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Supervivencia de los nifios nacidos con cardiopatias
congénitas en Costa Rica: estudio retrospectivo de la
cohorte de nacimientos 2006-2007

(Survival of children born with congenital heart defects in Costa Rica:
a retrospective study of the birth cohort 2006-2007)

Adriana Benavides-Lara', Bernardo Vargas-Leitén? y Jorge E Faerron-Angel®

Resumen

Justificacion: alrededor del mundo las cardiopatfas congénitas ocupan las primeras causas de
mortalidad infantil. En Costa Rica son el grupo de defectos congénitos mds frecuentes, con una
prevalencia de 6 x 1000 nacimientos (IC95 % 5 -7 x 1000 nacimientos), que representan cerca del
13 % de la mortalidad infantil. El objetivo del estudio fue analizar la supervivencia a cinco afios de
edad de los nifios nacidos con defectos cardiacos en Costa Rica.

Métodos: se analizé una cohorte retrospectiva de 543 nifios nacidos con cardiopatfas congénitas
entre enero de 2006 y junio de 2007 en Costa Rica; utilizando los registros médicos y la base
nacional de defunciones se brindé un seguimiento minimo de 5 afios en todos los casos. Se obtuvo
estimados de supervivencia de Kaplan-Meier al mes, afo y cinco afios de vida, y se evaluaron
factores pronéstico empleando el modelo de riesgos proporcionales de Cox. Se estimaron riesgos
relativos crudos y ajustados con su respectivo intervalo de confianza del 95 %.

Resultados: la prevalencia de cardiopatfas congénitas fue de 5,14 por 1000 nacimientos (IC95
% 4,73-5,60; n: 543) para el periodo de estudio. La mortalidad fue del 27,9 % (IC 95 % = 24,21-
31,73; n: 152). La supervivencia acumulada al afo y cinco afios fue del 76,1 % y el 72,4 %,
respectivamente, frente al 99,1 % y 98,8 % sobrevivencia de la cohorte de nacimientos nacional
(con y sin cardiopatfa) de la misma edad. La edad temprana al diagndstico, severidad, cardiopatfas
congénitas multiples y la asociacién de defectos congénitos mayores se asociaron significativamente
(p<0,05) a una menor probabilidad de supervivencia.

Conclusiones: la cohorte de nifios con cardiopatias congénitas estudiada presenté una alta
mortalidad al afio y cinco anos. El peor prondstico de supervivencia fue para aquellos que necesitaban
una cirugfa cardfaca a temprana edad.

Descriptores: cardiopatfas congénitas, mortalidad, supervivencia, epidemiologfa.

Abstract

Background: Around the world, congenital heart defects occupy the first causes of infant mortality.
In Costa Rica heart malformations are the most frequent group of birth defects, with a prevalence of
6 x 1000 births (95% CI 5-7 x 1000 births). They represent about 13% of infant mortality and are.
the leading cause of death due to birth defects. The objective of this study is to analyze the survival
of children with CC in Costa Rica.

Methods: A retrospective cohort of 543 children born with CC between January 2006 and June
2007 in Costa Rica was analyzed. Using medical records and the national database of deaths, a
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minimum follow-up of 5 years was given in all cases. Kaplan-Meier survival estimates were obtained
at month, year and five years of life. Prognostic factors were assessed using the Cox proportional
hazards model. Raw and adjusted relative risks were estimated with their respective 95% confidence
interval.

Results: The prevalence of CC was 5.14 per 1000 births (95% CI: 4.73-5.60; n: 543) for the study
period. Mortality was 27.9% (95% Cl: 24.21-31.73; n: 152). Cumulative survival at one year and five
years was 76.1% and 72.4%, respectively, compared to 99.1% and 98.8% of survival in the same national
birth cohort (with and without CC), at the same age. Early age at diagnosis, severity, multiple CC and
the association of major BD were significantly associated (p<0.05) with a lower probability of survival.

Conclusions: The cohort of children with congenital heart disease studied had a high mortality
rate at one year and five years. The worst prognosis of survival was for those who needed cardiac
surgery at an early age.

Keywords: congenital heart defects, mortality, survival, epidemiology.
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Las cardiopatfas congénitas (CC) son la primera causa de
defectos congénitos en el mundo, con una prevalencia estimada
entre 8 y 9 por 1000 nacimientos, ocupando los primeros
puestos como causa de mortalidad infantil.!

Avances en las técnicas de diagnéstico, las intervenciones
quirdrgicas y médicas y el cuidado neonatal, han incrementado
la supervivencia de los nifios que nacen con CC alrededor del
mundo.” En los pafses desarrollados, las CC son mds frecuentes
en adolescentes y adultos que en nifios, con una relacién en el
afio 2005, del 60 % en adultos y el 40 % en nifios.® Reportes
indican que el 96 % de los recién nacidos con CC que sobreviven
el primer afo de vida, alcanzardn los 16 afios de vida.*'°

En paises en vias de desarrollo, son muy escasos los estudios
de mortalidad y supervivencia de CC, pese a que en estos existe
una mayor proporcién de poblacién infantil, asf como mayor
prevalencia de CC severas.!!

En Costa Rica, un pafs pequefio de ingreso mediano-alto,
con un promedio anual de 72495 nacimientos en la ultima
década'? (98 % intrahospitalarios) y una tasa de mortalidad
infantil de 7,76 por cada 1000 nacidos vivos™ para el afio 2015,
las CC son el grupo de defectos congénitos mds frecuentes,
con una prevalencia de 6 x 1000 nacimientos (IC95 % 5-7 x
1000 nacimientos), '* que representan cerca del 13 % de la
mortalidad infantil.'

Pese a que la cobertura de atencién prenatal temprana oscila
entre el 68 y el 83% (Trejos ME. Andlisis de mortalidad infantil,
situacién de la salud reproductiva y la planificacién familiar. En:
Foro de mortalidad infantil, 9 diciembre, 2010; San José, Costa
Rica), con un promedio de 6 consultas prenatales, este control
no incluye ecograffa cardiaca fetal, y el diagnéstico prenatal de
la CC es menor al 5 % de los casos.!?

El estudio pretende analizar la supervivencia a los cinco
afios de edad para los nifios que nacieron con CC en Costa Rica,
entre 2006 y 2007, con el fin de aportar insumos para abordar
este creciente problema de salud publica en el pafs.

Metodologia

Se realizé un estudio observacional de cohorte retrospectiva
y de base poblacional, para determinar la supervivencia al afio y
cinco afos de edad, de nifios nacidos con CC entre el 1 de enero
de 2006 y el 30 de junio de 2007 en Costa Rica, diagnosticados
antes de un ano mediante ecograffa cardiaca realizada por un
cardiélogo en el Hospital Nacional de Nifios (HNN). Para el
andlisis de supervivencia se tomé como tiempo O la fecha de
nacimiento y se siguieron los casos hasta agosto de 2012, fecha
cuando todos habrfan cumplido al menos 5 afios de edad (rango
de seguimiento de 5 a 6,66 afos).

Como fuente de informacién se utilizé la base de datos
de egresos hospitalarios y expedientes médicos del HNN vy
se cotej6 con los datos del Instituto Nacional de Estadistica y
Censos, centro nacional que registra todas las muertes del pafs
y sus causas, para determinar el estatus de vivo o muerto.

Dado que el HNN es el Ginico centro de referencia para el
diagndstico y tratamiento de los nifios con CC en el pafs, los
resultados del estudio tienen inferencia nacional. Para realizarlo
se obtuvo aprobacién del Comité Etico Cientifico del Instituto
Costarricense de Ensefianza e Investigacién en Nutricién y
Salud (INCIENSA) y del HNN.

Clasificacion de los defectos cardiacos congénitos y casos:

Todas las anomalfas fueron codificadas de acuerdo con
la Clasificacién Internacional de las Enfermedades, décima

* Instituto Nacional de Estadistica y Censos. Mortalidad Infantil y evolucién reciente 2015. Disponible en : http://www.inec.go.ct/sites/
default/files/documentos/poblacion/mortalidad /publicaciones/mortalidad_infantil_y_evolucion_reciente_dp_2015.pdf . Consultado 26 julio

2016.
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edicién, tomando en cuenta los cédigos entre Q200 y Q264. Se
excluyeron cardiopatfas relacionadas con la posicién cardiaca
(Q240-Q0241-0248), del ritmo (Q246), de la vena cava
(Q260-261), asi como miocardiopatias, cardiomegalia y CC
inespecificas (Q248-Q0249).

Las CC incluidas se clasificaron como muestra el Cuadro 1.

Los casos se clasificaron ademds segtin sexo, edad al
diagnéstico (0-6 dfas, 7-29 dfas, 30-364 dias y 365 o mds),
grupo de edad de la madre (13-19 afios, 20-34 afios y 35 o
més afios), indice de desarrollo social del cantén (municipio)
de procedencia materna y estatus quirdrgico como sigue:
sin cirugfa, cirugfa cardiaca cerrada (sin corazén abierto ni
circulacién extracorpérea) y cirugfa cardiaca abierta (con
circulacién extracorpérea o a corazon abierto).

Andlisis estadistico:

Se calcul6 la prevalencia y mortalidad de CC en la cohorte
de nacimiento estudiada con su respectivos [C95 %.

Se determinaron tasas de supervivencia acumulada al primer
afio y a los cinco afios de edad, y se compararon con las de la
poblacién general del pafs, 1a cual se estimé de las tablas de vida
publicadas por el Centro Centroamericano de Poblacién.” Se
utiliz6 el método Kaplan-Meier, se estimaron probabilidades no
paramétricas de supervivencia con su respectivo IC95 % a las
edades de una semana, cuatro semanas, un afio y cinco anos.
Para cada categorfa de diagndstico especifico se tomd en cuenta
los casos en donde el defecto no estuviera asociado a otra CC,
excepto a la persistencia del conducto arterioso.

Se compararon las funciones de supervivencia entre los
diferentes estratos de los factores o covariables. Para evaluar la

significancia estadistica (p<=0,05) se utiliz6 la prueba de Log
Rank.

Por dltimo, para evaluar potenciales factores asociados a
la supervivencia, se utilizé un modelo multivariado de riesgos
proporcionales de Cox, utilizando el método de eliminacién en
reversa (partiendo de un modelo lleno), hasta lograr la mayor
significancia del modelo de acuerdo con el valor de -2log de la
verosimilitud y el X? del modelo. Las variables incluidas en el
modelo fueron aquellas que en el andlisis univariado obtuvieron
valores de Hazard Ratio (HR) con una significancia de p<0,2,
determinado por medio del test de Wald. El andlisis estadistico
se hizo mediante el programa SPSS v20.

Resultados

Desde enero de 2006 hasta junio de 2007 nacieron 544
nifios con CC entre 105 777 nacimientos, para una prevalencia
de 5,14 por 1000 (IC95 %:4,73 -5,60). De ellos, un total de 543
casos fueron seguidos hasta los 5 afios de vida, encontrando
una mortalidad del 27,9 % (IC95 %:24,21-31,73; n: 152). La
mayorfa fallecié antes del primer afio de vida (85,5 %), 34,9 %
de ellos durante el perfodo neonatal (17,1 % primera semana).
La media de supervivencia para la cohorte fue de 1802,8 dfas
(IC95 %:1717,5-1888,2).

La Figura 1 muestra la funcién de supervivencia de los nifios
con CC de la cohorte de nacimientos estudiada. La probabilidad
de supervivencia al afio de edad fue del 76,1 % versus el 99,1
% poblacién general de un afio de vida con y sin cardiopatias
para el 2006. Al dfa 792 (2 afios y 6 meses, aproximadamente),
la curva de supervivencia se estabiliza en el 72,9 %, alcanzando

Cuadro 1. Clasificacion de las cardiopatias congénitas

Criterio de clasificacion

Observaciones

Combinacion de varias cardiopatias
congénitas

Severidad

Asociacion con otros defectos congénitos
no cardiacos

Simples o combinadas (aquellas que presentan varios
cédigos de cardiopatias para el mismo caso)

Severas 0 no severas, de acuerdo con clasificacién de
EUROCAT* con una modificacién: se incluyd entre las
severas el doble tracto de salida de ventriculo derecho
(Q201) y la interrupcién del arco adrtico (Q252). Las no
severas se clasificaron en moderadas (con hipertensién
pulmonar o insuficiencia cardiaca al momento del
diagndstico) y leves, segun el estudio previo de prevalencia
de CC en Costa Rica para la cohorte de estudio 7.

Aisladas

Con DC no sindrémico menor

Con DC no sindrémico mayor

Asociadas a un DC sindrémico o cromosémico

Subgrups-Feb-2007.pdf Consultado 10 jul 2016.

*EUROCAT:Coding of EUROCAT subgroups of congenital anomalies. Disponible en: http://www.eurocat.ulster.ac.uk/pdf/Ester/Definition-New-EUROCAT-

*Centro Centroamericano de Poblacién, Universidad de Costa Rica. Tablas de vida para Costa Rica, 1950-2010. http://ccp.ucr.ac.cr/observa/

CRindicadores/tv70_09.html . Consultado 19 Oct 2016
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una supervivencia acumulada del 72,4 %, cuando los nifios
cumplen 5 afios de vida, versus el 98,8 % para la cohorte
nacional de nacimientos de 2006 (con y sin CC) de Costa Rica.

El Cuadro 2 muestra la distribucién de la poblacién de
estudio en los estratos de las variables de andlisis y la frecuencia
de censura (supervivencia) entre estratos. Las variables de
edad al diagndstico, severidad de la CC, nimero de defectos
cardiacos del caso (CC multiple o simple) y asociacién de
defectos congénitos no cardiacos, presentaron diferencias
significativas de supervivencia entre sus estratos; caso contrario
sucedié con variables como: sexo, grupo de edad de la madre,
indice de desarrollo social del cantén de procedencia materna y
procedencia materna (provincia).

El Cuadro 3 muestra la mortalidad y probabilidad de
supervivencia en diferentes edades hasta los cinco afios de
edad de los diagndsticos seleccionados de CC para el estudio,
asf como para el total de las CC. Analizando la tabla segun
diagndstico, la supervivencia més reducida la presentan los
nifios con transposicién de grandes arterias, seguida del canal
auriculo-ventricular y la tetralogfa de Fallot. Este cuadro ofrece
una idea del perfodo de edad cuando el nifio es mds susceptible
de fallecer, segun el diagndstico especifico de CC. Por ejemplo,
los pacientes con comunicacién interventricular (diagnéstico
mas frecuente encontrado en la cohorte de nacimientos), tienen
su perfodo de mayor susceptibilidad entre el primer mes y el
primer ano de vida, mientras que los pacientes con coartacién de
aorta lo tienen entre la primera semana y el primer mes de vida.

La Figura 2 muestra la curva de supervivencia de acuerdo
con la severidad de las CC. Como era de esperar, hay diferencias
altamente significativas entre los tres niveles de severidad,
siendo la mayor supervivencia para las CC no severas, seguidas
de las CC moderadas y por ltimo, las severas.

La Figura 3 muestra la funcién de supervivencia de
supervivencia de acuerdo a la presencia o ausencia de defectos

congénitos extracardiacos, asociados a la CC. Se observa que
no hay diferencia en la supervivencia de pacientes con CC sin
defectos congénitos asociados y con un defecto congénito menor.
Los pacientes que presentan la menor supervivencia son los que
asocian defectos congénitos mayores, seguidos de los que asocian
defectos congénitos genéticos o cromosémicos.

La mortalidad fue mayor en los nifios diagnhosticados
durante la primera semana (42,93 %) en comparacién con los
diagnosticados entre los 7 y 29 dfas (23,12 %), y del mes al afio
de vida (18,54 %). La mortalidad de los nifios diagnosticados
después del afo de vida fue de cero. La frecuencia de diagnéstico
prenatal encontrado en la cohorte fue del 0,37 %; se trat6 de dos
€asos, uno con comunicaciéon interatrial e interventricular mds
persistencia del conducto arterioso, y otro con ventriculo Gnico,
ambos con defectos congénitos extracardfacos mayores asociados,
que fallecieron a los 19 y 20 dfas, respectivamente, en el HNN.

Fueron sometidos a cirugfa cardiaca 193 nifios (35 %),
de los cuales fallecieron 80 (41,5 %). La media y mediana de
supervivencia de los nifios que fallecieron después de la cirugfa
no sobrepasé los seis meses (199 dfas (DS 316d) y 80 dfas,
respectivamente). En el andlisis de Kaplan Meier, seglin estatus
quirdrgico, presentaron una mayor probabilidad de supervivencia
aquellos nifios que no fueron operados, lo que podria estar en
relacién con la severidad del defecto; no obstante, la funcién o
riesgo de supervivencia no difiere significativamente de aquellos
nifios que se sometieron a cirugfa cardfaca a corazén abierto y uso
de circulacién extracorpérea. Se demostrd que el peor prondstico
de supervivencia (p<0,05 segun la prueba de Log Rank) fue para
aquellos ninos que antes del afio de vida tuvieron cirugfa cardfaca
cerrada, lo cual podria relacionarse con que estas cirugfas a
menudo son realizadas de emergencia en condiciones clinicas
de riesgo (prematuridad, desnutricién, compromiso respiratorio
0 sepsis), o bien, para paliar sintomas severos y posteriormente
hacer la cirugfa correctiva, como es el caso de la cirugfa para
fistulas de Blalock-Taussig-Thomas modificada, cerclaje de la
pulmonar y ligadura del conducto arterioso. Estas condiciones
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Figura 1. Funcion de supervivencia al afio y cinco afios de edad de nifios con
cardiopatias congénitas , cohorte de nacimieto 2006-2007, Costa Rica.

Figura 2. Funcion de supervivencia de acuerdo a la severidad de la cardiopatia
congénita, cohorte de nacimieto 2006-2007, Costa Rica.
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conllevan un periodo de estancia hospitalaria prolongado y un
alto riesgo de que se infecten y luego fallezcan.

El Cuadro 4 muestra el andlisis de riesgo relativo crudo
de cada factor estudiado y el Cuadro 5, el riesgo ajustado de
acuerdo con el modelo de riesgos proporcionales de Cox, para el
cual se partié de un modelo lleno. Los factores significativamente
asociados (p <0,01) con una menor probabilidad de supervivencia

fueron: la severidad de la CC, la combinacién de dos 0 mds CC,
la edad temprana al momento del diagnéstico (en ausencia de
diagndstico prenatal o tamizaje neonatal) y la asociacién con
defectos mayores sindrémicos 0 cromosémicos.

En el andlisis univariado, se explord la cirugfa cardfaca en
comparacién con la no- cirugfa cardfaca (RR = 1,77, IC del
95 % = 1,20-2,60 para cirugfa cardfaca a corazén abierto y

Cuadro 2. Distribucion de la poblacion de estudio de acuerdo con variables demogréficas y
clinicas de interés y su estatus de supervivencia

30dias a menor 1 afio

Gran Area Metropolitana

VARIABLES
E | diagndsti
0-6 dfas n
% Segun estatus
% Segun edad diagndstico
7-29 dias n

% Segun estatus
% Segun edad diagndstico
n
% Segun estatus
% Segun edad diagndstico

>1 ano n
% Segun estatus
% Segun edad diagndstico
Género
Femenino n
% Segun estatus
% Segun género
Masculino n
% Segun estatus
% Seguln género
i .

n
% Segun estatus
% Segun tipo maternidad

Regional n
% Segun estatus
% Segun tipo maternidad
[ndi rroll
Mayor n
% Segun estatus
% Segun IDS
Menor Alto n
% Segun estatus
% Segun IDS
Menor Medio n
% Segun estatus
% Seguln IDS
Menor Bajo n

% Segun estatus

% Segun IDS

ESTATUS DE SUPERVIVENCIA p
Sobrevivientes  Fallecidos Total Prueba X*
(n:391) (n:152) (n:543)
<0,001
105 79 184
57,1 % 42,9 %" 100,0 %
26,9 % 52,0 % 33,9 %
133 40 173
76,9 %* 23,1 %° 100,0 %
34,0 % 26,3 % 31.9%
145 33 178
81,5 % 18,5 % 100,0 %
37.1 % 21,7 % 32,8 %
8 0 8
100,0 %? 0,0 % 100,0 %
2,1 % 0.0 % 1.5 %
0,74
212 80 292
72,6 %° 27,4 %° 100,0 %
54,22 % 52,63 % 53,8 %
179 72 251
71,3 %® 28,7 %* 100,00 %
45,8 % 47,4 % 46,2 %
0,32
232 83 315
73,7 %* 26,3° 100,0 %
59,3 % 54,6 % 58 %
159 69 228
69,7 %° 30,3° 100 %
40,7 % 45,4 % 42 %
0,82
54 19 73
74,0 %° 26,0 % 100,0 %
13,8 % 12,5 % 13,4 %
76 29 105
72,3 % 27,6 %° 100,0 %
19,4 % 19,1% 193 %
108 38 146
74,0 %® 26,0 %a 100,0 %
27,6 % 250%  26,9%
153 66 219
69,9 %° 30,1 %a 100,0 %
39,1 % 43,4 % 40,3 %
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RR = 2,33, IC del 95 % = 1,58-3,44, para cirugfa cardfaca sin perdieron significancia estadistica. No se encontrd asociaciéon
corazon abierto). No obstante, en el modelo ajustado por todas significativa entre la supervivencia y el sexo, la edad y el origen
las variables descritas, las CC multiples y la cirugfa cardfaca materno, o el indice de desarrollo social de la ciudad de origen.

Cuadro 2 (continuacién). Distribucion de la poblacion de estudio de acuerdo con variables
demograficas y clinicas de interés y su estatus de supervivencia
ESTATUS DE SUPERVIVENCIA p
VARIABLES Sobrevivientes  Fallecidos Total Prueba X?
(n:391) (n:152) (n:543)
Grupo de edad materna 0,014’
<19 afios n 62 31 93
% Segun estatus 66,7 %° 33,3%  100,0 %
% Segun edad materna 15,9 % 20,4 % 17,1 %
20-34 afos n 228 87 315
% Segun estatus 72,4 % 27,6 % 100,0 %
% Segun edad materna 58,3 % 57.2 % 58,0 %
>35 afios n 50 27 77
% Segun estatus 64,9 %* 35,1 % 100,0 %
% estatus de sobrevida 12,8 % 17,8 % 14,2 %
Desconocida n 51 7 100,0 %
% Segun estatus 87,9 %* 12,1 %>  100,0 %
% Segun edad materna 13,0 % 4,6 % 10,7 %
Severidad <0,001
No severa n 262 20 282
% Segun estatus 92,9 %? 7,1 %P 100,0 %
% Segun severidad 67,0 % 13,2 % 51,9 %
No severa compleja n 66 27 93
% Segun estatus 71,0 % 29,0 % 100,0 %
% Segun severidad 16,9 % 17,8 % 17,1 %
Severa n 63 105 168
% Segun estatus 37.5 %2 62,5 %" 100,0 %
% Segun severidad 16,1 % 69,1 % 30,9 %
Ndmero de CC <0,001
Unica n 298 56 354
% Segun estatus 84,2 % 15,8 %>  100,0 %
% Segun nimero defectos 76,2 % 36,8 % 65,2 %
Muiltiple n 93 96 189
% Segun estatus 49,2 %° 50,8 %°  100,0 %
% Segun nimero defectos 23,8 % 63,2 % 34,8 %
Asociacidn def ngéni <0,001
Ninguna n 317 91 408
% Segun estatus 77,7 % 22,3 %"  100,0 %
% Segun defecto asociado 81,1 % 59,9 % 75,1 %
Defecto congénito menor n 17 6 23
% Segun estatus 73,9 %° 26,1 %@ 100,0 %
% Segun defecto asociado 4,4 % 4,0 % 4,2 %
Defecto congénito mayor n 13 17 30
% Segun estatus 43,3 % 56,7 %°>  100,0 %
% Segun defecto asociado % 3,3 % 11,2 % 5,5 %
Sindrémica/Cromosémica n 44 38 82
% Segun estatus 53,7 % 46,3 % 100,0 %
% Segun defecto asociado % 11,3 % 25,0 % 15,1 %
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Discusién

La prevalencia de CC que arroja el estudio se encuentra
dentro del rango reportado a nivel global, el cual se estima entre
7 y 9 por 1000 nacimientos, con una variacién entre 4 y 50
casos por 10000 nacimientos, ' de acuerdo con la capacidad
de diagndstico de los casos, si existe 0 no diagndstico prenatal,
los criterios de inclusién y exclusién de cada registro, asf como
el tiempo de seguimiento de los nifios después del nacimiento.

La mortalidad encontrada (28 %), con una supervivencia
al afio de vida del 76,1 % y del 72,4 % a los cinco afios, estd
también dentro del rango encontrado por estudios previos de
paises no industrializados y algunos desarrollados. Los datos
mundiales en mortalidad de CC deben interpretarse con cautela
dependiendo de las condiciones de atencién y tratamiento
quirdrgico disponibles en cada regién que se estudia, asf como
de la existencia de diagnéstico prenatal y posibilidad de realizar
una terminacién electiva del embarazo. La bibliograffa mundial
reporta diferencias notables de mortalidad por CC entre paises
industrializados y no industrializados, que van del 3 -7 % al 20
%, respectivamente.? Por ejemplo, la mortalidad reportada en
comunidades de Argentina es del 13,79 %,'> mientras que en
Cuba fue del 24 % a los tres afios de vida; no obstante, en este
pafs en donde todos los casos estudiados tuvieron diagnéstico
prenatal, el 82 % de las madres embarazadas optaron por
terminar el embarazo. ' En México, Mendieta et al'” reportaron
en un estudio de base hospitalaria, una mortalidad del 18,64
%; sin embargo, un estudio de base poblacional de la cohorte
de nacimientos de 2013, publicado por Torres-Cosme et al,'®

demostré una mortalidad infantil por CC del 24,8 %, donde
aproximadamente un tercio de las muertes sucedieron en la
primera semana de vida. Datos similares se reportan en China,
donde las CC representan el 42 % de la mortalidad infantil, con
supervivencia del 77,2 % al primer afio de vida.

En paises desarrollados el panorama es a veces distinto.
En Atlanta, EEUU, Oster et al ?° reportaron una mortalidad al
afio de CC no criticas del 2,9 % y de CC criticas del 17,5 %
(supervivencia del 97 % y del 82,5 %, respectivamente); no
obstante, en el estudio se excluyeron las cromosomopatfas y
pacientes con defectos congénitos no cardfacos mayores. En
Arkansas, Cleves et a/?' reportan una mortalidad al afio de vida
del 11,8 % v una supervivencia del 88,2 % (excluyendo nifios
con agenesia renal, anencefalia y Trisomfas 13 y 18). Por otro
lado, en Canadd, Agha et a#? reportaron una mortalidad del
25 al 29 %, con una supervivencia al afio de vida, de alrededor
del 71,2 % y el 85,7 % y del 68,1 % y el 84 % a los cinco afios,
similar a los resultados de Costa Rica. En general, en los Estados
Unidos la mortalidad y supervivencia presentan las cifras més
favorables de América.

En Europa, Jortveit J et al*® en Noruega, estudiaron la
mortalidad acumulada al primer afio de vida de nifios nacidos
con CC entre 1994 y 2009, la cual fue del 17,4 %; durante
el perfodo de estudio la mortalidad por CC severas descendié
cerca de un 4 %, debido al aumento de las terminaciones
electivas del embarazo. Un estudio multicéntrico en la region
norte del Reino Unido, publicado por Tennant et a/,?* en donde
siguié por 20 afos a la cohorte de nacimientos de 1978 a
1986, arrojé una mortalidad del 9,6 % con una supervivencia
al afio de edad del 92,3 % y del 91,1 % a los cinco afios. En

Cuadro 3. Estimados de supervivencia en diferentes edades hasta los cinco afos para nifios nacidos
con cardiopatias congénitas, cohorte de nacimientos 2006-2007, Costa Rica
Supervivencia acumulada
Diagnostico n Muertos (%) 1 semana 4 semanas 1 afo 5 afos
Comunicacion interauricular 66 5 7.6 100 % 100% 939% 924 %
Persistencia conducto arterioso 42 4 9,5 100 % 97,6 % 90,5% 90,5 %
Comunicacion interventricular 217 27 12,4 97.7 % 96,8% 89,9% 88,7 %
Coartacion de aorta 21 7 33,3 85,7 % 66,7 % 66,7% 66,7 %
Estenosis/atresia valvula pulmonar 49 16 32,7 89,8 % 83.7% 776% 67,3%
Drenaje venoso anémalo de venas o o o o
pulmonares 14 6 42,9 100 % 100,0% 64,3% 57,1%
Tetralogia de Fallot 20 9 45,0 95,0 % 90,0% 850% 550%
Complejas® 55 38 69,1 85,5 % 63.6% 32,7% 30,0%
Canal auriculo ventricular 30 22 73,3 93,3 % 86,7%  30,7% 26,7 %
Transposicion de grandes arterias 16 12 75,0 81,3 % 56,3% 37,5% 25.0%
Total CC* 543 152 28,0 95,2 % 903% 76,1% 72,4%
*Complejas: dos 0 més diagndsticos de (C criticas y heterogéneas como transposicién de grandes arterias, coartacion de aorta, canal auriculo ventricular, tetralogia
de Fallot o ventriculo dnico, etc., juntas.
*Nota: el andlisis seguin diagndstico incluy6 530 casos clasificados entre los diagndsticos de interés; no obstante, en el total se incluye el resultado de superviviencia
del total de CC (n: 543), con el fin de comparar cada categoria con el total. Los 13 casos no presentados corresponden a diagndsticos muy poco frecuentes o con
L mdltiples CCno severas, que no permiten su clasificacién
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Espafia, Pérez-Lescure | et a/,? publicaron un estudio de base
poblacional que tomé en cuenta los egresos hospitalarios de
2003-2012, el cual arrojé una mortalidad por CC al primer afo
de vida, del 4,58 %, en donde el 73,8 % de los nifios falleci6 en

la primera semana de vida.

De igual manera que en el resto de los pafses, en Costa Rica
el perfodo de mayor riesgo de fallecer es el perfodo neonatal
y para cardiopatias que requieren intervencién quirtrgica
temprana. Varios estudios demuestran cémo el diagnéstico
prenatal mejora los resultados de estos nifios, dado que permite

de nacimientos 2006 a jun 2007

Cuadro 4. Analisis univariado en funcion del tiempo de vida / censura, de factores asociados a la
supervivencia a cinco afios de edad de nifos con cardiopatias congénitas en Costa Rica. Cohorte

Variable Total Muertes % HR 1C95% P
Sexo 0,65
Femenino 292 80 27,4 Referencia
Masculino 251 72 28,7 1.1 0,8-1,5
Edad al diagndstico (dfas) <0,01
0-7 184 79 42,9 Referencia
8-29 173 40 23,1 0,5 0,3-0,7
30-365 178 33 18,5 0,3 0,2-0,5
Méas de 365 8 8 100,0 0,0 0,0-infinito
Severidad <0,01
Leve 282 20 7,1 Referencia
Moderada 93 27 29,0 4,6 2,6-8,2
Severa 168 105 62,5 13,6 8,4-21,9
;Fisr())(c)i ggodefecto extracardiaco <0.01
Ninguno 408 91 22,3 Referencia
Menor 23 6 26,1 1,1 0,5-2,5
Mayor 30 17 56,7 3,0 1,8-5,1
Sindrome/cromosémico 82 38 46,3 2,2 1,5-3,3
Egrg?:cltolsle (dos 0 més defectos <001
No 354 56 15,8 Referencia
Si 189 96 50,8 4,1 3,0-5,7
Edad materna (afios) 0,32
20-34 315 87 27,6 Referencia
<20 93 31 33,3 1.3 0,8-1,9
35y mas 77 27 35,1 1,3 0,9-2,0
indice de desarrollo social 0,83
Alto 73 19 26,0 Referencia
Medio 105 29 27,6 1.1 0,6-1,9
Bajo 146 38 26,0 1,0 0,6-1,8
Muy bajo 219 66 30,1 1,2 0,7-2

HR: Hazard ratio
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planear el momento, tipo y sitio del parto, asi como mejorar
las condiciones preoperatorias, disminuyendo la frecuencia de
intubacién preoperatoria, uso de antibiéticos y cateterismos
cardfacos.?*?” Sin embargo, la bibliograffa no es clara con
respecto al diagndstico prenatal y los resultados postoperatorios
y mortalidad, por lo que se presentan muchas veces resultados
controversiales. En este sentido, la disminucién en la mortalidad
después de un diagndstico prenatal puede obedecer a dos cosas:
a que las madres opten por una terminacién del embarazo ante
un diagnéstico prenatal de CC (lo cual no posible en Costa Rica),
0 a que efectivamente pueda hacerse una intervencién oportuna
de este nifio antes de que su CC lo descompense en las primeras
semanas de vida. En un estudio de cohorte retrospectivo
en Atlanta, Wright et a/?® demostraron cémo los casos con
diagndstico prenatal tuvieron una mortalidad significativamente
mayor al primer afio de vida, y explican que los casos captados
por este diagnéstico prenatal son mds severos, e incluso poseen
més probabilidad de tener algtin sindrome identificado, bajo peso
al nacer y prematuridad, factores que por si mismos empeoran
el prondstico de supervivencia. En el estudio, solo 3 nifos de
los 543 fueron diagnosticados prenatalmente, ya que en Costa
Rica no existe un protocolo estandarizado de referencia para
diagnéstico prenatal de CC, ni se cuenta en todas las regiones
con la capacidad instalada de hacer una ecocardiograffa fetal.

Ademds, el estudio demostré que la probabilidad de
supervivencia fue menor cuanto més temprano se realizé el

diagndstico postnatal. Esto podrfa explicarse ya que cerca de la
mitad de los nifios con CC no presentan sintomas o signos al
examen neonatal realizado en las maternidades.?’*® Ademds, las
CC severas o criticas son las que presentan descompensacién més
temprano después del alta de las maternidades, después de las 12
a 24 horas de vida,*! lo cual conlleva a rehospitalizaciones dentro
de las dos primeras semanas de vida, asociadas a un deterioro de
su condicién clinica, incrementdndose la probabilidad de morir,
por una intervencién poco oportuna. A su vez, estudios han
demostrado que entre el 10y el 30 % de los nifios que mueren por
CC no son diagnosticados antes de morir o sufrir un compromiso
fisioldgico serio pre mortem.®* Por esta razén, una de nuestras
recomendaciones para mejorar la supervivencia de los ninos con
CC severas, es implementar el tamizaje neonatal para CC criticas
mediante oximetria de pulso, ya que este tamizaje ha demostrado
que es una herramienta efectiva para detectar este tipo de CC y
optimizar el abordaje de estos nifios de manera oportuna.*

Por dltimo, otro factor vinculado a baja supervivencia fue
la asociacién de defectos cromosémicos o defectos congénitos
mayores no cardfacos. Esto implica que el abordaje del nifio con
CC debe ser integral y conviene descartar oportunamente la
asociacion de defectos congénitos mayores asociados, asf como
mejorar el consejo genético para las familias de estos nifios.

El cardcter observacional y retrospectivo del estudio,
basdndose en registros médicos, es una limitacion a su alcance,

Cuadro 5. Resultados de modelo de riesgos proporcionales de Cox segin
covariables asociados a la superviviencia a cinco afios de edad de nifios con
cardiopatias congénitas en Costa Rica. Cohorte de nacimientos 2006 a jun

2007

Variable

Edad al diagnéstico (dias)

0-7

8-29

30-365

Més de 365
Severidad

Leve

Moderada

Severa

Ninguno
Menor
Mayor

Sindrémico o
cromosomico

Tipo de defecto extracardiaco asociado

HR IC 95 % o)
Referencia
0,580 0,38-0,88 0,01
0,512 0,33-0,79 <0,01
0 (..)* 0,95
Referencia
3,043 1,34-6,89 <0,01
18,847 6,68-53,21 <0,01
Referencia
1,015 0,428-2,41 0,97
1,939 1,1-3,44 0,02
2,083 1,28-3,4 <0,01

-2log de la verosimilitud: 1620,1; Chi-cuadrado <0,001

*Los intervalos no son estimables en ese caso porque no hay variabilidad (todos los casos del estrato sobrevivieron).
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ya que se puede haber subregistrado casos de CC leves, o se
pueden haber perdido casos de CC severas en nifios nacidos
y fallecidos en un hospital regional, sin poder tener una
confirmacién diagnéstica en el HNN. No obstante, segin
registros del HNN] estos casos no llegan al 5 %.

En conclusién, la supervivencia de los nifios nacidos con CC
ha venido mejorando por la practica de estrategias diagndsticas
y terapéuticas oportunas, y por avances tecnoldgicos médicos
y quirtrgicos. Sin embargo, persisten inequidades entre pafses
desarrollados y en vias de desarrollo, donde son muy escasos los
estudios de supervivencia de nifios con CC y sus determinantes.

Los nifios costarricenses que nacieron con CC en la
cohorte de nacimientos estudiada presentaron una cifra alta de
mortalidad, y el peor prondstico de supervivencia fue en aquellos
que necesitaban una cirugfa cardfaca a temprana edad. Se deben
hacer esfuerzos para implementar un programa de ecocardiograffa
fetal de calidad en los hospitales regionales, con el fin de mejorar
el diagndstico prenatal, de manera que se consiga planear el sitio,
momento y forma de parto. As{ mismo, es urgente optimizar la
cobertura, calidad y seguimiento de los programas de tamizaje
neonatal de CC criticas, e implementar protocolos estandarizados
de manejo médicos pre y postquirdrgicos para estos nifios.
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