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Resumen

Antecedentes: E/ sindrome de Down es la anomalia cromosémica mas frecuente y se asocia con defectos cardiacos con-
génitos, elementos clinicos de una alta morbilidad y mortalidad infantil. Objetivo: Describir los desenlaces clinicos de los
pacientes con sindrome de Down sometidos a cirugia e intervencionismo como tratamiento de las cardiopatias congénitas
en esta institucién. Material y métodos: Estudio retrospectivo que incluy6 pacientes menores de 18 afios con sindrome de
Down y patologia cardiaca asociada durante los ultimos 10 afios. Las variables estudiadas fueron: peso, talla, sexo, edad,
tipo de cardiopatia, procedimiento correctivo, tiempo de estancia intrahospitalaria y en unidad de terapia intensiva, morbilidad
y mortalidad. Resultados: 368 pacientes pediatricos fueron llevados a correccién quirdrgica o intervencionista, de los cuales
197 (54%) pertenecian al sexo femenino, la mediana de edad fue de 24 meses (rango intercuartilico [RIQ]: 14-48) en el
grupo quirdrgico y de 36 meses (RIQ: 17-85) en el intervencionista. Las cardiopatias congénitas mas frecuentes fueron:
persistencia del conducto arterioso (31%), comunicacion interventricular (28%), canal atrioventricular (CAV) (20%), comuni-
cacion interauricular (16%) y tetralogia de Fallot con el 4% respectivamente. La estancia hospitalaria fue de 9 dias (RIQ:
7-15) en el grupo quirdrgico y de 3 dias (RIQ: 2-5) en el hemodinamico. Las morbilidades fueron infeccién postoperatoria en
30 pacientes (14%) y en 19 pacientes (9%) bloqueo atrioventricular completo. La mortalidad global incluyendo tanto el qui-
rargico como el intervencionista fue del 2%. Conclusiones: Los resultados terapéuticos, quirirgicos e intervencionistas, en
los nifios con sindrome de Down y cardiopatias congénitas han mejorado en forma muy satisfactoria. Es de destacar la
menor prevalencia del CAV en la poblaciéon mexicana. Es indispensable realizar evaluacion cardiologica a los nifios con
sindrome de Down y aquellos con cardiopatias congénitas llevarlos a correccion de manera oportuna para favorecer la so-
brevida y calidad de vida.
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Abstract

Background: Down syndrome is the most common chromosomal abnormality, it is associated with a wide variety of con-
genital heart defects, being considered as clinical elements of high infant morbidity and mortality. Objective: To describe
the clinical outcomes of patients with Down syndrome undergoing surgery and interventionism as treatment for congenital
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heart disease at this Institution. Material and methods: 368 patients with Down syndrome and associated congenital heart
disease were diagnosed. The variables studied were weight, stature, sex, age, type of heart disease, corrective procedure,
length of stay in the hospital and intensive care unit, morbidity and mortality. Results: 368 pediatric patients underwent
surgical or interventional correction. Of which 197 (54%) were female, the median age was 24 months (interquartile range
[IQR]: 14-48) in the surgical group and 36 months (IQR: 17-85) in the interventional group. The most frequent congenital
heart diseases were: PCA (31%), IVC (28%), CAV (20%), ASD (16%) and tetralogy of Fallot with 4% respectively. Hospital
stay was 9 days (IQR: 7-15) in the surgical group and 3 days (IQR: 2-5) in the hemodynamic group. Morbidities were
postoperative infection in 30 patients (14%) and complete atrioventricular block in 19 patients (9%). Overall mortality in-
cluding both surgical and interventional was 2%. Conclusions: The therapeutic, surgical and interventional results in
children with Down syndrome and congenital heart disease have improved very satisfactorily. The lower prevalence of the
atrioventricular canal in the Mexican population is noteworthy. It is essential to carry out a cardiological evaluation of chil-
dren with Down syndrome and those with congenital heart disease to correct them in a timely manner to promote survival

and quality of life.
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Introduccion

El sindrome de Down (SD) fue descrito por primera
vez en 1838 por Jean Etienne Dominique y mas tarde
por John Langdon Haydon Down en 1866. Fue la pri-
mera alteracion cromosomica comprobada mediante
cariotipo en 1959'. El sindrome se debe a la presencia
de un cromosoma 21 adicional, siendo esa la forma
mas comun, pero puede presentarse cComo mosaicismo
en la que existen tanto lineas celulares que contienen
los 23 pares de cromosomas como otras que tienen
una copia adicional del cromosoma 21. EI SD se pre-
senta en uno de cada 600 recién nacidos y se asocia
a cardiopatias congénitas (CC) con una frecuencia que
se ha reportado entre el 40 y el 60%>°. Las CC en este
sindrome reducen la supervivencia de manera signifi-
cativa. La comunicacion interventricular (CIV) tiene una
mayor supervivencia que la diferencia del canal atrio-
ventricular (CAV), con peor prondstico, ya que requiere
una correcciéon completa, en forma ideal antes del afio
de edad por la alta probabilidad de desarrollar hiper-
tension arterial pulmonar®. La esperanza de vida en las
personas con SD se ha duplicado en los ultimos 30
anos producto de diversos factores, entre ellos, la de-
teccion temprana de las CC y su tratamiento oportuno
por cirugia o intervencionismo®”.

El objetivo del estudio fue describir los resultados
clinicos de los pacientes con SD sometidos a cirugia
e intervencionismo como tratamiento de las CC en
nuestra institucion.

Material y métodos

Se realiz6 un estudio retrospectivo del 1 de febrero
de 2010 al 31 de noviembre del 2020; se incluyeron

pacientes menores de 18 afos con diagndstico de SD
que tenian algun tipo de cardiopatia congénita (CC) y
que fueron tratados con procedimientos quirirgicos o
intervencionista percutaneo. Se excluyeron los pa-
cientes que no contaban con expediente clinico
completo.

El diagndstico de la cardiopatia se realiz6 por eco-
cardiografia transtordcica, en algunos casos fue nece-
sario complementar con otros estudios como la
angiotomografia y el cateterismo cardiaco, este ultimo
tuvo fines diagndsticos o fue el método de eleccion
terapéutico de CC especificas.

La busqueda de datos se realizd mediante el expe-
diente clinico electrénico. Se obtuvieron las siguientes
variables: peso, talla, sexo, edad, tipo de cardiopatia,
procedimiento quirurgico o intervencionista realizado,
tiempo de estancia en terapia intensiva posquirdrgica
e intrahospitalaria, necesidad de reintervencion, mor-
bilidad y mortalidad.

Analisis estadistico

Para el andlisis descriptivo se utilizaron frecuencias
y porcentajes para las variables categéricas, mientras
que para las variables cuantitativas se utilizaron media
y desviacidn estandar, o mediana y rango intercuartili-
co (RIQ), de acuerdo con su distribucién (prueba de
Kolmogorov-Smirnov). Las variables de interés fueron
comparadas mediante la prueba de %> de Pearson para
variables categoricas, y la prueba U de Mann-Whitney
0 la prueba t de Student para variables continuas, de
acuerdo con su distribucion. Para el analisis de los
datos se utilizé IBM SPSS Statistics para Macintosh,
Version 25.0 y R versién 3.3.2.
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Tabla 1. Caracteristicas generales de la poblacion por grupo de estudio

Grupo 1 (n.° 216) Grupo 2 (n.° 152) Total (n.° 368)
Quirirgico Hemodinamia

Edad al procedimiento (meses) 24 (14-48)
Estancia hospitalaria (dias) 9 (7-15)
Diagnéstico cardioldgico
CIV 88 (40.7%)
Canal AV 72 (33.3%)
CIA 39 (18.05%)
Tetralogia de Fallot 9 (4.1%)
PCA 3 (1.4%)
Varios 5 (2.3%)
Procedimiento
Cierre de CIV 88 (40.7%)
Correccion de canal AV 72 (33.3%)
Cierre de CIA 36 (16.6%)
Fistula de Blalock-Taussig 6 (2.7%)
Plastia de valvula (mitral o tricuspidea) 6 (2.7%)
Cierre de PCA 3 (1.4%)
Aortoplastia con stent -
Stent en tracto de salida de VD -
Varios 5(2.3%)

36 (17-85)
3 (2-5)
16 (10.5%) 104 (28.2%)
- 72 (19.5%)
20 (13.1%) 59 (16.0%)
6 (3.9%) 15 (4.0%)
110 (72.3%) 113 (30.7%)
- 5 (1.3%)
3(1.9%) 91 (24.7%)
8 72 (19.5%)
20 (13.1%) 56 (15.2%)
- 6 (1.6%)
- 6 (1.6%)
110 (72.3%) 113 (30%)
2 (1.3%) 2 (0.5%)
6 (3.9%) 6 (1.63%)
11 (5.2%) 16 (4.3%)

PCA: persistencia del conducto arterioso; CIV: comunicacion interventricular; AV: atrioventricular; CIA: comunicacion interauricular; VD: ventriculo derecho.

Resultados

Se incluyeron 368 pacientes menores a 18 afos lle-
vados a correccion quirdrgica o intervencionista. Del
total de pacientes, 197 (54%) pertenecian al sexo fe-
menino, con media de peso de 11.98 + 7.263 kg (rango:
3 a 48 kg) y la media de talla de 84 + 20.06 cm (rango
de 47 a 157 cm). La mediana de edad al momento del
procedimiento fue de 24 meses (RIQ: 14-48) en el gru-
po quirurgico y de 36 meses (RIQ: 17-85) en el inter-
vencionista. Las CC mas representativas de la serie
fueron: persistencia del conducto arterioso (PCA) en
113 pacientes (31%), comunicacién interventricular
(CIV) en 104 pacientes (28%), canal atrioventricular
(CAV) en 72 pacientes (20 %) y tetralogia de Fallot en
15 pacientes, que represento el 4% de la totalidad de
la serie.

En el grupo quirdrgico fueron tratados 216 pacientes;
las CC mas frecuentes y los procedimientos realizados
fueron: cierre de CIV en 88 pacientes (41%), correccion
del CAV con técnica de uniparche en 72 pacientes
(83%), cierre de la CIA en 36 pacientes (16.6%), fistula
de Blalock-Taussig modificada en 6 pacientes (2.7%) y
en 3 pacientes (1.4%) se realizd seccion y sutura de
PCA (Tabla 1).

Las morbilidades posquirdrgicas fueron: infeccion
postoperatoria en 30 pacientes (14%) incluyendo sep-
ticemia, infeccion de herida quirdrgica, mediastinitis

y en 19 pacientes (9%) se presentd bloqueo atrioven-
tricular completo que requirié la colocacion de mar-
capasos definitivo, de los cuales en 13 pacientes fue
posterior al cierre de CIV y 6 pacientes restantes a la
correccion de canal AV. El tiempo promedio de es-
tancia en la unidad de cuidados intensivos posquirur-
gicos fue de 3 dias (2-5 dias), mientras la mediana
de estancia hospitalaria fue de 9 dias (RIQ: 7-15). La
mediana del tiempo de seguimiento de estos pacien-
tes fue de 43.4 meses (RIQ: 11.3-74.6). La mortalidad
operatoria fue del 3.7% de este grupo. Choque car-
diogénico, septicemia y crisis hipertensiva pulmonar
fueron las principales causas de mortalidad
(Tabla 2).

Fue necesario realizar una segunda cirugia en 10
pacientes, siendo la indicacion: protocolo de esterndn
abierto por inestabilidad hemodindmica en dos pacien-
tes, exploracién mediastinal por sangrado, ventana pe-
ricardica y plastia de valvula mitral en dos pacientes
cada uno de los procedimientos antes mencionados;
fistula de Blalock-Taussig y ampliacion de la via de
salida del ventriculo derecho en un paciente cada uno,
respectivamente.

De los 152 pacientes con SD llevados a laboratorio
de hemodinamia para procedimiento intervencionis-
ta, las CC mas frecuentes fueron: PCA en 110 pa-
cientes (72%), la CIA ostium secundum en 20
pacientes (13%), CIV en 16 pacientes (11%) de los



Tabla 2. Mortalidad
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Paciente | Diagnéstico Procedimiento quirirgico Causa de muerte
cardiolégico

Atresia pulmonar

con CIV
2 Canal AV, PCA Corrgccién de canal AV, ligadura de conducto
arterioso
g CIV, PCA, HAP Correccion de canal AV, ligadura de conducto arterioso
4 Tetralogia de Fallot  Fistula sistémico-pulmonar de Blalock-Taussig
5 CIV, CIA, PCA, HAP  Cierre de CIV, CIA, ligadura de conducto arterioso
6 Canal AV, PCA Correccion de canal AV, ligadura de conducto arterioso
7 Atresia pulmonar Fistula sistémico-pulmonar de Blalock-Taussig
con CIV
8 Canal AV, PCA Correccion de canal AV, plastia tricuspidea y mitral

Fistula sistémico-pulmonar de Blalock-Taussig

Choque séptico, sepsis por Serratia
marcescens

Choque cardiogénico

Chogque cardiogénico, insuficiencia renal
Crisis de hipoxia

Choque cardiogénico

Choque cardiogénico

Choque cardiogénico

Choque hipovolémico, hemorragia
gastrointestinal incoercible

CIV: comunicacion interventricular; AV: atrioventricular; PCA: persistencia del conducto arterioso; HAP: hipertension arterial pulmonar.

cuales 3 (2%) de ellos fueron cerrados con disposi-
tivo Amplatzer correspondiendo a una CIV en loca-
lizacion muscular del tabique interventricular,
seguido de tetralogia de Fallot con colocacién de
stent en tracto de salida del ventriculo derecho en 6
pacientes (4%).

El cierre de CIV es poco frecuente en los nifios con
SD, ya que la mayoria tienen CIV de entrada; en el
caso de la CIV perimembranosa el cierre con disposi-
tivo dependera de que no condicione un dafo o alte-
racion en el plano valvular aértico, debido a lo anterior
la correccion quirdrgica tiene el mayor porcentaje.

No hubo complicaciones infecciosas ni trastornos en
la conduccion que ameritaran la colocacién de marca-
pasos permanente.

En cuatro pacientes (2.6%) fue necesario llevarlos a
estudio de cateterismo por una segunda ocasion para:
cierre de PCA con dispositivo, cierre de CIV muscula-
res, aortoplastia y seguimiento de hipertension arterial
pulmonar, cada uno con un paciente. La mediana de
estancia hospitalaria fue de 3 dias (2-5 dias). En este
grupo no hubo decesos. La mediana del tiempo de
seguimiento de este grupo de pacientes fue de 16.8
meses (RIQ: 6-40).

Discusion
El SD es la anomalia cromosémica mas frecuente

y se asocia a CC en alrededor del 40 al 60% de los
pacientes®'". Si bien el CAV se refiere como la

anomalia cardiaca mas comun en otros grupos ra-
ciales donde representa el 80% de todos los casos
diagnosticados, no fue asi en nuestra serie, en la
que tuvo una prevalencia del 20% similar a otras
serie de casos, también en México, en las que re-
presentd entre el 15 y 16% respectivamente'?'5, Se
desconocen las causas que originan esta importante
diferencia en la prevalencia. Por otra parte, el CAV
se puede asociar a otras anomalias cardiacas como
la PCA; Atz et al.'® al analizar los resultados de la
reparacion del CAV describen dicha asociacion en el
44% de los pacientes, cifra muy similar a lo encon-
trado en nuestra serie, en que se presentd la aso-
ciacion en un 45%.

En nuestra serie la PCA fue la cardiopatia congé-
nita mas frecuente, presente en el 31% de los pa-
cientes, informacioén similar a la mencionada en otros
estudios llevados a cabo en este pais, pero en con-
traste con otros estudios internacionales que repor-
tan una frecuencia < 10%; una posible explicacion
de esta prevalencia radica en que una proporcion
significativa de la poblaciéon de México vive en alti-
tudes > 2,000 metros®8'7. La frecuencia de CIV y
CAV fue mayor en mujeres que en hombres con SD.
En el 2017 se publicé un metaandlisis en el que se
observo una alta prevalencia de CC y especifica-
mente de CAV en pacientes del sexo femenino y SD;
asi mismo, en otro estudio, la prevalencia fue del
64.7%, debido a lo anterior se ha considerado que
existe un mayor riesgo en las nifias con SD de
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presentar una cardiopatia congénita'®2°, Sin embar-
go, es de mencionar que en nuestra serie el 54% de
los pacientes tratados con SD fueron del sexo
femenino.

De las dos opciones terapéuticas, quirurgica e in-
tervencionista, en nuestra institucion, el 41% de la
serie recibid tratamiento percutaneo intervencionista
con una estancia hospitalaria de 3 dias, comparada
con la estancia quirdrgica de 9 dias. El tiempo de
hospitalizacion se incrementa en el grupo quirtrgico
por las morbilidades, destacando los procesos infec-
ciosos que se relacionan ademas con un incremento
en la mortalidad, atribuyendo esta predisposicion a un
sistema inmunitario comprometido con reduccién en
los recuentos de linfocitos T y B2'23, otra es el blo-
queo atrioventricular completo, que obliga a la colo-
cacion de un marcapasos permanente; en diferentes
series reportan prevalencias menores al 5%, asi mis-
mo Burgoa-Vargas et al.?* en una serie de pacientes
pediatricos llevados a cierre de CIV en nuestra insti-
tucion, demostré que la incidencia del bloqueo AV de
tercer grado fue del 4%. En la presente serie repre-
sentd el 9%, lo que pudiera sugerir que existe un
mayor riesgo de dafo al sistema de conduccion car-
diaca en los pacientes con SD llevados a cirugia car-
diaca; no se conocen, hasta el momento, anomalias
anatémicas del sistema de conduccion que expliquen
esta situacion>.

El 5% de los pacientes quirdrgicos tuvieron que ser
reoperados, cifra menor a otros estudios que alcanza-
ron hasta un 20%?°. La mortalidad global de la serie fue
del 2% vy del grupo quirdrgico fue del 3.7%, siendo
menor a lo descrito por de Rubens et al.’> quienes re-
portan un 15%, y también de lo referido por
Dias et al.?® en el 2017, con una mortalidad del 6.1%.

Conclusiones

Como conclusiones podemos decir que en todos los
nifos con SD es fundamental realizar estudio cardio-
l6gico y llevarlos a correccion quirdrgica o por catete-
rismo intervencionista, de manera oportuna para
favorecer la sobrevida y calidad de vida de aquellos
aquejados con CC. Tanto la cirugia como el cateteris-
mo intervencionista son terapéuticas muy efectivas con
morbilidad y mortalidad bajas. Es de destacar la menor
prevalencia del CAV en la poblacién mexicana.

Este trabajo permite conocer los beneficios y riesgos
existentes de los dos tipos de métodos terapéuticos de
las CC de los pacientes con SD.
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