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ABREVIATURAS

DCS
DCST
DCSNT
SNC
cc
RM
LCR
NAA
Vi

vD
DTGA
DA
EoAo
CoAo
Civ
CIA
CEC
DVAP
TF
HVI
HVD
PC
RFP

ACM
RCP
AU
SB

SG
EEG
Cl
TDAH
MmMT

dafio cerebral sobrevenido

dafio cerebral sobrevenido traumatico
dafio cerebral sobrevenido no traumatico
sistema nervioso central

cardiopatia congénita

resonancia magnética

liquido cefalorraquideo

N acetil aspartato

ventriculo izquierdo

ventriculo derecho

delta trasposicion de grandes arterias
ductus arterioso

estenosis adrtica

coartacién adrtica

comunicacion interventricular
comunicacion interauricular

cirugia extracorpodrea

drenaje venoso andmalo parcial
tetralogia de Fallot

hipoplasia de ventriculo izquierdo
hipoplasia de ventriculo derecho
perimetro cefalico

resistencia feto placentaria

indice de pulsatilidad

arteria cerebral media

ratio cerebro placentario

arteria umbilical

sustancia blanca

sustancia gris

electroencefalograma

cociente intelectual

trastorno por déficit de atencidn e hiperactividad

memoria de trabajo
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VP velocidad de procesamiento

Ccv comprension verbal

RP razonamiento perceptivo

ICC indice de competencia cognitiva

GAI indice global de habilidades

LESS late effects severity score

cv calidad de vida

CVRS calidad de vida relacionada con la salud
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Las cardiopatias congénitas (CC) suponen la malformacién congénita mas frecuente, con una
incidencia aproximada de 1 por cada 600 recién nacidos vivos. La mejora tanto en las técnicas
quirurgicas y de la sedo/anestesia, como en el diagndstico precoz y manejo de las complicaciones
postquirdrgicas han contribuido a mejorar la supervivencia en los enfermos con CC complejas. Sin
embargo, se estima que la presencia de dafio cerebral adquirido estd presente en torno a un tercio

de los nifos intervenidos mediante cirugia cardiaca.

Los objetivos de este estudio son determinar las secuelas neuropsicolégicas a largo plazo, estudiar
la calidad de vida de los pacientes diagnosticados de CC y sometidos a cirugia extracorporea,
describir los factores sociodemograficos, clinicos, quirdrgicos, medioambientales, secuelas a largo

plazo evidenciadas, e intentar establecer factores de riesgo para desarrollar estas secuelas.

Hemos estudiado un total de 27 pacientes y 54 controles, hemos recogido variables relacionadas
a la cardiopatia (diagndstico, edad del mismo, duracidn cirugia extracorpdérea y numero realizado,
complicaciones postquirurgicas), variables sociodemograficas de casos y controles (edad, sexo,
nivel de renta mensual familiar, nivel de estudios y situacidon laboral de los padres, percepcion de
salud), medioambientales de casos y controles (percepcion de contaminacidn, ambiental,
convivencia con fumadores, ejercicio fisico), calidad de vida percibida por progenitores y pacientes
de casos y controles, nivel de estrés parental, calidad de vida de los padres y secuelas secundarias,

valoracion cognitiva, integracidn visuoespacial y conductual.

Tras la realizacién del estudio concluimos, que los pacientes afectos de CC presentan un retraso
en el inicio de lenguaje y dificultades en el aprendizaje mayores que la poblacidn control. Se han
identificado mayores alteraciones conductuales que en poblacion general. El nivel socio
econdmico de las familias es mas bajo que en los controles y su exposiciébn a agentes
medioambientales nocivos mayor. En las CC mas complejas identificamos con mas frecuencia la
presencia de DCS. La calidad de vida se ve afectada por la actividad fisica, el nivel de estudios de
los padres y la gravedad de la cardiopatia. En relacién a poblacion control, la esfera mas afectad

es la escolar.

Palabras clave: cardiopatia congénita, dafio cerebral sobrevenido, calidad de vida.
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SUMMARY

Congenital heart disease (CHD) is the most common congenital malformation, with an
approximate incidence of 1 in every 600 live newborns. The improvement in both surgical and
sedation / anesthesia techniques, as well as in the early diagnosis and management of post-
surgical complications have contributed to improving survival in patients with complex CHD.
However, it is estimated that the presence of acquired brain damage is present in around one third

of children who undergo cardiac surgery.

The objectives of this study are to determine the long-term neuropsychological sequelae, study
the quality of life of patients diagnosed with CHD and undergoing extracorporeal surgery, describe
the sociodemographic, clinical, surgical, environmental factors, evidenced long-term sequelae,

and try establish risk factors for developing these sequelae.

We have studied a total of 27 patients and 54 controls, we have collected variables related to heart
disease (diagnosis, age of the same, duration of extracorporeal surgery and number performed,
post-surgical complications), sociodemographic variables of cases and controls (age, sex, income
level monthly family, educational level and employment situation of parents, perception of
health), environmental of cases and controls (perception of pollution, environmental, living with
smokers, physical exercise), quality of life perceived by parents and patients of cases and controls,
parental stress level, parental quality of life and secondary sequelae, cognitive assessment,

visuospatial and behavioral integration.

After conducting the study, we concluded that patients with CHD have a delay in the onset of
language and learning difficulties greater than the control population. Greater behavioral
disturbances have been identified than in the general population. The socio-economic level of the
families is lower than in the controls and their exposure to harmful environmental agents is higher.
In more complex CC, we more frequently identify the presence of DCS. The quality of life is affected
by physical activity, the educational level of the parents and the severity of the heart disease. In

relation to the control population, the sphere most affected is the school.

Key words: congenital heart diseases, brain acquired injury, quality of life.
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1. INTRODUCCION
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Las cardiopatias congénitas suponen la malformacién congénita mas frecuente, con una incidencia
aproximada de 1 por cada 600 recién nacidos vivos. La supervivencia de estos pacientes, ha
mejorado en los ultimos afos por multiples factores, entre los que se encuentran tanto la mejoria
de las técnicas quirurgicas y de la sedo/anestesia, el diagndstico precoz y el mejor manejo de las

complicaciones postquirudrgicas.

Esta mejoria de la supervivencia hasta edades mas tardias, ha puesto de manifiesto una serie de
complicaciones neuropsicolégicas, no conocidas previamente, al no tener una poblacidon

intervenida previa que alcanzara edades tan elevadas.

De esta manera, actualmente, los esfuerzos de las autoridades sanitarias y profesionales de la
salud, deben estar dirigidos no solo al diagndstico y tratamiento precoz y éptimo, identificando
factores de riesgo donde poder intervenir y mejorar el prondstico a corto y largo plazo, sino
también, en establecer medidas de identificacion y tratamiento de las secuelas neuropsicoldgicas
qgue se han identificado, englobadas en el concepto de dafio cerebral sobrevenido, logrando de

esta manera una mejoria de la calidad de vida de los pacientes y sus familiares.

17
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1. Dafo cerebral sobrevenido. Definicion y clasificacion

Se define Dafio Cerebral adquirido o sobrevenido (DCS) como cualquier dafio del encéfalo,
acontecido de manera aguda debido a noxas externas/traumdticas (DCST) o internas/no
traumaticas (DCSNT) causando un deterioro neuroldgico permanente y secundariamente un
empeoramiento de la capacidad funcional y la calidad de vida del individuo afecto. Quedan
excluidas de esta definicion las enfermedades hereditarias y degenerativas, asi como congénitas

y de origen perinatal (1).

La etiologia del DCS es muy variada, entre sus causas encontramos por orden de frecuencia:
traumatismos craneo encefélicos (TCE), ictus y en tercer lugar encefalopatia andxica. Otras,
aunque menos frecuentes son: infecciones del sistema nervioso central (SNC), téxicos, agentes
fisicos, tumores cerebrales y entidades autoinmunes (esclerosis multiple, encefalitis autoinmunes,

vasculitis)(1).

La importancia de cada una de estas noxas viene determinada por la frecuencia de presentacion,
el perfil de poblacidn a la que afecta y el porcentaje de supervivientes con deficiencias
neuroldgicas graves secundarias a la lesién. Asi las mas frecuentes como hemos mencionado
anteriormente son las secundarias a TCE e ictus, con la peculiaridad de que los ictus implican

mayor gravedad, pero afectan a pacientes de mayor edad (1).

Del resto de noxas de DCS, destacar que: las causas andxicas son menos frecuentes, pero mas
graves, la encefalitis herpética implica elevada posibilidad de presentar secuelas, los tumores del
SNC, en particular los primarios que afectan a pacientes jévenes implicando un alto nivel de
secuelas. En la bibliografia previa generalmente se emplea el término de dafio cerebral al de causa
traumatica, quedando excluidas las noxas no traumaticas, salvo los ictus, los cuales si son
atendidos en centros especializados en DCS. La escasa uniformidad de identificacién de noxas no
traumaticas y la definicién poco concreta suponen que la bibliografia hasta la fecha esté basada

en estudios metodoldgicos con estadisticas poco comparables (1).

La incidencia anual de las causas de DCST se encuentra entre 47 y 280/100000 nifios y de las noxas

de DCSNT en torno a 80/100000 (2)(3).

Suponen un problema importante de administracidon de recursos sanitarios y afectan no sdlo al
paciente sino también a su entorno, en especial a sus familiares. Para una adecuada rehabilitacion

y mejora de la calidad de vida es muy importante la aplicacién de un adecuado programa de
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rehabilitacion, por su capacidad de mejora. En este sentido, son muchos los trabajos que tratan
de determinar la calidad de vida de niflos con enfermedades crénicas con el objetivo de identificar

puntos de mejora en el tratamiento y necesidades de intervencién (4).

En los registros del instituto nacional de estadistica (2008) se recoge que 4.2 por cada 1000
habitantes estan diagnosticados de DCS (predominio de varones con un 4.56 por cada 1000),
siendo el 78% debidos a ictus (5). Es por ello, muy importante una definicidn clara que englobe a
todos los casos subsidiarios de presentar DCS no traumatico y establecer un programa
estructurado de seguimiento y atencidon multidisciplinar. Los programas de atencidn al DCS deben
poder ofrecer los recursos de rehabilitacion y atencidon necesaria para la dependencia, y poder

ofrecer un programa de atencion objetiva a cada paciente segln unas escalas de puntuacion.

De esta manera el DCST se sitla como la causa mas frecuente de muerte y discapacidad, por su
implicacion en déficits motores, conductuales, cognitivos y comunicativos. Se registran
anualmente 10 millones de casos a nivel mundial. De todos ellos entre el 80 y 90% son moderados.
En el 10-20% de los casos nos encontramos con dainos permanentes, presentando consecuencias
cognitivas y motoras que empeoran su calidad de vida. En estos casos una identificacion precoz,
permite iniciar programas de rehabilitacion que disminuyan secuelas, evitando asi el retraso o la

imposibilidad de desarrollar nuevas habilidades, conocido como “growing into deficits”(6).

Varios grupos de trabajo han estudiado los factores determinantes de las secuelas cognitivas a
largo plazo, asi Lambregts et al, concluyen como factores: la situacion cognitiva basal, edad, con
peores resultados cognitivos, memoria verbal y visoespacial en aquellos de menor edad, y
educacion previa; no encontraron asociaciones relacionadas al control de impulso, grado de

flexibilidad ni con la situacién motora ni socioemocional previa(6).

Como ya se ha indicado, en ocasiones no se identifican las noxas no traumaticas de DCS (anoxia,
ictus, tumores cerebrales, cardiopatias congénitas, meningoencefalitis, etc), lo que conlleva su no
introduccion en el sistema, siendo este un hecho muy relevante puesto que, como algunos
estudios sefialan, los costes sanitarios necesarios para la atencion DCSNT pueden ser incluso

mayores que para DCST (3).

El tratamiento dirigido, debe no solo enfocarse a la estabilizacidn inicial del paciente por parte de
los servicios de emergenciay las unidades de cuidados criticos sino también en la deteccidn precoz
de complicaciones en el neurodesarrollo e inicio precoz de la rehabilitacién dirigida, puesto que
de ello va a depender en gran medida la evolucidn posterior, como indican numerosos estudios,

ya que encuentran que lesiones de mayor gravedad con un tratamiento rehabilitador adecuado,
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precoz e intensivo tienen mejores resultados que lesiones de menor gravedad que no han recibido

tratamiento rehabilitador (7).

Tal y como se describia en la definicion de DCS, este va a afectar en gran medida a la calidad de
vida de los individuos afectos, encontramos factores sociodemograficos, fisicos y psicolégicos
como son: gravedad del DCS, edad mds precoz, bajo nivel educacional y socioeconémico de los
padres, familias monoparentales y problemas psicosociales. También, se han identificado factores
previos al evento desencadenante del DCS, como son bajo rendimiento académico, impulsividad

o problemas psicosociales (8).

1.1. DCS en poblacién pediatrica

Debido a las peculiaridades de la edad infantil en cuanto a la plasticidad neuronal y el crecimiento
cerebral, es de suma importancia el seguimiento, valoracién y tratamiento de los pacientes en
edad pediatrica que sufren un DCS, ya que ademas, son mas vulnerables a agresiones recibidas,
suponiendo su no implantacién un retraso en la recuperacion y la posibilidad de presentar déficits

funcionales persistentes, incluyendo alteraciones psicoldgica (9).

Entre las dificultades que presenta este grupo poblacional se encuentra la escasez de herramientas
para una valoracién objetiva de las secuelas presentadas. Con este fin el Grupo PIDEX-2, ha
realizado una propuesta de clasificacién del DCS en adultos que podria emplearse en poblacidn
pediatrica para identificar qué recursos sociosanitarios son necesarios en cada caso. Es necesario

hacer un seguimiento temporal de estos pacientes, ya que el DCS es un proceso dinamico (1).

Un grupo particular, poco identificado habitualmente, son las cardiopatias congénitas complejas.
La incidencia anual aproximada de cardiopatias congénitas moderada-severas es en torno a 6
casos por cada 1000 recién nacidos vivos, constituye la malformacién congénita mas frecuente en

la infancia. Aproximadamente la mitad de ellos requiere cirugia inmediata.

La European Commission lleva a cabo un registro de todos los casos de CC. En la siguiente tabla se
puede ver la prevalencia de casos de CC aisladas identificadas en Espafia entre 2011 y 2017.
Podemos ver un incremento progresivo de la prevalencia a lo largo de los afios, situandose esta

en 8-9 casos de CC por cada 1000 nacimientos (10).
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En las ultimas décadas, gracias a los avances en la atencién neonatal, cuidados periquirdrgicosy a
la propia cirugia, las tasas de supervivencia han alcanzado el 80-90%, consiguiéndose resultados
cardiacos funcionales muy éptimos. De esta manera, una enfermedad que anteriormente afectaba
Unicamente a la infancia, ha alcanzado actualmente la edad adulta, con lo que actualmente hay

mas adultos afectos de CC en la actualidad que nifios (11).

Este aumento de la supervivencia ha puesto de manifiesto las consecuencias a largo plazo de estos
nifios que previamente no alcanzaban edad adulta, constatdndose en numerosos articulos
aparicién de no sdlo restricciones de la funcidn cardiaca y arritmias, sino también alteraciones a
nivel cognitivo, psicosocial y académico, integracion visuomotora, psicomotricidad gruesa, retraso
del lenguaje e hiperactividad. Constituyendo por todo ello un grupo poblacional en el que se debe
construir un plan de deteccién y atencién de los problemas sobrevenidos, conllevando un gran

gasto econdmico.

Se han identificado dafios globales en el desarrollo ante lesiones generalizadas del sistema
nervioso central, pero encontramos también en noxas focales precoces, alteraciones en funciones
ejecutivas retraso del desarrollo del lenguaje, desarrollo de la funcién viso-espacial vy
procesamiento. Esto implica que deben de existir mecanismos mediante los que lesiones focales

pueden tener resultados negativos en el desarrollo de la memoria, atencién y funciones ejecutivas.

Durante la primera infancia destacan alteraciones en la adquisicion de habilidades motoras e

hipotonia (30-60%). Posteriormente destaca un retraso leve cognitivo y del lenguaje (20-30%).
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Durante la edad escolar aparecen problemas en el aprendizaje, memoria, lenguaje expresivo,

funciones visuoperceptivas (30-50%) y comportamentales (20-40%) (11).

Como hemos comentado, gracias a esta mejoria en la supervivencia se estdn evidenciando
secuelas neuroldgicas entre el 25-50% de los pacientes. En estudios recientes se intenta explicar
la etiologia de estas secuelas estudiando cambios anatdmicos cerebrales secundarios a la
alteracion circulatoria presente en CC, alteraciones neurobioldgicas y su relacion con DCS

posterior.

Siguiendo este mismo objetivo, otros estudios anatomopatoldgicos y mediante el uso de RM
cerebral identifican lesiones en sustancia blanca (SB) previas a la cirugia correctora, similar a la
leucomalacia periventricular presente en los recién nacidos pretérmino (RNPT); en estudios post-
morten esta presente entre el 50y el 100% de los casos. Por otro lado, la lesién en corteza cerebral
(gliosis y pérdida neuronal), talamos y ganglios de la base esta presente en el 50% de los casos.
Son menos frecuentes la asociacion con infartos cerebrales y hemorragia parenquimatosa
multifocal. Todas estas lesiones pueden empeorar tras la cirugia cardiaca correctora. Algunos
autores, por las similitudes de estas lesiones a las presentes en el RNPT, englobadas como
encefalopatia del prematuro, han acuiiado las consecuencias del dafio secundario a CC como

“encefalopatia de las CC”(12).

1.2. CCy electroencefalograma

La actividad electroencefalografica en pacientes afectos de CC debe ser monitorizada
estrechamente durante su ingreso, en especial antes, durante y tras la cirugia, ya que, en torno al
60% presentan anomalias en el registro del EEG, siendo moderadas en torno al 40% y severas
entre el 15-20%. Se registra actividad epileptiforme hasta en el 20%, siendo esta mas frecuente en
las CC no cianosantes. Entre los factores de riesgo para desarrollar un patron andmalo del EEG

estan cirugias tardias, sexo masculino y valores bajos del test Apgar en el minuto 5.

Clancy et al, han demostrado que hasta e el 11.5 % de todos los intervenidos mediante CEC
presenta actividad eléctrica epiléptica sin crisis clinicas, por lo que defienden la monitorizacion

con EEG continuo por el valor predictivo a largo plazo en el desarrollo neuroldgico (13).

Actualmente se estan llevando a cabo numerosos estudios para hallar estrategias de

monitorizacién cerebral previa a la cirugia, durante e inmediatamente después con el objeto de
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identificar eventos dafinos. Se esta probando monitorizacién con espectroscopia de infrarrojos
(NIRS), Doppler transcraneal, EEG y medicién seriada de S100B. Asi mismo, se esta valorado el
papel neuroprotector y regenerativo de la eritromicina, alopurinol, xenén y melatonina en

situaciones de hipoxia-isquemia cerebral (14).

2. Alteracion del neurodesarrollo en pacientes afectos de cardiopatias congénitas

2.1. Neurodesarrollo en pacientes afectos de CC

La organogénesis temprana del encéfalo y corazén ocurren simultdneamente en la embriogénesis,
de ahi que en el 50% coexistan anomalias congénitas estructurales en el SNC, con las alteraciones
morfoldgicas cardiacas, entre ellas encontramos hipotonia, hipertonia, alteraciones de la SB,
infartos, hemorragias y microcefalia al nacimiento. La afectacion de la SB se ha descrito como un
factor de riesgo para presentar alteracién del neurodesarrollo, se considera que las lesiones
identificadas es solo una parte de la zona afecta. Por otro lado, las lesiones isquémicas focales, se

consideran lesiones estaticas que no afectan al neurodesarrollo futuro (15).

En el periodo neonatal también se hace referencia a esta cifra, en torno al 50% de los RN,
presentan alteraciéon neuroldgica (hipertonia, hipotonia, microcefalia, asimetria motora,
alteracion de la regulacién autondmica, irritabilidad o letargia, alteracién de la deglucién entre
otras). Asi, en los afectos de CC complejas, se ha descrito una posible relacion entre el menor
desarrollo de la region opercular y la presencia de alteraciones en el neurodesarrollo relacionadas

a la coordinaciéon motora oral, habla, lenguaje expresivo y gusto (16).

La mejoria de la supervivencia en los pacientes diagnosticado de CC compleja al mejorar la técnica
quirargica y los cuidados perioperatorios, ha supuesto que se identifiquen alteraciones en el
neurodesarrollo en esta poblacidon al alcanzar edades superiores hasta en un tercio de los nifios

supervivientes que han sido sometidos a esta cirugia (17).

Asi, en el 50% de los nifios afectos de CC compleja presentan algin grado de alteracion del
neurodesarrollo, pudiendo esta alteracidn implicar afectacion cognitiva media, en la motricidad
gruesa y fina, en las funciones ejecutivas, interaccidon social, atencién y alteraciéon de la
comunicacion. El desarrollo motor en los nifios intervenidos en edad neonatal se encuentra

enlentecido en los dos primeros afios de vida, y este persiste en edad escolar (18).
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Las alteraciones a largo plazo descritas son: retraso en la adquisicion de habilidades motoras e
hipotonia (30-60%), retraso leve cognitivo y del lenguaje (20-30%), problemas de aprendizaje,
memoria y funciones visuoespaciales (30-50%) y comportamentales (20-40%). Suponiendo todo
ello, como se explicard mas adelante una reduccién en la calidad de vida al menos moderada en

el 30% (11) (17).

Dentro de este grupo poblacional, es frecuente la asociacion de hasta en un tercio de los casos de
otras malformaciones (sindromes de anomalias congénitas: VACTERL, CHARGE) y sindromes
genéticos (microdeleccion 22q11, Sindrome de DiGeorge, sindrome velo-cardio-facial, trisomia 13
y 18, sindrome de Williams y sindrome Down) que suelen asociar una mayor afectacién en el

neurodesarrollo que aquellos pacientes diagnosticados de CC aislada (19).

Gracias a los estudios realizados, se han identificado alguna de las causas de la alteracién en el
neurodesarrollo que presentan, entre ellas encontramos que entre el 23-40% de las cardiopatias
congénitas complejas se identifican anomalias en la RM cerebral previas a la cirugia (anomalias en
el desarrollo neuroanatdmica, retraso en la maduracion cerebral y lesiones hipdxico isquémicas)
(20); lo cual se explica por el desarrollo embrioldgico comun al principio de la gestacion (17),
relacionando esta anomalia con las alteraciones posteriores en el desarrollo psicomotor de los

ninos afectos de CC.

Por otro lado, en otras publicaciones se concluye que la afectacién de las funciones ejecutivas es
elevada, presentando hasta 3-4 veces mayor prevalencia de TDAH en afectos de CC que en

poblacién sana.

Asi mismo, la incidencia de diagndstico de espectro autista es mayor en este subconjunto
poblacional que en la poblacién general. Como podemos deducir con lo expresado anteriormente
la afectacién del neurodesarrollo en esta poblacion es amplia, al presentar mayor incidencia que
en poblacidon general de entidades muy prevalentes como son: TDAH, TEA, PCI, alteracién

psicoemocional, espacial, comportamental.

Con todo lo expuesto concluimos, que son multiples las areas de afectacion, con expresividad
clinica variable entre unos pacientes y otros dependiendo de tipo de CC, factores de riesgo que
explicaremos mas adelante. De ahi la importancia de la identificacidn de los pacientes en riesgo,
valorarlos y establecer las medidas oportunas para mejorar prondstico, calidad de vida y

funcionalidad.
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2.2. Valoracién psicométrica en pacientes afectos de CC

La inteligencia se puede definir como la capacidad individual de funcionamiento mental,
incluyendo dominios como: razonamiento, funciones ejecutivas, memoria, procesamiento de
informacién y memoria espacial, entre otras funciones. La teoria de la integracion parietofrontal
postula que la corteza prefrontal dorsolateral y la corteza parietal generan una red neuronal muy
asociada a la eficiencia del funcionamiento intelectual. Esta teoria, esta apoyada mediante

técnicas de imagen, que han estudiado sustancia blanca, gris y cortes de la corteza.

En los ultimos afos se estd llevando a cabo estudios funcionales mediante RM cerebral, para tratar
de conocer la relacidén entre conectividad establecida y desarrollo de funciones superiores. Estos
estudios, pese a ya existir en adultos, se estdn empezando a realizar en nifios, puesto que en el
desarrollo cerebral de los mismos hay numerosos cambios en la sinapsis neuronal, la

estructuracion de los cortes de materia gris y la mielinizacion.

La valoracion psicométrica en edades tempranas de la infancia tiene escaso valor predictivo de la
afectacién posterior, puesto que es en la infancia tardia cuando, al producirse un incremento de
la complejidad de las exigencias académicas, se pone de manifiesto los déficits secundarios. En
algunas series se identifica que mas de un tercio de los pacientes afectos de CC precisan apoyos

académicos especificos y hasta el 10% precisan repetir curso.

El cociente intelectual medio en esta poblacidon también ha sido objeto de estudio en numerosos
estudios. Detectan un IQ dentro del rango de normalidad (excluyendo aquellos que asocian
anomalias cerebrales o cuadros sindromicos), aunque si que detectan valores menores a los

esperados (en torno a 5-10 puntos por debajo).

Estudios que correlacionan indices de desarrollo realizados en pacientes antes de la intervencion
quirargica, encuentra valores dentro de la media aunque algo menores que en pacientes sanos,

con mayor afectacidén en subescalas psicomotoras que cognitivas (21).
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2.2.1. Funciones ejecutivas en CC

Las funciones ejecutivas se definen como el conjunto de habilidades neurocognitivas complejas
dirigidas al logro de una meta y orientadas al futuro, permiten organizar procesos

comportamentales, cognitivos y emocionales. Se pueden a su vez dividir en:
1. Inhibicidn de respuesta: que incluye control de comportamiento y de la atencién.
2. Memoria de trabajo: definida como la capacidad de almacenar informacién y emplearla.

3. Flexibilidad cognitiva: entendida esta como la habilidad de cambar de actividad o de

comportamiento y poder evaluar informacidn desde puntos de vista diferente.

En definitiva, las funciones ejecutivas son primordiales en la vida diaria para poder planificar,
tomar decisiones, resolucion de problemas, regulacién emocional y respuesta ante diferentes
escenarios. Dentro de las habilidades neurocognitivas, es una de las que precisan un periodo de
desarrollo mas prolongado. Su afectacidn se relaciona también con patologia psiquidtrica
(ansiedad/depresidn), conductas de riesgo, alteraciones de la alimentacidn, adicciones vy

desempleo.

Estd relacionada a la madurez de redes neuronales de la corteza frontal, prefrontal y
frontoparietal. Asi mismo, su desarrollo depende de la integridad de las interconexiones de la

sustancia blanca en regiones anteriores y subcorticales.

En varios estudios, se ha concluido, que tienen mayor importancia las funciones ejecutivas en el
éxito escolar y comportamiento en colegios, que el coeficiente intelectual y las habilidades
escolares precoces que presenten y determinan las habilidades en el aprendizaje de las

matematicas y habilidades lectoras (22).

2.2.2.1. Trastorno por déficit de atencion e hiperactividad (TDAH)

Actualmente la prevalencia de TDAH en poblacién infantil y adolescente espafiola es de 6.8%. Los
nifios supervivientes a cirugia cardiaca, precisan en mayor porcentaje de medidas de
escolarizacién adaptada y con apoyos especificos. Algunos estudios describen que hasta el 50% de
los nifios diagnosticados de CC precisan escolarizacidon adaptada, precisando en el 15% educacion

especial y en el 34% clases de apoyo o recuperacion (23). Como hemos comentado previamente,
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esto es debido a alteraciones funcionales en atencidn, funciones ejecutivas, memoria, funciones
visuoespaciales y lenguaje. Fue en 2003 cuando Bellinger et al, describieron por primera vez la
asociacion entre CCy alteraciones en las funciones ejecutivas(24). Calderon et al 2012, constaté
gue en torno a los 5-7 afios, los nifios con diagndstico de DTGA, presentaban mejor control de

impulso, coincidiendo en este periodo con un empeoramiento cognitivo (25).

H. Sanz et al, realizan un estudio para conocer la prevalencia, los factores de riesgo y tipo de
escolarizacion presente en pacientes afectos de CC. Concluyen, que son factores de riesgo
independientes la necesidad de cirugia cardiaca antes del afio de vida, diagnéstico postnatal,
prematuridad, la presencia de obstruccidn en aorta y el sexo masculino. Esto ultimo, lo relacionan,
con mecanismos centrales diferentes de respuesta ante hipoxia, presentes en nifios y nifias, que
implican a su vez, la mayor prevalencia en nifios de pardlisis centrales infantil secundarias a

eventos hipdxicos neonatales, lo cual lo relacionan al papel protector de los estrégeno (22).

Se ha visto que en pacientes TDAH, presentan puntuaciones en memoria de trabajo (MT) y
velocidad de procesamiento (VP), menores a las alcanzadas en razonamiento perceptivo (RP) y
compresion verbal (CV). Asi, la globalmente mas afectada es la MT, siendo mayor esta diferencia
en los TDAH subtipo combinado y mayor la afectaciéon de la VP en los TDAH inatentos. Asi,
podemos emplear indices que agrupan las 4 escalas, estos son el indice de competencia cognitiva
(ICC) que es el resultado de la suma de MT y VP, y el indice global de habilidades (GAI), obtenido
de la suma de CV y RP (25). Asi en poblacién TDAH el ICC es significativamente menor, mientras

gue el GAI, no presenta diferencias entre poblacidn diagnosticada de TDAH y controles sanos (26).

Con los datos previamente descritos podemos concluir, que entre los nifios diagnosticados de CC,
la frecuencia de trastornos del neurodesarrollo, entre los que se encuentra el TDAH, es mayor. Asi,
algunos autores describen la frecuencia de TDAH entre pacientes con los distintos tipos de
cardiopatias; Mahle et al, describen en su estudio que mas de la mitad de los pacientes
diagnosticados de hipoplasia de ventriculo izquierdo (HVI) presentan sintomatologia de déficit de
atencion, hiperactividad o ambos (27). En el caso del drenaje venoso anémalo total (DAVT),
Kirshbom et al, describen que en el 50% de los casos presentan signos de hiperactividad,

inatencidon o ambos (23).

En cuanto al tratamiento farmacoldgico, se han realizado multiples estudios para valorar la
seguridad de su empleo en pacientes con diagnéstico de CC, no encontrandose hasta la fecha
contraindicacién en su empleo. Como efecto secundario, se han identificado aumento de la

frecuencia cardiaca 1-2 [pm y de la TA en torno a 2-3mmHg, lo cual no es clinicamente significativa.
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A esta conclusién se ha alcanzado tras identificar que la frecuencia de muertes subitas es la misma
en la poblacién sin tratamiento con estimulantes que en la tratada. En cuanto al empleo de
tratamiento farmacolégico en pacientes con CC, se plantea su inicio junto con la valoracion
conjunta de un cardidlogo infantil. Las recomendaciones de qué tratamiento emplear actualmente
consideran que son de primera linea los estimulantes, mientras que algunos abogan por el empleo

de guanfacina de primera linea (23).

2.2.2.2. Afectacion ejecutiva en adolescentes

La afectacion en funciones ejecutivas en adolescentes estd presente. Se han identificado
resultados peores en aquellos diagnosticados de CC cianosantes (tetralogia de Fallot (TF), D-
transposicion de grandes arterias (DTGA), univentriculares), aunque estan también identificadas
en las CC no cianosantes que requieren cirugia. Entre las cardiopatias cianosantes, los afectos de
DTGA presentan mejores resultados en habilidades visuoespaciales. En el grafico siguiente
podemos visualizar y comparar el diferente nivel de afectacién de las funciones ejecutivas segun
el tipo de cardiopatia congénita. Se deduce mayor afectacion de las funciones ejecutivas

relacionadas a la clasificacién, seguidas fluidez verbal y visuo espaciales (24)
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Fig. 1. Estimated margimnal means of D-KEFFS tasks in cardiac anmnc
control oroups, controllinge for SES, age. sex., amnd race (ermor bhar

represent 95% confidence imtervals). TGA — dextrno—transpositior
of thhe great arterices: TOFF — etralogy of Fallot:; SWEF — single
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Se han identificado en pacientes intervenidos numerosos diagndsticos de depresidn, ansiedad,
aislamiento social y abuso de substancias, asi como otras conductas de riesgo. En su paso a
adultos, se han constatado muchas pérdidas de seguimiento cardiolégico hospitalario, hecho que

también es relacionado a la imposibilidad para la organizacidn personal (25).

2.2.2.3. Integracidn visoespacial y visomotora

2.2.2.3.1. Integracion visoespacial

Alteraciones anatémico funcionales de la SB, van a suponer alteraciones en funciones neuroldgicas
superiores como el lenguaje, la integracion visoespacial, escribir, leer, procesamiento de signos,

memoria de trabajo, reconocimiento facial, entre otras funciones.

Mas del 80% de las percepciones del ser humano son visuales. De esta manera, la percepcién
visual, se define como la capacidad para reconocer y discriminar estimulos visuales y para
interpretar dichos estimulos en funcién de las experiencias previas, depende por tanto de la
maduracién del sistema nervioso central y de la estimulacién medioambiental. Y estd ligada con
la evolucidn de habilidades cognoscitivas superiores, tales como el lenguaje, el razonamiento, la

memoria, el aprendizaje y la coordinacién visomotora.

La integracion y habilidades visoespaciales hacen referencia a la capacidad para analizar,
manipular y representar objetos mentalmente. En este sentido distinguimos: relacién espacial,
gue implica manejo de objetos en dos dimensiones y visualizacidn espacial, que hace referencia a

su empleo en tres dimensiones.

Asi mismo, encontramos, la atencién visoespacial, definida como la habilidad de realizar una
atencion sostenida en un determinado objeto en un espacio definido, siendo capaces de

discriminar estimulos recibidos desde otras localizaciones.

Se ha descrito que en caso de presentar una lesién cerebral focal en nifios, estos estdn en riesgo
de presentar una alteracién de la percepcidn visual y déficits visoespaciales, ya que el desarrollo

de estas vias no finaliza hasta la adolescencia (28).
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- Neurodesarrollo de la atencion visoespacial

Los recién nacidos tienen una visidon espacial muy limitada, tras el nacimiento e inicio de la

exposicion a multiples estimulos externos visuales, presentan una evolucion rapida y compleja.

Las conexiones intrinsecas entre las areas visuales primarias V1 y V2, se inician antes del
nacimiento y son similares a las presentadas en el cerebro humano adulto. No ocurre asi con las
vias horizontales y las conexiones feedback, que maduran mas lentamente, adquiriendo la
complejidad adulta en torno a la semana 16 tras nacimiento. Las interacciones inhibitorias no
estdn plenamente desarrolladas hasta los 10 meses de edad, el centro de interacciones en las
areas visuales primarias V1 y V2 estdn desarrolladas respectivamente a las 2 y 4 semana de vida
en primates, permitiendo asi la organizacién estratificada del area visual ventral y extraestriada.

No se conoce hasta la fecha, el momento de madurez en humano.

Actualmente, se conoce mediante RM cerebral funcional, en un estudio realizado con nifios entre
5y 12 afos, que la organizacién retinotdpica y cobertura, tamafio y area receptora visual de las
areas V1 y VO, son iguales a las presentadas en adultos. De esta manera, concluyen que la
diferenciacién discriminativa entre objetos cercanos basica, puede estar desarrollada entorno a

los 5 afios (29).

2.2.2.3.2. Integracion visomotora

Se refiere a la capacidad de coordinar la visidon con los movimientos del cuerpo, tanto para lo

relacionado con la motricidad gruesa como la fina.

Se han realizado estudios neuropsicoldgicos sobre los resultados neurocognitivos de nifos afectos
de hemofilia que presentan hemorragias intracraneales y se han identificado que presentan

peores resultados en integracion visomotora y que esta estd asociada a afectacion cognitiva (30).

Para valorar la integracién visomotora, existen varias herramientas psicoldgicas, el test de Bender,
el test de retencion visual de Benton, el test de percepcion visual, la figura compleja de Rey
Osterrieth, que evallan la madurez visual, la integracion visomotora, el tipo de respuesta, la
habilidad para corregir errores, la reaccion a la frustracién, habilidades de planificacion y

organizacion, asi como la motivacion.
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Nos centraremos en el test de Bender por el empleo que hemos realizado en nuestro estudio, su
objetivo, es detectar ciertas caracteristicas significativas, que al repetirse o ir apareciendo a lo
largo de la evaluacidn, nos iran llevando hacia un diagndstico. Para su objetivo se solicita la copia
de 9 figuras gestalticas, cuya percepcion y reproduccién estan determinadas por el patréon de
desarrollo, el nivel madurativo y el estado patoldgico funcional u orgdnicamente inducido. Se
establecié que la mayoria de los niflos mayores de 11 afios podian reproducir estas figuras
correctamente. Mediante este test se evallan dos grupos de pruebas: visomotoras (ya que el
sujeto en estudio tiene que copiar las imagenes que se le aportan) y gestalticas (al basarse en la
psicologia de la forma). Una de las ventajas de este test, es la independencia que presenta en
cuanto al grupo étnico-cultural y educacién previa. La alteraciéon en la realizacién de este test, se
puede deber a la inmadurez o mal funcionamiento de la percepcién visual, de la coordinacién

motriz o de la integracion de ambas (funcién visuomotora) (31).

2.2.2.4. Terapias de estimulacién de funciones ejecutivas

Actualmente no hay estudios concluyentes sobre cudles son las mejores terapias para mejorar
habilidades ejecutivas, no ha sido hasta hace unos afios cuando se han considerado relevantes,
para mejorar funciones cognitivas y la calidad de vida. Entras las medidas que se consideran para
mejorar déficits estan: entrenamiento mediante aplicaciones informaticas (como es la plataforma
Cogmed, disefiada para el entrenamiento de la memoria de trabajo y empleada en un estudio en
el Boston Children’s hospital, ejercicio aerébico, mindfulness y en casos determinados terapia

farmacolégica para tratamiento de TDAH (25).
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3. Cardiopatias congénitas

3.1. Embriologia del corazon

El sistema vascular del embrién humano aparece a mitad de la tercera semana, en este momento
el embrién no puede obtener todos sus requerimientos nutritivos exclusivamente por difusién.
Como se puede evidenciar en el gréafico, tanto la embriologia del corazén como la del SNC
comparten un periodo comun altamente sensible comprendido entre la mitad de la 32 semanay
la mitad de la 62 semana. Lo que permite entender que la presencia de noxas en este periodo de

tiempo implique alteraciones en ambas localizaciones, como podemos ver a continuacion (32):

Blastogénesis Organogénesis (embridn) Histogénesis (feto)
ISemana 1 ¢! 3] 4 5 6 7 8 12 16 20-36 38
Divisidrycelular,
implantacidn y embridén
Sistema nervioso central (SNC)
Corazdn
|
Brazos
Ojos
|
Piernas
Dientes
. Periodo aftamente sensible
Paladar
\  Periodo menos sensible
Genitales externos
| 1 | |
Orejas
1 [
: vl jomalias congénitas graves Defectos funcionales y anamolias leves

Las células cardiacas progenitoras se encuentran en el epiblasto, situadas inmediatamente
laterales a la linea primitiva. Desde alli, se dirigen a través de la linea primitiva, primero migran las
células destinadas a formar los segmentos craneales del corazdn y el tracto de salida y las células
gue constituyen las porciones mas caudales (ventriculo derecho, izquierdo y el seno venoso),

migran en orden secuencial.
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Las células avanzan en direccién hacia al craneo y se sitlan en regidn rostral de la membrana
bucofaringea y de los pliegues neurales. Se ubican en la hoja esplacnica de la ldamina lateral del

mesodermo, el endodermo faringeo subyacente las induce para formar los mioblastos cardiacos.

Inicialmente, la porcion central del area cardiogénica esta situada por delante de la membrana
bucofaringea y de la placa neural. Al producirse el cierre del tubo neural y la formacién de las
vesiculas cerebrales, el SNC crece muy rdpidamente en direccidn cefdlica, extendiéndose sobre la
region cardiogénica central y la futura cavidad pericardica. Como consecuencia del crecimiento
del cerebroy el plegamiento cefalico del embrién, la membrana bucofaringea es traccionada hacia
adelante, mientras que el corazén y la cavidad pericardica se situan primero en region cervical y
posteriormente en el térax del embridon. En el mismo momento junto con la flexién cefalocaudal
el embrién también se pliega lateralmente, de manera que los dos tubos endoteliales del
primordio cardiaco en sus regiones caudales se fusionan menos en las regiones mas caudales. De
esta manera junto con la implicacién de la porcién semilunar, inicia la recepcién del caudal venoso
desde su polo caudal y comienza a bombear sangre del primer arco adrtico hacia la aorta dorsal

desde su polo craneal.

El tubo cardiaco continda alargandose y comienza a doblarse a los 23 dias. La porcion cefalica se
pliega hacia ventral, caudal y derecha, mientras que la porcién auricular lo hace en direccion
dorsocraneal y hacia la izquierda. Este plegamiento constituye el asa cardiaca y se completa en el

dia 28.

Mientras se forma el asa cardiaca, se evidencia excrecencias a lo largo de su autonomia:

1- porcién auricular: estructura par situada en el exterior de la cavidad pericdrdica, forma una

auricula comun y se incorpora a la cavidad pericardica.

2- unién auriculoventricular: forma el canal auriculoventricular (conecta la auricula comun con el

ventriculo primitivo).

3- bulbo cardiaco su tercio proximal formara la porcion trabeculada del ventriculo derecho (VD),
la porcion media formara los infundibulos de los ventriculos, y la region distal formara el tronco
arterioso, que dara origen a las raices y la porcién proximal de la aorta y la arteria pulmonar. Al
final de la formacion del asa cardiaca, la zona que se corresponde con el ventriculo primitivo pasa
a ser ventriculo izquierdo (VI) primitivo y el tercio proximal trabeculado del bulbo cardiaco pasa a

denominarse VD primitivo.
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Los tabiques del corazén se forman entre el 272 y 372 dia del desarrollo. EIl mecanismo de
formacidn incluye a dos masas de tejido de crecimiento activo que se acercan hasta fusionarse,
estas masas son las almohadillas endocardicas, y se forman en las regiones auriculoventricular y
troncoconal. Contribuyen a la formaciéon de los tabiques intrauricular e interventricular, los

canales auriculoventriculares y los canales adrtico y pulmonar (33).

3.2. Clasificacion de las cardiopatias congénitas

Dentro de las CC con debut neonatal las podemos clasificar en dos grandes grupos segun
presenten cianosis a su debut y tras esta diferenciacion subdividir teniendo en cuenta si el flujo
pulmonar esta aumentado, normal o disminuido, y los hallazgos en el ECG, como vemos en el

siguiente esquema (34)(35)(36):

1. No cianosantes:

a. Vascularizacidon pulmonar aumentada:

i. ECG: hipertrofia ventriculo izquierdo o derecho (HVI/HVD): comunicacion interventricular
(CIV), ductus arterioso persistente (DAP), coartacion de aorta (CoA).

ii. ECG: HVD: Comunicacion interauricular (CIA-Bloqueo de rama derecha), drenaje venoso
andémalo parcial (DVPAP), sindrome de Eisenmenger, CoAo severa.

b. Vascularizaciéon pulmonar normal:

i. HVI: estenosis adrtica (EAo) o Insuficiencia adrtica, CoAo, regurgitaciéon mitral.
ii. HVD: estenosis pulmonar (EP), CoAo, Estenosis mitral.
2. Cianosantes:

a. Vascularizacidon pulmonar aumentada:

i. HVI/hipertrofia biventricular: truncus, ventriculo Gnico, TGA+CIV.
ii. HVD: TGA, DVPAT, sindrome ventriculo izquierdo hipopldsico (SHVI).

b. Vascularizacion pulmonar disminuida:

i. HBV:TGA+ EP. Tronco con arteria pulmonar hipoplasica, ventriculo Unico +estenosis
pulmonar.
ii. HVI: Atresia tricuspidea, agencia pulmonar + sindrome hipoplasia ventriculo derecho.

iii. HVD:TF, Eisenmenger, anomalia de Ebstein.

A continuacidn, describimos las CC mas frecuentes en relacion a la sintomatologia de su debut:

e Presencia de insuficiencia cardiaca (Qp: Qs>1)
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Comunicacidn intraventricular (CIV): presentan un defecto en el septo interventricular, con un

cortocircuito izquierda->derecha, por lo que desarrollan hipertension pulmonar de gravedad
variable. Podemos dividirlas en dos grandes grupos: perimembranosas y musculares. El cierre
espontdneo sera tanto mas frecuente cuanto menor sea el tamafio del defecto y en las musculares.
Segln si estamos ante una CIV aislada o asociada a otros defectos, se procedera a un manejo
especifico, inicialmente se trata la insuficiencia cardiaca, y posteriormente cierre directo o banding

de la arteria pulmonar, a la espera de cirugia definitiva.

P_E. ; CIiv

| vo (7 : )vl
UL evS i

\_ V. Pulmonar
\
Arteria™~— ___—"

Pulmonar

CARDIOPATIAS (4, 2
et

Comunicacidn interauricular (CIA): defecto del septo interauricular, con cortocircuito de la auricula

izquierda a derecha. Segun el grado de hiperaflujo pulmonar desarrollan diferentes grados de
hipertensidn arterial. Tratamiento: cierre percutdneo o cirugia correctora, segun sintomatologia e

idoneidad de defecto.

CARDIOPATIAS O,
net

Ductus arterioso persistente (DAP): se trata de una persistencia prolongada tras el nacimiento del

vaso que durante la circulacién fetal conecta la arteria pulmonar izquierda y la aorta descendente.

Suelen presentar clinica en torno a la 2-3 semana de vida, esta puede ser paucisintomatica o
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presentar diversos grados de insuficiencia cardiaca. La auscultacion tipica es un soplo continuo

subclavicular izquierdo.

Ductus

Arteria

4
DUCTUS — ~

—

CARDIOPATIAS O
A

o Defectos de cojines endocardicos: combinacidn variable de CIA ostium primum, junto CIV en el

tracto de salida y hendiduras en el velo anterior mitral y septal tricispideo. Estos defectos en su
versién mas completan forma una vélvula auriculoventricular Unica o canal AV. En cuanto a la
clinica, suele iniciarse entre la 22-32 semana de vida, presentando IC en grado variable. El 70% de
todos los casos estdn presentes en pacientes con diagnéstico de sindrome de Down.

e Presencia de cianosis (Qp: Qs <1, circulaciones en paralelo)

o Tetralogia Fallot (TF): CC ciandtica mds frecuente. Implica la presencia de: CIV grande, obstrucciéon

del tracto de salida de VD, hipertrofia VD y dextraposicién de diferentes grados de la aorta. Se
caracterizan por presentar crisis hipoxémicas de presentacién tanto mas precoz como mayor sea

la obstruccion del tracto de salida.

Tetralogia de Fallot

Arteria "/
Pulmonar /%
Estenosis
valvular
infundibular
pulmonar

CARDIOPATIAS Op ™
net

o Estenosis pulmonar (EP): puede ser valvular (90%), subvalvular o supravalvular. Presenta HVD.

Segun el grado de obstruccion aparece cianosis en periodo neonatal o permanecer asintomaticos.

Es importante el empleo de prostaglandinas 2 para mantener abierto el ductus arterioso, mientras
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se procede a la apertura de la vdlvula mediante valvuloplastia percutdneay en casos desfavorables

tratamiento quirdrgico.

P ﬂx Estenosis pulmonar

Venas pulmonares

A$~f~- : (¢
Pulmonar \
CARDIOPATIAS O ™/
net

o Transposicion de grandes arterias (TGA): CC ciandtica que mas frecuentemente debuta en periodo

neonatal. La aorta se origina en VD en posicidn anterior y la pulmonar de VI en posicidn posterior.
Necesitan la presencia de cortocircuitos entre ambas circulaciones para la viabilidad de la
circulacion. En el 90% de los casos se presenta una cianosis intensa sin soplo en el primer dia de

vida. Precisan cirugia correctora en las primeras 2 semanas de vida.

TGA SI

2. Venas pulmonares

S

CARDIOPATIAS C yl
net ¢

o Atresia tricuspidea (AT): ausencia de valvula tricuspide asociando hipoplasia de VD. Para

posibilidad de viabilidad precisan presencia de cortocircuito: CIA, CIV o DAP. Presentan cianosis
severa desde el nacimiento. Para su manejo es necesario mantener inicialmente DA abierto y
posteriormente cirugia mediante Fontan, que consiste en derivar la circulacién de la VCS a la
arteria pulmonar derecha y la VCI a un tubo protésico que desemboca en la arteria pulmonar,

evitando de esa manera el paso a la auricula derecha (AD) y VD.
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Ventriculo unico
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Lesiones de circulacion izquierda:

o Lesiones obstructivas. Engloba: estenosis subadrtica, estenosis adrtica valvular y/o coartacion de

aorta (CoAo). Suelen asociar HVI. La gravedad de la clinica es variable, siendo mas grave la
presentada en la CoAo, que puede asociar insuficiencia cardiaca (IC) e incluso shock cardiogénico
en los primeros 3 meses de vida.
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o Interrupcién de arco adrtico: forma extrema de la CoAo, encontrando una parte del arco adrtico

atrésico o ausente. Se puede asociar a CIV. Se clasifican en: tipo A: interrupcion distal a arteria
subclavia izquierda, tipo B (mas frecuente): interrupcién entre arteria cardtida y subclavia
izquierda, tipo C: interrupcion entre tronco braquiocefélico y la arteria cardtida izquierda.

o Sindrome del corazén o ventriculo izquierdo hipopldsico: asocia hipoplasia de VI, atresia o

estenosis critica de valvula mitral o adrtica e hipoplasia de aorta ascendente o arco adrtico. Precisa
la coexistencia de un defecto del septo mitral y de un ductus de gran tamafo. Debuta en edad
neonatal con clinica de shock cardiogénico, acidosis progresiva e hipoxemia. El tratamiento esta
basado en la realizacidn de la técnica Norwood, hibrido o trasplante cardiaco neonatal. En el 50%

se encuentra asociado a microdelecién 22q11.
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Hipoplasia VI
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o Truncus arterioso: un unico tronco arterial emerge del corazén, del que se originan las dos

circulaciones: sistémica y pulmonar. Presentan IC en primeras semanas de vida. En cuanto al
tratamiento inicialmente se aborda la IC y posteriormente cirugia precoz. Estd asociado

frecuentemente con la microdelecién 22q11.

TRUNCUS

o Drenaje venoso pulmonar anémalo total/parcial: en este subtipo se produce un drenaje de las

venas pulmonares en una localizaciéon diferente de la auricula izquierda, en caso de que todas las
venas pulmonares estén afectadas sera total, y parcial cuando alguna de las venas pulmonares
drena en la auricula izquierda (en general las izquierdas). En el caso del total, es preciso una CIA,

puesto que drenan todas en la AD y la clinica es de inicio de cianosis en periodo neonatal.

Confluencia venosa pulmonar

Vena
conectora

(37)

o Transposicién de grandes arterias congénitamente corregida: en este caso la circulacion izquierda

estd conectada a auricula izquierda, valvula tricuspidea y ventriculo derecho y la circulacién
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derecha a auricula derecha, védlvula mitral y ventriculo derecho, por este motivo también era

denominada inversion ventricular.

©.sin anomalias asociadas
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o Enfermedad de Ebstein: en esta se presenta una insercion andmala de la valvula tricuspidea en el
VD, implicando una hipoplasia funcional de VD. La presentacion clinica estd caracterizada por
cianosis neonatal que mejora con la caida de la presién en circuito pulmonar y tendencia evolutiva

a la presencia de insuficiencia cardiaca y disfuncidén del VI.
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3.3. Noxas etioldgicas

3.3.1. Disruptores medioambientales

Hasta un 30% de las noxas de las CC pueden deberse a causas potencialmente evitables. Asi
diferentes estudios han trabajado con la existencia de factores de riesgo y protectores que
influyen en una u otra direccién en la aparicién de una CC. En cuanto a factores protectores,
numerosos estudios, han concluido que la ingesta de multivitaminicos que incluyan acido félico

disminuye el riesgo de CC, en la misma proporcidn que los defectos del cierre del tubo neural (38).

En relacion a posibles factores de riesgo, varias publicaciones encuentran diferencias
estadisticamente significativas en relacion al trabajo de las madres, sexo del nifio, antecedentes
familiares de CC, abortos previos, exposicion a drogas y pesticidas (39). Segun Baltimore
Washington Infant Study (BWIS) entre todos los posibles disruptores medioambientales los tres

mas importantes serian: disolventes organicos, pesticidas, plomo y otros metales pesados.

Son de vital importancia la exposicién a disruptores endocrinos por parte del embrién entre Ia
semana 2y 7 de gestacién, asi como la exposicion parental a determinados agentes 3 meses antes

del embarazo. Entre estos factores encontramos:

Determinadas enfermedades maternas, entre las que se incluyen:

a. La fenilcetonuria: que implica en riesgo elevado de FT, defectos del septo interventricular,
ventriculo Unico y DAP. Este aumento de riesgo se puede disminuir mediante una dieta estricta
previa a la concepcién y durante la misma.

b. Diabetes materna: sobre todo se relaciona a diabetes previa al embarazo y en menor medida
a la diabetes gestacional. En muchas ocasiones es desconocida la existencia de una diabetes
mellitus tipo 2 previa al embarazo. Un mal control de los niveles de glucemia, favorece la
aparicién de CC entre ellas: sindrome hipoplasia izquierda, DTGA, DAP, defectos septales de
ventriculo, defectos del septo atrioventricular no sindrémico. Esta condiciéon implica la
aparicién de CC antes de la semana 7 de gestacion.

c. Enfermedades infecciosas febriles (rubeola, gripe). La infeccion por rubeola durante el
embarazo puede implicar: DAP, anomalias valvula pulmonar, estenosis pulmonar y defectos
septo ventricular. Por otro lado, se ha establecido, que cualquier infeccidn febril en primer
trimestre puede incrementar en 2 el riesgo de CC.

d. Obesidad materna: segun diferentes fuentes hay un aumento del riesgo relativo de presentar

CC los hijos de madres obesas entre un 2 y 8%.
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e. Infeccién materna por VIH: presentan un aumento del riesgo de cardiomiopatia e hipertrofia
del ventriculo izquierdo.

f. Epilepsia: debido tanto al uso de farmacos antiepilépticos, ya sea por un efecto directo o por
su actuacion sobre el metabolismo del 4cido félico. Es dificil de establecer si las propias crisis
de la madre puede ser un factor independiente.

Farmacos teratdgenos: talidomida, retinoides, trimetropin sulfametoxazol, metronidazol,
zidovudina en primer trimestre, fenitoina, valproico, antiinflamatorios no esteroideos, clomifeno
y codeina.

Situacidon socioecondmica: en 2015, Pei L et al, hicieron un estudio comparando frecuencia de
malformaciones congénitas y estatus socioecondmico, concluyendo que estas, incluyendo las CC,
eran mas frecuentes en estratos socioeconémicos mas desfavorecidos (40).

Alcohol: en 2015 Yang et al, realizan un metaanalisis para poder establecer la relacion entre el
consumo de alcohol y la aparicién de CC, mediante el mismo pudieron establecer una relacion de
aumento del riesgo entre los afectos de DTGA (41).

Tabaco: diferentes metaandlisis concluyen que la exposicion de tabaco durante la gestacion
aumenta hasta en un 40% el riesgo de CC. Realizando un analisis individual para cada subtipo de
cardiopatia, no han evidenciado relacién estadisticamente significativa con TGA, CoAo, retorno
venoso andmalo total y estenosis adrtica. Pei et al en 2015, realizan un estudio de estilo de vida
materno y malformaciones congénitas, concluyendo que el tabaquismo pasivo incrementa el
riesgo de todas ellas y en concreto de las CC. En un estudio realizado en poblacién china sobre el
habito tabaquico parental periconcepcional, ha establecido una relacién entre el consumo de
tabaco y la presencia de CC, asi un consumo inferior a 10 cigarrillos/dia lo relacionan con
malformaciones conotruncales y por encima de 20 cigarrillos/dia con obstruccién del tracto de
ventriculo izquierdo y defectos de septo (40).

Vitamina A. El 4cido retinoico es la forma activa de la vitamina A. Tanto el déficit como el defecto
de vitamina A se ha relacionado con alteraciones de la embriogénesis del corazon.

Exposiciones medioambientales:

a. Aguas contaminadas con tricloroetileno. El empleo de agua de grifo, procedentes de zonas
contaminadas por tricloroetileno esta descrito como factor de riesgo de CC.

b. Radiacidn ionizante. Esta estad presente tanto en métodos diagndsticos y de tratamiento en
procedimientos médicos, comercios e industrias, una exposicién suficiente tiene poder
cancerigeno, mutageno y toxico. El potencial teratédgeno durante la gestacidn lo pueden
establecer tanto en células gonadales o en las primeras fases del embrién. En cuanto a su

relacion casual con la aparicion de CC, hay estudios caso/control con resultados
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contradictorios. Ferencz et al en 1993 y 1997 encuentra resultados a favor, mientras que

Hyeyeun Lim et al en 2015, no encuentra diferencias estadisticamente significativas (42).

c. Disolventes orgdnicos: son quimicos con base carbonatada, se encuentran tanto en industria
guimica, petroquimica, metal, plantas energéticas y puertos. Estdn presentes en lacas,
pinturas, barnices y disolventes. Su exposicion es tanto inhalada como de contacto. En diversos
estudios se ha relacionado su exposicién en el mes previo al embarazo y el primer trimestre de
embarazo con la etiologia de CC: sindrome de ventriculo izquierdo hipoplasico, coartacion de
aorta, estenosis pulmonar, DTGA, TF, drenaje venoso anémalo total, estenosis pulmonar,
defectos del septo atrioventricular no sindrémica, anomalia de Ebstein. De esta manera
profesiones maternas relacionadas con lacas, tintes y pinturas se asocian a malformaciones
conotruncales y productos de aceite mineral con coartacidn de aorta. Entre ellos encontramos
el tolueno, presente en pinturas, lacas y tintes (43).

d. Herbicidas, pesticidas y matarratas: estan asociados a malformaciones conotruncales, DVAT y
DTGA. En 2015, Rocheleau et al, dictaminaron que los insecticidas eran factor de riesgo para
defectos del septo, la asociacion de exposicion a insecticidas y herbicidas y el sindrome de
ventriculo izquierdo hipoplasico y estenosis pulmonar, y la exposicidon conjunta de insecticidas,
herbicidas y funguicidas con la presencia de TF (44).

e. Petréleoy gas natural. Se han establecido su exposicidon cercana a campos de extraccidén, como
en zonas con polucién ambiental muy elevada, en madres gestantes en primer trimestre, con
la aparicion de CC, principalmente en zonas rurales(45).

f. Vertederos: en algunos estudios, entre ellos un grupo danés, atribuyen una distancia inferior a
2 km de un vertedero a la residencia principal de las embarazadas con un aumento del riesgo
de CC, aunque esta relacion no se ha evidenciado en otros estudios (46).

g. Incineradores: como ocurria en el caso de los vertederos, los datos relacionados a la residencia
proxima a incineradores y su asociacién con CC, es variable, no obstante, en algun estudio si se
alcanza datos a favor de una relacién de riesgo causal (46).

h. Metales pesados (plomo, cadmium, arsénico, cobre, niquel):

i. Niquel: se encuentra en agua, aire, suelo y comida. Se puede encontrar tanto en trabajo de
joyeria, aleaciones, pigmentos, acero inoxidable, industria alimentaria y dispositivos
médicos. La exposicion a niquel implica aumento de incidencia de cancer, infertilidad,
abortos y malformaciones. Nannan Zhang et al en 2019, tras realizar un estudio de casos
controles, estudiando la concentracidn de niquel tanto en el pelo de las madres como en
los tejidos de la placenta concluyen que son significativamente mayores en los afectos de

CC(47).
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ii. Arsénico: esta descrito que exposicidn a arsénico, como puede ser a través del agua de grifo,
actla como factor de riesgo para la aparicion de malformaciones congénitas, entre las que
se encuentran las CC. En esta direccién un grupo francés en 2018, publicé que exposiciones
a arsénico a baja concentracion (10-50 ug/L) actuaba como factor de riesgo en nifias para

malformaciones congénitas incluyendo en CC (48).

i Calidad del aire. Polucién: en varios estudios de establecer la relacidon causal entre la
exposicidn a particulas inhaladas, mondxido de carbono, didxido de nitrégeno, ozono, didxido de
azufre, y la presencia de CC. En diferentes estudios, se intenta valorar la exposicién de
determinadas particulas y elementos con CC concretas. Asi, Jeanette A. Stingone et al, en 2014,
encontré relacién entre la exposicion a didxido de nitrégeno y EP y CoAo, asi como CIV
perimembranosa, exposiciéon a particulas de pequefio tamafo y sindrome hipoplasico de
ventriculo izquierdo y alteraciones del tracto de salida de ventriculo izquierdo. También
describieron la asociacion entre SO2 y defectos de septo ventricular perimembranoso y septo

atrial, sus resultados se pueden ver en la siguiente imagen (49).
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Edad materna: edades maternas <20 afos, se relacionan a atresia tricuspidea, edades superiores
a los 35-40 afos, aumentan el riesgo de todas las CC.

Dieta durante el embarazo. En cuento a la dieta se ha establecido que concentraciones suficientes
de vitamina b12, 4cido fdlico, vitamina B2, niacina y hierro, son factores protectores para evitar
malformaciones cardiacas. En China, se ha realizado un estudio comparando tres tipos de dieta
(vegetariana estricta, lactoovovegetariana y omnivora). Tras descartar interaccién con otros
factores, concluyen que la vegetariana estricta es un factor de riesgo para la aparicion de CC. Este
mismo grupo de trabajo asocia la dieta vegetariana estricta con nivel socioecondmico inferior, con
menor acceso a educaciéon y medios econdmicos(50).

Raza/etnia: los hijos de parejas blancas tienen mayor riesgo de presentar CC.

Estrés materno: situaciones estresantes como problemas laborales, separaciones o fallecimiento
de algin familiar cercano.

Metabolismo del acido fdlico: varios estudios tratan de determinar la relacion entre el
metabolismo del acido félico y la probabilidad de presentar CC. Asi se ha estudiado entre otras la
relacidon causal entre el funcionamiento de las enzimas de esta ruta metabdlica (entre las que
destacan la metilenetetrahidrofolato reductasa (MTHFR), la metionina sintetasa y la cistationina
beta sintasa). En torno a esto Hi Shi et al en 2015, concluyen que la probabilidad de presentar CC

aumentan cuando las madres son portadoras de la variante MTHFR rs 1801131 (39).

3.3.2. Antecedentes familiares. Factores genéticos

Estd demostrado desde hace tiempo que existen factores genéticos implicados en la etiologia de
las CC, hasta la fecha se han identificado mutaciones monogénicas y afectaciones multisistémicas
complejas. De esta manera, a fecha de hoy, el 50% de los pacientes afectos de CC sindromicas se
encuentra un diagndstico mediante genética molecular, en el 10% de CC esporddicas y en el 20%

de las que asocian alteracién del neurodesarrollo y anomalias extracardiacas.

Actualmente, han aumentado el nimero de teorias que promulgan unas vias genéticas comunes

a la formacién del corazén y del neurodesarrollo cerebral.

Como ya hemos dicho en otras ocasiones, las alteraciones en el neurodesarrollo estan
comunmente presentes entre los pacientes afectos de CC, y su severidad dependera tanto de la

severidad de la cardiopatia como de la existencia de otros factores.
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Se ha demostrado, que el riesgo de padecer una CC es hasta 3 veces mayor en los familiares de
primer grado de pacientes afectos, de manera que el 40% de los niflos con CC presentan un familiar

afecto, el 20% son esporadicos.

Mediante estudios epidemioldgicos se ha llegado al conocimiento de la causa de entre el 20y 30%
de las CC. Alteraciones monogénicas son identificadas entre el 3 y 5 % de los casos. Anomalias
cromosdmicas mayores y aneuploidias entre el 8 y el 10%; CNV patologias en las CC sindromicas

entre el 3y el 25% y en CC aisladas entre el 3y 10% (51).

Tras no evidenciar noxa medioambiental identificada ni molecular, el resto se consideran

multifactoriales, siendo la etiologia de la mayoria de las CC aisladas actualmente desconocida.

Mediante estudios de secuenciacién masiva del exoma humano, se han identificado genes que
estdn relacionados con la etiologia de las CC. En estudios como el publicado en enero de 2020 por
Cigdem et al, revelan mediante estudio de vias de sefializacién nuevos genes causantes de CC, que
se afiaden a otros anteriormente conocidos (CHD7, KMT2D, PTPN11, GATA6 y RBFOX2), siendo
estos un total de 23 genes: APBB1, BOD1L1, BRD4, CABIN1, CAD, CDK13, CHD4, CTR9, GANAB,
HSP90AA1, IQGAP1, KDM5A, LAMB1, LAMC1, MINK1, NAA15, PHIP, POGZ, PYGL, RACGAP1,
ROCK2, TJP2, USP4 (52).
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3.4. Circulacion de SNC en CC. Afectacion central asociada a CC

Durante la gestacidn, en fetos no afectos de CC, la sangre oxigenada procedente de la placenta
alcanza el corazoén a través de la vena umbilical, que dirige el flujo de sangre oxigenada hasta el
higado, aportando oxigeno y nutrientes, a través del ductus venoso, llegando a la auricula derecha.
Una vez ahi alcanza la auricula izquierda a través del foramen oval, avanzando hasta el VI y de ahi
a la aorta, irrigando SNC y miembros superiores. Por otro lado, a través de la vena cava superior
vuelve al corazdn sangre no oxigenada que atraviesa la vdlvula tricispidea hasta alcanzar el VD y
de ahi a las arterias pulmonares, alcanzando a través del ductus arterioso la aorta descendente. El
conjunto de la sangre no oxigenada que alcanza la aorta, se dirige hacia la placenta circulando por

las arterias umbilicales, que surgen desde las arterias iliacas internas.

Habitualmente en cada latido el 25% de la sangre oxigenada se dirige al SNC y este emplea el 50%

del oxigeno total. Queda reflejada la circulacion fetal en la siguiente imagen (53).

Circulacion Fetal

Ductus Arteriosus

Aorta

Placent
acenta Agujero Ovale

Pulmén—__

Arteria Pulmanar

Ductus Venosus

hraen X lzquierdo
Umbilical \ \
Vena Umbilical

Arterias
Umbilicales

M sangre Rica en Oxigeno
B sangre con poco Oxigena
M sangre Mexclada

A continuacion, vamos a detallar los cambios de la circulacion fetal habitual en las diferentes CC

mas frecuentes (14):
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-En las DTGA la aorta se encuentra conectada al VD, de manera que se produce una alteracion del
flujo habitual tras el shunt en el foramen oval, puesto que la sangre oxigenada pasa de VI a
circulacién pulmonar vy la perfusion del SNC estd también comprometida ya que el flujo capaz de

administrarle el VD es menor que el VI. Imagen 2.

- CC con obstruccion del tracto de salida de VI. En estas cardiopatias congénitas este shunt derecha
izquierda estd alterado, produciendo que la sangre que alcanza SNC no esté suficientemente
oxigenada. En aquellas CC que presentan una obstruccion del tracto de salida de VI, como puede

ser HVI, el flujo sanguineo de SNC es el accede via retrégrada desde el ductus arterioso. Imagen 3.

- CC con obstruccién del tracto de salida de VD. En estas CC, como pueden ser la TF, la atresia
pulmonar, o la CoAo, los cambios anatémicos no cambian la direccion de los shunts, pero la

perfusién cerebral y el grado de oxigenacidn persiste subdptimas. Imagen 4.

En la etapa final de la gestacion la sangre que alcanza el SNC esta un 10% menos oxigenada en
aquellas cardiopatias que suponen una obstruccidn tanto del tracto de salida izquierdo como
derecho, comparando con controles sanos. Esto conlleva una reduccién del 15 % del oxigeno

enviado y un 32% de reduccidn del oxigeno consumido en el SNC.

Con el paso vida intrauterina a extrauterina, se producen cambios de presion, ya que la circulacién
pulmonar cesa de estar abolida como en la vida prenatal. Se han realizado estudios neonatales
previos a cirugia cardiaca, en los que se concluye que el flujo sanguineo es comparable entre
controles sanos y cardiopatias univentriculares, TGA y CoAo. Sin embargo, tanto cardiopatia
univentriculares como TGA presentan una reduccidn de la liberacién de oxigeno al compararlos

con controles sanos y CoAo. Al ser el flujo igual en todos ellos, esto se explica mediante la

50



Calidad De Vida Y Dafio Cerebral Sobrevenido Infantil Secundario A Cirugia Cardiaca Extracorporea

oxigenacion sanguinea que es del 98% en controles sanos y CoAo, 84% en cardiopatia

univentriculares y 86% en TGA.

En estudio realizados mediante ecocardiografia y eco-Doppler prenatal, se ha establecido que los
afectos de HVI tienen las resistencias vasculares cerebrales aumentadas por el flujo retrégrado de
sangre a través del istmo hipoplasico adértico, de esta manera debido a la mezcla sanguinea
intracardiaca, sangre poco oxigenada alcanza el cerebro. Aquellos afectos de obstruccion del
tracto de salida del VI, presentan minima mezcla de flujos intracardiacos, en las DTGA se presenta
recirculaciéon de la sangre que oxigena el cerebro, recibiéndola de vuelta. Por otro lado, los afectos
de TF e hipoplasia de ventriculo derecho se caracterizan por asociar sangre escasamente

oxigenada, que alcanza el SNC debido a las mezcla de flujos intracardiacos (21).

3.5. Afectacién SNC en relacién a la cirugia cardiaca: antes, durante y después

Las focalidades neuroldgicas son una de las comorbilidades extracardiacas mas frecuentes en los

nifios afectos de CCy en especial a los supervivientes a la cirugia cardiaca.

3.5.1. Afectacion previa a la cirugia cardiaca

El mecanismo por el cual este dafio cerebral se produce previo a la cirugia no es bien conocido,
para poder entender el alcance del dafio posible debemos tener en cuenta, que en torno al 25%
del volumen eyectado en cada latido se emite al SNC, y que este consume el 50% del oxigeno, esta
alteracion del flujo afecta tanto a fetos como neonatos antes de la cirugia. Actualmente se

postulan dos teorias:

*Neurodesarrollo anémalo intrinseco en aquellos fetos afectos de CC, estando involucrados

factores epigenéticos. Se basan en el desarrollo embrionario comin de SNC y corazon,
compartiendo por tanto mismas rutas genéticas.

*Alteracidn del flujo y/o oxigenacién de la sangre que irriga el SNC, debido a los shunt intra o

extracardiacas que impiden suplir la demanda metabdlica que precisa el encéfalo en el tercer

trimestre.

Tras realizar un metaanalisis seglin normas PRISMA, Mebius et al 2017, realizan un desglose de la

evidencia existente hasta la fecha en torno al origen del DCS previo a la cirugia, realizando una
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diferenciacidn clara entre periodo prenatal y periodo postnatal previo a la cirugia cardiaca.
Atribuyen al periodo prenatal un retraso en el desarrollo del cerebro y en el postnatal previo a la
cirugia problemas relacionados con alteracién de la sustancia blanca, leucomalacia periventricular
e infartos, ocurriendo esto en las zonas de mayor riesgo al estar en zonas de irrigacion distal o

zonas con menor irrigacién (18).

Estas conclusiones estan basadas en estudios realizados mediante el andlisis de eco-doppler
prenatal, ratio cerebroplacentario (CPR) e indice de pulsatilidad en arteria umbilical. En cuanto al
eco-doppler prenatal, la mayoria de los estudios (86%), concluyen que el indice de pulsatilidad (IP)
en la arteria cerebral media (ACM) es menor en pacientes afectos de CC. Ademas, esta diferencia
es mayor en aquellos afectos de HVI y en todas aquellas cardiopatias que impliquen una
oxigenacion menor de la sangre que alcanza el SNC. Aquellas CC que implican una obstruccion del
tracto de salida de VD, no presentaban diferencias significativas. Un caso particular lo
encontramos en los pacientes afectos de DTGA, ya que pese a tener una oxigenacion cerebral
comprometida, no han evidenciado alteracién en el IP de la ACM. En ningun caso, el indice de
pulsatilidad de la arteria cerebral media fue mayor en un paciente afecto de CC que en un control

sano (21).

Han sido identificadas diferencias significativas en cuanto al ratio cerebro placentario en el 75%
de los articulos seleccionados en la revisidn a la que hacemos referencia. Al igual que los resultados
hallados en torno a los pardmetros de eco-doppler en ACM, los pacientes con peores resultados

son los afectos de HVI, por encima de lesiones obstructivas de VD y TGA (21).

En cuanto al IP en la arteria umbilical, que representa la resistencia de flujo intraplacentario, hasta
la fecha hay resultados contradictorios. El CPR y el flujo en la arteria cerebral media fueron
menores en pacientes afectos de CC. En situaciones de hipoxia cerebral, se produce una dilatacién
de las arterias cerebrales lo que supone una reduccion de la resistencia al flujo sanguineo en esa
localizacién, presentado CPR <1. Dentro de las CC las mas afectadas encontramos las HVI (con un
60% de casos con CPR <1), seguidos de los diagnosticados de DTGA y TF (menos del 50% tienen
CPR <1). En este grupo de estudios, fetos afectos de CC con CPR <1 y <2 kg al nacimiento tenian
PC menores. En mayores de 2.5 kg, el PC era inferior independientemente del CPR. Entre las
semanas 24 y 28 de gestacion es cuando el desarrollo de la corteza cerebral tiene lugar en mayor
medida, y cuando se debe asegurar la oxigenacién y de ahi la disminucidn de las resistencias
vasculares cerebrales para asegurarla, estando esto relacionado con la asociacién de disminucion

de PCy CPR menores en fetos de <2 kg y en todos los de mas de 2.5 kg (21).
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En este grafico podemos ver la evolucidon de CPR a lo largo de la gestacion en fetos no afectos de CC (izquierda) y afectos de CC

(derecha). Podemos ver que en periodo de mayores necesidades energéticas (semana 24-28) el CPR disminuye en fetos sanos,

mientras que en global se mantiene por encima de 1. Mientras que en fetos afectos de CC el CPR estd globalmente disminuido (21).

Otros estudios proponen, para esclarecer la posible afectacion prenatal del SNC debida a las CC,
conocer las diferencias del volumen cerebral total, la cantidad de LCR y la concentracion de N-
acetil aspartato (NAA, relacionado con la actividad neuronal, de manera que concentraciones
menores, implican dafio neuronal de cualquier origen) de pacientes afectos y no afectos mediante
RM cerebral prenatal. Para ello, realizaron un estudio caso control prospectivo, reclutando 50
casos y 55 controles, realizaron una RM prenatal, otra previa a la cirugia cardiaca y otra al afio de
la misma. Concluyen con significacién estadistica, que el volumen cerebral total es menor en los
casos que en los controles, en cuanto al NAA identificado en la espectroscopia es menor en los

casos y en el conjunto de los casos menor conforme tenian una edad gestacional mayor (54).

Tras estos estudios se han identificado como factores de riesgo independientes a la cirugia:
inmadurez cerebral, menor concentracién de oxigeno cerebral, puntuaciones del test Apgar a los
5 minutos bajas, amplitudes integradas en EEG disminuidas, antecedentes perinatales de riesgo,
tiempo prolongado hasta cirugia, varones, presencia de lactato cerebral aumentado, hipotension

neonatal, anisotropia fraccionada en SB disminuida, indice NAA/Colina disminuido (55).

La atrioseptostomia es realizada en numerosos neonatos afectos de DTGA. Es por ello que su
implicacidon como factor prondstico se ha estudiado en numerosos estudios, asi Claessens et al en
2019, mediante un estudio de cohortes prospectiva, realizando RM cerebral previa y tras cirugia,
refieren que la préctica de atrioseptostomia aumenta la incidencia de aparicion de lesiones focales
previas a la cirugia. Por otro lado este mismo grupo establece que la cirugia correctora realizada
en los primeros 7 dias de vida evitaba la aparicién de lesiones focales de isquemia, que si se

evidenciaban en los intervenidos tras este periodo (15).
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Encontramos otros grupos de trabajo que han estudiado el volumen encefdlico para la valoracidn
del posible DCS en nifos afectos de CC relacionando PC con la resistencia del flujo feto-placentario,
estar o no afecto de CC, peso al nacimiento y edad gestacional. Concluyen que aquellos con un
peso inferior a 2 kilogramos y una relacién de resistencia feto placentaria (RFP) de 0.9,
presentaban PC menores, mientras que si la RFP era 1.1 esta diferencia no era significativa. Asi
mismo, en aquellos con un peso al nacimiento de 2.5 kg o mas, presentaban menores PC en afectos

de CC (21).

Estd descrito que pacientes afectos de DTGA presentan pesos al nacimiento normales, con PC
menores a los esperados, aquellos afectos de HVI presentan peso y PC por debajo de los esperados
a edad gestacional siendo el PC proporcionalmente menor, y los afectos de TF descenso de ambos

percentiles siendo este descenso equivalente (56) .

En RN afectos de HVI, la media de PC es el percentil 18. En estudios post-morten afectos de dicha
cardiopatia, la microcefalia fue el hallazgo mas frecuente y hasta en el 29% presentan otras
anomalias, incluyendo holoprosencefalia, agenesia de cuerpo calloso y anomalias de la corteza.
Debemos de tener en cuenta que la presencia de microcefalia aislada es en si misma un factor de

riesgo para anomalias del neurodesarrollo y dificultades escolares (57).

Mediante eco-doppler se ha demostrado que fetos afectos de CC presentan una redistribucién del
flujo sanguineo con disminucidn de la llegada de sangre oxigenada a SNC, lo que provoca una

dilatacion de los vasos centrales aumentado el flujo sanguineo que irriga el SNC (21).

3.5.2. Afectacion postnatal y previa a la cirugia cardiaca

Previo a la cirugia, no son sélo factores de riesgo los relacionados al flujo anémalo de sangre y las
anomalias centrales congénitas, sino también los ingresos hospitalarios prolongados desde el

nacimiento, el empleo de sedacion, relajacion muscular y ventilacién mecanica (16).

3.5.3. Afectacion durante la cirugia

Los factores intraquirdrgicos son uno de los pocos modificables para poder prevenir dafios en el

SNC, entre ellos encontramos el empleo de paro cardiaco e hipotermia.
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Con objetivo de conocer mejor los factores de riesgo relacionados con la cirugia implicados en el
neurodesarrollo, se diseiid el estudio Boston Circulatory Arrest Study, en el que a un grupo de
pacientes diagnosticados de DTGA los randomizan para ser intervenidos mediante bypass
cardiopulmonar de bajo flujo o hipotermia profunda. Inicialmente se consideré que implicaba
mayores problemas los intervenidos mediante hipotermia, de manera que por debajo de 1 afio
tenian mayor frecuencia de crisis y menor desarrollo motor y por debajo de los 4 afios, mayores
problemas en el desarrollo del lenguaje, habla y comportamiento. No se identificaron diferencias
entre ambos grupos, en esta edad, en cuanto a nivel cognitivo, aunque si era globalmente mas
disminuido que poblacién control. Con 8 afios, estos parametros cognitivos se normalizaron
practicamente. Con 16 afos, las diferencias inicialmente encontradas entre ambas técnicas

quirdrgicas no se continuaron describiendo (58).

En ambos grupos, detectaron mayor numero de problemas de atencién, organizacion,
neurodesarrollo, problemas en aprendizaje y habla. En esta cohorte en un tercio se identificaron
anomalias en la RM, 1/10 tuvieron que repetir curso, 1/3 precisaron escolarizacién con apoyos, y
hasta en el 65% precisaron terapias para control de conducta y/o problemas escolares. Debemos
tener en cuenta que los pacientes que se emplearon para este estudio fueron intervenidos entre

1988 y 1992, de manera que las técnicas quirurgicas actuales han mejorado (58).

3.5.3. Afectacion post-operatorio inmediato

Existen pocos estudios publicados sobre las complicaciones neuroldgicas en edad pediatrica tanto
en el post-opeatorio inmediato, con una incidencia estimada entre el 3 y el 20%. En parte estas
complicaciones se deben a un descenso en el flujo sistémico que tiene lugar en las primeras 24-48
horas de la cirugia, siendo el SNC especialmente sensible a problemas de hipoperfusion. La
consecuencia mas frecuente de esta hipoperfusion la encontramos en forma de leucomalacia
periventricular, secundaria a multiples factores entre ellos la inmadurez de los oligodendrocitos y

por otra por tratarse de zonas de irrigacion distal (16)(59).

La presencia de crisis, tanto clinicas como subclinicas, ocurren entre el 10y el 25% de los pacientes.
Estas crisis seglin el Allopurinol study se relacionan con alteraciones en la funcién ejecutiva,
interaccion social y comportamientos restrictivos, y no tanto con cognitivos, lenguaje y desarrollo

motor (16).

55



Calidad De Vida Y Dafio Cerebral Sobrevenido Infantil Secundario A Cirugia Cardiaca Extracorpérea

Estd descrita en la literatura alteraciones neuroconductuales-cognitivas entre el 20-80%. Las
cirugias correctoras de arco aértico y ventriculo izquierdo hipoplasico son las que presenta mayor

riesgo de dafio cerebral (60) (54).

Otros factores de riesgo descritos con significacidn estadistica en la literatura son: tiempo de CEC,
tiempo de isquemia, hipoglucemia, hemodilucién con hematocrito <20% (16) (20), sindrome de
bajo gasto cardiaco previo y posterior a cirugia (pH <7.30, lactato >4) (15), presencia de crisis, dias
de ingreso en UCIP, dias de ventilacion mecanica y dias de soporte inotrépico. También se valora

la hemodilucidn como factor de riesgo si esta implica un hematocrito por debajo de 20% (16) (61).

No todos factores descritos pueden explicar la respuesta de cada individuo ante una CC, el
momento de la cirugia y el acto quirdrgico. De ahi que se esté buscando factores propios
individuales relacionados a la genética, factores hormonales y epigenética. Asi, Gaynor et al,
describieron en 2014 que parte de la variabilidad en la respuesta ante situaciones de isquemia
cerebral y los efectos secundarios en el desarrollo neurocognitivo de estos pacientes, dependia
del tipo de apolipoproteina E que tenia cada individuo. Esta se encarga de mantener la integridad
microtubular central y estabilizar el citoesqueleto neuronal. Las ApoE contienen lipoproteinas, son
las primeras en movilizar lipidos en el SNC y trasportan colesterol y fosfolipidos durante la
remodelacion de membranas neuronales, modifican el dafio en el SNC, actuando de proteccion
ante stress oxidativo, modulando la glia ante inflamaciéon y desarrollando una respuesta
neurotropa directa ante dafio neuronal. Hay tres isoformas de proteina ApoE2, E3 y E4. La
isoforma Apo E2, presente en el 10% de la poblacién, es considerada como un factor de riesgo,

por aportar menor neuroproteccion ante factores dafiinos que acttdan sobre el SNC (61) (62).

Algunos grupos de trabajo abogan por la realizacién de RM cerebral sistematica tras la cirugia
complejas para valorar alteraciones centrales y seguimiento protocolizado por personal

cualificado para la deteccidon de comorbilidades neuroldgicas (63).
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4. Neuroimagen en cardiopatia congénita

Las pruebas de imagen son muy importantes a la hora de evaluar el desarrollo neurolégico y los
dafios que se producen en pacientes afectos de CC, ya que en muchas ocasiones ante la ausencia
de clinica no encontramos otra manera de valorar la presencia de lesiones centrales y por la
necesidad de establecer qué factores o momentos criticos son los que favorecen la aparicion de
lesiones isquémicas y poder mejorar el tratamiento médico/quirdrgico y la atencién futura de

nuestros pacientes (14).

La madurez de la corteza cerebral viene expresada en el grado de plegamiento, este se puede ver
afectado por multiples factores, entre los que se encuentran los cambios de presion y oxigenacion
fetales y neonatales, problemas perioperatorios (apneas, hipotensién, alteraciéon del ritmo
cardiaco) y alteraciones del flujo sanguineo cerebral asociados a la CEC, que alteran la perfusiény
oxigenacién central. Todos estos factores ademas se desarrollan en neonatos, que de por si
presentan una capacidad de autorregulacién y antioxidante menor para afrontar dichos cambios.
De esta manera, podemos entender que en los neonatos que presentan una capacidad de
autorregulacién inmadura y un desarrollo cerebral subdéptimo prenatal, ante los cambios de
perfusidn y oxigenacidén que experimentan pre y post natalmente, pueden presentar DCS postnatal

(14) .

La sintomatologia clinica en neonatos secundaria a DCS en contexto de CC puede no identificarse,
de ahilaimportancia de pruebas de imagen que permitan visualizar lesiones isquémicas y el edema

celular que se evidencia a partir del 42-79 dia desde la aparicién del insulto isquémico en RM (60).

A continuacién, se desarrolla los hallazgos de neuroimagen en cada momento: fetal, neonatal

prequirdrgico y postquirdrgico precoz y tardio.

4.1. RM cerebral fetal en afectos de CC

Los hallazgos en RM cerebral en fetos afectos de CC (en especial: HVI, DTGA, TF, anomalias de
ventriculo Unico) implican un retraso en el desarrollo cerebral, en torno al 16-39% de los casos
presentan ventriculomegalia unilateral moderada y aumento del espacio extra axial, ambas
lesiones se relacionan a un retraso en el desarrollo cerebral. Otros indicadores radioldgicos de este
retraso identificados son: disminuciéon del PC, incrementandose la diferencia conforme mayor es

la edad gestacional, disminucidn del didmetro biparietal, disminucién del peso y volumen global
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del encéfalo. También se ha descrito, una alteracion de la sulcacién con un retraso aproximado de

3-4 semanas (55).

De esta manera, aquellos fetos afectos de CC que implican una disminucién de la oxigenacién
sanguinea central (HVI, DTGA, estenosis adrtica grave e interrupcion del arco adrtico), presentan
un desarrollo encefdlico mas enlentecido que aquellas cardiopatias que no implican un déficit de
oxigeno. Ademas, se ha identificado en HVI, una disminuciéon importante del volumen de sustancia
gris, cortical y subcortical, comparando con controles sanos. Estas diferencias volumétricas son
significativas entre afectos de CC y controles sanos a partir de la semana 30. Esto es debido a que
la SG y también el cerebelo, presentan un mayor crecimiento volumétrico en el ultimo trimestre
del embarazo, resultando mds afectado su crecimiento en comparacién con el resto de estructuras

encefalicas (12).

También esta descrita una reduccion del 10% de la sustancia gris cortical y sustancia blanca en
fetos afectos de HVI y TF en la semana 30 de gestacion. Asi mismo, es también en el tercer
trimestre cuando ocurren alteraciones en la migracién neuronal, como es el caso de las neuronas
gabaérgicas, que tienen que alcanzar capas superficiales del tdlamo y la corteza cerebral y que
también estan presentes en la SB. El déficit de estas neuronas supone una alteracion en el
desarrollo de la corteza, excitabilidad celular aumentada y empeoramiento de las funciones

cognitivas(12).

El volumen de los ganglios de la base y el tdlamo son menores en cardiopatia un ventriculares y

DTGA tanto en periodo neonatal como periodo fetal al comparar con controles sanos (12).

En la RM cerebral espectroscopica fetal el metabolismo cerebral de los fetos afectos de CC esta
alterado, presentan un aumento en el ratio myoinositol/colina, una disminucion del ratio

NAA/Colina y del Colina/creatinina (55).

4.2. RM cerebral neonatal prequirdrgica

Al nacimiento como resultado de la alteracidn del flujo encefalico, hay una reduccién global del
volumen cerebral en los fetos afectos de CC y los controles sanos. Mediante RM cerebral se ha
determinado una reduccion del volumen de la sustancia blanca, gris y del volumen global,

relacionado con alteracion del neurodesarrollo. Hay estudios que refieren una reduccion del 20%
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en la sustancia blanca, la sustancia gris cortical, y volumen cerebeloso y que esta reduccién es

similar en en DTGA y cardiopatias univentriculares.

Segln la revisidn realizada por Mebius et al en 2017, los pacientes afectos de CC presentan una
disminucién global del volumen cerebral del 21%, estando afectas todas las regiones del cerebro.
Comparando por regiones anatdmicas las mas afectadas son: cuerpo calloso (31% menor),
sustancia gris cortical (29.5% menor), y l6bulo occipital (28.5% menor). Esta descrito que estas
diferencias estan presentes hasta los 3 meses de edad y que posteriormente la velocidad de

crecimiento volumétrico es el mismo en afectos y controles sanos (18).

Ademas de la disminucion volumétrica, también se identifican en RM alteraciones de la sustancia
blanca, leucomalacia periventricular y accidentes cerebrovasculares, en su globalidad estan
presentes entre el 19 y 52% de los casos. Se ha descrito como factor de riesgo independiente de
lesiones focales isquémicas la realizacion de atrioseptostomia, asi como el retraso de la cirugia

correctora (14).

4.2.1. Estudio RM difusion cerebral postnatal

El estudio de difusion mediante RM cerebral se basa en el movimiento de las moléculas de agua.
El perfil de difusién en las distintas partes del encéfalo es diferente en funcién del grado de
complejidad de cada estructura. Asi por ejemplo en el LCR las moléculas se pueden mover en casi
cualquier direccion y sin restricciones (difusion isotrépica y baja fraccidn anisotrépica), mientras
gue el movimiento de las particulas de agua en SB y SG, estd restringido por la presencia de otros
componentes de la arquitectura cerebral y no es libre este movimiento en cualquier direccidn

(difusion anisotrdpica y alta fraccién anisotrdpica) (64).

Usando de base este estudio de imagen, se ha determinado que la fraccién anisotrdpica de la SB
es menor en cerebros de nifios afectos de CC previa cirugia tanto en cardiopatias univentriculares
como en DTGA comparando con controles sanos. También se ha evidenciado una alteracién de la
fraccion anisotrdpica del cuerpo calloso pre y post cirugia en pacientes afectos de DTGA. Estos
estudios de imagen funcional no se han realizado sdlo en CC, también se ha evidenciado que en
RNPT una reduccién de la fraccion anisotrdpica del cuerpo calloso, relacionandose esta alteracion
de la fraccién anisotrdpica con afectacidn cognitiva en edad prescolar. De esta manera la RM de
difusién cerebral, permite realizar una unidn entre la afectacién estructural cerebral y la

consiguiente presencia de DCS (64).
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Se han identificado factores que favorecen la afectacidn prequirurgica de la microestructura de la
sustancia blanca, como es el diametro de la aorta en cardiopatias univentriculares, si bien esta
afectacién es menor en aquellas CC con diagndstico prenatal por el empleo precoz de

prostaglandinas (14).

Mediante espectroscopia cerebral y microestructura cerebral post natal, se identifican
conjuntamente alteraciones en el desarrollo cerebral, de esta manera la fraccién anisotrépica de
laSBy el indice NAA/Cho fueron inferiores, mientras que la media del promedio de difusidn, indice
lactato/colina, indice colina/creatinina y myoinositol/creatinina son mayores. Como ejemplo, en
pacientes afectos de DTGA la alteracién metabdlica descrita persiste en la SB al afio tras la cirugia

correctora, mientras que esta resuelta en SG (55).

Otra herramienta para identificar alteraciones del parénquima previos a la cirugia, es el empleo
del aumento del 4cido lactico mediante RM con espectroscopia, esta se suele realizar en neonatos
asficticos, aunque su empleo sistematizado no se ha extendido a las CC compleja. Se ha reportado
que mas del 50% de las HVI presentan elevacién del acido lactico. En esta direccion, se ha
establecido que la elevacion del acido lactico tras la cirugia, y las variaciones en su concentracion,

suponen un marcador de riesgo de futuras complicaciones neuroldgicas (63) (16).

4.2.2. Espectroscopia de infrarrojo cercano

Pocos estudios valoran la saturacion cerebral mediante técnicas de infrarrojo cercano (NIRS). En
los estudios en los que esto si se ha valorado, determinan que esta concentracidén es menor en
pacientes afectos de CC. Se ha identificado una saturacién cerebral menor mediante esta técnica
en fetos diagnosticados de DTGA que en aquellos con HVI. Los que presentan niveles menores son
los diagnosticados de atresia pulmonar. En los diagnosticados de DTGA, la saturacién es mayor
tras la atrioseptostomia y esta va aumentado durante las primeras 24 horas desde su realizacién

(60).

4.3. RM post cirugia aguda

Mediante pruebas de neuroimagen en el periodo inmediatamente después de la cirugia, se ha

descrito que, entre el 35% y el 70% presentan nuevas lesiones en RM cerebral tras la CEC. Asi Galli
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et al, ha descrito una elevada incidencia de alteraciones de la sustancia blanca, encontrando
leucomalacia periventricular en el 25% de los neonatos con CC y un aumento significativo de esta

tras cirugia cardiaca con extracorpdrea en neonatos(65).

Tras la cirugia cardiaca neonatal mediante bypass cardiopulmonar pueden originarse infartos
focales tanto en la sustancia gris cortical como en los ganglios de la base, secundarios a procesos
tromboembodlicos. Claessens et al en 2019, tras comparar CC intervenidas en dos centros,

concluyen que la lesiones isquémicas nuevas o ampliacidon de anteriores son actualmente poco
frecuentes gracias al empleo de heparina y hemoderivados. Las zonas que habitualmente se

afectan son ramificaciones de la arteria cerebral media, seguida de la arteria cerebral posterior y
la anterior (15).

Mediante neuroimagen se identifican depdsitos de hemosiderina sin signos de lesion isquémica,
estos estan relacionados a la liberacidon disminuida de oxigeno pericirugia y con peor desarrollo

motor en primer afio de vida (58).

4.4. RM post cirugia tardia

Bellinger et al, hicieron un estudio de cohortes prospectivo de pacientes intervenidos de DTGA
con grupo control, realizando valoracidon de funciones cognitivas, ejecutivas y de neuroimagen.
Entre los hallazgos en las RM cerebrales en la adolescencia describian, presencia de lesiones
focales en el 23%, siendo en la mayoria de los casos depdsito de hierro y mineralizacién en
sustancia blanca, relacionadas a microhemorragia en periodo neonatal durante la cirugia, en el 6%

identificaron atrofia focal secundaria a isquemia (58).

También se ha descrito, que al afio de edad la reduccién de la sustancia blanca presente en los
nifios diagnosticado de DTGA esta relacionada con retraso en el lenguaje. En adolescentes
diagnosticados de CC cianosantes, la reduccion del volumen cerebral y del hipocampo, estan
relacionados a coeficientes intelectuales menores y afectacién de la compresion verbal, memoria
de trabajo y razonamiento perceptivo. El empleo de dRM cerebral, también ha puesto de
manifiesto que la alteracidon de la microestructura implica mayores riesgos de TDAH y déficit

cognitivo (57).
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5. Calidad de vida

5.1. Definicidn calidad de vida

La OMS define la calidad de vida (CV) como la percepcidn de cada individuo de su posicion en la
vida, segln un contexto cultural y sistema de valores en los que vive y su percepcién en cuanto a
sus objetivos, expectativas, logros y preocupaciones. Es un concepto amplio, afectado de manera
compleja por la salud fisica, el estado psicoldgico, las creencias personales, las relaciones sociales

y la relacién del individuo con su entorno (66).

5.2. Calidad de vida relacionada con la salud

La Calidad de vida relacionada con la salud (CVRS) en un concepto multidimensional que incluye
al menos la dimensién fisica, psicolégica (emocional y cognitiva) y social. Se define como la
influencia de una determinada enfermedad, terapia médica o politica de asistencia sanitaria en la
habilidad de los pacientes, en la funcionalidad y satisfaccion personal en el contexto fisico,

psicoldgico y vida social (68).

Consideramos importante la valoracion de la calidad de vida en los pacientes afectos de CC puesto
gue en los ultimos afios en pediatria se intenta realizar una actividad dirigida para mejorar la salud
del paciente y evaluar la calidad de los servicios de salud. En muchos casos por la edad de los
pacientes, afectacidn cognitiva o situacidon de enfermedad la escasa o la nula participacidn
condiciona que los cuestionarios para su evaluacidon sean mayoritariamente respondidos por los
padres. Las percepciones de los padres sobre la CVRS de los hijos influyen en los cuidados de los

mismos por todo ello deben ser incluidos en la valoracion de la CVRS (67).

Algunos estudios describen que entre el 15-30% de los supervivientes a una CEC presentan una

disminucién al menos moderada de la calidad de vida (8).

En el caso de las CC, la CVRS no es solo un factor a considerar en la edad infantil, en torno al
diagndstico y tratamiento, sino también una cuestién que emerge nuevamente en la transicion de
adolescente a adultos, en temas fundamentalmente relacionados con sexualidad, ocio, embarazo,

deporte y actividades educacionales y de trabajo.
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Es ademas un aspecto muy importante a tener en cuenta durante la informacién que se ofrece a
los padres cuando se realiza un diagndstico de una CC en el periodo fetal, siendo esta muy

relevante a la hora de tomar decisiones como la interrupcién de la gestacién en curso (11).

Marino B et al, han realizado una comparacién de la calidad de vida en pacientes afectos de CCy
controles sanos y sus padres, empleando el test KIDSCREEN-52 para nifios y KIDSCREEN 27 para
padres. El formulario KIDSCREEN 52 analiza 10 dimensiones: estado fisico, estado psicolégico,
estado emocional, percepcidon personal, autonomia, relacién con padres, vida familiar, apoyo
social y compafieros, ambiente escolar, aceptacién social y recursos econdmicos. El formulario
empleado con padres, KIDSCREEN 27, analiza 5 dimensiones: estado de bienestar fisico, psiquico,
autonomia y relaciones parentales, apoyo social y compaferos y ambiente escolar. Obtuvieron
una muestra total de 180 controles sanos y 282 afectos de CC. Entre nifios concluyeron que habia
diferencias estadisticamente significativas en estado de bienestar fisico, recursos econémicos y
companferos y apoyo social, y tras analisis multivariante en torno a la autonomia. Mientras que
entre padres se obtuvo diferencias estadisticamente significativas en estado de bienestar fisico,

estado de bienestar psicoldgico, ambiente escolar y apoyo social y compafieros (68).

Hicieron a su vez una subclasificacion de la severidad de las cardiopatias congénitas, siguiendo lo
publicado por Uzark et al, que las dividen en 4 con escala ascendente de gravedad: tipo 1: CC que
no han precisado tratamiento o sélo cateterismo cardiaco, tipo 2: CC moderada que no precisa
tratamiento o corregida quirurgicamente, tipo 3: CC moderadas intervenida quirdrgicamente, con
shunt residuales significativos o que precisan nueva cirugia, tipo 4: CC compleja o severa, no

corregible o subsidiaria solo de cirugia paliativa (68) .

Compararon los 4 subtipo de CC segun gravedad con controles sanos y encontraron diferencias
significativas entre los tipos 2, 3 y 4, y los controles, no evidenciandose entre el tipo 1 y los

controles.

En otros estudios realizados, no han encontrado diferencias entre la CVRS de controles sanos y
pacientes afectos de CC. En parte esto puedo quedar explicado por “la paradoja de la
discapacidad”, en la que se indica que pacientes con un déficit funcional pueden desarrollar una
satisfaccién vital mayor que controles sanos. En otros estudios, realizados con adolescentes, estos
alcanzan resultados mayores en las dimensiones de relacionadas con la madurez y coherencia
mental. Asi mismo, la actitud de afrontamiento a las CC esta muy relacionada con el apoyo familiar

y circulo social (69).
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En torno a la calidad de vida en pacientes diagnosticados de CC, se ha estudiado la percepcion
valorada por sanitarios, afectos y padres de afectos siendo todas ellas diferentes, de manera que
la CV es percibida de mantera diferente por todos los implicados en la vida de los pacientes afectos

de CC (68).

5.2.1. Calidad de vida en afectos de CC. PedsQL modulo cardiaco

De entre las diferentes formas en las que se puede objetivar la CVRS, encontramos los
cuestionarios PedsQl, que permite medir la CVRS percibida por los propios individuos y sus padres
entre 2 y 16 aifos, tanto si el paciente estd o no afecto de una enfermedad crénica. Es importante
la existencia de test especificos de CV para padres y nifios de enfermedad crénica especifica, en el

caso de las CC, encontramos el mddulo cardiaco del PedsQL 3.0 (70).

La posibilidad de mediar la CVRS de los nifios percibida por sus padres es de vital importancia,
puesto que esta modificara en gran medida la percepciéon de sus propios hijos de su propia CVRS

y determinarad el acceso a servicios sanitarios (71).

Puesto que hay diferencias cognitivas y emocionales entre nifios y adolescentes y diferentes
grados de afectacién segun el tipo de cardiopatia, encontraremos diferentes CVRS en relacion a
estas variables. En este sentido Mellion et al en 2014, realizaron un estudio de CVRS, comparando
pacientes afectos de CC, con controles sanos y otros pacientes afectos de otras enfermedades
crénicas, emparejando por edad y raza empleando para ello el PedsQL. En este estudio concluyen
gue no hay diferencias significativas en la CVRS, en pacientes diagnosticados de CC que no han
precisado cirugia, salvo en el dominio fisico, explicdndolo en base a la percepcién de una menor
capacidad fisica por una actitud de sobreproteccidn por parte de los padres, profesores, médicos

y de los propios pacientes (67).

Si que identifican diferencias significativas en aquellos afectos de CC severas, con independencia
de la edad, menos en el dominio de las funciones emocionales. De esta manera concluyen que los
afectos de CC leve que no han precisado cirugia poseen una CVRS mejor que en nifios afectos de
otras enfermedades crénicas y que los afectos de CC severas, similar al de otras enfermedades
cronicas. Concluyen que aquellos pacientes afectos de CC que han precisado cateterismo y/o
cirugia estan en riesgo de presentar CVRS menores, y que aquellos con patologias univentriculares

tienen peores puntuaciones tanto en fisico como el psicosocial (67).
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En 2018 Ruggiero K et al, reclutaron a través de pdginas web destinadas a apoyar a pacientes
afectos de CC, familias con hijos con edades comprendidas entre 5y 12 afios que precisaron cirugia
cardiaca en el primer afo de vida, cumplimentando asi mismo el médulo cardiaco del PedsQL.
Dividieron a los padres segun la edad de sus hijos: 1) 5-7 afios y 2) 8-12 afios, identificaron que la
calidad de vida reportada por los padres fue mayor en el grupo de menor edad y que estos
presentaban mejores resultados de las escalas social, emocional, cognitiva y la psicosocial y menor
en lafisica. A nivel escolar, los padres identifican en el grupo entre 8-12 aiios, no sélo en los afectos
de CC severas sino también en las menos severas, dificultades escolares. Los padres del grupo de
menor edad, presentaban mayor ansiedad para acudir a las revisiones médicas y en cuanto al
tratamiento. Asi mismo CC mas severas implican una percepcién de los padres de CVRS menor

(71).

Se han publicado numerosos estudios en torno a factores que influyen en la calidad de vida de
pacientes intervenidos de CC, obteniendo resultados dispares en torno a si presentan peor y mejor
calidad de vida que controles sanos. Asi, Kwon et al, concluye tras estudiar 20 casos de tetralogia
de Fallot intervenidos que su calidad de vida era igual a pacientes sanos (72). Mussatto and
Twedell, concluyen que tienen calidades de vida superiores a otros nifos afectos de otras
enfermedades crénicas (73). En otro estudio Marino et al, con una poblacién de estudio de 1605
ninos, concluye que aquellos que precisan intervencion quirurgica tienen peor calidad de vida que
los que no han precisado cirugia o cateterismo, y que en los que han precisado mds de una
intervencién. No obstante, esta ultima conclusion no es encontrada en otros grupos de

investigacion (74).

5.2.2. Factores modificadores de CVRS en CC

Con los estudios publicados hasta la fecha se pueden establecer como factores moduladores de la
CVRS en pacientes afectos de CC los siguientes: CV percibida por los padres, edad de los nifios
afectos por CC, gravedad de la CC, necesidad de intervencidn quirdrgica y/o cateterismo y nimero

de los mismos (71).
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5.3. Calidad de vida en padres de nifios afectos de CC

La calidad de vida de los nifios afectos de CC, se va a ver condicionada en gran medida por cémo
sus padres sean capaces de afrontar situaciones desfavorables y la capacidad de resiliencia de los
mismos. En este sentido, algunos estudios han empezado a valorar la CVRS de los mismos
encontrando que es significativamente menor a la de los padres de nifios sanos. Dentro de este
grupo son los padres de nifios con cardiopatias mds complejas los que presentan peor calidad de

vida (75).

Estos estudios, ponen de manifiesto la necesidad de valorar la situacion global de todos los
convivientes, evaluando la CV de los padres y activando los recursos necesarios para mejorar esta

y de consecuentemente la CV de los nifios afectos de CC.
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IV. JUSTIFICACION DEL ESTUDIO
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Las cardiopatias congénitas suponen la malformacién congénita mas frecuente, con una incidencia
aproximada de 1 por cada 600 recién nacidos vivos. La supervivencia de estos pacientes, ha
mejorado sumamente los Ultimos afos, gracias en gran medida a la mejora de las técnicas
quirargicas, el diagndstico precoz y el cuidado y tratamiento de las complicaciones post-

quirurgicas.

La supervivencia hasta edades mads tardias que se ha logrado, ha puesto de manifiesto, la
existencia de un gran ndmero de complicaciones permanentes neuropsicoldgicas y motoras,
englobadas todas ellas bajo el concepto de dafio cerebral sobrevenido; estando esté presente

hasta en el 80% de los pacientes que precisan cirugia extracorpdrea.

Pese a la evidencia de los efectos neurocognitivos que hemos descrito, son pocos los estudios
relacionados al conocimiento del DCS, su prevencidn y su tratamiento. Es por eso que destacamos
la importancia de poner de manifiesto las complicaciones neuroldgicas en pacientes intervenidos
de CC, para que se realice un éptimo control de los factores de riesgo, se identifiquen con mayor
rapidez las secuelas y se realicen las intervenciones necesarias para rehabilitarlas,
contribuyéndose de esta manera a mejorar en gran medida la funcionalidad y la calidad de vida

de nuestros pacientes y sus familiares.

Con lafinalidad de dar respuesta a todos estos puntos, procedemos a la realizacion de la mediciéon
psicométrica y conductual, CV, secuelas permanentes, situacion motora, estrés parental y
madurez perceptiva de pacientes diagnosticados de CC e intervenidos mediante CEC. Asi mismo,
para poder identificar las diferencias con la poblacién general, se procederd a comparar nuestra
poblacién con un grupo control en las variables relacionadas a desarrollo psicomotor,
socioecondmicas, demograficas, medio ambientales y de calidad de vida. De esta manera,
podemos ayudar a realizar una planificacion en segunda instancia de medidas de intervencion

sanitaria y de distribucion de recursos necesarias.
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V. OBJETIVOS
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19. Descripcion de las secuelas neuropsicoldgicas a largo plazo, calidad de vida y estrés familiar de
los pacientes en edad pediatrica sometidos a CEC en un hospital de tercer nivel, mediante la
exploracidn fisica y neurolégica y los test validados al espaiiol que se enumeran: SDQ (alteraciones
conductuales), PedSQL (CV nifios), WHOQOL (CV de los padres), WISC IV (nivel cognitivo y
funciones ejecutivas), Test de Bender (madurez perceptiva), test PSS (test estrés familiar), LESS

(escala de lesiones permanentes), DCS (escala propuesta por Castellanos et al).

29, Estudiar factores sociodemograficos, medioambientales y sociales de nuestra muestra y

relacionarlos con la calidad de vida de nuestros pacientes y sus progenitores.
32, Comparacién de nuestra poblacién estudio con la poblacidn general de nifios sanos,

empleando para ello un grupo control, se estudiardn las siguientes variables: desarrollo

psicomotor, socioecondmicas, demograficas, medioambientales y de calidad de vida.
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VI. MATERIAL Y METODOS
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1. Disefo del estudio

Se trata de un estudio observacional retrospectivo de los pacientes sometidos a CEC, con edades
comprendidas entre los 6 y 11 afios, excluyendo alteracién genética identificada, éxitus o
malformacidn mayor. Se ha recogido una muestra de controles, apareando 2 controles por edad

y sexo por cada caso.

En este estudio, tras valoracién en consulta, se instaura una intervencién individualizada, dirigida
a identificacidon de secuelas tardias e inicio de intervencidn oportuna neuropsicoldgica, si asi

precisara.

Fue aprobado por el comité Etico del Hospital Clinico Universitario Virgen de la Arrixaca en octubre
de 2017. En cada caso, previo al inicio de la valoraciéon, se obtuvo la firma del consentimiento
informado de los progenitores, aportando una copia a los mismos, y otra archivada el expediente

de cada caso.

1.1. Poblacion de estudio. Casos: Criterios de inclusion y exclusion

Nuestra poblacidn de estudio se obtuvo del registro de nifios diagnosticados de cardiopatia
congénita de la seccién de Cardiologia Infantil del HCUVA, siendo fiable este método de seleccion,
ya que nuestra comunidad es uniprovincial, y la seccidn a cargo de estos pacientes es la de
referencia, al contar con servicio de cardiologia infantil, intensivos pediatricos y cirujano cardiaco

infantil.

Inicialmente, se expuso el comienzo de la realizacion de este estudio a la asociacion de padres de
nifios afectos de CC de Murcia (Asociacién Todo Corazdn) en el discurso de la XI jornada de
Cardiopatias Congénitas. Posteriormente, se contacté telefénicamente con los progenitores de los

pacientes incluidos en este estudio hasta un total de 5 ocasiones.

En cada paciente incluido se procedié a la busqueda de variables clinicas mediante la revisidn
sistematica de la historia clinica y la exploracién en consulta. Durante la valoracion presencial se
procedid a cumplimentar escalas de calidad de vida parental, fraternal y del paciente, test de
estrés parental, escala de secuelas tardias, informacién medioambiental y sociodemografica y

econdmica. Se realizé minuciosa exploracién fisica por el mismo neuropediatra. Se pasaron test
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neurocognitivos por parte de dos psicélogos entrenados en su realizacién (WISC IV y test de

Bender).

Todos los cuestionarios, salvo WISC IV y test de Bender, fueron cumplimentados en presencia fisica
con el mismo investigador, siendo realizados por dos psicélogos formados en la realizacién e

interpretacion de dichos test.

Todos los pacientes incluidos, nacieron en la Regiéon de Murcia, siendo el diagndstico y
coordinacion de todos en el Hospital Clinico Universitario Virgen de la Arrixaca. La mayoria fueron
intervenidos en el mismo, siendo una minoria derivados a unidades de referencia en Madrid y

Barcelona.

Los pacientes incluidos en el estudio debian haber sido sometidos a CEC con edades comprendidas

entre los 6 y 11 afios y cumplir los siguientes criterios de inclusién y exclusidn:

Criterios de inclusion:

- Pacientes diagnosticados de cardiopatia congénita compleja intervenidos mediante CEC

- Edades comprendidas entre 6-11 afios

-Consentimiento informado de los padres/tutores legales

Criterios de exclusion:

1. Diagnéstico sindromico genético asociado
2. Exitus
3. Malformacién mayor

4. Resultados patoldgicos de pruebas de genética molecular

1.2. Poblacion a estudio. Controles: criterios de inclusidn y exclusion

Para el estudio comparativo de desarrollo psicomotor, CVRS, variables socioecondmicas y
demograficas y medioambientales, se recogieron 2 controles sanos por cada caso, apareados por
edad y sexo. Fueron recogidos mediante encuesta telematica a través de Google encuestas entre
febrero y abril 2020. Se contacté con las familias a través de asociaciones de padres y colegios de
la Region de Murcia En los formularios se especificé cddigo postal, iniciales de los nifos, sexo,

edad, prematuridad y existencia de afecciones crdnicas.
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Se obtuvo una muestra total de 81 controles de los cuales se excluyeron: 11 por presentar edades
diferentes a las requeridas, 6 por estar afectos de enfermedades crénicas, 5 por cuestionarios

incompletos, 3 por pertenecer a otras comunidades y 2 por antecedentes de prematuridad.

De estos 54 controles: 24 fueron nifas y 30 nifios. En cuanto a la distribucion por edad: 16 tenian

edades comprendidas entre 6 y 7 afios y 38 entre 8 y 11 afios.
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1.3. Flujo de pacientes

Tras consultar la base de datos de cardiopatias congénitas que reciben seguimiento en nuestro
hospital, se encontraron 105 pacientes intervenidos mediante cirugia extracorpdrea con edades
comprendidas en el momento de la inclusion entre 6 y 11 aiios. Tras identificar nuestra poblaciéon
de estudio, se sometid a cribado segln nuestros criterios de exclusién, siendo estos: presencia de
malformacion mayor (7 pacientes), éxitus previo a su seleccion en el estudio (17 pacientes) e
identificacion de causa genética (16 pacientes), logrando asi una poblacién final de 65 pacientes,
de los cuales no se pudo contactar con un total de 19. De las 46 familias que, si fueron localizadas,
6 tras confirmar participacion fallaron a su cita, no deseando nueva concertacion de cita, y 13
rechazaron participacion 2 de ellas por problemas de custodia, 6 de ellos por no querer acudir a
mads citas médicas, y 4 por considerar que sus hijos no eran susceptibles de presentar ninguna

patologia.
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Poblacion : 105

Criterios de exclusion:
1: malformacién mayor: 7
2: exitus: 17

| 3:causa genética: 16

Poblacidn incluida: 65

Poblacion contactada:
46

No localizados: 19

Faltan a la cita 6

rechazan estudio 13

Participan en el estudio
27
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1.4. Datos socio demograficos y clinicos en casos y controles

1.4.1. Datos recogidos en los casos

1) Variables relacionadas a su patologia cardiaca: tipo de cardiopatia congénita, edad al diagndstico,

edad durante la intervencién, duracion de clampaje adrtico, duracidn de cardioplejia,
complicaciones intraoperatorias, complicaciones en el postoperatorio (incluyendo
hemodinamicas y neuroldgicas), dias de ingreso en UCIP, dias de ventilacién mecanica, dias que
precisaron drogas vasoactivas. Numero de CEC. Numero de cateterismo cardiacos

diagndsticos/terapéuticos.

2) Antecedentes personales: desarrollo psicomotor, prematuridad, enfermedades crdnicas,

valoracién en neuropediatria, SMIJ, apoyos escolares, repeticion de curso.

3) Variables sociodemograficas-econdmicos: sexo, edad, renta neta anual, nimero de convivientes

en domicilio, convivencia parental, nacionalidad, nivel de estudios alcanzado en progenitores, tipo

de centro escolar, situacion laboral de progenitores.

4) Variables medioambientales: afio de construccion de la vivienda familiar, zona de residencia

urbana/rural, espacios verdes, nivel de contaminacién ambiental percibida, frecuencia de
actividad fisica, frecuencia de actividades al aire libre, ingesta semanal de: carnes rojas,
embutidos, verdura, fruta; horas diarias dedicadas a empleo de pantallas, convivencia con
mascotas, posibilidad de arrastrar trazas desde el trabajo o hobbies, exposicidn a drogas, empleo

de plaguicidas, tipo de agua empleada.

5) Entrevista clinica: situacién clinica actual, problemas activos, alteracién conductual, tratamientos

crénicos y apoyos recibidos.

6) Exploracidn fisica general y neuroldgica detallada: determinacién de variables fisicas (peso, talla,

PC), valoracién fuerza, reflejos osteotendinosos, exploracion cerebelosa, anomalias tréficas, pares

craneales.

7) Grado de secuelas a largo plazo mediante la escala LESS (“late effects severity score”): escala de

secuelas a largo plazo.
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8) Nivel de DCS segln la clasificacién realizada por Castellano-Pinedo et al.

9) Test psicométricos validados al castellano para poder estadificar:

e Alteraciones neuroconductuales: test SDQ.

e (Calidad de vida para nifios y adolescentes con cardiopatia: PedsQL
e (Calidad de vida de los padres: el test WHOQOL

e Nivel cognitivo: Test WISC-IV (realizado por psicélogo)

e Test de Bender: madurez visuoperceptiva

e Escala de estrés parental (PSS): funcionalidad familiar

10) Actuacion tras valoracién inicial: se adoptaran las medidas necesarias para el adecuado

seguimiento de los mismos (derivacion a rehabilitacion, traumatologia, genética médica,
valoracion por equipo de orientacion escolar y/o por el equipo de Salud Mental Infanto Juvenil,
realizacion de pruebas complementarias necesarias: medicidn 6sea, RM cerebral, eco-Doppler

tronco iliaco).

1.4.1. Datos recogidos en los controles

1) Antecedentes personales: desarrollo psicomotor, prematuridad, enfermedades cronicas,

valoracion en neuropediatria, SMIJ, apoyos escolares, repeticién de curso.

2) Variables sociodemograficas-econdmicos: cddigo postal, sexo, edad, renta neta anual, nimero de

convivientes en domicilio, convivencia parental, nacionalidad, nivel de estudios alcanzado en

progenitores, tipo de centro escolar, situacién laboral de progenitores.

3) Variables medioambientales: afio de construccién de la vivienda familiar, zona de residencia

urbana/rural, espacios verdes, nivel de contaminacién ambiental percibida, frecuencia de
actividad fisica, frecuencia de actividades al aire libre, ingesta semanal de: carnes rojas,
embutidos, verdura, fruta; horas diarias dedicadas a empleo de pantallas, convivencia con
mascotas, posibilidad de arrastrar trazas desde el trabajo o hobbies, exposicién a drogas, empleo

de plaguicidas, tipo de agua empleada.

4) Calidad de vida para nifios PedsQL Mddulo General: version para nifios y para padres.
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2. Test empleados durante este estudio

2.1. Test SDQ. Cuestionario de capacidades y dificultades (ANEXO 2): empleado para la deteccion
de probables casos de trastorno mentales y de comportamiento entre nifios de 4 y 16 ainos. Consta
de 25 items que se dividen en grupos de 5 para valorar 5 subescalas: 1) problemas de conducta,
2) sintomas emocionales, 3) hiperactividad, 4) problemas con compafieros de conducta y 5)
conducta prosocial (comportamientos positivos). Con la suma del resultado de las primeras 4
escalas, logramos una 62 escala, que representa la escala total de dificultades, que permite
aproximar si presenta o no un trastorno mental. Cada item se puede puntuar como: 0
(absolutamente cierto), 1 (algo cierto) y 2 (totalmente cierto). Hay que puntuar en orden inverso
los items 7, 11, 14, 21y 25, para evitar sesgos en las respuestas automatizadas. Asi cada subescala
puede obtener una puntuacion comprendida entre 0 y 10, y la escala total de dificultades de 0 a
40. Obteniéndose para cada una, segun tabla que se muestra a continuacion un resultado: normal,

limite o patoldgico (76).

Tabla VI. Puntos de corte del SO0 Puntuacidn para docentes

Anormal Limite Normal
SE Sintomas emocionales (items 3,8,13,156,24) 5-6-7-8B.9-10 4 1-2.3
PC Problemas de conducta (items 5,.7,12,18,22) a-b-7-8-9-10 4 1-2-3
HA Hiperactividad (items 2,10,15.21,25) 8-9-10 4 1-2-3-4-5-6
[0 Problemas con compafieros (items 6,11,14,19,23) 4-5-§-7-8-9-10 3 1-2
TD Puntuacidn total (suma de los cuatro anteriores) =18 18 <18
Ps Conducta pro-social (items 1,4,9,17,20) 1-2-3-4-5 ] 7-8-9-10

Tabla obtenida de utilizacién de cuestionarios/test psicométricos en Pediatria de Atencién Primaria (76).

2.2. Escala de estrés parental (Perceived Stress Scale -PSS) (ANEXO 3). Instrumento de auto informe
gue evalua el nivel de estrés percibido durante el Ultimo mes. Lo componen 14 items, que pueden
ser respondidos de 0 a 5 puntos, siendo 0= nunca, 1= casi nunca, 2= de vez en cuando, 3= a
menudo, 4= muy a menudo). Para obtener la puntuacidn total se debe invertir la puntuacion de 6
items (4, 5, 6, 7,9, 10 y 13). El resultado obtenido es directamente proporcional al nivel de estrés

percibido por los padres en el ultimo mes. (ANEXO 3)(77).

2.3. Cuestionario PedsQL (Pediatric Quality of life Inventory - calidad de vida en nifios (ANEXO 4): se
trata de un cuestionario que permite realizar una medicidn de la calidad de vida relacionada con

la salud (CVRS) de nifios con edades comprendidas entre los 2 y los 18 afios. El médulo general,
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estd constituido por un total de 23 items, agrupados en 4 escalas: a) funcionamiento fisico (8
items), b) funcionamiento emocional (5 items), c) funcionamiento social (5 items), d)
funcionamiento escolar (5 items). Presenta una version para padres, con formatos diferentes. Asi
mismo, consta con diferentes formularios segun la edad de los nifios, que se encuentran divididos

en las siguientes franjas etarias: padres: 2-4, 5-7, 8-12 y 13-18 y para nifos 5-7, 8-12 y 13-18.

2.3.1. PedsQL mddulo cardiaco nifios: permite valorar la calidad de vida relacionada con la salud,

en nifos con cardiopatias congénitas graves, tras la intervencién. Estd compuesto por 6
dimensiones, evaluadas mediante 25 preguntas, distribuidas de la siguiente manera: a) problemas
cardiacos/sintomatologia (7 items), b) problemas en el seguimiento del tratamiento (3 items), c)
apariencia fisica (3 items); d) ansiedad, miedo o preocupacidn en relacién al seguimiento clinico
(4 items), e) habilidades de conocimiento (5 items), y por ultimo f) capacidad de comunicacion (3
items).

La valoracion de las respuestas se hace mediante una escala tipo Likert, con 5 puntos en los nifios
entre 5 y 18 afos y 3 en los mas pequefios (2-4 aifos). Para el calculo del valor de la CVRS, se
realiza una transformacion lineal de los items empleando una escala de 0 a 100, de manera que al
valor O se le otorga 100, a 1,2,3 y 4, respectivamente 75, 50, 25 y 0. Obteniéndose finalmente el
valor tras la suma y divisién por el mismo nimero de items que lo conforman. Si el entrevistado
no ha respondido a mds del 50% de los items de una escala, esa no se puede calcular. Se puede
hacer unavaloracidon de la puntuacion general de salud fisica, siendo esta la misma que la obtenida
en funcionamiento fisico y una puntuacién general de salud psicosocial, obtenida mediante la
media de la suma del resultado obtenido en escala emocional, social y escolar, dividido a su vez

entre el nimero de items respondido en casa una de esas escalas (70).

2.4. Escala de calidad de vida Whoqol- Bref (ANEXO 5). Escala de calidad de vida percibida por las
personas, esta dirigida tanto a pacientes como a personas que no cursan enfermedad en el
momento de la recogida. Esta versidn, esta conformada por 26 items que estudian 4 dimensiones:
salud fisica, salud psicolégica, relaciones sociales y ambiente. Deben ser respondido pensando en
las dos ultimas semanas de la vida del individuo respondedor. Cuanto mayor sea la puntuacion en

cada uno de los dominios o dimensiones mayor sera la calidad de vida percibida(66).

2.5. LESS (escala de secuelas tardias) (ANEXO 6): se ha seleccionado esta escala para la valoraciéon

de las secuelas tardias, al igual que plantea el Dr. Martinez Salcedo, en su tesis sobre calidad de
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vida en supervivientes pediatricos de tumores de SNC (4). Esta escala se basa en el método
presentado por Benesch et al en 2009, en el que se hace una valoracidn de las secuelas tardias
(Late Effects Severity Score- LESS), relacionadas con la afectacion neurocognitiva y calidad de vida
en pacientes en edad pediatrica diagnosticados de tumores de SNC. Las categorias valoradas son
afectacion: neuroldgicas, endocrinas, visuales/auditivas y otras. Se asigna una puntuacién de 0-2
en cada una de las categorias: de manera que una puntuacion de 0 implica que no presenta
secuelas, 1: leves que no precisan tratamiento, 2 moderadas/severas que precisan tratamiento, o
la combinacidon de dos leves. La puntuacién total para cada paciente es la suma de las
puntuaciones de cada area (0-8). Benesch et al, mediante la aplicacion de la escala por parte de 3
exploradores diferentes, concluye un coeficiente de concordancia inter observador de Kendall

>0.9 en la categoria neuroldgica, endocrina y visuo/auditiva y 0.76 en otros (78).

2.6. Test WISC IV: escala de inteligencia Weschler para nifios (6-16 afios). Se emplea para el
diagnéstico y cribado de patologias del neurodesarrollo y aprendizaje, como son las altas
capacidades, alteraciones del neurodesarrollo y dificultades del aprendizaje. De esta manera, Cl
totales inferiores a 70 se corresponden con discapacidad intelectual, entre 70-80 inteligencia
limite, 81-129 inteligencia normal y mas de 130 altas capacidades. En relacidn al TDAH permite
determinar la calidad de la atencidn. Evalla las capacidades intelectuales considerando que las
capacidades cognitivas estan organizadas de manera jerarquica, ya que considera que hay
determinadas aptitudes vinculadas a distintos dmbitos cognitivos que representan las habilidades
intelectuales generales y habilidades de procesamiento cognitivo (79). Asi se subdivide en 4
cocientes:
Comprension verbal (CV): expresa habilidades de formacion de conceptos verbales, expresiéon de
relaciones entre conceptos, riqueza y precision en la definicion de vocablos, comprension social,
juicio practico, conocimientos adquiridos y agilidad e intuicién verbal. Esta conformada a su vez
por 5 subpruebas.
1) Semejanzas: mide la capacidad de abstraer y generalizar a partir de dos conceptos
aportados.
2) Vocabulario: mide el conocimiento Iéxico, la precision conceptual y la capacidad expresiva
verbal.
3) Comprensidn: evalla el racionamiento y juicio social frente a la solucién de problemas
cotidianos.
4) Informacion (optativa): habilidad para adquirir, conservar y recuperar conocimientos

adquiridos.

84



Calidad De Vida Y Dafio Cerebral Sobrevenido Infantil Secundario A Cirugia Cardiaca Extracorporea

5) Adivinanzas (optativa): evalta la habilidad para integrar informacidn, producir conceptos
alternativos y condensar informacién.

2. Razonamiento perceptivo (RP): evalia las habilidades prédxicas, constructivas, formacién y
clasificacidn de conceptos no verbales, analisis visuales y procesamiento simultaneo. Consta de 4
subpruebas:

1. Cubos: mide habilidades de andlisis, sintesis y organizacidon viso-espacial, a tiempo
controlado.

2. Conceptos: mide la formacidn de conceptos y categorias a partir de material visual.

3. Matrices: mide el razonamiento por analogias visuales e implica integracién de informacion
visual.

4. Figuras incompletas (optativa): valora las capacidades de reconocimiento y organizacion
perceptiva a tiempo controlado.

3. Memoria de trabajo: evalla la capacidad de retencién y almacenamiento de informacion, asi
como la capacidad de operar mentalmente con dicha informacién, transformarla y generar nueva.
Estd conformada por 3 subtest.

1. Digitos: valora la memoria inmediata y memoria de trabajo, indicando habilidades de
secuenciacion, planificacion, alerta y flexibilidad cognitiva.

2. Letras y numeros: valora la capacidad de retener y combinar dos tipos de informacion,
organizarla y elaborar un conjunto organizado segun consignas.

3. Aritmética (optativa): analiza habilidades de razonamiento numérico, agilidad en el manejo
y reorganizacion de la informacion, atenciéon y memoria a corto plazo.

4. Velocidad de procesamiento (VP): evalua la capacidad para focalizar la atenciéon, explorar,
ordenar y/o discriminar informacion visual con rapidez y eficacia. Consta de 3 subescalas:

1. Claves: mide habilidades de rapidez asociativa, aprendizaje, percepcion visual, coordinacidn
visuomanual, atencién motivacidn y resistencia frente a tareas repetitivas.

2. Busqueda de simbolos: evalua habilidades de rapidez asociativa, aprendizaje, percepcién
visual, coordinacién visuomanual, atencidn, motivacidon y resistencia frente a tareas
repetitivas.

3. Animales (optativa): evalta la atencidn selectiva y planificacion en la busqueda ordenada

versus desordenada de informacion.

Se ha visto que en pacientes TDAH, presentan puntuaciones en MT y VP, menores a las alcanzadas
en RP y CV. Asi, la globalmente mas afectada es la MT, siendo mayor esta diferencia en los TDAH
subtipo combinado y mayor la afectacién de la VP en los TDAH inatentos. Asi, podemos emplear

indices que agrupan las 4 escalas, estos son el indice de competencia cognitiva (ICC) que es el
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resultado de la suma de MT y VP, y el indice global de habilidades (GAIl), obtenido de la suma de
CV Y RP. Asi en poblacién TDAH el ICC es significativamente menor, mientras que el GAI, no

presenta diferencias entre poblacion diagnosticada de TDAH y controles sanos (80).

2.7. Estudio variables medioambientales identificadas por seccion de Medicina medioambiental de
la Region de Murcia. (ANEXO 7). Se trata de una hoja de cribado medioambiental adaptada de la
Hoja Verde de Georreferenciacién del cancer pediatrico (81), en el que se recogen datos de
filiacion (estudios, renta familiar, miembros del ndcleo familiar, tipo de vivienda urbana), riesgo
guimico del trabajo de los padres, georreferenciacion y percepcion de riesgo etiolégico de los

padres, actividad fisica, alimentacidn, exposicidn a insecticidas, contaminacién acustica/luminosa.

2.8. Test de Bender. (ANEXO 8). Se trata de uno de los principales test empleados en la practica
clinica diaria, que permite exploracidn de la inteligencia infantil, deteccidn de afasia, desérdenes
cerebrales organicos y psicosis mayores, entre otras funciones, mediante la exploracion de la
integracion visuomotora. Fue elaborado por Lauretta Bender en 1932 y publicado por la
Asociacion Ortopsiquidtrica Americana en 1946, obteniendo en este momento una amplia difusion

(82).

Estd formado por 9 tarjetas blancas de tamafo postal, con un disefio en negro en el centro,
numeradas la primera como Ay el resto reciben numeracidon del 1 al 8.

Para poder estandarizar mediante esta prueba el nivel de madurez del sujeto explorado, en 1964
la Dra Koppitz publica la escala de maduracidn para el Bender infantil. Construyé para ese objetivo
dos escalas: una de maduracién (de los 5 afios hasta los 10 y 11 meses) y una de indicadores
emocionales. A partir de los 11 afios, momento en que se considera que las funciones visuo
motoras se han adquirido, no puede discriminar nivel de madurez, salvo que la edad de desarrollo
mental sea inferior a la cronolégica. Para poder realizar la evaluacion emocional se seleccionaron
7 distorsiones de un total de 20 iniciales que se emplearon para valorar la madurez. Estas son: a)
distorsién de forma, b) rotacidn, c) sustitucidon de puntos por circulos o rayas, d) perseveracion, e)
fallo de integracién de partes de una figura, f) sustitucién de curvas por angulos y g) adicién u
omisidn de angulos. Todas son evaluadas en cada figura, de manera que el maximo ndmero de
errores en 30 (82).

Para la realizacion de dicho test Bender segln Koppitz, se debe sentar comodamente al nifio,

ofrecer dos folios A4, un lapiz y una goma, y mostrar las tarjetas indicando que las dibuje en el
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tiempo que él precise, sin facilitar ayuda, ni realizar comentarios sobre cémo debe realizar las

imagenes (82).

2.9. Dafio cerebral sobrevenido (DCS) seqgun Castellanos et al. (ANEXO 9). Como hemos comentado
previamente el DCS, se relaciona ampliamente a causa traumatica. Ante la inexistencia de una
definicidn clara y amplia en poblacidn pediatrica, el grupo PIDEX-2, encargado de desarrollar el
plan de atencidon del DCS en Extremadura, elabora en 2012 una clasificacién dindmica que permita
conocer gravedad y plan de actuacidén en cada caso y en cada momento. Para realizar la

clasificacidn, han empleado principalmente 3 escalas (1):

1) Escala Rancho los Amigos (ERLA): evalua la relacién de pacientes afectos de DCS con su

entorno a través de 8 estadios:

Tabla Wl Escala de funclonamiento cognitive Rancha Los Amagos.

Minguna respuesta

Nived | o
El PBCIEI'ﬂE' o responde a niRgun estimula

Nivedll RESPIJE'S.‘I.!’S gEI'IEI'a"!iIﬂES.
Respuestas Imtadas, incoherenbes y no intencionadas, a menudo sélo arte estimulos dolonosas
RE‘SFIIJE'S.‘I.!S kcalizadas

Nivel El PBCIEI'ﬂE' puede loscalizar el estimuly daloraso i q:lil'taﬁﬁ de &l

Es capaz de apartarse de forma intencionada y fijarse en los objetos que se |e presentan
Pueds cumplir drdenes sencillas, pero de forma ikigica y con retraso

Canfusa, respuesta agitada
Alerta pero agitado, confuso, desorientado y agresio
Niwed IV Mo puede autocuidarse y desconoce los hechos actuales

Puede presentar una conducta extrafia, la agiacidn parece relacionarse con una worfusion
intema

Canfuso, respuesta inaproplada
Slerta y respande, pero se distrae faclmente y es incapaz de concentrarse en tareas
Nevel ¥ o aprender nueva informacida
Se aqita en respuesta a estimulos externos y su conducta y benguaje resultan inaproplados
Su memoria estd gravemente dafiada y es incapaz de aprender cosas distintas

Canfusa, respuesta apropiada
Es consciente de of mismo y de los demds, pero no estd caentado

Nl ¥l Puede cumglir de manera ldgica drdenes sencillas con indicacdones y aprendsr tareas
antiguas, como Las actividades cotidianas, pero no es capaz de aprender tareas nuevas
yla memodia reciente sigue aterada

Respuesta automatica, aproplada
Patiente orientado con escasa o nula confusidn
Niwed VIl Puede realizar tareas cotidianas de forma automatica y puede aprender tareas nuevas
aun ritma inferior al normal
El paciente iniciala imeracciin social, pero su capacidad de juicio cortinia alterada

Respuesta intencanada, apropiada

Paciente alerta y onentado

Puede recordar e integrar bos hechos del pasada

Aprende nuevas actvidades y puede realizar |as adtidades cotidianas de forma independiente

Su grado de tnderandia al estrés, mpaddad de juido ¥ raponameenta abstrado son menores
gue su funcionamiento premorbido

Hireed ¥
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2) Escala de valoraciéon funcional FIM+FAM: es una adaptacién y ampliacién de la escala de
independencia funcional (Functional Assement Measure, FIM), que fue posteriormente
adaptada por Turner-Stokes et al (UK FIM+FAM), en un intento de hacerla las valoraciones mas
subjetivas de la manera mas objetiva. Valora aspectos cognitivos, fisicos, emocionales y
sociales, mediante los siguientes apartados: autocuidado, control de esfinteres, movilidad para
transferencia, movilidad para locomocién, comunicacién, ajuste psicosocial y funciones
cognitivas. Evaluando el nivel de afectacién en ausente, leve, moderado y grave. Ademas,

cuenta con una version validada al espafiol.

Tl IW_ Cicetyibeitet oo fork P v i ol - R0l o ok bl o Tl i cnginativa |adagitadio i [ 151

Sasbed iadd Mlisa Sabsiriiala cogiilivat

1. oo

2. Bl e

1. Dohiaies o farsa

A VemlnSd L paiTE o Or
Autodsdade [ AT

4. Wl |3 pana il o
el CLpE

. L il WL
F.. Cnyluitin
& Cosbrol ded e Tinber wirkical

el i el vl es
0. Comiol del eedlinker ana

W Carna-sillall de reida

Mevldadpara LW
Udinbe it

12. Bafradutha
Mo 13, Coathea
. Caminai'sila di foedai
m"‘ 15, Entabora
16 Arfess a la ponunidad
17, Cofpreriide
18, Exgtmiidn
Cafneddin . Leriera
. B
. Habla inbeligibda
11 Inbavaicdn sedal
1% Estadn errcional
Aprile gainriaial
14 il 3 las heulal s
15 Capanidad di sk
16, Busekicidn di probl innas
1T, Manmeadia
Futienin (gaiivis 18, Ovieiadon
10, Mundide

30, Caparidn] dip auiopistecddn
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3)

Subescala de agitacién/agresividad del inventario neuropsiquiatrico: permite la identificacion
de pacientes afectos de conducta agresiva grave, importante para la subclasificacién del tipo
de DCS. Esta se define como la presencia de conductas de oposicidén y agresividad fisica o verbal
de forma persistente con una puntuacion mayor o igual a 9 en la subescala de

agitacidon/agresividad del inventario neuropsiquiatrico.

Asi, clasifican el DCS en las siguientes categorias:

Tipo 1: estado vegetativo persistente/estado de minima consciencia: caracterizados
ambos por la imposibilidad de una actitud activa en la realizacién de su tratamiento. Se
corresponden con una clasificacién ERLA I-llI.

Tipo 2: DCS grave: pacientes con un deterioro fisico y cognitivo moderado o moderado
grave, correspondiente con una escala ERLA >4.

Tipo 3: DCS moderado: se define como aquel con una escala ERLA >4 con un deterioro
cognitivo fisico moderado.

Tipo 4: DCS leve: definido por una escala > VII, que presenta un nivel de deterioro fisico
leve asociado a una afectacidn cognitiva leve o ausente.

Tipo 5: trastorno neuroconductual: se define como un paciente con un nivel de escala
ERLA > VIl que asocia un trastorno neuroconductual, caracterizado por un trastorno
psicopatoldégico asociado a un deterioro cognitivo leve, con ausencia de deterioro fisico.
Este subgrupo la Unica deficiencia significativa son psiquiatricas y cognitivas. La mayoria
de los pacientes con esta clasificacidén, serdn aquellos que inicialmente se encontraban
clasificados en el grupo 2,3 y 4, y que tras establecer tratamiento presentan secuelas

neuropsiquiatricas.

Segun la afectacion conductual, si son diagnosticados de conducta agresiva grave, entre los

subtipos de DCS 2-5, se subclasificaran en tipo a o b seglin esta esté presente (subtipo b), o ausente

(subtipo a)(1).
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3. Métodos estadisticos

Se realiz6 el estudio con el -StataCorp. 2017. Stata Statistical Software: Release 15. College
Station, TX: StataCorp LLC, mediante el que efectuamos los siguientes procedimientos
estadisticos:

- Estadistica descriptiva de cada variable con la determinacion de frecuencias y cdlculo de
la media, cuartiles, desviacién tipica, el mdximo y el minimo e intervalo de confianza al

95% (IC 95%) seguin sean variables de tipo continua o categorica.

- Estudio de normalidad de las variables usando el test de Kolmogorov-Smirnov y el test de

Shapiro-Wilks.

- Contraste de igualdad de medias con el test de la T de Student para la comparacion de
medias cuantitativas de diferentes grupos.

- Andlisis de concordancia mediante graficos de Blant Altman
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VIII. RESULTADOS
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1. Descripcion de la muestra de estudio

Obtuvimos una muestra total de casos de 27 pacientes intervenidos de CC mediante CEC. De ellos
16 (60%) son nifios. La edad media de nuestra muestra en el momento de la inclusién fue de 104

meses (DS 27 meses): 8 (30%) pacientes eran menores de 8 afios y 19 (70%) tenian entre 8 y 11

anos.
nifio = nifia

15
10 =

5 > 9

3 4
0
6-7 afios 8-9 afos 10-11 aios

Grafico 1a. Distribucién de los casos por sexo y edad.

En el 37% (10) de las parejas se habia producido uno (8) o mas abortos (2). La concepcién fue
natural en 25 casos (93%), en dos casos fue por fecundacion in vitro con gametos propios. El 15%
(4) fueron embarazos no planeados. El parto fue vaginal en el 67% de los casos (18), y cesarea en
9 casos, 4 de ellos electiva y 5 urgente. En nuestra muestra no hay ningln prematuro. Entre los
antecedentes familiares encontramos multiples casos de CC en dos de nuestros casos (7%). El 30%
de las parejas estan actualmente divorciadas. De estas familias 25 eran espafiolas y 2 de origen

magrebi.

Se obtuvo una poblacién de controles sanos apareando por edad y sexo dos controles por cada
caso, excluyendo aquellos con alguna enfermedad crénicos o prematuros. De esta manera
nuestra poblacién estd compuesta por 54 controles, de ellos 30 son nifios; en cuanto a la

distribucién por edad, 16 se encuentran entre 6y 7 afios y 38 entre 8 y 11.

30
nino nifa
25
20 8
15
10 10 4 i8
5 6 8
6-7 afios 8-9 afios 10-11 afos

Grafico 1b. Distribucion de los controles por sexo y edad.
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1.1. Andlisis del tipo de cardiopatia, diagndstico, tratamiento y complicaciones

La edad media al diagnéstico de la CC fue de 5.8 meses (DS 13.9), con un rango de edad que
abarcaba desde los 0 a los 54 meses. El diagndstico fue prenatal en 4 ocasiones (15%), siendo en
23 casos realizado tras el nacimiento (85%), entre estos, en 12 ocasiones se diagnosticaron en el
primer mes de vida. En 3 ocasiones (10%) el diagndstico se realizé tras cumplir el primer afio de
vida. El tiempo medio de duracidon de la primera CEC y de isquemia fueron de 109.7min (DS 59.6)

y 55.9 min (DS 29.77) respectivamente.

A fines prdcticos, hemos dividido nuestra muestra en dos grandes grupos: Grupo 1: compuesta
por CC complejas: TGA, SVIH, TF y DVAP; y Grupo 2: constituida por CC, que habiendo precisado
CEC, son de menor complejidad: CIA y CIV. A continuacidn, presentamos una tabla comparativa

entre los distintos grupos:

Tabla 1. Comparacion CC grupo 1y grupo 2.

Grupo 1 (16): TGA (11), SVIH (2), TF (2), DVAP (1)
Grupo 2 (11): CIA (6), CIV (5)

Grupo 1 Grupo 2 P-valor

Media, DS Media, DS
Sexo (varones, %) 11 (69%) 5 (45%) 0.23
Diagnéstico prenatal 2 (13%) 2 (18%) 0.68
Edad media al diagndstico (meses) 0.75(1.9) 13.2(19.9) 0.005
Edad media primera cirugia (meses) 2.2(3.4) 31.8(23.8) 0.0001
Duracién CEC (min) 146.5 (43.8) 61.8 (40.3) 0.001
Tiempo de isquemia (min) 69.1 (25) 37 (6.4) 0.014
Estancia en UCI (dias) 15.9 (10.5) 4(2.6) 0.0001
Ventilacién mecanica (dias) 7.4(8.5) 0.5(1.08) 0.002
Drogas vasoactivas (dias) 7.6 (4.5) 2.6(1.4) 0.002
Drogas vasoactivas (niumero) 3.5(1.3) 2.1(0.74) 0.003
Complicaciones intraquirurgicas 0 5 =
Complicaciones postquirurgicas
. Hemodinamicas 2 9 0.023
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. Neuroldgicas 1 10 -
. Insuficiencia renal 3 9 -
Infecci

. nfecciosas 0 9 ;
° Sangrado/trombosis

3 5 0.43
. Hipoglucemia

0 3 -

Descripcion de diagndstico y tratamiento

Tras analizar las variables clinicas y tratamiento recibido entre el grupo 1 y grupo 2, no
encontramos diferencias estadisticamente significativas en cuanto a realizacién de diagndstico
prenatal (p =0.68) y distribucién por sexo (p =0.23); en cambio si las identificamos en la edad media
al diagndstico, la edad media de la primera cirugia extracorpérea, la duracion de la CECy el tiempo
de isquemia; asi mismo durante su estancia en UCIP, se evidencias diferencias en cuanto a la
estancia media, los dias de ventilacion mecdnica y el nUmero de dias y niumero de drogas

vasoactivas, siendo todas ellas mayores en el grupo 1 (ver tabla 1).

Complicaciones quirurgicas y postquirurgicas

Durante la cirugia, se han identificado complicaciones intraquirurgicas en las CC del grupo 1 (DTGA,
SVIH, TF y DVAP), estas fueron: 2 arritmias ventriculares, 1 parada cardiorrespiratoria y
anemizacion. En nuestra muestra, los pacientes afectos de CIV y CIA no presentaron ninguna

complicacién durante la cirugia (p= 0.07).

En cuanto a las complicaciones inmediatas posquirurgicas se identificaron:

o Complicaciones neuroldgicas: presentes en 11 pacientes (40%), estas fueron: crisis agudas

(15%), hipotonia (26%), sindrome de abstinencia (11%) y accidentes cerebrovasculares (7%).
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Grafico 2. Complicaciones neuroldgicas inmediatas.

Como observamos en nuestro grafico, aunque no encontremos signitificacién estadistica (p=
0.508), el nimero de complicaciones neuroldgicas es mayor en los que han precisado cirugias mas
prolongadas. Sélo se ha identificado sindrome de abstinencia en TGA y SVIH, e hipotonia en el 30%

del grupo 1 frente a un 18% del grupo 2.

o Hipoglucemia: identificadas en 3 casos, todos ellos TGA.

o) Complicaciones hemodinamicas: se identificd hipotensidén en 12 casos (44%), en este caso

encontramos con significacidn estadistica, siendo mas prevalente en el grupo 1 (p= 0.023).

o) Insuficiencia renal en 12 casos (44%): presente en el 56% de las CC del grupo 1, frente al
30% del grupo 2.
o Problemas respiratorios: en uno de los pacientes afectos de tetralogia de Fallot la

evolucidn fue muy térpida al desarrollar una paralisis diafragmatica.

o Complicaciones infecciosas: se identificaron en 5 pacientes (19%): mediastinitis (3),

neumonia (3), sepsis (3). Todos los casos pertenecian al grupo 1.

o Complicaciones hematoldgicas (30%): se identificé aparicion de trombos en 4 casos y

sangrado en 4.
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2. Descripcion de la actuacion en consulta

2.1. Exploracion fisica

25
20

15

11

10

Escoliosis Microcefalia Dismorfia Asimetria de
miembros

Grafico 3. Hallazgos en exploracion fisica.

Durante la valoracién en consulta, se realizé exploracion fisica pormenorizada por el mismo

explorador. Durante la misma, se identifico:

- Escoliosis en 21 de los 27 casos (77%), constatada esta por asimetria de cintura pélvicay

escapular e identificacion de giba en el Test de Adames.

- En 11 de los 27 casos se identificé percentil de Perimetro cefalico (PC) < 10. En 5 casos
este fue inferior a p3, dos de ellos ya presentaban p <3 al nacimento. En otros dos nifios se ha
considerado la existencia de una microcefalia relativa, puesto que el percentil de PC se encuentra
entre 7-8 y el de talla y peso entre el percentil 70-80. Los otros 4 presentan percentiles entre 6 y

10 de PC. Del total de estos nifios con p de PC < a 10 el 82% son varones.

De los 11 nifios a los que hacemos referencia, solo 2 pertenecen al grupo 2. Asi, pertenecientes al
grupo 1 encontramos al 80% de los casos: 5 DTGA, 2 SHVI, 1 FT y 1 DVAT. De los 5 con percentiles
inferiores a 3: 2 son SHVI, 1 TF, 1 DTGAy 1 CIV.

A continuacidn se describen los casos en los que la medicidon fue menor del p <3:
o Inicio prenatal (nifios): -2.03DE, -2.75DE.
o Deteccidn en consulta:

e nifa:-3.58 DE

e nifio: -2.03 DE,-2.15DE, -2.28 DE, -2.33DE
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- En 6 casos se identificaron rasgos dismorficos (ver apartado genética).

- En 10 casos se evidencid mediante exploracidn fisica presencia de un miembro inferior de

mayor longitud y diamétrico, constatando mediante somatometria diferencias mayores de 1cm.

Tanto la microcefalia como la presencia de asimetria entre ambos miembros, fueron motivos de

solicitud de RM cerebral.

2.2. Valoracién psicometrica

Se realizé a todos los casos una valoracidn psicométrica por parte de un psicélogo clinico,
mediante la realizacion de un test WISC IV o escala de inteligencia Weschler para nifos
(obteniéndose: cociente intelectual compuesto-Cl, comprensién verbal-CV, razonamiento
perceptivo- RP, memoria de trabajo- MT y velocidad de procesamiento- VP), asi como el test

gestaltico de Bender.

- Valoracion cognitiva y ejecutiva de los casos

El cociente intelectual total (CIT) medio de la muestra ha sido 98.7 (+/-16.9). No hemos

identificado diferencias segun sexo ni calidad de vida en ninguno de los parametros.

12 11

10

2 I
0
<79 m80-89 90-109 110-119 >120

Grafico 4. Distribucién cociente intelectual compuesto de la muestra.
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En cuanto a los otros 4 cocientes del WISC 1V, los resultados de media y desviacién estandar han

sido los siguientes:

o MT: 100.4 (+/- 13.63)
o VP: 98.2 (+/- 14.08)
o RP: 95.8 (+/- 16.6)

o CV: 106.8 (+/- 14.7)

En el 30% encontramos marcadores de disfuncién ejecutiva al haber diferencias significativas

(>15 puntos) entre indice de VP y/o MT y CIT.

Tabla 2. Diferencia de medias de los valores de WISC IV segtin tipo de CC (grupo 1y grupo 2).

Grupo 1 Grupo 2 P-valor
Media (DS) Media (DS)

CIT 92 (4) 108.5 (4.05) 0.009
MT 96.7 (3.58) 105.4 (3.67) 0.11
VP 95 (3.7) 102.5 (3.95) 0.18
RP 89.7 (4.18) 104.2 (3.73) 0.02
cv 101.6 (3.74) 113.8 (3.9) 0.036
ICC (MT+VP) 191.6 (6.43) 207.9 (6.8) 0.09
GAI (CV+RP) 191.1(7.23) 218 (6.87) 0.015

Como se ve demostrado en la tabla, encontramos diferencias significativas entre ambos subgrupos
de cardiopatias en los resultados de CIT, RP, CV y GAl, siendo los resultados de estos indices

menores en el grupo 1.

Se ha comparado la media de los valores de los distintos cocientes entre los casos que han sido
sometidos a una sola CEC (22) y mas de una (5), no encontrando en nuestra muestra diferencias

significativas.
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- Valoracion de la funcion visuoperceptiva de los casos

Hemos analizado la funcién visuoperceptiva mediante el test de Bender, tras excluir 6 casos, por
no encontrarse dentro del rango de edad analizables, hemos encontrado alteraciones en el 62%

de nuestra muestra. En el 89% se identifican indicadores emocionales.

No hemos encontrado significacion estadistica al comparar los resultados de test de Bender con

la edad ni con el sexo. En cuanto al tipo de cardiopatia no alcanzamos significacién estadistica,

probablemente por nuestro tamafio muestral (p= 0.065).

Imagen 1: Test de Bender. a. Paciente 1. Rotacidn en figuras: A, 1,2,3,4,5y 7, distorsion en figuras:
A, 6y 7. Indicadores emocionales: orden confuso en la distribucion de las figuras, lineas onduladas y
aumento de tamafio progresivo. b. Paciente 13. Rotacion en figura A, 3, 4,5, 6 y 7. c. Paciente 9.
Rotacion figura 4, distorsion en la 8 y perseveracion figura 6. Desproporcion de tamafio figura Ay 7.
d. Paciente 22. Distorsion: figura A, 3, 7 y 8, rotacion en figuras 2 y 7, perseveracionen 1y 6y
desproporcion en Ay 7. — Ver Anexo 8- Test Bender.

2.3. Descripcion de secuelas identificadas

- Escala de secuelas tardias

Se realizé un estudio de las secuelas tardias a largo plazo mediante el cuestionario LESS de
puntuacion de severidad de efectos tardios. En el 93% (25) de nuestra muestra se evidencio una

o varias secuelas tardias. En el 67% de nuestros casos se han identificado 2 o mas secuelas tardias.
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La descripcion de las secuelas identificadas es la siguiente: dificultades en el aprendizaje (15),
alteracion de la coordinacién (6), alteraciéon conductual (8), disminucién de ingesta/rechazo
texturas (7), retraso del lenguaje con necesidad actual de logopedia (4), dificultades en interacciéon

social (6), talla baja y alteracién del suefio (1). La distribucion se puede visualizar en el siguiente

grafico:
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Grafico 5. Numero de secuelas tardias identificadas.

Dentro del grupo de pacientes en el que hemos encontrado solo una secuela tardia, el 60%
pertenecen al grupo 2; en el conjunto de casos con 2 secuelas identificadas el porcentaje de
pacientes del grupo 2 desciende al 45% y con 3 secuelas identificadas al 15%, en este grupo el 70%

son DTGA.

- Dafio cerebral sobrevenido

Tras aplicar la escala de Castellanos et al, para deteccién de DCA en la infancia, hemos encontrado

de la clasificacién que desarrollan los siguientes subtipos:

- DCAtipo 4: 2 nifios afectos de una hemiparesia leve (GMFS 2, MACS 1l), uno de ellos
estaba diagnosticado de una CIV y otro de una TGA.

- DCAtipo 5 sin alteracidon de conducta (tipo 5 a): en este grupo englobamos a aquellos
nifios con dificultades en el aprendizaje: 12.

- DCA tipo 5 con alteracion de conducta (tipo 5b): se han identificado 3 casos.

- Sin DCA identificado: 10.

101



Calidad De Vida Y Dafio Cerebral Sobrevenido Infantil Secundario A Cirugia Cardiaca Extracorporea

DCA tipo 4 DCA tipo 5a DCA tipo 5b Normal
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Grafico 6. Tipo de DCS.

Al enfrentar la existencia de DCS vy el tipo de CC (grupo 1/grupo 2), encontramos diferencias
significativas (p= 0.04), siendo en los pacientes del grupo 1 en los que mas frecuentemente

identificamos DCS.

SDQ: cuestionario de capacidades y dificultades de los casos

De nuestra muestra, el 78% de nuestros casos presentan puntuaciones anormales en al menos
una de las subescalas del cuestionario SDQ. Si diferenciamos entre pacientes pertenecientes al
grupo 1, este resultado asciende al 88%, mientras que en el grupo 2 de cardiopatias es el 60%.
Esta diferencia, se acerca a la significacion estadistica (p= 0.09), sin alcanzarla, probablemente en
relacién al tamaifio muestral. Dentro de las subescalas la globalmente mas afectada es la

conductual, al presentar puntuaciones anormales en el 60% de nuestros casos.

Hemos comparado la asociacién entre los marcadores emocionales del test de Bender y la
subescala emocional del SDQ, sin encontrar relacion (p= 0.37).

Tabla 3 SDQ. Valores de las puntuaciones de las dimensiones del cuestionario SDQ.

Dimensiones Media (DS)
SDQ total 14.6 (6.97)
SDQ emocional 3.8(2.9)
SDQ conducta 3.1(0.88)
SDQ hiperactividad 5.7 (2.66)
SDQ compafieros 2.15(1.7)
SDQ prosocial 7.85(2.43)
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Comparacion SDQ de nuestra muestra y poblacidn espafiola

Hemos realizado la comparacién de nuestros resultados en las diferentes dimensiones de este
cuestionario con los resultados obtenidos en un estudio sobre poblacién de nifios espafioles. Las
puntuaciones halladas en nuestra poblacidn son peores con significacion estadistica en todas las
dimensiones, salvo en la prosocial (p=0.08), probablemente en relacién a nuestro tamafio

muestral.
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Grafico 7. Representacion grafica de las medias e intervalos de las escalas del test SDQ

nuestra muestra y estudio con muestra espafiola.
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Comparacion de complicaciones identificadas segun tipo de cardiopatia

Si comparamos por tipo de cardiopatia, encontramos diferencias estadisticamente significativas
en cuanto a la presencia de DCS y necesidad de escolarizacidn con apoyos (p=0.04). Por el
contrario, no encontramos diferencias al nimero de LESS que se identifican, necesidad de repetir

curso, ni atencion en SMIJ ni AT.

3. Estudio descriptivo comparativo caso-control

3.1. Estudio descriptivo comparativo de variables sociodemograficas y medioambientales

Para una adecuada descripcidon de nuestra muestra y como indicador secundario de calidad de
vida, se realizd una encuesta sistematica de variables sociodemograficas y medioambientales:
nivel de estudios y ocupacidn laboral de ambos progenitores, tipo de colegio en el que estaban
escolarizados y renta mensual familiar, convivientes en domicilio, nUmero de hermanos, nivel de
contaminacidon ambiental, exposicién a tabaco, antigliedad de la vivienda y zona residencial. Los

resultados obtenidos quedan recogidos en la tabla 3.

Tabla 4. Variables sociodemogrdficas y medioambientales. Estudio comparativo caso/control.

N Media N Media
P-valor
(%) (DS) (%) (DS)
Nivel de estudios
1. Madre <0.001
Sin estudios-Primarios 5 (19%) 1(2%)
Secundarios incompletos 9 (33%) 3 (5.5%)
Secundarios completes 8 (30%) 9 (17%)
Universitarios 5 (19%) 41(76%)
2. Padre 0.01
Sin estudios-Primarios 7(26%) 8 (15%)
Secundarios incompletos 10 (37%) 6 (11%)
Secundarios completes 5(19%) 8 (15%)
Universitarios 5(19%) 32 (60%)
Tipo de colegio G
Publico 24(89%) 17 (31%)
Concertado 2(7%) 33 (61%)
Privado 1(4%) 4(7.4%)
Ingresos netos (€/mes) 0.05
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<1500
1500-2000
2000-2500
2500-3000
>/=3000
Ocupacion laboral

Madre
Ama de casa
Parada
Administracién/oficina
Mecdnico/industria
Agricultura/agropecuario
Comercio/empresa
Servicios de defensa y orden
Sanitaria
Educacion

Padre
Parado
Administracion/oficina
Mecdnico/industria
Agricultura/agropecuario
Comercio/empresa
Servicios de defensa y orden
Sanitario
Educacion
Numero de convivientes
Numero de hermanos/familia

Convivencia con fumadores
Padres/madres
Contaminacion atmosférica (0-1 0)

Aiio de construccion de la casa

-antes 1980

1980-1990

1990-2000

-después2000
Zona de residencia
-urbana
-periurbana
-rural

Zonas verdes suficientes (Si/No)

6 (23%)
6 (22%)
9 (33%)
3(10%)
3 (10%)

9 (33%)
1(3%)
2 (7%)
1(3%)
3 (11%)
5 (18%)
1(3%)
3(11%)
2 (7%)

1(3%)
1(3%)
6 (22%)
11 (41%)
4 (15%)
3(11%)
1(3%)
0

3.5 (1.24)

1.07 (0.68)
11 (41%)

11*/7

2.37 (3.31)

7 (26%)
5 (19%)
3(11%)

12(44%)

14 (52%)
9 (33%)
4 (15%)

21/7
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5 (9%)
7 (13%)
9 (17%)
8 (15%)
24 (44%)

7 (16%)
4 (7%)
9 (17%)
2 (9%)
0
6 (11%)
0
15 (28%)
11 (20%)

4 (7%)
4 (7%)
10 (19%)
3 (6%)
16 (30%)
4 (7%)
8 (15%)
4 (7%)

13 (24%)

7*/6

2 (3.7%)
4 (7%)
14 (26%)

34 (63%)

37 (69%)
16 (30%)
1(1.9%)

43/10
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0.08
0.46
0.22
0.32

0.38

0.029
0.13

0.46
0.46
0.75
0.0001
0.14
0.54

4.5 (1.24)

1.69 (1.18) 0.28
0.005

3.2 (2.08) <0.001

0.002

0.06

0.72
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Tras analizar los resultados obtenidos, concluimos con significacién estadistica, que el nivel de
estudios alcanzado por ambos progenitores y los ingresos netos mensuales son mayores en la
muestra control que la poblacidn a estudio. Han alcanzado estudios universitarios el 19% frente al
68% de los controles. En el grupo control, el 60 % de la muestra obtiene una renta mensual mayor

de 2500 euros, frente al 20% del grupo a estudio.

En cuanto al tipo de colegio al que acuden, también encontramos diferencias significativas, ya que
el 68% de la muestra control escolarizan a sus hijos en colegios concertados/privados, frente a tan

solo un 11% de la muestra a estudio (p < 0.0001).

En la actividad profesional de los padres, encontramos diferencias significativas en cuanto a la
actividad agraria (predominio en los casos), y al dmbito sanitario (predominio en controles). Asi,
destacamos que hasta un 52% de los padres de los casos se dedican a actividades relacionadas

con la agricultura frente a un 6% de los controles (p <0.0001).

Refieren exposicion al humo ambiental de cannabis en 2 casos y consumo relevante de alcohol

durante el embarazo en un caso.

Se explord la percepcidon del riesgo medioambiental, refiriendo 8 familias (30%) elementos de
riesgos, estos son: fabrica de: embutidos, champu, asfalto y pintura, plantaciéon de marihuana,
taller coches, mina, campo de fertilizantes, refineria de Cartagena y la presencia de un vertedero

de productos de construccién rehabilitado hace 10 afios.

Ante esta misma pregunta, nuestros controles identifican expositores medioambientales en 8
casos (15%): gases industriales y contaminacidén por automéviles (2), amianto, acaros, fabrica de

puntura (2), red Wifi, bisfenol A y antenas de mévil y radio.

El 44%, 12 de los padres de nuestros casos refieren arrastrar trazas de sustancia quimicas a casa
en su ropa o zapatos: pintura, controlador terrestre en pista de aeropuertos, pesticidas (3),
productos quimicos, mantenimiento de piscina, sulfatos, trabajo en gasolineria y soldaduras, asi
como utilizacién de antisépticos. En los controles solo el 5% (3 familias) identifican posibles trazas
procedentes de su actividad laboral: industria farmacéutica, polvo y trazas de hierro y productos

de limpieza. Las diferencias entre ambos grupos son significativas (p <0.0001).

Tras analizar los resultados obtenidos, se evidencia con significacidn estadistica que, en las familias
en estudio, el nimero de convivientes es menor, son mas los padres fumadores y las viviendas
donde residen son mas antiguas, objetivandose que sélo el 55% viven en casas construidas tras
1990 frente al 89% de la muestra control. No encontramos significacién estadistica en relacién al

lugar de residencia, probablemente debido al tamafio muestral (p= 0.06).
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En cuanto al nivel de contaminacién atmosférica percibida, esta es mayor significativamente en el
grupo control siendo la media de 3.2 sobre 10, frente al 2.37 de la muestra a estudio, aunque
ambos grupos la puntian como adecuada al ser puntuaciones por debajo de 4. A pesar de que
nuestros casos viven en viviendas mas antiguas, hay un mayor nimero de expositores ambientales
y trazas procedentes del trabajo, asi como, mayor nimero de convivientes fumadores (41% frente
a un 24%), presentando hasta dos fumadores por domicilio en el 26%, frente a ningun caso de 2

fumadores en el grupo control.

3.2. Estudio descriptivo comparativo de estilo de vida: alimentacién y ejercicio

Hemos analizado el estilo de vida presente en nuestra poblacion de estudio, para ello, se ha
consultado sobre el ejercicio fisico realizado fuera de centro escolar, actividades en la naturaleza,
habitos de alimentacidn y el nimero de horas de uso de pantalla diario. Estos resultados los

encontramos reflejados en la tabla 5.
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Tabla 5. Estilo de vida. Ejercicio fisico y alimentacion. Comparacion caso/control.

Ejercicio: Casos Controles P-valor
Ejercicio fisico extraescolar 0.02
-<lvez/semana 6 (22%) 4 (7%)

-1-2veces/semana 7 (26%) 22 (41%)

-3-5 veces/semana 8 (30%) 25 (46%)

->5 veces/semana 6 (22%) 3 (5%)

Actividades naturaleza 0.84

- casi todos los dias 3(11%) 4 (7%)

- alguna vez a la semana 6 (22%) 16 (30%)

- varias veces al mes 7 (26%) 15 (28%)

- una vez al mes o menos 11 (41%) 19 (35%)

Horas de pantalla/dia <0.001
- 1-3 horas/semana 6 (11%)

- 4-6h/semana 2 (7%) 13 (24%)

- 1-2 horas/dia 15 (56%) 16 (30%)

- 3-5 horas/dia 10 (37%) 18 (33%)

- >5 horas/dia 6 (11%)

Alimentacion:

1. Carne roja: 0.001
=L e 1 (4%) 1(1.9%)
-2:<1/semana 1/4%) 2 (3.7%)
-3:1-2/semana 2 (7%) 44 (81%)
-4: 3-4/semana 12 (44%) 6 (11%)
-5: 50 mas 11 (41%) 0
2. Verdura: 0.09
-1: nunca 2 (7%) 0
-2:<1/dia 5 (19%) 15 (28%)
-3:1-2/dia 14 (52%) 33 (61%)
-4: 3-4/dia 5 (19%) 5 (9%)
-5: 50 mas 1 (4%) 0
3. Fruta: <0.001
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-1: nunca 4 (15%) 9 (17%)
-2:<1/dia 7 (26%) 20 (37%)
-3:1-2/dia 11 (41%) 18 (33%)
-4: 3-4/dia 4 (15%) 5 (9%)
-5:5 0 mas 1 (4%) 1(1.9%)
4, Agua 0.1
- red comunitaria 4 (15%) 5 (9%)
- pozo 2 (7%) 0
- embotellada 14 (52%) 25 (46%)
- osmosis 7 (26%) 24 (44%)

Hemos identificado que hacen mayor ejercicio fisico fuera de horario escolar los nifios del grupo
control, al realizar ejercicio un 87% de la muestra entre 1y 5 veces a la semana, frente a un 56%
de los casos (p=0.02).

En cuanto al empleo de aparatos electrdnicos, destaca un menor empleo en el grupo control, asi,
un 36% de este grupo refiere emplearlos menos de 6 horas a la semana, frente a un 7% del grupo
de casos. El uso diario entre 1y 2 horas es referido por el grupo de casos en el 56% y en el grupo

control en el 30%.

Tras analizar la ingesta de carne roja, verduras y frutas, podemos concluir que el grupo de nifios
afecto de CC come significativamente mds carne roja (el 85% mas de 3 veces a la semana) y mas
fruta. No se han identificado diferencias significativas en cuanto a ingesta de verdura ni el origen

del agua bebida.

Ninguno ha referido empleo frecuente de insecticidas en domicilio.
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3.3. Estudio descriptivo comparativo del neurodesarrollo y tipo de escolarizacién

Para hacer la valoraciéon de los items del desarrollo psicomotor se pregunté por la edad de inicio
de la sedestacién, deambulacién sin apoyo, emisién de primeras palabras referenciales, desarrollo
de frases y retirada del pafial. Como medida de valoracién de afectacién neurolégica y necesidad
de acceso a asistencia sanitaria secundaria, asi como dificultades en el aprendizaje, se ha
registrado los nifios que han acudido a valoracién en centros de atencién temprana (CAT), consulta
de neuropediatria y salud mental infanto juvenil (SMlJ), asi como el tipo de escolarizaciéon. Los

resultados obtenidos vienen resumidos en la siguiente tabla (tabla 6).

Tabla 6. Desarrollo psicomotor. Necesidad de neuroestimulacién y tipo de escolarizacion.
Estudio comparativo caso/control.

Casos Controles P-valor
Media (DS) Media (DS)
Sedestacion (meses) 6.6 (1.6) 6.2 (1.7) 0.33
Deambulacion (meses) 13 (3.7) 12.2 (1.9) 0.10
Primeras palabras 8.5(2.5) 10.3(3) 0.03
(meses)
Desarrollo frases 2.6 (1.3) 2.2 (0.5) <0.0001
(afios)
Retirada pafial (aiios) 2.4 (0.5) 2.3(0.5) 0.31
Atencion temprana 6 (22%) 3 (5.5%) 0.05
Neuropediatria 6 (22%) 0 0.001
SMlJ 6 (22%) 3 (5.5%) 0.05
Dificultad aprendizaje 14 (52%) 1(1.9%) <0.0001
Tipo escolarizacion 0.01
®sin apoyos 22 (82%) 52 (96%)
e apoyos especificos 7 (26%) 2 (3.7%)
Repetido curso 3(11%) 0 0.03

Observamos diferencias significativas en cuanto al inicio de las primeras palabras y frases (p=0.03
y <0.0001), siendo mas tardia en nuestros casos. Asi mismo con una p <0.05, encontramos que la

poblacién de casos ha precisado mayor valoracién y seguimiento por neuropediatria, CAT y SMIJ,
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y presentan mayores dificultades en el aprendizaje, precisando el 26% apoyos especificos y

habiendo repetido el 11% de la muestra.

Hemos comparado las necesidades de seguimiento en CAT y SMIJ y las dificultades en el

aprendizaje entre grupo 1y grupo 2 de CC, sin evidenciar diferencias significativas entre ambos

grupos.
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4. Calidad de vida relacionada con la salud

Hemos realizado la valoracion de la CVRS mediante el cuestionario PedsQL, tanto en el mdédulo
cardiaco, cumplimentados por padres y nifios afectos y el médulo general para los controles y los
casos. Tras comparar los resultados que hemos obtenido con los publicados previamente sobre
poblacién pediatrica espafola afecta de CC, no encontrando diferencias significativas entre

nuestra poblacién y la espafola salvo en valoracidn de la sintomatologia cardioldgica por parte de

los padres.
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Grafico 8. Representacion grafica de las medias e intervalos de confianza de las escalas del test
Peds QL mddulo cardiaco-nifios de nuestra muestra y estudio con muestra espafiola de nifios

afectos de CC.
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Grafico 9. Representacién grafica de las medias e intervalos de las escalas del test Peds QL mddulo

cardiaco-padres de nuestra muestra y estudio con muestra espafiola de nifios afectos de CC.
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Tabla 7. Andlisis descriptico de cada dimensidn del PedsQL mddulo cardiaco.

Problemas cardiacos-sintomas

Problemas para seguir el tratamiento

Apariencia fisica

Ansiedad, miedo o preocupacion respecto al

seguimiento clinico

Habilidades de conocimiento

Capacidad de comunicacion

Ninos

Media (DS)

79.8 (16.27)

92.5 (11.9)

73.04 (30.5)

71.5 (21.07)

70.96 (21.07)

47.76 (31.5)

4.1. CVRS en casos y controles. Estudio comparativo

Padres

Media (DS)

86.4 (13.9)

84.5 (21.24)

81.04 (31.09)

59.52 (31.97)

68.7 (18.53)

47.01(32.78)

Hemos comparado las puntuaciones de CVRS entre casos y controles mediante el médulo

general del cuestionario Peds QL (tabla 8).

Tabla 8. Comparacion calidad de vida casos y controles. Médulo general Peds Ql.

Funcionamiento fisico

Funcionamiento

emocional

Funcionamiento social

Funcionamiento escolar

Casos (26)

Media (DS)

82.8 (4.46)

72.6 (5.05)

85.9 (3.7)

74.04 (21.86)

Controles (54)

Media (DS)

87.7 (1.4)

71.7 (2.16)

90.9 (1.62)

87,06 (11.19)

P-valor

0.18

0.84

0.16

0.014
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Se han analizado las diferentes subescalas de este test encontrando tras ello diferencias

significativas en cuanto al funcionamiento escolar (p= 0.014), siendo peor este en el grupo de

Casos.

4.2. Concordancia Calidad de Vida de nifio afecto de CC percibida por padres y nifios

Para poder comparar el grado de acuerdo entre padres y nifios en cuanto a la calidad de vida de
estos ultimos, hemos realizado un estudio de concordancia mediante el test Bland and Altman.

Realizaremos este estudio en cada uno de los items del test de CV Peds QL médulo cardiaco:

Problemas cardiacos-sintomas: en este nivel, los padres evaluan las dificultades secundarias a la
patologia cardiolégica como menores en comparacion con lo transmitido por los nifios.

R-
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Mean of PCSNC and PCSPC

y=0 is line of perfect average agreement

observed average agreement 95% limits of agreemenl|

Problemas para seguir el tratamiento: nuestra poblacion en tratamiento actual es reducida, los
datos obtenidos sobre este item reflejan que son los nifios los que presentan mayores dificultades
para seguir el tratamiento.
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= Apariencia fisica: en este sentido la concordancia entre ambos grupos es similar, aunque los

padres reflejan considerar una concepcion de la apariencia fisica de sus hijos algo mejor que la

percibida por ellos mismos.
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= Ansiedad, miedo o preocupacion respecto al seguimiento clinico: en esta subescala la
concordancia es total.

50
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=50

T T T

0 20 40 60 80 100
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observed average agreement 95% limits of agreement

y=0is line of perfect average agreement

= Habilidades de conocimiento: en este nivel, hay una adecuada concordancia préxima al 0 (mayor
grado de acuerdo posible), aunque los nifios la valoran algo mas positiva.
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y=0is line of perfect average agreement

Capacidad de comunicacion: en esta escala casi se obtiene nivel de concordancia maxima, al

encontrarnos un nivel de acuerdo muy préximo al 0.
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4.3. CVRS asociado a variables clinico-epidemioldgicas de los casos

En la tabla 9, encontramos el estudio comparativo entre la calidad de vida percibida por los nifios
afectos de CC diferenciando entre CC severas (grupo 1) y menos graves (grupo 2). Tras aplicar este

analisis encontramos que hay diferencias significativas en el item relacionado a problemas fisicos
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relacionados a afectacion cardiaca, siendo estos mayores en el grupo 1. No alcanza significacion
estadistica, aunque queda cercana (p= 0.09) la valoracidn de la apariencia fisica, siendo la media

susceptiblemente menor en el grupo 1.

Hemos realizado la misma comparacion empleando la valoracion realizada sobre la calidad de vida
por los padres sobre sus hijos afectos de CCy el tipo de cardiopatia que presentan. Encontramos
también, diferencias estadisticamente significativas en cuanto a la sintomatologia fisica
secundaria a problemas cardiacos (p= 0.003). En el resto de items, sdlo destacar las diferencias
encontradas en la capacidad de comunicacion (p =0.13), de manera que la media en el grupo 1 es

de 39.7 (DS 30.6) y en el grupo 2: 57.8 (DS 34.2).

Tabla 9. Comparacion CV PedsQL mddulo cardiaco por tipo de cardiopatia (grupo 1y 2).

Grupo 1 (16) Grupo 2(11) P-valor
Media (DS) Media (DS)
Problemas cardiacos-sintomas 72.1(16) 91.2 (8.3) 0.003
Problemas para seguir el tratamiento - - *
Apariencia fisica 65.9 (29.3) 83.3(30.7) 0.09
Ansiedad, miedo o preocupacién respecto al 63.6 (31.8) 56.9 (34.3) 0.64
seguimiento clinico
Habilidades de conocimiento 72 (22.5) 66.3 (18.6) 0.1
Capacidad de comunicacion 43.7 (33.6) 50.1 (29.5) 0.52

*No podemos comparar la dimension de problemas con el tratamiento, porque todos los casos

pertenecen al grupo 1.

Se ha realizado la comparacién entre la calidad de vida percibida por los pacientes afectos de CC,
empleando el mddulo general de CV, dividiendo la muestra en dos grupos, segun estén afectos de
una CC severa (grupo 1) o CC simple (grupo 2). Tras compararlos encontramos diferencias
estadisticamente significativas en funcionamiento fisico y social (p= 0.018 y p= 0.01
respectivamente), siendo estos peores en el grupo 1. En cuanto a funcionamiento emocional no

alcanzamos p estadistica (p= 0.07), podria ser atribuible al tamafio muestral.
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Es importante remarcar, que no encontramos diferencias significativas en cuanto al

funcionamiento escolar entre los dos grupos de cardiopatias, pero si entre los afectos de

cardiopatias y los controles (p= 0.014).

Tabla 10. Comparacién CV PedsQL general por tipo de cardiopatia (grupo 1y 2).

Grupo 1 (15) Grupo 2 (11) P-valor
Media (DS) Media (DS)

Funcionamiento fisico 75.4 (25.3) 92.8 (14.2) 0.018
Funcionamiento 63.9 (28.5) 84.5 (15.7) 0.07
emocional
Funcionamiento social 79.3(20.3) 95 (12.5) 0.012
Funcionamiento 71.7(23) 77.3(20.8) 0.6
escolar

Se ha procedido a comparar la calidad de vida percibida por los pacientes afectos de CC seguin
edad, dividiendo la muestra en menores de 8 afios y mayores de 8 afios, sin identificar diferencias
significativas en ninguno de las escalas del médulo cardiaco del PedsQL. No obstante, en cuanto a
apariencia fisica, encontramos una p= 0.18, atribuimos no alcanzar significacion estadistica al

tamafio de nuestra muestra.

Tabla 11. Comparacién calidad de vida nifios afectos CC por edad. Peds QL médulo cardiaco.

Nifio (8) Nifio (19) P-valor
<8 afios 8-11 afios
Media (DS) Media (DS)
Problemas cardiacos-sintomas 76.8 (14.3) 81.2 (17.2) 0.53
Problemas para seguir el tratamiento - - *
Apariencia fisica 85.4 (24.4) 67.84 (31.9) 0.18
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Ansiedad, miedo o preocupacion respecto al 57.9 (37.2) 62.2 (31.1) 0.76

seguimiento clinico
Habilidades de conocimiento 70 (23.9) 72 (20.4) 0.82
Capacidad de comunicacion 48 (32.5) 45.6 (32) 0.86

*todos los casos que reciben tratamiento en el momento actual, pertenecen al grupo <8 afios, por lo que

no es posible realizar la comparacion.

Como podemos observar en la tabla 12, no encontramos diferencias significativas en la CVRS de
nuestros casos estratificando por sexo. Se ha realizado el mismo estudio, usando la percepcion de
los padres, sin identificar diferencias significativas, cabe destacar que la percepcion de los padres
en cuanto a habilidades de conocimiento tiende a ser mejor en nifias que en nifios, aunque no

alcanza significacién estadistica (p= 0.07), probablemente sea debido a nuestro tamafo muestral.

Tabla 12. Comparacion calidad de vida nifios afectos CC por sexo. Peds QL mddulo cardiaco.

Nifo (16) Nifia (11) P-valor
Media (DS) Media (DS)

Problemas cardiacos-sintomas 79.8 (16.9) 80 (16) 0.98
Problemas para seguir el tratamiento 91.67 (8.3) 95 (-) &
Apariencia fisica 73.8(29) 71.9(33.9) 0.88
Ansiedad, miedo o preocupacidn respecto al 64.4 (27.5) 55.7 (39.3) 0.5
seguimiento clinico

Habilidades de conocimiento 67.5(20.4) 77.3(21.6) 0.24
Capacidad de comunicacion 42.8 (33.7) 51.5(29) 0.49

*no comparable por tomar sdlo un valor en las nifias.

Se ha realizado una comparacién de la CVRS de los nifios afectos de CC con el nivel de estudios de
los padres y las madres. Se ha identificado, al estratificar por el nivel de estudios de los padres,
gue en el apartado de ansiedad, miedo o preocupacién por el seguimiento médico este es mayor

en los nifos pertenecientes a familias con mayor nivel de estudios alcanzados. Realizando esta
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misma comparativa, estratificando por los estudios maternos, no alcanzamos significacion
estadistica, aunque se pueden constatar (como vemos en la tabla 14) que las medias de esta

subescala son menores cuanto mayor con los estudios maternos.

Tabla 13. Calidad de vida nifios afectos CC segun padres y nifios, ajustado por nivel de estudios paternos. PedsQL.
Mddulo cardiaco.

Sin estudios o Secundaria Universitarios P-valor
Primaria
Nifio Padre Nifio Padre Nino Padre Nino Padre
Media Media Media Media Media Media
(DS) (DS) (DS) (DS) (DS) (DS)
Problemas 68.9 82.9 83 85.9 85.4 90.6
cardiacos-sintomas 0.08 0.45
(5.77) (5.67) (4.18) (3.66) (5.66) (6.18)
Problemas para 97.5 100 87.5 77.5
. - - 0.68 0.32
seguir el
tratamiento (2.5) (0) (12.5) (22.5)
Apariencia fisica 74 83.3 74.15 76.7 63.2 85
0.82 0.57
(9.62) (11.25) (9.17) (9.06) (15.3) (15)
Ansiedad, miedo o
preocupacion 72.8 82.5 66.2 62.3 31.2 33
| 0.04 0.015
respecto a (12.56) (6.84) (7.47) (7.86)  (13.13)  (11.12)
seguimiento clinico
Habilidades de 78.13 67.5 68.46 71.9 70 66
conocimiento 0.55 0.82
(4.81) (8.76) (6.05) (433)  (14.14)  (7.65)
Capacidad de 47 48.01 48.7 58.9 34.8 20 0.76 0.07
comunicacion
(11.76) (9.74) (9.34) (9.05) (12.97) (13.38)
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Tabla 14. Calidad de vida nifios afectos CC segtn padres y nifios, ajustado por nivel de estudios maternos. PedsQL

modulo cardiaco.

Sin estudios Secundaria Universitarios P-valor
o Primaria

Nifio Madre Nifio Madre Nifio Madre Nifo Madre

Media Media Media Media Media Media

(DS)

(DS) (DS) (DS) (DS) (DS)

Problemas 79.5 86.7 83.8 90.6 67.8 72.6 0.26 0.11
cardiacos- (4.57) (3.46) (3.91) (2.74) (8.97) (9.03)
sintomas
Problemas para 100 100 85 77.5 100 100 0.26 0.16
seguir (0) (0) (10) (22.5) (0) (0)
el tratamiento
Apariencia fisica 66 81.8 72.4 76.5 83.4 94.6 0.52 0.82

(9.66) (10.68) (8.76) (9.18) (10.51) (3.49)
Ansiedad, miedo o 77.2 72.8 59 58.9 47.4 56 0.37 0.59
preocupacion (4.9) (9.38) (9.24) (8.1) (3.09) (14.52)
respecto al
seguimiento clinico
Habilidades de 77.5 65 74.4 74.1 55 56 0.15 0.11
conocimiento (6.02) (11.2) (4.93) (3.66) (12.04) (5.79)
Capacidad de 43.2 43.2 54.2 51.2 24.8 38.2 0.19 0.63
comunicacion (8.76) (7.58) (7.97) (8.8) (15.76) (18.55)

Se ha estudiado la relacién entre el ejercicio fisico realizado y la CVRS percibida por casos y

controles mediante el test general de Peds Ql. Hemos encontrado en los casos, una relacién con

significacion estadistica tanto en el subapartado de funcionamiento fisico como en el de

funcionamiento social, de manera que a mayor actividad fisica mejor son las puntuaciones

halladas. En cuanto a los controles, es el funcionamiento escolar donde encontramos una relacion

estadistica; en funcionamiento fisico queda cercana (p= 0.07).

Ante la posible existencia de un sesgo por gravedad de patologia en cuanto a practica deportiva y

CVRS, hemos ajustado por tipo de cardiopatia manteniéndose las diferencias estadisticamente

significativas en funcionamiento fisico.
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Tabla 15. Comparacién CV Médulo general vs actividad fisica realizada. Casos y controles. Peds QL médulo general.

Funcionamiento
fisico

Funcionamiento
emocional

Funcionamiento
social

Funcionamiento
escolar

<1/
semana
Media
(DS)
55.5
(7.01)
58

(14.54)

65
(8.06)
59

(10.8)

Casos

1-2/
semana
Media
(DS)
92
(5.54)
77.14

(9.38)

97.1
(2.14)
79.3

(7.35)

>3
semana
Media
(DS)
87.9
(5.72)
75.6

(6.33)

87.9
(4.85)
76.8

(5.71)

P-
valor

0.01

0.51

0.02

0.26

<1/
semana
Media
(DS)
723
(7.6)
60

(4.08)

85
(6.45)
68.8

(5.15)

Controles

1-2/
semana
Media
(DS)
89.04
(2.1)
72.05

(3.44)

89.09
(2.71)
87.7

(2.2)

>3/
semana
Media
(Ds)
88.9
(1.56)
73.04

(3.07)

93.2
(2.07)
89.1

(1.9)

P-valor

0.21

0.24

0.02

Al analizar la CVRS de los casos, a través de las respuestas de ellos y sus padres, comparando con

la actividad fisica semanal, identificamos con significacién estadistica que, a mayor frecuencia de

actividad fisica, menores problemas en relacién a sintomatologia cardioldgica se reflejan y en las

valoraciones realizadas por los padres, la subescala de apariencia fisica, esta es mejor cuando mas

ejercicio practican.

Ante la posible existencia de un sesgo por gravedad de patologia en cuanto a actividad fisica y
calidad de vida, hemos ajustado por tipo de cardiopatia manteniéndose las diferencias
estadisticamente significativas en la escala de sintomatologia relacionada con problemas

cardiacos.
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Tabla 16. Comparacion CV Mddulo cardiaco vs actividad fisica realizada. Casos y padres. PedsQL méd. Cardiaco.

Problemas
cardiacos-

sintomas

Problemas

para seguir el

tratamiento

Apariencia

fisica

Ansiedad,
miedo o
preocupacion
respecto al
seguimiento

clinico

Habilidades
de

conocimiento

Capacidad de

comunicacion

<1/semana
Media (DS)
67.7

(5.52)

90

(7.64)

58.3
(12.7)
68

(11.93)

76.7

(6.28)

29.2

(11.15)

Casos

1-2/semana

Media (DS)

75.3

(8.05)

70.3
(12.1)
50

(14.49)

58.6

(11.69)

49

(12.65)

>3/semana

Media (DS)

87.4

(2.78)

100

80.7
(7.82)
63.3

(8.42)

75.7

(4.09)

52.3

(8.49)

P-

valor

0.03

0.26

0.7

0.4

0.28

<1/ semana
Media (DS)
71.3

(5.65)

85

(15)

54.05
(15.02)
56.8

(10.09)

62.5

(10.7)

30.5

(9.31)

Padres

1-2/semana
Media (DS)
90.7

(5.37)

95
(3.62)
64.7

(11.15)

67.9

(5.76)

52.7

(9.05)

>3/semana
X (SD)
90.7

(2.46)

100

85.64
(8.05)
61.9

(9.12)

71.7

(4.53)

51.2

(10.43)

*estudios estadistico no realizable por no tener ningtin valor en uno o mas de sus grupos.

Se ha comparado la calidad de vida de los casos percibida con el total de ingresos mensuales en
cada nucleo familiar: destaca que en el mddulo cardiaco tanto niflos como padres presentan
puntuaciones peores en apartado de ansiedad y miedo en el seguimiento médico en el grupo de

mayor renta mensual, encontrando significacién estadistica en los padres y nifios (p =0.03 y p=

0.05 respectivamente).
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Hemos analizado, asi mismo, la posible influencia en la calidad de vida de nuestros casos y nuestros
controles, de la zona en la que viven (rural/urbana), nimero de horas de empleo de pantallas,
existencia de mascota en nucleo familiar, existencia de zonas verdes en los alrededores del

domicilio, no encontrando en ninguno de estos supuestos significacion estadistica.

4.4. Valoracion del estrés parental de los casos y su calidad de vida

Hemos empleado el test de estrés parental (PSS), para valorar el estrés de la figura del cuidador.
No hemos encontrado diferencias significativas entre el estrés percibido por los padres y las

madres, la media en madres es de 16.64 (+/-7.48) y en padres 19.59 (+/- 6.76).

Al ajustar por tipo de cardiopatia, hallamos tendencia a la significacion estadistica (p 0.059), no
alcanzada en probable relacién al tamafio muestral. También se ha analizado la existencia de
relacién entre el nivel de estrés percibido por padres y madres y nivel de ingreso y educacién de

los mismos, no encontrando diferencias significativas.

Asi mismo, se ha valorado la calidad de vida de los padres mediante el test WHOLQ Bref. Al
enfrentar las diferentes esferas de CV de los padres con los valores del estrés percibido por los
mismos, solo encontramos en los padres mejores puntuaciones en el dominio de la esfera

psicoldgica a menor estrés percibido (p=0.001).

Tabla 17. Calidad de vida en padres de los casos. Test Wholg Bref.

Salud fisica Salud psicoldgica Relaciones sociales Medioambiente

Media (DS) Media (DS) Media (DS) Media (DS)
Padres (16) 78.5(10.2) 77.9 (18.4) 76.2 (16.9) 70.44 (15.5)
Madres (17) 81.76 (15.2) 81.4 (16.7) 82.7 (18.06) 80.5 (15.2)
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5. Actuacion en consulta

A continuacidn, se realizara una descripcidn de la actuacidn llevada a cabo en consulta y los

resultados encontrados:

5.1. Derivados a genética médica

= Si = No

o
7

Grafico 11. Pacientes derivados a genética médica.

\\

Se derivaron 8 (30%) casos a consultas de Genética médica, las indicaciones fueron: multiples
familiares afectos de cardiopatias congénitas (2), retraso psicomotor aislado (1), retraso
psicomotor y rasgos de rasopatia (1), rasgos dismorficos (2), rasgos de rasopatia y malformacion

renal (1), hemihipertrofica (1).
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Tabla 18. Descripcion de los pacientes derivados a Genética médica.

Paciente

Paciente 1

Paciente 10

Paciente 12

Paciente 15

Paciente 19

Paciente 21

Paciente 22

Paciente 25

Motivo de derivacion

Cl 69+ dismorfia noonan like

Dismorfia noonan like+estenosis
de la unidn intervenida. Rifén

pélvico

Rasgos dismorficos

Hemihipertrofia

Microcefalia y rasgos particulares

*

AF multiples de CC

Cl 69

AF multiples de CC

Estudio molecular solicitado

CGH array y panel de

rasopatias

CGHarray y 22q11 Panel de
rasopatia (CBG-Carbonell,

normal

Amplian espectro clinico

Rasopatias.

CGH array

Genes M300, FTD2 y CREBBP

CGH array

CGHarray

Gen CREBBP y EB300

Gen RAIL:

CGH array (pérdida de

seguimiento)

CGH array

CGH array

Exoma clinico dirigido (CRELD-
1, NKX2-5,MYH6, TBX5, TBX20,

CC congénita no sindromicas).

Exoma clinico ampliado (g

genomis-rasopatias):
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Resultado

Normal

Normal

Normal

Mutacion en heterocigosis
C.2245C>T, p.Arg749 en el
exon 17 del gen RASA 1.

(incluido en el espectro

clinico de rasopatias)

Normal

Normal

Normal

Normal

Normal

Variante de significado
incierto en RAI1 de origen
paterno. Revision en 5

afos.

Normal

Normal

Normal

Normal.

Normal
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*rasgos particulares del paciente 19: filtrum largo, nariz afilada, microftalmia, pabellones
auriculares amplios y de implantacidnbaja, macrodontia de incisivos centrales. Pliegue palmar
unico bilateral, acortamiento rizomielico de ambos brazos, clinodactilia de 52dedo bilateral y

acortamiento franco de falanges de ambos 52 dedos.
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5.2. Estudio de neuroimagen mediante Resonancia magnética cerebral

12

10

RM realizada normal RM realizada patoldgica RM no realizada

Grafico 12. RM cerebral solicitadas.

Se solicitaron RM cerebrales en 19 de nuestros casos (70%). De las 19 RM cerebrales solicitadas,
12 se solicitaron en nifios afectos de CC del grupo 1 (63%). Finalmente se realizaron 12 RM

cerebrales (63% de las solicitadas): 7 pertenecientes al grupo 1y 5 al grupo 2.

Dentro de los 7 pacientes que no se realizaron la RM los diagndsticos cardioldgicos de 5 de ellos
estdn incluidos en el grupo 1, los motivos de la no realizacién fueron: 2 dispositivo de marcapasos
implantado, 1 por negacion del escolar, 2 por indicacién del pediatra de atencién primariay 2 por

pérdida de seguimiento.

De las 12 resonancias que se realizaron en el 83% (10) se encontraron alteraciones de la
mielinizacion (3), signos de isquemia (8) o alteracidn de la migracion (5), de ellas 7 se han realizado
en niflos con CC del grupo 1. Normales solo entramos dos, siendo de pacientes afectos de CIA y

Clv.

El paciente 12, tiene realizada una RM cerebral de 2012 sin hallazgos patoldgicos, tras las 2
primeras extracorpéreas. Nuestra RM se ha realizado tras la tercera extracorpdrea y en esta se
evidencian lesiones hiperintensas en secuencias T2 y FLAIR periatriales izquierdas, aumento de la
sefial y adelgazamiento cortical del hemisferio cerebeloso izquierdo, compatible con afectacién

glidtico-maldcica.

Los hallazgos encontrados se resumen en la siguiente tabla:
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Tabla 19. RM cerebral solicitada y hallazgos.

CASO

P-2

P-4

p-7*

P-8

P-9

P-11

P-12

P-13

P-14

P-15

TIPOCC/

n2 de CEC

SVIH (2)

DTGA (1)

DTGA (1)

CIv (1)

DAVparcial/1

TGA (1)

CIA (1)

TGA/1
DTAG /2

DTAG (1)

IV (1)

CIV (1)

Mielinizacion

Normal

No realizada (indicacion de pediatra)

Resonancia Magnética Cerebral.

Isquemia

Normal

No realizada (reside en Canarias no solicitada hasta la fecha en su area).

Pequefias areas de mielinizacion

terminal

Portadora de marcapasos

Normal

No realizada

Normal

Mielinizacién terminal occipital

Discreta asimetria en el tamafio de las astas occipitales, menor la
derecha.

Leve asimetria en el tamafio ventricular (mayor el izquierdo).
Areas hiperintensas en T2 y FLAIR, periatrial derecha y coronas
radiadas y centros semiovales bilaterales (gliosis)

Espacios de Virchow-Robin dilatados, de predominio en el extremo
lateral de la comisura blanca anterior derecha.

Lesion glidtico-maldcica en la regidon posterior del nucleo caudado,
capsula-lenticular izquierda y retraccion del cuerpo

ventricular homolateral. hipersefial T2 y FLAIR

cortico-subcortical temporal izquierda, sin restriccién de la difusién,
que asocia adelgazamiento cortical.

Normal

Asimetria ventriculos laterales, mayor el izquierdo. Espacios

perivasculares (Virchow-Robin) dilatados, de predominio en |
os extremos laterales
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Migracidn

Quiste cisura coroidea derecha efecto masa
sobre hipocampo.

Alteracion margenes epéndimo bilateral leve.

Rotacién incompleta de hipocampo izquierdo

Normal

Posible malrotacién hipocampal
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P-16

P-17

P-19

P- 20

P- 22

P-23

P-27

IV (1)
CIA (1)
TF (1)

DTGA (1)

SVIH (3)

CIA (1)

DTGA (2)

*RM anterior

No realizada ninguna prueba (hemiparesia)
No realizable por marcapasos

Asimetria en el tamario de las astas occipitales,

menor la derecha. Asta temporal derecha mayor que izquierda.

Pequefias areas de mielinizacion Pequeias areas puntiformes hiperintensas en T2 y FLAIR,
occipital terminal bilateral. en corona radiada y centro semioval bilaterales de predominio
frontal, interpretados como focos de gliosis.
Pequenias lesiones hiperintensas en secuencias T2 y FLAIR
periatriales izquierdas. Aumento de la sefal y adelgazamiento
cortical del hemisferio cerebeloso izquierdo, compatible con
afectacion glidtico-malacica. RM cerebral 2012: normal.
Normal Normal

No se la realiza por ansiedad y negacion
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b.1. Imdgenes mds representativas:

RM cerebral paciente 10. Secuencia T2 a) adquisicién axial, b y c) adquisicidn coronal.
Pequefias areas hiperintensas en T2 y FLAIR, de localizacién periatrial derecha (a) y en

coronas radiadas y centros semiovales bilaterales (b y c), compatibles con focos de gliosis.

RM cerebral paciente 13. DTAG. a) Secuencia FLAIR adquisicion axial. b) Secuencia T2
adquisicion coronal. Lesion glidtico-maldacica en la regidén posterior del nucleo caudado
con extensién capsulo-lenticular izquierda, que asocia drea de hipersefial perilesional en
las secuencias de TR largo, retraccion del cuerpo ventricular homolateral, asi como cortical
con adelgazamiento de su espesor. Asi mismo, se aprecia hipersefial T2 y FLAIR cértico-
subcortical temporal izquierda, que asocia adelgazamiento cortical. Estos hallazgos

podrian ser residuales a procesos isquémicos.

131



Calidad De Vida Y Dafio Cerebral Sobrevenido Infantil Secundario A Cirugia Cardiaca Extracorpérea

[Prediction

RM cerebral paciente 22. VIHipoplasico, atresia mitral y CoAo. CEC 3. RM cerebral. a 'y
b) Secuencias FLAIR adquisicién axial, c) secuencia T2 adquisicion axial, d) secuencia T2
adquisicion coronal. A) y b) Pequenias lesiones hiperintensas en secuencias T2 y FLAIR
periatriales izquierdas, una de ellas con extensidn al centro semioval izquierdo, que no
ejercen efecto de masa ni retraccién sobre el ventriculo lateral, en probable relacién con
episodio hipdxico-isquémico. C) y d) Aumento de la sefial y adelgazamiento cortical del
hemisferio cerebeloso izquierdo, compatible con afectacion glidtico-malacica de

probable origen isquémico.

En cuanto a estudios realizados con anterioridad, sélo 2 ocasiones se realizaron RM cerebrales
prequirurgicas y postquirurgicas. Se realizaron 2 TC craneales en contexto de crisis agudas post-

quirdrgicas.
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5.3. Derivacion a traumatologia

= Escoliosis Acortamiento de isquiotibiales Normal No valorado

Ul

- @

Grafico 13. Derivados a traumatologia.

Durante la exploracion fisica se evidencio escolisis en 21 casos, 2 de ellos ya se encontraban en
seguimiento por traumatologia. Se derivé un total de 19 pacientes a consultas de traumatologia,
al identificar en la exploracion asimetria de cinturas escapular y pélvica y/o asimetria de longitud
de miembros. Del total de pacientes derivados un 47% (9), no acudié a consultas de traumatologia
para valoraciéon, en la mayoria de los casos por no valorar existencia de anomalia alguna, en 3
casos por no ser derivados desde Atencion Primaria al pertenecer a dreas de salud. De los que si
fueron valorados (9), en 5 casos se confirmd presencia de escoliosis, 4 de los cuales precisa
tratamiento por rehabilitacion y fisioterapia. En 2 casos se identific6 acortamiento de

isquiotibiales y 2 fueron dados de alta de consulta de traumatologia.
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Tabla 20. Descripcion de los pacientes derivados a traumatologia.

Paciente 1

Paciente 2

Paciente 4

Paciente 5

Paciente 6

Paciente 7

Paciente 9

Paciente 10

Paciente 11

Paciente 12

Paciente 13

Paciente 15

Paciente 17

Paciente 18

Paciente 20

Paciente 23

Paciente 24

Valorado por

Traumatologia

Si

No

No (AP)

Si

No

Si

Si

Si

No (AP)

No

Si

Si

Si

Si

No

No

No (AP)
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Diagndstico

Escoliosis 132

Acortamiento isquiotibiales

Escoliosis y asimetria de cintura en tto
con alza
3 mm y fisioterapia

Escolisis que precisa RHB

Giba por dismetria de miembros, porta
alza,
pendiente de instauracion de corse por

hipercifosis. Seguimiento en RHB

No escoliosis.

RHB: inicio terapia, toxina botulinica y

fisioterapia.

Escoliosis precisa tratamiento

Normal

Acortamiento de isquiotibiales
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Paciente25 Si Normal

Paciente 27 No
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5.4. Derivacién EOEP/SMIJ

Durante la atencidn en consulta se derivd para valoracion por el EOEP, de los centros escolares de
los casos, en caso de identificar dificultades escolares y del aprendizaje no valoradas. Asi mismo,

se derivd para valoracidon a SMlJ a aquellos con alteracion de conducta y rasgos TDAH.

= Valorado = No valorado

20
15

10

| ——— |
0 #
Derivado No derivado

Grafico 14. Nifios derivados a EOEP

Se derivé un total de 15 nifios (55%) para ser valorado por el EOEP, de los cuales fueron valorados
Unicamente 2 (13%). En la mayoria de los casos, no fueron evaluados por no ser considerado

necesaro por los EOEP. De todos ellos el 75% pertenecen al grupo 1 de CC.

= Valorado = No valorado

20
15

10

0 =——— %
Derivado SM1J No derivado SM1J

Grafico 15. Nifios derivados a SMIJ.

Se solicitd valoracidn por los equipos de SMIJ en el 9 casos (33%), de los cuales fueron valorados
5 (55%): 1 fue dado de alta por no colaboracién, en 2 se realizé diagndstico de TDAH y 2 fueron
dados de alta por no valorar diagndstico de TDAH. De todos ellos, el 80% pertecen al grupo 1 de
CC. De los dos dados de alta por no valorar patologia en el momento actual, tras contacto con las

familias, refieren persistencia de los problemas en el aprendizaje.
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Si comparamos el indice ICC con GAF encontramos diferencias mayores de 20 puntos en 5 casos
(20%), de ellos 3 fueron valorados por SMIJ, dos fueron altas en primera consulta, en uno se
diagnostico de TDAH y se inicié tratamiento, otro no fue valorado y otro fue derivado para ser
valorado por el EOEP de su centro, no siendo esta valoracién considerada oportuna. -Ver ANEXO

11-

5.5. Otros

Se derivé a dos pacientes con hemiparesia a consultas de Rehabilitacion (paciente 13 y 16). El
paciente 13 acudié a consulta de rehabilitacion y ha iniciado tratamiento inyecciones de toxina

botulinica en antebrazo izquierdo. El paciente 16 no acudid a controles programados.

Se identificé en el paciente 20 aumento de trama vascular superficial en miembro inferior
derecho, por lo que se solicd eco dopler evidenciandose ausencia de flujo venoso en iliaca
derecha y ramas con repermeabilizacién tanto proximal como distal. Fue valorada por cirugia

vascular indicandose media de compresion.

Durante exploracion fisica de la paciente 11, ante rechazo extremo a exploracidn y referencias de

la madre de ideas de deseo de muerte, se derivd a psicologia infantil y trabajadora social de zona.
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IX. DISCUSION
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Presentamos el primer estudio de calidad de vida y daio cerebral sobrevenido en nifios espafioles

afectos de cardiopatia congénita e intervenidos con cirugia cardiaca extracorpérea.

Mediante los resultados obtenidos en el presente estudio se realiza una descripcidn detallada de
la situacidn actual de la poblacidn de estudio. Damos una visidn global de la calidad de vida
relacionada a la salud, la presencia de dafio cerebral sobrevenido, el funcionamiento cognitivo-
ejecutivo y la existencia de secuelas tardias identificadas en el momento actual. Asi mismo, hemos
analizado los factores de riesgo relacionados con las CC y la CEC y factores sociodemograficos y

medioambientales modificadores de la CVRS.

La descripcidn global actual de este grupo poblacional ha permitido identificar las necesidades
especificas que presentan y constatar factores de riesgo para presentar DCS y empeoramiento de
CVRS. Esta relacion es valorada actualmente en numerosos estudios, en ellos se pone de
manifiesto la presencia DCSNT en relacién a las CC, la necesidad de identificarlo y tratarlo de
manera precoz para favorecer una mejoria de la calidad de vida y de la funcionalidad de estos

pacientes.

1. Aspectos generales

Obtuvimos para nuestro estudio una muestra total de 81 nifilos, compuesta por 27 casos y 54
controles, apareados por edad y sexo. El tamafio muestral es menor que el obtenido en otros
estudios publicados, si bien estos han sido realizados en centros con mayor volumen asistencial o
multicéntricos; no obstante, también encontramos estudios de muestra similar al nuestro (83),

destacando como fortaleza, del presente estudio, la presencia de un grupo control.

En cuanto a la distribucion por sexo, un 60% son varones, el predominio de nifios afectos de CC

sin significacion estadistica también se encuentra descrito en otros estudios (84).

En el 30% de nuestros casos (8) los padres estan divorciados, frente al 20% de los controles. Al
comparar con las cifras nacionales del INE, la tasa bruta de divorcios en Espafia en 2016 fue de
2.1/1000 habitantes. Aunque la impresidn durante la practica clinica diaria es que las familias con
nifios afectos de enfermedad crdénica presentan mayor nimero de divorcios, los escasos estudios
que existen no encuentran relacidn entre la presencia de nifios afectos de CC y un mayor nimero

de divorcios (85).

140



Calidad De Vida Y Dafio Cerebral Sobrevenido Infantil Secundario A Cirugia Cardiaca Extracorpérea

En cuanto al nimero de abortos sufridos, en el 37% de nuestras parejas han sufrido 1 o mas, lo
gue supone, en relaciéon al nimero total de hijos, un 20% del total de embarazos, cifra que

coincide con el porcentaje global de abortos espontaneos de la poblacién general.

La tasa de diagndstico prenatal en nuestra muestra fue del 15%. En el periodo de 1997 a 2012 en
el registro de cardiopatias congénitas europeas (European Registration of Congenital Anomalies
and Twins), se reportd una deteccion prenatal global del 29% (40% en el caso de las severas (86).
De nuestra muestra, de las 11 DTGA, ninguna fue diagnosticada prenatalmente. Esto demuestra
qgue la deteccidén prenatal de nuestra poblacién de estudio fue de menor calidad, lo que puede

suponer un factor de mal prondstico, al suponer un retraso en su diagnéstico y tratamiento.

Salvo los dos casos que presentaron crisis agudas, no hay registrada monitorizacién
electroencefalografica en ningln otro caso, lo cual es muy relevante, puesto que como sefialan
Clancy et al, hasta en el 11.5% de los pacientes intervenidos mediante CEC, presentan actividad

epiléptica sin crisis clinicas (13).

2. Aspectos clinico-patoldgicos de los casos

2.1. Variables clinico-epidemioldgicas de las CCy la CEC

La distribucion de nuestra muestra en relacion al tipo de CC es la siguiente: 41% DTGA, 22% CIA,
19% CIV, 7% TF y SVIH, y 3.5 % DVAP 3.5%. Para su estudio estadistico las hemos agrupado en
dos: CC severas (grupo 1), compuestas por DTGA, TF, SVIH y DVAP; y CC simples (grupo 2): CIAy
CIv.

No hemos encontrado correspondencia entre los diferentes tipos de CCy su distribucion por sexo.
Asi mismo, tampoco en torno al porcentaje de diagndsticos prenatales, ya que este fue realizado
solo en un 15%, sin predominar las CC del grupo 1. La edad media en la primera cirugia fue menor

significativamente en el grupo 1.

En relaciéon a la CEC, encontramos varios factores de riesgo de aparicion de dafio cerebral
sobrevenido y cronopatia del desarrollo psicomotor: la edad al diagndstico y en la primera cirugia,
menor en las del grupo 1 (p=0.005), el tiempo medio de CEC, significativamente mayor en las
cardiopatias del grupo 1, 146.5 minutos (DS 43.8 min) , frente a 61.8 min ( DS 40.3 min) en el

grupo 2 (p=0.001), y el tiempo de isquemia: grupo 1: 69.1 min (DS 25 min) y en el grupo 2: 37 min
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(DS 6.4 min). La necesidad de cirugia antes del afio de vida, la mayor duracién de la CECy el tiempo
de isquemia, esta descrito en numerosos estudios previos como factor de riesgo ulterior de

retraso en el desarrollo psicomotor y DCS (16).

En relacion a la estancia en la Unidad de Cuidados Intensivos (UCI), diversos factores se han
posicionado como de riesgo de dafio neuroldgico (16). Asi con significacién estadistica hemos
encontrado los siguientes items: la duracién media de ingreso en la UCI fue mayor en el grupo 1
al ser 15.9 dias (DS 10.5 dias), frente a 4 dias (DS 2.6 dias) en el grupo 2; los dias de ventilacién
mecanica invasiva fueron en el grupo 1 de 7.4 dias (DS 8.5 dias) mientras que en el grupo 2 fue de
0.5 dias (DS 1.08 dias); empleo de drogas vasoactivas, tanto la duracién de infusién, como el
numero de drogas empleadas en combinacion, asi en el grupo 1, estuvieron pautadas una media
de 7.6 dias (DS 4.5 dias)y una media de 3.5 (DS 1.3) farmacos diferentes, mientras que en el grupo

2 fueron empleadas una media de 2.6 dias (DS 1.4 dias) y una media de 2.1 (DS 0.74) farmacos.

2.2. Complicaciones intraquirdrgicas y postquirurgicas

Las complicaciones durante la CEC y en el postoperatorio, han sido recogidas en varios articulos
por presentar secuelas, entre ellas el dafio cerebral secundario al implicar hipoperfusiéon del tejido
de diferente gravedad. La importancia de identificar y evitar estas complicaciones reside en que

suponen uno de los pocos factores modificables (16).

Durante la cirugia se han identificado complicaciones intraquirurgicas en las CC del grupo 1 (DTGA,
SVIH, TF y DVAP): 2 arritmias ventriculares, 1 parada cardiorrespiratoria y anemizacion, y ninguna

en el grupo 2.

Las complicaciones posquirurgicas estan descritas como presentes entre un 3 y 20% de las
intervenciones. En nuestra muestra, hemos evidenciado: complicaciones neuroldgicas en un 40%
(15% crisis agudas, 26% hipotonia, 11% sindrome de abstinencia y 7% accidentes
cerebrovasculares). La presencia de crisis agudas recogida en nuestro estudio coincide con

investigaciones anteriores(16).

Ademas, hemos identificado en las CC del grupo 1: hipoglucemia en el 11% y complicaciones
infecciosas en el 19% (sepsis, mediastinitis, neumonia); en el 44% se evidencio hipotensidn arterial

o insuficiencia renal, siendo mas frecuentes en aquellas CC pertenecientes al grupo 1, con
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significacion estadistica en el caso de la hipotensién (84). En un 30%, hemos identificado

complicaciones hematolégicas, solo 1 de los 8 casos pertenecia al grupo 2.
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3. Exploracidn fisico-psicométrica y actuacién en consulta

3.1. Exploracion fisico-psicométrica

3.1.1. Exploracion fisica

Hemos identificado perimetros cefalicos en la exploracion en consulta con percentiles < p10 en
11 casos, de ellos 5 presentaban un PC <3. Destaca que solo 2 (CIV y CIA) pertenecen al grupo 2.
Asi, pertenecientes al grupo 1 encontramos el 80% de los casos: 5 DTGA, 2 SHVI, 1 FT y 1 DVAT.
De los 5 con percentiles inferiores a 3: 2 son SHVI, 1 TF, 1 DTGA y 1 CIV. Esta relacién entre el tipo
de CCy el PC, ha sido estudiado por varios grupos (54), estudian la relaciéon entre el flujo cerebral
en la arteria cerebral media y el desarrollo del volumen cerebral, asi la ratio de flujo
cerebro/placentario es menor en cardiopatias mas severas (SVIH, TF y DTGA), presentando los

nifios afectos volumenes cerebrales menores y en consecuencia PC menores.

Por otro lado, en 21 de los 27 casos se constatd asimetria de cinturas y giba en el Test de Adams,
en 6 se evidenciaron rasgos dismorficos y en 10 casos asimetria en longitud y diametro de los

miembros inferiores.

3.1.2. Descripcidn cognitiva y ejecutiva

Los valores hallados para el CIT y los subindices MT, VP, CV y RF siguen una distribucidén normal,
como se ha descrito en estudios anteriores. Asi, los valores para CIT obtenidos de nuestra muestra
son de 98 (+/-16.9), casi idénticos a la poblacion general (CIT 100, +/- 15). Estos resultados
coinciden con lo ya publicado en torno a las CC no sindrémicas, que presentan un CIT similar a la

media poblacién (55).

Las CC pertenecientes al grupo 1 presentan CIT, RP, CV e indice GAIl, menores significativamente
al grupo 2, estos resultados estan en relacidn a su asociacién con cardiopatias mas severas y la

presencia en 2 casos de lesiones cerebrales secundarias a la cirugia.

En cuanto a las funciones ejecutivas, hemos identificado en el 30% marcadores de disfuncion
ejecutiva, al presentar diferencias significativas entre los valores de los subindices MT y/o VP y

CIT. Asi mismo, al analizar la funcion visuomotora mediante el test de Bender, hemos demostrado
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alteraciones en el 62% de nuestra muestra. Estos datos son importantes y van en la misma
direccidén que otros estudios publicados, en los que aseveran que es la alteracién de las funciones
ejecutivas la causante de las dificultades escolares de esta poblacidn y no la afectacion cognitiva

(22).

Este hecho lo podemos extrapolar a nuestra muestra, puesto que el 26% estan escolarizados con
apoyos y el 50% refieren dificultades en el aprendizaje, mientras que sdélo el 7% tienen un CIT <80

gue pueda justificar estas necesidades.

3.2. Actuacidn en consulta

3.2.1. Derivacion a equipos de orientacion y SMIJ

Son muchas las publicaciones que describen las dificultades en el aprendizaje de los nifos afectos
por CC, encontrandose no solo en las mas severas. Asi la existencia de problemas en el aprendizaje
y en el desarrollo de funciones visuoespaciales se hallan segln algunas series en entre el 30 y 50%
de los casos (11). Segun las publicaciones anteriores, el TDAH es hasta 3-4 veces mas prevalente

en nifos afectos de CC que en poblacién general (25).

Durante la realizacidn de este estudio se derivd para valoracidn por parte del EOEP al 55% de la
muestra, siendo valorados Unicamente el 13% (dos nifios). Asi mismo, se derivd a SMIJ al 33% de

la muestra, siendo valorados el 55% (5 casos).

Se llevd a cabo la comparacidn entre indice ICC y GAF, encontrando hallazgos sugestivos de TDAH
en 5 pacientes sin predominio en las CC mas severas, lo que va a favor que las dificultades en el

aprendizaje y disfuncidon ejecutiva esta presente en todos los tipos de CC.

3.2.2. Genética médica

Nuestra poblacion de estudio estd libre de pacientes afectos de cuadros sindromicos o
malformaciones mayores, al ser ambos criterios de exclusion en nuestro estudio. Estas

subpoblaciones presentan entre un 20 y 50% de diagndsticos mediante genética molecular.
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Mientras que las CC aisladas en torno a un 10%, algo mayor si asocian alteraciéon del

neurodesarrollo (51).

De nuestra muestra, el 30% se derivd a consultas de genética médica, los motivos fueron multiples
familiares afectos de cardiopatias congénitas (2), retraso psicomotor aislado (1), retraso
psicomotor y rasgos de rasopatia (1), rasgos dismaérficos (2, hallando en un caso una variante de
significado incierto de origen paterno en el gen RAI 1), rasgos de rasopatia y malformacidn renal
(1, hallando una mutacion en heterocigosis C.2245C>T, p.Arg749 en el exdon 17 del gen RASA 1) e

hemihipertrofica (1).

3.2.3. Hallazgos en neuroimagen

Los estudios mediante RM cerebral son muy importantes en los nifios afectos de CC, ya que
permiten identificar factores o momentos criticos desencadenantes de lesiones isquémicas y
detectar y describir estas lesiones. Es importante destacar que, en ocasiones, estas lesiones

isquémicas no presentan un correlato clinico inicial.

Hemos solicitado RM cerebral a aquellos pacientes con asimetrias de miembros, retraso
psicomotor y microcefalia. Ya que se ha considerado la asimetria como un posible signo de atrofia
muscular secundario a un insulto isquémico central y las otras dos indicaciones, causas de dafio a

nivel central.

La alteraciéon presentada en estos pacientes es una alteracion del grado de plegamiento,
alteracion de la migracidn neuronal, mielinizacidn, lesiones isquémicas y disminucion del volumen
cerebral. Estas lesiones se presentan ante alteracién del flujo de perfusién cerebral y, por tanto,

son mas frecuentes en CC complejas (HVI, DTGA, TF y anomalias de ventriculo unico) (55).

A pesar de la importancia de la neuroimagen en nuestra muestra a sélo 4 (15%) pacientes tienen

realizada una RM cerebral previa a nuestro estudio (2 prequirurgica y 2 postquirurgica).

Se solicitaron un total de 19 RM cerebrales (70%), 12 a nifios afectos de CC del grupo 1 (63%). Del
total de las solicitadas se realizaron 12 RM cerebrales: 7 pertenecientes al grupo 1y 5 al grupo 2.
En estas evidenciamos en una amplia mayoria (83%) alteraciones de la mielinizacidn (3), signos de

isquemia (8) o alteracion de la migracidon (5). Normales solo entramos dos, siendo de pacientes
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afectos de CIA y CIV. Estos hallazgos son similares a los descritos en la bibliografia existente

(14)(87)

Destaca nuestro caso numero 12, por haberse evidenciado lesiones nuevas tras la tercera CEC a
la que fue sometido, teniendo previamente una resonancia normal, reflejando la importancia de

la CEC como factor de riesgo para dafio cerebral.
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3.2.4. Valoracién por traumatologia

En 21 de nuestros casos (78%), se evidencid escoliosis durante la exploracion. Este hecho no ha
sido descrito en articulos previos. Para su confirmacidn y seguimiento, se derivd a consultas de
traumatologia a 19 de nuestros casos, ya que los otros dos ya se encontraban en seguimiento.
Destaca que un 47% de nuestros pacientes no llegaron a ser valorados. De los 9 que si fueron

valorados se confirmé el diagnéstico en 5 (55%).

4. Descripcion y comparacion de variables sociodemograficas, neurodesarrollo,

medioambientales y estilo de vida

4.1. Variables sociodemograficas y neurodesarrollo

El nivel de estudios de los padres y los ingresos mensuales son significativamente menores en
familias con nifios afectos de CC. Asi, sélo el 20% de la muestra de casos tienen una renta familiar
mayor a 2500 euros mensuales, frente al 60% de los controles, han alcanzado estudios
universitarios el 19% frente al 68% de los padres de los controles. En cuanto a la escolarizacidn de
nuestra poblacién de estudio sélo el 11% estadn escolarizados en centros educativos privados o

concertados, frente al 70% de los controles.

La implicaciéon del estatus socioeconémico y la presencia de malformaciones cardiacas ya ha sido
publicada en estudios previos (2015, Pei L et al), aunque la identificacion de la causalidad de la

relacidn no esta bien establecida (40).

En cuanto a la adquisicion de los hitos del neurodesarrollo, la articulacidn de las primeras palabras
y el inicio del lenguaje han sido mas tardios en nuestro grupo de casos con significacion
estadistica. No hemos evidenciado diferencias significativas en inicio de la sedestacidn,
deambulacidn ni retirada de pafial. Estas diferencias si son identificadas por otros grupos de

trabajo (Naim et al y Marino B et al) (13).

La necesidad en nuestra muestra de asistir a centros de atencién temprana, neuropediatria y SMIJ,
asi como la presencia de dificultades en el aprendizaje, es mayor significativamente que en

poblacion general, tal y como han evidenciado otros estudios (11). Asi, de nuestra un 22% ha
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precisado valoracién por Neuropediatria, SMlJ y seguimiento en equipos de atenciéon temprana,
se identifican dificultades en el aprendizaje en el 50%, frente a tan solo un 2% del grupo control,
precisando apoyos especificos hasta en el 26% y repetir curso el 11%, frente al 3.5 y 0% del grupo

control.

4.2. Variables medioambientales

Hasta un 30% de las noxas de las CC pueden deberse a causas potencialmente evitables, entre
ellas tenemos la exposicidn a alcohol, pesticidas, metales pesados y tabaco. Ante esta realidad se
procedid a valorar la valoracién del grado de contaminacién ambiental y la encuesta sobre

expositores ambientales y posibles trazas desde el trabajo.

En cuanto a la valoracidn del grado de contaminacién ambiental, aplicando una escala numérica
del 1 al 10, siendo la calidad del aire mejor cuanto mayor es el nimero, hemos encontrado
diferencias significativas, aun valorando ambos la calidad de aire como buena, al ser menor en los

casos que en los controles, 2.37(DS 3.31) frente a 3.2 (DS2.08) de los controles.

El 30% de nuestros casos evidencian expositores ambientales, frente a un 15% de nuestros
controles. Entre los expositores identificados cerca de sus viviendas encontramos: refinerias,
fabricas de asfalto, fabricas de pinturas, minas y la presencia de un vertedero de material de
construccion rehabilitado. En cuanto a los controles, estos refieren exposicion a contaminacién

ambientales, pintura, amianto y redes inaldmbricas.

En torno a las trazas procedentes del trabajo, los casos refieren posibilidad de trazas en el 44% y
los controles en el 5% (p <0.0001). Los casos hacen referencia a pintura, pesticidas y herbicidas,
trabajo en aeropuerto, sulfatos, trabajo en gasolineras y soldaduras. Por otro lado, los controles

indican exposicién a productos de limpieza y trazas de hierro.

En nuestros casos, el 52% de la actividad laboral realizada por padres y madres gira en torno a la
agricultura, con la consecuente mayor exposicidn a pesticidas y herbicidas, frente a un 6% de
nuestros controles (p <0.0001). Es destacable este dato, ya que los herbicidas y pesticidas estan

considerados como disruptores causantes de CC, como han descrito en 2015 Rocheleau et al (44).

Queda reflejado, por tanto, que la presencia de expositores ambientales y trazas de origen

laboral, en nuestros casos no son solo mas frecuentes sino de mayor riesgo, al constatarse
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exposicidon a agentes de los mads peligrosos, como recogen en el Baltimore Washington Infant
Study (BWIS): metales pesados y disolventes organicos, como el tolueno presente en las pinturas
(38).

En los domicilios de nuestros casos, hay un mayor nimero de fumadores (41% frente al 24%, p <
0.005). Coexistiendo a su vez en los casos, hasta en un 26% de los hogares dos fumadores, frente
a ninguno en los controles. Algunos estudios, concluyen que la exposicién al tabaco aumenta en
un 40% la aparicion de CC. Pei et al en 2015, publicé que incluso el tabaquismo pasivo aumenta

el riesgo de presentar CC (40).

En cuanto a la antigliedad de la vivienda, los casos habitan viviendas mas antiguas con
significacidn estadistica, asi el 45% de los casos habitan en casa de construccién anterior a 1990
frente a 11% de los casos de los controles. Por otro lado, el 44% de los casos viven en casas
construidas del ano 2000 en adelante, frente a un 63% de los controles. Estos afios de
construccion son relevantes por la presencia de amianto entre los materiales empleados para la
construccion, ya que entre 1984 y 1993 se prohibié el empleo de amianto azul y marrény en 2001
el empleo total del amianto. A su vez, es relevante, que la prohibicién del uso del plomo en las
tuberias de conduccion de agua de consumo humano se publicé en el art. 20 del Real Decreto
140/2003 el 7 (88).

Es importante remarcar que ninguno de nuestros casos acudié a consulta de pediatria

medioambiental.

4.3. Estilo de vida

Tras analizar la actividad fisica extraescolar, se evidencia que nuestro grupo control realiza en
mayor medida ejercicio fisico fuera del horario escolar con significacion estadistica (un 56% de la
muestra de casos, frente a un 87% de los controles), realizando ejercicio entre 1y 5 veces a la

semana, p =0.02.

En cuanto al nimero de horas empleadas en el uso de aparatos electrdnicos, este es mayor en
nuestro grupo de casos (p= 0.001), no hay ningun nifio que refiera uso nulo de los mismos. En el
grupo control un 36% refiere emplearlos menos de 6 horas a la semana, frente a un 7% del grupo

de casos. El uso diario entre 1y 2 horas es referido por el grupo de casos en el 56% y en el grupo
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control en el 30%. En este sentido, se atisba una sustitucién de la practica deportiva por el uso

de pantallas, que es predominante en el grupo de casos.

Hay un mayor consumo de carne roja en el grupo de casos, hasta un 85% refiere consumirla mas
de 3 veces ala semana, frente a solo un 11% en el grupo control (p= 0.001). En estudios anteriores
(50), se concluyd que madres vegetarianas estrictas suponian un factor de riesgo de CC.
Actualmente la OMS, recomienda limitar la ingesta de carnes roja por su posible asociacién a
diversos cdnceres gastrointestinales y estar asociado su consumo a un aumento del riesgo de

enfermedad cardiovascular(89).

5. Identificacidon de secuelas

5.1. Escala de secuelas tardias (LESS)

Tras aplicar la escala de LESS, hemos evidenciado que hasta un 93% de nuestros casos presentan
alguna secuela. Es importante constatar esta asociacién, ya que pone de relevancia la existencia
de danos secundarios a noxas cerebrales no traumadticas, las cuales no son tan facilmente
identificables como las traumaticas. Hemos evidenciado menor nimero de secuelas tardias en
aquellas CC pertenecientes al grupo 2. Asi, dentro del grupo de pacientes en el que hemos
encontrado solo una secuela tardia, el 60% pertenecen al grupo 2, en el subgrupo de 2 secuelas
identificadas el porcentaje desciende al 45% y con 3 secuelas identificadas al 15%. Dentro de este

ultimo el 70% son DTGA.

5.2. Dafio cerebral sobrevenido

En nuestra muestra, hemos identificado la existencia de DCS mediante la escala de DCS de
Castellanos et al en un 63% de nuestra muestra, de ellos sélo el 17% pertenecen a nifios afectos
de CIA o CIV. En cuanto al tipo de DCA que hemos hallado encontramos: dos hemiplejias (DCS 4),
12 presentan dificultades en el aprendizaje (DCS tipo 5a) y en tres casos hemos identificado
alteracion de conducta asociada (DCS tipo 5b). Del 37% en el que no encontramos evidencia de

DCS el 70% los componen nifios con CC del grupo 2 (CIA y CIV). De esta manera encontramos que
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como se describe en otros estudios, las cardiopatias mas complejas presentan con mayor

probabilidad DCS (p=0.04).

Estos datos estan a favor de los descrito en la bibliografia previa, en relaciéon a que CC mds
complejas suponen una alteracion del flujo sanguineo cerebral prenatal, postnatal y durante la
CEC presentando mayor dafio del SNC y como consecuencia alteracion en el desarrollo psicomotor

y desarrollo de secuelas (DCS) (55).

De todos los casos de DCS identificados, el 76% son nifios, solamente no hemos encontrados
indicadores de DCS en el 18% de los nifios de nuestra muestra, frente al 55% de las nifias libres de
DCS, este dato va en relacidn a que el género masculino es en si mismo un factor de riesgo de DCS

como indican en su estudio H. Sanz et al (90).

5.3. Cuestionario de capacidades y dificultades (SDQ)

Al comparar los resultados de nuestra poblacién obtenidos en el test SDQ, con los obtenidos en
un estudio nacional de poblacién pediatrica en Espafia (91), hemos concluido con significacion
estadistica peores resultados en todas las dimensiones salvo en la prosocial, lo que implica que
nuestra poblacion presenta mayor riesgo de trastornos mentales y problemas conductuales,

siendo ambos manifestaciones clinicas del DCS, como indica su definicién (11)(17) .

6. Calidad de vida relacionada con la salud

Tras la realizacidén de nuestro estudio, destaca la viabilidad del empleo de las escalas de calidad
de vida PedsQL, puesto que todos los participantes (padres, nifios afectos de CCy controles), han
respondido a los items, sin ser necesario prescindir de ninguna de las escalas por mala

cumplimentacion (4).

Los resultados que hemos obtenido sobre la calidad de vida percibida por los nifios afectos de CC
y la valoracion de esta por sus padres mediante el test Peds Ql-mddulo cardiaco, no presentan
diferencias significativas con los datos obtenidos en un estudio realizado con poblacion espafiola
de nifos afectos de CC, a excepcidn de la dimensidn de sintomatologia cardioldgica en los padres

(70).
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Hemos comparado la CV percibida por los padres de nifios con CC, la CV de los nifios afectos, y se
ha comparado esta con la de los controles. Por otro lado, también hemos analizado la CV de los

padres y el nivel de estrés parental.

6.1. CV de casos vs controles. Concordancia entre padres e hijos

Al comparar la CVRS entre casos y controles encontramos que, los resultados de CV en la
subescala de funcionamiento escolar son significativamente menores en casos que controles. Lo
cual va enrelacién a las mayores dificultades escolares que este grupo presenta. Estas diferencias,
no obstante, no se han evidenciado entre los dos grupos de cardiopatias, al igual que describe

Ruggiero K et al en 2018 (92).

Hemos analizado la concordancia entre la valoracidn de los padres y los casos sobre la CV de estos
ultimos. Encontramos que hay una mejor valoracidon por parte de los padres en la escala de
sintomatologia cardiolégica y apariencia fisica, mientras que los nifios valoran mejor el
seguimiento del tratamiento y las habilidades del conocimiento. Encontramos concordancia total
en: capacidad de comunicacién y preocupacion por el seguimiento clinico. Los estudios de
concordancia entre padres e hijos se han realizado previamente por otros grupos de trabajo, asi
Svensson et al, encuentran como en nuestro caso, mediante el cuestionario PedsQL- médulo

cardiaco, menor concordancia en apariencia fisica (93).

6.2. CVRS asociado a variables clinico-epidemiolégicas

Al comparar la CVRS entre grupo 1y 2 de cardiopatias, valorada por padres e hijos, evidenciamos
mediante el médulo cardiaco diferencias significativas en cuanto a problemas fisicos relacionados

a la afectacidn cardiaca, siendo estos significativamente mayores en el grupo 1.

Asi mismo, tras comparar la CVRS de los nifios afectos de CC (grupo 1 vs grupo 2) empleando
maodulo general, encontramos diferencias significativas tanto en funcionamiento fisico como
social y queda muy proximo a la significacion el funcionamiento emocional, resultando en todos

los casos peor en el grupo 1.
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Se ha comparado la CVRS de nuestros casos ajustando por edad (< 8 afios y > 8 afos) no
encontrando diferencias significativas como si describen en estudio previos Ruggiero K et al(71) .
En cuanto a la apariencia fisica no alcanzamos significacién estadistica (p= 0.18), sin embargo, las

medias son llamativamente diferentes (85 vs 67), siendo peor en el grupo de mayor edad.

Hemos ajustado la percepcién de CVRS por sexo, no encontrando diferencias significativas en la
valoracion de los nifios, este hecho se evidencia en otras publicaciones, asi, Michel et al en 2009,
han estudiado la calidad de vida de los nifios y adolescentes de diferentes paises europeos, no
encontrando diferencias por debajo de los 8 afios, mientras que, por encima de 18 afios, son las

adolescentes las que tiene una calidad de vida inferior(94).

Mientras que, en la percepcién de los padres en relacidn al sexo, destaca una valoracion mas
positiva de las nifias en cuanto a habilidades del conocimiento, quedando este dato préximo a la
significacién estadistica (p= 0.07). En este sentido, son muchos los estudios que valoran las
diferencias académicas entre nifios y nifias, siendo mejor en las nifias y con menor tasa de

abandono escolar (94).

Se ha estudiado la relacidn entre la CVRS de los casos y el nivel de estudios paterno y maternos.
En cuanto al nivel de estudio paternos, encontramos que a medida que la formacién académica
es mayor, con significacidn estadistica, peores son las puntuaciones en la dimensién de
preocupacién y ansiedad respecto al seguimiento clinico tanto en padres como en nifios, esta
relacion entre mayor nivel de estudios alcanzados y niveles superiores de ansiedad ha sido

descrita por otros grupos de trabajo (95).

Al analizar la CVRS en relacion a la actividad fisica, encontramos que, en el grupo de casos, el
funcionamiento fisico y social es mejor significativamente en aquellos que mas actividad fisica
realizan. Hemos realizado el mismo analisis con nuestros controles no encontrando estas
diferencias. Destacar que en este ultimo grupo si que hay diferencias en funcionamiento escolar,

a favor de quienes mas deporte realizan.

Por otro lado, hemos comparado la CVRS de los casos percibida por los casos y sus padres
mediante el médulo cardiaco, ajustando por actividad fisica, y encontramos igualmente con
significacidon estadistica peores resultados en la escala de sintomas relacionados a problemas

cardiacos (68) (75)

Estos resultados demuestran la relacidn de la préctica deportiva y la calidad de vida en nifios

afectos de CC (67). Actualmente, se estan realizando numerosos estudios en relacién al papel
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beneficioso del ejercicio fisico tanto en la calidad de vida como en la evolucién de la patologia,
entre estos destaca el trabajo del Dr. Ibafiez, que ha estudiado la relacién entre practica deportiva
y control de epilepsia de dificil control en jovenes murcianos, encontrando igualmente resultados

beneficiosos (96).

No hemos encontrado diferencias significativas entre el estrés percibido entre padres y madres,
ni existencia de relacién entre este y los ingresos, nivel de estudios alcanzados ni la calidad de

vida de ambos.

7. Sesgos vy limitaciones

° Una de las limitaciones de nuestro estudio es el tamafio de la muestra. Hay que tener en
cuenta que la distribucién en cuanto a tipo de CC de los que han participado y de los que tras
contacto lo rechazaron no tiene diferencias significativas, ya que la mitad de ellos presentan una

cardiopatia de las que hemos clasificado como severas.

° Se trata de un estudio retrospectivo, lo que dificulta la recogida de datos, como es el caso

del PC al nacimiento, ya que en 11 casos no se encontré la somatometria al nacimiento.

° Destacar las dificultades de coordinacion de las medidas adoptadas en la consulta, con
atencién primaria, con servicios sanitarios de otras dreas y comunidades, lo que ha conllevado en
nuestro estudio a la no realizacibn o asistencia a consultas programadas y pruebas
complementarias. Asi como la dificultad de activacion de los recursos de los EOEP y centros de

SMIJ, en gran parte debida a la sobresaturacidn de sus recursos.
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IX. CONCLUSIONES
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12. La presencia de alteracién en el desarrollo psicomotor, presencia de DCS y dificultades
escolares es similar a la descrita en estudios anteriores. Asi encontramos, con significacion
estadistica, un retraso en desarrollo del lenguaje, asistencia a centros de atencidn temprana y
SMIJ y necesidad de escolarizacidon con apoyos especificos en mayor frecuencia que en nuestros

controles sanos.

22, Las cardiopatias congénitas severas presentan factores de riesgo de DCS mas frecuentes que
las menos graves: edad al diagndstico y en la primera CEC, presenta tiempos de isquemia y CEC
mayores, estancias en UCI, necesidad de ventilacion mecanica y empleo de drogas vasoactivas
mas prolongadas e hipotensidn arterial tras la cirugia. Las CC severas desarrollan DCS con mayor
frecuencia. Valoracién cognitiva global dentro de la media poblacién, pero las CC severas
presentan peores valoraciones cognitivo/ejecutivas que las mas leves. Remarcar la necesidad de
mayor control de imagen y electroencefalografico. Nuestra muestra presenta mayor riesgo de

alteracién conductual y emocional que la poblacién pediatrica espaiola.

32, Las familias de nifios afectos de CC presentan un nivel socioeconémico inferior: viviendas mas
antiguas, el nivel de estudios alcanzados, centros de escolarizacion y la renta mensual de estas

familias es inferior a los controles sanos.

42, |dentificamos mayor exposicidon de disruptores ambientales en nuestra poblacién de estudio
gue en nuestros controles: 1) un nimero de fumadores mayor en domicilio, 2) viviendas mas
antiguas (riesgos de exposicién a plomo), 3) frecuentes trazas procedentes del trabajo: contacto
con metales pesados y agricultura en la mitad de nuestra muestra (exposiciéon a herbicidas,
pesticidas, sulfatos), asi como un 4) mayor contacto con expositores ambientales. La actividad
fisica realizada por nuestros casos es menor, y el consumo de carne roja mayor que en nuestros

controles.

52, La calidad de vida se ve modificada por la presencia de una CC en la esfera del funcionamiento
escolar al comparar con nuestros controles. Las CVRS de los nifios afectos de CC se ve modificada

por la gravedad de la cardiopatia congénita, renta mensual, el nivel de estudios de los padres y la
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actividad fisica. El nivel de concordancia de padres y nifios en cuanto a la valoracién de la CV de

estos ultimos es alto.
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ANEXO 1

MODELO DE HOJA DE INFORMACION Y CONSENTIMIENTO INFORMADO COMITE ETICO DE
INVESTIGACION CLINICA AREA 1 DE SALUD (MURCIA_OESTE)

Area |
Murcna Oeste

HOJA DE INFORMACION AL PACIENTE

TiTULO DEL ESTUDIO: DANO CEREBRAL SOBREVENIDO INFANTIL SECUNDARIO A CIRUGIA
CARDIACA EXTRACORPOREA.

PROMOTOR: Diana Ghandour Fabre. INVESTIGADOR PRINCIPAL: Diana Ghandour Fabre.
Servicio de Pediatria. Seccién de Neuropediatria. Sociedad Espafiola de Neuropediatria.
Teléfono 628778628, email: diana.ghandour@gmail.com. CENTRO: Hospital Clinico
Universitario “Virgen de la Arrixaca”.

INTRODUCCION

Nos dirigimos a usted para informarle sobre un estudio de investigacion en el que se le
invita a participar. El estudio ha sido aprobado por el Comité Etico de Investigacién Clinica
correspondiente y, en su caso, por la Agencia Espafiola del Medicamento y Productos
Sanitarios, de acuerdo a la legislacion vigente, el Real Decreto 223/2004, de 6 de febrero,
por el que se regulan los ensayos clinicos con medicamentos. Nuestra intencidn es tan solo
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qgue usted reciba la informacidn correcta y suficiente para que pueda evaluar y juzgar si
guiere o no participar en este estudio. Para ello lea esta hoja informativa con atencion y
nosotros le aclararemos las dudas que le puedan surgir después de la explicacion. Ademas,
puede consultar con las personas que considere oportuno.

PARTICIPACION VOLUNTARIA

Debe saber que su participacidon en este estudio es voluntaria y que puede decidir no
participar o cambiar su decision y retirar el consentimiento en cualquier momento, sin que
por ello se altere la relacién con su médico ni se produzca perjuicio alguno en su
tratamiento.

DESCRIPCION GENERAL DEL ESTUDIO

éCudl es la finalidad de este estudio? la finalidad de este estudio es identificar los
problemas en el desarrollo psicomotor de los pacientes diagnosticados de CC intervenidos
con cirugia cardiaca extracorpdrea, y relacionarlos con los eventos agresivos identificados
previos a la cirugia, durante la misma y en el postoperatorio, para poder establecer
medidas de control y proteccidn, pudiéndose asi llevar a cabo medidas de proteccién y
evitacién de estos en futuros pacientes afectos de CC.

¢Como se desarrollara este estudio? en caso de que desee participar en el estudio se le
evaluard un cuestionario de calidad de vida a pacientes y padres, valoracidon
neuropsicolégica por un psicélogo mediante el test WISC 1V, se valorara asi mismo la
madurez perceptiva, el estrés intrafamiliar, la escala de lesiones (LESS) y valoraciéon motora
mediante la escala adaptada por Castellano-Pinedo et-al del dafio cerebral sobrevenido y
un cuestionario socio econdmico.

¢Cudntas personas participaran de este estudio? se estima una participacion de 60
personas en este estudio.

¢Cudl es la duracién del estudio? el estudio no requiere de mucho tiempo, el necesario
para informarle acerca de él, firmar el consentimiento informado y pasar los cuestionarios
y realizar una exploracidn general y neurolédgica con una duracién en torno a 1 hora. Asi
como la realizacién del test WISC IV por parte del psicdlogo colaborador.

¢Cudles son los riesgos de este estudio? no existe ningln riesgo al participar en este estudio
cientifico.

¢Cudles son los beneficios de este estudio? su participacién en este estudio permitira
identificar el impacto de la CEC y CC en nuestros pacientes intervenidos con CEC, y se
valorard su inclusidon en consultas de Neuropediatria en caso de que asi se considere
necesario tras la valoracién clinica.

175



Calidad De Vida Y Dafio Cerebral Sobrevenido Infantil Secundario A Cirugia Cardiaca Extracorpérea

¢Cual es el costo de este estudio? usted no deberd pagar ningln costo por participar en
este estudio. La participacion es en este estudio es voluntaria y gratuita.

¢Como se protegerd la confidencialidad de mis datos? todos los datos relativos a este
estudio seran tratados con caracter confidencial de acuerdo a lo establecido en la ley
organica 15/1999 del 13 de diciembre de proteccion de datos de caracter personal y su
desarrollo en el real decreto 1720/2007 de 21 de diciembre. Sélo el equipo investigador
tendrd acceso a sus datos personales y clinicos. Sus datos clinicos sélo seran divulgados de
manera andnima, y aparecerdn codificados en la base de datos.

Al firmar este documento informativo, usted otorga su consentimiento para que sus datos
personales sean procesados de la manera expuesta. Usted tendra derecho en todo
momento a acceder a la informacién que la base de datos tiene sobre usted a través de su
médico. Usted también tendrd derecho a exigir la correccidn de la informacién cuando ésta
sea errdnea. Si tiene alguna duda, puede contactar con los investigadores implicados en el
estudio.

¢Es este estudio voluntario? la participacion en este estudio de investigacién es
completamente voluntaria. Usted puede optar por participar o no de este estudio. Aun
cuando usted decida participar en este estudio, en cualquier momento puede dejar de
participar si asi lo desea. Si usted decide no participar en este estudio, o si usted deja de
participar en cualquier momento, usted no sera penalizado ni perderd ningun beneficio
para participar en otro estudio.

¢Qué pasa si decido renunciar al estudio? Usted puede renunciar o retirarse del estudio
simplemente comunicando al equipo de estudio que ya no estda interesado en Ia
participacidn en este estudio. alternativamente, usted podra enviar una carta de renuncia
a la participacién de este estudio.

¢Recibiré informacidon durante la participacién de este estudio? se le proporcionara
cualquier nueva informacidn de este estudio que pueda afectar a su deseo de continuar
participando en él.

¢Puede alguien mds terminar mi participaciéon en este estudio? el investigador puede
retirarle del estudio sin su previo consentimiento. Puede que permitir su seguimiento fuera
del estudio sea favorable para usted. El investigador compartira cualquier informacién
nueva que pueda afectar al deseo de continuar o no en el estudio.
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¢Qué pasa si tengo mas preguntas? sugerimos que efectle mas preguntas. Si usted tiene
alguna pregunta sobre el estudio cientifico en si, por favor contacte con el equipo
investigador en los teléfonos indicados.

Este formulario de consentimiento no es un contrato se trata de un conjunto de
explicaciones por escrito de lo que sucederd durante el estudio si usted decide participar.
Aceptando participar en este estudio usted no estd renunciando a ninglin derecho legal.

Su firma indica: que se la ha explicado a usted los requerimientos y procedimientos de este
estudio, que sus inquietudes y preguntas han sido contestadas, y que se compromete a
participar en este estudio. Usted recibira una copia firmada de este formulario.

CONFIDENCIALIDAD

El tratamiento, la comunicacién y la cesidn de los datos de caracter personal de todos los
sujetos participantes se ajustard a lo dispuesto en la Ley Orgénica 15/1999, de 13 de
diciembre de proteccién de datos de caracter personal. De acuerdo a lo que establece la
legislacién mencionada, usted puede ejercer los derechos de acceso, modificacién,
oposicion y cancelacién de datos, para lo cual debera dirigirse a su médico del estudio en
caso de urgencia médica o requerimiento legal. Médico investigador: Diana Ghandour
Fabre. Hospital Clinico Universitario, Virgen de la Arrixaca. Seccién de Neuropediatria.
Sociedad Espafiola de Neurologia Pediatrica. Tf: 628778628. Sdlo se transmitiran a terceros
y a otros paises los datos recogidos para el estudio que en ningln caso contendrdn
informacién que le pueda identificar directamente, como nombre y apellidos, iniciales,
direccion, n? de la seguridad social, etc. En el caso de que se produzca esta cesion, sera
para los mismos fines del estudio descrito y garantizando la confidencialidad como minimo
con el nivel de proteccion de la legislacion vigente en nuestro pais. El acceso a su
informacién personal quedard restringido al médico del estudio/colaboradores,
autoridades sanitarias (Agencia Espafiola del Medicamento y Productos Sanitarios), al
Comité Etico de Investigacion Clinica y personal autorizado por el promotor, cuando lo
precisen para comprobar los datos y procedimientos del estudio, pero siempre
manteniendo la confidencialidad de los mismos de acuerdo a la legislacién vigente. Los
datos recogidos para el estudio estaran identificados mediante un cddigo y solo su médico
del estudio/colaboradores podra relacionar dichos datos con usted y con su historia clinica.
Por lo tanto, su identidad no sera revelada a persona alguna salvo excepciones Igualmente,
se le informa que se han tomado por el promotor del estudio/ensayo todas las medidas de
seguridad establecidas en el Real Decreto REAL DECRETO 1720/2007, de 21 de diciembre
por el que se aprueba el Reglamento de desarrollo de la Ley Organica 15/1999, de 13 de
diciembre de Proteccién de Datos de Caracter Personal y que esta sometido a todas las
prescripciones que les sean aplicables previstas en la Ley 41/2002, de 14 de noviembre,
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basica reguladora de la autonomia del paciente y de derechos y obligaciones en materia de
informacién y documentacién clinica.

REVOCACION Y DESISTIMIENTO

Se le informa igualmente que el presente consentimiento puede ser revocado, totalmente
o para determinados fines, en cualquier momento. Cuando la revocacion se refiera a
cualquier uso de la muestra, se procedera a su inmediata destruccién, sin perjuicio de la
conservacién de los datos resultantes de las investigaciones que se hubiesen realizado con
caracter previo. Si tiene alguna duda sobre este proyecto, puede hacer preguntas a
cualquiera de los investigadores responsables y en cualquier momento durante su
participacién en él. Igualmente, puede retirarse del proyecto en cualquier momento sin
gue eso lo perjudique en ninguna forma. Si alguna de las preguntas durante la entrevista
le parece incémodas, tiene usted el derecho de hacérselo saber al investigador o de no
responderlas.

COMPENSACION ECONOMICA

El promotor del estudio es el responsable de gestionar la financiacién del mismo. Para la
realizacion del estudio el promotor del mismo ha firmado un contrato con el centro donde
se va a realizar y con el médico del estudio. Su participacién en el estudio no le supondra
ningun gasto.

OTRA INFORMACION RELEVANTE

Si usted decide retirar el consentimiento para participar en este estudio, ninglin dato nuevo
serd afnadido a la base de datos y, puede exigir la destruccién de todas las muestras
identificables previamente retenidas para evitar la realizacion de nuevos analisis. También
debe saber que puede ser excluido del estudio si el promotor los investigadores del estudio
lo consideran oportuno, ya sea por motivos de seguridad, por cualquier acontecimiento
adverso que se produzca por la medicacion en estudio o porque consideren que no estd
cumpliendo con los procedimientos establecidos. En cualquiera de los casos, usted recibira
una explicacidn adecuada del motivo que ha ocasionado su retirada del estudio. Al firmar
la hoja de consentimiento adjunta, se compromete a cumplir con los procedimientos del
estudio que se le han expuesto

ESTUDIOS CLINICOS EN MENORES DE EDAD

Le informamos que al tratarse de la participacion de su hijo que tiene mas de 12 afos de
edad, se le va a entregar a él mismo una hoja de informacién y consentimiento informado
adaptados a su capacidad de entendimiento y debera firmarlos. Ademas, de acuerdo a la

178



Calidad De Vida Y Dafio Cerebral Sobrevenido Infantil Secundario A Cirugia Cardiaca Extracorpérea

legislacidn vigente, el promotor del estudio ha puesto en conocimiento del Ministerio Fiscal
gue se van a incluir menores de edad en el mismo.
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HOJA DE CONSENTIMIENTO INFORMADO

TiTULO DEL ESTUDIO: DANO CEREBRAL SOBREVENIDO INFANTIL SECUNDARIO A CIRUGIA
CARDIACA EXTRACORPOREA

PROMOTOR: Dra Diana Ghandour Fabre

INVESTIGADOR PRINCIPAL Dra. Dia. Diana Ghandour Fabre. Servicio de Pediatria, Seccién
de Neuropediatria. HCUVA. Sociedad Espafiola de Neurologia Pediatrica.
Teléfono:628778628.

CENTRO: Hospital Clinico Universitario “Virgen de la Arrixaca”

Yo (nombre y apellidos)

1) He leido la hoja de informacién que se me ha entregado.
2) He podido hacer preguntas sobre el estudio.

3)He recibido suficiente informacion sobre el estudio.

4) He comprendido adecuadamente la finalidad del estudio

5) He aclarado o podido aclarar todas las dudas planteadas

He hablado con: DRA. DNA. DIANA GHANDOUR FABRE

A). Comprendo que mi participacion es voluntaria.
B) Comprendo que puedo retirarme del estudio:
a. Cuando quiera
b. Sin tener que dar explicaciones.
c. Sin que esto repercuta en mis cuidados médicos.

En consecuencia:

1) Presto libremente mi conformidad para participar en el estudio y doy mi consentimiento
para el acceso y utilizaciéon de mis datos en las condiciones detalladas en la hoja de
informacién.

2) Recibo una copia de este documento.

Nombre, firma del paciente y fecha Nombre, firma
del tutor legal y fecha
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Nombre, firma del investigador y fecha

Revocacion: Ejerzo libremente mi derecho a revocar el consentimiento otorgado con
anterioridad. Nombre, firma del paciente y fecha
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ANEXO 2

Cuestionario de capacidades y dificultades (SDQ-Cas)

Por favor, ponga una cruz en el cuadro que usted cree que corresponde a cada
una de las preguntas: No es cierto, Un tanto cierto, Absolutamente cierto. Nos
seria de gran ayuda si respondiese a todas las preguntas lo mejor que pudiera,
aunque no esté completamente seguro/a de la respuesta, o le parezca una
pregunta rara. Por favor, responda a las preguntas basandose en el
comportamiento del nifio/a durante los ultimos seis meses o durante el presente
curso escolar.

NOMDIE del NIROA oo e e

Varén/Mujer

Fecha de .........................
NACIMIENTO......eeveeeeeeeeeeeeanns
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Noes Un tantoAbsolutamente
cierto cierto cierto

Tiene en cuenta los sentimientos de otras personas O O ]
Es inquieto/a, hiperactivo/a, no puede permanecer quieto/a por mucho tiempo ] OJ
Se queja con frecuencia de dolor de cabeza, de estobmago ode nauseas [ ] ]
Comparte frecuentemente con otros nifios/as chucherias, juguetes, lapices, etc [] ]
Frecuentemente tiene rabietas o mal genio O O O
Es mas bien solitario/a y tiende a jugar solo/a [l ] [l
Por lo general es obediente, suele hacer lo que le piden los adultos [l ] [l
Tiene muchas preocupaciones, a menudo parece inquieto/a o preocupado/a [ ] []
Ofrece ayuda cuando alguien resulta herido, disgustado, o enfermo ] ] ]
Esta continuamente moviéndose y es revoltoso [l [l [l
Tiene por lo menos un/a buen/a amigo/a [l [l [l
Pelea con frecuencia con otros nifios/as o se mete con ellos/ellas ] ] ]
Se siente a menudo infeliz, desanimado o lloroso [l [l [l
Por lo general cae bien a los otros nifios/as [l [l [l
Se distrae con facilidad, su concentracion tiende a dispersarse ] ] ]
Es nervioso/a o dependiente ante nuevas situaciones, facilmente ] ] ]

pierde la confianza en si mismo/a

Trata bien a los nifios/as mas pequefios/as

A menudo miente o engafia

Los otros nifios se meten con él/ella o se burlan de él/ella

A menudo se ofrece para ayudar (a padres, maestros, otros nifios)

Piensa las cosas antes de hacerlas

Roba cosas en casa, en la escuela o en otros sitios

Se lleva mejor con adultos que con otros nifios/as

Tiene muchos miedos, se asusta facilmente

L1 O OO0 0o oono
L1 O OO0 0o oono
IR |

Termina lo gue empieza, tiene buena concentracidon

Madre/padre/maestro/otros (indique, por favor:)
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ANEXO 3

Version espafiola (2.0) de la Perceived Stress Scale (PSS) de Cohen, S., Kamarck, T., & Mermelstein,
R. (1983), adaptada por el Dr. Eduardo Remor.

Escala de Estrés Percibido - Perceived Stress Scale (PSS) — version completa 14 items.

Las preguntas en esta escala hacen referencia a sus sentimientos y pensamientos durante el altimo
mes. En cada caso, por favor indique con una “X” cdmo usted se ha sentido o ha pensado en cada
situacion.

Nunca Casi nunca De vez en cuando A menudo Muy a menudo

1. En el dltimo mes, écon qué frecuencia ha estado afectado por algo que ha ocurrido
inesperadamente?

0 1 2 3 4

2. En el ultimo mes, écon qué frecuencia se ha sentido incapaz de controlar las cosas importantes
en su vida?

0 1 2 3 4
3. En el dltimo mes, écon qué frecuencia se ha sentido nervioso o estresado?
0 1 2 3 4

4. En el dltimo mes, ¢con qué frecuencia ha manejado con éxito los pequenos problemas irritantes
de la vida?

0 1 2 3 4

5. En el dltimo mes, écon qué frecuencia ha sentido que ha afrontado efectivamente los cambios
importantes que han estado ocurriendo en su vida?

0 1 2 3 4

6. En el ultimo mes, écon qué frecuencia ha estado seguro sobre su capacidad para manejar sus
problemas personales?

0 1 2 3 4
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7. En el dltimo mes, écon qué frecuencia ha sentido que las cosas le van bien?
0 1 2 3 4

8. En el dltimo mes, ¢con qué frecuencia ha sentido que no podia afrontar todas las cosas que
tenia que hacer?

0 1 2 3 4

9. En el dltimo mes, écon qué frecuencia ha podido controlar las dificultades de su vida?
0 1 2 3 4

10. En el ultimo mes, écon que frecuencia se ha sentido que tenia todo bajo control?
0 1 2 3 4

11. En el ultimo mes, écon qué frecuencia ha estado enfadado porque las cosas que le han
ocurrido estaban fuera de su control?

0 1 2 3 4

12. En el dltimo mes, écon qué frecuencia ha pensado sobre las cosas que le quedan por hacer?
0 1 2 3 4

13. En el dltimo mes, écon qué frecuencia ha podido controlar la forma de pasar el tiempo?
0 1 2 3 4

14. En el dltimo mes, écon qué frecuencia ha sentido que las dificultades se acumulan tanto que no
puede superarlas?

01 2 3 4

Escala de Estrés Percibido (PSS)

Esta escala es un instrumento de auto informe que evalua el nivel de estrés percibido durante el
ultimo mes, consta de 14 items con un formato de respuesta de una escala de cinco puntos (0 =
nunca, 1 = casi nunca, 2 =de vez en cuando, 3 = a menudo, 4 = muy a menudo). La puntuacién total
de la PSS se obtiene invirtiendo las puntuaciones de los items 4,5, 6, 7,9, 10y 13 (en el sentido
siguiente: 0=4, 1=3, 2=2, 3=1 y 4=0) y sumando entonces los 14 items. La puntuacién directa
obtenida indica que a una mayor puntuacién corresponde un mayor nivel de estrés percibido.
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Articulos originales sobre la Perceived Stress Scale (PSS)

Cohen, S., Kamarck, T., & Mermelstein, R. (1983). A global measure of perceived stress. Journal of
Health and Social Behavior, 24, 385-396. Cohen, S. and Williamson, G.M. (1988) Perceived stress in
a probability sample of the United States. In: S. Spacapan and S. Oskamp (Eds.) The social
psychology of health. Newbury Park, CA: Sage.

Articulos con informacidn sobre la adaptacidn y validacidén en Espaiia.
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ANEXO 4
PedsQLMddulo cardiaco

Version 3.0 — Espariol para Espafa

CUESTIONARIO para NINOS (8-12 afios)

INSTRUCCIONES

A veces, los nifilos con problemas de corazén tienen problemas especiales.

En la paginas siguientes se enumeran una serie de cosas que pueden resultar un
problema para ti. Dinos si estas cosas han sido un problema parati en las ULTIMAS
4 SEMANAS marcando con un circulo.

0- Sinunca es un problema

1- Sicasi nunca es un problema

2- Si a veces es un problema

3- Si frecuentemente es un problema
4- Si casi siempre es un problema

En este cuestionario no existen preguntas correctas o incorrectas.
Consultanos si no entiendes alguna pregunta.
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En las ULTIMAS 4 SEMANAS, ha sido un problema para ti...

MI PROBLEMA DE CORAZON Nunca| Casi A Frecuen- | Casi
(Prob|emas Con___) nunca |vecesijtemente Siempre
1. Me fatigo o me falta el aire cuando hago algin deporte o 0 1 2 3 4
ejercicio fisico

2. Me duele o siento opresion en el pecho cuando hago algun 0 1 2 3 4
deporte o ejercicio fisico

3. Me resfrio con facilidad 0 1 2 3 4
4. Noto que mi corazén late deprisa 0 1 2 3 4
5. Mis labios se ponen morados cuando corro 0 1 2 3 4
6. Me despierto por las noches con dificultad para respirar 0 1 2 3 4
7. Necesito descansar mas que mis compafieros 0 1 2 3 4

Si actualmente estds tomando alguna medicacion para el corazon, por favor, responde a los
puntos siguientes.

Si no, salta directamente al cuadro de “Mi apariencia fisica”.

Mi TRATAMIENTO PARA EL CORAZON Nunca| Casi | A |Frecuen-| Casi
(Pr0b|emas Con___) nunca | veces |temente siempre
1. No quiero tomarme la medicacion para el corazén 0 1 2 3 4

2. Me cuesta tomarme las medicinas para el corazén 0 1 2 3 4

3. Se me olvida tomar las medicinas para el corazén 0 1 2 3 4

4. La medicacion para el coraz6n me sientan mal (me hacen 0 1 2 3 4
\vomitar, me producen nauseas, me producen dolor de tripa)

5. Me preocupan los efectos secundarios de la medicacion 1 2 3 4
(mareos, palpitaciones, aumento de las ganas de ir al servicio...)

Mi APARIENCIA EiSICA Nunca| Casi A Frecuen-| Casi
(Problemas con...) nunca | veces |temente|siempre
1. Pienso que no tengo buen aspecto fisico 0 1 2 3 4

2. No me gusta que otras personas vean mis cicatrices 0 1 2 3 4

3. Me da verglienza que otras personas me vean desnudo 0 1 2 3 4
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MIEDO/PREOCUPACION CON RESPECTO A MI Nunca| Casi | A |Frecuen-| Casi
TRATAMIENTO nunca | veces |temente siempre
(Problemas con...)

1. Me pongo nervioso cuando estoy esperando para que me vea 0 1 2 3 4

el médico

2. Me pongo nervioso cuando tengo que ir al médico 0 3 4

3. Me pongo nervioso cuando tengo que ir al hospital 0 3 4

4. Me pongo nervioso cuando me tienen que hacer alguna prueba 0 3 4

0 intervencion médica

Mis HABILIDADES DE CONOCIMIENTO Nunca| Casi | A |Frecuen-| Casi
(Problemas Con) nunca | veces |temente Slempl’e
1. Me resulta dificil saber qué hacer cuando tengo algun problema (Q 1 2 3 4
(discusion con algin companiero, ir solo a algun sitio...)

2. Tengo dificultades para resolver problemas de matematicas 0 3 4

3. Tengo dificultades para escribir redacciones o trabajos 0 3 4
escolares

4. Me resulta dificil mantener la atencién 4

5. Me resulta dificil recordar lo que he leido 0 3 4
MI CAPACIDAD DE COMUNICACION CON LOS DEMAS |Nunca| Casi | A |Frecuen-| Casi
(Problemas con...) nunca | veces |temente siempre
1. Me resulta dificil explicar a los médicos y enfermeras cémo me 0 1 2 3 4
siento

2. Me resulta dificil hacer preguntas a los médicos y enfermeras 0 1 2 3

3. Me resulta dificil explicar mi problema de corazén a otras 1 2

personas
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™

PedsQL Maodulo cardiaco
Version 3.0 — Espafiol para Espafia

CUESTIONARIO para PADRES de NINOS de 8-12 afios

INSTRUCCIONES

A veces, los nifios con cardiopatias tienen problemas especiales.

En la paginas siguientes se enumeran una serie de cosas que pueden resultar un
problema para su hijo. Diganos hasta qué punto estas cosas han sido un problema
para su hijo durante las ULTIMAS 4 SEMANAS marcando con un circulo.

0- Sinunca es un problema

1- Sicasi nunca es un problema

2- Si a veces es un problema

3- Si frecuentemente es un problema
4- Si casi siempre es un problema

En este cuestionario no existen preguntas correctas o incorrectas.
Consultenos si no entiende alguna pregunta.
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En LAS ULTIMAS 4 SEMANAS, hasta qué punto ha sido un problema para su hijo/a...

PROBLEMA DE CORAZON Nunca| Casi A Frecuen- Casi
(Prob'emas Con_“) nunca veces temente Siempre
1. Se fatiga o le falta el aire cuando practica algin deporte o hace 1 2 3 4
ejercicio fisico

2. Se queja de dolor u opresion en el pecho cuando practica 0 1 2 3 4
algun deporte o hace ejercicio fisico

3. Se resfria con frecuencia 0 1 2 3 4

4. El corazén le late deprisa 0 1 2 3 4

5. Se le ponen los labios morados cuando corre 0 1 2 3 4

6. Se despierta por la noche con dificultad para respirar 0 1 2 3 4

7. Necesita descansar mas que sus compafieros 0 1 2 3 4

Si su hijo estd tomando actualmente alguna medicacion para el corazon, por favor, responda a los puntos

siguientes.

Si no, salte directamente al cuadro de “Apariencia fisica”.

TRATAMIENTO PARA EL CORAZON Nunca | Casi A |Frecuen-| Casi
(Problemas con...) nunca | veces |temente (siempre
1. Se niega a tomar la medicacién para el corazén 0 1 2 3 4

2. Le cuesta tomarse la medicacidn para el corazén 0 1 2 3 4

3. Se le olvida tomarse la medicacidn para el corazén 0 1 2 3 4

4. Le sienta mal la medicacién para el corazén (nauseas, vémitos, 0 1 2 3 4
dolor de tripa...)

5. Le preocupan los efectos secundarios de la medicacion 0 1 2 3 4
APARIENCIA FiSICA Nunca | Casi A Frecuen-| Casi
(Problemas con...) nunca | veces |temente siempre
1. Piensa que no tiene buen aspecto fisico 0 1 2 3 4

2. No le gusta que otras personas vean sus cicatrices 0 1 2 3 4

3. Le da verglienza que otras personas le vean desnudo 0 1 2 3 4
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prueba o intervencion médica

ANSIEDAD/PREOCUPACION CON RESPECTO AL | Nunca | Casi Frecuen- | Casi
TRATAMIENTO nunca| veces | temente [siemp
r
(Problemas con...) €
1. Se pone nervioso cuando espera a que le vea el médico 0 3 4
2. Se pone nervioso cuando tiene que ir al médico 0 3 4
3. Se pone nervioso cuando tiene que ir al hospital 0 1 3 4
4. Se pone nervioso cuando le tienen que realizar alguna 0 1 3 4
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HABILIDADES DE CONOCIMIENTO Nunca| Casi A |Frecuen-| Casi
(Problemas con...) nunca |veces|temente |siempre
1. Le resulta dificil saber qué hacer cuando tiene algun problemadeld 0 1 2 3 4

vida cotidiana (relaciones con los compafieros o profesores, toma de
decisiones...)

2. Tiene dificultades con la resolucion de problemas| 1 2 3 4
matematicos

3. Tiene dificultades con la realizacion de trabajos escolares o 0 1 2 3 4
redacciones

4. Le resulta dificil mantener la atencion 0 1 2 3 4
5. Le resulta dificil recordar lo que ha leido 0 1 2 3 4
CAPACIDAD DE COMUNICACION CON LOS DEMAS Nunca | Casi| A |Frecuen-| Casi
(Problemas con...) nuncal veces |temente| siempre
1. Le resulta dificil explicarle a los médicos y enfermeras cémo se 0 1 2 3 4
siente

2. Le resulta dificil hacerles preguntas a los médicos o enfermeras 0 1 2 3 4

3. Le resulta dificil explicar su problema de corazén a otras 0 1 2 3 4
personas
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PedsQL

Maodulo cardiaco

Version 3.0 — Espafiol para Espafia

CUESTIONARIO para NINOS (5-7 afios)

Instrucciones para el entrevistador:

Te voy a hacer algunas preguntas sobre cosas que pueden resultar un problema para algunos nifios. Quiero
saber con qué frecuencia estas cosas son un problema para ti.

Muestre al/a la nifio/nifia las caras y sefiale al mismo tiempo que la lee.

Sefiala la cara sonriente si nunca es un problema para ti. Sefiala la cara del medio si g veces es un problema
para ti. Sefiala la cara triste si casi siempre es un problema para ti.

Te leeré cada pregunta. Sefnala las caras para decirme si es un problema para ti. Hagamos una
prueba.
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Nunca

A veces

Casi
siempre

¢ Te cuesta sacar la lengua?

©

©

¢, Te cuesta guifiar un ojo?

©

©

¢ Te cuesta saltar a la pata coja?

©

©

nervioso o pasas miedo cuando hay una
tormenta?

©

©

SDIIOBIeDIEeD)

Digale al/la nifio/nifia que saque la lengua o guifie el ojo para ver si ha contestado
correctamente a la pregunta. Repita la pregunta si el/la nifio/nifia demuestra una

reaccion diferente a la que habia respondido.
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Piensa cdmo has estado estas tltimas semanas. Escucha atentamente cada una de las frases y

dime si es un problema para ti.

Después de leer las preguntas, sefiale las caras. Si el/la nifio/nifia duda o no parece
entender como responder, lea las opciones de respuesta mientras sefala las caras.

PROBLEMA DE CORAZON Nunca | A veces | Casi
(Problemas con...) siempre
1. ¢ Te cansas cuando haces deporte o ejercicio? 0 2 4
2.¢,Te duele el pecho cuando haces deporte o ejercicio? 0 2 4
3. ¢ Te resfrias mas que otros nifilos? 0 2 4
4. ¢ Notas que el corazén te late deprisa? 0 2 4
5. ¢ Alguien te ha dicho que se te ponen los labios azules o 0 2 4
morados cuando corres?

6. ¢, Te despiertas por la noche porgue te cuesta respirar? 0 4

7. ¢ Necesitas descansar mas que el resto de tus amigos? 4

Pregunta al nifio si estd tomando actualmente alguna medicacién para el corazén. Si no

esta tomando nada, pasa al apartado de “Apariencia fisica”.

TRATAMIENTO PARA EL CORAZON Nunca | A veces | Casi
(Problemas con...) siempre
1. { Te niegas a tomar las medicinas para el coraz6n? 0 2 4
2. ¢ Lo pasas mal cada vez que te tienes que tomar las medicinas 4
para el coraz6n?

3. ¢ Las medicinas para el corazon te sientan mal (te hacen 0 2 4
\vomitar, te producen nauseas, te producen dolor de tripa)?

APARIENCIA FiSICA Nunca | A veces | Casi
(Problemas con...) siempre
1. { Te parece que eres feo? 0 2 4
2. ¢ Te disgusta que otras personas vean tus cicatrices? 0 2 4

3. ¢ Los otros nifos se rien de ti cuando ven tus cicatrices? 0 2 4
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MIEDO/PREOCUPACION CON RESPECTO AL Nunca | A veces | Casi
TRATAMIENTO slempre
(Problemas con...)

1. ¢ Te sientes nervioso o tienes miedo cuando esperas para que 0 2 4
el médico te vea en la sala de espera?

2. ¢ Te pones nervioso o te da miedo cuando tus padres te dicen 0 2 4
gue hay que ir al médico?

3. ¢, Te pones nervioso o te da miedo ir al hospital? 4
4. ¢ Te pones nervioso o te da miedo que te hagan pruebas para 0 2 4
\ver coOmo esta tu corazon?

HABILIDADES DE CONOCIMIENTO Nunca | A veces | Casi
(Problemas con...) PLEErS
1. ¢(Te resulta dificil saber qué hacer cuando tienes que resolver 0 2 4
alguna situacion dificil (cuando has refiido con un amigo, has

perdido el cuaderno de los deberes...)?

2. ¢ Te resulta dificil hacer los nUmeros o los ejercicios de 0 2 4
matematicas?

3. ¢ Te resulta dificil escribir las letras o palabras? 0 2

4. ¢ Te resulta dificil prestar atencion al profesor o a la profesora? 0 2

5. ¢ Te resulta dificil recordar los cuentos que lees o que te 0 2 4
cuentan?

CAPACIDAD DE COMUNICACION Nunca | A veces | Casi
(Problemas con...) S
1. ¢ Te resulta dificil explicarle al medico o a las enfermeras cémo 0 2 4
te sientes?

2. ¢ Te resulta dificil hacer preguntas a los médicos o a las 0 2 4
enfermeras?

3. ¢ Te resulta dificil explicarles a tus comparfieros o a tus amigos 0 2 4

lo que le pasa a tu corazén?
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¢Es un problema para ti?

Nunca A veces Casi siempre
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PedsQL  Maddulo cardiaco
Version 3.0 — Espaiiol para Espaia

CUESTIONARIO para PADRES de NINOS de 5-7 afios

INSTRUCCIONES

A veces, los nifilos con cardiopatias tienen problemas especiales.

En la pdaginas siguientes se enumeran una serie de cosas que pueden resultar un problema

para su hijo. Diganos hasta qué punto estas cosas han sido un problema para su hijo durante
las ULTIMAS 4 SEMANAS marcando con un circulo.

0- Sinunca es un problema

1- Sicasi nunca es un problema

2- Si a veces es un problema

3- Si frecuentemente es un problema
4- Si casi siempre es un problema

En este cuestionario no existen preguntas correctas o incorrectas.
Consultenos si no entiende alguna pregunta.
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En LAS ULTIMAS 4 SEMANAS, hasta qué punto ha sido un problema para su hijo/a...

PROBLEMA DE CORAZON Nunca Casi A Frecuen- Casi
(Problemas con...) nunca | veces | temente | siempre
1. Se fatiga cuando practica algun deporte o hace ejercicio fisico 0 1 2 3 4

2. Se queja de dolor o molestias en el pecho cuando practica 0 1 2 3 4
alguin deporte o hace ejercicio fisico

3. Se resfria con frecuencia 0 1 2 3 4

4. El corazdn le late deprisa 0 1 2 3 4

5. Se le ponen los labios morados cuando corre 0 1 2 3 4

6. Se despierta por la noche con dificultad para respirar 0 1 2 3 4

7. Necesita descansar mas que sus compaiieros de clase 0 1 2 3 4

Si su hijo estd tomando actualmente alguna medicacion para el corazén, por favor, responda a los puntos

siguientes.

Si no, salte directamente al cuadro de “Apariencia fisica”.

TRATAMIENTO PARA EL CORAZON Nunca |Casi huncg A Frecuen-| Casi
(Problemas con...) veces | temente |siempre
1. Se niega a tomar la medicacién para el corazén 0 1 2 3 4

2. Le cuesta tomarse la medicacién para el corazén 0 1 2 3 4

3. Le sienta mal la medicacién para el corazén (nauseas, vomitos, 0 1 2 3 4
dolor de tripa...)

APARIENCIA FiSICA Nunca| Casi A [Frecuen-| Casi
(Problemas Con) nunca veces | temente Siempl’e
1. No se siente guapo 0 1 2 3 4

2. No le gusta que otras personas vean sus cicatrices 0 1 2 3 4

3. Le da verglienza que otras personas le vean desnudo 0 1 2 3 4
ANSIEDAD/PREOCUPACION CON RESPECTO AL Nuncaj ~Casi | A | Frecuen- | Casi
TRATAMIENTO nunca |[veces| temente [siempre
(Problemas con...)

1. Se pone nervioso o tiene miedo cuando tiene que esperar 0 1 2 3 4

a que le vea el médico

2. Se pone nervioso o tiene miedo cuando tiene que ir al 0 1 2 3 4
médico
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3. Se pon nervioso o tiene miedo cuando tiene que ir al 0 1
hospital
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4. Se pone nervioso o tienen miedo cuando le tienen que realizar 0 1 2 3 4
alguna prueba o intervencién médica

En LAS ULTIMAS 4 SEMANAS, hasta qué punto ha sido un problema para su hijo/a...
HABILIDADES DE CONOCIMIENTO Nunca | Casi A [recuen- | Casi
(Problemas Con) nunca veces [temente Slempre
1. Le resulta dificil saber qué hacer cuando tiene que resolver algun 0 1 3 4
problema de la vida cotidiana (relaciones con los comparieros,
juego, aseo...)
2. Tiene dificultades con el manejo de los niumeros o la resolucién 0 1 3 4
de problemas de matematicas
3. Tiene dificultades para escribir las letras o palabras 0 1 3 4
4. Le resulta dificil mantener la atencion 0 3 4
5. Le resulta dificil recordar lo que ha leido 0 3 4
CAPACIDAD DE COMUNICACION CON LOS DEMAS Nunca | Casi A rrecuen- | Casi
(Problemas Con) nunca veces [temente Slempl’e
1. Le resulta dificil explicarle a los médicos y enfermeras cdmo se 0 1 3 4
siente
2. Le resulta dificil hacer preguntas a los médicos o enfermeras 0 1 3 4
3. Le resulta dificil explicar su problema de corazén a otras 0 1 3 4

personas
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ANEXO 5

publicacion “Desarrollo de Programas de Tratamiento Asertivo Comunitario en Andaluciz
b Andaluz de Salud, 2010.

ESCALA DE CALIDAD DE VIDA WHOQOL-BREF

Versién adaptada de:

Murgieri, M. WHOQOL-100 Y WHOQOL-BREF. En red: Ultima actualizacién 30/03/2009.
http://www.llave.connmed.com.ar/portalnoticias_vernoticia.php?codigonoticia=17621
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mediante uso de WHOQOL-BREF. Rev Med Chile 2008; 136: 325-333.

Otras referencias de interés:

Lucas R. Versidn espafiola del WHOQOL. Madrid: Ediciones Ergon. 1998

Versidn original: OMS. The World Health Organization Quality of Life (WHOQOL)-BREF World Health Organization 2004
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Antes de empezar con la prueba nos gustaria que contestara unas preguntas
generales sobre usted: haga un circulo en la respuesta correcta o conteste en el

espacio en blanco.

Sexo: Hombre Mujer
¢, Cuando nacio? Dia Mes Afio
¢, Qué estudios tiene? Ninguno Primarios Medios Universitarios
¢,Cual es su estado civil? Soltero/a Separado/a Casado/a
Divorciado/a  En pareja Viudo/a
¢En la actualidad, esta enfermo/a? Si No

Si tiene algun problema con su salud, ¢Qué piensa que es?

Enfermedad/

Problema

Instrucciones: Este cuestionario sirve para conocer su opinién acerca de su calidad de
vida, su salud y otras areas de su vida. Por favor conteste todas las preguntas. Si no
esta seguro/a de qué respuesta dar a una pregunta, escoja la que le parezca mas

apropiada. A veces, ésta puede ser la primera respuesta que le viene a la cabeza.

Tenga presente su modo de vivir, expectativas, placeres y preocupaciones. Le pedimos
que piense en su vida durante las dos ultimas semanas .Por ejemplo, pensando en

las dos ultimas semanas, se puede preguntar:

Nada Un poco | Moderado | Bastante | Totalmente

¢, Obtiene de otras personas e

apoyo gue necesita? 1 2 3 4

5

Rodee con un circulo el nimero que mejor defina cuanto apoyo obtuvo de otras
personas en las dos Ultimas semanas. Si piensa que obtuvo bastante apoyo de otras
personas, usted deberia sefialar con un circulo el nimero 4, quedando la respuesta de

la siguiente forma:

|| INadal Un |[ModeradoBastanteTotalmente]
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poco

C;Obtlgne de otras personas el apoyo que 1 5 3 @ 5
necesita?

Recuerde que cualquier nimero es valido, lo importante es que represente su
opinion
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Por favor, lea la pregunta, valore sus sentimientos y haga un circulo en el nUmero de la escala que represente mejor su opcion de respuesta.

Muy malgRegularfNormalBastante buenaMuy buena

1, Como calificaria su calidad de vida? 1 2 3 4 5

Muy insatisfecho/a] Un poco insatisfecho/aj Bastante satisfecho/a| ,
Lo normal Muy satisfecho/q

¢ Como de satisfecho/a esta con su salud?

N

1 2 3 4 5

Las siguientes preguntas hacen referencia al grado en que ha experimentado ciertos hechos en las dos Ultimas semanas.

NadauUn pocoLo normalBastanteExtremadamente
3 ¢, Hasta qué punto piensa que el dolor (fisico) le impide hacer lo que necesita? 1 2 3 4 5
¢En qué grado necesita de un tratamiento médico para funcionar en
4 su vida diaria? 1 2 3 4 5
5¢ Cuanto disfruta de la vida? 1 2 3 4 5
6 ¢ Hasta qué punto siente que su vida tiene sentido? 1 5 3 4 5
4 ¢, Cudl es su capacidad de concentracion? 1 5 3 4 5
8 ¢, Cuénta seguridad siente en su vida diaria? 1 > 3 4 5
9 ¢, Como de saludable es el ambiente fisico a su alrededor? 1 > 3 4 5
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Las siguientes preguntas hacen referencia a si usted experimenta o fue capaz de hacer ciertas cosas en las dos Ultimas semanas, y en qué

medida.
NadaUn pocglLo normalBastanteTotalmente
10 ¢ Tiene energia suficiente para la vida diaria? 1 5 3 4 5
11 ¢ Es capaz de aceptar su apariencia fisica? 1 5 3 4 5
19 ¢ Tiene suficiente dinero para cubrir sus necesidades? 1 5 3 4 5
13Dispone de la informacién que necesita para su vida diaria? 1 5 3 4 5
14 ¢, Hasta qué punto tiene oportunidad de realizar actividades de ocio? 1 5 3 4 5
15 ¢ Es capaz de desplazarse de un lugar a otro? 1 5 3 4 5

SIGA EN LA PAGINA SIGUIENTE
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Las siguientes preguntas hacen referencia a si en las dos Ultimas semanas ha sentido satisfecho/a y cuanto, en varios aspectos
de su vida

Muy Poco Lo normal Bastante Muy satisfecho/a
insatisfecho/a atisfecho/a

16 ¢, Coémo de satisfecho/a 1 2 3 4 5

esta con su suefio?
¢ Como de satisfecho/aesta consu
17lhabilidad para realizar sus actividades de 1 2 3 4 5
la vida diaria?

18 ¢, Como de satisfecho/aesta con 1 2 3 4 5
lsu capacidad de trabajo?

19 .. Coémo de satisfecho/aesta 1 2 3 4 5
de si mismo?

20 ¢, Como de satisfecho/aesta con 1 2 3 4 5
lsus relaciones personales?

21 .. Como de satisfecho/a 1 2 3 4 5
lesta con su vida sexual?

221 ;Como de satisfecho/aestaconel 1 2 3 4 5
japoyo que obtiene de sus amigos/as?

23 ;Coémo de satisfecho/aestade las 1 2 3 4 5
condiciones del lugar donde vive?

¢ Como de satisfecho/aesta con el
24  accesoquetiene alos servicios 1 2 3 4 5
sanitarios?

25; Como de satisfecho/aesta conlos 1 2 3 4 5

Iser'vicios de transporte de su zona?

SIGA EN LA PAGINA SIGUIENTE
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La siguiente pregunta hace referencia a la frecuencia con que usted ha sentido o experimentado ciertos sentimientos en las dos
dltimas semanas.

Nunca Raramente Moderadamente Frecuentemente Siempre
. Con qué frecuencia tiene sentimientos
negativos, tales como
26 tristeza, desesperanza, ansiedad, o 1 2 3 4 5
depresion?

¢Le ha ayudado alguien a rellenar el cuestionario?

¢, Cuanto tiempo ha tardado en contestarlo?

¢Le gustaria hacer algun comentario sobre el cuestionario?
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Gracias por su ayuda
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Normas de administracion y puntuacién

En Badia X, Alonso J. La medida de la salud. Guia de escalas de medicidén en espariol.
4ta edicion Barcelona: Lilly. 2007

Concepto: Proporciona un perfil de calidad de vida percibida por la persona. Fue disefado para ser usado
tanto en poblacién general como en pacientes. La WHOQOL-BREF proporciona una manera rapida de
puntuar los perfiles de las dreas que explora, sin embargo no permite la evaluacidn de las facetas
individuales de las areas. Se recomienda utilizarla en epidemiologia y en clinica cuando la calidad de vida

es de interés, pero no es el objetivo principal del estudio o intervencién.

Existen dos versiones la WHOQOL-100 y la WHOQOL-BREF ambas con estudios de validacion en espafiol
(que adn contintian completandose). La version aqui recogida, la WHOQOL-BREF (26 items) produce un

perfil de 4 dimensiones: Salud fisica, Salud psicoldgica. Relaciones sociales, Ambiente.

En Murgieri, M. WHOQOL-100 Y WHOQOL-BREF. En red: Ultima actualizacion
30/03/2009.

http://www.llave.connmed.com.ar/portalnoticias vernoticia.php?codigonoticia=17621:

Administracion:

El tiempo de referencia que contempla el WHOQOL es de dos semanas.
El cuestionario debe ser autoadministrado.

Cuando la persona no sea capaz de leer o escribir por razones de educacién, cultura o salud puede ser

entrevistada.

Freire de Oliveira M, Abalos Medina GM, Olmedo Alguacil M, Ramirez Rodrigo J,
Fernandez Pérez AM, Villaverde Gutiérrez C. Estudio comparativo de los instrumentos
WHOQOL-BREF Y SF-36, para medir calidad de vida en mayores. Scientia, 2008; 3: En

red: http://www.revista-scientia.es/documentos/2008/3.pdf

Puntuacién:

El instrumento WHOQOL-BREF ofrece un perfil de calidad de vida, siendo cada dimension o dominio
puntuado de forma independiente. Cuanto mayor

sea es la puntuacion en cada dominio, mejor es el perfil de calidad de vida de

la persona evaluada.

o Sin embargo no todos los items se puntian de forma directa, hay que recodificar de forma
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inversa parte de las puntuaciones. Las instrucciones para la recodificacién de estos items,

sobre cémo calcular la puntuacion en cada dominio y la estandarizacién de estas

puntuaciones para compararlas con otras escalas se pueden son consulta en: Organizacion

Mundial de la Salud (OMS). WHOQOL-BREF Introduction, administration, scoring and version

of the assessment OMS. Ginebra. 1996:
http://www.who.int/mental_health/media/en/76.pdf (ver tablas 3 y 4 en paginas:
12y 13).

En Bobes Garcia, J; G.-Portilla, MP; Bascaran Fernandez, MT, Saiz Martinez;
PA, Bousofio Garcia M. Banco de instrumentos basicos para la practica de la

psiquiatria clinica. 3. @ edicion. Barcelona: Ars Médica. 2004

Eno existen puntos de corte establecidos. A mayor puntuaciéon, mayor calidad de vida.Para su
correccion se remite al lector a la version espafiola del WHOQOL: Lucas Carrasco R. Version

espafiola del WHOQOL. Madrid: Ergén, 1998.
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ANEXO 6

Secuelas relacionadas con el tratamiento

LATE EFFECTS SEVERITY SCORE (LESS). (Benesch et al. 2009)
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Categoria 1 punto 2 puntos
Neurolégicos Un efecto neurologico aislado | Cualquier combinacion de de
(ataxia, hemiparesia, EEG alt. | =1 efecto neurologico
etc) (ataxia, hemiparesia, pares
craneales, crisis que
precisan tratamiento)
Endocrinos Uno o mas déficits que no Uno o mas déficits
requieren tratamiento hormonales que precisan
hormonal sustitutivo tratamiento sustituivo
(hipotiroidismo, talla baja etc)
Visual/Auditivos Hipoacusia uni o bilateral que | Cofosis unilateral con o sin
no requiere amplificadores hipoacusia contralteral o
y/o déficits visuales que no cualquier afectacion auditiva
requieren dispositivos o que requiera amplificadores o
ensefnanzas adaptadas ensefianza adaptada y/o
déficits visual que requiera
dispositivos especiales o
ensefianza adaptada
Otros Cualquier problema médico Cualquier problema médico
derivado de los tratamientos derivado de los tratamientos
recibidos no mencionado en recibidos no mencionado en
apartados previos pero que los apartados previos pero
no requiera de intervencion pero que requiera
especifica (e.g. alopecia) intervencion especifica
(segundo tumor, DVP)
TOTAL




ANEXO 7

Medio ambiente y calidad de vida en la Regién de Murcia Menores de 18 afios

Rellenar por los padres.

DATOS SOCIODEMOGRAFICOS.

1. Indique el sexo de su hijo/a:

o Masculino o Femenino

2. Indique la edad de su hijo/a:
afios

3. ¢Con quién vive su hijo/a?

o Ambos padres o Madre o Padre o Otro

4. ¢Tiene otros hijos/as?

o Si o No

5. ¢Qué esté estudiando o hasta donde ha estudiado su hijo/a?

o Educacién Infantil o Primaria o ESO o Bachillerato/ FP o Universidad

6. Indique el nivel educativo de los padres:

Padre

Madre

o Sin estudios

o Estudios primarios

Obligatorios*

o Secundaria incompleta

o Secundaria completa**

o Estudios universitarios incompletos
o Estudios universitarios completos

o Ns/Nc

o Sin estudios

o Estudios primarios

Obligatorios*

o Secundaria incompleta

o Secundaria completa**

o Estudios universitarios incompletos
o Estudios universitarios completos

o Ns/Nc

* Obligatorios = EGB, ESO, FP1/grado medio. ** Secundaria completa = BUP,
bachillerato, FP2/g superior. Estudios primarios (4° EGB, 6° primaria).

7. ¢A qué tipo de colegio / instituto /

o Publico o Concertado

universidad acude su hijo/a?

o Privado
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8. ¢En qué trabajan?

Padre: Madre:

9. ¢Qué categoria describe mejor sus ingresos netos familiares?

0<800€/mes ©0800-—1500€/mes o 1500 —2000€/mes O
2000 — 2500 €/mes 0 2500 — 3500 €/mes o0 >3500€/mes o Ns/Nc

MEDIO AMBIENTE Y ESTILOS DE VIDA

10.Aproximadamente, ¢cuéndo se construyd su casa?

oantesde 1970 070-80 o080-90 o 90-00 o después del 2000

o 1 2 3 4 5 6 7 & 9 10 41 ;cémocalificariala
8980 90 0 & & 8 8@ ,);dindevive?

o Urbana o Suburbana / Periurbana o Rural
12.;Considera que hay suficientes zonas verdes (parques, jardines, ...) en su barrio?
oSi oNo

13.¢Hasta qué punto le molesta la contaminacién atmosférica del exterior de su vivienda si
deja las ventanas abiertas? (nos referimos a gases, humos, procedentes del tréfico, la industria,
etc.).

0 = ninguna molestia.

10 = molestia insoportable.

14.; Fuma tabaco alguno de los padres?

Padre: o Si o No Cantidad = cigarrillos/dia
Madre: o Si o No Cantidad = cigarrillos/dia

15.;Con qué frecuencia realiza su hijo/a actividades fisicas (correr, saltar, bailar, deportes,
etc.) fuera de su horario escolar?

oNunca o<1ldia/semana ol-2d/semana o3 -5d/semana o> 5 dias/semana
16.Cuantas raciones al dia come su hijo/a de:

Fruta: oNunca o<laldia ol-2aldia o3—-4aldia ©o5o0maésaldia
Verdura: oNunca o<laldia ol-2aldia o3—-4aldia o5o0maésaldia
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Carne roja (ternera, cordero, cerdo, incluye embutidos): o Nunca o < 1/semana o 1 — 3/sem
o4 —6/sem o 1 - 2/dia

17.¢Con qué frecuencia realiza su hijo/a actividades en contacto con la Naturaleza (monte,
campo, playa, pargue urbano, etc.)?

o Casi todos los dias o Alguna vez a la semana o Varias veces al mes o Una vez al mes o
menos

18.Aproximadamente, ¢cuéntas horas considera que pasa su hijo/a utilizando aparatos
electroénicos (TV, ordenador, tableta, movil, etc.)?

o Nunca o1 -3 horas/semana o 4 — 6 horas/semana o 1 — 2 horas/dia o 3 —5 horas/dia o >
5 horas/dia

19. Tiene mascotas de pelo dentro de casa?(gatos, perros, que pasen ratos o todo el tiempo en
el hogar)

o Si o No

20. ¢existe posibilidad de arrastrar trazas de sustancias quimicas del trabajo a casa en la
ropa o zapatos? Se refiere a que los padres se lleven la ropa y los zapatos del trabajo a casa.
Aunque sea poca cantidad el olor de esa ropa, para nosotros es importante identificar. En caso
afirmativo dar recomendaciones.

O si oNo.

21. Alguno de los padres o miembros de la familia ha podido estar expuesto al humo de
cannabis o0 marihuana (en el altimo mes)?

o Si oNo o No lo sé.

22. alguno de los miembros de la familia tiene alguna aficion con la que esté en contacto
con quimicos como:

23. Existe alguna exposicion medioambiental en la casa o en el barrio en el que vive que le
preocupe o que su hijo tenga sintomas por algun factor medio ambiental?
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oSi oNo o No lo sé.

24. Tiene problemas de insectos en casa (hormigas, cucarachas, mosquitos, etc)?

oSi oNo o No lo sé.

25. ¢ Utiliza insecticidas para tratarlas?

o Si oNo o No lo sé.

26. ¢ De ddnde procede principalmente el agua que consumen?

o red comunitaria 0 pozo familiar/comunitario o embotellada 0osmosis
O otros.

Muchas gracias por su colaboracion.
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ANEXO 8

TEST PERCEPTIVO VISO-MOTRIZ de BENDER-KOPPITZ.

Nombre y apellidos F.
Nacimiento Edad:  afios.  meses
Colegio: Nivel escolar: Fecha de
aplicacion:
Tiempo empleado para completar el test. Limite Critico
(Es significativo sélo cuando termina fuera de los limites criticos.) Edad |Intervalo
3al0
Comi ) , o 5afios |
omienza: Largo: Lento, perfeccionista, esfuerzo para 51, 4al10
Termina: compensar dificultades perceptivo motoras. 5 28 Y, min.
Corto: Impulsividad, falta de concentracion, 9 a 10 *l4a
TOTAL minutos | bajo rendimiento escolar. (o Alta capacidad) aﬁ&;s 9 min.
4a
8 min.
INDICADORES DISFU
FIGURA |ITEM (puntuados como P.D. |NCION
presente/ausente: 1 6 0). (*) Comdn. Inmadurez
En caso de duda, no se computa. funcional
(**) Casi exclusivo de
DCM
A Distorsion forma
Uno o ambos muy achatado o * Adiccion u omision
©<> deformado...... angulos
Desproporcién (uno es el *
doble) ............ e ) ] * (a partir de 6 aﬁos)
2. Rotacion parcial/total 45° 6 + de ”
tarjeta o dibujo.
3. Integracién (separ/solapam.
>3mm en la union)..
1 4. Distorsion forma (5 6 + puntos *
son circulos)....... *x
5. Rotacion (45° 0 mas en ** (>7 afios)
tarjeta/dibujo)...............
6. Perseveracion. (> 15 puntos por
fila).....cooernnnnn.
2 7 ROtaCION.....coeveeeiieeeeecie e * (> 8 afios)
D P L . » . **(>6aﬁos)
8. Integr.: Omisidn/adiccion filas. 4 = ~
6 +circulos en mayorfa de columnas. (>7 afios)
Fusion con Fig. 1.............
9. Perseveracion (>14
COlUMNAS).....cvereieiiiieie
3 10. Dist. Forma (5 6 + puntos * (> 6 afios)
convert. en circulos).. ** (>7 afios)
* (>5 afios)
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11. Rotacion del eje 45°0 +en foled
dibujo (o la tarjeta).
12. Integracién (forma no
conseguida):
. Desintegracion del
diSef0......ccovvrriiriiinn
. Linea continua en vez de hileras de
puntos..
Ly 13. Rotacion (de la figura o parte 45°, *x
4 > o de tarjeta). *
14, Integracion (separacion o
superpos. >3 mm.).....
5 15. Dist. Forma (5 6 + puntos * (>8 afios)
convert. en circulos).. *
16. Rotacion 45° o més (total o
parcial).......cccocvvenne
17. Integracion. 17a Desinteg.: recta ** En todas las edades
o circulo puntos (no arco), la extension
atraviesa el arco..
. Linea continua en vez de
pUNtOS.....vvevreree.
6 18. Distorsion de la forma:
< p. Tresomas angulos en vez de * Sustitucion de curvas por
Tee eurvas..e., angulos
b. Lineas ** Sust. curvas X lineas
FECEAS. .evve i e rectas
19. Integracion (cruzan *
Mal) ..., — ~
20.  Perseveracion (6 6 + sinusoides (> 7 afios)
completos en cualquiera de las dos
liNEAs).....ccccevviiecieiece
7 21. Distorsion forma:
a. Desproporcién tamafio (EI * Adicién/omisién angulos
,\ doble)................ (>8 afios)
b; Deflorr)naci()n hexagonos (> n° < * (>7 afos)
angulos)... e =
22. Rotacion parcial/total figura o (>6 :imos)
tarjeta (45° +).... * (>6 afios)

23. Integracién (no se suporponen o
lo hacen demasiado, un hexagono penetra
totalmente).....

8 24. Distorsion forma (deformada, > < n° * Adicion/omision angulos
<73 > |angulos)...... (>6 afios)
25. Rotacion eje en 45° o deke
MAS..eeivrereiriieieeee e
P.D. TOTAL (méx 30):
Interv
Grupo de Media del grupo | Desviacion Tipica | alo +/- Edad Percentil
edad Equivalente
1D.T.
De a

Disefio: ©José M? Pozo Ruiz. E.O.E.P. COSLADA. 2004.
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EST de BENDER-KOPPITZ. INDICADORES DE DESAJUSTE
EMOCIONAL.(Koppitz, 1974)

Los doce indicadores diferencian entre nifios con problemas emocionales y sin ellos. Los seis
subrayados muestran significacion estadistica y tienen valor diagnostico tanto por separado
como en numero de los mismos presentes en un protocolo: Hay significacion estadistica si
aparecen 3 0 mas indicadores. (Mas del 50% de nifios con 3 indicadores, el 80% con 4
indicadores, y el 100% de los nifios con 5 0 mas, presentan serios desajustes emocionales.) Los
dos Ultimos tienen gran significacién clinica pero no estadistica, por ser poco frecuentes.

I. Orden confuso. Figuras Falta de capacidad para planificar, ordenar el material.
distribuidas al azar, sin ninguna Confusién mental. Comuan de 5 a 7 afios. Significativo
secuencia légica (y no por falta |a partir de esa edad.

de espacio).

Il. Linea ondulada (Fig. 1 y/o 2) |Inestabilidad en la coordinacion motoray en la
Dos 0 méas cambios en la direccion | personalidad, bien por déficit de CVM o por
de la linea de puntos-circulos (No | dificultades de control motor debidas a tensiones

puntda si es rotacion) emocionales. Puede deberse a factores organicos y/o
emocionales.

I11. Rayas en lugar de circulos Impulsividad, falta de interés o de atencion.

(Fig.2). Nifios preocupados por sus problemas o que tratan de

La mitad o mas de los circulos son | evitar hacer lo que se les pide.
rayas (de 2 mm. 0 mas)

IVV. Aumento progresivo del Baja tolerancia a la frustracion y explosividad.
tamario (Fig. 1, 2'y 3) Los puntos | Normal en nifios pequefios. VValor diagndstico a medida
y circulos ultimos son el triple que | que los nifios crecen.

los primeros.
V. Gran tamafio (macro “Acting out” (descarga de impulsos hacia fuera, en la
grafismo) Uno o mas de los conducta) Dificultades de procesamiento mental.

dibujos es un tercio mas grande
que el de la tarjeta.

VI Tamafio pequefio (micro Ansiedad, conducta retraida, timidez.
grafismo) Uno o méas dibujos son
la mitad que el modelo

VII. Lineas finas. Casi no se ve el | Timidez y retraimiento.
dibujo.

VII11. Repaso del dibujo o de los | Impulsividad, agresividad y conducta “acting out”.
trazos.

El dibujo o parte esté repasado o
reformado con lineas fuertes,
impulsivas

IX. Segunda tentativa. Abandona | Nifios que saben que no lo hacen bien, pero son
0 borra un dibujo antes o después | impulsivos y les falta el control interno necesario para
de terminarlo y empieza de nuevo |borrar y corregir cuidadosamente la parte incorrecta. No

en otro lugar de la hoja. (no se termina lo que le resulta dificil, abandona. También se

computa si borra y lo hace en el da en nifios ansiosos que asocian significados

mismo lugar) particulares a los dibujos.

X. Expansion. Impulsividad y conductas “acting out”. Normal en

Empleo de dos o mé&s hojas preescolares, después aparece casi exclusivamente en
nifios deficientes y perturbados emocionalmente.

XI. Marco alrededor de las Pobre autocontrol, necesitan y quieren limites y

figuras controles externos.

XI1. Cambios o afiadidos Nifios abrumados por temores y ansiedades o por sus

propias fantasias. Débil contacto con la realidad

TOTAL NUMERO DE INDICADORES EMOCIONALES:
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ANEXO 9

CLASIFICACION DEL DANO CEREBRAL ADQUIRIDO (DCA) adaptado a pediatria

DCA

DEFINICION

OTROS CRITERIOS

CONDUCTA AGRESIVA GRAVE

Nivel 1

Estado Vegetativo persistente
o de minima conciencia

Duracién >1mes
Ciclo vigilia-suefio

Funciones de tronco conservadas

Ausencia de contacto/comunicacion/Voluntariedad

Enclaustramiento excluidos

Nivel 2 grave

GMFC V ,MACS V+ CGD/1Q grave
GMFC V,MACS V+CGD/1Q moderado

GMFCIV,MACS IV+CDG/IQ grave

Tetraparesia o hemiparesia graves

Deterior cognitivo grave

No-2a

Si-2b

Nivel 3 moderado

GMFC V,MACSV+CDG/IQ leve

GMFC V,MACSV+ Cognitivo normal

GMFC IlI-IV, MACS IIl-IV+CDG/IQ moderada
GMFC IlI-IV,MACS llI-IV+CDG/IQ leve
GMFC IlI-IV,MACS llI-IV+CDG/1Q normal
GMFC I-1I,MACS I-II+CDG/IQ grave

GMFC I-1l, MACS I-11+CDG/1Q moderado

Fisico normal+CDG/1Q grave

Hemiparesia moderada o paraparesia
moderada

No-3a

Si-3b
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Fisico normal+CDG/1Q moderado

Nivel 4 leve GMFC I-1I,MACS I-lI+ CDG/I1Q Leve No-4a
Hemiparesia leve o paraparesia leve
GMFC I-1l, MACS I-lI+ Cognitivo normal Si-4b
Nivel 5
Fisico normal + trastorno aprendizaj Dificultades de aprendizaje No-5a
Alteracion neuroconductual
e+/- alt. psicoldgica Psicopatologia leve Si-5b

Adaptado de Castellanos-Pinedo et al. Rev Neurol 2012; 54 (6): 357-366

EVALUACION MOTORA GMFCS (Palisano y cols 1997) Leve: nivel | y Il; Moderado: Nivel IlI-IV; Grave: Nivel V

Nivel |
marcha sin restricciones, limitaciones en habilidades motrices avanzadas
Nivel 1l
marcha sin aparatos. Algunas limitaciones para caminar fuera de casa o en la comunidad
Nivel IlI
marcha con aparatos. Limitaciones para caminar fuera de casa y en la comunidad
Nivel IV
movilidad independiente bastante limitada. Distancias cortas con andador o adulto
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Nivel V

totalmente dependiente. Movilidad muy limitada

Para cada nivel se representa el grado de movilidad que el nifio puede alcanzar entre los 6-12 afios

EVALUACION DE LA MOTRICIDAD FINA MACS (Ellison y cols. 2006) Leve: nivel | y Il; Moderado: Nivel IlI-IV; Grave: Nivel V

Nivel | Manipula objetos sin restriccidn, ni limitacidn de las actividades de la vida diaria. Limitaciones en alguna actividad que
requiere velocidad o precision
Nivel 1l
Manipula la mayoria de objetos, pero con alguna limitacién en la calidad o velocidad de ejecucidn
Nivel Il
Manipula objetos con dificultad. Necesita ayuda para preparar o modificar las actividades
Nivel IV
Manipula una limitada seleccién de objetos. Requiere soporte continuo y equipo adaptado
Nivel V
No manipula objetos. Requiere asistencia total
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ANEXO 10

¢Como describirias lo que te paso en el corazén?

Niia 10 aflos- DTGA: “No me acuerdo, tengo memoria de pez”

Nifo 11 afios- DTGA: “Tuve las venas del corazdn en diferente sitio y me las recolocaron”

Niio 7 afios. CIA: “Me operaron del corazén, me lo sacaron y me cosieron un agujero.

Nifo 11 afios DTGA: Llora, no quiere explicarlo

Niio 9 afios. CIV: “Me operaron del corazén, mi madre me dijo que tenia un agujero.

Nina 6 aios. CIA: “Tenia un agujero en el corazén”.

Niio 7 afios. DTGA: “Me tuvieron que operar de pequefio del corazdén, no me acuerdo porqué”.
Niio 9 afios. DTGA: “Me operaron de pequeno, tenia el corazdn del revés”

Niio 11 afios. DTGA. “No sé qué me pasd”
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ANEXO 11

Tabla 24. Descripcion de los pacientes derivados a EOEP y/o SMIJ vs ICC y GAI.

Pacientes
derivados a
EOEP y/o
SMUJ
Paciente 1

Paciente 2

Paciente 3

Paciente 4

Paciente 8
Paciente 9
Paciente 11
Paciente 13
Paciente 14
Paciente 15
Paciente 17
Paciente 18
Paciente 19
Paciente 20
Paciente 22

Paciente 25

Paciente 26

Paciente 27

Valorado
EOEP(si/no)

Si (AC,

previamente)

No

Si (PTy AL)

No
No
No

No

No
No
No
No
No
Si (PTy AL)

No

No

Valorado sSDQ
SMlJ(si/no) total
n/an

- N

- An

Si. Alta An

Si. TDAH. An
MTF

- An

No N

No (AP) N

- N

No An

- N

- N

- N

- N

- N

No An

Si. TDAH. N
MTF

Si. Alta An

Si. Alta. No An
colabora
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sDQ sDQ
hiperactividad Conducta
n/an n/an
an an
An n
an an
N n
An An
N an
N N
N N
An N
N An
An An
N N
N N
An N
An An
An An
An An
An An

ICC GAI
(MT+VP) (CV+RP)
Cl total: 69
193 - 174
179 161
198 211
180 154
221 235
201 186
207 178
206 244
197 180
181 192
217 223
169 180
178 168
143 153
179 223
223 241
199 236
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"Aléjate de la sabiduria que no llora, la filosofia que no rie y la grandeza que
no se inclina ante los ninos”

Khalil Gibran (1883-1931, Libano)
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