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Resultados en la correccion quirurgica de la cardiopatia
congénita en € sindrome de Down

Juan Calderén-Colmenero,* Aida Flores,* Samuel Ramirez,* Emilia Patifio-Bahena,* Carlos
Zabal,* José Antonio Garcia-Montes,* Sandra Rizo,* Alfonso Buendia,* Fause Attie*

Resumen

Se realiz6 estudio retrospectivo de pacientes con
sindrome de Down que fueron intervenidos qui-
rdrgicamente para correccion o paliacion de su
cardiopatia congénita de enero de 1996 a diciem-
bre del 2000 en el Instituto Nacional de Cardio-
logia "Ignacio Chavez”. Las variables analizadas
fueron: edad al momento quirdrgico, sexo, tipo
de cardiopatia, presion pulmonar y cirugia prac-
ticada, tiempo de estancia en la unidad de tera-
pia intensiva, complicaciones y mortalidad. En
el periodo analizado fueron intervenidos quirar-
gicamente 37 pacientes. La media de edad fue
de 2 afios con 8 meses con un rango de 2 me-
ses a 17 afios. La comunicacion interventricular
fue la cardiopatia mas frecuente (35%) y estuvo
asociada a persistencia del conducto arterioso
en el 61% de los casos. Seis pacientes (16%)
tenian defecto de la tabicacion atrioventricular,
la mitad tipo Ay la otra mitad tipo C de Rastelli.
Doce pacientes (32%) tenian como Unica lesion
la persistencia del conducto arterioso. Tres pa-
cientes tuvieron tetralogia de Fallot y dos comu-
nicacion interatrial. 34 de los pacientes (90%)
tenian hipertension arterial pulmonar siendo leve
en 6, moderada en 5 y severa en 23 (62%). El
tipo de cirugia fue correctivo en el 89% de los
pacientes y el tiempo de estancia promedio en
terapia intensiva fue de 2.5 dias. Las complica-
ciones mas frecuentes fueron los trastornos del
ritmo y/o de conduccién en 8 pacientes (22%),
tres correspondieron a bloqueo AV completo, y
la mortalidad fue del 8%. En el nifio con sindro-
me de Down es importante una evaluacion clini-
ca completa con miras a establecer un tratamien-
to quirdrgico oportuno.

* Del Instituto Nacional de Cardiologia “Ilgnacio Chavez”. México.

Summary

RESULTS OF SURGICAL TREATMENT OF CONGENITAL
HEART DEFECTS IN CHILDREN WITH DOwN"s
SYNDROME

We made a retrospective study of patients with
Down'’s syndrome that were surgically treated for
correction or paliation for their congenital heart
disease between january 1996 to december of
the 2000 in the National Institute of Cardiology
“Ignacio Chavez”. We analyzed these variables:
age at the surgical moment, sex, congenital heart
defect, pulmonary arterial pressure, type of sur-
gery, time of stay in the intensive care unit, com-
plications and mortality. In this period they were
surgically treated 37 patients. The mean age was
of 2 years with 8 months with a range of 2 months
to 17 years. The interventricular defect was the
most frequent one (35%) and it was associated
to persistent ductus arteriosus in the 61% of the
cases. Six patients(16%) had atrioventricular
septal defect, the half of them type A and other
half type C of Rastelli classification. Twelve pa-
tients (32%) had one lesion persistent ductus
arteriosus. Three patients had tetralogy of Fallot
and two atrial septal defect. Pulmonary hyper-
tension was found in 90% of the patients, in 23
was severe (62%), moderate in 5 and slight in 6
(16%). The surgical treatment was corrective in
89% patients and the average time of stay in in-
tensive care unit was of 2.5 days. The most fre-
quent complication was rhythm and conduction
disorders, in 8 patients (22%), three with com-
plete AV block and the mortality was of 8%. In
the patients with Down’s syndrome is important
a complete clinical evaluation with an eye toward
establishing an opportune surgical treatment.
(Arch Cardiol Mex 2004; 74:39-44).
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| sindrome de Down es la anomalia cro-

mosomica mas frecuente con una gran

asociacion a malformaciones congénitas
cardiacas. Tiene una incidencia de 1 por cada
700 a 800 recién nacidos vivos. Se harelaciona-
do con edad materna avanzada, exposicion ara-
diaciones, niveles bajos de alfa-fetoproteina,
entre otros. En €l 95% de los casos es por falta
dedisyuncion, enun 4% es secundario aunatras-
locacion desbalanceada entre el cromosoma 21
y €l cromosoma 14y en 1% se encuentran lineas
celularesnormalesy otras con trisomia 21, con-
dicion conocida con el nombre de mosaico.:®
Laposibilidad de que | os pacientes con este sin-
drome cursen con cardiopatiaes atay serefiere
una frecuencia entre 40 a 50%, las cardiopatias
maés frecuentes son: defecto delatabicacion atrio-
ventricular, persistencia del conducto arterioso,
comunicacion interventricular, comunicacion
interatrial, tetralogiade Fallot y excepciona men-
te atresia tricuspidea y sindrome de ventriculo
izquierdo hipoplasico.51°
El presente estudio es un andlisis de los resulta-
dos obtenidos de los pacientes con sindrome de
Down sometidosacirugiacardiacaen € Institu-
to Nacional de Cardiologia“Ignacio Chavez”.

Material y métodos

Serealiz6 estudio retrospectivo de los expedien-
tes de pacientes con sindrome de Down que fue-
ron intervenidos quirdrgicamente paracorreccion
de su cardiopatia congénita de enero de 1996 a
diciembre del 2000. Ningun paciente fue exclui-
do del estudio. Se analizaron las siguientes va-
riables: sexo, tipo de cardiopatiay cirugia, edad
a momento quirdrgico, presion pulmonar antes
y después de lacirugia, duracion del apoyo ven-
tilatorio, tiempo de estancia en la unidad de te-
rapiaintensivay de hospitalizacion postquirdr-
gica, complicaciones y mortalidad.

Se definié como mortalidad inmediata aquella
queocurrié en las primeras 24 horas, mediatade
1 a7 diasy tardia mayor de 7 dias. La presién
arterial pulmonar (PSAP) fue cal culada por eco-
cardiografia Doppler y/o por cateterismo. Fue-
ron sometidos a cateterismo los pacientes con
hipertensién arterial pulmonar (HAP) severa. Se
clasificd la hipertensién pulmonar utilizando
valores absolutosy larelacion entrelasresisten-

cias pulmonares y sistémicas en los pacientes
sometidosacateterismo. Se considerd como leve
cuando lapresion arterial pulmonar sistélicafue
de 30 a40 mmHgy larelacion entre | as resisten-
ciaspulmonaresy sistémicas (Rp/Rs) fuede0.25
a0.45; moderada cuando laPSAP erade 40 a 70
mmHgy unaRp/Rsde 0.45a0.75y severacuan-
do la PSAP fue mayor de 70 mmHg y la Rp/Rs
mayor de 0.75. En los casos de HAP severa, se
realizd angiografiamagnificadaen cufiaval oran-
do el nimero de arterias monopediales, la man-
cha capilar y lafase de vaciamiento.™*

Resultados

En €l periodo analizado fueron intervenidos qui-
rdrgicamente 37 pacientes, 22 (59.5%) pertene-
cian al sexo femeninoy 15 (40.5%) a sexo mas-
culino. La media de edad fue de 2 afios con 8
meses con un rango de 2 meses a 17 afios.

En cuanto a las cardiopatias encontradas la co-
municacioninterventricular (CIV) predomind con
14 pacientes, (35%) delos cualescincotenian en
formaasociada persistenciadel conducto arterio-
so (PCA); defecto de latabicacion atrioventricu-
lar en 6 pacientes (16%) trestipo Cy trestipo A
de Rastelli. Un paciente con defecto delatabica-
cion atrioventricular desbalanceado tipo C aso-
ciado con tetralogia de Fallot. Doce pacientes
(32%) tenian como Unicalesion, persistenciadel
conducto arterioso y en otros diez estaba presen-
te como patologiaasociada. Tres pacientestenian
tetralogia de Fallot y dos comunicacién intera-
trial (CIA) (Tablal). S6lotres pacientestuvieron
asociada alguna patologia extracardiaca mayor:
luxacién congénita de la cadera, ano imperfora-
do, hernia diafragmética.

Se realizd cateterismo en 16 pacientes (43 %),
sblo en el 8% (3 pacientes) el motivo no fue la
eval uacion delahipertensién pulmonar y corres-
pondieron a cardiopatias con hipoflujo pulmo-
nar tipo Fallot. Se encontro hipertensién arterial
pulmonar en 34 delos pacientes, en seiseralige-
ra, en cinco moderaday en 23 severaque corres-
pondeal 71.8 % (Fig. 1). Aun en los menores de
un afio la HAP fue severa en nueve de 12 casos
gue en porcentaje representael 86.4% (Tablall).
Lacirugiafue paiativaen cuatro pacientes (11%),
tres con tetralogiade Fallot alos que selesreali-
z6 fistulasistémico-pulmonar y aun paciente con
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Tabla I. Tipos de Cardiopatia 1996-2000.

No asociada a

otra cardiopatia con PCA
DTAV 6 1
Clv 14 8
PCA 12
FALLOT 3
CIA 2 1

DTAV: defecto de la tabicacion atrioventricular; CIV: comuni-
cacién interventricular; CIA: comunicacion interatrial; PCA:
persistencia del conducto arterioso.

Tabla Il. Sindrome de Down. Hipertension pulmonar
en relacion a la edad. INC 1996-2000.

Edad Leve Moderada  Severa
Menor de 1 afio 2 1 9
1-2 afios 2 0 4
3-5 afios 0 1 5
6-12 afios 0 2 5
Mayor de 12 afios 2 1 0
Total 6 5 23

Leve

17%

Moderada
13%

Severa
70%

Fig. 1. Cardiopatias congénitas y sindrome de Down.
Hipertensién pulmonar. INC 1996-2000.

canal AV desbalanceado mas persistencia del
conducto arterioso en el que selerealizd banda-
je de la pulmonar y ligadura del conducto arte-
rioso. La cirugia fue correctiva en 33 pacientes
(89%). El tipo de cirugia practicada se especifi-
caenlatablalll.

El tiempo promedio de estancia en la unidad de
cuidadosintensivos fue de 2.5 dias con un rango
de 1 a 14 dias. Seis no necesitaron apoyo venti-
latorio después delacirugia. El tiempo de venti-
lacién fue menor de 24 horas en 16 pacientes
(43.2%) y de 24 a 72 horas en 12 pacientes, en
tres fue mayor de 7 dias. Las complicaciones
postquirdrgicas mas frecuentes fueron: trastor-
no del ritmoy laconduccién en 8 pacientes (22%)
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de los cuales 3 correspondieron a bloqueo AV
completo, 1 secundario a correccion de tetralo-
giade Fallot, otro a cierre de comunicacion in-
terventricular y el Gltimo a correccién de defec-
to de la tabicacion atrioventricular, seguido de
hipertension arterial sistémica con un 16% (Ta-
bla V). Cinco pacientes presentaron crisis hiper-
tensivas pulmonares (13.5%), siendo la causadel
fallecimiento en dos de los pacientes.

El tiempo promedio de egreso después de la ci-
rugiafue de 8.9 dias. Lamortalidad total fue del
8% (3 casos). Ninglin pacientefallecié en el tran-
soperatorio ni en €l periodo inmediato, 1 pacien-
te (2.7%) en el periodo mediato y 2 (5%) en el
periodo tardio. El primer caso correspondio a
lactante de 6 meses con diagnostico de tetralo-
giadeFallot, a cual selehabiarealizado previa-

Tabla lll. Tipos de cirugia. INC 1996-2000.

Cirugia No.
Seccion y sutura del

conducto arterioso 12
Cierre de CIV con parche de

pericardio bovino 7

Cierre de CIV y doble ligadura

de conducto arterioso 6

Fistula de Blalock-Taussig 3

Correccion total defecto de la

tabicacion atrioventricular 4

Cierre de comunicacion interatrial 1

Correccion total de canal AV +

cierre de conducto arterioso 1

Seccion y sutura del CA +

bandaje de la pulmonar 1

Cierre de CIV, CIA y doble

ligadura de conducto arterioso 1

Cierre directo de CIA + doble

ligadura de conducto arterioso 1

Total 37

CIV: comunicacién interventricular; CIA: comunicacion interatrial.

Tabla IV. Complicaciones postquirargicas. INC 1996-
2000.

Complicaciones No. %
Trastornos del ritmo 8 22
Insuficiencia cardiaca 3 8
Sangrado 1 2
Hipertensién sistémica 6 16
Tromboembolia pulmonar 1 2
Neumotérax 3 8
Crisis hipertensiva pulmonar 5 13
Convulsiones 1 2
Infeccion herida 1 2
Choque cardiogénico 1 2

Vol. 74 Numero 1/Enero-Marzo 2004:39-44



42

mente una fistula de Blalock-Taussig derechay
luego se sometié acorreccion total que consistio
en cierredelacomunicacioninterventricular con
parche de pericardio bovino, reseccion infundi-
bular y de latrabécula septo marginalis, amplia-
cion del tracto de salidadel ventriculo derechoy
colocacion de parche transanular de pericardio
bovino con monovalva. Desarrollé en €l posto-
peratorio blogqueo AV completo, falla biventri-
cular y falecié por choque cardiogénico en el
segundo dia. El segundo caso fue un lactante de
6 meses de edad con diagndstico de defecto de
tabicacion atrioventricular tipo C de Rastelli con
persistenciadel conducto arterioso e hipertension
pulmonar severa. Se le realizd correccién total
con técnica de parche Unico y doble ligadura de
PCA, present6 crisis hipertensiva pulmonar, neu-
motorax, insuficiencia cardiaca biventricular y
sepsissituacion quefindmentelallevo alamuer-
te. El tercer caso fue un escolar de 7 afios con
comunicacion interventricular perimembranosa
ampliacon extensioninfundibular e hipertension
arterial pulmonar severa. El estudio de angiogra-
fia magnificada en cufia mostré una mancha ca-
pilar heterogénea, con algunas zonas avascula-
res, adecuado nimero de arterias monopediales
pero con vaciamiento lento. Se le realizo cierre
de comunicacién interventricular con parche de
pericardio bovino y falecié alos trece dias por
crisis hipertensiva pulmonar.

Discusion

Si bien el factor que ocasiona las cardiopatias
congénitas en latrisomia 21 no se conoce en su
totalidad, se sabe que las alteraciones en los co-
jinetes endocardicos son secundarias aalteracion
en la adhesion celular durante la morfogénesis.
Diversos estudios sugieren que la lesion en la
banda21g22.13 daorigen alas cardiopatias con-
génitas en el sindrome de Down, provocando la
alteracion en laadhesion tisular por afeccion en
lacolagenatipo V1.1

Segun laliteratura, lapatol ogiacardiacamésfre-
cuentemente asociada a sindrome de Down es
el defecto de latabicacion atrioventricular.?” En
nuestro estudio lacardiopatiacongénitamasfre-
cuente fue la comunicacion interventricular, se-
guidade la persistenciadel conducto arterioso y
en tercer lugar el defecto de la tabicacion atrio-
ventricular. Si tomamos la persistencia del con-
ducto arterioso como lesién aislada o como pa-
tologia asociada, en nuestro grupo 'y en el perio-
do analizado fue la cardiopatia mas frecuente y

J Calderén-Colmenero y cols.

representd el 54% de los casos. La mitad de los
pacientes que fueron tratados quirdrgicamente
fueron menores de 2 afios, situacion que se ex-
plica por lamayor conciencia que existe entre la
comunidad médicay la sociedad en genera de
laimportancia de la evaluacion cardiol 6gica del
paciente con sindrome de Down, la cua debe
practicarse de manera completa en todos ellos y
de preferencia en los primeros meses de vida.
Es bien conocidalaasociacion del sindrome con
cardiopatia congénita y la hipertension pulmo-
nar.® Hay diversos factores no cardiacos que au-
mentan la propensién de hipertension arterial
pulmonar en estos pacientes, tales como: laobs-
truccién cronica de las vias respiratorias por hi-
pertrofia de amigdalas y/o adenoides, laringo-
malacia, apnea por obstruccién durante el sue-
fio, macroglosia e hipoplasia mesofacial. Tam-
bién se haintentado explicar por una asociacion
con disminucion del nimero de alvéolos, el area
de superficie alveolar y una posible ateracion
cualitativadel capilar pulmonar.’® Ademas, pre-
sentan alteracionesinmunol égicasy reflujo gas-
troesofégico que predisponen a una mayor inci-
dencia de infecciones pulmonares. Se ha men-
cionado incluso un factor genético involucrado
en un patron diferente de remodelacion de la
vascul atura pulmonar. Todos estos factores ha-
cen que € nifio con sindrome de Down con car-
diopatia desarrolle hipertensién pulmonar méas
tempranay severa que nifios con cardiopatiasin
€l sindrome. Se encontro hipertension pulmonar
severaen el 73% de los pacientes, sin embargo
en la mayoria la evolucion postquirdrgica fue
satisfactoria con slo cinco pacientes que desa-
rrollaron crisis hipertensiva pulmonar en el pe-
riodo postquirdrgico.

Se hamencionado la diferenciaen laevolucion de
| os paci entes con defecto de latabicaci on atrioven-
tricular y sindrome de Down después del afio de
edad, considerdndose como un factor deriesgo para
desarrollo de enfermedad vascular pulmonar enlos
pacientes mayores de un afio.™! Los pacientes con
defecto de la tabicacion atrioventricular fueron
operados tempranamente en su mayoria, 4 eran
menores de 12 mesesy solo uno tenia 15 afios. En
vista del pequefio nimero de pacientes con esta
malformacién no se pudo correlacionar la evolu-
Cién delos mismosrel acionado con laedad en que
sellevoacabolacorrecciony € tipo de defecto de
latabicacion atrioventricular.

Otro punto importante es la tendencia actual a
Ilevar a cabo correcciones completas 'y en eda-

www.archcardiolmex.org.mx
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des lo méas temprano posible en la mayoria de
las patologias congénitas cardiacas.® En el pe-
riodo que analizamos, la correccién total pudo
lograrse en el 89% de los pacientes, dejando ci-
rugias paliativas como el bandaje del tronco de
laarteria pulmonar para casos especificos en los
cuales no se puedo hacer correccién definitiva.
Solo fue realizado bandaje de |a arteria pulmo-
nar en un paciente de 2 meses con defecto de la
tabicacion atrioventricular tipo C desbalancea-
do, persistencia del conducto arterioso e hiper-
tension pulmonar severa.

Con relacién a los tres pacientes fallecidos, en
dos el factor que explica o fue el determinante
como causa de lamuerte fue la hipertension pul -
monar, en el escolar de 7 afos explicado por €
abordaje quirdrgico tardio y en €l lactante de 6
meses por la repercusion tempranay acelerada
en €l lecho vascular pulmonar observado en los
pacientes con defecto de la tabicacion atrioven-
tricular. Del paciente lactante con tetralogia de
Fallot quefuellevado acorreccion completa, con
el antecedente quirdrgico de unafistula sistémi-
co-pulmonar, la pésima evolucién postoperato-
ria pudo estar dada tanto por disfuncién miocar-
dica consecutiva a un status post bomba, a un
ventriculo izquierdo con pobre distensibilidad y
aun mal desarrollo de ramas pulmonares tanto a
nivel extra como intrahiliar. Serén de utilidad
futuros estudios que permitan comparar los re-
sultados de la correccién completa en pacientes
con y sin sindrome de Down.
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Conclusiones

Lapatol ogiacongénita cardiacamasfrecuente, por
los que fueron sometidos a cirugia los pacientes
con sindrome de Down en esta Institucion, es la
comunicacion interventricular seguido de la per-
sistencia del conducto arterioso y del defecto de
la tabicacion atrioventricular. La incidencia de
hipertensién pulmonar es alta aun en etapas tem-
pranas, por lo que esindispensabled estudio tem-
prano de estos pacientes. Aun con todos | os estu-
dios disponibles, la evaluacion de la hipertension
pulmonar contindia siendo un reto, situacion que
esmas evidente en |os pacientes con sindrome de
Down en donde concurren diversos factores etio-
I6gicos Los resultados quirdrgicos en la actuali-
dad son adecuados tanto con respecto alacirugia
paliativacomo alacorrectivacon unamortalidad
global del 8%. Los resultados quirdrgicos son si-
milares a los obtenidos en pacientes pediétricos
con cardiopatia congénita sin € sindrome. Pato-
logias cardiacas complegjas como €l defecto dela
tabicacion atrioventricular desbalanceado o aso-
ciado atetralogia de Fallot siguen siendo un reto
técnico y contintian teniendo un elevado riesgo.
En todo nifio con sindrome de Down es impor-
tantellevar acabo unaevaluacion clinicacardio-
vascular completaen laque no se debe excluir la
realizacion de estudio ecocardiografico y en
aquellos casos que existaindicacion, realizar es-
tudio hemodinamico y angiogréafico, todo ello
con miras a establecer un diagndstico preciso y
un tratamiento quirdrgico oportuno.
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