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GLOSARIO DE ABREVIATURAS

AP-GRD: All Patient (en inglés)-Grupos Relacionados con el Diagnéstico
AP: Atresia pulmonar

APR-GRD: All Patient Refined (en inglés) - Grupos relacionados con el
diagnostico

AT: Atresia tricuspide

CAV: Canal auriculoventricular

CC: Cardiopatia congénita

CA: Comunidad autébnoma

CCCA: Comunidades autbnomas
CDM: Categoria Diagndstica Mayor
CIA: Comunicacion interauricular

CIE9MC: Clasificacion Internacional de Enfermedades, Novena Revision,

Modificacion Clinica

CIR: Crecimiento intradtero retardado

CISNS: Consejo Interterritorial del Sistema Nacional de Salud
CIV: Comunicacion interventricular

CMBD: Conjunto Minimo Basico de Datos

CoAo: Coartacion aértica

DAP: Ductus arterioso persistente

DVPAT: Drenaje venoso pulmonar anémalo total

EA: Estenosis aortica

EM: Estancia media

EMAF: Estancia media ajustada por funcionamiento
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EP: Estenosis pulmonar

FOP: Foramen oval permeable

GRD: Grupos Relacionados con el Diagnostico
IAAO: Interrupcion arco aortico

IC: Intervalo de confianza

IEMA: indice de estancia media ajustada o indice de funcionamiento
INE: Instituto Nacional de Estadistica

OP: Ostium primun

OS; Ostium secundum

PM: Peso medio

REM: Razon Estandarizada de Mortalidad
REM: Razo6n estandarizada de mortalidad (REM)
RIE: Razon de incidencia estandarizada

RN: Recién nacido

RRI: Riesgos Relativos de incidencia

RRM: Riesgos Relativos de Mortalidad

SCIH: Sindrome corazon izquierdo hipoplasico
SNS: Sistema Nacional de Salud

TC: Tronco comun

TF: Tetralogia de Fallot

TGV: Transposicion de grandes vasos

TM: Tasa de mortalidad

VDDS: Ventriculo derecho de doble salida
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RESUMEN

1 RESUMEN

INCIDENCIA DE LAS CARDIOPATIAS CONGENITAS EN ESPANA,
DISTRIBUCION GEOGRAFICA, MORBIMORTALIDAD Y UTILIZACION DE
RECURSOS SANITARIOS

INTRODUCCION

Las cardiopatias congénitas (CC) son las malformaciones congénitas mas
frecuentes, con una incidencia estimada de 8 por cada 1.000 nacidos vivos,
ocasionando importantes costes sanitarios y sociales.

Pese a los avances en los cuidados y técnicas quirdrgicas, siguen siendo una
de las principales causas de mortalidad infantil en paises desarrollados. Existen
estudios sobre la incidencia de las CC en algunas Comunidades Autébnomas
(CCAA) en Espaiia, pero no se ha estudiado la incidencia a nivel nacional.

El conocimiento de la incidencia de las CC, las derivaciones de pacientes entre
CCAA, la mortalidad que ocasionan o los recursos que consumen son factores
clave para la planificacion sanitaria a nivel estatal, cuestion que contribuira a la

mejor atencion de los nifios con CC.

OBJETIVOS
Analizar la incidencia de las CC en Espafia en niflos menores de un afio.
Describir las principales caracteristicas de estos pacientes, mortalidad,

distribucién geografica y consumo de recursos.

MATERIAL Y METODOS
Estudio observacional retrospectivo para evaluar la incidencia de las
cardiopatias congénitas en Espafia, sus tasas de mortalidad y el consumo de

recursos especializados utilizando el registro administrativo del Conjunto
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RESUMEN

Minimo Basico de Datos (CMBD) de base poblacional durante 10 afios (2003-

2012).

Se realiza andlisis de la incidencia acumulada (IA) de CC comparando las
incidencias anuales, los Riesgos Relativos de Incidencia (RRI) y la Razén de
Incidencia Estandarizada (RIE). Se calcula la Tasa de Mortalidad (TM) por CC
y los Riesgos Relativos de Mortalidad (RRM) mediante regresion de Poisson.
La mortalidad global se calcula para cada nivel de riesgo de mortalidad y nivel
de gravedad de la cardiopatia. La estandarizacién de tasas se calcula por el
método directo, realizando mapas para visualizar los patrones geograficos

segun la RIE y la razén estandarizada de mortalidad (REM).

Para estudiar el consumo de recursos se analizaron los porcentajes de
derivaciones entre CCAA y analisis de los indicadores del case-mix calculando
las diferencias debidas a la casuistica y al funcionamiento utilizando el sistema

de agrupacion de pacientes Grupos de Diagnéstico Relacionados (GRD).

RESULTADOS

El nimero de menores de un afio diagnosticados en Espafia de CC en el
periodo de estudio, fue de 64.831 sobre un total de 4.766.325 nacimientos. La
IA en nuestro estudio fue de 13,6%. nacidos vivos. Las cardiopatias mas
frecuentes fueron: comunicacién interauricular (CIA) (33,55%, IA: 6,31%o),
comunicacién interventricular (CIV) (18,9%, IA: 3,48%.), ductus arterioso
persistente (DAP) (14,39%, IA: 2,71%o), coartacion de aorta (CoA0) (2,92%, IA:
0,55%o), estenosis pulmonar (EP) (2,65%, IA: 0,50%o), trasposicion de grandes
vasos (TGV) (2.63% IA: de 0,49%0)%o), canal auriculoventricular (CAV) (2,40%,

IA: 0.45%0), tetralogia de Fallot (TF) (2.16% IA: 0,41%o), tronco comun (TC)

26



RESUMEN

(0,92%, 1A: 0.17%o), sindrome de corazén izquierdo hipoplasico (SCIH) (0,69%,
IA: 0,13%0), atresia pulmonar (AP) (0,49%, IA: 0,09%0) y drenaje venoso
pulmonar anomalo total (DVPAT) (0,44%, IA: 0.08%o). La IA excluyendo la CIA

fue de 7,21%o.

La proporcién de cardiopatias muy graves fue del 3,6%, las graves 20,4% y las
leves 75,8%.

Durante el tiempo de estudio se observa un incremento en el nimero de CC
leves (de 6,49%0 a 9,93%0) y un descenso en las muy graves (de 0,52%o0 a 0,33
%o), manteniéndose el grupo de las graves sin cambios importantes con una
incidencia media del 2,19%o.

La IA estandarizada por Comunidad Auténoma (CA) con la media nacional no
resultd uniforme, siendo Aragén y la Rioja las CCAA con mayor riesgo de
padecer CC, 81% y 40% superior respectivamente, respecto a la media
nacional. Navarra y Pais Vasco fueron las CCAA con menor riesgo de padecer
CC, un 65% menor a la media espafiola.

Un 15% de pacientes precis6 cirugia cardiaca y/o procedimientos
hemodinamicos.

La mortalidad global fue de 4,58%, descendiendo desde el 5,3% en 2003 al
3,7% en 2012 (p<0,05). En el caso de haber sido sometido a cirugia o
procedimiento hemodinamico la mortalidad se eleva al 12,9%. La edad media
de fallecimiento fue de 30,33 dias, y el 73,8% de los pacientes fallecieron en la
primera semana de vida.

Las CC que presentaron mayor mortalidad fueron el SCIH (45,7%), la
Interrupcion del arco aértico (32,4%), la estenosis mitral congénita (24%), la

AP (21%), el DVPAT (20,9%) la anomalia de Ebstein (20,2%) y el ventriculo
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anico (19,6%). Las CC gque presentaron menor mortalidad fueron la CIA (2,8%)
y la EP (3,1%).

La tasa de mortalidad infantil en pacientes con CC fue de 6,23 por 10.000
nacidos vivos, manteniéndose constante a lo largo de los diez afios de estudio
y suponiendo aproximadamente el 18% de la mortalidad infantil global. La tasa
de mortalidad infantil mas elevada fue la de Murcia (9,42 por 10.000) y la mas
baja la de Cantabria (3,05 por 10.000).

En el estudio del riesgo de mortalidad estandarizado por All Patient -GRD
(APR-GRD) por CCAA, Andalucia es la que presenté una mortalidad mas alta,
36% mayor que la media. Al estandarizar por nivel de gravedad de las CC
Murcia present6 una mortalidad 63% superior a la media.

Madrid es la CA que recibe mas pacientes para realizacion de procedimientos
quirdrgicos y hemodinamicos realizando el 57% de los procedimientos en
pacientes remitidos de otras CCAA, Catalufia es la segunda con 13,3%.
Durante el periodo de estudio se realizaron 5.261 cirugias con circulacion
extracorpérea para cirugia cardiaca abierta, 1.061 ampliaciones de defecto
existente en tabique interauricular (Rashkind), 976 correcciones de
transposicion de grandes vasos, (Jatene/switch arterial) 746 reparaciones
totales de TF y 17 trasplantes cardiacos entre otros procedimientos.

La estancia media fue de 15,99 dias y el peso medio de las altas fue de 2,63.
En el analisis por Comunidades, el Pais Vasco y Madrid son las que han
tratado patologias con mayor peso medio, mientras que Extremadura y Asturias
serian las que atienden una patologia con menor peso. El porcentaje de

reingresos fue de 10,15%.
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Al analizar la gestion de los procesos mediante el IEMA encontramos que las
CCAA de Canarias, Navarra, Murcia y Galicia fueron las menos eficientes con
un mayor numero de estancias perdidas. Cataluiia, la Comunidad Valencianay
Madrid son las que mejor han gestionado a estos pacientes.

En un andlisis por complejidad de los procesos atendidos, Madrid ha tratado

procesos un 18,5% mas complejos que el resto, seguido de Pais Vasco.

CONCLUSIONES

La incidencia acumulada fue de 13,6%0 nacidos vivos, superior a la de 8%o que
cladsicamente se considera en la literatura. El aumento de la incidencia se
produce principalmente a expensas de CC leves especialmente la CIA y
fundamentalmente en los ultimos afios del estudio. Este hallazgo puede estar
relacionado con el uso extendido de la ecocardiografia en unidades neonatales
y al propio sistema de codificacion de la Clasificacion Internacional de

Enfermedades, Novena Revision, Modificacidon Clinica (CIE9MC).

El momento en que se realiza el diagnéstico de la CC influye de forma
significativa también en la incidencia. Cuando éste se realiza en edades muy
precoces se pueden incluir algunas cardiopatias congénitas leves del tipo CIA,

CIV o DAP que puede experimentar cierre espontaneo.

Se observa una disminucion a lo largo del tiempo de estudio de la incidencia de
las CC muy graves que podria estar condicionado por una mejora del
diagnostico prenatal y potencial interrupcion voluntaria del embarazo en estos
casos.

El riesgo de nacer con una CC no es uniforme en Espafia, presentando

Aragon la mayor incidenciay Navarra y el Pais Vasco la menor incidencia.
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Las CC constituyen una causa importante de mortalidad infantil. La proporcion
de nifios con diagndéstico de CC que mueren en nuestro estudio es de 4,58%,
dentro de los limites de los paises de nuestro entorno, falleciendo el 73,8% de
los pacientes en la primera semana de vida. Pese a los avances en los
cuidados y la cirugia persisten algunos tipos de CC con elevada mortalidad. La
mortalidad no ha mostrado un patrén uniforme en Espafia, presentando Murcia
y Andalucia mayor mortalidad que la media nacional.

Madrid y Cataluiia son las principales receptoras de pacientes de otras CCAA.
Las CC son procesos con un alto consumo de recursos en el sistema sanitario
consumiendo casi el triple de recursos que la media nacional en este grupo de
edad. La gestion de estos pacientes muestra diferencias entre CCAA. De las
CCAA que mayor numero de altas tratan, Catalufia, la Comunidad Valenciana y

Madrid son las que presentan una gestion mas eficiente.

30



SUMMARY

2 SUMMARY

INCIDENCE OF CONGENITAL HEART DISEASE IN SPAIN, GEOGRAPHIC
DISTRIBUTION, MORBIDITY, MORTALITY AND HEALTH CARE
RESOURCES UTILIZATION

INTRODUCTION

Congenital heart disease (CHD) represents the most common congenital
malformation, with an internationally accepted incidence of 8% live births.
Despite advances in surgical techniques and medical care CHD remain a major

cause of infant mortality in developed countries.

Some local studies about CHD incidence in Spain have been published but so

far there is not a nationwide reported study.

Issues as incidence of CHD, patient hospital referrals between autonomous
communities, mortality rates and associated resources consumption are

essential to improve national healthcare policies for patients with CHD.

OBJECTIVES

To analyze the incidence of CHD in Spain in children under one year old.

To study geographic disparities, mortality rates and healthcare resource

consumption for these patients.

METHODS

A retrospective observational study to evaluate incidence, mortality rate and
hospital healthcare utilization of children under one year old with CHD was

undertaken. Administrative database (Minimum Basic Data Set) from 2003 to
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2012 was analyzed. Cumulative incidence (CI), Incidence Relative Risk (IRR)
and standardized incidence ratio (SIR) of CHD were calculated. Mortality rate
and relative risk of mortality (RRM) were estimated by Poisson regression.
Mortality rate of CHD was adjusted by mortality risk and severity levels. Direct
method of standardization was chosen to calculate mortality rates. Maps to
display geographic patterns according to the SIR and standardized mortality

ratio (SMR) were performed.

Patient referrals between autonomous communities and analysis of case-mix

indicators were also calculated.

RESULTS

There were 64,831 CHD diagnoses in children less than 1 year old among
4,766,325 birth hospitalizations in Spain, with a Cl of 13.6%.. The most
frequents CHD were atrial septal defect (ASD) (33.55%, CI: 6.31%o), ventricular
septal defect (VSD) (18.9%, Cl: 3.48%o0), ductus arteriosus persistent (DAP)
(14.39%, CIl: 2.71%o0), coarctation of the aorta (CoA) (2.92%, CI: 0.55%o),
pulmonary stenosis (PS) (2.65%, Cl 0.50%o), transposition of the great arteries
(TGA) (2.63%, CI: 0.49%0), atrioventricular canal defect (ACD) (2.40%, CI:
0.45%0), tetralogy of Fallot (TF) (2.16%, CIl: 0.41%0) Truncus (0.92%, CI:
0.17%0), hypoplastic left heart syndrome (HLHS) (0.69%, CI: 0.13%o), pulmonary
atresia (PA) (0.49%, CI: 0.09%.) and total anomalous pulmonary venous

drainage (TAPVR) (0.44%, CI: 0.08 %o). Cl excluding ASD was 7.21 %eo.

Severity study report a ratio of very severe CHD of 3.6%, severe 20.4% and

mild 75.8%.
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An increase of mild forms of CHD incidence during the period studied from
6.49%0 to 9.93%0 were observed, with a very severe forms of CHD decrease
from 0.52%o to 0,33%o.. The incidence of severe CHD remains without significant

changes (2.19%o).

Significant geographical differences between autonomous communities Cl were
found. Aragon and La Rioja showed the highest risks of 81% and 40% over
nationwide average, while Navarra and the Basque Country showed the lowest

risk of 65% under than the nationwide average.

Cardiac surgery or catheter intervention was performed in 15% of children

studied.

Mortality was 4.58%, decreasing along the study period from 5.3% to 3.7% (p
<0.05). Mortality raised 12.9% in patients with cardiac surgery or catheter
intervention. Death average age was 30.33 days and 73.8% of patients died

during their first week of life.

CHD with highest mortality rate were HLHS (45.7%), Interruption of aortic arch
(32.4%), congenital mitral stenosis (24%), PA (21%), TAPVR (20.9%), Ebstein's
anomaly (20.2%) and single ventricle (19.6%). ASD (2.8%) and PE (3.1%)

showed the lowest mortality rate.

Infant mortality rate in patients with CHD was 6.23 per 10,000 live births,
remaining constant over the ten years of the study. It was18% of total infant
mortality rate in Spain. Murcia (9.42 per 10,000) showed the highest rate of

infant mortality and Cantabria (3.05 per 10,000) the lowest.
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Andalucia showed the highest standardized mortality risk by All Patient-
Diagnosis-Related Group (APR-DRG) (36% over national average) and Murcia
the highest standardized mortality risk by level of severity of CHD (63% over

average).

Referral hospitals in treating patients were concentrated in Madrid (57.3% of
cardiac surgery and catheter intervention performed in patients from other
autonomous communities) and Catalufia (performing 13.3% procedures in

patients referred from other autonomous communities).

During the study period 5,261 surgeries with cardiopulmonary bypass, 1,061
atrial septostomy procedure (Rashkind procedure), 976 arterial switch
operations, 746 total surgical correction of tetralogy of Fallot or 17 htart

transplants were performed

Mean hospital length of stay was 15.99 days. Inpatient average weight was
2.63. Basque Country and Madrid were the Spanish autonomous communities
with highest inpatient average weight, while Extremadura and Asturias showed

the lowest inpatient average weight. The readmission rate was 10.15%.

Average Length of Stay Adjusted Index showed that Canarias, Navarra, Murcia
and Galicia were less efficient meanwhile Catalufia, Valencia and Madrid

showed better management results.

Regional differences in case-mix complexity, including severity of illness and
risk of mortality, were found. Madrid treated processes 18.5% more complex

than other autonomous communities, followed by the Basque Country.
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CONCLUSIONS

Cumulative incidence in our study was higher than the incidence reported in the
studies published. The increase in incidence depends mainly on the number of
mild lesions included mainly ASD and especially in the last six years of the
study period, this may be related to the widespread use of echocardiography in
neonatal units and the International Classification of Diseases Clinical
Modification Ninth Revision (ICD9MC) coding system characteristics. The
moment the diagnosis is made also have a significant impact on the incidence.
When diagnosis is done at a very early age can include some CHD like ASD,

VSD or PDA with subsequent spontaneous closure.

A decrease of very severe CHD was observed during the study period that
could be related to an increase of pregnancy interruption due to prenatal

diagnosis improvement.

Significant geographical differences were found with highest CHD incidence in

Aragon and Navarra and lowest CHD incidence in the Basque Country.

CHD was a major cause of infant mortality. The average proportion of children
diagnosed of CHD who died in our study was 4.58% within the range of
developed countries. 73.8% of patients died in their first week of life. In despite
of advances in care some forms of CHD show very high mortality rate. There
were differences in mortality in the Spanish regions. Murcia and Andalucia

presented higher mortality than the national average rate.

Madrid and Catalufia have the main referral hospitals to treat patients from

other Spanish regions.
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CHD are processes with a high rate of resources consumption in the Healthcare
System, almost three times than the national average. There were disparities in
patient’'s management between autonomous communities. Catalonia, Valencia

and Madrid showed more efficient management of these processes.
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3 INTRODUCCION

3.1 CARDIOPATIAS CONGENITAS

3.1.1 INTRODUCCION

Las CC se definen como las anomalias estructurales del corazén o de los
grandes vasos presentes en el momento del nacimiento con repercusion
hemodindmica real o potencial (Mitchell, Korones y Berendes, 1971).
Constituyen las malformaciones congénitas mas frecuentes en los seres
humanos (Hoffman y Kaplan, 2002) con una incidencia estimada de 8%o
nacidos vivos con variaciones entre 4 y 12%o segun los diferentes estudios.

Las CC son un importante problema de salud publica en términos de impacto
en la calidad de vida de pacientes y sus familias ocasionando importantes
costes sanitarios y sociales.

El espectro de malformaciones cardiacas es muy amplio, desde cardiopatias
complejas que originan una enfermedad grave pudiendo producir la muerte en
la infancia precoz a defectos de menor trascendencia que se descubren de
forma casual durante la vida adulta.

Pese a los avances en las técnicas quirdrgicas, que han conseguido que
practicamente todas las CC puedan tratarse y que la mortalidad infantil por
enfermedades del corazon haya disminuido drasticamente siguen siendo la
causa principal de mortalidad por anomalias congénitas en lactantes (Rosano
et al., 2000) y una de las principales causas de mortalidad infantil en paises
que han logrado disminuir la mortalidad por causas infecciosas y perinatales
(Menackere y Martin, 2008, Dolk, Loane y Garne, 2011 y Wren, Richmond y

Donaldson, 2000).
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Hace poco mas de medio siglo, antes del desarrollo de la cirugia cardiaca de
las CC, menos del 30% de los nifios con CC graves alcanzaban la edad adulta.
El progreso de la cirugia cardiaca infantil desde entonces junto con los avances
en la hemodinamica, la anestesia, los cuidados intensivos y de enfermeria ha
propiciado una mejoria notable de la esperanza y la calidad de vida de estos
pacientes (Boneva et al., 2001 y Hoffman, Kaplan y Liberthson, 2004).

En la actualidad, aproximadamente el 85% de los nifios con CC sobreviven
hasta la edad adulta, este hecho estd originando una nueva poblacion de

pacientes, el adulto con CC, que precisa una atencién especializada.

3.1.2 CLASIFICACION DE LAS CARDIOPATIAS CONGENITAS

3.1.2.1 CLASIFICACION ANATOMICA

En la clasificacion anatdbmica de las CC es caracteristica la representacion de
la anatomia cardiaca con 3 letras. Asi, el coraz6n normal se representa como
SDS.

La primera letra corresponde al situs visceroauricular: S para situs solitus, |
para situs inversus y A para los isomerismos.

La segunda letra representa la direccion del giro del tubo cardiaco: D si es
normal (D-loop, a la derecha); L si esta invertido (L-loop, a la izquierda), y X si
es indeterminado.

La tercera letra indica la situacion de los vasos: S en posicién normal, con la
arteria pulmonar anterior a la aorta; D si la aorta esta anterior y a la derecha, y
L si esta anterior y a la izquierda.

La D-transposicion de grandes arterias se representa como S,D,D, y la

transposicion corregida de grandes arterias (inversion ventricular con vasos en
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L-transposicion se representa como S,L,L. Para simplificar la clasificacion de

las CC, en la actualidad las cardiopatias se definen anatomicamente,

realizando un analisis segmentario de sus componentes (Albert, 2014)
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L-Loop
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Figura 1 Andlisis segmentario
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Tomado de Albert D. Introduccion al estudio de las cardiopatias congénitas (2014) en:
Cruz Tratado de pediatria. Editores: Moro M, Malaga S, Madero L. Editorial Médica

Panamericana
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3.1.2.2 CLASIFICACION FISIOPATOLOGICA O FUNCIONAL

Otra forma practica de clasificar las cardiopatias se basa en la fisiopatologia y
la presentacion clinica dividiéndolas en CC acianégenas y ciandgenas (Albert,

2014).

3.1.2.2.1 CARDIOPATIAS ACIANOGENAS

= Con cortocircuito de izquierda a derecha. Pueden provocar hiperaflujo
pulmonar y situacion de insuficiencia cardiaca, sobre todo los defectos

amplios ventriculares y los extracardiacos. Se divide a su vez en:

o Cortocircuito intracardiaco

= A nivel auricular: CIA, retorno venoso pulmonar anémalo.

= A nivel ventricular: CIV, defecto auriculoventricular.

= Cortocircuito extracardiaco: DAP, ventana aortopulmonar.

= Cardiopatias obstructivas izquierdas: CoAo, estenosis aodrtica (EA),
estenosis mitral, SCIH. Provocan fundamentalmente insuficiencia
cardiaca y shock cardiogénico. Si la obstrucciébn es grave, pueden
provocar también cianosis si la CIA es de pequefio tamafio.

» Cardiopatias obstructivas derechas no cianéticas. La mas frecuente es
la estenosis valvular pulmonar, pudiéndose también localizar la
estenosis a nivel sub o supravalvular. En menor frecuencia se pueden
encontrar la anomalia de Ebstein y el cor triatriatum dexter.

» Insuficiencias valvulares: insuficiencia mitral, insuficiencia adrtica.
Provocan fundamentalmente insuficiencia cardiaca por sobrecarga de

volumen.
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3.1.2.2.2 CARDIOPATIAS CIANOGENAS

Se pueden dividir en dos grupos dependiendo si hay obstaculo al flujo a nivel
pulmonar.
= Cardiopatias cianégenas con flujo pulmonar aumentado. Presentan
cianosis, flujo pulmonar aumentado e insuficiencia cardiaca. Se incluye
la TGV, el ventriculo derecho de doble salida (VDDS), el ventriculo Unico
sin EP, la TF con EP leve, la atresia tricuspide (AT) con CIV y sin EP y el
tronco arterioso entre otras.
» Cardiopatias ciandgenas con flujo pulmonar disminuido. La
caracteristica principal es la isquemia pulmonar. Son cardiopatias ductus
dependientes. Incluyen la TF, AT, AP con CIV, y AP con septo integro,

entre otras.

3.1.3 TIPOS DE CARDIOPATIAS CONGENITAS

3.1.3.1 CARDIOPATIAS ACIANOGENAS

3.1.3.1.1 CARDIOPATIAS CON CORTOCIRCUITO IZQUIERDA-

DERECHA

Los defectos septales cardiacos y otras cardiopatias con cortocircuito
izquierda-derecha constituyen un grupo heterogéneo de enfermedades con
fisiopatologia y presentacion clinica similar. Suponen las CC acianéticas mas
frecuentes.

En el cortocircuito izquierda-derecha, el paso de sangre se produce desde la
circulacion sistémica a la pulmonar y los sintomas estan condicionados por el

hiperaflujo pulmonar.
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Los cortocircuitos izquierda-derecha pueden clasificarse en intracardiacos: CIA,
CIV o defectos del tabique auriculoventricular y extracardiacos: DAP, ventana

aortopulmonar, fistulas arteriales sistemicopulmonares y fistulas arteriovenosas

3.1.3.1.1.1 CORTOCIRCUITOS IZQUIERDA-DERECHA INTRACARDIACOS

= Comunicacion interventricular (CIV)

Es un defecto a nivel del septo interventricular que comunica el ventriculo
izquierdo (VI) con el ventriculo derecho (VD). La CIV se considera la CC mas
frecuente si excluimos la valvula adrtica bicuspide.

= Comunicacion interauricular (CIA)

Es una CC frecuente consistente en un defecto en el septo interauricular que
permite el paso de sangre entre las dos auriculas.

Las consecuencias hemodindmicas dependeran de la localizacion y tamafio del
defecto y de la asociacion con otros defectos. Se clasifican en funcion de la
localizacion anatémica. El cierre espontaneo de defectos septales esta bien
documentado durante la infancia, fundamentalmente durante el primer afio de
vida.

El foramen oval permeable (FOP) supone la persistencia de una pequefa
comunicacién entre la auricula derecha y la izquierda por un cierre incompleto
de la valvula de la fosa oval. Se encuentra en el 20 % de la poblacion adulta y
hasta en el 50 % de los lactantes pequefios. Es una variante de la normalidad,
y sus indicaciones de cierre se discuten en escenarios de embolia paraddjica
(Rueday Garcia, 2104).

= Defectos del tabique auriculoventricular

Los defectos del tabique auriculoventricular o canal auriculoventricular son

lesiones anatémicas secundarias a una alteracion del desarrollo embriol6gico
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en la septacion y la formacibn de la porcion de las valvulas

auriculoventriculares que dependen de los cojinetes endocérdicos.

3.1.3.1.1.2 CORTOCIRCUITOS IZQUIERDA-DERECHA EXTRACARDIACOS

= Ductus arterioso persistente

El ductus arterioso conecta el tronco de la arteria pulmonar con la aorta
descendente por debajo de la arteria subclavia izquierda.

En la vida fetal, es una conexion normal que lleva una gran parte de la
sangre desde el VD a la aorta descendente. En el periodo postnatal, tiene
lugar el cierre del ductus, primero de forma funcional y, posteriormente, el
cierre definitivo, que suele ocurrir al mes de vida dando lugar al ligamento
arterioso. El término DAP se refiere a su persistencia mas alld de este
periodo.

» Ventana aortopulmonar

La ventana aortopulmonar es una anomalia muy infrecuente y consiste en la
presencia de una comunicacion entre la aorta ascendente y la arteria pulmonar
por encima del plano valvular de ambas arterias. A menudo se asocia con otras
malformaciones, como interrupcion de arco aértico, CIV, origen anémalo de la
coronaria derecha o izquierda, origen anémalo de la rama pulmonar derecha de

la aortay TF.

3.1.3.1.2 CARDIOPATIAS OBSTRUCTIVAS

= CARDIOPATIAS OBSTRUCTIVAS IZQUIERDAS

= Coartacion de aorta
La CoAo y la interrupcion del arco adrtico suponen la obstruccion extracardiaca

del tracto de salida del ventriculo izquierdo.
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La CoAo consiste en un estrechamiento de la luz de la aorta descendente
habitualmente localizado distal al origen de la arteria subclavia izquierda.
Practicamente todos los casos de CoAo diagnosticados en el recién nacido
tienen hipoplasia del istmo adrtico, y algunos, ademas, hipoplasia de la aorta
transversa (Solana y Garcia-Guereta, 2009).

La lesion acompafante mas frecuentemente encontrada en los casos de CoAo
es la valvula adrtica bicuspide, descrita en una proporcion situada entre el 30 y
el 85% de los pacientes (Rudolph et al, 2001). Asimismo, también se puede
asociar con malformaciones intracardiacas multiples.

* Interrupcion del arco aértico

La interrupcion del arco adrtico supone la discontinuidad entre el extremo
proximal y el distal del arco aodrtico.

La clasificacién de Celoria y Patton (1959) divide la interrupcién del arco aortico
en tres tipos; tipo A: distal a la arteria subclavia izquierda, tipo B: entre la arteria
subclavia izquierda y la arteria carotida comun y tipo C: entre la carétida comun
izquierda y el tronco innominado

= Estenosis adrtica

La vélvula puede ser unicuspide cuando existe fusion de mas de dos valvas;
bicuspide cuando existe fusion de dos de las valvas con o sin rafe central (la
mas frecuente); y tricispide. Generalmente las valvas son gruesas, y con
diferentes grados de malformacion.

La valvula aortica bicuspide es uno de los defectos cardiacos congénitos mas
frecuentes; puede ser un hallazgo asintoméatico durante la infancia, aunque
puede producir estenosis durante la edad adulta.

e Estenosis mitral
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La estenosis mitral es una CC poco frecuente y suele asociarse a otras
obstrucciones del lado izquierdo del corazén, como anillos estendticos
supramitrales, estenosis del tracto de salida del ventriculo izquierdo, estenosis
de la vélvula aortica y supraaortica y CoAo.

= Sindrome del ventriculo izquierdo hipoplasico

El sindrome del ventriculo izquierdo hipoplasico consiste en un grupo de
malformaciones caracterizadas por una falta de desarrollo de todo el lado
izquierdo del corazon.

El lado derecho del corazén esta dilatado e hipertrofiado, y mantiene la
circulacién pulmonar y sistémica a través del ductus arterioso permeable.

Las anomalias anatomicas especificas comprenden el desarrollo deficiente de
la auricula y el ventriculo izquierdos, la estenosis o la atresia de los orificios
aortico o mitral, y la hipoplasia notable de la aorta ascendente.

El SCIH es la mayor causa de muerte de los recién nacidos con CC en la
primera semana de vida.

La anomalia hemodindmica esencial es la ausencia o insuficiencia importante
de la funcion ventricular izquierda. La sangre venosa pulmonar pasa de la
auricula izquierda a la derecha, a través del agujero oval permeable, y en
ocasiones esta CIA es restrictiva para el flujo sanguineo, lo que produce
hipertension en la auricula izquierda, congestion venosa pulmonar y edema
(Zunzunegui y Rodriguez, 2014).

CARDIOPATIAS OBSTRUCTIVAS DERECHAS NO CIANOTICAS

= Estenosis pulmonar

La estenosis valvular pulmonar se debe a la fusidbn o ausencia de comisuras,

siendo la valvula una estructura movil, en forma de cupula, con un orificio de
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apertura mas o menos excéntrico. El flujo de sangre a su través origina una
dilatacion postestendtica del tronco de la arteria pulmonar. En ocasiones, la
hipertrofia ventricular derecha compensadora afecta al masculo infundibular,
que puede contribuir a la obstruccioén.

= Anomalia de Ebstein

Es una enfermedad de la valvula tricuspide en la que las valvas anterior y
septal se encuentran adheridas en mayor o menor grado al miocardio
subyacente, existiendo un desplazamiento apical del anillo tricuspide.

Presenta un amplio espectro anatomico y amplia variabilidad clinica. La zona
de ventriculo derecho que esta por encima de la valva adherida se denomina
porcién atrializada del ventriculo derecho; cuanto mayor sea ésta, menor sera
la porcién funcional del ventriculo derecho y mayor la insuficiencia tricuspide.
Suele asociar una CIA. El resultado funcional de la anomalia de Ebstein es una
limitacién al flujo de sangre por el ventriculo derecho, lo que condiciona un
aumento de la presién en la auricula derecha y el cortocircuito derecha-
izquierda por la CIA, que da lugar a cianosis y a insuficiencia ventricular

derecha (Zabala y Conejo, 2014).

3.1.3.1.3 INSUFICIENCIAS VALVULARES

* Insuficiencia mitral

La insuficiencia mitral congénita aislada es poco frecuente y habitualmente se
asocia a otros defectos cardiacos.

La hendidura o cleft de la valvula mitral es un defecto en el velo anterior de la
valvula, que aunque puede existir de forma aislada, suele asociarse con otras
CC, como defectos auriculoventriculares, CIVy TGV.

= |pnsuficiencia adrtica
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La insuficiencia de la valvula adrtica suele ser de origen congénito, asociada o
no con una valvula bicuspide, o con dilatacion de la raiz adrtica por
enfermedades del colageno. Puede ser secundaria a una CIV perimembranosa,
debido al prolapso de los velos aodrticos y alteraciones estructurales del
aparato valvular o por efecto hemodinamico del jet de alta velocidad de la

comunicacién sobre la valvula (Zunzunegui y Rodriguez, 2014).

3.1.3.2 CARDIOPATIAS CIANOGENAS

Se pueden dividir en dos grupos dependiendo si hay obstaculo al flujo a nivel

pulmonar.

3.1.3.2.1 CARDIOPATIAS CIANOGENAS CON FLUJO PULMONAR

AUMENTADO

* Transposicion de grandes vasos

En la TGV la aorta sale enteramente o en su mayor parte del ventriculo
derecho y la arteria pulmonar sale enteramente o en su mayor parte del
ventriculo izquierdo (discordancia ventriculo-arterial).

Aproximadamente la mitad de los casos no se observa otra anomalia cardiaca,
a excepcion de la persistencia del ductus arterioso o del FOP denominandose
transposicion simple.

El término de transposicién compleja se reserva para aquellos casos en que
coexisten otras malformaciones cardiacas.

En la TGV el retorno venoso sistémico recircula al territorio sistémico a través
del ventriculo derecho y la aorta, mientras que el retorno venoso pulmonar
recircula a los pulmones a través del ventriculo izquierdo y la arteria pulmonar.

Por tanto, las circulaciones sistémica y pulmonar se conectan en paralelo.
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Tras el nacimiento, la sangre venosa pulmonar oxigenada no alcanza el circuito
sistémico, y el retorno venoso sistémico no circula hacia los pulmones. Esto
conduce a una desaturacion arterial sistémica grave que, en ausencia de
comunicaciones entre ambas circulaciones, es incompatible con la vida.

La supervivencia del recién nacido depende, por lo tanto, de la presencia de
comunicaciones entre estos dos sistemas, y en pacientes con TGV con tabique
interventricular integro, de la persistencia del ductus arterioso y de la presencia
de un FOP o una CIA. (Carrascoy Sanchez, 2014).

= Ventriculo derecho de doble salida

El VDDS es una malformacion cardiaca congénita caracterizada por el origen
de las dos grandes arterias en su totalidad o en su mayor parte a partir del
ventriculo derecho. Es un cardiopatia poco frecuente y suele coexistir con otras
anomalias asociadas.

En muchos casos existe una CIV y su clasificacion viene determinada por la
relacion de los vasos con la CIV. La posicion de la CIV y la presencia o la
ausencia de EP u obstruccion al tracto de salida del ventriculo derecho influyen
sobre las alteraciones hemodinamicas y constituyen la base para clasificar el
ventriculo derecho de doble en los siguientes tipos:

= Ventriculo Unico

El ventriculo Unico es una CC poco frecuente. Ambas valvulas
auriculoventriculares estdn comunicadas con una camara ventricular Unica y, a
su vez, la camara principal esta comunicada con una camara rudimentaria. De
la camara principal nace una gran arteria, y la otra de la cAmara rudimentaria.

=  Persistencia del tronco arterial
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= En la persistencia del tronco arterial un anico tronco arterial sale del corazon
y da origen a las circulaciones pulmonar, sistémica y coronaria.

Es una cardiopatia poco frecuente La valvula truncal puede ser bicuspide,

tricispide o tetracuspide, y suele ser incompetente. Directamente debajo del

tronco se encuentra una CIV amplia.

3.1.3.2.2 CARDIOPATIAS CIANOGENAS CON FLUJO PULMONAR

DISMINUIDO

= Tetralogia de Fallot

La TF se considera clasicamente la CC cianégena mas frecuente.
Aproximadamente el 20% de los pacientes presentan la microdelecion 22q11,
también conocida como CATCH 22, con defectos cardiacos, anomalias
faciales, hipoplasia timica, hendidura palatina e hipocalcemia (Pedersen et al.,
2008).

Los cuatro elementos béasicos en la anatomia son:

a) Desviacion anterior y craneal del tabique infundibular, lo que ocasiona
estenosis en dicho nivel, acompafada en mayor o menor grado de hipoplasia
de vélvula, tronco y ramas pulmonares.

b) CIV subadrtica amplia.

c) Aorta cabalgando sobre la CIV

d) Hipertrofia ventricular derecha, secundaria a la obstrucciéon en el
tracto de salida ventricular derecho.
= Atresia pulmonar con CIV
La AP con CIV se considera la forma mas grave del espectro de la TF. La

anatomia intracardiaca es similar, con CIV subaortica amplia, cabalgamiento

49



INTRODUCCION

aortico y atresia del tracto de salida del ventriculo derecho. La complejidad de
esta afeccion reside en el menor o mayor grado de las arterias pulmonares.

= Atresia pulmonar con tabique interventricular integro

La AP con tabique interventricular intacto consiste en la imperforacion de la
valvula pulmonar sin defectos en el tabique interventricular no existiendo
comunicacién entre el ventriculo derecho y la arteria pulmonar.

La AP con tabique interventricular intacto es una cardiopatia muy poco
frecuente. Existen grados muy variables de hipoplasia del ventriculo derecho y
de la valvula tricuspide.

= Atresiatricispide

La AT se caracteriza por la ausencia de formacion de la valvula tricuspide con
ausencia de conexion auriculoventricular derecha e hipoplasia de ventriculo
derecho. Suele asociarse a una CIV de tamafio variable.

La clasificacibn mas aceptada es la de Tandon y Edwards (1974), que clasifica
la atresia segun la posicion de los vasos arteriales: normosituados, vasos en
dextrotransposicion o levotransposicion, y segun si existe o no EP y estenosis
subadrtica. El flujo venoso sistémico debe pasar de la auricula derecha a la
izquierda, a través de una CIA, donde se mezcla con la sangre venosa
oxigenada que viene de las venas pulmonares. La auricula izquierda conecta
normalmente a través de un orificio mitral amplio con un ventriculo izquierdo

tanto mas dilatado cuanto mayor es el flujo pulmonar.

3.1.4 EMBRIOLOGIA CARDIACA

El sistema cardiovascular en el ser humano comienza a aparecer hacia la mitad

de la semana 3 del desarrollo intrauterino, cuando el embrién ya no es capaz
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de mantener sus necesidades nutritivas por difusion desde la sangre materna
precisando el desarrollo de un elemento impulsor de la circulacion.

La cardiogénesis se inicia el dia 18 de la vida intrauterina, al formarse la
excrecencia cardiogénica del mesodermo precardiaco y termina el dia 45 con la
formacion de la porcion membranosa del tabique interventricular.

El conocimiento del desarrollo cardiaco permite comprender el origen de las
cardiopatias pudiéndose establecer en qué momento del desarrollo tuvo lugar
la malformacién cardiaca.

El dia 15 de la gestacion a partir del ectodermo se desarrolla el mesodermo
gue dara lugar al sistema cardiovascular en los humanos (Gémez-Gomez et al.,
2012). El tubo cardiaco se conforma a partir de grupos de células angiogénicas
que se encuentran en la placa cardiogénica.

La placa cardiogénica que deriva del mesodermo esplacnopleural, aparece a
los 18 dias y se sitla craneal y lateral a la placa neural (Moorman, Brown y
Anderson, 2003).

El celoma intra-embrionario se desarrolla el dia 18, a partir de la cavitacion del
mesodermo, del cual se derivan todas las cavidades corporales: pericardica,
pleural y peritoneal. La recién formada protuberancia del tubo cardiaco en la
cavidad pericardica se adhiere a la pared dorsal por un pliegue de tejido: el
mesodermo dorsal.

Estos grupos de células angiogénicas se aglutinan para generar los tubos
endocardicos derecho e izquierdo y cada tubo continda su desarrollo hacia el
craneo con una aorta dorsal como tracto de salida y caudalmente con una vena
vitelo-umbilical como tracto de entrada; eventualmente éstos se rompen

dejando el tubo cardiaco suspendido en la cavidad pericardica, anclada
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cranealmente en la aorta dorsal y caudalmente por las venas vitelo-umbilicales
(Garcia-Cavazos y GOmez-Savifion, 2011 y Baldwin y Dees, 2012).

La fase de «tubo recto del corazén» se desarrolla a partir del 20 dia y los
latidos cardiacos probablemente comienzan en esta fase o después de ésta, en
la etapa temprana de la dextro o levo-torsion. A los 21 dias de edad comienza
la formacion del «bucle» cardiaco normal a la derecha en su forma dextro, y

anormal a la izquierda en su forma Levo (Figura 2).

Figura 2 Formacién del bucle
cardiaco

Formacién del bucle cardiaco. A.

: Dextro-rotacién, con ventriculos en

situ solitus (no invertido). B. Tubo

del corazéon recto o en fase de

’éig* prebucle. C. Levo-torsibn con
Tubo recto - Py . -

olo inversion de los ventriculos (imagen

oo .
VD Vi Vi VD en espe]o).
Dextrotorsion Levotorsion A auricula, Ao aorta, BC bulbus
Ventriculos normalmente Ventriculos invertidos COI‘diS, PA arteria pulmonar, TA

relacionados . .
tronco arterial, V ventriculo, VD

ventriculo derecho, VI ventriculo izquierdo. (Tomado de: Gémez-Gomez M, Danglot-
Banck D, Santamaria-Diaz H, Riera-Kinkel C. Desarrollo embriolégico y evolucién
anatomofisioldgica del corazén (Primera Parte) Rev Mex Pediatr 2012; 79(2); 92-101)

Durante la cuarta semana de vida concluye la formacion del bucle cardiaco con
torsion a la derecha, comienza el desarrollo morfolégico del ventriculo izquierdo
y derecho, la septacién cardiaca y se inicia el desarrollo de los vasos. Durante
este periodo se inicia también la circulacion (Gémez-Gomez et al., 2012).

Durante la quinta semana de vida los ventriculos izquierdo y derecho y el
tabigue ventricular, continian su crecimiento y desarrollo, se separan la aorta
ascendente y la arteria pulmonar principal y las valvulas mitral y tricispide, se

amplia el ventriculo derecho y la valvula tricispide se abre en el ventriculo
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derecho (Gomez-Gomez et al., 2012). La circulacion se convierte en la
circulacion definitiva y doble en paralelo.

Al final de la séptima semana el corazon llega a su etapa final de desarrollo. La
mayor parte del flujo sanguineo se desvia a la circulacion sistémica mediante
cortocircuito derecha-izquierda entre las dos auriculas, donde el foramen oval y
el septum primum propician la comunicacién derecha-izquierda actuando el

septum primum como valvula del foramen oval.

3.1.4.1 FACTORES GENETICOS IMPLICADOS EN EL DESARROLLO
CARDIACO

El estudio embriolégico ha sido fundamental para comprender el origen de las
CC. Los métodos moleculares de identificacion de linajes celulares,
experimentacion con modelos transgénicos y analisis clonal retrospectivo son
las nuevas estrategias en el estudio de la cardiogénesis (Bajolle, Zaffran y
Bonnet et al., 2009).

Esta tecnologia ha permitido encontrar el origen de estructuras anatomicas a
partir de grupos celulares, asi como los genes y sus productos involucrados.
Durante el desarrollo embrionario del sistema cardiovascular, a los 19 dias de
gestacion, las células cardiacas progenitoras especializadas se agrupan y
forman estructuras conocidas como areas cardiogénicas a los 15 dias de la
gestacion (Figura 2), a los 21 dias de gestion (Figura 3), a los 28 dias de
gestacion (Figura 4) y a los 50 dias de gestaciéon (Figura 5) en las que
comienzan a expresarse genes caracteristicos del miocardio, como NKX2.5 y
GATA4 (Calderén y Curi-Curi, 2014). En las figuras siguientes se representan

los estadios de la morfogénesis cardiaca y los genes implicados en ella.
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NKX2.5
(dependiente
de cerberus,
BMP y FGF8)
GATA4

TBX1

TBX5 Tratado

Editorial

SCl  1rAPZ2B

Figura 3 Estadio a los 15 dias de gestacién

(Tomado de Calderon Colmenero J, Curi-Curi PJ
(2014) Desarrollo embriologico del sistema
cardiocirculatorio. En: Cruz Tratado de pediatria.
Editores: Moro M, Mélaga S, Madero L. Editorial
Médica Panamericana)

Figura 4 Estadio alos 21 dias de gestacidn

Nkx2.5 (Tomado de Calderon Colmenero J, Curi-Curi PJ (2014)
| GATA4  Desarrollo embriolégico del sistema cardiocirculatorio. En: Cruz

de pediatria. Editores: Moro M, Méalaga S, Madero L.
Médica Panamericana)

Figura 5 Estadio a los 28 dias de gestacion

(Tomado de Calderén Colmenero J, Curi-Curi PJ
(2014) Desarrollo  embriolégico del sistema
cardiocirculatorio. En: Cruz Tratado de pediatria.
Editores: Moro M, Malaga S, Madero L. Editorial
Médica Panamericana)

Figura 6 Estadio a partir de los 50 dias de
gestacion.

(Tomado de Calderén Colmenero J, Curi-Curi PJ
(2014) Desarrollo  embriolégico del sistema
cardiocirculatorio. En: Cruz Tratado de pediatria.
Editores: Moro M, Méalaga S, Madero L. Editorial
Médica Panamericana)
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La expresion del primer gen depende de proteinas secretadas por el
endodermo subyacente, como cerberus, la proteina morfogenética 6sea (BMP)
y el factor de crecimiento de fibroblastos de tipo 8 (FGF-8) (Alsan y Schultheiss
2002 y Laverriere 1994).

Los genes expresados en la placa cardiogénica, como NKX2.5, el factor de
transcripcion de union al factor de respuesta sérica c-fos (SRF), GATA4, TBX5
y HAND2 forman el centro regulador de la red de morfogénesis cardiaca, la
cual controla la rotacion del tubo cardiaco, la simetria izquierda-derecha y la
formacion de las caAmaras cardiacas (Calderon y Curi-Curi, 2014).

El establecimiento de la simetria izquierda-derecha es muy importante para el
desarrollo normal del corazon. Los genes expresados en la placa cardiogénica
como NKX2.5, el factor de transcripcién de union al factor de respuesta sérica
c-fos (SRF), GATA4, TBX5 y HAND2 forman el centro regulador de la red de
morfogénesis cardiaca, la cual controla la rotacion del tubo cardiaco, la simetria
izquierda-derecha y la formacion de las camaras cardiacas (Marin-Garcia,
2009 y Garg, 2006).

No existe una correlacién exacta uno a uno (un gen, un defecto) entre los
mecanismos moleculares y los defectos morfolégicos de las CC. Esto sucede
porque muchas veces la formacion adecuada de una estructura anatomica
implica el correcto funcionamiento de varias vias, las cuales pueden involucrar
el producto de distintos genes. En este sentido, suele haber un mismo defecto

para distintos mecanismos/distintos genes (Monroy-Mufioz et al., 2013).
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3.1.5 ETIOLOGIA

La causa de la mayoria de los defectos congénitos del corazén es desconocida
pero en la actualidad se estan alcanzando importantes avances en la
identificacion genética de muchas cardiopatias.

Se conocen factores genéticos que contribuyen al desarrollo de las CC, entre
ellos alteraciones cromosdmicas numeéricas (trisomias, monosomias),
anomalias cromosOmicas estructurales (microdeleciones), mutaciones de uno o
de un par de genes (autosdomica dominante, recesiva o ligada al cromosoma X)
y mutaciones aisladas por factores ambientales en interaccion (herencia

multifactorial).

3.1.5.1 Causas genéticas

* Anomalias cromosémicas. Un pequefio porcentaje de las lesiones
congénitas del corazon estan relacionadas con anomalias cromosoémicas,
como los sindromes de Down (trisomia 21), Edward (trisomia 18), Patau
(trisomia 13) y el sindrome de Turner.

= Defectos del gen Unico. Pueden producirse malformaciones cardiacas como
resultado de mutaciones aisladas en factores de transcripcion nuclear
especificos, proteinas que regulan la morfogénesis cardiovascular. Las
mutaciones de cada uno de estos genes dan lugar a anomalias cardiacas
(Pierpont et al., 2007 y Marin-Garcia et al., 2004) como defectos del tabique
(GATA4), defectos de conduccion (NKX2-5), hipoplasia ventricular derecha
(HANDZ2), DAP, sindrome de Char (TFAP2B) y sindrome de Holt-Oram
(TBX5), lo cual subraya la intervencion crucial de la alteracién del desarrollo

y la morfogénesis cardiacas iniciales en la génesis de las CC.
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Se han identificado mutaciones de JAG1 en estudios de familias de manera
asociada al sindrome de Alagille y la TF (TdF)7. Se ha propuesto que las
mutaciones del PTPN11 intervendria en la patogenia del sindrome de
Noonan y del sindrome LEOPARD (Marin-Garcia, 2009).

Sindromes por microdelecciones. Dentro de las microdeleciones, la
deleccioén 9p, la deleccién 4p y la deleccion 2211 (sindrome de DiGeorge)
asocian CC con frecuencia especialmente en el caso de la deleccion 22q11.
Los defectos del infundibulo de salida del corazon son una manifestacion
del trastorno genético complejo del sindrome velocardiofacial/sindrome de
DiGeorge, también denominado CATCH-22. La mayor parte de los
pacientes son hemicigotos para una region de delecion del cromosoma 22
(22911), que se sospecha que es crucial para el desarrollo normal del arco
faringeo y contiene mas de 30 genes (Marino y Digilio, 2000).

En el sindrome de Wiliams, la microdelecion 7ql1, comporta alteraciones
en el gen de la elastina, causante de las anomalias vasculares (Gitler et al.,

2003).

3.1.5.2 Causas ambientales y cardiopatias congénitas

Factores bioldgicos. Esta descrito una mayor incidencia de CC en casos de
infecciones maternas en el primer trimestre de la gestacion: virales (rubeola,
citomegalovirus, sarampién), o parasitarias como la toxoplasmosis o0 en
caso de enfermedades maternas como diabetes mellitus o alteraciones
tiroideas.

Factores quimicos. Como la exposicién a sustancias quimicas o metales
toxicos; exposicion a drogas o teratégenos.

Factores de riesgo por habitos toxicos como el sindrome feto alcohol.
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En los casos con antecedentes familiares de CC, los riesgos de recurrencia son
variables, dependiendo del tipo de cardiopatia, de si corresponde a una
malformacion aislada o asociada a un sindrome, o de si existe enfermedad

materna asociada.

3.2 INCIDENCIA DE CARDIOPATIAS CONGENITAS

La medida mas préctica para cuantificar las CC es la estimacion de su
incidencia por cada 1.000 nacidos vivos. La incidencia de las CC varia
ampliamente entre los estudios publicados en todo el mundo. Generalmente se
acepta la estimacion de 8%. nacidos vivos como la mejor aproximacion con

limites entre 4 y 12%o.

3.2.1 INCIDENCIA EN EL MUNDO

Mitchell, Koronesy Berendes en un estudio prospectivo clasico en el afio 1971
de 56.109 nacimientos, detectd 457 pacientes afectos de CC. La incidencia
global fue de 8,14%. nacidos vivos, 8,0%c para pacientes afroamericanos y
8,3%o para blancos (Mitchell, Koronesy Berendes, 1971).

En el afio 2002 Hoffman y Kaplan publican una revision bibliogréfica sobre la
incidencia global de las CC y la frecuencia relativa de los tipos especificos de
CC que incluy6 62 estudios publicados a partir de 1955. Encontraron que la
incidencia total de CC se relaciona con la frecuencia relativa de la CIV, el tipo
mas comun de CC y el momento en que se hace el diagnéstico.

Estratificando las CC en categorias leve, moderada y grave, la incidencia de
formas moderadas y graves de CC es aproximadamente del 6%o nacidos vivos

(19%o0 nacidos vivos si se incluye la valvula adrtica bicuspide, y aumenta a 75%o
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nacidos vivos el total de las tres categorias si se incluyen CIV minimas
presentes en el nacimiento, no encontrando evidencia de diferencias en la
incidencia en diferentes paises o épocas.

Bernier et al., en el afio 2010 publica una revision bibliografica que incluye 115
estudios sobre prevalencia de CC en todo el mundo de base poblacional
publicados hasta julio de 2009 con al menos un resumen en inglés o francés.
En la Tabla 1 se muestran sus resultados.

En relacién a la incidencia de cardiopatias especificas, la CC més frecuente en
la mayor parte de las poblaciones pediatricos estudiadas fue la CIV, con una
incidencia que oscila entre 0,3 a 7,7%o, representando el 30% a 50% de todos
los defectos y de dos a tres veces mas frecuente que la CIA, que, con una
incidencia de 0,3 a 4,2%o, fue el segundo mas frecuente.

La incidencia de la TF vario entre 0,16 y 0,46%o, pero representado entre el 5%
y 10% de los pacientes en la mayoria de los estudios.

La incidencia de otros defectos menos frecuentes fue del 0,4%0 para el CAV,
0,2%o para el SCIH, 0.04-0,21%o para el DVPAT y 0,32%o para la TGV

Wu et al., publican en 2010 un estudio analizando la prevalencia de las CC en
Taiwan, identificando los nifios nacidos en el periodo 2000-2006 vy
diagnosticados de CC a partir de la base de datos del Seguro Nacional de
Salud. Obtuvieron una prevalencia de CC de 13,08%. nacidos vivos: 12.05 en
nifios (leve, 10,53; grave, 1.51) y 14.21 en nifias (leve, 12,90; grave, 1.32). La
CIV (4,0%0) fue el defecto mas comun, seguido por la CIA tipo OS (3,2%o), €l
DAP (2,0%o), la EP (1,2%0), la TF (0,63%o), la CoAo (0,25%0), la TGV (0,21%o.), €l
CAV (0,20%o), el VDDS (0,15%o), el DVPAT (0,11%o), la EA(0,09%o), el SCIH

(0,062%o), la anomalia de Ebstein (0.047%o) y la AT (0.046%o).
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Tabla 1 Incidencia de cardiopatias congénitas en el mundo
Incidencia de cardiopatias congénitas en el mundo dividido en regiones, segun

clasificacion de las Naciones Unidas

Bernier 2010

Pais Tamafio Afos Incidencia
muestral por 1.000

Asia Central y del Sur
New Delhi, India (Khalil, et al., 1994) 10.964 1994 3.9
Kanpur, India (Kapoor y Gupta, 2008) 10.641 10.47
Nueva Deli, India (Chadha, Singh y | 11.833 4.2
Shukla, 2001)
Dharan, Nepal (Shah et al., 2008) 14.461 2006 5.8
Asia del Este
Hong Kong (Sung et al., 1991) 20.928 1987-1989 | 10.3
Taiwan (Cheny Pai 2008) 45.725 32.5
Asia del Oeste
Oman (Subramanyan et al., 2000) 139.707 1994-1996 (7.1
Anatolia, Turkia (Bas et al., 2006) 219.870 1995-2002 | 7.7
Europa
EUROCAT (Dolk et al., 2009) 3.300.000 2009 6.6
Europa del Este
Bohemia, Republica Checa (Samanek | 91.823 198 6.4
et al., 1989)
Europa del Norte
Suecia (Pradat et al., 2003) 1.270 1981-1992 |25
Gotemburgo,Suecia 58.105 1941-1950 (6.4
(Carlgren, 1959)
Reino Unido (Wren et al., 2008) 690.215 1985-2004 | 6.4
Islandia (Stephensen et al., 2002) 44.013 1990-1999 | 17.00
Europa del Sur
Navarra, Espafia (Martinez, Romero y | 47.783 1989-1998 | 8.96
Alzina, 2005)
Florencia, Italia (Cloarec et al.,1999) 46.896 1975-1984 | 12.3
Europa del Oeste, Este y Central
Francia (Pradat et al., 2003) 950.000 1983-1992 | 2.86
Tirol, Austria (Manetti et al.,1993) 41.725 01979-1983 | 8.2
Bégica (Moons et al., 2009) 111.225 2002 8.3
Indre-Loira, Francia 26.082 1991-1994 | 9.8
(Cloarec et al., 1999)
América del Sur
Colombia Baltaxe et al., (2006) 44,985 2001-2005 | 1.2
Londrina, Brasil (Guitti et al., 2000) 80.262 1989-1998 | 5.94
Brasil (Amorim et al., 2008) 29.770 1990-2003 | 9.58
América de Norte
California, EEUU (Pradat et al., 2003) 2.200.000 1985-1992 | 3.16
EEUU (Boneva et al., 2001) 40.600.000 1979-1997 | 3.1
Atlanta, EEUU (Botto y Correa, 2001) 937 1968-1997 | 6.2
EEUU (Hoffman et al., 978) 19.044 1978 8.8
Canada (Health Canada, 2002) 325.000 1999 10.4
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Se observo un predominio femenino en la CIV, CIA tipo OS, DAP y el defecto
de los cojinetes endocardicos; y un predominio masculino en la TGAy la TF.
Las proporciones de prevalencia occidental a la prevalencia detectada en Asia
fueron altas para el SCIH (3,68-4,5%0), la CoA (1,13 a 1,96%.), TGA (1,09 a
1,83%o0), y la AT (1,09 a 2,57%0), pero baja para la EP (0,15-0,99%0), TF (0,41 a
0,92%0), y, posiblemente, la CIA tipo OS.

Denise y Konings publican el aio 2011, la prevalencia de las CC a nivel
mundial mediante una revision sistemética de 114 publicaciones que incluian
una poblacion total de 24.091.867 nacidos vivos identificando 164.396
personas con CC en el periodo incluido entre 1930 y 2009. La incidencia de CC
al nacimiento aumenté considerablemente con el tiempo, de 0,6%0 nacidos
vivos (95% intervalo de confianza [IC]: 0,4-0,8) en el periodo de 1930 a 1934 a
9,1%o nacidos vivos (IC 95%: 9,0 a 9,2) después de 1995. En los ultimos 15
afos, se produjo una estabilizacion en la incidencia con 1,35 millones de
nacidos vivos con CC cada afio. Se encontraron diferencias geograficas
significativas. Asia registrd la mayor prevalencia de nacimientos con CC, con
9,3%o nacidos vivos (IC 95%: 8.9 a 9.7), con relativamente mas obstrucciones
del tracto de salida pulmonar y menos del tracto de salida del ventriculo
izquierdo. La incidencia de CC al nacimiento en Europa fue significativamente
mayor que en América del Norte (8,2%o0 nacidos vivos [IC 95%: 8.1 a 8.3] vs.
6,9%o nacidos vivos [IC del 95%: 6.7 a 7.1]; p<0,001).

El acceso a la atencion de la salud sigue siendo limitado en muchas partes del
mundo, al igual que los métodos de diagndstico, lo que probablemente
condiciona las diferencias en la prevalencia detectada entre paises de alta y

baja renta.
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Benavides-Lara publica en el afio 2011 un estudio observacional en Costa Rica
que incluy6 a todos los nifios con CC diagnosticadas en el Hospital Nacional de
Niflos entre el 1 de mayo de 2006 y el 1 de mayo de 2007. Teniendo en cuenta
los niflos menores de 1 afio y su respectiva cohorte de nacimientos, se
estimaron prevalencias con IC95% segun tipo de cardiopatia y edad al
diagnostico. Durante el periodo estudiado se diagnosticaron 534 casos con CC.
Los casos en menores de 1 afio fueron 473 dentro de una cohorte de
nacimientos de 77.140 con prevalencia de 0,6% (1C95%: 0,5-0,7). La edad
promedio al diagndstico en nifios menores de 1 afio fue de 46,6 dias. No hubo
diferencias por sexo. Las CC maés frecuentes fueron; CIV; CIA; DAP EP; CoAo
y TF.

Zhao et al., en 2012 publicaron un estudio en el que se estima la prevalencia
de las CC mediante el cribado rutinario ecocardiografico de una muestra de
5.190 nacidos vivos consecutivos de dos hospitales de segundo nivel en China.
Se hizo una ecocardiografia y una evaluacion clinica a una edad promedio de
47 horas de vida. Los recién nacidos (RN) con CC se sometieron al menos a 4
meses de seguimiento, evaluando la tendencia temporal de la prevalencia de
las CC. La prevalencia general de CC fue de 26,6%0 nacidos (CC grave 3,5%o,
CC moderada 5.4%0 y CC leve 17.7%o). La prevalencia de las CC detectadas
por la evaluacion clinica fue de 12.1%o. nacidos vivos. La CC mas frecuente fue
la CIV (17.3%o), seguido de la CIA (6.2%o), el DAP (1.3%0) y la TF (0.4%o),
ventriculo unico (0.4%0), CAV (0.2%0) y VDDS (0,2%.). Se observé un
predominio femenino en las CC leves (CIV, CIA) y masculino en las CC

graves. La prevalencia de las CC se redujo a 19,5%. a los 4 meses de
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seguimiento, causado en gran parte por la tasa de cierre espontaneo de la CIV
muscular.

Mendieta-Alcantara et al., publicaron en 2013 la incidencia, la sobrevida y los
factores de riesgo para la mortalidad en una cohorte de RN durante un periodo
de cincos afios, nacidos en dos hospitales mejicanos: un hospital general de
segundo nivel y un hospital materno perinatal de tercer nivel, ambos de la
ciudad de Toluca (Méjico). Se realizé un analisis de Kaplan-Meier para la
sobrevida y regresion de Cox para calcular el riesgo de muerte segun
diferentes factores. La incidencia general encontrada fue de 7.4%.. En los RN
prematuros la incidencia fue de 35.6%o y la de los RN a término fue de 3.68%..
La cardiopatia méas frecuente fue el DAP en el grupo general, asi como en los
RN pretérmino; en los RN a término la de mas frecuencia fue la CIA. La
mortalidad especifica asociada a los pacientes cardiopatas fue del 18,64%; el
seguimiento fue de 579 dias, y, siguiendo el método de Kaplan-Meier se
encontré una media de supervivencia de 437,92 dias, con IC95% de 393,25 a
482,6 dias con un error estandar de 22,79 dias; la probabilidad acumulada de
supervivencia fue de 0,741, con un error estandar de 0,44.

Egbe et al., publicaron en 2014 un estudio de la incidencia general de CC asi
como del tipo de CC en todos los nacimientos hospitalarios de 2008 en Estados
Unidos recogidos en la Nationwide Inpatient Sample Base, estratificados por
raza, género, estado socioecondmico, y ubicacién geogréafica del hospital (Egbe
et al., 2014). El estudio identific6 13.093 nifios diagnosticados de CC en
1.204.887 nacimientos, presentando una incidencia de 10,8%., con un
predominio de las lesiones leves y defectos septales. La CIA y la EP fueron

mas frecuentes entre las mujeres, mientras que la EA, la CoAo, el SCIH, y la
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TGV fueron mas frecuentes entre los varones. No se observé ninguna
diferencia racial en la incidencia global CC. Sin embargo, el DAP aislado y la
CIV fueron mas frecuentes entre los caucésicos, mientras que la CIA mas
comun entre los hispanos. La incidencia de las CC fue similar para todas las
clases socioeconOmicas, excepto para la clase socioeconémica mas baja, que
tenia una incidencia de CC significativamente menor. No se encontrd variacion

geografica o estacional en la incidencia de CC (Edbe et al., 2014).

3.2.2 INCIDENCIA EN EUROPA

EUROCAT es la red europea de registros de base poblacional para la vigilancia
epidemioldgica de las anomalias congénitas. Comenzo6 en 1979 y actualmente
registra aproximadamente 1,5 millones de nacimientos por afio en Europa a
través de 40 registros en 20 paises, casi un tercio de la poblaciéon que nace
anualmente en la Union Europea. El Registro Central EUROCAT en la
Universidad de Ulster (Reino Unido) mantiene una base de datos normalizada
gque se actualiza anualmente de aproximadamente 400.000 casos de
anomalias congénita entre nacidos vivos, mortinatos e interrupciones del
embarazo debido a anomalias fetales.Un estudio de base poblacional en 16
paises europeos que cubren 3,3 millones de nacimientos durante el periodo de
2000 a 2005 registro 26.598 casos de CC incluyendo nacidos vivos, muertes
fetales desde las 20 semanas de gestacidon e interrupciones voluntarias del
embarazo por anomalia fetal. (Eurocat 2009 y Dolk, Loane y Garne, 2011). La
incidencia total media de CC fue de 8,0%o, Yy la prevalencia en nacidos vivos fue
de 7,2%o, variando segun los paises. La prevalencia total de CC no
cromosomica fue de 7,0%o, de los cuales 3,6% fueron muertes perinatales, 20%

diagnoésticos prenatales, y 5.6% interrupciones voluntarias del embarazo. La
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incidencia de CC no cromosOmica grave (es decir, excluyendo CIV, CIA y EP)
se produjo en 2,0%0. nacimientos, de los cuales 8,1% son muertes perinatales,
40% fueron diagnosticados prenatalmente, y el 14% interrupciones voluntarias
del embarazo (rango interrupciones voluntarias del embarazo entre los paises
0% a 32%). La incidencia de nacidos vivos con CC asociada con el sindrome
de Down fue de 0,5%. nacimientos. En la Uniébn Europea, se estima que
anualmente nacen 36000 nifios con CC y 3000 diagnosticados de CC
presentan interrupcion voluntaria del embarazo, muerte fetal tardia, o muerte
neonatal precoz. La CIV y la CIA son los tipos mas frecuentes de CC, lo que
representa (junto con la EP) las tres cuartas partes de los casos de CC no
cromosomicas. Una estimacion de la prevalencia combinada razonable para
CIV / CIA / EP es de 5% nacidos que sobreviven la primera semana de vida. La
cuarta parte restante de las CC incluyen principalmente afecciones con mayor
mortalidad perinatal, tasas altas de cirugia, y condiciones que pueden resultar
en la interrupcion del embarazo en algunos paises.

Lindinger, Schwedler y Hense publicaron en 2010 un estudio analizando la
prevalencia de CC en nacidos vivos en Alemania y evaluando su relacion con
parametros demograficos y gestacionales. Se trata de un estudio de base
nacional (PAN: Praevalenz angeborener Herzfehler bei Neugeborenen) a partir
de los registros de nifios nacidos entre el 1 de Julio de 2006 y el 30 de junio de
2007 en Alemania con diagnostico de CC. Participaron 260 instituciones
registrando 7.245 nifios con CC con una prevalencia total de 10,8%o. Las
lesiones mas frecuentes fueron: CIV (todos los tipos) (48,9%), CIA (17,0%), EP
(6,1%), DAP (4,3%) y CoAo (3,6%). La CC ciandtica mas frecuente fue la TF

(2,5%) y la TGA (2,2%). El ventriculo Unico (todos los tipos) fue identificado en
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2,8%, correspondiendo el 50% de esto casos a SCIH. Hubo un predominio de
sexo femenino entre las CC leves (57,3%), mientras que hubo un llamativa
predominio de varones entre las lesiones mas graves (58,4%). La prematuridad
(18,7% frente a 9,1%), un peso al nacer por debajo de 2.500 g (17,5% vs.
6,8%) y los nacimientos multiples (6,2% vs. 3,3%) fueron mas frecuentes en el
grupo de nacidos vivos con CC respecto al total de nacidos vivos. Mas del 80%
de los diagndésticos de CC se realiz6 en los primeros tres meses de vida.

Khoshnood et al., publican en 2012 un estudio analizando la incidencia, el
momento del diagnostico y la mortalidad infantil de nifios con CC en un estudio
de cohorte de base poblacional y utilizando una clasificaciébn que permite la
reagrupacion del Cdédigo Internacional Pediatrico de CC en un nuamero
manejable de categorias basadas en criterios anatdmicos y clinicos. Los
pacientes fueron todos los casos (hacidos vivos, interrupciones del embarazo
debido a anomalias fetales y muertes fetales) diagnosticados prenatalmente, o
hasta 1 afio de edad en la cohorte de nacimientos desde mayo 2005 a April
2008, en la region del Greater Paris (n = 317.538 nacimientos). Los
diagndsticos fueron confirmados en centros especializados y, posteriormente,
codificados y clasificados en las categorias por cardiélogos pediatricos en el
grupo de estudio. ElI nimero total de CC fue 2.867, incluyendo 2.348 nacidos
vivos (82%), 466 interrupciones del embarazo (16,2%) y 53 muertes fetales
(1,8%). La prevalencia total de CC fue del 9%.. Después de la exclusion de la
ClV, el 40% de las CC “aisladas” se diagnostico prenatalmente vy
aproximadamente la mitad de los restantes casos se diagnosticaron antes de
los 7 dias de edad. Sin embargo, uno de cada cinco casos de estas CC

mayores fue diagnosticado después de la cuarta semana.

66



INTRODUCCION

Khoshnood et al., publicaron en 2013 un estudio examinando las tendencias de
la prevalencia de CC en Europa y comparando estas tendencias con la
disminucién en la prevalencia de CC publicada en Canada (Quebec) (lonescu-
Ittu et al., 2009), que se atribuyd a la politica la fortificacion obligatoria con
acido folico. Para el estudio se utilizaron los datos de 47508 pacientes con CC
no asociados con una cromosomopatia del periodo 1990-2007 a partir de 29
registro europeos de anomalias congénitas en 16 paises que cubre 7,3
millones de nacimientos. Se estimaron las tendencias para todas las CC
combinadas y por separado para 3 grupos de gravedad encontrando que la
prevalencia total de las CC aument6 durante la década de 1990 y principios de
2000 hasta 2004 y disminuyd después. La prevalencia total de CC fue de
aproximadamente 5 por cada 1.000 nacimientos en 1990, aumentando a a
aproximadamente 7%o. en 2004 y disminuyd aproximadamente de 5,5 a 6%o al
final del periodo de estudio en 2007. No se encontré ninguna tendencia en la
prevalencia total del grupo mas grave (grupo 1), mientras que la prevalencia del
grupo de gravedad Il aument6 hasta alrededor de 2000 y disminuy0 a partir de
entonces. La tendencia para el grupo de gravedad Il (el grupo mas numeroso)

discurrié paralelo a los de todas las CC combinados.

3.2.3 INCIDENCIA EN ESPANA

Martinez, Romero y Alzina, estudiaron la incidencia de las CC en Navarra en
el periodo 1989-1998 en una poblacion de 47.783 nifios nacidos en dicha
comunidad durante el periodo indicado. Se detect6 una incidencia de CC del
8,96%0 en nacidos vivos, el 90% de las cuales corresponde a las 10
malformaciones cardiacas mas frecuentes. El porcentaje acumulado de

diagnéstico es del 25,3% en las primeras 24 h de vida, del 45% en la primera
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semana, del 65% en el primer mes y del 83,1% durante el primer afio de vida
(Martinez 2005).

Arias et al. estudiaron de forma retrospectiva las CC de 742 pacientes vistos
por primera vez en la Unidad de Cardiologia Pediatrica del Hospital Materno-
Infantil de Badajoz durante 1997. Estimaron la incidencia de las CC sumando a
los cardiépatas nacidos en 1997 y que manifestaron la patologia ese mismo
ano, los que la presentaron en los afios sucesivos respecto del total de nacidos
vivos en 1997. Esta Ultima cifra se estim6 a partir del nimero de cardidépatas
que nacieron antes de 1997 y que debutaron en 1997, comparando el nUmero
de nacidos vivos de cada uno de esos afios anteriores respecto al nimero de
nacidos vivos de 1997. La incidencia se estimé excluyendo algunas CC leves
como CIA tipo OS pequefia, CIV muscular pequefia, prolapso de la valvula
mitral leve, valvula adrtica bicuspide o DAP del prematuro oscilando entre 16,1
y 5,4%0 nacidos vivos y afo (Arias et al., 2008).

Rodriguez et al publican en 2009 un estudio sobre la prevalencia total de las
CC en Asturias (Espafa) y su tendencia a partir de la analisis de los datos del
Registro de defectos congénitos de Asturias de los afios 1990-2004. El
Registro de defectos congénitos de Asturias es un registro de base poblacional
que pretende la captacion de todos los casos de defectos congénitos (nacidos
vivos, mortinatos y abortos inducidos de madres residentes en Asturias
iniciando su actividad en 1990. La poblacion de estudio fueron los 103452
nacidos de madres residentes en Asturias en ese periodo. Se calcularon las
tasas de prevalencia total y al nacimiento. De los 3.035 casos con defectos

congénitos registrados durante los 15 afios estudiados, 778 tenian una CC.
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La prevalencia total media fue de 7,5% nacidos, con una tendencia
ascendente. La distribucién de la prevalencia por tipos de cardiopatia fue la
siguiente: CIV (0,28%o), CIA (0,1%o), DAP (0,6%0), EP (0,049%0), TF (0,043%o),
CoA (0,04%o), TGV (0,036%0), CAV (0,03%0), SCIH (0,015%o), cardiopatias no
especificadas (0,014%o), ventriculo Unico (0,011%o), cardiopatias complejas
(0,01%o), TC (0,808%o0), VDDS (0,008%0), DVPAT (0,008%o), EA (0,008%0) y AT
(0,006%o).

El 73,6% de las CC se presentaron de forma aislada, los 12,5% asociadas a
otras anomalias congénitas y el 14% pertenecia a un sindrome. El diagndstico
prenatal fue del 7,3% (del 3,8% en los casos aislados).

Cavero et al., estudi6 en 2012 la prevalencia de CC en la Comunidad
Valenciana (Espafia) en menores de un afo tratando ademas de identificar si
existian variaciones temporoespaciales en la misma. Se seleccion6 a los
nacidos entre 1999 y 2008, menores de un afio y residentes en la Comunidad
Valenciana con al menos un alta hospitalaria en las que el diagndstico principal
y/o alguno de los secundarios fuera codificado como CC. Durante 1999-2008
se registraron 6377 pacientes menores de un afio con alguna CC,
representando el 43,2% de los casos de anomalias congénitas. La prevalencia
fue de 13,4%. nacidos vivos (IC del 95%, 131,1-137,6), observandose un
incremento significativo de esta, pasando de 11,5 en el quinquenio 1999-2003
a 14,9 en 2004-2008. El riego mas elevado se presentd al norte de la
Comunidad Valenciana y en algunos municipios de la provincia de Alicante. La
distribucion de la prevalencia por tipos de CC fue la siguiente: CIA 5,9%o
nacidos vivos, DAP 4,6%o, CIV 4,3%0, EPV 0,6%0, COA 0,56%o0, TF 0,5%., TGV

0,4%0, CAV 0,17%0, EA 0,16 %o, tronco arterial comun 0,16%o0, SCIH 0,16%.,
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ventriculo Unico 0,15%o, atresia y estenosis tricuspidea congénitas 0,13%o, AP

0,11%o0, DVPAT 0,07%0, anomalia de Ebstein 0,04%o.

3.3 MORTALIDAD

3.3.1 MORTALIDAD EN EL MUNDO

Welke, Jacobs y Jenkins, publicaron en el afio 2009, un estudio en el que
selecciond de forma retrospectiva pacientes intervenidos por CC identificados
por el diagnostico de la CIE9MC y por codigos de procedimiento de los
registros Nationwide Inpatient Sample (NIS) entre los afios 1988—-2005 y del
registro de Kids’ Inpatient Database (KID) en el afio 2003. Se recogieron un
total de 55164 cirugias del NEI y 10945 del KID. Durante el periodo de 18
afos, la TM NIS para la cirugia cardiaca pediatrica disminuyo de 8,7% (95% IC,
8.0% a 9.3%) a 4,6% (IC del 95%, 4,3% a 5,0%).

Gilboa et al., publicé en 2010 la mortalidad anual por CC estratificada por edad,
raza, origen étnico y sexo a partir de la informacién de los certificados de
defuncion emitidos en los Estados Unidos desde 1999 hasta 2006. Para
calcular las tasas de mortalidad para las personas > 1 afio de edad, se utilizo el
recuento de poblacion del Censo de Estados Unidos en el denominador; para
la mortalidad infantil se utilizé el nUmero de nacidos vivos. De 1999 a 2006,
hubo 41.494 muertes relacionadas con las CC y 27.960 muertes por CC (TM
estandarizada por edad 1,78 y 1,20 por 100.000, respectivamente). Durante
este periodo, la mortalidad por CC disminuy6 un 24,1% del total. La mortalidad
resultante por CC se redujo significativamente entre todos los grupos étnicos
raciales estudiados. La mortalidad infantil representdé el 48,1% de toda la

mortalidad resultante por CC; entre los que sobrevivieron el primer afio de vida,

70



INTRODUCCION

el 76,1% de las muertes se produjeron durante la edad adulta (> 18 afos de
edad).

Bernier en el afilo 2010 publica una revision bibliografica que incluye 115
estudios sobre prevalencia y mortalidad de CC de base poblacional en todo el
mundo publicados hasta julio de 2009 y con al menos un resumen en Inglés o
Francés. Este estudio deja patente que los datos sobre la mortalidad por CC
deben interpretarse en el contexto de la medicina y atencidon quirdrgica
disponible en la region estudiada. Asi, la mortalidad por CC alcanza el 20% en
series publicadas en Nepal (Shah, 2008). De manera significativa las tasas de
mortalidad mas bajas se encontraron en los informes méas recientes de los
paises occidentales.

Un estudio estadounidense de 1997 reportd 5822 muertes por CC por afo
(Boneva et al., 2001), estimando la prevalencia de las CC en los EEUU en
77000 casos por afo; la tasa anual de mortalidad es de aproximadamente 8%.
Moons et al.,, en el aflo 2009 comunican una TM comparable (4%) entre los
nifios que nacen con CC en Bélgica en 2002, y Dilber y Malcic en el afio 2010
encontraron una TM de 3,8% en nifios croatas con CC.

Del mismo modo, un andlisis de datos canadiense demostré6 una reduccion
relativa del 30% en la mortalidad por CC (de 1,04 por cada 1.000 nacidos vivos
a 0,73%o) entre 1981 y 1995; asumiendo una incidencia de CC de 10,4%o, esto
representa una disminucion de la mortalidad del 10% al 7% (Health Canada,
2002).

Las diferencias en la mortalidad entre los paises industrializados y tercer

mundo son aproximadamente del 3-7% y del 20%, respectivamente.
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Mendieta-Alcantara et al., publicaron en 2013 la incidencia, la sobrevida y los
factores de riesgo para la mortalidad en una cohorte de nacidos vivos durante
un periodo de cincos afos, nacidos en dos hospitales mejicanos: un hospital
general de segundo nivel y un hospital materno perinatal de tercer nivel, ambos
de la ciudad de Toluca (Méjico). Se realizdé un analisis de Kaplan-Meier para la
sobrevida y regresion de Cox para calcular el riesgo de muerte segun
diferentes factores. La mortalidad especifica asociada a los pacientes
cardiopatas fue del 18.64%; el seguimiento fue de 579 dias, y, siguiendo el
método de Kaplan-Meier se encontré una media de supervivencia de 437,92
dias, con IC95% de 393,25 a 482,6 dias.

Hu et al. estudiaron la tendencia de la mortalidad por CC en China, partir de
los informes anuales del Ministerio de Salud de China de 2003 a 2010 (Hu et
al., 2014). Se calcularon las tasas de mortalidad para cada afio por 10 millones
de personas-afio. Se realiz6 una regresion de Poisson y analisis descriptivo
para la tendencia general y analisis por subgrupos por sexo, edad y residencia
urbana o rural buscando posibles disparidades en la mortalidad. De 2003 a
2010, la tasa global de mortalidad aumenté de 141 por 10 millones de
personas-afio en 2003 a 229 por 10 millones de personas-afio en 2010, un
aumento relativo del 62,4%. Esto representa aumento anual del 9% ajustado
para sexo y region (tasa de incidencia, 1,09; IC del 95%, 1.9 a 1.10). El
aumento de la mortalidad por CC no se observé de manera uniforme en todos
los grupos de edad, residencia urbana o rural, y sexo. El aumento relativo fue
del 65,3%, 212,2% y 131,7% para las edades de 1 a 10 afios, 21 a 64 afos, y

65 afos de edad o mayores, respectivamente. Las zonas urbanas tuvieron un
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incremento relativo del 154,5% frente a 5,3% en las zonas rurales. Las mujeres

que vivian en un entorno urbano tuvo un incremento relativo del 313,5%.

3.3.2 MORTALIDAD EN EUROPA

Khoshnood et al., publican en 2012 un estudio analizando la prevalencia, el
momento del diagndstico y la mortalidad infantil de nifios con CC en un estudio
de cohorte de base poblacional y utilizando una clasificacion que permite la
reagrupacion del Cédigo Internacional Pediatrico de CC en categorias basadas
en criterios anatomicos y clinicos. Los pacientes fueron todos los casos
(nacidos vivos, interrupciones del embarazo debido a anomalias fetales y
muertes fetales) diagnosticados prenatalmente, o hasta 1 afio de edad en la
cohorte de nacimientos desde mayo 2005 a April 2008, en la regién del
Greater Paris (n = 317.538 nacimientos). La mortalidad infantil de CC “aisladas”
excluyendo las CIV fue del 8,5%, 40% de las muertes ocurrieron después de la
cuarta semana de vida. Estos resultados variaron sustancialmente entre las
distintas categorias de gravedad de las CC (Khoshnood et al., 2012).

Moons et al., analizaron la prevalencia de CC al nacimiento, tipo de
tratamiento y supervivencia a corto plazo de los nifios nacidos en 2002 en
Bélgica. Se realizé una revision retrospectiva de las historias clinicas de todos
los pacientes que nacieron en 2002, y fueron diagnosticados, tratados y/o
objeto de seguimiento en uno de los siete programas de cardiologia pediatrica
en Bélgica. Se detectaron 921 nifios con CC en 111.225 nacimientos, lo que
supone una prevalencia de 8,3%o. Las CC mas frecuentes fueron la CIV (33%),
CIA tipo OS (18%) y anomalias de la véalvula pulmonar (10%). 39% de los
nifios, fue sometido a cirugia o procedimiento hemodinamico. La mortalidad fue

del 4%. La supervivencia a los 6 meses y 1 afio de edad fue de 97% y 96%,
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respectivamente, y se mantuvo estable posteriormente. La mortalidad fue
mayor en fisiologia univentricular, AP con CIV, ventriculo izquierdo obstruccién

de la salida y la TF (Moons et al., 2008).

3.3.3 MORTALIDAD EN ESPANA

Guia et al., valoraron la evolucion de las CC en un hospital de nivel terciario de
referencia para toda la CA de Murcia, comparando dos periodos distintos
(1978-1983 y 1984-1990), en cuanto al manejo diagndstico y terapéutico asi
como la influencia que han tenido en la mortalidad factores como la presencia
de anomalias extracardiacas asociadas y la realizacibn o no de cirugia
cardiaca (Guia et al., 2001).

Se analizan de manera retrospectiva la evolucion tanto global como por
cardiopatias individualizadas, asi como los factores relacionados con ésta, de
1.216 nifios con CC, de un dia a 7 afios de edad, nacidos a lo largo de 13 afios.
Entre los resultados encontrados: a) Se produjo un descenso de la mortalidad
en el periodo 1984-1990, con respecto al periodo 1978-1983, pasando del 28 al
21, 7% (p < 0,05); b) individualmente, el descenso de la mortalidad ha sido
estadisticamente significativo en dos entidades: la CIV y el DAP, y ¢) mayor
mortalidad en pacientes no intervenidos y en presencia de anomalias
extracardiacas asociadas. Analizando la mortalidad por tipo de cardiopatia las
que produjeron porcentualmente mayor mortalidad fueron: la hipoplasia de
cavidades izquierdas con el 100%, el DVPAT con el 85,7%, el ventriculo unico
con el 75%, las anomalias de posicion (heterotaxia) con el 71,4% y la AP con
septo integro con el 66,7%. De entre las CC con mejor evolucion y menor
porcentaje de mortalidad, destacan: la CIV con el 3,6%, EP con el 6%, la EA

con el 9,1%, la CIA con el 10% y el DAP con el 11,3%. El numero de fallecidos
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sin anomalias extracardiacas asociadas, fue del 15,8%, y el niumero de
fallecidos con anomalias extracardiacas asociadas fue del 30,4%; existiendo,
por tanto, una mayor mortalidad cuando la CC se asocia con otras anomalias
extracardiacas, con significacion estadistica (p < 0,0001).

Garcia-Hernandez et al., publica en el afio 2011 un estudio para identificar los
factores de riesgo de mortalidad postoperatoria para establecer indicaciones de
oxigenacion con membrana extracorporea en nifios cardiépatas. Se agruparon
las cardiopatias segun el método internacional de estratificacion de riesgo de la
cirugia RACHS-1 (Mildh et al., 2007 y Jenkins et al., 2002). Se incluy6 a todos
los nifios que necesitaron circulacion extracorpérea. Entre abril del 2007 y junio
del 2009 fueron intervenidos 186 nifios con circulacion extracorpérea. La moda
de categoria de riesgo quirdrgico fue la R3 con 94 nifios (50,5%). En 118 nifios
(63,4%) la categoria de riesgo fue igual o mayor que 3. En el grupo de
neonatos, la categoria de riesgo quirdrgico igual o mayor de 3 la presentaron
31 nifios (91%). La mortalidad hospitalaria fue del 13,4%. Se identificaron como
factores de riesgo de mortalidad, la edad, el tiempo de extracorpoérea, y el
lactato al ingreso entre otros (Garcia-Hernandez et al., 2011).

Centella, Igual y Hornero, publican en 2013 el registro de intervenciones de la
Sociedad Espafiola de Cirugia Toracica y Cardiovascular. En este informe se
recogen las intervenciones realizadas durante 2011 y enviadas por 56 centros
nacionales. La informacion se introdujo de forma voluntaria en un cuestionario
que enviaron 48 hospitales publicos y 8 privados. Es un registro de
procedimientos y no de pacientes individuales ni de patologias, por lo que un
paciente puede tener mas de un procedimiento. Ademas del numero de

intervenciones realizadas clasificadas por grupo de patologias, fue solicitada la
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mortalidad hospitalaria de cada tipo de procedimientos. Siendo este un registro
de intervenciones, dicha mortalidad se recoge como un dato bruto sin estar
ajustada a riesgo mortalidad hospitalaria. Se realizaron un total de 1.646
procedimientos con circulacibn extracorpérea y 439 sin circulacion
extracorpdrea sobre pacientes con CC. La mortalidad global del grupo de

extracorpérea fue del 4,43% (Centella, Igual y Hornero, 2013).

3.4 SISTEMA NACIONAL DE SALUD ESPANOL

La Constitucion Espafiola de 1978 establece, en su articulo 43, el derecho a la
proteccion de la salud y a la atencion sanitaria de todos los ciudadanos.

La regulacién de las acciones que permiten hacer efectivo el derecho a la
proteccion de la salud se recogen en un conjunto de normas con rango de Ley:
Ley General de Sanidad (1986), Ley de cohesion y calidad del Sistema
Nacional de Salud (SNS) (2003), Ley de garantias y uso racional del
medicamento (2006), Ley General de Salud Publica (2011) y el Real Decreto-
Ley de medidas urgentes para la sostenibilidad del SNS y mejora de la calidad
y la seguridad (2012).

Los principios y criterios sustantivos que permiten el ejercicio de este derecho
son:

» Financiacion publica, universalidad y gratuidad de los servicios sanitarios.

Derechos y deberes definidos para los ciudadanos y para los poderes
publicos.

= Descentralizacion politica de la sanidad en las CCAA.

»= Prestacion de una atencion integral de la salud procurando altos niveles de

calidad debidamente evaluados y controlados.
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» Integracion de las diferentes estructuras y servicios publicos al servicio de la
salud en el SNS.

El SNS se configura como el conjunto coordinado de los servicios de salud de
la Administracion del Estado y los servicios de salud de las CCAA que integra
todas las funciones y prestaciones sanitarias que, de acuerdo con la ley, son
responsabilidad de los poderes publicos.

La Administracion del Estado, sin menoscabo de las competencias de las
CCAA, y en coordinaciobn con estas, en su caso, desarrolla igualmente
actuaciones en materia de fomento de la calidad en el SNS y el establecimiento
del Sistema de Informaciébn del SNS. Al amparo de las previsiones
constitucionales y de los respectivos estatutos de autonomia, todas las CCAA

han asumido competencias en materia sanitaria.

3.4.1 ESTADO DE SALUD

Para el conjunto de la poblacién, Espafia (2010) presenta una esperanza de
vida al nacimiento de 82,1 afos, una cifra mayor que la media de 79,7 afios de
la UE-27. Por sexos la esperanza de vida al nacer de las mujeres y hombres
espafioles es de 85,3 afios y 79,1 afios, respectivamente. Para los habitantes
de la UE-27 estas cifras estdn en 82,6 afios para las europeas y 76,7 para los
europeos (Ministerio de Sanidad, Servicios Sociales e Igualdad. SNS. Espafa

2012 Madrid; 2012. Disponible en: www.msssi.gob.es).

3.4.1.1 MORTALIDAD INFANTIL

La mortalidad infantil, con una evolucibn manifiestamente descendente,
presenta en Espafia (2010) cifras bajas. Solo 3 de cada 1.000 nacidos vivos

mueren en el primer afio de vida, 2 en el periodo neonatal y 1 en el periodo
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postneonatal. Por sexo, hay un ligero predominio de los fallecimientos de nifios
(3,3) frente al de nifias (3,1).

La mortalidad perinatal también presenta en Espafa una tendencia decreciente
situandose en cifras de alrededor de 4 fallecidos por 1.000 nacidos vivos. La
mortalidad perinatal incluye las defunciones fetales y las defunciones de los
nacidos vivos dentro de los siete primeros dias de vida y se considera que esta
claramente relacionada con los servicios sanitarios: grado de desarrollo,
acceso, cobertura o calidad (Ministerio de Sanidad, Servicios Sociales e

Igualdad. SNS. Espafia (2012) Madrid;. Disponible en: www.msssi.gob.es).

Tabla 2 Mortalidad infantil por 1000 nacidos vivos Espafia 2008-2010

Total  Mujeres Hombres Total  Mujeres Hombres Total  Mujeres Hombres
Mortalidad infantil 33 30 37 3.3 30 3.5 32 31 3.3
Mortalidad Neonatal 21 19 24 21 2,0 23 21 2,0 2.2
Mortalidad Postneonatal 12 11 13 11 10 12 11 11 11
Martalidad Perinatal 44 4,0 47 45 43 47 44 44 44

Mortalidad infantil: n® de muertes de nifios antes de cumplir un afio de vida.

Mortalidad neonatal: n°® de muertes de nifios de menos de 28 dias de vida.

Mortalidad postneonatal: n° de muertes de niflos de mas de 28 dias y menos de un afio.
Mortalidad perinatal: n°® de muertes de fetos de 24 semanas o mas de gestacion y n° de
muertes en los primeros siete dias de vida. Fuente: Instituto Nacional de Estadistica (INE).
Defunciones segun la causa de muerte. Movimiento Natural de la Poblacién. Elaboracion
Ministerio de Sanidad, Servicios Sociales e Igualdad.

3.4.2 EQUIPAMIENTO, PERSONAL Y ACTIVIDAD

= Hospitales
En el afio 2012 en Espafia estaban en funcionamiento 790 hospitales (1,8 por
100.000 habitantes) con una dotacion de 162.538 camas instaladas (352,5 por
100.000 habitantes). Por dependencia funcional de cada 10 hospitales 4 son

publicos y 6 privados, proporcion que se invierte cuando contamos la titularidad
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de las camas instaladas, de cada 10 camas instaladas 7 son publicas y 3
privadas.
Por finalidad asistencial, de cada 10 hospitales 7 se dedican a la atencion de
patologias agudas, 1 es un hospital psiquiatrico y 2 tienen por finalidad la
asistencia geriatrica y larga estancia.

= Personal en hospitales
En los hospitales y centros de especialidades del SNS prestan servicio algo
mas de 79.000 médicos (tasa de 17,2 por 10.000 habitantes), de los que 4 de
cada 10 son mujeres y, mas de 128.000 enfermeras (tasa de 27,9 por 10.000
habitantes), de las que 9 de cada 10 son mujeres. Por grandes grupos de
especialidad, del total de los médicos, 5 de cada 10 se dedican a las disciplinas
médicas, 3 a disciplinas quirtrgicas, algo mas de 1 trabaja en servicios
centrales (analisis clinicos, microbiologia, radiodiagnéstico...) y alrededor de 1
en urgencias.

= Actividad en hospitales
Cada afio se producen mas de 5,2 millones de altas hospitalarias, de las que
4,2 millones (80,7% del total) tienen financiacion del SNS. y se realizan 4,7
millones de intervenciones quirargicas, de las que 1,3 millones se realizan con
cirugia mayor ambulatoria. (Ministerio de Sanidad, Servicios Sociales e

Igualdad. SNS. Espafia 2012 Madrid; 2012. Disponible en: www.msssi.qgob.es).

En Espafa existen al menos 17 centros publicos y privados donde se realiza

cirugia cardiaca infantil
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Tabla 3 Centros publicos y privados con cirugia cardiaca infantil en Espafia

MADRID Hospital Ramon y Cajal, Hospital La Paz, Hospital Doce de Octubre,
Hospital Gregorio Marafion, Hospital La Zarzuela*, Hospital
Monteprincipe*

BARCELONA | Hospital Val D Hebron, Hospital San Joan de Deu

A CORUNA Complejo Hospitalario A Corufia

VALENCIA: Hospital La Fe

ANDALUCIA: | Hospital Reina Sofia, Hospital Virgen Del Rocio, Hospital Carlos Haya,
Hospital Virgen De Las Nieves

MURCIA: Hospital Virgen Arrixaca

VIZCAYA: Hospital de Cruces

CANARIAS: Hospital Materno Infantil De Canarias (cirugia cardiaca infantil hasta
diciembre 2012 )

ARAGON Hospital Miguel Servet

*Centros de titularidad privada

En Espafia existe una relacion de Centros, Servicios y Unidades de Referencia

(CSUR) designados por el Ministerio de Sanidad, Servicios Sociales e

Igualdad, previo acuerdo del Consejo Interterritorial, para la realizacion de

cirugias de alta complejidad de las CC.

En la Tabla 4 y 5 se muestra la Relacion de Centros, Servicios y Unidades de

Referencia (CSUR) del SNS para la realizacidén de trasplante cardiaco infantil y

para la asistencia integral del neonato con CC y del nifilo con CC compleja

respectivamente.
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Tabla 4 Relacién de Centros, Servicios y Unidades de Referencia del Sistema
Nacional de Salud para la realizacion de trasplante cardiaco

CSUR designados Comunidad auténoma ;;:::;L cion
Hospital U. Reina Sofia Andalucia 25-06-2009
Hospital General U. Gregorio Marafién Madnid 25-06-2009
Hospital U. La Paz Madrid 21-12-2012
Hospital Vall D'Hebron Cataluiia 15-01-2014

Tabla 5 Relacion de Centros, Servicios y Unidades de Referencia del Sistema
Nacional de Salud para la sistencia integral del neonato con cardiopatia
congénitay del nifio con cardiopatia congénita compleja.

CSUR designados Comunidad auténoma ;:::;L cidn
Hospital 12 de Octubre Madrid 28-12-2010
Hospital General U. Gregorio Marafion Madrd 28-12-2010
Complejo Hospitalario U. A Coruiia Galicia 28-12-2010
Hospital Vall D'Hebron Cataluiia 28-12-2010
Hospital U. La Paz Madrid 21-12-2012
Hospital San Joan de Déu Cataluila 15-01-2014

3.4.3 GASTO SANITARIO

Los datos de Espafia (2010), situan el gasto sanitario publico, incluyendo gasto
de cuidados de larga duracion, en casi 75 mil millones de euros, lo que supone
un 74,2% del gasto sanitario total del pais, que asciende a casi 101 mil millones
de euros.

Como porcentaje del PIB, el gasto sanitario total en Espafia es de 9,6%. El
gasto sanitario publico representa el 7,1% del PIB y supone un gasto por

habitante de 1.622 euros. Los paises de Union Europea (UE-27) gastan de
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media 9,0 % del PIB, con un rango que va desde el 12% del PIB de Paises
Bajos, Alemania o Francia hasta el 6% del PIB de Estonia o Rumania.

Desde una dimension funcional del gasto sanitario publico, los servicios
hospitalarios y especializados son los que representan algo mas de la mitad del
gasto (56,0% y 38.588 millones de euros), seguidos por la prestacion
farmacéutica, 19,4% (13.380 millones de euros) y los servicios de atencién

primaria de salud con 15,5% (10.651 millones de euros).

3.5 CLASIFICACION INTERNACIONAL DE ENFERMEDADES, NOVENA

REVISION, MODIFICACION CLINICA (CIEQMC)

3.5.1 HISTORIA

Desde la creacion, en el Congreso Internacional de Estadistica de 1853, de la
«Nomenclatura uniforme de causas de defuncion aplicable a todos los paises»,
que dio lugar a la Clasificacion Internacional de Enfermedades (CIE), ésta ha
sido la clasificacion de referencia para informar de la mortalidad y la morbilidad

en el &mbito nacional e internacional.

La CIEOMC es una modificacién clinica de la Clasificacion Internacional de
Enfermedades, 9.2 Revision (CIE-9) de la Organizacién Mundial de la Salud. El
término «clinico» se utiliza para subrayar el propésito de la modificacion: el de
servir tanto como herramienta util en el campo de las clasificaciones de los
datos de morbilidad para la ordenacion de las historias clinicas, las revisiones
de los cuidados médicos y los programas de cuidados ambulatorios y otros
cuidados médicos, como para las estadisticas de salud béasicas. Para describir

el cuadro clinico del paciente, los codigos deben ser mas precisos que aquellos
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gue se necesitan exclusivamente para agrupaciones estadisticas y analisis de

tendencias (Ministerio de Sanidad, Politica Social e Igualdad 2012).

3.5.2 CARACTERISTICAS DE LA CIEOMC

La CIE9MC esta organizada en 5 tomos:

= TOMO | indice Alfabético de Enfermedades

= TOMO Il Lista Tabular de Enfermedades

= TOMO lIl indice Alfabético de Procedimientos
= TOMO IV Lista Tabular de Procedimientos

* TOMO V Apéndices

3.5.3 CLASIFICACION DE PROCEDIMIENTOS

La Clasificacion de procedimientos de la CIEOMC es una modificacion del
Fasciculo V «Procedimientos Quirdrgicos» de la OMS en la que se ha buscado
aumentar el nivel de detalle. Para su realizacion ha sido necesario llevar a cabo
una expansion de los cédigos de tres a cuatro digitos. Contiene tanto una Lista
Tabular como un indice Alfabético y aproximadamente el 90 por 100 de las
rubricas se refieren a procedimientos quirdrgicos, mientras que el restante 10
por 100 se refiere a otros procedimientos diagnésticos y terapéuticos. La
estructura de la clasificacibn se ha basado en la anatomia y no en la
especialidad quirdrgica. La estructura de los codigos es numérica

exclusivamente, no empleandose caracteres alfabéticos.

3.5.4 UTILIZACION DE LA CIE9MC

Originariamente, la codificacion estaba limitada a proporcionar los accesos a

las historias clinicas segun los diagndsticos y procedimientos para poder ser
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utilizados en la investigacion médica, educaciéon y administracién. Actualmente
se utiliza ademas para evaluar los patrones de utilizacién, estudiar la
adecuacion de los costes en las unidades de salud y para facilitar el pago de
los servicios sanitarios. La codificacion proporciona las bases para estudios

epidemioldgicos y para investigacion en calidad, de las unidades de salud.

Para codificar correctamente, es necesario conocer la terminologia médica y
entender las caracteristicas, terminologia y convenciones de la CIEOMC. La
transformaciéon de las descripciones literales de las enfermedades, lesiones,
condiciones y procedimientos en una terminologia numérica (codificacién) es
una actividad compleja y no se deberia llevar a cabo sin una formacion
adecuada. Una codificacion correcta, completa y precisa es imprescindible para
proporcionar validez y fiabilidad a las estadisticas que se realizan con bases de
datos codificadas con CIE9MC y que permiten elaborar informes Utiles para la

planificacion de las necesidades de salud de la nacién.

3.5.5 ANOMALIAS CONGENITAS DEL APARATO CARDIOVASCULAR

Las anomalias congénitas del aparato cardiovascular, que se recogen en los

codigos 745 a 747 incluidos de la CIEOMC, se muestran en el Anexo 1.

3.5.6 CODIFICACION CIE9MC DE LAS CARDIOPATIAS CONGENITAS

En el afio 2008 el Ministerio de Sanidad, publicé una Unidad Técnica de ayuda
a la codificacion CIE9MC en la que se dictaban algunas normas para la
codificacion correcta de las CC. La mayoria de las enfermedades cardiacas en
nifios estan encuadradas en el capitulo 14 de Anomalias congénitas de la

CIE9OMC, categorias 745, 746y 747.
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En general, el indice Alfabético de la CIE9MC dirige la codificacion de las CC,
aunque a veces, no resulta facil encontrar un acceso directo al codigo, por lo
que es necesario buscar sinbnimos o encuadrarlo en un cédigo mas
inespecifico. En el Anexo 2 se describen las normas de codificacion que se
recogen en una publicacion complementaria de las CC (Ministerio de sanidad y

politica social Secretaria General Técnica, 2008).

3.6 OPERACIONES SOBRE EL APARATO CARDIOVASCULAR

Las intervenciones que pueden indicar reparacién quirargica de un defecto
cardiaco congénito se recogen en los codigos CIE-9-MC: 35 (Operaciones de
las valvulas y tabiques del corazon), 37 (Otras operaciones sobre corazoén y
pericardio), 38 (Incisién, escision y oclusién de vasos), y 39 Otras operaciones
sobre vasos (Clasificacion internacional de enfermedades (2012) 9.2 revision
modificacion clinica CIEOMC 8.2 edicidén enero 2012 editado por el Ministerio de

Sanidad, Politica Social e lgualdad, Secretaria General Técnica).

3.7 LA MEDICION DEL PRODUCTO HOSPITALARIO: ANALISIS DEL

CASE-MIX

3.7.1 CONJUNTO MINIMO BASICO DE DATOS

El CMBD recoge de manera sistematica datos basicos del proceso asistencial
del paciente, con el objetivo de disponer de un sistema de informacion
homogénea, exhaustiva y de uniformidad en la calidad y que fuese un
instrumento Util tanto para los profesionales sanitarios como para los gestores.
La base de datos administrativa que recoge el CMBD incorpora la codificacion
de la Clasificacion Internacional de las Enfermedades (CIE) para diagnosticos y

procedimientos terapéuticos, quirirgicos y obstétricos que figuran en el informe
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médico al alta. Es de uso obligado y comun en todos los hospitales publicos de
Espafa y fue creada y promocionada desde el Ministerio de Sanidad y
Consumo. Constituye un conjunto de informacién bésica para la evaluacion de
la actividad sanitaria y aunque su uso sigue siendo fundamentalmente
administrativo con fines de gestion, control y planificacion hospitalaria, cada vez
mas empieza a usarse con fines de investigacion epidemioldgica.

El Registro de altas — CMBD reulne todas las altas producidas en la red de
hospitales generales del SNS. Incluye los hospitales publicos, hospitales
pertenecientes a la red de utilizaciébn publica y hospitales administrados
publicamente o con concierto sustitutorio (actividad basicamente destinada a
cubrir la asistencia de un area de poblacion protegida por el sistema publico).
No se incluyen los hospitales psiquiatricos y los hospitales de larga estancia

(Ministerio de Sanidad, Servicios Sociales e Igualdad, 2014).

3.7.2 MARCO LEGAL

En el Real Decreto 1360/1976, de 21 de mayo, por el que se hace obligatorio el
uso, por parte de los establecimientos sanitarios con régimen de internado, de
un libro de registro, se define la creacion obligatoria por parte de todos los
centros de un libro de registro de ingresos y altas hospitalarias.

En la Resolucion de la Direccion General de Sanidad sobre el libro de registro
de enfermos de los establecimientos sanitarios con régimen de internado, ya se
indicaba que el motivo era «ampliar los conocimientos del sector hospitalario y
servir para el conocimiento estadistico de la morbilidad hospitalaria» y se
debian recoger, entre otros el nimero de historia clinica, la fecha de nacimiento
y el sexo, las fechas de ingreso y alta, la peticidén y el tipo de ingreso asi como

el diagndstico al ingreso y al alta y el tipo de alta.
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La Ley 14/1986, de 25 de abril, General de Sanidad, establece en su articulo
23 que «las administraciones sanitarias, de acuerdo con sus competencias,
crearan los registros y elaboraran los analisis de informacion necesarios para el
conocimiento de las distintas situaciones de las que pueden derivarse acciones
de intervencioén de la autoridad sanitaria.

En el afio 1987, el Consejo Interterritorial del SNS (CISNS) decide adaptarse a
las recomendaciones internacionales en materia de recogida de informacion
asistencial. De ese modo, aprueba el CMBD que incluye un conjunto de datos
administrativos y clinicos de manera estandarizada por cada contacto
asistencial que permita conocer la morbilidad atendida en los hospitales
publicos y privados.

Por su parte, las CCAA, en el ejercicio de sus competencias en materia de
gestion de la atencion sanitaria, han venido desde entonces publicando normas
para la implantacion de diferentes modelos de CMBD para sus respectivos
centros y servicios.

La Ley 16/2003, de 28 mayo, de cohesién y calidad del SNS, dispone, en su
articulo 53, que el Ministerio de Sanidad, Servicios Sociales e Igualdad
establecera un sistema de informacién sanitaria del SNS (SNS) que garantice
la disponibilidad de la informacion y la comunicacion reciprocas entre las
administraciones sanitarias.

Por otro lado, en el articulo 55 se indica que «el sistema de informacion
sanitaria contemplara especificamente la realizacion de estadisticas para fines
estatales en materia sanitaria, asi como las de interés general
supracomunitario y las que se deriven de compromisos con organizaciones

supranacionales e internacionales, que se llevaran a cabo con arreglo a las
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determinaciones metodoldgicas y técnicas que establezca el Ministerio de
Sanidad y Consumo, consultado el CISNS.

La informacion necesaria para la elaboracion de estadisticas de las actividades
sanitarias se recabara tanto del sector publico como del sector privado.

El Real Decreto 1658/2012, de 7 de diciembre, por el que se aprueba el Plan
Estadistico Nacional 2013-2016 (PEN), es el marco normativo que engloba
todas las operaciones estadisticas producidas para fines estatales
garantizando el suministro al Estado, a la Unién Europea, a las Instituciones y a
los usuarios de la informacion estadistica necesaria. EI PEN incluye la
explotacion estadistica del CMBD entre las operaciones estadisticas del sector
salud.

El resultado de estas experiencias ha servido de modelo para articular, con
base en el CMBD estatal, la actual estructura del Registro de actividad de
atencion sanitaria especializada (Ministerio de Sanidad, Servicios Sociales e

Igualdad, 2015).

3.7.3 CIRCUITO DE INFORMACION

Cada centro define su propio sistema interno de recogida de la informacion,
para asegurar una correcta recopilacion de los datos y su posterior grabacion
en soporte magnético. Los datos administrativos se recogeran en el momento
del ingreso por parte del personal de admisién. Los datos clinicos se obtendran
del informe de alta y de la historia clinica al finalizar el episodio.

Cada CA establece su sistema de envio de datos a las respectivas consejerias
de Sanidad.

Anualmente los datos de centros publicos validados se envian al Ministerio de

Sanidad, Politica Social e igualdad para su incorporacién en el CMBD estatal.
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El envio e intercambio de datos con el Ministerio de Sanidad, Politica Social e
Igualdad se hace a través de las Consejerias de Salud y Politica Social de las

CCAA.

3.7.4 GRUPOS RELACIONADOS CON EL DIAGNOSTICO:

Los denominados Grupos relacionados con el diagnéstico (GRD), son las

categorias de clasificacion de pacientes que agrupan los episodios de

hospitalizacion en un determinado numero de clases con identidad clinica y

consumo similar de recursos.

Existen diferentes familias de GRD:

= AP-GRD (All Patient (en inglés)-Grupos relacionados por el diagnéstico): A
alta se asigna a un solo GRD, el cual dispone de un peso y coste asociado.

» APR-GRD (All Patient Refined (en inglés)- Grupos relacionados por el
diagnéstico): Cada alta se asocia con un solo GRD si bien introduce dos
criterios adicionales de clasificacion para cada proceso:

» Gravedad: estratificado en cuatro niveles: menor, moderado, mayor y
extremo de acuerdo con caracteristicas del paciente, de los
diagnésticos secundarios del episodio y de los procedimientos
realizados.

» Riesgo de mortalidad: estratificado también en cuatro niveles: menor,
moderado, mayor y extremo.

Adicionalmente, cada GRD (coinciden en todos los agrupadores), tiene dos
niveles de agrupacion distintos:

= CDM: Categoria Diagnostica Mayor

Cada uno de los grupos mutuamente excluyentes (en inglés “Major Diagnostic

Categories”) en que se clasifican los GRD. Los diagnésticos de cada categoria
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corresponden a una determinado sistema organico (Sistema Respiratorio, o
Circulatorio, o Digestivo, etc.).

*» Tipo GRD: Con valores Médico y Quirdrgico

3.7.5 PESOSY COSTES

Los GRD incorporan estimadores de consumo de recursos Yy costes,
denominados pesos relativos. El sistema GRD atribuye un peso relativo a cada
GRD basado en su coste. El valor 1,00 representa el coste medio global. En
nuestro pais dichos pesos y costes se obtienen a partir de la informacién sobre
los costes de la atencidn hospitalaria, obtenidos por los sistemas de

contabilidad analitica.
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4 JUSTIFICACION. HIPOTESIS. OBJETIVOS

4.1 JUSTIFICACION

Las CC son las malformaciones congénitas mas frecuentes en los seres
humanos (Hoffman y Kaplan, 2002). Pese a los grandes avances conseguidos
en las Ultimas décadas en relacion al tratamiento de las CC contindan siendo
una causa importante de morbimortalidad en los paises desarrollados.

La TM infantil en 2012 en Espafia fue de 3,1%o nacidos vivos, siendo la primera
causa de muerte en este grupo de edad las “malformaciones congénitas,
deformidades y anomalias cromosomicas”. (Ministerio de Sanidad, Servicios
Sociales e Igualdad, 2012)

En Espafia se han publicado algunos estudios sobre la incidencia de las CC en
algunas CCAA (Asturias, Valencia, Navarra) y provincias (Badajoz) pero no
existe una serie que estudie la incidencia de las CC a nivel estatal.

El consumo de recursos sanitarios es muy variable entre los pacientes
portadores de CC, desde cardiopatias complejas que originan una enfermedad
grave al nacimiento a defectos de escasa trascendencia que se descubren de
forma casual durante la vida adulta. La alta complejidad de un pequefio
porcentaje de CC condiciona que deban atenderse en centros de alta
especializacion que disponga de servicios de hemodindmica y cirugia cardiaca
infantil. Estos servicios no estan disponibles en todas las CCAA por lo
determinan el desplazamiento de los pacientes.

El conocimiento de la incidencia de las CC en nuestro pais, el movimiento de
pacientes entre CCAA, la mortalidad que ocasiona o0 los recursos que
consumen puede ayudar a la planificacion de los recursos sanitarios a nivel

estatal cuestién que sin duda incidira en la mejor atencion de los nifios con CC.
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4.2 HIPOTESIS

La incidencia de las CC en Espafia asi como su distribucién geogréfica,
mortalidad y consumo de recursos ha cambiado en los Ultimos afios
condicionados por la mayor disponibilidad de métodos diagnésticos y la mejora
del tratamiento. Esta informacion puede contribuir a mejorar la planificacion

sanitaria.

4.3 OBJETIVOS
Objetivo principal:
Analizar la incidencia de CC en Espafa entre 2003 y 2012 en los nifios
menores de un afio.
Objetivos secundarios:
- Analizar la distribucion geogréfica de las CC y sus diferentes tipos.
- Describir las principales caracteristicas de los pacientes seguin sexo,
edad, estancia media y numero de ingresos.
- Describir las caracteristicas de los pacientes fallecidos por sexo, edad, y
tipo de cardiopatia congénita.
- Describir los procedimientos quirdrgicos y/o hemodinamicos mas
frecuentes realizados sobre estos pacientes.
- Describir las derivaciones entre CCAA originados por estos pacientes.
- Calcular la tasa de mortalidad y analizar su variacion en el tiempo y su
distribucion geografica.
- Calcular el porcentaje de mortalidad que suponen las CC sobre la
mortalidad infantil global.

- Analizar la gestién de los ingresos por CC.
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5 MATERIAL Y METODOS

5.1 DISENO DEL ESTUDIO
Estudio observacional retrospectivo para evaluar la incidencia de las CC en
Espafa, sus tasas de mortalidad y el consumo de recursos especializados

utilizando el registro administrativo del CMBD de base poblacional

5.2 AMBITO EN EL QUE SE DESARROLLA EL ESTUDIO
El estudio se llevé a cabo en todo el territorio espafiol entre 2003 y 2012

ambos inclusive.

5.3 SUJETOS DE ESTUDIO

5.3.1 DEFINICION DE CASO

Se seleccionaron las altas hospitalarias registradas en el CMBD de pacientes
menores de un afio en los que el diagndstico principal y/o alguno de los
secundarios hayan sido codificados como anomalias congénitas cardiacas
codigos de la CIEOMC 745, 746 y 747 en el periodo de estudio de 10 afios

(2003-2012, ambos inclusive) en el territorio espafiol.

5.3.2 CRITERIOS DE INCLUSION/EXCLUSION

Se excluyeron las altas registradas de los pacientes con el afio de edad
cumplido, las que tenian sexo ambiguo o desconocido, y los que tenian lugar
de residencia desconocida o en el extranjero para calcular las tasas especificas

por sexo y region geografica.

Asi mismo se excluyeron las condiciones clinicas que podrian darse en
situaciones fisiolégicas o las anomalias circulatorias que no implicaban

necesariamente una CC, siempre que no incluyeran algun otro cédigo de CC:
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- diagnostico de DAP junto con cualquier cédigo CIE9MC indicativo de
prematuridad (765.0, Inmadurez extrema; 765.1, Otros niflos nacidos antes del
término; 765.21-28 menos de 24 semanas completas de gestacion a 35-36
semanas completas de gestacion siempre que no incluyeran algin otro codigo

de CC).

- diagndstico de ausencia o hipoplasia de arteria umbilical o arteria umbilical

Gnica (Cddigo 747.5)

- diagnéstico de Otras anomalias de grandes venas (Cadigo 747.49)

- diagnéstico de Bloqueo congénito (Codigo 746.86)

- Anomalias no especificadas (Codigo 747.9)

Finalmente, para realizar los analisis basados en los casos, se excluyeron del
analisis los reingresos segun sexo, fecha de nacimiento, numero de historia

clinica y hospital.

5.4 RECOGIDA DE DATOS

La codificacién de diagnésticos y procedimientos estéa realizada con la CIE9MC
segun la edicion vigente en cada periodo y siguiendo la normativa de
codificacion, establecida por la Unidad Técnica de Referencia de la CIE9MC,

en el contexto de la normativa nacional.

Se solicité al Ministerio de Sanidad y Consumo aquellas altas hospitalarias del
SNS de nifios menores de un afno e ingresados durante el periodo 2003 a 2012
(ambos inclusive) y que incluian dentro del CMBD al alta los codigos CIE9MC

745 (Anomalias de bulbo arterioso y anomalias del cierre septal cardiaco), 746
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(Otras anomalias congénitas cardiacas) y 747 (Otras anomalias congénitas del

aparato circulatorio), que engloban la totalidad de los cédigos de CC.

De esta base se eliminaron los registros que estaban definidos como criterios
de exclusidén explicados anteriormente siempre que no incluyeran algin otro

codigo de CC.

De esta forma se constituyo el siguiente flujograma de pacientes:

Altas con codigos CC
(745, 746, 747) recibidas del
Ministerio Sanidad

Altas con 1 afio de edad
—> Altas con residencia desconocida o en el extranjero
v Altas con sexo ambiguo o desconocido

Altas con cédigos CC
(745, 746, 747)

Altas con DAP y prematuridad (747.0 + Prematuridad)
Altas con Hipoplasia de arteria umbilical (747.5)
e Altas con Otras anomalias de grandes venas (747.49)
Altas con Bloqueo congénito (746.86)

Altas con Anomalias no especificadas (747.9)

4
AC‘:It‘%S (_:on(jco<_j|g?S cc Base Analisis carga sanitaria y consumo
(Criterios de inclusion) ALTAS de recursos

>
Altas con reingreso
\ 4
Pacientes con cédigos CC B S oo Analisis incidencia, mortalidad,

(Criterios de inclusion) epidemiologia
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5.4.1 ESTUDIO INCIDENCIA

Se calcularon los casos nuevos con CC empleando los casos ingresados con
los codigos de las anomalias congénitas del aparato cardiovascular recogidos,

teniendo en cuenta un Unico episodio en cada paciente.

Los codigos seleccionados fueron los siguientes:

745.0 Tronco comuUn

745.1 Transposicidon de grandes vasos

745.10 Transposicion completa de grandes vasos

745.11 Ventriculo derecho de doble salida

745.12 Transposicion corregida de grandes vasos

745.19 Otras

745.2 Tetralogia de Fallot

745.3 Ventriculo comUn

745.4 Defecto de tabique ventricular

745.5 Defecto de tabique auricular de tipo ostium secundum

745.6 Defectos de los cojinetes endocardicos

745.60 Defecto de los cojinetes endocardicos de tipo no especificado

745.61 Defecto ostium primum

745.69 Otros

96



MATERIAL Y METODOS

746.01 Atresia pulmonar

746.02 Estenosis pulmonar

746.1 Atresia y estenosis tricuspideas congénitas

746.2 Anomalia de Ebstein

746.3 Estenosis congénita de la valvula adrtica

746.4 Insuficiencia congénita de valvula aortica

746.5 Estenosis mitral congénita

746.6 Insuficiencia mitral congénita

746.7 Sindrome de corazon izquierdo hipoplastico

746.81 Estenosis subadrtica

746.83 Estenosis infundibular pulmonar

746.85 Anomalias de arterias coronarias

747.0 Ductus arterioso permeable

747.10 Coartacién de aorta (preductal) (posductal)

747.11 Interrupcion del arco adrtico

747.22 Atresia y estenosis de aorta

747.41 Conexion anémala total de venas pulmonares

747.42 Conexion anomala parcial de venas pulmonares
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Dado que en el CIE 9 MC existen algunos codigos inespecificos y que no
permiten su analisis de forma aislada, para determinar la incidencia de las
principales CC, se constituyd una categoria diagnostica “Otros” con los

siguientes codigos:

745.7 Corazon bilocular;

745.8 Otras anomalias del bulbo arterioso y anomalias del cierre septal

cardiaco;

745.9 Defecto del cierre de tabique no especificado;

746.00 Anomalias de la valvula pulmonar no especificada;

746.09 Otras anomalias de la valvula pulmonar incluyendo Insuficiencia

congénita de valvula pulmonar y Triada o trilogia de Fallot;

746.84 Anomalias obstructivas del corazon NCO, Enfermedad de Uhl,

Sindrome de Shone;

746.87 Malposicion cardiaca y del apex cardiaco incluyendo Corazon
abdominal, Dextrocardia, Ectopia del corazén, Levocardia (aislada)

Mesocardia;

746.89 Otros incluyendo Atresia de vena cardiaca, Hipoplasia de vena
cardiaca, Congénito: cardiomegalia, defecto pericardiaco, diverticulo

ventriculo izquierdo;

746.9 Anomalia cardiaca no especificada Congénita: anomalia de corazon

NEOM, enfermedad cardiaca NEOM:;

747.20 Anomalia de aorta no especificada;
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747.21 Anomalias del arco adrtico, Anillo vascular, Cabalgamiento de la aorta,
Cayado adrtico doble, Dextraposicion de aorta, Diverticulo de Kommerell,
Origen andmalo, arteria subclavia derecha Persistente: cayado aortico derecho,

convolucién, cayado aortico;

747.29 Otra, Aneurisma de seno de Valsalva, Congénito: aneurisma de aorta

dilatacion de aorta;

747.3 Anomalias de la arteria pulmonar, Agénesis de arteria pulmonar,
Anomalia de arteria pulmonar, Atresia de arteria pulmonar, Coartacion de
arteria  pulmonar, Estenosis de arteria pulmonar, Hipoplasia de arteria

pulmonar, Aneurisma arteriovenoso pulmonar;

747.40 Anomalia de grandes venas, no especificada Anomalia NEOM de: vena

cava, venas pulmonares.

5.4.2 ESTUDIO MORTALIDAD

Para el analisis de la mortalidad se utiliz6 la base de datos de casos
seleccionando aquel episodio en el que hubiera sucedido el éxitus en el caso

de haber reingresado varias veces en el mismo afio.

Para realizar el analisis de mortalidad se han utilizado dos sistemas de

estandarizacion.

Por un lado se han clasificado los pacientes en funcion de la gravedad de las
cardiopatias. La codificacion del CIEOMC, base de nuestro estudio, no permite
utilizar ninguna de las clasificaciones usadas con mayor frecuencia en la

literatura.
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Hemos agrupado los pacientes en tres categorias adaptando nuestra base de
datos a la clasificacion utilizada en el proyecto EUROCAT (Dolk, Loane y
Garne, 2011), asimilando el cédigo Q226: Corazon derecho hipoplasico al de
AP con septo interventricular integro (746.01 siempre que no tenga 745.4), e
incluyendo también en el grupo de cardiopatias més graves la enfermedad de
Ebstein, la Atm ambas causantes de corazon derecho hipoplésico, y la atresia

aortica.

Algunos de los cdédigos incluidos en la clasificacion de Dolk, en las CC de
gravedad intermedia no se recogen de forma individualizada en la clasificacién
CIE9OMC: Discordancia auriculoventricular, isomerismo auricular tipo lvemarK,
otras conexiones cardiacas andmalas, ventana aorto pulmonar o la estenosis
aortica supravalvular, que en la clasificacion CIEOMC esta englobada en el
codigo 747.22 (Atresia'y estenosis arteria aortica), por lo que no hemos podido
incluirlas en nuestra clasificacion, pero numéricamente este grupo no resulta

significativo en el total de las CC.

De esta forma, clasificamos las CC en tres niveles de mayor a menor gravedad,

donde el nivel 1 seria el m&s grave.

En la siguiente tabla se muestran los codigos CIEOMC utilizados en la

clasificacion de gravedad:
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Tabla 6 Clasificacion cardiopatias congénitas en funcién de gravedad

Gravedad | CC MUY GRAVES

Ventriculo Unico 745.3
Ventriculo izquierdo hipoplasico 746.7
Ventriculo derecho hipoplasico  746.01 siempre que no tenga 745.4

Enfermedad de Ebstein 746.2
AT 746.1
AP 746.01 siempre que tenga 745.4
Truncus arteriosus 745.0
CAV 745.6
EAO 746.3
D-TGV 745.10
TF 745.2
DVPAT 747.41
CoAo 747.10
VDDS 745.11
Cor triatriatum 746.82
Estenosis subaortica 746.81
Malformaciones arterias 746.85
coronarias

Atresia arteria aorta 742.22
IAAO 747.11
Conexiones venosas 747.42

pulmonares an6malas

Gravedad Il MENOS GRAVES O LEVES

Clv 745.4 (siempre y cuando no tenga ningun cédigo
de GRUPO Iy Il)

CIA 745.5 (siempre y cuando no tenga ningan cédigo
de GRUPO Iy II)

EP 746.02 (siempre y cuando no tenga ningun

codigo de GRUPO | y II)
AP atresia pulmonar, AT atresia tricuspide, CAV canal auriculoventricular, CIA
comunicacion interauricular, CIV comunicacion interventricular, CoAo coartacion
aortica, DAP ductus arterioso persistente, DVPAT, drenaje venoso pulmonar anémalo
total, EA estenosis adrtica, EP estenosis pulmonar, IAAo interrupcién arco aértico, TF
tetralogia de Fallot, VU ventriculo Unico, TGV transposicion de grandes vasos, VDDS
ventriculo derecho de doble salida.

Por otro lado, se estandariza la mortalidad por los niveles de gravedad y de
mortalidad de los APR-GRD siendo el nivel 1 el mas leve y el 4 el mas grave.
La asignacion de un paciente a un APR-GRD con una determinada gravedad

de la enfermedad depende de la gravedad de los diagndsticos secundarios, y

101



MATERIAL Y METODOS

su interaccién con el diagndstico principal, la edad del paciente y la presencia o

no de procedimientos quirdrgicos.
De este modo, los APR-GRD clasifican a los pacientes de la siguiente manera:

- Nivel de gravedad de la enfermedad entendida como el grado de

descomposicion fisioldgica o pérdida de funcion de un sistema organico.

- Nivel de riesgo de mortalidad entendida como la probabilidad de morir en el

proceso.

5.4.3 UTILIZACION DE RECURSOS

Para el analisis se utiliza la base de datos de las altas registradas en el CMBD
eliminando los pacientes segun los criterios de exclusion expuestos

anteriormente, pero teniendo en cuenta todos los episodios.

5.4.3.1 PROCEDIMIENTOS QUIRURGICOS Y/O HEMODINAMICOS Y

ESTUDIO DE DERIVACIONES

Se seleccionaron los cédigos CIE-9-MC que pueden indicar reparacion

quirurgica de un defecto cardiaco congénito:

- 35 Operaciones de las véalvulas y tabiques del corazén

- 37 Otras operaciones sobre corazén y pericardio

- 38 Incisidn, escision y oclusién de vasos

- 39 Otras operaciones sobre vasos

Se excluyeron una serie de codigos por su caracter inespecifico (Codigo 38.91
cateterismo arterial, coédigo 38.93 Cateterismo venoso, no clasificado bajo otro

concepto, 38.99 Otra puncion de vena)
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También se excluyeron los codigos que se encuentran a su vez incluidos ya en
otros cdédigos, por ejemplo, los cédigos 39.62 “Hipotermia (sistémica)
accesoria de cirugia cardiaca abierta”, 39.63 “Cuadriplejia”, y 39.64
“Marcapasos cardiaco intraoperatorio” estarian incluidos en 39.61 “Circulacion
extracorpdérea auxiliar para cirugia cardiaca abierta”. Del mismo modo, se
excluyeron los codigos descriptores de operaciones sobre vasos abdominales,
toracicos y de miembros. En el Anexo 3 se muestran los cddigos excluidos del

analisis con frecuencia relativa hallada en el estudio.

Finalmente, la seleccion de codigos de procedimientos sobre el aparato

cardiovascular que se han considerado para el analisis fueron las siguientes:

Tabla 7 Cédigos de procedimientos

Cddigo Procedimiento

35.01 Valvulotomia cardiaca cerrada, valvula adrtica

35.02 Valvulotomia cardiaca cerrada, valvula mitral

35.03 Valvulotomia cardiaca cerrada, valvula pulmonar

35.04 Valvulotomia cardiaca cerrada, vélvula tricispide

35.10 Valvuloplastia cardiaca abierta sin sustitucion, valvula no especificada
35.11 Valvuloplastia cardiaca abierta de valvula adrtica sin sustitucion

35.12 Valvuloplastia cardiaca abierta de valvula mitral sin sustitucién

35.13 Valvuloplastia cardiaca abierta de valvula pulmonar sin sustitucion
35.14 Valvuloplastia cardiaca abierta de véalvula tricispide sin sustitucion
35.2 Sustitucion de valvula cardiaca abierta y de otro tipo

35.21 Sustitucion abierta y de otro tipo de valvula aértica con injerto de tejido
35.22 Sustitucion abierta y de otro tipo de valvula aértica
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35.23 Sustitucion abierta y de otro tipo de valvula mitral con injerto de tejido

35.24 Sustitucion abierta y de otro tipo de valvula mitral

35.25 Sustitucion abierta y de otro tipo de valvula pulmonar con injerto de tejido

35.26 Sustitucion abierta y de otro tipo de valvula pulmonar

35.27 Sustitucion abierta y de otro tipo de valvula tricispide con injerto de tejido

35.31 Operaciones sobre musculo papilar

35.32 Operaciones sobre cuerdas tendinosas

35.33 Anuloplastia

35.34 Infundibulectomia

35.35 Operaciones sobre trabéculas del corazén

35.39 Operaciones sobre otras estructuras adyacentes a las valvulas cardiacas

35.41 Ampliacién de defecto existente en tabique interauricular

35.42 Creacion de defecto de tabique en el corazén

35.50 Reparacion de defecto no especificado de tabiques cardiacos con protesis

35.51 Reparacion de defecto de tabique interauricular con protesis, técnica
abierta

35.52 Reparacion de defecto de tabique interauricular con protesis, técnica
cerrada

35.53 Reparacion de defecto de tabique interventricular con protesis, técnica
abierta

35.54 Reparacion de defecto de almohadillas endocardicas con protesis

35.55 Reparacion de defecto de tabique interventricular con prétesis, técnica
cerrada

35.60 Reparacion de defecto de tabique cardiaco no especificado con injerto de
tejido

35.61 Reparacion de defecto de tabique interauricular con injerto de tejido
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35.62 Reparacion de defecto de tabique interventricular con injerto de tejido

35.63 Reparacion de defecto de almohadillas endocardicas con injerto de tejido

35.7 Otra reparacion no especificada del tabique interauricular e
interventricular

35.70 Otra reparacion no especificada de defectos de tabiques cardiacos

35.71 Otra reparacion no especificada de tabique interauricular

35.72 Otra reparacion no especificada de tabique ventricular

35.73 Otra reparacion no especificada de defecto de almohadillas endocérdicas

35.81 Reparacion total de tetralogia de Fallot

35.82 Reparacion completa de drenaje venoso pulmonar anémalo total

35.83 Reparacion total de tronco arterioso

35.84 Correccion total o transposicion de grandes vasos, no clasificada bajo otro
concepto

35.91 Transposicion interauricular del retorno venoso

35.92 Creacion de conducto entre el ventriculo derecho y la arteria pulmonar

35.93 Creacion de conducto entre el ventriculo izquierdo y la aorta

35.94 Creacion de conducto entre auricula y arteria pulmonar

35.95 Revision de procedimiento correctivo sobre el corazén

35.96 Valvuloplastia percutanea con globo

35.98 Otras operaciones sobre tabiques cardiacos

35.99 Otras operaciones sobre véalvulas cardiacas

37.21 Cateterismo cardiaco del lado derecho del corazon

37.22 Cateterismo cardiaco del lado izquierdo del corazén

37.23 Cateterismo combinado de los lados derecho e izquierdo del corazon

37.51 Trasplante cardiaco

38.34 Reseccidon de vaso con anastomosis Aorta
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38.35 Reseccion de vaso con anastomosis Otros vasos toracicos

38.45 Reseccion de vaso con sustitucion Vasos toracicos

38.64 Otra escision de vasos Aorta

38.85 Otra escision de vasos Otros vasos toracicos

39.0 Derivacion sistémica a arteria pulmonar

39.21 Anastomosis de vena cava-arteria pulmonar

39.31 Sutura de arteria

39.56 Reparacion de vaso sanguineo con injerto de parche de tejido

39.58 Reparacion de vaso sanguineo con injerto de parche de tipo no
especificado

39.59 Otras operaciones de vaso

39.61 Circulacién extracorpérea auxiliar para cirugia cardiaca abierta

39.79 Otros procedimientos endovasculares sobre otros vasos

Se utilizaron las variables de CCAA de hospital donde se atiende al paciente y

CCAA de procedencia del paciente para establecer el mapa de derivaciones

entre diferentes regiones.

5.4.3.2 CASE-MIX

Los GRD son las categorias de clasificacion de pacientes que agrupan los

episodios de hospitalizacion en un determinado numero de clases con

identidad clinica y consumo similar de recursos.

Los agrupadores y versiones utilizadas en el CMBD aportado por el Ministerio

son los siguientes:
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Tabla 8 Agrupadores y versiones utilizadas en el CMBD

ANOS Edicion CIEOMC (esp) Version GRD-AP Version APR GRDs
2002, 2003 42 edicion - add AP 18.0

2004, 2005 42 edicion - add AP 18.0 APR 20.0

2006, 2007 52 edicion AP 21.0 APR 20.0

2008, 2009 62 edicion AP 23.0 APR 20.0
2010,2011 72edicion AP 25.0 APR 24.0

2012 82edicion AP 27.0 APR 27.0

Para el analisis del case-mix se utiliz6 la base de altas. Si bien, y debido a que

cada afio habia sido agrupado con distinta version de agrupador, se decidid

reagrupar toda la base con la versiéon AP GRD 25.0 para uniformizar el criterio.

El andlisis de los APR- GRD se utilizd para realizar un analisis de los indices

de gravedad y de mortalidad, excluyendo las altas que corresponden a los

GRD indeterminados y a pacientes de 2003 que no se agruparon con este

sistema de clasificacién que institucionalmente comienza a utilizarse en 2004.

En el caso del sistema de agrupacion AP-GRD cada alta se asigna a un solo

GRD, el cual dispone de un peso y coste asociado, mientras que los APR-

GRD, introduce dos criterios adicionales de clasificacion para cada proceso:

» Gravedad: estratificado en cuatro niveles: menor, moderado, mayor y

extremo de acuerdo con caracteristicas del paciente, de los diagnésticos

secundarios del episodio y de los procedimientos realizados.

» Riesgo de mortalidad: estratificado también en cuatro niveles: menor,

moderado, mayor y extremo con base en algoritmos que combinan

también las variables antes mencionadas.

Asociado a cada APR-GRD, y a cada nivel de gravedad, existen unos

determinados pesos. Para la estandarizacion de la EM se utiliza una Norma
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estatal (conjunto de datos e indicadores de los procesos atendidos en

hospitalizacion agrupados por GRD) de los afios de estudio 2003 a 2012.

5.4.4 DATOS POBLACIONALES

Las Estadisticas del Movimiento Natural de la Poblacion cuantifican el nimero
de nacimientos ocurridos en territorio espafiol a lo largo de cada afio. Su fuente
basica de informacion son los boletines de parto que se cumplimentan en el
momento de inscribir el nacimiento en el Registro Civil, por los padres,
parientes o personas obligadas por la ley a declarar el parto o, en su defecto,
por el encargado del Registro Civil.

Esta informacion se transmite por los responsables del Registro Civil a las
Delegaciones Provinciales del Instituto Nacional de Estadistica (INE).

Esta operacién se elabora en colaboracion con los servicios estadisticos de las
CCAA en virtud del convenio suscrito con las mismas al efecto.

Para el célculo de tasas se emple6 como poblacion de referencia la recogida
en la Estadistica de Nacimientos del INE. Se calcularon las incidencias anuales
segun el sexo para las CCAA. y la incidencia anual media segun sexo para las

provincias.

El nGmero de nacimientos en cada afio de estudio y por sexo se expone a

continuacion:

Tabla 9 Nacimientos en cada afio de estudio y por sexo

Afio
N° nacimientos 2003 2004 2.005 2006 2007 2008 2.009 2010 2011 2.012 TOTAL
Sexo masculino 227.584 234.875 240.201 249.184 253.895 268.377 255.954 250.727 243.292 234.386 2.458.475
Sexo femenino 214.297 219.716 226.170 233.773 238.632 251.402 239.043 235.848 228.707 220.262 2.307.850
Total 441.881 454.591 466.371 482.957 492.527 519.779 494.997 486.575 471.999 454.648 4.766.325
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Figura 7 Nacimientos por afio de estudio y sexo
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Por CA el nimero de nacimientos durante el periodo de estudio fue el

siguiente:

Tabla 10 Numero de nacimientos durante el periodo de estudio por CA

CCAA N2 NACIMIENTOS

2.003 2004 2.005 2.006 2.007 2008 2.009 2010 2011 2012 TOTAL
Andalucia 86.621 89.516 92.285 95.755 96.387 100.681 94.955 92.604 89.955 86.714 925.473
Aragon 11.050 11.489 11.677 12.325 12912 13.663 13.078 12.949 12632 11.964 123.739
Asturias (Principado de) 7200 7324 7565 7.703 7.956 8332 8307 789 7.898 7.699 77.880
Balears (llles) 10.605 10.717 10.884 11.639 11.871 12.640 11.988 11.901 11.222 10.957 114.424
Canarias 19.145 19.073 20.075 20.566 19.667 20.569 18.891 18.223 17.352 17.135 190.696
Cantabria 4786 4961 5190 5111 5286 5761 5544 5483 5279 5002 52403
Castillay Le6n 18.628 18.923 19.391 19.786 20.060 21.366 20.468 20.484 19.870 19.088 198.064
Castilla-La Mancha 17.429 17900 18.295 19.480 19.980 22.119 21.422 21.041 20.325 19.306 197.297
Catalunya 73.486 77.176 79.882 82.484 84.173 89.412 85.357 84.492 81378 77.577 815.417
Comunidad Valenciana 47.347 48.990 50.663 52.800 54.520 57.103 52.434 51.740 49.508 47.632 512.737
Extremadura 9.939 9.897 10.010 10.272 10.172 10.824 10.401 10.192 9.994 9.444 101.145
Galicia 20.463 20.692 21.164 21.469 21.833 23.271 22.635 22152 21.670 21.190 216.539
Madrid (Regi6n de) 67.707 69.727 70.143 72.764 75.524 79.507 76.559 74.504 72.773 70.189 729.397
Murcia (Region de) 16.470 16.709 17.370 18.131 18.617 19.372 18540 17.996 17.400 16.665 177.270
Navarra (Comunidad Foral de) 6.211 6.342 6.193 6.593 6.616 7.064 6.873 6.822 6.763 6.752 66.229
Pais Vasco 19.490 19.765 19.944 20.268 20.876 21.614 21.206 21.480 21.389 20.794 206.826
Rioja (La) 2833 2919 3.034 3.035 3269 3475 3310 3333 3171 3180 31.559
Ceuta 1156 1.282 1329 1409 1476 1505 1517 1663 1.674 1552 14.563
Melilla 1315 1189 1277 1367 1332 1501 1512 1620 1746 1.808  14.667
Espafia 441.881 454.591 466.371 482.957 492.527 519.779 494.997 486.575 471.999 454.648 4.766.325

5.5 DESCRIPCION DE LAS VARIABLES

5.5.1 VARIABLES DEL REGISTRO DEL CMBD

Los datos contenidos en las bases de datos facilitadas por el Ministerio de
Sanidad son los establecidos en el CMBD aprobados en 1987 para los

hospitales del SNS por el Consejo Interterritorial. La informacion esta
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anonimizada a nivel de paciente y de hospital, respetando las normas
establecidas por la Ley de Proteccién de Datos de Caracter Personal y la Ley

de Proteccion de Datos de Caracter Administrativo.

Relnen, en conjunto, informacion relativa a las caracteristicas de los pacientes
atendidos (edad y sexo) y variables referidas al episodio y proceso de atencion,
asi como variables de tipo clinico, relacionadas con las enfermedades y
condiciones del paciente y con los procedimientos realizados durante el

ingreso.

A estas variables se les afiaden otras variables relativas al centro (CA), tipo de
proveedor (grupo de hospital), y variables calculadas o asignadas en el proceso
de agrupacion mediante sistemas de clasificacion de pacientes (AP-GRD vy
APR-GRD), en sus distintas versiones, las cuales llevan asociados parametros

relativos a pesos y costes.

Los datos recogidos en nuestro estudio desde el CMBD son los siguientes:

Datos relativos al centro:

1. Caddigo de identificacion del centro
2. CA del centro hospitalario

3. Provincia del centro hospitalario

Datos relativos al paciente:

1. Cddigo de Identificacion
2. Fecha de Nacimiento

3. Sexo
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4.

5.

6.

Residencia (Provincia, CA)
Procedencia del ingreso (domicilio,hospital)

Financiacion de la asistencia prestada

Datos relativos al proceso asistencial

8.

9.

Fecha de ingreso

Circunstancias del ingreso (Tipo Ingreso y Origen)

Diagnéstico principal

Otros diagndsticos secundarios

Procedimientos (intervencion quirdrgica, procedimientos

diagndsticos y/o terapéuticos que conlleven riesgo para el paciente)
Mortinato: Codigo 779.9 (Nacido muerto NCOC, Debilidad congénita
NEOM).

Crecimiento Intrauterino Retardado: Codigo 764 (Crecimiento
intrauterino retardado y desnutricion fetal).

Fecha de intervencion

Fecha de alta

10.Identificacién de la unidad (seccidn, servicio y area clinica que da el alta)

11.Circunstancias del alta

12.1dentificacion del lugar de destino

13.Tipo de AP-GRD: Médico, Quirargico o indeterminado.

14.AP-GRD

15. Categoria Diagnéstica Mayor AP-GRD

16.Peso AP-GRD

17.APR-GRD
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18.Categoria Diagnéstica Mayor APR-GRD

19.Peso APR-GRD

20.Nivel de Mortalidad APR-GRD: Nivel 1, 2, 3 y 4 (de menor a mayor

gravedad)

21.Nivel de Gravedad APR-GRD: Nivel 1, 2, 3 y 4 (de menor a mayor

5.5.2

gravedad).

DATOS CALCULADOS

Numero de dias de estancia: Para cada episodio de hospitalizacion, se
calcula, en dias, como la diferencia entre la fecha de alta y la fecha de
ingreso.

Edad (dias): Se calcula como la diferencia entre la fecha de ingreso y la
fecha de nacimiento.

Reingresos: La consideracion de reingreso hace referencia a la
existencia de un ingreso en un tiempo inferior o igual a 30 dias
siguientes a la fecha de alta del episodio indice, independientemente de
cudl haya sido su diagndstico al alta.

Procedimiento quirargico y/o hemodinamico. Se considera que el
paciente ha sido sometido a procedimiento quirdrgico y/o hemodinamico
(si/no) si corresponde con los criterios seleccionados (apartado anterior
de recogida de datos).

Niveles de gravedad de la CC estableciendo 3 niveles de gravedad:

Grupo | Muy graves, Grupo Il Graves y Grupo Il Leves.
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5.6 ANALISIS ESTADISTICO

5.6.1 ANALISIS ESTADISTICO DEL ESTUDIO DESCRIPTIVO

Se realiza un analisis descriptivo de las variables del CMBD.

En el estudio descriptivo de los pacientes, las variables cualitativas se
describen con su distribucion de frecuencias y se comparan con la prueba Chi
cuadrado o con la prueba exacta de Fisher cuando no se cumplen las

condiciones de aplicacion.

Las variables cuantitativas se describen con la media, desviacion estandar y los
IC95% y se comparan con la prueba t de Student o con la U de Mann Whitney
previo analisis de la normalidad de las distribuciones con la prueba de Shapiro-

Wilks.

5.6.2 ANALISIS ESTADISTICO UNIVARIANTE

Estudio de Incidencias

El estudio calcula los totales nacionales, por CA y por provincia para cada

Sexo.

La incidencia se define como el nimero de casos nuevos de una enfermedad
que se desarrollan en una poblacion durante un periodo de tiempo
determinado. Hay dos tipos de medidas de incidencia: la incidencia acumulada

y la tasa de incidencia o densidad de incidencia.

La incidencia acumulada (IA) es la proporcion de individuos sanos que

desarrollan la enfermedad a lo largo de un periodo de tiempo concreto. Se

calcula segun el cociente siguiente:
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IA= N°de casos nuevos de una enfermedad durante el seqguimiento

Total de poblacion en riesgo al inicio del seguimiento.

La incidencia acumulada proporciona una estimacion de la probabilidad o el
riesgo de que un individuo libre de una determinada enfermedad la desarrolle
durante un periodo especificado de tiempo. Como cualquier proporcion, suele
venir dada en términos de porcentaje. Es imprescindible que se acompafie del

periodo de observacion para poder ser interpretada.

Se ha calculado la incidencia acumulada general, por CA para cada afio de
estudio y para provincias el acumulado de 10 afios. Para el calculo de tasas se
han empleado los datos de Registro de Nacimientos de acuerdo a la

informacion disponible respecto al Movimiento Natural de Poblaciones del INE

Se estimaron las incidencias globales, por CA, provincia y sexo durante el
periodo 2003-2012. Las incidencias se han calculado en relacion al nimero de
CC diagnosticadas en dicho periodo y en relacion a la poblacion espafiola,

segun datos de INE (http://www.ine.es)

Numero de casos de CC en < 1 afio entre 2003 y el 2012
A = X 1000
NuUmero de nacidos vivos en Espafia de 2003-2012

La incidencia acumulada se expresé en %o con estimacion de sus intervalos de

confianza.

Se realiza un estudio de comparacion de las incidencias anuales de las CC en

nacidos vivos tomando como referencia de comparacion el afio 2003 mediante
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modelos de regresion de Poisson. Se calculan los RRI anuales. Se describe el

RRI con su IC al 95%.

Es decir, estudiamos la evolucion de la incidencia de las CC con respecto al
primer afio de estudio siendo el RRI la razon entre la incidencia de las CC en el

afio 2003 (103) y la incidencia de enfermedad del afio en estudio (104 a 12)

Un RRI por encima de 1 indicara una mayor probabilidad de padecer una CC
en el afio en curso respecto de 2003, mientras que por debajo de 1 el riesgo

serd menor.

También se calcul6 la RIE, comparando los casos observados en cada region
con los casos esperados si la regién tuviese una incidencia similar a la

espafiola. Asi mismo se calcularon sus 1C95%.

La utilizacion de tasas brutas para comparar resultados en dos poblaciones,
puede dar lugar en ocasiones a interpretaciones erréneas de los mismos,
particularmente cuando las poblaciones que se comparan son muy diferentes
en relacion con variables como edad, sexo, clase socioecondmica, etc., como
ocurre en el caso de las distintas provincias y CCAA espafiolas. Para reducir
este problema en nuestro estudio tanto en la incidencia como en la mortalidad

se realiza una estandarizacion de tasas por el método directo.

Para ello se consider6 como poblacion de referencia la media nacional, se
construyd una tabla y se aplicaron las tasas especificas observadas en las
poblaciones comparadas de acuerdo a la variable a estandarizar calculando los
casos absolutos que corresponderian a una y otra poblacion, en el caso de que

tuvieran la misma estructura que la poblacion de referencia (casos esperados).
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Se sumaron los casos esperados en cada poblacion y se calcularon las tasas

ajustadas: casos esperados/poblacion total de referencia.

A continuacion se muestra la tabla utilizada para el ajuste de tasas por el

método directo:

Tabla 11 Ajuste de tasas por el método directo

Variable de Poblacion de Poblacion A Poblacion B
estandarizacion referencia Tasas Casos Tasas Casos
observadas esperados observadas esperados
grupo 1 a X, (@a.x)=m |y, (@a.y)) =i
grupo 2 b X2 (b.x)=n |y, (b.yz) =]
grupo n c X, (. X)= |y (c.y) =k
atb+c T. ajustada: T. ajustada:
(m+n+Ai/at+b+c)x 100 |(i+j+k/a+b+c) x 100

Se elaboraron mapas para visualizar los patrones geogréaficos segun la RIE y

expresados en intervalos de <0,5,de0,5a1,delal5y>1,5.

Estudio de mortalidad

El estudio calcula los totales nacionales por region y sexo.

Se calcula la TM por CC como el numero de defunciones de nifios menores de
un afilo con diagnéstico de CC por cada 10.000 nacidos vivos en un

determinado afo.

La TM:

N° de defunciones en < de 1 afio con diagndstico de CC
X 10.000

N° de nacimientos en el mismo periodo
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Se calculé la proporcion de fallecimientos por grupos de edad divididos en:
neonatal precoz (0 a 7 dias), neonatal tardia (7 a 28 dias) y post-neonatal (28 a

366 dias).

Ademas, se realiz6 un estudio de comparacion de la mortalidad anual por CC
tomando como referencia de comparacion el afio 2003. Se calculan los Riesgos
Relativos de mortalidad (RRM) anuales mediante regresion de Poisson. Se

describe el RRM con su IC al 95%.

Es decir, estudiamos la evolucion de la mortalidad por CC con respecto al
primer afio de estudio siendo el RRM la razon entre la mortalidad por CC en el
afio 2003 (M03) y la mortalidad por esta enfermedad en el resto de los afios de

estudio (M04 a 12)

Un RRM por encima de 1 indicard una mayor probabilidad de fallecer por CC

mientras que por debajo de 1 el riesgo sera menor.

La mortalidad global (ndmero de casos con alta por fallecimiento) se calcula
para cada nivel de riesgo de mortalidad en el caso de APR-GRD, y nivel de

gravedad de la cardiopatia.

También se calcul6 la razon estandarizada de mortalidad (REM) con el método
directo y tomando como poblacién estandar la media nacional para poder
comparar los resultados de cada provincia y CA, con sus intervalos de

confianza al 95%.

Se elaboraron mapas para visualizar los patrones geograficos segun la REM y

expresados en intervalos de <0,5,de0,5a1,delal5y>1,5.

Estudio de consumo de recursos
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Se analizaron los porcentajes de derivaciones entre CCAA para conocer el flujo
de pacientes, debido fundamentalmente a que no todas tienen cirugia cardiaca

y/o hemodinamica infantil, del total de la base de altas.

Se realiza un andlisis de los siguientes indicadores del case-mix atendido:

Peso medio, “case-mix”, o de indice de casuistica: Media ponderada de los
pesos de los GRD de todos los pacientes de una determinada unidad, grupo o
proveedor. Se calcula multiplicando el nimero de casos de cada GRD por su
peso Yy dividiendo por el numero total de casos de la unidad (grupo hospitales,

CA, servicio, CDM, etc)

Peso total de los GRD atendidos
Peso Medio =

Total de altas codificadas

EM: Promedio de dias de estancia del total de altas validas. Se calculan para

cada GRD y nivel de gravedad en el caso de APR-GRD

Estancia Media Ajustada por Funcionamiento del estandar (EMAFe). Las altas

de la unidad (CA, hospital,...) GRD a GRD se multiplican por la EM del
estandar en cada uno de ellos. De esta forma se obtiene la EM ajustada por el
funcionamiento del estandar que es la EM que hubiera tenido la CA con el

funcionamiento (EM) del estandar.

indice de Estancia Media Ajustada (IEMA): Es el mejor indicador del

funcionamiento por unidad de analisis (hospital, CA) respecto a un estandar

(en nuestro estudio se empleé como estandar la media nacional de los 10 afios
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analizados). Se obtiene comparando la EM de la CA con la que hubiera tenido

en el caso de haber funcionado con la EM del estandar.

EM hospital

IEMA =
EM ajustada por funcionamiento del estandar (EMAF)

Siempre que el IEMA esté por debajo de 1 indicar4 un mejor funcionamiento
que el estandar, es decir, el hospital o la CA habra tratado a sus pacientes con
una estancia menor que si el estdndar hubiera tratado a estos mismos

pacientes, Yy por lo tanto, con menor consumo de recursos.

Indice de Complejidad (IC): Es el cociente entre la EMAF y la EM del estandar.

EM ajustada por funcionamiento del estandar (EMAF)

EM del estandar

Siempre que el IC esté por encima de 1 indicara que el hospital o la CA ha
tratado patologias mas complejas, es decir, suponiendo que el hospital hubiera
tratado a sus pacientes con la estancia del estandar, si su EM estandarizada es
mayor que la del estandar, indicara que las patologias tratadas han sido mas

complejas.

Posteriormente, se descompone la diferencia entre la EM global de la CA y la
del estandar en 2 componentes: Dif total (EM CA- EM estandar)= Dif. Debida a
la casuistica (EMAF-EM estandar) + Dif. debida al funcionamiento (EM CA-

EMAF).
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Finalmente se calculan las estancias ahorradas y perdidas en cada CA, asi

como los ingresos potenciales si la EM hubiera sido la del estandar.

Los datos obtenidos han sido tratados con el programa informatico Access y
posteriormente exportados al programa estadistico SPSS version 17 para
realizar el andlisis estadistico. Para el célculo de los intervalos de confianza de
las tasas se utiliz6 el software libre OpenEpi (Open Source Epidemiologic

Statistics for Public Health)

5.7 ESTRATEGIAS DE BUSQUEDA BIBLIOGRAFICA

Se realizé una busqueda en la literatura cientifica en las bases de datos
Internacionales PubMed-Medline, EMBASE, Cochrane Library plus, WOS vy
PsycBITE asi como en las bases de datos nacionales IME, Dialnet, IBECS,
MEDES y Teseo lo que mostré un total de 5143 referencias bibliograficas
relacionadas con la incidencia de las CC, su epidemiologia y morbimortalidad
bajo la siguiente estrategia de busqueda: ((congenital heart defects OR
congenital heart disease) AND (prevalence OR incidence OR epidemiology ))
OR ("Heart Defects, Congenital"[Mesh] OR "Heart Diseases/congenital'[Mesh])
AND ("prevalence"[Mesh] OR "Incidence"[Mesh] OR "Epidemiology"[Mesh])
AND "last 5 years"[PDat]). Los idiomas de los articulos que se revisaron fueron
castellano e inglés. Ademas, a partir de la fecha de busqueda inicial, se activo
un sistema de alerta bibliografica para la actualizacion constante de los
resultados. Se empled el gestor bibliografico propio del procesador Microsoft
Office Word para la gestion, organizacion, sistematizacion e integracion de las

referencias bibliograficas.
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Las referencias que conforman el apartado bibliografia han sido citadas segun
el estilo Harvard segun la Guia de estilo elaborada por la Universidad de
Alicante basada en las normas de la Biblioteca de la University College Dublin,
el de la School of Nursing, Midwifery and Health Systems de la University
College Dublin y, en menor medida, el de la Universidad Anglia Ruskin y
disponible en http://rua.ua.es/dspace/bitstream/10045/45402/1/Estilo-

Harvard.pdf.
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RESULTADOS

6 RESULTADOS

6.1 ANALISIS DESCRIPTIVO

Se recibieron del Ministerio de Sanidad y Consumo 100.594 altas, procedentes de
253 hospitales, de nifios menores de un afo e ingresados durante el periodo 2003
a 2012 incluidos, y que incluian dentro del CMBD al alta algin cddigo CIEOMC
745, 746 y 747, que engloban la totalidad de los codigos de CC.

De las altas recibidas en el CMBD, se eliminaron los registros que estaban

definidos como criterios de exclusion en nuestro estudio:

- 7.749 altas por haber cumplido el primer afio de edad
- 1.309 altas con residencia desconocida o en el extranjero.
- 36 altas con sexo ambiguo o desconocido

- 10.854 altas con diagnostico de DAP junto con cualquier cédigo CIE9MC
indicativo de prematuridad

- 2.145 altas con diagndéstico de ausencia o0 hipoplasia de arteria umbilical o
arteria umbilical anica (Codigo 747.5) siempre gque no incluyeran algun otro cédigo

de CC.

- 193 altas con diagnéstico de Otras anomalias de grandes venas (Cédigo 747.49)
siempre que no incluyeran algun otro cédigo de CC.

- 160 altas con diagnéstico de Bloqueo congénito (Codigo 746.86) siempre que no
incluyeran algun otro cédigo de CC.

- 139 altas con Anomalias no especificadas (Cédigo 747.9) siempre que no
incluyeran algun otro cédigo de CC.

- 13.308 altas fueron reingresos.
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Quedo entonces constituida una base de 64.831 nifios cardidpatas que generaron

un total de 78.139 altas.

A continuacion se describe el algoritmo de construccion de la base de pacientes y

altas desarrollada.

100.594 Altas con codigos CC
(745, 746, 747) recibidas del MSSSI

—
\ 4

91.626 Altas con cédigos CC
(745, 746, 747)

v

7.749 Altas con 1 afo de edad
1.309 Altas con residencia desconocida o en el extranjero

36 Altas con sexo ambiguo o desconocido

78.139 Altas con cddigos CC
(Criterios de inclusion)

10.854 Altas con DAP y prematuridad (747.0 + Prematuridad)

2.145 Altas con Hipoplasia de arteria umbilical (747.5)
3y 193 Altas con Otras anomalias de grandes venas (747.49)

160 Altas con Bloqueo congénito (746.86)

139 Altas con Anomalias no especificadas (747.9)

13.504 Altas con

Base
ALTAS

Analisis carga sanitaria y consumo
de recursos

reingreso

64.831 Pacientes con codigos CC
(Criterios de inclusién)

Base
PACIENTES

Anadlisis incidencia, mortalidad,
epidemiologia
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6.1.1 RELATIVOS AL PACIENTE

6.1.1.1 NUMERO DE CASOS DIAGNOSTICADOS DE CARDIOPATIA

CONGENITA

El nimero de nifios menores de un afio que resultaron diagnosticados en Espafia
de CC, siguiendo el criterio definido en nuestro estudio, fue de 64.831 nifios en los
10 afios analizados desde el 1 de enero de 2003 al 31 de diciembre de 2012

sobre una cohorte de 4.766.325 nacidos vivos.

Figura 8 Evolucion anual del n° de pacientes con diagnostico de CC
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Tabla 12 Evolucién anual del n° de pacientes con diagndstico de CC

Ao 2003 2004 2005 2006 2007 2008 2009 2010 2011 2012 Total
N2 Pacientes 5.184 5.643 5.812 6.083 6.413 7.109 7.164 7.028 7.327 7.068 64.831

6.1.1.2 SEXO

La proporcién de pacientes por sexo fue de 53,43 % nifios y 46,57% nifias,
diferencia que resulté ser significativa (x2=84,2; p < 0,001). Es decir, la
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probabilidad de que al diagnosticar una CC en un nacidos vivos sea del sexo

masculino es significativamente superior a que lo sea en el sexo femenino.

Tabla 13 Distribucién de pacientes por sexo

Sexo N°pacientes %

Varon 34.642 53,43%

Mujer 30.189 46,57%

Total 64.831 100,00%
6.1.1.3 EDAD

La edad media de los pacientes diagnosticados de CC fue de 36,2 dias (D.E: 75,

3 dias).

Tabla 14 Distribucion de pacientes por sexo y edad media

Sexo N°pacientes Edad media (dias) D.E

Varén 34.642 36,6 75,2
Mujer 30.189 35,9 75,4
Total 64.831 36,2 75,3

D.E: Desviacién Estandar

En el rango de los 10 primeros dias de vida fueron diagnosticados 44.306

pacientes, lo que representa el 68,3% de total. La mediana fue de 1 dia de vida.

En la tabla siguiente se muestra el rango de los 10 primeros dias de vida periodo

en el que se diagnostican casi el 70% de los pacientes:
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Figura 9 Momento de diagndstico, rango de los 10 primeros dias de vida
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6.1.1.4 RN CON DIAGNOSTICO DE CC QUE FUERON MORTINATOS

El porcentaje de mortinatos del grupo de nifios diagnosticados de CC fue del 0,1%

Tabla 15 Porcentaje de mortinatos

Mortinato Frecuencia Porcentaje

(N) (%)
No 64.775 99.9
Si 56 0.1

6.1.1.5 RECIEN NACIDOS CON CC QUE ASOCIARON PREMATURIDAD O CIR
(CRECIMIENTO INTRAUTERO RETARDADO O BAJO PESO PARA

EDAD GESTACIONAL)

El porcentaje de pacientes prematuros (< 37 semanas de gestacion) del total de

nifios con diagnéstico de CC fue del 20%, mientras que el 5,9% presentaron CIR.
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Figura 10 Proporcién de pacientes prematuros

B A término
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Tabla 16 Porcentaje de prematuros

Frecuencia  Porcentaje

A término 51.854 80
Prematuros 12.977 20

Figura 11 Proporcién de pacientes con crecimiento intradtero retardado

=SinCIR
EConCIR

Tabla 17 Porcentaje de pacientes con crecimiento intradatero retardado

Frecuencia Porcentaje

Q) (%)
SinCIR  61.007 94.1
ConCIR 3.824 5.9

6.1.1.6 TIPO DE CARDIOPATIA

La distribucion del tipo cardiopatia se expone en la siguiente tabla:
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Tabla 18 Distribucién de casos por tipo de cardiopatia solay asociada

Nimero de casos

CIE9MC Tipo de Cardiopatia Unica Asociadas Total % de CC
7455 Defecto de tabique auricular de tipo ostium secundum 16.027  14.032 30.059 33,55%
7454 Defecto de tabique ventricular 8.297 8.276 16.573 18,50%
747.0 Conducto arterioso permeable 3.893 9.000 12.893 14,39%
747.10 Coartacion de aorta (preductal) (posductal) 844 1.775 2.619 2,92%
746.02 Estenosis pulmonar 996 1.382 2.378 2,65%
745.1 Transposicion de grandes vasos 576 1.780 2.356 2,63%
745.10  Transposicion completa de grandes vasos 469 1.144 1.613 1,80%
745.11  Ventriculo derecho de doble salida 49 514 563 0,63%
745,12  Transposicion corregida de grandes vasos 25 83 108 0,12%
745.19  Otra Transposicion de grandes vasos 33 39 72 0,08%
745.6 Defectos de los cajinetes endocérdicos 963 1.189 2.152 2,40%
745.60  Defecto de los cojinetes endocardicos de tipo no especificado 20 13 33 0,04%
745.61  Defecto ostium primum 174 355 529 0,59%
745.69  Otros defectos de los cojinetes endocérdicos 769 820 1.589 1,77%
745.2 Tetralogia de Fallot 1.297 634 1.931 2,16%
745.0 Tronco comdn 430 390 820 0,92%
746.6 Insuficiencia mitral congénita 108 710 818 0,91%
746.4 Insuficiencia congénita de valvula adrtica 121 612 733 0,82%
746.3 Estenosis congénita de la valvula adrtica 246 450 696 0,78%
746.7 Sindrome de corazén izquierdo hipoplastico 240 374 614 0,69%
746.1 Atresia y estenosis tricuspideas congénitas 72 395 467 0,52%
746.01 Atresia congénita 56 386 442 0,49%
747.41 Conexion andmala total de venas pulmonares 143 251 394 0,44%
745.3 Ventriculo comdn 87 293 380 0,42%
746.83 Estenosis infundibular pulmonar 52 278 330 0,37%
746.5 Estenosis mitral congénita 19 238 257 0,29%
746.85 Anomalia de arteria coronaria 89 165 254 0,28%
747.22 Atresia y estenosis de aorta 50 187 237 0,26%
746.2 Anomalia de Ebstein 89 134 223 0,25%
747.11 Interrupcion del arco adrtico 30 177 207 0,23%
746.81 Estenosis subadrtica 14 98 112 0,13%
747.42 Conexion anémala parcial de venas pulmonares 24 76 100 0,11%
Otros 5.831 5.941 11.772 13,14%
Total 40.561  49.030 89.591 100,00%

CIE9MC: Clasificacion Internacional de Enfermedades 92 Revision Modificacion Clinica

IC 95%: Intervalo de Confianza del 95%.

Las 10 primeras CC en frecuencia acumulan el 82,57% de los diagnosticos,

siendo la CIA la mas frecuente seguida de la CIV y del conducto arterioso

permeable o DAP.
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Estas 3 CC representan el 66,27% de los casos de CC. Les siguen por orden de
frecuencia, como CC Unica o asociada, la CoAo (pre o posductal), la EP, la TGV,
los defectos de los cojinetes endocardicos y la TF.

Dentro del codigo de Transposicion de grandes vasos, la mas frecuente fue la
Transposicion completa de grandes vasos clasica (68,5%), seguido del VDDS
(23,9%), y la Trasposicion corregida de grandes vasos (4,6%).

Dentro de los defectos de los cojinetes endocardicos, la forma més frecuente fue
el canal auriculoventricular comun (73,8%) seguido del defecto tipo ostium primum
(24,6%).

El 54,8% de los diagndésticos de cardiopatias asociaron mas de una patologia,
siendo las siguientes las que presentaron una asociacion en mas del 80% de los

casos:

Tabla 19 Distribucion de casos con cardiopatia asociada

% casos con CC

CIEQMC Tipo de Cardiopatia asociada
746.5 Estenosis mitral congénita 92,6%

745.11  Ventriculo derecho de doble salida 91,3%
746.81 Estenosis subadrtica 87,5%
746.01 Atresia congénita 87,3%
746.6 Insuficiencia mitral congénita 86,8%
747.11 Interrupcion del arco aodrtico 85,5%
746.1 Atresia y estenosis tricuspideas congénitas 84,6%
746.83 Estenosis infundibular pulmonar 84,2%
746.4 Insuficiencia congénita de valvula aértica 83,5%

6.1.1.7 VARIACION TEMPORAL DE LOS CASOS POR TIPO DE CARDIOPATIA

Se estudié la variacién en el nimero de casos de CC durante el periodo de

estudio valorando las diferencias entre 2003 y 2012.
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El incremento en el nUmero de CC totales es del 32,32% con respecto a 2003,

encontrando que el 66,38% de este incremento fueron diagnosticadas como CC

asociadas.

Tabla 20 Numero de casos de CC durante el periodo de estudio

CARDIOPATIAS

2.003 2.004 2.005 2.006 2.007 2.008 2.009 2.010 2.011 2.012 total
UNICAS 3.438 3.619 3.740 3.810 4.030 4.413 4.456 4.317 4.527 4.244 40.594
ASOCIADAS 3.981 4.435 4.367 4.538 4.707 5.342 5.370 5.339 5.571 5.573 49.223
TOTAL 7.419 8.054 8.107 8.348 8.737 9.755 9.826 9.656 10.098 9.817 89.817

Figura 12 Namero de casos de CC durante el periodo de estudio
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Las tabla 21 muestran los datos de la evolucion temporal de las CC totales tanto

de forma aislada como asociadas a los largo del periodo de estudio asi como la

diferencia entre los afios 2003 y 2012.

La tabla 22 muestra la evolucién temporal de la CIA, CIV y DAP durante los afios

de estudio
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Tabla 21 Evolucion temporal de los diferentes tipos de CC

TOTAL DE CARDIOPATIAS (UNICAS Y ASOCIADAS)

Dif 12/03 Dif 12/03

CIE9MC Tipo de Cardiopatia 2003 2004 2005 2006 2007 2008 2009 2010 2011 2012 (n9 (%)
7455  Defecto de tabique auricular de tipo ostium secundum 1941 2318 2389 2469 2679 3252 3528 3733 3885 3865 1924 498
7454 Defecto de tabique ventricular 1633 1662 1669 1580 1661 1827 1654 1674 1691 1522  -111 7,3
747.0  Conducto arterioso permeable 996 1130 1146 1258 1265 1370 1458 1361 1489 1420 424 29,9
74710  Coartacion de aorta (preductal) (posductal) 259 251 277 272 272 270 272 213 251 282 23 82
746.02  Estenosis pulmonar 237 243 182 259 261 304 254 235 221 182 -55 -30,2
7451  Transposicion de grandes vasos 250 287 280 255 263 230 220 191 196 184  -66 -35,9
745.10 Transposicién completa de grandes vasos 160 208 189 172 176 158 158 139 129 124 -36 29,0
745.11 Ventriculo derecho de doble salida 63 62 6 70 64 54 45 44 51 44 -19 -43,2
745.12 Transposicion corregida de grandes vasos 21 11 17 3 14 9 10 4 10 9 -12 -133,3
745.19 Otra transposicion de grandes vasos 6 6 8 10 9 9 7 4 6 7 1 14,3
745.6  Defectos de los cojinetes endocérdicos 229 221 210 233 260 224 220 163 191 201 -28 -139
745.60 Defecto de los cojinetes endocardicos de tipo no especificado 8 3 0 6 6 2 3 1 1 3 -5 -166,7
745.61 Defecto ostium primum 46 52 50 59 68 59 56 38 45 56 10 17,9
745.69 Otros defectos de los cojinetes endocérdicos 175 166 160 168 185 163 161 124 145 142 -33 -23,2
7452 Tetralogia de Fallot 187 209 203 217 168 218 180 155 192 202 15 74
745.0  Tronco comUn 65 8 66 68 70 89 114 100 80 80 15 1838
746.6  Insuficiencia mitral congénita 57 8 64 75 75 8 73 96 8 117 60 51,3
746.4  Insuficiencia congénita de valvula adrtica 43 37 55 80 62 68 93 96 94 105 62 59,0
746.3  Estenosis congénita de la valvula adrtica 77 50 67 66 79 74 71 54 87 71 -6 -85
746.7  Sindrome de corazén izquierdo hipoplastico 78 82 68 79 74 59 44 42 42 46 -32 -69,6
746.1  Atresiay estenosis tricuspideas congénitas 66 57 54 45 48 52 38 25 43 39 =27 -69,2
746,01  Atresia pulmonar 48 43 54 43 49 5 3B 39 30 45 -3 6,7
74741  Conexién anémala total de venas pulmonares 30 31 33 4 42 34 5 49 41 35 5 14,3
7453 Ventriculo comdn 42 41 52 46 37 42 31 3B 28 26 -16 -61,5
746.83  Estenosis infundibular pulmonar 39 32 27 338 28 3B 32 38 36 30 -9 -30,0
746.5  Estenosis mitral congénita 26 26 31 24 3» 23 34 22 23 13 -13 -100,0
746.85  Anomalia de arteria coronaria 2 16 16 22 3 2 21 31 30 35 7 20,0
74722 Atresiay estenosis de aorta 24 15 21 2 16 25 23 31 33 27 3 111
746.2  Anomalia de Ebstein 20 18 24 18 28 31 25 14 21 24 4 16,7
74711  Interrupcion del arco adrtico 23 17 17 24 20 3 19 21 22 9 -14 -155,6
74681  Estenosis subadrtica 4 11 15 9 13 14 13 10 4 9 -5 -55,6
747.42  Conexion anémala parcial de venas pulmonares 7 9 6 7 10 8 13 15 18 7 0 0,0
Otros 1000 1073 1081 1100 1189 1304 1306 1213 1265 1241 241 194
Total 7898 8562 8597 8836 9259 10209 10266 10010 10485 10202 2304 22,6

Figura 13 Evoluciéon temporal de la CIA, CIV y DAP durante los afios de estudio
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6.1.2 RELATIVOS A LA ATENCION SANITARIA

El nimero de altas generadas por los pacientes con diagnostico de CC durante el

periodo de estudio fue de 78.139 altas.

6.1.2.1 ESTANCIA HOSPITALARIA MEDIA DE LAS ALTAS DE CC

La EM de los procesos atendidos fue de 15,99 dias (D.E: 25,63 dias), siendo la

mediana de 7 dias y la moda de 2 dias.

Tabla 22 Evolucién de la Estancia Media durante el periodo de estudio.

Ao 2003 2004 2005 2006 2007 2008 2009 2010 2011 2012 Total
Estancia Media (dias 15,53 15,20 15,71 15,28 15,42 16,03 16,40 16,40 17,18 16,23 15,99
D.E. 24,89 2458 25,91 22,29 25,14 25,51 27,51 25,61 26,75 26,78 25,63
D.E: Desviacion Estandar

Figura 14 Evolucién de la Estancia Media durante el periodo de estudio
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6.1.2.1.1 POR TIPO DE GRD

Al analizar la EM por tipo de AP-GRD quirdrgico y médico, encontramos que los
pacientes quirdrgicos generaron estancias mas altas, siendo la diferencia de

16,76 dias estadisticamente significativa (p<0,001).

Tabla 23 Estancia media por tipo de AP-GRD

Tipo GDR AP E. M (dias) N°pacientes D.E

GRD Médico 13,04 64.219 20,20
GRD Quirargico 29,79 13.648 39,78
GRD Indeterminadc 20,93 272 36,25
Total 15,99 78.139 25,63

6.1.2.1.2 POR NIVELES DE GRAVEDAD (APR-GRD)

Con el sistema de agrupacion de pacientes APR-GRD a cada paciente se le
asigna un nivel de gravedad de la enfermedad que indica el grado de afectacion
fisiologica o pérdida de funcién de un sistema organico”. El de menor gravedad es
el 1 mientras que el 4 seria el nivel maximo.

Se analiza la EM como indicador de consumo de recursos en funcion de la
gravedad del proceso de cada paciente, encontrando que entre el nivel 1 (7,81
dias, D.E:9,3) y el nivel 4 de gravedad (41,06 dias, D.E: 48,4) la EM se
incrementa hasta 4 veces. El incremento en la EM segun se aumenta el nivel de
gravedad resulté ser estadisticamente significativa ( p<0,001).

En la tabla y figura siguiente se muestra la relacion entre EM y los distintos

niveles de gravedad segun el sistema de agrupacion de pacientes APR-GRD.
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Tabla 24 Relacién entre estancia media y niveles de riesgo de mortalidad

Nivel Severidad E. M (dias) N°pacientes D.E

Nivel 1 7,81 16587 9,31
Nivel 2 10,13 26454 12,92
Nivel 3 18,78 19137 23,83
Nivel 4 41,06 9456 48,42
Total 15,99 78139 25,63

Nota: Se excluyen del analisis 6.505 pacientes, que corresponden a los
GRD's indeterminados y a pacientes de 2003 que no se agruparon con
este sistema de clasificacién que institucionalmente comienza a
utilizarse en 2004.

Figura 15 Relacién entre estancia media y niveles de riesgo de mortalidad
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6.1.2.1.3 POR NIVELES DE MORTALIDAD (APR-GRD)

Con el sistema de agrupacion de pacientes APR-GRD cada paciente se le asigna

un nivel de riesgo de mortalidad que indica la probabilidad de morir en el proceso.

El de menor riesgo es el 1 mientras que el 4 seria el nivel maximo.

Se analiza la EM como indicador de consumo de recursos en funcién del nivel de

riesgo de morir de cada paciente, encontrando que la diferencia en EM entre nivel

1 y nivel 4 fue de 27,73 dias, lo que seria una EM 2,79 veces superior entre el

primer y ultimo nivel de mortalidad.
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A mayor riesgo de mortalidad mayor EM, resultado que resultdé ser
estadisticamente significativo( p<0,001).
En la tabla y figura siguiente se muestra la relacion entre la EM y niveles de riesgo

de mortalidad

Tabla 25 Relacién entre estancia media y niveles de riesgo de mortalidad

Nivel Mortalidad E. M (dias) N° pacientes D.E

Nivel 1 9,92 46131 13,20
Nivel 2 20,03 14225 25,53
Nivel 3 34,91 8088 42,11
Nivel 4 37,66 3190 53,21
Total 15,99 78139 25,63

Nota: Se excluyen del analisis 6.505 pacientes, que corresponden a los
GRD's indeterminados y a pacientes de 2003 que no se agruparon con
este sistema de clasificacion que institucionalmente comienza a
utilizarse en 2004.

Figura 16 Relacion entre estancia media y niveles de riesgo de mortalidad
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6.1.3 REINGRESOS HOSPITALARIOS

El porcentaje de reingresos en los pacientes estudiados fue de 10,15% en el
periodo de estudio. Las variaciones anuales se exponen en la siguiente tabla y

figura.
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Tabla 26 Evolucién del porcentaje de reingresos anual

Afio 2003 2004 2005 2006 2007 2008 2009 2010 2011 2012 Total
% de Reingresos 10,63% 10,10% 10,17% 9,32% 10,36% 9,78% 10,43% 10,63% 9,85% 10,24% 10,15%

Figura 17 Evolucién del porcentaje de reingresos anual
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En la tabla siguiente se muestra el nimero de pacientes que reingresan, segun el

namero de reingresos

Tabla 27 numero de pacientes que reingresan, segun namero de reingresos

Reingresos (n°) Pacientes %
0 56.196  86,68%
1 5.923 9,14%
2 1.655 2,55%
3 627 0,97%
4 237 0,37%
5 105 0,16%
6 42 0,06%
7 20 0,03%
8 11 0,02%
9 3 0,00%
10 4 0,01%
11 4 0,01%
13 1 0,00%
14 1 0,00%
22 1 0,00%
81 1 0,00%
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En el 86,68% de los casos no reingresan, mientras que en el caso de reingresar el

69% ingresan una vez mas en el mismo afio.

6.2 ESTUDIO DE INCIDENCIAS

6.2.1

INCIDENCIA ACUMULADA DE LAS CC: ANALISIS POR GRAVEDAD

La incidencia acumulada (l1A) fue de 13,6%o (IC 95%: 13,5-13,7).

En la Tabla 28 y Figura 16 se muestra la evolucion de la incidencia anual total y

por sexos.

Tabla 28 Evolucidn de la Incidencia anual total y por sexos.

ANO

INCIDENCIA (x 1.000 RN)

2003 2004 2005 2006 2007 2008 2009 2010 2011 2012

Incidencia Acumulada 11,73 12,41 12,46 12,60 13,02 13,68 14,47 14,44 15,52 15,55

Figura 18 Evolucion de la Incidencia anual total y por sexos
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La incidencia de CC en varones nacidos vivos en 1 afio durante el periodo de

estudio fue de 14,1%o, mientras que en mujeres fue de 13,1%o.

En la siguiente tabla se muestra la incidencia por sexo.
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Tabla 29 Incidencia por sexo

Varén
Mujer

Incidencia de pacientes con CC por sexos y global

Ambos sexos

Casos

34.628
30.217
64.831

Poblacidn

2.458.475
2.307.850
4.766.325

Incidencia (x1000)

14,1
13,1
13,6

En las tablas siguientes se muestra la incidencia por grupos de gravedad de la

cardiopatia en tres grupos (muy grave, grave y leve) global y por sexos

En nuestro periodo de estudio se observa un incremento en el nimero de CC

menos graves y un descenso en las muy graves, permaneciendo las graves sin

cambios significativos.

Tabla 30 Incidencia por grupos de gravedad global y por sexo

Ambos
sexos

Afio
2003
2004
2005
2006
2007
2008
2009
2010
2011
2012

TOTAL

NC/NA grave

1.053
1.189
1.279
1.458
1.501
1.549
1.561
1.416
1.438
1.394
13.838

Casos
Muy
Grave
230 1.032
215 1.069
221 1.048
209 1.060
205 1.096
208 1.110
150 1.084
137 912
144 1.013
150 1.008
1.869

10.432 38.692 4.766.325

Leve
2.869
3.170
3.264
3.356
3.611
4.242
4.369
4.563
4,732
4516

Poblacion NC/NA grave Grave

441.881
454.591
466.371
482.957
492.527
519.779
494.997
486.575
471.999
454.648

2,38
2,62
2,74
3,02
3,05
2,98
3,15
2,91
3,05
3,07
2,90

Incidencia
Muy
0,52 2,34
0,47 2,35
0,47 2,25
0,43 2,19
0,42 2,23
0,40 2,14
0,30 2,19
0,28 1,87
0,31 2,15
0,33 2,22
0,39 2,19

Leve
6,49

6,97

7,00

6,95

7,33

8,16

8,83

9,38

10,03
9,93

8,12
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Hombres

Ao
2003
2004
2005
2006
2007
2008
2009
2010
2011
2012

TOTAL

Mujeres

ARo
2003
2004
2005
2006
2007
2008
2009
2010
2011
2012

TOTAL

NC/NA grave Grave

581
666
671
793
816
852
849
786
788
749
7.551

NC/NA grave Grave

472
523
608
665
685
697
712
630
650
645
6.287

Casos
Muy
124 592
131 643
125 644
121 627
115 627
119 658
86 629
76 528
74 599
86 595
1.057 6.142
Casos
Muy
106 440
84 426
96 404
88 433
90 469
89 452
64 455
61 384
70 414
64 413
812 4.290

Leve
1.455
1.642
1.667
1.686
1.851
2.146
2.251
2.373
2.467
2.354

19.892 2.458.475

Leve
1.414
1.528
1.597
1.670
1.760
2.096
2.118
2.190
2.265
2.162

18.800 2.307.850

Poblacion NC/NA grave

227.584
234.875
240.201
249.184
253.895
268.377
255.954
250.727
243.292
234.386

Poblacion NC/NA grave

214.297
219.716
226.170
233.773
238.632
251.402
239.043
235.848
228.707
220.262

2,55
2,84
2,79
3,18
3,21
3,17
3,32
3,13
3,24
3,20
3,07

2,20
2,38
2,69
2,84
2,87
2,77
2,98
2,67
2,84
2,93
2,72

Incidencia

Muy

Grave
0,54 2,60
0,56 2,74
0,52 2,68
0,49 2,52
0,45 2,47
0,44 2,45
0,34 2,46
0,30 2,11
0,30 2,46
0,37 2,54
0,43 2,50

Incidencia

Muy

Grave
0,49 2,05
0,38 1,94
0,42 1,79
0,38 1,85
0,38 1,97
0,35 1,80
0,27 1,90
0,26 1,63
0,31 1,81
0,29 1,88
0,35 1,86

Leve
6,39

6,99

6,94

6,77

7,29

8,00

8,79

9,46

10,14

10,04
8,09

Leve
6,60
6,95
7,06
7,14
7,38
8,34
8,86
9,29
9,90
9,82
8,15

NC/NA: no clasificable/no agrupable,

En la Figura 19 se muestra la evolucion de los tres grupos de gravedad a lo largo

de los diez afios de estudio.
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Figura 19 Evolucién temporal de la incidencia por grupos de gravedad
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6.2.2 COMPARACION ANUAL DE LAS INCIDENCIAS

Se realiza un estudio de comparacion de las incidencias anuales de CC tomando
como referencia de comparacién el afio 2003.

En la siguiente tabla se muestra Riesgos Relativos de incidencia anuales.

Tabla 31 Riesgos Relativos de incidencia anuales

Ao IRR IC95% p
2004 1,07 1,03 1,11 0,00
2005 1,06 1,02 1,10 0,00
2006 1,07 1,03 1,11 0,00
2007 1,11 1,07 1,15 0,00
2008 1,17 1,12 1,21 0,00
2009 1,23 1,19 1,28 0,00
2010 1,23 1,19 1,28 0,00
2011 1,32 1,28 1,37 0,00
2012 1,32 1,28 1,37 0,00
IRR: Riesgo Relativo de Incidencia

IC: Intervalo de Confianza

p: nivel de significacion estadistica
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Se observa una tendencia al incremento en el riesgo de padecer una CC en los
10 afios de estudio, siendo las diferencias estadisticamente significativas en todos
los afos estudiados (p<0,05).

Mientras en 2004 el riesgo de padecer una CC durante el primer afio de vida era
un 7% superior a 2003, el riesgo se incrementa hasta el 32% en 2012.

En una comparacién por sexo, el riesgo de padecer CC siendo hombre es de un
8% superior a ser mujer (RR=1,08, IC: 1,06-1,09) siendo esta diferencia entre

sexos significativa (p<0,05).

6.2.3 INCIDENCIA POR TIPO DE CARDIOPATIA

En la Tabla 32 se muestra el nimero de casos con CC Unica, asociada y total por
tipo de cardiopatia e incidencia total por 1.000 nacidos vivos y el Cadigo
CIEOMC.

Las CC con incidencia mas alta son la CIA, CIV y DAP.
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Tabla 32 Numero de casos con CC unica, asociaday total por tipo de cardiopatia,
incidencia total por 1000 nacidos vivos

Namero de casos

Incidencia total

(x 1.000 RN
CIE9MC Tipo de Cardiopatia Unica Asociada Total Vivos) 1C95%
745.5 Defecto de tabique auricular de tipo ostium secundum 16027 14032 30059 6,31 6,24 6,38
745.4 Defecto de tabique ventricular 8297 8276 16573 3,48 3,42 3,53
747.0 Conducto arterioso permeable 3893 9000 12893 2,71 2,66 2,75
747.10 Coartacioén de aorta (preductal) (posductal) 844 1775 2619 0,55 0,53 0,57
746.02 Estenosis pulmonar 996 1382 2378 0,50 0,48 0,52
745.1 Transposicion de grandes vasos 576 1780 2356 0,49 0,38 0,50
745.10 Transposicion completa de grandes vasos 469 1144 1613 0,34 0,32 0,36
745.11 Ventriculo derecho de doble salida 49 514 563 0,12 0,11 0,13
745.12 Transposicion corregida de grandes vasos 25 83 108 0,02 0,02 0,03
745.19 Otras transposicién de grandes vasos 33 39 72 0,02 0,01 0,02
745.6 Defectos de los cojinetes endocardicos 963 1188 2151 0,45 0,43 0,47
745.60 Defecto de los cojinetes endocardicos de tipo no especificado 20 13 33 0,01 0,00 0,01
745.61 Defecto ostium primum 174 355 529 0,11 0,10 0,12
745.69 Otros defectos de los cojinetes endocardicos 769 820 1589 0,33 0,32 0,35
745.2 Tetralogia de Fallot 1297 634 1931 0,41 0,39 0,42
745.0 Tronco comudn 430 390 820 0,17 0,16 0,18
746.6 Insuficiencia mitral congénita 108 710 818 0,17 0,16 0,18
746.4 Insuficiencia congénita de valvula adrtica 121 612 733 0,15 0,14 0,17
746.3 Estenosis congénita de la valvula adrtica 246 450 696 0,15 0,14 0,16
746.7 Sindrome de corazén izquierdo hipoplastico 240 374 614 0,13 0,12 0,14
746.1 Atresia y estenosis tricuspideas congénitas 72 395 467 0,10 0,09 0,11
746.01 Atresia pulmonar 56 386 442 0,09 0,08 0,10
747.41 Conexién andémala total de venas pulmonares 143 251 394 0,08 0,07 0,09
745.3 Ventriculo comun 87 293 380 0,08 0,07 0,09
746.83 Estenosis infundibular pulmonar 52 278 330 0,07 0,06 0,08
746.5 Estenosis mitral congénita 19 238 257 0,05 0,05 0,06
746.85 Anomalia de arteria coronaria 89 165 254 0,05 0,05 0,06
747.22 Atresia y estenosis de aorta 50 187 237 0,05 0,04 0,06
746.2 Anomalia de Ebstein 89 134 223 0,05 0,04 0,05
747.11 Interrupcion del arco adrtico 30 177 207 0,04 0,04 0,05
746.81 Estenosis subadrtica 14 98 112 0,02 0,02 0,03
747.42 Conexion andmala parcial de venas pulmonares 24 76 100 0,02 0,02 0,03
Otros 5831 5941 11772 2,47 2,43 2,51

CIESMC: Clasificacion Internacional de Enfermedades 92 Revision Modificacion Clinica
IC 95%: Intervalo de Confianza del 95%.

6.2.4 DISTRIBUCION GEOGRAFICA DE LA INCIDENCIA

6.2.4.1 EVOLUCION TEMPORAL DE LA INCIDENCIA ACUMULADA POR

COMUNIDADES AUTONOMAS

Al estudiar la 1A por CCAA encontramos que Aragén es la CA con incidencias

mas altas (24,65%o), mientras que Navarra, el Pais Vasco, Ceuta y Melilla la IA no

llega a 10%o.
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Tabla 33 Incidencia Acumulada total por CA y afio de estudio.

CCAA INCIDENCIA (x 1.000)

2003 2004 2005 2006 2007 2008 2009 2010 2011 2012 TOTAL
Aragon 23,53 25559 23,98 22,56 22,69 24,45 23,32 28,26 27,55 24,41 24,65
Rioja (La) 14,83 18,50 28,02 24,71 14,99 17,27 23,87 1590 13,56 19,50 19,08
Castilla-La Mancha 1543 1542 16,56 15,09 16,92 21,61 22,17 21,15 21,11 22,79 18,99
Castillay Leon 16,48 16,65 17,02 16,63 16,70 16,57 19,05 21,92 21,29 1855 18,11
Balears (llles) 10,37 15,21 14,42 13,23 17,18 18,12 2519 22,69 16,66 22,63 17,69
Asturias (Principado de) 14,44 17,75 17,32 18,69 14,96 14,40 16,49 16,08 17,09 17,02 16,41
Galicia 12,56 14,69 13,61 14,02 12,41 1513 1825 19,14 19,57 20,29 16,00
Cantabria 11,28 15,12 24,08 1565 12,86 22,22 16,23 11,85 11,37 12,20 15,38
Extremadura 12,07 14,55 1578 13,92 16,32 11,73 11,63 10,30 13,31 18,74 13,78
Canarias 10,55 11,17 11,21 12,01 11,59 12,20 13,45 17,89 19,08 20,43 13,78
Madrid (Region de) 9,88 9,88 1048 11,98 13,36 13,42 1552 14,74 17,27 16,58 13,36
Comunidad Valenciana 10,37 10,00 10,48 12,41 13,22 13,83 13,83 14,01 16,56 1596 13,08
Catalunya 10,80 11,38 11,17 10,98 12,47 12,98 13,46 13,01 13,68 12,97 12,32
Murcia (Region de) 856 12,03 12,32 13,79 11,87 13,01 11,76 11,11 14,20 13,86 12,27
Andalucia 13,18 13,20 12,17 11,42 11,26 11,33 11,04 11,04 11,46 1159 11,75
Melilla 14,45 11,77 1253 805 826 6,00 1257 988 859 6,64 9,68
Ceuta 7,79 4,68 12,04 19,16 12,87 4,65 791 661 956 838 9,34
Pais Vasco 764 734 742 849 757 911 854 791 11,83 12,70 8,88
Navarra (Comunidad Foral de) 725 1104 888 7,74 1028 7,36 844 836 917 10,07 8385
Espafia 11,73 12,41 1246 12,60 13,02 13,68 14,47 14,44 1552 1555 13,60
Tabla 34 Incidencia Acumulada en hombres por CA y afio de estudio.
CCAA INCIDENCIA (x 1.000)

2003 2004 2005 2006 2007 2008 2009 2010 2011 2012 TOTAL
VARON
Aragén 24,19 28,64 24,94 23,03 23,63 23,11 24,90 31,16 30,01 27,30 26,06
Rioja (La) 13,32 19,07 2855 26,35 14,76 19,07 23,53 1546 1598 22,14 19,79
Castilla-La Mancha 15,36 14,45 17,80 15,76 17,69 23,33 23,27 23,03 20,03 23,79 19,64
Balears (llles) 13,17 17,29 16,49 13,99 18,81 17,63 27,88 2504 19,24 2535 19,55
Castillay Le6n 17,29 18,16 17,98 16,81 16,28 17,84 19,64 20,39 22,38 19,30 18,62
Cantabria 10,60 16,67 27,25 1558 1517 23,29 19,20 14,63 14,15 12,99 17,07
Asturias (Principado de) 14,35 19,16 19,00 18,34 1511 14,30 1546 17,19 16,10 17,98 16,67
Galicia 1327 14,23 13,14 14,50 13,08 16,37 17,87 20,53 21,07 20,11 16,47
Canarias 10,86 12,55 11,30 12,76 11,41 12,26 13,64 17,29 20,44 22,48 14,29
Extremadura 14,13 1535 1536 14,16 14,95 13,66 11,30 9,17 14,03 18,33 14,00
Madrid (Region de) 9,89 9,93 1085 12,60 14,12 13,78 16,39 1551 17,28 16,87 13,78
Comunidad Valenciana 10,67 10,91 11,18 12,81 13,47 14,41 14,38 13,90 16,82 17,28 13,59
Murcia (Region de) 899 13,60 13,31 14,03 11,36 12,67 12,24 11,62 1522 1545 12,84
Catalunya 10,83 11,97 11,83 11,04 12,87 12,92 13,53 13,62 14,01 13,09 12,60
Andalucia 13,82 14,44 12,09 11,54 11,76 11,83 11,46 11,48 12,27 11,68 12,21
Ceuta 11,46 7,51 17,24 2564 16,84 2,65 8,76 11,67 11,66 862 12,09
Melilla 871 12,70 10,85 11,25 7,03 516 1222 1221 7,41 832 948
Navarra (Comunidad Foral de) 822 14,39 803 966 11,36 7,09 653 829 933 834 910
Pais Vasco 752 510 742 833 752 942 814 822 12,80 1325 881
Espafia 12,09 13,12 12,94 12,95 13,43 14,07 14,91 1501 16,15 16,14 14,09
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Al estudiar las IA por sexo encontramos que en hombres se mantienen las

diferencias entre CCAA, mientras que el caso del sexo femenino Ceuta es la CA

con menos CC por debajo de Navarra y Pais Vasco.

Tabla 35 Incidencia Acumulada en mujeres por CA y afio de estudio.

CCAA INCIDENCIA (x 1.000)

2003 2004 2005 2006 2007 2008 2009 2010 2011 2012 TOTAL
MUJER
Aragén 22,83 22,37 22,95 22,04 21,70 25,89 21,61 2525 24,97 21,38 23,14
Rioja (La) 16,35 17,92 27,46 22,99 1524 1537 24,22 16,39 11,01 16,73 18,32
Castilla-La Mancha 15,51 16,48 15,22 14,37 16,11 19,80 20,99 19,18 22,27 21,74 18,30
Castillay Ledn 15,65 15,04 15,99 16,43 17,16 15,22 18,43 2356 20,11 17,73 17,56
Asturias (Principado de) 14,54 16,22 15,53 19,08 14,79 14,51 17,59 14,94 18,17 15,97 16,13
Balears (llles) 7,48 13,02 12,16 12,42 15,46 18,65 22,41 20,24 13,89 19,83 15,72
Gallicia 11,81 15,19 14,10 13,551 11,71 13,79 18,65 17,63 17,93 20,49 15,49
Cantabria 12,00 13,52 20,80 15,73 10,45 21,09 13,06 8,95 8,33 11,32 13,59
Extremadura 9,91 13,70 16,23 13,67 17,80 9,64 12,00 11,50 12,50 19,18 13,55
Canarias 10,22 9,71 11,11 11,22 11,78 12,14 13,24 1852 17,62 18,23 13,22
Madrid (Region de) 9,87 9,83 10,10 11,33 12,56 13,04 14,58 13,93 17,27 16,28 12,92
Comunidad Valenciana 10,05 9,02 9,74 11,98 12,96 13,21 13,23 14,13 16,29 14,56 12,54
Catalunya 10,77 10,74 10,45 10,92 12,06 13,05 13,39 12,34 13,33 12,84 12,02
Murcia (Region de) 8,10 10,33 11,25 13,53 12,42 13,36 11,24 10,57 13,10 12,13 11,66
Andalucia 12,51 11,89 12,25 11,30 10,72 10,80 10,58 10,56 10,61 11,49 11,25
Melilla 20,77 10,73 1424 457 966 6,89 1297 7,49 999 472 991
Pais Vasco 7,78 9,72 742 865 762 8,79 897 7,60 1083 12,09 8,95
Navarra (Comunidad Foral de) 623 732 975 579 911 766 1045 843 8,99 1191 8,58
Ceuta 367 162 6,32 12,73 852 666 69 124 7,35 8,11 6,40
Espafa 11,35 11,66 11,96 12,22 12,59 13,26 14,01 13,84 14,86 14,91 13,08

6.2.4.2 RAZON DE INCIDENCIA ESTANDARIZADA POR CA

Al realizar la estandarizaciéon de la incidencia por CA con la media nacional
(valores esperados si el riesgo fuera la media del estado espafiol), encontramos
gue en Aragoén el riesgo de nacer con una CC es 1,81 veces superior a la del
resto de Espafia, mientras que en otras CCAA estan por debajo de lo esperado
con valores RIE inferiores a 1: Madrid, Comunidad Valenciana, Cataluiia, Murcia,
Andalucia, Melilla, Ceuta, Pais Vasco, o la Comunidad Foral de Navarra donde el
riesgo de nacer con CC se reduce hasta en un 35%.

El mapa siguiente muestra la distribucion geografica de las CC.
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Figura 20 Razon de incidencia de CC ambos sexos por CA 2003 2012

RE: RIEAS
Bl <050
|:| [0.5, 1) (9)
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La Tabla 36 , 37 y la Figura 21 muestran la razén de Incidencia Estandarizada
(RIE) total por CA

Tabla 36 Razo6n de Incidencia Estandarizada (RIE) total por CA

CCAA RIE IC (95%)
Aragén 1,81 (1,75 1,88
Rioja (La) 1,40 (1,29 1,52
Castilla-La Mancha 1,40 |1,35 1,44
Castillay Leon 1,33 (1,29 1,38
Balears (llles) 1,30 (1,25 1,36
Asturias (Principado de) 1,21 |1,14 1,27
Galicia 1,18 1,14 1,22
Cantabria 1,13 |1,05 1,21
Canarias 1,01 |0,97 1,05
Extremadura 1,01 (0,96 1,07
Madrid (Region de) 0,98 (0,96 1,00
Comunidad Valenciana 0,96 [0,94 0,99
Catalunya 0,91 |0,89 0,92
Murcia (Region de) 0,90 (0,86 0,94
Andalucia 0,86 (0,85 0,88
Melilla 0,71 |0,60 0,84
Ceuta 0,69 |0,58 0,81
Pais Vasco 0,65 |0,62 0,68
Navarra (Comunidad Foral de)| 0,65 |0,60 0,70
IC: Intervalo de Confianza
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Figura 21 Razén de Incidencia Estandarizada (RIE) por CA
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Tabla 37 Razon de Incidencia Estandarizada (RIE) por CA con IC 95%
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Pais Vasco —
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En la distribucion por sexos los mapas de las CCAA se distribuyeron graficamente

de la siguiente forma.

SEXO MASCULINO

Figura 22 Razon de incidencia de CC en hombres por CCAA 2003 a 2012

RE: RIEH
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Figura 23 Razén de incidencia de CC en mujeres por CCAA 2003 a 2012
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6.2.4.3 INCIDENCIA ACUMULADA POR PROVINCIAS Y RAZON DE

INCIDENCIA ESTANDARIZADA

En el estudio de incidencia por provincia encontramos que Teruel es la provincia
con una incidencia mas alta (35,89%0), seguido de Palencia, Burgos, Castellén y
Zaragoza, que presentan una IA de mas de 24%.. (Tabla 38)

Por debajo encontramos Guiplzcoa cuya incidencia es la mas baja de Espafa
con 7,6%o. Le siguen Navarra, Vizcaya y Sevilla.

Al calcular la Razén de Incidencia Acumulada Estandarizada (tomando como
estandar la media espafiola) encontramos que las diferencias entre provincias se
mantienen. En Teruel el riesgo de nacer con una CC es casi 3 veces superior a la
media espafiola (RIE: 2,63), mientras que en Guipuzcoa el riesgo de reduce a la
mitad que en el resto de Espafa (RIE: 0,56).

En la Tabla 38 se muestra la incidencia acumulada de CC por provincias y la
Razon de Incidencia Estandarizada (RIE), total y por sexos

En la Tabla 39 se muestra la Razén de Incidencia Estandarizada (RIE) total con

1C95%.
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Tabla 38 Incidencia acumulada de CC por provincias y Razén de Incidencia

Estandarizada (RIE), total y por sexos

HOMBRES MUJERES TOTAL
Incidencia RIE Hombres Incidencia RIE Mujeres Incidencia RIE Global
Provincia (por 1000 hab) RIE (por 1000 hab) RIE (por 1000 hab) RIE
Teruel 36,99 2,62 34,73 2,63 35,89 2,63
Palencia 29,74 2,10 27,31 2,07 28,56 2,10
Burgos 25,31 1,79 24,49 1,87 2491 1,83
Castellon 24,85 1,76 24,34 1,86 24,60 1,81
Zaragoza 26,10 1,85 22,61 1,73 24,41 1,79
Ciudad Real 24,39 1,73 21,28 1,63 22,88 1,68
Valladolid 21,54 1,53 20,77 1,59 21,17 1,55
Orense 20,19 1,43 19,12 1,45 19,67 1,44
Almeria 20,71 1,47 17,36 1,33 19,08 1,40
La Rioja 19,79 1,40 18,32 1,40 19,08 1,40
Huesca 19,27 1,36 18,78 1,43 19,03 1,39
Toledo 18,68 1,33 19,01 1,45 18,84 1,38
Lugo 19,07 1,35 17,78 1,36 18,44 1,35
Albacete 18,21 1,29 17,64 1,35 17,94 1,32
Soria 18,82 1,32 16,68 1,26 17,77 1,30
Baleares 19,55 1,39 15,72 1,20 17,69 1,30
Corufa La 18,68 1,32 16,37 1,25 17,57 1,29
Caceres 15,47 1,10 17,68 1,35 16,54 1,21
Cuenca 18,05 1,28 14,82 1,13 16,46 1,21
Asturias 16,67 1,18 16,13 1,23 16,41 1,21
Tarragona 16,62 1,18 15,68 1,20 16,17 1,19
Cantabria 17,07 1,21 13,59 1,04 15,38 1,13
Le6n 15,28 1,08 15,30 1,17 15,29 1,12
Segovia 16,83 1,19 13,63 1,03 15,28 1,12
Granada 15,52 1,10 14,23 1,09 14,89 1,09
Palmas Las 16,12 1,14 13,53 1,03 14,87 1,09
Guadalajara 15,92 1,12 13,59 1,03 14,79 1,09
Alicante 14,76 1,05 13,61 1,04 14,20 1,04
Avila 14,14 1,00 13,43 1,02 13,80 1,01
Madrid 13,78 0,98 12,92 0,99 13,36 0,98
Zamora 12,72 0,90 13,67 1,04 13,19 0,97
Cadiz 13,25 0,94 12,78 0,98 13,02 0,96
Pontevedra 12,50 0,89 13,07 1,00 12,77 0,94
Santa Cruz 12,20 0,87 12,87 0,98 12,53 0,92
Badajoz 13,26 0,94 11,51 0,88 12,41 0,91
Murcia 12,84 0,91 11,66 0,89 12,27 0,90
Barcelona 12,37 0,88 11,91 0,91 12,15 0,89
Huelva 12,31 0,87 11,27 0,86 11,81 0,87
Lleida 11,22 0,79 12,06 0,92 11,63 0,85
Jaén 12,12 0,86 11,10 0,85 11,62 0,85
Alava 11,69 0,83 10,80 0,82 11,26 0,83
Malaga 10,13 0,72 9,99 0,76 10,07 0,74
Girona 10,84 0,77 9,08 0,69 9,98 0,73
Melilla 9,48 0,67 9,91 0,75 9,68 0,71
Valencia 10,19 0,72 9,08 0,69 9,65 0,71
Salamanca 10,68 0,76 8,30 0,63 9,54 0,70
Ceuta 12,09 0,85 6,40 0,48 9,34 0,68
Cordoba 9,19 0,65 9,45 0,72 9,31 0,68
Sevilla 9,82 0,70 8,50 0,65 9,18 0,67
Vizcaya 9,30 0,66 8,80 0,67 9,06 0,67
Navarra 9,10 0,65 8,58 0,66 8,85 0,65
Guiplzcoa 6,87 0,49 8,39 0,64 7,60 0,56
Incidencia total 14,09 1,00 13,08 1,00 13,60 1,00

150



RESULTADOS

Tabla 39 Razo6n de Incidencia Estandarizada (RIE) total con IC 95%
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El mapa de RIE total por provincias se expone en la siguiente imagen. El mapa de

RIE por provincias cambia al analizarlo por sexos.

Figura 24 Razén de incidencia CC ambos sexos por provincia 2003 2012

Razones estandarizadas: RIE_Total
Bl <050

|:| [0.5, 1) (23)

|:| [1, 1.5] (22)

W =150

EN SEXO MASCULINO

Figura 25 Razén de incidencia de CC hombres por provincia 2003 2012
Razones estandarizadas: RIE_H_

<051
[ 105, 1) (22)
[ 0, 1.5] (22)
W50
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EN SEXO FEMENINO

Figura 26 Razén de incidencia de CC mujeres por provincia 2003 2012

Razones estandarizadas: AIE_M
B <o0s5(1)

[] [05, 1) (20)

[] [1,1.5](24)

B =150

Al analizar la RIE por sexos encontramos que en Aragén, La Rioja, Castilla-La
Mancha e Islas Baleares son las que presentaron incidencias por encima del 50%
al resto de Espafia, mientras que Pais Vasco, Navarra y Andalucia son las que
presentan menor niumero de casos (junto con Ceuta y Melilla).

En las Figuras 25 y 26 se muestra la razon de incidencia de CC por sexos

6.3 ESTUDIO DE MORTALIDAD

6.3.1 EVOLUCION TEMPORAL DE LA MORTALIDAD GLOBAL

En el analisis de mortalidad encontramos que la proporcion de nifios con
diagnéstico de CC que mueren durante su ingreso es de 4,58%.

La mortalidad por sexo se muestra en la siguiente tabla
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Tabla 40 Mortalidad por sexo y global

Mortalidad por sexos y global

Exitus Total Porcentaje de éxitus (%)
Varén 1.642 34.642 4,74
Mujer 1.328 30.189 4.4
Ambos sexos 2970 64.831 4,58

La relacion hombre/mujer fue de 1,15.

El evolutivo durante los 10 afos estudiados indica una tendencia global a
disminuir en el nUmero de éxitus en estos pacientes.

En la Tabla 41 y la Figura 27 se muestra la mortalidad global durante el periodo

de estudio

Tabla 41 Mortalidad global

Mortalidad de pacientes

Afio N de % de
éxitus éxitus
2003 275 5,3
2004 287 51
2005 305 5,2
2006 298 4,9
2007 296 4,6
2008 341 4.8
2009 297 4,2
2010 315 4,5
2011 298 4,1
2012 258 3,7
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Figura 27 Mortalidad global por afios de estudio

5,50

00 V\

4,50

4,00 \

3,50

% éxitus

3,00 T T T T T T T T T 1
2003 2004 2005 2006 2007 2008 2009 2010 2011 2012

Sin embargo, aunqgue la tendencia global es a disminuir, al igual que los datos de
mortalidad infantil a nivel nacional, si analizamos la proporcidén de pacientes
fallecidos por CC del total de muertes en menores de 1 afio segun fuentes del
INE, la tendencia es aumentar. Es decir, el peso de la mortalidad por CC a pesar
de haber disminuido en cifras totales, es superior al resto de patologias que
provocaron el fallecimiento.

En la Tabla 42 se muestra el numero total de defunciones en menores de un afio

en el periodo de estudio y el nimero de defunciones en nifios con CC.

Tabla 42 Defunciones en menores de un afio (INE)

Estadistica de Defunciones de menores de un afo (INE)

afno 2003 2004 2005 2006 2007 2008 2009 2010 2011 2012 total
defunciones <lafio 1733 1.813 1.765 1.704 1704 1.741 1609 1553 1505 1.404 16.531
exitus CC 275 287 305 298 296 341 297 315 298 258 2970

% éxitus por CC/
total exitus <lafio 15,87% 15,83% 17,28% 17,49% 17,37% 19,59% 18,46% 20,28% 19,80% 18,38% 17,97%
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A continuacion se muestra el porcentaje de éxitus por CC en relacion al total de

éxitus en menores de un afio y por afios de estudio.

Tabla 43 porcentaje de éxitus con CC en relacion al total de éxitus

% éxitus por CC/total exitus <lafio
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Por otro lado, en el caso de que el paciente haya sido sometido a un

procedimiento terapéutico el porcentaje de éxitus aumenta significativamente

hasta el 12,9%. En la Tabla 44 se muestra la mortalidad de pacientes con

procedimientos quirdrgicos y/o hemodinamicos

Tabla 44 Mortalidad de pacientes con procedimientos quiruargicos y/o

hemodindmicos

Mortalidad de pacientes con procedimientos

Afio N de éxitus % de éxitus
2003 120 15,0
2004 122 14,2
2005 121 14,2
2006 118 13,6
2007 87 10,0
2008 115 13,1
2009 110 12,7
2010 106 13,4
2011 112 13,1
2012 80 10,0
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6.3.2 COMPARACION ANUAL DE LA MORTALIDAD

Se realiza un estudio de comparacion de la mortalidad anual de CC en nacidos
vivos tomando como referencia de comparacion el afio 2003.

Se observan diferencias estadisticamente significativas (p<0,05) en el afio 2012
con siendo la probabilidad de morir un 9% menor que en afio 2003. En un analisis
por sexos encontramos que el sexo masculino es un factor de riesgo frente a la
probabilidad de morir siendo la mortalidad un 16 % superior que en el femenino
(p<0,01).

En la Tabla 45 se muestran los Riesgos relativos de mortalidad anual.

Tabla 45 Riesgos Relativos de mortalidad anual.

Afio IRR 1C95% D

2004 101 086 120 0,87
2005 1,05 089 124 055
2006 099 084 1,17 092
2007 097 082 1,14 0,68
2008 1,05 090 124 052
2009 096 082 1,14 0,66
2010 1,04 088 122 063
2011 1,01 086 120 0,86
2012 091 077 108 0,29
Sexo (varén) 1,16 1,08 1,25 0,00

El estudio de comparacion de la mortalidad por sexos se expone a continuaciéon

(Tabla 46).
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Tabla 46 Mortalidad por sexos

Hombres

Ao IRR IC95% p
2004 1,14 091 142 0,25
2005 1,10 0,88 1,37 0,39
2006 1,00 0,81 1,25 0,96
2007 094 0,75 1,18 0,62
2008 1,11 0,90 1,37 0,34
2009 1,00 0,80 1,25 0,98
2010 1,04 0,84 1,30 0,72
2011 0,98 0,78 1,23 0,86
2012 0,87 0,69 1,10 0,26
Mujeres

Ao IRR IC95% p
2004 0,87 0,67 1,12 0,27
2005 099 0,78 1,27 0,95
2006 0,97 0,76 1,24 0,84
2007 099 0,78 1,26 0,94
2008 099 0,78 1,25 0,92
2009 092 0,72 1,17 0,49
2010 1,04 0,82 1,32 0,76
2011 1,06 0,83 1,34 0,66
2012 09 0,75 1,23 0,73

6.3.3 EDAD DE FALLECIMIENTO

La edad media de fallecimiento de los pacientes con diagnéstico de CC es de
30,33 dias (D.E: 68,9), (Tabla 47) por lo que parece que los casos mas graves de

CC son éxitus en los primeros dias de vida.

Tabla 47 Edad de éxitus global y por sexos

Edad de éxitus global y por sexos

Edad de éxitus Media DE
Varén 30,08 68,5
Mujer 30,64 69,5
Ambos sexos 30,33 68,9
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Al comparar los periodos neonatal precoz, tardio y post-neonatal encontramos
que la mortalidad mas alta se registra en el periodo neonatal precoz siendo la
mortalidad menor en el resto (Tabla 48).

De los 2.970 pacientes que mueren en el tiempo del estudio, 2.191 (73,8%) lo
hace la primera semana de vida, 161 (5,4%) entre el 7 y el 28 dia de vida y 618

(21,8%) de los 29 dias al afio de vida.

Tabla 48 Mortalidad por grupos de edad

Mortalidad por grupos de edad

Neonatal precoz Neonatal tardia Post-neonatal
(0 a 7 dias) (7 a 28 dias) (28 a 366 dias)
N (%) p N (%) p N (%) p

Ano
2003 195 59 0,01 13 3,1 0,04 67 4,6 0,14
2004 205 5,7 0,01 17 3,6 0,11 65 4,2 0,07
2005 219 5,7 0,04 17 3,7 0,11 69 4,6 0,21
2006 221 5,5 0,00 19 3,4 0,08 58 3,8 0,03
2007 218 51 0,02 17 3,3 0,14 61 3,8 0,09
2008 250 52 0,02 15 2,8 0,02 76 4,3 0,24
2009 222 4,5 0,01 18 3,2 0,24 57 3,3 0,05
2010 237 4,8 0,03 15 2,9 0,06 63 3,9 0,20
2011 232 4,8 0,00 16 2,7 0,08 50 2,7 0,00
2012 192 4,0 0,02 14 2,7 0,22 52 3,0 0,08
Total | 2.191 51 <0,01| 161 3,1 <0,01| 618 3,8 <0,01

Los valores p comparan cada proporcion de fallecidos en cada grupo de edad con

las otras dos, dentro del mismo afo.

6.3.3.1 EDAD DE EXITUS POR NIVEL DE GRAVEDAD

Con el sistema de agrupacion de pacientes APR-GRD cada paciente se le asigna
un nivel de gravedad de la enfermedad que indica "el grado de afectacion
fisiolégica o pérdida de funcion de un sistema organico”. El de menor gravedad es

el 1 mientras que el 4 seria el nivel maximo.
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Se realiza un andlisis de la edad media por nivel de gravedad y éxitus (Tabla 49)
encontrando que la edad media no varia de forma significativa, si bien el n° de

éxitus se incrementa a mayor nivel de gravedad.

Tabla 49 Edad media por nivel de gravedad y éxitus

Nivel de severidad N°éxitus edad (dias) mortalidad bruta
1 71 32,14 0,48%
2 167 26,6 0,77%
3 675 31,89 4,50%
4 1770 29,6 22,61%

Nota: se excluyen del analisis 5.394 pacientes que corresponden a los GRD
indeterminados y a pacientes de 2003 que no se agruparon con este sistema de
clasificacidn que institucionalmente comienza a utilizarse en 2004.

6.3.3.2 EDAD DE EXITUS POR NIVEL DE MORTALIDAD

Con el sistema de agrupacion de pacientes APR-GRD cada paciente se le asigna
un nivel de riesgo de mortalidad que indica la probabilidad de morir en el proceso.
El de menor riesgo es el 1 mientras que el 4 seria el nivel maximo.

Se realiza un analisis de la edad media por nivel de riesgo de mortalidad y éxitus
encontrando que la edad media no varia de forma significativa, si bien el n® de

éxitus se incrementa a mayor nivel de riesgo de mortalidad.

Tabla 50 Edad de éxitus por nivel de mortalidad

Nivel de mortalidad N° éxitus edad (dias) mortalidad bruta
1 190 36,63 0,48%
2 366 29,19 3,40%
3 874 36,51 13,81%
4 1253 24.8 44,45%

Nota: se excluyen del andlisis 5.394 pacientes que corresponden a los GRD
indeterminados y a pacientes de 2003 que no se agruparon con este sistema de
clasificacion que institucionalmente comienza a utilizarse en 2004.
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De los 5.261 pacientes que precisaron cirugia con circulacion extracorporea

(CODIGO CIE 39.61) fallecieron 601 pacientes lo que supone un 11,4%.

6.3.4 PROPORCION DE NINOS FALLECIDOS POR CA

En el estudio de mortalidad por CA de nacimiento encontramos que la

proporcion de éxitus es mas alta en Ceuta y Melilla, resultado que no es valorable
dado que el n° de casos en estas CCAA es muy bajo. Es Murcia y Andalucia
donde la mortalidad de los menores de 1 afio con diagndstico de CC aparece mas
elevada. Cantabria es la CA con menor mortalidad. Si bien, estos datos
corresponden con la mortalidad bruta sin realizar ajustes por gravedad de los

pacientes.

Tabla 51 Mortalidad por CA de nacimiento del paciente

Mortalidad por CCAA de nacimiento del paciente

Comunidad Auténoma N %
Ceuta 13 9,6
Melilla 13 9,2
Murcia (Regién de) 167 7,7
Andalucia 725 6,7
Navarra (Comunidad Foral de) 38 6,5
Pais Vasco 113 6,2
Canarias 118 45
Rioja (La) 27 45
Catalufia 445 4.4
Castillay Ledn 148 4,1
Comunidad Valenciana 272 4.1
Asturias (Principado de) 50 3,9
Extremadura 51 3,7
Madrid (Regién de) 364 3,7
Galicia 120 35
Aragon 102 3,3
Castilla-La Mancha 124 3,3
Balears (llles) 64 3,2
Cantabria 16 2,0
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Si evaluamos la mortalidad de los pacientes por CA del hospital donde se

atiende el paciente, encontramos que la Region de Murcia es la que presenta

mayor mortalidad, no obstante estos datos se corresponden con la mortalidad
bruta sin realizar ajustes por gravedad de los pacientes.
En la Tabla 52 se muestra la mortalidad de los pacientes por CA del hospital

donde se atiende el paciente.

Tabla 52 Mortalidad por CA del hospital de atencién

Mortalidad por CA del hospital de atencion

Comunidad Auténoma N %

Murcia (Region de) 142 7,0
Andalucia 741 6,8
Pais Vasco 117 5,9
Madrid (Region de) 672 54
Melilla 3 5,4
Cataluia 488 4,7
Canarias 102 4.0
Comunidad Valenciana 265 4,0
Navarra (Comunidad Foral de) 15 3,7
Galicia 121 3,5
Asturias (Principado de) 32 3,0
Aragoén 87 2,9
Rioja (La) 11 2,5
Balears (llles) 40 2,3
Ceuta 1 2,1
Castillay Ledn 58 2,0
Extremadura 20 1,9
Castilla-La Mancha 47 1,6
Cantabria 8 1,2

Si evaluamos la mortalidad de los pacientes sometidos a procedimientos

quirurgicos y/o hemodinamicos por CA del hospital donde se atiende el

paciente, encontramos que Andalucia es la que presenta mayor mortalidad,

mientras que la Comunidad Valenciana y Catalufia presentan las menores
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proporciones no obstante estos datos se corresponden con la mortalidad bruta sin
realizar ajustes por gravedad de los pacientes .
En la tabla siguiente se muestra la Mortalidad de los pacientes sometidos a

procedimientos quirdrgicos y/o hemodinamicos por CA del hospital de atencion.

Tabla 53 Mortalidad de los pacientes por CA del hospital, sometido a procedimiento
terapéutico

Mortalidad de los pacientes por CA del hospital,
sometido a procedimiento terapéutico

Comunidad Auténoma N %

Andalucia 261 19,7
Murcia (Region de) 50 16,8
Aragoén 14 13,9
Galicia 56 13,0
Madrid (Region de) 360 12,6
Canarias 34 11,6
Pais Vasco 67 11,2
Cataluia 176 9,9
Comunidad Valenciana 72 9,6

Si evaluamos la mortalidad de los pacientes por CA de nacimiento sometidos a

procedimientos quirurgicos y/o hemodinamicos _encontramos que Andalucia

es la que presenta mayor mortalidad. En la Tabla siguiente se muestra la

Mortalidad de los pacientes sometidos a procedimientos por CA de nacimiento
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Tabla 54 Mortalidad por CA de nacimiento en pacientes sometidos a
procedimientos

Mortalidad por CA de nacimiento, pacientes sometidos a procedimientos

Comunidad Auténoma N %
Andalucia 271 19,2
Murcia (Region de) 66 16,6
Castillay Ledn 60 14,4
Pais Vasco 66 14,0
Canarias 45 13,3
Madrid (Region de) 151 12,8
Galicia 54 12,6
Navarra (Comunidad Foral de) 17 12,3
Aragén 22 11,7
Rioja (La) 8 11,6
Castilla-La Mancha 45 10,8
Cataluia 154 10,2
Asturias (Principado de) 14 9,7
Comunidad Valenciana 74 9,7
Cantabria 7 8,8
Extremadura 18 8,7
Balears (llles) 17 75
Ceuta 1 7,1
Melilla 1 2,6

6.3.5 MORTALIDAD POR TIPO DE CARDIOPATIA

En el estudio de mortalidad por CC encontramos que el SCIH y la Interrupcion del
arco aortico son las que presentan una mortalidad total mas alta, mientras que la

CIA es la CC con menor tasa de mortalidad.

En el caso de considerar las CC uUnicas en SCIH es que presenta mayor
mortalidad de hasta el 41,4%, seguido de la Interrupcion del arco aodrtico, el
DVPAT,el VDDS y la AP.

Las cardiopatias con menor mortalidad fueron la CIV, la EP y la CIA.
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Tabla 55 Frecuencia de mortalidad en pacientes con diagnéstico de CC, Unica,
asociada y total.

Coédigo CC Unica CC Asociada Total
CIE9MC Tipo CC N % N % N %
746.7 Sindrome de corazo6n izquierdo hipoplastico 98 41,4 183 48,4 281 45,7
747.11 Interrupcién del arco aértico 6 200 61 345 67 324
746.5 Estenosis mitral congénita 1 56 62 254 63 24,0
746.01 Atresia pulmonar 8 143 85 220 93 21,0
747.41 Conexion andémala total de venas pulmonares 24 168 58 232 82 209
746.2 Anomalia de Ebstein 11 124 34 254 45 20,2
745.3 Ventriculo comun 7 80 68 231 75 196
746.81 Estenosis subadrtica 0 00 22 222 22 195
747.22 Atresia y estenosis de aorta 1 20 40 213 41 172
747.42 Conexion anémala parcial de venas pulmonares 1 40 16 211 17 168
745.1 Transposicion de grandes vasos 59 10,2 293 16,5 352 14,9
745.10 Transposicion completa de grandes vasos 51 10,9 162 14,2 213 13,2
745.11 Ventriculo derecho de doble salida 7 149 122 23,7 129 23,0
745.12 Transposicion corregida de grandes vasos 0 00 6 7,2 6 5,6
745.19 Otras transposicion de grandes vasos 1 30 3 75 4 55
746.85 Anomalia de arteria coronaria 7 79 26 157 33 129
746.1 Atresia y estenosis tricuspideas congénitas 5 68 54 13,7 59 12,6
745.0 Tronco comun 49 114 48 12,3 97 119
745.6 Defectos de los cojinetes endocardicos 68 7,1 164 13,8 232 10,8
745.60 Defecto de los cojinetes endocardicos de tipo no especifica 0 0,0 2 154 2 6,1
745.61 Defecto ostium primum 4 23 34 95 38 71
745.69 Otros defectos de los cojinetes endocardicos 64 84 128 154 192 121
747.10 Coartacion de aorta (preductal) (posductal) 38 45 232 13,0 270 10,3
746.3 Estenosis congénita de la valvula adrtica 8 33 63 140 71 10,2
746.6 Insuficiencia mitral congénita 5 46 63 88 68 83
745.2 Tetralogia de Fallot 81 63 75 11,8 156 8.1
746.4 Insuficiencia congénita de valvula adrtica 4 33 47 77 51 70
746.83 Estenosis infundibular pulmonar 2 38 19 6,8 21 64
747.0 Conducto arterioso permeable 104 2,7 642 71 746 5,8
745.4 Defecto de tabique ventricular 102 12 602 7,3 704 4,2
746.02 Estenosis pulmonar 11 11 63 46 74 31
745.5 Defecto de tabique auricular de tipo ostium secundum 156 10 674 48 830 28
Otros 189 32 507 85 696 59

CIE9MC: Clasificacion Internacional de Enfermedades 92 Revisién Modificacion Clinica
IC 95%: Intervalo de Confianza del 95%.

6.3.6 MORTALIDAD POR NUMERO DE CC ASOCIADAS

En un analisis por nUmero de cardiopatias asociadas encontramos un incremento
estadisticamente significativo entre el n°® de éxitus y el n°® de CC siendo la

mortalidad superior cuando asocian mayor n° de CC (x2= 1.383,84;p < 0,001).
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La Tabla 56 muestra la mortalidad por nUmero de cardiopatias asociadas

Tabla 56 Mortalidad por numero de cardiopatias asociadas

Namero de CC Exitus
N %

1 1411 3,3
2 735 4.8
3 468 10,7
4 225 16,1
5 86 24,6
6 36 38,7
7 6 31,6
8 3 60,0

6.3.7 TASA DE MORTALIDAD

6.3.7.1 GLOBAL EN ESPANA

La mortalidad global en Espafia en pacientes ingresados con diagnéstico de CC

es de 6,23 casos por 10.000 nacidos vivos.

En la Tabla 57 se muestra el nUmero de nacimientos, la TM infantil global en

Espafia, la TM en pacientes ingresados con diagnostico de CC y su porcentaje

respectivo a lo largo de los diez afios del estudio.
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Tabla 57 Tasa de mortalidad infantil y por CC

N° Nacimientos Muertes ™ Muertes % muertes TM por CC
Espafia <la Infantil (<1la) <lapor <laporCC <la

cC (10000hab)
2003 441.881 1733 39,22 275 15,87% 6,22
2004 454,591 1813 39,88 287 15,83% 6,31
2005 466.371 1765 37,85 305 17,28% 6,54
2006 482.957 1704 35,28 298 17,49% 6,17
2007 492.527 1704 34,60 296 17,37% 6,01
2008 519.779 1741 33,50 341 19,59% 6,56
2009 494.997 1609 32,51 297 18,46% 6,00
2010 486.575 1553 31,92 315 20,28% 6,47
2011 471.999 1505 31,89 298 19,80% 6,31
2012 454.648 1404 30,88 258 18,38% 5,67

TM: Tasa de Mortalidad, <1a: menor de un afio

Se observa una tendencia descendente en la TM global en Espafia durante los

afos de estudio, si bien el % de muertes por CC sobre el total de fallecimientos en

menores de 1 afio se ha incrementado. Es decir, otras causas de muerte han

disminuido mas que las CC.

En la Tabla 58 y la Figura 28 se muestra de forma independiente la evolucion de

la TM infantil en pacientes ingresados con diagndéstico de CC

Tabla 58 Tasa de mortalidad infantil por CC

MORTALIDAD (x 10.000)
2003 2004 2005 2006 2007 2008 2009 2010 2011 2012 TOTAL

Espafia 6,22 6,31 6,54 6,17 6,01 6,56 6,00 6,47 6,31 567 6,23
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Figura 28 Tasa de mortalidad infantil por CC
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6.3.8 EVOLUCION TEMPORAL DE LA MORTALIDAD POR SEXOS

En el estudio del indice de mortalidad por sexos, encontramos que la mortalidad
en las nifias ha sido inferior que en el sexo masculino, en mas de un 1 punto
porcentual.

En la Tabla 59 y la Figura 29 se muestra la mortalidad por sexo y el indice de

mortalidad por sexo respectivamente.

Tabla 59 Mortalidad por sexo

MORTALIDAD (x 10.000)

2003 2004 2005 2006 2007 2008 2009 2010 2011 2012 TOTAL
hombre 6,55 7,45 7,20 6,58 6,18 7,27 6,56 6,82 6,41 5,72 6,68
mujer 5,88 5,10 584 5,73 582 581 540 6,11 6,21 5,63 5,75
total 6,22 6,31 6,54 6,17 6,01 6,56 6,00 6,47 6,31 5,67 6,23

El riesgo de morir es un 16% superior en el caso de ser varon que de ser mujer
(riesgo relativo de mortalidad=1,16 con IC 95% de 1,08-1,25), siendo esta

diferencia estadisticamente significativa (p=0,000).
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Figura 29 indice de mortalidad por sexos
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6.3.8.1 MORTALIDAD POR CA

La Tabla 60 muestra la TM anual en pacientes ingresados con diagnéstico de CC
por CA.

Tabla 60 Tasa de Mortalidad anual de CC por CA

MORTALIDAD (x 10.000)
CCAA 2003 2004 2005 2006 2007 2008 2009 2010 2011 2012 TOTAL
Murcia (Regién de) 1761 11,37 1151 993 752 6,19 10,25 7,78 517 7,80 9,42
Ceuta 0,00 7,80 0,00 21,29 6,78 6,64 26,37 12,03 597 0,00 8,93
Melilla 760 000 31,32 1463 7,51 0,00 1323 6,17 573 553 8,86
Rioja (La) 7,06 10,28 13,18 9,88 6,12 1151 3,02 9,00 3,15 12,58 8,56
Aragoén 11,76 12,19 12,85 7,30 9,29 439 459 695 8,71 585 824
Andalucia 750 793 834 762 757 924 790 842 723 6,34 7,83
Castillay Ledn 859 793 980 809 698 889 440 635 6,04 7,86 7,47
Asturias (Principado de) 556 546 397 6,49 1257 360 241 10,13 10,13 3,90 6,42
Castilla-La Mancha 459 2,79 820 8,73 4,00 6,78 7,00 6,18 836 570 6,28
Canarias 836 682 598 7,78 763 535 423 494 576 4,67 6,19
Navarra (Comunidad Foral de) 161 11,04 323 910 453 566 873 440 444 444 574
Balears (llles) 283 746 643 1,72 421 554 751 840 446 7,30 5,59
Gallicia 782 532 425 512 504 559 574 497 554 6,13 554
Pais Vasco 462 911 351 444 7,19 8,79 424 466 374 433 546
Catalunya 313 505 651 497 404 526 551 698 7,74 516 546
Comunidad Valenciana 591 469 493 473 642 6,13 553 329 485 6,51 5,30
Extremadura 302 505 6,99 584 197 831 481 589 4,00 424 504
Madrid (Region de) 502 416 385 481 503 528 483 6,31 591 456 4,99
Cantabria 836 403 000 196 568 174 180 365 189 200 3,05
Espafa 6,22 631 654 6,17 6,01 656 600 647 631 567 6,23
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Las Tablas 61 y 62 muestran la TM anual en pacientes ingresados con
diagnostico de CC por CA, y por sexo. La Tabla 63 y la Figura 30 muestran la
Razén Estandarizada de Mortalidad (REM) total por CA e IC 95%

Tabla 61 Tasa de Mortalidad anual de CC por CA, en sexo masculino

CCAA MORTALIDAD (x 10.000)

Varones 2003 2004 2005 2006 2007 2008 2009 2010 2011 2012 TOTAL
Murcia (Region de) 17,51 14,98 16,64 1169 834 503 1256 6,46 555 9,23 10,68
Melilla 0,00 0,00 46,51 14,06 14,06 0,00 12,22 12,21 0,00 10,41 10,38
Ceuta 0,00 15,02 0,00 14,25 12,95 0,00 25,03 23,34 0,00 0,00 9,30
Aragén 12,27 15,25 14,86 6,27 6,02 4,23 589 6,05 12,37 8,17 8,94
Andalucia 8,30 10,17 864 829 765 1052 858 880 7,59 582 847
Castillay Ledn 10,61 6,16 9,99 10,75 6,70 10,01 285 661 6,81 10,11 8,03
Rioja (La) 7,01 13,62 1298 19,28 590 0,00 0,00 5,72 0,00 1230 7,42
Asturias (Principado de) 542 525 514 502 12,19 4,77 4,68 1495 9,76 4,99 7,24
Canarias 704 816 483 756 787 755 615 747 6,70 6,78 7,01
Castilla-La Mancha 334 428 737 892 391 7,04 992 557 1044 5,06 6,68
Galicia 948 749 551 450 7,12 748 515 347 443 725 6,16
Balears (llles) 0,00 10,92 12,28 0,00 3,27 3,04 984 0988 515 539 595
Navarra (Comunidad Foral de) 3,16 11,99 6,42 12,07 291 273 851 286 565 288 587
Comunidad Valenciana 659 551 498 404 6,75 7,11 6,99 261 546 7,37 574
Catalunya 263 580 700 469 461 6,71 519 730 7,65 425 563
Madrid (Regién de) 6,30 4,69 447 667 515 6,12 505 8,12 508 4,43 562
Pais Vasco 39 686 391 383 650 7,18 452 456 1,84 3,68 4,69
Extremadura 19 59 389 765 189 887 3,70 191 569 206 4,40
Cantabria 12,23 397 000 000 740 337 349 7,14 000 3,82 4,08
Espafia 655 745 720 658 6,18 7,27 656 682 641 572 6,68

Tabla 62 Tasa de Mortalidad anual de CC por CA, en sexo femenino

MORTALIDAD (x 10.000)
Mujeres 2003 2004 2005 2006 2007 2008 2009 2010 2011 2012 TOTAL
Rioja (La) 711 6,89 1340 0,00 6,35 2364 6,21 1261 6,48 12,87 9,75
Ceuta 0,00 0,00 0,00 2829 0,00 13,32 27,86 0,00 12,25 0,00 8,53
Murcia (Regién de) 17,72 7,47 598 8,03 665 742 7,79 919 476 6,25 8,07
Arag6n 11,23 8,95 10,67 8,41 12,76 457 3,18 7,89 486 342 7,50
Melilla 15,97 0,00 15,82 15,24 0,00 0,00 14,41 0,00 12,48 0,00 7,18
Andalucia 666 554 803 691 749 785 7,17 802 685 6,90 7,16
Castillay Ledn 652 981 960 523 728 7,71 6,04 6,07 521 544 6,88
Pais Vasco 533 1150 3,09 509 7,92 1051 3,94 475 570 504 6,29
Castilla-La Mancha 592 1,17 909 852 410 651 387 681 6,13 6,36 5,86
Extremadura 413 4,15 10,27 39 205 7,71 6,00 10,09 2,12 6,54 5,72
Navarra (Comunidad Foral de) 0,00 998 000 6,10 6,28 883 896 6,02 3,10 6,11 5,60
Asturias (Principado de) 570 569 2,72 806 1297 242 0,00 515 1053 2,71 5,55
Canarias 978 539 720 801 7,37 301 219 226 476 241 531
Catalunya 367 427 598 527 343 370 585 664 7,84 6,11 5,28
Balears (llles) 575 383 000 355 521 825 509 68 370 927 522
Galicia 6,06 300 292 579 283 356 637 660 6,75 4,92 4,88
Comunidad Valenciana 520 381 489 548 6,06 508 396 401 419 560 484
Madrid (Regién de) 366 359 320 283 490 440 460 440 6,78 4,69 4,32
Cantabria 428 410 000 403 387 000 000 000 397 0,00 1,96
Esparia 588 510 584 573 582 581 540 6,11 6,21 563 5,75
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Tabla 63 Razon Estandarizada de Mortalidad (REM) total por CA

CCAA RME IC (95%)
Murcia (Region de) 1,52 1,30 1,76
Ceuta 1,44 0,80 241
Melilla 1,44 0,80 241
Rioja (La) 1,35 0,91 1,94
Aragon 1,33 1,09 1,60
Andalucia 1,26 1,17 1,35
Castillay Ledn 1,20 1,02 1,41
Asturias (Principado de) 1,02 0,77 1,33
Castilla-La Mancha 1,01 0,84 1,20
Canarias 0,99 0,82 1,18
Navarra (Comunidad Foral de) 0,93 0,67 1,26
Balears (llles) 0,90 0,70 1,14
Galicia 0,89 0,74 1,06
Catalunya 0,88 0,80 0,96
Pais Vasco 0,88 0,73 1,05
Comunidad Valenciana 0,85 0,76 0,96
Extremadura 0,81 0,61 1,06
Madrid (Region de) 0,80 0,72 0,89
Cantabria 0,48 0,29 0,77

Figura 30 Raz6n Estandarizada de Mortalidad total por CA e IC 95%
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Las Figuras 31, 32 y 33 muestran la Razén de mortalidad de pacientes con

diagnéstico de CC por CCAA global y por sexos durante el periodo de estudio.

Figura 31 Razon de mortalidad de CC ambos sexos por CCAA 2003 2012
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El mapa por sexos de Espafa seria el siguiente:

Figura 32 Razon de mortalidad de CC hombres por CCAA 2003 2012
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Figura 33 Razén de mortalidad de CC mujeres por CCAA 2003 2012
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6.3.8.2 MORTALIDAD POR PROVINCIA

Al realizar la estandarizacién de la mortalidad por provincia con respecto a la
media nacional (valores esperados si la mortalidad fuera la media del estado
espafiol), encontramos que en Segovia, Orense, Huelva y Murcia la mortalidad
por padecer una CC es el mas de un 50% superior al resto de las provincias
Cantabria se sitla como la provincia menor probabilidad de morir con un
diagnéstico de CC, menos del 50% que en el resto de provincias, seguido de
Pontevedra y Teruel.

A continuaciéon se muestra la Razén Estandarizada de Mortalidad (REM) total por
provincia (Tabla 64).

En la Tabla 65 se muestra la Raz6n Estandarizada de Mortalidad (REM) total por

provincia e IC 95%
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Tabla 64 Raz6n Estandarizada de Mortalidad (REM) total por provincia

PROVINCIA RME IC 95%

Segovia 1,78 1,05 2,83
Orense 1,54 0,97 2,33
Huelva 1,51 1,15 1,97
Murcia 1,51 1,29 1,75
Zaragoza 1,49 1,20 1,83
Cuenca 1,46 0,86 2,31
Granada 1,44 1,16 1,76
Soria 1,40 0,61 2,77
La Rioja 1,35 0,91 1,94
Jaén 1,33 1,02 1,72
Ceuta 1,30 0,72 2,17
Melilla 1,30 0,72 2,17
Albacete 1,28 0,89 1,79
Zamora 1,25 0,63 2,23
Valladolid 1,23 0,88 1,68
Cordoba 1,23 0,96 1,56
Cadiz 1,22 1,00 1,46
Sevilla 1,20 1,03 1,39
Malaga 1,16 0,97 1,38
Ciudad Real 1,16 0,83 1,58
Burgos 1,15 0,75 1,70
Lugo 1,14 0,68 1,82
Almeria 1,14 0,87 1,46
Avila 1,11 0,56 1,98
Castellén 1,08 0,79 1,44
Palmas, Las 1,05 0,82 1,32
Asturias 1,02 0,77 1,33
Leodn 1,00 0,64 1,49
Palencia 1,00 0,46 1,90
Vizcaya 0,97 0,75 1,23
Lleida 0,96 0,65 1,38
Tarragona 0,96 0,73 1,25
Céceres 0,95 0,60 1,45
Santa Cruz 0,91 0,69 1,19
Navarra 0,90 0,65 1,23
Alava 0,89 0,54 1,40
Corufa, La 0,89 0,67 1,17
Baleares 0,89 0,69 1,13
Alicante 0,87 0,71 1,05
Barcelona 0,86 0,77 0,96
Salamanca 0,83 0,48 1,34
Girona 0,81 0,59 1,08
Madrid 0,80 0,72 0,89
Valencia 0,78 0,65 0,92
Huesca 0,75 0,37 1,38
Badajoz 0,72 0,50 1,01
Guiplzcoa 0,71 0,49 0,99
Guadalajara 0,69 0,36 1,20
Toledo 0,67 0,45 0,95
Teruel 0,63 0,23 1,39
Pontevedra 0,62 0,44 0,86
Cantabria 0,48 0,29 0,77
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Tabla 65 Raz6n Estandarizada de Mortalidad (REM) total por provincia e IC 95%

0,0 0,5 1,0 15 2,0 2,5 3,0
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Granada
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LaRioja
Jaén
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Melilla
Albacete |
Zamora
Valladolid
Cérdoba
Cédiz _

Sevilla I ——
Mélaga —_
Ciudad Real
Burgos
Lugo
Almeria | —_—
Avila
Castellon
Palmas, Las —_—

Asturias —_—
Leodn
Palencia
Vizcaya —_—
Lleida |
Tarragona | _
Céceres
Santa Cruz | —_
Navarra e —
Alava
Corufig, La | _
Baleares | —_—
Alicante | —_
Barcelona I
Salamanca |
Girona | —_—
Madrid | —
Valencia | _
Huesca
Badajoz | —_—

Guipuzcoa _
Guadalajara
Toledo | _
Teruel
Pontevedra —_
Cantabria | —_
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6.3.8.3 MORTALIDAD ESTANDARIZADA POR RIESGO DE MORTALIDAD

(APR-GRD) Y GRAVEDAD

Se estandariza la mortalidad por CA teniendo en cuenta 2 sistemas de
clasificacion de gravedad de los pacientes. Por un lado el riesgo de mortalidad del
sistema de agrupacion de pacientes APR-GRD y por la clasificacién de gravedad
de las CC descrita en Material y Método.

Al estandarizar por el concepto de riesgo de mortalidad APR-GRD en las 4
subclases que indican la probabilidad de morir en el proceso, encontramos que
Andalucia es la que presenta una mortalidad mas alta (un 36% mayor que la
media) seguida de Canarias y Pais Vasco (que superan el 25% de mortalidad con
respecto a la media nacional).

Es decir, cuando introducimos un factor corrector de la gravedad de los procesos
atendidos el patron de mortalidad entre CCAA cambia. Es el caso de Murcia,
donde la mortalidad sin estandarizar por el riesgo de morir era de 1,52 REM,
mientras que en este andlisis la probabilidad baja a 1,11 REM.

Por otro lado, al estandarizar por la gravedad de las CC que presentan graduadas
en tres niveles de mayor a menor gravedad, encontramos que Murcia es la que
presenta una mortalidad mas alta (un 63% mayor que la media) seguida de
Andalucia, Melilla y Pais Vasco (que superan el 10% de mortalidad con respecto
a la media nacional).

En la Tabla 66 se muestra la Mortalidad estandarizada por Riesgo de Mortalidad
(RM) por CA del hospital de atencién.

En la Tabla 67 se muestra la Mortalidad estandarizada por gravedad de la CC

(segun CA del hospital de atencion).
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Tabla 66 Mortalidad estandarizada por Riesgo de Mortalidad (RM) por CA del

hospital de atencion

CCAA REM por RM
Andalucia 1,36
Canarias 1,33
Pais Vasco 1,26
Ceuta 0,99
Melilla 1,29
Rioja (La) 1,12
Murcia (Regién de) 1,11
Comunidad Valenciana 0,98
Galicia 0,98
Aragon 0,97
Madrid (Region de) 0,94
Asturias (Principado de) 0,94
Extremadura 0,73
Catalunya 0,89
Navarra (Comunidad Foral de) 0,71
Balears (llles) 0,64
Castillay Ledn 0,59
Castilla-La Mancha 0,50
Cantabria 0,24
REM: Razén Estandarizada de Mortalidad

RM: riesgo de mortalidad

Tabla 67 Mortalidad estandarizada por gravedad de la CC por CA del hospital de

atencion
CCAA REM por gravedad
Murcia (Region de) 1,63
Andalucia 1,41
Melilla 1,27
Pais Vasco 1,11
Madrid (Region de) 1,07
Aragoén 0,97
Canarias 0,94
Catalunya 0,90
Comunidad Valenciana 0,90
Asturias (Principado de) 0,78
Galicia 0,76
Navarra (Comunidad Foral de 0,69
Rioja (La) 0,56
Castillay Ledn 0,43
Extremadura 0,43
Cantabria 0,42
Castilla-La Mancha 0,40
Balears (llles) 0,40
Ceuta 0,00

REM: Raz6n Estandarizada de Mortalidad
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Es decir, cuando introducimos un factor corrector de la gravedad de las CC el
patron de mortalidad entre CCAA cambia.

En el Anexo 4 se detallan la mortalidad estandarizada por el indice de gravedad
de la CC por CA del hospital de atencién en todas las CCAA.

Si bien, cada criterio mide distintos aspectos: la clasificacién en funcién de la
gravedad de las cardiopatias evalia Unicamente la patologia cardiolégica
mientras que el riesgo de mortalidad de los APR-GRD incluye ademas otros
diagnosticos que pueden complicar el cuadro al representar una comorbilidad
adicional.

Sin embargo, hay CCAA con resultados similares en los dos analisis como es
Andalucia o Pais Vasco con un riesgo de mortalidad por encima de la media
nacional. Por otro lado, Cantabria, Castilla La Mancha o Castilla y Lebn se

mantienen por debajo de la media en ambos ajustes.

6.4 ESTUDIO DE DERIVACIONES ENTRE CCAA

Al estudiar sobre el total de altas generadas por los pacientes con CC la
distribucion de las derivaciones entre CCAA encontramos que son Ceuta y Melilla
las que mas derivan mientras que Madrid y Catalufia derivan muy poco y son los
receptores de la mayoria de los traslados. Este mapa es congruente con el
reparto de recursos especializados concentrados fundamentalmente en grandes
ciudades.

En la Tabla 68 se muestra el porcentaje de derivaciones de pacientes con CC
entre CCAA. En la Tabla 69 se muestra la relacion de derivaciones entre la CA

donde nace el paciente y la CA donde se le atiende.
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Tabla 68 Porcentaje de Derivaciones de pacientes con CC entre CCAA

CCAAen la que reside el paciente Deriv (%)
Ceuta 65,6
Melilla 58,6
Rioja (La) 33,1
Navarra (Comunidad Foral de) 31,0
Extremadura 26,7
Castilla-La Mancha 24,9
Castillay Ledn 23,3
Cantabria 18,8
Asturias (Principado de) 18,2
Balears (llles) 16,9
Murcia (Region de) 91
Pais Vasco 6,3
Aragon 6,2
Canarias 2,7
Andalucia 2,0
Comunidad Valenciana 15
Galicia 1,4
Madrid (Regién de) 0,6
Catalunya 0,2

Tabla 69 Relacion de derivaciones entre CA nacimiento/CA hospital

CCAAalaque pertenece el hospital

AN AR AS B CN CB CL CM_CT_ VC EX GA MD MC NC PV RI CE ME[Deriv (%)
AN (13724 1 1 0 1 0 3 5 23 7 5 0 224 2 0 1 0 3 0] 20
AR| 3 347 0 0 1 0 0 0 9 4 0 0 118 1 3 0 0 0 0| 62
AS| 1 1 120 1 0 2 2 0 5 0 0 16 2492 0 0 2 0 0 0] 182
1B 1 0 0 189 0 0 0 0 318 11 2 1 5 1 0 0 0 0 0| 169
CN| 0 0 0 02080 0 0O 9 0 0 O 70 0 0 0 0 0 1| 27
CBl| 3 0 0 0 079 4 0 5 2 0 0 72 0 0 8 0 0 0| 188
CL| 1 28 11 0 0 2318 6 4 1 1 14 80 0 0 34 3 0 0| 233
CM| 7 4 0 0 0 2 2 383 7 27 2 1 1021 18 0 0 0 0 0| 249
CcT| 12 5 0 0 0 0 2 1 126 5 0 1 3 0 0 0 0 1 0| 02
w| 10 122 0o 1 0 0 1 7 28 7855 0 0 38 19 1 0 0 0 1| 15
EX| 7 0 0 1 0 0 9 0 4 0 1210 0 409 0 O 1 0 0 0| 267
GA| 1 1 0 0 0 1 1 0 4 1 0 442 5 0 0 0 0 0 0| 14
MD| 15 2 1 1 0 5 10 13 12 10 1 1 11411 0 1 1 0 0 0| 06
MC| 4 o0 0 O 1 0O 1 6 15 9 0 1 202239 0 0 0 0 0| 91
NC|] 0O 5 0 0 0O O 1 1 24 1 0 0 5 1 5013 5 0 0| 310
PPV| 2 1 1 0 0 6 4 0 14 2 1 2 95 0 020219 0 0| 63
RI| o 6 1 0 0 2 5 0 12 1 0 0 71 0 6 70 479 0 0| 331
CE{ 122 0 0 0 0 0 0O O O 0 O O 1 0 0 0 0 64 0| 656
ML| 4 0 0 0 0O O O O 0 O O 0O 8 0 0 0O 0 0 72| 586
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Lo mas frecuente es que la derivacion se deba a la necesidad de tratamiento
quirdrgico, recurso que no existe en todas las CCAA.
En la Tabla siguiente se muestra el porcentaje de derivaciones de altas con

procedimientos quirdrgicos y/o hemodindmicos por CA

Tabla 70 Porcentaje de Derivaciones de altas con procedimientos quirdrgicos y/o
hemodinamicos por CCAA

CCAAen laque reside el paciente  Deriv (%)
Asturias (Principado de) 100,0
Rioja (La) 100,0
Ceuta 100,0
Melilla 100,0
Castilla-La Mancha 99,6
Castillay Ledn 99,6
Extremadura 99,6
Navarra (Comunidad Foral de) 98,2
Balears (llles) 97,6
Cantabria 96,1
Aragén 47,7
Murcia (Region de) 29,4
Pais Vasco 12,5
Canarias 12,3
Andalucia 8,3
Galicia 3,6
Comunidad Valenciana 3,2
Madrid (Regién de) 0,2
Catalunya 0,1

Existen CCAA donde se deriva el 100% mientras que Madrid y Catalufia

practicamente no derivan nada.

A continuacidon se muestra la relacion entre la CA de nacimiento del paciente y

la CA del hospital donde se realizan procedimientos quirtrgicos Vy/o

hemodindmicos.
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Tabla 71 CA de nacimiento del paciente y la CA del hospital donde se realiza
procedimientos quirdrgicos y/o hemodinamicos

CCAAala que pertenece el hospital.

AN AR ASIBCNCBCLCM CT VC EX GA MD MC NC PV RI CE ME|Deriv (%)
AN (19299 0 0 O O O O O 15 2 O O 154 1 0 1 0 O O 8,3
AR 0O 186 0 0O 0 0 O 0O 3@ 2 0O O 8 0O O O O0 0 O 47,7
AS 0 0 00 0O O O O 2 0O 0 11 168 0 O O O O O 100,0
B 0 0 07 0 0 0O O 240 7 0 1 3 0 O 0 O0O0 O 97,6
CN 0 0 0 0372 0 0 0 5 0O 0 O 47 0 O O O O O 12,3
CB 1 0 00 O 4 0 0 O 1 0 O 47 0 O 49 0 0 O 96,1
CL 0 2 00 0 0 2 0 1 0O O 8 524 0 O 13 0 0 O 99,6
CM 0 0 00 0O 0 0 2 O 3 0 0 543 15 0 0 0 0 O 99,6
CT 1 0 00 O O O 0 2228 0 0 O 2 0 O O O O O 01
VC 4 1 000 O O O 8 1016 0 0 17 4 0 O O O O 3.2
EX 2 0 00 O 0O O O O 0 1 0 267 0 O O O O O 99,6
GA 1 0 00 0O 0 0 0 1 0O 0587 20 0 0 0 0 O0 O 3,6
MD 1 1 00 0 O O 0 1 0O O O 1644 0O O O O O O 0,2
MC 1 0 00 0O 0O O O 5 3 0 0 14437 0 0 0 O O 29,4
NC 0 1000 OOO 15 0 O O 37 0 3 1120 0 O 98,2
PV 0 0 00 O 0 0O O =6 0O 0O O 68 0 05190 0 O 12,5
RI 0 6 00 0O 0 O O 4 0O 0O O 47 0 O 4 0 O O 100,0
CE 22 0 00 0O 0O O O O 0o 0 o0 1 0 0 0 0 0 O 100,0
ML 36 0O 00 0O O 0O O o© 0O 0 0 8 0O O O OO O 100,0

Las comunidades que no cuentan con servicios de cirugia cardiaca infantil derivan
el 100% de los pacientes (Asturias, Islas Baleares, Cantabria, Castilla y Ledn,
Castilla-La Mancha, Extremadura, Navarra, La Rioja, Ceuta y Melilla).

Aragon deriva el 47,7% de los procedimientos quirdrgicos y/o hemodinamicos
fuera de su CA, el 68% de estos a Madrid y el 32% a Cataluiia.

Murcia deriva el 29,4% de los procedimientos quirdrgicos y/o hemodinamicos
fuera de su CA, el 94,1% de estos a Madrid.

El Pais Vasco deriva el 12,5% de los procedimientos quirargicos y/o
hemodinamicos fuera de su CA, el 91,9% de estos a Madrid.

Canarias en nuestro estudio deriva el 12,3% para realizacion de procedimientos
fuera de su CA todos ellos a Madrid. Canarias ha contado con servicio de cirugia
cardiaca infantil en el Hospital hasta diciembre de 2012, por tanto durante el

tiempo de estudio.
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Andalucia deriva el 8,3% de los procedimientos quirdrgicos y/o hemodinamicos
fuera de su CA, el 89% de estos a Madrid.

Galicia deriva el 3,6% de los procedimientos quirargicos y/o hemodindmicos fuera
de su CA, y la Comunidad Valenciana el 3,2% de los procedimientos quirargicos
y/o hemodindmicos principalmente a Madrid.

Madrid y Catalufia no derivan practicamente pacientes para realizacién de
procedimiento practicamente (0,2 y 0,1% respectivamente).

Madrid es la principalmente receptora de pacientes para realizacion de
procedimientos. El 57,3% de los procedimientos quirtrgicos y/o hemodinamicos
realizados en la Comunidad de Madrid se realizaron en pacientes procedentes de
otras CCAA siendo Catalufia la segunda CA receptora de pacientes para
realizacion de procedimientos quirdrgicos y/o hemodindmicos, con un 13,3% de

los procedimientos realizados en pacientes procedentes de otras CCAA.

6.5 PROCEDIMIENTOS (CIRUGIA CARDIACA Y/O HEMODINAMICA)

En muchos casos, las CC suponen la utilizacibn de recursos sanitarios
quirargicos. Con el objetivo de conocer la utilizacion de los mismos por los
menores de un afio con CC, se analiza la carga asistencial por CA en volumen de
procedimientos quirdrgicos y/o hemodinamicos en las altas de nuestro periodo de
estudio.

Con la clasificacién de casos en los que se ha realizado procedimientos (cirugia
cardiaca y/o procedimientos hemodinamicos), encontramos que un 15% de las
altas con diagnéstico de CC han precisado de procedimientos quirdrgicos y/o

hemodindmicos segun se expone en la siguiente tabla:
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En la Tabla 72 se muestra el numero de procedimientos quirdrgicos y/o

hemodinamicos en base de altas.

Tabla 72 Numero de procedimientos quirdrgicos y/o hemodinamicos en base de
altas

Procedimientos segun altas

Frecuencia (N) Porcentaje (%)
Sin procedimientos 66.433 85,0
Con procedimientos 11.706 15,0

Se ha realizado procedimientos quirdrgicos y/o hemodindmicos en 11.706 altas
con CC, con una media de procedimientos quirdrgicos y/o hemodinamicos de 2,12
(24.798 procedimientos). La evolucion temporal en el periodo de estudio se

muestra en la siguiente Tabla.

Tabla 73 Evoluciéon temporal de los procedimientos segun altas

Evolucion temporal de los procedimientos segln altas

Afio Frecuencia (N) Porcentaje (%)
2003 1.084 17,3
2004 1.167 17,2
2005 1.203 17,0
2006 1.121 15,5
2007 1.201 15,4
2008 1.200 14,2
2009 1.200 13,9
2010 1.215 13,8
2011 1.189 13,7
2012 1.126 13,5

Total 11.706 15,0

En la siguiente tabla se detallan los procedimientos quirdrgicos Yy/o

hemodinamicos mas frecuentes con su codigo correspondiente CIEOMC.
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Tabla 74 Frecuencia de procedimientos més frecuentes sobre las Altas

Frecuencia de procedimientos sobre las Altas

Cdédigo Procedimiento Frecuencia | Porcentaje
(N) (%)

39.61 | Circulacion extracorporea para cirugia 5261 21,2
cardiaca abierta

38.85 Incision Otros vasos toracicos 2390 9,6

37.23 Cateterismo combinado de los lados derecho 2349 9,5
e izquierdo del corazén

35.62 | Reparacion de defecto de tabique 1135 4.6
interventricular con injerto de tejido

37.21 Cateterismo cardiaco del lado derecho del 1104 4.5
corazon

35.41 | Ampliacion de defecto existente en tabique 1061 4,3
interauricular (Rashkind)

35.71 | Otra reparacién no especificada de tabique 984 4,0
interauricular

35.96 | Valvuloplastia percutanea con globo 981 4,0

35.84 | Correccibn total o transposicién de grandes 976 3,9
vasos, no clasificada bajo otro concepto
(Jatene/switch arterial)

39.0 Derivacién sistémica a arteria pulmonar 861 3,5

35.81 | Reparacidn total de tetralogia de Fallot 747 3,0

38.34 | Reseccion de vaso con anastomosis, Aorta 674 2,7

37.22 Cateterismo cardiaco del lado izquierdo del 633 2,6
corazon

35.72 | Otra reparacion no especificada de tabique 559 2,3
ventricular

38.64 Otra escision de vasos, Aorta 470 1,9

35.53 | Reparacion de defecto de tabique 398 1,6
interventricular con protesis, técnica abierta

35.61 | Reparacion de defecto de tabique 357 1,4
interauricular con injerto de tejido

39.21 | Anastomosis de vena cava-arteria pulmonar 324 13

39.56 | Reparacion de vaso sanguineo con injerto de 303 1,2
parche de tejido

35.63 | Reparacion de defecto de almohadillas 264 11
endocardicas con injerto de tejido

35.73 | Otra reparacion no especificada de defecto 263 11
de almohadillas endocérdicas

39.59 | Otras operaciones de vaso 230 0,9

35.83 Reparacion total de tronco arterioso 229 0,9

35.82 | Reparacion completa de drenaje venoso 221 0,9
pulmonar anémalo total

En el Anexo 5 se muestran la frecuencia de todos los procedimientos quirlrgicos

y/o hemodinamicos sobre las altas.
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Se observa una tendencia descendente en el nUmero de nifios que precisan de
procedimientos.

En el periodo de estudio se realizaron 17 trasplantes cardiacos en menores de un
afno en Espaiia.

Las CCAA que realizan méas procedimientos quirdrgicos y hemodindmicos sobre
las altas son fundamentalmente Madrid, Catalufia, Andalucia y Valencia.

Mientras que como hemos visto en el analisis de las derivaciones, el volumen de
pacientes proceden de todas las CCAA. Asi p.ej Madrid realiza un 32,9% de las
cirugias mientras que so6lo el 19 % son de esta CA. El 13,9% restante procede de
otras CCAA, lo que supone el 43% de toda su actividad.

En la Tabla 75 se muestra, por CCAA, el porcentaje de procedimientos

quirurgicos y/o hemodinamicos realizados sobre el total de altas

Tabla 75 CA del Hospital que realiza procedimientos sobre las altas

CA del Hospital que realiza  Porcentaje (%)
PQ sobre las altas

Madrid (Comunidad de) 32,9
Cataluiia 21,9
Andalucia 17,0
Comunidad Valenciana 8,8
Pais Vasco 6,3
Galicia 5,2
Murcia (Region de) 3,3
Canarias 3,2
Aragon 1,3

6.6 ANALISIS DEL CASE-MIX
El volumen total de altas se distribuyeron en distintos GRD. Los 10 GRD mas

frecuentes agruparon al 65% de los pacientes se muestran en la Tabla 76.
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Tabla 76 10 GRD maés frecuentes

GRD Descriptivo altas %

626  Neonato, peso al nacer mayor de 2.499 g, sin procedimiento quirirgico 15.894 20,3
significativo con mdltiples problemas mayores o ventilacion mecénica +96
horas

627  Neonato, peso al nacer mayor de 2.499 g, sin procedimiento quirirgico 13.798 17,7
significativo con problema mayor

622  Neonato, peso al nacer mayor de 2.499 g, con procedimiento quirdrgico 4730 6,1
significativo con mdltiples problemas mayores

607  Neonato, peso al nacer 1.000-1.499 g, sin procedimiento quirdrgico 3.185 4,1
significativo, alta con vida

137 Trastornos cardiacos congénitos y valwlares. Edad menor de 18 afios 2909 3,7

611  Neonato, peso al nacer 1.500 - 1.999 g, sin procedimiento quirargico 2771 3,5
significativo con multiples problemas mayores o ventilacion mecanica mas
de 95 horas

617 Neonato, peso al nacer 2.000 - 2.499 g, sin procedimiento quirargico 2.381 3,0
significativo con multiples problemas mayores o ventilacion mecanica mas
de 95 horas

640  Neonato, trasladado con menos de 5 dias, no nacido en el centro 1.976 2,5

774  Bronquitis y asma. Edad menor de 18 afios con CC 1.743 2,2

809  Otros procedimientos cardiotoracicos con diagnostico principal de 1.731 2,2
anomalia congénita

total 51.118 65

Se realiza un estudio de los indicadores del case-mix mas importantes para
realizar una comparacion entre CCAA en cuanto a la utilizacion de los recursos

sanitarios en las CC.

6.6.1 PESO MEDIO

El peso medio de las altas atendidas en este tipo de pacientes fue de 2,63 (D.E:
3,33), .
En la Tabla 77 se muestra el Peso medio en la base de altas por CCAA. En la

Tabla 78 se muestra la EM e IEMA por CCAA
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Tabla 77 Peso medio altas

Comunidad Auténoma

N° altas peso medio D.E

Pais Vasco

Madrid

Catalunya

Galicia

Comunidad Valenciana
Andalucia

Murcia (Regién de)
Castilla-La Mancha
Cantabria

Balears (llles)

Rioja (La)

Aragén

Navarra

Castillay Ledn
Canarias

Asturias (Principado de)
Extremadura

Melilla

Ceuta

2.349 3,39 3,71
15.009 3,36 3,86
12.923 2,72 3,45

4,179 2,57 3,13

7.936 2,51 3,22
14.015 2,48 3,18

2.438 2,47 3,06

3.322 2,47 3,06

749 2,46 3,29
1.903 2,36 2,92
496 2,24 2,52
3.476 2,20 2,95
511 2,16 3,08

3.263 2,04 2,88

2971 1,96 2,60

1.235 1,83 2,55

1.222 1,82 2,52

74 1,02 1,10
68 0,73 0,48

6.6.2 ESTANCIA MEDIA E IEMA POR CA
Tabla 78 Estancia media e IEMA por CA

IEMA
Comunidad Autonoma  N°altas EM (dias) D.E EMAF (dias) D.E (EM/EMAF)
Canarias 2971 14,27 25,32 12,50 12,65 1,14
Navarra 511 16,82 25,94 14,89 16,09 1,13
Murcia (Region de) 2438! 16,50 27,75 15,12 14,41 1,09
Galicia 4179 17,27 23,11 15,95 15,81 1,08
Castilla-La Mancha 3322 15,44 24,39 14,55 15,78 1,06
Balears (llles) 1903; 17,44 23,74 16,72 16,23 1,04
Rioja (La) 496: 17,44 18,20 16,75 15,91 1,04
Pais Vasco 2349; 18,17 32,01 17,95 15,80 1,01
Asturias (Principado de) 1235 13,28 21,06 13,12 13,99 1,01
Andalucia 14015: 15,17 23,13 15,06 15,22 1,01
Extremadura 1222: 13,27 23,31 13,21 14,34 1,00
Madrid 15009: 18,87 29,73 18,94 18,41 1,00
Comunidad Valenciana 7936: 15,22 25,57 15,48 15,86 0,98
Cantabria 749 16,55 22,92 16,84 17,90 0,98
Aragon 3476 14,14 22,67 14,95 16,04 0,95
Catalunya 12923: 14,96 25,28 15,97 16,15 0,94
Castillay Ledn 3263 13,72 2151 14,67 16,37 0,94
Melilla 74; 10,81 10,74 9,12 8,05 1,18
Ceuta 68i 5,04 5,16 6,81 4,72 0,74

EM: Estancia Media, EMAF: Estancia Media Ajustada al Funcionamiento del estandar, IEMA: indice de Estancia Media

Ajustada
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Teniendo en cuenta el volumen de pacientes tratados en cada CA se calculan las
estancias ahorradas o perdidas (en dias) por las desviaciones con respecto a la
media:

En la Tabla 79 se muestran las estancias ahorradas o perdidas (en dias) por las
desviaciones con respecto a la media. Cuando es negativo representan los
ingresos adicionales que el hospital ha generado con respecto al estdndar debido

a su mejor comportamiento.

Tabla 79 Estancias ahorradas o perdidas (en dias) por las desviaciones con
respecto ala media

Exceso/Ahorro Ingresos
Comunidad Autébnoma de Estancias potenciales*
Galicia 5.523 346
Canarias 5.247 328
Murcia (Region de) 3.373 211
Castilla-La Mancha 2.969 186
Andalucia 1.653 103
Balears (llles) 1.376 86
Navarra 985 62
Pais Vasco 517 32
Rioja (La) 342 21
Asturias (Principado de) 198 12
Melilla 125 8
Extremadura 76 5
Ceuta -120 -8
Cantabria -217 -14
Madrid -968 -61
Comunidad Valenciana -2.070 -130
Aragén -2.830 -177
Castillay Ledn -3.103 -194
Catalunya -13.076 -818
* Sila EM hubiera sido la del estandar

6.6.3 INDICE DE COMPLEJIDAD POR CA
Siempre que el IC esté por encima de 1 indicara que el hospital ha tratado

patologias mas complejas, es decir, suponiendo que el hospital hubiera tratado a
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sus pacientes con la estancia del estandar, si su EM estandarizada es mayor que
la del estdndar, indicara que las patologias tratadas han sido mas complejas.

En la siguiente tabla se muestra el indice de complejidad por CA:

Tabla 80 indice de complejidad por CA:

Comunidad Auténoma IC (EMAF/EM E)
Madrid 1,185
Pais Vasco 1,124
Cantabria 1,054
Rioja (La) 1,048
Balears (llles) 1,046
Catalunya 1,000
Galicia 0,998
Comunidad Valenciana 0,969
Murcia (Region de) 0,946
Andalucia 0,942
Aragon 0,936
Navarra 0,932
Castillay Ledn 0,918
Castilla-La Mancha 0,911
Extremadura 0,827
Asturias (Principado de) 0,821
Canarias 0,782
Melilla 0,571
Ceuta 0,426

IC: indice de Complejidad, EMAF: Estancia Media Ajustada al Funcionamiento del
estandar, EM E: Estancia Media del Estandar.

Madrid seria la CA que ha tratado a pacientes mas complejos seguida de Pais

Vasco con una casuistica un 18,5% y un 12,4% mas compleja respectivamente.
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7 DISCUSION

7.1 NUMERO, PROPORCION POR SEXO Y EDAD MEDIA

El nimero de nifios menores de un afio diagnosticados en Espafia de CC,
siguiendo el criterio definido en nuestro estudio, fue de 64.831 nifios desde el 1
de enero de 2003 al 31 de diciembre de 2012 de un total de 4.766.325
nacimientos.

Este nimero ha ido aumentando desde el afio 2003 hasta el afio 2008 en que
permanece estable, ligeramente por encima de los 7.000 pacientes/afio, hasta
diciembre de 2012, fecha de conclusién de periodo de estudio. Este aumento
en el nimero de pacientes diagnosticados de CC no puede atribuirse
aparentemente a un aumento de natalidad pues, en los afios del estudio la
natalidad fue aumentando progresivamente desde el afio 2003 (441.881
nacimientos) hasta el pico maximo en 2008 (519.779 nacimientos) para luego ir
disminuyendo de forma gradual hasta el afio 2012 con 454.648 nacimientos. Es
decir que sobre una poblacion que ha ido en ligera disminucién se mantiene el
namero de diagnésticos. Este aparente aumento de la incidencia podria
explicarse por varios factores entre ellos por una mejora en la capacidad
diagnéstica y un uso mas extendido de la ecocardiografia, principal método
diagndstico de las CC en los centros hospitalarios.

La razon hombre / mujer fue del 1,15 (53,43 % nifios y 46,57% nifias). Este
ligero aumento de incidencia en el sexo masculino no es constante en la
literatura, aunque hay autores que si la describen (Egbe et al., 2014), otros
encuentran un ligero aumento en las mujeres (Lindinger, Schwedler y Hense,
2010). La proporcion hombre/mujer en los RN durante el periodo de estudio

fue de 1,065, por lo que encontramos mayor incidencia de CC en el sexo
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masculino. La probabilidad de que al diagnosticar una CC en un RN sea del
sexo masculino es significativamente superior a que lo sea en el sexo
femenino. (p < 0,001).

La edad media de los pacientes diagnosticados de CC fue de 36,2 dias
diagnosticandose el 68,3% en los 10 primeros dias. En nuestra serie, el
diagnostico se hizo de forma mas precoz respecto a algunos paises de nuestro
entorno, por ejemplo en Alemania en un estudio realizado durante el afio 2006-
2007 a escala nacional (Lindinger, Schwedler y Hense, 2010) se comunica que
el 52,6% de los niflos se diagnosticaron en el primer mes de vida y el 82,1% en
los primeros 3 meses. En este sentido, el momento de diagndstico en nuestro
grupo (casi el 70% en los primeros 10 dias de vida) puede reflejar una alta

calidad asistencial del sistema sanitario espafiol.

7.2 MORTINATOS Y CARDIOPATIA CONGENITA
El porcentaje de mortinatos del grupo de nifios diagnosticados de CC fue del
0,1%. No se dispone del mismo dato en la poblacion general espafiola en el

periodo de estudio por lo que no se pueden establecer comparaciones.

7.3 CARDIOPATIA CONGENITA Y PREMATURIDAD

Un recién nacido prematuro es aquel que nace antes de completar la semana
37 de gestacion siendo la gestacién una variable fisioldgica fijada en 280 dias,
mas menos 15 dias. La tasa de prematuridad en paises desarrollados es del
9,6%, fijandose en Espafa en el 8,3% (Regidor, Gutiérrez-Fisac y Alfaro,
2009).

En nuestra poblacién de cardiépatas es llamativa la elevada tasa de partos
prematuros (20% vs tasa global del 9,6%). Este hallazgo es muy interesante
por varios aspectos: por un lado las CC siguen siendo la principal causa de
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mortalidad infantii por malformaciones congénitas y estd claramente
documentada el mayor riesgo de mortalidad, morbilidad y efectos adversos a
largo plazo como resultado del parto prematuro (Allen et al., 2008). Las CC y el
parto prematuro son, por tanto, dos de las principales causas de
morbimortalidad perinatal y discapacidad. Aunque existen asociaciones
conocidas entre anomalias congénitas y parto prematuro, existen pocos datos
especificos respecto el riesgo de parto prematuro para los fetos con CC.

En un estudio realizado durante el 2010 en el Hospital Universitario Sant Joan
de Déu de Barcelona para determinar la tasa de partos prematuros, Yy
clasificarlos segun la causa principal, utilizando un algoritmo de asignacion
etiolégica para establecer las principales causas de parto prematuro,
encontraron que la tasa de parto prematuro fue de 9,8% (Lozada et al., 2012).
Las causas inflamatorias representaron el 36% de todos los partos prematuros
seguidas de las causas idiopaticas (29%) y suponiendo las causas fetales solo
el 5% del total.

La mayoria de estudios estudian el manejo clinico y el prondstico de los
prematuros afectos de CC (Andrews et al., 2006) y algunos estudios han
seflalado un mayor riesgo de parto prematuro para los RN con CC (Tanner,
Sabrine y Wren, 2005 y Laas 2012).

Tanner, Sabrine y Wren (2005) en un estudio poblacional con 2.964 nifios
menores de un afio con CC encontraron que 474 nifios (16%) nacieron antes
de las 37 semanas de gestacion y con un OR de prematuridad entre los nifios
con CC de 2,4 (IC del 95%: 2,2 a 2,7).

Estes resultado se aproxima al de nuestro estudio del 20% vs 16% de Tanner.

Méaxime, considerando que Tanner excluye en su estudio los nifios
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diagnosticados de DAP o CIA. En el nuestro hemos excluido los pacientes con
prematuridad y DAP como Unica cardiopatia pero no los pacientes con CIA
que, dado que representan una porcién importante de las CC diagnosticadas
puede condicionar el mayor porcentaje de prematuridad hallado en nuestro
estudio.

Lindinger, Schwedler y Hense (2010) encontraron una tasa de prematuridad
del 18.7 % en una poblacion de recién nacidos con CC en Alemania, cercano
también a nuestros resultados.

No obstante, no resulta sencillo explicar la causa de la mayor tasa de
prematuridad en los fetos portadores de CC puesto que las malformaciones
cardiovasculares tienen en general poco efecto sobre el feto en desarrollo y la
repercusion hemodinamica surge habitualmente después del nacimiento.
Tampoco hay evidencia que las malformaciones cardiovasculares se asocien a
compromiso de la funcion de la placenta que puede precipitar el parto
prematuro. Naturalmente para estudiar la asociacion entre CC y parto
pretérmino habria que estandarizar las estimaciones para factores relacionados
con la prematuridad como las caracteristicas sociodemogréficas de la madre o
el consumo de tabaco y/o alcohol. En nuestra base no hemos valorado
factores como la infeccién, rotura prematura de membranas, causa maternas
locales o generales o el riesgo de pérdida de bienestar fetal como causas de
prematuridad. Una posible explicacion de la mayor incidencia de prematuridad
entre la poblacion de niflos con CC podria ser la existencia de un factor de
riesgo o causa comun entre la CC y la prematuridad o que la propia cardiopatia
fuese causa del parto prematuro no obstante esta disquisicion esta fuera del

objeto de este estudio. Se debe considerar también que los nifios prematuros
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tienen mas probabilidades de requerir una ecocardiografia pudiéndose
diagnosticar de CIA pequefias y sin repercusion que de otra forma no serian
diagnosticadas clinicamente, y que pueden presentar cierre espontaneo a los

largo del primer o segundo afio de vida

7.4 CARDIOPATIA CONGENITA Y CRECIMIENTO INTRAUTERO
RETARDADO
El cddigo CIE 764 representa el término genérico “Crecimiento intrauterino
retardado y desnutricion fetal”. ElI cddigo 764 engloba los subcodigos
siguientes: Peso bajo para la edad gestacional, sin mencién de desnutricion
fetal, Peso bajo para la edad gestacional, con signos de desnutricion fetal,
Desnutricion fetal sin menciébn de peso bajo para la edad gestacional y
Crecimiento intrauterino retardado, no especificado.
El nifio pequefo para su edad gestacional se define como un recién nacido
que presenta una longitud y/o peso al nacimiento < -2 DE o P3 para su edad
gestacional (Lee et al.,, 2003). Los conceptos pequefio para su edad
gestacional y crecimiento intrautero retardado se intercalan con facilidad en la
practica diaria aunque no son sinénimos: el crecimiento intrauterino retardado
es un concepto dinamico cuya deteccion exige un seguimiento en el tiempo
mediante ecografia y que implica una disminuciébn en la velocidad de
crecimiento del feto, no alcanzando su potencial desarrollo genético, con
independencia de que el peso al nacer esté o no por debajo de los limites de la
normalidad para sus estandares poblacionales.
Los niflos pequefios para su edad gestacional representan un 3-10% de la

poblacion (Chatelain et al., 2000 y Giancarlo y Hanif, 2007).
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Las malformaciones congénitas (anomalias cardiacas, hernia diafragmatica,
onfalocele, gastrosquisis) no asociadas a defectos genéticos son responsables
del 1-2% de los CIR (Khoury et al., 1988).

El porcentaje de pacientes con crecimiento intrautero retardado (CIR) del total
de nifios con diagndstico de CC en nuestro estudio fue del 5,9%, dentro, por
tanto, del rango de incidencia en la poblacion general por lo que no parece que,
en nuestro estudio, las cardiopatias sean un factor contribuyente de forma

significativa al CIR.

7.5 TIPO DE CARDIOPATIA CONGENITA

Las cardiopatias mas frecuentes fueron la CIA, la CIV 'y el DAP,
representando en conjunto el 63,53% de todas las cardiopatias.

En la mayor parte de las series publicadas, la CC mas frecuente es la CIV,
representando el 30% a 50% de todos los defectos y siendo dos a tres veces
mas frecuente que la CIA, que habitualmente es el segundo mas frecuente
(Bernier et al., 2010). Es mas, la incidencia total de CC se relaciona
habitualmente con la frecuencia relativa de la CIV (Hoffman y Kaplan, 2002).
Aungque en minoria, algunas publicaciones encuentran la CIA como la CC mas
frecuente (Gonzalez-Cordero, Salazar-Brenes y Salazar-Vargas, 2000 vy
Mendieta-Alcantara, 2013).

En nuestra serie la CC mas frecuente fue la CIA (33,55% de todas las CC) con
una incidencia de 6,31%o nacidos vivos. Aunque la incidencia de la CIA varia
ampliamente en la literatura, los valores mas frecuentes la estiman entre 0,3 y
4,2%0 nacidos vivos (Bernier et al., 2010). Algunos estudios encuentran una
incidencia parecida a la nuestra (Zhao et al., 2012) pero con una metodologia

consistente en cribado rutinario ecocardiografico de todos los RN. Es decir que
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a mayor utilizacion de la ecocardiografia parece aumentar el porcentaje de CIA
respecto al total de CC.

Cavero et al., (2012) publica un estudio realizado en la Comunidad Valenciana
obteniendo una incidencia de CIA del 5,9%., ligeramente inferior a nuestro
resultado.

La incidencia global en nuestro estudio experimenta un aumento llamativo en
los ultimos afios del estudio Este aumento parece deberse a un aumento muy
significativo en el diagndstico de la CIA (aumento del 49,8% en 2012 respecto
a 2003) y también el DAP (aumento del 29,9% en 2012 respecto a 2003).

La sobre representacion de la CIA condiciona que sea la CC mas frecuente en
la serie frente a la CIV que clasicamente se considera la CC mas frecuente.
Este aumento en el numero relativo de CIA en nuestra serie tiene
probablemente mas de una explicacion.

Una de ellas es el propio sistema de codificacion de la clasificacion CIE9MC ya
que dentro del cédigo 745.5 “Defecto de tabique auricular de tipo ostium
secundum?”, se incluyen el FOP. Es decir que se codifica de la misma manera la
CIA ostium secundum que el FOP (codigo 745.5).

El FOP es un tunel entre el septum secundum y el borde superior del septum
primum. Durante la vida fetal, el tinel esta abierto y permite un flujo directo de
sangre de la vena cava inferior a la auricula izquierda enviando sangre con
mayor saturacion de oxigeno a la auricula izquierda y por tanto al cerebroy a la
circulacion coronaria.

Tras el nacimiento, cuando la presion en la Al supera a la de la AD como

consecuencia de la expansion pulmonar y del consiguiente aumento del retorno
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venoso pulmonar, el extremo superior del septum primum se cierra a la fuerza
contra el septum secundum, lo que causa el cierre funcional del foramen.

En la mayoria de las personas, el foramen oval se sella poco después del
nacimiento, aunque por alguna razén no siempre se produce el cierre funcional,
lo que causa un pequefio cortocircuito auricular izquierda-derecha detectable
mediante un estudio Doppler en color. Este hallazgo es muy habitual en el
recién nacido pudiendo estar presente hasta en el 75% de los casos.

Como casi el 70% de los pacientes se diagnosticaron en los diez primeros dias
de vida es esperable que muchos de ellos tuvieran el FOP codificandose como
CIA con la consiguiente sobreestimacién de la incidencia.

La clasificacion CIE 10, aun no implantada completamente en nuestro pais,
distingue entre ambos cédigos; el defecto del tabique interauricular (codigo
745.5) y el FOP (c6digoQ21.11). El registro EUROCAT de malformaciones
congénitas sitia el FOP entre las “anomalias menores que se excluyen de la
notificacion” no siendo precisa la notificacién del mismo. Es por tanto esperable
que con la implantacién del CIE10 se subsane en parte esta sobredimension
del cédigo de la CIA.

Rodriguez Dehli et al. (2009) en un estudio de la Epidemiologia de las CC en
Asturias durante el periodo 1990-2004, encontr6 que de 107 pacientes con
defecto del septo interauricular, 81 se correspondian con CIA ostium secundum
y 26 con FOP; sus resultados no serian extrapolables a nuestro estudio puesto
que Rodriguez incluye en su poblacion de estudio pacientes hasta 5 afios de

edad, pero si resulta de interés conocer esta proporcion.
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No obstante, incluso si el FOP se excluyese y se limitara el diagndstico a las
CIA ostium secundum, podria no corregirse completamente la sobredimensién
de su incidencia.

Las comunicaciones interauriculares tipo ostium secundum pueden ocasionar
problemas de clasificacién segin el momento en que se haga el diagndstico
dado la elevada tasa de cierre espontdneo (Helgason y Jonsdottir, 1.999).

La mayor parte de los estudios sobre la incidencia de CC en recién nacido no
establecen una definicion clara de la CIA neonatal. Algunos autores sugieren
que soélo los defectos que exceden los 5 mm de diametro podrian ser
diagnosticados como CIA.

El sistema de codificacion CIE9MC no permite subdividir la CIA en funcion del
tamafio de la comunicacion incluyendo en el mismo cédigo comunicaciones
amplias con repercusion hemodindmica asi como comunicaciones muy
pequefias que en un porcentaje elevado evolucionaran al cierre espontaneo.
Bostan, Cil y Ercan (2007) describen que el cierre espontaneo de la CIA en el
periodo neonatal puede llegar al 89%-98,7% durante los primeros 3 meses de
edad. Este hecho puede explicar porque algunos estudios de incidencia solo
incluyen la CIA diagnosticadas a partir de los 3 meses de edad (Meberg et al.,
2000).

En nuestro estudio, es por lo tanto muy probable que algunas CIA
diagnosticadas en periodo neonatal han experimentado un cierre espontaneo
en su evolucion.

Ademas, el momento del estudio y la poblacion estudiada (nifios con soplos
inespecificos frente a los que tienen soplos organicos o sintomas) influyen en la

incidencia detectada.
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Como se ha referido previamente, en los ultimos afios de nuestra serie ha
aumentado de forma llamativa el diagnostico de la CIA (un 49,8% en el afio
2012 respecto al afio 2003). Este hallazgo puede estar en parte condicionado
con la cada vez mayor disponibilidad de cardidlogos infantiles vy
ecocardiégrafos en los centros sanitarios con maternidad siendo una préactica
cada vez mas frecuente la realizacion de una ecocardiografia de forma rutinaria
a todos los RN con soplos de caracteristicas inespecificas en los primeros dias
de vida y previo al alta hospitalaria. En esta poblacién se pueden encontrar
pequefias CIA como hallazgo casual que se cerraran espontaneamente antes
de los dos afios de vida en una proporcion considerable pero que pueden
sobreestimar también la incidencia de la CIA al aparecer en el informe de alta y
ser codificadas.

Antes de la actual disponibilidad de cardiélogo infantil en los hospitales de
menor tamafo, los neonatos con soplo inespecifico se seguia en las consultas
no realizandose rutinariamente ecografia en estos nifios antes del alta lo que
podria condicionar un menor nimero de diagnosticos de CIA sin repercusion y
con cierre espontaneo.

La segunda cardiopatia mas frecuente en nuestra serie fue la CIV (18,9% de
todas las CC) con una incidencia de 3,48%o frente a la incidencia 0,3 a 7,7%o
gue se recoge en los trabajos que revisan las mayores series publicadas.

La incidencia de la CIV puede estar influida por el momento del diagnéstico.
Algunos estudios que realizan ecocardiogramas a todos los RN, incluyendo
algunos sin soplos, han encontrado un gran numero de pequeias CIV
musculares, llegando la incidencia de 2 a 5% de nacidos vivos (Sands et al.,

1999).

200



DISCUSION

Diversos estudios han informado tasas de cierre espontaneo de la CIV hasta el
81.8-89% en el seguimiento al afio de vida (Chang y Klitzner, 2011). Por lo
tanto, la incidencia de la CIV es mucho mayor si se realiza una ecocardiografia
a todos los RN, menor si se examinan so6lo los RN con soplos y menor aun si la
evaluacion de estos nifios se retrasa hasta el afio de edad.

En nuestra serie el momento de diagndstico en la mayor parte de los pacientes
fue antes de los diez dias de vida y la edad media de los pacientes fue de 36,2
dias por lo que es probable que algunos pacientes diagnosticados de CIV
presentasen el cierre espontaneo de la misma en etapas posteriores de la vida.
El sistema de codificacion CIE9MC, al igual que con la CIA, tampoco permite
subdividir la CIV en funcion del tamafio de la comunicacion incluyendo en el
mismo codigo comunicaciones amplias asi como comunicaciones muy
pequefias que en un porcentaje elevado evolucionaran al cierre espontaneo.

La tercera cardiopatia mas frecuente en nuestra serie es el DAP (14,39% de
todas las CC) con una incidencia del 2,71%.. En la literatura su incidencia varia
con la edad gestacional y la edad en el momento del estudio.

Egbe et al., en 2014 publica un estudio en el que se analizan los cédigos
CIE9MC indicativos de CC en todas las hospitalizaciones de RN en Estados
Unidos a lo largo del afio 2008, encontrando en una poblacién de 1204887 RN,
y una vez excluidos la poblacién de prematuros, al igual que en nuestro
estudio, una incidencia de DAP de 2,89%0 muy similar a nuestro resultado.

Los RN prematuros tienen un aumento de la incidencia de DAP basado en una
fisiologia anormal mas que en una anormalidad estructural, de modo que
cualquier serie que incluya un gran numero de RN prematuros sobreestimaria

la incidencia de DAP.
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En nuestro estudio hemos excluido los RN prematuros (menos de 37 semanas
de gestacion) y que presentaban el diagnostico de DAP aislado y no asociado a
otra cardiopatia.

En RN a término el ductus normal puede permanecer abierto durante algun
tiempo después del nacimiento. Estudios basados en la ecocardiografia (Lim et
al.,1992) han demostrado que en el recién nacido a término el DAP casi
siempre esté cerrado de los cuatro a los siete dias después del nacimiento. Por
lo tanto, los estudios realizados en los primeros dias de vida registraran un
mayor numero de sujetos con DAP en relacion a los estudios realizados
después de las tres semanas de edad (Ooshima, Fukushige y Ueda, 1995). El
diagnostico del DAP presenta también alguna incertidumbre en cuanto al
momento de incluirlo como CC. Segun la clasificaciéon del International
Paediatric and Congenital Cardiac Code, (Franklin et al., 2008) el ductus se
definia como CC cuando persistia a partir de los 3 meses de edad.

En nuestra serie por tanto, la incidencia del DAP puede verse sobreestimada
de alguna forma ya que como ha sido referido previamente casi el 70% de los
pacientes se diagnostican en los 10 primeros dias de vida siendo esperable
que algunos ductus se cerraran espontaneamente en su evolucion.

Se denomina ductus arterioso silente, a los ductus muy pequefios que no
producen soplo a la auscultacion y que se detectan causalmente durante la
realizacion de una ecocardiografia hecha para algin otro motivo.

Se estima que su frecuencia es elevada pudiendo estar presente en una de
500 a 1.000 personas (Lloyd y Beekman, 1994). Los ductus silentes
probablemente no se deberian incluir en los registros de incidencia de CC pero

ni el sistema de codificacion CIE9MC ni el CIE 10 permite distinguir el DAP con
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repercusion hemodinamica que puede precisar cierre quirdrgico o
hemodindmico del ductus silente y sin repercusion lo que condiciona la
imposibilidad de estimar la incidencia real del DAP con repercusion utilizando
solo el codigo diagndéstico de la enfermedad. Es probable que en nuestra serie
se incluyan lactantes remitidos por soplos inespecificos y que en la ecografia
se detectan DAP silentes.

La cuarta CC en frecuencia fue la CoAo (2,92% de todas las CC) y con una
incidencia de 0,55%o, coincidente con la literatura donde la incidencia varia
entre 0,28 y 0,64%0 (Bernier 2010) y superior al registro europeo EUROCAT
que la establece en 0,28%. en el periodo 2008-2012 (http://www.eurocat-
network.eu/)

La quinta CC mas frecuente fue la EP (2,65% de todas las CC) y con una
incidencia de 0,50%o, proximo a los valores de un estudio aleman que estima
una incidencia de 0,66%o (Lindinger, Schwedler y Hense, 2010) y superior al
registro europeo EUROCAT que la establece en 0,24%. en el periodo 2008-

2012 (http://www.eurocat-network.eu/).

Clasicamente la EP es la cuarta cardiopatia y la CoAo la quinta en frecuencia
después de la CIA, CIV y el DAP. En nuestra serie, aungue con escasa
diferencia, el orden esta invertido siendo la CoAo algo mas frecuente que la
EP. Podria este hallazgo estar condicionado porque ser la poblacién de nuestro
estudio son nifios menores de un afilo no detectando pacientes que pueden
desarrollar EP a edades posteriores.

La TGV con una incidencia de 0,49%0 nacidos vivos fue la sexta cardiopatia
por orden de incidencia. Dentro del cédigo CIE9MC genérico de TGV (745.1

Transposicion de grandes vasos), se incluyen los subcodigos siguientes:
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745.10 Transposicion completa de grandes vasos, 745.11 VDDS, 745.12
Transposicion corregida de grandes vasos y 745.19 Otras Transposicion de
grandes vasos.

Por lo tanto, en la incidencia referida de 0,49%. se incluyen no solo las TGV
clasicas sino el VDDS, la TGV corregida anatobmicamente y un pequefio grupo
de otros tipos de TGV.

En nuestro estudio, dentro del codigo de Transposicion de grandes vasos, la
mas frecuente fue la transposicion completa de grandes vasos clasica (68,5%),
seguido del VDDS (23,9%), y la transposicién corregida de grandes vasos
(4,6%).

Es frecuente separar en los estudios de incidencia el VDDS de la TGV porque
desde el punto de vista clinico resulta mas practico su diferenciacién aunque
pueden formar parte de un mismo espectro de enfermedades segun la
hipotesis patogénica de rotacion del tabique troncoconal. Esta teoria explica la
existencia de un espectro de corazones patoldgicos, que se inicia con la CIV y
cabalgamiento aodrtico con o sin EP, que gradualmente conduce a la doble
salida de ventriculo derecho, avanza hacia el corazéon con la malformaciéon de
Taussig-Bing y que finalmente lleva a la transposicion completa de las grandes
arterias.

El VDDS en nuestra serie con 563 casos supone el 0,63% de las CC, con una
incidencia del 0,12%o.. Esta incidencia se aproxima a la del estudio EUROCAT
del periodo 2008-1012 con 0,92%. nacidos vivos y 271 casos. El estudio
espafiol de Rodriguez Dehli et al., realizado en Asturias de los afios 1990—

2004 sobre una poblacion de 103.452 nacidos con 8 casos de VDDS encontro
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una incidencia de 0,08%o0, menos comparable por el menor nimero de casos de
la serie.

En la mayor parte de los estudios clasicos de incidencia, la TF es la CC
cianosante mas frecuente, por encima de la TGV, no obstante, en el registro
EUROCAT la incidencia relativa de TF fue de 0,32%., frente a 0,40%0 de la
TGV.

Por otro lado, Lindinger, Schwedler y Hense (2010) en un estudio de base
nacional (PAN: Praevalenzangeborener Herzfehlerbei Neugeborenen) en
Alemania en el que participaron 260 instituciones registrando 7.245 nifios con
CC encuentra que la CC ciandtica mas frecuente fue la TF (2,5% del total de
las CC) seguido de la TGA (2,2%del total de las CC).

En nuestro estudio la TF tiene una incidencia del 0,41%., por encima de la
incidencia de la transposicion completa de grandes vasos 0,34%o si excluimos
del grupo de las TGV el VDDS.

El estudio de Egbe et al., de 2014, realizado con una metodologia en algunos
aspectos similar al nuestro encuentra una incidencia de TF de 0,28%o.

La nomenclatura administrativa CIEOMC puede en el caso de la TF tener
limitaciones en cuanto a recoger la presentacion clinica de las CC. Por ejemplo,
algunos corazones con AP y defecto septal ventricular, que es a menudo el
extremo final del espectro anatomico de la TF no pueden clasificarse como tal
por limitaciones en la codificacion.

La atresia de la valvula pulmonar no se puede distinguir de la ausencia
congénita de la valvula pulmonar. Aun mas problematico es el hecho de que la
atresia, estenosis, agenesia e hipoplasia de la arteria pulmonar estan

agrupadas bajo un mismo codigo en la nomenclatura CIEOMC.
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Otro problema surge con la codificacion de los registros con VDDS mediante la
codificacion CIE9MC. Esta puede también resultar inexacta en relacion a la
realidad clinica. La doble salida de ventriculo derecho tiene varios fenotipos:
VDDS del tipo de transposicion, VDDS del tipo tetralogia, VDDS tipo de CIV,
VDDS tipo CIV no comprometida, VDDS con septo integro.

La nomenclatura administrativa obliga a todos los pacientes con cualquier
VDDS a un unico cédigo que es un subtipo de transposicion, no permitiendo
distinguir entre los distintos tipos clinicos pudiendo algunos de estos subtipos
gue podrian codificarse cono tetralogia o transposicion (Strickland et al., 2008).
La incidencia de otras cardiopatias como el CAV (0,45%.), tronco comun
(0,17%o), AP (0,09%0), DVPAT (0,08%0), fue similar a la literatura (Bernier et al.,
2010, Cavero et al., 2012).

El SCIH con una incidencia de 0,13%0, fue menos frecuente que los valores
reflejados en la literatura del 0,2%o (Bernier et al., 2010).

Como hemos referido, en los dltimos afios de nuestro estudio ha aumentado de
forma llamativa el diagnostico de las comunicaciones interauriculares (49,8%
mas en el afio 2012 respecto al afio 2003) habiendo disminuido sin embargo el
namero de cardiopatias muy graves diagnosticadas como por ejemplo la
hipoplasia de ventriculo izquierdo o a la interrupcion del arco aértico (69%
menos y 155% menos en el aflo 2012 respecto al aflo 2003 respectivamente).
Diversos estudios han demostrado que las formas mas graves de cardiopatia
se diagnostican con mayor frecuencia intradtero que las formas mas leves
(Copel, Tan y Kleinman, 1997) lo que probablemente se relaciona con los

avances en los métodos de diagndstico ecografico obstétrico.
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El diagnéstico intradutero de cardiopatias graves como el ventriculo Gnico o la
hipoplasia de cavidades izquierdas se acerca 90% en algunas series (Levey et
al., 2010).

La mayor parte de las guias clinicas de ecocardiografia intrautero recomiendan
una ecografia en el segundo trimestre del torax del feto que incluya un plano de
cuatro cdmaras y, si técnicamente es posible, la visualizacion de los tractos de
salida. Por lo tanto cuanto mas alterada esté la anatomia en el plano de cuatro
camaras es mas probable que se reconozca la lesion en una ecografia
rutinaria.

De la misma forma, lesiones como el drenaje andmalo pulmonar total y la TGV
que no cambian significativamente el aspecto del plano de cuatro camaras,
tiene mayor probabilidad de pasar desapercibidas si solo se evalua dicho
plano. La TGV puede no detectarse porque no siempre es posible visualizar los
tractos de salida.

En nuestra serie, en el afio 2012 respecto al afio 2003, nacieron casi un 70%
menos de pacientes con hipoplasia de cavidades izquierdas, un 70% menos
de atresia y estenosis tricispide, y un 60% menos de casos de ventriculo
anico. En el mismo periodo nacieron un 35% menos de TGV y un 14% mas de
casos de DVPAT.

Khoshnood et al. (2012) en un estudio francés encontr6 una tasa de
interrupciones voluntarias del embarazo del 16,2% en una serie de diagnéstico
intrautero de CC.

Es dificil estimar el impacto que la interrupcion voluntaria del embarazo ante el
diagnostico de una cardiopatia grave tiene en la disminucion de casos de

cardiopatia facilmente identificable en una ecografia obstétrica de rutina pero
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es probable que tenga un papel considerable y con el tiempo se experimente

una disminucion en la incidencia de CC graves.

7.6 INCIDENCIA

La incidencia acumulada en nuestro estudio fue de 13,6%0 nacidos vivos,
claramente superior a la de 8%o nacidos vivos con limites entre 4 y 12%. que
clasicamente se considera la mejor aproximacién en la literatura (Mason et al.,
2005). En los ultimos afios, no obstante, se estdn publicando importantes
series con incidencias cercanas al 11%o. nacidos vivos (Egbe et al.,, 2014 y
Lindinger, Schwedler y Hense, 2010) y superiores en paises como Suiza con
13,43%0 0 Malta con 14,7%. (Dolk, Loane y Garne, 2011).

Durante el tiempo de estudio se comprueba un aumento de la incidencia desde
11,7%0 en 2003 hasta 15,5%0 en 2012, principalmente a expensas de CC leves
especialmente la CIA permaneciendo las CC de gravedad intermedia sin
cambios y descendiendo ligeramente las CC muy graves. Excluyendo la CIA
de nuestro estudio, la incidencia global de CC seria del 7,29%., ligeramente
inferior a la cifra clasica de 8%eo.

La variacion en la incidencia entre los distintos estudios puede estar influida por
el momento del diagndstico, la definicion de CC, los métodos diagndsticos
utiizados y la implantacibn de sistemas universales de cribado.
Inevitablemente, el caracter retrospectivo de la mayor parte de los estudios de
incidencia, la posible divergencia en el criterio diagndstico y la codificacion de
la CC entre los diferentes centros proveedores de informacion pueden también
condicionar cierta desviacion de la estimacion.

En comparacién con la década de 1970, cuando las CC se diagnosticaban

clinicamente y se confirmaban por cateterismo cardiaco, en la actualidad y en
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los paises con un nivel de asistencia sanitaria desarrollado, a la préactica
totalidad de los RN con sospecha clinica o con antecedentes familiares de CC
(incluyendo RN asintomaticos) se les realiza una evaluacion ecocardiogréfica.
Como consecuencia, actualmente se identifican lesiones asintomaticas vy
triviales, que en muchos casos se resuelven en los primeros meses de vida
ocasionando un aumento en la incidencia global de las CC.

Este aparente incremento temporal en la incidencia de las CC ya se public6 por
Van der Linde et al. en el afio 2011 en que mostré un aumento constante en la
incidencia de las CC de la siguiente manera: 1-2%o en la década de los afios
30, 3-5%0 en la década de los 60, 6-8%0 en la década de los 80, y 8-10%o
nacidos vivos en la Ultima década. La mayor parte de este aumento se ha
debido a la variacion relativa de la incidencia de CC leves como la CIV, la CIA 'y
el DAP sin cambio aparente en la incidencia de las lesiones cardiacas graves
(Van der Linde et al., 2011). Como se ha sefalado previamente, nuestro
estudio coincide con estos hallazgos detectdndose especialmente un
incremento en el numero de diagndsticos de CIA y DAP.

La incidencia generalmente aceptada para las CC de 8%. representa la
incidencia de las CC detectables mas que la cifra real de todas las CC ya que
el término CC puede incluir diferente lesiones con un espectro de importancia
clinica variable desde lesiones sin significacion clinica y que pueden pasar
desapercibidas hasta cardiopatias con elevada mortalidad.

Dependiendo de la edad del paciente muchas formas de CC leves (por ejemplo
CIV pequefias musculares, CIA y DAP pequeiios) pueden incluirse o no en los
estudios de incidencia dependiendo de la edad del nifio en funcién del

momento del estudio y del cierre espontaneo.
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Zhao et al., en 2012 publicaron un estudio en el que se estima la prevalencia
de las CC mediante el cribado sistematico ecocardiografico de una muestra de
5.190 RN consecutivos de dos hospitales de segundo nivel en China. La
incidencia general de CC fue de 26,6%0 nacidos vivos (CC grave 3,5%., CC
moderada 5,4%0 y CC leve 17,7%0). La prevalencia de las CC detectadas por la
evaluacion clinica fue de 12,1%. nacidos vivos. La prevalencia de las CC se
redujo a 19,5%0 a los 4 meses de seguimiento, causado en gran parte por la
tasa de cierre espontaneo de la CIV muscular.

Actualmente, el uso extendido de la ecocardiografia en las unidades
neonatales para la valoracion de problemas respiratorios, de la funcién
cardiaca, malformaciones extracardiacas o de soplos de -caracteristicas
inespecificas pueden conducir a diagnosticos de CC poco consistentes.
Ademas, los criterios diagndsticos de la CIA o el DAP en el periodo neonatal
pueden ser en ocasiones ambiguos como se ha referido previamente.

En Espafia existen algunos estudios publicados sobre incidencias de CC
aunque con metodologia y momento en el tiempo no coincidentes con nuestro
estudio como los de Navarra durante el periodo 1989-1998 (Martinez, Romero
y Alzina, 2005) con una incidencia de CC del 8,96%. nacidos vivos, Asturias
durante el periodo 1990-2004 (Rodriguez 2009) con incidencia total media fue
de 7,5%0 nacidos vivos y Valencia en el afio 2012 (Cavero et al.,, 2012) con
una incidencia de 13,4%o nacidos vivos.

La comparacion de estos resultados debe tomarse con precaucion dadas las
diferentes metodologias utilizadas en especialmente en Navarra y Asturias.
Nuestro estudio resulta mas comparable con el estudio Valenciano en cuanto a

coincidencia temporal y metodologia utilizada a partir del CIE9MC existiendo
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una elevada coincidencia entre nuestros resultados y los encontrados en
Valencia, 13,4%., frente a 13,6%o (IC 95%: 13,5-13,7) en nuestro estudio).

El aumento de incidencia obtenido en nuestra serie por tanto se debe
probablemente a un cambio en los métodos diagnosticos, los programas de
screening y la disponibilidad cada vez mayor de ecocardiégrafos y personal
entrenado en ecocardiografia mas que un aumento real de la incidencia.

Otro factor que con probabilidad influye en la mayor incidencia de CC
detectadas en nuestro estudio deriva del caracter universal de la sanidad en
Espaia. Algunos estudios han encontrado una mayor incidencia de CC en los
niveles socioeconémicos mas elevados que puede estar influido por una
mejorar en la deteccion de las CC por un a su vez mejor acceso a pruebas
diagnésticas como la ecocardiografia (Egbe et al., 2014).

En nuestro estudio no incluimos ninguna variable que reflejara el estado
socioeconémico, por lo que no podemos buscar diferencias en la incidencia
entre diferentes niveles socioeconémicos pero el caracter universal en nuestro
pais de la sanidad, sin coste afiadidos en funcién de las pruebas realizadas,
hace que el acceso a medios diagnésticos sea mas uniforme que en otros
paises en los que puede haber distintas niveles de acceso a la sanidad.

Se debe también considerar que nuestra poblacién incluye nifios y nifias hasta
un aflo de edad, por lo que habrd un numero de pacientes que se
diagnostiquen de CC a partir de esa edad por lo que la incidencia seria adn
mayor de la encontrada en nuestro estudio.

Wrenl, en un estudio realizado en el Reino Unido, encontraron que el 74% de
las CC se diagnosticaron antes del afio de edad, 18% entre el primer y el

cuarto afo, y el 8% entre los 5y los 13 afios (Wren y O’Sullivan, 2001).
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Martinez, Romero y Alzina en su estudio realizado en el afio 2005 en Navarra,
sobre una poblacién de 47.783 nifios nacidos en dicha comunidad durante el
periodo 1989-1998, el porcentaje acumulado de diagnéstico de CC fue del
25,3% en las primeras 24 h de vida, del 45% en la primera semana, del 65% en
el primer mes y del 83,1% durante el primer afio de vida (Martinez, Romero y
Alzina, 2005).

No obstante, esta limitacion a menores de un afio de nuestro estudio no influiria
sobre el grupo de cardiopatias graves que debutan habitualmente en épocas

precoces de la vida y antes de cumplir el primer afo.

7.7 CLASIFICACION EN FUNCION DE LA GRAVEDAD

Si consideramos el grado de utilizacién de los servicios sanitarios por los
pacientes con CC encontramos importantes diferencias en funcién de la
gravedad de la cardiopatia no siendo comparable la atenciéon sanitaria que
precisa por ejemplo un neonato inestable con una hipoplasia de cavidades
izquierdas frente un nifio con una CIV pequefia y sin repercusion
hemodinamica.

Esta distincion por gravedad de la cardiopatia puede también ser util y
aplicarse a los estudios de incidencia, dado que el conjunto de lesiones mas
leves son las mas numerosas pudiendo contribuir a la gran variabilidad de la
incidencia de diversos estudios.

Igual que en nuestro estudio, diversos autores encuentran que la incidencia de
las CC depende principalmente del nUmero de cardiopatias leves (Marelli et
al., 2007) y esta documentado por varios estudios clasicos que el aumento en

la incidencia de las CC con el tiempo se ha debido al aumento de las formas
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leves de enfermedad cardiaca (Fixler et al., 1990 y Wren, Richmond y
Donaldson, 2000).

Es por lo tanto util agrupar las CC segun su gravedad tanto por la diferente
utilizacion de recursos como por su impacto sobre la incidencia.

Existen muchas clasificaciones de las CC en funcién de la gravedad de las
lesiones que presentan (Connelly et al., 1996, Warnes et al., 2001, Hoffmany
Kaplan, 2002, Dolk, Loane y Garne, 2011, Lindinger, Schwedler y Hense, 2010
y Khoshnood 2013).

En la Tabla 81 se comparan tres de estas clasificaciones graduadas en tres
niveles de mayor a menor gravedad.

La codificacion del CIEOMC, base de nuestro estudio, no permite utilizar
ninguna de las clasificaciones usadas con mayor frecuencia en la literatura.

Asi, la clasificacion de Dolk Loane y Garne, utilizada en los estudios
EUROCAT y de referencia en numeroso estudios europeos se basa en la CIE
10 que incluye nuevos cbdigos como el cédigo Q226: Corazdén derecho
hipoplasico (hipoplasia de ventriculo derecho, siempre asociado con otras
malformaciones cardiacas) que no existente en la clasificacion CIE9MC ni
codigo equivalente (Dolk, Loane y Garne, 2011).

La clasificacion propuesta por Hoffman, Kaplan y Lindinger, y por Schwedler y
Hense se basa en parte en la graduacion de la gravedad de distintas lesiones
cono las estenosis valvulares, la CIV o, el DAP o las CIA. A partir del CIEOMC
no se pueden tampoco obtener estos datos pues no existe codigo para evaluar

el grado de gravedad de los defectos septales o las anomalias valvulares.
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Tabla 81 Comparacion clasificaciones de gravedad

Dolk, 2011
Ventriculo Unico
Ventriculo
hipopléasico
Ventriculo
hipoplasico
Enfermedad de Ebstein
AT

izquierdo

derecho

Hoffman, 2002
D-TGV
TF

AP incluyendo AP con valvula

pulmonar ausente

Ventriculo derecho hipoplasico
AT

AP con septo integro
Enfermedad de Ebstein
Ventriculo izquierdo hipoplasico
IAA0

Atresia Mitral

Ventriculo Gnico

Lindinger, 2010
Ventriculo Unico

TF

AP con CIV

AP con septo integro
VDDS

D-TGA

L-TGA,

Truncus

1AA

DVPAT

Enfermedad de Ebstein

VDDS
Truncus arteriosus
DVPAT
EP critica
VIDS
L-TGV
CAV
CIV grande
DAP grande
EAo critica o grave
EP grave
CoAo critica
AP EAo leve 0 moderada CIV (no incluye CIV pequefas
Truncus arteriosus Ao 0 musculares)
CAV EP o IP moderada CAV
Atresia aortica Co Ao no critica EAo
EA0 CIA grande CoA
D-TGV CIV compleja DVPAP
TF
DVPAT
CoAo
VDDS
Discordancia AV
isomerismo auricular tipo
IvemarK
Otras conexiones cardiacas
andmalas
Ventana aorto pulmonar
Cor triatriatum
Estenosis subaortica
Malformaciones coronarias
Atresia arteria aorta
IAAO
Conexiones venosas
pulmonares anémalas
i  Cciv CIV pequefias Clv  (CIV  pequefias o
CIA DAP pequefios musculares)
EP EP leve CIA
Valvula aortica bicuspide sin DAP
EAo o |Ao; pueden pasar a EP

gravedad Il o Il si se
deterioran con la edad
CIA pequefias o con cierre

espontaneo
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AP atresia pulmonar, AT atresia tricispide, CAV canal auriculoventricular, CIA comunicacion
interauricular, CIV comunicacion interventricular, CoAo coartacion adrtica, DAP ductus arterioso
persistente, DVPAT, drenaje venoso pulmonar anémalo total, EA estenosis adrtica, EP estenosis
pulmonar, I1AAo0 interrupcion arco aodrtico, TF tetralogia de Fallot, VU ventriculo Gnico, TGV
transposicién de grandes vasos, VDDS ventriculo derecho de doble salida.

Hemos optado la por clasificacion de Dolk, Loane y Garne introduciendo
algunas modificaciones para adecuarla a los codigos disponibles en la
CIESMC.

Al no disponer de codigo diagndstico en la CIE9MC especifico de “Corazon
derecho hipoplasico” (codigo Q226 de CIE10) lo hemos asimilado al de AP con
septo interventricular integro (es decir codigos de CIEOMC: 746.01 siempre que
no tenga 745.4) siendo el cédigo 746.01 el indicativo de AP y el 745.4 el de
defecto del tabique ventricular.

El término corazén derecho hipoplasico hace referencia a un grupo de
enfermedades caracterizadas por una falta de desarrollo de las cavidades
derechas en relacién con la disminucion severa del flujo y secundario a la
atresia de las vélvulas tricuspidea o pulmonar con septo integro.

El sistema de clasificacion de enfermedades Orphanet http://www.orpha.net/
sitla bajo el epigrafe Corazén derecho hipoplasico (ORPHA98723) -que hace
equivalente al cédigo de la CIE-10: Q22.6- los términos AP con septo
ventricular intacto e Hipoplasia ventricular derecha aislada.

Otras causas de corazon derecho hipoplasico son la Enfermedad de Ebstein y
la AT, estas enfermedades estan incluidas en la clasificacion de cardiopatias
de Dolk y disponen de cédigos especificos en la CIEOMC por lo que nuestros
resultados pueden ser comparables en este sentido.

La clasificacion de Dolk, Loane y Garne por otro lado incluye como cardiopatia
de gravedad intermedia (Grupo Il) la estenosis aortica y la atresia aortica. El
sistema CIE9MC identifica la estenosis aortica (cédigo 746.3) pero no asi la
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atresia aortica que se incluye dentro del cédigo genérico “SCIH” (cddigo 746.7)
que incluye dentro de su epigrafe “atresia, o hipoplasia acentuada, de orificio
aortico o valvula aodrtica, con hipoplasia de aorta ascendente y desarrollo
defectuoso de ventriculo izquierdo (con atresia de valvula mitral)”. En nuestra
clasificacion, por tanto los pacientes con atresia aortica estarian incluidos en el
grupo de cardiopatias muy graves y no en el grupo de cardiopatias de
gravedad intermedia.

Consideramos que la inclusion de la atresia aortica como parte del SCIH e
incluirla como cardiopatia muy grave no deberia afectar nuestros resultados de
forma significativa.

La atresia valvular aortica es una malformacién cardiaca que se encuentra
habitualmente participando con otras anomalias estructurales a nivel ventricular
izquierdo y que ocasiona un escaso desarrollo de esta cavidad y de su valvula,
lo que conforma la malformacién cardiaca conocida como SCIH. ElI SCIH
designa a un grupo de malformaciones caracterizadas por un infradesarrollo
notable de todo el lado izquierdo del corazén. El lado derecho del corazén esta
dilatado e hipertrofiado, y soporta las circulaciones pulmonar y sistémica a
través del ductus arterioso permeable. Las anomalias anatomicas especificas
comprenden el desarrollo deficiente de la auricula y el ventriculo izquierdo, la
estenosis o la atresia de los orificios aértico o mitral, y la hipoplasia notable de
la aorta ascendente. Con frecuencia, coexisten las atresias tanto aortica como
mitral, y la cavidad ventricular izquierda es diminuta o estd completamente
cerrada.

En presencia de atresia adrtica existe un amplio espectro de lesiones

anatomicas como atresia o hipoplasia de valvula mitral y cavidad ventricular

216



DISCUSION

izquierda, hipoplasia moderada de valvula mitral y ventriculo izquierdo, y
cavidad ventricular izquierda y valvula mitral con buen desarrollo con o sin

CIV asociando hipoplasia de la porcién ascendente de aorta que esté presente
en la mayoria de los casos (Esteban y Cabrera, 1978).

Sin embargo, atresia aortica no es sinonimo del SCIH ya que puede existir
atresia aortica con ventriculo izquierdo de tamafio normal considerada como
una entidad aparte por su origen embriolégico pues asi como el SCIH se ha
demostrado que tiene su origen en una alteracion en el orifico izquierdo del
canal A-V del embrion, en el caso de atresia valvular aortica con cavidad
ventricular izquierda normal, su origen se debe a una anomalia troncal
(Freedom, Smalhorn y Rowe, 1988). Se desconoce la prevalencia de la atresia
aortica con cavidad ventricular izquierda normal ya que son pocos los casos
reportados o se han reportado como casos aislados.

Utilizando la clasificacion de gravedad de nuestro estudio, la proporcion de
cardiopatias muy graves fue del 3,6%, graves 20,4% vy leves 75,8%. Mediante
este sistema de clasificacion se excluyen del analisis los pacientes con cédigos
diagnésticos no incluidos en las 3 categorias.

Estos hallazgos son similares a los publicados por Dolk, Loane y Garne en el
afio 2011 en un estudio europeo del grupo Eurocat entre los afios 2000 y 2005
con el sistema de clasificacién previamente mencionado encuentran un 4,4%
de CC muy graves, 21,5% graves y 63% leves.

La proporcion de lesiones cardiacas leves fue relativamente alta en nuestro
estudio, pudiendo relacionarse con una alta sensibilidad en la identificacién de
lesiones menores de forma precoz. Estos datos estan en linea con otros

estudios que encuentran un aumento significativo en la prevalencia de CC
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leves, en particular de defectos del tabique ventricular atribuyéndose este
hecho principalmente a mejoras en los métodos diagnésticos (Bosi et al.,
2003).

Las malformaciones cardiacas graves representaron un 3,6% de todos los
defectos cardiacos, una proporcion ligeramente menor que en el estudio
Eurocat y de otros estudios de nuestro entorno (Lindinger, Schwedler y Hense,
2010); aunque el sistema de clasificacibn no es exactamente igual que la
planteada en el estudio de Lindinger, Schwedler y Hense el hecho de que en
nuestra serie las formas graves son menos frecuentes podria estar influido por
la deteccién prenatal de la lesion y posterior interrupcién voluntaria del
embarazo resultando en una disminucion de los defectos graves.

El estudio EUROCAT recoge datos de varios paises europeos, con
legislaciones distintas en cuanto a la interrupcion voluntaria del embarazo y con
diferentes grados de implantacion de programas de cribado de malformaciones
intradtero.

En Espafia no es posible, a través de la codificacion CIE9MC, conocer el
namero de interrupciones voluntarias del embarazo que se llevan a cabo por
malformacion fetal cardiaca puesto que no se codifica de forma especifica.

No obstante, en un estudio realizado en la regién del Greater Paris, Francia,
(Khoshnood et al.,, 2012) sobre una poblacion de 317.538 nacimientos, el
namero total de CC fue de 2.867, incluyendo 2.348 nacidos vivos (82%), 466
interrupciones del embarazo (16,2%) y 53 muertes fetales (1,8%), por lo que no
resulta aventurado pensar que en Espafa puede haber un nimero significativo
de interrupciones del embarazo motivadas por malformaciones cardiacas

fetales.
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En cuanto a la incidencia por grupos de gravedad, en nuestro estudio las
formas muy graves muestran una incidencia media de los 10 afios de estudio
del 0,39%0 nacidos vivos, las graves 2,19%. nacidos vivos y las formas leves
8,10%o nacidos vivos.

Dolk, Loane y Garne en el aflo 2011 en el estudio EUROCAT encuentra una
incidencia de las formas mas graves del 0,29%o. nacidos vivos, la de gravedad
intermedia 1.4%. nacidos vivos y las formas leves 4.11%. nacidos Vvivos.
Comparando ambos resultados, nuestro estudio tiene una mayor incidencia
global principalmente por una mayor proporcion principalmente de formas
leves.

En nuestro periodo de estudio se observa un incremento en el numero de CC
leves (de 6,49%0 en 2003 a 9,93%0 en 2012), un descenso en las muy graves
(de 0,52%0 en 2003 a 0,33 %o en 2012) manteniéndose el grupo de las graves
sin cambios importantes con una incidencia media del 2,19%o en el periodo de
estudio.

Analizando la evolucién temporal a lo largo de los 10 afios de estudio de los
distintos grupos de gravedad, el grupo de muy graves (que engloba las CC tipo
ventriculo Unico, ventriculo izquierdo hipoplasico, ventriculo derecho
hipoplasico, enfermedad de Ebstein y AT), se observa una disminucion
progresiva de su incidencia desde 0,52%o nacidos vivos en el afio 2003 a
0,33%0 nacidos vivos en el afio 2012.

Este hallazgo podria estar condicionado como ya ha sido mencionado por el
hecho de ser cardiopatias mas facilmente detectables en el diagndéstico

prenatal, por una mayor implantacion y mejora del diagndstico intradtero en los
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altimos afios en nuestro pais, y una potencial interrupcidon voluntaria del
embarazo en una proporcion considerable de estos casos.

La evolucion temporal de las cardiopatias graves (que engloba las CC tipo AP,
Truncus arterioso, atresia aortica/estenosis aortica, TGV, tetralogia de Fallot,
DVPAT, CoAo, VDDS, cor triatriatum, estenosis subaortica, malformaciones de
las arterias coronarias, IAA0, conexiones venosas pulmonares anomalas) se ha
mantenido practicamente constante en la década de estudio.

La evolucion temporal de las cardiopatias mas leves (CIV, CIA, EP) muestra un
aumento progresivo en la década de estudio pasando de 6,49%o0 nacidos vivos
en 2003 a 9,93%0 nacidos vivos en 2012, siendo este aumento especialmente
llamativo en los ultimos cinco afios, hecho que puede estar en relacion, como
ya se ha comentado, con la mejora de la atencion perinatal con disponibilidad
de ecocardiograma y personal cualificado con realizacion de ecocardiografias
previa al alta de recién nacidos con soplo inespecificos.

Al estudiar la incidencia acumulada por CCAA encontramos que Aragoén es la
CA con incidencia mas altas (24,65%o nacidos vivos), mientras que Navarra, el
Pais Vasco, Ceuta y Melilla presentan la menor incidencia acumulada.

Al realizar la estandarizacion de la incidencia por CA con la media nacional
(valores esperados si el riesgo fuera la media del estado espafiol),
encontramos que en Aragon el riesgo de nacer con una CC es 1,81 veces
superior a la del resto de Espafia, mientras que en otras CCAA estan por
debajo de lo esperado con valores RIE inferiores a 1. Madrid Comunidad
Valenciana, Cataluiia, Murcia, Andalucia, Melilla, Ceuta, Pais Vasco o la
Comunidad Foral de Navarra donde el riesgo de nacer con CC se reduce hasta

en un 35%.
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En el estudio de incidencia por provincia encontramos que Teruel es la
provincia con una incidencia mas alta (35,89%. nacidos vivos), seguido de
Palencia, Burgos, Castellon y Zaragoza. Al calcular la Razon de Incidencia
Acumulada Estandarizada (tomando como estandar la media espafiola)
encontramos que las diferencias entre provincias se mantienen. En Teruel el
riesgo de nacer con una CC es casi 3 veces superior a la media espafiola (RIE:
2,63), mientras que en Guipuzcoa el riesgo de reduce a la mitad que en el resto
de Espafia (RIE: 0,56).

La incidencia méas baja con 7,6 casos/1.000 nacidos vivos se presenta en
Guipuzcoa, seguidos de Navarra, Vizcaya y Sevilla.

No hemos encontrado estudios en la bibliografia consultada que analicen estos
datos a nivel nacional para establecer comparaciones.

Estos resultados deben tomarse no obstante con precaucién. Por un lado, dada
la metodologia del estudio basado en la codificacion CIEOMC, una distinta
sistematica de codificacion con un mayor o menor grado de exhaustividad en el
momento del alta hospitalaria puede influir en los resultados. Seria necesario
probablemente en este sentido comparar los sistemas de codificacion entre los
diferentes centros o0 CCAA

Por otro lado, el pequefio tamafio muestral en algunas provincias (11.341
nacidos vivos en Teruel en el periodo de estudio) ocasiona una baja

consistencia a estos datos y la estimacién puede ser imprecisa.

7.8 MORTALIDAD
Nuestro estudio evalia la mortalidad de nifios ingresados que tienen en su

diagnéstico de alta por éxitus codigos de CC.
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En un ndmero importante de casos, las CC puede ser la causa principal de la
muerte pero en otros la CC puede ser solo contribuyente al éxitus (muerte
relacionada con CC). Esta cuestion solo podria ser solventada analizando los
certificados de fallecimiento de todos los pacientes y que los mismos fueran
emitidos con alto rigor cientifico clasificando la patologia de base como causa
subyacente principal y causa contribuyente secundaria a la muerte no siendo
posible acceder a esta informacion.

Al comparar los datos de la literatura sobre la mortalidad por CC deben
interpretarse en el contexto de la medicina, la atencién quirdrgica disponible en
la region estudiada y el momento del estudio. De manera significativa las tasas
de mortalidad mas bajas se han encontrado en los informes més recientes de
los paises occidentales. Moons et al. reporté en 2009 una TM del 4% entre los
nifios que nacen con CC en Bélgica en 2002, y Dilber y Malcic encontraron una
TM de 3,8% en nifios croatas con CC en el afilo 2010. Khoshnood et al.,
publican en 2012 en un estudio de cohorte de base poblacional hasta 1 afio de
edad en Francia desde mayo 2005 a Abril 2008, con una mortalidad infantil
global en nifios con CC del 6.4%.

La mortalidad encontrada en nuestro estudio de 4,58% se aproxima a la de los
paises de nuestro entorno con las consideraciones debidas a las distintas
metodologias empleadas. Asi, la mortalidad de Moons et al., del 4% es de un
periodo de seguimiento de cinco afios aunque la mayor parte de los pacientes
fallecieron en su estudio durante los primeros seis meses de vida.

En Espafia existe un estudio, no comparable con el nuestro por la diferencia en
el momento de realizacion puesto que analiza los periodos 1978-1983 y 1984-

1990, de Guia et al. comparando la evolucién de las CC en un hospital de nivel
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terciario de referencia para toda la CA de Murcia (Espafia) De forma
retrospectiva, analiza los datos comprobando que produjo un descenso de la
mortalidad en el periodo 1984-1990, con respecto al periodo 1978-1983, del 28
al 21,7% (Guia et al., 2001).

Este importante descenso de la mortalidad de los pacientes con diagndstico de
CC esta bien establecido en la literatura debiéndose a la mejoria de las
condiciones de diagnostico y tratamiento de los pacientes.

El evolutivo durante los 10 afios de nuestro estudio indica una tendencia global
a disminuir en el numero de éxitus en los niflos con CC con el tiempo, este
hallazgo es coincidente también con la literatura (Gilboa et al., 2010).

Asi, la proporcion de nifios con diagndstico de CC que mueren durante su
ingreso en nuestro estudio desciende desde el 5,3% en el afio 2003 al 3,7% del
afno 2012 siendo la probabilidad de morir en el afio 2012 un 9% menor que en
afio 2003 (p<0,05). Debemos considerar no obstante, que este hecho puede
estar influido por la mejora en las técnicas y cuidados pero también por el
efecto del aumento de incidencia de formas leves que se registra en los ultimos
anos del estudio.

Debido a que la mortalidad por CC es una funcién tanto de la incidencia de la
enfermedad como de la tasa de letalidad asociada es dificil saber si los
cambios en la mortalidad global de las cardiopatias reflejan los cambios de
uno o ambos componentes. Sabemos que la incidencia de las CC esta
aumentando a expensas de CC leves con baja TM mientras que las CC graves
mantienen una incidencia mas estable. Con esta consideracion, el patron de
disminucion de la mortalidad global también puede resultar de un aumento de

incidencia producto del aumento de formas leves.
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No obstante la reduccion general de la mortalidad de las CC refleja
probablemente también, en mayor o menor medida, el resultado de la mejora
en el diagnéstico y el tratamiento de estos pacientes.

La mortalidad del 4,58% de nuestro es significativamente menor que la
encontrada por Martinez, Romero y Alzina en su estudio realizado en Navarra
durante el periodo 1989-1998 y publicado en 2005. En el citado estudio en una
cohorte de 47.783 recién nacidos se diagnostican 428 CC (incidencia 8,96%o)
con una mortalidad del 10%. No obstante debemos considerar que en nuestro
estudio el seguimiento se limita a un afio por lo que la mortalidad serd mayor
que la encontrada de 4,58% al existir pacientes que fallezcan después del afio
de vida.

En caso de seleccionar los pacientes que hayan sido sometidos a un
procedimiento quirdrgico y/o hemodinamico, en nuestro estudio, el porcentaje
medio de éxitus durante el periodo analizado aumenta significativamente hasta
el 12,9% hallazgo que puede estar relacionado con la mayor gravedad del
grupo de pacientes. No obstante se observa una disminucién progresiva
también en este grupo de pacientes desde 15% en 2003 a 10% en 2012
motivado muy probablemente por la mejora de las técnicas diagndsticas,
intervencionistas y quirdrgicas y por los cuidados perioperatorios.

Es dificil comparar el porcentaje de nifios menores de un afio sometidos a
procedimientos quirdrgicos y/o hemodinamicos sobre el aparato cardiovascular
que fallecen pues no hemos encontrado en la literatura poblaciones descritas
similares nuestro estudio.

Romley et al., encuentran una mortalidad global de cirugia de las CC del 4%

sobre una muestra de 35.446 pacientes con una edad media en el momento de
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la cirugia de 2,7 afios (Romley et al., 2014), aunque las poblaciones no son
comparables, el hecho de la mayor mortalidad en nuestro grupo puede
deberse a que se limita a nifios menores de edad seleccionando
probablemente las cardiopatias mas graves y que precisan procedimientos
quirurgicos y/o hemodindmicos a edades mas precoces de la vida

El riesgo de morir es un 16% superior en el caso de ser varon que de ser mujer
siendo esta diferencia estadisticamente significativa. Este hallazgo puede estar
relacionado con la mayor proporcion encontrada en nuestro estudio de CC
graves y muy graves en los varones frente a una mayor proporcion de
cardiopatias leves en las mujeres. Lindinger, Schwedler y Hense (2010)
encuentran también un predominio de sexo femenino entre las CC leves y un
predominio de varones entre las lesiones mas graves

Es dificil conocer si el diagnéstico prenatal de CC mejora la supervivencia de
estos pacientes. Algunos estudios indican que la deteccion prenatal de las CC
esta asociado a una disminucion de la morbilidad y la mortalidad (Bonnet et al.,
1999, Tworetzky et al., 2001 y Blyth et al., 2008). No obstante, en algunos
paises, el diagnostico intrautero también puede estar asociado con la
interrupcion de la gestacion de fetos afectados por CC, lo que podria conducir a
una falsa disminucién de la mortalidad por CC. Aunque los estudios
poblacionales sugieren que la interrupcion de la gestacion de fetos afectados
por CC no es responsable de una gran disminucion de la incidencia de CC en
los nacidos vivos (Montana et al., 1996) la frecuencia de la interrupcion del
embarazo varia ampliamente segun el tipo de CC, la presencia de otras

condiciones como por ejemplo cromosomopatias (Crider, Olney y Cragan,
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2008), la legislacion o las caracteristicas religiosas y culturales del pais en
cuestion.

Al estudiar la edad de fallecimiento de los pacientes con diagnostico de CC
encontramos que sucede de media a los 30,33 dias.

Al comparar los periodos neonatal precoz, tardio y post-neonatal encontramos
que la mortalidad mas alta se registra en el periodo neonatal precoz siendo la
mortalidad menor en el resto. De los 2.970 pacientes que mueren en el tiempo
del estudio, 2.191 (73,8%) Ilo hace la primera semana de vida, 161 (5,4%)
entre el 7 y el 28 dia de vida y 618 (21,8%) entre los 29 dias y el afio de vida.
Khoshnood et al.,, publican en 2012 en un estudio de cohorte de base
poblacional hasta 1 afio de edad con una cohorte de 317.538 nacimientos en
Francia desde mayo 2005 a Abril 2008, con una mortalidad infantil global en
nifos con CC del 6.4% suponiendo la mortalidad neonatal el 60% de la
mortalidad infantil. Estos resultados variaron sustancialmente entre las distintas
categorias de gravedad de las CC. En este estudio se encuentra una incidencia
del 7,4%0 nacidos vivos. Es posible que el aumento de mortalidad aparente
respecto a nuestros resultados pueda deberse a una diferente poblacién de
cardi6patas con un mayor numero de cardiopatias leves en nuestra poblacion
dada la importante diferencia en la incidencia. No se pueden comparar ambas
poblaciones al utilizar diferentes sistemas de clasificacion de las cardiopatias.
En nuestro estudio, la mortalidad neonatal fue del 79% frente al 60% del
estudio de Khoshnood et al. concentrando nuestra poblacién la mayor
mortalidad durante la primera semana de vida. Este hallazgo puede estar

influido por otros factores de comorbilidad que no han sido contemplados en
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nuestro estudio como prematuridad o la presencia de otras malformaciones
asociadas.

Al analizar la edad con el sistema de agrupacion de pacientes APR-GRD que
asigna a cada paciente un nivel de gravedad de la enfermedad, encontramos
que la edad media no varia de forma significativa (29,6 dias en el grupo de
mayor gravedad, frente a 32,1 dias el de menor gravedad), si bien el n° de
éxitus se incrementa hasta en un 22% a mayor nivel de gravedad. Sin
embargo, al analizarlo por niveles de mortalidad la edad en los que presentan
mayor riesgo de mortalidad es significativamente inferior (24,8 dias) frente a los
36,63 dias de edad media en los que presentan menor riesgo de mortalidad. El
rango en mortalidad bruta aumenta hasta en un 44%. No hemos encontrado
estudios en la literatura para comparar nuestros resultados.

Por CA de nacimiento encontramos que la proporcion de éxitus es mas alta en
Ceuta y Melilla, resultado que no es valorable dado que el nimero de casos en
estas CCAA es muy bajo. Es Murcia y Andalucia donde la mortalidad de los
menores de 1 afio con diagndstico de CC aparece mas elevada. Cantabria es
la CA con menor mortalidad. Si bien, estos datos se corresponden con la
mortalidad bruta sin realizar ajustes por gravedad de los pacientes.

Si evaluamos la mortalidad de los pacientes por CA del hospital donde se
atiende el paciente, encontramos que la Region de Murcia seguida de
Andalucia son la que presenta mayor mortalidad, de nuevo estos datos se
corresponden con la mortalidad bruta sin realizar ajustes por gravedad de los
pacientes.

Si evaluamos la mortalidad de los pacientes sometidos a cirugia y/o

hemodinamica por CA del hospital donde se atiende el paciente, encontramos
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gque Andalucia es la que presenta mayor mortalidad, mientras que la
Comunidad Valenciana y Catalufia presentan las menores proporciones no
obstante de nuevo estos datos se corresponden con la mortalidad bruta sin
realizar ajustes por gravedad de los pacientes.

En el estudio de mortalidad por tipo de CC encontramos que el SCIH
(mortalidad 45,7%) y la Interrupcion del arco aértico (mortalidad 32,4%) son las
que presentan una mortalidad total mas alta, mientras que la CIA es la de
menor TM (2,8%).

Si comparamos la mortalidad segun el tipo de cardiopatia con épocas
relativamente recientes es llamativa la mayor supervivencia de cardiopatias
gue antes tenian una mortalidad muy elevada. Asi, en el estudio de Guia et al.
previamente mencionado y que analiza los periodos 1978-1983 y 1984-1990,
en un hospital de nivel terciario de referencia para toda la CA de Murcia
encontraron que la mortalidad de la hipoplasia de cavidades izquierdas con fue
del 100% (frente al 45,7% en nuestro estudio), la del DVPAT con el 85,7%
(frente al 20,9% de nuestro estudio), el ventriculo Unico con el 75% (frente al
19,6%% de nuestro estudio) hallazgo que refleja probablemente la mejora de
las técnicas y cuidados perioperatorios surgidos en los ultimos afios.

En relacion a estudios comparable con el nuestro (Moons et al., 2008),
encontramos que la TM en nuestro estudio es similar en cardiopatias muy
graves como el SCIH (45,7% en nuestro estudio frente al 50%) y mejor en

algunas cardiopatias moderadas como la TF (8,1% frente a 17%)).

7.9 TASA DE MORTALIDAD INFANTIL
En nuestro estudio encontramos una TM infantil global en Espafia en pacientes

ingresados con diagndstico de CC de 6,23 por 10.000 nacidos vivos, superior a
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las cifras recogidas en la literatura pudiendo no obstante existir limitaciones
metodoldgicas para establecer comparaciones.

Gilboa et al., (2010) encuentran una TM de 4,14 por 10.000 nacidos vivos
utilizando diferente metodologia pues la fuente de datos para calcular la
mortalidad por CC en menores de un afio son los certificados de defuncion
registrados en los Estados Unidos en el periodo 1.999-2006 por lo que puede
verse influido por la calidad y exhaustividad de la cumplimentacién de los
certificados ya que como el autor refleja, una de las limitaciones principales del
estudio es la propia fuente de datos que resulta en ocasiones poco definida
pues en el 34% de los casos la causa de la muerte se design6 como CC
inespecifica (Gilboa et al., 2010).

Moons et al., En una serie de 111.225 nacimientos en el afio 2002 en Bélgica
detectaron 921 nifios con CC con una mortalidad del 4% lo que supone una
TM de 3,3 por 10.000 nacidos vivos, inferior a la tasa de nuestro estudio del
6,23 por 10.000 nacidos vivos; este hallazgo podria estar influido en parte por
el bajo tamafio muestral en el estudio belga (37 muertes). Khoshnood et al.
(2012) encuentra en Francia una tasa de mortalidad infantil del 4,73 por 10.000
nacidos vivos.

Es importante resaltar que la TM por CC, se ha mantenido practicamente
constante a lo largo de los diez afios del periodo de estudio, salvo en el afio
2012 que experimenta un pequefio descenso.

Si consideramos los pacientes que fallecen con diagnosticos de CC en relacion
a la mortalidad de todos los menores de un afio en Espafia vemos que la

proporcion de cardidépatas han supuesto aproximadamente un 18% de media.
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Esta proporcion a lo largo del periodo de estudio presenta una ligera tendencia
a aumentar del 15,87% al 18,87% en 2012.

Dado que la tendencia de la mortalidad infantil global tiende a disminuir a lo
largo del periodo de estudio (1.733 muertes en menores de un afo en 2003,
tasa 39,22 por 10.000, frente a 1.404 muertes en 2012, tasa 30.88 por 10.000)
esta disminucion no se debe a una mejora en la mortalidad en las CC sino por
una disminucion en la mortalidad de otras causas de muerte en menores de un
afno.

No obstante debe considerarse que nuestro estudio no analiza otras
comorbilidades de los pacientes que pueden influir en la mortalidad como la
presencia de otras malformaciones congénitas.

En nuestro estudio, de los 5.261 pacientes que precisaron cirugia con
circulacion extracorpérea fallecieron 601 pacientes lo que supone un 11,4%. En
relacion a la mortalidad de la cirugia de las CC no existen muchas
publicaciones en nuestro pais. Garcia-Hernandez et al., publicaron en 2012 un
articulo en relacion a los marcadores prondsticos de mortalidad en el
postoperatorio de las CC. En su estudio, que incluyé 186 nifios intervenidos
con circulacién extracorpérea, entre abril del 2007 y junio del 2009, la
mortalidad hospitalaria fue del 13,4%. Aunque no es comparable pues la
poblacion de su estudio tiene una edad media de 11 meses (2-61meses) y
utiliza el sistema de clasificacion de categorias segun el método RACHS-1 no
disponible en nuestro estudio si parece coincidir con nuestros resultado
pudiendo deberse la mayor mortalidad en el estudio de Garcia-Hernandez el
reflejar la actividad de un centro de referencia con una complejidad por encima

de la media nacional.
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Rodriguez Puras et al. publican en 2014 un estudio en relacion a la morbilidad
y mortalidad de los pacientes con transposicion completa de grandes arterias
intervenidos mediante cirugia de correccion arterial. De forma retrospectiva
analizan los registros clinicos de todos los pacientes consecutivos operados
mediante cirugia de intercambio arterial desde 1985 hasta 2010. Se
intervinieron 155 pacientes, con una mortalidad quirdrgica (antes del alta
hospitalaria o en el periodo de 30 dias después de la cirugia de correccién
anatomica) de 11,6% de los casos durante el periodo de 25 afios, reduciéndose
con el tiempo, del 19% en 1985-1998 al 8% en 1998-2010.

En nuestro grupo, analizando la mortalidad en los primeros 30 dias después de
una operacion de intercambio arterial (c6digo de procedimiento
correspondiente a 35.84), sobre 976 intervenciones realizadas ésta fue del
11,33%, por encima del 8% del estudio de Rodriguez Puras et al., que puede
reflejar la diferencia de la media nacional frente a un servicio en particular
aunque se debe tener en cuenta que en nuestro estudio no se analizan otros
factores de comorbilidad.

La TM global por CA mas alta la presentd6 Murcia, La Rioja y Aragoén, por
encima de 8 éxitus por 10.000 nacidos vivos, mientras que Cantabria, seguido
de Madrid y Extremadura fueron las que tuvieron tasas mas bajas todas por
debajo de 5 éxitus por 10.000 nacidos vivos. No se consideran que los datos de
Ceuta y Melilla sean valorables por el bajo nUmero de casos

Las diferencias se mantienen en el analisis por sexos, encontrando una mayor
mortalidad en los nifios en Andalucia (8,47 casos por 10.000 nacidos vivos) con

respecto a los datos de mortalidad global.
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Al realizar la estandarizacion de la mortalidad por CA con respecto a la media
nacional (comparacion con los valores esperados si la mortalidad fuera la
media del estado espafiol), encontramos que en Murcia, La Rioja y Aragon la
mortalidad en pacientes diagnosticados de CC es hasta un 30% superior al
resto de las CCAA. No se consideran que los datos de Ceuta y Melilla sean
valorables por el bajo numero de casos

Cantabria se sitia como la CA con menor probabilidad de morir con un
diagnostico de CC, menos del 48% que en el resto de CCAA, seguido de
Madrid y Extremadura.

Esto resultados se deben interpretar con precaucion pues se trata de una tasa
global de todos los nifios con diagnéstico de CC y no tiene en cuenta factores
importantes de comorbilidad que pueden influir en los resultados de como son
la presencia de malformaciones graves asociadas, cromosomopatias o la
prematuridad entre otros.

Cuando se estandariza la mortalidad por CA teniendo en cuenta 2 sistemas de
clasificacion de gravedad de pacientes (agrupacion de pacientes APR-GRD) y
de la propia CC clasificAndola en funcién de la gravedad se presentan algunos
cambios respecto a los datos sin estandarizar.

Los All Patient Refined o APR-GRD, se han establecido como el estandar para
ajustes por gravedad de la enfermedad y riesgo de mortalidad.

Al estandarizar por el concepto de riesgo de mortalidad APR-GRD en las 4
subclases que indican la probabilidad de morir en el proceso, encontramos que
Andalucia es la que presenta una mortalidad mas alta (un 36% mayor que la
media) seguida de Canarias y Pais Vasco (que superan el 25% de mortalidad

con respecto a la media nacional). Es decir, cuando introducimos un factor
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corrector de la gravedad de los procesos atendidos el patron de mortalidad
entre CCAA cambia. Es el caso de Murcia, donde la mortalidad sin estandarizar
por el riesgo de morir era de 1,52 REM, mientras que en este analisis la
probabilidad baja a 1,11 REM.

Por otro lado, al estandarizar por la gravedad de las CC que presentan
graduadas en tres niveles de mayor a menor gravedad, encontramos que
Murcia es la que presenta una mortalidad mas alta (un 63% mayor que la
media) seguida de Andalucia, Melilla y Pais Vasco (que superan el 10% de
mortalidad con respecto a la media nacional).

Es decir, cuando introducimos un factor corrector de la gravedad de las CC el
patron de mortalidad entre CCAA cambia también.

Si bien, cada criterio mide distintos aspectos: la clasificacion por gravedad de la
cardiopatia evalla Unicamente la patologia cardioldégica mientras que el riesgo
de mortalidad de los APR-GRD incluye ademas otros diagndsticos que pueden
complicar el cuadro al representar una comorbilidad adicional.

Sin embargo, hay CCAA con resultados similares en los dos analisis como es
Andalucia o Pais Vasco con un riesgo de mortalidad por encima de la media
nacional. Por otro lado, Cantabria, Castilla La Mancha o Castilla y Lebn se
mantienen por debajo de la media en ambos ajustes.

Si bien el andlisis realizado tiene en cuenta la complejidad de los pacientes
estos resultados pueden estar muy condicionados por la exhaustividad y

calidad de la codificacion, base de este estudio.

7.10 DERIVACIONES ENTRE COMUNIDADES AUTONOMAS
Al estudiar sobre el total de altas generadas por los pacientes con CC la

distribucion de las derivaciones entre CCAA encontramos que hay un flujo
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l6gico de pacientes desde CCAA que no disponen de cirugia o hemodinamica
infantil a la CA que si cuenta con esta cartera de servicios.

El porcentaje que derivan las CCAA que no tienen cirugia, varia desde el 65%
de Ceuta hasta el 16,9% de las Islas Baleares.

Por otro lado, Madrid y Catalufia practicamente no derivan pacientes y son los
receptores de la mayoria de los traslados.

Cataluiia recibe pacientes principalmente de Aragén y las Islas Baleares
mientras que Madrid recibe pacientes del resto de CCCA.

Madrid es la principalmente receptora de pacientes para realizacion de
procedimientos; el 57,3% de los procedimientos quirtrgicos y/o hemodinamicos
realizados en la Comunidad de Madrid se realizan en pacientes procedentes de
otras CCAA siendo Cataluiia la segunda CA receptora de pacientes para
realizacion de procedimientos quirdrgicos y/o hemodinamicos con un 13,3% de
los procedimientos realizados en pacientes procedentes de otras CCAA.

Este mapa es congruente con el reparto de recursos especializados

concentrados fundamentalmente en grandes ciudades.

7.11 PROCEDIMIENTOS QUIRURGICOS Y/O HEMODINAMICOS

Con la clasificacién de casos en los que se ha realizado cirugia cardiaca o
procedimientos hemodinamicos, encontramos que un 15% de las altas con
diagnéstico de CC han precisado procedimientos (cirugia y/o hemodinamica).
Se observa una tendencia descendente en el nimero de nifios que precisan de
una cirugia o procedimientos hemodindmicos lo que podria explicarse por la
tendencia a realizar menos procedimientos paliativos y mas cirugias

correctoras.
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Martinez, Romero y Alzina (2005), en un estudio de la incidencia de las CC en
Navarra en el periodo 1989-1998, encontr6 que con una incidencia del 8,96%o
nacidos vivos el 30,8% de las cardiopatias reciben un tratamiento invasivo: un
25,4%, cirugia cardiaca; un 6,4%, cateterismo intervencionista, y un 1%, ambos
métodos.

No es comparable con nuestro estudio que se limita a nifilos menores de un
afo, no incluyendo los pacientes que precisan cirugia o procedimientos
hemodindmicos a partir de esta edad. Existe ademas diferencias importantes
en la incidencia de nuestro estudio (13,6 vs 8,96) en probable relacién con la
inclusién de un porcentaje mayor de cardiopatias leves y que por tanto no
precisarian procedimientos quirdrgicos y/o hemodindmicos. Es probable
también que se realizaran en el periodo 89/98 mayor numero de
procedimientos paliativos frente a la realizacion de cirugias correctoras
definitivas en el periodo de nuestro estudio.

Moons et al., (2008) en una revisibn de 921 nifios con CC en 111.225
nacimientos, y con una incidencia de 8,3%o nacidos vivos encontré que el 39%
de los nifios, fue sometido a cirugia o procedimientos hemodinamicos. Esta
diferencia podria estar relacionada con la inclusion de nifios de mayor
gravedad en el grupo de Moons respecto a nuestra serie y también con el
hecho que nuestro estudio se limita a nifios menores de un afio por lo que no
se recogen la cirugia ni los procedimientos hemodinamicos que se realizan a
partir de esa edad.

Durante el periodo de estudio se realizaron, 17 trasplantes cardiacos, 5.261
cirugias con circulacion extracorpdérea para cirugia cardiaca abierta, 1.061

ampliaciones de defecto existente en tabique interauricular (Rashkind), 976
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correcciones de TGV, (Jatene/switch arterial) o 746 reparaciones totales de
TF en los 10 afios de estudio entre otros procedimientos quirdrgicos y/o
hemodindmicos.

Estas cifras pueden estar condicionadas por la calidad y la exhaustividad de la
codificacion pues en ocasiones puede ser complejo encuadrar en la base de
codificacion  administrativa los  distintos procesos quirdrgicos y/o
hemodindmicos.

El Ministerio de Sanidad, en su documento de Criterios, acordados por el
Consejo Interterritorial, que deben cumplir los CSUR para ser designados como
de referencia del SNS (disponible en
http://www.msssi.gob.es/profesionales/CentrosDeReferencia/) estima que en
Espafia se realizan al afio 2000 cirugias cardiacas infantiles, el 60% con
circulacion extracorpérea. No hemos encontrado datos para la poblacion menor
de un afio.

Existen diversos estudios en el campo de la cirugia cardiaca pediatrica que
correlacionan el volumen de los casos tratado y los resultados clinicos.

Si bien la relacién entre una menor mortalidad en los centros hospitalarios con
un numero elevado de cirugias cardiacas, ha sido establecida, no se cumple
esta premisa en todos los casos, ya que existen hospitales y cirujanos con un
namero limitado de cirugias con buenos resultados (Lundstrom et al., 2004;
Jacobs, et al., 2002).

La Academia Americana de Pediatria, en 1991, publicé las recomendaciones
para centros que practican cirugia cardiaca y considerd0 que podrian ser

rentables si: ofrecian atencion a una poblacion de 30.000 nacidos vivos cada
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afno; si realizaran anualmente 100 cirugias cardiacas (de ellas 75% con
circulacion extracorpodrea) y 150 cateterismos.

El Comité de Cardiopatias Congénitas de la Asociacion Europea de Cirujanos
Cardiotoracicos (EACTS), publico las siguientes recomendaciones a las
instituciones donde se lleva a cabo cirugia cardiaca: a) El nimero de pacientes
intervenido por afio debe ser de un minimo de 250; b) En cuanto a RN y
menores de un afo el numero de casos debe ser = 100 casos por afio; ¢) Cada
cirujano debe realizar un minimo de tres intervenciones por semana y de 126
por afo; d) en relacion a unidades con un menor volumen de casos (£ 250
pacientes intervenidos por afo) se les puede considerar como Hospitales
funcionales si los resultados son similares a los centros que manejan mayores
voliumenes.

Al limitarse nuestro estudio a la poblacibn menor de un afio no se puede
estimar el nimero medio teérico de procedimientos que se realizan en los 17
centros con cirugia cardiaca infantil de Espafia ni compararlos por tanto con los

estandares recomendados.

7.12 UTILIZACION DE RECURSOS SANITARIOS

En nuestro estudio la medicion de la casuistica hospitalaria se ha realizado
mediante los sistemas de clasificacién de pacientes, que analizan una serie
de variables del episodio (edad, diagnéstico, procedimientos, estado al alta)
para construir una nueva variable respecto a la que sean homogéneos los
pacientes asignados a un mismo grupo. El sistema de clasificacion de
pacientes mas utilizado en la actualidad es el sistema de los GRD, habiéndose
convertido en una herramienta fundamental para conocer cémo funciona un

servicio hospitalario en relacién con el resto de los de su entorno y que aporta a
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clinicos y a gestores un lenguaje comun que hace posible plantear objetivos de
mejora de la eficiencia y de la calidad de la asistencia (Jiménez-Puente ,
Garcia-Alegria y Lara-Blanquer, 2010).

El analisis de los procesos atendidos nos ha permitido comparar diferentes
CCAA y provincias, ajustando por casuistica en parametros de eficiencia del
manejo de los pacientes.

Las CC son procesos con un alto consumo de recursos en el sistema sanitario
(Connor, Gauvreau y Jenkins et al., 2005) por lo que es importante conocer su
impacto econdémico y su capacidad de mejora en un entorno sanitario publico.
Las CC ademas representan una patologia importante en los menores de 1 afio
pues el GRD 626 (Neonato, peso al hacer mayor de 2.499 g, sin procedimiento
quirargico significativo con multiples problemas mayores o ventilacion mecanica
+96 horas) y el GRD 627 (Neonato, peso al nacer mayor de 2.499 g, sin
procedimiento quirdrgico significativo con problema mayor) se encuentran entre
los 10 GRD mas frecuentes de este grupo de edad segun datos del Ministerio
de Sanidad, y agrupando al 18% de los diagndsticos realizados en este grupo
de edad (Indicadores Generales del CMBD. Evolutivo 2000-2012).

En nuestro estudio, estos GRD son los 2 mas frecuentes de los estudiados y
han agrupado a un 38% de los pacientes. Estos GRD incluidos en la Categoria
Diagnodstica Mayor 15 “Recién nacidos y neonatos con patologia en periodo
neonatal”, son GRD médicos que agrupan a neonatos con menos de 29 dias
de vida el dia del ingreso cuyo peso al nacer fue mayor de 2.499 gramos a los
gue no se les ha practicado una intervencion quirargica mayor. Ademas,
presentan dos o mas problemas catalogados como mayores o se les ha

practicado ventilacibn mecanica de mas de 95 horas en el caso del GRD 626
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mientras que en el 627 tienen sb6lo un problema mayor o han precisado
ventilacion mecénica. Entre los problemas mayores se encuentran las CC
ademas del sindrome del distress respiratorio, infecciones como septicemia,
neumonia o meningitis, hemorragia cerebral, asfixia grave, insuficiencia renal o
enterocolitis necrotizante (Laguna y Arbelo, 2010)

Para valorar los pardmetros de gestion, se ha estudiado también la EM de los
procesos atendidos que fue de 15,99 dias (D.E: 25,63 dias). Al compararlo con
la EM de los nifios menores de 1 afio en los hospitales espafioles para el total
de procesos atendidos encontramos que es de 5,88 dias de media, lo que
supone que esta patologia consume casi el triple de recursos que la media
nacional.

Al analizar la EM por tipo de AP-GRD quirargico y médico, encontramos que
los pacientes quirdrgicos generaron estancias mas altas, de hasta 29,79 dias
de EM (16,76 dias mas que los GRD médicos) lo que es muy superior a los
datos publicados por el Ministerio con una EM de la Cirugia Cardiaca Infantil
en menores de 1 afio de 19,45 dias (datos del portal estadistico del Ministerio
de Sanidad explotacion del 2005 al 2013).

Se analiz6 la EM como indicador de consumo de recursos en funcién de la
gravedad del proceso de cada paciente, encontrando que entre el nivel 1 (7,81
dias, D.E: 9,3) y el nivel 4 de gravedad (41,06 dias, D.E: 48,4) la EM se
incrementa hasta 4 veces. Se analiza también la EM con respecto al riesgo de
morir de cada paciente, encontrando que la diferencia en EM entre nivel 1 y
nivel 4 fue de 27,73 dias, lo que seria una EM 2,79 veces superior entre el
primer y ultimo nivel de mortalidad. El incremento en la EM segun se aumenta

el nivel de gravedad y de mortalidad es un dato que refuerza la consistencia del
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sistema de clasificacion APR-GRD desde el punto de vista de medicion de la
gravedad de los procesos atendidos. No hemos encontrado estudios de
nuestro entorno en la bibliografia consultada para establecer comparaciones.
Otro indicador de la importancia que tiene esta patologia es el estudio del peso
medio de las altas atendidas en este tipo de pacientes que fue de 2,63 (D.E:
3,33), lo que indica que las CC son patologias con un alto consumo de
recursos sanitarios, es decir mas de 2 veces la media nacional que se sitla en
1,03 (Indicadores Generales del CMBD. Evolutivo 2000-2012. Portal estadistico
del Ministerio de Sanidad y Consumo).

En un analisis por CCAA, encontramos que Pais Vasco y Madrid son las
comunidades que han tratado patologias con un consumo de recursos mas
intenso, mientras que Extremadura y Asturias serian las que atienden a una
patologia menos compleja. Ceuta y Melilla, por su bajo numero de altas, no se
consideran resultados valorables.

En el caso de los GRD que incluyen un procedimiento quirargico el peso es
mas alto que en los médicos debido a un intensivo consumo de recursos
relacionado con la cirugia. Por ello, el peso medio es mas alto en las CCAA
que tienen este tipo de recurso especializado.

El porcentaje de reingresos en los pacientes estudiados fue de 10,15%, lo que
probablemente refleja la gravedad y la necesidad de cuidados especializados
de esta patologia.

El IEMA es otro de los parametros de gestion utilizado en nuestro analisis.
Siempre que el IEMA esté por debajo de 1 indicara un mejor funcionamiento

que el estandar, es decir, el hospital habra tratado a sus pacientes con una
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estancia menor que si el estandar hubiera tratado a estos mismos pacientes, y
por lo tanto, con menor consumo de recursos.

Hemos encontrado que Canarias y Navarra han tratado a sus pacientes con
CC con un funcionamiento un 14% peor que la media nacional en los 10 afios
de estudio, mientras que Castilla y Ledén y Catalufia se comportaron con un
funcionamiento 6,4% mejor que el estandar.

Se han calculado los ingresos potenciales que se podrian generar en cada CA
si fuera capaz de reducir su EM hasta los valores del estandar.

Al analizar el comportamiento de las CCAA encontramos que el IEMA no es
uniforme. Galicia y Canarias y Murcia presentaron un exceso de estancias en
el tratamiento de estos pacientes, mientras que Cataluia y Castilla-Le6n fueron
las mas eficientes.

Dentro de las CCAA que mayor numero de altas manejan Catalufia, la
Comunidad Valenciana y Madrid son las que mejor han gestionado a estos
pacientes, mientras que Andalucia podria haber tratado 103 mas en el caso de
haberse comportado con los parametros de la media nacional.

En un analisis por CA, encontramos que Madrid y el Pais Vasco son las
comunidades que han tratado patologias con mayor peso medio, mientras que
Extremadura y Asturias serian las que atienden una patologia con menor peso.
En un andlisis por complejidad de los procesos atendidos, Madrid ha tratado
pacientes con CC un 18,5% mas complejas que el resto, seguido de el Pais
Vasco. No hemos encontrado en la bibliografia ningun estudio que presente
resultados comparativos, incluso algunos describen la dificultad de encontrar
referencias de comparacion validas (Jiménez-Puente, Garcia-Alegria y Lara-

Blanquer, 2010).
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El andlisis de las diferencias en la gestion no ha sido objeto de este estudio,
pero diversas publicaciones demuestran que hay variabilidad en el uso elevado
de recursos para la cirugia cardiaca infantil (Connor, Gauvreau y Jenkins

2005).
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8 LIMITACIONES

Los resultados de este estudio deben interpretarse a la luz de las limitaciones
metodoldgicas.

Una limitacion que presenta el CMBD para los estudios clinicos es que se basa
en los datos de un informe clinico, lo que puede implicar diferencias segun la
exhaustividad del médico que cumplimenta la historia clinica y realiza el
informe de alta, asi como de la pericia del codificador y de la correcta
cumplimentacion de las variables administrativas, habiendo sido observado en
nuestro pais una alta variabilidad en su cumplimentacion y calidad en
diferentes hospitales (Librero et al., 1998). Por esto, la calidad de los datos
clinicos del CMBD utilizados puede suponer un sesgo en su utilizacion con
finalidades de gestibn o evaluacion de la calidad, asi como en los estudios
epidemioldgicos.

Las CC representan ademas un amplio espectro de anomalias con una
considerable variabilidad en su anatomia y gravedad y con implicaciones
clinicas y quirdrgicas muy variadas. En Espafa se utiliza de forma mayoritaria
la CIE9MC para describir lesiones cardiacas. No obstante la precisién de la
CIE9OMC para describir las CC puede presentar dificultades para el clinico y a
su vez el codificador puede tener dificultades para la correcta codificacion de
algunas CC asi como para la codificacion de los procedimientos sobre el
aparato cardiovascular. A tal efecto resulta clarificadora la Unidad técnica de
ayuda a la codificacion CIE9OMC de las Cardiopatias Congénitas publicada por
el Ministerio de Sanidad en el afio 2008 (Anexo 2).

No disponemos datos de la uniformidad de la codificacion en cada CA sobre

esta patologia determinada. Si hubiera diferencias en la calidad de la
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codificacion, las CCAA que mejor codificasen pueden condicionar un
incremento de la incidencia de CC. Lo mismo sucede con aquellas que mejor
hayan codificado diagnésticos secundarios, pues podrian incrementar la
gravedad o el peso de los procesos atendidos. Al contrario sucederia con
aquellas que codifican con menos diagndsticos y/o digitos.

Por las propias caracteristicas del estudio y su base de datos existen otras
limitaciones:

- Se han perdido aquellos pacientes cuyo diagnéstico se haya realizado
en consulta sin generar ningun episodio de hospitalizacion, si bien
corresponderia a las CC mas leves, que no requieren ingreso para
diagndstico o tratamiento y que no se detectan al nacimiento..

- Algunos hospitales privados no remiten el CMBD al Ministerio de
sanidad por lo que se ha podido perder un subgrupo de pacientes.

- Se incluyeron en el estudio los nacidos vivos en los que se detecté una
CC durante el primer afio de vida, no siendo valorados diagnosticos en
edades superiores al afio de vida.

- No se incluyen los fallecimientos intrautero con defectos cardiacos
graves, ni las interrupciones voluntarias del embarazo por malformacion
cardiaca.

- Como el estudio valora la distribucién geogréfica de las CC en Espafia,
se han excluido las altas con residencia desconocida o en el extranjero.

- Como se realiza un analisis por sexos, se ha eliminado las altas con
sexo ambiguo o desconocido.

- En el CIE9MC existen algunos cédigos inespecificos y que no permiten su

analisis de forma aislada para el analisis de incidencias por los tipos de
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cardiopatias especificos. Estos cddigos se han recogido dentro del estudio
en una categoria determinada “otros” no analizandose de forma
individualizada.

Algunos codigos del CIE9MC no forman parte de ninguna de las tres
categorias de CC por gravedad planteadas en el estudio por lo que no han

sido analizadas.
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La probabilidad de nacer con una CC en Espafia fue de 13,6%0 nacidos
vivos, superior a la de 8%, que clasicamente se considera la mejor
aproximacion en la literatura

Este aumento de la incidencia se produce principalmente a expensas de
cardiopatias leves especialmente la CIA, en probable relacion con el uso
extendido de la ecocardiografia en unidades neonatales y al propio sistema
de codificacion CIEOMC.

El momento en que se realiza el diagnostico de la CC influye de forma
significativa también en la incidencia. Cuando éste se realiza en edades
muy precoces se pueden incluir algunas CC del tipo CIA, CIV o DAP que
puede experimentar cierre espontaneo

. Se observa una disminucion a lo largo del tiempo de estudio de la incidencia
de las CC mas graves que podria estar relacionado con una mayor
implantacion y mejora del diagndstico prenatal y una potencial interrupcion
voluntaria del embarazo en algunos de estos casos.

El riesgo de nacer con una CC no es uniforme en Espafia presentando
Aragoén la mayor incidencia y Navarra y el Pais Vasco la menor incidencia.
La proporcibn media de nifios con diagnostico de CC que mueren en
nuestro estudio es de 4,58% dentro de los limites de los paises de nuestro
entorno, falleciendo el 73,8% de los pacientes en la primera semana de
vida.

Las CC constituyen una causa importante de mortalidad infantil, el riesgo de

morir es mayor en el caso de ser varébn que ademas presentan mayor

247



CONCLUSIONES

proporcion de CC graves y muy graves frente a una mayor proporcion de
cardiopatias leves en las mujeres.

8. Pese a los avances en los cuidados y la cirugia persisten algunos tipos de
CC con elevada mortalidad.

9. La mortalidad no ha mostrado un patrén uniforme en Espafia, presentando
Murcia y Andalucia mayor mortalidad que la media nacional.

10. Madrid y Cataluiia son las principales CCAA receptoras de pacientes
derivados para realizacion de cirugia cardiaca y/o hemodinamica.

11. Las CC son procesos con un alto consumo de recursos en el sistema
sanitario consumiendo casi el triple de recursos que la media nacional para
este grupo de edad.

12. La gestion de estos pacientes muestra diferencias entre CCAA. De las
CCAA que mayor numero de altas tratan, Cataluiia, la Comunidad

Valenciana y Madrid son las que presentan una gestién mas eficiente.

248



BIBLIOGRAFIA

10 BIBLIOGRAFIA

Albert D. (2014) “Introduccién al estudio de las cardiopatias congénitas”, en
Cruz Tratado de Pediatria. Editores: Moro M, Malaga S, Madero L. Editorial
Médica Panamericana Madrid.

Allen MC. (2008) “Neurodevelopmental outcomes of preterm infants”. Curr Opin
Neurol, 21 (2):123-128

Alsan BH, Schultheiss TM. (2002) “Regulation of avian cardiogenesis by Fgf81
signaling”. Development, 129:1935-43.

American Academy of Pediatrics (1991) “Guidelines for Pediatric Cardiology
Diagnostic and Treatment Centers”. Pediatrics, 87:576-580.

American Academy of Pediatrics (2002) “Guidelines for Pediatric
Cardiovascular Center”. Pediatrics 109:544-549.

Amorim L, Pires C, Lana A, Campos AS, Aguiar RA, Tibarcio JD, Siqueira AL,
Mota CC, Aguiar MJ. (2008) “Presentation of congenital heart disease
diagnosed at birth: analysis of 29,770 newborn infants”. J Pediatr 84:83-90

Anderson RH, Webb S, Brown NA, Lamers W, Moorman A. (2003)
“Development of the Heart: 2) Septation of the atriums and ventricles”. Heart
89: 949-58.

Andrews RE, Simpson JM, Sharland GK, Sullivan ID, Yates RW. (2006)
“‘Outcome after preterm delivery of infants antenatally diagnosed with congenital
heart disease”. JPediatr. 148(2):213-216

Arias Lépez |, Martinez Tallo E , Campo Sanpedro F, Cardesa Garcia JJ.
(2008) “Incidencia de las cardiopatias congénitas en la provincia de Badajoz”.
AnPediatr (Barc) 69(1):23-7.

Bajolle F, Zaffran S, Bonnet D. (2009) “Genetics and embryological
mechanisms of congenital heart diseases”. Arch Cardiovasc Dis102:59-63.

Baldwin HS, Dees E. (2012) “Embriology and physiology of the cardiovascular
system”. En: Gleason CA, Devaskar SV, editores. Avery’s diseases of the
newborn. 9th ed. Philadelphia: Elsevier Saunders.

Baltaxe E, Zarante I. (2006) “Prevalence of congenital heart disease in 44,985
newborns in Colombia”. Arch Cardiol Mexico 76:263-268

Beck S, Wojdyla D, Say L, Betran AP, Merialdi M, Requejo JH, Rubens C,
Menon R, Van Look PF. (2010) “The worldwide incidence of preterm birth: a
systematic review of maternal mortality and morbidity”. Bull World Health Org.
Jan;88(1):31-8

Beekman RH. (1995) “Coarctation of the aorta”. En: Emmanoulides G,
Rienmenschneider T, Allen H, Gutgesell H (eds.). Moss and Adams. Heart

249


http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Beck%20S%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=20428351
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Wojdyla%20D%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=20428351
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Say%20L%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=20428351
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Betran%20AP%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=20428351
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Merialdi%20M%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=20428351
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Requejo%20JH%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=20428351
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Rubens%20C%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=20428351
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Menon%20R%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=20428351
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Van%20Look%20PF%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=20428351

BIBLIOGRAFIA

Disease in Infants, Children and Adolescents. Including the Fetus and Young
Adult. 5th ed. Baltimore: Williams and Wilkins;. p. 1111-33.

Benavides-Lara A, Faerron Angel J, Umafia Solis L, Romero Zafiga JJ. (2011)
“Epidemiology and registry of congenital heart disease in Costa Rica” Rev
PanamSaludPublica. Jul;30(1):31-8.

Bernier PL, Stefanescu A, Samoukovic G, Tchervenkov CI (2010) “The
challenge of congenital heart disease worldwide: epidemiologic and
demographic facts”. SeminThoracCardiovascSurgPediatr Card SurgAnnu.
13(1):26-34.

Blyth M, Howe D, Gnanapragasam J, Wellesley D. (2008) “The hidden mortality
of transposition of the great arteries and survival advantage provided by
prenatal diagnosis”. BJOG. 115:1096 —1100.

Boneva RS, Botto LD, Moore CA, Yang Q, Correa A, Erickson JD. (2001)
“Mortality associated with congenital heart defects in the United States: trends
and racial disparities, 1979-1997”. Circulation. 103:2376-2381

Bonnet D, Coltri A, Butera G, Fermont L, Le Bidois J, Kachaner J, Sidi D. (1999)
“Detection of transposition of the great arteries in fetuses reduces neonatal
morbidity and mortality”. Circulation. 99:916-918.

Bosi G, Garani G, Scorrano M, Calzolari E; IMER Working Party. (2003)
“Temporal variability in birth prevalence of congenital heart defects as recorded
by a general birth defects registry” . J Pediatr 142 : 690-698

Bostan OM, Cil E, Ercan I. (2007) “The prospective follow-up of the natural
course of interatrial communications diagnosed in 847 newborns”. Eur Heart J
28: 2001-5.

Botto LD, Correa A, Erickson JD. (2001) “Racial and temporal variations in
theprevalence of heart defects”. Pediatrics. 107:€32-e40

Botto LD, Correa A. (2003) “Decreasing the burden of congenital heart
anomalies: an epidemiologic evaluation of risk factors and survival”. Progress in
Pediatric Cardiology. 18:111-121Cardiol 2002, 39(12):1890-1900.

Carlgren LE. (1959) “The incidence of congenital heart disease in children born
in Gothenburg 1941-1950”. Br Heart J 21:40-50

Calderon Colmenero J, Curi-Curi PJ (2014) “Desarrollo embriologico del
sistema cardiocirculatorio”. En: Cruz Tratado de pediatria. Editores: Moro M,
Mélaga S, Madero L. Editorial Médica Panamericana

Carrasco Moreno J. |, Sanchez Andrés A. (2014) “Anomalias del origen de las
grandes arterias” en Cruz Tratado de Pediatria. Editores: Moro M, Malaga S,
Madero L. Editorial Médica Panamericana Madrid.

Cavero C, Zurriaga O, Pérez Panadés J, Barona Vilar C, Martos Jiménez C.
(2013) “Variacion temporal y distribucidbn geografica de las cardiopatias
congénitas en la Comunitat Valenciana”. AnPediatr (Barc). Sep;79(3):149-56.

250


http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Bosi%20G%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=12838199
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Garani%20G%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=12838199
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Scorrano%20M%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=12838199
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Calzolari%20E%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=12838199
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=IMER%20Working%20Party%5BCorporate%20Author%5D

BIBLIOGRAFIA

Celoria GC, Patton RB. (1959) “Congenital absence of the aortic arc’h. Am
Heart J 58: 407.

Centella T, Igual A, Hornero F. (2013) “Cirugia cardiovascular en Espafia en el
afio 2011. Registro de intervenciones de la Sociedad Espafiola de Cirugia
Toracica Cardiovascular” CirCardiov. 20(2):74-88

Chadha S, Singh N, Shukla D. (2001) “Epidemiological study of congenital heart
disease”. Indian J Pediatr;68:507-510

Chang RKR, Klitzner TS. (2002) “Can regionalization decrease the number of
deaths for children who undergo cardiac surgery?” A theoretical analysis.
Pediatrics 109(2):173-181.

Chatelain P. (2000) “Children born with intra-uterine growth retardation (IUGR)
or small for gestational age (SGA): long term growth and metabolic
consequences”. Endocrine regulations 33: 33-36.

Chen F, Pai JY (2008) “The economic evaluation of a health screening program
on congenital heart disease for school children in Taichung, Taiwan”. Asia Pac
J Public Health 20:307-316

Clasificacion internacional de enfermedades (2012) 9.2 revision modificacion
clinica CIE-9-MC 8.2 edicion enero 2012 editado por el Ministerio de Sanidad,
Politica Social e Igualdad, Secretaria General Técnica. Madrid.

Cloarec S, Magontier N, Vaillant M, Paillet C, Chantepie A. (1999) “Prevalence
and distribution of congenital heart diseases in Indre-et-Loire. Evaluation of
prenatal diagnosis (1991-1994)". Arch Pediatr 6:1059-1065

Coadificacion Clinica con la CIE-9-MC Unidad Técnica de la CIE-9-MC para el
Sistema Nacional de Salud “Cardiologia, Hipertension Arterial y Enfermedad
Cerebrovascular” (2008) boletin numero 30 octubre 2008 Ministerio de
Sanidad, Politica Social e Igualdad, Secretaria General Técnica Centro de
Publicaciones Madrid

Connelly MS, Webb GD, Somerville J, Warnes CA, Perloff JK, Liberthson RR,
Puga FJ, Collins-Nakai RL, Williams WG, Mercier LA, Huckell VF, Finley JP,
McKay (1996) “Canadian Consensus Conference on Adult Congenital Heart
Disease”. Can J Cardiol 395-452.

Connor JA, Gauvreau K, Jenkins K. (2005) “Factors Associated With Increased
Resource Utilization for Congenital Heart Disease”. Pediatrics 116:3689-3695

Copel JA, Tan AS, Kleinman CS. (1997) “Does a prenatal diagnosis of
congenitalheartdisease alter short-termoutcome?” UltrasoundObstetGynecol
(4):237-41.

Crider KS, Olney RS, Cragan JD. (2008) “Trisomies 13 and 18: population
prevalences, characteristics, and prenatal diagnosis, metropolitan Atlanta,
1994-2003”. Am J Med Genet A 146:820-826.

Department of Health and Human Resources. (1985) “Vital statistics of the
United States. Vol. Il. Mortality”. Washington DC: DHHR. 5.

251


http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Paillet%20C%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=10544780
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Chantepie%20A%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=10544780
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Warnes%20CA%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=9551034
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Perloff%20JK%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=9551034
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Liberthson%20RR%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=9551034
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Puga%20FJ%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=9551034
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Collins-Nakai%20RL%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=9551034
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Williams%20WG%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=9551034
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Mercier%20LA%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=9551034
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Huckell%20VF%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=9551034
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Finley%20JP%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=9551034
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=McKay%20R%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=9551034

BIBLIOGRAFIA

Dilber D, Malci¢ I. (2010) “Spectrum of congenital heart defects in Croatia”. Eur
J Pediatr. May;169(5):543-50.

Dolk H, Loane M, Garne E, for the European Surveillance of Congenital
Anomalies (EUROCAT) Working Group (2011). “Congenital heart defects in
Europe: prevalence and perinatal mortality, 2000 to 2005”. Circulation 123:841—
849.

Du ZD, Roguin N, Wu XJ. (1998) “Spontaneous closure of muscular ventricular
septal defect identified by echocardiography in neonates”. Cardiol Young
8:500-5.

Egbe A, Uppu S, Stroustrup A, Lee S, Ho D, Srivastava S. (2014) “Incidences
and sociodemographics of specific congenital heart diseases in the United
States of America: an evaluation of hospital discharge diagnoses”
PediatrCardiol. Aug;35(6):975-82.

Esteban |, Cabrera A. (1978) “Aortic atresia with normal left ventricle and intact
ventricular septum”. Chest 73: 883-884.

EUROCAT Central Registry, University of Ulster. The status of health in the
European Union: Congenital malformations. Disponible
en:www.eurocat.ulster.ac.uk/pdf/.special-report-con-malfs.pdf

Lozada C, Caner N, Otén L, Parra J, Marimén E, Gébmez MD (2012). “Factores
etiopatogénicos de la prematuridad en el hospital universitario Sant Joan de
Deu de Barcelona” Prog Obstet Ginecol, 55(8):381-384

Fixler DE, Pastor P, Chamberlin M, Sigman E, Eiler CW. (1990) “Trends in
congenital heart disease in Dallas county births 1971-1984", Circulation
81:137-142.

Franklin RC, Jacobs JP, Krogmann ON, Beland MJ, Aiello VD, Colan SD, Elliott
MJ, William Gaynor J, Kurosawa H, Maruszewski B, Stellin G, Tchervenkov ClI,
Walters lii HL, Weinberg P, Anderson RH. (2008) “Nomenclature for congenital
and paediatric cardiac disease: historical perspectives and The International
Pediatric and Congenital Cardiac Code”. Cardiol Young 18(Suppl. 2): 70-80.

Freedom R, Smalhorn J, Rowe R. (1988) “Aortic atresia is not synonymous with
hypoplastic left heart syndrome: an analysis of the variable expression of hearts
with aortic atresia and a “normal” left ventricle”, Pediatric Cardiology 9:196.

Garcia-Cavazos R, GoOmez-Saviibn VG. (2011) “Embriogénesis
cardiovascula. En: Ruesga-Zamora EA, Saturno-Chiu G, editores.
Cardiologia. 2a ed. México: Manual Moderno; 55-60.

Garcia-Hernandez JA, Benitez-Gémez IL, Martinez-Lopez Al, Praena-
Fernandez JM, Cano-Franco J, Loscertales-Abril M. (2012) “Marcadores
pronésticos de mortalidad en el postoperatorio de las cardiopatias congénitas”
AnPediatr (Barc). Dec;77(6):366-73.

Garg V. (2006) “Insights into the genetic basis of congenital heart disease”. Cell
Mol Life Sci. 63:1141-8.

252


http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Elliott%20MJ%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=19063777
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Elliott%20MJ%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=19063777
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=William%20Gaynor%20J%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=19063777
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Kurosawa%20H%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=19063777
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Maruszewski%20B%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=19063777
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Stellin%20G%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=19063777
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Tchervenkov%20CI%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=19063777
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Walters%20Iii%20HL%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=19063777
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Weinberg%20P%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=19063777
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Anderson%20RH%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=19063777

BIBLIOGRAFIA

Giancarlo M, Hanif F. (2007) “Intrauterine growth restriction. How to manage
and when to deliver”. Clinical Obst & Gynecology. 50:497-509.

Gilboa SM, Salemi JL, Nembhard WN, Fixler DE, Correa A. (2010) “Mortality
resulting from congenital heart disease among children and adults in the United
States, 1999 to 2006”, Circulation. Nov 30;122(22):2254-2263.

Gitler AD, Zhu Y, Ismat FA, Lu MM, Yamauchi Y, Parada LF, Epstein JA. (2003)
“Nfl has an essential role in endothelial cells”. Nate Genet. 33:75-9.

Gomez-Gomez M, Danglot-Banck D, Santamaria-Diaz H, Riera-Kinkel C.
(2012) “Desarrollo embriologico y evolucién anatomofisiolégica del corazén”
(Segunda Parte) Rev Mex Pediatr 79(3); 144-150.

GOmez-Gomez M, Danglot-Banck D, Santamaria-Diaz H, Riera-Kinkel C.
(2012) “Desarrollo embriolégico y evolucion anatomofisiolégica del corazén”
(Primera Parte) Rev Mex Pediatr 79(2); 92-101.

Gonzélez-Cordero L, Salazar-Brenes L, Salazar-Vargas C. (2000)
“Cardiopatias congénitas en el Hospital México”. RevMed Costa Rica
Centroam. 57:47-57.

Guia JM, Bosch V, Castro FJ, Téllez C, Mercader B, Gracian M. (2001)
“Factores influyentes en la evolucién de la mortalidad de las cardiopatias
congénitas. Estudio sobre 1.216 nifios en la Comunidad Autonoma de Murcia”
(1978-1990). RevEspCardiol 54: 299-306.

Guia JM, Téllez C, Castro FJ, Garnica B, Bosch V, Gracian M. (2002)
“Aspectos epidemioldgicos de las cardiopatias congénitas: estudio sobre 1216
nifios de Murcia”. ActaPediatrEsp 60:250-258.

Guitti J. (2000) “Epidemiological characteristics of congenital heart diseases in
Londrina, Parana south Brazil”. ArquBrasilCardiol 74:395-404

Health Canada (2002). “Congenital anomalies in Canada - a perinatal health
report. Ottawa”; Health Canada: Available at: http://www.phacaspc.
gc.ca/publicat/cac-acc02/pdf/cac2002_e.pdf

Helgason H, Jonsdottir G. (1999) “Spontaneous closure of atrial septal defects”.
PediatrCardiol 20:195-9.

Hoffman J IE, Kaplan S, Liberthson R. (2004) “Prevalence of congenital heart
disease”. Am Heart J 147: 425-39.

Hoffman J, Chistianson R (1978) “Congenital heart disease in a cohort of
19.502 births with long-term follow-up”. Am J Cardiol 42:641-647.

Hoffman JIE, Kaplan S. (2002) “The incidence of congenital heart disease”, J
Am Coll Cardiol 39:1890-900.

Hoffman JIE. (1969) “The natural history of congenital isolated pulmonic and
aortic stenosis”. Ann Rev Med 20:15-28.

253


http://www.phacaspc/

BIBLIOGRAFIA

Hu Z, Yuan X, Rao K, Zheng Z, Hu S. (2014) “National trend in congenital heart
disease mortality in China during 2003 to 2010: a population-based study”. J
ThoracCardiovasc Surg. Aug;148(2):596-602.

lonescu-Ittu R, Marelli AJ, Mackie AS, Pilote L. (2009) “Prevalence of severe
congenital heart disease after folic acid fortification of grain products: time trend
analysis in Quebec, Canada”. BMJ 338:h1673.

Indicadores Generales del CMBD. Evolutivo 2000-2012. Portal estadistico del
Ministerio de Sanidad y Consumo.
http://pestadistico.inteligenciadegestion.msssi.es

Jenkins KJ, Gauvreau K, Newburger JW, Spray TL, Moller JH, lezzoni LI.
(2002) “Consensus-based method for risk adjustment for surgery for congenital
heart disease”. J ThoracCardiovasc Surg. 123:110-8.

Jenkins KJ, Newburger JW, Lock JE, Davis RB, Coffman GA, lezzoni LI. (1995)
“In-Hospital Mortality for Surgical Repair of Congenital Heart Defects:
Preliminary Observations of Variation by Hospital Case load”. Pediatrics
95:323-330.

Jiménez Puente A, Garcia-Alegria J, Lara-Blanquer A. (2010). “Sistemas de
informacion para clinicos I. Cébmo conocer qué tipo de pacientes se atienden en
nuestros hospitales”. Rev Clin Esp. 210(6):298—-303)

Kapoor R, Gupta S. (2008) “Prevalence of congenital heart disease, Kanpur,
India”. Indian Pediatr 45:309-311.

Khalil A, Aggarwal R, Thirupuram S, Arora R. (1994) “Incidence of congenital
heart disease among hospital live births in India”. Indian Pediatr. 31:519-527

Khoshnood B, Lelong N, Houyel L, Thieulin AC, Jouannic JM, Magnier S,
Delezoide AL, Magny JF, Rambaud C, Bonnet D, Goffinet F; EPICARD Study
Group. (2012) “Prevalence, timing of diagnosis and mortality of newborns with
congenital heart defects: a population-based study”. Heart. Nov;98(22):1667-73.

Khoshnood B1, Loane M, Garne E, Addor MC, Arriola L, Bakker M, Barisic I,
Bianca S, Boyd P, Calzolari E, Doray B, Draper E, Gatt M, Haeusler M, Melve
KK, Latos-Bielenska A, McDonnell B, Mullaney C, Nelen V, O'Mahony M, Pierini
A, Queisser-Luft A, Randrianaivo H, Rankin J, Rissmann A, Salvador J, Tucker
D, Verellen-Dumoulin C, Wellesley D, Zymak-Zakutnya N, Dolk H. (2013)
“‘Recent decrease in the prevalence of congenital heart defects in Europe”. J
Pediatr. Jan;162(1):108-13.

Khoury MJ, Erickson JD, Cordero JF, McCarthy B.J. (1988) “Congenital
malformations and intrauterine growth retardation: A population study”.
Pediatrics. 82:83-90.

Kleinman CS. (2006) “The echocardiogram assessment of pulmonary atresia
with intact ventricular septum”. Cath Cardiovasc Int 68: 131-5.

Laas E, Lelong N, Thieulin AC, Houyel L, Bonnet D, Ancel PY, Kayem G,
Goffinet F, Khoshnood B; EPICARD Study Group. (2012) “Preterm birth and

254


http://pestadistico.inteligenciadegestion.msssi.es/
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Arora%20R%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=7875882

BIBLIOGRAFIA

congenital heart defects: a population-based study”. Pediatrics.
Oct;130(4):e829-37

Laguna J, Arbelo G. (2010) Manual de descripcion de los  Grupos
Relacionados por el Diagnostico Osakidetza. Servicio vasco de salud.

Laverriere AC, Macneill C, Mueller C, Poelmann RE, Burch JB, Evans T. (1994)
“GATA-4/5/6, a subfamily of three transcription factors transcribed in developing
heart and gut”. J Biol Chem. 269:23177-84.

Lee PA, Chernausek S, Hokken-Koelega A, Czernichow P. (2003) “International
small for gestational age advisory board consensus development conference
statement: management of short children born small for gestational age, april
24-october 1, 2001”. Pediatrics, 111: 1253-1261.

Levey A, Glickstein JS, Kleinman CS, Levasseur SM, Chen J, Gersony WM,
Williams 1A. (2010) “The impact of prenatal diagnosis of complex congenital
heart disease on neonatal outcomes”. Pediatr Cardiol, 31(5):587-97.

Lim MK, Hanretty K, Houston AB, Lilley S, Murtagh EP. (1992) “Intermittent
ductal patency in healthy newborn infants: demonstration by colour Doppler flow
mapping”. Arch Dis Child. 67:1217-8.

Lindinger A, Schwedler G, Hense H-W. (2010) “Prevalence of Congenital Heart
Defects in Newborns in Germany: Results of the First Registration Year of the
PAN Study (July 2006 to June 2007)". Klin Padiatr. 222: 321-326.

Lloyd TR, Beekman RH, 3rd. (1994) “Clinically silent patent ductus arteriosus”
(letter). Am Heart J. 127:1664-5.

Lundstrom NR, Berggren H, Bjorkhem G, Jogi P, Sunnegéardh J. (2004)
“Centralization of Pediatric Heart Surgery in Sweden”. Pediatric Cardiology
21:353-357.

Manetti A, Pollini I, Cecchi F, De Simone L, Cianciulli D, Carbone C, Romanelli
A, Bianchi F, Dolara A. (1993) “The epidemiology of cardiovascular
malformations. Ill. The prevalence and follow-up of 46,895 live births at the
Careggi Maternity Hospital, Florence, in 1975-1984”. Gion Ital Cardiol 23:145-
152

Marelli AJ, Mackie AS, lonescu-Ittu R, Rahme E, Pilote L (2007) “Congenital
heart disease in the general population: changing prevalence and age
distribution”. Circulation 115: 163-72.

Marin-Garcia J. (2004) “Cardiologia pediatrica en la era de la genémica”. Rev
Esp Cardiol. 57:331-46.

Marin-Garcia J. (2009) “Genética molecular de las cardiopatias congénitas”.
Rev Esp Cardiol. 62(3):242-5.

Marino B, Digilio MC. (2000) “Congenital heart disease and genetic syndromes:
specific correlation between cardiac phenotype and genotype”. Cardiovasc
Pathol. 9:303-15.

255


http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=De%20Simone%20L%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=8491355
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Cianciulli%20D%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=8491355
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Carbone%20C%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=8491355
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Romanelli%20A%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=8491355
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Romanelli%20A%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=8491355
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Bianchi%20F%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=8491355
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Dolara%20A%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=8491355

BIBLIOGRAFIA

Martinez JM, Rio M, Bennasar M, Hernandez-Andrade E, Gratacds E. (2007)
Exploracién anatomica cardiaca: Ecocardiografia fetal”. En: Gratacos E, Gomez
R, Nicolaides K, Romero R, Cabero L, editores. Medicina fetal. 1.a ed. Madrid:
Ediciones Pananericana; p. 317-22.

Martinez P, Romero C, Alzina V. (2005) “Incidencia de las cardiopatias
congénitas en Navarra (1989-1998)”. Rev EspCardiol 58(12):1428-1434.

Mason CA, Kirby RS, Sever LE, Langlois PH. (2005) “Prevalence is the
preferred measure of frequency of birth defects”. BirthsDefects Res A Clin Mol
Teratol 73:690 —2.

Meberg A, Otterstad JE, Froland G, Lindberg H, Sorland SJ. (2000) “Outcome
of congenital heart defects—a population-based study”. Acta Paediatr. 89: 1344—
51.

Meberg A, Otterstad JF, Froland G, Sorland S, Nitter-Hauge S. (1994)
“Increasing incidence of ventricular septal defect caused by improved detection
rate”. Acta Pediatr. 83:653-7.

Menacker F Martin JA. (2008) “Expanded health data from the new birth
cerfificate, 2005”. Natl Vital Stat Rep. 56(13):1-9.

Mendieta-Alcantara GG, Santiago-Alcantara E, Mendieta-Zeron H, Dorantes-
Pifia R, Ortiz de Zarate-Alarcon G, Otero-Ojeda GA. (2013) Incidencia de las
cardiopatias congénitas y los factores asociados a la letalidad en nifios nacidos
en dos hospitales del Estado de México” GacMedMex. Nov-Dec;149(6):617-23.

Mildh L, Pettila V, Sairanen H, Rautiainen P. (2007) “Predictive value of
paediatric risk of mortality score and risk adjustment for congenital heart
surgery score after paediatric open-heart surgery”. Interact CardiovascThorac
Surg. 6:628---31.

Ministerio de Sanidad, Servicios Sociales e Igualdad (2012) “Informe anual del
Sistema Nacional de Salud”, disponible en www.msssi.gob.es

Mitchell SC, Korones SB, Berendes HW. (1971) “Congenital heart disease in
56,109 births. Incidence and natural history”. Circulation. Mar;43(3):323-32.

Monroy-Mufioz IE, Pérez-Hernandez N, Vargas-Alarcon G, Ortiz-San Juan G,
Buendia-Herndndez A, Calderon-Colmenero J, Ramirez-Marroquin S,
Cervantes-Salazar JL, Curi-Curi P, Martinez-Rodriguez N, Rodriguez Pérez
JM. (2013) “Cambiando el paradigma en las cardiopatias congénitas: de la
anatomia a la etiologia molecular” Gac Med Mex. Mar-Apr;149(2):212-9.

Moons P, Sluysmans T, De Wolf D, Massin M, Suys B, Benatar A, Gewillig M
(2009) “Congenital heart disease in 111 225 births in Belgium: birth prevalence,
treatment and survival in the 21st century” ActaPaediatr. Mar;98(3):472-7.

Moorman A, Webb S, Brown NA, Lamers W, Anderson RH. (2003)
“Development of the Heart: 1) formation of the cardiac chambers and arterial
trunks”. Heart. 89: 806-14.

256



BIBLIOGRAFIA

Moorman AEM, Brown N, Anderson RH. (2010) “Embriology of the heart”. En:
Anderson RH, Baker EJ, Penny D, Redington AN, Rigby ML, Wernobsky G,
editors. Pediatric cardiology. 3a ed. Philadelphia: Churchill Livingstone,
Elsevier. 37-55.

Ooshima A, Fukushige J, Ueda K. (1995) “Incidence of structural cardiac
disorders in neonates: an evaluation by color Doppler echocardiography and
the results of a 1-year follow-up”. Cardiology 86:402—6.

Pedersen LM, Pedersen TA, Ravn HB, Hjortdal VE. (2008) “Outcomes of
pregnancy in women with tetralogy of Fallot”. Cardiol Young. 18: 423-9.

Pierpont ME, Basson CT, Benson DW Jr, Gelb BD, Giglia TM, Goldmuntz E,
McGee G, Sable CA, Srivastava D, Webb CL (2007) American Heart
Association Congenital Cardiac Defects Committee, Council on Cardiovascular
Disease in the Young. “Genetic basis for congenital heart defects: current
knowledge: a scientific statement from the American Heart Association
Congenital Cardiac Defects Committee, Council on Cardiovascular Disease in
the Young: endorsed by the American Academy of Pediatrics”. Circulation.
115:3015-38.

Pradat P, Francannet C, Harris JA, Robert E. (2003) “The epidemiology of
cardiovascular defects, part I: a study based on data from three large registries
of congenital malformations”. PediartCardiol 24:195-221

Regidor E, Gutierrez-Fisac JL, Alfaro M. (2009) “Indicadores de Salud 2009.
Evolucion de los indicadores del estado de salud en Espafia y su magnitud en
el contexto de la Unién Europea”. Madrid: Ministerio de Sanidad y Politica
Social

Rodriguez Dehli C, Ariza Hevia F, Riafio Galan I, Moro Bayon C, Suarez
Menéndez E, Mosquera Tenreiro C, Garcia Lopez E. (2009) “Epidemiologia de
las cardiopatias congénitas en Asturias durante el periodo 1990-2004".
AnPediatr (Barc). Dec;71(6):502-9.

Rosano A, Botto LD, Botting B, Mastroiacovo P. (2000) “Infant mortality and
congenital anomalies from 1950 to 1994:. an international perspective”. J
Epidemiol Community Health 54: 660-6.

Rudolph AM. (2001) “Aortic arch obstruction”. En: Congenital Diseases of the
Heart Clinical-Physiological considerations. Nueva York Futura Armonk. NY
USA.

Rueda F, Garcia I. (2014) “Defectos septales cardiacos y cardiopatias con
cortocircuitos izquierda-derecha” en Cruz Tratado de Pediatria. Madrid,
Editorial Panamericana.

Samanek M, Slavik Z, Zborilova B, Hrobonova V, Voriskova M, Skovranek J.
(1989) “Prevalence, treatment, and outcome of heart disease in live-born
children: a prospective analysis of 91,823 live-born children”. PediatrCardiol
10:205-211

257


http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=McGee%20G%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=17519398
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Sable%20CA%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=17519398
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Srivastava%20D%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=17519398
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Webb%20CL%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=17519398
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Hrobonov%C3%A1%20V%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=2687820
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Vor%C3%ADskov%C3%A1%20M%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=2687820
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Skovr%C3%A1nek%20J%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=2687820

BIBLIOGRAFIA

Samanek M. (2000) “Congenital heart malformations: prevalence, severity,
survival and quality of life”. Cardiol Young 10:179-185.

Sands AJ, Casey FA, Craig BG, Dornan JC, Rogers J, Mulholland HC. (1999)
“Incidence and risk factors for ventricular septal defect in “low risk” neonates”.
Arch Dis Child Fetal Neonatal Ed 81:F61-3.

Shah G, Singh M, Pandey T, Kalakheti BK, Bhandari GP. (2008) “Incidence of
congenital heart disease in tertiary care hospital”. Kathmandu Univ Med J 6:33-
36

Solana R, Garcia-Guereta L. (2010), “Coartacion de aorta e interrupcion del
arco aortico”. En Protocolos Sociedad Espafiola de Cardiologia Pediatrica y
Cardiopatias Congénitas. Disponible en:
http://www.secardioped.org/modules.php?name=webstructure&lang=ES&idweb
structure=21

Stephensen S, Sigfusson G, Eiriksson H, Sverrisson JT, Torfason B,
Haraldsson A, Helgason H. (2002) “Congenital heart defects in Iceland 1990-
1999”. Laeknabladid 88:281-287

Strickland MJ, Riehle-Colarusso TJ, Jacobs JP, Lacour-Gayet FG, Tchervenkov
Cl, Mavroudis C, Correa A. (2008) “The importance of nomenclature for
congenital cardiac disease: implications for research and evaluation”. Cardiol
Young18(Suppl 2):92e100.

Subramanyan R, Joy J, Venugopalan P, Sapru A, al Khusaiby SM. (2000)
‘Incidence and spectrum of congenital heart disease in Oman”. Ann Trop
Paediatr 20:337-341.

Sung RYT, So LY, Ng HK, Ho JK, Fok TF. (1991) “Echocardiography as a tool
for determining the incidence of congenital heart disease in newborn babies: a
pilot study in Hong Kong”. Int J Cardiol 30:43-47

Tandon R, Edwards JE (1974) “Tricuspid atresia. A re-evaluation and
classification”. J Thorac Cardiovasc Surg. Apr;67(4):530-42.

Tanner K, Sabrine N, Wren C. (2005) “Cardiovascular malformations among
preterm infants”. Pediatrics.116(6). e833-838.

Tworetzky W, McElhinney DB, Reddy VM, Brook MM, Hanley FL, Silverman
NH. (2001) “Improved surgical outcome after fetal diagnosis of hypoplastic left
heart syndrome”. Circulation. 103:1269-1273.

Van der Linde D, Konings EE, Slager MA, Witsenburg M, Helbing WA,
Takkenberg JJ, Roos-Hesselink JW (2011) “Birth prevalence of congenital heart
disease worldwide: a systematic review and meta-analysis”. J Am CollCardiol.
Nov 15;58(21):2241-7.

Warnes CA, Liberthson R, Danielson GK, Dore A, Harris L, Hoffman JI,
Somerville J, Williams RG, Webb GD. (2001) “Task force 1: the changing profile
of congenital heart disease in adult life”. J Am Coll Cardiol. 37:1170-5.

258


http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Kalakheti%20BK%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=18604112
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Bhandari%20GP%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=18604112
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Sverrisson%20JT%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=16940643
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Torfason%20B%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=16940643
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Haraldsson%20A%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=16940643
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Helgason%20H%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=16940643
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Lacour-Gayet%20FG%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=19063779
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Tchervenkov%20CI%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=19063779
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Tchervenkov%20CI%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=19063779
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Mavroudis%20C%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=19063779
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Correa%20A%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=19063779
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Sapru%20A%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=11219172
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=al%20Khusaiby%20SM%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=11219172
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Ho%20JK%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=1991668
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Fok%20TF%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=1991668
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Dore%20A%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=11300418
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Harris%20L%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=11300418
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Hoffman%20JI%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=11300418
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Somerville%20J%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=11300418
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Williams%20RG%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=11300418
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Webb%20GD%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=11300418

BIBLIOGRAFIA

Welke KF, Diggs BS, Karamlou T, Ungerleider RM. (2009) “Comparison of
pediatric cardiac surgical mortality rates from national administrative data to
contemporary clinical standards”. Ann Thorac Surg. Jan;87(1):216-22;
discussion 222-3.

Welke KF, Jacobs JP, Jenkins KJ. (2005) “Evaluation of quality of care for
congenital heart disease”. SeminThorac CardiovascSurg Pediatr Card
SurgAnnu 8:157-67.

Wren C, O’Sullivan JJ. (2001) “Survival with congenital heart disease and need
for follow up in adult life”. Heart. 85: 438—43.

Wren C, Reinhardt Z, Khawaja K. (2008) “Twenty-year trends in diagnosis of
life-threatening neonatal cardiovascular malformations”. Arch Dis Childhood
93:F33-F35

Wren C, Richmond S, Donaldson L. (2000) “Temporal variability in birth
prevalence of cardiovascular malformations”. Heart 83:414-9.

Wu MH, Chen HC, Lu CW, Wang JK, Huang SC, Huang SK. 2010 “Prevalence
of congenital heart disease at live birth in Taiwan”. J Pediatr. May;156(5):782-5.

Zabala JI, Conejo L. (2014) “Cardiopatias congénitas del ventriculo derecho y
del tracto de salida del ventriculo derecho”. En Cruz Tratado de Pediatria.
Madrid, Editorial Panamericana.

Zhao QM1, Ma XJ, Jia B, Huang GY (2013) “Prevalence of congenital heart
disease at live birth: an accurate assessment by echocardiographic screening”.
Acta Paediatr. 102(4):397-402.

Zunzunegui JL, Rodriguez A. (2014) “Cardiopatias congénitas del ventriculo
izquierdo y del tracto de salida del ventriculo izquierdo”. En Cruz Tratado de
Pediatria. Madrid, Editorial Panamericana.

259



260



INDICE DE FIGURAS Y TABLAS

11 INDICE DE FIGURAS Y TABLAS

FIGURAS

Figura 1 AnAliSiS SEgMENTANIO ........uuuiiiiiiiieeiieiiiei e 39
Figura 2 Formacion del bucle cardiaCo ...........cccoovvieeiiiiiiiiiiiieeeeceeeee e 52
Figura 3 Estadio a los 15 dias de gestacion............cccovvvvvviiiiiiiieec e 54
Figura 4 Estadio a los 21 dias de gestacion............cccovvvvvviiiiiiiee e 54
Figura 5 Estadio a los 28 dias de gestacion............cccovvvvvvviiiiieeeceeeeiicee e 54
Figura 6 Estadio a partir de los 50 dias de gestacion...............cccccevvvvvvcineeeennn. 54
Figura 7 Nacimientos por afio de estudio Y SEXO0.........cccvvvervvviiieeeeeeeeeeiiniinnnn, 109
Figura 8 Evolucion anual del n° de pacientes con diagnéstico de CC............ 125

Figura 9 Momento de diagndstico, rango de los 10 primeros dias de vida .... 127
Figura 10 Proporcion de pacientes prematuroS..........cccevvvevvveiieeeeeeeeeeennnnnnnnn 128
Figura 11 Proporcion de pacientes con crecimiento intradtero retardado ...... 128
Figura 12 Numero de casos de CC durante el periodo de estudio................. 131

Figura 13 Evolucion temporal de la CIA, CIV y DAP durante los afios de estudio

Figura 14 Evolucion de la Estancia Media durante el periodo de estudio ...... 133
Figura 15 Relacion entre estancia media y niveles de riesgo de mortalidad.. 135

Figura 16 Relacion entre estancia media y niveles de riesgo de mortalidad.. 136

Figura 17 Evolucion del porcentaje de reingresos anual...............c.ccoevvvvvnnnnn. 137
Figura 18 Evolucion de la Incidencia anual total y por Sexos............c.c...vvvuee.. 138
Figura 19 Evolucion temporal de la incidencia por grupos de gravedad ....... 141

Figura 20 Razon de incidencia de CC ambos sexos por CA 2003 2012........ 146
Figura 21 Razon de Incidencia Estandarizada (RIE) por CA ..........cooovvvvnnnnnn. 147

Figura 22 Razon de incidencia de CC en hombres por CCAA 2003 a 2012 .. 148

261



INDICE DE FIGURAS Y TABLAS

Figura 23 Razon de incidencia de CC en mujeres por CCAA 2003 a 2012 ... 148
Figura 24 Razon de incidencia CC ambos sexos por provincia 2003 2012 ... 152
Figura 25 Razdn de incidencia de CC hombres por provincia 2003 2012...... 152

Figura 26 Razon de incidencia de CC mujeres por provincia 2003 2012....... 153

Figura 27 Mortalidad global por afios de estudio.................euveiiiiiiiiiiiiiniiiinnnes 155
Figura 28 Tasa de mortalidad infantil por CC...........ccccoiiiiiiiiiiiiie 168
Figura 29 indice de mortalidad POr SEX0S ...........ccoevrerieeererieieesiee e 169
Figura 30 Razén Estandarizada de Mortalidad total por CA e IC 95%........... 171

Figura 31 Razén de mortalidad de CC ambos sexos por CCAA 2003 2012..172

Figura 32 Razén de mortalidad de CC hombres por CCAA 2003 2012 ......... 172
Figura 33 Razén de mortalidad de CC mujeres por CCAA 2003 2012 .......... 173
TABLAS

Tabla 1 Incidencia de cardiopatias congénitas en el mundo............cccccceeeenee 60
Tabla 2 Mortalidad infantil por 1000 nacidos vivos Espafa 2008-2010............ 78

Tabla 3 Centros publicos y privados con cirugia cardiaca infantil en Espafia.. 80
Tabla 4 Relacién de Centros, Servicios y Unidades de Referencia del Sistema
Nacional de Salud para la realizacién de trasplante cardiaco .......................... 81
Tabla 5 Relacién de Centros, Servicios y Unidades de Referencia del Sistema

Nacional de Salud para la sistencia integral del neonato con cardiopatia

congénita y del nifio con cardiopatia congénita compleja. ............cooeeeeeeeeeeenn. 81
Tabla 6 Clasificacion cardiopatias congénitas en funcion de gravedad ......... 101
Tabla 7 Codigos de proCedimientOS .........coviieeeiiieieiiiiiiee e e e e e e e e eeeeenes 103
Tabla 8 Agrupadores y versiones utilizadas en el CMBD............ccccoeeeevvvveenns 107

262



INDICE DE FIGURAS Y TABLAS

Tabla 9 Nacimientos en cada afio de estudio Yy pOr SEX0 ..........uuvvevieeieeeeeeennns 108
Tabla 10 Namero de nacimientos durante el periodo de estudio por CA....... 109
Tabla 11 Ajuste de tasas por el método direCto .........ccevvvvvvveiiiiiiiiiiiiiiieeeeeee, 116
Tabla 12 Evolucion anual del n° de pacientes con diagndstico de CC........... 125
Tabla 13 Distribucion de pacientes POr SEX0........coevviruuiiiiireeeeeeeeiiiiieeeeeeeans 126
Tabla 14 Distribucion de pacientes por sexo y edad media ............ccceeeeeeeee.. 126
Tabla 15 Porcentaje de MOrtiNatoS............uvviiiiiiiiieeiiie e 127
Tabla 16 Porcentaje de prematuros ..........cooevvviiiiiiiiiiiiiiiieiieeeeeeeeeeeeeeeeeeee e 128
Tabla 17 Porcentaje de pacientes con crecimiento intradtero retardado........ 128
Tabla 18 Distribucion de casos por tipo de cardiopatia sola y asociada......... 129
Tabla 19 Distribucion de casos con cardiopatia asociada...............ccceeeeeenn... 130
Tabla 20 Numero de casos de CC durante el periodo de estudio.................. 131
Tabla 21 Evolucion temporal de los diferentes tipos de CC..........cccvvvveeeennn. 132
Tabla 22 Evolucion de la Estancia Media durante el periodo de estudio. ...... 133
Tabla 23 Estancia media por tipo de AP-GRD ..., 134

Tabla 24 Relacion entre estancia media y niveles de riesgo de mortalidad ... 135
Tabla 25 Relacion entre estancia media y niveles de riesgo de mortalidad ... 136
Tabla 26 Evolucion del porcentaje de reingresos anual ...............ccccvvveeeeeen... 137

Tabla 27 nimero de pacientes que reingresan, segun nimero de reingresos137

Tabla 28 Evolucion de la Incidencia anual total y por Sexos. ..........cccceeeeen... 138
Tabla 29 INCIAENCIA POI SEXO.......ccviiiiiiiiiiiiiiiiieeeeeeeeeeeeeeee e 139
Tabla 30 Incidencia por grupos de gravedad global y por sexo ..................... 139
Tabla 31 Riesgos Relativos de incidencia anuales ............cccccvvvieiiiieeeeeennnns 141

Tabla 32 Numero de casos con CC unica, asociada y total por tipo de

cardiopatia, incidencia total por 1000 NacidOS VIVOS .........ccovvvevvvniiiieeeeneenennns 143

263



INDICE DE FIGURAS Y TABLAS

Tabla 33 Incidencia Acumulada total por CA y afio de estudio. ..................... 144
Tabla 34 Incidencia Acumulada en hombres por CA y afio de estudio. ......... 144
Tabla 35 Incidencia Acumulada en mujeres por CA y afo de estudio. .......... 145
Tabla 36 Razon de Incidencia Estandarizada (RIE) total por CA................... 146

Tabla 37 Razon de Incidencia Estandarizada (RIE) por CA con IC 95% ....... 147

Tabla 38 Incidencia acumulada de CC por provincias y Razon de Incidencia

Estandarizada (RIE), total Y POIr SEXO0S ........uuuuuuuiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiieniieiiiennees 150
Tabla 39 Razon de Incidencia Estandarizada (RIE) total con IC 95%............ 151
Tabla 40 Mortalidad por sexo y global............cvvviiiiiiiiiiiiieeeee 154
Tabla 41 Mortalidad global ... 154
Tabla 42 Defunciones en menores de un afo (INE) ........cccccovvvvviiiiiiiiininnnnn. 155
Tabla 43 porcentaje de éxitus con CC en relacion al total de éxitus .............. 156

Tabla 44 Mortalidad de pacientes con procedimientos quirtrgicos y/o

NEMOAINAMICOS ..ot e e e e e 156
Tabla 45 Riesgos Relativos de mortalidad anual. .............cccoevvvviiiiiiiieeineeenns 157
Tabla 46 Mortalidad POr SEX0OS .......ccouiiiiiiiiiiiiiiiieieeeeeeeeeeeeeeee e 158
Tabla 47 Edad de éxitus global Y POr SEX0S ......cccceviiiiiiiiiiiiieeeee e 158
Tabla 48 Mortalidad por grupos de edad.............coevveiiiiiieieiiiieicee e 159
Tabla 49 Edad media por nivel de gravedad y €Xitus............cccceeeevviiiniineeeennnn. 160
Tabla 50 Edad de éxitus por nivel de mortalidad............cccccceevvvvvviiiiiiiiieennnnnn. 160
Tabla 51 Mortalidad por CA de nacimiento del paciente...........cccccccvvvveerennnen. 161
Tabla 52 Mortalidad por CA del hospital de atencion...........ccccccvvvvvvevieneeennnn. 162

Tabla 53 Mortalidad de los pacientes por CA del hospital, sometido a

Procedimiento tEraPEULICO ...........uuuuuuuuiiiiiiiiiiiiiiiiiii e eaeeeane 163

264



INDICE DE FIGURAS Y TABLAS

Tabla 54 Mortalidad por CA de nacimiento en pacientes sometidos a
PrOCEAIMIEINTOS ...ttt 164

Tabla 55 Frecuencia de mortalidad en pacientes con diagnostico de CC, Unica,

= R0 T F= Lo F= BV 0 - | U SSUPPTPRN 165
Tabla 56 Mortalidad por numero de cardiopatias asociadas.................ccc...... 166
Tabla 57 Tasa de mortalidad infantil y por CC ... 167
Tabla 58 Tasa de mortalidad infantil por CC ... 167
Tabla 59 Mortalidad POr SEXO ........ccoiviiiiiiiiiiiiiiiiieeeeeeeeeeee e 168
Tabla 60 Tasa de Mortalidad anual de CC por CA.........coovvvviiiiiiiiiiiiiiiiiieenen, 169
Tabla 61 Tasa de Mortalidad anual de CC por CA, en sexo masculino ......... 170
Tabla 62 Tasa de Mortalidad anual de CC por CA, en sexo femenino........... 170
Tabla 63 Raz6n Estandarizada de Mortalidad (REM) total por CA ................ 171

Tabla 64 Raz6n Estandarizada de Mortalidad (REM) total por provincia....... 174

Tabla 65 Razén Estandarizada de Mortalidad (REM) total por provincia e IC

Tabla 66 Mortalidad estandarizada por Riesgo de Mortalidad (RM) por CA del
hospital de ateNCION ...........oeiiiiiiiiii e 177
Tabla 67 Mortalidad estandarizada por gravedad de la CC por CA del hospital
e ALENCION ... 177
Tabla 68 Porcentaje de Derivaciones de pacientes con CC entre CCAA ...... 179
Tabla 69 Relacion de derivaciones entre CA nacimiento/CA hospital............ 179
Tabla 70 Porcentaje de Derivaciones de altas con procedimientos quirirgicos
y/0 hemodinAmICOS POr CCAA ..ottt 180
Tabla 71 CA de nacimiento del paciente y la CA del hospital donde se realiza

procedimientos quirdrgicos y/0 hemodin@micCosS............uuveiieieeeeiiieeiiiiiiineeeeenn 181

265



INDICE DE FIGURAS Y TABLAS

Tabla 72 Numero de procedimientos quirdrgicos y/o hemodinamicos en base

(0 L= = 1 PR SSUPPPTPPN 183
Tabla 73 Evolucion temporal de los procedimientos segun altas.................... 183
Tabla 74 Frecuencia de procedimientos mas frecuentes sobre las Altas....... 184
Tabla 75 CA del Hospital que realiza procedimientos sobre las altas............ 185
Tabla 76 10 GRD MAS frECUENLES .....ccevvvieiiiiiieeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeee e 186
Tabla 77 PeSO Medio @ltas..........cooiiiiiiiiiiiiiie e 187
Tabla 78 Estancia media € IEMA POr CA ......coooiiiiiiiiiiiiiieeeeeeeeeeee 187

Tabla 79 Estancias ahorradas o perdidas (en dias) por las desviaciones con

rEeSPECLO @ 18 MEAIA ... ..uuuiiiiiiiiiiii e 188
Tabla 80 indice de complejidad Por CA:.........cccoeveeveeveeeeeeeeeeeeeee e, 189
Tabla 81 Comparacion clasificaciones de gravedad ...........cccccccvvvvviiiiiiennnnn. 213
Tabla 82 Reparacion quirdrgica de tabiqUesS..........ooooiuveiiieieeeeeeeiiiiiieeeeeen 275

266



ANEXOS

12 ANEXOS

12.1 ANOMALIAS CONGENITAS DEL APARATO CARDIOVASCULAR

Las anomalias congénitas del aparato cardiovascular se recogen en los
codigos 745 a 747 incluidos:

745 Anomalias de bulbo arterioso y anomalias del cierre septal cardiaco
745.0 Tronco comun
Ausencia de tabigue entre aorta y arteria pulmonar Comunicacién
(anormal) entre aorta y arteria pulmonar Defecto del tabique adrtico
Tronco aortopulmonar comudn Tronco arterioso persistente
745.1 Transposicion de grandes vasos
745.10 Transposicion completa de grandes vasos
Transposicién de grandes vasos: clasica NEOM
745.11 Ventriculo derecho de doble salida
Origen de ambos grandes vasos en el ventriculo derecho
Sindrome o defecto de Taussing-Bing
Dextroposicion de la aorta
Transposicion incompleta de grandes vasos
745.12 Transposicién corregida de grandes vasos
745.19 Otro
745.2 Tetralogia de Fallot
Defecto del tabique ventricular con estenosis o
atresia pulmonar, dextroposicion de aorta e
hipertrofia de ventriculo derecho.
Pentalogia de Fallot
Excluye: triada de Fallot (746.09)
745.3 Ventriculo comuan
Corazon trilocular biauricular
Ventriculo Unico
745.4 Defecto de tabique ventricular
Comunicacion entre el ventriculo izquierdo y la auricula derecha
Defecto o complejo de Eisenmenger
Defecto de Gerbode
Defecto del tabique interventricular

Enfermedad de Roger
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Excluye: la de tipo canal atrioventricular comun (745.69)
ventriculo Unico (745.3)
745.5 Defecto de tabique auricular de tipo ostium secundum
Defecto: atrium secundum
fosa oval
Permeable o persistente: foramen oval
ostium secundum
Sindrome de Lutembacher
745.6 Defectos de los cojinetes endocérdicos
745.60 Defecto de los cojinetes endocérdicos de tipo no
especificado
745.61 Defecto ostium primum
Ostium primum persistente
745.69 Otros
Auricula comun
Ausencia de tabique interauricular
Canal auriculoventricular comun
Defecto de tabique ventricular, tipo canal auriculoventricular
745.7 Corazoén bilocular
Ausencia de tabiques auricular y ventricular
745.8 Otros
745.9 Defecto del cierre de tabique no especificado
Defecto de tabique NEOM
746 Otras anomalias congénitas cardiacas
Excluye: fibroelastosis endocardiaca (425.3)
746.0 Anomalias de la valvula pulmonar
Excluye: estenosis pulmonar e infundibular o subvalvular (746.83)
tetralogia de Fallot (745.2)
746.00 Anomalia de valvula pulmonar no especificada
746.01 Atresia, congénita
Ausencia congénita de valvula pulmonar
746.02 Estenosis congénita
746.09 Otra
Insuficiencia congénita de
vélvula pulmonar Triada o

trilogia de Fallot
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746.1 Atresia y estenosis tricuspideas congénitas
Ausencia de valvula tricuspide
746.2 Anomalia de Ebstein
746.3 Estenosis congénita de la valvula adértica
Estenosis adrtica congénita
Excluye: congénita:
estenosis adrtica supravalvular (747.22)
estenosis subadrtica (746.81)
746.4 Insuficiencia congénita de valvula aértica
Insuficiencia adrtica congénita
Valvula aortica bicuspide
746.5 Estenosis mitral congénita
Comisura fusionada de valvula mitral
Cuspides supernumerarias de valvula mitral
Deformidad en forma de paracaidas de valvula mitral
746.6 Insuficiencia mitral congénita
746.7 Sindrome de corazo6n izquierdo hipopléastico
Atresia, o hipoplasia acentuada, de orificio adrtico o valvula adrtica,
con hipoplasia de aorta ascendente y desarrollo defectuoso de

ventriculo izquierdo (con atresia de valvula mitral).
746.8 Otras anomalias especificadas del corazon
746.81 Estenosis subaortica
746.82 Corazon triauricular

746.83 Estenosis infundibular pulmonar

Estenosis pulmonar subvalvular

746.84 Anomalias obstructivas del corazén, NCOC
Enfermedad de Uhl
Sindrome de Shone
Emplear un cédigo adicional para las anomalias asociadas,
tal como:
coartacion de la aorta (747.10)
estenosis mitral congénita (746.5)
estenosis subaortica (746.81)

746.85 Anomalia de arteria coronaria
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Arteria coronaria: ausencia con origen en aorta o tronco
pulmonar Unica
Malformacién arteriovenosa de arteria coronaria
Origen anémalo o comunicacion de arteria
coronaria
746.86 Bloqueo cardiaco congénito
Bloqueo auriculoventricular [AV] completo o incompleto
746.87 Malposicién cardiacay del apex cardiaco
Corazon Abdominal
Dextrocardia
Ectopia del corazén
Levocardia (aislada)
Mesocardia
Excluye: dextrocardia con transposicidon completa de
visceras (759.3)

746.89 Otros
Atresia de vena cardiaca
Hipoplasia de vena cardiaca
Congénito:
cardiomegalia
defecto pericardiaco
diverticulo, ventriculo izquierdo
746.9 Anomalia cardiaca no especificada

Congénita: anomalia de corazon NEOM enfermedad cardiaca NEOM
747 Otras anomalias congénitas del aparato circulatorio

747.0 Conducto arterioso permeable
Conducto arterioso persistente
Conducto de Botal abierto

747.1 Coartaciéon de aorta

747.10 Coartacion de aorta (preductal) (posductal)

Hipoplasia del cayado adrtico
747.11 Interrupcion del arco aértico
747.2 Otras anomalias de aorta
747.20 Anomalia de aorta no especificada

747.21 Anomalias del arco adrtico
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Anillo vascular

Cabalgamiento de la aorta

Cayado adrtico doble

Dextraposicion de aorta

Diverticulo de Kommerell

Origen anémalo, arteria subclavia derecha

Persistente:
cayado aortico derecho convolucion,
cayado aortico

Excluye: hipoplasia de arco aortico (747.10)

747.22 Atresia y estenosis de aorta
Ausencia de aorta
Aplasia de aorta
Estrechez de aorta
Hipoplasia de aorta
Estenosis supra (valvular) adrtica
Excluye estenosis o estrechez adrtica (valvular) congénita,
declarada como tal (746.3)
hipoplasia de aorta en sindrome de corazoén izquierdo
hipoplasico (746.7)
747.29 Otra
Aneurisma de seno de Valsalva
Congénito:
aneurisma de
aorta dilatacion
de aorta

747.3 Anomalias de la arteria pulmonar
Agénesis de arteria pulmonar
Anomalia de arteria pulmonar
Atresia de arteria pulmonar
Coartacion de arteria pulmonar
Estenosis de arteria pulmonar
Hipoplasia de arteria pulmonar
Aneurisma arteriovenoso
pulmonar

747.4 Anomalias de grandes venas
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747.41

747.42

747.49

747.5

747.6

747.40 Anomalia de grandes venas, no especificada
Anomalia NEOM de:
vena cava
venas pulmonares
Conexion anbmala total de venas pulmonares
Retorno anémalo total de venas pulmonares [TARIR]:
subdiafragmatico
supradiafragmético
Conexion an6mala parcial de venas pulmonares
Retorno andmalo parcial de venas pulmonares
Otras anomalias de grandes venas
Ausencia de vena cava (inferior) (superior)
Estenosis congénita de vena cava (inferior) (superior)
Persistente:
vena cardinal posterior izquierda
vena cava superior izquierda
Sindrome de cimitarra
Transposicién de venas pulmonares NEOM
Ausencia o hipoplasia de arteria umbilical
Atresia umbilical Gnica
Otras anomalias del sistema vascular periférico
Anomalia de arteria 0 vena, no clasificada bajo otros conceptos
Atresia de arteria 0 vena, no clasificada bajo otros conceptos
Ausencia de arteria 0 vena, no clasificada bajo otros conceptos
Aneurisma arteriovenoso (periférico)
Congénito:
aneurisma (periférico)
estrechez, arteria
flebectasia varices
Arterias renales multiples
Malformacién arteriovenosa del sistema vascular periférico
Excluye:
aneurisma retiniano congénito (743.58)
anomalias de: arteria pulmonar (747.3)
vasos cerebrales (747.81)
hemangioma (228.00-228.09)
linfangioma (228.1)
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747.60 Anomalia del sistema vascular periférico, localizacién

no especificada

747.61 Anomalia de los vasos gastrointestinales

747.62 Anomalia de los vasos renales

747.63 Anomalia de los vasos de miembros superiores
747.64 Anomalia de los vasos de miembros inferiores
747.69 Anomalias de otra localizaciones especificadas del

sistema vascular periférico
747.8 Otras anomalias especificadas del aparato circulatorio
747.81 Anomalias del sistema cerebrovascular
Aneurisma arteriovenoso cerebral, congénito
Anomalias congénitas de vasos cerebrales
Malformacion arteriovenosa del cerebro
Excluye: aneurisma cerebral (arteriovenoso) roto (430)
747.82 Anomalia de los vasos espinales
Malformacién arteriovenosa de los vasos espinales.
747.83 Circulacion fetal persistente
Hipertension pulmonar persistente
Hipertension pulmonar primaria del recién nacido

747.89 Otra
Aneurisma, congénito, de sitio especificado no clasificado bajo otros
conceptos.
Excluye: aneurisma congénito:
coronario (746.85) periférico (747.6)
pulmonar (747.3)
retiniano (743.58)
747.9 Anomalia del aparato circulatorio no especificada
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12.2 CODIFICACION CIE9MC DE LAS CARDIOPATIAS CONGENITAS
UNIDAD TECNICA DE AYUDA A LA CODIFICACION CIE9 MINISTERIO

DE SANIDAD, 2008

1. Anomalias septales

Diagnoésticos:

« CIA OS. Las posibles entradas a través del indice alfabético de enfermedades
(IA) para codificar ésta patologia se realizan a través de los términos
principales:

e Defecto con los siguientes modificadores esenciales:
interauricular, atrial septal, atrium secundum o fosa oval
e Persistencia; foramen; oval
e Ostium; secundum
Todas estas entradas llevan al cédigo 745.5

* CIA OP. La entrada por IA es:

e Defecto; ostium; primum
e Ostium; primum (arterioso) (defecto) (persistente)
Cddigo 745.61.

* CIV. En éste caso, las entradas son por el término principal:

e Defecto con los modificadores: interventricular; septal 6 ventricular
septal. Cédigo 745.4.

e Defectos tipo canal o del septo auriculoventricular. Aunque
coexiste patologia septal y valvular generalmente el codigo es
anico, se dividen en tres tipos:

 Canal parcial: La entrada en el |IA es por:

e Defecto; ostium; primum
e Ostium; primum (arterioso) (defecto) (persistente)
Cddigo 745.61.
Se utilizara cédigo adicional para la insuficiencia mitral, si la
hubiera.
Cdbdigo 746.6.
» Canal completo: La entrada es:

e Defecto; atrioventricular; canal
Cddigo 745.69.
» Canal transicional: El acceso es:
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e Defecto; almohadillas endocardicas
Cddigo 745.60.

Procedimientos:

Reparacion quirurgica de tabiques. La entrada por IA de procedimientos es:
Cierre; tabiques, defecto de (corazén)
Reparacion; corazon; tabique

El cierre puede ser con:

e Sutura directa: Se codifica como otra reparacion de tabigue NEOM.
CIA-35.71. (Reparacion; corazon; tabique; atrial)

CIV- 35.72. (Reparacidn; corazon; tabique; ventricular)
Canal- 35.73. (Reparacion; defecto de canal AV)
¢ Injerto de pericardio: Se codifica como reparacion de tabique con injerto de
tejido.
CIA- 35.61. (Reparacion; corazén; tabique; atrial; con; injerto de tejido)

CIV-35.62. (Reparacion; corazon; tabique; ventricular; con; injerto de
tejido)

Canal- 35.63. (Reparacion; defecto de canal AV; con; injerto de tejido)

e Proétesis: Se codifica como reparacién de tabique con protesis.
CIA-35.51 (Reparacion; corazon; tabique; atrial; con; protesis)

CIV- 35.53. (Reparacién; corazén; tabique; ventricular; con; prétesis)
Canal-35.54. (Reparacion; defecto de canal AV; con; protesis)

Tabla 82 Reparacidn quirurgica de tabiques

Tipo de reparacion

Defecto Sutura Injerto pericardio Protésica
CIA 35.71 35.61 35.51
Clv 35.72 35.62 35.53

CANAL AV 35.73 35.63 35.54

Reparacion de tabiques mediante cateterismo. Cierre de CIA con
dispositivo: Estos cierres de las comunicaciones interauriculares se realizan en
la sala de hemodinamica. La entrada en el IA es por Cierre; defecto septal
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atrial; con dispositivo en paraguas, al que se asigna el cédigo 35.52 aunque se
trate de otro dispositivo distinto. Posteriormente se codifica un cateterismo
cardiaco derecho e izquierdo, codigo 37.23, si se realiza.

2. Anomalias arteriales

Diagnosticos: Las entradas por IA de las anomalias congénitas arteriales son
directas:

Conducto; arterioso sin cerrarse (747.0)
Ventana; aorticopulmonar (745.0)
Anomalias; aorta; cayado (747.21)

Procedimientos:

Reparacion de Ductus arterioso: En este apartado hay que destacar
gue el cierre con dispositivo se realiza mediante cateterismo y que se
codifica con el codigo 38.85 (Cierre conducto arterioso). Posteriormente,
se codifica la aortografia (88.42) y el cateterismo derecho, izquierdo o
ambos, si se especifica.

Reparacion quirargica de la ventana adrto-pulmonar: Entrada
directa, cédigo 39.59.

Reparacion quirargica de anomalias del Arco adrtico:

e Con sutura: 39.31 ( Reparacién; aorta 6 Sutura; aorta)
e Con injerto: 39.58 ( Reparacion; arteria; con injerto de parche)

Anomalias del ventriculo derecho (VD) y del tracto de salida del ventriculo
derecho (TSVD)

Diagnosticos:
Las anomalias de la valvula pulmonar en nifios son casi siempre congénitas, se
codifican mediante los términos principales:
Atresia; pulmonar; valvula (746.01)
Estenosis; valvula; congénita; pulmonar (746.02)
Insuficiencia; pulmonar; valvula; congénita ( 746.09)
La entrada para la TF es directa (c6digo745.2) y para el Truncus es a
través de Tronco; arterioso comun (persistente), cédigo 745.0.
Procedimientos:
Reparacion de la Estenosis de valvula pulmonar: El tratamiento de
eleccion de la estenosis valvular pulmonar, se hace mediante
cateterismo (Valvuloplastia pulmonar percutanea) cuyo codigo es 35.96,
y posteriormente se codifica el cateterismo, si se hace.
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Reparacion quirargica de la Atresia pulmonar: La entrada por el IA de
procedimientos para codificar el tratamiento de las atresias pulmonares
es mediante Creacion; conducto; VD y arteria pulmonar, cédigo 35.92.
En caso de que la atresia pulmonar estuviese asociada a ClV, y ésta se
reparase, se afiadird el cédigo 35.72 (Reparacion de defecto de tabique
interventricular).

Reparacion quirargica de la Tetralogia de Fallot: La correccion de la
Tetralogia de Fallot puede ser completa (35.81), o parcial, en cuyo caso
se codificara segun procedimiento especifico. Uno de los procedimientos
paliativos que se realiza en el Fallot es la realizacion de la fistula de
Blalock-Taussig (Derivaciéon subclavia-pulmonar) cuyo cédigo es 39.0.
Reparacion quirargica del Truncus: También puede realizarse en una
sola etapa (Reparacion; tronco arterioso; total), cuyo cédigo es 35.83, 0
parcial, que al igual que en la se codifi ca segun el procedimiento
realizado.

Anomalias del ventriculo izquierdo (VI) y del tracto de salida del ventriculo
izquierdo (TSVI)

Diagndsticos: Las anomalias de la valvula aértica, al igual que ocurria con la

valvula pulmonar, se codifican mediante acceso directo por el I1A

Atresia; aodrtica valvula 746.89

Estenosis; adrtica; congénita 746.3

Insuficiencia; aodrtica; congénita 746.4

En la CoAo la entrada es directa (747.10), y en el Sindrome de corazén
izquierdo hipoplasico se buscara por Hipoplasia; corazén; izquierdo
(746.7).

Procedimientos:

e Reparacién de valvula aértica:
Tratamiento en sala de hemodinamia: La entrada es:
Valvuloplastia; corazén; valvula; adrtica; percutdnea(35.96).

Tratamiento quirdrgico:

e Sin sustitucion: se entra por Valvuloplastia aértica o por
Comisurotomia, ambas te dirigen al codigo 35.11.

e Con sustitucién: La entrada es Sustitucion; valvula aortica (con
protesis), codigo 35.22 6 con injerto de tejido, 35.21.

e Operacion de Ross: Requiere tres codigos: Sustitucion de
valvula adrtica por valvula pulmonar propia (autoinjerto): 35.21,
Sustitucion de la valvula pulmonar (por homoinjerto): 35.25 y
Reparacion vaso sanguineo con injerto de parche de tejido
39.56.

Reparacion de CoAo: La entrada es:

Excisién; coartaciéon de la aorta: 38.64.

277



ANEXOS

Reparacion del Sindrome de corazon izquierdo hipoplasico: La Operacion de
Norwood se codifica con la siguiente secuencia de codigos:

39.56: Reparacion de vaso sanguineo con injerto de tejido (neoaorta)

38.85: Oclusién de vaso sanguineo (oclusion de tronco pulmonar)

39.0: Derivacién de circulacion sistémica a pulmonar

35.41: Ampliacion de tabique interauricular (Atrioseptostomia)
Tanto el Glenn bidireccional (anastomosis de VCS a AP) cédigo 39.21, como la
operacion de Fontan (creacion de conducto entre AD y AP) cédigo 35.94,
tienen entrada directa por el IA.

Anomalias del origen de los grandes vasos

Diagngsticos: Las entradas para codificar los diagndsticos de las anomalias
de origen de grandes vasos son directas:

Transposicidon de grandes vasos: codigo 745.10 (Transposicion;
grandes vasos (completa). En caso de D-TGV compleja se codifica ademas la
CIV (745.4), estenosis subpulmonar (746.83) y anomalias de las coronarias
(746.85).

Doble salida de ventriculo derecho: cédigo 745.11.

Procedimientos: La codificacion varia segun el procedimiento utilizado:
Técnica de Rashkind o atrioseptostomia con catéter bal6n, codigo
35.41.

Correccién; transposicion, grandes arterias, total: 35.84. “Swicht
arterial”.

Operacién; de Mustard (transposicion interatrial del retorno venoso,
codigo 35.91).

Operacién de Rastelli. 35.92 si se hace conexion de VD a AP, y 35.93
si la conexion es de VI a Aorta.
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12.3 PROCEDIMIENTOS EXCLUIDOS DEL ANALISIS

Cédigo \ Procedimiento \Total \
37.0 Pericardiocentesis 614
37.10 Incision de corazén, no especificado de otra manera 1
37.11 | Cardiotomia 17
37.12 | Pericardiotomia 36
37.20 |Estimulacién eléctrica programada no invasiva [EEPNI] 1
37.25 | Biopsia de corazén 13
37.26 | Estudio electrofisiolégico invasivo por catéter 17
37.27 | Mapeo cardiaco 3
37.28 | Ecocardiografia intracardiaca 19
37.29 | Otros procedimientos diagnosticos sobre corazén y pericardio 4
37.31 | Pericardiectomia 11
37.32 | Escisién de aneurisma de corazén 5
Escision o destruccion de otra lesién o tejido del corazén, abordaje
37.33 | abierto 32
Escision o destruccién de otra lesion o tejido del corazén, acceso
37.34 | endovascular 20
37.35 | Ventriculectomia parcial 8
Escision, destruccién o exclusion de orejuela auricular izquierda
37.36 | (LAA) + 2014 1
37.4 Reparacion de corazoén y pericardio 7
Implantacion de dispositivo protésico de asistencia cardiaca
37.41 |alrededor del corazén
37.49 | Otra reparacion de corazoén y pericardio 0
37.5 Procedimientos de sustitucién cardiaca 5
38.3 Arterias abdominales 2
38.38 | Arterias de miembros inferiores 1
38.39 | Venas de miembros inferiores 2
38.41 |Vasos intracraneales 2
38.43 | Vasos de miembros superiores 6
38.44 | Aorta, abdominal 41
38.5 Ligadura y extirpacion de venas varicosas 1
38.50 | Sitio no especificado 1
38.51 |Vasos intracraneales 1
38.52 | Otros vasos de cabeza y cuello 1
38.55 | Otros vasos toracicos 4
38.59 | Venas de miembros inferiores 2
38.60 | Sitio no especificado 4
38.61 |Vasos intracraneales 6
38.62 | Otros vasos de cabeza y cuello 6
38.63 | Vasos de miembros superiores 5
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38.65 | Otros vasos toracicos 115
38.66 | Arterias abdominales 2
38.68 | Arterias de miembros inferiores 2
38.69 | Venas de miembros inferiores 2
38.7 Interrupcién de vena cava 2
38.80 | Sitio no especificado 27
38.81 | Vasos intracraneales 10
38.82 | Otros vasos de cabeza y cuello 6
38.83 | Vasos de miembros superiores 6
38.84 | Aorta 42
38.86 | Arterias abdominales 6
38.88 | Arterias de miembros inferiores 2
38.89 | Venas de miembros inferiores 2
38.91 | Cateterismo arterial 2880
38.92 | Cateterismo de vena umbilical 5214
38.93 | Cateterismo venoso, no clasificado bajo otro concepto 8841
38.94 | Diseccion venosa 86
38.95 | Cateterismo venoso para dialisis renal 90
38.97 | Colocaciéon de catéter venoso central mediante guiado 10
38.98 | Otra puncién de arteria 22
38.99 | Otra puncién de vena 784
39.1 Derivacion venosa intraabdominal 5
39.22 | Desviacion aorta-subclavia-carotida 2
39.23 | Otra derivacién o desviacion vascular intratoracica 37
39.24 | Derivacion aorta-renal 1
39.25 | Derivacion aorta-iliaca-femoral 2
39.26 | Otras derivaciones o desviaciones vasculares intraabdominales 1
39.27 | Arteriovenostomia para didlisis renal 3
39.29 | Otra derivacién o desviaciéon vascular (periférica) 3
39.30 | Sutura de vaso sanguineo no especificado 1
39.32 | Sutura de vena 6
39.41 | Control de hemorragia después de cirugia vascular 40
39.42 | Revision de derivacion arteriovenosa para dialisis renal 2
39.43 | Extraccion de derivacion arteriovenosa para dialisis renal 1
39.49 | Otra revisién de procedimiento vascular 96
39.50 | Angioplastia de otro(s) vaso(s) no coronario(s) + 2014 628
39.51 |Interrupcién de aneurisma 2
39.52 | Oftra reparacion de aneurisma 7
39.53 | Reparacion de fistula arteriovenosa 20
39.54 | Operacion de re-entrada (aorta) 5
39.57 | Reparacion de vaso sanguineo con injerto de parche sintético 52
39.59 | Otras operaciones de vaso 235
39.62 | Hipotermia (sistémica) accesoria de cirugia cardiaca abierta 1450

280




ANEXOS

39.63 | Cardioplejia 1268
39.64 | Marcapasos cardiaco intraoperatorio 1223
39.65 | Oxigenacion extracorpérea de membrana (ECMO) 293
39.71 | Implante endovascular de otro injerto en aorta abdominal + 2014 3
Embolizacion u oclusion endovascular (total) de vasos de cabeza y
39.72 |cuello + 2014 2
39.73 | Implantacion endovascular de injerto en aorta toracica 0
Embolizacién u oclusion endovascular de vaso(s) de cabeza o cuello
39.75 |utilizando espirales descubiertas 1
Operaciones sobre el cuerpo carotideo, seno carotideo y otros
39.8 cuerpos vasculares 1
Implantacion o sustitucion de dispositivo de estimulacion de seno
39.81 |carotideo, sistema completo 1
Implantacién o sustitucion de dispositivo de estimulacion de seno(s)
39.83 | carotideo(s), s6lo generador de pulsos 1
39.9 Otras operaciones sobre vasos 1
Inserciébn de stent(s) no liberador(es) de farmacos en vasos
39.90 | periféricos (no coronarios) 162
39.91 |Liberacion de vaso 21
39.92 |Inyeccion de agente esclerosante en vena 15
39.93 |Insercion de canula de vaso a vaso 71
39.95 |Hemodialisis 206
39.96 |Perfusion de cuerpo entero 1044
39.97 | Otra perfusion 487
39.98 | Control de hemorragia, no especificado de otra manera 32
39.99 | Otras operaciones sobre vasos 15
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12.4 MORTALIDAD ESTANDARIZADA POR EL INDICE DE GRAVEDAD DE

LA CC POR COMUNIDAD AUTONOMA DEL HOSPITAL

Nivel Fallecidos Casos Tasa Tasa Casos Tasa REM
Gravedad CCAA Espafia estand. estand. Gravedad
Cardiopatia

Nivel 1 118 360 0,33 0,26 93,41

Nivel 2 261 1944 0,13 0,10 191,81

Nivel 3 177 6111 0,03 0,02 109,32

Total 556 8415 0,07 0,04 394,54  4,69% 1,41
Nivel Fallecidos Casos Tasa Tasa Casos Tasa REM
Gravedad CCAA Espafia estand. estand. Gravedad
Cardiopatia

Nivel 1 7 38 0,18 0,26 9,86

Nivel 2 17 199 0,09 0,10 19,64

Nivel 3 46 2373 0,02 0,02 42,45

Total 70 2610 0,03 0,04 71,95 2,76% 0,97

Asturias (Principado de)

Nivel Fallecidos Casos Tasa Tasa Casos Tasa REM
Gravedad CCAA  Espafia estand. estand. Gravedad
Cardiopatia

Nivel 1 5 23 0,22 0,26 5,97

Nivel 2 7 125 0,06 0,10 12,33

Nivel 3 12 705 0,02 0,02 12,61

Total 24 853 0,03 0,04 30,91 3,62% 0,78
Nivel Fallecidos Casos Tasa Tasa Casos Tasa REM
Gravedad CCAA Espafia estand. estand. Gravedad
Cardiopatia

Nivel 1 3 22 0,14 0,26 571

Nivel 2 3 135 0,02 0,10 13,32

Nivel 3 10 1191 0,01 0,02 21,31

Total 16 1348 0,01 0,04 40,33 2,99% 0,40
Nivel Fallecidos Casos Tasa Tasa Casos Tasa REM
Gravedad CCAA Espafia estand. estand. Gravedad
Cardiopatia

Nivel 1 11 40 0,28 0,26 10,38

Nivel 2 42 442 0,10 0,10 43,61

Nivel 3 20 1322 0,02 0,02 23,65

Total 73 1804 0,04 0,04 77,64 4,30% 0,94
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Nivel Fallecidos Casos Tasa Tasa Casos Tasa REM
Gravedad CCAA Espafia estand. estand. Gravedad
Cardiopatia

Nivel 1 1 9 0,11 0,26 2,34

Nivel 2 1 45 0,02 0,10 4,44

Nivel 3 5 545 0,01 0,02 9,75

Total 7 599 0,01 0,04 16,52 2,76% 0,42

Castillay Le6n

Nivel Fallecidos Casos Tasa Tasa Casos Tasa REM
Gravedad CCAA Espafia estand. estand. Gravedad
Cardiopatia

Nivel 1 3 37 0,08 0,26 9,60

Nivel 2 20 362 0,06 0,10 35,72

Nivel 3 11 1894 0,01 0,02 33,88

Total 34 2293 0,01 0,04 79,20 3,45% 0,43

Castilla la Mancha

Nivel Fallecidos Casos Tasa Tasa Casos Tasa REM
Gravedad CCAA Espafia estand. estand. Gravedad
Cardiopatia

Nivel 1 0 33 0,00 0,26 8,56

Nivel 2 10 253 0,04 0,10 24,96

Nivel 3 18 2014 0,01 0,02 36,03

Total 28 2300 0,01 0,04 69,55 3,02% 0,40
Nivel Fallecidos Casos Tasa Tasa Casos Tasa REM
Gravedad CCAA Espafia estand. estand. Gravedad
Cardiopatia

Nivel 1 71 329 0,22 0,26 85,37

Nivel 2 170 1880 0,09 0,10 185,50

Nivel 3 94 5612 0,02 0,02 100,39

Total 335 7821 0,04 0,04 371,26  4,75% 0,90

Comunidad Valenciana

Nivel Fallecidos Casos Tasa Tasa Casos Tasa REM
Gravedad CCAA Espafia estand. estand. Gravedad
Cardiopatia

Nivel 1 53 175 0,30 0,26 45,41

Nivel 2 77 1001 0,08 0,10 98,77

Nivel 3 69 4282 0,02 0,02 76,60

Total 199 5458 0,04 0,04 220,78  4,05% 0,90
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Nivel Fallecidos Casos Tasa Tasa Casos Tasa REM

Gravedad CCAA Espafia estand. estand. Gravedad

Cardiopatia

Nivel 1 1 18 0,06 0,26 4,67

Nivel 2 3 145 0,02 0,10 14,31

Nivel 3 9 644 0,01 0,02 11,52

Total 13 807 0,02 0,04 30,50 3,78% 0,43

Nivel Fallecidos Casos Tasa Tasa Casos Tasa REM

Gravedad CCAA Espafia estand. estand. Gravedad

Cardiopatia

Nivel 1 19 79 0,24 0,26 20,50

Nivel 2 44 524 0,08 0,10 51,70

Nivel 3 23 2268 0,01 0,02 40,57

Total 86 2871 0,03 0,04 112,77  3,93% 0,76
Madrid (Comunidad de )

Nivel Fallecidos Casos Tasa Tasa Casos Tasa REM

Gravedad CCAA Espafia estand. estand. Gravedad

Cardiopatia

Nivel 1 161 565 0,28 0,26 146,60

Nivel 2 272 2485 0,11 0,10 245,19

Nivel 3 124 7092 0,02 0,02 126,87

Total 557 10142 0,05 0,04 518,66 5,11% 1,07

Murcia (Regién de)

Nivel Fallecidos Casos Tasa Tasa Casos Tasa REM
Gravedad CCAA Espafia estand. estand. Gravedad
Cardiopatia

Nivel 1 9 42 0,21 0,26 10,90

Nivel 2 46 276 0,17 0,10 27,23

Nivel 3 38 1062 0,04 0,02 19,00

Total 93 1380 0,07 0,04 57,13 4,14% 1,63
Nivel Fallecidos Casos Tasa Tasa Casos Tasa REM
Gravedad CCAA Espafia estand. estand. Gravedad
Cardiopatia

Nivel 1 1 10 0,10 0,26 2,59

Nivel 2 2 64 0,03 0,10 6,31

Nivel 3 6 230 0,03 0,02 4,11

Total 9 304 0,03 0,04 13,02 4,28% 0,69
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Nivel Fallecidos Casos Tasa Tasa Casos Tasa REM

Gravedad CCAA Espafia estand. estand. Gravedad

Cardiopatia

Nivel 1 22 85 0,26 0,26 22,06

Nivel 2 53 510 0,10 0,10 50,32

Nivel 3 25 978 0,03 0,02 17,50

Total 100 1573 0,06 0,04 89,87 5,71% 1,11
Rioja (La

Nivel Fallecidos Casos Tasa Tasa Casos Tasa REM

Gravedad CCAA Espafia estand. estand. Gravedad

Cardiopatia

Nivel 1 0 7 0,00 0,26 1,82

Nivel 2 1 29 0,03 0,10 2,86

Nivel 3 5 338 0,01 0,02 6,05

Total 6 374 0,02 0,04 10,72 2,87% 0,56

Nivel Fallecidos Casos Tasa Tasa Casos Tasa REM

Gravedad CCAA Espafia estand. estand. Gravedad

Cardiopatia

Nivel 1 0 0 0 0,26 0,00

Nivel 2 0 9 0,00 0,10 0,89

Nivel 3 0 9 0,00 0,02 0,16

Total 0 18 0 0,04 1,05 5,83% 0,00

Melilla

Nivel Fallecidos Casos Tasa Tasa Casos Tasa REM
Gravedad CCAA Espafia estand. estand. Gravedad
Cardiopatia

Nivel 1 1 1 1,00 0,26 0,26

Nivel 2 1 11 0,09 0,10 1,09

Nivel 3 0 13 0,00 0,02 0,23

Total 2 25 0,08 0,04 1,58 6,31% 1,27
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12.5 FRECUENCIA DE PROCEDIMIENTOS SOBRE LAS ALTAS

Frecuencia de procedimientos sobre las Altas

Cadigo Procedimiento Frecuencia (%)
(N)

39.61 Circulacién extracorpOrea para cirugia 5261 21,2
cardiaca abierta

38.85 Incisién Otros vasos toracicos 2390 9,6

37.23 Cateterismo combinado de los lados derecho 2349 9,5
e izquierdo del corazén

35.62 Reparacion de defecto de tabique 1135 4,6
interventricular con injerto de tejido

37.21 Cateterismo cardiaco del lado derecho del 1104 4.5
corazon

35.41 Ampliacién de defecto existente en tabique 1061 4,3
interauricular (Rashkind)

35.71 Otra reparacion no especificada de tabique 984 4,0
interauricular

35.96 Valvuloplastia percutanea con globo 981 4,0

35.84 Correccion total o transposicion de grandes 976 3,9

vasos, no clasificada bajo otro concepto
(Jatene/switch arterial)

39.0 Derivacién sistémica a arteria pulmonar 861 3,5

35.81 Reparacion total de tetralogia de Fallot 747 3,0

38.34 Reseccion de vaso con anastomosis, Aorta 674 2,7

37.22 Cateterismo cardiaco del lado izquierdo del 633 2,6
corazon

35.72 Otra reparacion no especificada de tabique 559 2,3
ventricular

38.64 Otra escision de vasos, Aorta 470 1,9

35.53 Reparacion de defecto de tabique 398 1,6
interventricular con prétesis, técnica abierta

35.61 Reparacion de defecto de tabique 357 14
interauricular con injerto de tejido

39.21 Anastomosis de vena cava-arteria pulmonar 324 1,3

39.56 Reparacion de vaso sanguineo con injerto de 303 1,2
parche de tejido

35.63 Reparacion de defecto de almohadillas 264 11
endocardicas con injerto de tejido

35.73 Otra reparacion no especificada de defecto de 263 11
almohadillas endocérdicas

39.59 Otras operaciones de vaso 230 0,9

35.83 Reparacion total de tronco arterioso 229 0,9

35.82 Reparacion completa de drenaje venoso 221 0,9
pulmonar anémalo total

35.92 Creacioén de conducto entre el ventriculo 186 0,8
derecho y la arteria pulmonar

38.35 Reseccion de vaso con anastomosis, Otros 166 0,7
vasos toracicos

35.13 Valvuloplastia cardiaca abierta de valvula 144 0,6
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38.45

35.12

35.54

35.11

35.34
35.03

35.95

35.14

35.51

35.52

39.31
39.79

35.91

39.58

35.42

35.98
35.35
35.33
35.24

35.25

35.26

35.93

35.21

35.01
35.99
37.51
35.94

35.70

35.39

35.55

pulmonar sin sustitucién

Reseccion de vaso con sustitucion, Vasos
toracicos

Valvuloplastia cardiaca abierta de valvula
mitral sin sustitucion

Reparacion de defecto de almohadillas
endocardicas con prétesis

Valvuloplastia cardiaca abierta de valvula
adrtica sin sustitucion

Infundibulectomia

Valvulotomia cardiaca cerrada, valvula
pulmonar

Revision de procedimiento correctivo sobre el
corazén

Valvuloplastia cardiaca abierta de véalvula
tricuspide sin sustituciéon

Reparacion de defecto de tabique
interauricular con protesis, técnica abierta
Reparacion de defecto de tabique
interauricular con protesis, técnica cerrada
Sutura de arteria

Otros procedimientos endovasculares sobre
otros vasos

Transposicion interauricular del retorno venoso
(Mustard entre otros)

Reparacion de vaso sanguineo con injerto de
parche de tipo no especificado

Creacion de defecto de tabique en el corazén
(Blalock-Hanlon)

Otras operaciones sobre tabiques cardiacos

Operaciones sobre trabéculas del corazon
Anuloplastia

Sustitucion abierta y de otro tipo de véalvula
mitral

Sustitucion abierta y de otro tipo de valvula
pulmonar con injerto de tejido

Sustitucion abierta y de otro tipo de véalvula
pulmonar

Creacion de conducto entre el ventriculo
izquierdo y la aorta

Sustitucion abierta y de otro tipo de valvula
aodrtica con injerto de tejido

Valvulotomia cardiaca cerrada, valvula aortica

Otras operaciones sobre valvulas cardiacas
Trasplante cardiaco

Creacién de conducto entre auricula y arteria
pulmonar (Procedimiento de Fontan)

Otra reparacion no especificada de defectos
de tabiques cardiacos

Operaciones sobre otras estructuras
adyacentes a las valvulas cardiacas
Reparacion de defecto de tabique
interventricular con prétesis, técnica cerrada

135

127

104

91

91
86

86

80

71

64

60
55

40

38

35

32
31
28
27

26

25

25

22

17
17
17
16

15

14

10

0,5
0,5
0,4
0,4

0,4
0,3

0,3
0,3
0,3
0,3

0,2
0,2

0,2
0,2
0,1

0,1
0,1
0,1
0,1

0,1
0,1
0,1
0,1

0,1
0,1
0,1
0,1

0,1
0,1

0,0
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35.23

35.60

35.10

35.22

35.31
35.02
35.32
35.27

35.04

35.50

35.7

Sustitucion abierta y de otro tipo de valvula
mitral con injerto de tejido

Reparacion de defecto de tabique cardiaco no
especificado con injerto de tejido
Valvuloplastia cardiaca abierta sin sustitucién,
valvula no especificada

Sustitucion abierta y de otro tipo de véalvula
aortica

Operaciones sobre musculo papilar
Valvulotomia cardiaca cerrada, valvula mitral
Operaciones sobre cuerdas tendinosas

Sustitucion abierta y de otro tipo de véalvula
tricispide con injerto de tejido
Valvulotomia cardiaca cerrada, valvula
tricuspide

Reparacion de defecto no especificado de
tabiques cardiacos con prétesis

Otra reparacion no especificada del tabique
interauricular e interventricular

0,0
0,0
0,0
0,0

0,0
0,0
0,0
0,0

0,0
0,0

0,0
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