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RESUMEN

OBJETIVO: Se caracterizaron demograficamente las cardiopatias congénitas
cianoégenas que recibieron tratamiento quirdrgico, registrados en la unidad de
Cirugia Cardiovascular pediatrica durante los afios 2009 — 2011; MATERIAL Y
METODOS: se realizé un estudio descriptivo retro prospectivo con un total de 92
pacientes que cumplieron criterios de inclusibn en el periodo a estudio;
RESULTADOS : se estudiaron 92 pacientes, de ellos el 60% correspondié a
pacientes con tetralogia de Fallot, y seguido de conexiéon venosa andémala total
con un 20%, respecto al género el 47% (n= 29) y masculinos 43% (n=27), del total
de pacientes el 34% (n=34) procedian del departamento de Guatemala, indigenas
24% (n=22) y ladinos 76% (n=70), la escolaridad materna y paterna fue primaria la
mas encontrada 56% y 61% respectivamente, la edad materna con mas casos
estuvo por encima de 30 anos, el 52% de las madres si llevo control prenatal, se
encontré que en el 82% de los pacientes se diagnosticaron tardiamente y el 18%
se hizo de forma temprana, la correccién quirdrgica en el 54% de los pacientes se
realizd después del afio de vida y el 87% sobrevivio al afio de tratamiento
quirargico. CONCLUSIONES: Se estableci6 que la cardiopatia congénita
cianégena que con mayor frecuencia recibe tratamiento quirargico es la tetralogia
de Fallot, segun el lugar de procedencia se pudo observar que el departamento
de Guatemala es el de mayor importancia; se determiné que el 82% de los
pacientes fueron diagnosticados tardiamente, se evidencio que mas de la mitad de
los pacientes fue operado después del primer afio de vida y que el 87% de los
pacientes sobrevivieron al primer afio de vida posquirargico.



l.  INTRODUCCION

Los defectos cardiacos son las malformaciones congénitas mas frecuentes y presentan una
incidencia entre 4 y 12 por 1000 recién nacidos vivos, siendo mucho mas alta en los nacidos
muertos.! Las distintas tasas de los estudios se deben, en parte, a los diferentes criterios de
registro y de diagnéstico. Se ha observado un aumento aparente de la incidencia de las
cardiopatias congénitas en los trabajos mas recientes, esto induce a pensar que el
incremento se deba, al menos en parte, a una mejora en las técnicas de diagnéstico.? ® En el
caso especifico de Guatemala no se cuentan con datos actualizados acerca de la incidencia
de cardiopatias congénitas, en consecuencia resulta relevante un diagnostico acertado y

oportuno.

Segun un estudio reciente acerca de la mortalidad por anomalias congénitas, determind que
en nifos menores de 1 afio esta patologia supone algo mas de un tercio de las muertes y

alrededor de 1/10 de todas las muertes durante este periodo de vida.*

Las cardiopatias congénitas son susceptibles de reconocerse desde el periodo prenatal e
iniciar un manejo adecuado y planificar con anticipacion la conducta a seguir, sin embargo
los casos no detectados durante el periodo perinatal, pueden ser identificados al nacimiento
0 en las primeras horas de vida mediante un adecuado examen fisico y saturacién de
oxigeno, ello permite derivar a los pacientes con los especialistas.> Al no ser diagnosticados
en estas etapas los pacientes son egresados a casa y evaluados al presentar signos y

sintomas de inestabilidad hemodinamica que dificultan la correccion de su patologia. °

La mortalidad por esta causa ha decrecido considerablemente en los Ultimos afios en paises
desarrollados, debido a los avances en el diagndstico, tratamiento quirdrgico y cuidados
postoperatorios (un descenso del 40 % en EEUU entre 1979 y 1997), aunque sigue siendo
substancial, sobre todo en las anomalias mas severas. Al mismo tiempo la edad de
fallecimiento ha aumentado, lo que supone un incremento de la supervivencia.” Esto no se
considera aceptable en nuestro medio debido a que se registra un gran nimero de casos
detectados tardiamente secundarios a que no existe una referencia temprana a la unidad de
cirugia cardiovascular de Guatemala, quienes son los que ofrecen tratamiento y seguimiento
a los pacientes con dicha patologia, en este orden de ideas y derivado de las consecuencias

de deteccién de dicha patologia se considera importante determinar los factores que influyen



en que los pacientes con cardiopatias congénitas ciandgenas no sean diagnosticados
tempranamente. Asimismo determinar cuales de ellos pueden ser modificados con el fin de
ofrecerles una mejor calidad de vida; ya que el momento del diagnostico es de suma
importancia sobre el pronéstico de la enfermedad, costos hospitalarios y mortalidad.®

Este estudio se llevo a cabo en la unidad de Cirugia cardiovascular de Guatemala (UNICAR),
tomando en cuenta los registros de pacientes con cardiopatias congénitas ciandgenas

registradas en esta unidad desde el afio 2009 al 2011.

Se logro determinar que la caracteristica predominante de las cardiopatias con diagnostico
tardio es el lugar de nacimiento, dentro de lo que hacemos notar que el mas frecuente es el
area rural. Ademas se determino que las cardiopatias congénitas cian6genos en su mayoria
se diagnostican posteriormente a la primera semana de vida y se operan luego del primer

ano de vida.

Concluyendo que las cardiopatias congénitas cianégenos mas frecuentemente encontradas
son Tetralogia de Fallot con un 60% seguida de conexién venosa andmala total con un 20%

y la transposicion de grandes vasos con un 8% del total de pacientes a estudio.

Existe una alta tasa de letalidad en pacientes diagnosticados posterior a la primer semana de

vida, por lo que hacemos énfasis en el diagnostico oportuno de dicha patologia.

Las limitantes para la realizacion de este estudio, fue la escasa cantidad de datos registrados
en las papeletas, y los pacientes que quedan fuera de tratamiento quirlrgico no poseen
expediente completo Unicamente hoja de evaluacion de la cual no se pudo recolectar los

datos solicitados por lo que quedaban fuera de la investigacion.



.  ANTECEDENTES
2.1 GENERALIDADES

El término cardiopatia congénita implica un tipo de defecto en la anatomia del corazén y de
los grandes vasos en el momento de nacer que son producidos como resultado de

alteraciones en las distintas fases del desarrollo embrionario del corazén. *°

Las malformaciones congénitas en general pueden ser hereditarias o esporadicas, Unicas o
mdltiples, evidentes u ocultas. Estas se pueden manifestar al momento del nacimiento o dias
después y estard en dependencia de la gravedad de la enfermedad y de la presencia de
signos facilmente identificables al nacer, pero en muchas ocasiones dependera de un
examen fisico exhaustivo o de la sospecha diagnostica en hijos de madres con ciertas
patologias o antecedentes prenatales que constituyen factores de riesgo para presentar una
Cardiopatia Congénita. *°

Las Cardiopatias Congénitas se pueden manifiestan después que el recién nacido abandona
el hospital y pueden hacerlo tardiamente. Estas manifestaciones constituyen muchas veces
datos clinicos que pueden ser detectados facilmente por los padres y que pueden hacerlos
buscar asistencia médica, sin embargo en muchas ocasiones el diagnéstico se realiza de

forma erronea, rotulando al paciente como portador de una enfermedad respiratoria.*?

2.2 PREVALENCIA
Los defectos cardiacos son las malformaciones congénitas mas frecuentes, con una
incidencia que se ha estimado entre 4 y 12 por 1000 recién nacidos vivos, segun distintos
autores, siendo mucho mas alta en los nacidos muertos. Las diferencias en la tasa de los
distintos estudios se deben, en parte, a los diferentes criterios de registro y de diagndstico,
asi como a la época de estudio.”* Se ha observado un aumento aparente de la incidencia de
las cardiopatias congénitas en los trabajos mas recientes, especialmente de las cardiopatias
mas leves, como la comunicacion interauricular y, sobre todo, la comunicacion
interventricular (CIV), permaneciendo constante la prevalencia de las mas severas, como la
transposicion de las grandes arterias (TGA) o el sindrome de corazén izquierdo hipoplasico
(SVIH). Esto induce a pensar que el incremento se deba, al menos en parte, a una mejora
en las técnicas de diagnostico, fundamentalmente el Eco-Doppler, capaz de detectar
comunicaciones interventriculares de muy pequefio tamafio, que con frecuencia se cierran

espontaneamente en los primeros meses.'® La prevalencia de las cardiopatias también varia



con la edad de la poblacién estudiada, habiéndose estimado en un 8 por 1000 antes del
primer afio de vida y en un 12 por 1000 antes de los 16 afios. Hay un ligero predominio por el
sexo masculino, mas acusado en las obstrucciones al tracto de salida del ventriculo
izquierdo. **

Alrededor del 25-30 % de los nifios con cardiopatia congénita se presentan en el contexto de
sindromes malformativos o cromosomopatias. A su vez, la tasa de cardiopatias congénitas
en algunas cromosomopatias, como las trisomias 21, 18, 13 o el sindrome de Turner (45X)
es muy elevada. *°

La mortalidad por cardiopatia congénita en nifios menores de 1 afio supone algo mas de 1/3
de las muertes por anomalias congénitas y alrededor de 1/10 de todas las muertes en ese

periodo de la vida. *’

2.3 ETIOLOGIA

Las cardiopatias congénitas se producen como resultado de alteraciones en el desarrollo
embrionario del corazon, sobre todo entre la 32 y 102 semanas de gestacion. La etiologia se
desconoce en la mayoria de las ocasiones. Alrededor de un 10 % de los casos se asocian a
anomalias cromosOmicas visibles con técnicas convencionales, aunque si se incluyen las
microdeleciones (como la 22g11), la proporcién aumenta hasta casi un 25 %. Alrededor del
2-3 % pueden ser causadas por factores ambientales, bien sean enfermedades maternas o
causadas por erotégenos. La mayor parte (80-85 %), tiene un origen genético, mendeliano o
multifactorial. *°

Tradicionalmente se ha venido admitiendo que méas del 90 % se debian a herencia
poligénica multifactorial. Segun este modelo, la causa de las malformaciones cardiacas se
debe a la concurrencia de factores genéticos y ambientales. La malformacion se expresaria
cuando el efecto aditivo de varios genes predisponentes (herencia poligénica) excediera un
umbral; a su vez, el umbral podria modificarse por el efecto de teratbgenos ambientales.
Yeste modelo explicaria la existencia de riesgos menores que los de la herencia mendeliana,
como ocurre en gran parte de las cardiopatias congénitas. Sin embargo, trabajos recientes
sobre las bases moleculares de las cardiopatias congénitas, en los que se ha observado que
algunas malformaciones especificas pre-sentaban un riesgo de recurrencia superior al
esperado segun el modelo poligénico, aportan cada dia més casos debidos a mutacion de un
solo gen o una pareja de genes, bien asociadas a sindromes malformativos, como el
Noonan, el Holt-Oram, el Marfan, el Ellis van Creveld o el Alagille, o bien aislados, como la

miocardiopatia hipertréfica o la forma familiar de la dilatada, el QT largo, la estenosis adrtica



supra valvular o los trastornos de lateralidad. En algunos casos hay heterogeneidad genética
ya que, la malformacién puede ser causada por la mutacién de un gen, pero también por
microdelecciones en distintos locus. En la herencia mendeliana clasica el fenotipo se
expresa como consecuencia de mutaciones en uno (dominante) o ambos (recesiva) alelos
de un gen. Aunque la lista de sindromes con afectacién cardiaca debidos a herencia
mendeliana por mutacion de un solo gen es muy larga, la proporcién de casos debidos a
este tipo de herencia se estima en 5-10 %. Algunas miocardiopatias se deben a mutaciones
en el ADN mitocondrial, heredandose exclusivamente de la madre.*®

Es muy dificil determinar con seguridad la relacion causa-efecto entre los factores
ambientales y las malformaciones. La identificacion de teratdgenos cardiacos es complicada,
debido a la variabilidad del riesgo (que depende del momento y dosis de la exposicion), asi
como a la certeza de la exposicidén, a las limitaciones en el disefio del estudio y a la
heterogeneidad etioldgica de anomalias fenotipicamente similares. En el momento actual
hay evidencia o sospecha importante respecto a la asociacidon causal de algunos factores
ambientales, entre los que se encuentran: 1) algunas enfermedades maternas, como la
diabetes, el lupus eritematoso o la fenilcetonuria; 2) agentes fisicos, como las radiaciones y
la hipoxia, o quimicos, como el litio o los disolventes, colorantes y lacas para el cabello; 3)
farmacos o drogas, como el acido retinoico, la talidomida, las hidantoinas, trimetadiona,
hormonas sexuales, anfetaminas o alcohol; 4) agentes infecciosos, como la rubeola y

probablemente otros virus.*

2.4 EMBRIOLOGIA %2

El corazén y el aparato cardiovascular primitivos aparecen a mediados de la tercera semana
del desarrollo embrionario. El corazén comienza a funcionar a principio de la cuarta semana.
Este desarrollo cardiaco precoz es necesario porque el embrién crece rapidamente no puede
satisfacer sus requerimientos nutritivos de nutrientes y oxigeno a partir de la sangre materna
y de eliminacion del dioxido de carbono los productos de desecho. El aparato cardiovascular

procede principalmente de:

Mesodermo aspléacnico: Forma el primordio del corazon.

b. Mesodermo paraxial y lateral: Cerca de las placodas 6ticas.

c. Células de la cresta neural: Entre las vesiculas 6ticas y la parte caudal del tercer par
de somitas.


http://www.monografias.com/trabajos12/desorgan/desorgan.shtml
http://www.monografias.com/trabajos14/falta-oxigeno/falta-oxigeno.shtml
http://www.monografias.com/trabajos12/elproduc/elproduc.shtml

El signo méas temprano de desarrollo cardiaco es la aparicion de cordones cardiogenos de
células en el area cardiogena. Estos cordones de células mesenquimatosas, pronto estan
canalizados por dos tubos endoteliales de pared delgada denominados tubos
endocardiacos); localizados en el piso de la futura cavidad pericérdica, estos tubos pronto se
fusionan para formar un tubo cardiaco Unico. EI mesénquima asplacnico adyacente a este
corazon tubular, se condensa para dar forma a los primordios del miocardio y el epicardio de
la pared del corazon.

Las siguientes series de constricciones y dilataciones aparecen pronto en el corazén y

delimitan sus diferentes regiones:
1) seno venoso:

Region caudal del corazén primitivo que recibe toda la sangre que regresa del corazéon a

partir de las venas cardinales comunes, venas vitelinas y venas umbilicales;
2) atrio o auricula primitiva

3) ventriculo primitivo

4) bulbo cardiaco

5) tronco arterioso

El seno venoso esté enclavado en parte en el tabique trasverso (primordio del tendén central
del diafragma) entre tanto el tronco arterioso se dilata para formar el saco aértico, a partir del
cual se desarrollaran los arcos aérticos. Estas arteria corren en direccion dorsal y entran en
los arcos branquiales Los arcos aérticos se abren en la aorta dorsal correspondiente tubo
cardiaco primitivo crece con rapidez y se dobla sobre el mismo ya que esta fijo en sus
extremos craneales y caudales. Este doblez crea un asa bulboventricular con apariencia de
u.


http://www.monografias.com/trabajos15/direccion/direccion.shtml

2.5 CARDIOPATIAS CONGENITAS CIANOTICAS CRITICAS DEL PERIODO

NEONATAL 21,22,23,24,25,26

La mayoria de las cardiopatias congénitas cianéticas criticas que se presentan durante el

periodo neonatal se pueden dividir fisiopatolégicamente en tres grandes grupos:

1. Con flujo pulmonar disminuido-dependientes del conducto arterioso permeable (CAP):

a.

Con obstruccion anatomica al flujo pulmonar: Tetralogia de Fallot (TF) con estenosis
pulmonar severa (EP), TF con atresia pulmonar (AP), EP severa con septum
interventricular intacto (SVI), AP con SVI, atresia tricuspidea (AT).
Sin obstruccion anatémica al flujo pulmonar: “Atresia fisioldgica” pulmonar por
enfermedad de Ebstein (EE) de la valvula tricuspidea.
Circulacién pulmonar y sistémica en paralelo: Transposicion de grandes arterias
(TGA).
Con obstruccion al retorno venoso pulmonar:
a. En las venas o previo a las venas pulmonares: Conexién anémala total venosa
pulmonar obstructiva (CATVP), estenosis congénita de venas pulmonares.
b. Después de las venas pulmonares: Corazon izquierdo hipoplésico (CIH) con
foramen oval permeable restrictivo, cor triatriatum izquierdo.
Sindrome de bajo gasto (edema pulmonar, resistencias arteriolares aumentadas con
cortocircuito de derecha a lzquierda a nivel del foramen oval permeable y/o CAP):

Estenosis adrtica severa, coartacion de aorta severa, CIH.

En el periodo neonatal la clasificacion de las cardiopatias congénitas (CC) con mayor utilidad

para la préctica clinica es la que hace referencia a la fisiopatologia del ductus,

pudiendo diferenciarse tres tipos de CC:

1. Cardiopatia cianéticas ductus dependientes.

2. Cardiopatias con bajo gasto casi siempre ductus dependientes.

3. Cardiopatias con aumento del flujo pulmonar no ductus dependiente.

2.6 CARDIOPATIAS CIANOTICAS GENERALMENTE DUCTUS DEPENDIENTES.

24,25,27

En este grupo la manifestacion clinica mas evidente es una importante cianosis, a diferencia

de la dificultad respiratoria que caracteriza a los otros grupos. Estos neonatos se encuentran

"confortablemente azules", con polipnea (hiperpnea) sin trabajo respiratorio, siendo esta



situacion falsamente tranquilizadora pues el cierre del ductus arterioso origina un circulo
vicioso de hipoxemia extrema y acidosis metabdlica que debe ser tenida en cuenta y evitad
En estos recién nacidos la pulsioximetria (SatHb) registra valores generalmente inferiores a
75%, sin respuesta al “test de hiperoxia” (aumento en PaO2 <20-30 mmHg o de la SatHb
<10%, tras oxigeno al 100%), y la aparicion de una acidosis metabdlica (pH<7.2) nos
informar del cierre del ductus. La realizacién de una Rx. de torax resulta Gtil pues permite
dividir a este grupo en dos variedades:

2.6.1 Con flujo pulmonar disminuido®**>2®
Cardiopatias con obstruccion al flujo pulmonar, incluyendo lesiones que afectan a la valvula
pulmonar y a la tricispide, siendo suplido éste en muchos pacientes por el ductus
Arterioso desde la aorta a la pulmonar (shunt izquierda- derecha). Se incluyen las siguientes

cardiopatias:

— Tetralogia de Fallot (Rx: corazén "en zueco")
— Atresia tricuspidea sin transposicion con CIV restrictiva o con estenosis pulmonar
— Atresia pulmonar con septo interventricular integro
— Atresia pulmonar con comunicacion interventricular (CIV)
— Estenosis pulmonar critica
— Ventriculo derecho de doble salida (VDDS) con estenosis pulmonar
— Ventriculo Gnico con estenosis pulmonar
— Anomalia de Ebstein grave (cardiomegalia masiva en la Rx torax)
Es importante sefialar que no todas estas cardiopatias precisaran del ductus para mantener
una oxigenacion estable y adecuada (Tetralogia de Fallot) pues el flujo desde el ventriculo
derecho (VD) a la arteria pulmonar (AP) puede ser suficiente aunque disminuido. La
evidencia de cianosis importante, saturaciones de oxigeno inferiores al 70% o acidosis
metabdlica (pH<7.2) suponen indicacién de asociar a la oxigenoterapia el tratamiento con
prostaglandina E1.

2.6.2 Con flujo pulmonar aumentado o normal:?*?>26%°
El flujo pulmonar es normal o esta aumentado, siendo el origen de la cianosis la ausencia de
una adecuada comunicacion entre las dos circulaciones (en paralelo) a nivel auricular
(foramen oval permeable >5 mm o atrioseptostomia de Rashkind), ventricular o del ductus.
— Transposicion de grandes arterias (DTGA) (Rx: corazén "en huevo")

— Transposicién con defecto asociado (CIV mas coartacion aértica).



El tratamiento con PGE1l tiene dos posibles excepciones, tras el diagndstico
ecocardiografico, como son la Tetralogia de Fallot clasica (con buen flujo por tracto de salida
de VD y buenas ramas pulmonares) y la D-TGA con CIV grande sin coartacion (suficiente
mezcla ventricular con aumento del flujo pulmonar).
La administracion de inotropicos en este grupo no estd indicada e incluso puede ser
perjudicial en la T. de Fallot. La Unica indicacion podria ser una D- TGA con CIV grande y
flujo pulmonar muy aumentado con 0 sin coartacién. La intubacion y ventilacion mecanica es
discutible, teniendo en cuenta el riesgo inicial de apneas por la PGE1 y valorandose los
posibles problemas de ésta durante un transporte, pues en general estos pacientes no
mejorardn con la ventiloterapia (excepto acidosis extrema por cierre del ductus) y ademas el
aumento de presion en auricula derecha que origina disminuye la mezcla auricular en los
pacientes con D-TGA.

2.6.3 Cardiopatias con hipoperfusion sistémica. %2030
La caracteristica clinica principal de este grupo de pacientes es una mala perfusion periférica
(bajo gasto cardiaco) y que viene definida por hallazgos como palidez, pulsos débiles o no
palpables, extremidades frias, dificultad respiratoria, oliguria o anuria y acidosis metabdlica
por falta de oxigenacion tisular. Este grupo puede ser dividido a su vez segin sean
dependientes o no del ductus arterioso para mantener un adecuado flujo sistémico:

2.6.4 Con perfusién sistémica ductus dependiente: 22263
En este grupo el debut clinico suele ser brusco, coincidiendo con el cierre ductal. El ductus
arterioso suple todo o parte del flujo sistémico desde la arteria pulmonar a la aorta al existir
una obstruccion importante en el tracto de entrada o salida del ventriculo izquierdo (V1) (el
caso extremo lo constituye la hipoplasia de cavidades izquierdas en la que todo el flujo
sistémico depende del ductus).
— Coartacion de aorta
— Sindrome de hipoplasia de cavidades izquierdas
— Estenosis adrtica critica
— Complejo Shone (obstrucciones multiples en el lado izquierdo)
— Interrupcién del arco aértico (brazo derecho y cabeza reciben sangre del VI y la parte

inferior del cuerpo de la arteria pulmonar por el ductus)



2.7 CON HIPOPERFUSION SISTEMICA NO DUCTUSDEPENDIENTE: 2422630
Resultan entidades poco frecuentes en el periodo neonatal y generalmente mejor toleradas
que las anteriores, siendo el debut clinico habitualmente mas insidioso y tardio.
— Miocardiopatias
— Miocarditis
— Coronaria andmala originada en la arteria pulmonar
— Taquicardia supraventricular
— Bloqueo auriculoventricular completo congénito (BAVC) (un 50% asocian cardiopatias
congénitas complejas).
En las dos primeras semanas de vida en la Rx. de térax destaca la cardiomegalia (indice
cardiotoracico >0.65, en su didmetro superior), debiendo realizarse una ecocardiografia y un
electrocardiograma para confirmar el diagnéstico y descartar otras anomalias. El tratamiento
se fundamenta en la digitalizacion (endovenosa u oral) o la dopamina y la furosemida. El

BAVC precisa de la implantacién precoz de un marcapasos.

2.8 TETRALOGIA DE FALLOT 3%
Es la Cardiopatia Congénita cian6gena mas frecuente. Consiste en: obstruccion del flujo de
salida del ventriculo derecho o estenosis pulmonar, CIV, aorta cabalgante e hipertrofia del
ventriculo derecho. El retorno venoso sistémico a la auricula y el ventriculo derecho es

normal.

Cuando el ventriculo derecho se contrae en presencia de una estenosis pulmonar marcada,
la sangre se desvia a través de la CIV hacia la aorta por lo que existe desaturacion arterial y
cianosis. Cuando este flujo es muy restringido puede suplirse por circulacion bronquial
colateral y ocasionalmente por un CAP. Cuando la obstruccién es importante existe cianosis
en el periodo neonatal, cuando es moderada puede no existir cianosis al momento de nacer,
pero con el tiempo se produce una hipertrofia creciente del infundibulo y al crecer el nifio la

obstruccién se exagera presentando cianosis que ocurre generalmente al afio de edad.

El tratamiento puede ser médico para las crisis de hipoxia y hemoconcentracion, el

tratamiento quirargico depende del tamafio de la estenosis pulmonar y la CIV.
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2.9 ATRESIA TRICUSPIDEA: "%
Se caracteriza por la falta de comunicacion directa entre auricula y ventriculo derecho, se
asocia a CIV y CIA. Constituye el 2% de las Cardiopatia Congénita, es de mal prondéstico y

suele manifestarse al momento del nacimiento con cianosis y crisis de hipoxia con acidosis

2.10 ESTENOSIS PULMONAR®

Constituye el 5%-8% de las Cardiopatias Congénitas. A consecuencia del aumento de las
presiones puede abrirse el agujero oval causando un shunt de derecha a izquierda. La
mayoria son asintomaticos, a menos que la estenosis sea importante puede causar
fatigabilidad, disnea, dolor toracico y hasta insuficiencia cardiaca congestiva. EI manejo

consiste en angioplastia por balén percutaneo

2.11 TRANSPOSICION DE LAS GRANDES ARTERIAS *
Es la cardiopatia cian6gena mas frecuente diagnosticada en el periodo neonatal, constituye
el 5% al 10% de las Cardiopatias Congénitas. La posicién de la aorta y la arteria pulmonar se
encuentran invertidas, en la D-transposicién la aorta nace del ventriculo derecho,
anteriormente y a la derecha de la arteria pulmonar la cual nace posteriormente del
ventriculo izquierdo. La sangre sistémica desoxigenada recircula a través del cuerpo, y la
oxigenada a través de la circulacién pulmonar. Se presenta con cianosis y taquipnea al
nacer, variando el grado segun la asociacion de lesion. En L-transposicion la valvula aértica
se encuentra anterior y a la izquierda de la valvula pulmonar. La anatomia del ventriculo
derecho esta en la izquierda y la del izquierdo a la derecha, asi como también de sus

respectivas valvulas, permitiendo una circulacion fisiolégica correcta.

En la D-transposicién si no se trata tempranamente la mayoria de estos nifilos moriran en el
periodo neonatal. La L-transpésicion la terapia estara en dependencia del defecto asociado

gue podra ser médica o quirdrgica, esta se asocia a ClV, E.P, bloqueo auriculoventricular.

2.12 RETORNO VENOSO ANOMALO®"%
Constituyen el 2% de las cardiopatias congénitas. En este defecto las venas pulmonares
tienen una desembocadura anormal las cuales pueden drenar a cualquier nivel y no se
conectan con la auricula izquierda. Constituyen una de las malformaciones mas complejas y
en muchos casos es incompatible con la vida. Los nifios suelen manifestar sus signos y
sintomas en las primeras 24 horas con datos de insuficiencia respiratoria, dificultad para

alimentarse o insuficiencia cardiaca.
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El manejo consiste en crear una comunicacion interauricular mediante septostomia con

balon o la correccion quirargica del defecto, la cual debe realizarse en el periodo neonatal.

2.13 TRONCO ARTERIOSO *%
Este defecto es infrecuente, constituye el 0.7% de todas las cardiopatias congénitas. Es la
conexién ventriculo arterial Unica, es decir, que de los ventriculos sale un solo vaso que dara

lugar a la circulacion sistémica, coronaria y pulmonar.

2.14 DIAGNOSTICO PRENATAL 404
El momento ideal para el diagnostico es a partir de la semana 18 de gestacién, la cifra de
cardiopatias que pueden detectarse por equipos especializados puede llegar hasta el 75%.
Se ha propuesto que el diagnéstico prenatal de cardiopatias congénitas complejas puede
modificar el prondéstico neonatal al planificar el parto en un centro especializado y preparado
para recibir un recién nacido con estas caracteristicas. Algunas medidas como la infusién
precoz de prostaglandinas o la septostomia atrial con bal6n, de urgencia, podrian mejorar el
pronostico en aquellos casos en que se requiere mantener los cortocircuitos de flujo

circulatorio fetal.

2.14.1 Indicaciones

Las indicaciones médicas para el diagndstico prenatal se basan en criterios de riesgo:

1) Edad de la madre: < de 18 o > de 35 afios. La razén radica en que el riesgo de encontrar
una anomalia cromosémica aumenta del 0,9% para madres > de 35 afios a un 8% en
madres de més de 45 afios.

2) Antecedente de Trisomia 21 u otra alteracion cromosémica: estructural o numérica, ya
gue el riesgo de repeticidon de igual o diferente alteracion cromosémica es del 1,5%.

3) Antecedente de desordenes metabdlicos por déficit enzimaticos.

4) Antecedentes de hijos con otras malformaciones congénitas: (espina bifida, anencefalia,
mielomeningocele, del sistema Genitourinario o digestivo), ya que el indice de
recurrencia aumenta de 1,5% a 5,5%.

5) Exposicibn materna a agentes teratdgenos: hidantoina 5-10% pueden presentar
alteraciones cardiovasculares (defectos septales, estenosis pulmonar o adrtica,
coartacion de aorta y ductus), compuestos de litio asociado a Enfermedad de Ebstein,
alcoholismo crénico 25-30% con sindrome completo presentan cardiopatia (mas

frecuente los defectos septales) , las radiaciones, las infecciones, dentro de ellas la
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toxoplasmosis y la rubéola, ejemplo clasico de teratogénesis viral que incluye cataratas,
microcefalia y cardiopatias (Ductus 58%, CIV 18%, Fallot 7%, EP 6%)

6) Oligo o polihidramnios: por la asociacién con otras malformaciones congénitas.

7) Crecimiento fetal anémalo: ya sea excesivo 0 escaso, por su asociacion con
cromosomopatias.

8) Ascitis fetal, derrame pleural aislado o hidrops fetal: obligan a descartar cardiopatias con
insuficiencia valvular importante (Ebstein, hipoplasia de cavidades izquierdas).

9) Colagenosis: ejemplo Lupus asociado a arritmias.

10) Incompatibilidad Rh

11) Diabetes: en caso de la gestacional el riesgo aumenta a un 3,5% ( miocardiopatia
hipertréfica transitoria,CIV; TGV, Fallot, Tronco)

12) Embarazo multiple: sobre todo si son homocigéticas ( 3 veces mas).

13) Historia familiar de cardiopatia: Madre con cardiopatia: 5-18%, Padre: 9%, Hijo previo: 2-
5%, 2 hijos previos: 10%.

14) Sospecha de anomalias anatémicas por ecografia obstétrica.

15) Arritmias fetales: 2%

16) Ansiedad materna

2.14.2 Técnica a utilizar para evaluacién del corazén fetal
Para que el estudio sea mas facil es importante conocer la situacion, posicion y presentacion
del feto. En el corte transversal del térax fetal ubicamos la columna vertebral y la proyeccién
en cuatro camaras del coraz6n que nos permite reconocer con precision su anatomia.
Ventriculo derecho con la banda moderadora y valvula TricUspide implantada mas
apicalmente. Un corte sagital del feto generalmente permite obtener un eje corto de ambos
ventriculos y hacia la base el eje corto de los grandes vasos para evaluar la arteria aorta, la
arteria pulmonar y las venas cavas.
Con el Doppler podemos cuantificar la frecuencia cardiaca y valorar si existen factores por
los cuales la evaluacion de la anatomia cardiaca fetal es dificultosa:
- oligohidramnios severo,
- posicion fetal de dorso anterior,
- gestante obesa,
- edad gestacional < de 18 semanas,
- edad gestacional avanzada, donde estructuras 6seas impiden una clara visualizacion,

- mala resolucion del equipo utilizado,
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- poca habilidad del operador.

2.15 SENSIBILIDAD Y ESPECIFICIDAD DEL ULTRASONIDO PARA EL
DIAGNOSTICO DE MALFORMACIONES CONGENITAS®%4

Lograr clarificar completamente esta disyuntiva enfrenta dificultades inherentes a la patologia
y a su asociacion con otras enfermedades. Las cardiopatias que son detectadas en la vida
fetal, en la mayoria de los casos corresponden a malformaciones congénitas severas .
Ademés muchas cardiopatias se asocian a aneuploidias y a otras malformaciones
extracardiacas , lo cual ademas empeora el pronéstico de la cardiopatia y aumenta el riesgo
de muerte fetal y neonatal. Estos problemas asociados explican por ejemplo la gran
variabilidad reportada en la sobrevida neonatal, con tasas entre el 38 y 77%. Otra fuente de
confusién es la interrupcién electiva del embarazo en algunos paises donde el aborto es
legal y culturalmente aceptable, dado el mal prondéstico perinatal.
Un estudio de cohorte comparé dos grupos con diagnéstico de cardiopatia congénita
significativa como malformacién Unica; una cohorte correspondia a quienes se les habia
realizado el diagnostico en el periodo prenatal (45 casos) y la otra cohorte a quienes el
diagnostico se habia realizado en el periodo postnatal (54 casos). Se observo que el 80% de
los casos con diagnéstico prenatal sobrevivieron (alta a domicilio) v/s 67% de los casos
diagnosticados en el periodo postnatal (p=0,14).
El analisis de los datos no demostré diferencia en los casos de cardiopatias ductus-
dependiente ni en los casos de hipoplasia ventriculo izquierdo. Sélo se demostr6 mejor
pronostico en aquellos casos en donde fue posible realizar una reparacién quirdrgica
biventricular (96% v/s 76%, p<0,05), mientras que en los casos que la reparacién quirdrgica
obtuvo un Unico ventriculo funcional no se evidencio una diferencia significativa. Del mismo
modo, estudios que evallan parametros fisiolégicos y biogquimicos no lograron demostrar el

beneficio del diagndstico prenatal de la cardiopatia.
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2.16 ESTUDIO DEL NINO CON SOSPECHA DE CARDIOPATIA #4344

2.16.1 Historia Clinica
En el proceso de valoracion cardiovascular en pediatria deben tenerse en cuenta ciertos
signos y sintomas especificos que pueden orientarnos sobre si el paciente al que nos

enfrentamos padece una patologia cardiovascular o no.

2.16.2 Cianosis / Palidez

Cianosis se define como la coloracién azulada de la piel. En la valoracién cardiovascular se
requiere diferenciar la cianosis central de la cianosis periférica. El mejor indicador es la
valoracién de la coloracion de la lengua que es ricamente vascularizada y libre de
pigmentacion. La cianosis central afecta mucosas, lengua y lecho ungueal, implica una
reduccion de la hemoglobina reducida en mas de 5 g% y se presenta en cardiopatias con
cortocircuito de derecha — izquierda intracardiaco o intrapulmonar. La cianosis periférica es
aguella presente solo en las extremidades y se debe a cambios vasomotores en respuesta al
frio.

El aspecto pélido en un paciente nos sugiere constriccion de arteriolas cutdneas como parte
de un mecanismo compensatorio ante un gasto cardiaco reducido. En este caso debemos
buscar otros signos de bajo gasto cardiaco tales como estado de conciencia, perfusion distal

y gasto urinario.

2.16.3 Dificultad Respiratoria

Taquipnea, definida como frecuencia respiratoria superior a 60/min en el recién nacido,
50/min en lactantes, 40/min preescolares, 30/min en nifios de 5 - 10 afios y 20/min en
mayores de 10 afos, desde el punto de vista cardiovascular puede explicarse como
respuesta refleja al incremento en la presion o volumen venoso pulmonar tal como ocurre en
patologias con cortocircuito de derecha - izquierda u obstruccion del retorno venoso
pulmonar.

Disnea, definida como "dificultad para ingresar el aire", sugiere ademas de congestion
venosa, la posibilidad de broncoobstruccion asociada a edema de vias respiratorias, estasis

de secreciones y/o atelectasias las cuales pueden acompafiar las cardiopatias estructurales.
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2.16.4 Diaforesis
Este sintoma es un indicador de actividad simpética incrementada asociada al incremento de
trabajo respiratorio y gasto cardiaco.

2.16.5 Dolor Toracico

Constituye uno de los motivos de consulta mas comunes. Es necesario indagar
antecedentes familiares relacionados, factores de estrés que rodean al paciente. Si bien la
mayoria no tienen una base organica, es necesario descartar esta causa. En un paciente con
un soplo cardiaco la presencia de dolor toracico le aporta mayor riesgo de corresponder a
origen patoldégico.

El dolor toracico de origen organico suele ser de tipo opresivo, localizacién central, no se
afecta por los movimientos respiratorios, mejora con el reposo y se asocia a disnea, sincope

0 palpitaciones.

2.16.6 Alimentacion y Crecimiento

La alimentacion y el crecimiento son indicadores importantes en la valoracion cardiovascular
pediatrica puesto que la primera implica en los lactantes una actividad de alto gasto
energético y el segundo es resultado del adecuado funcionamiento del sistema
cardiovascular que es capaz de movilizar un volumen circulante efectivo adecuado para
proveer nutrientes y oxigeno a todas las células de la economia

Teniendo en cuenta lo anterior, los siguientes son los aspectos mas recomendables a
indagar respecto a estos indicadores: frecuencia de ingestas, cantidad consumida en cada
una, en lactantes cuanto tiempo dura cada toma de leche materna, si queda dormido durante
la alimentacién, presenta diaforesis o disnea durante la alimentacién y por supuesto,

evaluaremos la ganancia pondo estatural del paciente.

2.16.7 Antecedentes
Dentro de los antecedentes perinatales, es necesario indagar por la salud materna y los
medicamentos o sustancias ingeridas por la madre durante la gestacion que puedan estar

relacionadas con la génesis de defectos estructurales cardiacos.

Dentro de los datos del nacimiento es importante registrar el peso al nacer puesto que las
cardiopatias congénitas se relacionan con bajo peso al nacer. Por otra parte, los nifios

grandes para la edad gestacional tienen un riesgo 3 - 4 veces mayor de cardiopatia
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congeénita que la poblacidon general. Igualmente es necesario descartar que el recién nacido
haya cursado con asfixia perinatal que segun su grado de severidad implica injuria cardiaca.
Otros antecedentes relevantes son los antecedentes patoldgicos: nifios con sindromes
dismorficos, infecciones respiratorias recurrentes, falla en el crecimiento deben sugerir la
presencia de una cardiopatia congénita. Podemos citar algunos ejemplos de cardiopatias
asociadas a sindromes genéticos:

» Sindrome Alagille: Estenosis Pulmonar

* Asociacion CHARGE: Defectos septales ventriculares, atriales o atrio-ventriculares.

» Sindrome Di George: Anomalias del arco aortico, tetralogia de Fallot.

» Sindrome de Down: Defectos septales atrio ventriculares y ventriculares.

» Sindrome Noonan: Estenosis pulmonar, defectos septales atriales.

» Sindrome de Turner: Coartacién aortica, Valvula aortica bicuspide.

» Sindrome de Williams: Estenosis aortica supra valvular, Estenosis Pulmonar Periférica.

Los antecedentes familiares son importantes por cuanto un familiar afectado aporta un riesgo
1 -5%. 2 familiares afectados triplica el riesgo (15%) y la presencia de 3 familiares afectados
lo eleva a 60%. En el New England Regional Cardiac Program se encontré que 1/3 de los
pacientes con cardiopatia congénita tienen historia familiar relacionada. Ademas de las
patologias familiares, es necesario evaluar siempre el aspecto socio-familiar que rodea al
nifio debido a que en caso de documentarse una cardiopatia, la red de apoyo es un factor
crucial en el tratamiento.

2.16.8 Examen Fisico®*

2.16.8.1 Aspecto General
La primera parte del examen fisico es la inspeccion del paciente. En el caso que nos
compete, el aspecto cardiovascular es importante definir el estado general, estado
nutricional, si la apariencia general corresponde al fenotipo de algin sindrome genético, la
coloracién de la piel del nifio y el patron respiratorio.

2.16.8.2 Signos Vitales
Deben ser valorados con el paciente tranquilo, en un ambiente lo mas calmado y confortable
posible. Debemos tener en cuenta los rangos de frecuencia cardiaca y respiratoria segun la
edad.
En cuanto a la tensién arterial es importante realizar las siguientes recomendaciones:

» Medir en ambas extremidades superiores y una extremidad inferior minimo.
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» Ancho del mango = 50% de la circunferencia del miembro y 2/3 de su longitud
» Paciente sentado y tranquilo Primer y quinto ruido de Korotkoff para establecer presiones
sistélica y diastolica respectivamente.

2.16.8.3 Pulsos
Los pulsos deben palparse en las 4 extremidades para descartar diferencias entre las
superiores e inferiores que puedan sugerir coartacion aortica. Debe evaluarse ademas su
frecuencia y ritmicidad.

2.16.8.4 Llenado Capilar
Como se menciond en parrafos anteriores, el llenado capilar o también llamada perfusion

distal es un indicador de gasto cardiaco.

2.16.8.5 Palpacion Toréacica
En el examen fisico del térax la exploracion comienza por la palpacién del punto de maximo
impulso que indica la dominancia ventricular (izquierdo Vs derecho) y la posicién cardiaca
(levocardia Vs dextrocardia). EI aumento en la intensidad del impulso percibido nos permite
definir si tenemos hiperdinamia o normodinamia precordial que en el primer caso es
sugestiva de sobrecarga de volumen.
Los frémitos son percepciones tactiles vibratorias que corresponden a la consecuencia del
flujo de sangre de un sitio de mayor a menor presion. Algunos defectos septales
ventriculares generan frémitos perceptibles en el borde esternal inferior izquierdo. La
Estenosis Pulmonar moderada a severa puede generar frémito en el borde esternal superior
izquierdo. Por ultimo, el frémito correspondiente a una estenosis aortica es palpable en la
hendidura supraesternal.

2.16.8.6 Palpacion Abdominal y Dorsal
En la exploracién fisica del abdomen es importante descartar la presencia de
visceromegalias que sugieran alteraciéon en el retorno venoso sistémico. En la exploracion
del dorso deben descartarse anomalias vertebrales asociadas con algunos sindromes
genéticos.

2.16.8.7 Ruidos y Soplos Cardiacos.*>*°
Los ruidos cardiacos corresponden a la desaceleracion del flujo sanguineo posterior al cierre
de las vélvulas que causa vibracién en las estructuras adyacentes.
El primer ruido cardiaco (S1) corresponde al cierre de las vélvulas auriculoventriculares
siendo el de la valvula mitral ligeramente antes que el cierre de la tricispide. Normalmente

es un sonido Unico; un S1 ausente sugiere que un sonido diferente esta velando o "borrando"
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el cierre de las valvulas: un soplo sistélico. Dentro de los diagndsticos diferenciales de los
ruidos que "borran” el primer ruido estéan los defectos septales ventriculares, regurgitacion a
través de una de las valvulas auricula-ventriculares, persistencia de ductus arterioso y
ocasionalmente estenosis valvular.

Segun la localizacion del soplo en el periodo sistélico pueden clasificarse en
protosistolicos, mesosistolicos y telesistolicos cuando se localiza al inicio, la mitad o el
fin de la sistole respectivamente. Si abarca toda la sistole y el inicio coincide con el S1, se
clasifica como holosistolico.

El segundo ruido (S2) corresponde al cierre de las valvulas semilunares (aortica y pulmonar),
Normalmente la valvula aortica precede a la pulmonar en el cierre. Este desdoblamiento del
S2 es fisiolégico y normalmente se hace mas notable durante la inspiraciéon. Durante la
espiracion los cierres de las valvulas se hacen mas cercanos y el desdoblamiento es casi
imperceptible.

Los soplos localizados en la diastole pueden ser generados por regurgitacion a través de las
valvulas semilunares, estenosis de una valvula auricula-ventricular o el incremento del flujo a
través de wuna vélvula auricula-ventricular. Pueden clasificarse en Protodiastolicos,
Mesodiastilicos o Telediastolicos segun su localizacion dentro del periodo de la diastole.
Ademas de los soplos sistolicos y diastélicos tenemos los soplos continuos que
corresponden al flujo a través de vasos, canales o comunicaciones que estan distales a las
vélvulas semilunares y por tanto no estan confinados a un periodo sistélico o diastélico. Un
ejemplo puede ser el ductos arterioso persistente. Normalmente podemos encontrar soplos o
zumbidos venosos que son funcionales, causados por el flujo venoso procedente de la
cabeza y el cuello hacia el interior del térax. Se perciben en forma continua mientras el nifio
esta sentado, pero pueden eliminarse durante la exploraciéon fisica haciendo una ligera
presion en la vena yugular, girando la cabeza del

Nifio o en posicién de decubito.

2.16.8.8 Soplo *“®
Por lo general aparecen como un segundo componente del S1 que traduce una a sincronia
mas aparente de las véalvulas mitral y tricispide. Sin embargo pueden ser originados por
cualquier valvula. Pueden estar asociados con estenosis de valvulas semilunares y dilatacion
de los grandes vasos. Segun su origen el punto de mejor auscultacion varia: los clics aorticos
se perciben mejor en el 4pex y region para esternal derecha superior, los pulmonares en el

borde paraesternal
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izquierdo y se hacen més notables con la espiracion. Los clics originados en la valvula mitral
suelen auscultarse mejor en el 4pex.
Cuando enfrentamos el hallazgo de un soplo cardiaco en la exploracion fisica es importante
definir 3 aspectos: el tiempo en el ciclo cardiaco, la intensidad y localizacion.
Segun el tiempo en el ciclo cardiaco son sistolicos, diastélicos o continuos. La localizacién
esta dada por el foco en el que se percibe con mayor intensidad.
Segun la intensidad los clasificamos en 6 grados:
» Grado |: pobremente audible, requiere varios intentos
» Grado II: Suave pero facilmente audible
» Grado lIl: Moderado - fuerte, sin frémito
» Grado IV: Fuerte con frémito
» Grado V: Fuerte, se percibe al colocar parcialmente el fonendoscopio
* Grado VI: Se percibe sin colocar el fonendoscopio
2.16.8.9 Soplos Inocentes “¢*’
Corresponden a la percepcion sonora del flujo de sangre a través de un corazén sano. Se
encuentran el cerca del 80% de nifios entre los 3 - 4 afos de edad. La causa de estos
sonidos inocentes o mejor llamados fisiol6gicos esta entre las siguientes:
» Tamano adrtico pequefio que incrementa la velocidad del flujo

* Tendones
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. OBJETIVOS

3.1. GENERAL
3.1.1. Se caracterizaron demograficamente las cardiopatias congénitas ciandgenas
que recibieron tratamiento quirdrgico, registrados en la unidad de Cirugia
Cardiovascular pediatrica durante los afios 2009 - 2011.

3.2. ESPECIFICOS
3.2.1. Se estimé la cardiopatia cianégena que con mas frecuencia recibe tratamiento

quirdrgico.

3.2.2. Se estimé la frecuencia de las cardiopatias congénitas ciandégenas

diagnosticadas en la primera semana de vida.

3.2.3. Se calcul6 la frecuencia de las cardiopatias congénitas cianégenas

diagnosticadas tardiamente.

3.2.4. Se determiné que variables influyen con mayor frecuencia en el diagnéstico
tardio de las cardiopatias congénitas ciandgenas.

3.2.5. Se determin6é la tasa de supervivencia en los pacientes a los 2 afios

posquirdrgico de las cardiopatias congénitas ciandgenas en el periodo a estudio.

3.2.6. Se determind el porcentaje de muertes ocurridas en los pacientes con

cardiopatias congénitas ciandgenas que recibieron tratamiento quirdrgico.
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V.1

IV.2.

IvV.3.

IV.4.

IV.5.

IV. MATERIAL Y METODOS

TIPO DE ESTUDIO
Se realiz6 un estudio descriptivo retroprospectivo con el fin de caracterizar las
cardiopatias congénitas ciandgenas, tomando en cuenta la edad, el sexo, la fecha
del diagnostico, el lugar del diagnostico, la procedencia, el lugar de nacimiento, edad
de la madre, escolaridad de la madre, asi mismo se determino la frecuencia de los
casos diagnosticados durante la primer semana de vida y los tardios para verificar el
impacto de realizar un diagnostico oportuno.

POBLACION
Todos aquellos pacientes pediatricos atendidos durante los afios 2009 al 2011 que
cumplieran con criterios de inclusion

UNIDAD DE ANALISIS
Se utiliz6 como unidad de andlisis los registros médicos de los pacientes con
diagnostico de cardiopatia congénita cianégenas de la unidad de cirugia
cardiovascular pediatrica de Guatemala durante los afios 2009 al 2011.
Se pretendia encontrar el total de pacientes con diagnostico de cardiopatia congénita
cianogena, identificando las variables planteadas para la investigacion siempre y
cuando estos pacientes hayan sido diagnosticados en la unidad de cirugia
cardiovascular pediatrica y se les haya dado el seguimiento por lo tanto debian
contar con un expediente médico dentro de dicha unidad del cual se pudieron
obtener los datos solicitados por el instrumento de recoleccién de informacién

CRITERIOS DE INCLUSION Y EXCLUSION
Se incluyeron en el estudio todos aquellos pacientes que fueron registrados en la
base de datos de la unidad, diagnosticando algun tipo de cardiopatia congénita
ciandgenas por ecocardiograma, que ademas cuentan con expediente clinico en el
archivo de UNICAR. Se excluy6 todo paciente extranjero.

PROCEDIMIENTO PARA LA RECOLECCION DE DATOS
Para la recoleccién de los datos se utilizé la técnica de observacion sistematica y
traslado de informacién al instrumento de recoleccion, previamente elaborado. Los
nameros de registros clinicos de pacientes a estudio, se tomaron de la base de datos
computarizada de UNICAR, posteriormente se busco en el archivo los expedientes.
Al tener los expedientes anuales se verifico si cumplian con los criterios de
inclusion. Al contar con los expedientes que se incluirian en el estudio se procedi6 a

su analisis y recopilacion de datos segun la boleta de recoleccién de datos.
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IV.6. INSTRUMENTO PARA RECOLECCION DE DATOS
Se utiliz6 un Unico cuestionario como instrumento de recoleccion de datos.
Recopilando las variable de diagnostico y seguimiento del paciente segun
instrumento indicado.

IV.7. PROCEDIMIENTO PARA EL ANALISIS DE INFORMACION
Los datos se ingresaran en una hoja de célculo de Microsoft Excel 2007, en la que
se construyo una base de datos, posteriormente se analizo la informacion y se
calculo las medidas de dispersion (varianza, desviacion estandar) y centralizacion
(media, mediana y moda). Se agruparon las variables segun categorias para poder
establecer tasas, razones proporciones y medidas de tendencia central, asi como
desviaciones estdndar para establecer el comportamiento estadistico de las
diferentes variables a estudio. Si dentro del estudio se detectaron algunos
fallecimientos y se procedié al célculo de la tasa de letalidad para establecer la
capacidad de la enfermedad para producir muertes, o la capacidad de la unidad de
salvar vidas.

IV.8. LIMITES DE LA INVESTIGACION
Como limites de la investigacion se puede mencionar que muchos de los pacientes
diagnosticados con cardiopatias congénitas cian6genas no volvieron a consultar a la
unidad de cirugia cardiovascular pediatrica por lo que no fue posible encontrar un
expediente completo con seguimiento del caso.

IV.9. PROCEDIMIENTO PARA GARANTIZAR ASPECTOS ETICOS DE LA
INVESTIGACION
El presente estudio no arriesgo la integridad fisica del paciente, ni se alteré el curso
natural de su vida, ya que la informacién necesaria se obtuvo de sus respectivos
expedientes clinicos, por lo que se considera que dicha investigacion corresponde a
categoria |. Al consultar los expedientes clinicos, no se puso en duda de la
capacidad y ética profesional de los médicos implicados en la atencion de los
pacientes incluidos, asi como también se respeto al centro asistencial de donde
fueron referidos los pacientes, reservdndonos posiciones ideoldgicas que alteren o
atente contra el prestigio de su funcionamiento como institucién prestadora de salud
a nivel publico.

IV.10. OPERACIONALIZACION DE LAS VARIABLES
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VARIABLE | DEFINICION DEFINICION OPERACIONAL TIPO DE | ESCALA UNIDAD DE MEDIDA
CONCEPTUAL VARIABLE DE
MEDICION
Edad Numero de dias, | Segun datos obtenidos del
cronolégica | meses 0 afos | registro medico como
de los pacientes e Dias
: : e Dias
con diagnostico e Meses
_ , Cuantitativa Razon e Meses
de cardiopatia e Afios
o discreta e Afios
congénita al
momento de
iniciar el estudio
Independiente
sexo Genero al cual | Datos obtenidos del registro
pertenece el | medico segun
paciente con
diagnostico  de e Femenino
: . Cualitativa Nominal e Femenino
cardiopatia e Masculino
o dicotébmica e Masculino
congénita
ciandgena

independiente
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Edad de | Edad Edad en dias, meses, afios
diagnostico | cronoldgica en la | registrada en el expediente
gue se le realiza | medico Dias
el diagnostico de Cuantitativa Razon Meses
cardiopatia Discreta afios
congénita
ciandgena
independiente
tiempo de | Tiempo segln la | Datos obtenidos del registro Precoz
diagnostico | Edad en la que | medico Tardia
se realiza la e Precoz: Diagnostico
deteccién y realizado en forma
diagnostico  de prenatal o en los | Cualitativa
Nominal

cardiopatia
congénita

ciandgena

primeros tres dias de

vida.
e Tardia:
realizado después

tercer dia de vida.

diagnostico

del

dicotdmica

Independiente.
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Tipo de
cardiopatia
congénita

cianégena

Cardiopatia
ciandtica es un
defecto cardiaco
congénito, que
ocasiona niveles
de oxigeno bajos
en sangre,
puede haber
mas de un
defecto y este
afecta la
estructura o]
funcionamiento
del corazoén o los

Vvasos.

Se tomaron en cuenta las
siguientes cardiopatias segun
diagnostico obtenido del
expediente médico:

e Transposicion de
grandes vasos

e Tetralogia de Fallot

e Ventriculo Unico

e Doble salida del
ventriculo derecho

e Sindrome del corazén
izquierdo hipoplasico

e Atresia tricuspidea

e Estenosis de la pulmonar

e Conexion venosa

pulmonar total

Cualitativa

politomica

Independiente.

Nominal

Tipo de cardiopatia
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Lugar  de | Institucion o | Se defini6 como el personal o
referencia persona que | institucién de salud que realiza la
sospecha la | referencia segun se encuentre
presencia de | en el expediente médico.
cardiopatia e Hospital publico
congénita y - nacional
realiza la - Departamental o _
. _ Cualitativa Nominal _
referencia e Instituto guatemalteco de o Lugar de referencia
) ) Politbmica
seguridad social
- Nacional
- departamental . _
_ _ independiente
e Hospital privado
- Nacional
- Departamental
e Otros
Lugar  de | Localizacion Se defini6 como el lugar donde
procedencia | geografica  del | vive el paciente en el momento
origen del | del diagnostico segun el | Cualitativa |
- - P - - Ve - . b Rura
paciente con | expediente médico. dicotémica Nominal
e Urbano

diagnostico de
cardiopatia
congeénita

ciandégeno

Rural

Urbano

independiente
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Lugar de | Lugar donde es | Se incluyeron los siguientes
nacimiento | atendido el | sistemas de salud segun registro
nacimiento  del | medico
paciente e Hospital publico
- nacional
- Departamental
e Instituto guatemalteco de | Cualitativa _
seguridad social Politomica Nominal Lugar de nacimiento
- Nacional
- departamental
e Hospital privado
- Nacional
- Departamental
e Hogar dependiente
e Otros
Edad de la | Nomero de afios | Se definié como :
madre de la madre del | La edad en afios cumplidos a
paciente con | partir de la fecha de nacimiento | Cuantitativa )
cardiopatia segun este registrado en el | discreta Razon e Afios
congénita expediente medico
cianégena al
momento del dependiente
diagnostico
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Escolaridad

Nivel de

Se definird como

de la madre | escolares de la
madre del e Primaria cualitativa _

) _ o nominal ) o
paciente con e Secundaria politbmica ¢ Nivel académico
cardiopatia e Universitario
congénita independiente
ciandgena

Tratamiento | Tratamiento Se defini6 como haber sido
quirurgico quirurgico llevado a sala de operaciones
ofrecido al | segln registro médico.
paciente con Cualitativa
cardiopatia e Si dicotémica _ )
o Nominal e Si
congénita e No
L e no
cianégena
diagnosticado en
la unidad de
cirugia
cardiovascular independiente
Sobrevida al | Estado actual | Se definié segun estado de vida
afio de | (vivo o muerto) e Vivo
tratamiento | al afo de haber e muerto Cualitativa _ e Si

. . Nominal

recibido Dicotomica e no

tratamiento

quirargico
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V.

RESULTADOS

CUADRO NO.1

Distribucion de pacientes segun tipo de diagnostico

DIAGNOSTICO TOTAL %
Ventriculo Unico 2 2.17%
Atresia pulmonar 3 3.26%
Atresia tricuspidea 4 4.35%
Transposicion de grandes arterias 8 8.70%
Conexion venosa anémala total 19 20.65%
Tetralogia de Fallot 56 60.87%
TOTAL 92 100.00%

Fuente: base de Datos UNICAR (estudio de seguimiento)

CUADRO NO. 2

Distribucion de pacientes segun sexo y diagnostico

DIAGNOSTICO FEMENINO |% MASCULINO |% |TOTAL

Atresia pulmonar 1 2 2| 4 3
ventriculo Unico 1 2 1| 2 2
Atresia tricUspidea 2 4 2| 4 4
Transposicion de grandes arterias 1 2 7| 15 8
Conexién venosa anémala total 13| 28 6| 13 19
Tetralogia de Fallot 29| 62 27| 6 56
TOTAL 47| 100 451|100 92

Fuente: base de Datos UNICAR (estudio de seguimiento)
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CUADRO NO. 3
Distribucion de pacientes segun lugar de procedencia

ORIGEN TOTAL |PORCENTAJE
Guatemala 34 37%
Quetzaltenango 7 8%
Alta Verapaz 5 5%
Jutiapa 4 4%
Suchitepequez 4 4%
Chimaltenango 3 3%
Chiguimula 3 3%
Escuintla 3 3%
Huehuetenango 3 3%
Izabal 3 3%
Retalhuleu 3 3%
Santa Rosa 3 3%
Totonicapan 3 3%
Zacapa 3 3%
Jalapa 2 2%
Peten 2 2%
Sacatepéquez 2 2%
San Marcos 2 2%
El Progreso 1 1%
Quiche 1 1%
Solola 1 1%
TOTAL 92 100

Fuente: base de datos UNICAR (estudio de seguimiento)

CUADRO NO. 4
Distribucion de casos segln raza y sexo

RAZA FEMENINO % MASCULINO % TOTAL

Maya 13 27 9 25 22
Ladino 34 73 36 75 70
TOTAL 47 100 45 100 92

Fuente: base de datos UNICAR (estudio de seguimiento)
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CUADRO NO. 5
Distribucion de pacientes segun edad materna
al momento del diagnostico

EDAD MATERNA TOTAL %
MENOR 20 5 5%
21-30 32 35%
31-40 43 47%
41-50 10 11%
MAYOR 50 2 2%
TOTAL 92 100%

Fuente: Base de datos UNICAR (estudio de seguimiento)

CUADRO NO. 6
Supervivencia de pacientes 1 afio posterior a recibir tratamiento quirdrgico
ESTADO NO. %
Vivo 80 87
Muerto 12 13
TOTAL 92 100

Fuente: Base de datos UNICAR (estudio de seguimiento)

CUADRO NO. 7
Distribucion de pacientes fallecidos segun diagnostico

DIAGNOSTICO VIVOS MUERTOS |TOTAL %

Atresia pulmonar 3 0 3 3
ventriculo Unico 2 0 2 2
Tetralogia de Fallot 50 6 56 61
Transposicion de grandes arterias 6 2 8 9
Conexién venosa andmala total 16 3 19 21
Atresia tricUspidea 3 1 4 4
TOTAL 80 12 92 100

Fuente: base de datos UNICAR (estudio de seguimiento)
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CUADRO NO. 8
Distribucion de pacientes fallecidos segun edad de diagnostico

DIAGNOSTICO TEMPRANO | TARDIO TOTAL %

Atresia pulmonar 0 1 1 8
ventriculo Unico 0 0 0 0
Tetralogia de Fallot 2 4 6 50
Transposicion de grandes arterias 1 1 2 17
Conexion venosa andmala total 1 2 3 25
Atresia tricuspidea 0 0 0 0
TOTAL 4 8 12 100

Fuente: base de datos UNICAR (estudio de seguimiento)
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GRAFICA NO.1
Distribucion de pacientes segun escolaridad materna

10% 10%

H ninguana
M primaria
M media

M superior

Fuente: base de datos UNICAR (estudio de seguimiento)

GRAFICA NO. 2
Distribucion de pacientes segun escolaridad paterna

B Media
H Ninguna
M Primaria

B Superior

Fuente: Base de datos UNICAR (estudio de seguimiento)
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GRAFICA NO. 3
Porcentaje de pacientes cuyas madres llevaron control prenatal

m Sl
mNO

Fuente: base de datos UNICAR (estudio de seguimiento)

GRAFICA NO. 4

Porcentaje de pacientes segun tiempo de realizacion de diagnostico
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Fuente: Base de datos UNICAR (estudio de seguimiento)
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GRAFICA NO. 5
Distribucion de pacientes segun tiempo de tratamiento quirargico
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Fuente: Base de datos UNICAR (estudio de seguimiento)
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VI.  DISCUSION Y ANALISIS

Los defectos cardiacos son las malformaciones congénitas mas frecuentes y presentan una
incidencia entre 4 y 12 por 1000 recién nacidos vivos, siendo mucho mas alta en los nacidos
muertos.! en nuestra poblacién carecemos de resultados exactos respecto a incidencia y
prevalencia de las cardiopatias congénitas asi como de caracteristicas demogréaficas
precisas de los casos detectados, en la unidad de cirugia cardiovascular pediatrica durante
el periodo comprendido entre el 2009 al 2011 se realiz6 un total de 1535 procedimientos
incluyendo cardiopatias simples y complejas, siento estas ultimas un total de 315 casos.
Esta poblacién se analizd6 en base a criterios de inclusion y exclusion siendo objeto de
andlisis 92 casos. Se logré establecer que la cardiopatia congénita ciandgena g con mayor
frecuencia recibe tratamiento quirargico es la tetralogia de Fallot en un 60%, seguida por
las conexiones venosas andmalas totales con 20% y en tercer lugar se encuentre
transposicion de grandes vasos con un numero de casos de 8 (9%), siendo estas
cardiopatias catalogadas dentro del RACH como Il y Il de complejidad (cuadro no.1). Un
estudio realizado por Guerchicoff et al, demostré dentro de las cardiopatias cianégenas mas
frecuentes fueron tetralogia de Fallot y transposicion de grandes vasos®. Respecto al sexo de
los pacientes (cuadro no. 2) no se encontrd una diferencia significativa ya que las nifias
tuvieron un total de 47 casos (51%) y los nifios 45 casos (49%), no se encontré ningdn
estudio que demostrara significancia estadistica respecto al sexo. Segun el lugar de
procedencia (cuadro no. 3) se pudo observar que el departamento de Guatemala es el de
mayor importancia con un 37% esto es debido al acceso y facilidad de traslado de los
pacientes complejos asi como la deteccidon oportuna en los centros de referencia, en
segundo lugar se encuentra Quetzaltenango con un 8% siendo esta ciudad la segunda en
importancia en nuestro pais contando ademas con médicos especialistas y funcionando
como hospital escuela, siendo este ademas un area de referencia para multiples zonas
aledafias. Se evidencio que el 76% de los nifios son descendientes de raza ladina
provenientes del area urbana siendo estos con mayor acceso a salud (cuadro no. 4).
Respecto a las caracteristicas de los padres de los pacientes a estudio se determiné que la
escolaridad materna se distribuyé en mayor proporcién en las que habian cursado nivel
primario en un 66% y un 14% cursaron nivel medio siendo los menos frecuentes en consultar
las que no habian cursado ningun afio escolar y el mismo porcentaje para los de ensefianza

superior siendo similar en la escolaridad paterna, por ende la baja escolaridad puede ser
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causa de consultas tardias (grafica 1y 2). Esta asociacion entre la escolaridad y ocupacion
de los padres, ha sido reportada por otros autores. En particular, Bassili** reportd riesgos
elevados asociados a ocupaciones maternas peligrosas con exposicion hasta la octava
semana y con menos de seis afios de escolaridad. Por su parte, Chia™® encontr6 asociacion
con actividades laborales paternas donde hubiese exposicion a solventes orgénicos o
ambientes muy calurosos. Aunque es interesante notar que ambos estudios fueron
realizados en paises en vias de desarrollo (Egipto y Singapur), las condiciones
socioculturales y religiosas son muy distintas a las de América Latina. La edad mas comun
en las madres encontrada en este estudio fue en el rango de 31 a 40 afios sumados con los
pacientes con madres mayores de 41 afos, se evidencia la alta incidencia en este grupo
etario (cuadro no. 5), segun un estudio de prevalencia de cardiopatias congénitas realizado
en Colombia por Baltaxe et al. Concluyen que las madres mayores de 40 afios poseen
mayor riesgo de tener hijos con cardiopatias congénitas con un RR DE 3 (P 0.05), lo cual se
hace evidente en este estudio. El 52% de las madres refirio haber llevado control prenatal
sin embargo no existieron datos acerca del diagnéstico de la cardiopatia durante este
periodo, lo cual seria beneficioso para el tratamiento oportuno de las patologias a estudio
brindando al recién nacido las condiciones aptas para el manejo adecuado (grafica no. 3).
Se determind que el 82% de los pacientes fueron diagnosticados tardiamente, dado que
esto aumenta la mortalidad, segun diversos autores es de vital importancia prestar atencion
a dicha variable, un estudio realizado en Argentina acerca del impacto del diagnostico de
cardiopatias congénitas determino que el 13% de los pacientes que fueron derivados de
centros menos especializados con menor capacidad de deteccion fallecieron en el
preoperatorio, ademas del 12% fallecieron durante el periodo quirtrgico , aumentando
también los dias de estancia hospitalaria y por ende los costos, este mismo estudio indica
gue los pacientes derivados de centros no especializados fueron intervenidos
guirdrgicamente mas tarde en comparacién con los pacientes detectados en el hospital de
mayor nivel, lo cual es importante ya que en su mayoria fueron operados después de la
primer semana en mas del 80%. En nuestro estudio el 54% de los pacientes se intervino
quirargicamente luego del primer afio de vida, siendo este un tema que se debe estudiar
posteriormente para determinar la causa y determinar la relacion con su el diagnéstico tardio,
Se determiné que el 87% de los pacientes sobrevivieron al primer afio de vida posquirargico,
y 4 pacientes fallecieron durante el post operatorio inmediato, lo cual es alto para la mayoria
de literaturas que describen un 50% de mortalidad en nifios detectados tardiamente y una

reduccion del 25% en pacientes detectados mediante programas de captacion de pacientes
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cardiépatas como lo muestra el estudio realizado en el 2008 por Concha et al, en una
evaluacion del impacto de la implementacion del plan AUGE en la deteccién antenatal de
cardiopatias congénitas. De los pacientes fallecidos se pudo observar que el 66% fue
detectado tardiamente y de ellos el 50% tenian diagnostico de tetralogia de Fallot de los
cuales el 66% fue diagnosticado después de la primer semana de vida, luego el 25% de los
fallecidos corresponde a conexion venosa anémala total de ello 2 de los 3 casos estudiados
fueron diagnosticados en etapa tardia, El diagnostico oportuno de las cardiopatias
congénitas es una medida importante para reducir la mortalidad en los pacientes respecto al

tiempo quirdrgico.
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VI.1. CONCLUSIONES

VI.1.1. Se logré establecer que la cardiopatia congénita cian6geno que con mayor
frecuencia recibe tratamiento quirdrgico es la tetralogia de Fallot en un 61%.

VI.1.2. Se determino que la mayoria de pacientes tenian padres con escolaridad

materna y paterna a nivel primario.

VI.1.3. Segun el lugar de procedencia se pudo observar que el departamento de

Guatemala es el de mayor importancia.

VI1.1.4. Se determiné que el 82% de los pacientes fueron diagnosticados tardiamente

y Unicamente el 18% de manera temprana.

VI.1.5. Se evidencio que mas de la mitad de los pacientes fue operado después del

primer afio de vida y solo el 3% en la primera semana de vida.

VI.1.6. Se determin6 que el 87% de los pacientes sobrevivieron al primer afio de vida
posquirdrgico.

VI.1.7. Se concluy6 que el 37% de los pacientes son procedentes de la ciudad de

Guatemala.
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VI.2. RECOMENDACIONES

VI.2.1. Se recomienda realizar un plan de deteccion de cardiopatias congénitas
cianogenas en las areas de maternidad tanto de nivel secundario como

hospitales de referencia.

VI1.2.2. Se recomienda la utilizacion de oximetria de pulso como tamizaje temprano de

las cardiopatias cianégenos.

V1.2.3. Debe existir un protocolo de traslado de pacientes con cardiopatias congénitas

ciandgenos para el manejo y referencia oportuno.

VI1.2.4. Mejorar la accesibilidad de datos y el seguimiento de pacientes en la unidad

de cirugia cardiovascular.
VI.2.5. Todo nifio detectado con saturacion de oxigeno menor de 94% por medio de
oximetria de pulso debe ser evaluado y estudiado como sospecha de

cardiopatia congénita.

VI.2.6. Educar al personal de atencion del recién nacido para la deteccion de signos

de alarma para cardiopatias congénitas.
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VIII.  ANEXOS

INSTRUMENTO DE RECOLECCION DE DATOS
TESIS DE POSGRADO

PEDIATRIA HOSPITAL ROOSEVELT

UNICAR

DATOS GENERALES

NOMBRE DEL PACIENTE:

NO. REGISTRO SEXO: FEMENINO
MASCULINO

EDAD DEL PACIENTE: anos meses

EDAD DE DIAGNOSTICO: ___meses ___afios

TIPO DE CARDIOPATIA

LUGAR DE REFERENCIA

HOSPITAL PUBLICO: NACIONAL_ ~~  DEPARTAMENTAL___
IGSS: NACIONAL_ ~~ DEPARTAMENTAL__
PRIVADO NACIONAL_ ~~ DEPARTAMENTAL___
OTRO:

LUGAR DE PROCEDENCIA

RURAL: URBANO:

LUGAR DE NACIMIENTO

HOSPITAL PUBLICO: NACIONAL DEPARTAMENTAL

IGSS: NACIONAL DEPARTAMENTAL
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PRIVADO NACIONAL DEPARTAMENTAL

OTRO:

EDAD DE LA MADRE:

ESCOLARIADAD DE LA MADRE:

PRIMARIA: SECUNDARIA: UNIVERSITARIO :
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