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RESUMEN

Introduccion: Las cardiopatias congénitas troncoconales constituyen una causa
importante de morbilidad y mortalidad neonatal a nivel mundial.

Objetivo: Caracterizar a los pacientes pediatricos con cardiopatias congénitas
troncoconales.

Métodos: Se realizd un estudio descriptivo, longitudinal y prospectivo en la
provincia de Villa Clara en el periodo de enero de 2010 a diciembre de 2019 con

los pacientes pediatricos con cardiopatias congénitas troncoconales, cuyos datos
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se obtuvieron del registro de cardiopatias congénitas del Servicio de Cardiologia
del Hospital Pediatrico Universitario José Luis Miranda de Santa Clara.
Resultados: Se encontré una tasa de incidencia de cardiopatias congénitas que
oscilé entre 7,41 y 17,1 por mil nacidos vivos, las cardiopatias troncoconales
representaron el 2,91 % del total de cardiopatias; las mas frecuentes fueron la
tetralogia de Fallot y la comunicacion interventricular troncoconal que se
diagnosticaron en los primeros siete dias de vida, con mayor frecuencia en
nacidos a término (82,1 %) y normopesos (78,6 %). El sexo masculino fue
ligeramente mds afectado (53,6 %), asi como los municipios de Quemado de
Glines y Encrucijada. La infeccién vaginal fue el factor prenatal mas frecuente
encontrado. Predominé el soplo como forma clinica de presentacion y los
pacientes que recibieron tratamiento médico-quirdrgico con una sobrevida del
57,1 %.

Conclusiones: Se constaté una baja incidencia postnatal de las cardiopatias
troncoconales con predominio de la tetralogia de Fallot y la comunicacion
interventricular troncoconal, con diferencias en su distribucién por municipios. La
mayoria de los pacientes recibieron tratamiento médico-quirdrgico con una
sobrevida de mas de la mitad de los casos.

Palabras clave: cardiopatias congénitas; cardiopatias congénitas troncoconales;

epidemiologia; nifios.

ABSTRACT

Introduction: Truncus arterious congenital heart disease is an important cause of
neonatal morbidity and mortality worldwide.

Objective: To characterize pediatric patients with truncus arterious congenital

heart disease.
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Methods: A descriptive, longitudinal and prospective study was conducted in the
province of Villa Clara from January 2010 to December 2019 in pediatric patients
with truncated congenital heart disease, whose data were obtained from the
congenital heart disease registry of the Cardiology Service of "José Luis Miranda”™
University Pediatric Hospital in Santa Clara.

Results: An incidence rate of congenital heart disease ranging from 7.41 to 17.1
per thousand live births, with truncus arterious heart disease representing 2.91%
of all heart diseases was found; the most frequent were tetralogy of Fallot and
truncus ventricular septal defect, which were diagnosed in the first seven days of
life, with a higher frequency in full-term infants (82.1%) and normal weights
(78.6%). Males were slightly more affected (53.6%), as well as the municipalities of
Quemado de Giliines and Encrucijada. Vaginal infection was the most frequent
prenatal factor found. The murmur predominated as the clinical form of
presentation and patients who received medical-surgical treatment with a survival
rate of 57.1%.

Conclusions: A low postnatal incidence of truncated conal heart disease was
found with a predominance of tetralogy of Fallot and truncus ventricular septal
defect, with differences in their distribution by municipalities. Most of the patients
received medical-surgical treatment, with a survival rate of more than half of the
cases.

Keywords: congenital heart disease; truncus arterious congenital heart disease;

epidemiology; children.
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Introduccion

La incidencia de las cardiopatias congénitas (CC) varia entre las diferentes
poblaciones del mundo, en un amplio rango entre 4 y 50 por cada 1000 nacidos
vivos.() También su gravedad varia mucho, principalmente en los recién nacidos
de los cuales entre 2 y 3 de cada 1000 presentan una cardiopatia sintomatica en
el primer afio de vida.(234

Entre estas malformaciones existe un grupo denominadas troncoconales (CCTC)
que son objeto de este trabajo por su importancia clinica, pues muchas son de
dificil manejo con un prondstico sombrio y pueden tener un desenlace fatal antes
de lograr una correccién quirurgica efectiva.

Las CCTC se producen a consecuencia de alteraciones en la formacion de los
tractos de salida del corazén y presentan conexiones y relaciones anormales de
los grandes vasos. Constituyen entre el 20 y el 30 % del total de CC al nacimiento y
son la causa mas frecuente de cianosis cardiaca durante el primer afio de vida.(59
Dentro de este grupo se destacan la tetralogia de Fallot (TF), la transposicion de
grandes vasos (TGV), la doble emergencia del ventriculo derecho (DEVD), la
comunicacioén interventricular troncoconal (CIVTC), el tronco comun (TC), la
atresia pulmonar (AP), entre otros menos frecuentes; aunque no existe un acuerdo
unanime sobre cudles anomalias integran este grupo.®

En la actualidad, muchos pacientes con CCTC, como la TF, logran alcanzar la edad
adulta e incorporarse a la sociedad.(”) Sin embargo, otras menos frecuentes como
la TGV, DEVD y TC presentan una evoluciéon mas térpida y muchas veces los
pacientes fallecen en los primeros dias de vida sin lograrse la correccion

quirdrgica de los defectos.®
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El diagndstico prenatal es de gran importancia, pues son cardiopatias que,
generalmente, tienen solucién quirdrgica, pero en el periodo neonatal inmediato, al
cerrarse el ductus arterioso, pueden ser emergencias neonatales.(®

Durante las ultimas décadas se ha producido un incremento en la supervivencia
de estos pacientes a nivel internacional, debido principalmente al progreso en el
diagnostico por ecocardiografia fetal y neonatal y el avance en los aspectos
técnicos en las unidades cardioquirtrgicas.('0

En Cuba, asi como en Villa Clara, también han ocurrido importantes avances en el
campo de la cardiologia pediatrica, pero, a pesar de ello, estas malformaciones
aun son una causa importante de morbilidad y mortalidad infantil, por lo que se
realizé este estudio con el objetivo de caracterizar a los pacientes pediatricos con
cardiopatias congénitas troncoconales. Se trata de la primera investigacion que
se realiza en la provincia y en el pais en la cual se incluyen todas las cardiopatias

congénitas troncoconales como grupo.

Métodos

Se realiz6 un estudio descriptivo, longitudinal y prospectivo que abarcoé los nifios
nacidos en la provincia de Villa Clara a los que se le diagnosticaron CCTC y que
fueron atendidos en el Servicio de Cardiologia del Hospital Pediatrico Universitario
José Luis Miranda de Santa Clara durante el periodo de enero de 2010 a diciembre
de 2019.

La poblaciéon de estudio quedd constituida por 961 nifios con diagndstico de
cardiopatias congénitas nacidos durante el periodo analizado. De estos, 28

pacientes tenian diagndstico de cardiopatias congénitas troncoconales.
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Se utilizd un muestreo no probabilistico intencional. Se tomaron en cuenta
variables epidemioldgicas y clinicas. Se realizé una estratificaciéon de los
municipios para analizar la distribucion de los pacientes. Para esto ultimo se tomé
como media la tasa promedio de la provincia de Villa Clara en el periodo
estudiado (3,47); se tomaron rangos de tasas comparadas con la tasa promedio
de la provincia, los cuales se dividieron en inferior a la tasa provincial (0 a 3,47) las
que coinciden con la tasa provincial (3,48 a 4,00), superior a la tasa provincial (4,1
a 8) y las superiores al duplo de la tasa provincial (8,1 a 16).

Los datos recolectados fueron llevados a ficheros y procesados con los
programas Microsoft Office Excel 2016, EPIDAT, Mapinfo 11.0 y SPSS version
20.0 para Windows.

Resultados

Las tasas de incidencia de CC oscilaron entre 7,41 y 17,1 por 1000 nacidos vivos y
fueron mas elevadas en los afios 2010 y 2011 en los que alcanz6 16,19 y 17,1
respectivamente (fig. 1). Las CCTC representaron el 2,91 % del total, con mayor
por ciento (6,38 %) en el afio 2014 con seis pacientes. Estadisticamente no existi6
una correlacién significativa entre las CC y las CCTC (p > 0,75), a su vez se
encontré una relacion débil inversa entre ellas (valor de r -0,113) con una
oscilacién en el nimero de CC por afios, mientras que las troncoconales

presentaron poca oscilacién con tendencia a mantenerse estables por anos.
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Fuente: Libro de registro de pacientes con cardiopatias congénitas.
Fig. 1 - Distribucién de recién nacidos segun incidencia de cardiopatias congénitas y

cardiopatias congénitas troncoconales por afio de nacimiento en Villa Clara 2010-2019.

La CCTC mas frecuente fue la TF con 10 casos (35,7 %) y le sigue la CIVTC con
nueve casos (32,1 %) (tabla 1). Existié un predominio de pacientes diagnosticados
en los primeros siete dias de vida, con 20 casos que representaron el 71,4 % del
total. Segun procesamiento estadistico, estos resultados no fueron significativos
(b > 0,05).

En cuanto al sexo, hubo un discreto predominio del masculino con el 53,6 % de la
muestra, aunque en el caso especifico de la TF fue mas frecuente en el sexo

femenino con 8 de 10 pacientes.
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El 82,1 % de los pacientes nacieron a término. Existi6 un predominio de
embarazos de alto riesgo obstétrico con 22 pacientes. La TF y la CIVTC fueron los
que presentaron mayor porcentaje de estos con 31,8 % cada uno. Los factores de
riesgo mas frecuentes fueron: infeccion vaginal, amenaza de aborto e infeccion
urinaria.

La mayor cantidad de pacientes presentaron un adecuado peso al nacimiento

(78,6 %) sin importantes diferencias entre las cardiopatias estudiadas.

Tabla 1 - Distribucién de pacientes segun tipo especifico de cardiopatia congénita

troncoconal y edad al diagnéstico

Tipo especifico Edad al diagnéstico Total
Prenatal Primeros 7 dias Mas de 7 dias
Ne % N % Ne % No %

TF 1 3,6 9 321 0 0,0 10 357
CIVTC 1 3,6 6 21,4 2 7,1 9 32,1
TGV 2 7,1 5 17,9 0 0,0 7 25,0
AP 1 3,6 0 0,0 0 0,0 1 3,6
DEVD 1 3,6 0 0,0 0 0,0 1 3,6
Total 6 21,4 20 71,4 2 7,1 28 100,0

Fuente: Libro de registro de pacientes con cardiopatias congénitas.

La forma clinica de presentacion mds frecuente fue el soplo (tabla 2). Los
pacientes con diagnostico de CIVTC y TF fueron los que predominaron con esta

forma clinica con 47,4 %y 36,8 % respectivamente.
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Tabla 2 - Distribucion de pacientes segun tipo especifico de cardiopatia congénita

troncoconal y forma clinica de presentacion

Tipo especifico

TF No
%
TGV No
%
AP No
%
DEVD No
%
CIVTC No
%
Total No

%

Forma clinica de presentacion

Soplo Cianosis | Ambas
7 2 1
36,8 333 333
2 4 1
10,5 66,7 333
1 0 0
53 0,0 0,0
0 0 1
0,0 0,0 333
9 0 0
474 0,0 0,0
19 6 3
100,0 100,0 100,0

Fuente: Libro de registro de pacientes con cardiopatias congénitas.
Prueba de Kruskal- Wallis p=0,019

Los municipios que presentaron una tasa inferior a la tasa provincial fueron Santa

Clara, Manicaragua, Remedios, Caibarién y Sagua la Grande, mientras que

Quemado y Encrucijada presentaron una tasa superior al duplo de la tasa

provincial (fig. 2).
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Tasa de cardiopatia congénita troncoconal
Tasa promedio del periodo 2010-2019 por mil NV en Villa Clara (3,47)

M 8,1 a 16 (Superior al duplo de la tasa provincial) (2)
M 4,1 a 8 (Superior a la tasa provincial) (3)

I 3,48 a 4,00 (Coincide con la tasa provincial) (3)
[710 a 3,47 (Inferior a la tasa provincial) (5)

Fuente: Libro de Registro de pacientes con cardiopatias congénitas.

Fig. 2 - Distribucion de pacientes segun tasa de cardiopatias congénitas troncoconales

por municipio.

En cuanto al tratamiento recibido se observa que existi6 un predominio de
pacientes a los cuales se les realizé tratamiento médico-quirtrgico (17) (tabla 3).
La TF y la CIVTC fueron las cardiopatias con mayor porcentaje de pacientes que
recibieron este tratamiento con 47,1 % cada una. Segun el procesamiento
estadistico, estos resultados no fueron significativos (p = 0,318).

El 57,1 % de los pacientes sobrevivieron, fundamentalmente los que presentaron

CIVICy TF.
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Tabla 3 - Distribucién de pacientes segun tipo especifico de cardiopatia congénita

troncoconal y tipo de tratamiento recibido

Tipo especifico Tipo de tratamiento recibido
Médico Médico-quirargico | Médico-quirdrgico-intervencionista
Ne % Ne % Ne %
TF 2 22,2 8 471 0 0,0
TGV 4 44,4 1 59 2 100,0
AP 1 11,1 0 0,0 0 0,0
DEVD 1 11,1 0 0,0 0 0,0
CIVTC 1 11,1 8 471 0 0,0
Total 9 | 1000 17 100,0 2 100,0

Fuente: Libro registro de pacientes con cardiopatias congénitas Prueba de Kruskal-Wallis p = 0,318.

Discusion
Las CC constituyen las malformaciones mas frecuentes en la especie humana.('"
De acuerdo a la Red Europea de Vigilancia de Anomalias Congénitas (EUROCAT),
constituyen el 32,6 % del total de las malformaciones congénitas.('? Son una
importante causa de morbilidad y mortalidad neonatal, asi como en nifios
menores de un afio de edad, especialmente los defectos cardiacos complejos,

entre los que se incluyen las CCTC.(13)
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En esta serie la tasa de incidencia del total de cardiopatias por afnos se mantuvo
variable, sin embargo, la de las troncoconales se mantuvo estable con tendencia
al descenso en los ultimos afos, sin reportarse nuevos casos en el 2019. En
opinion de los autores, esto se debe al elevado nivel de sospecha diagndstica que
tienen los neonatdlogos, pediatras y médicos de familia en Villa Clara y a que se
logra realizar el diagndstico prenatal de muchas anomalias troncoconales y los
padres deciden la interrupcion del embarazo antes de llegar a término, previo
asesoramiento genético, lo que disminuye la incidencia postnatal.

Dentro del grupo de las CCTC, la TF se destaca como la mas frecuente y es la
cardiopatia congénita ciandtica predominante segun diversos reportes
internacionales. Representa el 3,5 al 8 % del total de malformaciones congénitas
cardiovasculares, con una incidencia de 0,28 por cada 1000 nacidos vivos, o sea,
afecta 1 de cada 3600 nacidos vivos.(1419)

En un estudio'® realizado en Republica Dominicana, esta malformacion resultd
ser la tercera mas frecuente entre los pacientes estudiados ingresados en un
hospital. Otro estudio de Portugal encontré que fue la cuarta CC mas frecuente y
la que predominod entre las complejas.(1”)

Los resultados de este trabajo se corresponden con lo descrito anteriormente ya
que fue TF la mas frecuente con el 35, 7 % del total de nifos estudiados. Sin
embargo, en China Zhao y otros('® constataron que, de 516 CC, 24 fueron
troncoconales, predominando la TGV.

La edad del diagndstico es muy importante pues si se diagnostican
tempranamente, se pueden evitar complicaciones y con ello la evolucion, tanto
pre- como posquirurgica, sera mejor. Los avances en la deteccion prenatal y la

ecocardiografia fetal han llevado a un aumento en el diagndstico prenatal de la

12
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gran mayoria de las CC. Este permite mejor seguimiento del embarazo, una
planificacion avanzada del parto y mejor manejo perinatal.('®

En un estudio realizado en Espana que abarcé la totalidad de las cardiopatias
congénitas durante 10 afos, se constatdé que el 68,3 % de los casos se
diagnosticaron durante los primeros 10 dias de vida.(29

De manera general, el diagndstico se logra durante la primera semana de vida en
el 40 - 50 % de los pacientes y durante el primer mes 50 - 60 %.(21.22)

El 71, 4 % de los pacientes estudiados se diagnosticaron durante los primeros 7
dias de vida, lo que se corresponde con los resultados de las investigaciones
mencionadas anteriormente.

Con respecto al sexo, Zhang y otros® en su serie constataron que las madres que
tenian hijos varones tienen mayor riesgo de tener malformaciones
cardiovasculares. Un resultado similar informé el referido estudio espafiol en el
cual el 53,43 % del total de pacientes fueron nifios y el 46,57 % nifas, diferencia
que resulté significativa (p < 0,001).129 En otra investigacion que se realiz6 en Peru
con 160 neonatos que padecian CC complejas constatdo que el 52,5 % eran
varones.(@4

Por el contrario, en la actual investigacion, en el caso especifico de la TF fue mas
frecuente en hembras, lo que, en opinidn de los autores, puede estar relacionado
con las caracteristicas de la muestra. En una investigacion realizada en Tanzania
encontraron que el 53,9 % de los nifios eran del sexo femenino.2%

Predominaron los recién nacidos a término (82,1%) y los que presentaron
adecuado peso al nacimiento (78,6 %), por lo que el presentar una cardiopatia no
constituyo un factor predisponente para riesgo de prematuridad ni de presentar

bajo peso al nacer entre los nifios del presente estudio. Esto traduce que este tipo
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de malformaciones son bien toleradas en el transcurso del embarazo debido a la
fisiologia de la circulacion fetal.

Estos resultados coinciden con los de Kafian Atary y otros?® en su estudio
realizado en Iran en el que los nacimientos a término fueron siete veces mas
frecuentes que los pretéminos. Similares resultados se describen en otra
investigacion en India donde el 88 % de los pacientes fueron a término y el 64 %
con peso adecuado al nacer.??)

En la actual investigacion se obtuvo un predominio de pacientes con factores de
riesgos prenatales de los cuales el mas frecuente fue la infeccion vaginal, lo que
se corresponde con lo encontrado en Cienfuegos, Cuba, donde el 29,7 % tuvieron
infecciones durante el primer trimestre del embarazo y fueron las vaginales las
mas frecuentes (58,5 %).(28)

Sin embargo, en Salamanca se estudiaron los factores de riesgos en el embarazo
y CC, y no se encontré ninguna evidencia que pueda asegurar la relacion de los
factores de riesgo considerados con la aparicién de cardiopatias congénitas.(?%

El soplo es el motivo de derivacion mas frecuente desde pediatria de atencién
primaria a cardiologia pediatrica. Se trata de un hallazgo exploratorio comun que
puede ser el signo guia para el diagnéstico de CC. En muchas ocasiones este
hallazgo se constata en los hospitales maternos en recién nacidos sin otra
sintomatologia asociada.(?

En el presente estudio, de forma general existié un predominio de pacientes que
se manifestaron con soplo como forma clinica de presentacion, los mayores
porcentajes correspondieron ala CIVTCy la TF.

En Espafia se estudiaron 688 nifios menores de dos afios remitidos por soplo. De
ellos, 129 (19 %) tenian una cardiopatia congénita, 57 % de estas fueron leves, el

35 % moderadas y el 8 % graves.(9)
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Ruz-Montes y otros,®") en Colombia, estudiaron 99 pacientes con cardiopatias y
sindrome de Down en los cuales la manifestacion clinica mas frecuente fue el
soplo, en un 96 %.

En México, un estudio que incluyé 56 pacientes diagnosticados con CC, 20 eran
complejas entre las que estan incluidas las troncoconales y 13 tuvieron al soplo
como forma clinica de presentacién.?

Los resultados de este estudio coinciden con los anteriores, pues se constaté que
19 pacientes presentaron soplo como forma de presentacion.

Algunos estudios internacionales hacen énfasis en las diferencias regionales en la
incidencia y prevalencia de las CC. Un ejemplo de esto es el realizado en Colombia
en el cual se demostraron diferencias en la distribucion de estas anomalias segun
las zonas geogréficas de este pais.(®?)

La prevalencia mundial de las CC se estudidé a través de un metaanalisis que
incluyé 216 estudios y se demostré una mayor incidencia en Asia y Oceania, tanto
en todas las CC como en las troncoconales.(4

Todas estas diferencias pueden atribuirse a varias razones: factores ambientales,
genéticos, teratdgenos, comorbilidades maternas, enfermedades adquiridas por la
madre durante la gestacion, accesibilidad a los servicios de salud, etc.(3536)

Los hallazgos de este estudio evidenciaron estas diferencias en la provincia al
constatarse que los municipios de Quemado de Giiines y Encrucijada superaron el
doble de la tasa provincial.

El mayor nimero de pacientes (17) recibié tratamiento médico-quirdrgico y fueron
la TF y la CIVTC las que presentaron el mayor porcentaje (47,1 %), lo que no difiere
de otros estudios.(®373839 Nueve pacientes solo recibieron tratamiento médico.
Seis de ellos (3 con TGV, 1 TF, 1 AP con comunicacién interventricular, 1 DEVD)

fallecieron a consecuencia de la propia malformacién cardiovascular sin llegar a

15
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recibir intervencionismo ni cirugia, uno (TF con defecto de septacion
atrioventricular completo) fallecié por sepsis, un paciente con transposicién
congénitamente corregida de grandes vasos que no necesitd ningun proceder
intervencionista ni quirdrgico y un paciente con CIVTC que estaba pendiente de
cirugia correctora en el momento del cierre del estudio.

Muchas CC necesitan tratamiento quirdrgico. El desarrollo de los medios
diagndsticos, técnicas quirurgicas, anestésicas y de perfusion; asi como de las
unidades de cuidados intensivos cardiovasculares y el surgimiento de nuevos
farmacos de accion cardiovascular han elevado sustancialmente la calidad de la
atencién médica a estos pacientes y con ello la supervivienvia.(0

En Espafna analizaron la sobrevida de pacientes operados de TF durante 36 afios y
encontraron que esta es mejor a partir del afio 2011, lo que los autores atribuyen a
las razones ya comentadas anteriormente.*")

Un estudio realizado en Nigeria con nifios con cardiopatias complejas, en el cual la
mayoria eran troncoconales, encontr6 que estas constituyeron el 48,5 % de la
totalidad de CC sometidas a cirugia cardiaca. La TF fue la que predomino, pero
encontraron un nimero importante de nifios con TC que alcanzé el 9,9 %.(42)

Como conclusion se constatd una baja incidencia posnatal de las cardiopatias
troncoconales entre las que predomind la TF y la CIVTC, cuyo diagndstico se
realizé principalmente durante los primeros siete dias de vida a partir de la
aparicion de un soplo cardiaco. Se encontraron diferencias en la distribucion por
municipios. Predominaron los pacientes que necesitaron tratamiento médico-

quirdrgico con una sobrevida de mas de la mitad de los casos.
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