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Resumen:

Con el objetivo de evaluar el Comportamiento clinico y epidemioldgico de las
cardiopatias congenitas en los nifios con sindrome de Down en el servicio de cardiologia
del Hospital Infantil Manuel de Jesus Rivera, La Mascota, en el periodo 1 de enero a 30
junio 2021, se realizd un estudio descriptivo, retrospectivo y de corte transversal. Las
variables analizadas fueron caracteristicas sociodemogréaficas, estado nutricional, estudios
complementarios. Durante el tiempo establecido a estudiar se detectaron 34 pacientes,
tomandose una muestra representativa de toda la poblacién, segun lo establecido a los
criterios de inclusion y exclusion. La fuente de informacion fueron los expedientes clinicos,
teniendo como resultado, los pacientes en los que se baso el estudio el 50% fueron masculinos
y el 50% femenino, 47% se encontraba eutroficos, el grupo etario que predomino fue en un
29.41% lactantes menores seguidos de los lactantes mayores con un 26%, la patologia
diagnosticada en 38,75% fue CIV, el 29.9% CIA, 14.28% PCA, 14.28% , la manifestacion
clinica que presentaron los pacientes fue el soplo cardiaco en un 47% seguido de disnea en
44%, de igual forma se asocian otras comorbilidades a los pacientes en estudio 44.4%

presentd Hipotiroidismo.

Conclusion: El sindrome de Down tiene una alta prevalencia de cardiopatia congénita, La
ecocardiografia es el gol estandar para el diagnéstico y el seguimiento de los pacientes con

sindrome de Down.

Palabras Claves; Sindrome de Down, Cardiopatias congénitas.
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1. Introduccidén

El sindrome de Down su nombre se debe a John Langdon Down que fue el primero en describir esta
alteracion genética en 1866, es un trastorno genetico causado por una copia extra del cromosoma 21
(wikipedia.org/Sindrome de Down 2019).

El sindrome de Down se caracteriza por la trisomia completa del cromosoma 21 en 95% de los casos y
ocurre aproximadamente en uno de cada 680 nacimientos vivos. La mayoria de nifios que nace con este
sindrome padece malformaciones cardiacas en un 40 a 50%, siendo una de las principales causas de
morbimortalidad; por tanto, deben ser intervenidos cuanto antes a fin de optimizar su funcién cardiaca y
mejorar el prondéstico de vida (M A. Ruz-Montesa, et, al 2017).

Cerca del 10 a 25% se deben a anomalias cromosomicas, el resto son de origen desconocido,
secundarios a defectos genéticos o a algunos factores ambientales en diferentes estudios realizados en
pacientes con Sindrome de Down han identificado como principal factor de riesgo para mortalidad
durante el primer afio de vida a la presencia de cardiopatia, asociada a condiciones infecciosas
intrahospitalarias y respiratorias; con respecto a la morbilidad, la presencia de otras malformaciones y
condiciones como el hipotiroidismo, son las que generan el mayor impacto sobre su salud (Casaldaliga,
J, 2010).

Los nacidos con Sindrome de Down sin cardiopatia, en la edad adulta pueden desarrollar alteraciones en
el funcionamiento de las valvulas cardiacas (cierre incompleto de las valvulas cardiacas: insuficiencia

valvular), pero en ocasiones tienen repercusiones clinicas (Casaldaliga, J, 2010).

En Nicaragua se ha implementado el Registro Nicaragliense de Malformaciones congénitas (RENIMAC),
el cual se ha activado en todas las unidades de salud que brindan atencion del parto y que permitan registrar
los casos de malformaciones |congénitas, mas sin embargo aun no se ha consolidado dicho registro. En
nuestro pais se desconoce su prevalencia real como causa de muerte infantil. Cabe destacar que no se han
realizado estudios sobre la temética a desarrollar, existiendo datos solo de estudios de malformaciones
congeénitas en general, encontrando en estos una incidencia de 2.3% sobre las malformaciones congénita
(Izar Rodriguez B,2014).

Para responder al objeto de investigacion se realizé un estudio, de tipo descriptivo, se presentaron los

cuadros de salida con el analisis de frecuencia de las variables. Las variables analizadas individualmente



0 presentadas en cuadros y graficos, son las siguientes: edad, procedencia, escolaridad; asi mismo, sexo

estado nutricional, entre otros como tipo de cardiopatia y medio diagnostico.

Todo lo anterior con el proposito de evaluar el Comportamiento clinico y epidemioldgico de las
cardiopatias congénitas en nifios con sindrome de Down en el servicio de Cardiologia del Hospital Infantil

Manuel de Jesus Rivera.



2. Antecedentes:

Figueroa. R et al. (2003), realizé un estudio retrospectivo, longitudinal, observacional y descriptivo en el
Instituto Nacional de Pediatria de la ciudad de México donde se da a conocer la incidencia, el tipo de
cardiopatia y la evolucion clinica en los pacientes con sindrome de Down. En un lapso de 5 afios se
diagnosticaron 275 nifios con Sindrome de Down. Las variables estudiadas fueron: edad, sexo,
manifestaciones clinicas, edad materna, tipo de cardiopatia, diagndsticos por ecocardiograma, cateterismo
cardiaco, estudio cromosémico, quirdrgico o autopsia. De los 275 nifios, cursaron con cardiopatia 160
(58%). Las cardiopatias que se presentaron con mayor frecuencia fueron la comunicacion interauricular
(CIA), comunicacion interventricular (CIV) y persistencia del ductus arterioso (PDA) (90%); Unicamente
14 casos (9%) correspondieron a defectos de la tabicacion auriculoventricular. La manifestacion clinica
mas frecuente fue la insuficiencia cardiaca. EI 15% de los pacientes (n = 25) fallecieron, y las causas mas
frecuentes fueron el choque séptico y cardiogénico. Conclusiones. El 58% de los nifios con Sindrome

Down de nuestro instituto cursaron con cardiopatia congénita.

Ruiz. M, Montesa E, Arenasb. A, Posadac. L, (2017), realizaron un estudio en Colombia, observacional
descriptivo, de corte transversal, en el que se evaluaron nifios con sindrome de Down que tenian
cardiopatias congénitas y fueron atendidos en la Clinica Cardio VID de Medellin, del 1° de enero de 2010
al 31 de diciembre de 2013. Se incluyeron desde neonatos hasta preescolares (0 a 6 afios) con sindrome
de Down y diagnostico de cardiopatia congenita. Se excluyeron pacientes con antecedentes perinatales de
sindrome de TORCH durante el embarazo y nifios de madre con cardiopatia. Se seleccionaron 99 pacientes
que cumplian con los criterios de inclusion, con edad promedio de 8,1 meses, 52 (52,5%) mujeres. Segun
las historias clinicas, las cardiopatias congénitas mas comunes en los nifios con sindrome de Down fueron:
comunicacion interventricular peri membranosa en 61 casos (61,6%), comunicacion interauricular en 46
(46,5%) y ductus arterioso en 38 (38,4%).

Valdez. M, Flores, J, Marie. C, (2020), En Republica Dominica se realizdé un estudio con el objetivo
determinar la frecuencia cardiopatias congénitas en los pacientes con sindrome de Down del departamento
de cardiologia pediatrica del Hospital infantil Dr. Robert Reid Cabral en el periodo enero 2018- enero
2019. De los 316 expedientes revisados un 45 (14%) tenian sindrome de Down, de los cuales el 45 (100%)
presentaron cardiopatia congénita. La cardiopatia congénita mas comun fue el CAV con un 33%, seguida
por el CIV, PCA, CIA 'y TF con un 24%, 16%, 11% y 9% respectivamente. Un (56%) se encontraban en

el rango de edad de 1 a 2 afios. La edad de diagnostico fue entre el 1er y 6to mes de vida (49%). La mayoria



de las madres de los pacientes se encuentran en el grupo etario menor de 35 afios (77.8%), las madres
mayores de 35 afios representaron un 22.2%. De los pacientes 24 (53%) requirié tratamiento para su
cardiopatia congénita, solo 1 (2%) recibié tratamiento quirtrgico. EI método diagnostico utilizado en el

100% (45) de los casos fue la ecocardiografia transtoracica.
Nacionales.

Zeleddn. A, (2015), realizo un estudio descriptivo, longitudinal en pacientes con diagnostico de Sindrome
de Down atendidos en el Hospital Infantil Manuel de Jesus Rivera en el periodo que corresponde del 1ro
de enero al 1ro de diciembre 2015, con el objetivo de describir las caracteristicas clinico epidemioldgicas
de la poblacion pediatrica con Sindrome de Down. La muestra estuvo constituida por 255 pacientes
menores de 14 afios, 11 meses y 29 dias. Los resultados obtenidos en el estudio fue un ligero predominio
del sexo femenino, con una edad promedio de 3 afios, procedentes de Managua el 55.69% de la poblacion.
La edad materna y paterna de mayor riesgo para la presentacion del Sindrome de Down fue el grupo de
edades comprendido entre 20-35 afios. Los defectos congeénitos cardiovasculares que se presentaron con
mayor frecuencia fueron foramen oval permeable y comunicacion interventricular. El hipotiroidismo fue

la patologia asociada que se presentd en mayor proporcion.



3. Justificacion

Originalidad: Basado en la una busqueda exhaustiva de estudios similares, se consultaron
diferentes bases de datos en la bibliografia cientifica especializada. En nuestro paisy en el Hospital
Infantil Manuel de Jesls Rivera no hay un estudio especifico que haga énfasis en las cardiopatias
congénitas en pacientes con Sindrome de Down, lo que motivo a profundizar en esta tematica y

realizar la presente investigacion.

El estudio del comportamiento de los pacientes con sindrome de Down en el Hospital Infantil
Manuel de Jests Rivera en Nicaragua esta orientado a la descripcion del fendmeno de las
cardiopatias congénitas y el comportamiento de los nifios con esta variante anatdmica. En este

sentido hay cinco aspectos que se destacan en esta investigacion.

Conveniencia institucional: porque su enfoque esta dirigido a conocer cada una de las
malformaciones congénitas cardiacas que se presentan, ayudara a reconocer las estadisticas y asi
saber como el servicio de cardiologia va prepararse con las nuevas incidencias de casos de

cardiopatias y sus complicaciones.

Relevancia Social: ya que la investigacion tiene trascendencia para toda la poblacion porque los
resultados podran beneficiar la salud y el bienestar de todo gremio social, tomando en

consideracion que un nifio con Sindrome de Down puede ser miembro de cualquier familia.

Valor Tedrico: por su aporte cientifico al mundo académico y de los servicios de salud, y por

consiguiente al desarrollo de la salud publica del pais.

Relevancia Metodoldgica: ya que este estudio servira para continuar analizando cada una de las

variables y variantes de los nifios con enfermedad de trisomia 21.



Importancia e implicaciones practicas econdémico, social y productiva: Dado que esta
investigacion permitira ampliar y profundizar los conocimientos sobre el comportamiento clinico
y epidemioldgico en Nicaragua, asi como de la implementacion de intervenciones en tiempo
apropiado, una vez que se presenten hacer intervencion precoz para disminuir la morbimortalidad

en las unidades de atencion de pacientes con esta alteracion cromosomica.



4. Planteamiento del Problema

4.1 Caracterizacion del problema
El sindrome de Down es la alteracion cromosémica mas frecuente en cualquier unidad de atencion
de recién nacidos en todo el mundo, muchas de ellas sufren de malformaciones corporales y

afectacion de organos vitales con caracteristicas fenotipicas especificas del cuerpo.

4.2 Delimitacion del problema

El sindrome de Down en el hospital Infantil Manuel de Jesis Rivera es una anomalia genética
frecuente ya que es la unidad asistencial de referencia nacional de Cardiologia, y estos nifios tienen
que ser valorados por esta especialidad ya que las malformaciones cardiacas son las patologias mas

frecuentes en estos casos.
4.3 Formulacion del Problema
¢Cual es el comportamiento clinico y epidemiolégico de las cardiopatias congénitas en los nifios

con sindrome de Down en el servicio de cardiologia del Hospital Manuel de Jesus Rivera, “La
Mascota", ¢en el periodo 1 de enero al 30 junio 20217

4.4 Sistematizacion del Problema

1) ¢Cuales son las caracteristicas sociodemograficas de los pacientes?

2) ¢Cudles son los tipos de cardiopatias Congénitas, patologias asociadas Yy

manifestaciones clinicas en los nifios con Sindrome de Down?

3) ¢Cudles fueron los medios diagnosticos en los nifios con cardiopatia mas sindrome de

Down?



5. Objetivos

5.1 Objetivo general:

Describir el comportamiento clinico y epidemiolégico de las cardiopatias congénitas en los nifios
con Sindrome de Down en el servicio de cardiologia del Hospital Infantil Manuel de Jesus

Rivera, La Mascota, en el periodo 1 de enero al 30 de junio 2021.

5.2 Objetivos especificos:

1) Identificar las caracteristicas sociodemograficas de los pacientes con cardiopatia

congénita mas sindrome de Down.

2) Describir los tipos de cardiopatias Congénitas, patologias asociadas y manifestaciones

clinicas en los nifios con Sindrome de Down.

3) Identificar los medios diagndsticos en paciente con cardiopatias congénitas y Sindrome de

Down.



6. Marco Teorico

El Sindrome de Down no es una enfermedad, es una alteracion cromosdmica caracterizada por un

grado variable de discapacidad intelectual y unos rasgos fisicos que le dan un aspecto reconocible.

Las manifestaciones clinicas son floridas y se pueden presentar en todos los sistemas; las mas
significativas son: capacidad intelectual disminuida, talla baja, cardiopatia y trastornos digestivos
y ortopédico, la cardiopatia es la afeccion principal que denota una buena o mala evolucion

(wikipedia.org/Sindrome de Down 2019).

Los defectos cardiacos congénitos son alteraciones de la estructura del corazén o de los grandes
vasos, que pueden originar una repercusion en la funcionalidad del corazén. Se deben a alteraciones
en el proceso de desarrollo embrionario del corazon, Cerca del 10 a 25% se deben a anomalias
cromosoOmicas, el resto son de origen desconocido, secundarios a defectos genéticos o a algunos
factores ambientales (Casaldéliga, J. 2010).

Las cardiopatias mas frecuentemente detectadas en edades tempranas son la Comunicacion
Interventricular (CIV), seguida por la Comunicacion Interauricular (CIA), estenosis pulmonar,
ductus, coartacion aortica, defectos del septo auriculoventricular, tetralogia de Fallot, estenosis

aortica y transposicion de grandes vasos. (Casaldaliga, J. 2010).

Estas cardiopatias tienen diferentes presentaciones clinicas y evolucién. Los sintomas o signos de
estas pueden estar ausentes en los primeros dias, lo que conduce a un diagnostico tardio. Esto puede
ser determinante en el desarrollo de complicaciones como insuficiencia cardiaca, neumonia,
arritmias cardiacas o hipertensién pulmonar. Su tratamiento varia desde la resolucion espontanea

y la medicacion, hasta una o0 mas cirugias cardiacas (Casaldaliga, J. 2010).



Epidemiologia de las cardiopatias congénitas

Las malformaciones congénitas son la primera causa de mortalidad neonatal precoz (40%) y la
segunda en la mortalidad infantil (32%), siendo las cardiopatias congénitas la principal causa de
mortalidad en el periodo neonatal precoz, alcanzando hasta un 20% de las muertes neonatales en

paises desarrollados.

De todas las malformaciones congénitas, las cardiopatias presentan una incidencia de 8 por cada
1000 nacidos vivos, constante a nivel mundial e independiente de factores como raza, condicién
socioecondémica o situacion geogréafica y con igual proporcién para las cardiopatias congénitas
mayores y menores. En los paises desarrollados este valor se estima entre el 5,2 'y 12,5% de los
recién nacidos vivos con malformaciones, y alrededor del 1% de la poblacion en general,
afirmandose que la incidencia de las cardiopatias moderadas y severas se mantiene estable en torno

a un 6%, independientemente del lugar y el tiempo (Casaldaliga, J. 2010).

Sin embargo, este valor se subestima ya que casos de abortos espontaneos y mortinatos son el
defecto cardiaco y que no son reportados como tal. En base a esto, la incidencia total cardiopatias
congénitas en fetos ha sido reportada hasta 5 veces la encontrada en recién nacidos (SECPCC
2015).

En la década de los afios 70 del siglo pasado, la mortalidad global atribuible a dichas cardiopatias
congénitas se estimaba en un 20%. Con el desarrollo de la Cardiologia Pediatrica y de los avances
en la Cirugia Cardiaca, la Pediatria, la Cardiologia, los cuidados postoperatorios peditricos, la
anestesia pediatrica, y otras especialidades meédicas, se ha conseguido una opcién terapéutica
paliativa o definitiva para casi todas las cardiopatias congénitas y, en la actualidad, la mortalidad

global de un nifio que nace con una cardiopatia congénita no supera el 5% (Casaldaliga, J. 2010).
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Cardiopatias Congénitas:
Defectos del Tabique Cardiaco:
e Comunicacion Interatrial o Interauricular (CIA)

Definicion. Cualquier abertura en el septo atrial diferente del foramen oval se describe como un
defecto del septo atrial. EXxisten tres tipos mayores de defectos o comunicaciones interatriales:

defecto tipo ostium secundum, ostium premium y defecto del seno venoso.

Anatomia. Los defectos pueden ser Gnicos o multiples y estar localizados en cualquier area del
septo atrial. Los defectos tipo ostium secundum se localizan en el area de la fosa ovalis relacionado
con el septum Premium. Los defectos mas comunes tipo seno venoso se localizan cerca de la

entrada de la vena cava superior en el atrio derecho (Casaldaliga J. 2010)

Fisiologia. Como regla, una CIA debe tener por lo menos 10 mm de diametro para que exista un
cortocircuito izquierdo — derecha significativa, a pesar de que la mayoria no son circulares y el
didmetro méximo pueda ser dificil de medir (Cloarec S, antenatal (1991-1994).

Cuadro clinico. Muchos infantes con un defecto del septo atrial se encuentran asintomaticos,
existiendo raramente el desarrollo de falla cardiaca congestiva y detencion en el crecimiento.
Pacientes de mayor edad pueden desarrollar enfermedad pulmonar vascular y fibrilacion atrial,
ocurriendo en su mayoria antes de los 20 afios de vida y en 5-10% de adultos a quienes no se les

ha realizado una reparacion quirargica del defecto (Benavides L, et, al2011)

La edad de diagnostico de este tipo de defecto se ha disminuido, siendo el promedio de edad de 3
afios al momento del reconocimiento. Aun asi, muchos nifios no son diagnosticados en la infancia,
siendo la falta de sintomas y de un soplo cardiaco audible los responsables de este retraso defecto
(Benavides L, et, al 2011)

Al examen fisico, el paciente no suele presentar cianosis y se encuentra “rosado” en reposo y
durante el ejercicio, a menos que exista hipertension pulmonar avanzada. Cuando el cortocircuito
es grande puede existir un murmullo diastolico en el borde esternal inferior izquierdo (Benavides
L, et, al 2011)

Tratamiento. Durante el primer afio de vida es aconsejable retrasar el procedimiento hasta

confirmar que el defecto no ha cerrado espontdneamente. Luego de los tres afios de edad no es
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justificado su retraso. La indicacién primaria para el cierre de un defecto atrial es la prevencion de
la enfermedad vascular pulmonar obstructiva, seguido por la prevencion de problemas de ritmo y

el desarrollo de falla cardiaca congestiva (Benavides L, et, al 2011)

Historia natural. Este tipo de defecto es una forma benigna de cardiopatia congénita y presenta uno
de los mejores pronosticos dentro de las lesiones cardiacas. La hipertension pulmonar es el factor

individual mas importante que influye en el curso del defecto.

Durante la infancia, la hipertension pulmonar obstructiva es una complicacion rara, presentando
los adultos jovenes propension a esta complicacion (14% en una serie de 18 a 40 afos). La edad
avanzada, hipertensién pulmonar y falla cardiaca congestiva son factores que pueden influenciar

de forma adversa el resultado de la cirugia. (Benavides L, et, al 2011).
e Comunicacion Interventricular (CIV

Definicion. Se define como comunicacion interventricular a la existencia de una apertura en el
septo ventricular. El defecto se puede encontrar en cualquier parte del septo y ser un unico defecto
o multiple, como de forma y tamafio variable. Resultan de la deficiencia de crecimiento, alineacion

o fusion de los diferentes componentes del tabique interventricular.

Anatomia. Las CIV se clasifican de acuerdo a su localizacién en el septo interventricular, el cual

es dividido en 2 componentes morfoldgicos: septo membranoso y muscular.
Hay varios términos para indicar su localizacion, se describira una de las mas utilizadas.

Defectos membranosos: Son los mas comunes, representan alrededor del 75% del total de CIV. Se
asocian comunmente a un defecto en la porcién muscular adyacente a su perimetro. Un defecto
membranoso puede cerrar espontaneamente por aposicion de la valva septal de la valvula

tricaspide.

Defectos musculares: Se localizan en cualquier parte del septo muscular y con frecuencia son

multiples. Este tipo de defecto es el que tiene la tasa mas alta de cierre espontaneo.

Defectos infundibulares (Subpulmonares): Se localizan debajo de la valvula pulmonar, viendo el
septo desde el lado derecho, y desde el lado izquierdo se encuentran inmediatamente debajo de la

valvula aortica, por ello con frecuencia se asocia a insuficiencia valvular adrtica.
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Defectos de los cojinetes endocardicos: Estos se localizan debajo de la vélvula tricuspide,
extendiéndose al anillo valvular tricispide, se localizan en el area donde se encuentran con
frecuencia las comunicaciones atrioventriculares. Este tipo de defecto nunca cierra

espontaneamente.

Fisiopatologia. El tamafio del defecto y la resistencia vascular pulmonar determina el estado
hemodinamico de estos pacientes. Al nacer, caen las resistencias vasculares pulmonares y aumenta

el cortocircuito a través del defecto de izquierda a derecha.

Una CIV pequefia con alta resistencia de flujo solamente permite un pequefio cortocircuito de
izquierda a derecha. Un defecto grande (mayor del 50% del diametro de la aorta) permite un
cortocircuito de izquierda a derecha, a menos que se desarrolle hipertensién pulmonar, lo que

causaria que el cortocircuito se invierta y sea de derecha a izquierda.

Los defectos grandes permiten que ambos ventriculos funcionen hemodindmicamente como una
sola cAmara con dos salidas, igualando las presiones de las circulaciones sistémica y pulmonar. El

cortocircuito se da sobre todo en sistole, con menor cantidad en diastole (Casaldaliga, J.2010).

Cuadro clinico. El paciente se observa malnutrido y delgado. Con frecuencia hay taquipnea
asociada con retracciones subcostales, supra o infraclaviculares. El impulso cardiaco maximo es
hiperdinamico. El tamafio del higado y bazo son con frecuencia palpables. Entre un 15% presenta
sintomas causados por insuficiencia cardiaca congestiva secundario al hiperflujo pulmonar, siendo
las més frecuentes taquipneas, disnea, fallo en el crecimiento y taquicardia con pulsos periféricos
generalmente normales. Es frecuente que a los lactantes les cueste mucho trabajo alimentarse

debido al trabajo agregado que se le impone al corazon ya insuficiente (Casaldaliga, J.2010.)

Cuando el paciente no es un infante y la CIV es pequefia se producen los hallazgos caracteristicos
de Maladie de Roger, siendo estos un soplo fuerte, cominmente grado V/VI, con un frémito en el

punto de maxima intensidad.
Tratamiento

Médico. EI manejo de los pacientes con CIV depende de los sintomas. Un defecto pequefio no
requiere tratamiento, pero si seguimiento ya que si no presentan cierre espontaneo hay necesidad

de tratamiento quirdrgico. La insuficiencia cardiaca es tratada con terapia anticongestiva. Si los
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pacientes desarrollan sindrome de Eisenmenger entonces el tratamiento necesario es trasplante de

corazén-pulmones.

Quirurgico. Dependiendo del tamafio del defecto se debe realizar un cierre directo o se utiliza un
parche de pericardio autélogo, y con menos frecuencia parche con otros materiales. Actualmente
también se utilizan técnicas para permitir el cierre de estos defectos mediante dispositivos por
medio de un cateterismo (Téllez Peralta, CIES/UNAN).

Historia natural. La historia natural de las CIV tiene un gran espectro, que va desde cierre

espontaneo hasta insuficiencia cardiaca congestiva, enfermedad de Eisenmenger y la muerte.

Los sintomas van evolucionando dependiendo del tamafio del defecto, la presion y la resistencia
vascular pulmonar. EI promedio de hospitalizacion es a las primeras 6 semanas de vida, esto es
cierto sobre todo cuando se agregan precipitantes como infecciones respiratorias. Mientras los
pacientes con CIV van creciendo (12 meses 0 mas), se puede presentar enfermedad vascular
obstructiva irreversible. (Alonso T, et, al 2008)

Aproximadamente 30 a un 60% de las CIV son de naturaleza benigna y no requeriran tratamiento
quirdrgico, ya que la mayoria son de tamafio pequefio y de tipo muscular por lo que se cerrara en

el transcurso del primer afio de vida extrauterina.

En pacientes con CIV grande se desarrollara insuficiencia cardiaca congestiva, y se iniciaran a
observar sintomas alrededor de las 6 a 8 semanas de vida. Y se puede iniciar a desarrollar
enfermedad pulmonar obstructiva tan temprano como a los 12 meses de edad, aunque no se
establece el sindrome de Eisenmenger usualmente hasta la adolescencia (Téllez Peralta,
CIES/UNAN)

Otras complicaciones pueden ser regurgitacion aortica, estenosis subartica y raramente

endocarditis infecciosa, siendo esta Ultima mas frecuente en pacientes con CIV grande.

A quienes se les realiza tratamiento quirurgico usualmente contintan su vida normalmente, sélo
un 20% requiere seguimiento por una fuga en el parche o cierre. Aungue un 5 a 55% presenta
alteraciones en el electrocardiograma, sobretodo bloqueos de la rama derecha o blogueos
completos. (Téllez Peralta, CIES/UNAN).
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Canal Atrio-Ventricular Completo

Definicion.  Anomalia de las estructuras  derivadas  embrioldgicamente  del
cojinete endocardico, en las que se encuentra deficiente. Se asocia a anomalias que varian desde
un defecto de ostium primum atrial hasta un canal atrio-ventricular completo e involucra

malformaciones valvulares mitral y tricuspide.

Este defecto ocurre en el 2-5% de todos los defectos cardiacos congénitos. El 60-70% de nifios con
este defecto también presentan Sindrome de Down.

Anatomia. Durante la vida fetal, el tejido del cojinete endocardico contribuye al cierre de la parte
inferior del septo atrial y de la parte superior del septo ventricular, ademas de la formacion de las
valvas mitral y tricuspide. La falla en el desarrollo de este tejido puede ser parcial o completa,

produciendo la falta de tejido en el centro de corazén (L6pez L, et, al 2014).

Fisiologia. Las consecuencias de un defecto en el canal atrioventricular involucran los defectos
ventriculares, atriales y de regurgitacion de las valvas atrio-ventriculares. Cuando existe un defecto
en el septo ventricular amplio, el riesgo de hipertensién pulmonar aumenta. En este caso existe
equilibrio de presiones entre ambos ventriculos, y, a menos que exista estenosis pulmonar, el
paciente presenta hipertension pulmonar obligatoria desde el nacimiento, secundario al incremento

de las resistencias pulmonares.

Cuadro Clinico. En ausencia de un sindrome evidente, la lesion cardiaca es descubierta temprano
en la infancia debido a un soplo cardiaco audible. A demas el paciente presenta historia de fallo en
el crecimiento e infecciones respiratorias a repeticion, también se presenta con signos de

insuficiencia cardiaca congestiva.

A la evaluacién de un paciente se evidencia malnutricién, taquicardia y taquipnea. Ademas de la
falla cardiaca congestiva como hepatomegalia y ritmo de galope, puede existir un impulso cardiaco
hiperactivo. En su mayoria existe un murmullo sistélico con mayor prominencia en el borde
esternal inferior izquierdo y cerca del apex. Debido a que se correlaciona con sindromes congénitos

hay que buscar las caracteristicas morfoldgicas de estos pacientes.

En el EKG existe un eje QRS superior entre -150° y -90° en el plano frontal, asi como hipertrofia

ventricular derecha, izquierda o0 ambas. También existe un intervalo PR prolongado.
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En una radiografia de térax se observa cardiomegalia que puede involucrar las cuatro cdmaras

cardiacas y aumento de vascularizacion pulmonar en proporcion al cortocircuito izquierda-derecha.
Tratamiento.

Médico. En pacientes de corta edad y falla cardiaca congestiva se puede utilizar digoxina,
diuréticos y captopril. El uso de antibidticos y otras medidas de soporte estan indicados para

neumonia y otras infecciones.

Quirdrgico. La indicacién se basa en la presencia de un canal atrio-ventricular completo que influya
en la hemodinamia del paciente. Aunque el tiempo para realizar la intervencion varia segun la

institucion y el efecto hemodinadmico del defecto, la reparacion se realiza a los 2 a 4 meses de edad.

Historia Natural. En pacientes con canal A-V completo, la falla cardiaca ocurre 1 0 2 meses luego
del nacimiento, presentando ademas neumonia a repeticion. Sin intervencion quirurgica, la mayoria
de pacientes fallecen a la edad de 2 — 3 afios. En la segunda mitad del primer afio de vida los
pacientes inician a desarrollar enfermedad pulmonar vascular obstructiva, falleciendo en la infancia
0 como jovenes adultos. Debido a esto, la cirugia debe realizarse durante la infancia, sobre todo

antes de los 6 meses de edad.

Diagnostico Tardio. Las complicaciones se presentan en la segunda mitad del primer afio, por lo

que el diagnostico debe realizarse a los seis meses o antes (Lopez L, et, al 2014).
e Ductus Arterioso Persistente (PDA)

Definicion. Es una estructura esencial fetal que cierra espontaneamente al nacer. Luego de las
primeras semanas de vida, la persistencia del ductus arterioso es anormal. Su incidencia aumenta
en prematuros y en nifios nacidos de madres con rubeola, como aquellos que nacen en mayor
altitud. Se presenta con frecuencia en pacientes con aberraciones cromosémicas, como trisomia 21,
mutaciones de un s6lo gen como el Sindrome de Carpenter o el Sindrome de Holt-Oram, o en

mutaciones ligadas al cromosoma X.

Anatomia y fisiopatologia. Es una estructura vascular que conecta la parte proximal de la aorta
descendente a la raiz de la arteria pulmonar principal, cerca del origen de la rama izquierda de la

arteria pulmonar. En el feto, la mayor parte de sangre del ventriculo derecho atraviesa el ductus
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arterioso y entra a la aorta descendente, donde viaja luego a la placenta para oxigenar la sangre
fetal.

La permeabilidad del ductus arterioso es controlada por varios factores, el mas importante es
tension de oxigeno fetal relativamente baja y productos del metabolismo del acido araquidonico.
Las prostaglandinas PGE: y prostaciclinas PGl2 en el feto causan vasodilatacion debido a la
produccion de la placenta y metabolismo reducido de los pulmones fetales. Luego del nacimiento,
el incremento abrupto de tension de oxigeno inhibe los canales de potasio dependientes de voltaje
de masculo liso, que resultan en constriccion del masculo e incremento en el influjo de calcio.
Ademas, caen los niveles de PGE2 y PGI;, debido a que inicia la eliminacion pulmonar y se elimina
la fuente placentaria. La capa media de musculo se contrae y resulta en engrosamiento de las fibras,

obliteracion del lumen y acortamiento del ductus arterioso.

El cierre funcional de esta estructura se da en las primeras 24 a 48 horas en los neonatos a término
y en las siguientes 2 a 3 semanas se da el cierre anatdbmico o permanente que resulta de fibrosis,
por lo que luego se le llama ligamento arterioso. El tamafio, configuracién y su relacion con las
estructuras adyacentes son importantes para determinar la Resistencia al flujo sanguineo lo que es

importante para determinar el grado del cortocircuito.

Cuadro clinico. Cuando el ductus es pequefio, la Gnica anormalidad encontrada es la presencia de
un soplo. En pacientes con PDA grande se presentan sintomas causados sobre todo por
insuficiencia cardiaca congestiva, entre las mas encontradas estan taquipnea, taquicardia, disnea 'y
fallo en el crecimiento, precordio hiperdindmico, aumento en la frecuencia respiratoria, y
retracciones en casos mas graves, los cuales son producidos por un cortocircuito mas grande. Si
pasa mas tiempo pueden llegar a desarrollar hipertension vascular pulmonar y se encuentra

cianosis.

Se presenta clasicamente como un soplo sistélico crescendo, con una intensidad mayor al cierre de
la valvula, contintia durante la diastole en decrescendo; con frecuencia hay varios sonidos o “clics”
en sistole por lo que con frecuencia lo han descrito como “soplo en maquinaria”. El soplo es mas

audible en el segundo espacio intercostal izquierdo.

Tratamiento. El objetivo es el cierre del ductus arterioso, existen tratamientos tanto médicos como

quirdrgicos que se pueden aplicar para lograrlo.

17



Medico. Los pacientes con insuficiencia cardiaca mejoran generalmente con un régimen de
diureticos y digoxina. En adultos con mayores complicaciones se deben usar tratamientos para

arritmias y anticoagulacién. También terapia profilactica para endocarditis infecciosa.

En pacientes prematuros si no ocurre el cierre se debe administrar indometacina 0.2mg/kg por via
intravenosa, luego se dan 2 dosis mas en un intervalo de 12 horas. Este tratamiento permite que
alrededor de un 80% de los ductus cierren, si este tratamiento no funciona se recomienda

tratamiento quirdrgico.

Quirdrgico. Es generalmente el tratamiento de eleccion. Cierre directo por toracotomia, o ligadura

con clip, también se puede realizar por videotoracostomia.

Historia natural. Todos los PDA que son aparentes al examen fisico deben ser cerrados, esto se
aplica incluso para los que son pequefios, ya que el riesgo de complicaciones es mayor si no se
corrige. A diferencia de los prematuros en aquellos nacidos a término el cierre espontaneo del
ductus no ocurre. En pacientes que presentan un ductus arterioso grande la mayoria de

complicaciones inicia a presentarse entre los 6 y 12 meses.

Los riesgos asociados al PDA incluyen endocarditis infecciosa, calcificacion o aneurisma del
ductus, insuficiencia cardiaca y enfermedad vascular obstructiva crénica. Si el ductus es cerrado
antes de que ocurran estas complicaciones el resultado es excelente. También se ha asociado con

frecuencia en adultos falla cardiaca mas flutter atrial o fibrilacion.

Diagnostico tardio. Debido a que la mayoria de complicaciones inicia en el primer afio de vida, se
considera que debe realizarse el diagndstico antes de este periodo (Téllez Peralta,
CIES/UNAN.1998).

e Tetralogia de Fallot

Definicion. Cardiopatia congénita que consiste en un grupo de anomalias cardiacas dentro de las
que encontramos obstruccién del tracto de salida del ventriculo derecho, defecto del septo

ventricular, dextroposicion o cabalgamiento de la aorta e hipertrofia ventricular derecha.

En la actualidad solo dos anomalias son requeridas: un defecto del septo ventricular lo

suficientemente grande para equilibrar la presién de ambos ventriculos y la obstruccion del tracto
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de salida del ventriculo derecho; siendo la hipertrofia ventricular derecha secundaria a la

obstruccion y al defecto septal, y el cabalgamiento de la aorta muy variable.

Se propone que el problema fundamental es el subdesarrollo del infundibulo pulmonar, siendo las
demaés caracteristicas secundarias. Mientras mas pequefio el nifio, existe mayor probabilidad de

presentar un foramen oval permeable — Pentalogia de Fallot, existiendo en el 40% de pacientes.

Se considera la cardiopatia congénita ciandtica mas comun y la lesién congénita cardiaca mas

comun en sobrevivientes.

Anatomia. El defecto ventricular se localiza en el septo membranoso, siendo subartico y de gran
tamario, teniendo la caracteristica de que no disminuye de tamafio con el tiempo ni presenta cierre

espontaneo.

La obstruccion del tracto de salida del ventriculo derecho se presenta en el 45% de pacientes como
estenosis infundibular, en el 10% como una obstruccidn a nivel de la valva pulmonar y en el 30%
como una combinacién de ambas. La valva pulmonar presenta atresia en la forma mas severa de la
anomalia (15%). El grado en el que la aorta cabalga el septo ventricular es proporcional a la

severidad de la obstruccion del flujo de salida del ventriculo derecho.

Fisiologia. Cuando la obstruccion del flujo de salida es severa, la mayor cantidad del gasto cardiaco
atraviesa el defecto ventricular hacia la aorta; cuando existe atresia completa del tracto pulmonar

de salida la circulacién pulmonar es proporcionada por vasos bronquiales y colaterales.

Cuadro clinico. El primer hallazgo en un nifio con Tetralogia de Fallot suele ser un soplo
descubierto al nacimiento, el cual se produce por la obstruccion del infundibulo en el ventriculo
derecho. El 25% de nifios se encuentran ciandticos al nacimiento y el 75% presentan cianosis
evidente al afo de edad. El crecimiento estéa restringido ya sea por la falla cardiaca o por la cianosis
(Benavides-Lara A, 2011).

Al examen fisico varios grados de cianosis y taquipnea estan presentes. A la auscultacion se puede
encontrar un frémito sistolico en el borde superior y medio esternal izquierdo en el 50% de
pacientes. En la radiografia de térax de pacientes con atresia pulmonar y circulacion colateral
excesiva, el corazon puede observarse mas largo de lo normal, estando el segmento de la arteria

pulmonar principal ausente. En este caso el corazon toma forma de bota (Benavides-Lara A, 2011).
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Tratamiento.

Médico. Se basa en el tratamiento de los ataques de cianosis utilizando morfina y propanolol, asi
como consejeria a los padres de familia para identificar y brindar un tratamiento oportuno al
paciente.

La indicacion de cirugia de reparacion completa es una saturacion de oxigeno menor a 75-80% asi
como la aparicion de ataques hipoxicos. Basado en la tolerancia fisiol6gica y mortalidad, la edad
Optima para la reparacion electiva de la Tetralogia de Fallot se establece entre los 3 a 11 meses de
edad (Pérez C, 2010)

Historia natural. Existe una tendencia al aumento en el grado de actividad ectdpica ventricular y
muerte sUbita en pacientes de mayor edad con tratamiento tardio. La solucién temprana a la
hipertension ventricular derecha, normalizacion del volumen del ventriculo izquierdo y correccion
de la saturacion sistémica puede modificar la incidencia de arritmias posteriores, habiéndose
demostrado relacion entre la edad de la reparacion y una acumulacion anormal de tejido fibroso
que contribuye a la disfuncion ventricular derecha. (Ademas de efectos directos en el miocardio,
la reparacion temprana del defecto minimiza el dafio secundario a otros 6rganos, principalmente el

cerebro, como resultado de hipoxia crénica (Pérez C, 2010)

Diagnostico tardio. El diagnostico de esta cardiopatia, por pertenecer al grupo de las cardiopatias
ciandgenas, debe realizarse en el periodo perinatal o antes de dar egreso del hospital luego del

nacimiento, permitiendo brindar la reparacion quirdrgica en una edad temprana.
Conexion Venosa Anémala Pulmonar Total

Definicion. Drenaje de la circulacion venosa pulmonar completa en los conductos venosos

sistémicos (Benavides-Lara A, et, 2011).

No existe una comunicacion directa entre las venas pulmonares y la auricula izquierda, en su lugar,
estos drenan andmalamente al sistema venoso tributario o en la auricula derecha. Como problema
aislado representa la doceava cardiopatia en pacientes criticamente enfermos con una razén

masculino/femenino de 4:1.
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Anatomia. Embriol6gicamente las venas pulmonares se desarrollan de la pared posterior del atrio
comun justo a la izquierda de la posicion de donde la parte superior del septo atrial se forma. Un
pequerio desplazamiento de la vena pulmonar comun en relacion al septo atrial, o viceversa, resulta

en una conexion anémala parcial o total.

Cualquier vena pulmonar, o combinacion de venas pulmonares, puede drenar anomalamente en la

circulacion sistémica venosa o cardiaca derecha, produciendo un cortocircuito izquierda-derecha.
Variaciones de la Conexion venosa anomala:

e Supra cardiaca: todas las venas pulmonares retornan a una vena pulmonar comun localizada
detras del atrio izquierdo, que luego pueden drenar sobre el lado izquierdo del térax en la
vena innominada, cruzando la linea media y luego descienden a la vena cava superior
derecha. Algunas veces la vena pulmonar comun drena directamente en la vena cava
superior y otras en el sistema acigos.

e Cardiaca: las venas pulmonares pueden drenar en una vena pulmonar comun que luego
drena en el atrio derecho y mas frecuentemente en el seno coronario.

¢ Infra diafragmatica: el retorno de la vena pulmonar comun detras del corazén es en un canal
venoso a través del diafragma hacia la circulacion portal, reingresando el corazon a través
de un conducto venoso y vena cava inferior.

e Mixto: cualquier combinacién anatdmica es posible, representando el 10% de casos.

Excepto en la variedad mixta, existe un reservorio o vena pulmonar comun detras del atrio
izquierdo. Ademas de estas variaciones, el sistema venoso pulmonar puede estar variable, absoluta
o relativamente obstruido. Cuando existe esta obstruccion también se encuentra hipertension

venosa pulmonar refleja, la cual puede mantener niveles supra sistémicos.

Fisiologia. El flujo venoso arterial, proveniente de las venas pulmonares hacia la auricula izquierda,
retorna anémalamente y se conecta a un sistema venoso sistémico que puede ser supra, intra o

infracardiaco.

Cuadro clinico. Debido a los extremos en las variedades anatémicas de retorno de la circulacion
pulmonar, el reconocimiento clinico no es sencillo y depende del grado de obstruccién. La

obstruccion de venas pulmonares se descubre en pacientes cianoticos desde los primeros dias o
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semanas de vida, presentando taquipnea y episodios de taquipnea paroxistica, jadeo y retracciones,

sugiriendo edema pulmonar.

Es comdn la aparicién de retardo en el crecimiento e infecciones pulmonares frecuentes en la

infancia.

Al examen fisico los pacientes se observan muy enfermos, con cianosis, taquipnea y
hepatomegalia, usualmente no existen soplos y se ausculta el segundo ruido cardiaco de mayor
intensidad.

Tratamiento. El tiempo para realizar la cirugia continta siendo un dilema importante debido a la

alta mortalidad en los infantes no tratados y por el alto riesgo quirdrgico en este grupo etario.

La cirugia correctiva es necesaria en todos los pacientes, no existiendo procedimientos paliativos.
Todos deben ser operados luego de haber realizado el diagnostico, en el periodo neonatal. Aunque
los procedimientos varian con el sitio de drenaje, estos pretenden redirigir el retorno venoso

pulmonar hacia el atrio izquierdo.

Historia natural. Existe una alta mortalidad en el primer afio de vida, especialmente durante los
primeros meses, considerandose una emergencia. En varias series quirurgicas de esta anomalia
cardiaca, la mortalidad més alta se encontrd en pacientes menores de un afio de edad debido a la
existencia de falla cardiaca, resistencias vasculares pulmonares elevadas, un menor tamario del

atrio y ventriculo izquierdo y una condicion critica del paciente en el momento de la cirugia.

Los pacientes que presentan el tipo infracardiaco raramente sobreviven mas de alla de las primeras
semanas de vida sin tratamiento quirdrgico, falleciendo la mayoria en los primeros dos meses de
vida (L6pez L, et, al 2014)

- Transposicion de Grandes Vasos

Es una cardiopatia comun y potencialmente letal entre neonatos e infantes. La transposicion
escribe una anatomia reversa en relacion a las grandes arterias (aorta y arteria pulmonar), es un
dextro transposicién por ello se utiliza el prefijo D. Cuando la aorta transpuesta se localiza a la
izquierda de la arteria pulmonar se le Ilama L-transposicion. Normalmente la aorta es posterior y

medial y la arteria pulmonar anterior y hacia la izquierda.
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Debe existir comunicacién entre las circulacion pulmonar y sistémica, ya que de otra manera esta
situacion no es compatible con la vida; la sangre sin oxigeno que llega al corazon se dirige
nuevamente hacia la circulacion sistémica y la sangre oxigenada se dirige nuevamente hacia la

circulacion pulmonar.

Anatomia. En la D-TGA la aorta surge del ventriculo derecho, posicionada con mayor frecuencia
al frente en la vista lateral, y a la derecha de la arteria pulmonar en la vista anteroposterior. La
arteria pulmonar surge detras de la aorta, posicion que permite que el flujo del ventriculo izquierdo
tenga una mayor eyeccion hacia la rama derecha de la arteria pulmonar. La anatomia coronaria es

importante ya que de ésta depende el éxito de la cirugia.

Fisiologia. Cuando existe esta malformacion la sangre venosa pasa a través del corazon derecho
hacia la aorta, mientras la sangre arterial regresa a los pulmones. Por ello la supervivencia depende
de la comunicacidn entre estos dos sistemas paralelos de circulacion. En este caso mientras mayor
sea el defecto que comunica las dos circulaciones mayor posibilidad de sobrevida presentan estos
pacientes. Debido a la sobrecarga en la circulacién pulmonar se establece a temprana edad
enfermedad pulmonar obstructiva vascular. Alteraciones morfologicas severas se desarrollan en

la circulacion vascular pulmonar entre los 6 y 12 meses.

Manifestaciones clinicas. Cianosis sin distrés respiratorio, aunque en aquellos con un defecto
grande del septo interventricular puede no ser manifiesta. Usualmente hay taquipnea, usualmente

sin retracciones o disnea. Con frecuencia requiere mucho tiempo para alimentarse.

Examen fisico. Paciente visiblemente ciandtico, con una frecuencia respiratoria de 60 respiraciones
por minuto. La cianosis no varia con el llanto o con la administracion de oxigeno. Los pulmones
se escuchan libres y la saturacion de oxigeno es baja con o sin el uso de oxigeno al 100%. Si se
encuentra al paciente luego de las dos semanas, se puede encontrar fallo en el crecimiento y otros

signos de falla cardiaca. También puede encontrarse hepatomegalia.
Tratamiento

Médico. Requiere un buen sistema de referencia interinstitucional. Al nifio severamente cianético
se le debe administrar Prostaglandina E1, para mantener el ductus permeable. Estos pacientes
deben ser intubados debido a la posibilidad de apnea, aunque se ha comprobado que la

administracion de oxigeno tiene pocos efectos en la saturacion.
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Quirurgico. Este dependera de la anatomia coronaria y del momento en que se realice el

diagnostico.

Se puede realizar el switch arterial “procedimiento de Jatene” que es el tratamiento preferido en la
mayoria de hospitales. En este procedimiento las arterias coronarias se transponen a la arteria
posterior; la aorta y la arteria pulmonar son seccionadas, contrapuestas y luego anastomosadas.

También se debe corregir el defecto ventricular con cierre directo o parche.

Historia natural. La sobrevida de los pacientes con D-TGA es corta, debido a la hipoxia progresiva,
acidosis y falla cardiaca. Virtualmente todos los pacientes con septo ventricular intacto mueren
hacia primer afio de vida, y aquellos con defecto del septo interventricular hacia el segundo afio.

Ocasionalmente un paciente con D-TGA, CIV y estenosis pulmonar sobrevive algunos afios mas.

Luego de procedimientos de inversién atrial, Senning o Mustard, utilizados sobre todo en pacientes
con CIV, la sobrevida es generalmente buena, pero se han reconocido varios problemas, entre ellos
arritmias cardiacas, muerte subita (1%), incompetencia tricuspidea, insuficiencia cardiaca derecha
(sistémica), fallo en el crecimiento y dafio al sistema nervioso central, lo cual se da como resultado

de la pobre oxigenacién cerebral.

Diagndstico tardio. Debido a las repercusiones hemodinamicas y la alta tasa de mortalidad que
representa este defecto se considera que se debe realizar un diagnéstico perinatal, sobre todo en los
primeros dias de vida extrauterina o diagndstico prenatal. La correccion quirurgica debe realizarse

luego de brindarse el diagnostico, idealmente antes del primer mes de vida.
Defectos valvulares en corazon derecho
o Atresia TricUspidea:

Definicion. Ausencia de la valvula tricispide e hipoplasia del ventriculo derecho. Puede asociarse

a la presencia de transposicion de grandes vasos y anomalias de la valvula pulmonar.

Anatomia. En el mayor nimero de casos no existe evidencia de que la valvula alguna vez existio
o que el atrio estuvo alineado al ventriculo derecho. La salida a través del atrio derecho es a través

de un defecto atrial o un foramen oval permeable.
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Fisiologia. El gasto cardiaco total debe circular a través del foramen oval. El retorno venoso
pulmonar y sistémico se une en el atrio izquierdo y pasan hacia el ventriculo izquierdo, que

funciona como ventriculo Unico.

Cuadro clinico. Los pacientes con este defecto se descubren en la infancia temprana debido a
cianosis 0 un soplo, taquipnea y falla en la alimentacion, pocos presentan flujo pulmonar excesivo

que se manifiesta con sintomas de falla congestiva.

La edad de presentacion depende del flujo pulmonar y presencia de cianosis. Aquellos con maxima
obstruccion que dependen de flujo sanguineo ductal se tornan ciandticos cuando este se cierra,
siendo el 50% de estos pacientes evaluados en la primera semana de vida (Benavides-Lara A, et,
al, 2011)

Tratamiento. La edad de contacto inicial se realiza en promedio al afio de vida aunque pocos
pacientes con este defecto sobreviven mas alla de los 6 meses de vida sin un tratamiento quirargico
paliativo. El objetivo del tratamiento es lograr un procedimiento de Derivacion Cavo-Pulmonar

exitosa el cual se debe realizar lo mas pronto posible.

Historia natural. La supervivencia de pacientes sin tratamiento hasta la edad de un afio es escasa
(10-20%).

- Defectos valvulares de corazon izquierdo:

o [Estenosis Subaortica:
Obstruccion del flujo de salida del ventriculo izquierdo por debajo de la valvula adrtica.

Fisiopatologia. La asociacion de la estenosis subadrtica con anomalias del arco aortico ha originado
la teoria de que la limitacion crénica del flujo ventricular izquierdo lleva a crear anomalias del arco
adrtico. Una teoria alternativa es que el flujo pobre en la aorta causa la estenosis subaortica, aunque
no se ha demostrado con claridad, el flujo turbulento causado por la obstruccion dafia las valvas y

resulta en insuficiencia valvular adrtica.

Cuadro clinico. Produce un soplo sistélico estenético, que es mas audible en la base del corazén,
sobretodo en el tercer espacio intercostal izquierdo. Usualmente no existe clic sistdlico. Los pulsos

periféricos son normales.
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Tratamiento. Para el tipo discreto, (membrana subadrtica) se ha usado valvuloplastia con balon,
pero la reseccion del tejido excedente es el tratamiento de eleccion, debido a que previene de mejor
manera la recurrencia. Un gradiente con un excedente de 30 mmHg es suficiente para recomendar
cirugia. En el tipo tanel se puede realizar una cirugia tipo Konno, otros han reemplazan la raiz

adrtica con un homoinjerto.

Historia natural. El curso natural de la estenosis adrtica leve es relativamente benigno, aunque el
namero de muertes subitas cardiacas es mayor que en la poblacién general, y se da progresién a
estenosis mas severa. Estos pacientes deben ser evaluados al menos una vez al afio para realizar un
electrocardiograma y cada dos afios para realizar un estrés test, en busca de cambios
electrocardiograficos; y deben indicarseles los sintomas de riesgo. Se puede desarrollar

insuficiencia cardiaca congestiva

Aquellos con estenosis moderada o severa deben ser seguidos de cerca, observando cambios para
determinar la necesidad de tratamiento quirdrgico. Se les debe realizar un estudio un
electrocardiograma cada afio, un estudio de Holter al menos cada 5 afios, y mas seguido si hay

sugerencia de cambios en el ritmo.

Diagnéstico tardio. Debido a la diversidad de cambios hemodinamicos e historia natural se
considera que se debe realizar diagndstico de estos pacientes en la etapa neonatal. La correccion

quirdrgica debe realizarse en el primer afio de vida (Benavides-Lara A, 2011).
- Coartacion Adrtica

Definicion. Obstruccion en la aorta descendente localizado casi sin variacion en la insercion del
ductus arterioso. Cuando es la anomalia principal es el cuarto defecto cardiaco causante de
sintomas (Lépez L, et, al 2014)

La coartacion adrtica es el defecto cardiaco ductus dependiente con mayor subdiagndstico durante
el examen fisico del neonato. Se calcula que un 60 al 80% de recién nacidos con coartacién aislada
son enviados a casa como nifios sanos, enfrentandolos a colapso circulatorio y muerte a medida

que el ductus arterioso se cierra.

Anatomia. Se sugiere que la disminucion del flujo sanguineo a través del arco aortico durante la
vida fetal puede causar hipoplasia del mismo, promoviendo el desarrollo de la coartacion. Se ha
propuesto que tejido ductal aberrante que forma parte de la aorta constrifie la misma durante el
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cierre del ductus, causando la coartacién. Casi sin excepcion, la obstruccion de la aorta se localiza
opuesta a la entrada del ductus arterioso y existe hipoplasia del arco aortico que alcanza el punto

mas angosto en la coartacion misma (Benavides-Lara A, 2011).

Fisiologia. Los efectos son una funcion directa de la diferencia de presion sanguinea entre la parte
superior e inferior del cuerpo. En teoria, esta diferencia debe ser amplia, pero en el promedio de
pacientes no existe mas de 30 a 40 mm Hg. La coartacion afecta al corazon al causar hipertension

e hipertrofia del ventriculo izquierdo, causando en el paciente enfermedad cardiaca hipertensiva.

Cuadro clinico. EI mayor porcentaje de pacientes con coartacion presentan pulsos distales déebiles
0 ausentes. Segun estadistica del Boston Children’s Hospital, el 23% de pacientes son referidos al
mismo a la edad de 6 meses, en su mayoria por presentar falla cardiaca congestiva. Sintomas como
escasa alimentacion, disnea y pobre ganancia de peso son signos de shock circulatorio agudo que

puede desarrollarse en las primeras seis semanas de vida (Lopez L, et, al 2012).

Los pacientes con coartacién aortica se encuentran palidos y experimentando varios grados de
distrés respiratorio. Oliguria o anuria, shock circulatorio y academia severa son hallazgos comunes.
La presion sistolica mayor en el brazo que en la pierna es una indicacién importante de coartacién

aortica y diferencias repetidas de 20 mm Hg o mas representan obstruccion significativa.

Tratamiento. La coartacion no complicada con un gradiente de presidn sanguinea sistélica entre
miembros superiores e inferiores mayor de 20 mm Hg es una indicacién de correccion quirdrgica,
la cual se realiza entre los 2 a 4 afios de edad. Si existe falla cardiaca congestiva o shock circulatorio

temprano en la vida, la cirugia debe realizarse de forma inmediata (Benavides-Lara A,2011)

Historia natural. Cerca del 20 al 30% de todos los pacientes con coartacion aortica desarrollan falla
cardiaca congestiva a los 3 meses de edad, y si a un no ha sido detectada o tratada puede existir

muerte temprana como resultado de falla cardiaca o renal en los infantes sintomaticos.

La coartacion aortica es una anomalia progresiva, que con el tiempo y crecimiento tiende a volverse
mas severa y con circulacion colateral mas extensa. Para evitar estas secuelas la reparacion se debe
realizar alrededor de 1,5 afios a 3 afios de edad. A esa edad, la probabilidad de recoartacion se

reduce a menos del 3% y la supervivencia a largo plazo es la 6ptima (Pérez C, 2010)
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- Ventriculo Unico

Definicion. Presencia de dos valvulas atrio-ventriculares en una cadmara ventricular o un ventriculo

dominante asociado a un ventriculo opuesto diminuto. ((Benavides-Lara A, 2011)

La forma méas comin de ventriculo Gnico es un ventriculo izquierdo Unico con L-transposicién de
los grandes vasos, con la aorta saliendo del ventriculo diminuto y siguiendo el patron de la

“transposicion corregida”, la arteria pulmonar sale entonces del ventriculo mayor.

Alrededor del 50% de los pacientes presentan atresia 0 estenosis pulmonar. Se asocia también a
coartacion aortica e interrupcion del arco adrtico, y anomalias de las valvulas mitral y tricuspide.
El eponimo “Corazén de Holmes” describe un corazon izquierdo simple de doble entrada sin

transposicion y estenosis pulmonar, éste es raro

Fisiopatologia. El flujo pulmonar se encuentra limitado por la estenosis pulmonar o resistencia
vascular pulmonar, el cual determina el curso clinico de estos pacientes. En ausencia de estenosis

pulmonar el flujo pulmonar va incrementando gradualmente, causando falla cardiaca congestiva.

El 80% de estos pacientes presenta saturacién de oxigeno idéntica sin importar la localizacion

anatomica (pulmonar o adrtica).

Manifestaciones Clinicas. La mayoria de pacientes se descubre en la etapa neonatal, debido a
cianosis intensa o insuficiencia cardiaca congestiva, en los pacientes que aun poseen flujo a nivel

pulmonar. Hay también un soplo sistdlico en el foco pulmonar (Benavides-Lara A,2011)
Tratamiento.

Médico. Inicialmente necesitan medidas de soporte vital. Si el paciente es ductus dependiente se

debe dar infusidn de prostaglandinas y realizar un cortocircuito para mantener la vida.

Quirurgico. El tratamiento final es el procedimiento de Fontan, para el cual se deben tener una

presion arterial pulmonar y resistencia pulmonar aceptables.

Historia Natural. La sobrevida natural de pacientes con ventriculo Unico es pobre. Por ello estos

pacientes deben ser estabilizados en el periodo neonatal para realizar un procedimiento de Fontan.
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Diagndstico Tardio. Debido a la alta mortalidad de esta enfermedad el diagnostico de estos

pacientes debe realizarse en el periodo neonatal.

La correccidn quirargica debe realizarse idealmente antes de los 18-24 meses de edad (Benavides-
Lara A,2011).

- Doble Salida del VVentriculo Derecho

Definicion. Esta presente cuando las grandes arterias surgen completa o parcialmente sobre el

ventriculo derecho. Ocurre en menos del 1% de todos los defectos cardiacos.

Anatomia. Se caracteriza por la salida de la aorta y arteria pulmonar del ventriculo derecho, siendo
la unica salida del ventriculo izquierdo un defecto grande del septo ventricular. Las grandes arterias
se encuentran lado a lado, estando la aorta usualmente a la derecha de la arteria pulmonar. Las

valvulas pulmonar y adrtica suelen encontrarse al mismo nivel.

Un defecto del septo ventricular esta casi siempre presente y 3/4 de los pacientes también presentan
estenosis pulmonar usualmente subvalvular. Cuando existe un defecto ventricular subpulmonar
que envia sangre del ventriculo izquierdo a la arteria pulmonar, la hemodinamia y anatomia es
similar a la de Transposicion de Grandes Vasos; la anomalia de Taussig Bing es una variacion
especifica de este problema en donde ambas arterias surgen del ventriculo derecho con ausencia de

continuidad entre valvula mitral y pulmonar (A Teresa, et, al 2008).

Fisiologia. La relacion entre el defecto ventricular y las grandes arterias, la relativa obstruccion del
flujo de salida y la relativa resistencia arterial sistémico-pulmonar determinan el resultado

hemodinamico.

Manifestaciones clinicas: Dependen de la localizacion del defecto en el septo ventricular y de la
presencia o ausencia de estenosis pulmonar. El paciente se puede presentar con sintomas de falla
cardiaca congestiva, cianosis, taquipnea y retraso en el crecimiento. Tanto en el ECG como en la

radiografia de torax no se observan patrones caracteristicos. Benavides-Lara A, 2011)

Tratamiento: La decision inicial involucra la posibilidad de una reparacién de doble ventriculo, los
cuales deben ser de un tamafio adecuado, y si se requiere, la reparacion de una estenosis pulmonar.
La reparacion se aconseja antes de los seis meses de edad, pero de preferencia durante el periodo

neonatal.
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Historia natural: EI amplio espectro de resultados depende de la anatomia y procedimiento
quirargico utilizado. Los pacientes sin estenosis pulmonar suelen desarrollar falla cardiaca
congestiva severa y enfermedad vascular pulmonar obstructiva si no se repara quirurgicamente. El
cierre espontaneo del defecto del septo ventricular es raro, siendo fatal si se produce. Cuando
existe estenosis pulmonar pueden hallarse complicaciones comunes de los defectos cardiacos

ciandticos como policitemia y accidente cerebrovascular (Jacqueline M. et, al 2011).
Diagnostico tardio de las cardiopatias congénitas:

Las cardiopatias congenitas afectan de 8 a 12 de cada 1000 nacidos vivos y es uno de los mas
comunes Y serios tipos de defectos congénitos. De estos al menos un cuarto presentan cardiopatia
congénita critica lo cual por definicidn significa que el paciente necesita intervencion quirdrgica o

cateterismo en el primer afio de vida.

Si no es diagnosticado a tiempo muchos de estos defectos resultan en eventos que ponen en peligro
la vida o que implican afeccidn en la calidad de vida de los pacientes que la padecen. Con un
diagnostico temprano los pacientes se pueden beneficiar de tratamiento paliativo o intervenciones
ya sea por medio de cateterismo o cirugia correctiva. Sin embargo, ain con las técnicas que
poseemos en la actualidad muchos pacientes con cardiopatias congénitas son descargados del
hospital sin diagndstico.

La mayoria de estudios realizados sobre diagndstico de cardiopatias tiene una proporcion similar
en cuanto a diagnostico tardio, el cual se encuentra entre 10 — 35%. En un estudio se encontr6 que
incluso un 10% de los diagndsticos perdidos se pueden encontrar post mortem. (Jacqueline M. et,
al 2011).

Uno de los factores mas importantes para que el tratamiento quirargico sea efectivo es la edad a la
que se realiza el procedimiento, por lo que es importante identificar a los pacientes a una edad
temprana para poder dar un tratamiento éptimo, ya que este retraso afecta el prondstico de los
pacientes. Otro factor importante es el estado preoperatorio que tienen los pacientes, el estado

clinico como sepsis, fallo renal o malformaciones extracardiacas empeoran el pronostico.

En paises desarrollados como Estados Unidos la cardiopatia congénita es la causa mas importante
de muerte infantil secundaria a una malformacién anatomica. La mayoria de neonatos pueden ser

diagnosticados por ecocardiografia, paliados con infusion de prostaglandinas y tratados
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adecuadamente mediante cateterismo intervencionista o cirugia, lo que disminuye la mortalidad y

mejora el pronostico y calidad de vida de estos pacientes (Jacqueline M. et, al 2011)

Para las cardiopatias congénitas mas comunes se definid, en la mayoria de estudios, como
diagnéstico tardio la edad de un paciente en la que ya debia haberse realizado la correccion

quirurgica, siendo de la siguiente manera:

e Comunicacién Interauricular (CIA) o Comunicacion Interventricular (CIV) pequefio: 10
anos.

e Canal atrioventricular completo o Comunicacion Interventricular grande: entre 3 y 6 meses.

e Ductus Arterioso Permeable (PDA): entre 12 y 18 meses.

e Coartacion Adrtica (CoAo): 3 afos.

Para cardiopatias mas severas, entre ellas Tetralogia de Fallot, Transposicion de Grandes Vasos,
Cardiopatias Valvulares y Sindrome de Corazon lzquierdo Hipoplasico, las cuales aumentan de
severidad a traves del periodo neonatal, se recomienda la correccion antes del inicio de los

sintomas.

En paises desarrollados la intervencion quirargica se realiza en las primeras semanas de vida para
optimizar los beneficios hemodinamicos y prevenir el dafio a érganos blanco asociado a un
diagnostico tardio. Siendo por ello el reconocimiento temprano de las cardiopatias congénitas de
gran relevancia se han evaluado estrategias que ayudan a esta deteccion temprana. Entre ellas la
evaluacion de pulso-oximetria ha sido una de las que méas ha ayudado a la deteccion de estos
pacientes. La Asociacion Americana del Corazén (AHA por sus siglas en inglés) y la Academia
Americana de Pediatria ha evaluado el método de evaluacion de pulso-oximetria, para identificar
si es de ayuda para realizar el diagndstico temprano de este grupo de anomalias en neonatos
asintomaticos (Benavides-Lara A, ,2011)

Por medio del examen fisico neonatal podemos a ayudar al diagndstico de estos problemas, entre
ellos soplos cardiacos, taquipnea o incluso cianosis, los cuales con frecuencia no son evidentes
hasta después del egreso. Los pacientes con cardiopatias complejas son susceptibles a empeorar en
los primeros dias 0 semanas de vida e incluso a la muerte. Estos cambios fisiologicos corresponden
a los cambios en la resistencia vascular pulmonar y cierre del ductus arterioso, cambios esenciales

en estos neonatos para mantener oxigeno celular (Benavides Lara A, 2007).
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Entre los signos y sintomas facilmente obviados encontramos precordio hiperdindmico,
desdoblamiento del segundo ruido cardiaco, soplo diastolico, cianosis, hipertension arterial, pulsos
femorales débiles y frémito palpable. Otros de los signos que es facilmente obviado es la diferencia

de presiones entre los brazos y las piernas.

Existe una tendencia a presentar mayor cantidad de compromiso cardiovascular y disfuncion de
organos blanco cuando existe diagnostico tardio de las diferentes cardiopatias congénitas. Estos
pacientes también tienen tiempos de hospitalizacién mas largos, lo que implica un costo mas
elevado por mayor uso de recursos, con periodos de ventilacién prolongados (Jacqueline M. et, al
2011).

Sintomas y signos de paciente con cardiopatia congénita méas sindrome de Down:
e Soplos cardiacos:

La auscultacion de un soplo cardiaco durante el examen fisico de un nifio es un hecho frecuente,
por lo que constituye el principal motivo de referencia en cardiologia pediatrica. Es asi como en
edad preescolar hasta en uno de cada cuatro nifios es posible auscultar un soplo cardiaco. Aunque
gran parte de estos soplos ocurren en nifios con corazon sano: soplo funcional, frecuentemente el
hallazgo de estos es un tema de preocupacion en las familias, dado que un soplo cardiaco puede
constituir un signo semiolédgico de cardiopatia, soplo organico, signo que es especialmente

frecuente en cardiopatias congeénitas (Jacqueline M. et, al 2011).
e Cianosis

La cianosis es un signo fisico que se define como la coloracion azulada de piel, mucosas y lechos
ungueales como resultado de un incremento de la concentracion de hemoglobina reducida en la
sangre circulante (> 5 g %), por lo tanto, la intensidad de este signo depende no solo de la hipoxemia
sino también de la concentracién de hemoglobina; a mayor anemia menor cianosis para un mismo

nivel de oxigenacion.

Debemos precisar que la cianosis central o periférica, son definidas no por el sitio de su
presentacion sino por el mecanismo fisiopatoldgico que la origina; asi la cianosis periférica ocurre
por el incremento de la extraccion de oxigeno por tejidos periféricos, con saturacion arterial de

oxigeno normal (shock hipovolémico, vasoconstriccion periférica, etc.). En la cianosis central
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ocurre instauracion arterial de oxigeno por mezcla o por cortocircuito de derecha a izquierda a nivel

del corazdn (Jacqueline M. et, al 2011).

En el lactante, la cianosis suele ser una urgencia diagnostica que requiere la deteccion inmediata
de la causa. EI médico, ya sea pediatra o cardiélogo debe diferenciar entre tres tipos de cianosis
periférica, diferencial y central, y tener presente que la cianosis puede acompafar a alteraciones
del sistema nervioso central, sistema hematico, aparato respiratorio y aparato cardiovascular. Estas
cardiopatias constituyen un grupo heterogéneo, siendo su caracteristica coman la presencia de
cortocircuito de derecha a izquierda a nivel cardiaco, con la consiguiente hipoxemia, manifestada

clinicamente por cianosis marcada de piel y mucosas (Diaz G, et al 2003).

El inicio de la cianosis tiene importancia tanto diagnéstica como prondstica; asi a mas precoz la
manifestacion, mas severa es la cardiopatia y mas sombrio el pronostico. Por otra parte, la causa
maés frecuente de cianosis en el periodo neonatal es la Transposicion de grandes arterias (Téllez
Peralta G, CIES/UNAN.1998)

Cianosis periférica

Esta cianosis (saturacion de oxigeno arterial normal y diferencia arteriovenosa de oxigeno amplia)
suele indicar estasis de la sangre en la periferia. La cifra de hemoglobina reducida en los capilares
cutaneos suele ser mayor de 3g/100ml. Las causas mas importantes de cianosis periférica en el
neonato son alteraciones (controladas por el sistema autonomo) de la distribucién cutanea de la
sangre (acrocianosis) y septicemia acompafiada de datos de gasto cardiaco, como hipotension,
pulso débil y extremidades frias o de un contenido alto de hemoglobina. Cuando se debe a la
primera causa, la vasodilatacion por inmersion de la extremidad en agua tibia durante varios

minutos hara desaparecer la cianosis (Diaz G, et, al 2003).
Cianosis central

La instauracion de oxigeno en la cianosis central es resultado de sangre venosa pulmonar mal
oxigenada, en cuyo caso la inhalacion de oxigeno al 100% disminuira o hara desparecer esta
alteracion. Por otro lado, cuando la cianosis es producida por un cortocircuito intracardiaco o
extracardiaco de derecha a izquierda, la sangre venosa pulmonar se encuentra saturado y la
inhalacion de oxigeno al 100% no suele mejorar la coloracion de la piel. En este Gltimo caso es

necesario cuantificar la alteracion, porque el oxigeno actla directamente en los lactantes con
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elevacion de la resistencia vascular pulmonar, dilatando los vasos pulmonares y reduciendo la

magnitud del cortocircuito veno-arterioso (Diaz G, et al 2003).
Cianosis diferencial

La cianosis diferencial casi siempre indica alguna cardiopatia congénita; muchas veces
persistencia del conducto arterioso y coartacion de la aorta forman parte del complejo anatémico
anormal. Cuando la parte superior del cuerpo es rosada y la inferior azul, es probable que exista
coartacion de la aorta o interrupcidn del arco adrtico, y existe sangre oxigenada en la parte superior
del cuerpo y sangre insaturada en la mitad inferior, que fluye del conducto arterioso de derecha a
izquierda. Este Gltimo también sucede en pacientes con persistencia del conducto arterioso y
elevacion acentuada de la resistencia vascular pulmonar. En los pacientes con transposicion de
grandes arterias y coartacion aortica con flujo retrogrado a través de una persistencia del conducto
arterioso, la situacion es la inversa, la porcion inferior del cuerpo es rosada y la superior de color
azul (Diaz G, et, al 2003).

Respecto al diagndstico, las cardiopatias congénitas severas presentan mayor posibilidad de
diagnostico prenatal (por alteracién de la imagen de 4 camaras y tractos de salida) y son las que
estan asociadas a un mayor riesgo de muerte neonatal. Ademas, las cardiopatias congénitas severas
son identificadas con mayor rapidez debido a la mayor sintomatologia presentada en los pacientes.
(Casaldaliga, J. 2010).

Evaluando los datos de anamnesis, de exploracion fisica la radiografia de torax y el
electrocardiograma (examenes todos disponibles en cualquier centro de atencién medica), se puede
realizar una valoracion razonable de las manifestaciones funcionales de la cardiopatia subyacente
(incremento o decremento del flujo pulmonar - cavidades cardiacas dominantes: presencia o

ausencia de cortocircuitos)
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7. Disefio Metodoldgico

7.1 Tipo de Estudio

De acuerdo al método de investigacion el presente estudio es observacional y segun el nivel
inicial de profundidad del conocimiento es descriptivo (Piura, 2006). De acuerdo, al tiempo de
ocurrencia de los hechos y registro de la informacion, el estudio es retrospectivo, por el periodo y
secuencia del estudio es transversal.

7.2 Area de Estudio

Se realizd un estudio en consulta externa y el area de hospitalizacion de cardiologia del Hospital
Infantil Manuel de Jesus Rivera “La Mascota”, Hospital de referencia nacional y centro nacional
de cardiologia pediatrica, ubicado en el Distrito VI del Municipio de Managua, Barrio Ariel Darce,

departamento Managua, Nicaragua.
7.3Plan de Analisis Estadistico

Después de recolectar los datos, fueron elaboradas bases de datos con los programas estadisticos
EXCEL. De acuerdo a la naturaleza de cada una de las variables (cuantitativas o cualitativas) y
guiados por el compromiso definido en cada uno de los objetivos especificos, se realizaron los
andlisis descriptivos siguientes: Para variables nominales transformadas en categorias se realizd

analisis de frecuencia.

7.4 Universo y Muestra

Universo: Todos los pacientes (34) con cardiopatia congénita y sindrome de Down atendidos en
consulta externa y area de hospitalizacion de cardiologia en el primer semestre del afio 2021.
Muestra:

Todo el universo, todos los pacientes atendidos en consulta externa y hospitalizacion de
cardiologia de nifios con Sindrome de Down y cardiopatia congénita en el primer trimestre del
afo 2021.

Para el desarrollo de la presente investigacion y por sus caracteristicas particulares, el universo o
poblacién objeto de estudio fue constituido por todos los pacientes con diagnéstico de Sindrome
de Down maés cardiopatias congenitas atendidas en el Hospital Infantil Manuel de Jesus Rivera en
Managua, Nicaragua, en el periodo comprendido primer semestre del afio 2021, quienes
cumplieron los criterios de inclusion y exclusion, segun los expedientes facilitados por el

Departamento de Estadistica.
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1.Criterios de inclusion
- Pacientes con Sindrome de Down mas cardiopatia congeénita y otras comorbilidades.
- Pacientes con Sindrome de Down mas cardiopatia congénita menor de 15 afios
- Pacientes con Sindrome de Down mas cardiopatia congénita que se encuentre en el periodo

de estudio
2.Criterios de exclusién:

- Paciente con Sindrome de Down sin cardiopatias congénitas.

- Pacientes con Sindrome de Down valorados en consulta externa por otras especialidades.

7.5  Técnicas Cuantitativas de Investigacion

Técnicas descriptivas

1. Las estadisticas descriptivas para variables de categorias (nominales u ordinales).

2. Las estadisticas descriptivas para variables numéricas. 1C=95% para variables discretas o
continuas.

3. Graéficos para variables dicotomicas, individuales o en serie.

4. El analisis de frecuencia por medio del analisis de contingencia.

7.6 Procedimientos para la Recoleccion de Datos e Informacion

La fuente de informacion fue secundaria, tomada del Departamento de Estadistica del Hospital
Infantil Manuel de JesUs Rivera, constituida por los expedientes clinicos de los pacientes. La ficha
de recoleccion de datos clinicos fue elaborada y se lleno para cada expediente clinico.

Las técnicas cualitativas de investigacion implementadas fueron las siguientes: observacion
clinica, y analisis de contenido.

La observacion clinica fue realizada por el especialista, desde elaboracion de la historia clinica, el
examen fisico y la valoracién de los resultados de pruebas diagndsticas, de laboratorio, indicadas
y que concluyeron con la seleccién de los pacientes diagnosticados con Cardiopatia y trisomia 21.
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La técnica médica que particularmente se aplicdé a los pacientes fueron los siguientes
procedimientos:
e Examen fisico, historia clinica.

e Al 100% de los nifios se les realizé ecocardiografia.
7.7 Plan de Tabulacion y Analisis Estadistico de Datos
Para responder a los objetivos especificos, se presentaron los cuadros de salida con el
analisis de frecuencia de las 8 variables, fueron analizadas individualmente y presentadas

en cuadros y graficos.

7.8 Técnicas cualitativas de investigacion
1. Observacion clinica y Analisis de contenido.

37



Matriz de Operacionalizacion de Variables e Indicadores (MOVI)

Variable

Tipo de variable

Concepto

Indicador

Escala de
Medicion

1. Identificar las caracteristicas sociodemograficas de los pacientes en estudio

Categoria de | Categoria ordinal | Grupo etario al que Expediente | Lactante menor
edad pertenece segun la edad | clinico. Lactante mayor
Prescolar
Escolar
Adolescente
Sexo Cualitativa Caracteristicas Expediente | Femenino
nominal fenotipicas de los clinico. Masculino
individuos que los
diferencia entre si
Procedencia | Cualitativo Lugar de origen de Expediente | Urbano
categdrica pacientes estudiados clinico. Rural
nominal
dicotomica
Estado Cualitativa Grado de adecuacion de | Expediente | Desnutrido
nutricional categorica las caracteristicas clinico Bajo peso
nominal anatomicas y fisiologicas Eutrofico
politdmica del individuo, con Sobrepeso
respecto a parametro obesidad

considerados normales,
relacionados con la
ingesta, la utilizacion y la
excrecion de nutrientes
segun percentiles del

peso para la edad
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2. Conocer los tipos de malformaciones cardiacas, patologias asociadas y
manifestaciones clinicas

Malformacio
nes cardiacas

Dicotomicas

Dafio estructural con el

que nace el paciente

Expediente

clinico

PCA

CIA

Clv
Tetralogia de
Fallot

Valvulopatia

Patologias
asociadas

Dicotdémicas

Enfermedad asocia de los
pacientes con sindrome

de Down.

Expediente

clinico

Anemia
Enfermedad de
Hirschsprung
Hipertension
portal
Hipotiroidismo
MAR(Malforma
cién Anorrectal)
Sindrome
mielodisplasico
TDAH
(trastorno de
déficit de
atencion

hiperactividad

Manifestacio
nes clinicas

dicotdmicas

Manifestaciones clinicas
de los nifios con
Sindrome de Down mas

cardiopatias congénitas

Expediente

clinico

Soplo
Disnea

Cianosis
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3.1dentificar los medios de diagnosticos en paciente con cardiopatias congénitas y
Sindrome de Down.
Estudios Categoria Estudio realizado como | Expediente | Ecocardiograma
(r:ic())rsnplementa nominal apoyo para el diagnéstico | clinico EKG
del paciente TAC
Resonancia
magnética

8. Resultados

8.1 Caracteristicas sociodemografica de los pacientes

Segun resultados obtenidos de dicha investigacion los pacientes en los que se baso el estudio el
grupo etario que mas presencia obtuvo fueron los lactantes menores con un 29.41% seguidos de
los lactantes mayores con un 26%, el 23.53% escolar y el 20.59% pertenecieron a los preescolares.
El 50% fueron masculinos y el 50% femenino, segun las condiciones sociodemogréaficas de los
participantes el 64% de los pacientes pertenecieron el casco urbano y solo el 36% a las zonas
rurales. En relacion al estado Nutricional el 47% se encontraban Eutroficos y el 44.12% en estado

de desnutricion, 5.88% en sobrepeso y solo el 2.94% se encontraba en obesidad.

8.2 Tipo de malformacion cardiaca, patologias asociadas y manifestaciones clinicas.

En datos obtenidos acerca de las cardiopatias congénitas que presentaron los pacientes con
Sindrome de Down el 38.75% presento CI1V, 29.53% CIA, el 14.28% PDA, 14.28% Tetralogias de
Fallot, y en menos del 3% otras cardiopatias. Segln datos obtenidos de los antecedentes personales
patoldgicos de los pacientes el 44.1 % presentaba otra comorbilidad como Hipotiroidismo aparte
de sindrome de Down y cardiopatias, de igual forma se asocian a manifestaciones clinicas tales

como soplo en un 47%, disnea 44% y cianosis en un 9%.

8.3 1. Ildentificar los medios de diagnosticos en paciente con cardiopatias congenitas y
Sindrome de Down.

Para poder obtener dicho diagnostico se realizd estudios complementarios en un 100%
ecocardiograma, 47% ECG, 8% TAC Torax.
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9. Discusion de Resultados

9.1 Limitaciones del Estudio
a presente investigacion, en funcion del tiempo fue de retrospectiva, lo que no permitié obtener la
informacion completa que el investigador se propuso para el cumplimiento del estudio, tales como

ausencia o falta de informacion acerca de los datos de los padres o familiares.

9.2 Relacion de Resultados Obtenidos con las Conclusiones de otras Investigaciones

En la presente investigacion, los resultados obtenidos indican los estudios publicados en diferentes
paises respecto a los tipos de cardiopatia congénita que afectan a los pacientes con Sindrome de
Down demuestran que existe variacion segun el grupo étnico, la forma de seleccién de los casos y
el tipo de malformacion congénita cardiaca mas comdn. Es importante decir que la recoleccion de
los datos de forma retrospectiva hace dificil mantener el total de casos identificados, dada la falta
de informacion y la variacidn en el registro de parametros del expediente. Sin embargo, la base de
datos que se elaboro para este estudio cuenta con 8 variable que, ademas de dar informacion sobre
el estado cardioldgico de los pacientes, otorga informacion sobre las caracteristicas generales del
grupo de pacientes con Sindrome Down atendidos en el Hospital Infantil Manuel de Jesus Rivera.

Durante este periodo se observd que el grupo etario mayormente afectado son los lactantes
menores, es debido en parte que el diagnostico se realiza con mayor certeza durante el primer afio
de vida de los pacientes y segun orienta la literatura cerca de un 60% se realiza el diagnostico en
el primer afio de vida, en cuanto al sexo no se observd que alguno se presentara mas en esta

patologia coincidiendo con la literatura que los estima en igual proporcion.

Segun la procedencia de los pacientes, la zona urbana fue la predomino lo que concuerda con
diferentes estudios y la literatura en si, ya que los pacientes se ven expuestos a agentes teratdgenos,

mal control prenatal, exposicién a otras sustancias quimicas.

En relacion al estado nutricional, el 44% de los nifios se encontraron desnutridos, esto concuerda
con los estudios realizados de otros investigadores en donde la mayoria de los pacientes se
encontraban generalmente se encuentran bajo peso o en desnutricion. Este dato es importante
debido a que los pacientes sufren de cardiopatias de alto flujo y por consiguiente sufren de otras

complicaciones como hipertension pulmonar, falla de Medro etc.
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En relacién a los antecedentes patoldgico de los pacientes tenian comorbilidad asociada al SD y la
cardiopatia congénita, siendo el hipotiroidismo con un 44.1% la mayor afectacion en estos tipos de
pacientes, en otros estudios a nivel internacional se observa que la mayor parte de los pacientes

tienen afectaciones a nivel sistémico por lo cual se concuerda con dicha informacion.

Con respecto a la presentacion clinica de los pacientes con cardiopatia congénita la mayoria de
estos pacientes fueron diagnosticados con CIV, seguida de la CIA, PCA vy tetralogia de Fallot.
Desde hace afios se ha observado que la cardiopatia congénita mas frecuente informada en la
literatura anglosajona (DAV) no corresponde a la que se encuentra en los nifios nicaraguenses
(PCA y CIA) que se atienden en los servicios de cardiologia, con relacion a los manifestaciones
clinicas que presentaron los pacientes, la principal razdn fue el soplo cardiaco seguido de disnea y
menos proporcion la cianosis, Los estudios en nuestra poblacion son pocos e incluyen una pequefia
muestra de pacientes, que puede no ser representativa de la prevalencia poblacional ni de la

proporcidn de pacientes con trisomia 21, respecto al total de casos atendidos en cardiologia.

Se confirmé que la mayoria de los pacientes atendidos en la unidad de salud se le realizo el
diagnostico temprano en un 55% y fue valorado por el cardiélogo como primer contacto realizando

estudios complementarios como ecocardiograma a todos los nifios, EKG y Tomografia de torax.

La literatura describe al Ecocardiograma como el gol estdndar para el diagnostico de las

cardiopatias congeénitas ya que es de bajo costo, no invasivo y de alta especificidad.
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10. Conclusiones

Para responder a los objetivos de investigacion y basados en los resultados obtenidos, se arribo a

las siguientes conclusiones.

10.1 Caracteristicas sociodemografica de los pacientes

Segun resultados obtenidos de dicha investigacion los pacientes en los que se baso el estudio el
grupo etario que mas presencia obtuvo fueron los lactantes menores, la mitad de los pacientes
fueron masculinos, la mayoria viven en el casco urbano. En relacién al estado Nutricional el 47%

se encontraban Eutréficos y el 44% en estado de desnutricion.
10.2 Tipo de malformacion cardiaca, patologias asociadas y manifestaciones clinicas.

En datos obtenidos acerca de las cardiopatias congénitas que presentaron los pacientes con
sindrome de Down las anomalias més frecuentes fueron CIV y CIA, La comorbilidad asociada méas
frecuente fue el Hipotiroidismo y las manifestaciones clinicas predominantes fueron soplo en un
47%, disnea 44%.

10.3. Identificar los medios de diagndsticos en paciente con cardiopatias congénitas y
Sindrome de Down.
Al 100% de los pacientes se les realizO ecocardiograma, ademéas se realizO otros estudios

complementarios 47% Electrocardiograma, 8% Tomografia Axial computarizada de Torax.
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11. Recomendaciones

1) Hacer propuestas de investigacion prospectivas que incluya pacientes con Cardiopatias
Congénitas mas Sindrome de Down.

2) Dar seguimiento a los nifios con Sindrome de Down mas cardiopatia congeénita, con el
equipo médico multidisciplinario.

3) Cumplimiento de la normativa 004 del manejo del expediente clinico que facilite obtencion

de la informacion utiles para realizacion de investigacion cientifica.
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13. Anexos
Instrumento de Recoleccion de Datos

“Comportamiento clinico y epidemioldgico de las cardiopatias congénitas en los nifios con
sindrome de Down en el servicio de cardiologia del Hospital Infantil Manuel de Jesus
Rivera, La Mascota, en el periodo 1 de Enero a 30 de junio 2021”

|. CARACTERISTICAS GENERALES

Fecha: Ficha: Expediente:

Categoria de edad:
Lactante menor:
Lactante mayor:
Prescolar:
Escolar:

Adolescente:

Sexo:

Masculino Femenino
Escolaridad:

Preescolar Secundaria
Primaria No aplica
Procedencia:

Urbano Rural
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Estado Nutricional:
Desnutrido:

Normopeso:

Sobrepeso:

Obesidad:

Obesidad mérbida:

II. Tipos de malformaciones cardiacas, patologias asociadas y manifestaciones clinicas.

Cardiopatia

Si

No

PCA

CIA

CIv

Tetralogia de
Fallot

Valvulopatia

Patologias
asociadas

Si

No

Anemia

Enfermedad de
Hirschsprung

Hipotiroidismo

Malformacion
anorrectal

Sindrome
mielodisplasico

TDAH
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Manifestaciones clinicas.

Soplos Disnea Cianosis

Arritmia Dolor precordial

Estudios complementarios y Conducta tomada con el paciente posterior al abordaje
médico.

TAC: RMN: Ecocardiograma

Electrocardiograma
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Comportamiento clinico y epidemioldgico de las cardiopatias congénitas en los nifios con
Sindrome de Down en el area de cardiologia del hospital Manuel de Jesus Rivera, la mascota,

en el periodo de 1 de enero a 30 de junio 2021.

TABLAS

Tabla 1. Categoria de Edad.

Categoriade Edad Numero  Porcentaje

Escolar 8 23.53%
Lactante mayor 9 26.47%
Lactante menor 10 29.41%
Preescolar 7 20.59%
Total 34 100.00%
Tabla 2. Sexo.

Sexo  Numero Porcentaje
Femenino 17 50.00%
Masculino 17 50.00%
Total 34 100.00%




Tabla 3. Escolaridad.

Escolaridad  Numero Porcentaje

No aplica 26 76.47%
Preescolar 5 14.71%
Primaria 3 8.82%
Total 34 100.00%

Tabla 4. Procedencia

Procedencia Numero Porcentaje

Rural 12 35.29%
Urbano 22 64.71%
Total 34 100.00%

Tabla 5. Estado Nutricional

Estado Nutricional Numero Porcentaje

Desnutrido 15 44.12%
Normopeso 16 47.06%
Obesidad 1 2.94%
Sobrepeso 2 5.88%
Total 34 100.00%
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Tabla 6. Cardiopatia diagnosticada

Patologias Numero ‘ Porcentaje
PCA 5 14.28%
CIA 10 29.4%
Clv 13 38.75%
Tetralogia de Fallot 5 14.28%
Valvulopatia 1 2.99%
Total 34 100.00%

Tabla 7. Patologia asociada con el paciente.

Patologias asociadas Numero Porcentaje
Anemia 1 2.9.00%
Enfermedad de Hirschsprung 1 2.9%
Hipertension Portal 1 2.9.00%
Hipotiroidismo 15 44.1.00%
Malformacion Anorrectal 1 2.9%
Sindrome Mielodisplasico 1 2.9.00%
TDAH 5 14.7%
Sin otras patologias asociadas 9 26.4%
Total 34 100%
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Tabla 8. Manifestaciones clinicas.

Escolaridad Numero Porcentaje

Soplo 16 47%
Disnea 15 44%
Cianosis 3 9%
Total 34 100.00%

Tabla 9. Exdmenes especiales realizados.

ECG 34 100 %
EKG 15 44.06%
TAC 3 8.82%
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