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RESUMEN

Fundamentos: La Tetralogia de Fallot esta carac-
terizada por la presencia de cuatro anomalias congénitas
cardiacas. El objetivo de este trabajo fue describir la ten-
dencia temporal y distribucion de la Tetralogia de Fallot
en menores de un afio en la Comunitat Valenciana.

Métodos: Se seleccionaron los casos con Tetralogia
de Fallot (codigo Q21.3 de la CIE10 de la Asociacion
Pediatrica Britanica) nacidos entre 2007-2017 del
Registro Poblacional de anomalias congénitas de la
Comunitat Valenciana. Se calculo la prevalencia por
10.000 nacimientos con IC95% y se realizé un analisis
descriptivo de las variables sociodemograficas y clinicas.

Resultados: Se identificaron 165 casos (43,6% ni-
fos, 30,9% nifias y 25,5% de sexo desconocido). La pre-
valencia global fue 3,1/10.000 nacimientos (1C95%:2,6—
3,6), siendo los afios de mayor prevalencia 2015 y 2017
(4,3/10.000 nacimientos y 4,7/10.000 nacimientos respec-
tivamente) y 2011 el de menor (1,8/10.000 nacimientos).
El 72,1% fueron nacidos vivos, el 24,8% Interrupciones
Voluntarias del Embarazo y el 3,0% nacidos muertos. La
prevalencia en nacidos vivos fue 2,2/10.000 nacimien-
tos (1C95%:1,8-2,7) y en Interrupciones Voluntarias del
Embarazo fue 0,8/10.000 nacimientos (I1C95%:0,5-1,0),
identificandose en la segunda una tendencia en aumento
a lo largo del periodo. El 10,1% de nacidos vivos fallecie-
ron durante el primer afio de vida y el 55,8% se diagnos-
ticaron prenatalmente. El grupo con mayor prevalencia
fueron las embarazadas menores de 20 afios (4,8/10.000
nacimientos).

Conclusiones: La prevalencia obtenida en la
Comunitat Valenciana fue ligeramente inferior a la de
EUROCAT pero coincide con la de registros proximos
geograficamente, y en todos ellos destaca que su tenden-
cia creciente afecta especificamente a casos que finalizan
en Interrupciones Voluntarias del Embarazo.
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ABSTRACT
Epidemiological surveillance of congenital
heart defects: the Tetralogy of Fallot
in the Valencian Region, 2007-2017

Background: Tetralogy of Fallot is characterized by
the presence of four congenital heart defects. Objective: to
describe the temporal trend and distribution of Tetralogy
of Fallot, in children under one year in the Valencian
Region.

Methods: Cases with Tetralogy of Fallot (code Q21.3
from the ICD10-British Paediatric Association) were se-
lected from the Congenital Anomalies Population-based
Registry between 2007-2017. Prevalence per 10,000 bir-
ths with 95%CI was calculated, and a descriptive analy-
sis of sociodemographic and clinical variables was made.

Results: 165 cases were identified (43.6% male,
30.9% female and 25.5% unknown). The overall preva-
lence was 3.1/10,000 births (95%CI:2.6-3.6), being 2015
and 2017 the years with the highest (4.3/10,000 births
and 4.7/10,000 births respectively) and 2011 with the
lowest (1.8/10,000 births). 72.1% were live births, 24.8%
Termination of Pregnancy for Fetal Anomaly (TOPFA)
and 3.0% stillbirths. The prevalence in live births was
2.2/10,000 births (95%CI:1.8-2.7) and in TOPFA it was
0.8/10,000 births (95%CI:0.5-1.0), identifying an increa-
sing trend along the period in the last one. 10.1% of live
births died during the first year of life and 55.8% were
diagnosed prenatally. Mothers younger than 20 years had
the highest prevalence (4.8/10,000 births).

Conclusions: The prevalence obtained in the
Valencian Region was slightly lower than EUROCAT’s
but coincides with that of the registries that are closer geo-
graphically, and in all of them it is noted that their incre-
asing trend specifically affects cases ending in TOPFA.

Key words: Tetralogy of Fallot, Congenital anoma-
lies, Population registry, Prevalence, Epidemiology.

Cita sugerida:Cavero-Carbonell C, Garcia-Villodre L,
Barrachina-Bonet L, Moreno-Marro S, Paramo-Rodriguez L,
Guardiola-Vilarroig S, Zurriaga-Llorens O. Vigilancia epide-
mioldgica de las anomalias congénitas cardiacas: La tetralogia
de Fallot en la Comunitat Valenciana, 2007-2017. Rev Esp Sa-
Iud Publica. 2021; 95: 29 de enero €¢202101019.



Clara Cavero-Carbonell et al

INTRODUCCION

Las Anomalias Congénitas (AC) son anor-
malidades estructurales o funcionales que estan
presentes desde el nacimiento. Constituyen un
grupo variado de afecciones de origen prenatal
que pueden deberse a defectos monogénicos,
alteraciones cromosomicas, herencia multifac-
torial, teratogenos ambientales o carencia de
micronutrientes.

La Organizacion Mundial de la Salud iden-
tifica que la mortalidad en menores de 5 afios
debida a las AC ocupa la quinta posicion a nivel
mundial, representando el 7% de dichas muer-
tes, y en Espaiia describe un pequeiio descenso
en esta causa de muerte, pasando del 35% en el
2000 al 31% en 2013?.

En la Union Europea, en 2016 se produjeron
18.647 muertes en menores de un afio por todas
las causas y 4.764 de esas defunciones tuvie-
ron como causa una AC, representado la cuar-
ta parte de las defunciones. Ese mismo afio en
Espafia se registraron 1.098 muertes en meno-
res de un afo por todas las causas y 265 fueron
causadas por AC®,

En la Comunitat Valenciana (CV), las AC
son la segunda causa de mortalidad en meno-
res de cuatro afios. En 2017, se produjeron 22
fallecimientos por malformaciones congénitas,
deformidades y anomalias cromosomicas, sien-
do la tasa de mortalidad de 9,9/100.000 nacidos
vivos®.

Cuando a una familia se le informa que su
hijo/a tiene una AC, a veces asociada a otras
AC o a sindromes poco frecuentes, se produce
un choque emocional en las familias. Aunque
las AC estructurales externas suelen diagnosti-
carse en el momento del nacimiento o prena-
talmente, otras AC pueden diagnosticarse en
edades mas avanzadas con el consiguiente des-
asosiego de las familias que no tienen respuesta

al problema y con la incertidumbre de si se va a
repetir en otros descendientes®.

Por lo general, las AC son lo suficientemen-
te graves como para que haya muchas proba-
bilidades de que se identifiquen y se registren
en los primeros dias de vida. Ademas, por su
gravedad y frecuencia, repercuten notablemen-
te en la salud publica, y en el caso de algunas
de ellas es posible la prevencion primaria®. Por
lo tanto, el disponer de un sistema de informa-
cion que permita la monitorizacion de las AC y
sea la base para la investigacion clinica y epi-
demioldgica es imprescindible para avanzar en
la prevencion e investigacion de este problema
de salud.

Con esa finalidad se cre6 en 1979 Ia
Red Europea de Registros Poblacionales
para la Vigilancia Epidemiologica de AC
(EUROCAT)", gestionada por la Comision
Europea. Cubre mas de 1,7 millones de naci-
mientos al afio en Europa (29% del total) y esta
formada por 39 registros de 21 paises. Sus obje-
tivos® son: 1) Proporcionar informacion epide-
mioldgica sobre las AC en Europa; 2) Facilitar
la alerta rapida de exposiciones a nuevos tera-
togenos; 3) Evaluar la efectividad de la preven-
cion primaria; 4) Evaluar el impacto de los pro-
gramas de diagndstico prenatal; 5) Actuar como
un centro de informacion para la poblacion y
profesionales; 6) Proporcionar una infraestruc-
tura para la investigacion; y 7) Impulsar la crea-
cion de nuevos registros en Europa.

EUROCAT recoge datos hasta 2017 e iden-
tifica, para el periodo 2007-2017, una preva-
lencia® de AC mayores (malformaciones que
representan un riesgo vital, requieren cirugia
o implican secuelas severas) de 257,7/10.000

nacimientos, intervalo de confianza al 95%
(IC95%) de 256,6-258,8.

Utilizando como base los criterios y metodo-
logia desarrollados por EUROCAT!? se cre6 el
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Registro Poblacional de AC de la CV (RPAC-
CV), que forma parte de esta red desde 2011.
Ademas, el RPAC-CV forma parte del Sistema
de Informacion de Enfermedades Raras de la
CVU, que a su vez, envia los caso al Registro
Estatal de Enfermedades Raras'?.

Un estudio"® previo con datos del RPAC-CV
identificé que entre 2007-2014 las AC cardia-
cas fueron el grupo de AC mas frecuente, su-
poniendo el 38,6% del total de AC recogidas
y una prevalencia de 91,1/10.000 nacimien-
tos (1C95%:88,1-94,0), coincidiendo con lo
identificado anteriormente por EUROCAT"¥
y en otros estudios!® realizados con datos del
Conjunto Minimo Bésico de Datos. Ademas, el
estudio® del RPAC-CV observo que la preva-
lencia se mantuvo estable durante todo el perio-
do 2007-2014 excepto en los ultimos dos afios
en los que se identifico un aumento. Esta ten-
dencia también se ha observado en otros estu-
dios!'®!'” en los que se considera que el aumento
puede deberse a los avances en técnicas diag-
nosticas, la tendencia al alza en la edad materna
y la supervivencia mas prolongada de los indi-
viduos afectados, lo que posibilita la transmi-
sion del defecto a la descendencia y aumenta el
riesgo de recurrencia.

Una de las AC cardiacas mas habituales es la
Tetralogia de Fallot (TF), una enfermedad rara
(en la Union Europea son aquellas que tienen
una prevalencia inferior a 5/10.000)"® caracte-
rizada por la presencia de cuatro AC cardiacas:
comunicacion interventricular, dextroposicion
de la aorta, estenosis pulmonar e hipertofia ven-
tricular derecha.

Su etiologia es desconocida pero se cree que
es multifactorial y algunos de los factores de
riesgo identificados son: que la embarazada pa-
dezca diabetes gestacional o fenilcetonuria, o
consuma excesivo acido retinoico o alcohol.
También se ha identificado la causa genética en
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algunos casos, como por ejemplo aquellos con
delecion 22q11 u otros sindromes muy raros®”.

La prevalencia® en EUROCAT para el pe-
riodo 2007-2017 es de 3,6/10.000 nacimientos
(1C95%:3,4-3,7). Ademas, EUROCAT ha iden-
tificado un aumento en la prevalencia de la TF a
nivel europeo que no se puede explicar comple-
tamente con las mejoras diagnoésticas o el diag-
nostico prenatal®). Sin embargo, estas mejoras
si pueden explicar el descenso en la mortalidad
por TF identificado en Espafia®.

Hasta el momento, en Espafia, no se han
realizado estudios especificos sobre la situa-
cion de la TF utilizando registros poblacionales
y, por tanto, se desconoce su prevalencia real
poblacional.

El objetivo general de este trabajo fue des-
cribir la tendencia temporal y distribucion de
la TF en la CV, en menores de un afio nacidos
entre 2007-2017.

SUJETOS Y METODOS

Disefio y periodo de estudio. Se realiz6 un estu-
dio epidemioldgico transversal en la CV a par-
tir de los datos obtenidos del RPAC-CV. El pe-
riodo de estudio fue entre el afio 2007 y 2017.

Sujetos de estudio y Fuentes de informacion.
Los sujetos de estudio fueron los nacidos vivos,
nacidos muertos y las Interrupciones Voluntarias
del Embarazo (IVE), diagnosticados con TF, re-
sidentes en la CV y menores de un aflo.

La fuente de informacion utilizada fue el
RPAC-CV, del que se seleccionaron los casos
con TF (codigo Q21.3 de la 10" Revision de
la Clasificacion internacional de enfermeda-
des modificacion de la Asociacion Pediatrica
Britanica -CIE10BPA-) nacidos (vivos, muer-
tos ¢ IVE) entre 2007-2017.
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El RPAC-CV utiliza como fuentes prima-
rias el Conjunto Minimo Basico de Datos, el
Registro de Mortalidad Perinatal y el Registro
de IVE. Ademas, como fuente complementaria
utiliza el Registro de Metabolopatias que reco-
ge informacion de los nacimientos.

Una vez identificados y revisados, los casos
se incluyen en el RPAC-CV y se codifican las
malformaciones con la CIE10BPA, clasifica-
cion utilizada por EUROCAT. La inclusion de
los casos en el RPAC-CV se hace mediante una
metodologia establecida por EUROCAT!? en
la que no todas las AC se incluyen, ya que se
diferencian entre AC mayores y AC menores.
Las AC menores solo se incluyen cuando no se
presentan de manera aislada.

Variables de estudio. Las variables incluidas
en el estudio, pertenecientes tanto a los casos
como a las embarazadas, se obtuvieron del
RPAC-CV. Las variables fueron: sexo del caso
(hombre, mujer, desconocido), tipo de embara-
zo (simple o multiple), diagnostico prenatal de
la TF, tipo de finalizacion del embarazo (nacido
vivo, nacido muerto ¢ IVE), semana de gesta-
cion y peso en el momento de la finalizacion
del embarazo, intervencion quirtirgica de la TF
durante el primer afio de vida, fallecimiento du-
rante el primer afio de vida, provincia de resi-
dencia del caso (Alicante, Castellon, Valencia),
hospital de ingreso del caso, grupo de AC aso-
ciada a la TF, edad de la embarazada en el mo-
mento de la finalizacion del embarazo y nacio-
nalidad de la embarazada.

Analisis de datos. Se calculo la prevalencia
por 10.000 nacimientos de la TF para todo el
periodo de estudio y por afios, asi como sus
1C95%, para determinar la evolucion tempo-
ral. Ademas, se calculd la prevalencia (y sus
1C95%) de la TF segun el tipo de finaliza-
cion del embarazo y se analizb su evolucién
a lo largo del periodo de estudio, y se calculo

la prevalencia (y sus 1C95%) de la TF por pro-
vincia de residencia.

Ademas, se describieron las variables inclui-
das en el estudio mediante el calculo de por-
centajes para determinar su distribucion entre
los casos, tanto las que hacian referencias a las
caracteristicas clinicas y sociodemograficas de
los afectados por TF como las variables espe-
cificas de las embarazadas. Todos los célculos
se realizaron utilizando el paquete estadistico
Stata 14.2.

RESULTADOS

En el periodo 2007-2017 se registraron en el
RPAC-CV un total de 165 casos con TF, meno-
res de un afio, representando una prevalencia de
3,1/10.000 nacimientos (1C95%:2,6-3,6).

En la tendencia temporal se observé que las
prevalencias a lo largo del periodo se mantu-
vieron estables, exceptuando un aumento en los
aflos 2015 y 2017, que son los de mayor pre-
valencia (4,3/10.000 nacimientos y 4,7/10.000
nacimientos respectivamente), y un descen-
so en el 2011, que es el de menor prevalencia
(1,8/10.000 nacimientos) (figura 1). Sin embar-
g0, estas diferencias no fueron estadisticamente
significativas (tabla 1).

La prevalencia en nacidos vivos fue
2,2/10.000 nacimientos (I1C95%:1,8-2,7), en
IVE fue 0,8/10.000 nacimientos (IC95%:0,5-
1,0), y en nacidos muertos fue 0,1/10.000 na-
cimientos (1C95%:0,0-0,2), identificindose di-
ferencias estadisticamente significativas entre
estos valores. En la prevalencia de las IVE se
identifico una tendencia en aumento a lo largo
del periodo, llegando a alcanzar valores muy
proximos a la prevalencia en nacidos vivos,
principalmente en los afios 2013, 2015 y 2017
(figura 2). No obstante, no se observaron dife-
rencias estadisticamente significativas entre la
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Prevalencia por 10.000 nacimientos y sus i’flztl(l:xallos de confianza al 95% de la Tetralogia de
Fallot en el periodo de estudio, en menores de un afio residentes en la Comunitat Valenciana.
Ao Numero de casos Prevalencia IC Inferior 95% | IC Superior 95%
2007 15 2,7 1,3 4,1
2008 19 3,3 1,8 4,8
2009 16 3,0 1,5 4,5
2010 16 3,1 1,6 4,6
2011 9 1,8 0,6 3,0
2012 14 3,0 1,4 4,5
2013 11 2,5 1,0 4,0
2014 15 34 1,7 5,1
2015 19 43 2,4 6,3
2016 12 2,8 1,2 4.4
2017 19 4,7 2,6 6,8
Total 165 3,1 2,6 3,6
IC: Intervalo de confianza.
Figura 1
Prevalencia por 10.000 nacimientos de la Tetralogia de Fallot en el periodo de estudio,
en menores de un afio residentes en la Comunitat Valenciana.

2007 2008 2009 2010 2011 2012 2013 2014 2015 2016 2017
Afio
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Figura 2
Prevalencia por 10.000 nacimientos de la Tetralogia de Fallot en nacidos vivos
e interrupciones voluntarias del embarazo en el periodo de estudio,
en menores de un afio residentes en la Comunitat Valenciana.
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prevalencia de los diferentes afios de estudio
(tabla 2).

De los 165 casos identificados, el 43,6% fue-
ron nifios, el 30,9% ninas y 25,5% fueron de
sexo desconocido principalmente por tratarse
de IVE en las que no re recoge esta informa-
cion. En concreto, respecto al tipo de finaliza-
cion del embarazo, el 72,1% fueron nacidos
vivos, el 24,8% fueron IVE y el 3,0% nacidos
muertos.

El 89,1% de los embarazos fueron simples
y el 55,8% de los casos fueron diagnostica-
dos prenatalmente, pero este porcentaje fue
aumentando a lo largo del periodo de estudio
(figura 3). E1 61,3% de los casos nacidos vivos
fueron intervenidos en el primer afio de vida y
el 10,1% de los nacidos vivos fallecieron du-
rante el primer afio de vida.

El 52,1% de los casos con TF pesaron 2.500
gramos o mas mientras que el 22,4% pesaron
menos de 2.500 gramos en el momento de la
finalizacion del embarazo. En el 25,5% restante

2013

== Nacidos vivos

=@~ Interrupciones voluntarias
del embarazo

2014 2015 2016 2017

dicho peso era desconocido, principalmente
por tratarse de IVE en las que no re recoge esta
informacion. El 55,8% de los casos tenian una
edad gestacional igual o mayor a 37 semanas
y el 43,6% tenian menos de 37 semanas de
gestacion en el momento de la finalizacion
del embarazo. Solo un caso tenia una edad
gestacional desconocida.

Independientemente de su residencia, el
47,9% de los casos ingresaron en dos hospita-
les de la CV, en concreto el 34,5% en el de re-
ferencia de la provincia de Valencia y el 13,4%
en el de la provincia de Alicante.

En cuanto a la distribucion geografica, el
46,1% de los casos residian en la provincia de
Valencia, el 43,6% en la de Alicante y el 10,3%
en la de Castellon. Sin embargo, la provincia
con mayor prevalencia fue Alicante, 3,8/10.000
nacimientos (1C95%:2,9-4,7), seguida por
Valencia, 2,8/10.000 nacimientos (1C95%:2,1-
3,4), y en ultimo lugar, pero por poca dife-
rencia, Castellon, 2,7/10.000 nacimientos
(IC95%:1,4-3,9), no observandose diferencias
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Tabla 2
Prevalencia por 10.000 nacimientos y sus intervalos de confianza al 95% de la Tetralogia
de Fallot en el periodo de estudio segtn el tipo de finalizacion del embarazo,
en menores de un afio residentes en la Comunitat Valenciana.
Nacidos vivos Nacidos muertos IVE

A0 | Ntimero Prevalencia ICI |ICS |NUmero Prevalencia ICT |ICS |NUmero Prevalencia ICT|ICS

de casos 95%95%, de casos 95%|95% de casos 95%95%
2007 14 2,5 1,213,9 1 0,2 -0,21 0,5 0 0,0 0,010,0
2008 15 2,6 1,313,9 1 0,2 -0,21 0,5 3 0,5 -0,11 1,1
2009 13 2,5 1,138 0 0,0 0,010,0 3 0,6 -0,11 1,2
2010 14 2,7 1,314,1 0 0,0 0,010,0 2 0,4 -0,11 0,9
2011 9 1,8 0,6 3.0 0 0,0 0,0 10,0 0 0,0 0,010,0
2012 9 1,9 0,73,1 0 0,0 0,0 10,0 5 1,1 0,112,0
2013 6 1,4 0,312,5 0 0,0 0,010,0 5 1,1 0,12,1
2014 11 2,5 1,0 13,9 0 0,0 0,010,0 4 0,9 0,0/ 1,8
2015 9 2,1 0,734 2 0,5 -0,2/ 1,1 8 1,8 0,6 | 3,1
2016 9 2,1 0,713,5 0 0,0 0,010,0 3 0,7 -0,11 1,5
2017 10 2,5 0,914,0 1 0,2 -0,21 0,7 8 2,0 0,633
Total 119 2,2 1,8 2,7 5 0,1 0,002 41 0,8 0,51,0
ICI: Intervalo de confianza inferior; ICS: Intervalo de confianza superior; IVE: Interrupcion voluntaria
del embarazo

Figura 3
Porcentaje de casos diagnosticados prenatalmente de Tetralogia de Fallot en el periodo
de estudio, en menores de un aiio residentes en la Comunitat Valenciana.
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estadisticamente significativas entre las pro-
vincias de residencia. Se observé una tenden-
cia en descenso en la prevalencia de la provin-
cia de Castellon y una tendencia en aumento en
la provincia de Alicante a lo largo del estudio,
mientras que la prevalencia de la provincia de
Valencia se mantuvo mas estable (figura 4). No
obstante, tampoco se observaron diferencias
estadisticamente significativas entre los dife-
rentes afios.

Por otro lado, el 46,6% de los casos tenian
otra AC asociada a la TF (no presentaban la
TF de manera aislada), perteneciendo el 53,2%
de estas AC asociadas al sistema circulatorio
(tabla 3). Dentro de este grupo destacan el
Defecto del tabique auricular tipo Foramen
Oval Permeable presente en el 16,7% de los ca-
sos con AC asociadas del sistema circulatorio y
el Ductus arterioso permeable (solo incluido en

casos de 37 o mas semanas de gestacion) pre-
sente en el 14,4% de los casos.

Por ultimo, el 67,3% de las embarazadas de
casos con TF tenian 30 afios o mas, siendo el
grupo con mayor prevalencia de TF el de em-
barazadas con edades menores a 20 afios, con
una prevalencia de 4,8/10.000 nacimientos
(IC95%:1,0-8,7) (figura 5). No obstante, no se
observaron diferencias estadisticamente signi-
ficativas entre la prevalencia en los diferentes
grupos de edad. En el 1,2% de las embarazadas
se desconocia la edad en el momento de la fina-
lizacion del embarazo.

El 65,5% de las embarazadas eran de nacio-
nalidad espafiola, seguidas a mucha distancia
por las de nacionalidad marroqui (7,9%) y ru-
mana (5,5%). En el 7,9% de las embarazadas se
desconocia la nacionalidad.

Figura 4
Prevalencia por 10.000 nacimientos de la Tetralogia de Fallot en el periodo de estudio segiin
la provincia de residencia, en menores de un afio residentes en la Comunitat Valenciana.
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Distribucion de las anomalias congénitas ;?)lz;:dis a la Tetralogia de Fallot en los casos con
mas de una anomalia congénita, menores de un afio residentes en la Comunitat Valenciana.
Grupo de Anomalia Congénita Asociada Porcentaje
Sistema Circulatorio 53,2
Sistema Musculo-esquelético 9,5
Cromosomicas 8,9
Sistema Digestivo 7,1
Sistema Urinario 3,5
Sistema Respiratorio 3,5
Ojo, Oido, Cara y Cuello 3,0
Organos genitales 3,0
Labio leporino y Fisura palatal 1,8
Sistema Nervioso 0,6
Otras 5,9
Total 100
Figura 5
Prevalencia por 10.000 nacimientos de la Tetralogia de Fallot en el periodo de estudio
segun la edad de la embarazada en el momento de la finalizacion del embarazo,
en menores de un afio residentes en la Comunitat Valenciana.
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DISCUSION

La prevalencia de la TF en la CV obtenida
para el periodo 2007-2017 fue ligeramente in-
ferior a la identificada por EUROCAT duran-
te el mismo periodo (3,6/10.000 nacimientos)
@ pero coincide con la prevalencia de los re-
gistros poblacionales de AC mas proximos
geograficamente a la CV que forman parte de
EUROCAT, como el del Pais Vasco, el de la
region italiana de la Toscana y el de la region
francesa de Auvernia (cada uno con una preva-
lencia de 3,1/10.000 nacimientos)®. Como en
este estudio, en ninguno de los registros ni en
el conjunto de EUROCAT se encontraron di-
ferencias estadisticamente significativas en la
prevalencia total entre los 11 afios de estudio®.

EUROCAT también identifico la diferen-
cia estadisticamente significativa observada
en este estudio entre la prevalencia en naci-
dos vivos e IVE, en concreto 2,9/10.000 na-
cimientos (1C95%:2,8-3,0) en nacidos vivos
y 0,5/10.000 nacimientos (1C95%:0,5-0,6) en
IVE®. Ademas, también destaca el aumento de
la prevalencia de TF en IVE en EUROCAT ya
que practicamente se triplica a lo largo del pe-
riodo®. Sin embargo, tampoco se encontraron
diferencias estadisticamente significativas en-
tre los afios incluidos®, por lo que las tenden-
cias identificadas siguen un patréon de cambio
lento y gradual.

No obstante, es evidente que la proporcion
de casos de IVE en la prevalencia de la TF esta
aumentando con el paso de los afios, tanto en la
CV como en el conjunto de registros europeos®,
y por lo tanto es un factor muy importante a te-
ner en cuenta, que ademas esta influenciado en
gran medida por las mejoras diagndsticas y el
aumento del diagnostico prenatal. Este aumen-
to del porcentaje de casos diagnosticados pre-
natalmente es evidente en este estudio, y coin-
cide con el descrito en estudios anteriores de
EUROCAT®Y, pasando del 26,7% en 2007 al

63,2% en 2017 e incluso puede ser el respon-
sable del pico de prevalencia identificado en el
afio 2015 en IVE que a su vez es responsable
del pico de prevalencia total identificado ese
mismo afio.

En cuanto a la pequefia diferencia en la dis-
tribucion geografica de la prevalencia entre
provincias, no parece deberse a diferencias en
la precision de los diagndsticos ya que casi la
mitad de los casos ingresaron en los mismos
dos hospitales de la CV. Pero, pese a no ser
significativa, habria que estudiar otros facto-
res ambientales y factores relativos a la patolo-
gia y medicacion materna para poder explicar
esta situacion en la TF, ya que es conocida la
existencia de diferencias en la distribucion de
las AC cardiacas en la CV!"9. Estas diferencias
geograficas también se encuentran entre regis-
tros que forman parte de EUROCAT, tanto en-
tre diferentes paises yendo la prevalencia de TF
desde 2,1/10.000 nacimientos en Polonia has-
ta 5,9/10.000 nacimientos en Malta; como en-
tre diferentes regiones de un mismo pais, por
ejemplo en Alemania difiere entre 3,5/10.000
nacimientos en Saxony-Anhalt y 5,8/10.000
nacimientos en Mainz®.

Por otro lado, el elevado volumen de casos
pretérmino (menos de 37 semanas de gesta-
cion) se debe principalmente a los casos de IVE
y nacidos muertos, que suponen el 62,5% de los
casos pretérmino, aunque también se ha descri-
to un mayor riesgo de partos pretérmino asocia-
do a los casos con AC cardiacas®. Ademas, el
hecho de tener otra AC asociada a la TF, como
ocurre en casi la mitad de los casos de este es-
tudio, supone un aumento estadisticamente sig-
nificativo del riesgo de muerte®.

Por ultimo, en relacion a la edad materna,
pese a que la mayoria de embarazadas tenian
30 afios o mas, que el grupo de edad con ma-
yor prevalencia de casos fuera el de menores de
20 (seguido por el de edades entre 20-24 afios)
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pone de manifiesto que la edad temprana de las
gestantes es un factor de riesgo para determi-
nadas AC, como ya se ha descrito para las AC
cardiacas®.

Una de las limitaciones del estudio es que de
los nacidos vivos s6lo se pudo incluir informa-
cion procedente de los hospitales publicos, por
no estar disponibles los datos de los hospita-
les privados. Aunque, probablemente el sesgo
de seleccion no fue elevado, ya que la TF es
una AC grave y la mayoria de casos ingresan
en algin momento del proceso de diagnostico
y/o quirtrgico en los hospitales publicos de re-
ferencia. Otra limitacion, que tal vez sea la res-
ponsable de no identificar diferencias estadisti-
camente significativas en la evolucion temporal
de la prevalencia, es la duracion del periodo de
estudio. Pese a que 11 aflos es un periodo largo,
por el nimero de casos afectados parece nece-
sario que lo sea ain mas. La principal fortale-
za del estudio es que al seguir el RPAC-CV la
definicion de caso y la metodologia estableci-
da EUROCAT se pudieron hacer comparacio-
nes con el resto de registros poblacionales de
AC europeos, tanto de manera individual como
colectiva.

Finalmente, con este estudio se ha pretendi-
do un acercamiento a la realidad de la TF en la
CV a través del RPAC-CV para poner en valor
la importante labor de vigilancia sistematica de
las AC que se realiza. Esta vigilancia permite
obtener datos que sirven de base para la planifi-
cacion y evaluacion de servicios de salud y para
facilitar la identificacion de exposicion a teratd-
genos mediante estudios especificos.
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