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LISTA DE ABREVIATURAS

HNN: Hospital Nacional de Nifios Dr. Carlos Saénz Herrera
CCC: Cardiopatias congénitas criticas

CC D-I: Corto circuito de derecha a izquierda

CC I-D: Corto circuito de izquierda a derecha

DA: Ductos arterioso

TTRN: Taquipnea transitoria del recién nacido

HPPRN: Hipertensidon pulmonar persistente del recién nacido
T. Fallot: Tetralogia de Fallot

AP: Atresia pulmonar

EPC: Estenosis pulmonar critica

TGA: Transposicion de grandes vasos

DVPTA: Drenaje venosos pulmonar total anomalo

HLHS: Hipoplasic left heart syndrome, Sindrome de corazon izquier-
do hipoplasico

CoA: Coartacion de aorta



IAA: Interrupcion del arco adrtico

PGE: Prostaglandina E

RVP: Resistencias vasculares periféricas

PDA: Persistencia del ducto arterioso

Pa02: Presion parcial de oxigeno en la sangre arterial
DTSV: Doble tracto de salida del ventriculo derecho
VU: Ventriculo Unico

C.C.S.S.: Caja Costarricense del Seguro Social
CIV: Comunicacion interventricular

CIA: Comunicacion interauricular

VD: Ventriculo derecho

VI: Ventriculo izquierdo

RN: Recién nacido

AA: Aire ambiente

NSC: Nasocanula

VMC: Ventilacion mecanica convencional

VAF: Ventilacion de alta frecuencia

PCR: Proteina C Reactiva



RN: Recién nacido

RNPTAEG: Recién nacido postérmino adecuada edad gestacional
RNTGEG: Recién nacido término grande para edad gestacional
RNTAEG: Recién nacido término adecuada edad gestacional
RNTPEG: Recién nacido término pequeio para edad gestacional
RNPGEG: Recién nacido pretérmino grande para edad gestacional
RNPAEG: Recién nacido pretérmino adecuada edad gestacional
RNPPEG: Recién nacido pretérmino pequeio para edad gestacional
HIV: Hemorragia intraventricular

NIRS: Near infrared spectroscopy

DBP: Displasia broncopulmonar

ROP: Retinopatia del prematuro

RCIU: Retraso del crecimiento intrauterino

IRA: Insuficiencia renal aguda

MSD: Miembro superior derecho

MID: Miembro inferior derecho



RESUMEN

Introduccion: A nivel mundial las cardiopatias congénitas son uno de los de-
fectos congénitos mas comunes y serios. Representan un 6 a 10% de la morta-
lidad infantil. En Costa Rica las cardiopatias congénitas son la primera causa de
muerte por malformaciones congénitas. La evolucién de los neonatos con CCC,
esta determinada por multiples factores como el tipo de cardiopatia, el momento
del diagnostico, la edad de referencia a un centro especializado, la edad gesta-
cional, el momento de la intervencién quirdrgica, entre otros.

Objetivo: Determinar los principales factores perinatales, presentacion clinica y
evolucion de la enfermedad asociados a la morbi-mortalidad de los neonatos con
cardiopatias congénitas criticas.

Metodologia: Analisis retrospectivo y descriptivo de los expedientes clinicos
de pacientes egresados del servicio de Cuidados Intensivos Neonatales del HNN
“Dr. Carlos Saénz Herrera,” con el diagndstico de una cardiopatia congénita criti-
ca, durante el periodo de Enero del 2011 a Diciembre del 2014.

Resultados: Las cardiopatias mas frecuentes fueron la coartacién de aorta
con un 15.1%, en segundo lugar la transposicion de grandes vasos con un 13.1%
y en tercer lugar lo comparten la tetralogia de Fallot y el sindrome de corazén
izquierdo hipoplasico con un 12.1% cada uno respectivamente. El deterioro clini-
co fue el principal método de diagndstico, siendo la presencia de cianosis, la
insuficiencia respiratorio y/o la auscultacién de un soplo los principales hallazgos
clinicos para sospechar la cardiopatia. En el lll nivel de atencion se refirid tempra-
namente el 79,3% versus 70,5% en el Il nivel de atencion, sin embargo esto no
fue un factor para disminuir la mortalidad. La edad de ingreso promedio en dias al
servicio de UCIN-HNN fue de 4,3 dias. 17% de los neonatos egresaron a su ho-
gar sin el diagndstico de la cardiopatia. El 78% tuvo control prenatal. Solamente
en 19 embarazadas se detectd una alteracion cardiaca. Tener el diagndstico
prenatal de una cardiopatia no disminuyd la mortalidad de los neonatos; no
aumento la indicacion de cesareas electivas, pero si aumentd el inicio de infusidon
de PGE en los hospitales de referencia en un 39.1%. La anomalia de Ebstein y el
sindrome de corazén izquierdo hipoplasico fueron las dos cardiopatias con
diagnodstico prenatal mas alto. La mortalidad globlal fue de 45,4%. No se logro
establecer una relacién entre factores de riesgo perinatales y presencia de CCC.

Conclusiones:El presente estudio proporciona un perfil clinico de las car-
diopatias congénitas criticas en la poblacion pediatrica costarricense que acude
al HNN. La implementacién de la oximetria de pulso en el pais a partir del afo
2016 mejorara la captacion de los neonatos con CCC. Identificar adecuadamente
los factores de riesgo maternos y fetales puede ayudar a protocolizar el diag-
néstico prenatal, mediante ecografia fetal extendida, para todos los embarazos
donde se haya identificado algun factor de riesgo. Establecer una re-evaluacion
entre el 4to y 5to dia de vida o 48 a 72 horas post egreso hospitalario, post-
nacimiento, enfocada en los factores de riesgo para enfermedades cardiacas,
podria disminuir los diagnosticos tardios.
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INTRODUCCION

l. Generalidades

A nivel mundial las cardiopatias congénitas afectan 10 a 12 por 1000 recién na-
cidos vivos y es uno de los defectos congénitos mas comunes y serios.! La preva-
lencia mundial es variable, depende de la capacidad y la agudeza diagnéstica y el pro-
ceso de notificacion de cada registro, asi como de factores genéticos y ambientales de
cada region. 2 Representan un 6 a 10% de la mortalidad infantil y un 20 a 40% de las
muertes infantiles por malformaciones congénitas.3

En Costa Rica,las cardiopatias congénitas son la primera causa de muerte por
malformaciones congénitas.?2 La Unidad de Vigilancia Especializada de Defectos
Congénitos del Instituto Costarricense de Investigacién y Ensefianza en Nutricién y
Salud (INCIENSA), para el afio 2014 reportd 626 cardiopatias congénitas, de las cuales
110 fueron severas, representando el segundo y cuarto lugar de todos los defectos
congénitos a nivel nacional.4567

El Hospital Nacional de Niflos documento, en el afio 2014, 63 nifios con cardio-
patias congénitas severas, siendo estas el tercer lugar de los defectos congénitos mas
frecuentes en nifios,*%%7 ademas el primer lugar de la mortalidad del hospital con un
38,8%, lo representaron las malformaciones congénitas, deformidades y anomalias
cromosoémicas.?

Las cardiopatias congénitas criticas se definen de varias formas, basados en la
alteracion anatomia cardiaca, la presencia de hipoxemia o hipoperfusion y en el
tratamiento.>* Una de las definiciones mas utilizada es la de aquellas lesiones ducto
dependientes que requieren una intervencién quirdrgica o percutanea por catete-
rizacion cardiaca antes del primer afio de vida.® Todas van a desencadenar un evento
amenazante para la vida o la muerte si no son tratadas.>* Representan el 25% de
todos los defectos cardiacos congénitos.®

Las CCC se clasifican en:

a. Cardiopatias congénitas criticas ducto dependientes

b. Cardiopatias congénitas criticas no ducto dependientes.
A su vez las lesiones ducto dependientes se dividen en :

- Lesiones con circulacion sistémica ducto dependiente

- Lesiones con circulacion pulmonar ducto dependientes.°

Las lesiones con circulacién sistémica ducto dependientes, en las cuales la
circulacion sistémica es suplida por el sistema arterial pulmonar via el ductus arterioso
( circulacion de la arteria pulmonar principal hacia la aorta, cortocircuito de derecha a
izquierda (CC D-l)), incluye las lesiones con obstruccién cardiaca izquierda. Estas car-
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diopatias se presentaran con hipotensién sistémica, shock o colapso al cerrarse el
ductos arterioso.3

Las lesiones con circulacién pulmonar ducto dependientes, en las cuales el flujo
sanguineo pulmonar que se oxigenara proviene de la circulacion sistémica via el duc-
tos arterioso (circulacion de la aorta hacia la arteria pulmonar, cortocircuito de izquier-
da a derecha (CC I-D)), incluye las patologias con obstruccién cardiaca derecha. Su
principal manifestacion clinica es la cianosis severa.®

Un tercer grupo de cardiopatias se presenta con cianosis e insuficiencia cardia-
ca congestiva o edema pulmonar, por aumento del flujo sanguineo pulmonar, no de-
penden del ductos arterioso (DA) , pero si necesitan la mezcla sanguinea de las dos
circulaciones cardiacas para sobrevivir.2 ( Anexos: Tabla 1)

Cardiopatias congénitas criticas Cardiopatias congénitas criticas
ducto dependientes no ducto dependientes, de mezcla.
a. Lesiones con obstruccion cardiaca izquierda Tronco arterioso
(Circulacion sistémica ducto dependiente)
Sindrome de corazén izquierdo hipoplasico Drenaje venoso pulmonar total anémalo
Coartacién de aorta Doble tracto de salida del ventriculo derecho

Estenosis aodrtica critica
Interrupcion del arco aértico

b. Lesiones con obstruccion cardiaca derecha
( Circulacion pulmonar ducto dependiente)

Tetralogia de Fallot con atresia pulmonar
Atresia pulmonar

Estenosis pulmonar critica

Atresia tricuspidea

Anomalia de Ebstein severa
Transposicion de grandes arterias

Ventriculo Unico

Tabla 1. Clasificacién de las cardiopatias congénitas criticas

Se realizé una breve revision de las principales caracteristicas de cada cardio-
patia congénita critica. ( Anexos: Figuras 1 a 23)
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Los factores de riesgo para presentar un defecto cardiaco congénito incluyen:

a. Prematuridad: edad gestacional menor de 37 semanas, incrementa el
riesgo de presentar una anormalidad cardiaca al doble.1% 28

b. Embarazo multiple.

c.Infecciones intrauterinas: rubéola, enfermedad semejante a la influenza

d.Factores maternos:

- Preeclampsia, fenilcetonuria, diabetes mellitus, hipertension, obesidad,
desordenes de la tiroides, enfermedades sistémicas del tejido conectivo, epilepsia y
trastornos del animo.

- Edad mayor de 40 anos, ingesta de alcohol u otras sustancias, fumado
durante el primer trimestre del embarazo.

- Uso de medicamentos para la madre durante el embarazo: talidomida,
inhibidores de la enzima convertidora de angiotensina, acido retinoico, antiinflamato-
rios no esteroidales, fenitoina vy litio.

e. Reproduccién asistida.

f. Historia familiar de cardiopatia congénita.’® (Aumenta el triple cuando
existe antecedente familiar de cardiopatias en primer grado.)

g.Factores fetales: sospecha o deteccidén en el ultrasonido prenatal,
aumento de la translucencia nucal en el primer trimestre, presencia de malformacio-
nes extra cardiacas mayores, cariotipos anormales ( trisomias 13,18,21, monosomia
XO), arritmias fetales, hidrops fetal y embarazo gemelar monocoriénico.

La evoluciéon de los neonatos con cardiopatias criticas esta determinada por
multiples factores como el tipo de cardiopatia, el momento del diagnostico, edad de
referencia a un centro especializado, edad gestacional, momento de la intervencién
quirdrgica, entre otros.

El diagnéstico prenatal de las cardiopatias congénitas permite planear el naci-
miento en un lugar 6ptimo cuando se requieren intervenciones de emergencia, alerta
sobre condiciones que pueden ser asintomaticas al nacimiento pero que requieren
control y tratamiento posterior y prepara a los padres para el nacimiento de su hijo con
una malformacion, se evita el efecto de impresion y angustia subita en sala de partos.
(12 Sin embargo, en 1993, Bernad G. Ewigman y sus colaboradores realizaron un
estudio con 15,151 mujeres embarazadas, con bajo riesgo prenatal, no lograron de-
mostrar en este estudio que el tamizaje con US mejorara la evolucién de los pacientes.
(13 En Julio del 2009, Mark K. Friedberg, MD et al, realizaron un estudio sobre la de-
teccion de cardiopatias congénitas en la cual documentaron que la deteccion prena-
tal modifico el curso postnatal, pero continué baja a pesar del uso universal del ultra-
sonido.’ Desde 1995, la Asociacion Americana del Corazon, demostrd que el tamiza-
je para cardiopatias congénitas utilizando el método de revision de las cuatro camaras
es ineficiente.1®

David E Fixler documenté que la edad de referencia tardia, después de los 4

dias de edad, o ausencia de referencia a centros especializados en el manejo de car-
diopatias, afecta la mortalidad. Este estudio observé que las siete cardiopatias criticas
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consideradas objetivo primario en el tamizaje con oximetria de pulso, son mas propen-
sas a ser detectados con dicho tamizaje por la presentacion temprana de hipoxemia.
Los casos mas severos se detectaron antes, se refirieron de forma mas temprana pero
presentaron menos supervivencia a la cirugia, esto dado por la severidad de la pato-
logia.1®

Los nifios que nacen en un hospital con nivel lll de atencién en enfermeria son
diagnosticados mas pronto que los nacidos en hospitales nivel | o Il. Varios factores
maternos como: menor edad, estudios de secundaria sin universidad, y seguro publico
se asociaron a diagndstico tardio, sugiriendo que estos factores probablemente se
relacionan con menor acceso a hospitales clase IIl.17

Jay D. Pruetz et al, compararon las caracteristicas clinicas de los pacientes con
diagnostico prenatal y postpanatal, registrando en los nifios diagnosticados tardia-
mente: menor pH, mayor nivel de lactato sérico, mayor necesidad de intubacién e
inotropicos, mayor tiempo de espera para la intervencién quirdrgica, mayor estancia
hospitalaria y mayor nimero de cesareas programadas. El uso de cesareas progra-
madas en pacientes con diagndstico prenatal se asocia a menor edad gestacional y
menor peso al nacer. Las publicaciones recientes sugieren que prolongar el embarazo
hasta 39 semanas tiene mayor impacto positivo en la evolucién postnatal de estos
recién nacidos.®

Los neonatos con malformaciones cardiovasculares potencialmente fatales
frecuentemente estan asintomaticos al nacimiento, un 25% de los neonatos se egre-
san al hogar sin ser diagnosticados de su cardiopatia, definido esto como diagndstico
tardio. Algunos presentan deterioro clinico importante o hasta fallecen previo al
diagndstico.3

La persistencia del problema en no detectar las cardiopatias congénitas criticas
a nivel mundial, sugiere una deficiencia sistematica del diagnostico de los neonatos.
Aunado a la dificultad para detectar esta patologia en los primeros dias de vida por los
grandes cambios de transicion que ocurren en la fisiologia cardiopulmonar en esta
etapa, el egreso temprano del neonato desde 1990, hace mas desafiante el diagnos-
tico a tiempo.'? Identificar adecuadamente los fetos con riesgo de presentar una car-
diopatia congénita debe garantizar un estudio fetal eco cardiografico detallado.

El diagnéstico temprano y las intervenciones a tiempo para estabilizar estos
pacientes y transferirlos a un centro cardiaco apropiado son necesarias para mejorar el
prondstico de estos neonatos enfermos. 3 Por lo tanto, todo el personal de salud que
recibe recién nacidos, debe estar ampliamente familiarizado con las manifestaciones
clinicas que pueden presentar estos niflos en sus primeras horas de vida para realizar
un reconocimiento temprano, excluir patologias que semejan este cuadro clinico e
iniciar el abordaje adecuado.
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Il. Presentacion clinica y diagndstico diferencial de los defectos cardiacos en los
neonatos.

A. Cianosis

Es un signo fisico caracterizado por coloracion azulada de la piel y membranas
mucosas dado por la presencia excesiva de hemoglobina reducida en el sistema capi-
lar. Clinicamente es notable cuando la concentracion de hemoglobina reducida supera
los 3-5 g/dl.3

Diferentes condiciones clinicas en uno o varios sistemas pueden presentarse
con cianosis:

1. Sistema respiratorio 2. Sistema nervioso central
3. Desérdenes hematologicos 4.Desérdenes cardiovasculares.?0

1. Desérdenes del sistema respiratorio

Es el sistema que mas frecuentemente produce cianosis en un neonato, por lo
tanto deben excluirse en primera instancia.

1.a.Lesiones dadas por obstruccion de la via aérea:

a. Atresia de coanas: la cianosis es mas intensa cuando el neonato esta en re-
poso y mejora cuando el recién nacido llora y abre la boca.

b. Micrognatia, retrognatia y secuencia de Pierre Robin: se produce obstruccion
de la via aérea por la lengua posterior. La obstruccién es méas severa en posicién supi-
na, la cianosis disminuye al colocar al neonato en posicidn prona.

c. Laringomalacia y traqueomalacia severas: producen un estridor inspiratorio,
la cianosis empeora al llorar, alimentarse, en posicién supina y con infecciones respi-
ratorias. Generalmente los sintomas se presentan varias semanas después del naci-
miento.

d. Estenosis traqueal: se caracteriza por un estridor espiratorio, distress respira-
torio, sibilancias o tos persistente. La sintomatologia empeora con infecciones de la via
aérea superior.

e. Pardlisis de las cuerdas vocales: frecuentemente se asocia con lesiones du-
rante el nacimiento o un procedimiento quirdrgico. Cuando la paralisis es bilateral cau-
sa distress respiratorio severo y cianosis.

f. Estenosis subglética: ocurre como una malformacién congénita o adquirida
posterior a manipulacidn de la via aérea . Se manifiesta con estridor, distress respirato-
rio o apnea obstructiva.2?

1.b. Lesiones con patologia pulmonar y alteracion en la relacion ventilacion/
perfusion pulmonar:
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a. Neumonia: resulta de lesidn directa por patdgenos invasores y lesion indirecta
por citoquinas y células inflamatorias.

b. Sindrome de distress respiratorio: dado por deficiencia de surfactante, se
presenta con dificultad respiratoria y puede asociarse a cianosis.

c. Taquipnea transitoria del recién nacido ( TTRN ): es una enfermedad usual-
mente de recién nacidos de término con nacimiento por cesarea o de un parto vaginal
con un rapida progresion de la segunda etapa de labor de parto. Generalmente leve y
autolimitada, rara vez se asocia a cianosis visible.

d. Hipertension pulmonar persistente del recién nacido (HPPRN): condicién ca-
racterizada por elevacion de las presiones arteriales pulmonares y exposicién prolon-
gada del ventriculo derecho a un alto gasto cardiaco. La presencia de hipertension pul-
monar severa reduce el flujo sanguineo pulmonar y mantiene el CC D-I a través del
ductus arterioso permeable y el foramen oval permeable, 1o que resulta en cianosis.

e. Sepsis: produce extravasacion capilar y edema pulmonar produciendo al-
teracion de la ventilacién/perfusion y cianosis.

f. Anormalidades pulmonares congénitas: se pueden manifestar como distress
respiratorio significativo y cianosis que no responden al soporte ventilatorio estandar.
Incluye lesiones como hernia diafragmatica congénita, malformaciones adenomatosas
quisticas pulmonares, secuestro pulmonar, enfisema lobar y fistulas arteriovenosas.?°

2. Desoérdenes del sistema nervioso central.

a. Encefalopatia neonatal: presentan signos de disfuncion del sistema nervioso
central. Se debe considerar en todo neonato con alteracién de su estado de cons-
ciencia, convulsiones, tono muscular y reflejos alterados, apnea, aspiracion o dificultad
para alimentarse. La lesion cerebral hipdxico-isquémica generalmente es resultado de
insultos como paro cardiaco, catastrofe vascular, o trauma de parto. El trauma de par-
to asociado a depresion neuroldgica o encefalopatia neonatal usualmente se asocia a
hiperventilacion y cianosis.

b. Hemorragia intracerebral y convulsiones: pueden producir apnea, hipoventila-
cién y cianosis.2?

3. Condiciones hematoloqgicas

a. Metahemoglobinemia: resulta de la oxidacién de las moléculas de hemoglo-
bina de su estado normal ferroso a un estado anormal férrico. Los neonatos son mas
susceptibles a esta condicién por que la HbF se oxida con mayor facilidad que la he-
moglobina del adulto y también por los bajos niveles relativos de la enzima metahe-
moglobina reductasa. El escenario clinico caracteristico es un neonato que se presen-
ta con cianosis, sin datos de dificultad respiratoria, con disminucién de la saturacién
de oxigeno pero una PaO2 normal.20

b. Policitemia: puede hacer que el neonato luzca ciandtico por los elevados ni-
veles de hemoglobina a pesar de tener saturaciones de oxigeno normales.2°
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4. Lesiones cardiovasculares

Las lesiones cardiacas con circulacion pulmonar ducto dependientes usualmen-
te se manifiestan con cianosis severa. Generalmente son cardiopatias con obstruccion
cardiaca derecha con CC D-I; lesiones como tetralogia de Fallot severa ( T. Fallot ),
atresia pulmonar ( AP ), estenosis pulmonar critica, ( EPC ), anomalia de Ebstein u otras
cardiopatia complejas con AP o EPC.3

B. Distress respiratorio y/o edema pulmonar

El distress respiratorio severo o edema pulmonar se desarrolla en las cardio-
patias con excesivo flujo pulmonar o lesiones asociadas a obstruccion venosa pulmo-
nar, resultan en taquipnea, retracciones de la pared toracica y aumento del esfuerzo
respiratorio.

Las lesiones responsables de esta sintomatologia son aquellas lesiones no
ducto dependientes, de mezcla, como la transposicién de la grandes arterias ( TGA ),
el drenaje venoso pulmonar total anoémalo ( DVPTA ) obstruido y el tronco arterioso; se
presentan con cianosis, insuficiencia cardiaca y edema pulmonar por aumento del flujo
sanguineo pulmonar.?

C. Hipotension sistémica, shock o colapso

Varias condiciones clinicas pueden presentarse en un neonato con hipotension
sistémica, shock o colapso.

Las causas cardiacas que comunmente presentan estos sintomas son las lesio-
nes con obstruccion cardiaca izquierda tales como sindrome de hipoplasia del corazén
izquierdo ( HLHS por sus siglas en inglés ), estenosis adrtica critica, coartacion de aor-
ta ( CoA ) severa e interrupcion del arco aodrtico ( IAA ). La circulacion sistémica en
estas lesiones dependen de la presencia del DA, al pasar sangre de la arteria pulmonar
principal a la aorta. Al contraerse el ductus se produce hipotensién sistémica subita y
colapso. Otras causas de shock cardiogénico en los neonatos son la miocardiopatia
dilatada o miocarditis y la disfuncién miocardica secundaria a taquiarritmias.

Otras condiciones que deben sospecharse en el diagndstico diferencial de un
neonato con colapso circulatorio son la sepsis neonatal, meningitis, hipoglicemia y
errores innatos del metabolismo.

Una historia clinica detallada con un examen fisico minucioso asociado a una
radiografia de térax y un electrocardiograma son muy Utiles para diferenciar las car-
diopatias congénitas de otras situaciones de emergencia . La presencia de cardiome-
galia puede predecir un defecto cardiaco con un 85% de sensibilidad y un 95% de es-
pecificidad con un valor predictivo positivo de un 95% para cardiopatias congénitas.

Si sospechamos que un neonato en shock puede tener una cardiopatia critica,
el manejo inicial requiere medidas de soporte avanzado e inmediato inicio de infusién
de prostaglandina E ( PGE ) para mantener el ductus arterioso permeable incluso antes
de un diagnéstico preciso dado por un cardidlogo con el ecocardiograma.®
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lll. Caracteristicas del neonato con enfermedad cardiaca critica

A. Signos y sintomas

Puede ser desafiante diferenciar entre una enfermedad cardiaca, enfermedad
pulmonar o sepsis en un neonato con cianosis y distress respiratorio.

Caracteristicas en un neonato que nos orientan a una enfermedad de origen
cardiaco son la taquipnea, aumento del esfuerzo respiratorio, taquicardia y hepatome-
galia. La taquipnea y el esfuerzo respiratorio pueden presentarse también en un neo-
nato con enfermedad pulmonar o con un error innato del metabolismo; la hepatomega-
lia sugiere compromiso cardiaco. El tamafno hepatico normal esperado en un neonato
esde 4.5a5.0cm.

La radiografia de térax que muestra cardiomegalia y congestion vascular pul-
monar en un neonato con distress respiratorio y saturaciones normales en las 4 extre-
midades es indicativo de un proceso con CC I-D, siendo urgente diferenciar un shunt
obligado como una malformacién arteriovenosa. Este mismo cuadro clinico y radio-
grafia en un infante con una edad entre 2 y 8 semanas con las resistencias vasculares
pulmonares ( RVP ) disminuidas, sugieren un defecto interventricular grande.

La hipertension pulmonar severa también puede causar hepatomegalia y disfun-
cion ventricular derecha. La hiperoxigenacion puede reducir las RVP y mejorar la hiper-
tension pulmonar, sin embargo puede agravar el corto circuito y aumentar la sobre-
circulacién pulmonar en las lesiones con CC I-D.

Los pulsos femorales disminuidos en un nifio con los pulsos radiales normales
son preocupantes por una posible CoA o interrupcion del arco aodrtico. Pulsos
temporales débiles en el contexto de letargia y otros signos de pobre perfusion con
saturaciones normales orientan a lesiones con obstruccién izquierda critica a nivel de
la valvula o el arco adrtico, requieren infusion urgente de PGE. Se debe descartar otras
situaciones como sepsis o errores innatos del metabolismo.?!

La presencia de cianosis diferencial, la cual ocurre cuando las extremidades
superiores estan rosadas y las extremidades inferiores azuladas, generalmente se ob-
serva en la CoA severa e interrupcion del arco aértico en presencia de un Ductos
arterioso persistente ( PDA ), el cual suple las extremidades inferiores con sangre
desaturada. 20

La cianosis diferencial inversa, donde las extremidades superiores aparecen
azuladas y las extremidades inferiores rosadas, ocurre en la transposicién de las gran-
des arterias, CoA y arco adrtico interrupto con PDA e hipertension pulmonar. 20
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B. Test de hiperoxia

El test de hiperoxia se ha utilizado histéricamente para diferenciar la cianosis de
origen cardiaco y no cardiaco. El test se realiza midiendo la PaO2 en la arteria radial
derecha ( preductal ) en aire ambiente y nuevamente después de 10 minutos con oxi-
geno suplementario al 100% con mascarilla o tubo endotraqueal.?°

La interpretacion del test de hiperoxia se presenta en el siguiente esquema:

Pa02 posterior a 10 minutos con 02 al 100% Posibles patologias
> 300 mmHg Normal
> 150 pero < 300 mmHg Desordenes pulmonares

Desordenes del SNC
Metahemoglobinemia

> 100 pero < 150mmHg Hipertension pulmonar persistente del RN
Lesiones cardiacas de mezcla con aumento
del flujo pulmonar (a)

<100 mm Hg Cardiopatias con circulacion paralela (b)
Lesiones cardiacas de mezcla con flujo
pulmonar restringido (c)

DVPTA no obstruido, tronco arterioso y HLHS.
TGA
C. Atresia tricUspide con estenosis/atresia pulmonar, AP/ EP, T. Fallot.

IS

Tabla 2. Interpretacion del test de hiperoxigenacion en un neonato con cianosis. Tomado de NeoRe-
views; Vol 17. No.10. Octubre 2016. 20

La falta de aumento en la saturacién de oxigeno y la presion parcial de oxigeno
en la sangre arterial ( PaO2 ) dirigen a sospechar de una causa cardiaca ante un
neonato ciandtico, pero no es confirmatorio. En enfermedades pulmonares severas o
HPPRN, la PaO2 puede no aumentar con el reto de hiperoxigenacién. Esta prueba
podria desorientarnos, al fallar un diagnéstico cardiaco o sugerir que existe una lesién
cardiaca cuando en realidad no es asi. En un paciente con un DVPTA con alto flujo
sanguineo pulmonar, la PaO2 podria aumentarse sobre 100mmHg a pesar del drenaje
venoso alterado. A la inversa, neonatos con shunts intrapulmonares masivos por enfer-
medad pulmonar podria no presentar el aumento en la PaO2 mayor de 100mmHg
esperado a pesar de la administracién de oxigeno al 100%. Por lo tanto se debe
realizar una radiografia de térax y un ecocardiograma en todo infante cianético que no
responde al test de hiperoxigenacion.20-22
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En los centros de salud con disponibilidad de ecocardiografia, el test de hiper-
oxia tiene una utilidad limitada, ademas expone al recién nacido a toxicidad potencial
por uso en altas concentraciones de oxigeno. Mientras se espera la ecocardiografia, el
test de hiperoxia puede guiar en la decision de iniciar o no la infusién de PGE.2°

C. Tamizaje universal para CCC con oximetria de pulso

En los ultimos 15 afios, y de acuerdo a los resultados en diferentes paises, la
prueba de tamizaje poblacional en los recién nacidos antes del egreso hospitalario con
la oximetria de pulso transcutanea, ha demostrado ser una estrategia de salud publica
costo-efectiva para el diagndstico y abordaje oportuno de las cardiopatias congénitas
criticas, con una sensibilidad de un 76,5% y una especificidad de 99,9%. Los falsos
positivos oscilan entre 0,05% a 1,8%, siendo los mas altos cuando la prueba se realiza
entre 12 y 24 horas de vida. 28

En el neonato con cianosis, el tamizaje para CCC es de poca utilidad. Sin em-
bargo, el examen fisico puede fallar el diagndstico en hasta el 50% de las CCC. Al
implementar el tamizaje con oximetria de pulso para detectar las CCC, la tasa de de-
tecciéon aumenta un 28%. 20

El tamizaje para CCC es efectivo en identificar tempranamente (previo a que
aparezca la cianosis) las siguientes 7 cardiopatias: sindrome de corazén izquierdo hi-
poplasico , atresia pulmonar con septum interventricular intacto , tetralogia de Fallot
con AP, drenaje venoso pulmonar total andomalo , transposicidn de las grandes arterias,
atresia tricuspide y tronco arterioso. %20

Las cardiopatias secundarias que puede detectar este tamizaje son: coartacién
de aorta, doble tracto de salida del ventriculo derecho (DTSVD), anomalia de Ebstein,
arco aortico interrupto y ventriculo Unico (VU ). 20

En el tamizaje para CCC por oximetria de pulso, se comparan la saturacion pre-
ductal ( extremidad superior derecha ) con la saturacién postductal ( extremidad infe-
rior ).

Se considera un tamizaje positivo cuando existe:

- Un valor de saturacién de oxigeno menor de 90%.

- La saturacién de oxigeno es menor de 95% en la miembro superior de-
recho (MSD ) y miembro inferior derecho ( MID ) en tres medidas sepa-
radas por 1 hora.

- La diferencia entre las saturaciones preductal y postductal es mayor de

3% en tres medidas, separadas por 1 hora. 2°

20



Se documenta un tamizaje negativo cuando la saturacion en MSD o MID es
mayor o igual a 95% vy la diferencia entre ambos sitios es menor o igual a 3%.23
( Anexos: Figura 24)

Un resultado positivo implica referir a un pediatra cardidlogo para un diag-
noéstico definitivo mediante un ecocardiograma. 24

Dado la alta prevalencia de condiciones secundarias que se pueden detectar
con este tamizaje, es importante que el equipo clinico considere todas las causas de
desaturacion al responder a un tamizaje positivo , estas incluyen: hemoglobinopatias,
hipotermia, sepsis, enfermedad pulmonar congénita o adquirida, defectos cardiacos
congénitos no criticos, hipertension pulmonar persistente.?s

Dado que los neonatos con CCC pueden presentar un deterioro clinico en las
primeras 48 horas de vida, se pensaria utilizar el tamizaje con oximetria de pulso pron-
to después del nacimiento. Sin embargo la saturacién arterial de oxigeno varia consi-
derablemente en las primeras 24 horas de vida, presentando saturaciones menores de
95% en muchos neonatos sanos. Por lo tanto, realizar la oximetria de pulso antes de
las 24 horas de vida aumenta el nimero de resultados falsos positivos. Se documento
un aumento hasta un 5% de falsos positivos cuando el tamizaje se realizd en las pri-
meras 24 horas de vida comparado con un 1% al realizarlo al momento del egreso. Pa-
ra alcanzar una especificidad aceptable, la estrategia méas razonable es realizar el test
después de 24 horas postnacimiento.?*

Existen limitaciones técnicas en la medicidn de oximetria en los recién nacidos:

La saturacién promedio en los neonatos mayores de 24 horas oscila en-
tre 97 a 98%, sin embargo cuando se utiliza la oximetria de pulso continua, se han do-
cumentado desaturaciones periodicas y/o sostenidas durante el suefio, alimentacion y
llanto. La hipoxemia sostenida, no asi la hipoxemia variable, es consistente con el
diagndstico de enfermedad cardiaca ciandtica.

Se han reportado también lecturas bajas de oximetrias en pacientes con
saturaciones arteriales de oxigeno normales, asociadas a baja perfusion periférica, ar-
tefacto por movimiento, colocacion en un sitio inadecuado y/o desprendimiento par-
cial del sensor, hiperbilirrubinemia y dishemoglobinemias.?*

Para mejorar la deteccion temprana de estas cardiopatias, el personal de salud
debe asegurar que todo recién nacido previo a su egreso, tenga ademas del tamizaje
por oximetria de pulso un examen fisico detallado, historia clinica y estar alertas a los
signos y sintomas que nos orienten a una CCC.2¢

Educar a los padres previo al egreso de su bebé sobre signos y sintomas que

puedan orientarnos a una CCC también ayudara a mejorar la detecciéon temprana de
estas patologias. 26
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El propésito de este estudio, es analizar retrospectivamente culales factores
influyeron en la morbimortalidad y evolucidon de los pacientes con cardiopatias con-
génitas criticas atendidos en el SECIN. Dado que el Hospital Nacional de Nifios es el
Unico centro de referencia nacional especializado para el manejo de los pacientes con
cardiopatias criticas, este estudio nos mostrara la situacion actual en el manejo y
evolucion de esta patologia; podremos identificar debilidades y recomendar, con base
a la evidencia médica actualizada, cambios para un diagnéstico y manejo éptimo.
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OBJETIVOS

Objetivo general

- Determinar los principales factores perinatales, presentacion clinica y evolucion de la
enfermedad asociados a la morbi-mortalidad de los neonatos con cardiopatias
congénitas criticas, ingresados al servicio de cuidados intensivos neonatales del
HNN en el periédo de Enero del 2011 a Diciembre del 2014.

Objetivos especificos

- Establecer cuales fueron los métodos de diagndsticos principales para deteccion de
esta patologia en nuestro pais.

- Determinar si la edad de referencia influyd en la evolucidn del paciente.

- Establecer la necesidad de implementar un sistema de tamizaje neonatal eficiente
para diagnosticar las cardiopatias congénitas criticas a nivel nacional.
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SELECCION DE LA MUESTRA Y POBLACION

Criterios de inclusion

- Todos los recién nacidos que ingresaron al servicio de neonatologia del HNN en el
periodo comprendido entre Enero 2011 a Diciembre del 2014 , con diagndstico
confirmado mediante ecocardiografia realizada por un cardidélogo pediatra del HNN,
de una cardiopatia congénita critica, ambos géneros, cualquier etnia.

Criterios de exclusion

- Pacientes que se refirieron con un probable diagndstico de una cardiopatia
congénita critica, pero que se excluyd durante su hospitalizacion.

« Pacientes que no aparezcan sus expedientes.
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METODOLOGIA

El estudio es de tipo descriptivo y retrospectivo, basado en la revisidon de expe-
dientes clinicos , de pacientes ingresados a la unidad de cuidado intensivo neonatal
del HNN con el diagndstico confirmado por ecocardiografia de una cardiopatia
congénita critica durante el periodo de Enero del 2011 a Diciembre del 2014.

Los pacientes se reclutaron utilizando la base de Documentos Médicos y Esta-
disticas del HNN en el periodo mencionado.

Los datos clinicos a estudiar se ingresaron en una Hoja de Recoleccion de

Datos ( Anexo ), previamente estructurada, posteriormente se tabularon en el sistema
de Numbers, MAC OS, para finalmente analizarlos.
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ASPECTOS ETICOS

Este estudio se realizé de acuerdo a las guias nacionales, internacionales e ins-
titucionales correspondientes a la investigacién observacional y de las buenas practi-
cas clinicas. Fue debidamente aprobado por el Comité de Bioética e Investigacion del
Hospital Nacional de Nifos ( CLOBI-HNN ).

La identidad de los pacientes fue estrictamente confidencial y se tomaron las
medidas necesarias para que no se afectara su integridad personal.

Por ser un estudio retrospectivo de revisiéon de expedientes clinicos, no se re-
quirié de ningln consentimiento informado.
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FUENTES DE FINANCIAMIENTO

Esta investigacion cuenta con medios de financiamiento externo y no representa
gastos extra para el HNN o la C.C.S.S., puesto que consiste Unicamente en revision de
expedientes clinicos. Los gastos de papeleria e impresion fueron cubiertos en su totali-
dad por los investigadores, asi como aquellos relacionados con la presentacion final.
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RESULTADOS

A. Caracteristicas del grupo estudiado

En la base de datos del servicio de estadistica del Hospital Nacional de Nifios
“Dr. Carlos Saenz Herrera” se encontrd registro de 115 pacientes ingresados al
servicio de Neonatologia con diagndstico de car-diopatia congénita de variedad critica
en el periodo comprendido entre Enero del 2011 a Diciembre del 2014, se excluyeron
16 pacientes cuyos expedientes no se encontraron o estaban incompletos.
Obteniendo un total de 99 casos que cumplieron con los criterios de inclusion para el
estudio.

1. Caracterizacion de la poblacion

a. Caracteristicas perinatales de los recién nacidos (Tabla 3)

La relacion Hombre:Mujer fue 1,67:1 (62:37)

Ochenta neonatos fueron de término. El 66% se clasificaron co-mo RNTAEG.
7,5% del total de los RNT fueron clasificados como PEG. Ocho recién nacidos ( 8.08%
) del total de la poblacion estudiada fueron PEG ( Pequefio para edad gestacional ).
Hubo 19 pacientes pretérmino: 16 pretérmino tardios( EG entre 32 a 36 6/7semanas ),
con edades gesta-cionales de 30 y 31 semanas, un caso respectivamente y un
pretérmino con una edad gestacional de 28 semanas y peso al nacer de 980 gramos.

El rango de peso fue de 980 gramos a 4610 gramos. Un total de 75 pacientes
con pesos entre 2501 y 3999 gramos, 19 recién nacidos con un peso entre 1001 y
2500 gramos y un neonato con un peso menor a 1000 gramos.

Un 28,2% de los pacientes tuvo un APGAR al primer minuto menor o igual a 7.
A los 5 minutos de vida 14 neonatos presentaron un APGAR menor o igual a 7. Tres
casos sin APGAR documentado, 2 por ser nacimientos extrahospitalarios y un caso en
el que la madre no tenia el carnet del recién nacido al ingreso.

b. Caracteristicas perinatales maternas ( Tabla 4)
El 78% tuvo control prenatal.

El 70% de las madres de los pacientes tenian edades entre 19 y 34 afos. El
rango de edad materna fue de 13 a 41 afios. Una Doce madres con edades menores
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de 19 anos, de estas 1 madre con edad de 13 afos. Solamente 3 madres con edad
mayor o igual a 40 afos.

26 madres eran primigestas, 19 con su segundo embarazo y 15 tercera gesta.
El 60,6% (60 ) de las madres tenia una paridad entre 1 y 3 embarazos. Multiparas, con
4,5, 6,7y 9 embarazos, hubo 24 casos (24,2%). En 15 casos se desconoce la pari-
dad.

Hubo dos embarazos gemelares

Sesenta y dos nacimientos fueron parto vaginal y 39 nacieron por cesarea. Las
indicaciones para realizar la cesarea fueron variadas en 23 casos, 3 electivas y 3 sin
indicacion especifica. (Tabla 5 ) De estas 3 electivas, solo uno tenia el diagndstico
prenatal de una CCC, dos tenian 39 semanas de edad gestacional, uno con 37
semanas de edad gestacional.

Se documentaron 3 casos de diabetes mellitus materna, uno de ellos diabetes
gestacional. Hubo dos casos de hipertension arterial materna, uno clasificado como
preeclampsia.

Se desconoce sobre el uso de medicamentos como ibuprofeno, litio o
anticonvulsivantes.

Tampoco hay informacion sobre enfermedades en la madre como fenilcetonuria,
condiciones metabdlicas, infeccidn por parvovirus o enfermedades con anticuerpos
positivos.

No hay informacion en los expedientes sobre el antecedente heredo familiar en
primer grado de CCC.

c. Caracteristicas fetales

En 18 pacientes se sospechd la cardiopatia en un ECO prenatal. No se
describe el aumento de translucencia nucal.

16 neonatos asociaron una malformacion extra cardiaca mayor.

2 pacientes con cariotipo anormal: sindrome de DiGeorge D22q11, otro con
trisomia 18. Un paciente con fenotipo de trisomia 21, pendiente su cariotipo.

No se encontré informacion en los expedientes sobre arritmias fetales,

embarazo monocoridnico, ni  sobre embarazos mediante reproduccidn asistida o
fertilizacién in vitro.
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2. Nivel de atencion del lugar de nacimiento y referencia.

Los tres hospitales donde nacié la mayoria de los pacientes que posteriormente
fueron traslados al HNN para descartar una cardiopatia congénita critica fueron:
Hospital de la Mujer, Hospital San Rafael de Alajuela y Hospital de Guapiles. (Tabla 6 )

La cardiopatia mas frecuente fue la coartacion de aorta con un 15.1%, en
segundo lugar la transposicion de grandes vasos con septum IV intacto con 13.1% vy el
tercer lugar lo comparten la tetralogia de Fallot y el sindrome de corazén izquierdo
hipoplasico con 12.1% cada uno respectivamente. ( Grafico 1)

Globalmente el 73,7% de los pacientes fueron referidos en forma temprana,
antes de los 4 dias de edad, al HNN. (Grafico 2).

Se refirieron en forma temprana el 100% de los neonatos con anomalia de
Ebstein (8 de 8 ),Interrupcion del arco aértico (1 de 1) y con estenosis pulmonar critica
(4 de 4), seguidos de los neonatos con TGV (12 de13) con un 92,3% vy en tercer lugar
con un 91,6% con recién nacidos con Tetralogia de Fallot (11 de 12) ( Tabla 16)

29 neonatos nacieron en el lll nivel de atencion del pais, de estos (23 de 29) el
79,3% se refirieron de forma temprana al HNN, centro nacional especializado.

De los 70 neonatos restantes

En el Il nivel de atencién nacieron 68 pacientes, 5 de estos en hospitales
privados, fueron referidos en forma temprana 48 de 68, (70,5%)

5 nacieron en hospitales privados,que se considera un |l nivel de atencion, uno
de ellos fue referido tardiamente.

2 fueron nacimientos extrahospitalarios , 1 se refirid tempranamente de un
hospital regional y el otro consulté a un médico privado que lo derivo rapidamente a un
cardidlogo por la sospecha de cardiopatia . ( Tabla 7))

La edad de ingreso promedio en dias al servicio de UCIN-HNN fue de 4.3 dias.
Treinta y nueve pacientes ingresaron antes de las 24 horas de vida, 19 pacientes con 1
dia de edad. Ocho pacientes fueron referidos después de los 16 dias de vida.

El rango de hospitalizacién en dias fue de 0 a 136 dias, con un promedio de 13
dias, mediana de 5 dias. (Grafico J)

3. Criterios para sospechar el diagnéstico

El deterioro clinico fue el principal criterio para sospechar una cardiopatia
congénita. ( Grafico 4 ) La cianosis, la insuficiencia respiratoria y la presencia de
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soplo fueron los principales signos presentes al momento del deterioro clinico. (Tabla
8 ) Se realizd el diagndstico de la cardiopatia principalmente entre los dias 1 y 2 de
vida. (Grafico 5).

En relacion al diagnostico prenatal solamente en 19 embarazadas se detecto
una alteracion cardiaca, el diagndstico de 10 de estos ECOs prenatales concordd con
el diagndstico realizado con el ECO realizado en el HNN. ( Tabla 9)

Once de los 19 ( 57,8% ) pacientes que nacieron en el lll nivel de atencién
tenian su diagndstico prenatal . 8 de 19 ( 42.1%) de los nacidos en un Il nivel de
atencién tenian un diagnéstico prenatal. (Tabla 9)

La anomalia de Ebstein y el sindrome de corazén izquierdo hipoplasico fueron
las dos cardiopatias con diagndstico prenatal mas alto, 5 y 4 casos cada uno. El US
prenatal no logré detectar ningun caso con estenosis adrtica critica, interrupcion del
arco adrtico, atresia pulmonar ni estenosis pulmonar critica. ( Tabla 9)

De acuerdo a cada tipo de cardiopatia se hizo el diagndstico prenatal
principalmente en los fetos con atresia tricuspide ( 2 de 3 ) 66,6%, seguido de los
fetos con anomalia de Ebstein (5 de 8) 62,5% y en tercer lugar lo comparten con un
33,3% el tipo de lesién cardiaca HLHS (4 de 10) y el DTSVD (1 de 3). ( Tabla 16)

Once de los 19 neonatos con dx prenatal fallecieron, representa una mortalidad
de 57,89%. ( Tabla 7 ) De estos once fallecidos 10 se refirieron el mismo dia al Il nivel
de atencidn y se ingresaron, excepto un paciente que se refiri6 a HNN el dia que nacié,
se documenté DTSVD, se egresa con cita a cardiologia en 22 dias. A los 6 dias de
edad, consulta por vémitos biliosos con distensién abdominal, fallece a los 19 dias con
diagnostico de Enterocolitis Aguda Necrotizante lllb, con perforaciones ileales. (Im-
portante no egresar al hogar pacientes con diagnoésticos de una CCC.)

El porcentaje de diagndstico prenatal por afio se mantuvo entre 17,3% y 20%.
Ano 2011: 3 casos de 16 (18,75%). Ano 2012: 6 casos de 30 ( 20%). Ano 2013: 6
casos de 30 (20%). Afio 2014: 4 casos de 23 (17,3% ). ( Tabla 16)

A 26 pacientes se les realizd un ECO en el hospital de referencia, previo al
traslado al HNN. De los 27 ecocardiogramas realizados en los hospitales periféricos
por cardidlogos de adulto, previo al traslado al HNN, el 70.4% concordd con el
diagnostico del tipo de cardiopatia.

B. Condicion de ingreso y laboratorios ( Tabla 10)

Al momento de ingreso al HNN:

- 77 pacientes con saturacién de O2 menor de 92%.
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- 16 pacientes hipotensos, con PAM menor de 40mmHg.

- 3 pacientes presentaron una frecuencia cardiaca >200 latidos por minuto, un
paciente entrd en asistolia al servicio de emergencias del HNN, posterior a reanimacién
ingresa a UCIN-HNN.

- Diez pacientes ingresaron con una temperatura menor o igual a
35,9 °C. Ningun paciente presenté fiebre al ingreso.

De los laboratorios solicitados al ingreso:
- 56 pacientes con un Ph menor de 7,34
37 con una acidosis mixta, 10 con una acidosis metabdlica y 9 con acidosis
respiratoria.
Tres neonatos con alcalosis respiratoria y uno con alcalosis metabdlica.
- 4 pacientes con hemoglobina menor de 11 g/dl.
- 16 pacientes con plaquetas menor de 150,000.
- 19 pacientes con leucocitos mayor de 20,000.
- 16 pacientes con glicemia mayor de 150 mg/dl.
- 7 pacientes con nitrdgeno ureico mayor de 20.
- 49 pacientes con creatina entre 0,6 y 1y 22 con Crea > 1.
- Hiponatremia en 41 pacientes, hipernatremia en 4.
- Hipokalemia en 6 pacientes, hiperkalemia en 11 neonatos.
- Hipocalcemia en 4 pacientes, hipercalcemia en 3 casos.
- Fosforo elevado en 5 casos.
- Magnesio aumentado en 8 casos.
- Lactato mayor de 3 en 24 pacientes.
- Se documentd una PCR mayor de 10 en 7 recién nacidos.
- Se hemocultivd a 65 pacientes de los 99:
3 se documentd sepsis con el hemocultivo positivo
1 con Proteus mirabilis
1 con un Streptococco B hemolitico.
1cultivé un coco gram positivo en 1 de 2 cultivos.
- Tres pacientes con transaminasas elevadas ( AST >74 U/L, ALT > 54 U/L)
- 22 pacientes con un TP y 6 con un TPT prolongado.
- 13 pacientes con fibrindgeno menor de 250.

C. Manejo de los pacientes (Tabla 11)

1. Manejo inicial

Con respecto al soporte ventilatorio:

Veintidds neonatos no requirieron oxigeno al ingreso.
A 13 se les administrd oxigeno por nasocanula.

3 requirieron halo de oxigeno.

57 ventilacion mecanica convencional.

4 requirieron ventilacién de alta frecuencia.

Seis pacientes requirieron el uso de oxido nitrico
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Se inicid infusidén de inotropicos en 39 pacientes, de estos 39 pacientes 10%
recibieron adrenalina, 42% dopamina y 48% dobutamina.

Se inicio infusion de PGE1 en el hospital de referencia en 25 casos. La dosis
utilizada fue de 0,01 mcg/kg/min en 9 pacientes, entre 0,04 a 0,06 mcg/kg/min en 8
casos, de 0,1 mcg/kg/min en 5 neonatos, se desconoce la dosis en 3 pacientes.

A 11 de los 19 pacientes con diagndstico prenatal se les inicio la infusion de
PGE en el hospital de referencia.

Setenta y cuatro pacientes ingresados a UCIN-HNN requirieron infusion de
PGE1. 49 de estos pacientes iniciaron con una dosis de 0,01 a 0,05 mcg/kg/min, 22
con una dosis de apertura de ductos. El 69% recibieron entre 0 y 5 dias de infusion.
Solo 2 pacientes mantuvieron la in-fusidon por mas de 21 dias. Un paciente con una
coartacion de aorta severa, recibié 22 dias de infusién hasta el dia que se realiz6 el
procedimiento quirdrgico, otro paciente con una interrupcion del arco adrtico,
insuficiencia tricuspide y mitral, quien tuvo la infusién de PGE1 durante 45 dias en
espera de la cirugia, fallecié sin cirugia. Este paciente presentd plaquetopenia como
efecto secundario al uso prolongado de este medicamento.

Solamente 2 pacientes presentaron apneas con el inicio de la infusiéon de PGE1.
2. Procedimientos quirurgicos

En cuarenta y un pacientes no hubo ningun tipo de procedimiento quirirgico. En
la Tabla 12 se detalla las razones por las que no se realizé ningun procedimiento
quirdrgico.

A 23 pacientes se les realizd cateterismo cardiaco. Esta intervencién se realizé
en los primeros 5 dias de vida en la mayoria de caos. (Grafico 6)

Cuarenta y tres neonatos tuvieron una cirugia cardiaca. A 26 pacientes de 43
(60,4%) se les realizd cirugia en los primeros 15 dias de vida. ( Grafico 7).

La moda en los dias de estancia hospitalaria al momento de la cirugia fue de 1
dia y la mediana 5 dias. Cuatro pacientes egresaron y posteriormente se ingresan para
su cirugia, dos a los 3 meses de edad y dos con mas de dos afos de vida.

Las complicaciones post-quirdrgicas mas frecuentes fueron: choque hipo-
volémico por sangrado, paro cardiorespiratorio y fibrilacién ventricular. ( Tabla 13)

De los 43 neonatos sometidos a un procedimiento quirdrgico, fallecieron 7.
(16,2%)
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D. Diagnéstico tardio

Diecisiete neonatos egresaron al hogar sin diagnodstico de su cardiopatia
( diagnéstico tardio ), posteriormente consultan por deterioro clinico, momento en
que se realiza el ECO que determina la cardiopatia congénita critica.

Catorce de los 17 con diagnéstico tardio, nacieron en el Il nivel de atencion
( 82.3%), 2 nacieron en el lll nivel de atencion ( 11,7%) y uno fue extrahospitalario
(5,8%).

Solo un paciente era prematuro con una edad gestacional de 36,2 semanas.
Todos clasificados con adecuado peso al nacer. Ninguno de estos 17 presentaban una
malformacion extracardiaca mayor. Los defectos cardiacos mas frecuentes fueron las
lesiones con obstruccion cardiaca izquierda con 12 casos. (CoA: 8 casos, HLHS: 2
casos, |AA: 1 caso, Estenosis Ao. Critica: 1 caso) La mortalidad de este grupo fue de
4,0% (4 de 99) del total de la poblaciéon, 23,5% (4 de 17 )del subgrupo con
diagnostico tardio. La mortalidad de los diag-nosticados previo al egreso hospitalario
fue de 41,4%. ( Tabla 14 )

El diagndstico tardio se dio principalmente en los nifios con lesiones tipo 1AA
100%, 1 de 1y con coartacion de aorta el 53,3% (8 de 15). ( Tabla 16)

E. Mortalidad

Al mes de edad el 42% de los pacientes habia egresado, El 24% se encontraba
aun hospitalizados y 34% fallecidos. Posteriormente fallecen 11 infantes mas, para
una mortalidad global de 45.4%. El 24.4% fallecio el primer dia de vida. Dos pacientes
de estos 45 fallecidos, se reporta su muerte después de los 2 afos de vida. ( Grafico
8)

Entre los neonatos que fallecieron, los defectos méas frecuentes fueron:
sindrome de corazodn izquierdo hipoplasico, drenaje venoso pulmonar total anémalo ( 7
casos cada uno) y anomalia de Ebstein con 6 casos. ( Tabla 15)

Al analizar la mortalidad segun el tipo de cardiopatia las lesiones tipo tronco
arterioso (4 de 4) e IAA (1 de 1) presentaron una mortalidad del 100% seguidos de
las lesiones tipo DTSVD (2 de 3) y atresia pulmonar (4 de 6) con un 66,6%. ( Tabla
16)

De los 73 pacientes referidos tempranamente fallecieron 31 (42,4%), mientras
que de los 26 referidos tardiamente fallecieron 3 (11,5%)
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Del total de fallecidos: 28 tuvieron su diagnéstico por deterioro clinico,11
tuvieron un diagnostico prenatal, 4 egresaron al hogar y 2 diagnoésticados con ECO
postnatal ( uno solicitado por soplo y el otro por presentar malformaciones multiples).

La mortalidad en los pacientes con diagnostico prenatal fue de 57,8% versus
38,7% la mortalidad de los diagnosticados postnacimiento, ya sea por deterioro clinico
o ECO postnatal.

23,5% de los pacientes con diagndstico tardio fallecieron.

La mortalidad segun el nivel de atencion fue de 47% en el Il nivel de atencion y
de 44,8% en el lll nivel de atencidn

La mortalidad del grupo de prematuros, (EG menor de 36,6 sem ) fue de 57,8%
(11 de 19)

64,2% de los neonatos con una puntuaciéon de APGAR menor o igual a 7 al
minuto 5 de vida, fallecieron.

De los 43 neonatos sometidos a un procedimiento quirdrgico, fallecieron 7
(15,5%). De estos 7, cinco fallecieron por complicaciones directas de la cirugia.

No hubo disminucion progresiva de la mortalidad anual, en el afo 2011

fallecieron 5 de 16 pacientes (31,25%), afio 2012 18 de 30 casos ( 60%), afio 2013, 14
de 30 (46,6%) y en el ano 2014 hubo 8 de 23 (34,7%).
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ANALISIS DE RESULTADOS

Este estudio revisa el patron epidemioldgico de las cardiopatias congénitas
criticas de la poblacion pediatrica costarricense que acude al HNN. Los pacien-tes
con cardiopatias congénitas criticas en el territorio costarricense son maneja-dos en
su totalidad en el Hospital Nacional de Nifios Dr. Carlos Saenz Herrera, esto debido a
que es el Unico centro hospitalario de tercer nivel que cuenta con el equipo
interdisciplinario capacitado para el manejo éptimo de estas patologias que incluye
valoracién por un pediatra cardidlogo que confirme el diagnodstico y realice
intervenciones de cateterizacion en caso de ser necesarias , un equipo de cirugia
cardiovascular capacitado para realizar las intervencidnes quirlrgicas ne-cesarias y el
equipo de neonatdélogos y pediatras intensivistas encargados del tratamiento del
paciente pre y postquirirgicamente, por lo tanto la mayoria de pacientes con una
CCC, son referidos a este centro de atencidén especializada; sin embargo podria ser
que algunos recién nacidos se hayan egresado al hogar y se documentara la lesién
cardiaca postmorten. Este documento nos ofrece un panorama general del manejo y
evolucién de las CCC a nivel nacional.

A. Caracteristicas del grupo estudiado

1. Caracteristicas perinatales de los recién nacidos

La mayoria de los neonatos cardiopatas fueron de género masculino, sin
embargo la distribucién por género difiere con cada tipo de cardiopatia.

En general, los neonatos con cualquier tipo de cardiopatia congénita son mas
propensos a nacer prematuros que los sujetos control. Williams et al en su estudio de
1245 neonatos con fisiologia de ventriculo Unico, reportaron 16% de prematuros, una
incidencia mayor que la que reportan otros estudios entre 7% y 11% y aun asi menor
que la documentada en nuestra poblacién con 19 casos (19,1%).

La prematuridad y el peso al nacer menor de 2500 gramos son factores de
riesgo conocidos para aumentar la mortalidad hospitalaria. Factores contribuyen-tes
son el pequefio tamano de las estructuras cardiovasculares y la inmadurez de las
proteinas ligadoras de calcio del miocito.?” Once de los diecinueve prematuros del
estudio fallecieron, esto representa una mortalidad de un 57,8%, 12,4% mas que la
mortalidad general que fue de 45.4%, a la vez una tasa superior a la reportada por
Desai et al, quienes documentaron una sobrevida de 74% en recién nacidos
prematuros en un estudio multicéntrico realizado en E.E.U.U. 60
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Las anormalidades cardiovasculares se asocian con recién nacidos PEG,
(Pequerios para la edad gestacional ) y el doble de riesgo para prematuridad.?® En el
presente estudio 19,1% fueron pretérmino, de estos 10,5% se clasificaron como PEG,
mientras que de los 80 recién nacidos clasificados como de término, solamente 6
fueron PEG, siendo esto un 7,5%. En un estudio realizado en Irlanda, por Walsh et al,
la tasa de natalidad de prematuros en 2189 nacidos vivos con enfermedad cardiaca
congénita fue de 13% comparado con 7,2% en la poblacion general.8' En otro estudio
francés, las enfermedades cardiacas congénitas se asociaron con un riesgo dos veces
mayor de nacimientos pretérmino, relacionado principalmente a parto prematuro
espontaneo-%?

Las complicaciones frecuentes de la prematuridad tienen un impacto asociado
en los neonatos con CCC. El tiempo quirdrgico puede alterarse por la presencia de una
hemorragia interventricular (HIV), enterocolitis aguda necrotizante (EAN) o la presencia
de un sindrome de distress respiratorio por inmadurez. (SDRI). Ademas el riesgo
aumentado de infeccidn, anemia e hiperbilirrubinemia tienen un impacto en el manejo
del neonato cardidpata en las decisiones para transfundir hemoderivados, iniciar
fototerapia o indicar antibi6ticos.?®

Ante un neonato prematuro gravemente enfermo debemos considerar en el
abordaje de su diagndstico diferencial la posibilidad de una enfermedad cardiaca
congénita, ademas de las complicaciones frecuentes de la prematuridad que citamos
anteriormente, entre otras.

Un neonato prematuro con una CCC traduce consideraciones Unicas para un
manejo optimo. ( Anexo: Tabla 17 ) 28

Desde 1952, Virginia Apgar propuso un sistema de puntuacion para evaluar
rapidamente el estado clinico del recién nacido y la necesidad de iniciar un soporte
para establecer una adecuada respiracidon. En los afios recientes se ha dudado del
valor de esta puntuacién. Se demostré que no es fiable para predecir la evolucion
neurologica de RNT; se utilizd inapropiadamente como Unico test para diagnosticar
asfixia. EI Programa de Resucitacion Neonatal declaré que “la puntuacién del APGAR
no debe utilizarse para determinar las acciones apropiadas de resucitacién, tampoco
deben retrasarse estas intervenciones hasta el minuto de edad en los neonatos
deprimidos al nacer.” Dicha valoracion también tiene sus limitaciones, ya que varios
factores pueden influir sobre el puntaje final, asi como el uso de drogas, trauma,
anormalidades congénitas, infecciones, hipoxia, hipovolemia y la prematuridad. Existe
poca informaciéon en relacién al uso del APGAR en los prematuros, ya que los
elementos como tono, color e irritabilidad refleja dependen parcialmente de la madurez
fisioldgica del neonato, esto podria suponer que un RNP sano sin evidencia de asfixia
reciba una puntuacién de APGAR menor solamente por su inmadurez. 2°

Fei Li et al, en su estudio “La puntuacion de APGAR y la mortalidad infantil”,
que incluyd 25,936,357 neonatos nacidos en U.S.A entre 1995 y 2004, demostré que
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la relacion del puntaje de APGAR a los 5 minutos con la sobrevida es significativa
como hace 50 afios en el periodo neonatal en RN de término e igualmente en el
periodo postnatal y los RN de pretérmino. Se demodstro su valor predictivo para la
mortalidad infantil en prematuros extremos, pretérminos y términos en el periddo
postnatal. Ademas es un sistema igualmente valido para utilizarlo en gemelos. Por lo

tanto, la puntuacién de APGAR es aun un adecuado predictor de la mortalidad infantil.
29

En el actual estudio 14 neonatos tuvieron una puntuacion de APGAR igual o
menor a 7 en el minuto 5 de vida, de estos 9 fallecieron y del total de fallecidos,8
recibieron soporte ventilatorio, lo que concuerda con lo establecido por Henry H. Et al
quienes determinaron factores de riesgo independientes en neonatos con cardiopatias
congénitas para aumentar la mortalidad: APGAR menor o igual a 7 al minuto 5,
necesidad de soporte ventilatorio y categoria 4 o mas en la valoracién de riesgo para
cirugia cardiaca.?’

2.Caracteristicas perinatales maternas

Hubo un alto porcentaje de control prenatal (78%), sin embargo el diagnéstico
prenatal fue bajo (19,1%). EIl momento 6ptimo para visualizar la anatomia fetal desde
un abordaje transabdominal es entre las semanas 18 y 22 de gestacion. Un
ecocardiogramama antes de este intérvalo de tiempo es dificil, secundario al tamafio
del feto y sus movimientos, esto conduce a una evaluacién incompleta. Dado que la
indicacion primaria para solicitar una ecocardiografia fetal es un ultrasonido obstétrico
anormal, la mayoria de los pacientes son referidos posterior al rango ideal de edad
gestacional. Después de la semana 30 de gestacién, las imagenes son dificiles de
obtener por la sombra 6sea y el aumento de la masa fetal en relacion al volumen del
liquido amnidtico. % Se desconce en este estudio el momento de la captacion
prenatal, el momento exacto en que se realizé el ultrasonido obstétrico, esto pudo
influir en el bajo diagnéstico prenatal. Las indicaciones para referir a una
ecocardiografia fetal se resumen en los anexos, ( Tabla 18.) 55

La edad materna mayor de 40 afos, no fue un factor de riesgo en esta
poblacién ya que solamente hubo 3 madres con edades igual o mayor a 40 afios.

En los paises con altas tasas de fertilidad de 8 por mujer, la poblacién debe
apoyar 4 veces mas, nifios con enfermedades cardiacas, que en los paises con tasas
de fertilidad de 2 por mujer. ' La tasa de fecundidad en Costa Rica, segun el Banco
Mundial para el afio 2011, fue de 1,89 hijos por mujer, % y de 1,82 en el afio 2014.57
En el estudio hubo madres con alta paridad, mayor de 4. Para disminuir la carga global
de las enfermedades cardiacas es indispensable mejorar la educacion, empoderar a
las mujeres y reducir la tasa de fecundidad. ?
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La meta para los fetos con enfermedades cardiacas congénitas es el parto
vaginal normal, en ausencia de hidrops, arritmias o indicaciones obstréticas.®° La
frecuencia de nacimientos por cesarea en este estudio fue alta, con un 29,2%( 29
casos), sin embargo de las 8 madres que tenian el diagndstico prenatal de una CCC en
su bebé, a 2 se les realizd cesarea electiva, por lo tanto, tener el diagndstico de una
CCC, no aumentd la indicacion de cesareas electivas. Una cesarea electiva se realizd
con 37 semanas de edad gestacional. Las publicaciones recientes recomiendan
prolongar el embarazo hasta 39 semanas para un mayor impacto positivo en la
evolucién postnatal de estos recién nacidos. 18

3. Caracteristicas fetales

Se documentaron 16 neonatos con una malformaciéon extracardiaca mayor,
factor conocido para mejorar el diagnostico temprano, ya que estos pacientes se
valoran minuciosamente y se les indican mayor cantidad de estudios, entre estos
ecocardiografias,por sus alteraciones extracardiacos. En este estudio, se refirieron
tempranamente el 87,5% ( 14 de 16 ) de los casos, ademas el 43,7% ( 7 de 16) tenian
su diagndstico prenatal ( 3 de 16 ) o se les solicitd ecocardiograma por la ausculaciéon
de un soplo , sin deterioro clinico, para completar estudios por sus dismorfismos. ( 4
de 16)

No se encontré informacién en los expedientes sobre arritmias fetales,
embarazo monocoriodnico, ni  sobre embarazos mediante reproduccion asistida o
fertilizacidn in vitro. Se recalca la importancia de pensar en factores de riesgo que nos
ayuden a sospechar el diagnostico de una CCC d forma temprana.

En los expedientes no se documentd informacion sobre factores de riesgo
maternos para presentar una cardiopatia, se podria incluir en otro estudio entrevistas
maternas, via telefénica, interrogando sobre historia familiar en primer grado de
enfermedades cardiacas, embarazos multiples, caracteristicas maternas como raza/
etnia, educacién, diabetes antes y durante la gestacion, indice de masa corporal
( IMC ) pre-embarazo, hipertension previo y durante el embarazo, pérdidas fetales
previas, trimestre de la primera consulta prenatal, uso de medicamentos, ingesta de
alcohol, enfermedades con anticuerpos positivos, historia de infecciones perinatales,
reproduccion asistida o fertilizacion in vitro.

4. Nivel de atencidon de lugar de nacimiento y referencia
Se considera una referencia temprana aquella que se realiza entre el dia 0 y 4to
de vida, y una referencia tardia aquella realizada después de los 4 dias de vida ( a

partir del 5to dia de vida ) o ausencia de referencia a centros especializados en el
manejo de cardiopatias.®
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Un diagnéstico tardio es aquel donde el neonato egresa al hogar posterior a su
nacimiento sin el diagndstico de su enfermedad cardiaca.

Diversas publicaciones demuestran que los nacidos en un hospital con nivel lli
de atencién en enfermeria son diagnosticados mas pronto que los nacidos en los
hospitales nivel | o 11.17 Peterson C et al reportan en su casuistica que 80% de los
pacientes con cardiopatias congénitas criticas nacieron en hospitales de Il nivel.62 La
asociacién del diagndstico tardio en hospitales de | y Il nivel, puede explicarse en parte
por el aumento de los nacimientos planeados en el lll nivel de atencién cuando hay un
diagnéstico prenatal de cardiopatia congénita. 54

En Costa Rica, por mandato constitucional y de acuerdo a la Ley de Uni-
versalizacion del Seguro de Salud de 1961, la C.C.S.S es la institucion responsable de
proveer servicios publicos del seguro de salud y maternidad a toda la poblacion.30

El primer nivel de atencién esta formado por 98 areas de salud, en las que se
ofertan servicios de cinco programas de atencion integral dirigidos a nifios,
adolescentes, mujeres, adultos y adulto mayor. Estos servicios se proporcionan en
puestos de salud, centros de salud y clinicas, las cuales en su mayoria cuentan con
equipos de atencion integral de salud o EBAIS.30

En el segundo nivel de atencion se ofertan servicios de consulta especializada,
internamiento y tratamiento médico y quirdrgico de las especialidades basicas de
medicina interna, pediatria, cirugia, ginecologia y obstetricia, en una red nacional
formada por 10 clinicas mayores, 7 hospitales regionales y 13 hospitales periféricos.3°

El tercer nivel de atencion proporciona atencién especializada asi como tra-
tamientos médicos y quirdrgicos complejos, a través de 3 hospitales nacionales
generales ( México, San Juan de Dios y Dr. Rafael Angel Calderén Guardia) y 5
hospitales nacionales especializados, uno de los cuales posee unidad de Perinatologia
y Neonatologia (Hospital de la Mujer Adolfo Carit) y otro es el Hospital Nacional de
Nifios Dr. Carlos Saenz Herrera. 31

29 neonatos nacieron en el Il nivel de atencién, cifra muy inferior a la
documentada por Peterson et al, quienes reportaron 80% de los pacientes con CCC
nacidos en hospitales de Ill nivel.?

23 (79,3%) neonatos de los 29 nacidos en el lll nivel se refirieron de forma
temprana al HNN, versus el 70,5% ( 48 de 68) referidos en forma temprana de los
nacidos en un Il nivel de atencién.

El 100% de los pacientes con IAA, estenosis pulmonar critica y con anomalia de

Ebstein fueron referidos en forma temprana. (IAA:1 de 1; Est. Pulm. C: 4 de 4; Anl.
Ebstein: 8 de 8.
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De los 73 pacientes referidos tempranamente fallecieron 31 (42,4%), mientras
que de los 26 referidos tardiamente fallecieron 3 (11,5%)

Por lo tanto en este estudio los nacidos en el lll nivel de atencion se sospechd el
diagnostico de CCC de forma mas temprana que en el |l nivel de atencion. La
mortalidad fue mayor en los de referencia temprana, probablemente por ser casos mas
severo como documento David E Fixler en su estudio, donde los casos mas severos se
detectaron antes, se refirieron de forma mas temprana pero presentaron menos
supervivencia a la cirugia, esto dado por la severidad de la patologia.®

Dos pacientes ingresaron descompensados sin referencia :

Un paciente se le ausculté un soplo el primer dia de vida, se traslada para ECO
al HNN ese mismo dia donde se le diagndstica una cardiopatia, se le deja cita en 15
dias, se egresa al hogar. A los 12 dias de vida es readmitido en PCR,en PCR, fallecié a
los 2 dias por una insuficiencia cardiaca congestiva.

A otro se le ausculté un soplo al nacer , asintomatico, en el hospital perif-érico
se le realiza un ECO que describe una CIA, acude a cita tardia a los 20 dias de edad en
cardiologia pediatrica y se documenta un CoA.

Estos dos casos nos demuestran: en el primer caso la importancia de man-
tener los pacientes con diagndstico de una CCC hospitalizados bajo vigilancia
estricta. ( Una posibilidad con este paciente es que no se haya documentado
inicialmente la TGV ) En el segundo, la necesidad de implementar el servicio de
telemedicina, ya que los ecocardiogramas en los hospitales de Il nivel, son realizados
por cardidlogos de adultos, realizar el ECO bajo la supervision del cardidlogo pediatra
disminuiria el error diagnostico.?* De los 27 ecocardiogramas realizados en los
hospitales periféricos por cardidlogos de adulto previo al traslado al HNN, el 29,6%
fallé en el diagnostico del tipo de cardiopatia.

5. Criterios para sospechar el diagnéstico
Deterioro clinico

El deterioro clinico fue el principal método para sospechar la presencia de una
CCC, siendo la presencia de cianosis, insuficiencia respiratoria y la auscultacion de un
soplo los principales signos y sintomas que ayudaron a orientar el diagndstico.

Como se citoé anteriormente, la cianosis, el distress respiratorio y la hipotension
son signos que nos orientan a descartar una CCC.2° Aunado a una historia clinica
detallada con un examen fisico minucioso asociado a una radiografia de torax y un
electrocardiograma que nos seran muy Utiles para el abordaje del diagndstico
diferencial.®
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Oximetria de pulso

No hubo ningun paciente que se refiriera por un test de oximetria de pulso
positivo, sin embargo la implementacién de este tamizaje en Costa Rica se empezd en
el pais apartir de agosto del 2016, por lo que es motivo para una investigacion futura.32

Ecocardiografia postnatal

9 neonatos se refirieron a ecocardiograma por la presencia de un soplo o por
dismorfismos en estudio, 5 y 4 respectivamente. Peterson et al reportan 31,5% de
malformaciones no cardiacas asociadas en los pacientes con CCC.%2 Es importante
recalcar el completar los estudios con un ecocardiograma en un paciente dismorfico y
de nuevo el examen fisico minucioso previo al egreso.

Diagndstico prenatal

En relacion al diagnéstico prenatal solamente en 19 embarazadas se detectd un
alteracion cardiaca, similar a lo reportado por Brown et al en su serie de pacientes en
la cual el 20% de los casos tuvo diagnostioco prenatal.®® Actualmente el diagndstico
prenatal conlleva un seguimiento estricto para identificar la progresién de la lesion y
descompensacion, asignar el riesgo que implica el tipo de cardiopatia que presenta el
feto para determinar el lugar de nacimiento y el equipo que debe estar presente.
( Anexo: Tabla 19 )3345  Algunas cardiopatias son dificiles de diagnosticar prenatal-
mente, particularmente la coartacion de aorta pasa desapercibida, ya que la
evaluacién del arco adrtico no es parte del ultrasonido obstétrico rutinario. 54

El sindrome de corazdn izquierdo hipoplasico, ocupd el segundo lugar en
diagnostico prenatal, después de la anomalia de Ebstein. Varias publicaciones repor-
tan que el HLHS es la cardiopatia que se diagnostica prenatalmente con mayor fre-

cuenciay conlleva un pobre prondstico y un alto porcentaje de secuelas neuroldgicas.
(36)

La mayoria de los pacientes con un diagndstico prenatal nacieron en un lll nivel
de atencidn, probablemente por el aumento de los nacimientos planeados en el Il nivel
de atencién cuando hay un diagnostico prenatal de cardiopatia congénita. %4

La mortalidad en los pacientes con diagndstico prenatal fue de 57,8% versus
38,7% la mortalidad de los diagnosticados postnacimiento, ya sea por deterioro clinico
o ECO postnatal. Brown et al reportan en su estudio en el Reino Unido de 286
neonatos sometidos a cirugia cardiaca, diagnéstico prenatal en el 20% de los casos,
pero la mortalidad de este grupo en su estudio fue solamente del 21%.5% Lo que
sugiere que en Costa Rica durante el periodo del estudio se tenian limitaciones
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importantes en el abordaje y estabilizacion del paciente con CCC con diagndstico
prenatal.

En 1993 el estudio RADIUS ( Routine Antenal Imaging with Ultrasound Study)
no encontrd beneficio alguno en la evolucion postnatal de los pacientes con tamizaje
prenatal para CCC con US. * A pesar que el uso de tamizaje prenatal ha aumentado y
la mayoria de CCC pueden detectarse previo al nacimiento, la proporciéon en la de-
teccion de estas cardiopatias se mantiene internacionalmente baja.'* En el afio 2015,
un meta-analisis de la Universidad de Louisville, concluye que los neonatos con
diagnostico prenatal de enfermedad cardiaca congénita critica tuvieron menor riesgo
de muerte previo a la cirugia cardiaca programada comparado con aquellos con
diagnostico postnatal. La recomendacién es mejorar el diagnodstico prenatal de las
CCCGC,® sin embargo en esta poblacion estudiada, el tener el diagndstico prenatal de
una CCC no disminuy6 la mortalidad.

Para mejorar el diagnostico prenatal debemos tener presentes los factores de
riesgo que indican una ecocardiografia fetal extendida:

a. Factores fetales: evidencia de malformaciones estructurales en el US,
aneploidia, hidrops y arritmias fetales. Junto con anormalidades como onfalocele,
atresia duodenal, asociacion VACTERL, espina bifida y el aumento de la translucencia
nucal se han asociado con alteraciones cardiacas estructurales.

b. Factores maternos: enfermedad materna, exposicidén a teratdgenos y expo-
sicién a ciertos medicamentos.

c. Factores familiares: antecedente familiar de cardiopatias congénitas en los
padres o un hermano y presencia de algunos sindromes mendelianos como la esclero-

sis tuberosa, sindrome de Marfan, el sindrome de Noonan y el sindrome de DiGeorge.
36

La ecocardiografia fetal extendida (ECEE, Extended Cardiac Echocardiographic
Examination) incluye la vista de las 4 camaras + vista del tracto de salida + 3 vasos +
traquea tiene una sensibilidad para el diagnodstico prenatal de 83% versus la
ecocardiografia fetal basica (BCEE, Basic Cardiac Echocardiographic Examination)
cuya sensibilidad es de solo un 49%.%7

El porcentaje de diagndstico prenatal en este estudio fue bajo, con 19,2%.
Ademas no hubo aumento progresivo al comparar los afos entre si. Posiblemente la
mayoria fueron realizados con ecocardiografias fetales basicas. La literatura actual
habla de una sensibilidad de 38%, y en personal bien entrenado hasta de un 96%. 36
Ademas los pacientes con diagndstico prenatal en este estudio no tuvieron mayor
sobrevida , incluso su mortalidad fue mayor; a pesar que el 91% de los pacientes con
diagnostico prenatal fueron referidos al lll nivel de atencion el mismo dia de su
nacimiento.
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B. Condicion de ingreso de los pacientes

Las lesiones con circulacién sistémica ducto dependientes, no deben sobreoxi-
genarse, ya que esto resultaria en aumento del flujo pulmonar y reduccién del flujo sis-
témico. Se deben aceptar saturacion igual o mayor a 75%. La recomendacion es redu-
cir la FiO2 (Fraccion de Oxigeno inspiratoria ) si las saturaciones de oxigeno superan
85%. Si el neonato requiere soporte ventilatorio, debemos aseguranos de evitar una
hiperventilaciéon. El objetivo es mantener un Ph arterial normal bajo. Se puede utilizar
sedacion, relajantes musculares y una hipoventilacion controlada en caso de ser
necesario disminuir mas el PH cuando existe excesivo flujo pulmonar con circulacién
sistémica reducida ( Sat O2 > 85%, PAM baja, taquicardia y frialdad periférica ) 38

De los 32 neonatos con CCC tipo obstruccion cardiaca izquierda: HLHS, CoA,
Estenosis aodrtica critica y IAA solamente 4 ingresaron con Saturaciones de Oxigeno
(Sat O2) menor a 75%. De estos 4, tres ingresaron ya con soporte ventilatorio, uno
ingres6 en aire ambiente (AA) saturando 40%, inmediatamente se entuba y mejora su
saturacién a 80%. Solamente 5 mantuvieron la saturacién recomendada segun su
patologia entre 76 y 85%. 23 ingresaron con SatO2 > 86, solo 4 en AA, esto traduce
que 19 estaban con mayor FiO2 del necesario.

En las lesiones cianéticas ducto dependientes para mantener un adecuado flujo
pulmonar: AP, Estenosis pulmonar critica, T. Fallot critica, o para asegurar una adecua-
da mezcla entre la circulacidn sistémica y pulmonar: TGV se recomienda mantener la
Sat O2 sobre 75%. Si el infante presenta apneas o su Sat O2 es < 75% a pesar de
estar con infusién de PGE, se deben ventilar. Si presenta apneas pero mantiene Sat 02
> 75%, se puede reducir la dosis de PGE. Si aun asi persisten las apneas, requiere
soporte ventilatorio.

De los 50 pacientes con lesiones ciandticas ducto dependiente, ingresaron 22
con Sat 02 < 75%., todos menos uno con infusidon de PGE1. Ese paciente que no se le
inicié infusion de PGE, se manejo paliativamente. Su diagndstico fue una TGV, ingreso
en PCR al servicio de emergencias.

La hiperlactemia se ha asociado con aumento de riesgo de mortalidad en los
pacientes criticamente enfermos. Frecuentemente, la elevaciéon del lactato en enferme-
dades criticas se relaciona con deficiencia en la liberacion sistémica de oxigeno, tras-
torno del metabolismo celular aerébico, aumento en el consumo de oxigeno o combi-
nacion de estos eventos. La hipoxia celular resulta en un cambio del metabolismo ae-
rébico a uno anaerdbico, con aumento de la produccién de lactato. Los neonatos con
enfermadad cardiaca critica estan en riesgo de presentar severas deficiencias en la
liberacién sistémica de oxigeno. El shock es una consecuencia de las enfermedades
cardiacas criticas, especialmente aquellas con obstruccion cardiaca izquierda.3®

En este estudio se midid, al ingreso al servicio de neonatologia del HNN, el nivel
de lactato en 40 neonatos. 24 tuvieron niveles mayores de 3mmo/L. Fallecieron
10( 41,6%) de los 24 con hiperlactemia. Niveles altos de lactato se encuentran en
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pacientes con compromiso cardiovascular y/o disfuncion de 6rganos. En el estudio de
Brown et al reportan un OR de 5,8 de mortalidad en los pacientes con compromiso
cardiovascular. 63

Observamos en la poblacion estudiada 4 pacientes con Hb < 11g/dl, 16
trombocitopénicos, 22 con tiempos de coagulacion prolongados, 6 con hipokalemia ,
11 hiperkalémicos, 48 con calcio sérico menor 8,4.

Las complicaciones hematoldgicas asociadas a las enfermedades cardiacas
congénitas ciandticas, principalmente en los neonatos que ain no se han operado,
requieren atencion especial. En la presencia de hipoxemia, ocurren mecanismos adap-
tativos para mejorar la liberacién de oxigeno como elevacién del hematocrito; al
estimular la produccion de eritropoyetina la policitemia puede resultar en
hiperviscosidad y deficiencia de Hierro. Los pacientes con CCC tienen una tendencia
significativa hacia trombosis y sangrado, atribuible a defectos hemostaticos como
trombocitopenia, vida media plaquetaria disminuida, supresién de la agregacion
plaquetaria. También se describen deficiencias de los factores de coagulacion, tales
como el ILVVII, X y el Factor von Willbrand.4°

Los neonatos criticamente enfermos con CCC cianédtica, principalmente
aquellos con fisiologia de ventriculo Unico, se transfunden con globulos rojos
empacados para mantener el nivel de hemoglobina > 15g/dl, este nivel de Hb les
ayuda a mantener una adecuada liberacion de oxigenosen presencia de desaturaciéon
sanguinea arterial (SatO2 70-75%). Si el paciente no esta desaturado, se recomiendan
transfundir si la Hb < 11mg/dl y el Hto < 35%. Las transfusiones en esta poblacion
pueden beneficiar también en las lesiones con mucha mezcla, al aumentar la
viscosidad post-transfusion disminuye el flujo sanguineo pulmonar, disminuye el shunt
intracardiaco y aumenta la circulacion sistémica. Sin embargo siempre debemos tener
presenta los riesgo de una transfusidn; reaccidn febril no hemolitica, hemodlisis,
sobrecarga de volumen, anormalidades metabdlicas, defectos en la coagulacion,
lesion pulmonar aguda post transfusion y los riesgos infecciosos.#!

El estatus hematoldégico debe evaluarse cuidadosamente en los pacientes con
cardiopatias ciandgenas, principalmente en los paises en desarrollo donde la inter-
vencién quirdrgica puede retrasarse por limitaciones técnicas y finacieras.40

Las alteraciones electrdliticas aumentan el riesgo de arritmias y depresion de la
funcion miocardica, deben monitorearse rigurosamente y corregirse inmediatamente.42

Tres pacientes ademas de su cardiopatia congénita critica , presentaron al in-
greso hemocultivos positivos, uno de estos 3 fallecid por la sepsis. La recomendaciéon
es que en un paciente cardidépata, con soporte ventilatorio significativo, inestable debe
hemocultivarse e iniciar cobertura antibiotica.3®
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La insuficiencia renal aguda (IRA) se define como la rapida elevacion en la con-
centracion sanguinea de nitrogeno ureico, creatinina y otros productos del meta-
bolismo celular, producto de una filtracién glomerular renal disminuida. La incidencia
en el periodo neonatal es mayor que en la infancia. La prevalencia en las unidades
intensivas neonatales oscila entre 3 a 8%. Los factores de riesgo principales para que
un neonato presente IRA son cirugia cardiaca, asfixia, sepsis y problemas de la
alimentacion. A diferencia de los pacientes mayores, es dificil definir la insuficiencia
renal aguda neonatal basandose en un solo valor de creatinina sérica, en parte por que
los valores tomados inmediatamente posterior al nacimiento reflejan el funcionamiento
renal materno. Ademas los valores normales de creatinina son dependientes de la
edad gestacional y la edad postnatal. ( Anexo, Tabla 20 ) 3 En los recién nacidos de
término, la concentracion normalmente se incrementa en las primeras 24 a 36 horas de
vida, posteriormente disminuye y se estabiliza en un valor aproximado de 0.4mg/dl al
quinto dia de vida. En los neonatos pretérmino, el valor pico ocurre entre el segundo y
tercer dia de vida, y se estabiliza hasta el dia seis de edad. Usualmente, se diagnos-
tica monitorizando el cambio en los valores de la creatinina sérica, ya que en un
periodo de insuficiencia renal intrinseca, usualmente se incrementa entre 0.5 a 1.0mg/
dl por dia.*3

La diuresis es un indicador fundamental en la funcién renal. Se sospecha IRA
cuando existe oliguria, definida como un periodo durante el cual el gasto urinario es
menor a 0.5ml/kg/hr. Sin embargo, podria mantener una diuresis normal , incluso
aumentarse en algunos pacientes con IRA.

Basados en estos criterios, no podemos definir la presencia de insuficiencia
renal en la poblacién estudiada, ya que sélo tenemos un valor de creatinina sérica
tomado al ingreso, y no tenemos la diuresis ya que es en ese momento cuando se
empieza a cuantificar. Los neonatos con cardiopatias congénitas ciandégenas presen-
tan un riesgo aumentado para lesion renal relacionada con la duracién de la cianosis y
los altos niveles de hematocrito. Para disminuir este riesgo, se recomienda realizar el
procedimiento quirdrgico correctivo lo antes posible, asi mejora la funcion renal y evita
alteraciones renales cronicas.*

C. Manejo de los pacientes

Los hospitales del Il nivel de atencidn, encargados del manejo de neonatos,
cuentan con PGE. ( Hospital México, HSJD, HCG, Maternidad Carit y HNN )

5 hospitales del Il nivel iniciaron PGE. ( Hospital de Alajuela, de Cartago , de
San Carlos, San Ramon y Turrialba).

Los hospitales de Heredia, Quepos, Limoéon y Guapiles indicaron en el traslado
no tener PGE en su stock de medicamentos.

Tener el diagnostico prenatal de una cardiopatia aumenté el inicio de PGE en los
hospitales de referencia en un 39,1%. (57,89% versus 18,75)
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D. Diagnostico tardio

17 neonatos egresaron al hogar sin deteccion de su cardiopatia e ingresaron
posteriormente por deterioro clinico. Doce de estos 17 pacientes presentaban una
obstruccion cardiaca izquierda (2: HLHS, 8:CoA, 1: IAA, 1: Estenosis adrtica critica).
Factor de riesgo para un diagndstico tardio. 15 nacieron en un |l nivel de atencién. Con
una mortalidad de 23,5%, no aumentd con respecto a la mortalidad global. No
presentaban otros factores de riesgo para un diagnéstico tardio como prematuridad,
malformacion extracardiaca mayor, bajo peso al nacer o RCIU.

El egreso al hogar sin el diagnostico de una CCC en esta poblacion fue de
17%, menor que el 25% que reporta Brown et al.4

El retraso en el diagndstico se asocia con aumento de la morbilidad y
mortalidad. Algunos factores que contribuyen al diagnostico tardio son la ausencia de
soplo, la hipoxemia leve, la falta de entrenamiento del personal de salud y el egreso del
neonato temprano.3* Otros factores que influyen son la presencia de malformaciones
congénitas multiples, la prematuridad, el bajo peso al nacer, el RCIU, el tipo de
cardiopatia y el nacimiento en un | o Il nivel de atencién.17:

Los defectos cardiacos fatales mas frecuentemente desapercibidos al egreso
hospitalario son las lesiones con obstruccién cardiaca izquierda. En estos pacientes,
posterior al nacimiento, la circulacién sistémica es mantenida por el flujo a través del
ductus permeable; no hay sobrecarga de volumen pulmonar por las elevadas
resistencias vasculares pulmonares; y la presencia de cianosis usualmente es leve,
principalmente en la parte superior del cuerpo. Al disminuir las RVP y el tamafno del DA
puede presentarse una hipotension sistémica subita y congestion pulmonar severa.
Por lo tanto debemos estar alerta a los signos sutiles de insuficiencia cardiaca como
taquipnea, taquicardia, tos, irritabilidad, pobre alimentacidon o alimentacidon fragmen-
tada, sudoracién excesiva y/o palidez. 3

La Asociacién Americana de Pediatria actualmente recomienda que todo
neonato debe tener una evaluacion entre los 3 y 5 dias de vida y a las 48 o 72 horas
post egreso hospitalario, para valorar su alimentacion y descartar presencia de ic-
tericia. Una evaluacion detallada cardiovascular en esta visita debe realizarse para de-
tectar cardiopatias congénitas criticas que se no se sospecharon previo al egreso. 1°

En marzo del 2016, en Ontario ,Canada, se aprobé la inclusion del tamizaje para
CCC al panel de tamizaje del recién nacido. Ellos indican combinar la oximetria de
pulso, el ultrasonido prenatal y el examen fisico postnatal para optimizar la identi-
ficacion de los neonatos con CCC, que de otra manera podrian egresarse sin su
diagnéstico establecido.%®
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Se propone una guia de factores para la deteccion de cardiopatias congénitas
criticas en los recién nacidos en la primera semana de vida. ( Anexo: Guia de factores
para CCC) Si posterior a un estudio del tamizaje para CCC con la oximetria de pulso
en el pais, se determina aun un alto porcentaje de referencias y diagndsticos tardios en
el pais, se podria valorar el uso de esta guia.

E. Mortalidad

La mortalidad global en este estudio fue de 45%. Comparando cada afo, no
hubo disminucién progresiva de la misma.

Se reporta en la literatura mortalidades que oscilan entre 11 a 13%.1834 Esto
implica que la mortalidad en Costa Rica esta muy por encima de la reportada en
paises desarrollados. Se podria realizar otro estudio comparativo 5 afios despues
(2015- 2019 ) para verificar si la mortalidad ha disminuido.

Se conoce que la morbilidad y mortalidad es mayor es pacientes con
cardiopatias congénitas tipo HLHS.5® tal como se demuestra en este estudio donde el
HLHS y el DVPTA fueron el tipo de cardiopatia con mayor mortalidad.

Segun el momento de referencia, la mortalidad de los referidos tempranamente
(42,4%) fue mayor que los referidos tardiamente(11,5%) David E Fixler documenté en
su estudio, que los casos mas severos se detectaron antes, se refirieron de forma mas
temprana pero presentaron menos supervivencia a la cirugia, esto dado por la
severidad de la patologia.1®

La alta mortalidad del grupo de prematuro de 57,8%, se asocia a factores
contribuyentes como el pequefio tamafno de las estructuras cardiovasculares y la
inmadurez de las proteinas ligadoras de calcio del miocito. factores que mencionan
Henry Cheng et all en su estudio sobre factores de riesgo para la mortalidad en
prematuros. %7

En este mismo estudio determinaron dentro de factores de riesgo independientes en
neonatos con cardiopatias congénitas para aumentar la mortalidad: APGAR menor o
igual a 7 al minuto 5. 27 Nuestra poblacién mostré también una alta mortalidad en los
neonatos con APGAR < a 7 a los 5 minutos de vida.

Limitaciones

Una limitacion de este estudio, es la pequefia muestra de pacientes, por lo cual
es dificil sacar conclusiones en algunos aspectos de este grupo de pacientes, ademas
no sera estadisticamente significativo. Otra limitacion es que, por ser un protocolo ba-
sado en la revision retrospectiva de expedientes clinicos, se anticipaba falta de alguna
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informacién importante y asi ocurrio. Estos hechos deben ser de motivacién para en
un futuro cercano llevar a cabo un estudio epidemioldgico prospectivo de cardiopatias
congénitas criticas en Costa Rica.

Estudios que se pueden derivar del actual:

- Comparacion de la mortalidad 5 afios después

- Comparacion del diagnostico prenatal 5 afios después

- Comparacion del diagnostico tardio , post egreso, posterior a la implementacion del
test de oximetria de pulso en el afio 2016.

- La asociacion de discapacidad neuromotora en estos nifios cardidépatas.

- La asociacion de los factores de riesgo para presentar una CCC, mediante entrevis-
tas via teléfonica a las madres.

- Cardiopatias documentadas unicamente postmorten.
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CONCLUSIONES

Este estudio revisa el patron epidemiolégico de las cardiopatias congénitas
criticas de la poblacién pediatrica costarricense que acude al HNN.

La prematuridad y el APGAR < 7 al minuto 5 son factores que afectan la morbi-
mortalidad de los neonatos con CCC.

Falta informacion para establecer una relacidén entre los factores de riesgo
perinatales y la presencia de CCC.

El deterioro clinico es el principal método para sospechar una lesién cardiaca,
siendo la presencia de cianosis, la insuficiencia respiratoria y/o la auscultacion de un
soplo cardiaco ,los principales hallazgos clinicos.

Tener el diagndstico prenatal o ser referido tempranamente no disminuyd la
mortalidad con respecto al diagndstico postnatal o la referencia tardia.

Todos los hospitales a nivel nacional deben tener disponibilidad de PGE1.

Debe implementarse la Oximetria de Pulso a nivel nacional para detecciéon de
las cardiopatias congénitas criticas, como lo recomendd la Asociacién Americana de
pediatria y el Ministerio de Salud de Ontario, Canada.

Para optimizar el diagndstico temprano es necesario:

- Determinar los factores de riesgo materno y fetales en cada embarazo.

- Referir a ecocardiografia fetal extendida en presencia de factores de riesgo u
alteraciones en el ultrasonido obstétrico rutinario.

- Optimizar el examen fisico y la historia clinica detallada previo al egreso
postnacimiento.

- Establecer el test de oximetria de pulso en todas las maternidades del pais, a todos
los recién nacidos entre las 24 y 48 horas de vida.

- Reevaluar al 4to -5to dia de vida o 48 a 72 horas post egreso hospitalario enfoncado
en la sospecha de cardiopatias congénitas criticas.

Se propone una Guia de factores de riesgo para la deteccidn de las cardiopatias
congénitas criticas en los recién nacidos en la primera semana de vida. ( Anexo: Guia
de factores para CCC.)
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Cardiopatias congénitas criticas
ducto dependientes

Tabla 1. Clasificacion de las cardiopatias congénitas criticas

Cardiopatias congénitas criticas
no ducto dependientes, de mezcla.

a. Lesiones con obstruccion cardiaca izquierda

(Circulacion sistémica ducto dependiente)

Sindrome de corazén izquierdo hipoplasico
Coartacién de aorta

Estenosis aortica critica

Interrupcion del arco aértico

. Lesiones con obstruccion cardiaca derecha
( Circulacion pulmonar ducto dependiente)

Tetralogia de Fallot con atresia pulmonar
Atresia pulmonar

Estenosis pulmonar critica

Atresia tricuspidea

Anomalia de Ebstein severa
Transposicion de grandes arterias

Ventriculo Unico

Tronco arterioso

Drenaje venoso pulmonar total andémalo

Doble tracto de salida del ventriculo derecho
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® Sindrome de corazoén izquierdo hipoplasico

Figura 1. Derecha: imagen de un corazén normal. Izquierda: imagen de un corazén con HLHS. Tomada
de S.T.A.B.L.E Program, Médulo cardiaco. 2003.46

Representa el 1% de todas las CCC.

Se caracteriza por:

a.Hipoplasia del ventriculo izquierdo.

b.Una de las siguientes:

Estenosis severa o atresia de la valvula mitral o
Estenosis severa o atresia de la valvula adrtica.

c.Aorta ascendente y arco aodrtico transverso hipoplasicos.

Es frecuente encontrar una coartacién de la aorta.

Toda la circulacién del cuerpo depende de la persistencia de un CC del ductos
arterioso de derecha a izquierda. Para perfundir cerebro, coronarias, cabeza y cuello
la sangre debe pasar de la arteria pulmonar a través del ductos a la aorta, incluso pre-
sentando una circulacién retrograda en la aorta ascendente. Para la perfusion del res-

to del cuerpo, la sangre debe pasar por el ductos arterioso de derecha a izquierda ha-
cia la aorta descendente. Al cerrarse el DA, la perfusidon se disminuye a todos los 6r-
ganos, inclusive cerebro y corazon.46
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® Coartacion de aorta

Figura 2. Derecha: imagen de un corazén normal. Izquierda: imagen de un corazén con una CoA.
Tomado de S.T.A.B.L.E Program, Médulo cardiaco.2003.46

Representa un 8 a 10% de todas las cardiopatias congénitas.

La frecuencia en hombres es el doble que en mujeres.

La incidencia en el sindrome de Turner, que afecta Unicamente a las mujeres, es
de 30%.

Se caracteriza por un lumen aodrtico estrecho, generalmente en la aorta donde
se encuentra el DA.

Existe una amplia variacién en la apariencia de la aorta afectada, desde una es-
trechez discreta y corta a un largo segmento de estenosis.

El arco transverso puede estar hipoplasico y asociar otros defectos cardiacos
incluyendo: valvula aértica bicuspide, anormalidades de la valvula mitral y defectos del
septum interventricular.

Mientras el DA se encuentre abierto, la sangre pasa de derecha a izquierda, de
la arteria pulmonar a la aorta. El tejido ductal usualmente se extiende dentro del area
coartada; con el cierre del ductus, la estrechez sera mayor.

Clinicamente, en una coartacion de aorta severa, la insuficiencia cardiaca resul-
ta de la inhabilidad del ventriculo izquierdo para bombear sangre a través de la aorta
estrecha. En los casos extremos, se presentaran signos de shock.46
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® Estenosis de la valvula adrtica critica

Figura 3. Derecha: corazén normal. lzquierda: corazén con estenosis aértica critica. Tomada de
S.T.A.B.L.E Program, Médulo cardiaco. 2003.46

Representa un 3 a 6% de las cardiopatias congénitas.

Los hombres se afectan cuatro veces mas que las muijeres.

Se caracteriza por obstruccién del flujo sanguineo del ventriculo izquierdo a la
aorta. La estenosis puede ser a nivel supravalvular, valvular o subadrtica. En los neo-
natos, la obstruccién casi siempre es a nivel de la valvula.

Pueden presentarse hipopldasia ventricular izquierda, hipoplasia/estenosis de la
valvula mitral y coartacién de la aorta como defectos cardiacos congénitos asociados.

Puede auscultarse un fuerte soplo sistdlico.

En la estenosis critica, el tipico click de eyeccion de apertura de la valvula

adrtica estara ausente.46
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® Interrupcion del arco aértico

Left carotic

Left subcla

Figura 4. Comparacién de un corazén normal y uno con IAA . Tomado de S.T.A.B.L.E Program, Médulo
cardiaco. 2003.46

Interrupcion del arco aértico - Clasificacion

Normal Tipo A Tipo B Tipo C

Después de la SI EntrelaClylaSl EntrelalnnylaCl

Ao: aorta, AP: arteria pulmonar, Inn: arteria innominada, Cl: arteria carétida izquierda, Sl: arteria
subclavia izquierda, d: ductus arterioso

Figura 5. Clasificacion de la interrupcion del arco aértico. Tomado del Dr. Ignacio Lugones. 47
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Representa un 1% de todas las cardiopatias congénitas.*® Es muy raro, con una
incidencia de un caso por cada millén de nacimientos. ®
Se caracteriza por una discontinuidad completa de las porciones préximal y dis-
tal del arco aértico.
El CC D-l a través del DA, suple todo el flujo sanguineo a la aorta distal.
Frecuentemente se presenta un defecto septal ventricular el cual permite un CC
I-D de sangre oxigenada del ventriculo izquierdo a la arteria pulmonar.
Existe una alta asociacion con el sindrome de deleccién 22q11.
Los dos tipos de arco adrtico interrupto mas frecuentes son el Ay el B.
Tipo A: involucra la interrupcion de la aorta distal a la arteria subclavia
izquierda.
Tipo B: es el mas comun. Se presenta la interrupcion de la aorta entre la
arteria carétida izquierda y la arteria subclavia izquierda.4®

Presentacion clinica de las lesiones con obstruccion cardiaca izquierda.

Frecuentemente asemeja una sepsis severa con bajo gasto cardiaco. Tan pronto
el DA comienza a cerrarse, se observan signos y sintomas de fallo cardiaco, inclu-
yendo taquipnea, pobre alimentacién baja diuresis, presiones sanguineas diferenciales
y alteraciones del nivel de consciencia. Con mayor constriccion del ductos, la disminu-
cion de la perfusion sistémica llevara a signos de shock: debilidad, pulsos filiformes,
hipotensién, disnea, y oliguria o anuria. Si no se trata, la mayoria de los neonatos con
obstruccion cardiaca izquierda severa, moriran.46

En la radiografia de torax de estas lesiones, tipicamente documentaremos car-

diomegalia. Se evidencia aumento de la vasculatura pulmonar y signos de edema pul-
monar que acomparian el inicio de la insuficiencia cardiaca congestiva.*® (Figura 7)
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Neonato con CoA Neonato con Estenosis adrtica

Atelectasias en I6bulo superior derecho, Se evidencia cardiomegalia e insuficiencia
edema pulmonar y cardiomegalia son cardiaca, ademdas edema intersticial y al-
visibles. veolar y un pequeno derrame pleural bilateral

Neonato con IAA. Neonato con HLHS.

Se observa edema pulmonar. La rx esta rotada dificultando la valo-
racién del tamafno cardiaco. Existe
congestién pulmonar.

Figura 6. Radiografias de térax de neonatos con cardiopatia con obstruccién cardiaca izquierda.
Tomado de Classic Imaging signs of congenial cardiovascular abnormalities. RadioGraphics 2007.48
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® Tetralogia de Fallot critica

Figura 7. Derecha corazdn normal. lIzquierda: corazén con T. Fallot critica
Tomado de S.T.A.B.L.E Program, Mddulo cardiaco. 2003. 46

Es la cardiopatia congénita ciandtica mas frecuente en nifios.

Representa un 10% de todas las cardiopatia congénitas y mas del 50% de
todas las cardiopatias ciandticas.

La distribucion por género es igual.

La patologia incluye cuatro anomalias:

Comunicacion interventricular. (CIV)

Estenosis pulmonar critica o atresia pulmonar.
Aorta cabalgante.

Hipertrofia ventricular derecha.

La cianosis depende del grado de obstrucciéon cardiaca derecha. Si la obs-
truccidon es severa, la cianosis se observa poco después del nacimiento, dado la de-
pendencia del flujo sanguineo pulmonar en la presencia del DA.

Los signos de insuficiencia cardiaca se desarrollan por el CC I-D a través de la
CIV al caer las RVP. 22

En la radiografia de térax podemos describir la clasica imagen en “forma de
bota,” que produce el segmento céncavo principal de la arteria pulmonar al elevar el
apex, secundario a la hipertrofia ventricular derecha. La silueta cardiaca usualmente es
de tamafio normal. La trama vascular pulmonar estara disminuida cuando existe
disminucion del flujo pulmonar por la presencia de estenosis severa o atresia pul-
monar. 46
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Figura 8. Radiografia de térax de un recién nacido con T. Fallot. La trama vascular pulmonar no se
encuentra disminuida, reflejando un adecuado flujo pulmonar. La silueta cardiaca es de tamafno normal,

con imagen de “corazén en bota”.
Tomado de S.T.A.B.L.E Program, Mddulo cardiaco. 2003.4¢
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® Atresia pulmonar

Figura 9. Derecha: corazén normal. Izquierda: corazén con valvula pulmonar atrésica. Tomado de
S.T.A.B.L.E Program, Mddulo cardiaco. 2003. 46

La atresia pulmonar con septum interventricular intacto afecta el 1% de los in-
fantes con cardiopatia congénitas.

Se caracteriza por una valvula pulmonar atrésica y un ventriculo derecho hiper-
tréfico e hipoplasico.

El flujo sanguineo pulmonar depende del ductos arterioso permeable.

La elevada presion ventricular derecho conlleva alteraciones en la circulacién
coronaria hasta en un 30-60% de los casos.

Debido a la obstruccion de la circulacion ventricular derecha, la sangre del ven-
triculo derecho se fuga retrégradamente por la valvula tricispide hacia el atrio derecho,
de donde se deriva de derecha a izquierda a través del forman ovale o una comunica-
cién interauricular ( CIA ), al atrio izquierdo.46

Los neonatos con AP presentaran cianosis debido al shunt obligado de derecha
a izquierda a nivel atrial. Pueden presentar taquipnea leve, pero el distress respiratorio
severo es poco frecuente, el cual ayuda a diferenciarlos de los pacientes ciandticos
por patologia de origen pulmonar. Generalmente tiene una historia fetal y de nacimien-
to benigna. Al cerrarse el ductos se tornan intensamente cianéticos.*®
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® Estenosis pulmonar critica

Valvula pulmonar estenctica

Valvula
pulmonar

Figura 10. Derecha: corazéon normal. Tomado de S.T.A.B.L.E Program, Médulo cardiaco. 2003.46
Izquierda: corazdn con estendsis critica de la valvula pulmonar. Tomado del Dr. Ignacio Lugones. 47

Representa un 8 a un 10% de todas las cardiopatias congénitas.?!

Se presenta una obstruccion del flujo sanguineo del ventriculo derecho (VD) a
la arteria pulmonar. Como consecuencia, el ventriculo derecho necesita generar sufi-
ciente obstruccidn para sobrepasar la obstruccién. Entre mayor sea la obstruccion,
mayor sera la presién requerida por en VD para sobrepasar la obstruccion al flujo san-
guineo, lo que conlleva a un aumento en la gradiente de presion a través de la valvula
pulmonar. La necesidad de generar esta elevada presion causa hipertrofia y menor
compliance del VD.

La obstruccion puede ocurrir en diferentes localizaciones: valvular, subvalvular o
supravalvular, siendo la primera la mas frecuente.

La estenosis valvular tipicamente presenta comisuras fusionadas o au-
sentes con engrosamiento de las valvas. Generalmente la valvula tiene una forma de
domo con un pequeno orificio.

La estenosis a nivel valvular se clasifica como severa, critica o con val-
vulas pulmonares displasicas.

Estenosis pulmonar critica: es la estenosis valvular mas severa, resultado de un
flujo pulmonar anterégrado inadecuado.
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La severidad de la estenosis pulmonar se determina por la presion de gradiente
a través de la valvula pulmonar:

Leve: gradiente menor de 40mmHg.

Moderada: gradiente entre 40 y 60 mmHg.

Severa: gradiente mayor de 60 mmHg.

En la EP critica , los neonatos , al nacer presentan cianosis debido al CC D-l a
través del foramen oval. La sobreviva depende de la permeabilidad del DA.%°
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® Atresia tricuspide

Figura 11. Derecha: corazén normal. Izquierda: corazén con atresia de la valvula tricispide. Tomado de
S.T.A.B.L.E Program, Médulo cardiaco. 2003. 46

Afecta 1 a 3% de los nifios con cardiopatias congénitas.

No existe comunicacién directa entre el atrio derecho y el ventriculo derecho. El
ventriculo derecho es hipoplasico.

La sangre que ingresa a la auricula derecha debe pasar por el foramen oval
permeable o una CIA al atrio izquierdo.

La sangre que ingresa al ventriculo izquierdo ( VI ) sale por la aorta y a través de
una CIV al ventriculo derecho hipoplasico, de donde emerge la arteria pulmonar.

Dos terceras partes de los pacientes presentan ademas una estenosis pulmo-
nar, que puede ser leve o completa.

Los neonatos se presentan la primera semana de vida con cianosis, taquipnea o
pobre alimentacion.

En la radiografia de térax la silueta cardiaca estard de tamafio normal o
ligeramente aumentada. Podria parecer globular por el segmento céncavo de la ar-
teria pulmonar. La vascularizacién pulmonar esta disminuida en el 80% de los pa-
cientes. 46
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® Anomalia de Ebstein severa

Figura 12. Derecha: corazén normal. Izquierda: corazén con anomalia de Ebstein. Tomado de
S.T.AB.L.E Program, Mddulo cardiaco. 2003. 4

Afecta el 0,5% de los infantes con cardiopatias congénitas.

Existe una distribucién semejante en hombres y mujeres. 46
El desplazamiento inferior con implantacién anormal de las valvas septal y pos-
terior de la valvula tricuspide dentro el VD hacia el apex y el tracto de la salida del flujo
ventricular son el hallazgo principal de esta patologia.
El ventriculo derecho se divide en dos cdmaras:
La porcién proximal que incluye un ventriculo derecho disminuido de ta-
mafo y una auricula patologicamente dilatada, llamado “ ventriculo dere-
cho atrializado.”
La camara distal, de tamafio variable, que es el ventriculo derecho
funcional.
En los casos mas severos, el pequefio tamano del ventriculo derecho y la gran
valva anterior determinan la presencia de una estenosis o atresia pulmonar.
La presentacion clinica se relaciona con el grado de anormalidad anatémica:
a. Puede ser fatal in utero o pronto después de nacer si existe cardiome-
megalia severa con insuficiencia cardiaca.
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b. Si existe insuficiencia tricUspide severa, implica regurgitacién severa,
con insuficiencia cardiaca derecha, presiones atriales elevadas y cianosis
importante por el shunt interatrial de derecha a izquierda con o sin atresia
funcional o anatémica de la valvula pulmonar.
c. Los pacientes con leve disfuncion tricispide, regurgitacién leve, pue-
den mantenerse asintomaticos o presentar arritmias o embolia paradé-
jicos.5
Su desarrollo puede asociarse a la ingesta de litio en etapas tempranas del
embarazo.
La taquicardia supraventricular puede ocurrir en 20% de los neonatos afec-
tados, por la presencia de una via accesoria de conduccién.
En la radiografia de térax documentaremos cardiomegalia masiva, dando la
imagen de “corazon globo”, secundario a la deformacion severa de la valvula tricispi-

de y presencia de regurgitacién severa. La vascularizaciéon pulmonar esta disminuida.
46

Figura 13. Radiografia de térax de un neonato con anomalia de Ebstein. Se observa
cardiomegalia severa. La trama vascular pulmonar no esta significativamente dismi-

nuida. Tomado de S.T.A.B.L.E Program, Médulo cardiaco. 2003. 46
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® Transposicion de grandes arterias

Figura 14. Derecha : corazén normal. Izquierda: corazén con TGA. Tomado de S.TA.B.L.E Program,
Maodulo cardiaco. 2003. 46

Se observa en aproximadamente 5% de todas las cardiopatia congénitas .

Las grandes arterias estan transpuestas en relacion al ventriculo. La aorta emer-
ge anteriormente del VD y eyecta sangre desoxigenada al cuerpo; la arteria pulmonar
surge posteriormente del VI y recicla sangre oxigenada a los pulmones.

El patrén de circulacién es paralelo, lo que significa que la mayoria de la sangre
expulsada del ventriculo recicla de regreso al mismo ventriculo.

Para que la sangre oxigenada alcance la circulacién sistémica , debe ocurrir una
mezcla del retorno venoso pulmonar y sistémico en al menos una de tres localiza-
ciones: un foramen oval permeable o CIA, una CIV o un ducto arterioso permeable.

La presencia de un defecto interventricular se documenta en 40 a 45% de los
pacientes. 46

Es la cardiopatia ciandtica mas frecuente que se manifiesta en la primera se-
mana de vida.

Los neonatos presentan cianosis en las primeras 12 horas de vida , sin respues-
ta al oxigeno o a la ventilacion mecanica.
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La presencia de una CIV puede retrasar la presentacion clinica. 21

Los neonatos con TGA con un ductos arterioso grande pueden presentar
cianosis diferencial reversa. La saturacion del brazo derecho es menor que la satu-
racion de las extremidades inferiores, esto debido a que la sangre pasa por el ductos
en forma bidireccional; de izquierda a derecha y de derecha a izquierda. 46

En la radiografia de térax podemos encontrar cardiomegalia leve. La carac-
teristica imagen de “corazén en forma de huevo”, debido a un mediastino estrecho, un
timo pequeio y la alineacién de los grandes vasos sobre cada uno. La vascularizacion
pulmonar se encuentra aumentada por aumento del flujo pulmonar. 46

Figura 15. Radiografia de térax de un neonato que muestra adelgazamiento del mediatizo superior,
agrandamiento de la silueta cardiaca con convexidad anormal del borde atrial derecho y aumento del
flujo vascular. Tipica imagen de corazén en huevo.

Tomado de Classic Imaging signs of congenial cardiovascular abnormalities. RadioGraphics 2007. 48
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® Ventriculo Unico

Tipos de conexion auriculo-ventricular

=)

’/;lx\lentriculo
AN

Z) linico
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Doble entrada Entrada unica Entrada comin

Figura 16. Derecha: corazéon normal. lzquierda: tipos de
conexion auriculo-ventricular en un corazén con VU.Tomado
del Dr. Ignacio Lugones. 4

Se denomina “ventriculo Unico” a cualquier cardiopatia donde las dos auriculas
estan conectadas a una camara ventricular dominante, pudiendo existir una pequefa
camara adyacente, camara rudimentaria, que se comunica con el VU a través de una
CIV llamada foramen bulboventricular. En este ventriculo confluye toda la sangre de
las auriculas, tanto la oxigenada que viene desde las venas pulmonares como la
desoxigenada que viene desde las venas cavas. 25 26

Desde el punto de vista anatdmico este puede tener morfologia izquierda,
derecha, ambas morfologias o una morfologia indeterminada.

La conexion de las auriculas con el VU puede ser de 3 tipos:

Doble entrada ventricular: cada auricula descarga en el ventriculo Unico a
traves de su propia valvula, existen una valvula mitral y tricUspide.

Entrada Unica: existe atresia de la valvula mitral o la de la tricUspide. Sélo
una auricula se conecta a través de su valvula al ventriculo .Existe una CIA.

Entrada comun: ambas auriculas se comunican con el ventriculo pero lo
hacen a través de una valvula comun para ambas.

Las formas de VU son:

Corazén derecho hipoplasico: atresia tricuspidea o AP con septum inte-
gro.

Doble entrada de ventriculo izquierdo.

Corazoén izquierdo hipoplasico. 47-52
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Algunos tipos de ventriculo tnico

Atteia
pulmenar

Auricula,
derecha

Ventriculo
uuuuu (iza)

Doble entrada de
ventriculo izquierdo

vvvvvv

Auricula
izquierda

Auricula
derecha

Ventriculo
nico (der)

Canal auriculoventricular
disbalanceado

Auricula
izquierda

Aorta Arteria
pulmonar

Auricula

izquierda

Ventriculo
nico (izq)

Atresia tricuspidea

Arteria
puimonar

Auicula
izquierda

Auricula,
derecha

Ventriculo
tnico (iza)

Atresia pulmonar con septum
interventricular intacto

Figura 17. Tipos de ventriculo Unico. Tomado del Dr. Ignacio Lugones. 4

Estas lesiones dependen de la persistencia del ductus arterioso para asegurar
un gasto cardiaco adecuado hacia la circulacion pulmonar y sistémica. Por lo tanto la
presentacion clinica depende del apropiado gasto cardiaco.

La ausencia de dos ventriculos de tamano normal, la ausencia de una co-
neccion atrioventricular normal o reparable ( en la forma de una estenosis severa o
atresia de las valvulas mitral o tricuspide ), la ausencia de un trayecto de salida repa-
rable (estenosis o atresia de las valvulas pulmonar o adrtica ), o la combinacioén de al-
guna de estas condiciones es indicacion para iniciar en el paciente el manejo de

paliacion univentricular. 21
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® Tronco arterioso

Figura 18. Derecho: corazdn normal. Izquierdo: Corazén con tronco arterioso. Tomado de S.TA.B.L.E
Program, Médulo cardiaco. 2003. 46

Afecta 1 a 3% de los neonatos con cardiopatia congénitas.

Se desarrolla por la ausencia en la formacién del septum aoérticopulmonar; el
tubo de salida troncal comuin no se divide en las arterias aorta pulmonar principal.
Siempre existe una CIV y una valvula troncal comun.

1/3 de los pacientes con tronco arterioso presentan deleccién en el cromosoma
22q11.2 (Sindrome de DiGeorge o velocardiofacial). 21

En las primeras 48 horas de vida, al disminuir las RVP, aumenta la circulacién
pulmonar y el paciente inicia con sobrecirculacién pulmonar. Unos dias o semanas
después presentaran signos y sintomas de insuficiencia cardiaca congestiva: taquip-
nea, pulsos saltones, fatiga y disnea con la alimentacién y diaforesis. La mezcla de
sangre oxigenada y desoxigenada provoca desaturacion arterial y algunas veces cia-
nosis.

En la radiografia de torax veremos cardiomegalia moderada y aumento del flujo
pulmonar. Treinta porciento tendran un arco adrtico derecho. 46
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Figura 19. Neonato con Tronco arterioso. La radiografia de térax muestra marcada cardiomegalia y
aumento significativo de la trama vascular pulmonar.
Tomado de S.T.A.B.L.E Program, Médulo cardiaco. 2003. 46
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® Drenaje venoso pulmonar total anomalo

i Supracardiac Cardiac Infracardiac

Figura 20. Tipos de DVPTA. Tomado de S.T.A.B.L.E Program, Médulo cardiaco. 2003.46

Afecta un 1% de todas las cardiopatias congénitas.

Se define con el drenaje anormal de todas las venas pulmonares al sistema ve-
noso o al atrio derecho.

Se clasifica de acuerdo al sitio de retorno del drenaje pulmonar anémalo al sis-
tema venoso:

Supracardiaco: drena al la vena cava superior

Intracardiaco: drena al seno coronario o al atrio derecho.

Infracardiaco: drena a la vena cava inferior o al sistema venoso hepatico .

El retorno de las venas pulmonares al lado derecho del corazén produce hiper-
tensién en la auricula derecha con corto circuito de derecha a izquierda (CC D-I) a tra-
vés del forman oval o de un defecto septal interauricular. Todo el retorno venoso al co-
razdn se mezcla en el atrio derecho previo a cruzar el septum interatrial o pasar la
valvula tricUspide. Por consiguiente todas las camaras cardiacas presentaran la mis-
ma saturacién de oxigeno.

Fisiolégicamente el DVPTA se categoriza como:

Obstruido: el drenaje venoso pulmonar esta bloqueado produciendo hiper-
tension venosa pulmonar y edema pulmonar. Se manifiesta con distress respiratorio
severo en las primeras 12 a 24 horas de vida.
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La radiografia de térax clasica describe un pulmon blanco, es un patron reticu-
lar difuso por edema pulmonar, debido al regreso del flujo sanguineo a los pulmones
previo al sitio de obstrucciéon del drenaje venoso pulmonar y un tamafo cardiaco
normal o disminuido. 21

Radiologicamente semeja una enfermedad severa pulmonar como sindrome de
distress respiratorio por inmadurez, una bronconeumonia o hipertensiéon pulmonar per-
sistente, aumentando el riesgo de fallar el diagndstico cardiaco. Se pueden diferenciar
en la radiografia de torax por la ausencia de broncograma aéreo en el drenaje venoso
anomalo.4¢ Cuando el drenaje es supracardiaco, drena a la vena cava superior oca-
siona un contorno superior dando la imagen radioldgica caracteristica en “forma de
mufeco de nieve”. 48

—~—

Figura 21. Radiografia de térax de un neonato con UN DVPTA supracardiaco. Se observa la tipica
imagen de corazén en mufieco de nieve .Tomado de Classic Imaging signs of congenial cardiovascular
abnormalities. RadioGraphics 2007. 48

El distress respiratorio no responde a la administracién de oxigeno y puede
agravarse al iniciar la infusion de PGE al aumentar el flujo pulmonar a través del DA,
hasta llegar a producir edema pulmonar y hemorragia pulmonar.

El DVPTA obstruido constituye una emergencia quirurgica. 2!

No obstruido: en este caso el drenaje anédmalo produce cianosis por la mezcla
al regresar al lado derecho del corazén , pero no presenta distress respiratorio. 46:21
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® Doble tracto de salida del ventriculo der

Doble salida de ventriculo derecho

\JV

Arteria
pulmonar

Auricula
derecha

Figura 22. Derecha: corazén normal. Tomado de S.T.A.B.L.E Program, Mddulo cardiaco. 2003.
Izquierda: corazén con DTSVD. Tomado del Dr. Ignacio Lugones. 47

Es una cardiopatia relativamente rara.

Consiste en un diverso grupo de lesiones caracterizadas por el origen de ambos
grandes vasos, aorta y pulmonar, del ventriculo derecho , asociado a una defecto inter-
ventricular.

Existen multiples variaciones anatomicas de esta cardiopatia, las cuales comun-
mente se clasifican segun la relacion entre los grandes vasos y/o por la localizaciéon
del defecto septal ventricular en relacidn a estos dos grandes vasos sanguineos.

DTSVD del tipo tetralogia/con CIV subadrtica: los grandes vasos tienen una re-
lacion normal con una CIV subadrtica. El cono sub-adrtico se desplaza anteriormente,
el cono subpulmonar es mas pequefio, resultando en obstruccion al flujo pulmonar. La
presentacion clinica y manejo de este tipo es similar al de la tetralogia de Fallot.

DTSVD tipo transposicion/con CIV subpulmonar: las grandes arterias se en-
cuentran mal posicionadas, con la aorta localizada ya sea anterior o a la derecha de la
arteria pulmonar. El defecto septal ventricular es subpulmonar, este dirige el flujo a la
arteria pulmonar, resultando en una fisiologia semejante a la transposicién de grandes
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vasos. Esta lesidon se asocia frecuentemente a una obstruccién variable del del flujo
sanguineo portico y coartacion de la aorta.

DTSVD con CIV doblemente relacionada: el defecto interventricular esta debajo
de ambos grandes vasos. La fisiologia y presentacion clinica dependen del tamarfio y
orientacion de la CIV y el grado de obstruccion al flujo sanguineo.

DTSVD con CIV no relacionada: la localizacion de la CIV es distante de ambos
vasos. %3

Atteria .
Arteria . pulmonar
3 pulmonar. U

Con CIV no Con CIV doble-
Con CIV subaértica  Con CIV subpulmonar relacionada mente relacionada

Figura 23. Tipos de doble salida del ventriculo derecho. Tomado del Dr. Ignacio Lugones. B
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Tabla 2. Interpretacion del test de hiperoxigenacion en un neonato

con cianosis.

Tomado de NeoRe-views; Vol 17. No.10. Octubre 2016. 20

PaO02 posterior a 10 minutos con 02 al 100%

Posibles patologias

> 300 mmHg

> 150 pero < 300 mmHg

> 100 pero < 150mmHg

<100 mm Hg

DVPTA no obstruido, tronco arterioso y HLHS.
TGA
c. Atresia tricuspide con estenosis/atresia pulmonar,

oo

Normal

Desérdenes pulmonares
Desordenes del SNC
Metahemoglobinemia

Hipertension pulmonar persistente del RN
Lesiones cardiacas de mezcla con aumento
del flujo pulmonar (a)

Cardiopatias con circulacion paralela (b)
Lesiones cardiacas de mezcla con flujo
pulmonar restringido (c)

AP/ EP, T. Fallot.
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Figura 24 . Algoritmo para la aplicacion de la oximetria de pulso para la
captacion temprana de cardiopatias congénitas criticas en el recién nacido.

RN en alojamiento conjunto = 24 horas o
justo antes del egreso si < 24horas

Tamizaje

Sat de 02 menor al
—
90% en mano der o pie

90 a menos de 95% mano

295% en mano der o
pie y diferencia < 3%
entre ambos sitios

der ypie o diferencia
>3% entre mano der y pie

Repetir 30 min-1
| hora

Sat de 02 menor al 90%
en mano der o pie

<

90 a menos de 95% mano
der y pie o diferencia >3%
entre mano der y pie

!

Repetir 30 min- 1

295% en mano der o
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entre ambos sitios

hora
Sat de 02 menor al 90%

en mano der o pie "

90 a menos de 95%
mano der y pie o
diferencia >3% entre
mano der y pie

Tamizaje Positivo
VALORAR CARDIOLOGIA

Tomada del lineamiento técnico de la C.C.S.S para deteccion temprana de las CCC. Sept. 2016. 28

>95% en mano der o
pie y diferencia < 3%
en ambos sitios

Tamizaje negativo

EGRESO
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Tabla 3. Caracteristicas perinatales de los recién nacidos con cardiopatias con-
génitas criticas ingresados al SECIN-HNN entre Enero 2011 a Diciembre del 2014.

Variable

Género
Masculino
Femenino

Edad gestacional
< 32 semanas
32 a 36 %7
37 a 42 semanas

Clasificacion
RNTAEG
RNTPEG
RNTGEG
RNPAEG
RNPPEG
RNPGEG
RNPostT

Peso al nacer
<1000 gr
1001 - 1500 gr
1501 - 2000 gr
2001 - 2500 gr
2501 - 3999 gr
> 4000 gr

APGAR
Al minuto < de 7
A los 5 minutos < 7

Nivel hospitalario
al nacimiento
[l Nivel
Il Nivel
Extrahospitalario

Numero
Total

62
37

16

- o)}
o o))

o =N

14

29
68

Porcentaje

62,6%
37,3%

3,0%
16,1%
80,8%

66,6%
6,0%
8,0%

16,1%
2,0%
1,0%

0%

1,0%
1,0%
5,0%
13,1%
75,7%
4,0%

28,2%
14,1%

29,2%
68,6%
2,0%
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Tabla 4. Caracteristicas perinatales maternas de los pacientes con cardiopatias
congénitas criticas ingresados al SECIN-HNN entre Enero 2011 y Diciembre 2014.

Enfermedades maternas No documentados
Uso de medicamentos

AHF 1er grado de No documentado
cardio-patia congénita

Variable NuUmero total Porcentaje

Control prenatal

Si 78 78,79%

No 19 19,19%

No documentado 3 3,03%
Edad materna

< 18 anos 12 12,12%

19 a 39 anos 78 78,78%

> 40 anos 3 3,03%

No documentado 6 6,06%
Paridad materna

Primigesta 26 26,26%

G2 - G3 34 34,34%

G4 a G8 23 23,23%

G9 1 1,01%

No documentado 15 15,15%
Embarazo

Unico 97 97,97%

Gemelar 2 2,02%
Tipo de nacimiento

Vaginal 62 62,62%

Cesarea 29 29,29%

No documentado 8 8,08%
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Tabla 5. Indicaciones para realizar cesareas en los pacientes con cardiopatias
congénitas criticas ingresados al SECIN-HNN entre Enero 2011 a Diciembre 2014.

Indicacién para la cesarea No. de

pacientes
Sin indicacidn especificada 3
Electiva
Bradicardia fetal
Una cesarea anterior
Sufrimiento fetal agudo
Oligoamnios severo
Intraparto
Liquido amnidtico meconizado
Arritmia
Gemelar + presentacion pélvico
Cardiopatia en la madre
Transverso
Placenta previa
Dos cesdareas anteriores
Segmento uterino adelgazado
Macrosomia + NST plano
Ruptura prematura de membranas +
Edema agudo de pulmon en madre
Diabetes mellitus + Preeclampsia
Desprendimiento de placenta 1

B R R R R R RRRNNNNNNDW

[EEN
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Tabla 6. Hospitales de nacimiento segun el nivel de atencion de los pacientes con
cardiopatias congénitas criticas ingresados al SECIN-HNN entre Enero 2011 a Di-
ciembre 2014.

Hospital de Nacimiento Numero de
pacientes

Il Nivel

Hospital de la Mujer “ Carit “ 12

Hospital Dr. Calderén Guardia 7

Hospital México 5

Hospital San Juan de Dios 5

Il Nivel - Hospitales regionales

Hospital San Rafael de Alajuela 10
Hospital Max Peralta 6
Hospital San Carlos 5
Hospital Escalante Pradilla ( San Isidro de El 5
General)

Hospital Monsefior Sanabria (Puntarenas) 4
Hospital Dr. Enrique Baltodano (Liberia) 2
Hospital Tony Facio (Limoén) 1

Il Nivel - Hospitales periféricos
Hospital de Guapiles 11
Hospital San Vicente de Paul

Hospital Carlos Luis Valverde Vega ( San Ramon)
Hospital William Allen ( Turrialba )

Hospital San Francisco de Asis (Grecia)

R W B~
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Hospital de Upala
Hospital de Ciudad Neily
Hospital Max Terdn Valls (Quepos)

Extrahospitalario

Hospitales privados
Hospital Clinica Biblica
Hospital CIMA

Hospital Clinica La Catdlica
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Grafico 1. Tipo de cardiopatia congénita critica diagnosticada con ecografia
postnatal por un cardiélogo pediatra al momento del ingreso al SECIN-HNN entre
Enero 2011 a Diciembre 2014.
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Grafico 2. Rango de edad de los pacientes con cardiopatias congénitas criticas al
momento de la referencia al SECIN-HNN en el periodo de Enero 2011 a Diciembre
2014.
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Tabla 7. Comparacion del momento de referencia segtin el nivel de atencidn del lugar de
nacimiento de los pacientes con cardiopatias congénitas criticas ingresados al SECIN-
HNN entre Enero 2011 y Diciembre del 2014.

Nivel de atencion del lugar de nacimiento Numero de pacientes %
Nacidos en Il nivel de atencién Total de 29
Referencia temprana 23 79,3%
Referencia tardia 6 20,6%
Dx tardio 2 (Ref tard)
Nacidos en el Il nivel de atencién Total 68
Referencia temprana 48 70,5%
Referencia tardia 20 29,4%
Dx tardio

3/48 (Ref temp)
11/20 (Ref tard)

Extrahospitalario Total 2
Referencia temprana 2 100%
Referencia tardia 0 0%
Dx tardio 1 (Ref tard) 50%
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Grafico 3. Estancia hospitalaria en el SECIN-HNN de los pacientes con cardio-
patias congénitas criticas entre Enero 2011 a Diciembre 2014.
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Grafico 4. Criterios para sospechar la cardiopatia congénita critica de los pacien-

tes ingresados al SECIN - HNN entre Enero 2011 y Diciembre 2014.
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Tabla 8. Principales sintomas y signos de deterioro clinico detectados en los
hospitales de referencia por los cuales trasladaron al paciente a completar
estudios al SECIN-HNN entre Enero 2011 a Diciembre 2014.

Sintomas mas frecuentes para Total de pacientes

sospechar la CCC
Cianosis 37
Insuficiencia respiratoria 25
Presencia de soplo
Dismorfismos
Sepsis
Irritabilidad
Asfixia perinatal
Vomitos + hiporexia
Hipoactividad+ pobre succion
Pico febril

R =, P RPN WO
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Grafico 5. Edad en dias al momento del diagndstico de los pacientes con cardio-
patias congénitas criticas ingresados a SECIN-HNN entre Enero 2011 a Diciembre
2014.
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Tabla 9. Caracteristicas de los pacientes con diagndstico prenatal de una cardiopatia
congénita critica ingresados al SECIN-HNN entre Enero 2011 y Diciembre del 2014.

Dx prenatal Numero de Porcentajes
Total: 19 de 99 pacientes

Tipo de cardiopatia

Anomalia de Ebstein 5 26,3%
Sind. Corazén izdo. hipoplasico 4 21,0%
Atresia de valvula tricusdpide 2 10,5%
Ventriculo Unico 2 10,5%
Coartacioén de Aorta 1 52%
Transposicion de grandes vasos 1 5,2%
Tetralogia de Fallot 1 52%
Tronco arterioso 1 5,2%
Drenaje venoso pulmonar total anémalo 1 5,2%
Doble tracto de salida del ventriculo der 1 5,2%
Estenosis aortica critica 0 0%
Interrupcion de arco aodrtico 0 0%
Atresia pulmonar 0 0%
Estenosis pulmonar critica 0 0%
Nivel de atencion del lugar de nacimiento
Il nivel de atencion 11 57,8%
Il nivel de atencién 8 42,1%
Extrahospitalario 0 0%
Fallecidos 11 57,8 %
% de dx prenatal por afio
2011 3de 16 18,7%
2012 6 de 30 20%
2013 6 de 30 20%

2014 4 de 23 17,3%



Tabla 10. Condicidn de los pacientes con cardiopatias congénitas criticas al mo-
mento del ingreso al SECIN-HNN entre Enero 2011 y Diciembre 2014.

Saturacion 02

(@]

Hemoglobina
98/99
Plaquetas
98/99
Leucocitos
96/99
Glicemia
98/99

2
c

95/99
Crea
94/99

98/99

HI
Q

>75%
32/99
<40 mmHg
16/99
0-100
1/99
<35,9
10/99
<7,34
56/99
<11 g/dl
4/98
< 150000
16/98
< 20000
76
<150 mg/dlI
82/98
< 5mg/dl
11
< 0,5mg/dl
23
<130mEq/L
41

76-92%
45/99
41- 60 mmHG
49/99
100-180 Ipm
91/99
36-37,7
89/99
7,35-17,45
39/99
>11.1 g/dI
94/98
> 150000
82/98
> 20000
19
> 151 mg/dl
16/98
6-19mg/dlI
77
0,6 — 1mg/dl
49
131-145mEq/I
53

>93%
22/99
>61mmHg
34/99
>180 Ipm
7/99
>37,8
0/99
>7,46
4/99

<5000

>20mg/dl
7
>1mg/dl
22
>146mEq/L
4
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98/99
92/99
97/99
56/99

59/99
Lactato
41/99

43/99
Hemocultivos
65/99
AST-ALT
22/99

TP seg
28/99
TPT seg
32/99
%TP
31/99
Fibrinégeno
24/99

i
e
|
-
s
s

<3,4mEq/I
6
< 98mEq/I
2
<8,4mg/dl
48
>2,4mg/dI
0
< 0,7mg/dI
0
<3
17
Negativa
36
Positivos
3
Elevadas
(AST > 75U/I
ALT> 54U/L)
3
11-13 seg
6
<30 seg
10
<70%
15
<250
13

3,5-5,9mEq/|
81
98-110mEq/L
78
8,5-10,5mg/dlI
46
2,5-7,4Amg/dl
51
1,5-2,5mg/dI
51
>3
24
Mayor 10
7
Negativos
62
Normales
(AST 25-75U/L
ALT 11-54U/L)
22
>13 seg
22
30-45 seg
16
>70%
16
>250
11

>6mEq/|

11

>110mEq/L
12

>10,6mg/dl
3

>7,5mg/dI
5

>2,6mg/dI
8

>45 seg
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Tabla 11. Manejo de los pacientes con cardiopatias congénitas criticas que
ingresaron al SECIN entre Enero 2011 a Diciembre 2014.

Variable Namero total Porcentaje
Uso de PGE

En hospital de referencia
Si 25 25,2%

No 74 74,7%

SECIUN/HNN
Si 74 74,7%

No 25 25,2%
Soporte ventilatorio
VMC 57 57,5%
Ninguno (AA) 22 22,2%
02 por NSC 13 13,1%
ON 6 6,0%
VAF 4 4,0%
Halo de O2 3 3,0%
Uso de inotrépicos

No 61 61,6%

Si 39 39,3%
Dobutamina 19 48%
Dopamina 16 42%
Adrenalina 4 10%

Procedimiento quirargico
Cateterismo cardiaco 15 15,1%
Cirugia cardiaca 43 43,4%
No hubo cirugia 41 41,4%

PGE: Prostaglandina E

VMC: Ventilacién mecanica convencional
AA: Aire ambiente

02 : Oxigeno

NSC: Nasocanula

ON: Oxido nitrico

VAF: Ventilacion de alta frecuencia
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Tabla 12. Razones por las que no se realizo cirugia cardiaca en los pacientes con
cardiopatias congénitas criticas ingresados al SECIN-HNN entre Enero 2011 a
Diciembre 2014.

Razén por la que no se realizd la Numero de

cirugia pacientes
Patologia no quirdrgica por su
complejidad.

[
S

Paciente muy inestable
Manejo conservador
Polimalformado

No requiere qx a corto plazo
Esperar mejor momento gx
Debe pesar > 2500 g

Falta de hemocomponentes
Falta personal SOP
Obstruido

Fallecid

Se desconoce

VR R R R R RRNOOO
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Grafico 6. Edad al momento de realizar el cateterismo cardiaco en los pacientes
con cardiopatias congénitas criticas ingresados al SECIN-HNN entre Enero 2011
a Diciembre 2014.
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Grafico 7. Edad de los pacientes con cardiopatias congénitas criticas al momen-
to de la cirugia cardiaca ingresados al SECIN-HNN entre Enero 2011 a Di-ciembre
2014.
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Tabla 13. Complicaciones post quirurgicas de los pacientes con cardiopatias
congénitas criticas ingresados al SECIN-HNN entre Enero 2011 a Diciembre 2014.

Complicacién post-quirurgica Total de ptes que

presentaron la complicacion
Shock hipovolémico por sangrado
Paro cardio-respiratorio
Fibrilacion ventricular
Paralisis diafragmatica
Disfuncion del ventriculo izdo
Hipotensidn
Pérdida de el flujo pulmonar
Taponamiento cardiaco
Deterioro hemodinamico
Neumotorax
Insuficiencia renal aguda
Deshicencia de herida
Bronconeumonia asociada al ventilador
Pérdida del gasto cardiaco
Desgarro de la auricula der
Sindrome compartimental abdominal
Sepsis de la herida quirurgica
Obstruccion del shunt central
Trombosis de la vena femoral izquierda
Flutter auricular
Hemotorax bilateral
Sindrome de fuga capilar secundario a
la circulacion extracorporea

w
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Hipertension pulmonar suprasistémica 1
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Tabla 14 . Factores presentes en los pacientes con diagnodstico tardio ingresados
al SECIN-HNN entre Enero 2011 a Diciembre 2014 con una cardiopatia congénita

critica.

Factores presentes Namero de %
pacientes
Nivel de atencion del lugar de nacimiento Total :17
[l nivel de atencion 14 82,3%
[l nivel de atencidn 2 11,7%
Extrahospitalario 1 5,8%
Caracteristicas de los RN
Prematuridad 1 5,8%
PEG 0 0%
Malformacién congénita mayor 0 0%
Tipo de cardiopatia
Coartacién de Aorta 8 47.0%
Sindrome corazén izdo. hipoplasico 2 11,7%
Interrupcion del Arco Adrtico 1 5,8%
Estenosis Adrtica Critica 1 5,8%
Tetralogia de Fallot 2 11,7%
Atresia Pulmonar 1 5,8%
Transposicion de grandes vasos 1 5,8%
Ventriculo Unico 1 5,8%
Fallecidos
Dx tardio 4 de 17 23,5%
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Grafico 8 . Edad al momento de fallecer de los pacientes con cardiopatias con-
génitas criticas ingresados al SECIN-HNN entre Enero 2011 y Diciembre 2014.
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Tabla 15. Caracterizacion de la mortalidad de los pacientes con cardiopatias
congénitas criticas ingresado al SECIN-HNN entre Enero 2011 y Diciembre 2014.

Caracterizacion # ptes % / 45 Numero totalde % por
fallecidos ptes pacientes por categoria
fallecidos categoria
Mortalidad antes del mes de edad 34 34,3 %
Mortalidad global 45 45,4 %
Mortalidad segun tipo de CCC
Cardiopatias ducto dependientes
CCC con obstruccién cardiaca izd
HLHS 7 15,5% 7 de 12 58%
CoA 1 2,2% 1de15 6,6%
Estenosis adrtica critica 1 2,2% 1de4 25%
IAA 1 2,2% 1del 25%
CCC con obstruccidn cardiaca der
T. Fallot con AP 5 11,1% 5de12 41,6%
Atresia Pulmonar 4 8,8% 4de6 66,6%
Estenosis pulmonar critica 0 0% 0de4 0%
Atresia tricuspidea 1 2,2% 1de3 33,3%
Anl Ebstein severa 6 13,3% 6de8 75%
Transposicion grandes vasos 5 11,1% 5de 13 65%
Ventriculo Unico 1 2,2% 1de4 25%
Cardiopatias no ducto dependientes
Tronco arterioso 4 8,8% 4de4d 100%
Drenaje venoso pulmonar total anl 7 15,5% 7de 10 70%
Doble tracto salida del ventric. der 2 4,4% 2de3 66,6%
Fallecidos segiin momento de la referencia
Referencia temprana 31 68,8% 31de73 42.4%
Referencia tardia 3 6,6% 3 de 26 11,5%
Fallecidos con diagnéstico prenatal 11 24,4 % 11 de 19 57,8 %
Fallecido con dx por deterioro clinico 28 62,2 % 28 de 71 39,4 %
Fallecidos con dx por ECO postnatal 2 4,4 % 2de9 222 %
Fallecidos con diagnostico tardio 4 8,8 % 4 de 17 23,5 %
Fallecidos segun nivel de atencion
Il nivel de atencién 32 71,1% 32 de 68 47%
Il nivel de atencién 13 28,8% 13 de 29 44.8%
Extrahospitalario 0 0% 0de2 0%
Prematuros fallecidos 11 24,4 % 11 de 19 57,8 %
Fallecidos con APGAR < 7 al minuto 5 9 20 % 9de 14 64,2 %
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Caracterizacion # ptes % / 45 Numero totalde % por
fallecidos ptes pacientes por categoria
fallecidos categoria
Fallecidos sometidos a gx 7 15,5% 7 de 43 16,2%
Fallecidos por complicaciones de la gx 5 11,6% 5de7 71,4%
Mortalidad por afo

2011 5 11,1% 5de 16 31,2%

2012 18 40% 18 de 30 60%
2013 14 31,1% 14 de 30 46,6%
2014 8 17,7% 8 de 23 34,7%

108



e

Tabla 16. Comparacion del momento del diagnostico y mortalidad segun el tipo

tes ingresados a SECIN-HNN entre
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Tabla 17.

Cambios fisiologicos para el manejo de prematuros con una enfermedad cardia-

ca congénita.

Fuente: Axelrod DM, Chock VY and Reddy VW. Clinics of Perinatology 2016. 28

Sistema

Cambios fisiologicos

Consideraciones para el manejo
preoperatorio

Desarrollo cardiaco

Fluidos y electrolitos

- Ajuste postnatal a la fisiologia del
defecto cardiaco congénito.

- Pobre desarrollo del reticulo sarco-
plasmico neonatal.

« Uso de glucosa como fuente de
energia por parte del miocardio neo-
natal (comparado con uso de grasa
en el neonato de término)

- Poca tolerancia del miusculo ven-
tricular neonatal a la sobrecarga de
presién / volumen.

- Requerimientos de liquidos y calo-
rias aumentados; pérdida excesiva
de calor por la delgada capa de piel.

« Funcioén renal inmadura

- Acidosis por lactato elevado o pér-
dida renal de bicarbonato.

Anticipe cambios hemodindmicos
significativos en las primeras 24 ho-
ras de vida.

Asegure niveles adecuados de Cal-
cio idnico para optimizar la contrac-
tibilidad cardiaca.

Evite la hipoglicemia ya que las ba-
jas reservas hepaticas de glicégeno
y la gluconeogénesis disminuido
pueden producir disfuncién cardia-
ca.

El gasto cardiaco depende de la
frecuencia cardiaca, no tolera la so-
brecarga de volumen o presién.

Mantenga un adecuado balance hi-
drico y caldrico: considere el uso de
diuréticos para reducir el edema
pulmonar/ sobrecarga de volumen.

Monitoreo estricto de trastornos
electroliticos, especialmente hipo-
natremia.

Considerar uso de bicarbonato para
corregir la acidosis y evitar la disfun-
cion cardiaca (riesgo aumentado de
Hemorragia Interventricular (HIV ) ).
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Sistema

Cambios fisiolégicos

Consideraciones para el manejo
preoperatorio

Perfusion cerebral y
hemodinamia

Alimentacion y
nutricién

Requieren una adecuada presion ar-
terial para una una perfusion a los
6rganos optima.

Los recién nacidos pretérmino pre-
sentan alteracion en la autoregula-
cién cerebral y tienen mayor riesgo
de HIV/lesién por hipoxia.

Mayor gasto energético y alto riesgo
para presentar falla para progresar.

Riesgo aumentado para desarrollar
EAN dado por inmadurez intestinal,
alteracion de la flora bacteriana, dis-
minucion de la perfusion intestinal,
infeccién/inflamacion.

El objetivo es mantener la PA en un
valor mayor a su edad gestacional o
> de 30mmHg.

Minimizar la hipotensién, la hipo-
capnia y/o la anemia para preservar
un adecuado flujo sanguineo cere-
bral.

El monitoreo con NIRS (Near-
infrared spectroscopy) ayuda en el
control de la prefusiona los 6rganos
diana.

Considere el inicio temprano de ali-
mentacién tréfica, vigile la tolerancia
cuidadosamente por el riesgo au-
mentado de presentar EAN en los
neonatos con cardiopatias congé-
nitas.

No existe evidencia clara que reco-
miende la alimentacion prequi-
rdrgica en pretérminos, especial-
mente si requieren infusién de PGE
o inotrépicos.
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Sistema Cambios fisiolégicos Consideraciones para el manejo
preoperatorio
- SDRI contribuye a una pobre oxige- -« Es posible que requieran surfactante
nacion e intubacién para dar ventilacion
con presion positiva
SDRI - La oxigenacién optima en los pretér- « El estudio SUPPORT encontré que

Apnea del prematuro

Neuroimagenes

Laboratorios
genético
preoperatorios

minos no esta claramente definida.

La hipercapnia permisiva reduce la
DBP (Displasiabroncopulmonar)
pero puede alterar la hemodinamia
en los pacientes con CCC.

Los prematuros presentan riesgo de
apneas

Hasta un 50% presentan lesiones de
la corteza blanca o infartos prequi-
rdrgicos.

Los factores de riesgo son hipo-
xemia y el tiempo de espera para la
cirugia.

Las anormalidades genéticas son
mas frecuentes en neonatos con en-
fermedades cardiacas, especial-
mente trisomia 13,18,21 y deleccio-
nes del cromosoma 22q11.1.

El Sindrome de DiGeorge ocurre en
12% de los infantes con cardio-
patias, comun en lesiones conotron-
cales.

mantener saturaciones menores
reducen el riesgo de DBP y ROP
(retinopatia del prematuro) pero
aumenta la mortalidad.

Considere estrategia ventilatorias
con hipercapnia permisiva.

El uso de cafeina para apneas mejo-
ra la sobrevida sin lesién del neuro-
desarrollo en RN MBPN (Muy Bajo
Peso al Nacer.)

La aminofilina previene las apneas
en los RNT con PGE, pero no hay
estudios en RNP

Solicite un US de cerebro en forma
temprana.

Realice RMN preoperatoria cuando
sea posible/indicado.

Solicitar cariotipo y/o estudios espe-
cificos para descartar Sindrome de
DiGeorge y otras anormalidades ge-
néticas.
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Tabla 18. Indicaciones para referir a una ecocardiografia fetal.
Fuente: McLaughlin, Schlosser and Border. Clinics of perinatology 2016. 8

Indicaciones maternas

Indicaciones fetales

Enfermedad materna

Diabetes mellitus, particularmente pregestacional
Desoérdenes autoinmunitarios

Fenilcetonuria

Historia familiar en primer grado de enfermedad
cardiaca congénita

Infeccion materna
Rubeola

Uso de medicamentos materno
Exposicién a teratdbgenos

Uso de tecnologia para reproduccién asistida

Tamizaje por ultrasonido anormal

Translucencia nucal aumentada

Sospecha de arritmia

Presencia de anomalias extracardiacas
Cariotipos anormales
Gemelos monocoridnicos

Hydrops fetal
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Tabla 19. Sistema para la categorizacion del riesgo de las cardiopatias congé-
nitas criticas y anticipacion del nivel de atencidn.
Fuente: Donofrio et al. J of Perinatol,2016 .4°

Fisiologia esperada

Ejemplo de
cardiopatia

Recomendaciones

Recomendaciones

No se espera
inestabilidad en las
primeras semanas de
vida

Se espera estabilidad al
nacimiento, pero
requerira cateterizacion
o cirugia postnatal

Inestabilidad que
requiere atencioén
inmediata al nacer,
previo a la
cateterizacién o cirugia

Inestabilidad que
requiere cateterizacion
o cirugia
inmediatamente
postnaciminento

CIA,CIV, Enfermedades
valvulares leves

Lesiones dependientes
del ductus, incluye
HLHS, AP, T.Fallot
critica

HLHS o TGV con
foramen oval restrictivo,
o aritmia con
disminucién de la
funcion cardiaca

HLHS o TGA con
foramen ovale
restrictivo severo, IAA o
arritmia con hidrops
fetal.

Nace en hospital local

Planear induccién
vaginal con 39 semanas
de EG,en hospital local.
Trasladar a un Il nivel
de atencién

Planear induccidn
vaginal entre 38 y 39
semanas, cesarea en
caso necesario

Cesérea programada a
las 38 semans en un
centro de lll nivel de
atencion

Coordinar control por
consulta externa

Debe estar presente un
neonatélogo en sala de
parto. Tener acceso a

PGE en caso necesario

Especialista del Il nivel
de atencion presente en
sala de operaciones
con los medicamentos
previamente
determinados

Equipo
multidisciplinario en
sala de partos, con
todos los
medicamentos
predeterminados listos.
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Tabla 20. Valores de creatinina sérica al nacimiento segun la edad gestacional
Fuente: Ringer Steven Alan. NeoReviews, 2010. 43

Edad gestacional en Valor normal de Creatina sérica mg/dl
semanas
23 a 26 sem 0.77a1.05
27 a29 sem 0.76 a 1.02
30 a 32 sem 0.70a0.80
33 a 45 sem 0.77 a 0.90
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Guia de factores de riesgo para la deteccion de cardiopatias congénitas

criticas en los recién nacidos en la primera semana de vida

(Realizar entre el 4to o 5to dia de vida o 48 a 72 horas post egreso hospitalario postnacimiento)

Marque con una X los factores presntes.

Refiere a una valoracién especializada en caso necesario

Evaluacion inicial

Al examen fisico busque:
Cianosis
Pulsos femorales débiles
Taquipnea, taquicardia
Soplo
Hipoperfusién periférica, palidez
Pregunte por:
Cianosis al llorar
Irritabilidad o tos inexplicable
Dificultad para alimentarse
Sudoracion excesiva
Test de oximetria de pulso
Si se realizd
Resultado Negativo
Resultado Positivo
No se realizd
Factores de riesgo fetales
Sospecha o deteccion con US
Aumento de translucencia nucal

Malformaciones extracardiacas
mayores: HDC, atresia duodenal,
higroma cistico, onfalocele

Arritmias fetales
Hidrops fetal

Embarazo gemelar monocoriénico

Factores de riesgo en el recién
nacido

Prematuridad

Bajo peso al nacer

RCIU

Cariotipos anormales: T13,18,21
Factores de riesgo maternos
Embarazo multiple

Infeccciones intrauterinas:CMV,HIV,
herpes simplex, toxoplasma, rubedla,
parvovirus B19, coxsakie.

Edad mayor de 40 afos
Ingesta de alcohol u otras sustancias

Medicamentos utilizados por la
madre: talidomida, IECA, acido
retinoico, AINES, fenitoina o litio.

Enfermedades en la madre:
- HTA, preeclampsia, DM, obesidad

- Fenilcetonuria, epilepsia, trastornos
del animo

- Enfermedades del tejido conectivo
- Desérdenes de la tiroides
Reproduccién asistida
Fertilizacion in vitro

Historia familiar de cardiopatia
congénita

Referido a:

Edad al momento de la referencia:
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Hoja de recoleccion de datos
Estudio Cardiopatias Criticas

Paciente No.

HNN 2011-2014

Método del dx

Expediente nimero:

(1)US Prenatal

Fecha nacimiento:

(2) Eco Posnatal

Género: Masc (1) Fem (2)

Peso al nacer:

(3) Deterioro clinico

(4) Oximetria de pulso

Edad gestacional:

Edad del pte al dx:

Dx al ingreso con ECO
(1) Sind. corazoén izd hipoplasico:

(2) Estenosis adrtica critica:

(1) RNTAEG ___ (2) RNTPEG
(3)RNTGEG ___ (4) RNPAEG___
(5) RNPPEG___  (6) RNPGEG___
(7) RNPTAEG___ (8) RNPPEG

(9) RNPTGEG

Hosp. nacimiento:

(1) Regional (2) Central

Fecha de ingreso HNN:
Edad al ingreso a UCIN:

Edad de referencia:

(1) O dias: (2) 1- 4 dias
(3)5-7d (4)8-15d
(5)>16d (6) Sin refer.

Menor de 4 dias:

Mayor de 4 dias: _______

(3) Coartacion aorta:

(4) Interrupcioén arco adrtico:
(5) Tetralogia Fallot + AP

(6) Atresia pulmonar:

(7) Estenosis pulm critica:
(8) Atresia tricuspidea:

(9) Anomalia Ebstein:

(10) TGV + Septum IV intacto:

(11) Tronco arterioso:

(12) DVPTA:

(13) Ventriculo tnico:

(14) Doble tracto salida VD:
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Condicion al mes de edad:

(1) Hospitalizado

(2) Egresado

(3) Fallecido

Edad en que falleci6:
Condicion de ingreso

Frec Cardiaca:

Sat 02:

Presidn arterial: PAM:
PH: HCO3:
PCO2: PO2:

Acidosis metabdlica:
Leve: Moderada: Severa:____

Lactato sérico:

ALT: AST:

TP: TPT:

%TP: Fibrinogeno:

NU: Crea:

Insuficiencia renal: (1) Si____ (2)No__
Diuresis:

Na: K: Cl:

Ca: Mg: pP:

Hb: Hto: PKks:

Soporte ventilatorio

(1) No (2) NSC
(3) CPAP (4) vMC
(5) VAF

Inotrépicos:

(1) Si (2) No

(3)Dobutamina:

(4)Dopamina:

(5)Adrenalina:

PGE1:

Se inicién en hospital de referencia?

(1) si (2) No
Dosis:
Dosis al ingreso HNN:

Dias de infusion:

Edad de suspencion:

Necesidad reiniciar:

Efectos secundarios:

Oxido Nitrico
(1) si (2) No

Dias utilizado:
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Otros:
Reproduccidn asistida:

Fertilizacion in vitro:

Pacientes ingreso directo del hogar
a Emergencias:

(1) Si (2) No

NOTAS:
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Procedimiento quirtrgico realizado:

Edad en se realiz6 el procedimiento:

Complicaciones del procedimiento:

Factores asociados deteccion tardia
(1) Malf cong multiples:

(2) Bajo peso al nacer:

(3) Prematuridad:

(4) RCIU:

(5) Tipo de cardiopatia:
Tetralogia Fallot:

DVPTA:

Tronco arterioso:

(6) Baja escolaridad de padres:

(7) Nivel de atencién hospitalaria:

I: II:

Factores asociados cardiopatia
Maternos:

Edad materna:

Uso medicamentos:

Ibuprofeno:
Litio:
Anticonvulsivantes:

Diabetes mellitus:

Fenilcetonuria:

Otras condiciones metabdlicas:
Infeccion materna Parvovirus:

Enf. anticuerpos (+):

AHF Enf cardiaca 1er grado:
(OHSi_____ (2JNo___
Fetales

Sospecha o deteccién en US:
Aumento translucencia nucal:

Malf extracardiacas mayores ( HDC,

Atresia duodenal, Higroma cistico,
onfalocele):

Anl cariotipo(T13, T18,T21, XO):

Arritmias fetales:

Embarazo monocoridnico:
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