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RESUMEN

El sindrome de Down sigue siendo la anomalia cromos6mica mas frecuente
en los recién nacidos vivos en el mundo. Las cardiopatias congénitas se
presentan hasta en un 50% de los nifios con sindrome de Down. Objetivo:
Determinar la incidencia y prevalencia de cardiopatias congénitas en nifios
con sindrome de Down en el Hospital Hipélito Unanue de Tacna, 2010-
2021. Método: Se trata de un estudio descriptivo tipo observacional.
Limitaciones: nuestra poblacion es pequefa para el periodo de estudio
de 12 afos. Los reportes de ecocardiografia pediatrica estaban incompletas
y hay poca confiabilidad del estudio de ecocardiografia pediatrica, ya que
desde el 2020 hasta la fecha en que se hizo el estudio, se cuenta con
especialista en cardiologia pediatrica. Resultados: La prevalencia de las
cardiopatias congénitas en nifios con sindrome de Down en el hospital
Hipdlito Unanue es de 19%, las cardiopatias congénitas complejas son las
mas prevalentes con 13,3%, asimismo las cardiopatias congénitas
acianédticas con 18,1%, las cardiopatias congénitas mas prevalentes son:
la comunicacién interventricular y la comunicacion interauricular con
11,42% vy 10,47% respectivamente. La incidencia del sindrome de Down
en el hospital Hipdlito Unanue tuvo una media de 2,70 casos por cada mil
nacidos vivos, la prevalencia del sindrome de Down fue de 2,70 por cada
mil nacidos vivos. Conclusiones: La prevalencia de las cardiopatias
congénitas en nifios con sindrome de Down fue de 19% y la prevalencia del

sindrome de Down fue de 2,70 por cada mil nacidos vivos.

Palabras clave: Cardiopatias congénitas, sindrome de Down,

caracteristicas perinatales.
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ABSTRACT

Down syndrome remains the most common chromosomal abnormality in
live newborns in the world. Congenital heart disease occurs in up to 50% of
children with Down syndrome. Objective: To determine the incidence and
prevalence of congenital heart disease in children with Down syndrome at
the Hipdlito Unanue Hospital in Tacna, 2010-2021. Method: This is a
descriptive observational study. Limitations: Our population is small for the
study period of 12 years. The pediatric echocardiography reports were
incomplete and there is little reliability of the pediatric echocardiography
study, since from 2020 to the date the study was carried out, there is a
specialist in pediatric cardiology. Results: The prevalence of congenital
heart disease in children with Down syndrome at the Hipdlito Unanue
hospital is 19%, complex congenital heart disease is the most prevalent with
13.3%, as well as acyanotic congenital heart disease with 18.1%, the The
female sex presented the highest prevalence compared to the male sex with
14.2%, the most prevalent congenital heart diseases are: interventricular
septal defect and atrial septal defect with 11.42% and 10.47% respectively.
The incidence of Down syndrome in the Hipdlito Unanue hospital had an
average of 2.70 cases per thousand live births; the prevalence of Down
syndrome was 2.70 per thousand live births. The greater the diameter of the
defect and/or the presence of complex congenital heart disease, the earlier
the clinical presentation and therefore the diagnosis. Conclusions: The
prevalence of congenital heart disease in children with Down syndrome was
19% and the prevalence of Down syndrome was 2.70 per thousand live
births. The incidence of Down syndrome varies per year from 14 to 3 cases
per year for the study period.

Keywords: Congenital heart disease, Down syndrome, perinatal

characteristics.
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INTRODUCCION

El sindrome de Down es la anomalia cromosomica mas frecuente
en los recién nacidos vivos, afecta 1 de cada 400 a 1500 recién nacidos en
diferentes poblaciones. (1) Se caracteriza por la presencia de cara plana,
fisuras palpebrales inclinadas hacia arriba, pliegues epicanticos, hipotonia
muscular, orejas pequefias de implantacion baja, lengua protruyente,
pliegue palmar transverso, exceso de piel en la nuca, hiperflexibilidad de
las articulaciones y pobre reflejo de moro. (2) Produce discapacidad
intelectual de leve a moderada con un cociente intelectual en el rango de
50 a 70 o 35 a 50 respectivamente, cardiopatias congénitas, anomalias

gastrointestinales y enfermedad de Alzheimer de inicio temprano. (1,2)

La prevalencia de cardiopatias congénitas en los recién nacidos
con sindrome de Down oscila entre el 40 al 60% en comparacién con la

poblacién en general que es del 0,8%. (3)

El diagndstico precoz de las anomalias cardiacas es fundamental
para obtener mejores resultados. Una comprension de las afectaciones
cardiacas y no cardiacas en nifios con sindrome de Down ayudara a los
médicos a optimizar la atencién perioperatoria y mejores resultados a largo

plazo. (4)



En nuestro trabajo nos enfocares a estudiar la incidencia y
prevalencia de cardiopatias congénitas en nifios con sindrome de Down,
determinar la cardiopatia congénita mas prevalente para tener un mayor
enfoque al momento del diagnostico y esta manera disminuir las

complicaciones que podria traer a corto y mediano plazo.



CAPITULO |

PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

1.1. DESCRIPCION DEL PROBLEMA

El sindrome de Down es la anomalia congénita mas comun vy
ampliamente estudiada durante las dltimas décadas. Su prevalencia ha
aumentado considerablemente en los ultimos 30 afios en relacion al
aumento de la edad materna. Genéticamente se caracteriza por una
trisomia del todo o una parte critica del cromosoma 21. Este se asocia con
una serie de anomalias, las mas frecuentes son: anomalias cardiacas (44%
a 60%), seguida de las anomalias digestivas (6%), anomalias del sistema
musculo esquelético (5%), anomalias de sistema urinario (4%) y anomalias

del sistema respiratorio (2%). (5,6)

Se conoce ampliamente que las cardiopatias congénitas contribuyen
significativamente a la morbimortalidad de los nifios con sindrome de Down.
El reconocimiento temprano de las cardiopatias congénitas es
fundamental para obtener los mejores resultados. Las cardiopatias
congénitas mas frecuente en nifios con sindrome de Down en un estudio

Europeo fueron: defecto del canal auriculoventricular (30%), la



comunicacién interauricular (25%), seguida de la comunicacion
interventricular (22%), conducto arterioso persistente (5%), coartacion de

aorta (5%) y Tetralogia de Fallot (3%). (5)

En los Estados Unidos, los datos del alta nacional de 11 372
nacimientos con sindrome de Down, cerca del 36% registro
malformaciones cardiacas en 2007. (3) En un estudio Europeo
multicéntrico de 14 109 casos con sindrome de Down, la prevalencia

general de anomalias cardiacas es del 43,6%. (7)

Se cree que el tipo de cardiopatia congénita varia segun la zona
geografica, el defecto méas frecuente en Brasil fue la comunicacion
interauricular, en Asia es la comunicacion interventricular. En EE.UU,
Europa Occidental y Suecia se informan con mas frecuencia el defecto en

el septum auriculoventricular. (8)

1.2. FORMULACION DEL PROBLEMA

¢, Cual es la incidencia y prevalencia de las cardiopatias congénitas
en nifios con sindrome de Down en el Hospital Hipdlito Unanue de Tacna,

2010-20217?



1.3. JUSTIFICACION E IMPORTANCIA DE LA INVESTIGACION

Las cardiopatias congénitas son bastante frecuentes en recién
nacidos con sindrome de Down, por lo que se recomienda examenes
cardiacos de rutina para hacer un diagndstico oportuno y asi evitar futuras
complicaciones como la remodelacion de la anatomia del corazén,
insuficiencia cardiaca, hipertensién pulmonar, falla del medro e infecciones

respiratorias a repeticion.

Anteriormente no se realiz6 ningun estudio relacionado a nuestro
tema en la ciudad de Tacnha, por lo que considere que seria apropiado
conocer los datos estadisticos de las cardiopatias congénitas en nifios con
sindrome de Down, para mejorar o fortalecer aiin mas la atencién y la toma

de decisiones en esta poblacion.

Nuestro estudio se realizara en el hospital Hipdlito Unanue de Tacna,
es uno de los hospitales mas grandes de nuestra region, por lo sera de
mucha utilidad e incluso puede ser tomado como referencia para estudios

posteriores.



1.4 OBJETIVOS

1.4.1. Objetivo general

Determinar la incidencia y prevalencia de cardiopatias congénitas

en nifios con sindrome de Down en el hospital Hipélito Unanue de Tacnha,

2010-2021.

1.4.2. Objetivos especificos

v

Determinar el perfil de prevalencia de las cardiopatias congénitas
especificas en nifios con sindrome de Down.

Determinar la prevalencia de las cardiopatias congénitas simples y
complejas en nifios con sindrome de Down.

Identificar la prevalencia de las cardiopatias congénitas cianéticas y
acianéticas en nifilos con sindrome de Down.

Conocer la incidencia del sindrome de Down en el hospital Hipdlito
Unanue de Tacna.

Describir la prevalencia de sindrome de Down en el hospital Hipélito
Unanue de Tacna.

Identificar las caracteristicas perinatales de los nifios con

cardiopatias congénitas y sindrome de Down.



CAPITULO Il

MARCO TEORICO

2.1. ANTECENDENTES DE ESTUDIO

2.1.1. Antecedente Internacional

En el afio 2016, se publicé un estudio titulado Congenital heart
disease and Down syndrome: various aspects of a confirmed
association, en Marruecos publicado por Benhaourech S. et al. (9)
Realizaron un estudio retrospectivo, descriptivo y monocentrico de 6 afios
(Diciembre del 2008 a noviembre del 2014) en la Unidad de Pediatria del
Hospital Universitario Ibn Rochd, Marruecos en 2156 pacientes con
cardiopatia congénita. Se encontr6 que 128 tenian sindrome de Down, la
proporcion de hombres y mujeres eran el mismo, y la mediana de edad en
el momento de hacer el diagnostico era de 9.5 meses. La mediana de edad
de las madres al momento del parto fue de 39 afos. Dentro de las
cardiopatias congénitas reportadas, la mas frecuente fue el defecto del
septum auriculoventricular (29%), seguida de la CIV (21,5%) y la CIA
(19,9%). La cirugia correctiva fue la modalidad de tratamiento mas comun
(54,3%), siendo la tasa de mortalidad global de 14,1%. Se concluye que el

perfil y el tipo de cardiopatia congénita en sindrome de Down en el entorno



Marroqui, presenta ligeras variaciones en su distribucibn en comparacion

con sus vecinos europeos.

En otro estudio publicado el afio 2019, con titulo Congenital
Cardiovascular Anomalies among Cases of Down Syndrome: A
Hospital Based Review of Cases in TikurAnbessa Specialized
Hospital, Ethiopia publicado por Muntha A. et al. (10) Realizaron un
estudio retrospectivo de 5 afios (Abril del 2010 y mayo del 2015) en el
hospital Especializado Tikur Anbessa, Etiopia en 116 pacientes con
fenotipo Down con cardiopatias congénitas. Se encontré que la relacion
hombre y mujer fue de 1:1,15. La edad media al momento del diagndstico
fue de 9 meses. Las cardiopatias acianéticas se presenté en 109 casos,
obteniendo como resultado: conducto arterioso persistente (36,5%), CIV
(19,9%), CIA (19%) y defecto del septum auriculoventricular (18,6%). En 39
casos se observaron cardiopatias congénitas complejas, la malformacion
concomitante mas frecuente fue: ductus arterioso persistente y defecto del
septum auriculoventricular. El defecto del septum auriculoventricular se
presentd con mas frecuencia en mujeres. La mayoria de las muertes se
dieron en los primeros 48 meses de vida. Se concluye que el conducto
arterioso persistente es la anomalia cardiaca congénita mas frecuente en
los nifios con sindrome de Down en dicha institucién, mientras la

supervivencia de los casos es reservado, porque la mayoria de las muerte



ocurren en la infancia. Una limitacion importante en este estudio es el

pequefio numero de casos, cuyo resultado puede afectar los resultados.

En el afio 2016, se publicé un estudio titulado The spectrum of
congenital heart diseases in down syndrome. A retrospective study
from Northwest Saudi Arabia, en Arabia Saudita por Morsy MM. et al.
(11) Realizaron un estudio retrospectivo de 6 afios (Enero del 2008 a
diciembre del 2013) en el Hospital Maternoinfantil (MCH), Al-Madinah,
noroeste de Arabia Saudita, en 302 nifios con sindrome de Down. EI 50,3%
eran varones de estos 58,6% tenia cardiopatia congénita. El defecto
septum auriculoventricular fue las méas frecuente (40,7%), seguida de
defectos mixtos como derivacion izquierda a derecha (14,7%), CIA (11,8%)
y CIV (10,7%). El 8,5% tenian conducto arterioso persistente mas alla del
periodo neonatal. Se concluye que las cardiopatias congénitas en los nifios
sindrome de Down son comparables con Europa y Asia. Este estudio tuvo
dos limitaciones, el primero es que por ser un estudio retrospectivo es
posible que algunos pacientes se hayan perdido porque no fueron
derivados al Hospital Maternoinfantil o fallecieron antes de ser evaluados.
En segundo lugar la poblacion de estudio es relativamente pequefa, pero

es la mas grande en Arabia Saudita.



En otro estudio del 2018, titulado Sex differences for major
congenital heart defects in Down Syndrome: A population based
study, en Italia publicado por Santoro M. et al. (12) En su estudio de cohorte
de 13 afios (2003a 2015), Toscana-Italia en 230 casos de nifios nacidos
vivos con sindrome de Down. El nimero de nifios varones fue 130 y numero
de nifias fue 100. La proporcién de sexos M/F fue de 1,3. La diferencia de
sexo fue mas evidente en los casos con sindrome de Down que en los
casos sin sindrome de Down. El 43,9% de los casos con sindrome de Down
se asocio con al menos una cardiopatia congénita. La CIV (45,5%), defecto
del septum auriculoventricular (39,6%) y CIA (34,7%), fueron las
cardiopatias congénitas que con mayor frecuencia se presentaron en los
nifios con sindrome de Down. Se concluye que las cardiopatias congénitas
son causa importante de muerte en los lactantes con sindrome de Down,
es aconsejable que se haga un diagnostico temprano y un manejo eficaz.
El estudio destaca que la diferencias de sexo parecen aumentar en los
bebes con sindrome de Down, lo que sugiere un posible papel del sexo
como un factor modificador asociado a sindrome de Down y cardiopatias

congénitas.

En el afio 2017, se publicdé un estudio titulado Dynamics in
prevalence of Down syndrome in children with congenital heart

disease en Alemania por Pfitzer C. et al. (13) Realizaron un estudio



transversal de 34 afos (1980 a 2014), en Alemania, en 35403 pacientes
con cardiopatia congénita. Tomados de los registrados en el Registro
Nacional de Cardiopatias congénitas de Alemania. Mil seiscientos
dieciocho (4,6%) pacientes tenian cardiopatia congénita y sindrome de
Down del cual el 52,7% eran mujeres. Las cardiopatias congénitas fueron:
defecto del septum auriculoventricular (51,2%), CIV (25,1%), Tetralogia de
Fallot (6,7%), y CIA (8,9%). La prevalencia de cardiopatia congénita y
sindrome de Down se mantuvo constante en el periodo 2005-2009 y
aumento en el periodo 2010- 2014. La prevalencia del defecto del canal
auriculoventricular disminuyo en mas del 14% desde el periodo 2005 hasta
el 2014. Por el contrario la prevalencia del CIV tuvo su pico maximo en el
periodo 2010-2014. Se concluye que la prevalencia de cardiopatias
congénitas en pacientes con sindrome de Down fue en aumento, puede
gue sea resultado de un mejor manejo medico en pacientes con sindrome

de Down.

En otro estudio del afio 2017, titulado Prevalence of congenital
heart diseases in children with Down syndrome in Mansoura, Egypt: a
retrospective descriptive study, en Egipto publicado por EI-Gilany AH. et
al. (14) Realizaron un estudio descriptivo retrospectivo de 14 afios (2003-
2016), en un centro de atencion terciaria en Mansoura, Egipto en 1720
nifios con sindrome de Down con cariotipo comprobado. Se identificé que

la prevalencia global de cardiopatia congénita fue de 36,9%, la prevalencia



cardiopatia congénita simple fue de 29% y la prevalencia cardiopatia
congénita compleja fue de 8%. La CIV, defecto del canal auriculoventricular
y CIA fueron las cardiopatias congénitas simples mas frecuentes. La
asociacion de las cardiopatia congénitas complejas tipo CIV + DAP y CIV
+ CIA, fueron las mas frecuentes. La prevalencia de cardiopatias
congénitas fue significativamente mayor en hijos de madres con paridad de
dos 0 mas, en comparacion con las primiparas. La consanguinidad de los
padres, el tabaquismo materno, la infeccién prenatal, la diabetes mellitus,
obesidad materna y la falta de suplementos de acido félico se asociaron
con un mayor riesgo de cardiopatia congénita. Se concluye que mas de
33% de los nifios con sindrome de Down tienen cardiopatia congénita como
CIV que es tipo mas comun. El cribado prenatal de rutina mediante
ecocardiograma de ¥ dimensiones, al menos una vez durante el embarazo
podria ser valioso en la prediccion temprana de cardiopatia congénita en el

sindrome de Down.

En el afio 2021, se publicé un estudio titulado Prevalence of
structural birth defects among infants with Down syndrome, 2013-
2017: A US population-based study, en EE.UU por Heinke D. et al. (15)
Realizaron un estudio descriptivo de 5 afios (Enero del 2013 hasta
diciembre del 2017), en 13 376 casos con sindrome de Down en EE.UU.

Se identifico que la prevalencia del sindrome de Down fue de 13,3 por 10

10



000 embarazos, los nifios nacidos de madres hispanas tenian la
prevalencia mas alta. Esto fue mas alto en madres mayores de 40 afios de
edad. Los nifios varones mostraron una prevalencia ligeramente mas alta
que las mujeres entre los nacidos vivos. Las malformaciones mas
frecuentes fueron: sistema cardiovascular (65,6%), seguido del
oido/cara/cuello (36,1%), ojo (29%), extremidades (22,5%) y piel (22%).
Dentro del sistema cardiovascular las cardiopatias mas frecuentes fueron:
CIA (32,5%), CIV (20,6%), defecto del canal auriculoventricular (17,4%).
Los defectos individuales como el onfalocele, el hipospadias vy la
Tetralogia de Fallot fueron mas frecuentes en nifios de madres mayores,
mientras que la coartacion de aorta y el defecto en canal auriculoventricular
fueron mas frecuentes en hijos de madres mas jévenes. Se concluye que
este estudio brinda las estimaciones de prevalencia actualizadas para
defectos estructurales, incluidos defectos raros en nifios con sindrome de
Down. En este caso se utilizé la cohorte mas grande y mas reciente para la
fecha. Una de las limitaciones de este estudio fue que la evaluacion de los
defectos congénitos poco frecuentes es un desafio, la atresia biliar y la
craneosinostosis son dificiles de identificar en los mortinatos y en las
muertes infantiles prematuras. La prevalencia de estos defectos congénitos

puede esta subestimada.

11



En otro estudio publicado el afio 2020, titulado Anomalias
congeénitas y comorbilidad en neonatos con Sindrome de Down, en
Chile por Nakoussi N. et al. (16) Realizaron un estudio retrospectivo de
11 afios (Enero de 2008 a diciembre 2018) en servicio de neonatologia de
la clinica Davila de Santiago de Chile. En 79 506 recién nacidos de los
cuales 140 neonatos tenian sindrome de Down. Se identificé que el 24,7%
nacio prétermino y el 26,4% con bajo peso al nacer. Las morbilidades
representan 83,6% Yy las hospitalizaciones el 90%. El principal motivo de
hospitalizacion fue policitemia y el mas frecuente fue hiperbilirrubinemia, el
70,7% presento al menos una anomalia congénita, especialmente
cardiopatia y la mediana de la edad materna fue de 36 afios y el 57,1% de
las madres tenian 35 afios a mas. Las cardiopatias congénitas mas
frecuente son: conducto arterioso persistente (31,2%), defecto del septum
auriculoventricular (20%), CIA (15,3%), CIV (11,3%), Tetralogia de Fallot
(2%), displasia valvular (1,3%), cabalgamiento de aorta (0,7%),
insuficiencia tricispidea y estenosis pulmonar (0,7%). Se concluye que los
pacientes con sindrome de Down, presentaron mayor tasa de
prematuridad, bajo peso, comorbilidades y tipos de anomalias congénitas
gue la poblacion en general. La segunda causa de hospitalizacion fueron

las anomalias cardiacas, seguidas de las gastrointestinales.
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En el 2016 se public6 un estudio titulado Cardiopatias
congénitas mas frecuentes en nifios con sindrome de Down, en
Colombia por Ruz MA. et al. (17) realizaron un estudio descriptivo de corte
transversal de 4 afos (Enero de 2010 a diciembre del 2013). En 99 nifios
con sindrome de Down y cardiopatias congénitas que fueron atendidos en
la clinica Cardio VID de Medellin, Colombia. Se identificé que 47 eran de
sexo masculino y 53 de sexo femenino. Las cardiopatias congénitas mas
prevalentes son: CIV perimembranosa (61,6%), CIA (46,4%), ductus
arterioso persistente (38,3%), defecto en septum auriculoventricular
(31,3%), foramen oval permeable (29,9%), Tetralogia de Fallot (17,7%),
dos 0 mas cardiopatias congénitas concomitantes (72,7%). El signo mas
frecuente fue soplo cardiaco (96%), siendo el soplo holosistolico el mas
frecuente secundario a insuficiencia mitral, disnea (35,3%), cianosis
(22,2%), arritmia (2%). Dentro de los factores asociados al sindrome de
Down encontramos a la hipertension pulmonar (69,7%), insuficiencia mitral
(22,2%), infeccidn respiratoria (22,2%), falla cardiaca (16,2%), edema
pulmonar (5%). La enfermedad méas frecuente asociada fue el
hipotiroidismo en los nifios con sindrome de Down con una prevalencia
19%, los antecedentes hallados en las madres fueron diabetes mellitus
gestacional (8,1%) seguido de hipertension arterial (4%) e hipotiroidismo
(2%). Se concluye que la evaluacion fisica adecuada y la educaciéon de

los padres para la vigilancia de las manifestaciones clinicas frecuentes,
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pueden contribuir al diagndstico y la intervencion precoz. En vista que el
antecedente patoldégico materno fue la diabetes mellitus gestacional, se
puede realizar controles prenatales y de seguimiento a estas madres para
evitar complicaciones como las cardiopatias congénitas. Este estudio tuvo
limitaciones en la recoleccion de datos debido a historias clinicas
incompletas o no se pudo contactar con los padres por cambio de domicilio,
otra limitacion fue que la muestra fue pequefia y que el estudio se realizé
en un centro cardiovascular donde acuden pacientes pediatricos con
cardiopatia congénita, lo que limita determinar la prevalencia de cardiopatia
congénita en la poblacién en general con sindrome de Down. Por lo que
consideran que hubo una subestimacion en la prevalencia de cardiopatia
congénita en nifios con sindrome de Down y en la frecuencia de los

defectos cardiacos encontrados.

Otro estudio publicado el afio 2019, titulado Ten-year trend in
prevalence and outcome of Down syndrome with congenital heart
disease in a middle-income country, en Malasia por Zahari N. et al. (18)
Realizaron un estudio de cohorte retrospectivo de 10 afios (enero del 2006
a diciembre de 2015) en 754 pacientes con sindrome de Down en los
hospitales de Sultanah Aminah Johor Bahru y University Malaya Medical
Center. Se identificé que 414 nifios tenian cardiopatias congénitas con una

mediana de seguimiento de 2,7 afios. La prevalencia de las cardiopatias
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congénitas en pacientes con sindrome de Down fue de 54,9%. Hubo un
aumento significativo en el nUmero de pacientes con sindrome de Down y
cardiopatias congénitas que requirieron cirugia intervencionista. El 40%
tenian lesiones leves (DAP, CIV y CIA), un total 37 pacientes fallecieron
en espera de cirugia, 146 pacientes fueron sometidos a cirugia y los
restantes aun estaban en espera de cirugia al momento del estudio. La
causa de muerte antes de la cirugia fue neumonia (n=11), infeccion (n=10),
insuficiencia cardiaca (n=8), causas desconocidas (n=9) y accidente
automovilistico (n=1). La mediana de la edad a la cirugia fue de 10,5 meses.
La mortalidad fue mayor entre los pacientes con defectos del septum
auriculoventricular (45%), hipertensién pulmonar persistente del recién
nacido (40%), hipertension pulmonar (39%), lesiones cardiacas graves
(38%). La tasa de mortalidad posterior a la cirugia fue mas alta para DAP
(19%), seguida de CIV y defecto del septum auriculoventricular con un 6%
cada uno. Se concluye que la prevalencia de cardiopatias congénitas en
pacientes con sindrome de Down fue mantenida a lo largo del tiempo,
siendo la CIV la cardiopatia congénita mas frecuente. Este estudio tuvo
limitaciones, la primera de ellas fue que el diagnostico de sindrome de
Down se realiz6 a través de un examen fisico y no por medio de un estudio
de cariotipo, pero los nifios sindrome de Down tiene un fenotipo
caracteristico por lo que el sobrediagnoéstico es minimo. La segunda

limitacién fue que no se cuenta con datos post motem sobre la causa de
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muerte, porque los examenes post mortem no son obligatorios, lo que llega
a informacion incorrecta sobre la causa real de muerte. La tercera limitacion
es que no se cuentan con datos de cuantos pacientes fueron sometidos a

intervencion quirdrgica.

En el 2018, se publico6 un estudio titulado Cardiopatias
congeénitas y factores asociados en menores de 5 afios hospitalizados
en el departamento de pediatria del Hospital Vicente Corral Moscoso.
Marzo 2016 a Febrero 2017, en Ecuador por Bermeo XM. (23) Realizé un
estudio de casos y controles de 1 afio (Marzo 2016 a febrero 2017), en 83
casos y 166 controles, en pacientes menores de 5 afios hospitalizados en
pediatria del hospital Vicente Corral Moscoso-Ecuador. Se identifico que el
tipo de cardiopatia congénita acianéticas con flujo pulmonar aumentado
mas frecuente son: CIV (34,9%), seguido de CIA (22,9%) y PDA (20,5%).
Dentro de las cardiopatias congénitas acianéticas con flujo pulmonar
normal o disminuido, los mas frecuentes son: la coartacién de aorta (4,8%)
y estenosis pulmonar (4,8%). En las cardiopatias congénitas cianéticas con
flujo pulmonar aumentado se encontré que la mas frecuente fue la
transposicién de grandes arterias (2,4%) y en las cardiopatias congénitas
ciandticas con flujo pulmonar disminuido la mas frecuente fue la Tetralogia
de Fallot. El 21,6% de nifios del grupo casos tenian peso bajo severo,

mientras que en los controles solo un 3%. Asimismo se observd un mayor
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porcentaje de casos que los controles en la categoria de peso bajo con
15,6% y 3,6% respectivamente. Los nifios con peso alto se observaron solo
en el grupo de los controles. El 20,4% del grupo de casos tenian una talla
baja severa, mientras que en el grupo control solo el 4,2%. Mientras que la
talla baja en los casos se observo en el 19,2% vy el grupo control 6%. El
grupo control presento una talla adecuado en un 80,7% Yy el grupos de
casos solo el 60,2%. ElI grupo de casos presenté asociacion con
cromosomopatias en un 18% y los controles el 1,8% con un OR de 11,9 lo
gue quiere decir que tener una cromosomopatia aumento el riesgo en
11,9% de una cardiopatia congénita. La exposicion al alcohol se present6
en 16,8% de los casos y en el 6,6% de los controles con OR de 2,78 quiere
decir que la ingesta de alcohol de la madre durante la gestacion aumenta
2,78 veces el riesgo de tener cardiopatia congénita. El 13,2% de los casos
tuvo antecedentes familiares de cardiopatia y solo el 1,8% de los controles.
Se concluye que las cardiopatias congénitas mas frecuentes en el grupo
de estudio fueron: CIV, CIA y PDA. Ademas los pacientes del grupo de
casos presentaron peso bajo, peso bajo severo, talla baja y talla baja
severa en aproximadamente el 40%. Se encontr6 asociacion
estadisticamente significativa entre cardiopatias congénitas con la
presencia de cromosomopatias, alcohol y antecedentes familiares con
cardiopatia congénita. Este estudio tuvo dos limitaciones, la primera fue

gue no todos los pacientes tuvieron estudio de cariotipo, solo aquellos que
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cumplian criterios clinicos. La segunda limitacion fue que para completar la
muestra se necesitd tomar casos de consulta externa de cardiologia
pediatrica y los controles de estos pacientes tambien fueron de consulta

externa.

2.1.2. Antecedentes nacionales

Un estudio en el 2020, titulado Malformacién cardiaca mas
frecuente en los nifios con sindrome de Down en el hospital regional
Honorio Delgado Espinoza-Arequipa 2010-2019, en Pera publicado por
Sanomamani WR. (19) Realiz6 un estudio transversal de 10 afios (Enero
del 2010 a diciembre del 2019) en el Hospital Regional Honorio Delgado
Espinoza de Arequipa en Perd, se revisé un total de 442 historias clinicas
de niflos con sindrome de Down y 96 casos presentaron cardiopatia
congénita. Se identific6 que el tipo de cardiopatia congénita con mayor
frecuencia fue CIA (36,5%), seguida CIV (19,8%), DAP (7,3%), ningun
caso de defecto del septum auriculoventricular a diferencia lo que ocurre
en otros paises. El género mas frecuente fue el masculino (53,1%) en
comparacion que el género femenino (46,9%). Se concluye que la
cardiopatia congénita mas frecuente en nifios con sindrome de Down fue
la CIA. El diagnéstico de cardiopatia congénita en nifios con sindrome de

Down fue en el periodo neonatal. El estudio tuvo limitaciones, una de ellas
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fue que hubo historias clinicas con diagnéstico de sindrome de Down y
cardiopatia congénita pero no contaban con un estudio de ecocardiografia,
por lo que se descartd dicha historia clinica. Otra limitacion fue que hubo

historias clinicas que no se encontraron o estaban deteriorados.

En otro estudio del 2018, titulado Patologia cardiovascular en
recién nacidos con sindrome de Down del hospital regional Honorio
delgado Espinoza 2012 al 2017, en Pera publicado por Aranibar GS. (20)
Realiz6 un estudio transversal de 6 afios (Enero del 2012 a diciembre del
2017), se reviso6 106 historias clinicas de recién nacidos vivos con sindrome
de Down en el hospital Honorio Delgado Espinoza en Arequipa-Perq,
siendo 90 los nifios con sindrome de Down que cumplieron los criterios de
inclusién. La incidencia de recién nacidos vivos con sindrome de Down fue
2,32 de cada 1000 nacidos vivos, la patologia cardiovascular se presentd
en 51,1% de los casos, la mas frecuente fue la CIA, seguido de CIV, y
ductus arterioso persistente. En este grupo el 52,2% presento cardiopatias
congénitas simples y el 47,8% presento cardiopatias congénitas complejas.
La medicacion méas usada fue furosemida. Se concluye que la patologia
cardiovascular estuvo presente en el 51,1% de la poblacién estudiada, este
guarda relacion con los reportes internacionales que indican que la
patologia cardiovascular esta presente en el 40 a 60% de los nifios con

sindrome de Down.
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En el 2015, se publico un estudio titulado Incidenciay patologias
asociadas del sindrome Down en recién nacidos del hospital Edgardo
Rebagliati Martins. Noviembre 2012 — octubre 2013, en Peru por Cruz
E. et al. (21) Realizaron un estudio de 1 afio (noviembre del 2012 a octubre
del 2013), en 8571 nacidos vivos de los cuales 44 era recién nacidos con
sindrome de Down en el hospital Edgardo Rebagliati Martins en Lima-Peru.
La incidencia de sindrome de Down fue de 5,1 por 1000 nacidos vivos, el
52,3% eran de sexo femenino y el 47,7% del sexo masculino. La edad
materna media del recién nacido con sindrome de Down fue de 36,9 afios,
la media del peso fue de 2951,9 gramos. ElI 75% de los casos presentaron
cardiopatia congénita de los recién nacidos con sindrome de Down. La
malformacion cardiaca mas frecuente fue la CIA (79,5%), seguida del
conducto arterioso persistente (63,6%), y la CIV (22,7%). La estenosis
pulmonar estuvo presente en el 9,1%. Se concluye que el sindrome de
Down es la patologia frecuente en el hospital Edgardo Rebagliati Martins,
siendo la edad materna avanzada el factor de riesgo mas importante. La
asociaciéon con otras malformaciones congénitas hace necesario una

evaluacion integral y un manejo multidisciplinario.

En otro estudio del 2014, titulado Prevalencia de anomalias

cromosdmicas en recién nacidos del hospital nacional Edgardo

Rebagliati Martins, en Peru publicado por Mansilla MM. (22) Realiz6 un
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estudio descriptivo de 3 afios (Enero 2011 a diciembre del 2013), en 25
393 nacidos en el hospital Nacional Edgardo Rebagliati Martins, 25 086
fueron nacidos vivos y 307 mortinatos. Se identifico 189 recién nacidos con
alguna afectacion cromosomica. La alteracion cromosomica mas frecuente
fue el sindrome de Down (74,6%), seguida de sindrome de Edwards
(13,2%), sindrome de Patau (5,8%). Siendo la frecuencia de trisomia 21 de
41,8 por 10 000 recién nacidos, para la trisomia 18 la frecuencia fue de 6,7
por 10 000 recién nacidos, y para la trisomia 13 la frecuencia fue de 3,5 por
10 000. El 51,9% fueron de sexo femenino, esto se observo tanto en el
sindrome de Down y sindrome de Edwards, y hubo predominio del sexo
masculino en sindrome de Patau. La media de edad materna fue 36,6 afos.
Siendo la mayoria producto de madres multigestas y solo 17,5% fueron
producto de primera gestacion. El 56,1% tuvo antecedente de abortos
previos. La mayoria de los nifios con sindrome de Down fueron AEG
(Adecuados para Edad Gestacional), mientras que los recién nacidos con
sindrome de Edwards y sindrome de Patau fueron PEG (Pequefios para
la Edad Gestacional). En la mayoria de recién nacidos se presentd mas de
una malformacion, siendo la cardiopatia congénita la mas frecuente. De 25
recién nacidos son trisomia 18, la mediana de supervivencia fue de 17 dias,
y para los 11 recién nacidos con sindrome de Patau la mediana de
supervivencia fue de 4 dias. Se concluye que la prevalencia de

malformaciones cromosémicas de los recién nacidos del HNERM fue de

21



0.6%. Todos los nifios con trisomia 13 fallecieron antes del mes y los nifios
con trisomia 18 fallecieron antes de los 3 meses. Siendo las cardiopatias
congénitas la malformacion mas frecuente encontrada en recién nacidos

con anomalias cromosomicas.

En el 2011, se public6 un estudio titulado Frecuencia y
morbimortalidad de las malformaciones congénitas en recién nacidos
vivos en el servicio de neonatologia del hospital de vitarte. 2000- 2009,
en Peru por Flores HM. (24) Realizé un estudio transversal de 10 afios
(2000 a 2009) en 25 294 recién nacidos vivos en el Hospital Vitarte-Perq,
264 presentaron alguna malformacién congénita. La poblacion esta
constituida por los recién nacido con malformaciones congénitas. Se
identificd que las malformaciones mas frecuente segun aparatos fue las
malformaciones de labios, boca, paladar, oreja y cara que representa el
27,6%. Seguidas de las malformaciones del sistema nervioso central
(21,6%), malformaciones por anomalias cromosémicas (15,5 %),
malformaciones del aparato digestivo (16,3%), aparato urinario y érganos
genitales (9,5%). De los nifios recién nacidos con malformaciones
congénitas el 23% presento labio leporino y/o paladar hendido. La segunda
patologia mas frecuente fue el sindrome de Down con 15,5%. La edad
materna de los recién nacidos con malformaciones fueron; 72% tenia entre

20 a 34 afos, seguido de 35 afios a mas en un 15,2% y las madres menores
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de 20 fue de 12,1%. El 85,3% no referia algun habito nocivo. El 57,3% de
los recién nacidos las madres eran primiparas, el 24,2% eran multiparas y
el 18,2% eran gran multiparas. El 38,3% de las madres de los recién
nacidos con malformaciones presento 4 a 6 controles prenatales, seguido
de 7 a 10 controles en el 28,8%, los que tenian 1 a 3 controles representa
el 13,3% y los sin controles prenatales fue de 19,7%. EI 51,1% de los recién
nacidos vivos con malformaciones congénitas eran de sexo masculino y el
45,5% eran de sexo femenino. El 81,8% de los recién nacidos con
malformaciones tenian 37 a 42 semanas de gestacion. La mayoria de los
nifios con malformaciones congénitas pesaron entre 2500 a 3999 gramos,
el 35,2% pesaron menor de 2500gramos. Se concluye que las
malformaciones congénitas mas frecuentes fueron labio leporino y/o
paladar hendido (23%), sindrome de Down (15,5%), hidrocefalia (7,5%),
mielomeningocele (6,4%), y criptorquidia (6%). La tasa de morbilidad
neonatal fue de 848 por cada 1000 recién nacidos vivos con
malformaciones congénitas y la tasa de mortalidad neonatal fue de 133 por

cada 1000 nacidos vivos con malformaciones congénitas.

2.1.3. Antecedentes locales

No hubo estudios parecidos al que se esta realizando
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2.2. BASES TEORICAS

2.2.1. Definicién

El sindrome de Down es alteracion genética que se caracteriza por la
presencia de la totalidad o parte de un tercer cromosoma 21. (25) Las
malformaciones cardiacas se utiliza para definir alteraciones en el corazén
y grandes vasos es consecuencia de una fallo en su embriogénesis, se
presentan en 3 a 5 % de los recién nacidos. El 50% aproximadamente de
los nifios con sindrome de Down presenta algun tipo de cardiopatia

congénita, y la mayor mortalidad se presenta en 2 primeros afos. (26)

Las cardiopatias congénitas identificadas fueron: (29)

- Defecto del canal auriculoventricular completo (37%)
- Comunicacion interventricular (31%)

- Comunicacion interauricular (15%)

- Defecto del canal auriculoventricular parcial (6%)

- Tetralogia de Fallot (5)

- Ductus arterial persistente (4%)

2.2.2. Epidemiologia

El sindrome de Down tiene una prevalencia que va en aumento a

medida que aumenta la poblacion mundial. En el afio 2013 la prevalencia
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era de 6,7 por 10 000 personas debido al aumento en la esperanza de vida
de nifios con sindrome de Down en EE.UU. La prevalencia en el 2015 de
sindrome de Down en Europa fue de 6,0 por 10 000 personas. La
prevalencia del sindrome de Down es influenciada por la edad de la madre
gue puede variar segun el pais. Algunos embarazos terminaran en aborto
espontaneo. Los embarazos que se interrumpen de forma electiva es
influencia por precision de las pruebas de diagndstico dentro de cada pais.
En EE.UU en 2013 se llegd acabo aproximadamente 3 400 interrupciones
electivas relacionados con sindrome de Down, lo que redujo en 33% el
namero de bebes con tal afectacion, en comparaciéon con Australia que fue

del 55% para 2004 y el 55% en Europa. (25).

2.2.3. Fisiopatologia

La trisomia 21 libre representa el 95% de los casos, se produce
producto de un error en la meiosis | (66%) o meiosis Il (21%) materna;
meiosis | (3%) o meiosis Il (5%) paterno. La translocacién robertsoniana
ocurre en el 5% de la trisomia 21, comunmente t (14;21) o t(21;21). El
mosaicismo de trisomia 21, ocurre en el 2% de los casos. La trisomia 21
parcial es poco frecuente. En el 90% de los casos el cromosoma 21 extra
corresponde a la madre, por lo que el riesgo de tener un nifio con sindrome

de Down aumenta con la edad materna avanzada. (25)
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2.2.4. Factores de riesgo

La gran mayoria de la trisomia 21, es resultado de errores durante la
ovogénesis en la primera division meibtica materna y la edad materna
avanzada representa el principal factor de riesgo para tener un nifilo con
sindrome de Down. El riesgo para concebir un hijo con sindrome de Down,

aumenta en gestantes mayores de 35 afos. (28)

La edad tanto materna y paterno fue significativamente mayor en el
grupo de sindrome de Down que en el grupo control. La educacion,
ganancia de peso durante gestacion y talla fueron estadisticamente mas
bajos en las madres con nifios con sindrome de Down. En los lactantes, el
promedio de edad gestacional, peso al nacer, talla al nacer y circunferencia
occipitofrontal fueron estadisticamente mas bajos en los pacientes con
sindrome de Down que en el grupo control. Los bebes con sindrome de
Down tenian antecedentes familiares de sindrome de Down en parientes

lejanos. (27)
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2.2.5. Caracteristicas clinicas
La fisura palpebral inclinadas hacia arriba, braquicefaliay pliegues
epicanticos son caracteristicas clasicas del sindrome de Down. Existen

otros rasgos dismorficos que afectan cabeza, cuello y extremidades. (29)

a) Cabezay cuello:

Fisura palpebral inclinadas hacia arriba
- Pliegues epicanticos

- Cara aplanada/ puente nasal plano

- Orejas plegadas o displasico

- Orejas pequefas de implantacion baja
- Braquicefalia

- Manchas de campo de pincel

- Boca abierta

- Lengua protruyente

- Cuello corto

- Pliegue nucal

- Paladar estrecho

- Dientes anormales

b) Extremidades

- Manos cortas y anchas
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- Clinodactilia de quinto dedo
- Pliegue palmar transverso

- Hiperflexibilidad de las articulaciones

c) Rasgos neonatales

- Perfil facial plano

- Fisura palpebral oblicuo

- Orejas de implantacion baja

- Hipotonia

- Reflejo de moro parcial

- Displasia de falange media del quinto dedo
- Pliegue palmar transversal

- Pliegue nucal

- Hiperflexibilidad articular

- Displasia de pelvis

2.2.6. Diagnéstico

a) Examen de tamizaje de cardiopatias congénitas

Edad gestacional adecuada para el tamizaje es entre las 18 a 22
semanas, la anatomia cardiaca fetal se puede observar bien en esta edad.

Algunas afecciones cardiacas fetales pueden no detectarse a esta edad,
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como por ejemplo los pequefios defectos del tabique auricular o ventricular.

(30)

b) Indicaciones para la ecocardiografia

Esta indicado cuando hay un perfil de alto riesgo. (30)

- Diabetes mellitus pregestacional o diabetes mellitus diagnosticado en el
| trimestre

- Fenilcetonuria materna no controlada

- Autoanticuerpos maternos (si el hijo anterior tuvo cardiopatia congénita)
- Uso materno de farmacos teratogénicos cardiovasculares (Talidomida,
IECA, Acido retinoide, AINES en el tercer trimestre )

- Infeccién materna por rubeola en el | trimestre

- Sospecha de miocarditis fetal debido a la mala contractibilidad en la
evaluacion de las cuatro cdmaras.

- Cardiopatia congénita en familiar de primer grado del feto.

- Pruebas genéticas fetales que revelan euploidias

- Aumento de la translucencia nucal = 3 mm en la ecografia del primer
trimestre

- Gemelos monocoriénicos

- Hidrops fetal o derrame pericardico

2.2.7. Cardiopatia congénita no cianoética

a) Comunicacion interauricular
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La lesidbn puede producirse en cualquier parte del tabique
interauricular. La CIA simple tipo ostium secundum representa el 7 % de
las cardiopatias congénitas, la mayoria se produce de forma esporadica;
otras estan asociadas a herencia autosomicas dominante. (31)

El tamafo del defecto se define de la siguiente manera:

- Pequefio: 3a5 mm
- Moderado: 6 a 7 mm

- Grande: 28 mm

Estas medidas absolutas no son exactas, el tamafo del defecto esta

relacionado con el tamanfo total del corazén. (31)
Clasificacion de la comunicacién interauricular (32)
CIA tipo ostium secundum

CIA tipo ostium primun
CIA del seno venoso

D N N NN

CIA del seno coronario

La CIA tipo ostium secundum, se localiza en la regién de la fosa oval
es la forma méas frecuente, se asocia a valvula auriculoventricular
funcional. Puede ser uUnica o multiples (fenestrado) y son frecuentes
orificios de un didmetro =22 cm en nifos mayores asintomaticos. La

incidencia en mujeres es el triple que los varones. (27, 28)
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La mayoria son defectos pequefios y no causan sintomas en la
infancia, la cardiopatia suele descubrirse de forma accidental en una
exploracion fisica de rutina al auscultarse soplo sistolico y /o el segundo
ruido cardiaco se encuentre ampliamente desdoblado y constante en su
desdoblamiento durante todas las fases de la respiracion. Sin embargo
algunos nifios presentan fallo del medro, en los nifios mayores puede
observarse diferentes grados de intolerancia al ejercicio, otros puede
presentar platipnea y ortodesoxia. También pueden estar presentes signos
de insuficiencia cardiaca, como taquipnea, estertores, retraso del

crecimiento, hepatomegalia. (31, 32)

El diagndstico prenatal mediante ecocardiografia depende del tipo de
CIA y la experiencia del personal que lo maneja. La radiografia muestra
diversos grados de crecimiento de la auricula y el ventriculo derecho, que
varia segun el grado del cortocircuito. La trama vascular pulmonar esta

aumentada de tamafo. (31, 32)

El ecocardiografia muestra signos caracteristicos que indican
sobrecarga de volumen del ventriculo derecho. El tamafio y la localizacién
de CIA son féaciles de apreciar con las imagenes bidimensionales, el
cortocircuito se determina con el estudio de flujo de Doppler. La

ecocardiografia transesofagico (ETE) a menudo es necesaria para medir
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con precision los margenes de la CIA, tiene mayor precision que la

ecocardiografia transtoracico (ETT). (31, 32)

b) Comunicacion interventricular

Es uno de los defectos cardiacos congénitos mas frecuentes. El
tabique interventricular tiene 3 componentes anatémicos. Tabique
auriculoventricular (componente 1), tabique muscular (componente 2) y
tabique conal distal (componente 3). La ubicacion del defecto no se
relaciona con el volumen de derivacion intracardiaca, la ubicacion tiene
importancia en términos de frecuencia de afectacion de las vélvulas
semilunares o las valvulas auriculoventriculares y el posible cierre

espontaneo posteriormente. (33)

El defecto CIV tipo membranoso, se encuentran por debajo de la
valvula aortica y detras de la valva septal de la tricispide. Este es sitio mas
comun para los defectos del septum ventricular (VSD) que tienen
importancia clinica. Este defecto se extiende al tabique muscular y puede
sufrir cierre parcial o completo por aposicion de la valva septal de la

tricispide. (33)

La CIV tipo muscular puede ser defectos musculares marginales,

defectos del tabiqgue muscular central o tabique apical. El defectos

32



pequefios son frecuentes en los bebes prematuros. El defecto muscular
central a menudo se cierra de forma espontanea, antes que otros tipos
musculares. Por otra parte puede presentarse un defecto en aspecto de
gueso suizo que es funcionalmente equivalente a un solo defecto grande.

(33)

En la evaluacién no existe un consenso universal del tamafio del
defecto, las categorias utilizadas en estudios clinicos incluyen, en recién
nacidos: (33)

- Pequeiio <4mm
- Moderado 4 a 6mm

- Grande > 6mm

Presentaciéon prenatal: la CIV moderados a grandes pueden
detectarse con ecocardiografia en el atero a las 16 a 18 semanas de
gestacion, algunas CIV aisladas se cierran durante la gestacion de acuerdo
al tamafo y la ubicacién. La deteccion de CIV en el Gtero debe hacer

sospechar de posible anomalia cromosomica. (33)

Presentacion postnatal: la CIV pequeiio se presenta con soplo
cardiaco o son asintomaticos, mientras que los moderados a grandes se
presentan con taquipnea, se cansa facilmente y suda con la lactancia, falla
en el medro, taquicardia, hepatomegalia, estertores, grufiidos vy

retracciones costales, palidez y soplo sistolico. (33)
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El soplo sistélico en la CIV pequefio es de 2 a 3/6 de intensidad se
escucha en el borde esternal izquierdo medio inferior. En la CIV moderado,
el soplo es holosistolico de 2/6 de intensidad, se escucha mejor en 3 a 4
espacio intercostal izquierdo. En la CIV grande el soplo es sistélico de 1 a

2/6 de intensidad, a menudo con retumbo diastdlico. (33)

La CIV se confirma con ecocardiograma bidimensional con Doppler,

esto permite identificar el defecto y medir el tamafio de la derivacién. (33)

C) Defecto del canal auriculoventricular

(Defecto tipo canal auriculoventricular o defecto del septum
auriculoventricular)

Son un grupo de defectos cardiacos congénitos que afectan al
tabique auriculoventricular y las valvulas auriculoventriculares. Las
asociaciones de estas anomalias estructurales dan como resultado formas

completas y parciales del defecto tipo canal auriculoventricular. (34)

Tiene una prevalencia de 0,3 a 0,4 por cada mil nacidos vivos,
representan una mayor proporcion de cardiopatias congénitas detectadas,
acercandose al 18%. La distribucion de hombres a mujeres del defecto del
canal AV es casi igual, se asocian con un riesgo del 40% a 50% de

sindrome de Down. (34)
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El defecto del canal auriculoventricular tipo completo, es el resultado
de la fusion completa entre las almohadillas endocéardicos superior e
inferior. Se caracteriza por un defecto del septum auricular primun, defecto

del septum ventricular posterior y una valvula AV comun. (34)

El defecto del canal auriculoventricular tipo parcial, se debe a una
fusidén incompleta de las almohadillas superior e inferior y consiste en un
defecto del septum auricular primun y un anillo de valvula
auriculoventricular unico con dos orificios de valvulas separadas. (34)

El defecto del canal auriculoventricular tipo transitorio, consta de
un gran defecto primun, valvula mitral hendida y un defecto del septum

ventricular de entrada pequefio e insignificante. (34)

El defecto del canal auriculoventricular tipo intermedio, es un subtipo
raro del defecto del canal auriculoventricular completo, donde una lengua
de tejido puente divide la valvula auriculoventricular comun en dos orificios

distintos. (34)

La presentacion clinica posnatal varia desde una insuficiencia

cardiaca en pacientes con defecto del canal AV tipo completo o un hallazgo
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casual en pacientes asintomaticos con defectos tipo parcial o transitorio.
(34)

La ecografia fetal de deteccion obstetrica de rutina con una vista de
cuatro camaras puede hacer el diagnostico temprano en el Utero. La
presencia de gran defecto en la interseccion de tabiques y valvulas son

caracteristicas diagnosticas clave. (34)

En la etapa posnatal, generalmente se confirma con ecocardiografia,

en presencia de clinica de insuficiencia cardiaca. (34)

d) Ductus arterioso persistente (CAP)

En la vida fetal la arteria pulmonar y la aorta se comunican a través
del conducto arterioso, luego del nacimiento se produce el cierre. El bajo
contenido de oxigeno arterial y la prostaglandina E2, mantienen permeable
el conducto arterioso, la justificacion para la administracién de farmacos
antiinflamatorios no esteroideos en el tratamiento del conducto arterioso
persistente en prematuros se basa en el papel que desempefa la PGE2.

(35, 36)

La incidencia en los recién nacidos a término varia entre 3 a 8 por
cada 10 000 nacidos vivos. Es predominante en mujeres con una

proporcion de 2:1 mujeres a hombres en nacidos a término. La incidencia
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es mayor en nacidos a gran altura que nacidos a nivel del mar y en los
nacidos con rubeola congénita. El factor de riesgo mas importante para

CAP es la prematuridad, ademas de la hipoxemia. (35)

CAP pequeiio: estos pacientes suelen identificarse por la deteccion
de soplo flujo continuo (soplo de Gibson o soplo en maquinaria), es de

grado 3/6 se ausculta mejor en region infraclavicular izquierda. (35)

CAP moderado: pueden presentar intolerancia al ejercicio. Se
ausculta soplo continuo de grado 2 a 3/6. En estos pacientes se produce
cortocircuito de izquierda a derecha lo que provoca dilatacion y disfuncion

ventricular izquierda. (35)

CAP grande: provoca inicialmente sobrecarga de volumen del
ventriculo izquierdo, con el tiempo puede desarrollar hipertensién pulmonar

y luego cardiopatia cianética. (35)

En los lactantes se presenta con signos de insuficiencia cardiaca,

fallo del medro, dificultad para alimentarse y para respirar. (35)

El diagnostico se basa en hallazgos clinicos y se confirma con
ecocardiografia. La evaluacion ecocardiografia de CAP incluye la

confirmaciéon del defecto anatémico, evaluacion hemodinamica por
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ecocardiografia Doppler, para ver el grado de derivacion y la presion arterial

pulmonar. (35)

2.2.8. Cardiopatia congénita cianética

a) Tetralogia de Fallot

Se caracteriza por lo siguiente: (37)

v Obstruccion del tracto de salida del ventriculo derecho
v Comunicacion interventricular

v Aorta superpuesta

v Hipertrofia concéntrica del ventriculo derecho

La causa es multifactorial, se asocia a diabetes mellitus materna no
tratada, consumo de &cido retinoico, fenilcetonuria, anomalias
cromosomicas, microdeleciones del cromosoma 22ql11.2 y sindrome de

Alagille. (37)

El corazon comienza su desarrollo alrededor del dia 20 de gestacion,
con la fusion de los tubos endocardicos en una sola estructura tubular.
Posteriormente se desarrolla un atrio en la parte craneal y dorsal, y un
ventriculo primitivo que se encuentra ventralmente y hacia la derecha. El
ventriculo derecho es el mas dominante en el embrion y el feto. (37)

El defecto del tabique ventricular suele ser perimembranoso que

pueden extenderse al tabique muscular. La obstruccién del tracto de salida
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del ventriculo derecho, puede ser debido a una valvula pulmonar bictuspide
y estenodtica, anillo pulmonar hipoplasica, desviacion del tabique
infundibular que provoque obstruccion subvalvular y la hipertrofia de las
bandas musculares de esta regién. En la tetralogia de Fallot hay una
disminucién de la resistencia vascular sisttmica o un aumento de la
resistencia pulmonar que produce un corto circuito de derecha a izquierda

a través del defecto septal ventricular. (37)

El 50% de los pacientes son diagnosticados por ecocardiografia fetal;
la ecocardiografia es el Gold Estandar, permite abordar la anatomia vy la
gravedad de la obstruccion del flujo de salida del ventriculo derecho, las
ubicaciones y el numero de defectos del tabique ventricular, ademas evalta

las anomalias asociadas a las arterias coronarias y arco aértico. (37, 38)

b) Transposicion de grandes arterias (TGA)

Es una lesidon discordante, en la que la aorta nace del ventriculo

derecho y la arteria pulmonar del ventriculo izquierdo. (39)

Se plantea la hipétesis que la transposicion de las grandes arterias se
produce por desarrollo anormal del cono subarterial bilateral. Cuando el
corazon se desarrolla de forma normal, el cono subartico y el cono
subpulmonar estan presentes en el primer mes de gestacion, porque estos

vasos se ubican por encima del ventriculo derecho. El cono subartico se
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reabsorbe el dia 30 a 34 de gestacion, lo que hace que la valvula aortica
migre hacia abajo y atras del ventriculo izquierdo. En la transposicion de
grandes arterias, el cono subpulmonar se reabsorbe, esto hace que la
valvula pulmonar migre posterior y proxima a la valvula mitral. El cono

subartico no absorbido se acopla al ventriculo derecho. (39)

La clinica depende del grado de mezcla entre las dos circulaciones y
la presencia de otras anomalias, generalmente se presenta antes de los 30

dias con los siguientes sintomas: (39)

Cianosis
Taquipnea

Soplos

D N N NN

Pulsos disminuidos

La cianosis estd determinada por la cantidad de mezcla
intercirculatoria, que se vera afectado por el tamafio y la presencia de
comunicacion interauricular, comunicacion interventricular. Los soplos
estan presentes cuando hay un a comunicacion interventricular de
pequefio a moderado tamafio y cuando hay obstruccion del tracto de salida
del ventriculo izquierdo. Los pulsos estan disminuidos si hay coartacion de

aorta. (39)

El diagnostico generalmente se realiza mediante una ecocardiografia

bidimensional y un examen Doppler, donde se muestra una gran arteria que
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se ramifica en las arteria pulmonares. Establecen las conexiones
ventriculoarteriales y la presencia o ausencia de anomalias cardiacas como
comunicaciéon interventricular, la presencia y tamafio de comunicacion

interauricular. (39, 40)

2.3. DEFINICION DE TERMINOS

CIV: comunicacion interventricular

CIA: comunicacién interauricular

AVDS: defecto del septum auriculoventricular
CAP: conducto arterioso persistente

PEG: pequeiio para la edad gestacional
AEG: adecuado para la edad gestacional
PGEZ2: prostaglandinas E2

ETE: ecocardiografia transesofagico

ETT: ecocardiografia transtoracico

CAV: comunicacion auriculoventricular

IECA: Inhibidores de la enzima convertidora de angiotensina
AINES: antiinflamatorios no esteroideos
TGA: transposicion de grandes arterias

CC: cardiopatia congénita

HHU: Hospital Hipdlito Unanue
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CAPITULO Il

MARCO METODOLOGICO

3.1. TIPO Y DISENO DE LA INVESTIGACION

El estudio es descriptivo de tipo observacional y retrospectivo.

3.2. POBLACION

Esta constituido por historias clinicas de nifios con diagndstico de
sindrome de Down y cardiopatias congénitas. Inicialmente se contaba con
105 historias clinicas de nifios con sindrome de Down a los cuales se les
aplico criterios de inclusion y exclusion, quedando 20 historias clinicas de

nifios con sindrome de Down y cardiopatias congénitas.

CRITERIOS DE SELECCION

Criterios de inclusion:

- Historias clinicas con diagndstico clinico y/o cariotipo de sindrome de
Down y cardiopatia congénita demostrado a través de un estudio de

ecocardiografia.

Criterios de exclusion:

- Historias clinicas depuradas o en malas condiciones.



Flujograma de la poblacion de estudio

Se han detectado 105 casos de sindrome de Down en la base de datos
de la oficina de estadistica e informatica del HHU-Tacna, para el
periodo 2010-2021

Se revisaron las 105 historias clinicas de nifios con diagnéstico
sindrome de Down

81 pacientes fueron excluidos por que
no tenian diagnostico de cardiopatia
congénita

Historias clinicas de nifios con diagnéstico de
cardiopatia congénita (n=24)

Se excluyeron 4 historias clinicas por
ausencia de reporte ecocardiografico

20 historias clinicas de nifios con reporte
ecocardiografico de cardiopatia congénita
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3.3. OPERACIONALIZACION DE VARIABLES

] ] i Escala de
Variables Indicador Categoria o
medicion
Pre termino(<37 semanas)
Edad al | Atermino( 37 semanas a 41 Razoén
nacimiento semanas y 6/7 dias)
Post termino( = 42semanas)
Peso para la | PEG(menor al percentil 10)
edad AEG(entre el percentil 10 -90) Razon
gestacional GEG(mayor al percentil 90)
Sexo de | Femenino Nominal
. omina
recién nacido | Masculino
Depresion severa(0-3)
APGAR Depresion moderada(4-6) Razon
Buen estado adaptacién(7-10)
Perinatales Compensado
Condiciones .
No compensado Nominal
de alta
Fallece
Anemia (hematocrito < 40,5% )
Hemoglobina/ | valor normal (hematocrito 40.5% )
. Razdn
hematocrito a 65%)
Policitemia (hematocrito> 65%)
Gestante adolescente(<19 afos)
Gestante adulta(19 afios y 34
Edad materna afios) ’
Razon
Gestante afiosa (=35afios)
Neonato (28 dias de vida)
Edad al | Lactante menor (entre 29 dias a
) o momento en | 11 meses y 29 dias)
Diagnésticas Razoén

gue se hace el

diagnéstico

Lactante mayor (entre 12 meses

a 23 meses y 29 dias)
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Preescolar (2 afios a 5 afios )

Escolar (6 afios a 11 afios)

Ecocardiogréfica

Conducto arterioso persistente

Comunicacién interauricular

Cardiopatia c o el
omunicacion interventricular i
Congénita Nominal
o Defecto del canal

especifica ) )

auriculoventricular

Otras
Tipo de Cianadtica
cardiopatia Acianotica Nominal
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3.4. TECNICA DE RECOLECCION DE DATOS

Se solicitd permiso al jefe del departamento de pediatria para poder
revisar las historias clinicas pediatricas con fines de investigacion. Una vez
obtenido el permiso, se solicitd a la oficina de estadistica e informatica la
relacion de pacientes con diagnostico de sindrome de Down entre el
periodo 2010 a 2021. Posteriormente se comunica a la persona encargada
de las historias clinicas sobre el permiso, para revisar las historias clinicas
correspondientes. De un total de 105 historias clinicas de nifios con
sindrome de Down, se aplicé los criterios de inclusién y exclusion,
obteniendo una poblacién 20 pacientes, los cuales tienen cardiopatias

congénitas.

La recoleccién de datos se hizo durante 20 dias, en cada sesion se
empleaba 4 horas aproximadamente. Los datos obtenidos se registraron

en una ficha de recolecciéon de datos. (Ver anexo 01)

3.5. PROCESAMIENTO Y ANALISIS DE DATOS

Los datos recolectados fueron registrados en la ficha de recoleccion
de datos, para luego ser procesados. Los resultados obtenidos se
presentaran en tablas y graficos descriptivos.

La redaccion final es mediante normas Vancouver.

46



3.6. LIMITACIONES

a) Nuestra poblacién que esta conformado por 20 historias clinicas de
nifios con sindrome de Down y cardiopatia congénita, es pequefia para un

periodo de estudio de 12 afios (desde el 2010 a 2021).
b) Los reportes de ecocardiografia pediatrica en el hospital Hipélito Unanue

de Tacna, estan incompletas en la mayoria.

c) La confiabilidad del estudio de las ecocardiografias pediatricas, ya que
desde el aflo 2020 hasta la fecha en que se realiza el estudio, se cuenta

con especialista en cardiologia pediatrica.
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CAPITULO IV

DE LOS RESULTADOS

4.1. RESULTADOS

Se dan a conocer los resultados mas resaltantes de nuestra
investigacion luego de recolectar los datos de las historias clinicas en
nuestra ficha de recoleccién de datos. Se revisé 105 historias clinicas de
nifios con sindrome de Down en el Hospital Hipdlito Unanue de Tacna para
el periodo 2010-2021, luego de aplicar los criterios de inclusion y exclusién
se obtiene una poblacién de 20 historias clinicas que cumplen con dichos
criterios. A continuacion, se presentan las tablas y graficas con sus

respectivas interpretaciones que responden a los objetivos planteados.



TABLA N° 01

INCIDENCIA DE CARDIOPATIAS CONGENITAS EN NINOS CON
SINDROME DE DOWN EN EL HOSPITAL HIPOLITO
UNANUE DE TACNA, 2010-2021

Pacientes Incidencia de cardiopatia
ANO sindrome congénita en nifios con %

de Down sindrome de Down
2010 9 1 11
2011 8 1 13
2012 9 0 00
2013 9 0 00
2014 6 0 00
2015 12 3 25
2016 14 5 35
2017 12 2 17
2018 6 3 50
2019 3 1 33
2020 9 1 11
2021 8 3 38
Total 105 20

Fuente: Ficha de recoleccion de datos de historias clinicas y base de datos de la oficina

de estadistica e informatica del hospital Hip6lito Unanue de Tacna, 2010-2021.

INTERPRETACION

En la tabla N° 01, se observa la incidencia por afio de las
cardiopatias congénitas en nifios con sindrome de Down. En el afio 2018

se presenta el mas alto porcentaje de incidencia siendo el 50% en
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referencia a los demas afnos, seguido de 2021, 2016, 2019 y 2015 con
38%, 35%, 33% y 25% respectivamente. En menor porcentaje en el afo
2017 con 17%, 13% en 2011y 11% en el afio 2020 y 2010. Ademas, se
observa que en el afio 2012, no se presenta ningun nifio con sindrome de
Down y cardiopatia congénita. En el afio 2013 y 2014 se presentd un caso
de cardiopatia congénita en cada afio, pero estos han sido descartados por

no cumplir con criterios de inclusion.
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TABLA N°02

PREVALENCIA DE CARDIOPATIAS CONGENITAS EN NINOS CON
SINDROME DE DOWN EN EL HOSPITAL HIPOLITO
UNANUE DE TACNA, 2010-2021

Recién Nimero de Prevalencia de cardiopatia
< nacidos con nifnos - o P
ANO . . . congénita en niiios con
sindrome de Cardiopatias 2
L sindrome de Down
Down Congénitas
2010-2021 105 20 19 %

Fuente: Ficha de recoleccion de datos de historias clinicas del hospital Hipdlito Unanue
de Tacna, 2010-2021

Prevalencia= Nimero de casos nuevos y antiguos de cardiopatias congénitas en nifios con sindrome de Down en HHUT, 2010-2021
Numero total de nifios con sindrome de Down en el periodo 2010-2021

Prevalencia = 20 / 105= 19%
Prevalencia por cada 1000 nifios con sindrome de Down= 0,1904*1000

Prevalencia por cada 1 000 nifios con sindrome de Down = 1,9

INTERPRETACION

En la tabla N° 02, se observa que la prevalencia de cardiopatias

congénitas es de 19% en los nifios con sindrome de Down.
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TABLA N° 03

PREVALENCIA DE CARDIOPATIAS CONGENITAS SIMPLES
Y COMPLEJAS EN NINOS CON SINDROME DE DOWN
EN HOSPITAL HIPOLITO UNANUE
DE TACNA, 2010-2021

Numero Prevalencia
Cardiopatia 6 571%
Congénita simple
Cardiopatia 14 13,33%
congénita compleja
Nifios con sindrome de 105

Down

Fuente: Ficha de recoleccion de datos de historias clinicas del hospital Hipdlito Unanue
de Tacna, 2010-2021

INTERPRETACION

En la tabla N° 03, se observa que la prevalencia de las
cardiopatias congénitas complejas es de 13,3% y de la cardiopatia

congénita simple es de 5,71% en los nifios con sindrome de Down.
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TABLA N° 04

PREVALENCIA DE CARDIOPATIAS CONGENITAS CIANOTICA Y
ACIANOTICA EN NINOS CON SINDROME DE DOWN EN EL
HOSPITAL HIPOLITO UNANUE DE
TACNA, 2010-2021

Numero Prevalencia
Cardiopatias congénitas 1 0,95%
cianéticas
Cardiopatias congénitas 19 18,1%
acianoéticas
Nifios con sindrome de
105

Down

Fuente: Ficha de recoleccion de datos de historias clinicas del hospital Hipélito Unanue
de Tacna, 2010-2021

INTERPRETACION

En la tabla N° 04, se observa una prevalencia mayor para las
cardiopatias congénitas acianéticas con 18,1% en comparacion de las
cardiopatias congénitas ciandtica con 0,95% en los nifios con sindrome de

Down.
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TABLA N°05

PREVALENCIA DE CARDIOPATIAS CONGENITAS EN NINOS CON
SINDROME DE DOWN SEGUN EL GENERO EN EL HOSPITAL
HIPOLITO UNANUE DE TACNA, 2010-2021

Total de nifios con
sindrome de Down

Cardiopatia congénita

Prevalencia de
cardiopatia congénita

N= 105 segun el sexo en nifios
con sindrome de Down
Masculino 5 4, 7%
Sexo
Femenino 15 14,2%
Total 20

Fuente: Ficha de recoleccion de datos de historias clinicas del hospital Hipélito Unanue

de Tacna, 2010-2021

INTERPRETACION

En la tabla N° 05, se observa una mayor prevalencia de

cardiopatias congénitas en el sexo femenino con 14,2% en relacion al sexo

masculino con 4,7% en los niflos con sindrome de Down.
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TABLA N° 06

PREVALENCIA DE CARDIOPATIAS CONGENITAS ESPECIFICAS EN
NINOS CON SINDROME DE DOWN EN EL HOSPITAL HIPOLITO
UNANUE DE TACNA, 2010-2021

. ; Prevalencia de
Nifios con sindrome de Down Numero

N=105 cardiopatias

congénitas especificas

en nifios con sindrome

de Down
Comunicacion
_ _ 11 10,47%
interauricular(CIA)
Comunicacién
. . ) ) 12 11,42%
Cardiopatia interventricular(CIV)
congénita

especifica Conducto arterioso 7 6.66%

persistente(PCA)

Insuficiencia

4 3,80%
tricaspidea
Defecto del septum 2 1,90%
auriculoventricular
Insuficiencia mitral 2 1,90%
Insuficiencia
1 0,95%
pulmonar
Estenosis pulmonar 1 0,95%
Anomalia de Ebstein 1 0,95%
Total 37

Fuente: Ficha de recoleccion de datos de historias clinicas del hospital Hipélito Unanue
de Tacna, 2010-2021
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INTERPRETACION

En la tabla N° 06, se observa una mayor prevalencia para la
comunicacion interventricular (CIV) con 11,42%, seguido del comunicacién
interauricular con 10,47%, conducto arterioso persistente con 6,66%,
insuficiencia tricispidea con 3,80%, en menor porcentaje el defecto del
canal auriculoventricular, insuficiencia mitral con 1,90% respectivamente y
por ultimo la anomalia de Ebstein, insuficiencia pulmonar y estenosis

pulmonar con 0,95% en los nifios con sindrome de Down.
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TABLA N° 07

INCIDENCIA DE SINDROME DE DOWN EN EL HOSPITAL HIPOLITO
UNANUE DE TACNA, 2010-2021

Afo Recién nacido Nifios con sindrome Incidencia de nifios
Vivos de Down con sindrome de
Down por mil

nacidos vivos

2010 3300 9 2,72
2011 3420 8 2,33
2012 3531 9 2,54
2013 3547 9 2,53
2014 3306 6 1,81
2015 3510 12 3,41
2016 3413 14 4,10
2017 3482 12 3,44
2018 3346 6 1,79
2019 3190 3 0,94
2020 2801 9 3,21
2021 2222 8 3,60
Total 39 068 105

Fuente: Base de datos de la oficina de estadistica e informatica del hospital Hipolito
Unanue de Tacna, 2010- 2021.
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INTERPRETACION

En la tabla N° 07 (ver imagen N° 01), se observa que la mayor
incidencia de sindrome de Down se da en el afio 2016 con 4,10 casos por
cada 1000 nacidos vivos, seguido del 2021,2017, 2015 y 2020 con 3,60
casos, 3,44 casos, 3,41 casos, y 3,21 casos por cada mil nacidos vivos
respectivamente. En menor medida en 2010, 2012, 2013 y 2011 con 2,72
casos, 2,54 casos, 2,53 casos y 2,33 casos por mil nacidos vivos
respectivamente. Los afios 2014, 2018 y 2019 presentan la menor cantidad
de incidencia con 1,81 casos, 1,79 casos y 0,94 casos por cada mil nacidos

Vvivos respectivamente.
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TABLA N°08

PREVALENCIA DE SINDROME DE DOWN EN EL HOSPITAL
HIPOLITO UNANUE DE TACNA, 2010-2021

NUmero total Numero de
ANO de recién nifios con
nacidos vivos sindrome Down

Prevalencia de sindrome de
Down por mil nacidos vivos

2010-2021 39 068 105 2,70

Fuente: Base de datos de la oficina de estadistica e informatica del hospital Hipdlito
Unanue de Tacnha, 2010-2021.

INTERPRETACION

En la tabla N© 08, se observa que la prevalencia de sindrome de

Down es 2,70 casos por cada mil nacidos vivos.
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TABLA N° 09

PERIODO DE VIDA AL MOMENTO DEL DIAGNOSTICO DE LA
CARDIOPATIA CONGENITA EN NINOS CON SINDROME
DE DOWN EN EL HOSPITAL HIPOLITO UNANUE
DE TACNA, 2010-2021

Frecuencia Porcentaje
Valido Neonato 3 15
Lactante menor 13 65
Lactante mayor 3 15
Preescolar 1 5
Escolar 0 0,0
Total 20 100,0

Fuente: Ficha de recoleccion de datos de historias clinicas del hospital Hipélito Unanue
de Tacna, 2010-2021

INTERPRETACION

En la tabla N© 09, Se observa que el 65% de los diagndsticos de
cardiopatias congénitas se hizo en el periodo de lactante menor, el 15% en
el periodo neonatal y otros 15% en el periodo de lactante mayor, seguido

del periodo de preescolar con 5%.
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TABLA N° 10

FRECUENCIA DE CARDIOPATIAS CONGENITAS COMPLEJAS EN
NINOS CON SINDROME DE DOWN EN EL HOSPITAL HIPOLITO
UNANUE DE TACNA, 2010-2021

Frecuencia %
CIAy CIV 2 14,2
CIVy PCA 2 14,2
PCAe 1 7,1
Insuficiencia mitral
CIVy 1 7,1
Estenosis pulmonar
CIA,CIVy 1 71
PCA
Clv, PCA e 1 7,1
Insuficiencia tricaspidea
CIA,PCAe 1 71
Insuficiencia mitral
CIA,PCA e 1
Insuficiencia tricaspidea 7.1
CIA, CIV, PCA 1
e Insuficiencia tricispidea 71
Defecto del septum 71
auriculoventricular parcial 1 '
Defecto del Septum
Auriculoventricular completo 1 71
Clv,
Insuficiencia tricuspidea e 1 7,1
insuficiencia pulmonar
Total 14 100

Fuente: Ficha de recoleccién de datos de historias clinicas del hospital Hipdlito Unanue
de Tacna, 2010-2021.
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INTERPRETACION

En la tabla N°10, se observa una distribucion equitativa en la
frecuencia de casos con un 14,2% de total para la asociacion CIA 'y CIV,
CIV y PCA, y en menor porcentaje para la asociacion PCA e Insuficiencia
mitral, CIV y estenosis pulmonar, CIA, CIV y PCA, CIV, PCA e insuficiencia
tricispidea, CIA, PCA e insuficiencia mitral, CIA, PCA e insuficiencia
tricuspidea, CIA, CIV, PCA e Insuficiencia tricispidea, defecto del septum
auriculoventricular parcial, defecto del Septum Auriculoventricular
completo, CIV, Insuficiencia tricispidea e insuficiencia pulmonar con 7,1%

respectivamente.
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TABLA N° 11

PERIODO DE VIDA AL MOMENTO DEL DIAGNOSTICO DE
CARDIOPATIAS CONGENITAS VS TAMANO DEL
DEFECTO EN NINOS CON SINDROME DE
DOWN EN EL HOSPITAL HIPOLITO
UNANUE DE TACNA, 2010-2021

Tota %
Edad al momento del diagndstico |
Neonat Lactante Lactante Pre Escolar
o} menor Mayor escolar
Numero Cardiopatia Tamarfio
historia congénita defecto
clinica
CIA, PCA .
D . CIA: 5mm .
539881 Insuficiencia PCA:1mm 4 dias 0 0 0 0 1 5
tricispidea ’
495922 CIA, CIVY CIA: 3,5 .
) E] 1
PCA Civ:iomm  2tdias 0 0 0 0 5
PCA: SIT
540207 AVSD CIA: 4mm 26 dias 0 0 0 0 1 5
completa CIV: 4mm
522150 CIA, CIV, PCA CIA: 4mm
e CIV: 10mm 0
Insuficiencia PCA: SIT 0 1mes 0 0 1 5
tricispidea
502730 CIlv CIV: 7mm 0 1 mes 0 0 0 1 5
510263 CIA CIA: 2mm 0 2 meses 0 0 0 1 5
495832 CIA, CIV CIA: 3mm 0 2 meses 0 0 0 1 5
CIV: 6,5mm
487557 CIA, PCA e CIA: 2mm 0 2 meses 0 0 0 1 5
Insuficiencia PCA: SIT
mitral
496839 Anomalia 0 3 meses 0 0 0 1 5
Ebstein
Clv,
Insuficiencia CIV: 9mm
538953 tricispidea e 0 3 meses 0 0 0 1 5

insuficiencia
pulmonar
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436507 Clv, PCA CIV: SIT 0 3 meses 0 0 0 1 5
PCA: SIT
487929 CIVy
Estenosis CIV: 6,5mm 0 3 meses 0 0 0 1 5
pulmonar
439495 Clv CIV: 8mm 0 5 meses 0 0 0 1 5
486022 CIA, CIV CIA: 5mm 0 6 meses 0 0 0 1 5
CIV: 13mm
482094 CIA CIA: 3,9mm 0 7 meses 0 0 0 1 5
PCAe
533004 Insuficiencia PCA: 5mm 0 8 meses 0 0 0 1 5
mitral
504244 CIV_, _PCA‘ CIV: 12mm 0 0 12 0 0 1 5
Insuficiencia PCA: S/IT meses
tricispidea
487500 AVSD parcial CIA: 4mm 0 0 15 0 0 1 5
meses
500557 CIv CIV: 3mm 0 0 21 0 0 1 5
meses
465405 CIA CIA: 3mm 0 0 0 56 0 1 5
meses
Total 3 13 3 1 0 20 10
0

Fuente: Ficha de recoleccion de datos de historias clinicas del hospital Hipdlito Unanue
de Tacna, 2010-2021

INTERPRETACION

En la tabla N°11, se observa que el 65% de los nifios con
cardiopatia congénita fueron diagnosticados en el periodo lactante menor
y de estos el 53,84% tiene un defecto de un diametro moderado a grande
y el 61,5% presenta cardiopatias congénitas complejas. El 15% fueron

diagnosticados en el periodo neonatal y de estos el 100% presentan
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cardiopatias congénitas complejas. El 15% fueron diagnosticados en el
periodo lactante mayor. Solo hubo un caso de cardiopatia congénita
diagnosticado en el periodo preescolar, siendo pequefio el tamafio del
defecto cardiaco de este paciente y ningun paciente en el periodo escolar.
Ademas, se observa que el defecto de menor y mayor tamafio para el CIA
es de 2 mmy 5 mm respectivamente, para la CIV el defecto menor de 3mm
y mayor es de 13mm, la PCA presenta un defecto menor tamafio de 1mm

y el de mayor tamafio es de 5mm.
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CARACTERISTICAS PERINATALES DE LOS NINOS CON SINDROME

TABLA N° 12

DE DOWN Y CARDIOPATIAS CONGENITAS EN EL HOSPITAL
HIPOLITO UNANUE DE TACNA ANO 2010-2021

Nimero Porcentaje
de namero
columna

Pre término (<37semanas) 0 0,0

Edad al nacimiento A término (37 semanas a<42 20 100,0
semanas)

Post Término (242semanas) 0 0,0

Peso parala edad AEG(entre el percentil 10 - 90) 17 85,0

gestacional GEG(mayor al percentil 90) 00

PEG(menor al percentil 10) 15,0

Sexo del recién Masculino 5 25,0

nacido Femenino 15 75,0

Depresion severa(0-3) 1 5

Apgar 1 Depresion moderada(4-6) 2 10,0

Buen estado adaptacion(7-10) 17 85,0

Depresion severa(0-3) 0 0,0

Apgar 5 Depresion moderada(4-6) 5,0

Buen estado adaptacion(7-10) 19 95,0

Compensado 19 95,0

Condiciones al alta No compensado 0 0,0

Fallece 1 5,0

Anemia (hematocrito<40.5%) 0 0,0

Hemoglobina / Valor normal (hematocrito 40.5% 19 95,0

hematocrito a 65%)

Policitemia (hematocrito >65%) 1 5,0

Gestante adolescente(<19afios) 0 0,0

Edad materna Gestante adulta (19afios y 34 11 55,0

afios)
Gestante afiosa (=35afios) 9 45,0

Fuente: Ficha de recoleccién de datos de historias clinicas del hospital Hipdlito Unanue

de Tacna, 2010-2021.
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INTERPRETACION

En la tabla 12, se observa lo siguiente en cuanto a las
caracteristicas perinatales: edad al nacimiento el 100% fueron A término
(37 semanas a <42 semanas), el 85% tuvo un adecuado peso para la edad
gestacional (entre percentil 10-90), el 75% eran de sexo femenino, el 85%
tenian un APGAR al 1 minuto entre 7 a 10 puntos (buen estado de
adaptacion), el 95% tenian un APGAR a los 5min también entre 7 a 10
puntos (buen estado de adaptacion), el 95 % estuvo compensado al
momento del alta, el 95% tenian la hemoglobina dentro de los valores
normales, el 55% eran gestantes adultas comprendido en edades entre 19
a 34 ainos y 45% eran gestantes afiosas cuya edad es mayor o igual a 35

anos.
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4.2. DISCUSION

El presente trabajo tiene como fin describir la incidencia y prevalencia
de cardiopatias congénitas en nifios con sindrome de Down en el hospital
Hipdlito Unanue de Tacna, 2010-2021. Se revis6 105 historias clinicas de
nifos con sindrome de Down, de los cuales 24 tenian cardiopatia

congénita, de estos 20 tenia reporto de ecocardiografia.

En nuestro estudio se encontré que la incidencia de cardiopatias
congénitas en nifios con sindrome de Down varia por afio. La mayor
incidencia se dio en el 2018 siendo del 50%. El afio 2016 se presento la
mayor cantidad de casos de cardiopatia congénita, detectdndose 5 casos,
lo que equivale al 25% del total. Mendieta GG et al. Encontraron una
incidencia para la cardiopatia congénita de 7,4 por mil nacidos vivos en la
poblacién en general, se encuentra dentro del rango, segun los reportes

internacionales que indican 8 a 14 casos por cada mil nacidos vivos. (53)

La prevalencia de cardiopatias congénitas en nifios con sindrome de
Down segun los estudios oscila entre el 40% a 60%. (7) En nuestro estudio
fue de 19%, Similar y con una cifra baja a lo encontrado por Sanomamani
WR. en Arequipa con 22% (19) y mucho menor a lo encontrado por Cruz
E. en Lima con 75% (21), esta diferencia podria ser debido a que este

estudio se hizo en un hospital grande y de referencia, ademas cuentan con
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mayor numero de poblacion. Veleda BEB. en Brasil encontr6 una
prevalencia de 50% que se encuentra dentro del rango a nivel internacional.
(41) Zavaleta N. en México reporté una prevalencia mayor a nuestro estudio
con 40% de total de nifios con sindrome de Down (42). Chernovetzky G. en
Argentina, reporté una prevalencia en su estudio de 39,9% de cardiopatia
congénita en nifios con sindrome de Down, mayor al reporte de nuestro
estudio (43). Esta prevalencia menor que se reporta en nuestro estudio,
podria explicarse por la falta de implementacion de programas de deteccion
precoz. Elmagrpy Z et al. en Libia reportaron una prevalencia de 45% de
cardiopatia congénita en nifios con sindrome de Down, donde el motivo de
evaluacion cardiaca fue: cribado de rutina (44%), soplo cardiaco (33%),
insuficiencia cardiaca (12%), infecciones respiratorias (7%), cianosis (4%)
y otros (1%). (52) La academia Estadounidense de Pediatria recomienda
gue se realice examenes cardiacos de rutina en los nifios con sindrome de
Down y a las 6 semanas deberia establecerse si el nifio presenta alguna
anomalia cardiaca. (8) En nuestro estudio al revisar las historias clinicas
nos percatamos que la ecocardiografia no es un estudio que se hace de
rutina a los nifios que nacen con sindrome de Down, aproximadamente
entre el 60% a 70% tenia evaluacién por cardiologia, estos eran referidos
del consultorio de pediatria por presentar soplo cardiaco, falla del medro,
clinica de insuficiencia cardiaca o infecciones respiratorias a repeticion.

Basandose unicamente por el examen fisico solo cerca del 40% sera
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diagnosticado de cardiopatia congénita en nifios con sindrome de Down
(8), lo que indica que en nuestra poblacion de estudio hubo nifios con
sindrome de Down que no han sido diagnosticados de cardiopatia

congénita.

Las cardiopatias congénitas complejas en nuestro estudio fueron mas
predominantes con una prevalencia de 13,3% respecto a la cardiopatia
congénita simple con 5,71%. Aranibar G. en Arequipa encontrd que la
prevalencia para la cardiopatia congénita simple fue de 26,6% y 24,4% para
la cardiopatia congénita compleja en nifios con sindrome de Down. (20)
Figueroa J. en México reporté una prevalencia para la cardiopatia
congénita simple mayor a nuestro estudio con 42,9% y para la cardiopatia
congénita compleja de 15,2% en nifios con sindrome de Down. (44) Una
de las explicaciones de que los nifios con cardiopatia congénita compleja
tuvieron un mayor nimero de casos en nuestro estudio, es porque la
mayoria de ellos presentd una clinica muy marcada por la insuficiencia
cardiaca producto de la presencia de dos o0 mas defectos cardiacos o el
soplo cardiaco era muy evidente; que fueron evaluados por cardiologia para

hacer un estudio de ecocardiografia.

Las cardiopatias congénitas acianéticas tuvieron mayor prevalencia
segun el estudio de Sanomamani WR. en Arequipa, quien encontré una

prevalencia para la CC acianoética de 21,4%, mayor a nuestro estudio con
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18,1% y 0,22% para las cardiopatias congénitas cianoéticas, casi igual a
nuestro reporte con 0,95%(19). Muntha A. en Etiopia reporto de 116 casos
con sindrome de Down y cardiopatia congénita, el 94% eran aciandticas y

6% era cardiopatia congénita cianoticas. (45)

Chernovetzky G. en Argentina encontrd0 una prevalencia para la
cardiopatia congénita en sexo femenino de 21,8% y para el sexo masculino
con 17,7% en nifios con sindrome de Down. (43) De igual manera en
nuestro estudio el sexo femenino tuvo mayor prevalencia con 14,2% frente
a 4,7% para el sexo masculino. Estas diferencias podrian ser explicadas
por la susceptibilidad de diferentes vias patogénicas segun el género, el
defecto del canal auriculoventricular se relaciona con las anomalias de la
matriz extracelular, es mas predominante en el sexo femenino y TOF con
un defecto en la migracion del ectomesenquimal, se presenta el mayor
porcentaje en sexo masculino. Otra explicacion podria ser que los varones
son sindrome de Down mueren antes de nacer o edades tempranas. Lo
gue hace que la prevalencia sea mayor para el género femenino en

estudios posteriores. (46)

La comunicacion interventricular fue la cardiopatia congénita mas

prevalente en nuestro estudio con 11,42%, seguida de la comunicacion

interauricular con 10,47%, ductus arterioso persistente con 6,66%, la
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insuficiencia tricaspidea con 3,80%, el defecto del canal auriculoventricular
e insuficiencia mitral con 1,90%, y con 0,95% para la Anomalia de Ebstein,
insuficiencia pulmonar y estenosis pulmonar. Aranibar G. en Arequipa
reporto la prevalencia de las cardiopatias congénitas, las mas prevalente
son: la comunicacion interauricular con 41,1%, en segundo lugar la
persistencia del conducto arterioso 20%, en tercer lugar la comunicacion
interventricular con 18,8%, en cuarto lugar la insuficiencia tricispidea con
2,2%, en quinto lugar con 1,1% la estenosis pulmonar e insuficiencia
pulmonar y ningun caso de anomalia de Ebstein en comparacion a nuestro
estudio que reportd un caso (20). Veleda BEB. en Brasil report6 el perfil de
prevalencia de las cardiopatias congénitas, en primer lugar estuvo la
comunicaciéon interauricular el 21%, seguido por el defecto del canal
auriculoventricular con 7,5%, luego la comunicacion interventricular con
6,3%, ductus arterioso persistente con 3,3% y ningun caso de anomalia de
Ebstein. (41) El perfil de las cardiopatias congénitas varia segun la zona
geografica, en Brasil y México la comunicacion interauricular fue el defecto
mas frecuente, en Asia la comunicacion interventricular y en EE.UU, Suecia
y Europa occidental el defecto del canal auriculoventricular es el mas

frecuente. (8)

La incidencia del sindrome de Down en nuestro estudio vario

segun el afo, la menor incidencia se dio en el 2019 con 0,94 casos por
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cada mil nacidos vivos, y la mayor incidencia se dio en el 2016 con 4,10
casos por cada mil nacidos vivos, la media fue de 2,70 casos por cada mil
nacidos vivos. Aranibar G, reportd una incidencia media para el sindrome
de Down de 2,47 casos por cada mil nacidos vivos (16). Murthy S. en
Emiratos Arabes Unidos reporté una incidencia de 2,2 por cada mil nacidos
vivos en Dubai, y de 3,13 por cada mil nacidos vivos en ciudadanos de
Emiratos Arabes Unidos (47). La incidencia en nuestra poblacién de estudio
es casi el triple de los reportes de la ONU que es de 1 por cada mil a 1 por

cada 1100 nacidos vivos. (50)

Corona JR. en México reporté una prevalencia para el sindrome
de Down de 2,57 por cada mil nacidos vivos, frente a 2,70 por mil nacidos
vivos encontrado en nuestro estudio. (49) Martiniz J. en Argentina reporto
qgue la prevalencia vario por jurisdiccion entre 1,0 a 2,3 por mil nacidos,
también segun la edad materna entre 1,0 en madres menores de 20 afios

y 15,8 en madres mayores de 45 afios. (48)

Sanomamani WR, en Arequipa encontré6 que las cardiopatias
congénitas fueron diagnosticadas en un 52,1% en el periodo neonatal,
frente al 15% encontrado en nuestro estudio, seguido del periodo de
lactante menor con 30,2%, en nuestro estudio fue la etapa mas frecuente

de diagndstico con 65% del total de la poblacién, seguido del periodo de
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lactante mayor con 8,3%, menor a nuestro estudio que reporto un 15% de
casos de cardiopatia congénita en este periodo, en la etapa preescolar se
encontré en un 3,1% frente al 5% encontrado en el nuestro, y 6,3% en el
periodo escolar, no se encontrdé ningun caso para este periodo en nuestro

estudio. (19)

En nuestro estudio las cardiopatias congénitas complejas se
encontraron en 14 nifios con sindrome de Down, las asociaciones son: CIA
y CIV, CIV y PCA, con dos casos cada uno, PCA e insuficiencia mitral, CIV
y estenosis pulmonar, CIA, CIVy PCA, CIV, PCA e insuficiencia tricuspidea,
CIA, PCA e insuficiencia mitral, CIA, PCA e insuficiencia tricaspidea, CIA,
CIV, PCA e insuficiencia tricuspidea, defecto del septum auriculoventricular
parcial, defecto del Septum Auriculoventricular completo, CIV, insuficiencia
tricispidea e insuficiencia pulmonar todas estas asociaciones presentaron

un caso.

En el 80% de nuestros pacientes el diagnostico se hizo en el
periodo neonatal y lactante menor, de estos el 62,5% tenian defectos de
diametro moderado a grande y el 68,75% tenian cardiopatia congénita
compleja. En nuestro estudio pudimos observar que a mayor diametro del
defecto cardiaco y la presencia de cardiopatias congénitas complejas, la

presentacion clinica era a edades tempranas de la vida.
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Respecto a las caracteristicas perinatales en nuestro estudio el 100% eran
RN a término. Chernovetzky G. Encontré que el 85,42% eran RN a término,
el 51,42% era de sexo masculino difiere a nuestro estudio, donde el 75%
era de sexo femenino, Aranibar G. encontrd en su estudio que el 52,2% era
de sexo masculino, el 91,3% tuvo un AEG mayor a nuestro estudio donde
el 85% obtuvo AEG. (20) El 95% obtuvo una puntuacién en el APGAR a los
5 minutos entre 7 a 10(buen estado de adaptacion), el 95% salié como
compensado al momento del alta, el 95% tuvo el hematocrito dentro de los
rangos normales (hematocrito 40.5% a 65%). El 55% de nuestro estudio
eran gestantes adultas (entre 19 afios y 34 afios) y el 45% eran gestantes
afiosas (mayor o igual a 35afios). Similar a lo encontrado por Aranibar G.
donde las gestantes afiosas era el 43,5%. (20) Si bien es cierto que la edad
materna avanzada es un factor de riesgo para tener un nifio con sindrome
de Down, en nuestro estudio no predomina, porqgue Tacna es un poblacién
joven, donde las mujeres entre 15 a 49 afos, el 42,3% son menores de 30
afios segun ENDES-2019.(51) Ademas la mayor natalidad se dio en
mujeres que tienen entre 19 a 34 aflos donde la probabilidad de tener un
hijo con sindrome de Down es menor comparado a las adultas mayores de

35 afos.
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CONCLUSIONES

1. La comunicacion interventricular fue la cardiopatia congénita mas
prevalente con 11,42%, seguido de la comunicacion interauricular
con 10,47%, conducto arterioso persistente con 6,66%, la
insuficiencia tricuspidea con 3,80%, el defecto del canal
auriculoventricular e insuficiencia mitral con 1,90%, y con 0,95%
para la Anomalia de Ebstein, insuficiencia pulmonar y estenosis

pulmonar.

2. La cardiopatia congénita compleja tuvo una mayor prevalencia con
13,3% en relacién a la cardiopatia congénita simple que presento

una prevalencia de 5,71%.

3. La cardiopatia congénita aciandtica tuvo una prevalente de 18,1%
mayor en relaciéon a la cardiopatia congénita cianética que presento

una prevalencia de 0,95%.

4. La incidencia del sindrome de Down en el hospital Hipdlito Unanue
de Tacna varia por afio, la mayor incidencia se dio en el afio 2016
con 4,10 por cada mil nacidos vivos, en el afio 2020 se dio la menor
incidencia con 0,94 por cada mil nacidos vivos con una media de

2,70 por cada mil nacidos vivos.



5. La prevalencia encontrada del sindrome de Down en hospital
Hipdlito Unanue de Tacna es de 2,70 casos por cada mil nacidos

VIVOS.

6. Las caracteristicas perinatales de nuestra poblacion de estudio
fueron los siguientes: todos fueron RN a término, la mayoria tuvo un
peso adecuado para la edad gestacional, predomin6é el sexo
femenino, la mayoria tenia un APGAR al 1minuto y a los 5 minutos
con una puntuacion entre 7 a 10(buen estado de adaptacion), solo
un RN falleci6 antes del alta y el resto sali6 compensado al alta, casi
la mayoria presento un hematocrito dentro de los rangos normales,

y mas de la mitad era gestante adulta (entre 19 a 34afos).
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RECOMENDACIONES

1. Se recomienda realizar ecocardiografia de screening a todos los
recién nacidos con sindrome de Down, para hacer el diagnostico
precoz, evitar complicaciones a mediano y largo plazo (dilatacion
cavidades cardiacas, falla de valvulas, hipertension pulmonar y falla
del medro), ademéas de mejorar el infradiagndéstico de cardiopatia

congénita que hay en nuestra poblacion de estudio.

2. Se recomienda que las ecocardiografias tengas un informe
detallado, respetando los parametros como: mediciones, flujos,

analisis, Doppler y conclusiones.
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ANEXO 1: INSTRUMENTO-FICHA DE RECOLECCION DE DATOS
Datos del recién nacido

Apellidos del paciente:
Numero de historia clinica:
Edad de nacimiento:

Peso para la edad gestacional:
Sexo:

Valor del hematocrito:

oA~ wN R

Datos de la atencion inmediata del recién nacido

7. APGAR al minuto:
8. APGAR a los cinco minutos:

Datos de la madre
9. Edad:
Datos de la ecocardiografia

10. Edad al momento del diagndéstico:
11. Cardiopatia congénita compleja:
12. Cardiopatia congénita simple:

13. Tipos de cardiopatias congénitas

Tipo de cardiopatia congénita Cardiopatias congénitas especificas

Cianética Acianética

14. Didmetro del defecto de la cardiopatia congénita:
Datos del alta

15. Condiciones al alta

Condiciones al alta

Compensado Descompensado Fallecido
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ANEXO 3: MATRIZ DE CONSISTENCIA

Titulo: Incidencia y prevalencia de las cardiopatias congénitas en nifios con sindrome Down
en el hospital Hipolito Unanue de Tacna, 2010- 2021

Autor: Alejandro Pumaccahua Huaman
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ANEXO 4: GRAFICA DE RESULTADOS

GRAFICO N°01

INCIDENCIA DE NINOS CON SINDROME DE DOWN POR
MIL NACIDOS VIVOS

2010 2011 2012 2013 2014 2015 2016 2017 2018 2019 2020 2021
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