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INDICE DE ABREVIATURAS

— AD: Auricula derecha.

— Al Auricula izquierda.

— AoA: Aorta ascendente.

— AoD: Aorta descendente.

— AP: atresia pulmonar.

— CC: Cardiopatias Congénitas.

— CIV: Comunicacion interventricular.

— CoAo: coartacion de aorta.

— CEIC: Comité de Etica en Investigacion Clinica.

— CPAP: Presion positiva continua en las vias respiratorias.
— D-TGA: dextro-transposicion de grandes arterias.
— DVPA: drenaje venoso pulmonar anoémalo.

— H.U.: Hospital Universitario.

— TAAo: Interrupcion del arco aortico.

— L-TGA: levo-transposicion de grandes arterias.

— PDA: persistencia de ductus arterioso.

— PGEL1: prostaglandinas.

— P3V: proyeccion tres vasos.

— P3VT: proyeccion tres vasos-traquea.

— P4C: proyeccion 4 camaras.

— SCDH: Sindrome del corazén derecho hipoplasico.
— SCIH: sindrome del corazén izquierdo hipoplasico
— TSVD: tracto de salida del ventriculo derecho.

— TSVI: tracto de salida del ventriculo izquierdo.

— Tr: Traquea.

— UCIN: Unidad de Cuidados Intensivos Neonatales.
— VD: Ventriculo derecho.

— VDDS: Ventriculo derecho de doble salida.

— VI: Ventriculo izquierdo
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1. INTRODUCCION

Las cardiopatias congénitas son las malformaciones congénitas mas frecuentes,
afectando aproximadamente a 6 - 11 de cada 1000 recién nacidos. Con una mortalidad
infantil atribuible del 10 % [1,2,3]. Ademas, alrededor del 20 - 30 % de estos defectos
son graves y potencialmente peligrosos para la vida, y por tanto requieren cirugia

durante el primer afo de vida [4,5,6].

La importancia del diagnostico prenatal de las Cardiopatias Congénitas resulta crucial,
no solo por la identificacion de las lesiones cardiacas sino también por la conduccion

hacia la sospecha y deteccion de anomalias no cardiacas y asociaciones sindromicas.

El diagnostico prenatal de las Cardiopatias Congénitas permite un adecuado
asesoramiento a los padres sobre la condicion de la enfermedad, planificacion del parto
y un Optimo manejo postnatal inmediato en centros de atencion terciaria. Ademas los
padres pueden considerar la posibilidad de la interrupcion del embarazo en los casos

severos [7].
1.1. ECOCARDIOGRAFIA FETAL

En los ultimos anos la ecocardiografia se ha convertido en la herramienta “gold
estandar” para la valoracion de enfermedades cardiacas en recién nacidos y la tnica
modalidad diagnostica en fetos. Los avances de conocimiento y las mejoras técnicas
en ultrasonido fetal la han convertido en una técnica de rutina en los paises

desarrollados [7].

La deteccion prenatal mediante la ecocardiografia fetal se introdujo a mediados de la
década de 1980, cuando se incorporé la proyeccion 4 camaras (P4C) en la exploracion
obstétrica de rutina entre las semanas 18 - 22 de gestacion [8]. Desde entonces, los
programas de deteccion se han desarrollado y aumentado su sensibilidad incorporando
proyecciones para evaluar los tractos de salida de ambos ventriculos (TSVI/ TSVD)
y mas recientemente proyecciones para visualizar los vasos sanguineos en mediastino
superior mediante los planos de los tres vasos y tres vasos-traquea (P3V y P3VT) [9]

(Figura 1).



Estos avances tecnoldgicos junto con la mejora de habilidades de imagen de los
profesionales médicos han llevado a un aumento de la tasa de detecciones prenatales

de las Cardiopatias Congénitas en las dos ultimas décadas [4][10][11].

Figura 1. Planos ecocardiograficos transversales estandarizados de la ecocardiografia fetal [12].
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1. Proyeccion de cuatro camaras

2. Tracto de salida del ventriculo izquierdo
3. Tracto de salida del ventriculo derecho
4. Proyeccion de tres vasos

5. Proyeccion de tres vasos y traquea

Auricula derecha (AD). Aorta ascendente (AoA). Aorta descendente (AoD). Auricula izquierda (Al). Arteria
pulmonar (AP). Traquea (Tr). Ventriculo derecho (VD). Ventriculo izquierdo (VI).

Hoy en dia los centros especializados son capaces de identificar una amplia gama de
defectos cardiacos con un alto grado de precision diagnostica, habiendo sido descritas
practicamente todas las formas de Cardiopatias Congénitas durante la vida prenatal.
En la Tabla 1 se recogen las lesiones que deberian ser reconocidas en proyecciones
4C, de los tractos de salida, o aquellas que resultan dificiles o imposibles de detectar

durante la vida fetal [13].



Tabla 1. Alcance y limitaciones de la ecocardiografia fetal en el diagndstico de las

Cardiopatias Congénitas mas comunes [13].

Lesiones evidentes en proyeccién cuatro camaras

Lesiones normales en un cuatro cdmaras y que

requieren proyecciones de los tractos de salida

Lesiones dificiles de detectar incluso en manos
expertas

Lesiones que no pueden predecirse a partir de

imégenes cardiacas prenatales

SCIH

CoAo severa

Estenosis adrtica critica

Atresia tricuspidea

AP con septo ventricular intacto

Defecto del septo atrioventricular

Ventriculo de doble entrada

D-TGA

Tetralogia de Fallot (+/- AP)

Tronco arterial comun

Algunas formas de CoAo

DVPA

Formas mas leves de CoAo

Algunos tipos de defecto del septo ventricular
Formas leves de estenosis aortica y pulmonar
PDA

Defectos septales del tipo secundum

Sindrome del corazon izquierdo hipoplasico (SCIH). Coartacion de aorta (CoAo). Atresia pulmonar (AP). Dextro-

transposicion de grandes arterias (D-TGA). Drenaje venoso pulmonar anémalo (DVPA). Persistencia de ductus

arterioso (PDA).

Desde un punto de vista epidemiologico, aunque se pueden identificar grupos con alto

riesgo de presentar Cardiopatias Congénitas, la mayoria de las lesiones cardiacas

aparecen durante los estudios ecograficos obstétricos en poblacion de “bajo riesgo”.

Los factores de riesgos aceptados actualmente como indicacion de derivacion de una

mujer gestante para una valoracion ecocardiografica mas detallada por parte de

cardidlogos pediatricos se enumeran en la Tabla 2 [8,13].



Tabla 2. Factores de riesgo que implican derivacion para una evaluacion cardiaca mas
detallada. [13]

Factores fetales Factores maternos / fetales

Sospecha de alteraciones cardiacas en el screening o .
Historia familiar de CC

ecografico
Aumento del grosos de translucencia nucal Diabetes mellitus materna

) Toma de farmacos teratégenos por la madre
Hidrops fetal

(antiepilétpicos, litio...)
Alteraciones fetales con asociacién conocida a CC Ac. anti-Ro o anti-La maternos
Arritmias fetales Infecciones maternas (parvovirus, coxsakie...)

Alteraciones en el cariotipo

Cardiopatias congénitas (CC).

4.1.IMPACTO DEL DIAGNOSTICO PRENATAL

El diagnostico de las Cardiopatias Congénitas durante la vida fetal nos permite
informar a los padres respecto a las caracteristicas de la lesion y su prondstico, las
alternativas y momentos de los tratamientos (sobre todo intervencionistas), el riesgo
de los procedimientos, la morbimortalidad y la calidad de vida a largo plazo. También
se deben tratar las posibles asociaciones estructurales no cardiacas incluidas las

anomalias cariotipicas y/o posibles sindromes.

Dependiendo de la gravedad de la lesion cardiaca, las anomalias asociadas y la edad
gestacional una de las opciones abiertas a los padres es la interrupcion del embarazo.
La proporciéon de padres que interrumpan el embarazo dependerd no solo del
prondstico y anomalias asociadas sino también de factores como la religion o normas
culturales locales y leyes estatales. Se debe enfatizar que la decision recae sobre los
padres, no es funcion del médico dirigir sobre la continuacion o no del embarazo, debe

limitarse a su asesoramiento [4,5,14,15,16,17].

Las lesiones diagnosticadas prenatalmente para las que hay datos publicados
relativamente sélidos en cuanto a la sensibilidad, especificidad e impacto en el

prondstico neonatal se relacionan con el sindrome del corazén izquierdo hipoplasico



(SCIH), la dextro-transposicion de grandes arterias (D-TGA), la coartacion de aorta y

la atresia pulmonar [13].

Existen muchas otras lesiones cardiacas en las que el diagndstico prenatal tiene poco
impacto en el tratamiento neonatal inicial. Son por ejemplo los defectos septales
ventriculares aislados y los defectos atrioventriculares, en los que la sintomatologia
cardiaca no se esperaria encontrar hasta que las resistencias vasculares pulmonares

disminuyesen postnatalmente.

En cambio, en el caso de las lesiones dependientes de la permeabilidad del conducto
arterioso (PDA), requirentes de tratamiento quirurgico o intervencionista temprano, el
realizar el parto en un centro de Atencion Terciaria puede ser preferible para asegurar
una induccidn del parto a término en casos necesarios y un buen manejo perinatal y

preoperatorio [18,19].

Para la gran mayoria de lesiones cardiacas, dada la fisiologia circulatoria prenatal, el
parto vaginal es perfectamente satisfactorio. Quedando reservada la cesarea para una
minoria de casos en los que se prevé una necesidad de intervencion temprana y el
requerimiento de un equipo disponible de inmediato para la reanimacion y el manejo
cardiaco rapido del feto afectado. En este grupo se incluyen D-TGA con tabique
auricular restrictivo, conducto arterial restrictivo, SCIH con tabique auricular intacto

y restrictivo e hidrops fetal [13].
4.1.HOSPITAL UNIVERSITARIO CRUCES

El Hospital Universitario (H.U.) de Cruces, Bizkaia, es el centro de referencia de la
Comunidad Auténoma Vasca, Navarra, Cantabria y La Rioja para las intervenciones
de las Cardiopatias Congénitas, tanto mediante cirugia como por cateterismo
intervencionista, especialmente para las mas severas en las que este proceso debe

realizarse en el periodo neonatal (menos de un mes de vida).

En el afio 2010 se incorpora en dicho hospital una consulta semanal “especifica” para
la deteccion prenatal de las cardiopatias congénitas, realizada en conjunto por los
servicios de obstetricia-ginecologia y cardiologia pediatrica. Esta consulta de
Ecocardiografia Fetal realizada durante el 2° trimestre de gestacion (semanas 19 - 20)

atiende a las gestantes con riesgo o sospecha de Cardiopatia Congénita.



El objetivo de dicha consulta en el momento actual es diagnosticar lo més precozmente
posible las Cardiopatias Congénitas, sobre todo las mas severas que precisaran ser
intervenidas durante el periodo neonatal. Pudiendo asi actuar cuanto antes y preparar
a los recién nacidos en las mejores condiciones posibles para la intervencion.
Asimismo permite brindar un asesoramiento mas especifico a los padres, que tendran

la facultad de decidir la continuacion o finalizacion de la gestacion.
2. OBJETIVOS

El uso de la ecocardiografia fetal para el diagnostico prenatal de las Cardiopatias
Congeénitas estd cada vez mas extendido, sin embargo, su impacto sigue siendo un
tema polémico. La literatura actual presenta datos contradictorios sobre sus beneficios,
ya que los resultados hasta ahora publicados no parecen ser concordantes entre

estudios similares [6][19][20][21][22].

Resulta imprescindible analizar la efectividad del diagndstico prenatal de las
Cardiopatias Congénitas en la poblacién del Pais Vasco y sus zonas limitrofes, y
observar si los resultados de nuestro medio se corresponden con los de los estudios
realizados hasta la fecha. Para ello se parte de la hipotesis de que un conocimiento
previo de las enfermedades cardiacas conduce a un mejor manejo de la misma en

centros terciarios como el nuestro.
Los objetivos de este proyecto son, por tanto:

— Comprobar el efecto del diagndstico prenatal de las Cardiopatias Congénitas en la
prevalencia de los recién nacidos cardiopatas.

— Comparar la morbimortalidad de los pacientes con diagndstico prenatal con
Cardiopatias Congénitas severas que precisan intervenciéon neonatal, con los
pacientes intervenidos de patologias similares en el mismo periodo con diagnostico

postnatal.
3. MATERIAL Y METODOS

Estudio de cohorte retrospectivo de los pacientes del H.U. de Cruces con diagnostico
prenatal de Cardiopatias Congénitas severa y todos aquellos que han sido intervenidos

mediante cirugia o cateterismo intervencionista en periodo neonatal (tanto los



diagnosticados prenatal como postnatalmente). El periodo del estudio comprende a los

nacidos entre enero de 2010 y diciembre de 2018.
3.1. REGION Y SISTEMA DE REFERENCIA

La poblacion atendida pertenece a la Comunidad Auténoma Vasca y sus zonas de
atencion limitrofes (Navarra, Cantabria y La Rioja). Segtn el Instituto Vasco de
Estadistica (Eustat) entre 2010 - 2017 nacieron 155.535 nifios vivos, lo que se

corresponde a un 6,14 % del total de nacidos en Espaiia.
3.2. DIAGNOSTICO PRENATAL

Se recoge un primer registro de los casos con Cardiopatias Congénitas severas
observados en la consulta “especifica” de Ecocardiografia Fetal para gestantes de
riesgo o con sospecha que se realiza durante las semanas gestacionales 19 - 20. Los
datos aqui recopilados incluyen las muertes fetales (abortos espontaneos) y las

interrupciones voluntarias del embarazo (IVE).

La Tabla 3 numera las variables estudiadas para cada paciente. Considerando como
anomalias asociadas todas aquellas anomalias extracardiacas, aneuploidias y
sindromes asociados. Dentro de estos grupos se podian encontrar atresias esofagicas,

hidrops fetales, sindromes de Turner, delecciones cromosomicas. ..

Tabla 3: Variables recogidas para cada paciente diagnosticado.

Trimestre del diagnostico Motivo de derivacion en prenatales
Lugar de residencia Continuacion, interrupcién o muerte
Confirmacion diagndstica Anomalias asociadas

La fuente fue la propia base de datos proporcionada por la consulta de Ecocardiografia

Fetal.



3.3. INTERVENCION NEONATAL

Se realiza un segundo registro en el que se identifica a todos los recién nacidos
ingresados en la Unidad Neonatal con diagnéstico de Cardiopatia Congénita
intervenidos por Cirugia Cardiaca o Cateterismo Intervencionista en el periodo
neonatal (primeros 30 dias de vida). No incluyéndose aqui por tanto a los nacidos con

diagnéstico de Cardiopatias Congénitas que fallecieron previos a la cirugia.

Para el andlisis y comparacion de resultados se les separ6 entre diagnodsticos prenatales
y postnatales y se evaluaron diferentes variables, indicadas en la Tabla 4. Entre ellas
la necesidad de ventilacion mecanica, tanto por intubacion -invasiva- como por CPAP
-no invasiva-. Otra variable estudiada fue la mortalidad postquirargica, que se definié

como la muerte durante o después de la intervencion del neonato (< 30 dias).

Las intervenciones realizadas durante el primer mes de vida han sido mediante
cateterismo intervencionista o mediante cirugia cardiaca, siendo el objetivo de la
intervencion dar una solucion temporal (paliativa) o definitiva (reparadora o curativa).
Dentro de las intervenciones paliativas se incluyen técnicas como la fistula sistémico-
pulmonar, el banding o la colocacién de stent. Dentro de las reparadoras estan la
operacion Jatene o “switch” arterial, el cierre de la comunicacién interventricular
(CIV), la ligadura de ductus, y la reparacion del arco adrtico. Las “combinaciones”
hacen referencia a la realizacion de una intervencion paliativa en un primer tiempo y

una reparadora en un segundo, ambas durante el periodo neonatal.



Tabla 4: Variables recogidas para cada paciente intervenido.

General
Diagnéstico: Trimestre y motivo de derivacion Tiempo de diagndstico
prenatal/postnatal (prenatales) (postnatales)
Lugar de residencia Hospital de nacimiento Sexo del recién nacido
Edad gestacional Parto: inducido / espontaneo Parto: vaginal / cesarea
Peso al nacer Anomalias asociadas

Periodo previo a la cirugia

Permeabilidad del ductus Saturacion Oz Ventilacion mecanica (y tiempo)
Antibiético Soporte inotrépico Infusion de PGE1
Rashkind de urgencia Estado de shock Insuficiencia hepatica
Insuficiencia renal Alteraciones neurolégicas

Intervencion y periodo postquirlirgico

Tipo de intervencion Momento de la intervencion Tiempo de estancia en UCIN

Alteraciones neurolégicas Mortalidad

Prostaglandinas (PGE1). Unidad de Cuidados Intensivos Neonatales (UCIN).

El registro de pacientes se realizo a partir del historial de intervenidos por Cirugia
Cardiaca en periodo neonatal y, mediante la revision de las Historias Clinicas, por
parte del tutor, se extrajeron los datos relevantes garantizando asi el anonimato de los

pacientes.

3.4. CARDIOPATIAS CONGENITAS

Tanto en el primer como segundo registro se valoraron cardiopatias consideradas
severas, es decir, potencialmente mortales y que requieren cirugia o intervencion
dentro del primer mes de vida. No fueron incluidas las arritmias ni cardiopatias
menores, para las que el diagnostico prenatal no resulta tan relevante. Ademas, Las
cardiopatias se distribuyeron en cinco grupos siguiendo la clasificacién de la Tabla 5
y un sexto grupo denominado “otras” que no se ha tenido en cuenta en el andlisis en

solitario por cardiopatia, pero si para el analisis global de las variables.
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Tabla 5: Distribucion de las Cardiopatias Congénitas en grupos para su estudio.

D-TGA simples D-TGA sin otra cardiopatia acompafiante
D-TGA complejas D-TGA + patologias del arco / CIV / AP
Patologia del corazon izquierdo ~ CoAo / IAAo / SCIH

Patologia del corazon derecho Tetralogia de Fallot / AP / SCDH

DVPAT DVPAT

“Otras” VDDS / L-TGA / atresia mitral / estenosis pulmonar/ ...

Dextro-transposicion de grandes arterias (D-TGA). Comunicacion interventricular (CIV). Atresia pulmonar (AP).
Coartacion de aorta (CoAo). Interrupcion del arco aértico (IAAo). Sindrome del corazén izquierdo hipoplasico
(SCIH). Sindrome del corazén derecho hipoplasico (SCDH). Drenaje venoso pulmonar andmalo total (DVPAT).

Ventriculo derecho de doble salida (VDDS). Levo-transposicion de grandes arterias (L-TGA).

3.5. ANALISIS ESTADISTICO

Una vez recopilados, los datos fueron procesados mediante el programa SPSS vs 23.0

y supervisados por la Unidad de Epidemiologia Clinica del H.U. de Cruces.

Los variables continuas fueron descritas, dependiendo de sus caracteristicas
distribucionales, mediante la media y la desviacion estandar o mediante la mediana y
los percentiles 25 y 75. Las variables categdricas fueron descritas mediante frecuencias
y porcentajes, calculando las frecuencias porcentuales sin tener en cuenta los casos

perdidos.

La comparacion de las cohortes de diagnostico pre y postnatal en el caso de las
variables continuas se realiz6 mediante la prueba no paramétrica U de Mann Whitney
puesto que estas no seguian una distribuciéon normal. En el caso de las variables
categoricas dicha comparacion se realiz6 mediante la prueba estadistica Chi Cuadrado
(%) o el estadistico de Fisher cuando las frecuencias esperadas eran menores de 5. Un

valor de p valor < 0,05 fue considerado significativo.
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3.6. ASPECTOS ETICOS

El estudio garantiza la proteccion de la intimidad personal y el tratamiento
confidencial de los datos personales segtin la Ley Organica 3/2018, de 5 de diciembre,
de Proteccion de Datos Personales y garantia de los derechos digitales [24]. Asimismo

cuenta con la autorizacion previa del CEIC OSI Ezkerraldea-Enkarterri-Cruces.

4. RESULTADOS

4.1.DIAGNOSTICO PRENATAL

Durante enero de 2010 y diciembre de 2018 fueron realizadas ecografias a 2.106
gestantes en la consulta “especifica” para el diagndstico prenatal de Cardiopatias
Congeénitas. De estas, 1.286 resultaron patoldgicas (cardiopatias, hallazgos menores y
arritmias). Para el andlisis de nuestra primera base de datos se excluyeron arritmias y
malformaciones menores quedando 299 pacientes con diagndstico de Cardiopatia

Congénita grave (Figura 2).

Figura 2: Diagrama de inclusion de pacientes al estudio.

1.286
ecografias J > 0 =299

patolégicas
2010 - 2018

\4

Excluidos:
- Malformaciones menores
- Arritmias

La Figura 3 describe las prevalencias de las Cardiopatias Congénitas graves por
territorios historicos. La mayoria pertenecen a la Comunidad Auténoma Vasca,
principalmente a la provincia de Bizkaia (64,55 %), mientras que Gipuzkoa y Araba
no derivan mas de un 16 % cada una. El H.U de Cruces también es centro de referencia
para sus comunidades colindantes (Navarra, Cantabria y La Rioja) quienes derivan

posibles Cardiopatias Congénitas en menor proporcion (8,03 %).
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Figura 3: Cartograma sobre las prevalencias por territorios histéricos

\1505% )

\,
‘
’

Bizkaia: 64,55 %. Gipuzkoa: 12,37 %. Araba: 15,05 %. Navarra: 6,02%. Zonas
limitrofes (La Rioja, Cantabria, Castilla y Ledn): 2,01 %.

La Figura 4 muestra los motivos por los que las gestantes fueron derivadas a la
consulta de Ecocardiografia Fetal para descartar una posible Cardiopatia Congénita.
La Figura 5 refleja los motivos de derivacion de las cardiopatias severas

diagnosticadas prenatalmente.

La mayoria de las gestantes fueron derivadas a la consulta de Ecocardiografia Fetal
debido a ecografias rutinarias anormales (“bajo riesgo”), 821 de las 2.106 gestantes
derivadas para estudio (38,98 %). Tras la realizacion de la ecocardiografia, de las 821
derivadas por “bajo riesgo” fueron diagnosticadas 250 Cardiopatias Congénitas
severas (30,45 %), siendo este el principal motivo de diagndstico prenatal de

Cardiopatias Congénitas. (83,60 % de los 299 diagnosticos).

Por aumento de la translucencia nucal (test combinado de riesgo) se derivaron 428
gestantes, lo que supuso un 20,32 %, pero solo 23 de ellas (5,37 %) fueron realmente
cardiopatas; correspondiendo al 7,70 % de los Cardiopatias Congénitas severas

diagnosticadas en esta consulta.

En cuanto a las gestantes con antecedentes familiares de Cardiopatia Congénita
derivadas a consulta, 266 gestantes (12,63 %), solo 8 de ellas (3 %) terminaron

asociando patologia cardiaca (2,7 % del total de cardiopatias diagnosticadas).
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Figura 4: Grafico circular sobre el motivo de Figura 5: Grafico circular sobre el motivo de
derivacion a la consulta de ecocardiografia derivacion de las Cardiopatias Congénitas
cardiaca fetal prenatal. severas con diagndstico prenatal.
0,
1% 2,70%

= Ecografia rutinaria anormal = TN DPG DV reverso 1° trimestre
= Antecedentes Familiares = Otros: tto matemo, Ac. anti-Ro, anomalias extracardiacas

Figura 4, n =2.106. Figura 5, n = 299.

Tranlucencia nucal (TN). Diabetes pregestacional (DPG). Ductus Venoso (DV). Antecedentes familiares (AF).

La consulta de ecocardiografia fetal fue realizada principalmente durante el segundo
trimestre(72,24 %), con algiin diagndstico también en el tercer trimestre (27,76 %) de

embarazo.

En relacion con el seguimiento 86 pacientes de los 299 diagnosticados de Cardiopatia
Congénita severa interrumpieron el embarazo (28,76 %), presentando datos similares
entre las diferentes cardiopatias (= 33 %) excepto las D-TGA simples, de las que solo
abortaron 7 (18,42 % de las 36 D-TGA simples diagnosticadas). Respecto a muertes
fetales hubo 50 de los 299 (16,72 %), siendo los DVPAT las de mayor letalidad, 2 de
3 casos (66,67 %). Lo contrario ocurria con las D-TGA simples, que solo presentaban
5 fallecidos de 38 diagnosticados (13,16 %). Tanto las interrupciones del embarazo
como las muertes fetales aparecian relacionadas con anomalias extracardiacas,

aneuploidias y/o sindromes en un 26 y 27 % respectivamente.

Al termino de la gestacion llegaron finalmente 163 fetos de los 299 (54,52 %),

principalmente defectos del corazon izquierdo (patologias del arco). En el caso de los
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DVPAT ninguno llego, todos fueron interrumpidos (33,33 %) o fallecieron intrattero

(66,66 %).

La cardiopatia se confirmé en 139 de los 163 que llevaron la gestacion a su fin (85,28
%) (Tabla 6). Las coartaciones de aorta han sido las mas sobrediagosticadas, 23 de 53

casos (43,40 %).

Tabla 6: Cardiopatias congénitas severas: prevalencia de diagndstico, continuacion del embarazo y

confirmacion postnatal.

Continuaron con el

Diagnosticados % Confirmados
embarazo
D-TGA:
Simple 38 12,71 26 (68,42 %*) 26 (100 % **)
Compleja 30 10,03 13 (43,33%) 13 (100 %)
Defecto del corazon izquierdo
105 35,12 56 (53,33 %) 33 (58,93 %)
(CoAo, IAA0, SCIH)
Defecto del corazéon derecho
53 17,73 20 (37,74 %) 20 (100 %)
(Tetralogia de Fallot, AP, SCDH)
DVPAT 3 1 0 0
Total 299 100 163 (54,52 %) 139 (85,28 %)

* Porcentaje de D-TGA que contintian respecto al total de TGA diagnosticadas. ** Porcentaje de D-TGA
confirmadas respecto a las D-TGA que continuaron con el embarazo.

Dextro-transposicion de grandes arterias (D-TGA). Coartacion de aorta (CoAo). Interrupcion del arco aértico
(IAAo). Sindrome del corazén izquierdo hipoplasico (SCIH). Atresia pulmonar (AP). Sindrome del corazén derecho

hipoplasico (SCDH). Drenaje venoso pulmonar anémalo total (DVPAT).

La Figura 6 muestra tendencias bastante estables respecto a la continuacion del

embarazo a lo largo de los afios
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Figura 6: Grafico lineal sobre la evolucion temporal de la continuacién de las Cardiopatias Congénitas
severas diagnosticadas prenatalmente.
80%

60%
40%
20%

0%
2010 2011 2012 2013 2014 2015 2016 2017 2018

Continuan Interrumpen embarazo Muerte fetal

Eje Y: Tasa de continuacion respecto al total de diagnosticados de cada afio.

Diagndsticos prenatales por afio

2010 2011 2012 2013 2014 2015 2016 2017 2018

17 31 39 38 36 34 39 41 24

4.2. INTERVENCION NEONATAL

En la base de datos sobre intervenciones quirtrgicas se registraron un total de 199
nacidos de los cuales 197 fueron entre los afios 2010 - 2018. De estos se descartaron
las cardiopatias presentes en menos del 1,2% de los sujetos. También se rechazaron
aquellos pacientes cuya intervencion habia sido realizada después de los 30 dias de
periodo neonatal por no resultar de tanta importancia un diagnostico prenatal en estos
casos. Finalmente se excluyeron aquellos de cuyas Historias Clinicas fuese imposible
recolectar los datos necesarios para la base de datos disefada para el estudio, en
algunos casos debido a una pérdida de seguimiento de los pacientes. Finalmente la

cohorte de estudio analizada termin6 con 173 pacientes (Figura 7).

Esta cohorte incluye a los diagnosticados prenatalmente en el H.U. de Cruces ya
mencionados en la primera parte del estudio que decidieron continuar su seguimiento
y parto en Cruces. Ademads incluye los diagnosticados prenatalmente procedentes de
otros Hospitales y a todos los diagnosticados postnatalmente tanto en Cruces como en
otros centros. Todos ellos cumplian la condicion de haber sido intervenidos en nuestro

hospital durante el periodo neonatal.
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Figura 7: Diagrama de inclusion de pacientes al estudio

199
intervenidos

2010 -2018

s
Excluidos:

-No nacidos 2010-2018: 2

-Cardiopatias presentes en pocos
enfermos: 5

-Intervenidos después de un mes de vida: 8
- Historia Clinica incompleta (incluida la
perdida de seguimiento): 11

A\ \_ J

n=173

De los 173 casos analizados, 100 fueron diagnosticados prenatalmente y 73
postnatalmente. Como se puede observar en la Figura 8 el nimero de diagndsticos
prenatales aument6 después de un afio de haber sido introducida la consulta de
Ecocardiografia Fetales, siendo mas los diagndsticos prenatales que los postnatales.
Esto se mantiene hasta el afio 2018, donde los diagnosticados tras el nacimiento

superan a los prenatales, sobre todo con patologias del corazon derecho.

A nivel global ha habido mayor numero de diagndsticos prenatales, que al igual que
en la primera parte del estudio predominaban durante el segundo trimestre, 61 casos
(61 %). En cuanto a los diagnosticados postnatalmente, la mediana de dilacion en su

diagndstico ha sido de 48 h (15 h-144 h).
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Figura 8: Grafico lineal sobre la evolucion Figura 9: Grafico de barras sobre el diagndstico
temporal del diagndstico pre y postnatal de prenatal y postnatal de las diferentes Cardiopatias
Cardiopatias Congénitas severas. Congénitas severas.
80% 80% T Prenatal = Postnatal 750,
70% 0% " 6667% 66.67%
60% 60% 54,79%
50% 50% 45,21%
40%
300/° W% g 4qo, 38:3%% 33,33%
20"/0 0% = 2o
’ 20%
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simple compleja  del del
Prenatal Postnatal corazoén  corazon
izquierdo derecho
Eje Y: Tasa de diagndsticos de respecto al total de Eje Y: Porcentaje de diagnosticados prenatal
diagnosticados de cada afio. Ipostnatalmente respecto al total diagnésticos de cada
cardiopatia.

La Tabla 7 muestra diferencias estadiasticamente significativas (p valor < 0,05) entre

el diagndstico prenatal y postnatal segun las diferentes Cardiopatias Congénitas.

Las patologias del corazon izquierdo (CoAo, IAAo, SCHI) han sido las Cardiopatias
Congeénitas que mas frecuentemente han precisado intervencion en el periodo neonatal,
73 de los 173 casos intervenidos (42,20 %). Asimismo son las patologias mas
frecuentes entre las diagnosticadas postnatalmente, 40 de los 73 diagnosticados

postnatalmente (54,79 %).

De las Cardiopatias Congénitas diagnosticadas prenatalmente las mas frecuentes han
sido las D-TGA, 46 casos que corresponden al 46 % de las 100 cardiopatias con
diagnostico prenatal y al 69,70 % de las 66 D-TGA diagnosticadas. Las patologias del
corazon derecho también han sido en su mayoria diagnosticadas prenatalmente, 15 de

20 casos (75 %).

Las Cardiopatias Congénitas menos frecuentemente diagnosticadas en la consulta de

ecocardiografia fetal han sido los DVPAT, 3 de los 9 casos (33,33%) (Figura 9).
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Tabla 7: Cardiopatias Congénitas severas: diagndsticos prenatal y postnatal.

y Diagnosticados Diagnosticados
n
’ prenatales postnatales
D-TGA:
Simple 51 2948 36 (36 % *) 15 (20,55 % **)
Compleja 15 8,67 10 (10 %) 5 (6,85 %)
Defecto del corazon izquierdo (CoAo,
73 42,20 33 (33 %) 40 (54,79 %)
IAAo, SCIH)
Defecto del corazén derecho (Tetralogia
20 11,56 15 (15 %) 5 (6,85 %)
de Fallot, AP, SCDH)
DVPAT 9 520 3 (3 %) 6 (8,22 %)
Total 173 100 100 (100 %) 73 (100 %)

P valor = 0,017.

* Porcentaje de D-TGA diagnosticas prenatalmente respecto al total de diagnosticos prenatales. ** Porcentaje de
D-TGA diagnosticas postnatalmente respecto al total de diagnésticos postnatales.

Dextro-transposicion de grandes arterias (D-TGA). Coartacion de aorta (CoAo). Interrupcion del arco aértico
(IAAo). Sindrome del corazén izquierdo hipoplasico (SCIH). Atresia pulmonar (AP). Sindrome del corazén derecho

hipoplasico (SCDH). Drenaje venoso pulmonar anémalo total (DVPAT).

4.2.1. Demografia

Las caracteristicas demograficas son recogidas en la Tabla 9. Tanto el lugar de
residencia como el hospital de parto han mostrado diferencias estadisticamente

significativas (p valor < 0,05) al comparar el diagnostico pre y postnatal.

La mayoria de las cardiopatas congénitas diagnosticadas eran residentes en Bizkaia,

tanto las prenatales como las de diagndstico postnatal.

De las diagnosticadas prenatalmente, el posterior parto en la gran mayoria se produjo
en el HU. de Cruces, 88/100 (88%), mientras que los casos diagnosticados
postnatalmente habian nacido en su mayoria en zonas limitrofes y sido mandados

posteriormente a Cruces por sospecha de cardiopatia, 30 casos de 73 casos (41,67 %).
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Tabla 9: Caracteristicas demograficas de las Cardiopatias Congénitas graves.

Diagnosticados . .
Diagnosticados postnatales P valor
prenatales
Sexo:
Hombre 60 (60 % *) 44 (60,27 % **) 0,971
Mujer 40 (40 %) 29 (39,73 %)
Residencia:
Araba 18 (18 %) 6 (8,22 %)
Gipuzkoa 25 (25 %) 8 (10,96 %)
0,001
Bizkaia 41 (41 %) 31 (42,47 %)
Navarra 15 (15 %) 15 (20,55 %)
Zonas limitrofes 1(1%) 13 (17,81 %)
Hospital de parto:
H.U. Araba 3(3%) 3 (4,17 %)
H.U. Gipuzkoa 4 (4 %) 4 (5,56 %)
H.U. Cruces 88 (88 %) 25 (34,72 %) < 0,001
H.U. Basurto 0 2 (2,78 %)
Zonas limitrofes 5(5 %) 30 (41,67 %)
Hospital Privado 0 8 (11,10 %)

* Porcentaje de hombres diagnosticados prenatalmente respecto al total de diagndsticos prenatales.
** Porcentaje de hombres diagnosticados postnatalmente respecto al total de diagnésticos postnatales.
Hospital Universitario (H.U.).

4.2.2.Gestacion - parto

Las variables relacionadas con la gestacion y el parto no presentaron diferencias
estadisticamente significativas (p valor > 0,05) al comparar segun el diagndstico

(Tabla 10).

En la mayoria de los casos se realiz6 un parto a término, siendo solo 13/173 de los
casos prematuros (8,07 %). Lo mas comun fue que el parto fuera por el canal vaginal
y comenzara de manera espontanea, lo que ocurrid en 124 de los 173 casos (72,09 %),
quedando la ceséarea relegada solo a 16/173 (16,76 %). La mediana de peso al
nacimiento fue de 3.139 g (2.815 g - 3.500 g)
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Tabla 10: Caracteristicas gestacionales de las Cardiopatias Congénitas severas.

Diagnosticados ~ Diagnosticados

prenatales postnatales P valor
Parto
Espontaneo 74 (77,08 %*) 55 (78,57 %**) 0,820
Inducido 22 (22,92 %) 15 (21,43 %)
Vaginal 80 (83,33 %) 57 (81,42 %) 0.750
Cesarea 16 (16,66 %) 13 (18,57 %)
Semanas de gestacion
A término (= 37 semanas) 88 (92,64 %) 60 (90,91 %) 0,693

Prematuro (< 37semanas) 7 (7,36 %) 6 (9,09 %)

* Porcentaje de diagndsticos prenatales asociados a parto espontaneo respecto al total. **
Porcentaje de diagnosticos postnatales asociados a parto espontaneo respecto al total.

4.2.3.Neonatos

En 23 de los 27 casos con anomalias extracardiacas y/o sindromes asociados el
diagnostico se realizo prenatalmente (85,18 %), correspondiendo al 23 % de las 100
cardiopatias diagnosticadas prenatalmente. De los 73 diagnosticados postnatalmente
solo 4 (5,48 %) presentaban anomalias o sindromes asociados. Siendo estas diferencias

estadisticamente significativas (p valor < 0,05) (Tabla 11).

Tabla 11: Anomalias asociadas a las Cardiopatias Congénitas severas.

Diagnosticados prenatales  Diagnosticados postnatales

Anomalias extracardiacas 21 (21 %*) 3 (4,11 %*)
Aneuploidias 0 0
Sindromes genéticos 2 (2 %) 1(1,37 %)
Totales 23 (23 %) 4 (5,48 %)

P valore = 0,001
* Porcentaje de diagnésticos prenatales asociados a anomalias extracardiacas respecto

al total. * Porcentaje e diagndsticos postnatales asociados a anomalias extracardiacas
respecto al total.
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Las cardiopatias derechas solo presentaban anomalias asociadas entre los
diagnosticados prenatalmente, 6/15 casos (40 %). En el caso de los DVPAT ocurria lo
contrario, todas las anomalias aparecian asociadas a pacientes diagnosticados

postnatalmente, 2 de los 6 casos postnatales (33,33 %).

La Tabla 12 muestra la morbimortalidad y las medidas terapéuticas preoperatorias
llevadas a cabo segun el momento diagndstico. Se observaron diferencias
significativas (p valor < 0,05) en los requerimientos de PGE1, que fueron mayores
para los recién nacidos diagnosticados prenatalmente, 72 de 100 casos (72,72 %). El
Rashkind de urgencia se realizé solo en D-TGA, sobretodo en diagnosticadas
prenatalmente, 21 de los 100 casos (21 %), aunque esta ultimo dato no fue

estadisticamente significativo.

La ventilaciéon mecénica (31 de 100 casos diagnosticados prenatalmente, 31,31 %, vs.
24 de 73 casos diagnosticados postnatalmente, 31,88 %) y su mediana de tiempo de
mantenimiento (= 8 dias, 4 dias - 17 dias), y la necesidad de antibidtico (10 de 100
diagnosticados prenatalmente, 10,10 % vs. 10 de 73 diagnosticados postnatalmente,
13,88 %) fueron similares en ambos grupos. En cambio los diagnosticados
postnatalmente requirieron mas sustancias inotrdpicas, 18 de los 73 casos (24,66 %) y

presentaron menos PDA, 66 de 73 casos con diagnostico postnatal (90,41 %).

La mediana de saturacion de O; para los prenatales fue del 89 % (73 % - 96,25 %), que
sin ser grave ha resultado significativamente menor que para los postnatales (p valor

<0,05).

Respecto a la morbilidad, los diagnosticados prenatalmente no presentaron estado de
shock, diferencia estadisticamente significativa (p valor < 0,05) con respecto a los
postnatales. En el resto de parametros estudiados no se apreciaron diferencias
significativas entre ambas cohortes. Aunque no fue significativo cabe mencionar las
alteraciones hepaticas, mas presentes en diagnosticados postnalmente (1/100, 1 % vs.
3/73, 4,11 %) y las alteraciones neuroldgicas preoperatorias, mas incidentes en los

diagndsticos prenatales (8/100, 8 % vs. 3/73 4,11 %).
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Tabla 12: Morbimortalidad y medidas preoperatorias de las Cardiopatias Congénitas severas.

. . Diagnosticados
Diagnosticados prenatales P valor
postnatales

Antibiotico 10 (10,10 % *) 10 (13,88 % **) 0,447
Ventilacién mecanica 31(31,31 %) 24 (32,88 %) 0,828
Mediana ventilacién mecanica (dias) 8(4-175) 8(4-16) 0,883
PDA 96 (96 %) 66 (90,41 %) 0,206
Mediana de saturacion Oz (%) 89 (73 - 96,25) 94,5 (82,5 -98) 0,017
Inétropos 15 (15 %) 18 (24,66%) 0,110
PGE1 72 (72,72 %) 41 (56,16 %) 0,024
Rashkind de urgencia 21 (21 %) 8 (10,96 %) 0,081
Shock 0 4 (5,55 %) 0,029
Insuficiencia Renal 3 (3 %) 2 (2,74 %) 0,999
Insuficiencia Hepatica 1(1%) 34,11 %) 0,312
Alteraciones neurologicas precirugia 8 (8 %) 3 (4,11 %) 0,360
Alteraciones neurolégicas postcirugia 13 (13,13%) 9 (12,50 %) 0,999
Mediana estancia en UCIN (dias) 17 (10 - 25) 17,5 (11,5 - 28,25) 0,486
Mortalidad postcirugia *** 20 (20 %) 8 (11,11 %) 0,119

* Porcentaje de diagndsticos prenatales que han requerido antibiético respecto al total de diagnésticos prenatales.
** Porcentaje de diagndsticos postnatales que han requerido antibiético respecto al total de diagnosticos
postnatales. *** La mortalidad postquirdrgica incluye a los fallecidos durante la realizacién de la cirugia y < 30 dias
posteriores.

Prostaglandinas (PGE1). Unidad de Cuidados Intensivos Neonatales (UCIN). Permeabilidad del ductus (PDA).

Respecto a la mortalidad, los datos representan exclusivamente los fallecimientos
postquirargicos (ocurridos durante y después de la intervencion, < 30 dias), que en
este estudio han resultado ser 28 de los 173 (16,18 %). La Figura 10 muestra las tasas
de mortalidad de los diagnosticados pre y postnatalmente a lo largo del tiempo, con
superiores proporciones de manera general para los prenatales. De manera general ha
habido mas mortalidad en los diagnosticados prenatalmente, 20 de 100 (20%) que en
aquellos que lo fueron postnatalmente, 8 de 73 (11,11 %), por lo que no se observa
beneficio en la supervivencia asociado al diagndstico prenatal en la cohorte de estudio

(Tabla 12).
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En la Figura 11 se observa la mortalidad asociada a las diferentes cardiopatias, los
DVPAT son los que més han fallecido independientemente del momento de
diagndstico, murieron 2 de los 3 DVPAT diagnosticados prenatalmente (66,67 %) y 4
de los 6 diagnosticados postnatalmente (66,67 %). En contraposicion, las que menos
muertes asociaron fueron las D-TGA simples, 4/51 (7,84 %), todas ellas

diagnosticadas prenatalmente.

La Figura 12 relaciona la mortalidad con el tipo de intervencion recibida, 11 de las 33
intervenciones paliativas han muerto (33,33 %), mientras que de las 140 reparadoras

realizadas directamente o por “combinacion”, solo han fallecido 17 (12,14 %).

Figura 10: Grafico lineal sobre la evolucion Figura 11: Grafico de barras sobre la mortalidad de
temporal de la mortalidad en las Cardiopatias las diferentes Cardiopatias Congénitas.
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Figura 12: Grafico de barras sobre la Figura 13: Grafico de barras sobre las
mortalidad de las diferentes intervenciones intervenciones realizadas segtn los diferentes
realizadas. grupos de Cardiopatias Congénitas.
92,16% 90% 88,89%
33,33% 90%
35% 0 S0 . 78,08%
30% b 73,33%
70%
25%
60%
0,
20% 15,38% 50%
15% 11,40% 40%
10% %
0 30% 20%
5% 20% 13,70%

784%  667%= 822% 10% 11,152

0% 10% 0% 0% 0%
> < ) 0%
.Q(b O ) QQ’
Ry &60 ey TGA  TGA Patologia Patologia DVPAT
Qg? @QQ simple compleja  del del
& corazén corazdn

izquierdo derecho

. . Paliativas Reparadoras = Combinaciones
Eje Y: Porcentaje de muertes respecto a los

intervenidos de cada manera. Eje Y: Porcentaje de muertes respecto a los

intervenidos de cada manera.

La relacion entre el tipo de intervenciones realizadas, resumidas en la Tabla 13, y el
momento del diagnéstico ha presentado diferencias significativas (p valor < 0,05). Las
intervenciones paliativas han sido mas frecuentemente realizadas en los cardidpatas
diagnosticados prenatalmente, 29 de 100 (29 %), mientras que en los de diagnostico
postnatal se han realizado més intervenciones reparadoras, tanto directamente como
en un segundo tiempo (“combinaciones’). Dentro de los grupos de cardiopatias se ha
realizado intervencion definitiva en la mayoria de los grupos excepto en las patologias
derechas, que recibieron mas intervenciones paliativas, 18 de los 20 casos (90 %)

(Figura 13).

También ha resultado significativa la diferencia de edad al realizar la intervencion, en
los diagnosticados prenatalmente la mediana de realizacion ha sido de 6 dias (5 dias-
11dias), mientras que en los de diagndstico postnatal se ha retrasado a 10 dias (6,5 dias

- 12,5 dias).
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Tabla 13: Intervencion realizadas durante el primer mes para Cardiopatias Congénitas severas.

Diagnosticados prenatales  Diagnosticados postnatales P valor

Cateterismo paliativo 8 (8 %) 0
Cirugia paliativa 21 (21 %) 4 (5,48 % **)
<0,001
Intervencion reparadora 59 (59 %) 55 (75,34 %)
Combinacion 12 (12 %) 14 (19,18 %)
Mediana edad intervencién (dias) 6(5-11) 10 (6,5-12,5) 0,003

* Porcentaje de diagnosticos prenatales que han requerido cateterismo paliativo respecto al total de
diagnosticados. ** Porcentaje de diagnésticos postnatales que han requerido cirugia paliativa respecto al total de
diagnosticados postnatales.

4.2.4.EUROCAT

En la Tabla 14 se muestra la frecuencia de las diferentes Cardiopatias Congénitas
severas en el Pais Vasco extraidas del EUROCAT (Registro Europeo para la vigilancia
epidemioldgica de las anomalias congénitas). El total de 321 cardidpatas severos
supone el 9,60 % de todas las anomalias congénitas registradas. La coartacion de aorta
seguida de la D-TGA, son con mucha diferencia, las Cardiopatias Congénitas mas
frecuentes. Siendo las menos frecuentes la interrupcion del arco adrtico y el SCDH.
Este ultimo es, junto con el SCIH los que mayores proporciones de interrupciones del
embarazo presentaban (90 %). El andlisis a lo largo del de los afios 2010-2016 no
muestra grandes variaciones entre diagnosticados, interrupciones y muertes (Tabla 15)

[26].
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Tabla 14: Cardiopatias congénitas severas, casos y prevalencia en la Comunidad Autonoma del Pais Vasco

(por cada 10.000 nacimientos). [26]

EUROCAT

Cardiopatia Congénita Severa

Pais Vasco, 2010 - 2016

Casos Nacidos Muertes .
IVE Prevalencia

totales Vivos fetales
D-TGA 65 41 0 24 5,39
Defecto del corazoén izquierdo

111 70 0 41 9,19

(CoAo, IAA0, SCIH)
Defecto del corazén
derecho (Tetralogia de 65 32 1 32 5,38
Fallot, AP, SCDH)
DVPAT 15 14 0 1 1,24
TOTAL 321 230 1 117 26,60

Registro Europeo para la vigilancia epidemiolégica de las anomalias congénitas (EUROCAT). Dextro-

transposicion de grandes arterias (D-TGA). Coartacién de aorta (CoAo). Interrupcion del arco adrtico (IAA0).

Sindrome del corazén izquierdo hipoplasico (SCIH). Atresia pulmonar (AP). Sindrome del corazén derecho

hipoplasico (SCDH). Drenaje venoso pulmonar anémalo total (DVPAT).

Tabla 15: Cardiopatias congénitas severas, distribucion temporal de los casos y

prevalencia en la Comunidad Auténoma del Pais Vasco durante los afios 2010-2016

(por cada 10.000 nacimientos). [26]

EUROCAT
Cardiopatia Congénita Severa
Pais Vasco, 2010 - 2016

2010 2011 2012 2013 2014 2015

Diagnosticados 51 49 62 50 94 95
Continuaron el embarazo 31 33 42 26 34 37
Interrumpieron el embarazo. 20 16 19 24 20 18

Muerte Fetal 0 0 1 0 0 0
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5. DISCUSION

Las Cardiopatias Congénitas en la CAV han presentado una prevalencia de 78 por cada
10.000 recién nacidos vivos (23 en el caso de las severas) en los ultimos anos [25],
siendo una importante causa de morbimortalidad infantil [26]. En el afio 2008 Chang
et al. estimo que se producian hasta 30 muertes anuales en el estado de California por
retraso o falta de diagnostico de las Cardiopatias Congénitas severas [27]. Esto pone
de manifiesto la necesidad de establecer un adecuado programa para diagnosticarlas

de manera precoz.

El diagnostico de la Cardiopatia Congénita puede realizarse durante el embarazo o tras
el nacimiento. Aunque un correcto diagnostico prenatal un resulta significativo para
dar oportunidad tanto a establecer una atencién temprana en un entorno adecuado
como a permitir la interrupcion del embarazo, los beneficios del diagnostico prenatal

sobre la morbimortalidad siguen generando debate [23,22].

En nuestro pais el hecho de diagnosticar la cardiopatia en la semana 20, momento de
realizacion de la ecocardiografia fetal, es de alta relevancia debido a que la ley vigente
de interrupcion del embarazo por existencia de riesgo de graves anomalias en el feto
es hasta la semana 22 [28]. Nuestra serie mostrd una interrupcion voluntaria del
embarazo en un 28,76 %, cifra bastante inferior a las de otras series nacionales como
la de Galindo et al. en 2011(61 %) [29]. Este hecho es notorio de cara a la disminucion
de la prevalencia de Cardiopatias Congénitas al nacimiento, ya que supone perdidas

de casi un 30 % de los cardiopatas.

La creacion en el H.U. de Cruces de la consulta “especifica” para Cardiopatias
Congénitas aument6 las cifras de deteccion de gestantes con patologia cardiaca
diagnosticadas prenatalmente, sobre todo después de haber estado un afio en
funcionamiento y haberse estabilizado. Repitiendo los actuales patrones de la
literatura, los motivos de derivacion a la consulta y los motivos de diagnéstico prenatal
mas frecuentes han sido las ecografias obstétricas anormales sin factores de riesgo
identificables. Sin embargo, Prats et al. concluyd que la practica de ecocardiografia en
poblacion no seleccionada de bajo riesgo no tenia justificacion diagnostica [30]. Otros
motivos de derivacion han sido el aumento de la translucencia nucal (test combinado

de riesgo) durante primer trimestre y los antecedentes familiares de Cardiopatias
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Congénitas que, a pesar de tener relacion con la incidencia de cardiopatias congénitas,
no han demostrado gran especificidad en nuestra serie, menos del 5 % de los derivados
por estos motivos realmente acabaron presentando Cardiopatia Congénita. Segin
Oyen et al. el hecho de que los antecedentes familiares asocie bajo riesgo podria
deberse a factores externos, mutaciones adicionales o a la simple casualidad de un mal
desarrollo del corazon [31]. La translucencia nucal es considerada por Federico et al.
como un método util para descartar Cardiopatias Congénitas en casos con factores de
riesgo como antecedentes familiares, pero siempre acompafiando de un estudio

ecocardiografico exhaustivo [32].

Los numeros totales de las Cardiopatias Congénitas intervenidas durante el periodo
neonatal han sido mayores para los diagndsticos prenatales que para los postnatales.
Dentro de los diferentes tipos de defectos cardiacos se observaron diferencias
significativas (p valor < 0,05) respecto a si el diagnostico era fetal o tras el nacimiento.
Las D-TGA y patologias derechas fueron las mds frecuentemente diagnosticadas
prenatalmente mientras que los DVPAT, ademés de su baja prevalencia, han
mantenido cifras relativamente pequefias de diagnostico prenatal igual que en el
estudio de Landis et al. [20]. Nuestro estudio ademas corrobora la dificultad
diagnostica de anomalias del arco adrtico como la coartacion de aorta, que supuso la
mayoria de los falsos positivos. Esto se debe a que su diagndstico se basa en signos
predictivos como es la asimetria izquierda-derecha durante la gestacion debida a una

sutil dilatacion del ventriculo derecho por aumento de las resistencias vasculares [33].

El Centro Hospitalario de diagndstico y/o nacimiento ha mostrado importantes
variaciones con p valor < 0,05 atendiendo al momento del diagnostico. Como se espera
del diagnostico prenatal, la mayoria de los diagndsticos intrattero permitieron la
realizaron del parto en un centro de Atencion Terciario como Cruces que pudiese
proveer la mejor atencidn al recién nacido. Por su parte los diagndsticos postnatales
se realizaron principalmente en Cruces, con procedencia sobre todo de zonas limitrofes
de la CAV, que los derivaban por presentar problemas como cianosis, desaturacion o

falta de pulsos al nacimiento.

Respecto a la gestacion y al parto nuestro estudio no ha mostrado diferencias

significativas atribuibles al momento diagnostico, lo que contrasta con otros estudios
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previos que asociaban mas cesareas y partos prematuros al diagnostico prenatal
[34,35]. En cuanto al modo de parto, el H.U. de Cruces aboga por la vaginal siempre
que sea posible dejando la cesarea para situaciones mas complejas [13], evitando asi

las complicaciones asociadas a largo plazo en las madres [35].

Landis et al. habia relacionado una menor edad gestacional o la presencia de anomalias
extracardiacas con mayores cesareas, pero nuestro estudio no ha registrado datos
similares (solo el 23% de las cesareas habian asociado alguno de estos dos factores).
Lo que si se ha observado en esta cohorte es una relacion entre una menor edad
gestacional y mayor necesidad de medidas preoperatorias como ventilacion mecénica,
PGEL, inotropos... por lo que, al igual que Landis et al., se considera necesario evitar

partos prematuros en contexto de Cardiopatias Congénitas [20].

La presencia de anomalias presenta una mayor asociacion al diagnostico prenatal de
manera estadisticamente significativa. Esto resulta légico ya que la presencia de
anomalias extracardiacas y/o aneuplodias asociard sindromes o Cardiopatias
Congénitas mas graves que seran mas facilmente diagnodsticadas intrattero, ademas de
que la presencia de anomalias es un motivo de derivacion a la consulta de

ecocardigrafia fetal [22].

Uno de los temas centrales del estudio es la evaluacion del efecto del diagndstico
prenatal en el manejo preoperaotrio y la morbimortalidad posterior, partiendo de la
idea de que esto permitiria estar preparados para adoptar enfoques mas conservadores

en la gestion del recién nacido y realizacion de un tratamiento mas precoz [36].

Algunas de las medidas que hemos observado que se pueden tomar de manera
planificada cuando se ha dispuesto de un diagndstico intratitero han sido la infusién
intravenosa inmediata de PGE o la realizacién de Rashkind de urgencia, al igual que
en otros estudios [35,37], que mejorarian el pronodstico en casos que requiriesen
mantener los cortocircuitos fetales como en las D-TGA o los SCIH [38]. En el caso de
los Rashkind o atrioseptostomias en nuestro estudio tinicamente se ha realizado en D-
TGA, cardiopatias para las que habia sido disefiada en su origen esta técnica,
permitiendo dar tiempo a la realizacion de intervenciones reparadoras posteriores
[39,40]. La mayor necesidad de drogas vasoactivas en diagnosticados tras el

nacimiento también reproduce lo dicho por la literatura actual, lo que podria deberse a
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que la falta de diagnostico prenatal puede provocar una mala perfusion sistémica
resultando en una mayor necesidad inotropica [41,42]. La estancia en UCIN no resulto
diferente, contrariando a estudios anteriores como el de Peake et al. que si se mostr6
significativamente favorable para los prenatales [43]. La saturacion del O, al contrario
de lo que habia descrito Kumer et al. fue significativamente menor (p valor < 0,05) en
el caso de los diagnosticos prenatales [44], pero no llegaba a alcanzar cifras alarmantes
(SpO2 89 %, 73 %-96,25 %). A pesar de estos datos la necesidad de ventilacion
mecanica no ha mostrado diferencias, y lo mismo ha ocurrido con los antibidticos,
aunque otros estudios si asociaban menor requerimiento prenatal de ambos
[20,41,43,45]. De entre todas estas medidas perinatales las inicas que han presentado
diferencias significativas (p valor < 0,05) han sido la infusion de PGE1, mayor en el
caso de los prenatales, y la peor saturacion de O, el resto pese a haber podido presentar

diferencias no han sido significativas.

Respecto a la morbilidad, las alteraciones neuroldgicas pre y postquirargicas han sido
mayores en los prenatales, al contrario de lo que afirmaban algunos estudios [46,47].
Otras patologias como la insuficiencia renal no han mostrado diferencias entre grupos
diagnostico, mientras que las alteraciones hepdticas han aparecido en menor medida
en los prenatales. Otro dato que también ha resultado favorable para los diagndsticos
prenatales, el inico de manera significativa respecto a los postnatales, ha sido la menor

presencia de estado de shock, confirmando datos publicados anteriormente. [46,48].

Las intervenciones realizadas han mostrados diferencias significativas (p valor < 0,05)
y se han distribuido de la siguiente manera; aunque de manera global lo mas practicado
han sido intervenciones reparadoras, las paliativas se han llevado a cabo mayormente
en los diagnosticos prenatales, mientras que en los postnatales se ha recurrido mas a la
realizacion de reparadoras directamente. Esta asociacion entre diagnosticados
prenatalmente e intervenciones paliativas es debida a la complejidad de las patologias

diagnosticadas intrattero.

Es resenable el caso de las cardiopatias derechas, que en un 90 % han usado
exclusivamente cirugias paliativas. En el caso de la tetralogia de Fallot esto se debe a
que la cirugia reparadora se realiza a los 4 - 6 meses de vida, por lo que en nuestro

estudio durante los primeros 30 dias solo se van a realizar intervenciones paliativas
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que faciliten la oxigenacion de los pacientes hasta la realizacion de la cirugia definitiva
[49]. En la atresia pulmonar con septo interventricular integro en un primer momento
se suele recurrir a una valvuloplastia mediante cateterismo intervencionista y, segun la
gravedad de la evolucion se complementa con otras intervenciones posteriormente

[50].

La mortalidad global ha sido de un 15,56 %, aunque hay que tener en cuenta que no
solo el tipo de cardiopatia o el momento del diagnostico han sido los unicos factores
determinantes. Los avanzados cuidados que reciben actualmente los neonatos
provocan que la no estabilizacion hemodindmica o resucitacion sea una situacion rara,
haciendo dificil valorar el impacto del momento diagndstico sobre la mortalidad

temprana [20].

La reduccion de la mortalidad asociada a un diagndstico intrautero es un tema
controvertido. Algunos estudios han negado relacion con el momento diagnostico
[20,43,51] mientras que otros han mostrado més mortalidad prenatal [42,52]; como
ocurre en nuestro estudio que, a pesar de no ser significativo, duplica la mortalidad de
los prenatales respecto a los postnatales. Otra asociacion a resaltar es la de las
intervenciones exclusivamente paliativas, normalmente asociadas a patologias mas
graves, donde se observa el doble de fallecidos con respecto a las intervenciones

reparadoras.

Estos datos, no muy favorecedores para el diagnostico fetal podrian estar influenciados
por el hecho de que las cardiopatias mas facilmente diagnosticadas prenatalmente son
las mas complejas y frecuentemente asociadas a alteraciones cariotipicas y
malformaciones extracardiacas, por lo que estariamos hablando de casos mas severos

con mayor inestabilidad al nacimiento [53,54].

Dentro de los diferentes grupos de cardiopatias merecen mencion las del corazon
izquierdo (patologia del arco), ya que son las mas beneficiadas del diagnostico prenatal
presentando menor necesidad de antibidtico, cateterismo, ventilacion mecénica o de

drogas inotropicas, ademas son las tnicas que redujeron la mortalidad postoperatoria.

En resumen, el diagnostico prenatal es una herramienta que permite dar atencion

programada precoz al recién nacido con una Cardiopatia Congénita severa en un centro
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de Atencion Terciaria que mejore la morbimortalidad del mismo y permita la toma de

decisiones respecto a la continuacion del embarazo.
5.1.SESGOS

La falta de los pacientes intervenidos fuera del H.U. de Cruces y la no contabilizacién
de muertes preoperatorias de los diagnosticados de Cardiopatia Congénita severa
suponen las principales limitaciones del estudio a la hora de interpretar los resultados

respecto a la realidad.

6. CONCLUSIONES

Con los resultados obtenidos en este estudio y guiandonos de la literatura actual

podemos concluir que:

e Las Cardiopatias Congénitas son una importante causa de morbimortalidad infantil,
por lo que su diagnostico mediante la ecocardiografia es de vital importancia para el

devenir del nifio.

¢ El conocimiento prenatal de la patologia permite asistir el parto en un Centro
Terciario como el H.U. de Cruces que esta cualificados para atender al recién nacido

con Cardiopatia Congénita severa.

¢ Otro de los beneficios que aporta el diagndstico prenatal es otorgar a los padres toda
la informacién necesaria sobre la gravedad y pronostico de la Cardiopatia Congénita

y dar la capacidad de decidir la continuacion o no del embarazo.

e [a mayoria de las derivaciones a las consultas de ecocardiografia fetal son por
ecografias rutinarias anormales (“poblacion de bajo riesgo’) pero esto no justifica la

implantacioén de un screening universal en dicha poblacion.

e Las D-TGA y patologias del corazon derecho han sido las mas frecuentemente
diagnosticadas en el screening prenatal mientras que los DVAPT han sido los que
menos se han diagnosticado. La coartacion de aorta ha sido la patologia mas

sobrediagnosticada durante el screening.
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e Las Cardiopatias Congénitas no son una indicacion de cesarea ni de parto prematuro,
siempre que sea posible se abogara por llevar el embarazo a termino y finalizarlo por

el canal vaginal.

e Las medidas perioperatorias y la morbimortalidad presentan resultados variados
entre los diferentes articulos publicados. Nosotros hemos observado entre los
beneficios de los diagnoésticos prenatales el poder planificar la infusion de PGE1 y la
realizacion de Rashkind, y una menor presencia de shock cardiogénico previo a la

intervencion.

¢ A los diagnosticos prenatales se les han realizado mas intervenciones paliativas que
a los postnatales, quienes mayoritariamente han recibido una intervencion reparadora

durante el primer mes.

e [La disminucion de mortalidad con el diagnostico prenatal de las Cardiopatias
Congénitas descrita por algunos autores sigue siendo un tema controvertido,

argumento que nuestro estudio no parece confirmar.

Por todo esto consideramos importante la realizacion de estudios con mayor niamero
de casos que aporten resultados mas uniformes y permitan mejorar el potencial del

diagnostico prenatal.
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