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Cardiopatias congénitas mas frecuentes en el paciente

pediatrico con sindrome de down.
More frequent congenital cardiopathy in pediatric patient with down syndrome.

Gisela Fontecha-Gomez *, Edwin Aronne-Guillen **

Resumen

Objetivo. Identificar el tipo de cardiopatia
congénita mas frecuentemente encontrada en
pacientes pediatricos con Sindrome de Down.
Material y Métodos. El presente es un estudio
descriptivo tipo serie de casos, realizado en 83
pacientes pediatricos con cardiopatia congénita
asociada a sindrome de Down, llevado a cabo en
el Hospital Escuela, desde Agosto del 2003 hasta
Junio del 2005. Se revisaron los expedientes
clinicosy reportes ecocardiograficos, obteniendo
informacién sobre el tipo de cardiopatia y su
asociacion a variables como sexo, procedencia
y hallazgos en exdmenes de gabinete.
Resultados. se encontré predominio de la
cardiopatia tipo Persistencia de conducto
arterioso (PCA) 43%, seguido de lacomunicacion
interventricular (CIV) 22% y de la comunicacion
interauricular  (CIA) 20%; se documento la
presencia de soplo, tipo sistélico en el 23%
de los casos. El promedio de edad materna
fue de 37 anos. Hubo una mayor frecuencia
de cardiopatias en el sexo femenino 60% vy
predomino la procedencia rural (24%) sobre la
urbana (18%).

Conclusiones. Se encontrd a la Persistencia del
conducto arterioso como lacardiopatiacongénita
mas frecuente (43%), asociada al sindrome
de Down, lo cual podria sugerir en teoria una
mejor expectativa de vida para estos pacientes
ya gue la cardiopatia que se asocia con el peor
prondstico son los defectos atrioventriculares
por su alta asociacién con hipertensién arterial
pulmonar (89%), la que reduciria hasta en un
58% su expectativa de vida.

Palabras Clave. Cardiopatia congénita,
sindrome de Down, persistencia del conducto
arterioso.

Abstract

Objective. Identify the most frequent type
of congenital cardiopathy found in pediatric
patients with  Down syndrome.

Material and Methods. the present is a

descriptive study of serial cases, performed in
83 pediatric patients with Down syndrome and
congenital cardiopathy related; carried out at
the Hospital Escuela between August 2003 and
June 2005. We review the clinic records and
echocardiographic reports, finding information
about cardiopathy type and associated variables
such as; sex, place of origin, and cabinet study
finding.

Results. we found predominance of patent
ductus arteriosus cardiopathy type (PDA) 43%,
followed by ventricular septal defect (VSD) 22%
and atrio-septal defect (ASD) 20%; in 23% of all
cases, we found systolic murmurs. The maternal
average age was 37 years. The frequency of
cardiopathy was higher in female sex 60% and
predominate the rural origin (30%) over the urban
origin (27%).

Conclusion. we found that patent ductus
arteriosus (PDA) was the most frequent
congenital cardiopathy (43%), related with Down
syndrome; suggesting, a best life expectative
in theory, for this patients, because the atrio-
ventricular defect is the cardiopathy related
with the worst outcome, for his high association
with pulmonary arterial hypertension (89%); this
reduce the life expectative until 58%.

Key Words. congenital cardiopathy, Down
syndrome, patent ductus arteriosus.

Introduccion

El sindrome de Down, también llamado
trisomia 21, es un trastorno genético que
implica una combinacion de defectos
congénitos, entre los que se incluyen cierto
grado de retardo mental, rasgos faciales
caracteristicos 'y, a menudo, defectos
cardiacos, deficiencia visual y auditiva y
otros problemas de salud. La frecuencia
de presentacion es de uno de cada 650
nacidos vivos y el riesgo de recurrencia es
del 1% en la poblacién general (2,
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El Sindrome de Down se presenta asociado
a edades maternas extremas, y es asi como
podemos observar que la frecuencia de
los nacimientos con Down, se incrementa
espectacularmente cuando aumenta la
edad de la madre. A la edad de 30 anos la
frecuencia es de 1 en 1,000 y se multiplica
por 10 (1 en 100) a la edad de 40 anos. La
frecuencia todavia se incrementa hasta 1 en
50 a la edad de 45 anos ¢4,

Alrededor del 40 a 50 por ciento de los nifios
con sindrome de Down adolecen de un tipo
de cardiopatia ¢:678. Aunque el Sindrome
de Down es mas frecuente en el sexo
masculino, son las portadoras del mismo
del sexo femenino las que se asocian mas
frecuentemente a cardiopatias ©.

El establecer el diagnostico temprano es de
suma importancia ya que la malformacion
cardiaca es la mayor causa de mortalidad
en los primeros 2 anos de la vida. Se ha
encontrado que de los ninos nacidos
con Sindrome de Down, las cardiopatias
asociadas mas frecuentemente son:
canal atrioventricular 45%, comunicacion
interventricular 35%, comunicacion
interauricular 8%, persistencia del conducto
arterioso 7%, tetralogia de Fallot 4% y otros
defectos 1% © 19,

Parallegar aldiagnostico de las cardiopatias,
sSON necesarias una serie de pruebas en
principio noinvasivas como la historiaclinica,
exploracion fisica, radiografia de térax,
electrocardiograma y ecocardiograma con
las que en la mayoria de los casos se logra
un diagnostico definitivo. De no ser asi, es
necesario recurrir a pruebas invasivas como
el cateterismo cardiaco con el fin de realizar

un estudio hemodinamico y angiografico
(11

Un examen clinico normal no excluye la
presencia de cardiopatia; en la etapa
neonatal la mitad de los casos quedaran sin
diagnosticar y a las seis semanas un tercio
de los casos. Alguno estudios reportan que
solo el 41% de los ninos con diagnostico de
Sindrome de Down y cardiopatia congénita

tienen soplo en el periodo neonatal. Asi
encontramos que el examen clinico tiene
una sensibilidad de 53% y una especificidad
del 94% (),

Los rayos X de térax son frecuentemente
normales a pesar de la existencia de
un defecto cardiaco, pero usualmente
predicen una enfermedad cardiaca, cuando
estos son anormales, pudiéndose observar
que tienen una sensibilidad de 44% y una
especificidad de 98%, " 12),

La ecocardiografia es el medio diagndstico
de gabinete mas adecuado, ya que nos
permite observar las anomalias anatémicas
cardiacas existentes '¥, con una sensibilidad
del 85,7% (valor predictivo positivo) y una
especificidad del 95,2% (valor predictivo
negativo) .

Se puede observar también que la
cateterizacion cardiaca en manos experi-
mentadas no solo es un procedimiento de
bajo riesgo, sino que también resulta de
mucha utilidad en aquellos casos en que no
puede hacerse un diagnostico anatémico
completo o una medicidon hemodinamica
adecuado por métodos no invasivos,
teniendo en cuenta que la especificidad y
la sensibilidad de este método cuando esta
indicado su uso, es superior a la de los
descritos previamente (19,

Las personas con sindrome de Down sin
cardiopatia tienen una supervivencia al ano
de edad de 90,7% a los 20 anos 81,7% y a
los 30 anos de 79,2% (19,

La supervivencia para cada tipo de
malformacion cardiaca es similar a los
ninos sin sindrome de Down, excepto en
presencia de canal atrioventricular completo
ya que este es de peor prondéstico por la alta
incidencia de hipertension arterial pulmonar
(89%) y por requerir una correccion
quirdrgica completa antes de los 6 meses
de edad. #1510,

En nuestro palis existen multiples factores,
que vendrian a favorecer una alta incidencia
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de Sindrome de Down, como ser: el alto
grado de analfabetismo, la alta incidencia de
embarazos en edades extremas de la vida,
el poco acceso al sistema de salud en sus
diferentes niveles de atencion, la pobreza
extrema, y la mayor concentracion de la
poblacion en el area rural. Lamentablemente
no contamos con estudios que nos brinden
informacion sobre la magnitud real del
problema.

Lo anterior, sumado al hecho de que las
cardiopatias asociadas a este sindrome
disminuyen de forma importante la
esperanza de vida de estos pacientes,
motivo a la realizacion del presente estudio,
con el interés de identificar el tipo de
cardiopatia que se presenta con mayor
frecuencia en ellos y asi formarse una idea
sobre la expectativa de vida que podria
tener nuestra poblacién de Down.

Se escogi6 al Hospital Escuela en su bloque
Materno Infantil para realizar este estudio
ya que es el centro de atencién primaria
en materia de salud, que concentra el
mayor numero de atenciones de pacientes
provenientes de todos los rincones de
nuestropals, y porserademas unainstitucion
de docencia en el area de salud donde se
realizan los estudios de post grados de la
escuela de medicina de nuestro pals, en
sus diferentes areas.

Material y Métodos.

Se realizo un estudio descriptivo tipo
serie de casos, en pacientes pediatricos
con cardiopatia congénita asociada a
sindrome de Down, atendidos en las salas
de hospitalizacion y consulta externa de
cardiologia pediatrica del Hospital Escuela,
Tegucigalpa, Honduras en el periodo
comprendido de Agosto del 2003 a Junio
del 2005.

Se estudiaron 83 pacientes de ambos
Sexos, que reunian los siguientes criterios:
edad entre 0 y 18 anos, diagnostico clinico
de Sindrome de Down vy cardiopatia
congénita demostrada por ecocardiografia.

El tipo de muestreo fue intencionado o no
probabilistico.

La informacion se obtuvo a través de la
aplicacion de un formato pre-elaborado,
conformado por 5 apartados: datos
generales, datos maternos, examen fisico,
hallazgos de examenes de gabinete y
diagnodstico de cardiopatia encontrada.
Dicho formato fue llenado por el encuestador
a partir del expediente clinico, solicitado a la
seccion de registro del Hospital Escuela.

La tabulacién y el analisis de la informacion
se realizo mediante el paquete estadistico
EPIINFO version 6, obteniendo porcentajes
y frecuencias para cada variable y sus
asociaciones.

Resultados.

En los 83 pacientes estudiados, predomino
el sexo femenino con 60%. La edad mate-
rna promedio fue de 37 anos, con solo cuatro
casos que reportaron antecedente familiar
de sindrome de Down. La procedencia rural
predomino sobre la urbana (24%).

La cardiopatia congénita tipo persistencia
del conducto arterioso (PCA) fue la mas
frecuente, 42 casos (43%); Ademas se
observd que fue la mas frecuente para
ambos sexos (femenino 42% y masculino
36% ), (Tabla 1).

Tabla 1
CARDIOPATiA,S CONGENITAS ASOCIADAS AL
SINDROME DE DOWN

Cardiopatia frecuencia %
Persistencia del conducto arterioso 42 43
Comunicacion interventricular 21 22
Comunicacion interauricular 20 20
Canal atrioventricular completo 13 13
Tetralogia de Fallot 2 2

La cardiopatia tipo canal atrioventricular
completo se presento en 13 pacientes
(13%), siendo este tipo de cardiopatialamas
frecuente en el sexo femenino, ademas el
canal atrioventricularincompleto (CIA ostium
primun) se presento en 11 pacientes.
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Seencontraronpacientesconcombinaciones
de cardiopatias, siendo la mas frecuente la
de CIA + PCA (50%) (Tabla 2).

Tabla 2
COMBINACIONES DE CARDIOPATiAS CONGENITAS
ASOCIADAS AL SINDROME DE DOWN.

Combinaciones frecuencia %
CIA + PCA 19 50
PCA + CIV 9 24
PCA + Canal atrioventricular 9 24
CIA + Tetralogia de Fallot 1 2

CIA: comunicacion interauricular.
PCA: persistencia del conducto arterioso.
CIV: comunicacion interventricular.

Al examen fisico se encontré soplo cardiaco
en el 23% (28/83) de los pacientes. El
hallazgo radiografico mas frecuente fue la
cardiomegalia en el 34% (31/83) (tabla 3).

Tabla 3
HALLAZGOS RADIOGRAFICOS OBSERVADOS
CON MAYOR FRECUENCIA EN PACIENTES CON
CARDIOPATIA ASOCIADA A SINDROME DE DOWN.

Hallazgo radiografico frecuencia %
Cardiomegalia 31 34
Flujo pulmonar aumentado 14 16
Normal 13 14
No consignado 32 36

Discusion

En nuestro estudio, predomino el sexo
femenino con un 60%, lo que coincide con la
literatura internacional donde se hace notar
que a pesar de que el Sindrome de Down
es mas frecuente en el sexo masculino,
es el sexo femenino el que se asocia mas
frecuentemente a cardiopatias congénitas,
siendo ademas las que concentran el mayor
numero de casos de canal atrioventricular, o
que modificaria aun mas, de forma negativa
Su prondstico de vida ©.

La edad materna promedio fue de 37 anos,
edadalacual segunlaliteraturainternacional
el sindrome de Down se presenta en 1 de
cada 350 nacidos vivos 9,

La procedencia de la mayoria de los
pacientes del estudio fue del area rural 24%,
dato que quizas tenga mucha relacién con
que el Hospital Escuela es un Hospital de
referencia nacional.

En el presente estudio se encontré que
la persistencia del conducto arterioso
PCA fue la cardiopatia congénita mas
frecuente, asociada al sindrome de Down
(43%), lo cual no coincide con la literatura
internacional anglosajona y europea, que
describen al canal atrioventricular (45%)
como el mas frecuente ©, y que en nuestro
estudio este solo representa el 13%; Pero
coincide con algunos estudios realizados
en paises latinoamericanos como México
y Cuba, en donde se encontré una baja
incidencia de este tipo de cardiopatia (canal
atrioventricular) y en donde describen a la
persistencia del conducto arterioso (PCA),
la comunicacion interventricular (CIV) y la
comunicacion interauricular (CIA) como las
de mayor frecuencia . Este hallazgo podria
sugerir en teorfa una mejor expectativa de
vida para nuestros pacientes con sindrome
de Down ya que la cardiopatia que se
asocia con el peor pronéstico es el canal
atrioventricular, por su alta asociacion con
hipertension arterial pulmonar (89%), lo
cual podria reducir hasta en un 58% su
expectativa de vida. 41719,

Se encontraron 23 casos de foramen
oval persistente, pero este es un hallazgo
frecuente en los lactantes, sin tener
relacion con el Sindrome de Down y no es
considerada una cardiopatia congénita.
Ademas se encontrd que la combinacion de
comunicacion interauricular y la persistencia
del conducto arterioso representan el
50% del total de las combinaciones de
cardiopatias existentes en nuestro estudio,
lo que coincide con lo descrito por la
literatura internacional (63%) (%20,

Se observo que el 23% de los pacientes
presentaron soplos cardiacos, todos de
tipo sistdlico, lo cual esta de acuerdo con
la literatura internacional que describe una
incidencia baja de soplos del 41%.
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En el 50% de los pacientes se observo
una radiografia de térax anormal, siendo el
hallazgo mas importante, la cardiomegalia,
la que se encontrd en el 34% de los casos
seguido por el aumento del flujo pulmonar
en un 16%, esto apoya la propuesta de la
literatura internacional que relaciona a la
radiografia de térax con una sensibilidad de
44% y una especificidad de 98% (12,

Basados en nuestros resultados podemos
concluir que las cardiopatias encontradas
con mayor frecuencia en nuestro medio
coinciden con lo descrito en otros paises
latinos como ser Cuba y México, mostrando
en teorfa un mejor prondstico de vida para
nuestros pacientes por la baja incidencia de
defectos cardiacos complejos; en relacion
al sexo, las cardiopatias se presentaron
con mayor frecuencia en el sexo femenino;
siendo el tipo canal atrioventricular el mas
frecuente en este grupo.

A todo nifno nacido con sindrome de Down
se le debe realizar un ecocardiograma de
rutina, ya que este, nos permitira detectar
un alto porcentaje de cardiopatias que
clinicamente no podrian diagnosticarse.

A pesar de la importancia de los hallazgos
aqui encontrados, se necesitarian mas
estudios sobre el tema que pudieran dar
mayor fortaleza a las conclusiones a las
cuales hemos llegado, por lo cual sugerimos
que se promueva mas la investigacion en
esta area, para lograr obtener una idea
mas precisa del problema. También que se
promueva la educacion a la poblacion en
edad reproductiva, principalmente a la del
area rural ya que al mejorar la conciencia
sobre los multiples riesgos que conllevan
los embarazos a edades extremas se
lograria disminuir la incidencia de pacientes
con sindrome de Down.
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