; Si, y algunas
veces estaba disponible, pero menos de lo requerido; Si, pero no estaba

disponible; No
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En caso afirmativo, ¢por cuanto tiempo recibi6 el paciente
NP?

En dias. Incluya todos los dias que el paciente recibié nutricion parenteral
(cualquier volumen) hasta 30 dias después de la intervencion primaria o 30 dias

después de la presentacion en pacientes que no reciben una intervencion.)

36. ¢ El paciente sobrevivié y se logro dar de alta? Si/ No

Seleccione "Si" si el paciente todavia estaba vivo como paciente hospitalizado en
su hospital 30 dias después de la intervencion primaria o 30 dias después de la

presentacion en pacientes que no recibieron una intervencion primaria.

37. primaria? Si; No; No, no seguido después del alta; Seguimiento, pero no hasta

30 dias después de la intervencion primaria

Esto puede incluir toda comunicacion confiable con la familia del paciente /

paciente, incluso en persona, por teléfono y de otro tipo.

38. Si no, ¢cudl fue la causa de la muerte? Sepsis; Neumonia por aspiracion;
Insuficiencia respiratoria Insuficiencia cardiaca; Desnutricion; Alteracion
electrolitica; Hemorragia; Falta de acceso intravenoso; Hipoglucemia; Fistula
traqueoesofagica recurrente; Hernia diafragmatica recurrente; Filtracion
anastomotica; Intestino isquémico Saco del onfalocele roto; Enterocolitis; Otro

(especifique)

39. Duracion de la estadia en el hospital (en dias)

Esto incluye el dia de admisién y el dia del alta. Por ejemplo, un paciente que se
presento el 5 de octubre y fue dado de alta el 10 de octubre tuvo una estadia en el

hospital de 6 dias. Si el paciente murio, registre el nimero de dias hasta la muerte.
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Solo incluya la duracion de la admision primaria, no la admisién posterior si el

paciente sere-present6 después del alta.

40. ¢El paciente tuvo una infeccion en la herida operatoria [Infeccidn del sitio
quirargico (ISQ)]? Si; No; No aplicable, sin herida quirargica. Definido por el
Center for Disease Control como la infeccibn que incluye uno o mas de los
siguientes criterios dentro de los 30 dias posteriores a la cirugia: 1) drenaje
purulento de la incision superficial o profunda (fascia o musculo), pero no dentro
del componente érgano/ espacio del sitio quirargico O 2) al menos dos de: dolor o
sensibilidad; aumento de volumen localizado; eritema ; aumento de temperatura;
fiebre; Y la incisién se abre deliberadamente para tratar la infeccion, dehisce de
forma espontanea o el médico diagnostica un 1SQ (el hisopo de cultivo negativo
excluye este criterio) O 3) hay un absceso dentro de la herida (detectado clinica o

radiolégicamente).

41. ¢El paciente tuvo una evisceracion en la herida operatoria? Si; No; No

aplicable - sin herida quirdrgica

45. ¢Requiri6 el paciente una intervencion adicional sin planificar? Si -
intervencién percutanea; Si - intervencién quirdrgica; No; No aplicable: no se
realiz6 ninguna intervencion primaria. Dentro de los 30 dias de la intervencion
primaria. Esto no incluye la reduccion rutinaria y el cierre del defecto en neonatos

con gastrosquisis que reciben un silo preformado.

46. ¢Fue seguido el paciente hasta 30 dias después de la intervencién primaria
para evaluar las complicaciones? Si: revisado en persona; Si: a través de la
consulta telefénica; Si: a través de otros medios; Si, sigue siendo un paciente
hospitalizado a los 30 dias; No: los datos se basan solo en las observaciones del

paciente interno; No: se realiz6 un seguimiento, pero antes de lo 30 dias.

47. Si el paciente tuvo una complicacion, ¢cuando fue diagnosticada? Durante la
admision primaria; Como reanimacion de emergencia; En el seguimiento de rutina

como paciente ambulatorio; No se aplica, sin complicaciones
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¢El paciente tiene cual condicidbn del estudio? Atresia esofédgica; Hernia
diafragmética congénita (HDC) Atresia intestinal (Al); Gastrosquisis Onfalocele;
Malformacion anorrectal (MAR); Enfermedad de Hirschsprung. Si el paciente se
presentd por primera vez con mas de una de estas condiciones, seleccione todas
las que correspondan. Si el paciente presentd en esta ocasion una de estas
condiciones, pero anteriormente se le administr6 otra condicion, entonces solo
seleccione la condicidon que presenta en esta ocasion y especifique que tienen otra
anomalia en la seccion de datos demograficos anterior. Por ejemplo, si el paciente
presenta a los 2 meses con la enfermedad de Hirschsprung, pero anteriormente
tuvo una reparacion de atresia duodenal, seleccione aqui la enfermedad de
Hirschsprung (atresia no intestinal) y margque en la seccién anterior que tienen otra

anomalia gastrointestinal.
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ANEXO 2. CARTA DE CONSENTIMIENTO INFORMADO PARA
PARTICIPACION EN PROTOCOLOS DE INVESTIGACION
INSTITUTO MEXICANO DEL SEGURO SOCIAL
UMAE HOSPITAL DE PEDIATRIA

Nombre del estudio: Manejo y resultados de malformaciones congénitas en
paises de bajos, medianos y altos ingresos: Protocolo de estudio descriptivo
multicéntrico, internacional y prospectivo

Patrocinador externo (si aplica): No aplica
Lugar y fecha: 14 de Mayo del 2019
Numero de registro: R-2019-785-030.

Justificacién y objetivo del estudio: En 2015, el estudio Global Burden of
Disease sefalo que las malformaciones congénitas se han convertido en la quinta
causa principal de muerte en nifios menores de 5 afios a nivel mundial. Casi un
tercio de las muertes infantiles en todo el mundo se atribuyen a malformaciones
congénitas. Lo que equivale a medio millbn de muertes por malformaciones
congénitas cada afo, correspondiendo en un 97% a paises de ingresos bajos y
medios (PIBM). Las siete condiciones incluidas en este estudio son las
malformaciones congénitas mas comunes potencialmente mortales: atresia
esofagica, hernia diafragmatica congénita, atresia intestinal, gastrosquisis,
onfalocele, malformacién ano rectal y enfermedad de Hirschsprung. Estas
afecciones generalmente requieren atencion quirargica de emergencia durante los
primeros dias de vida, lo que puede representar hasta 40% de la cirugia neonatal.
La mortalidad por estas patologias puede superar el 50%.

Procedimientos: Consistira solo en reporte de la informacion demografica y
tratamiento medico y quirdrgica habitual de los pacientes que se atienden en la
UMAE Hospital de Pediatria CMNO.

Posibles riesgos y molestias: Ninguno ya que su identidad se mantendran la
confidencialidad de su identidad.

Posibles beneficios que recibira al participar en el estudio: El beneficio
resultante de este estudio serd pacientes en el futuro como se sefialan a
continuacion:
» Desarrollo de un gran banco de datos prospectivos de malformaciones
congénitas para abogar por mejores servicios de cirugia neonatal a nivel
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nacional e internacional. Dichos datos son vitales para desarrollar
estrategias de prevencién y priorizacién de la salud mundial.

» ldentificacién de los factores que afectan los resultados en paises de bajos,
medianos y altos ingresos, que pueden modificarse para mejorar la
atencion del paciente.

» La oportunidad para que los centros de todo el mundo aprendan unos de
otros para mejorar la atencion y los resultados de los pacientes.

Informacién sobre resultados y alternativas de tratamiento: Los resultados
obtenidos de este estudio seran publicados, el conjunto completo de datos
anonimos se compartird con todos los colaboradores y se pondra a disposicion del
publico. En ningln momento durante la presentacion o publicacion del estudio, los
colaboradores individuales, instituciones o paises podran identificarse de manera
independiente.

Participacion o retiro: La participacion es voluntaria y puede retirarse si asi lo
desea sin afectar su atencion médica.

Privacidad y confidencialidad: Se mantendra la confidencial y privacidad de
cada uno de los pacientes incluidos.

Declaracién de consentimiento:

Después de haber leido y habiéndoseme explicado todas mis dudas acerca de
este estudio:

[] No acepto que mi familiar o representado participe en el estudio.

[] Si acepto que mi familiar o representado participe y que se tome la
muestra solo  para este estudio

[] Si acepto que mi familiar o representado participe y que se tome la
muestra para este estudios y estudios futuros, conservando su sangre hasta
por _ afios tras lo cual se destruira la misma.

En caso de dudas o aclaraciones relacionadas con el estudio podra dirigirse
a:

Investigadora o Investigador Responsable: Dra. Gabriela Ambriz Gonzélez

Colaboradores: Dr. Néstor Martinez Hernandez Magro
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Dr. Francisco Javier Leén Frutos

En caso de dudas o aclaraciones sobre sus derechos como participante podra
dirigirse a: Comité de Etica de Investigacion en Salud del CNIC del IMSS: Avenida
Cuauhtémoc 330, 4° piso Bloque “B” de la Unidad de Congresos, Colonia
Doctores. México, D.F., CP 06720. Teléfono: (55)56276900 extension 21230,
correo electrénico:

comité.eticainv@imss.gob.mx

Si durante su participacion en el estudio, identifica o percibe alguna sensacion
molesta, dolor, irritacion, alteracion en la piel o evento que suceda como
consecuencia de la toma o aplicacion del tratamiento, podra dirigirse a: Area de
farmacovigilancia, al teléfono (55) 56276900, ext. 21222, correo electrénico:
iris.contreras@imss.gob.mx

Nombre y firma de ambos padres o Nombre y firma de quien
obtiene
Tutores o representante legal el consentimiento
Nombre, direccion, relacion y firma Nombre, direccion, relacion y firma
Testigo Testigo
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ANEXO 3
A, CARTA DE CONFIDENCIALIDAD DE LOS DATOS

Guadalajara Jakeco s 14 de mayo de 2018,

La C. Gabnela Ambriz Gonzalez (Investigadora responsable), el C. José de Jesis
Cardenas Baron (Médico residents de Cirugia Pediatrica) ¥ el C. Nestor Martinez
Hemandez Magro (Investipador asoclado) del proyecto titulado “Manejo y
resultados de malformaciones congénitas en paises de bajos, medianos y
altos ingresos: Protocolo de estudio dé cohorte multicéntrico, Internacional
y prospectivo” con domicilio ubicado en Av. Belisario Dominguez No. 735,
Colonia Independencia. C P.44340, Guadalzjara, Jalisco, a 14 de mayo ded 2018,
se comprometen a resguardar, mantener la confidenciaiidad y no hacer mal uso de
los documantos, expedientes, reportes, estudios, aclas, resohciones, oficios,
correspondencla, acverdos, direclivas, directices, clreulares, cantrates, convenios,
Instructivos, notas, memorandos, archivos fisicos ylo electronicos, estadisticas o
bien, cualquicr otro registro o informacion que documente &l sjercicio de las
facullades para la evaluacidon de los protocolos de investigacidn, 8 que tenga
acceso en mi cardcter de investigador responsable y ascciado, asi como a no
difundir, distribulr o comercializar con los dalos personales contenidos en los
sisternae de informacion, desarrollados en al ejercicio de mis funcionas como
investigador responsable Estando en conocimiento de que en caso de no dar
cumplimientio se estard acorde a la sanciones clvlles, penales o administrativas
que procedan de conformidad con %o dispussto en la Ley Federal de
Transparencia y Acceso a la Informacion Pablica Gubemamental, ta Ley Federal
de Proteccion de Dalos Personales en Posesidn de los Pariculares y el Codigo
Penal del Estado de Jalisco, 2 |g Ley Federal de Proteccion de Datos Personales
an Pozesion de los Parficulares, y demas disposiciones aplicables en la materia,

Acepto:

Nombre y Firma,
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MRS 0500 o rome gots oo 2o o projsceissi s namen 8443

: Direccion de Prestaciones Maedicas
‘MEXICO N Unidad de Educesdn, freeshigacisn v Poilices de Swked
—— K - , Conrdanddn de Investigacidn oy Sekud

Dictamen de Aprobacidn

Maries, 14 de mayo de 2019
Ref. 09-B5-61-2800201500 1 7 §

Dr. Gsbesels Ambriz Gonzilez

DIVISION DE PEDIATRIA MEDICO QUIRURGICA, HOSPITAL DE PEDIATRIA, CENTRO
MEDICO NACIONAL DE OCCIDENTE LIC, [GNACIO GARCIA TELLEZ, GUADALAJARA
JALISCO

Jalisco

Presente.

Informe a usied que el protocolo titulado: Manejo v resultades de malformaciones congénitas en
paises de bajos, medianos y altes ingresos: Protocolo de estudio de cohorte malticéntrico,
Intersacional y prospectivo . fue sometido n In considerscion de este Comité Nacional de
Investigacion Cientifica.

Los procedimicntos propuesios en ¢l protocelo cumplen con los requerimienios de las normas
vigentes, con base en las opiniones de los vocales del Comité de Etica en Investgacion y del Comité
e [nvestigncion del Comité Nacional de Investigncidn Cientifica del IMSS. se ha emitido el
dictamen de APROBADO, con niimero de registro. R-2019-785-030.

De acucedo a ka normatvidad vigenie, debertt infoemar a esta Comité en Jos meses de enero v julio de
cals aiio, acerea del desarrollo del provecto 2 su cargo. Este dictamen sdlo tiene vigencia de un ado.
Por lo que en caso de ser pecesario requerind solicitar wna respeobacion 2l Comité de Ftica en
Investigacidn del Coematé Nacional de Investigacion Cientifica. al termino de Ia vigencia del mismo.

Atentamente, B
( cXaeq i /{ LA LA »{/,&
Dre. Maria Susunh Navarrete Navarro
Secretarin Ejecutiva

Comité Nacional de Investigacion Cientlfica

ABEX0 COMENIANos;
Se unexn dictumen
SNN/ iab, F-CNIC-2018.204
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