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Resumen

Objetivos: El objetivo es estimar la prevalencia de anomalias congénitas cardiacas (ACC) en
la Comunitat Valenciana (CV) en menores de un afo e identificar si existen variaciones tempo-
roespaciales en la misma.

Métodos: Del conjunto minimo basico de datos hospitalario se selecciono a los nacidos entre
1999 y 2008, menores de un ano y residentes en la CV con al menos un alta en las que el diag-
nostico principal y/o alguno de los secundarios fueron codificados como ACC (codigos 745-747
de la Clasificacion Internacional de Enfermedades 9.2 revision Modificacion Clinica). Utilizando
como identificador el niUmero de tarjeta sanitaria, se seleccioné la primera alta con ACC. Se
calcularon la prevalencia y sus intervalos de confianza del 95%. Se obtuvieron la razén de pre-
valencias (RP) y las RP suavizadas de cada municipio para la elaboracion de mapas, permitiendo
identificar patrones geograficos.

Resultados: Durante 1999-2008 se registraron 6.377 pacientes menores de un ano con alguna
ACC, representando el 43,2% de los casos de anomalias congénitas. La prevalencia fue de 134,3
por 10.000 nacidos vivos (IC del 95%, 131,1-137,6), observandose un incremento significativo de
esta, pasando de 115,8 en el quinquenio 1999-2003 a 149,5 en 2004-2008. El riego mas elevado
se presento al norte de la CV y en algunos municipios de la provincia de Alicante.
Conclusiones: El incremento temporal de las ACC observado concuerda con lo encontrado en
otros paises y puede explicarse, al menos en parte, por la mejora de las técnicas diagndsticas.
El patron geografico identificado requiere un analisis mas detallado que permita explicar las
variaciones encontradas.
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Temporal variation and geographical distribution: congenital heart defects in the
Comunitat Valenciana

Abstract

Objectives: The objective of this study is to estimate the prevalence of congenital heart defects
(CHD) in the Comunitat Valenciana (CV) in children less than one year old and identify whether
there are temporal and geographic variations within this prevalence.

Methods: The minimum basic data set from hospital discharge reports was used to select
patients, who were born between 1999-2008, were less than one year old, and who lived in
the CV with at least one hospital admission in which the primary diagnosis and/or any of the
events were coded as CHD (codes 745-747 of the International Classification of Diseases 9th
Revision Clinical Modification). The first hospital discharge report with CHD was selected, using
the health card number to detect duplication. The prevalence and 95% confidence intervals were
calculated, and the prevalence ratio (PR) and smoothed PR was obtained for each municipality
to identify geographic patterns.

Results: In the period 1999-2008 there were 6.377 patients younger than one year with some
CHD, representing the 43.2% of cases of congenital anomalies. The prevalence was 134.3 per
10.000 live births (95% Cl: 131.1-137.6). There was a significant increase in the prevalence, from
115.8 in the 1999-2003 period to 149.5 in the 2004-2008 period. A higher risk was identified in
the north of the CV, and in some municipalities of the province of Alicante, in the south.
Conclusions: The observed increase in CHD agrees with the findings in other countries and it
can be explained, at least in part, by improved diagnostic techniques. The geographic pattern
identified requires a more detailed analysis that could explain the geographic variations found.
© 2012 Asociacion Espanola de Pediatria. Published by Elsevier Espana, S.L. All rights reserved.

Introduccion

Las anomalias congénitas cardiacas (ACC) constituyen el
subgrupo de anomalias congénitas (AC) mas frecuente,
representando en Europa un tercio de las AC diagnosticadas
en el periodo prenatal o en la infancia’.

Las ACC son un importante problema de salud publica
en términos de impacto en la calidad de vida de pacientes
y sus familias, son una de las principales causas de mor-
talidad perinatal y mortalidad infantil®>3, con frecuencia
producen discapacidades y suponen importantes costes sani-
tarios, sociales y educacionales'*. Ademas, estos pacientes
tienen un alto riesgo de que la ACC se asocien a otras AC
extracardiacas, sindromes genéticos, bajo peso al nacer y
estancias hospitalarias mas prolongadas®.

La etiologia de la mayoria de las ACC es descono-
cida, sospechandose una interaccion de multiples factores
ambientales y genéticos. Ademas, se han asociado a las ACC
algunos factores, como el hecho de que la madre presente
enfermedades como la diabetes mellitus o determinadas
infecciones, tenga déficits nutricionales o se vea expuesta a
medicamentos, drogas (alcohol y tabaco inclusive), consan-
guinidad, edad materna o ciertos contaminantes quimicos
ambientales®'®.

Se han descrito variaciones geograficas en la pre-
valencia de las ACC'''® y también se han identificado
agrupamientos para estas afecciones, aunque poco
frecuentes, lo cual apunta hacia la necesidad de inves-
tigar los factores que expliquen los patrones geograficos
encontrados'®.

La vigilancia de las ACC permite la identificacién de
agregaciones temporoespaciales y, por tanto, generar hipo-
tesis etioldgicas que expliquen los patrones encontrados.

Ademas, son la base para la planificacion y evaluacion de
servicios de salud.

Esta vigilancia se realiza en algunos casos a través de
registros poblacionales que permiten estimar prevalencias
en las zonas geograficas cubiertas por dichos registros?®,
como por ejemplo la Red Europea de Registros Poblacionales
para la Vigilancia Epidemiologica de Anomalias Congénitas
(EUROCAT)?'-23,

En Espana, este sistema de informacion solo esta dis-
ponible en determinadas areas geograficas?*, por lo que es
necesario plantear la vigilancia de las ACC a través de otros
sistemas de informacion, como el conjunto minimo basico
de datos (CMBD), en aquellas areas en las que no existan
registros poblacionales.

En este trabajo, a partir del CMBD, se han analizado
las ACC en menores de un ano siguiendo los criterios de
EUROCAT como base para la puesta en marcha del Regis-
tro Poblacional de Anomalias Congénitas en la Comunitat
Valenciana (CV).

El objetivo de este estudio es estimar la prevalencia de
ACC en la CV en menores de un ano e identificar si existen
variaciones temporales y espaciales en la misma durante el
periodo 1999-2008.

Métodos

Se ha planteado un estudio epidemioldgico observacional
transversal a partir de los datos obtenidos del CMBD de
hospitales publicos de la CV.

En primer lugar, se seleccionaron todas las altas del CMBD
en menores de un ano nacidos entre 1999-2008 y residen-
tes en la CV en las que en el diagnostico principal y/o
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alguno de los secundarios estuvieran codificados con alguno
de los codigos del grupo de ACC (745-747) de la Clasificacion
Internacional de Enfermedades 9.4 revision Modificacion Cli-
nica (CIE-9 MC). Para algunos tipos de ACC, identificados
a partir de su correspondiente codigo de la CIE-9 MC, se
realizd un analisis mas detallado. Para realizar el segui-
miento hasta el ano de vida, se utilizo el CMBD de la CV
correspondiente al periodo 1999-2009. Por tanto, los casos
incluidos en el analisis corresponden a pacientes ingresados
en hospitales publicos de la CV en algin momento durante
su primer ano de vida, diagnosticados de ACC (en periodo
prenatal o durante el primer afo de vida) y que en el
CMBD el diagnéstico principal o alguno de los diagnosti-
cos secundarios se corresponde con las ACC. No es posible
conocer, a través de esta fuente, la fecha del diagndstico
ni la precision de los procedimientos diagndsticos utiliza-
dos.

Con la finalidad de obtener el nimero de casos a los
que se les habia diagnosticado alguna ACC antes del pri-
mer afno de vida, solo se incluyd en el analisis el primer alta
de cada paciente que contenia al menos un codigo de ACC
en el diagnostico principal o en alguno de los secundarios.
Los casos que tenian mas de una ACC se contaron tantas
veces como ACC diferentes tenia diagnosticadas el paciente
cuando se consideraron los diferentes subgrupos, pero solo
se tuvo en cuenta la primera alta cuando se analizaban las
ACC globalmente.

Se consider6 que constituian el mismo caso aquellas
altas que tenian igual nimero del Sistema de Informacion
Poblacional (tarjeta sanitaria) de la CV. En los casos en
que no se disponia de este nUmero, se tuvieron en cuenta
el sexo, la fecha de nacimiento, el codigo del hospital y el
numero de historia clinica para dicha seleccion. Ademas,
se utilizaron la residencia y la coherencia de las fechas de
ingreso y alta para decidir si las altas correspondian al mismo
o a diferentes casos. En el analisis global solo se tuvo en
cuenta la primera alta para cada tipo de ACC.

Las variables incluidas en el analisis fueron: sexo, dura-
cion de la estancia hospitalaria, tipo de ACC y residencia
(municipio).

Los datos sobre nacidos vivos (NV), para el calculo de indi-
cadores, se obtuvieron del Instituto Nacional de Estadistica
para cada municipio y afio del periodo estudiado?.

Para el conjunto de las ACC, se han calculado la preva-
lencia y sus intervalos de confianza (IC) del 95% para todo
el periodo, para los quinquenios (1999-2003 y 2004-2008) y
para cada afno de estudio. Dado el menor nimero de casos al
analizar grupos especificos de ACC, en estos casos se ha cal-
culado la prevalencia y el IC del 95% para el todo el periodo
de estudio. La prevalencia se ha expresado por 10.000 NV.

Para analizar la variabilidad geografica en la prevalen-
cia de las ACC en la CV, se ha utilizado como unidad de
analisis el municipio, ya que era la unidad geografica mas
pequeha que estaba disponible en el CMBD y de la que se
disponia informacion sobre el niUmero de NV. Por lo tanto,
para cada municipio se obtuvo la prevalencia de ACC y la
razén de prevalencias (RP), utilizando la prevalencia de la
CV como referencia.

Para identificar con mayor facilidad los patrones geogra-
ficos, se ha realizado la suavizacion de las RP, aplicando un
modelo mixto de Poisson. Se denomina mixto porque incluye
efectos fijos y aleatorios. Concretamente, se ha seguido

el modelo propuesto por Besag et al.2¢ para describir la
variacion geografica de la prevalencia a partir de los casos
observados en relacion con los casos que se esperarian si la
prevalencia fuera igual a la de la CV. Este modelo, siguiendo
un enfoque bayesiano, incluye 2 efectos aleatorios e incor-
pora informacion sobre la estructura geografica de la region
de estudio.

Finalmente, se han representado geograficamente en
quintiles las RP suavizadas (RPs) obtenidas con el modelo
anterior. En la representacion geografica, la intensidad
del color marca el exceso de riesgo respecto al conjunto
de la CV, expresado en porcentaje. Con el objeto de
cuantificar la evidencia estadistica que proporcionan las
estimaciones del riesgo en cada municipio, se representd
la probabilidad de exceso de riesgo o probabilidad a poste-
riori para cada uno de ellos, permitiendo la identificacion
de los municipios con un exceso de riesgo significativo.

Resultados

En el periodo 1999-2008, en la CV se han identificado 11.488
altas de menores de un ano en las que el diagnostico prin-
cipal o algunos de los diagndsticos secundarios estaban
codificados como ACC en el CMBD (el 62,1% del total de
altas por AC), lo que supuso que 6.377 pacientes (54% ninos
y 46% nifias) menores de un afo habian sido ingresados por
alguna ACC diagnosticada en el primer afo de vida. Las ACC
estan presentes en el 43,2% de los casos de AC identificadas
en el mismo periodo (14.748 pacientes menores de un ano
con alguna AC durante el periodo de estudio). La estancia
hospitalaria media para las ACC ha sido de 23 dias.

En el 75,7% de los casos el primer ingreso con algun diag-
nostico codificado como ACC se produjo antes del primer
mes de vida. El 24,3% restante se distribuye en orden decre-
ciente a lo largo de los 11 meses restantes. Ademas, la media
de la edad en meses en que se produce el primer ingreso por
ACC es la mas precoz en comparacion con el resto de tipos
de AC.

La prevalencia de las ACC fue de 134,3 por 10.000 NV
(IC del 95%, 131,1-137,6) para el periodo de 1999-2008.
La comparacion de las prevalencias de las ACC entre el
quinquenio 1999-2003 y el 2004-2008 mostré un aumento
significativo de las ACC, pasando la prevalencia de 115,8
(IC del 95%, 111,2-120,3) en el primer quinquenio estu-
diado a 149,5 (IC del 95%, 144,9-154,2) en el segundo. En la
evolucion anual de las ACC (fig. 1) se ha observado un
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Figura1 Evolucion de la prevalencia de anomalias congénitas
cardiacas por 10.000 nacidos vivos y sus intervalos de confianza
del 95%. Comunitat Valenciana, 1999-2008.
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Tabla 1

NUmero de casos, prevalencia por 10.000 nacidos vivos e intervalo de confianza del 95% por tipos de anomalias con-

génitas cardiacas, con sus correspondientes codigos de la Clasificacion Internacional de Enfermedades 9.2 Revision Modificacion

Clinica. Comunitat Valenciana, 1999-2008

CIE-9 MC Tipos de anomalias congénitas cardiacas N.° de casos Prevalencia por 10.000 NV IC del 95%
745.5 Defecto tabique auricular 2802 59,0 56,9-61,2
747.0 Conducto arterioso permeable 2224 46,9 44,9-48,8
745.4 Defecto tabique ventricular 2073 43,7 41,8-45,5
746.02 Estenosis congénita de valvula pulmonar 315 6,6 5,9-7,4
747.10 Coartacion de aorta 268 5,6 5,0-6,3
745.2 Tetralogia de Fallot 260 5,5 4,8-6,1
745.10 Transposicion completa de grandes vasos 192 4,0 3,5-4,6
745.6 Defecto de los cojinetes endocardicos 82 1,7 1,4-2,1
746.3 Estenosis congénita de valvula aortica 78 1,6 1,3-2,0
745.0 Tronco arterial comUn 74 1,6 1,2-1,9
746.7 Sindrome de corazon izquierdo hipoplasico 74 1,6 1,2-1,9
745.3 Ventriculo comun 70 1,5 1,1-1,8
746.1 Atresia y estenosis tricuspidea congénitas 60 1,3 0,9-1,6
746.01 Atresia congénita de valvula pulmonar 52 1,1 0,8-1,4
747 .41 Conexion anoémala total de venas pulmonares 34 0,7 0,5-1,0
746.2 Anomalia de Ebstein 20 0,4 0,2-0,6

CIE-9 MC: Clasificacion Internacional de Enfermedades 9.2 Revision Modificacion Clinica; IC del 95%: intervalos de confianza del 95%; N.°:

Numero, NV: nacidos vivos.

aumento en la prevalencia de estas a lo largo del periodo
de estudio.

Por otro lado, en la tabla 1 se observan la prevalen-
cia y IC del 95% para los diferentes tipos de ACC y sus
correspondientes codigos de la CIE-9 MC, estudiados mas
detalladamente durante el periodo 1999-2008, siendo los
mas frecuentes el defecto del tabique auricular, con una
prevalencia de 59,0 por 10.000 NV (IC del 95%, 56,9-61,2),
y el defecto del tabique ventricular, con una prevalencia de
43,7 (IC del 95%, 41,8-45,5). Sin embargo, los subgrupos
de ACC estudiados menos frecuentes fueron la conexion ano-
mala total de venas pulmonares, con una prevalencia de
0,7 por 10.000 NV (IC del 95%, 0,5-1,0), y la anomalia
de Ebstein, con una prevalencia de 0,4 (IC del 95%, 0,2-0,6).

Por Ultimo, el analisis de las variaciones geograficas de
las ACC entre los diferentes municipios de la CV mostré
un mayor riesgo significativo en el norte de la CV, espe-
cialmente en la ciudad de Castelldon y en los municipios
contiguos, asi como en algunos municipios situados en la
provincia de Alicante (figs. 2 y 3). La intensidad del color
de la figura 2 indica el exceso de riesgo de tener ACC en
cada municipio respecto a los valores esperados si el riesgo
fuera el del conjunto de la CV y la intensidad del color de la
figura 3 indica la probabilidad de que ese exceso de riesgo
de tener ACC en cada municipio sea significativo.

Discusion

La prevalencia de ACC en la CV estimada para el periodo
1999-2008 fue de 134,3 por 10.000 NV, siendo las AC
mas frecuentes?’-3°, Esta prevalencia es superior a las publi-
cadas por EUROCAT? 2 en el Registro de AC de Asturias®®
y otros registros de Inglaterra®. Asi, la prevalencia de ACC
segun EUROCAT para el periodo 2000-2005 es de 80,3 por
10.000 NV3',

Esto puede ser explicado, al menos en parte, porque
los registros que forman parte de EUROCAT como Asturias y
los registros ingleses solo incluyen como caso AC mayores?3,
no incluyendo como caso el conducto arterioso permeable
(codigo 747.0 de la CIE-9 MC) cuando se presenta de forma
aislada en pacientes cuya edad gestacional al nacimiento
es menor de 37 semanas. Tampoco esos registros incluyen
los casos en que el defecto del tabique auricular es de tipo
foramen oval, aunque si incluyen el ostium secundum. En
el presente estudio, con los datos actuales del CMBD, no se
pueden identificar estas especificaciones. Respecto al con-
ducto arterioso permeable, no todos los casos tienen codigos
que orienten sobre una posible prematuridad. Por otro lado,
el codigo para los 2 tipos de defecto del tabique auricu-
lar, foramen oval y ostium secundum, es el mismo (codigo
745.5 de la CIE-9 MC), lo que imposibilita la diferenciacion
entre ellos.

El incremento en la prevalencia de ACC observada en
este trabajo durante el periodo 1999-2008, concuerda con lo
publicado por otros autores®233, Esto podria ser explicado, al
menos parcialmente, por las mejoras en los procedimientos
diagndsticos*, ya que se ha observado en varios estudios que
el aumento global de las ACC es debido a anomalias cardia-
cas menores, mientras que las ACC mas graves permanecen
estables*. Dado que a partir del CMBD no se han podido
identificar los casos aislados con foramen oval y tampoco
los casos aislados prematuros con ductus arterioso persis-
tente, no se ha podido cuantificar la contribucién de estos
al incremento global de las ACC a lo largo del periodo de
estudio.

Los avances en los tratamientos que se han producido
en las ultimas décadas han dado lugar a un descenso en
la mortalidad infantil y a un aumento en el nimero de
nifos vivos con ACC?'. El aumento en la prevalencia de ACC
también se ha atribuido a factores de riesgo como desorde-
nes en el metabolismo, estilos de vida de la madre, etc.,
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aunque la mayoria de las causas de las ACC permanecen
desconocidas'?.

Las diferencias observadas entre los datos proporciona-
dos por EUROCAT y los obtenidos en este trabajo podrian
ser debidas, entre otros motivos, a que las ACC mas
graves que fallecen antes del nacimiento, asi como las
mas leves que no requieren hospitalizacion, estan infra-
estimadas en este estudio??8. Ademas, la diferencia
en la definicion de caso y/o a la no inclusion de las

Razones de prevalencia suavizadas por anomalias congénitas cardiacas. Comunitat Valenciana, 1999-2008.

interrupciones voluntarias del embarazo (IVE) y de los
nacidos muertos también podrian explicar las diferencias
observadas.

No ha sido posible incluir los casos de IVE por causa fetal
debido a ACC, ya que la codificacion de la causa se inicid
a partir del afo 2005. No obstante, esta infraestimacion
podria ser aproximadamente 6%*, ya que en las IVE no son
frecuentes las ACC aisladas aunque si las ACC asociadas a
otras AC o a sindromes, los cuales son menos frecuentes'-3.
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Figura 3  Probabilidad de que las razones de prevalencia suavizadas por anomalias congénitas cardiacas sean superiores a 100.

Comunitat Valenciana, 1999-2008.

Por lo que respecta a la prevalencia por tipos de ACC,
se ha observado una gran diferencia en el nimero de casos
del defecto del tabique auricular y del defecto del tabi-
que ventricular respecto al resto de los tipos estudiados,
lo que coincide con la diferencia encontrada por EUROCAT?'.

Asi las ACC mas frecuentes son los defectos del tabique
ventricular?37; sin embargo, en este trabajo se han obser-
vado como mas frecuentes los defectos de tabique auricular.
Esto puede ser explicado por no poder excluir los casos ais-
lados de foramen oval.
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Para el resto de los subgrupos de ACC estudiados, se han
estimado valores mas similares a los obtenidos por EURO-
CAT, aunque ligeramente superiores en la mayoria de los
subgrupos (a excepcion del defecto de los cojinetes endo-
cardicos, del sindrome de corazon izquierdo hipoplasico y de
la anomalia de Ebstein, cuyas prevalencias estimadas fueron
ligeramente inferiores)3'.

Los analisis geograficos permiten identificar variaciones
geograficas en la prevalencia de ACC en diferentes areas3%38.
En este estudio se han identificado diferencias geograficas
entre los municipios de la CV para las ACC. La variabili-
dad geografica encontrada podria ser explicada, al menos
en parte, por diferencias en la precision de los diagndsti-
cos y la codificacion del CMBD entre los hospitales de la
CV, siendo esta una de las principales limitaciones del pro-
pio CMBD. Los indices de exactitud seran mayores cuando
las ACC sean mas graves, se presenten en forma multiple
y cuando se considere mas de un alta por nifio®. Por lo
tanto, seria necesaria la validacion de los datos del CMBD
a través de la revision de casos (revision de historias clini-
cas, informes de alta, etc.) para confirmar esta variabilidad
geografica.

El patréon geografico hallado no permite inferir caracteris-
ticas comunes, ya que circunscribe una zona en la provincia
de Castelldn en la que estan presentes localidades con pre-
dominio industrial y también agricola, caracteristicas que no
comparten los municipios de Alicante. Por tanto, son necesa-
rios estudios analiticos posteriores que permitan identificar
factores ambientales, sociodemograficos, culturales, etc.
que expliquen la variabilidad geografica encontrada.

Entre las limitaciones del trabajo, ademas de no incluir
los casos procedentes de las IVE por causa fetal y del registro
de mortalidad perinatal de la CV, solo se ha analizado la
informacion procedente de hospitales del Sistema Publico
de Salud, ya que los datos correspondientes a los hospitales
privados no estaban disponibles.

El sesgo de seleccion no se considera elevado, al menos
para las ACC graves, ya que la mayoria de estas ACC ingre-
sarian en algin momento del proceso de diagnéstico y/o
tratamiento en los hospitales mas especializados pertene-
cientes al sistema publico.

Por ultimo, con este trabajo se planteaba un acerca-
miento a la realidad de las ACC en la CV a través de la
informacion proporcionada por el CMBD. El CMBD se consi-
dera que puede constituir una fuente de informacion valida
para la deteccion de ACC, aunque es necesaria la utiliza-
cion de otras fuentes de datos como los registros de IVE
y de Mortalidad Perinatal y la revision de historias clinicas
que mejoren la exhaustividad y la precision de la informa-
cion sobre ACC en la CV. Es necesario el planteamiento de
posteriores investigaciones que permitan explicar las varia-
ciones temporoespaciales identificadas en la CV, e incluso
ampliar la zona de estudio para incluir areas limitrofes de
otras comunidades autonomas.
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